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OZET

Portal  hipertansiyon sebepleri  arasinda Budd-Chiari
sendromu tani ve tedavi ydntemlerindeki Ozellikleri nede-
niyle farkli bir yere sahiptir. Hastaligin tedavisinde uygula-
nacak  yontem karacigerdeki  lezyonun evresine gére
degismektedir. Bu calismada Budd-Chiari
bagl  portal hipertansiyon nedeniyle halkali  Goretex greft
ile mezoatrial sant yapilan bir vaka takdim edilip tartigil-
maktadir.
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Budd-Chiari Sendromu (BCS), karacigerin vendz
dénlisiminin baslica hepatik venlerde veya bu
venlerin acildigi vena kava inferior (VKI) bdéliminde
herhangi bir nedenle engellenmesi sonucu meydana
gelir. BCS akut bicimde baslayabildigi gibi daha
yavas veya kronik bir seyir de gosterebilir. Send-
rom tikanan venlere, vendz tikanmanin derecesine
ve tikanmanin gelisme hizina goére degisik sekil-
lerde ortaya cikar. Akut vakalarda karin agrisi, asit
ve hepatomegali baslica semptomlari olustururken,
kronik vakalarda ilerleyici karaciger yetmezligi, varis
kanamasi 6nemli tablolardir (1-3).

BCS'unun tedavisi genellikle cerrahi olup portosis-
temik sant veya ortotopik karaciger transplantasyonu
secenekleri vakalarin durumuna gére tercih edilmelidir.

Bu yazida, mezoatrial sant uygulanan bir BCS va-
kasi sunulmakta, cerrahi tedavi segenekleri tartisiimak-
tadir.
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SUMMARY

Budd-Chiari syndrome has a
the causes of portal hypertension,
so many technics in diagnosis and treatment of this syn-

special importance in
because of there are

drome. The preference of the treatment method of the
patient with  Budd-Chiari syndrome is related to the liver
damage. In this article, we report that a case with portal
hypertension  resulted from  Budd-Chiari syndrome  treated

by mesoatrial shunt with ringed G ore-Tex graft.
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VAKA
38 yasinda erkek hasta, port.no. 85959.

iki seneden beri halsizlik, bacaklarinda giderek
artan sislik ve kahverenkli lekeler ile karninda sisme
sikayetleri olan hasta basvurdugu istanbul Tip Fakilte-
si Gastroenterohepatoloji Bilim Dalinda yatiriimis. Daha
sonra yapilan tibbi-cerrahi konsulltasyon sonucunda Ka-
raciger-Safra Yollari Cerrahisi Birimine nakledildi. Has-
tanin incelemelerinde fizik muayene, biyokimyasal ve
goruntileme yontemleri ile ilgili su bulgular saptandi;

fizik muayenede alt ekstremitelerde 6dem ve pigmenta-
syon artigi, sirtta ve karinda akim yonu yukari dogru
olan vendz kollateraller, 5 cm hepatomegali ve asit
tesbit edildi. Laboratuar tetkiklerinde: eritrosit, 16kosit
ve trombosit degerleri normal sinirlar icinde, SGOT 31
U, SGPT 19 4, gamma-GT 140 4 (n<50 u), alkalen
fosfataz 165 U (n<130 ), total bilirubin 0.75 mg/dL, di-
rekt bilirubin 0.10 mg/dL, protrombin zamani 16714",
parsiyel tromboplastin zamani 42"/40", total protein 5.5
g/dL, albimin 3.0 g/dL, hepatit gostergeleri séronégatif
olarak bulundu. Ust gastrointestinal sistem endosko-
pisinde evre Il 6zofagus varisleri saptandi. Karaciger
ici sinlizoid basincinin 425 mm su oldugu tesbit edildi.
Kavografisinde VKl'da hepatik venler dizeyinde 4
cm'lik bélimde trombozla uyumlu goérinim ve koliate-
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Sekil 1. Kavografi lle vena kava trombozu ve kollaterallerin gé-
randma.

Sekil 3.
bifazik akim gérilmekte.

Doppler ultrasonografi ile sag bepatik venin agikligr ve

rai gelisimi (sekil 1), doppler itltrasonografide ise bu
bdlgede tromboz goérintlisi ve hepatik venlerde bifazik
yavas akim saptandi (Sekil 2 ve 3). Karaciger igne
biopsisinde vena sentralis ve sinusoidlerde bol eritrosit,
lobuluslar igerisinde midzonal bdlgede kanamali paran-
klm nekrozlari gérildi (prof. no: 18212/93).

Tdm bu bulgularla, VKI'da hepatik venlerin orifisle-
ri dizeyinde tikanma dislnuldi. Etiyolojiyi aydinlat-
maya yonelik laboratuar tetkiklerinde (protein C, protein
S, antitrombin Il dizeyleri, antikardiyolipin antikorlari
normal sinirlarda ya da negatif) anlamli bir sonug¢ bu-
lunmadi. Tibbi-cerrahi degerlendirme sonucu hastaya
mezoatrial sant yapilmasina karar verildi.

Ameliyatta karacigerin buylk, kaudat lobun hiper-
trofik oldugu goéraldi. Karaciger sirotik gérinimde degil-
di. Karin boslugundan 4 litre, berrak asit bosaltildi. *VKI
ve portal ven basinglari her ikisi de 500 mm su olarak
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Sekil 2.
goérinimu.

Doppler ulirasonografide vena kavadaki trombozun

saptandi. By-pass iglemi icin 16 mm halkali Gore-Tex
greft kullanildi. Bir ucu superior mezenterik vene anas-
tomoze edilen greftin diger ucu sternum altinda diafrag-
madan gegirilerek sag atriuma agizlastirildi. Sant sonrasi
portal basing 200 mm su olarak bulundu. Karaciger
biopsisi alinarak ameliyat sonlandirildi. Ameliyat sirasin-
da antlkoagllan tedaviye subkutan disuk molekul agir-
likli heparin ile baslanarak postoperatif 7. gine kadar
slirduruldi, daha sonra ise oral warfarin ile tedaviye
devam edildi.

Ameliyatin 7. ve 30. gunlerinde doppler ultraso-
nografi ile kontrollerde sant agik bulundu. Otuzuncu
gin laboratuar incelemelerinde hemogram normal,
SGOT 18 4, SGPT 16 U, alkalen fosfataz 55 U, total
bilirubin 0.80 mg/dL, total protein 6.30" g/dL, albimin
3.0 g/dL idi. Ikinci ay sonunda yapilan kontrollerde
doppler ultrasonografi ile santin agik oldugu, endosko-
pide varislerin kayboldugu, asit ve hepatomegalinin or-
tadan kalktigi saptandi. Bacaklardaki dermatit ve kolla-
terallerde ise bir gerileme goérilmedi.

TARTISMA

Budd-Chlari Sendromu nadir, fakat tedavi edilme-
digi takdirde vakanin tipine gére degisik sireler iginde
6limle sonlanabilen bir klinik tablodur (1-4). Cok ender
de olsa kendiliginden gerileyen bazi vakalar bildirilmistir
(3,5). BCS ventz obstriksiyonun derecesine ve trom-
bozun olustugu yere bagh olarak gesitli klinik formlar ile
ortaya c¢ikar. Nadir olarak gorilen fulminan form hemen
daima o6lumle sonlanir. Akut gelisen BCS vakalari ani
asit olusumu, hepatomegali ve karin agrisi ile karak-
terlidir ve dekompresif cerrahi girisim yapilmadig! tak-
dirde mortal seyreder. Subakut BCS da vendz tikanma
inkomplettir, normal veya hipertrofik parankim akut for-
ma goére daha fazladir. Kronik terimi ise siroz olusmus
vakalari ifade eder (1,26). Bu ayirima gére takdim edi-
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len vaka subakut seyir gdsteren bir hastadir. Anam-
nezden anlasildigina goére olay VKl'da obstriuksiyon
seklinde baslamis, daha sonra hepatik venlerin drenaji-
ni glglestirmistir. Bu durum VKIl'da membrandz bir ti-
kanma olasihgini akla getirmektedir. Ulkemizde mem-
brandz ttkanmanin sikligi, her ne kadar bildirilmis vaka-
lar var ise de, tam olarak bilinmemektedir (7). BCS'da
membrandz tikanma daha ¢ok uzakdogudaki vakalarin
etiyolojisinde 6nemli yer tutmaktadir. VVang'in (8) dizi-
sinde bu oran %37 dir. ABD ve Avrupada rastlanilan
tikanma tipi ise major hepatik venler veya ek olarak
VKI'un obstriksiyonu seklindedir (2,9). Sunulan vakada
tikanma yeri kavografi ve doppler ultrasonografiden an-
lagildigina goére hepatik venler hizasinda 4 cm'lik bir
VKI bélgesindedir. Vakamizda doppler ultrasonografi ile
hepatik venlerin agik oldugu ortaya konulmustur. Dopp-
ler ultrasonografi ile BCS da degdisik bulgular elde edi-
lebilir; akim yavaslamasi, ters akim goérilmesi, akim
goérilmemesi, sinyal alinamamasi degisik derecelerde
hepatik ven tikanmasinin bulgularidir (10). Hastada,
normal kisilerde goriulen trifazik akim yerine bifazik
akim saptanmis ve akimin yavasladigr gdézlenmistir.
Obstriksiyonunun tipini bu vakada sadece membranéz
tikanma gibi yorumlamak pek mimkun degildir. Ancak
membrandz tikanmaya etiyolojlk neden bulunamamistir.

Esasen etiyoloji 6nemli sayida vakada karanlk
kalmakla birlikte, neden olursa olsun 6nemli olan kara-
cigerde slrotik gelismenin 6nlenmesidir (9). Bu da bu-
gun icin portal hipertansiyonu ortadan kaldiracak de-
kompreslIf bir cerrahi girisimden ge¢mektedir. Her ne
kadar genisleyebllen stentler ya da balonla anjiyoplasti
uygulanmis ve basarili olmus vakalar bildiriimisse de
deneyim az sayida vaka ile sinirh kalmistir (11,12). Me-
dikal tedavinin ise BCS'nda palyatif yarar disinda yeri
yoktur (5,13). BCS'nda 6nemli olan, hangi tip cerrahi
girisimin hangi kosullar altinda uygulanmasi gerektigidir.
Cerrahi tedavi peritoneoven6éz sant, vendz obstrik-
siyonun eksizyonu, portosistemik dekompresyon ve or-
totopik karaciger transplantasyonu gibi secenekleri kap-
samaktadir. Peritoneoventz sant asitin tedavisi agisin-
dan sadece palyasyon saglamakta, ancak siroz
olusumunu engellememektedir.

Vendz obstriksiyonun VKl'daki membrana baglh
oldugu uygun vakalarda "transatrial membranoto-
mi"nin basarili olabilecedi iddia edilmistir (14,15).
Membranin bir ka¢ mm'den daha kalin oldugu du-
rumlarda ise ydntem basarisiz kalmaktadir (8). Su
nulan vakada neden membran olarak kabul edilse
bile 4 cm'lik kalin bir segmenti kapsadigi igin boyle
bir girisim sonu¢ vermeyecektir. Her ne kadar
trombozlu bdélgenin eksizyonu (transkaval dorsokra-
nial karaciger rezeksiyonu ve atriuma anastomoz)
bir yéntem olarak ileri sirilmisse de vakamizda
en gegerli girisimler olan mezoatrlal sant ve ortoto-
pik karaciger transplantasyonu arasinda bir tercih
yapilmasinin daha dogru olacag: agiktir (16).

Bir hastaya portosistemik sant veya karaciger
transplantasyonu seceneklerinden hangisinin uygun ol-
dugunun karari karaciger biopsisi ile mimkdn olur (1,8).
Eger siroz varsa yapilacak portosistemik sant siroz ge-
lisimini engellemeyecek, aksine karaciger atrofisini hiz-
landiracaktir. Takdim ettigimiz hastada karaciger igne
biopsisi ile siroz gelismediginin saptanmasi, portal hi-
pertansiyonu ortadan kaldirmaya yonelik bir girisimin
yeterli olacagini disundirmuistir. Hastada obstrik-
siyonun VKl'da oldugu ve hepatik venlerden ventz do-
nist tikadigi gézénune alinirsa dekompresif girisimin
mezoatrial by-pass seklinde olmasi gerektigi ortaya cik-
maktadir. Portakaval veya mezokaval sant kava iginde-
ki basin¢ yuksekligi nedeniyle kisa zamanda tikanacak-
tir (2,8,17). Nitekim vakamizda da mezoatrial sant ter-
cih edilmistir. ilk dizilerin aksine, son zamanlardaki
yayinlarda Ozellikle 1985'ten sonra sant acikliginin
%75-100 craninda korunabildigi bildirilmektedir
(2,4,8,18). Mortalitenin dusmesi ve sant acgikliginin ko-
runmasi buyuk o6l¢ide kullanilan materyele ve teknik
olanaklarin gelismesine baglidir. Gore-Tex greft tercih
edilmesinin basarida dnemli rolu vardir (2). Greftlerin ti-
kanmasinda en 6nemli neden greftin sternum altindan
gecerken sikismasidir. Bunun igin silikon bir atelden
faydanilmasi tavsiye edilmistir (19). Sunulan hastada
"halkali" Gore-Tex greft kullanilarak bu sakinca gideril-
mistir.

Vakamizda hem VKI'un, hem de hepatik venlerir
tikali oldugu dusuncesiyle her iki veni de dekomprest
etmek gerektigi ileri surllebilir (20). Ancak hastamizdan
asil sorun siroz gelisiminin 6nlenmesi idi. ikinci bi
santin ise riskleri arttirabilecedi dusunildiu. Ayrica VK
gelisen kollaterallerle zor da olsa bosalabilmektedir
Esasen mezoatrial santtan sonra da VKI'da basincii
kavoportal kollateraller yoluyla kismen distigu de bildi
rilmigtir (8). Hastada sant sonrasi asit ve 6zofagus va
risleri kaybolmus, hepatomegali gerilemistir. Bu da ya
pilan tedavinin uygun oldugunu gdstermektedir.

Hastamizda, segenekler tartisilirken henliz siroz
gelismemis oldugundan dolayr karaciger trans-
plantasyonu dusunilmemistir. Siroz gelisen vakalarda
tedavi secenegi ortotopik karaciger transplantasyonudur
(6,21-23). Ancak bu hastalar karaciger trans-
plantasyonu igin yulksek riskli bir grubu olustururlar zira
tromboz tehlikesi her zaman mevcuttur (14). Bu ne-
denle mezoatrial sant, mezokaval sant veya karaciger
transplantasyonu, hangisi uygulanirsa uygulansin édmur
boyu antikoagiilan tedavi sarttir. Ornegin bu sayede
Campbell ve ark. (24) karaciger transplantasyonu yapil-
mig BCS vakalarinda 3 yil %88 yasam siresi sagla-
miglardir.
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