Budd-Chiari Sendromu (Olgu Sunumu)

BUDD-CHIARI SYNDROME (CASE REPORT)
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Ozet

Summary

Budd-Chiari sendromu, hepatik ¢gktikanikligi sonuci
olusan, siklikla dlimcil seyreden nadir bir hastalik@u
tikaniklik, hepak veniillerden, vena cava inferior'a ka
herhangi bir seviyede olabilir. Hastah seyri, hizla asit sivi
akimulasyonu ve hepatik yetmeti ortaya ciktg akut formn
veya semptomlarin birka¢ ay icinde ggfii subakut forr
seklinde olabilir. Hatta &stalgin kronik progressif formu ¢
tanimlanmgtir. Bu makalede, sargh mevcut Buddchiari
sendromlu bir olgu sunularak literatir gdzden dlegistir.
Hepatik venoz cilgitikanikliginin etiyolojisi saptanamastir.
Olgunun klinik seyri nedeniyle, Bud@hiari sendromunt
nadir birsekli oldugu distnulmiktdr.

Anahtar Kelimeler : Budd-Chiari Sendromu,
Vena Cdvderior Trombozu, Sarilik
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The Budd-Chiari syndrome is r@are, often fatal illne:
resulting from hepatic venous outflow occlusion. €
occlusion may be located at any level from hepagitules t
the inferior vena cava. Presentation may be acitte napic
accumulation of ascites and hepatic failure or sutgawitt
symptoms developing over a few months. Even ch
progressive form of disease was also describethidnarticle
the literature is reviewed by presenting a casBuafd-Chiar
syndrome in a patient with jaundice. The etiolody tloe
hepatic vepus outflow obstruction was not identifi
Because of its clinical onset, it has been suggetstat thi
was an unusual form of Budd-Chiari Syndrome.
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Budd-Chiari sendromu (BCS), $ieca hepatik
major venlerin ve vena cava inferiorun (VCI)
trombozu veya VCl'un suprahepatik boliminin
membran6z obstriiksiyonu sonucu saln, hepatik
ventz akimin bozulmasi ile karekterize klinik bir
tablodur. Bu sendrom ilk olarak 1845’de Budd
tarafindan “ hepatik venlerin primer inflamasyonu
sonucu olgan Klinik tablo” olarak, 1899'da ise
Chiari tarafindan “hepatomegali, asit ve kargna
sI ile karakterize hepatik venaoklusif bir hastalik
olarak tanimlanngtir (1-3).

Gunuimizde, BCS terminolojisi ile, hepatik
venullerden VCl'a kadar herhangi bir seviyede
lokalize trombotik veya non-trombotik nedenlerle
olusan hepatik ventz c¢ikiobstriksiyonu ifade edi-
lir (3). Altta yatan en sik neden miyeloprolifefati
hastaliklar ve antifosfolipid antikor sendromuddi (

nimi, paroksismal nokturnal hemoglobiniri, Behcet
hastalgl, grantlomatéz idyopatik  vaskiilit,
hipereosinofilik ~ sendrom,  timorler  (atriyal
miksoma, Wilms timorld) sayilabilir. Ancak kesin
neden vakalarin 2/3'inde saptanamaz (7).

Olgu Sunumu

25 yainda erkek hasta, karirgrasi, halsizlik,
sarilik ve gaita renginde acilngikayetleri ile acil
servise bgvurdu. Daha dnce herhangi Bikayeti
olmayan hastanin, son bir hafta icinde kagnsa
ve halsizlik seklinde balayan sikayetleri giderek
artis gostermg ve tabloya sarilik eklengtir. Oz-
gecmiinde bu tabloyu aciklayacak bulgu, hastalik
veya ila¢ kullanimi hikayesi mevcut gilir. Fizik
muayenede; genel durum Kkotguur konfiize,
oryantasyon yok. TA=90/50 mmHg, Nabiz=110

7). Diger nedenler arasinda; oral kontraseptif kulla- vuru/dk ritmik, Ate=38°C. Hasta ortopneik,
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dispneik. Skleralar ikterik. Tim vicut cildi iktkri  Gzerine acil hemodiyalize alindi. Ardindan meka-
Kalp dinlemekle tgikardik. Ek ses ve ufirim yok. nik ventilasyon amaciyla anestezi gym bakim
Akcigerler dinlemekle her iki hemitoraks orta ve Unitesine nakledildi. Ancak hasta kardiyopulmoner
alt zonlarda kaba raller mevcut. Her iki sinus- arrest sonucu kaybedildi.

kostadiafragmatikus acik. Batin yugalk. Defans Hasta acil servise beurdwunda oncelikle

yok. Batin distandi gorunimde. Barsak sesleriyjia| fonksiyonlarinin stabilizasyonu amaglandt
normoaktif. Batin sa st kadranda hassasiyet yan ye daha sonraki dénemde ise 12 saat gibi kisa
mevcut. Traube kapall. Karger midklavikuler ;- irede ex olmasindan dolay: etiyolojiye yonelik
hatta 4 cm. palpabl. Pretibial 6dem yok. Periferik jahoratyvar ve goriintileme tetkikleri yapilamadi.
habazanlar aliniyor. Yapilan fizik muayene Ve yqgin tan) amaciyla, tibbi otopsi yapiimasina karar
laboratuvar tetkikleri (beyaz kire:20700/mm?, Ure: yorigi Tibbi otopsi tam olarak iig Kak (kranium,
202 mg./dl,. kreatl'n.ln.G'.Omg/dI, direkt bilirubin: M. thoraks ve batin lstugu) acilarak yapilnstir.

mg/dl, indirekt bilirubin:6.1mg/dl, AST:70 IU/L, ) ) o
ALT:280 IU/L) sonucunda, hasta; fulminan Tl'bbl 9t0p5| sonucunda; 6lim nedeninin yena
hepatik yetmezlik, akut solunum yetmggliakut ~ ¢ava inferior trombusune pa pulmoner emboli,
bobrek yetmeziii, hepatorenal sendrom, spontan 0dem, hemoraji ve yakin tip respiratuar distress
bakteriyel peritonit 6n tanilarlyla dahiliye gen ~ S€ndromu oldgu sonucuna varildi.

bakim Unitesine yatirildi. Tartisma

Hastanin ilk dgerlendiriimesinde, fulminan BCS, otopsi vakalarinin %0,005'inde goriil-
hepatik yetmezfiin komponenti olarak akut solu-  dgii rapor edilen nadir bir klinik tablodur (8). Bati
num ve bobrek yetmegii olustuu sonucuna va-  toplumunda olgularin bilyiik kisminda obstriiksi-
rldi. Fulminan hepatik yetmegzin etiyolojisine  yonun lokalizasyonu hepatik venlerdir. §otop-
yonelik tetkikler planlandi. Ancak hastanin genel lJumunda ise bu lokalizasyonun siklikla VCI ofgu
durumu ve vital fonksiyonlarinin hizla bozulmasi rapor edilmektedir (7).

Tablo 1. Tibbi Otopsi Bulgulari

MIKROSKOPI BULGULARI MAKROSKOP i BULGULARI

* Karaci ger : Hafif vaskuler konjesyon ve yaygin bilirubin  * Karaciger 23x15x12 cm. boyutlarinda 1850gr.

pigmenti birikimi mevcutimmunhistokimyasal agirhgindadir. Karagier diffuiz olarak blyiimgj

calismalarda hepatositlerde HBV, HCV negatif. hafif sari renkteYapilan diseksiyonda vena cava

* Bobrek : Proksimal tubuluslarda otoliz bulgulari, distal hepatikadan balayan vena cava inferiora kadar
tubuluslarda eritrosit ve bilirubin silendirleri neut. uzanan trombds tespit edildi.

Bobrek pelvisleri ve ¢evre gadokusunda damarlarda * Sol bébrek 11x6x5,5 cm.boyutlarinda 210 gr.

yaygin konjesyon. Bobgin bir alaninda orta ¢apli damarlardaagirligindadir. Sg bébrek 11x6x5 cm. boyutlarinda 200 gr.
vaskdlit ve fibrinoid nekroz mevcyhekrotizan vaskilit). agirhigindadir. Kesitlerde 6zellik gérulmedi.

* Akci ger : Alveollerde yaygin ve ygun kanama, hemoraji, * Sol akcger 20x15x7 cm.boyutlarinda 1000 gr.
damarlarda konjesyon ve tromboz mevcut. Alveollerde agirhgindadir. Sa akciger 20x16x8 cm. boyutlarinda 1032 gr.

proteindz sivi mevcut. Alveollerde yaygin hiyalirmbran agirhigindadir. Kalp 15x10x8 cm. boyutlarinda 360 gnrlagin-
olusumu, Broslarda eritrosit ve sekretuar materyal birikimi  dadir. Diyafragma sari renkte.
mevcut.

*Safra kesesindekronik inflamasyon, duvarinda hemoraji
mevcuttur.

*Mide : Submukozada yaygin vaskiiler konjesyon mevcuttur.

*Pankreas : Cevresinde vaskuler konjesyon ve otoliz
bulgulari, pankreas arterinde trombozsalmu mevcuttur.

*Dalak : Yaygin hemoraji ve konjesyon.
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BCS klinik olarak hiperakut (fulminan hepatik ler ve antifosfolipid antikor sendromunun
yetmezlik ile karekterize), akut, subakut ve kronik etiyolojide rol alabilecgini vurgulamslardir (14).
seyir gosterebilir (7). Tedavi edilmeyen hepatik Dhiman ve ark.’lar, akut kargg@r yetmezigi
vendz tromboz, progressif karger yetmezlgi ve mevcut 204 hastalik serilerinde; %0.5 olguda ne-
olimle sonuglanir. Tek bana medikal tedavi has- denin BCS'u oldgunu rapor etmglerdir (15). Iwai
taligin progresyonunu onlemede yeterli gilidir ve ark.’lari, akut bgangi¢c gésteren BCS'lu olgu-
(9). Takeuchi ve ark.’larl, BCS'lu hastalarda, kari larda klinik tablonun karager sirozunu andirgi-
agrisi ve sarigin nadiren gozlendini, baslangic ni, tabloya hepatik ve multi-organ yetmgiiin
semptomlar ile hastaneyeswaru arasinda ortala- eklenerek mortalitenin ytksek olglunu bildirmis-
ma 1-16 yil gecgiini rapor etmglerdir (10). Singh  lerdir (16).
ve ark.'larl, BCS'li hastalarda en sik semptomun BCS'una ball erken dénem mortalitenin
karin a&risi, sarilik ve Ust gastrointestinal sistem o430:yn lizerinde, yayan olgularin ise 5 yillik
kanamas oldgunu, en sik prezantasyaeklinin - gaskaim oraninin %50 oldiunu rapor edilmitir
ise kronik seyir oldgunu rapor etmiir (11). Bi- (7). Mortaliteyi belirleyen temel etken, altta yata
zim olgumuzda ise ; hiperakut seyir mevcutiu. pimer hastaliktir. Bizim olgumuzda tablonun
Karin grisi, sarlik ve prgtlblal odem, Kiinik pinerakut seyretmesi, multisistemik tutulum goz-
prezantasyonun temel belirti ve bulgulariniselu  enmesj mortaliteyi arttiran en énemli etkenlerdir.

turmaktaydi. Literatir verileriyle kaastinldigin- — Naqir rastianmasi nedeniyle yeteri kadar taninma-
da, hiperakut seyir gosteren olgumuzun BCS'ununy,, by hastalik, benzer klinik tablo ile prezante

nadir gértilen bisekli oldugu sonucuna vardik. olan olgularda, 6n tanida mutlakasdtitiimelidir.
Non-invazif gorinttileme ydntemleri, BCS ta-
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