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OZET

Diinyada Budd-Chiari sendromunun en sik sebebi
vena cava inferiorun suprahepatik/hepatik kisminin mem-
branéz obstriiksiyonu olmakla birlikte bu durum llke-
mizde nadir olarak karsilasilan bir patolojidir. Bu yazida
membrandz obstriiksiyona bagli (¢ vaka sunulmus ve ko-
nu ile ilgili literatlir gbzden gegirilmigtir.
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Dinyada Budd-Chiari sendromunun (BCS) en sik
sebebi vena cava inferior (VCI)'un suprahepatik/hepatik
kisminin membrandz obstriksiyonu olmakla birlikte (1),
bu durum ulkemizde nadir olarak karsilasilan bir pato-
lojidir. Turkiye, Avrupa ve Amerika'da BCS etyopatoje-
nezinden, ¢ogu kez hepatik venlerin ve/veya suprahe-
patik vena cava'nin trombotik okluzyonun sorumlu tu-
tulmasina karsin, klinigimize bir ay igerisinde basvuran
U¢ BCS vakasinda da suprahepatik/hepatik VCl'de
"web" tespit edilmesi, Ulkemizde de BCS, etyolojisinde,
tedavi yaklagimi farkli olabilen bu patolojinin aranmasi
gerekliligini ortaya koymaktadir.

VAKA 1

N.K. 38 yasinda Corum'lu erkek hasta 1.5 yil
once baslayip giderek artan halsizlik, bacaklarinda ve
karninda sisme sikayetleri ile servisimize yatirildi (prot.
no: 1551/93). Oz ve soygecmisinde bir ézellik saptan-
mayan hastanin fizik muayenesinde alt ekstremitelerde
6dem ve staz dermatiti, toraks ve abdomende kaval
tippte tollateraller, gébedin 2 cm altina kadar uzanan
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SUMMARY

Although rare in Turkey, worldwide the most common
cause of the Budd-Chiari Syndrome is membranous obs-
truction of the suprahepatic/hepatic vena cava. In this
repport, three cases of patients wwith membranous obs-
truction of hepatic portion of the inferior vena cava are
presented and the related literature is reviewed.

Key Words: Budd-Chiari Syndrome, membranous obstruction
inferior vena cava.
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serbest asit, kot kavsini 6 cm gecen ylzeyi diz hepa-
tomegali dikkati cekti. Hemogrami normal sinirlarda
olan hastanin idrar muayenesinde 2 (+) Urobilinojenuri
tespit edildi. ALT: 14 U, AST: 22 U, ALP: 174 U,
GGT: 151 U, total billirubin: 1.15 mg/dl, direkkt biliru-
bin: 0.20 mg/dl, albumin:% 42 (3 gr/dl), gamma globu-
lin: %29 (2.1 gr/dl); asit mayii transida; HBV ve HCV
gostergeleri seronegatif; protein C, protein S, antitrom-
bin Il duzeyleri normal sinirlarrda, antikardiolipin anti-
korlari ve paterji testi menfi idi. Ust gastrointestinal sis-
temin endoskopik tetkikinde Grade Il 6zofagus varisleri
saptanan ve karaciger i¢i sintzoidal basinci 425 mm
H20 olan hastanin yapilan vena kovagrafisinde hepatik
venler dluzeyinde web ve trombus izlendi (Sekil 1).
Doppler tetkikinde hepatik venleri agik bulunan hasta
radikal cerrahi girisim karari ile taburcu edildi.

VAKA 2

N.S. 25 yasinda Boyabat'li kadin hasta gocu-
klugundan beri olup, giderek artan halsizlik, karninda
siskinlik ve 4 ay 6nce olan hematemez, melana
sikayetleri ile interne edildi (prot. no: 1425/93). Oz ve
soy gegmisinde ilave bir 6zellik bulunmayan hastanin
fizik muayenesinde bilateral pretibial 6édem, torakoab-
dominal kaval tipte kolllateraller, gébek hizasina kadar
uzanan assit, kot kavsini 3 cm gegen hepatomegali, 9
cm gegen splenomegali dikkati c¢ekti. Tetkiklerinde:
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Sekil 1. Sag hepatik venin patent olmasina karsilik, hepatik
venler hizasinda VCI'un tikali oldugu izleniyor.

Sekil 2. Transluminal balon anjioplastisi sirasinrda balon sisiri-
lirkenweb'ebagliindentasyon izleniyor.

Idrar muayenesinde 1 {+) urobilinojentiri, Hct: %34, 16-
kosit: 2790, trombosit: 154000, ALT: 17 U, AST: 17 U,
ALP: 64 U, GGT: 70 U, total billirubin: 0.85mg/dl, albu-
min: %41.8 (3.3 gr/dl), gamma globulin: %32.3 (2.1
gr/dl); protein C, protein S, antitrombin Il normal sinir-
larda; antikardiopilin antikorlari ve paterji testi meenfi,
Ust gastrointestinal endoskopik tetkikinde Grade il
o6zofagus varisleri tespit edildi. Laparaskopik muaye-
nede karacigerin perihepatitli, iri nodullesmeli gérinimu
noduler transformasyon lehine degerlendirildi. Spleno
portografik tetkikde splenik ve portal ve,n aglik, dalak
ici ve karaciger sinlizoidal basinci 525 mmH20 bulun-
du. Yapilan vena kavografide hepatik venler dizeyinde
web ve tromboz saptanan hasta dilretik ve oral anti-
koagulan tedavisi altinda, cerrahi girisim yapilmak
Uzere taburcu edildi.
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VAKA 3

Yirmi yyil 6nce sarilik gecirdigini ifade eden
Safranbolu'lu 61 yasinda kadin hasta S.D., 7 ay
Once baslayan bacaklarinda sisme, karin agrisi, hal-
sizlik sikayetleri ile yatirildi. Fizik muayenesindebila-
teral pietibial 6dem ve staz dermatiti, kaval tipte
kollateraller, kot yayini 6 cm gecen hematomegali
ve 3 crnm gecgen splenomegali dikkati ¢gekenhasta-
nin labaratuvar tetkikierinde: Idrar muayenesi nor-
mal sinirlarda; Hct; %40, l6koslt: 3720, trombosit:
118000; ALT: 18 U, AST: 25 U, ALP: 64 U,
GGT: 42 U, totual bilirubin: 2.35 mg/6dl, direkt bi-
lirubin: 0.35 mg/dll, albumin: %49.5 (3.9 gr/dl),
gamma globulin: %21.6 (1.7 gr/dl); protein C,

pprotein S ve antitrombin [l normal; HBsAg ve
anti HBe seropozitif bulundu. Yapilan Ust gastro-
intestinal endoskopik tetkikinde Grade Il 6zaofagus

varisleri; karaciger biyopsisinde hafif aktiviteli kara-
ciger sirozu, karaciger sinltzoidal basinci 375
mmH20; Doppler tetkikinde splenik ve portal venle-
ri acik bulunan hastanin vena kavografisinde hepa-
tikk venler dizeyinde izlenen web ve tromboz lize-
rine transluminal balon anjioplastisi denendi (S$ekil
2,3). membramn genislemesine ragmen trombozun
riptire olma ve migrasyon riski gézoéniinde tutula-
rak igsleme son verildi ve hastanin ileri yasi, sirotik
déneme erismesi sebebi ile medikal tedavi altinda
izlenmesi kararlastirildi.

TARTISMA

VCl'un membran6éz obstriksiyonu Japonya
(2,3), Hindistan (4) ve Gilney Afrika (5,6) gibi ul-
kelerde BCS'nun en 6nde gelen sebeplerinden biri
iken diger ulkelerden tek tek vakalar olarak bildiril-
mektedir. Kalin kollajen lifler ve az miktarda elastik
liflerden kurulu, konjenital oldugu tartismali,bu mem-
bramn varliginda hastalar, siklikla gencg/eriskin yasta
kronik B C S klinigi ile hekimin karsisina gelmektedir

Sekil 3. 12 ve 20 mm'lfk bballonlar 8 Atmosfer basing, 60 sa-
niye sure ile sisirilerek web ruptire edildi.
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(3.7) . Vakalarimizda da tespit edildigi gibi , 6dem
asit, hepatosplenomegali, yiizeyel verilerin dilatas-
yonu gibbi BCS'nun tipik bulgularri ¢ogu hastada
goruliir. Bacaklarda o6dem sik karsilasilan ilk
sikayetlerdendir. ilik semptomdan tani konmasina
kadar gegen siire serilerde farkhliklar gostermekle
birlikte 1-22 sene arasinda degismektedir (7). Karin
agrisi ve sarilik nadir olarak goriiliir. Hepatoselliiler
karsinom (HCC) sikhigi bu vakalarda hastaligin
yasina paralel olarak artmaktadir (6). Hastalanirimi-
zin yapilan USG ve AFP tetkiklerinde HCC lehine
bir bulgu tespit edilmemistir.

Konjenital orijinli oldugu kabul edilir ise, em-
briyolojik gelisimde 3 ayni nokta, darlik potansiyeli
tasimaktadir (8).

1. Sag hepatokardiyak kanal ile sag atriyumun
birlesim yeri

2. VCl'un hepatikk kismi ile sag hepatokar-
diyak kanalin birlesim yeri

3. Hepatik venlerin caval sisteme acilimlari.

VCl'un terminal kismi sag vitellin ven ve sag
subkardinal venden kaynaklanmaktadir. Embryonal
donemde sag vitellin ven sag hepatokardiyak kanala
doniigsmekte, bu ise hepatik venlerin direne oldugu
suprahepatik VCIl'u olusturmaktadir. Ayni doénemlerde
sag subkardinal ven ile sag hepatokardiyak kanal
arasinda gelisen baglanti VCl'un hepatik kismini
olusturmaktadir. Bu gelisim ppaterninden sapma
VCl'da mmembranndan atreziye kadar degisebilen
spektrumda  obbstriiksiyon ile  neticelenmektedir

(6.8) .
Bununla beraber lezyonun Japonya, Hindistan,
Giiney Afrika gibi Ulkelerde oldukga sik goérilmesi

bu bbdlgelerde eksojen bir teratojenin varligim da
diusiindiirmektedir (6).

Vena cava'daki tikali alanin uzunlugu ve tika-
nikhgin derecesi vakadan vakaya degiskenlik goste-
rebilmektedir (1-7). Tikaniklik hepatik venlerin altin-
da-listiinde veya hizassinda olabilir. Tikanikhgin al-
tinda ve ustiinde trombiis geligebilir. Trombiis or-
ganize olabilir. Hepatik venlerdeki tikanmanin yay-
ginhigina gore; eger hepatik venler agik ise Tip A;
hepatiek venlerin biri (siklikla sol ve orta hepatik
venler) tikali ise Tip B; tium hepatik venler tikah
ise Tip C obsriksiyondan so6z edilmektedir (3). Tip
C tikanikhkta prognoz genellikle daha koétudiir. Tika-
nikhigin ¢evresinde frenik venler, interkostal venler
vs. ile kollateral dolagsim sikhikla izlenir. Her lg¢
hastamizda da web civarinda trombiis tespit edil-
mig, ayrica yapilan Doppler tetkiklerinde 1 ve Il
sag vakalar da hepatik venler ac¢ik (Tip A), . va-
kada ise sag hepatik ven acik (Tip B) olarak sap-
tanmisgtir.

Kaval obstriikksiyon ve portal hipertansiyon bul-
gulari birarada oldugunda dusiiniilmesi gereken
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membran6z obstriiksiyonun kesin tanisi, tikanikligin
ustiine ve altina yerlestirilen iki katetere ayni anda
kontrast madde injekte edilerek yapilan kaval veno-
grafi ile konulur. Hepatik venler selektif venografi
veyaa inferior kavografi sirasinda retrograd yolla
goriintiilenebilir.

Hastaligin tedavisi cerrahidir. Cerrahi tedavi
portal sistemin dekompresyonuna yodnelik girigsimler
(mesoatrial sant, dalagin supradiafragmatik transpozi-
syonu, sternal kemik iligine omentumun fiksasyonu
vs.) ve kaval blogun giderilmesine yoénelik girigsimler
(transkardiyak membranotomi, vena kavoplasti, kaval
rezeksiyon ve otolog perikardiyal patching) olarak
ozetlenebilir (7,9). Transluminal ve transhepatik an-
jioplasti ille membranin yirtilmasi ve dilatasyonu ise
heniiz deneme aysamasindadir (10-12).

Transatriyal membranotomi genellikle ince veya
inkomplet weblerde etkili olurken (13), kaval stenoz
varliginda vena kava-plasti veya kaval rezeksiyon
ve otolog perikardiyal patching gerekli olmaktadir
(14). Komplike retrohepatik ve suprahepatik obstriik-
siyonlar hipotermi ve dolasim "arresf'ini gerektir-
mekte; membran6éz obstriiksiyon hepatik venleri de
icermekte ise karacigerin etkili dekomprese edildigi
vakalarda ise tek secenek karaciger trans-
plantasyonudur (9). Bu doneme gelmeden, karacige-
rin etkili dekomprese edildigi vakalarda ttim semp-
tom ve bulgular, kimi kez devam edebilen spleno-
megali disinda gerilemektedir (7,12-15). dolayisiyla
amag, erkenden taninin dogru olarak konulmasi ve
lezyona goére en uygun girisimin zamaninda uygu-
lanmasi olmaldir.
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