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İdiopatik portal hipertansiyon; non-sirotik portal hiper-
tansiyon başlığı altında toplanan hastalıklardan biri olup
adından da anlaşılacağı üzere etyolojisi bilinmemektedir. 

Hastalığın tarihçesi incelendiğinde ilk kez 1962 yılında Hin-
distan’da otopsi serilerinde splenomegali ve siroz dışı karaci-
ğer hastalığını içeren bir sendrom olarak bildirilmiştir (1). Ay-
nı yıl Japon araştırmacılar cerrahi sırasında portal hipertansi-
yonlu hastaların hemodinamisini araştırmış ve hastaların üç-
te birinde siroz olmadığını ancak değişen derecelerde portal
fibrozis olduğunu tespit etmiştir (2). Bu farklı klinikopatolo-
jik sendrom Hindistan’da “Non-sirotik portal fibrozis (NSPF)”
olarak isimlendirilirken Japonya’da “idiopatik portal hiper-
tansiyon” (İPH) olarak tanımlanmıştır. 1965’de ise Mikkelsen
ve ark. siroz dışı portal hipertansiyonlu hastalarda portal ven
ve dalcıklarında halka tarzı kalınlaşma ve sklerozla seyreden
bir sendrom bildirmiş ve bu durumu “Hepatoportal skleroz”
olarak isimlendirmiştir (3).

İPH, dünyanın değişik kısımlarındaki farklı coğrafi bölgeler-
de epidemiyoloji , hepatik basınç gradientleri ve olası etyolo-
jik nedenler açısından farklılıklar göstermekte olup literatür-
de NSPF dışında obliteratif portal venopati, benign intrahe-
patik portal hipertansiyon, idiopatik presinüzoidal portal hi-
pertansiyon ve en son olarak da idiopatik non-sirotik portal
hipertansiyon şeklinde de isimlendirilmiştir (4-6). Bu hasta-
lıkların klinikopatolojik özellikleri birbirine benzemektedir
ve muhtemelen de aynı hastalığın farklı spektrumdaki form-
larını yansıtmaktadır. Biz bu derlemede idiopatik portal hi-
pertansiyon tanımını kullanacağız.

EPİDEMİYOLOJİ

İdiopatik portal hipertansiyon tüm dünyada görülmekle bir-
likte esas olarak Asya kıtasında endemiktir. Gelişmekte olan
ülkelerde gelişmiş ülkelere göre daha sık görülmektedir. Pre-
velans oranlarındaki bölgesel farklılıkların nedeni belli değil-
dir ancak sosyoekonomik durum, yaşam koşulları, ortalama
yaşam süresi ve etnik altyapının sorumlu olduğu düşünül-
mektedir (7). Japonya’da 1970’e kadar tüm portal hipertansi-
yonlu vakaların %30’unu İPH oluştururken bu tarihten itiba-
ren sıklığı giderek azalmış, 1992’de ise Japonya’dan yalnızca
11 yeni vaka bildirilmiştir (8). Hindistan’da ise 1990’lardan
sonra non-sirotik portal fibrozisin azaldığı saptanmıştır. Her
iki ülkede de insidansın azalmasının nedeni hijyen ve yaşam
koşullarının düzelmesi olabilir. NSPF 3. ve 4. dekaddaki genç
erişkinlerde saptanırken, İPH genellikle 4. ve 5. dekadlarda
görülür. NSPF’de cinsiyet farkı görülmezken, İPH daha çok
erkeklerde görülür (7).

ET YOPATOGENEZ

İPH’nın etyopatogenezi bilinmemektedir ancak birtakım var-
sayımlar mevcuttur. Oluşan hasar ağırlıklı olarak kendisini
presinüzoidal bölgede göstermektedir.

A. Tekrarlayan Enfeksiyonlar

İntestinal kaynaklı antijenemiye kronik maruziyet; portal
pyemi ve pyleflebite neden olup neticede vasküler endotel-
yal hasar, mikrotromboz, küçük ve orta çaplı portal ven dal-
cıklarında skleroz ve tıkanıklıkla sonlanabilir. Tüm bu patolo-
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jik değişiklikleri takiben de İPH gelişebilir (9). Hindistan’da
bu kadar yüksek oranda İPH saptanması abdominal ve intes-
tinal enfeksiyonların prevelansının yüksek olmasına atfedil-
mektedir (10). Hayvan çalışmalarında tavşanların portal siste-
mine tekrarlayan E. coli enjeksiyonu uygulanmasının siroz dı-
şı portal hipertansiyon gelişimi ile sonuçlanması da bu hipo-
tezi desteklemektedir (11).

B. HIV Enfeksiyonu

Hepatoportal sklerozu olan HIV’le enfekte hastalarda varis
kanaması gözlenmiştir (12). Bu konudaki patogenez açık de-
ğildir ancak yüksek derecede aktif antiretroviral tedavinin ka-
raciğer mikrodamar yapısına etkisi veya insan bağışıklık yet-
mezlik virüsü (HIV ) enfeksiyonunun direkt etkisi suçlan-
maktadır. Bir çalışmada uzun dönem didanosin maruziyeti-
nin NSPF gelişimi ile ilişkili olabileceği saptanmıştır (13).

C. İmmunolojik Bozukluklar

NSPF’de immunolojik bozukluklar olduğuna dair yayınlar
mevcuttur. Nayyar ve ark. NSPF’li hastalarda T4/T8 lenfosit
oranının arttığını saptadı (14). İPH’lı hastalarda vasküler
adezyon molekülü 1 ( VCAM-1) ve tümör nekrozis faktör
(TNF) reseptörü 1 ve 2’nin de arttığı saptanmıştır. TNF’nin
fibrotik reaksiyonun oluşumu ve idamesi için önemli bir sito-
kin olması, İPH’de gözlenen portal ven etrafındaki fibrozisi
açıklayabilir. Ayrıca TNF, VCAM-1’ in upregülasyonuna da ne-
den olmaktadır (15). Ancak tüm bu immünolojik anormallik-
lerin İPH’nın sebebi mi yoksa sonucu mu olduğu açık değil-
dir.

İPH’lı Japon kadınlarının %65’inde anti-DNA otoantikoru po-
zitif olarak bulunmuştur (16). Ayrıca mikst konnektif doku
hastalığı (6 vaka), sistemik skleroz (20 vaka) ve sistemik lu-
pus eritematozus gibi hastalıklarda da İPH birlikteliği saptan-
mıştır (17-19). Ek olarak bir Japon araştırmasında hiperga-
maglobulinemi en sık saptanan otonomik disfonksiyon bul-
gusu iken kronik tiroidit ise İPH’lı hastalarda en yüksek oran-
da saptanan otoimmün hastalık olarak bulunmuştur (16).
Ancak bu hastalıklarla İPH’nın birlikteliğinin rastlantısal olup
olmadığı konusu açık değildir.

D. Genetik Yatkınlık

Literatürde İPH konusunda yapılmış genetik çalışmalar kısıt-
lıdır. 1987’de Sarin ve ark İPH’sı olan Hintli hastaların aile
üyelerinde HLA DR3 oranının arttığını saptadı (20).

E. Tromboz

İPH’daki en tartışmalı konu portal ven trombozunun İPH pa-
togenezinde rolü olup olmadığıdır. Okuda’nın daha önce de
belirttiğine ek olarak İPH Japon Araştırma Komitesi 1)
İPH’nın sinsi başlangıcı, 2) İPH’da splenik kan akımının art-
ması (portal ven trombozunda splenik kan akımının azalması
beklenir), 3) Tüm İPH hastalarında trombofilinin arttığına da-
ir yeterli veri olmaması, 4) İPH’lı vakaların otopsilerinde %2-3
gibi düşük bir oranda portal ven trombozu tespit edilmesi gi-
bi gerekçelerle tromboz teorisine karşı çıkmaktadır (10). Bay-
raktar ve ark. ise tromboz teorisinin tekrarlayan mikrotrom-
bozlar şeklinde tekrar yorumlanması gerektiğini düşünmek-
tedir. Şöyle ki portal venin küçük intrahepatik dalcıklarındaki
klinik olarak tespit edilemeyen mikrotrombozlar periportal
fibrozis benzeri yeniden yapılanmayla neticelenebilir (21).

Bunu destekler tarzda Batı’dan yapılan 28 vakalık bir İPH ça-
lışmasında %50 hastada farklı protrombotik bozukluklar sap-
tanmıştır. Bu hastaların 13’ünde ortalama 7.6 yıllık (1-21yıl)
izlem sürecinin sonunda portal ven trombozu gelişmiştir. Ne-
ticede protrombotik durumu olan hastalarda antikoagülan
tedavi kullanılması önerilmiştir (22). Benzer şekilde Türki-
ye’de yapılan bir çalışmada ise hepatoportal sklerozlu 34 has-
tanın 5 yıllık izlemi sonucunda %20 vakada portal ven trom-
bozu gelişmiştir (23).

F. Kimyasal ajanlar

Arsenik ve vinil-klorür monomerlerine kronik maruziyetin
İPH gelişimi ile ilişkili olduğu saptanmıştır. Ancak İPH’lı has-
taların çoğunun öyküsünde bu kimyasallar yoktur. Bazı ilaç-
lar da İPH’yı taklit eden klinikopatolojik bulgulara neden ola-
bilir. Bunlar arasında A vitamini toksisitesi, metotreksat ve 6-
merkaptopürin sayılabilir (24).

KLİNİK BULGULAR

İPH’da portal hipertansiyon bulunmasına rağmen tipik ola-
rak karaciğer rezervi korunmuştur. En sık görülen klinik bul-
gu varis kanaması olup karaciğer fonksiyonları iyi olduğu için
genellikle iyi tolere edilir.

Sarılık, asit ve ensefalopati oldukça nadir olup yalnızca hasta-
lığın ileri evrelerinde veya bir gastrointestinal kanama epizo-
dundan sonra görülürler. İPH’lı hastalarda karaciğer naklin-
den fayda gören hepatopulmoner sendrom olguları da ta-
nımlanmıştır (25).
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Fizik muayenede vakaların %95’inden fazlasında masif sple-
nomegali mevcuttur. %15 vakada yüzeyel abdominal venler-
de dilatasyon saptanırken, %50 vakada hepatomegali görül-
müştür (26).

Hipersplenizme ikincil olarak anemi, lökopeni ve trombosi-
topeniye sıkça rastlanır. Klinik olarak bakıldığında Hindis-
tan’daki İPH popülasyonunun Japonya ve Batı’dakilerle kıyas-
landığında daha kronik ve ileri dönemde, şiddetli seyirli va-
kalardan oluştuğu görülmektedir.

TANI

Hastalığın sık görüldüğü gelişmekte olan ülkelerde tanı ko-
nulması nispeten kolaydır. Masif splenomegali ve varis kana-
ması olan olgularda kronik karaciğer hastalığı bulgularının
olmayışı İPH şüphesi doğurur. Japonya ve Batı’da ise bu has-
talar doktorun karşısına birkaç dekad sonra anemi, spleno-
megali ve varis kanaması ile gelir. 

2007’de derlenen APASL (Asian Pacific Association for the
Study of Liver) önerilerine göre İPH tanı kriterleri Tablo 1’de
verilmiştir (7).

Tablo 1’deki tanı kriterlerinden de anlaşılacağı üzere tanı için
klinikle birlikte görüntüleme yöntemleri [Doppler ultraso-
nografi (USG), bilgisayarlı tomografi anjiografi veya magnetik
rezonans görüntüleme anjiografi] ve karaciğer biyopsisi ge-
rekmektedir. Resim 1’de İPH’lı bir hastanın patent ancak di-
late splenoportal aksı görülmektedir.

PATOLOJİ

Karaciğer biyopsisinde karaciğer yüzeyi çoğunlukla makros-
kopik olarak normaldir ancak %10-15 vakada karaciğer yüze-
yine sınırlı nodülarite saptanabilir (8). Portal ven ve dallarının
duvarları skleroze olup, belirgin görünebilir. Otopsi örnekle-
rinde küçük ve orta çaplı portal ven dallarında tromboz sap-
tanabilir (27).

Klinik açıdan bakıldığında karaciğer biyopsisinin temelde ya-
pılış nedeni siroz ve diğer portal hipertansiyon yapan neden-
leri dışlamaktır. Portal hipertansiyona ek olarak, portal ven
radyolojik olarak açıksa ve karaciğer biyopsisi de normalse
İPH en olası tanıdır.

Karaciğer biyopsisi tamamen normal olabileceği gibi özellik-
le otopsi olgularında olmak üzere morfolojik değişiklikler de
saptanabilir. Bu değişikliklerin ortak paydası obliteratif veno-
patidir ve intrahepatik portal perfüzyonu bozup parankimal
atrofiye neden olabilir. Obliteratif portal venopatinin tipik
bulguları portal ven duvarında irregüler skleroz, portal yapı-
nın fibrozisi, küçük portal venüllerin obliterasyonu, portal
basınç artışına ikincil sinüzoidlerde genişleme ve yeni aber-
ran damar oluşumudur (5). Daha nadir bulgular ise psödo-
nodüller, piecemal nekroz ve rejeneratif aktivitedir (27). 

2001’de Nakanuma İPH için 4 evreli karaciğer büyüklüğü,
subkapsüler parankimal atrofi ve portal ven trombozu varlı-
ğına dayanan bir sınıflandırma geliştirdi. Bu sınıflamaya göre
yalnızca en ileri evre olan evre 4’de portal ven trombozu
mevcuttur ve kötü prognozla ilişkilidir (28).

ANA KR‹TERLER

Orta-a¤›r splenomegali varl›¤›

Doppler USG’de splenoportal aks ve hepatik venlerin patent

ol mas›

Normal veya normale yak›n karaci¤er fonksiyonlar›

Normal veya normale yak›n hepatik venöz bas›nç gradienti

Karaci¤erde histolojik olarak siroz ya da parankimal hasar

olmamas›

D‹⁄ER ÖZELL‹KLER 

Kronik karaci¤er hastal›¤› bulgular›n›n olmay›fl›

Geçici asit d›fl›nda varis kanamas› sonras›nda dekompanzasyon

olmamas›

Hepatit B ve C virüs belirteçlerinin negatif olmas›

Etyolojisi belli bir karaci¤er hastal›¤›n›n olmamas›

USG veya di¤er görüntüleme yöntemlerinde dilate ve

kal›nlaflm›fl portal ven ile periportal hiperekoik alanlar›n bulunmas›

Tablo 1. 2007’de derlenen APASL önerilerine  göre
idiopatik portal hipertansiyon tan› kriterleri

Resim 1. Patent ancak dilate splenoportal aks
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Endoskopik tedaviye yanıt vermeyen olgularda şant cerrahi-
si bir alternatif olabilir ancak TIPS’den sonra yapılma oranı
dramatik olarak azalmıştır.

Semptomatik hipersplenizmi olanlarda (spontan kanama
epizodları, ağır transfüzyon gerektiren anemi veya tekrarla-
yan splenik enfarktlar) splenektomi gerekebilir (9).

PROGNOZ

Karaciğer fonksiyonları korunduğu için İPH’lı hastaların
prognozu aynı düzeyde portal hipertansiyonu olan sirotik
hastalara göre daha iyidir. Ancak bir grup İPH’lı hasta prog-
resyon göstererek karaciğer nakli gerektiren hepatik yetmez-
liğe ilerleyebilir (32).

SONUÇ

- Endoskopide varis saptanması siroz tanısı koydurmaz.

- Klinik olarak orta/masif splenomegali ve varis kanaması
olan olgularda kronik karaciğer hastalığı fizik muayene
bulgularının olmayışı İPH şüphesi doğurur. Portal hiper-
tansiyona ek olarak, portal ven radyolojik olarak açıksa
ve karaciğer biyopsisi de normalse İPH en olası tanıdır.

- İPH’da karaciğer rezervi sirozun aksine korunmuştur.
Prognozu bu nedenle iyidir. İleri evre vakalar hariç kara-
ciğer nakli gerekmez.

- Hastalığın etyopatogenezi mutifaktöriyeldir ve hastalığın
önlenmesi bu yönde yapılacak gelecek çalışmalarla ay-
dınlatılacaktır.

AYIRICI TANI

Ayırıcı tanıda başta özellikle siroz ve ekstrahepatik portal ven
trombozu olmak üzere pre- intra- ve postsinüzoidal portal hiper-
tansiyon yapan tüm nedenler dışlanmalıdır. Tablo 2’de İPH’nın
ayırıcı tanıda özellikle ekarte edilmesi gereken siroz ve ekstrahe-
patik portal ven trombozu ile karşılaştırılması verilmiştir. 

TEDAVİ 

Tüm İPH hastaları üst gastrointestinal endoskopik inceleme-
den geçirilmelidir. Çünkü tedavinin ana amacı varis kanama-
larının tedavi ve önlenmesidir. Sirotik hastalara uygulanan va-
ris kanaması prensipleri İPH için de geçerlidir. Bunlar akut
kanamada vazoaktif ilaçlarla farmakolojik tedavi, kanamanın
erken endoskopik kontrolü, dikkatli kan ürünü transfüzyonu
ve profilaktik antibiyotik kullanımını içerir (29).

Varis Kanaması İçin Primer Profilaksi

2007’ de toplanan APASL NSPF/İPH çalışma grubu mevcut ve-
rileri 1’den 5’e (5 en zayıf ) ve öneri derecelerini A’dan D’ye
kadar (D en zayıf ) sıraladı. Buna göre, büyük varisler için
bant ligasyonu önerilmektedir (5, D). Çapı 2 cm’in üzerinde-
ki gastrik varisler içinse balonla tıkanmış retrograd transve-
nöz obliterasyon (BRTO) bir seçenektir (5, D) (7).

Varis Kanaması İçin Sekonder Profilaksi

Bu konuda yapılan tek kontrollü çalışmada tekrar kanamanın
önlenmesinde endoskopik bant ligasyonunun beta blokör-
lerden üstün olmadığı gösterilmiştir (30). Vaka raporları şek-
linde splenik embolizasyon, perkütan transhepatik obliteras-
yon ve transjuguler intrahepatik portosistemik şant (TIPS)
uygulanan vakalar mevcuttur (31).

‹PH Siroz EHPVT

Ortalama yafl (y›l) 28 40 10

Asit Yok/Kanama sonras› geçici +’den +++’e kadar Yok/Kanama sonras› geçici

Ensefalopati - Var -

Sar›l›k - Var -

Makroskopik olarak karaci¤er Normal/nadiren irregüler Büzülmüfl, nodüler Normal/küçük

Mikroskopik olarak karaci¤er Normal/portal fibrozis Nekroz/rejenerasyon Normal

USG/Splenoportografi Normal splenoportal Portal ve splenik ven Portal/splenik  ven 
aks, periportal fibrozis dilate olmakla birlikte trombozu
Ancak ileri evrede portal ven trombozu genellikle patent

Tablo 2. ‹PH’n›n siroz ve ekstrahepatik portal ven trombozu (EHPVT) ile ay›r›c› tan›s›
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