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Abernethvho syndrom

« zriedkava cievna
malformacia na urovni
splanchnickeho
venozneho riecCiska

* pritomny je kongenitalny
extrahepatalny
portosystemovy shunt
(CEPS) + ageneza,
event. hypolazia
portalneho rieCiska




Historia

e Ixvr. 1793 (Sir John
Abernethy)

« odvtedy celosvetovo
zdokumentovanych
niekolko desiatok
pripadov (cca 80)

« v Case diagnostikovania
vacsina pacientov <18r

John Abernethy (chirurg)
(1764 — 1831)
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— splanchnicka krv — systéemoveé

rieCisko (VCI)
— CastejSi u zien

v. mesent. sup.

v. cava inf.

intrahepat. portalne rieCisko
zachované, ale hypoplasticke

splanchnicka krv — systemove
rieCisko (VCI) cez skrat +
portalne rieCisko



Klinika (1) bf

n -,

asympt. (Casto nahodny nalez na USG)

nespecif. priznaky: brusny diskomfort,
chudnutie, event. nemoznost pribrat na vahe

klinicke prejavy suvisia hlavne s patologickym
portosystémovym skratom, prostrednictvom
Ktoreho sa splanchnicka krv, bohata na dusikate
latky, dostava v nezmetabolizovane] forme
oriamo do systémovej cirkulacie




N-katabolity posobia toxicky na plica 6 v -
(hepatopulmonalny syndrém) N-katabolity poSkodzuju mozog

(hepatdlna encefalopatia)

toxicky ucinok N-katabolitov
na hepar

N-katabolity z GITu: amoniak, glutamin, metionin, serotonin, GABA




Klinika (2) b&

n -,

 priznaky z toxickeho ucinku N-latok:

— hepar: ikterus, fokalna nodularna prestavba,
cirhoza, hepatoblastom, hepatocelularny &
karcinom, hepatalne zlyhanie

— CNS: hepatalna encefalopatia

— pulmo: hepatopulmonalny syndrom (arterialna
hypoxémia, dyspnoe, cyandza, ortodeoxia,
platypnea)




Klinika (3) bf

n -,

 konkomitantné kongenitalne
malformacie (hl. u typu I)

— KVS: defekt predsienového/komorového
septa, foramen ovale apertum, ductus
arteriosus persistens, Fallotova tetralogia,
dextrokardia

— GIT: biliarna/duodenalna atrezia,
Ihtrahepatalne umiestneny zICnik, polysplénia



USG (Casto nahodny
nalez!)

CT-AG, MR-AG
DSA

labor.: hyperamonémia,
koagulopatia, elevacia
hepatalneho suboru,
hypoglykemia

Inferior mesenteric vein



Manazment pacientov

il

. "

* VO vSeobecnosti: pravidelné kontroly pacientov (klinika +
biochem. + zobraz. metddy (so zameranim na hepar))

~

N\

zavisi od typu

~

~

I

TYP |
- pri hepatalnom zlyhani

/ encefalopatii Tx heparu

~

J

\_ alebo chirurgicky )

- zrusenie portosystéemoveho
shuntu endovaskularne




Kazuistika bf

. ™

pacient D.G., aktivny sportovec
nar.vr. 1977

predchorobie bez pozoruhodnosti
subj. bez tazkosti

obj. nalez v norme

v labor. obraze dlhsiu dobu elevacia
bilirubinu (29 — 51umol/l), cholestatickych
enzymoyv, transaminazy v norme



Kazuistika bf

. ™

« 10/2017 — USG brucha (v malej panve
dorzalne a kranialne od mocC. mechura
atypicka cievna struktura velkosti 6x5x7cm
na jednej strane s vendznym tokom, na
opacnej strane s arterialnym tokom —
susp. na AV fistulu / malformaciu)



Kazuistika bf

« 11/2017 — CT-AG (,,v. portae v obvyklej
lokalizacii nediferencovatelna s extrémne
Sirokymi portokavalnymi anastomozami
cez retroperitonealne spojky v. lienalis, v.
testicularis, plexus venosus rectalis do VII

.dx. a do VCI¥)
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Kazuistika bf

b

» zaver: Abernethyho syndrom typ |, mierna
labor. hepatopatia, bez inych organ.
komplikacii

* pacient odoslany do dispenzara HEGITO
Banska Bystrica
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