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Herediter hemorajik telenjiektazili bir hastada por
Doppler géranim

tosistemik sant ve renkli

Hepatic portosystemic shunt in patients with hereditary hemorrhagic telangiectasia
with colour Doppler imaging
Demir S

T.Yuksek Ihtisas Hastanesi Radyoloji Béliimi Sihhiye-ANKARA

Ozet

Herediter hemorajik telenjektazi (HHT) nadir izlenen sistemik bir displazidir. HHT'de arteriovendz santlar sik olarak
izlenirler. Buna karsin arterioportal, portoventz ve venovenéz gibi diger intrahepatik santlar nadir gérilmektedir.
HHT disinda idiopatik de gorulebilen portoven6z santlar, tasidiklari hepatik ensefalopati riski nedeniyle énem tasirlar.
Biz bu yazida HHT'li bir hastada saptanan hepatik arteriovendz sant goériiniimlerine ilave olarak sag portal venden
kaudat loba drene olan ve portal ven- vena kava inferiér arasinda olusmus izlenimi veren portosistemik santlarin
renkli Doppler ultrasonografi gérintilerini sunarak konuyu gbézden gegiriyoruz.
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Summary

Herediter hemeorajic telenjectasy (HHT) is a rarely seen sistemic displasy. In HHT arteriovenous shants are
frequently seen. On the contrary , the other intrahepatic shants such as arterioportal , portovenous and venovenous,
are seldom seen. Beside HHT portovenous shants could be idiopatic. These shants are very important because of
the hepatic encephalopathy risque that they carry. In this study we present a patient who has HHT with arteriovenous
shants In addition, there were collateral veins those extend from right portal vein to caudat lobe, which seem like
portosystemic shants between portal vein and vena cava inferior. We review the collateral veins which resembles
portosystemic shants , using color Doppler US imagings.
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Girig

midede yaygin anjiodisplaziler saptandi. Serum demir
dizeyi dusuk olan hastanin gri skala ve renkli Doppler
ultrasonografik incelemesinde (Logic700, GE)
intrahepatik arteriel sistemde belirgin dolgunluk, dallarda
sayisal olarak artma ve tortiyozite, dolgun portal sistem
izlendi (Resim 1).

Herediter hemorajik telenjektazi (HHT) otozomal
dominant gecis gosteren sistemik fibromuskiler bir
displazidir. Klinik triadi olan aile hikayesi, multipl
telenjektaziler ve tekrarlayan kanama epizodlar ile
taninir.

HHT'de arteriyoventz santlar sik olarak izlenirler. Buna
karsin  arteriyoportal, portovendéz ve venovendz gibi
diger intrahepatik santlar nadir gériilmektedir.

Hepatik arterdeki genisleme ve dallara dogru gittikce
incelmenin izlenmeyigi, arterio ventz, arteriyo-portal
santlarin varligini dusundirdd. Hepatik ven akimlari
dogaldi. Ana portal vende akim hepatopedal ve hafif
pulsatildi. Ancak intrahepatik ana portal ven dallarinda
akim retrogradti ve sag portal venden kaudat loba
ybnelen diizensiz kollateral vaskiler yapilarla portal ven
akimi vena kava inferiére drene oluyor goérinimdeydi
(Resim 2) (Resim 3). Bu bulgularla hastada HHT'ye

Olgu

On yildir HHT tanisi ile bagka bir merkezde takip edilen
ve tekrarlayan melena sikayeti ile hastanemize basvuran
53 yasindaki bayan hastanin endoskopik incelemesinde
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Radyoloji BolUmu

bagl gelisen intrahepatik portosistemik ve arteriyoventz
malformasyonlar ~ dusindldi. Hepatik  ensefalopatisi
olmayan hastada ileri girisimsel tedavi uygulanmadi ve
hastaya konservatif tedavi verildi.
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Resim 1. Gri skalada hepatik hilusda vaskuler kalabaliklasma,
genig ve tortiyoze hepatik arter.

Resim 2. Kaudat lob araciligiyla vena kava inferitre drene olan
portal akimin renkli Doppler gérinimui. Sag portal
ven ve vena kava inferior arasinda izlenen gant
icindeki mavi renk, akimin ydniniun vena kava
inferibre dogru oldugunu gosteriyor.
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Resim 3. Ana portal vende antegrad yonde normal hizda
ancak artmis pulsalite gosteren akim (intrahepatik
arteriyoportal santin yansimast).
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Tartigma

Herediter hemorajik telenjektazi en sik izlenen herediter
vaskiler hastalik olmasina ragmen sikhdr 1-2/100.000
kadardir (1,2,3). Otozomal dominant gecis godsteren
sistemik fibromuskuler bir displazidir. Cok sayida dermal,
mukozal ve visseral telenjektaziler ve tekrarlayan
kanamalarla seyreder. Klinik triadi olan aile hikayesi,
multipl telenjektaziler ve tekrarlayan kanama epizodlari
ile taninir. Genetik gegisli bir hastalik olmakla beraber
genellikle 3-4. dekatta ve siklikla kadinlarda
izlenmektedir (3).

Tum organlan tutabilen HHT'de karaciger tutulumu % 8-31
oraninda gorulmekte olup anjiodisplaziler, fibrozis, siroz,
portositemik kollateraller seklinde izlenir(4)..
Karacigerdeki arteriyovendz fistlllerden gecen kan
miktarinin artmasi hepatomegali, batinda sag st kadran
agrisi yapabilir. Karacigerdeki fistiiller igcindeki sag-sol
santlar kardiyak ylkin artmasina ve kalp yetmezligine
sebep olabilir. Nadiren hepatik arter- portal ven arasi
santlara bagli olarak portal hipertansiyon gelisir ve
gastrointestinal sistemde varis kanamasi, ensefalopati
gorulebilir (2).

HHT'de karacider tutulumunun arastiriimasinda renkli
Doppler ultrasonografi, bilgisayarli tomografi, manyetik
rezonans, konvansiyonel anjiografi kullanilabilir. Hepatik
arterin selektif anjiografisi altin standart goérintileme
yontemidir (4). Ancak invaziv ve pahaldir. Bu yizden
HHT'nin tani ve takibinde noninvaziv ve ucuz olan
ultrasonografi ve renkli Doppler inceleme alternatif bir
yontem olarak énerilmektedir (2,3,4).

Ultrasonografik incelemede karakteristik  goriiniim
belirgin pulsazyon gdésteren genislemis ve tortiyoze
tubller yapilar seklinde hepatik arter ve intrahepatik
artmig vaskilarizasyondur (4). Renkli Doppler sonografi,
gri skalada safra yollari dilatasyonuna benzeyebilen
hepatik arterin kolay ve hizli bir sekilde taninmasina,
hepatik arter, vaskiler malformasyonlar ve bunlarin akim
hiz ve yonlerinin arastirilabilmesine olanak saglar (2,5).

HHT'de arteriyovendz santlar sik izlenirler. Hepatik arter-
hepatik ven santlarinda hepatik venlerin dalga
formlarinda anlamh degisiklikler sadece hastahgin ileri
déneminde gorulir ve spektral kabalasma ve yiksek hiz
izlenir (5). Arteriyoportal, portovendz ve venoven6z gibi
diger intrahepatik santlar  nadirdir.  Bunlardan
portohepatik santlar en sik sag portal ven ile vena kava
inferidr arasinda gorilmektedir ve hepatik ensefalopatiye
neden olabilmeleri yéninden 6nemlidir (6,7). Doppler
incelemede hepatik arter- portal ven arasi santlarda fazik
veya devamli tersine donmis portal akimda pulsatilite
izlenir (5).

Bizim olgumuzda renkli Doppler ultrasonografi
incelemesinde dolgun ve tortiyoze seyirli hepatik
arterdeki genigleme ve dallara dogru gittikgce incelmenin
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izlenmeyisi arteriyovendz-arteriyoportal santlarin  varigini  ise intrahepatik diizeyde portosistemik kollaterallerin bir
dusundirdi. Ayrica dolgun portal yatak ve ana portada yansimasi olarak degerlendirildi. Hepatik ensefalopati
hepatopedal akima karsin intrahepatik ana portal bulgulari olmayan hastada bu vaskiler anomalilere
dallardaki retrograd akim ve sag portal daldan kaudat ygnelik bir girisim yapilmadi.

loba yo6nelen diizensiz kollateral vaskiler yapilar ile
portal akim, vena kava inferibre drene oluyor
gorinimdeydi. Spektral incelemede hepatik venlerde
belirgin  degisiklik izlenmemesi hepatik  venleri
etkileyecek dizeyde parankimal hasarin olmadigi
disundirdi. Ana portal vendeki belirginlesmis pulsasyon

Sundugumuz olguda oldugu gibi ucuz olan ve her yerde
bulunabilen renkli Doppler, intrahepatik santlari
gOstermede oldukg¢a etkili noninvaziv bir yontemdir ve
sadece tani amacl anjiografi ihtiyacini da ortadan
kaldirabilmektedir.
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