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udd Chiari Sendromu (BCS) hepatik ven aki-

mindaki tikanmaya bagli olarak gelisen kon-

jestif hepatopati olarak tanimlanmaktadir (1,
2). Bu tikanma, sebebi ne olursa olsun, sag atriumun
vena kava inferior’la (VKI) birlesim yerinden kiigiik
hepatik venlere kadar vendz yolun herhangi bir ye-
rinde olabilir. Hepatik venookliiziv hastalik ve kardi-
ak bozukluklarin yol agtig1 akim obstriiksiyonu, bu
tanimin digindadir.

Venookliiziv hastalik, siniizoidal obstriiksiyon sen-
dromu olarak da adlandirilir; siniizoidlerde veya si-
niizoidal duvar hasar1 yoluyla santral hepatik venler-
deki bir obstriiksiyon olarak tanimlanir (3). Venook-
liiziv hastalik kemik iligi transplantasyonundan son-
ra verilen toksik ajanlar1 takiben gelisebilir (4). Ve-
nookliiziv hastaligin epidemiyoloji, patofizyoloji, te-
davi ve prognozu, hepatik vendz obstriiksiyonun di-
ger formlarinda farklidir. BCS ile ilgili gelecekte ya-
pilacak klinik calismalar, bu heterojenitenin kayna-
gindaki aciklanamayan sebepleri ortaya cikarabilir
(5). Biiyiik hepatik venleri icermeksizin, kiiciik he-
patik venlerin obstriiksiyonu da, venookliiziv hasta-
ligin spesifik bulgulart diglandig: siirece, BCS’nin
tanimi igerisindedir. Venookliiziv hastalik tanimini
harig tutarsak, kiiciik venlerin obstriiksiyonu, genel-
likle tromboz, allerjik flebit, graniilomatdz hastalik-
lar ve biiyiik hepatik ven obstriiksiyonuna sebep olan
tim durumlar yoluyla olmaktadir (6). BCS ile hepa-
tik venookliiziv hastalig1 birbirinden ayirt etmek ba-
zen zor olmasina ragmen, venookliiziv hastaligin ke-
mik iligi transplantasyonu icin verilen kemoterapi-
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den sonra meydana gelmesi, bu ayirimda yardimci
olabilir. Izole kii¢iik ven trombozu ve venookliiziv
hastalig1 birbirinden ayirmanin en kesin yolu, karaci-
ger biyopsisidir.

BCS, diinya capinda genel niifusun 1/100.000’inde
goriilmektedir (7). Hastalar akut bulgularla veya ka-
rin agrisi, asit, hepatomegali ya da daha fazla oranda
kronik semptomlarla bagvurabilirler. Bu kronik
semptomlar, uzun siireli portal hipertansiyona se-
konderdir.

ETYOLOJ1

Endoliiminal bir venoz lezyon (tromboz, ‘web’, en-
doflebit) sebebiyle hepatik akimda meydana gelen
obstriiksiyon, primer BCS olarak tanimlanmaktadir.
Primer BCS, venoz sistem orijinlidir. Sekonder BCS
ise, venoz sistemden kaynaklanmayan bir sebeple lii-
meni tikayict materyal varliginda (malign tiimor ve-
ya liimeni dolduran bir parazitik kitle) veya komsgu
bir olusumdan (apse, kist, benign veya malign tii-
mor) dis basi yoluyla meydana gelmektedir (2). Se-
konder obstriiksiyon yapan sebepler bulunamadigin-
da, BCS primer olarak tanimlanmaktadir. Modern
inceleme yontemleri, BCS’na yol acan lezyonlarin
kolayca taninmasina izin vermektedir. Cogu vakada,
hepatik ven trombozuna yol acan lokal faktor sapta-
namamistir. Bununla birlikte, uygun arastirmalarla
vakalarin %90’indan daha fazlasinda predispoze fak-
tor bulunabilmektedir. Ven6z kompresyon, tromboz-
la daha da kétiilesebilir; 6zellikle herediter trombofi-
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li veya komsu bir apseye sekonder inflamatuavar ya-
nit varliginda protrombotik faktorlerin artis1 yoluyla
bu durum gergeklesebilir.

BCS’nun bolgesel farkliliklar1 tam olarak anlagila-
bilmis degildir. BCS, Cin, Hindistan, Nepal ve Gii-
ney Afrika’da daha yiiksek insidansa sahiptir (8).
Bat iilkelerinde goreceli olarak daha az goriilmekte-
dir ve vakalarin ¢cogu hiperkoagiilabilitenin bir sonu-
cu olarak vena kava ve/veya hepatik venlerin trom-
bozuyla karsimiza gelirler ki, bu vakalar irksal fark-
lilik ve oral kontraseptif kullanimiyla iligkilidir (9).
Tersine, Uzakdogu’daki ¢ogu vaka VKI ve/veya he-
patik venlerin i¢cinde meydana gelen asirt membra-
noz yapiyla iligkili olarak ortaya ¢ikarlar (8).

Bu membrandz lezyonlarin orijininin konjenital ol-
dugu diisiiniilmekle birlikte, ¢cok sayida epidemiyolo-
jik calismaya ragmen bu olusumun mekanizmasi tam
olarak agiklanamamustir (8). lging olarak, Zhang ve
Li’nin retrospektif bir calismasinda, vakalarin
%70’inde (42/60 vaka) VKI icinde membran olusu-
mu gosterilmistir (10). Bu ¢alismadaki hastalarin he-
men hemen tamami 20 yasindan biiyiik olup ortala-
ma yaslarinin 33, bir vakanin da 11 yasinda oldugu
belirtilmistir. Bu bulgularin membran6z olugumun
konjenital bir orijinle uyumlu olmadigi, zira VKI
ve/veya hepatik venlerin konjenital okliizyonu olmusg
olsa, bu semptomlarin ¢cocukluk dénemi boyunca go-
riilmesi gerekirdi seklinde yorumlanmaktadir.

Hepatik ven obstriiksiyonunun major sebebi trom-
bozdur. Vendz tromboz, ozellikle de hepatik ven
trombozu i¢in bir veya daha fazla trombojenik bo-
zuklugun kombinasyonu ve tetikleyici bir faktor ge-
reklidir. Hastalarin %75’inde en az bir herediter ve-
ya kazanilmis hiperkoagiilabilite durumu tanimlan-
mustir (11).

Primer miyeloproliferatif hastaliklar, hepatik ven
trombozuna yol agan sebeplerdendir ve hastalarin
%20’sinde bu tant mevcuttur (12). Okkiilt veya la-
tent miyeloproliferatif bozukluklar da diistintildii-
giinde, bu oran %45 ile %53 arasinda degismektedir
(13). Primer miyeloproliferatif bozuklugu olan has-
talarin %1’inde semptomatik hepatik ven trombozu
bildirilmigtir (14).
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Faktor 5 leiden mutasyonu, aktive protein C rezistan-
sina sebep olan bir durumdur. Bati iilkelerinde faktor
5 leiden ve faktor 2 gen mutasyonlari, BCS’lu hasta-
larda sirasiyla %25 ve %5 oranlarinda saptanmigtir
(12, 15).

Oral kontraseptif kullanim1 (6zellikle yiiksek Ostro-
jen icerigi olan tabletler) BCS icin bir risk faktorii
olup, bunlarin kullanimiyla BCS riski yaklasik 2,37
kat artmaktadir (9).

Behcet hastaligi, vakalarin yaklagik %5’inden azini
olusturur. Aydinl ve Bayraktar’in yaptig1 bir calis-
mada Behcet hastali1 olan 493 Tiirk hastadan olu-
san bir seride, biiyiik ven trombozu hastalarin %10,8
(53 hasta)’inde goriilmiis, bunlarin da %26,4’iinde
hepatik ven trombozu saptanmistir (16).

Abdominal travma, ilseratif kolit veya Colyak has-
taligy, altta yatan trombofili olan hastalarda BCS’nun
birer sebebi olabilmektedir.

PATOGENEZ

Tek bir hepatik venin obstriiksiyonu, klinik olarak
genellikle bulgu vermez. Ancak iki ya da ii¢ hepatik
vende veya VKI’un suprahepatik kisminda olusan
obstriiksiyon, karacigerde intrasiniizoidal basing ar-
tist ve siniizoidal kan akiminda yavaslama olmak
iizere iki farkli ve 6nemli degisiklige sebep olur. He-
modinamik degisikliklerin sonucu, siniizoidal dila-
tasyon ve interstisyel sivinin filtrasyonudur. Lenfatik
drenaj kapasitesi asildig1 zaman, filtre edilmis inters-
tisyel sivi karaciger kapsiilii boyunca ilerler (17, 18).
Boylece, karaciger konjesyonu, sag iist kadran agrisi
ve asit meydana gelir. Portal basing artar ve portal
ven yoluyla olan karaciger perfiizyonu azalir. Kara-
ciger parankiminde, hepatik dolagimdaki bu degisik-
liklerin ortak etkisi ile hepatositlerde hipoksik hasar
meydana gelir. Noninflamatuvar hiicre nekrozu va-
kalarin yaklasik %70’inde bulunmustur (19). Reper-
flizyon hasar1 da hepatosit hasarina katkida buluna-
bilir (20). Hepatosit nekrozu, serbest oksijen radikal-
lerinin salinimi ve inflamasyonla iligkilidir. Fulmi-
nan seyirli massif hepatoselliiler hasar nadirdir. Por-
tal hipertansiyon ve asit genellikle kronik formda go-
riilmektedir. Akut ve kronik formun her ikisi de sid-
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detli sentrilobiiler konjesyon, hepatoselliiler nekroz ~ Ozellikle fulminan ve akut gelisen BCS’lu vakalar-
ve atrofiyle sonuglanmaktadir. Obstriiksiyondan  da, serum transaminaz seviyeleri, normal araligin iist
sonra birka¢ hafta icinde, karacigerde hipoksiye en  limitinin 5 katindan daha fazla yiikselebilir. Serum
duyarli kisim olan sentrilobiiler alanda daha belirgin  alkalen fosfataz ve biliriibin seviyeleri artarken, se-
olmak iizere fibrozis gelisir (20). Birkag¢ ay iginde,  rum albiimin seviyesi biraz azalmistir.

iskemik .(>1a.ydan dah? a etklleilen pe'rlportal alan(.lla Hepatik vaskiiler anatomiyi degerlendirmek i¢in kul-
daha belirgin olmak iizere, nodiiler rejenerasyon go- L . .
lanilan goriintiileme yontemleri de tanida yardimci-
dir: a) Ultrasonografi (US), b) Magnetik Rezonans

Inceleme (MRI), ¢) Bilgisayarli Tomografi (BT)ve

riilebilir. Progressif fibrozis, nodiiler rejeneratif hi-
perplazi ve siroz, hastalik siireci boyunca gelisebilir
(21). Hepatik venlerde obtriiksiyon devam ederse, 6 )
ay gibi kisa bir siirede siroz gelisebilir (17). Araya d) X ray venografi.
giren portosistemik gantlar veya portal venoz kolla-  Doppler US incelemesinin tanida %75’in ilizerinde
teral sistemin gelismesi, karaciger fonksiyonlarmi  sensitivitesi vardir ve ilk basamakta istenmesi gere-
diizeltebilir ve sirotik siirecin olusumunu geciktirebi-  ken tetkiklerdendir (25, 26). Doppler US’de hepatik
lir (22). venlerde akim sinyalinin olmamasi, kollateral hepa-
tik venoz dolasim ile durgun, ters ve turbulen akim
olmas1 BCS’nun bulgularindandir (27, 28). Hepatik

venlerde goriintiilenememe veya kivrimlanma,

Venoz drenaji direkt olarak VKI’a olan kaudat lob,
siklikla kompanzatuvar hipertrofiye ugrar. Kaudat
lob hipertrofisi, vakalarin yarisinda goriiliir ve VKI
stenozuna sebep olur. Portal ven obstriiksiyonu, va-
kalarin %10-20’sinde vardir ve durgun kan akimi ve
altta yatan trombofilik bozuklukla iliskili olabilir ~ S1Kar.

BCS’nun yaygin fakat nonspesifik bulgularindandir.
Bu goriiniimler, BCS siroza ilerledigi zaman ortaya

(23). BCS’nun ayirt ettirici bir 6zelligi de, intrahepatik ve-
ya subkapsiiler venoz kollaterallerle iliskili olmasi-
TANI dir. US veya BT ile yeterli goriintiileme saglanama-

BCS, hizl kétiilesen bir durum oldugundan dolay1, dig1 durumlarda, MRI, ikinci basamakta istenecek
dogru tammn acilen konmasi gereklidir. BCS’dan  arastirma metodudur (27, 29). Vakalarin ¢ok az bir

siiphelenilmesi gereken durumlar Tablo 1°de goste-  kisminda, bu gériintiileme yontemlerine ragmen tani
rilmigtir. konamamaktadir. Bu belirsizlik, baslica sirozun yer-

lesmis oldugu hastal oriilmektedir.
Tablo 1’de gosterilen durumlar, BCS’nu diisiindiir- esmis oldugu hastalarda gorilmektedir

mekle birlikte, tan1 koymak icin yeterli degildir. Bu  Ugiincii basamak arastirma metodu olarak, venogra-
tan1, ancak hepatik venoz akim yolunda bir obstriik-  fiyle hepatik venlerin retrograd goriintiilenmesi ve
siyonun gosterilmesiyle konur. Kesin tani, bir kara-  karaciger biyopsisi kullanlabilir (30). Venografi,
ciger veya nekropsi materyalinin histopatolojik de-  akim obtriiksiyonunun derecesinin belirlenmesinde
gerlendirilmesiyle konulur (19, 24). yararlidir. Karaciger biyopsisi, BCS tanisini teyit et-

Tablo 1. BCS’dan siiphelenilmesi gereken durumlar

* Ani baslangich asit, karaciger bilylimesi ve iist karin agrisinin es zamanl bulunmasi

 Hafif derecede yiiksek karaciger enzimlerinin tersine, kontrol edilmesi zor asit

* Protrombotik bir bozuklugu oldugu bilinen bir hastada karaciger hastaliginin ortaya ¢ikmasi

« Karaciger biiyiimesi ve asitle birlikte olan fulminan karaciger yetmezligi

+ Alkolizm, kronik viral hepatit B veya C, otoimmiinite, hemokromatoz, Wilson hastalig1, alfa 1 antitripsin eksikligi tanilar1 dis-
landiktan sonra, a¢iklanamayan kronik karaciger hastalig1 varligi

« Kalp hastalig1 olmaksizin karaciger biyopsisinde siniizoidal dilatasyon
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mekle kalmaz, ayn1 zamanda, venookliiziv hastalik
ve siroz gibi diger patolojileri de ekarte ettirir (21).
Venografinin dezavantaji, bazen hepatik venlerin
goriintiilenememesi ve bu islemin biiylik miktarda
iyotlu kontrast ajan gerektirmesidir.

TEDAVI

BCS’nun tedavisi, baglica dort cerrahi yontemi iger-
mekte olup bu yontemler Tablo 2’de gosterilmigtir
(10).

IIk kategorideki cerrahi iglemler arasinda yer alan
duktus torasikus ve juguler ven anastomozu ile kol-
lateral dolagim saglama gibi diger prosediirler, yeter-
siz etkinlik sebebiyle giiniimiizde tamamen terkedil-
mislerdir. Juguler venden girip asit drenaji yapilma-
s1, aslinda BCS’da ¢ok faydali bir islem degildir ama
invaziv iglemleri kaldiramayacak kadar genel duru-
mu kotii olan hastalarda gegici olarak uygulanabilir.

Direk dekompresyon iglemlerinden mezokaval ve
portokaval sant yapilan hastalardaki {istiin survi ora-
n (5 yilda %75-94) bazi arastirmacilar tarafindan
gosterilmistir (31-32). Hepatik rezervi yeterli olan ve
subhepatik vena kavada belirgin basing artig1 olma-
yan hastalarda secilecek tedavi yontemi, yanyana
portokaval sant veya mezokaval santtir (31). Hasta-
larda santin devamliligini saglamak i¢in antikoagii-
lan tedaviye postoperatif erken donemde baslamak
gerekmektedir, buna ragmen vakalarin %25’inde er-
ken donemde sant trombozu goriilebilmektedir.

Son yillarda, BCS’lu hastalarda transjuguler intrahe-
patik portosistemik sant (TIPS) giderek artan oranda
kullanilmaya baglanmistir. Bu yoéntemle tedavi edi-
len hastalarin uzun dénem sonuglari tam olarak bilin-
memektedir. Bununla birlikte, fulminan ve subfulmi-

Tablo 2. BCS’nun tedavisinde kullanilan cerrahi yontemler

nan seyirli BCS hastalarinda portal basinci azaltarak
karaciger transplantasyonu yapilincaya kadar gecen
zamanda, hastalarin portal hipertansif komplikasyon-
lar yiiziinden 6lmeleri engellenebilmektedir (33).

Radikal cerrahi, VKI'u anatomik ve fizyolojik olarak
onarip hepatik koma gibi siddetli komplikasyonlarin
olmamasi sebebiyle, biiyiik bir avantaja sahiptir. Ra-
dikal cerrahiyi takiben, hastalar biiyiik 6l¢iide komp-
likasyon olmadan hizlica iyilesebilmektedir. Fakat
radikal cerrahi islemi, BCS’ nun tedavisinde, operas-
yon bolgesinin karisik anatomisi sebebiyle, yaygin
olarak kullanilmamaktadir.

Karaciger transplantasyonu, baslica son donem kara-
ciger yetmezlikli veya hepatik ven ya da veniillerin
yaygin okliizyonu olan hastalarda uygulanmaktadir.
Bununla beraber, operasyonun maliyeti oldukca
yiiksektir ve karaciger transplantasyonunun uzun do-
nem sonuclari hala bilinmemektedir (34). BCS icin
yapilan ilk karaciger transplantasyonu, 1974 yilinda
gerceklestirilmistir.

Klasik cerrahi yontemlerin yaninda, endovaskiiler
terapinin gelisimiyle birlikte, ¢esitli minimal invaziv
metotlar kullanilmaya baglanmistir. Endovaskiiler
terapi, minimal invaziv bir iglem olmasi sebebiyle,
BCS’nun tedavisinde ilk tercihtir. Ik basarili tedavi,
1974 yilinda perkiitan transfemoral ven membranek-
tomi yoluyla VKI’un membranéz okliizyonunun dii-
zeltilmesi iglemiyle Eguchi ve arkadaglari tarafindan
yapilmigtir (35). Takiben, Yamada ve arkadaslari,
1983 yilinda, segmental VKI okliizyonlu bir hastada
perkiitan transfemoral ven balon anjioplasti yapmis-
lardir (36).

Halff ve arkadaslarinin yaptig1 bir calismada porto-
kaval sant uygulanan hastalarda 10 yillik sagkalim

« Juguler venin peritoneal boslugundan asit drenaji, duktus torasikus ve juguler ven anastomozu, devaskiilarizasyon islemleri ve

splenopnomopeksi gibi kollateral dolasim operasyonlarini iceren indirek dekompresyon yontemleri

» Kavoatrial, mezoatrial, mezojuguler, splenoatrial, mezokaval, splenokaval veya portokaval santlar gibi direk dekompresyon

yontemleri
» Lezyonun direkt cerrahi olarak diizeltilmesi,

» Karaciger transplantasyonu
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9%90’1ar civarinda iken, karaciger transplantasyonu
sonrast ortalama 6 yil takip edilen hastalarda sagka-
lim orant %75 olarak bulunmustur (37).

Aktif kanamasi olanlar hari¢, hastalarin hepsine,
VKI ve portal venin agikhigini devam ettirebilmek
maksadiyla antikoagiilan tedavi verilmelidir. Bu
amagla, diger akut trombotik olaylarda uygulandigi
gibi, tedaviye standart dozlarda heparin infiizyonuy-
la baslanir. Antitrombotik tedaviyi idame ettirmek
icin, heparinizasyonun 1. veya 2. giiniinde, tedaviye
10 mg/giin dozunda oral antikoagiilan (warfarin) ek-
lenir ve 3. giinden itibaren INR kontrolleri ile doz

ayarlamas1 yapilir. Hepatik vendéz trombozda

INR’nin 2-2,5 arasinda tutulmasi tavsiye edilmekte-
dir (31).
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