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Spontan intrahepatik portosistemik vendz sant nadir rastlanan, konjenital veya akkiz nedenli,
hepatik ensefalopatiye yol acabilen bir patolojidir. Ginimiizde bu patoloji, renkli Doppler ul-
trasonografi, bilgisayarli tomografi ya da manyetik rezonans goériintiileme (MRG) ile kolaylikla
taninip, takip edilebilir. Invaziv gériintiileme yéntemleri ise daha cok cerrahi veya endovaskiiler
tedavi diistintlen olgularda uygulanmalidir. Bu makalede, hepatik ensefalopati ile bagvuran, din-
amik karaciger MRG'de spontan intrahepatik portosistemik venz sant saptanan 41 yasindaki
erkek hastanin MR goruntleri, klinik ve laboratuvar bulgular esliginde sunulmaktadir.

Anahtar Sézciikler: Spontan intrahepatik Portosistemik Venoz Sant; Eriskin; Manyetik Rezonans
Goriintiileme

Spontaneous intrahepatic portosystemic venous shunt is a rare pathology that can be either congeni-
tal or acquired, and may cause hepatic encephalopathy. Today, this rare disorder can easily be deter-
mined and followed-up using color Doppler ultrasonography, computed tomography, or magnetic
resonance imaging. Herein, we present the magnetic resonance imaging findings and clinical data of a
41-year-old male patient presenting with hepatic encephalopathy, due to a spontaneous intrahepatic
portosystemic venous shunt.

Key Words : Spontaneous Intrahepatic Portosystemic Venous Shunt; Adult; Magnetic Reso-
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Spontan intrahepatik portosistemik vendz

sant (IPVS), nadir bir patoloji olup he-
patik ensefalopatiye neden olabilece-
gi bilinmektedir. Konjenital (1, 2) ya
da akkiz (karaciger hastaligi ya da por-
tal hipertansiyona ikincil) olabilir (3).
Erigkinlerde spontan [PVS’nin gercek
insidansi ve klinik 6nemi henitiz tam
olarak aydinlatilamamigtir. Bu bildiri-
de, hepatik ensefalopati semptomlarry-
la bagvuran, dinamik karaciger manye-
tik rezonans goriintileme (MRG) ve
MR portografi incelemeleri sonucun-
da spontan IPVS saptanan 41 yasinda-
ki erkek hastanin MRG gériintiileri,
klinik ve laboratuvar bulgular: ile bir-
likte sunulmakeadir.

Olgu Bildirisi

Bes yildir ciltte sararma, yaklagik iki yildir

da ellerde titreme ve yiiriiyiis bozuklu-
gu sikayetleri bulunan 41 yaginda er-
kek hastanin, nérolojik bulgularinin

aydinlaulmast amaciyla dis merkez-
de ¢ekilen kranyal MRG’sinde; T1 ve
T2 agurlikls goriintiilerde (T'1 AG, T2
AGQG) bilateral lentiform niikleus ve orta
serebral kruslar (mezensefalon) diize-
yinde intensite artiglart saptanmistir.
Hasta, MRG bulgularinin Wilson has-
taligt ile uyumlu olabilecegi seklinde
yorumlanmast sonucunda hastanemi-
zin gastroenteroloji boliimiine tetkik
icin yatrildi. Wilson hastaligt yéntin-
den aile ykiisii negatif olan hastanin
gozlerinde, Keyser Fleischer halkasi-
na rastlanmadi. Serum seriiloplazmin
degeri, karaciger enzimleri ve GGT’si
normal sinirlarda olan hastanin hepa-
tit marker’lart da negatifti. Serum ALP
(137 U/L, normal: 30-120 U/L), to-
tal bilirubin (9.26 mg/dL, normal:
0.23-1.2 mg/dL) ve direkt biliru-
bin (1.06 mg/dL, normal: 0-0.2 mg/
dL) degerleri artmigti. Serum amon-
yak degeri yiiksek (153 umol/L, nor-
mal: 15-55 umol/L) olan hastanin, la-
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boratuvar bulgularinin Wilson hastali-
&1 icin tipik olmadig: ve radyoloji bo-
limiince gerceklestirilen  konsiiltas-
yon sonucunda kranyal MRG bulgu-
larinin hepatik ensefalopati ile uyum-
lu olabilecegi diisiiniildii. Abdominal
ultrasonografisinde (US) kronik kara-
ciger hastalig1 ve portal hipertansiyon
bulgular: bulunan hastaya, etiyoloji-
nin aydinlaulmasi amaciyla dinamik
karaciger MRG planlandi. Dinamik
karaciger MRG, 1.0 Tesla alan giiciine
sahip MR cihazinda (Signa LX Hori-
zon, GE Medical Systems, Milwaukee,
Wis) faz dizilimli sargt kullanilarak
gergeklestirildi. MRG inceleme aksi-
yel planda elde olunan “fast spin echo”
T2AGler, “spin echo” T1AG’ler, yag
baskili T2AG’ler ve post-kontrast
dinamik ii¢ boyutlu FAME (fast ac-
quisition with multi-phase efgre3D)
ve faz i¢ci TIAG’lerden olusmaktaydi.
MRG’de kronik parankimal hastalik ve
portal hipertansiyon bulgular: (spleno-
megali, perisplenik venoz kollateral-
ler, umbilikal venin rekanalize olmasi
vb.) yanisira, sol lob lateral segment-
te 5.5 ve 6 cm caplarinda iki adet, 5.
segmentte ise 3 cm capinda bir adet
olmak iizere; T1 AG’lerde izointens-
hafif hipointens, T2 AG’lerde hafif
hiperintens (Sekil 1) sinyal ozelligin-
de toplam 3 adet nodiiler lezyon sap-
tandit. Tanimlanan nodiiller postkont-
rast arteryel evrede minimal kontrast-
lanmakta (Sekil 2) ve daha sonraki ev-
relerde kontrastini birakmadan paran-
kimle izointens hale gelmekteydi. Bu
lezyonlarin MRG  6zellikleri hepato-
seliiler karsinomdan ¢ok benign reje-
neratif hiperplastik nodiil ile uyum-
lu bulundu. MRG incelemede ayrica,
spontan intrahepatik portokaval sant
ile uyumlu olarak, sag portal ven arka
dalinin biikiintilii bir seyir gosterip,
dogrudan inferior vena kava'ya agildi-
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g1 dikkati gekti (Sekil 1, 2). Intrahepa-
tik portokaval santin varligi, dinamik
MRGyi takiben gergeklestirilen renkli
Doppler US ve MR portografi tetkik-
leri ile de dogrulandi. Renkli Dopp-
ler US incelemede ana portal vendeki
akim hepatopedal yonde iken, sant
icerisindeki akim yéniiniin inferior
vena kava'ya dogru, yani hepatofugal
yonde oldugu saptandi.

Serum AFP degeri normal sinirlarda (2.3

ng/mL, normal: 0-13.6 ng/mL) olan
hastanin karaciger nodiillerinden ya-
pilan ince igne aspirasyon biyopsisi-
nin sonucu atipik rejeneratif nodiil ile
uyumlu geldi.

Tartisma

Spontan IPVS nadir rastlanan, konjeni-

tal (1, 2) ya da akkiz (karaciger hastali-
g1 ya da portal hipertansiyona ikincil)
nedenleri olabilen bir patolojidir (3).
Asemptomatik hastalar bildirilmis ol-
masina ragmen (4), tani aninda hema-
temez, assit, davranis bozuklugu, bi-
ling kayb1 ve tremor gibi klinik bulgu-
lar da goriilebilir .

Konjenital [PVSler akkiz tiplerden daha

nadir olup genellikle bebeklik ya da
cocukluk déneminde saptanmakeadir
(1, 2). Konjenital santlar ¢ogu hasta-
da 2 yagina kadar spontan kapanirken,
bazi hastalarda kalp yetmezligiyle sey-
rederek cerrahi ya da endovaskiiler te-
daviye ihtiya¢ dogurabilir (2). Bizim
hastamizda semptomlarin baslama yast
3.-4. dekatlar oldugu i¢in, santin kon-
jenitalden ¢ok, akkiz nedenlere bagl
oldugu distiniildii.

Lin ve arkadaslar; abdominal travma,

operasyon ya da karaciger biyopsisi 6y-
kiisii olmayan ya da karacigerinde her-

hangi bir patoloji bulunmayan toplam
25 579 hastaya uyguladiklari tarama
US’sinde, asemptomatik erigkin has-
talarin yalniz 6’sinda (%0.0235) spon-
tan IPVSye rastlamislardir. IPVSli
hastalarin takiplerinde, sant boyutun-
da progresyon saptanmadigini ve bas-
ka nedenle (pnémoni) kaybedilen bir
hasta haricinde tiim hastalarin sadece
disiik proteinli diyet ile asemptoma-

tik olarak kaldigini bildirmiglerdir (4).

Park ve arkadaslari, intrahepatik portosis-

temik vendz santlari morfolojilerine
gdre 4 ayri tipe ayirmistir (3). En sik
goriilen tip I'de, sag portal veni infe-
rior vena kava'ya baglayan, genis ¢ap-
I, tek bir damar mevcuttur. Tip II'de
tek bir hepatik segmente lokalize ol-
mak iizere, portal ve hepatik venlerin
periferal dallari arasinda tek ya da mul-
tipl baglantilar izlenir. Tip III'de peri-
ferik portal ve hepatik ven dallar1 bir
anevrizma vasitasiyla birbirlerine bag-
lanmakeadir. Tip IV'de ise karacigerin
her 2 lobunda, periferik portal ve he-
patik ven dallar1 arasinda ¢ok sayida
baglantu mevcuttur. Bizim olgumuzda
izlenen spontan IPVS, bu siniflamanin
ilk tipine uymaktayd:. Tip I IPVS'nin,
en stk rastlanan tip olmasinin bir ne-
deni de, bu anormal sekilli genis tiibii-
ler yapinin USde kolaylikla saptana-
bilmesi olabilir (4).

Literatiirde, tip I [PVS’si olan hastalarin

cogunlukla semptomatik oldugu (ka-
raciger yetmezligi ve portal hipertan-
siyon bulgularina sahip olduklari) bil-
dirilmigtir (1). Literatiirii destekleye-
cek sekilde, tip I IPVS’si olan bu olgu-
da da hepatik ensefalopati, kronik ka-
raciger parankim hastaligi ve portal hi-
pertansiyon bulgulart mevecuttu. Ol-
gumuzda bu bulgularin haricinde ka-
raciger parankiminde biiyiik boyutlara

£~ ‘ 4

Sekil 1 a-c. Aksiyel planda ardisik T2 agirlikll MRG kesitlerinde (a-c), sag portal ven arka dalindan (ok basi, a) kaynaklanarak, bukuntdlu bir seyir
gosterdikten sonra inferior vena kava'ya (asterisk, c) acilan, anormal vaskdler yapi (oklar, a-c) izlenmektedir. Ayrica en belirgini sol lob lateral seg-
mentte olmak Uzere (kesintili oklar, b) karaciger parankiminde birkag adet hiperintens noduler lezyon gézlenmektedir.
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Sekil 2. Aksiyel planda postkontrast dinamik
MRG kesitinde (FAME sekansi), sekil 1’de de
izlenen, intrahepatik portokaval sant ile uyum-
lu vaskuler yapinin (ok) kontrastlandidi izlen-
mektedir. Ayrica sekil 1b’de de gdsterilen no-
diler lezyonun, karacier parankimine oran-
la hafifgce daha hiperintens oldugu dikkati cek-
mektedir (kesintili oklar).
ulagan ii¢ adet nodiil saptandi. Kronik
karaciger hastaliklarinda goriilen no-
diiler lezyonlar1 kabaca ikiye ayirabi-
liriz: rejeneratif nodiiller ve displastik
ya da neoplastik nodiiller (5). Rejene-
ratif nodiiller demir iceriyorlarsa (side-
rotik nodiiller) T2AG ve gradiyent eko
goriintiilerde hipointens izlenirler. Bii-
yiik displastik nodiiller ise T1AG’lerde
hiperintens, T2AG’lerde hipointens
izlenirken, iv. gadolinyum verilmesini
takiben g¢ogunlukla belirgin bir arte-
riyel kontrastlanma gostermezler. An-
cak bazen displastik nodiillerde, hat-
ta nadiren de olsa displazi icermeyen
benign rejeneratif nodiillerde hepato-
selitler karsinomu taklit edecek sekil-
de arteriyel kontrastlanma izlenebilir
(5). Neoplastik nodiillerin (hepatose-
liller karsinom) sinyal &zellikleri ¢ok
degisken olmakla birlikte genellikle
T1AGlerde hipo, T2AG lerde ise hi-

perintens izlenirler. Cogu hipervaskii-
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ler olan bu tiimorler, kontrast mad-
de verilmesini takiben arteriyel fazda
kontrastlanma, portal venoz fazda ise
“wash-out” gosterirler (5). Olgumuz-
daki nodiillerin MRG &zellikleri tipik
olmamakla birlikte, T1IAG’lerde disp-
lastik nodiiller gibi hiperintens olma-
malari ve kontrast sonrast hepatoselii-
ler karsinom gibi “wash-out” goster-
memeleri ve hastamizin AFP degerleri-
nin normal sinirlarda olmasi nedeniy-
le ayirict tanida oncelikle benign reje-
neratif nodiil diisiiniilmiistiir. Bu 6n
tani daha sonra patolojik incelemeyle
de dogrulanmugur.

[PVS'nin en korkulan komplikasyonlarin-

dan biri hepatik ensefalopati olup bu
komplikasyonun goriilme sikligi yasla
birlikte artmaktadir (6). Bunun nedeni-
nin, sant genisliginin giderek artmasin-
dan ¢ok, ilerleyen yaslarda toksik meta-
bolitlere karst toleransin azalmast oldu-
gu one strilmistiir. Bu teori, cerrahi
olarak gerceklestirilen portokaval anos-
tomozlari takiben ortaya cikabilen he-
patik ensefalopati insidansinin da yag-
la artmast gercegiyle desteklenebilir (4).
Bu komplikasyondan kaginabilmek i¢in,
sant kendiliginden ya da cerrahi yontem-
le kapanana dek, asemptomatik de olsa-
lar, spontan IPVS hastalarina diisiik pro-
teinli diyet onerilmelidir (3).

Gegmis yillarda (80 ve 90’lar) literatiir-

de yayinlanan spontan [PV$ler genel-
likle anjiyografiyle tani almis olsa da,
son dekatta, renkli ya da power Dopp-
ler US, bilgisayarli tomografi (BT) ve
MRG gibi noninvaziv kesitsel goriin-
tileme yontemleriyle kolaylikla tan:
konabilecegi bildirilmigtir. US ile ye-
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WL Chuang, LY Wang. Incidence and cli-
nical significance of spontaneous intrahe-
patic portosystemic venous shunts detected

by sonography in adults without potenti-
al cause. J Clin Ultrasound 2006; 34:22-6.

RL Baron, MS Peterson. From the RSNA
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ver for hepatocellular carcinoma with CT
and MR imaging: opportunities and pit-
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terli kalitede goriintii elde olunamayan
hastalarda BT ve MRG kesin sonug
vermektedir. Optimal goriintii elde
edilebilen hastalarda, sant takibinde,
daha ucuz bir yéntem olmasi nedeniy-
le renkli Doppler US tercih edilmelidir
(1). Gériintileme bulgular: santin ti-
pine gore degismektedir. Bu olguda da
izlenen ve genel olarak en sik goriilen
tip I IPVSde, sag portal veni inferior
vena kava'ya baglayan, kontrast dnce-
si goriintiilerde BT’de parankime gore
hipodens, MRG'de ise parankime gore
hipointens sinyal 6zelliginde genis ¢ap-
l1, tiibiiler sekilli bir yap1 (sant) bulu-
nur. Bu yapi kontrast madde verilme-
sini takiben her iki goriintiileme yon-
teminde de benzer sekilde yogun bir
kontrastlanma gostererek hepatik ven-
lerle izodens ya da izointens hale gelir.
(7) MRG, BT ile benzer bulgular: sag-
lamasinin yanisira multiplanar goriin-
tileme ve MR portografi gerceklestiri-
lebilmesi avantajlarina da sahiptir. Tii-
biiler sekilli biiyiik santlarin gdrinti-
lenmesinde US inceleme yeterliyse de,
ozellikle diger sant tiplerinde BT ve
MRG karacigerin daha kapsamli bir
sekilde incelenmesini saglayabilir (7).

Sonug olarak, spontan IPVS nadir bir pa-

toloji olmakla birlikte, 6zellikle kronik
karaciger hastaligi ve portal hipertan-
siyon bulgulari olan yetiskinlerde ve
kalp yetmezligi klinigi olan ¢ocuk has-
talarda uyanik olunmalidir. Bu patolo-
ji, gitniimiizde renkli Doppler US, BT
ya da MRG ile kolaylikla taninip, takip
edilebilir. Invaziv direke goriintiileme
yontemleri (anjiyografi vs.) ise daha
cok cerrahi ya da endovaskiiler tedavi
disiiniilen olgularda uygulanmalidir.
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