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OZET

Hepatoportal Arteriovenoz (AV) fistiil, splanknik
dolagimin  nadir gonden bir vaskiiler lezyonudur ve
hiperkinetik bir portal hipertansiyona sebep olabilir. Kon-

Jenital hepatoportal AV fistiil siklikla, konjenital hepatik
arter anevrizmasimin portal ven icine acilmast ile gelisir.
Klinik tablo hasiamizdaki gibi ciddi bir gastrointestinal
kanamadan niiin fizik muayenede tesbit edilen bir ab-
dominal iifiiime kadar degisken olabilir. Dogru tam
konuldugu zaman tedavi genellikle kiiratifiir. Bu yazida,
konjenital hepatik arter anevrizmas: zemininde olusan bir
hepatoportal AV fistiile bagh hiperkinetik portal hipertan-
siyon gelisen ve gastrointestinal kanamaile komplike olan
bir ¢ocuk hasta sunulmustur. Ana hepatik ve sol gastrik
arterin baglanmasive kolesistektomiile tedavi edilen hasta
yaklasik 3 yldir semptomsuz ve tamamen saglikl bir hayat
siirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hepatoportal AV Fistiil, Portal Hipertan-

siyon.

Portal hipertansiyon, gastrointestinal kanama
gibi hayati tehdit eden ciddi kompilkasyonlar doguran
Onemli bir problemdir. Nadir sebepleri arasinda
splanknik dolagimdaki AV fistillerin olabildigi bilinmek-
tedir. Bu fistUller siklik sirasina gore splenik, mezenterik
ve hepatik damarlar (arter ve ven) arasinda olusur.
Konjenital olanlari daha seyrek gorilir. 1985 yilina
kadar yaklasik 200 splanknik AV fistll vakasi bildirilmig
olup (1,2) bunlarnn 1/3'G hepatoportal AVfistildir (3).
Hepatoportal AV fistilli hastalarin yariya yakininda ise
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SUMMARY

AN UNUSUAL CASE OF PORTAL HYPERTENSION
(Hypercinetic Portal Hypertension Secondary To
Hepatoportal Artriovenous Fistula)

Hepatoportal Aretirovenous (AV) Fistula, a rare
lesion of splanchnic circulation, may cause hypercinetic
portal hypertension in some of the patients with this disor-
der. When the A V fistulis congenital, its frequently arises
from aruptured congenital hepatic artery aneurysm. Its
presentation varies from a serious gastrointestinal bleeding
as in our case to an abdominal bruit heard routine ex-
aminaton. Ifitis diagnosed correctly, the treatment is
usually curative. In tills paper, we report a case ofutpper
gastrointestinal bleeding secondary to hypercinetic portal
hypertension caused by congenital hepatoportal AV fistula
in achild. The patient was treated successfully by ligation
of main hepatic and left gastric arteries and cholecystec-
tomy. He has been living comfortably and without
symptoms forthreeyears.

KeyWords: Hepatoportal AV Fi stula, Portal Hypertension.
portal hipertansiyon gelistigi belirlenmigtir (1). Ozellikle
cocukluk caginda ameliyat 6nesi kesin tani konan ve
basari ile tedavi edilebilen hepatoportal AV fistil, vaka
takdimi olacak derecede nadirdir (4). Bu yazida
sunulan vaka, konjenital hepatik arter anevrizmasi
zemininde hepatoportal AV fistll gelisen ve portal
hipertansiyona ait klinik bulgular ve gastrointestinal
kanama nedeniyle klinigimizde incelenip tedavi edilen
10 yasinda bir erkek gocuktur.

VAKA TAKDIiMi

Y.N., 10 yasinda, istanbul dogumlu, &grenci
erkek hasta. 3 yll 6nce karin agrisi sebebiyle
basvurdugu hastanede 15  gun  yatinimis.

Hepatosplenomegali tesbit edilerek kronik hepatit
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dalaktaki
golciigii, genislemis splenik ven, kisa gastrik ve ve

Kontrast madde

Sekil 1. Splenoportogramda

koroner vcnden beslenen 6zofagofastrik varisler
goriiliilyor. Koroner venin ¢ikisinda sonra portal venin

viziialize olmamasi dikkati cekmektedir.

dislindlmus. Kesin tani konulamamis. Daha sonra
eforla belirginlesen kann agnsi disinda sikayeti ol-
mayan hastada inguinal herni ortaya ¢ikmis. Ancak
hepatosplenomegalisinin  devam ettigi goriliince
ameliyat ertelenerek ileri tetkik icin klinigimize génderil-
mis. Normal fizk ve mental gelismeye sahip,
0zgegmisinde sarilik, ameliyat ve travma
tanimlanamayan hastanin fizik muayenesinde 3cm
hepatomegall ve 5cm splenomegali disinda patolojik
bulgu tesbit edilmedi. Sedimantasyon 18mm/saat, Hb
13gr/dl, Hct %39, I6kosit 4000/mm’(periferik kan
formili normal), trombosit 192000/mm , protrombin
zamani 15 sn (kontrol 14sn), SGOT41,SGPT58, GGT
95 iU/, Alkalenfosfataz5.1 BL{, serum bilirubinleri nor-
mal, serum albumin 3.8 gr/dl (%58), gammaglobulin
%12, serum prealbumini 25mg/dl (normal 20-40
mg/dl) bulundu. Ultrasonogramda diffiiz
hepatosplenomegali, splenik ve portal vende
genisleme gorildi. Hastada belittlen klinik ve
laboratuvar bulgular ile nonslrotik portal hipertansiyon
dustinulerek splenoportogram yapildi. Dalak i¢i basing
350mm su bulundu. Splenik ven genis olup koroner
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Sekil 2. Ultrasonogramda genis ve acgik portal ven ile istirakli
4x6 cm boyutlarinda kiitle goriiliiyor.

ven (hepatofugal kollateral) olustuktan sonra portal
venin gortlmedigi dikkati ¢ekti (Sekil 1). Splenopor-
togram bulgular Portal Ven  Trombozunu
disundirmesine ragmen ultrasonogramda portal ven
aclk ve genis olarak gorilmisti. Bu sirada hastanin
tekrarlanan vizitlerinde karaciger sol lobu Uzerinde,
ksifoidin hemen sag alt kisminda 3/6 siddetinde
devaml bir Gfirim ve buna ait tril tesbit edildi, ikinci
ultrasonogramda UGfurimin isitildigi yerde 4x6 cm
boyutlarinda ve portal ven ile istirakli kistik bir yapi ile
karsilagildi  (Sekil 2). Karaciger sintigraflsi ile ayni
boélgenin hipoaktif oldugu (**"Tc Sdulfir Kolloid'i tut-
mamig) gorildii (Sekil 3). Ayn madde lle yapilan
Radionukleld Anjiogramda Gfurimun isitildigi yerde
erken bir vaskiler gollenmenin olustugu (Sekil 3) ve
buradan ven6z doénemde vyavas bir bosalmanin
oldugu gorildl. Karaciger sol lobundaki lezyonun AV
bir malformasyon oldugu duslndlerek selekitif
arteriogram (Sekil 4) yapildi. Burada ana hepatik arter
ile sol ve orta dalinin genisledigi, bu dallarin periferinde
0,51 cm c¢apinda anevrizmatik geniglemelerin bulun-
dudu, arteriel fazin ge¢ doneminde karaciger sol lobun-
daki kistik yapinin opak madde ile dolup portal venin
sol ana dal ile istirakli oldugu ve vendz fazda portal
venin gorinir hale geldigi tesbit edildi. Hepatik arterin
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Sekil 3. AV fistiil, sirttigrafide hipoaktif alan (sol lobta),
radioniikleid anjiografide ise aortadan sonra hemen
ortaya ¢ikan vaskiiler olusum olarak (sagdaki resim)
goriliiyor.

sag dal ile splenik arter normal idi. Ozofagus varis
grafisinde varis gorilmedi.

Konjenital hepatik arter anevrizmasinin sol portal
vene agllmasi ile olusan hepatoportal AV fistlile bagh
hiperkinetik portal hipertansiyon tanisi konan hasta,
Tibbi-Cerrahi  Gastroenterohepatoloji  toplantisinda
tartigilarak cerrahi olarak (arter ligasyonu ile)
tedavisine karar verildi. Ogrenci oldugu igin yaz
tatilinde (2 ay sonra) ameliyat olmasi planlanarak tabur-
cu edildi. Yirmi giin sonra hematemez ve melena ile
acil Unitemize bagvuran hastanin portal hipertan-
siyonuna bagl bir Ust gastrointestinal kanamasi
olduguna karar verildi. Sivi ve kan transfliizyonu ile
durumu stabil hale getirilerek acilen ameliyata alindi.

Sekil 4. Selektif Anjiogramda ge¢ fazda opak madde ile dolan
Sem ¢apl1 anevrizmatik ve portal ven ile istirakti kiitle
goriilmektedir.

Ameliyat

Eksplorasyondan sonra karacigerin sol lobu
icine gomulu, sol portal ven ile istirakii ve Uzerinde
Kaba "tril bulunan 5 cm. ¢apli bir anevrizmatik ktle ile
karsilagildi. Karaciger makroskopik olarak normal
goérinimde idi. Anevrizmanin rezeksiyonu mumkin
olmadigi icin ana hepatik arter baglandi. Kiitle
yumusadi, trill azaldi ancak tam kaybolmadi. Bunun
Uzerine ikinci bir igtirak dusunUlerek sol gastrik arter
baglaninca trilin tamamen kayboldugu ve anevriz-
manin s6ndugu gorildi. 39 cm su olan portal basing
arterlerin baglanmasi ile 30 cm su'ya disti. Bir kateter
vasitas! ile portal venin aglk oldugu teyid edildi.
Karacigerden biyopsi alinarak ameliyat sonlandirildi.
Hastanin kanamasinin durdugu nazogastrik sonda ile
teyid edildi. Ameliyat sonrasi takipte tril ve Gftrimin
tamamen kayboldugu ve giderek kiglilen dalagin 3.
glinden itibaren palpe edilemez hale geldigi goruld.

Ameliyat sonrasi 6. ginde hastada siddetli sag
hipokondrium agrisi ve 38,5 derece C(aksiller) ates or-
taya cikti. Sag hipokondrium (Murphy noktasi) ¢ok
hassastl, ikinci kez agilan hastada gangrendz kolesistit
(ana hepatik arterin baglanmasina bagli) tesbit edildi.
Kolesistektomi yapildi. Genis spektrumlu antibiyotik ve
sivi verilen hasta bir hafta sonra sifa ile taburcu edildi.

ilk ameliyatta alinan karaciger biyopsi 6rneginde,
bazi portal sahalarda hafif fibrotik degisiklikler ve
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monontikleer hiicre artisi diginda patoloji goérilmedi,
ikinci ameliyatta alinan biyopsinin incelenmesi arter
ligasyonundan sonraki bir haftada karacigerde buna
bagli herhangibir degisikligin olmadigi saptandi,

TARTISMA

ingilizce literatirde ik hepatoportal AV fistil
vakalari 1952'de Strickler (5) ve 1954'te Madding (6)
tarafindan bildirilmistir. Bu vakalar ameliyat sonrasi
kaybedilmigtir. Tedavi edilebilen ilk vaka Wheeler ve
Warren (7) tarafindan yaziimis olup, duodenal varis-
lerinden kanayan bu hastada dogru teshis ve tedavi 2
yil icinde yapilan 4. ameliyattan sonra muimkin
olmustur. 1960 yillarda anjiografinin rutin olarak kul-
laniimasi ile splanknik AV fistll vakalari artmistir. Van
Way ve ark. (3) 61 vakalik, Puglionisi ve ark. (1) 179
vakallk splanknik AV fistil vakasi iceren derleme
yazilarina goére hepatoportal AV fistil splenlk ve
mezenterik damarlar arasindaki AV fistlllere oranla
daha seyrektir. Vakalarin 1/4 ile 1/3'Gnu teskil eder.
Hepatoportal AV fistlilli hastalarin %20-43'linde portal
hipertansiyon gelistigi  bildiriimektedir (8). Cocuk
vakalar ise ¢ok nadirdir. Helikson ve ark. (4) 1977
yilinda literatiirdeki 4. hepatoportal AV fistlilli ¢ocuk
hastayi yazmistir.

Splanknik dolayisiyla hepatoportal AV fistiiliin
etiyolojisinde travma, diagnostik ve terapétik invazif
girisimler  (ameliyat,  karaciger biyopsisi  gibi),
aterosklerotik ve mlkotik anevrizmalarin portal vene
acllmasi, hemanjiom ve habis timorler ile daha seyrek
olarak konjenital lezyonlar sayilabilir (2,3,8,9,10). En
slk mekanizma akkiz veya konjenital arteriel anevriz-
malarin portal dolagima agiimasidir (3,8). Sunulan
vakada travma ve ameliyat anamnezi yoktur. Hepatik
arterde multipl anevrizmalarin olmasi, hepatoportal AV
fistGlin bu anevrizmalarin spontan olarak portal vene
agllmasi sonucu olustugunu géstermektedir.

Klinik olarak asemptomatik olabilir. Baglica
semptomlar karin agrisi, ishal, (st gastrointestinal
kanama (hematemez, melena), yliksek debili kalb yet-
mezligine ait belirtilerdir. En 6nemli fizik muayene bul-
gusu ise abdominal Gfurim olup dikkatle
arastiriidiginda vakalarin ¢ogunda bulunur (2,3.8,9).
Portal hipertansiyonu gosteren splenomegali (bazi
vakalarda asit), hepatomegali diger bulgulardir.
Ultrasonogram, karaciger sintigrafisi ve radionukleid
anjiografi tanida yardimcidir. Ancak kesin tani seiektif
anjiografi ile mumkundur. Bilgisayarli tomografi ise tani
koydurucu noninvazif yontemdir (11).

Uzun sireli (birkag yil veya daha fazla)
hepatoportal AV fistulin en énemli klinik sonucu portal
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hipertansiyondur. Gastrointestinal kanama ise en ciddi
komplikasyon olarak kargimiza cikabilir. Hastamizda
6zofagus varis grafisinde varis olmamasina ragmen,
splenoportogramda ($ekil 1) hepatofugal kollateraller
ve Ozofagus varisleri gorllmuistir. Literatiirde varisi
olmadidi halde portal hipertansiyona bagli venéz kon-
jestyon sonucu kanama olan vakalar bildirilmigtir
(12,13). Splenoportogram bulgulari ve AV fistiili bes-
leyen arterlerin baglanmasi ile portal basincin dislp
kanamanin durmasi, hastamizdaki kanamanin portal
hipertansiyona bagli bir varis kanamasi oldugunu
gOstermektedir.

Bu nadir portal hipertansiyon tipinin
patogenezinde en Onemli faktor yiksek basingli arter
kaninin AV fistll araciligi ile portal sisteme gegerek,
portal dolasimdaki basinci artirmasidir. Devamli
yuksek kan akimina maruz kalan karacigerdeki portal
ven koklerinde artan direng ve irreversibl degisiklikler
(fibrozis) ilave bir faktor olarak rol oynar (14,15).
Deneysel arastirmalar ile portal sistemin arterlestiril-
mesinin karacigerde yaglanma, portal ven koklerinde
kalinlasma, portal fibrozis ve siniizoidal dilatasyon gibi
degisikliklere yol agtigi gosterilmistir (16). Bu degisiklik-
ler zamanla artar ve portal hipertansiyona katkida
bulunur. AV fistul dizeltildigi halde portal basing tam
normale dénmeyen durumlardan karacigerdeki irre-
versibl degisiklikler sorumlu tutulmustur. Hastamizin
karacigerinde bazi portal alanlarda fibrozis,
mononukleer hiicre artigi ile birlikte portal ven dal-
larinda daralma gibi bulgular davardi.

Tedavi hastanin durumuna gore degisir. Has-
tanin genel durumu yani sira AV fistilin sebebi,
buyikligu, lokalizasyonu ve sonuglar uygulanacak
tedaviyi belirler. Portal hipertansiyonun diger tiplerine
oranla nadir olmasina ragmen, hepatoportal AV fistlle
yonelik uygun tedavi ile portal hipertansiyonun kesin
olarak giderilebilmesi dogru tani ve tedavinin énemini
gostermektedir. Fistlilin rezeksiyonu (mimkinse),
parsiyel hepatektomi veya fistlli besleyen arterin
baglanmasi gibi cerrahi tedaviler yanisira, fistilin an-
jiografik olarak obliterasyonu (simik madde veya
ayrilabilir balon kullanilarak) (8-10) gibi yontemler 6zel-
likle genel durumu bozuk hastalarda tercih edilebilir
(14). Ancak geng ve diger agilardan saglikli hastalarda
mimkinse cerrahi tedavi secilmelidir. Clinki bu tip bir
AV fistlliin uzun dénemdeki sonuglari 6nceden kes-
tirlemez ve agir gastrointestinal kanamalar ve irre-
versibl portal hipertansiyon gibi tehlikeli olabilir.
Fistllin cerrahi rezeksiyonu en uygunudur. Bu
mimkin olmadi§i zaman arter veya arterlerin
ligasyonu gerekir. Bazen hepatoportal AV fistlilde bir-
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den fazla arterle istirak olabildidi unutulmamaldir.
Literatirde hepatik arterin baglanmasina ragmen safra
kesesinde patoloji gelismeyen vakalar bildiriimis (4)
olmasina ragmen, hastamizdaki gibi gangrendz
kolesistit olma ihtimali yuksektir. Bu nedenle ana
hepatik arter baglanmasi daima kolesistektomi ile bir-
likte olmalidir.
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