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Budd-Chiari sendromu (BCS) hepatik venöz çıkış akı-
mının tıkanması ile oluşan nadir bir klinik tablodur.
Kitle etkisi yaratan patolojiler (tümörler, kist hidatik

gibi) ikincil BCS nedeni iken bunlar dışında gelişen tüm
tromboz olayları birincil BCS olarak adlandırılır. Bu tromboz
küçük hepatik venlerden başlayarak (Önemli: anjiyografi ve-
ya Doppler-ultrasonografi (US) ile gösterilemeyecek kadar
küçük venler de dahil olmak üzere) kavoatrial bileşkeye ka-
dar olan tüm venöz sistemin her hangi bir kesimini içerebilir
(1). Bu nedenle BCS kliniği var olduğu halde görüntüleme
yöntemleri ile hemen her zaman trombozun gösterilemediği
hastalar olabilir. Bu hastalara tanı için perkütan veya transju-
guler karaciğer biyopsisi gerekebilir. İnferior vena kava per-
decikleri (web) en çok doğu asya ve uzakdoğu ülkelerinde
görülmekte ve BCS’ye bağlı hepatosellüler karsinom geliş-
mesi ile daha çok ilişkilidir (2, 3). Perikardiyal hastalıklar
(özellikle konstriktif perikardit), ağır sağ kalp yetmezliği gibi
karaciğer dışı nedenler de BCS’yi çok iyi taklit edebilir. Kara-
ciğeri ilgilendiren en önemli patolojilerden birisi olan bu du-
rum myeloproliferatif hastalıkların, Behçet hastalığının ve da-
ha pek çok sistemik tutulumlu hastalığın seyrinde ortaya çı-
kabildiği için, sadece gastroenteroloji alanında değil birçok
uzmanlık alanında çalışan hekimlerin bilgi ve fikir sahibi ol-
ması gereken bir patolojidir.

EPİDEMİYOLOJİ

BCS’nin Dünya genelinde prevalansı 1/100.000’dir (benzer
prevalans sıklığına örnek olarak Acanthamoeba keratiti, bi-
rincil adrenokortikal CA, Crigler-Najjar sendromu, familyal

amiloid polinöropati, hipokalemik periodik paralizi sayılabi-
lirken, batı dünyasında Gaucher hastalığı BCS’den 2 kat daha
sık görülür) (4). Dünya üzerinde BCS dağılımı incelendiğin-
de Asya’da daha çok 40-50 yaşlarında erkeklerde ve en sık ne-
den olarak inferior vena kava (IVC) perdeciği saptanırken,
Batı toplumlarında en sık 30-40 yaşlarında kadınlarda ve esas
neden olarak birincil trombofili saptanmaktadır. Nadir görül-
mesi nedeni ile ülkemiz için halen kesin ve net bir epidemi-
yolojik veri olmamakla birlikte, yayınlanmış olan vaka rapor-
ları ve hasta serilerinden batı toplumlarına daha yakın epide-
miyolojik verilerin olduğu düşünülebilir. 

ETİYOLOJİ

Tüm trombozlar için geçerli olan Virchow triadı BCS için de
geçerlidir. Birincil hiperkoagülabilite (doğmalık veya kazanıl-
mış), damar içi durağanlık (sekonder BCS’ye neden olan kit-
le etkisi yaratan faktörler) ve damar içi hasara neden olan sis-
temik hastalıklar (vaskülitler, amiloidozis, sarkoidozis, trav-
ma ve Behçet hastalığı gibi) en önemli nedenlerdir. Birincil
BCS’de altta yatan neden hemen daima bir veya birden fazla
trombofilidir. Erişkin hayatta doğmalık trombofilinin kendisi-
ni BCS olarak gösterdiği pek çok hasta olduğundan Faktör V-
Leiden, protrombin, ve metilentetrahidrofolat redüktaz
(MTHFR) mutasyonları ile antitrombin, protein C ve S eksik-
likleri mutlaka araştırılmalıdır. Birincil BCS’nin en sık nedeni
olan myeloproliferatif hastalıkların (MPH) (yaklaşık 1/3 has-
ta) tanısı için sadece kemik iliği aspirasyon ve biyopsisi ile ye-
tinilmemeli ve Janus kinaz 2 ( JAK2) mutasyon analizi gibi ge-
netik tetkikler mutlaka tamamlanmalıdır. Çünkü MPH latent
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kalabilir; kemik iliği ve aspirasyonda herhangi bir patolojik
bulgu mevcut değilken sadece BCS gibi derin venlerde trom-
boz ile ortaya çıkabilmekte ve bunun tanısı sadece JAK2 mu-
tasyonu ortaya konulabilmektedir. Özellikle portal hipertan-
siyonu gelişmiş olan BCS olgularında splenomegaliye rağ-
men kan sayımında uygunsuz yükseklik var ise mutlaka MPH
araştırılmalı ve JAK2 mutasyon analizi yapılmalıdır. Öyle ki,
buna benzer diğer tromboz hasta gruplarında platelet sayımı
>200x109/L olan ve splenomegali olan hastalarda yüksek
oranda latent MPH saptanmaktadır (5). Diğer önemli faktör-
ler arasında paroksismal noktürnal hemoglobinüri, antifosfo-
lipit sendromu, Behçet Hastalığı, oral kontraseptif-hormon
replasman tedavisi kullanımı, gebelik, inflamatuvar barsak
hastalığı, sarkoidoz gibi nedenler sayılabilir ve yaklaşık hasta-
ların yarısında da 1’den fazla trombofili nedeni saptanabilir
(6). Bu nedenle, örneğin oral kontraseptif kullanma öyküsü
olan bir hastada doğmalık nedenler de mutlaka araştırılmalı-
dır. Altta yatan nedene bağlı olarak BCS’de tıkanan damarın
anatomik yerleşiminde belirgin bir farklılık olmasa da Behçet
Hastalığında %80 ve üzeri bir oranda IVC tutulumu da olmak-
tadır ve bu nedenle klinik daha ağır seyredebilmektedir. Bu-
nun nedeni, daha sonra da bahsedileceği gibi, birlikte olan
IVC-hepatik ven (HV ) tutulumlarına damar içi görüntüleme
eşliğinde girişim daha zor olmaktadır. Bu nedenle Behçet
hastalığında yalın HV tutulumu varsa ve klinikte bozulma
meydana gelirse trombozun IVC’ye ilerlediği düşünülmelidir.

Karaciğer hastalıklarında gelişen sentez bozukluğu nedeni
ile etkilenen faktörler olan antitrombin 3, protein C ve S ek-
sikliğinin araştırılması problemli bir konudur. Bu konuda
önerilen birkaç pratik çözüm aile çalışması ile faktör 2 ve 10
oranlamasıdır. Aile bireylerinde eksiklik gösterilmesi maliyet
ve pratiklik açısından her zaman uygun olmasa da, oranlama
testi oldukça faydalı olabilir. Oranlama testinde test edilen
antitrombin 3, protein C veya S sonucu ile [(faktör 2+faktör
10)/2] sonucu oranlanır. Bu oran %70 altında ise bu protein
eksikliklerinin karaciğer sentez bozukluğundan bağımsız ola-
rak olduğu ve etiyolojide rol oynayabileceği indirek yoldan
gösterilmiş olur, aksi halde eksiklik olmadığı ispatlanır (7, 8).

PATOLOJİ

Karaciğer doku örneklemesi tanı güçlüğünde, tedaviye kar-
şın düzelmeyen hastalarda ve karaciğer nakli öncesi değer-
lendirme amacı ile yapılabilir. Asit varlığı, büyük BCS nodül-

leri, dev kaudat lob ve kanama riski (trombositopeni varlığı
veya antikoagüle olmuş hastalar) gibi etkenler biyopsiyi güç-
leştirebilir. Bu nedenle hastalar ayrı ayrı değerlendirilerek cilt
veya transjuguler yollardan biri tercih edilir.

Alınan örneklerde akut durumlarda venöz dolgunluk ve sino-
zoidlerde genişleme ile birlikte Disse boşluğuna eritrosit ka-
çışı izlenir. Parankimada değişen derecede nekroz saptanabi-
lir. Çıplak göz ile karaciğerde Hint cevizi görünümü oluşur.
Kronikleşen BCS evresinde sinüzoidlerde kollajen doku biri-
kimi ve parankimada atrofi ve rejenerasyon oluşurken hepa-
tik venlerde kollajen birikimi ile kayıp olması neticesinde he-
patik venler yerini septalara bırakarak birbirleri ile birleşme
eğilimi gösterirler. Sonuç olarak venö-venöz fibröz bantların
karakterize ettiği, rejenerasyonun olduğu, portal alanların
göreceli olarak korunduğu siroza doğru ilerleme izlenir. Bu
kronik BCS’nin tipik kronikleşmiş histopatolojik görünümüdür.

Patolojik incelemede önemli noktalar şunlardır:

1. Erken evrede tutulum heterojen olabileceği için normal ve-
ya normale yakın patolojik bulgular tanıyı ekarte ettirmez.

2. Kronik evrede, özellikle küçük biyopsi parçaları için ge-
çerli olmak üzere, rejenerasyon ve lobulasyon düzeninin
değişimi büyük karaciğer kısımlarını ilgilendirebileceği
için (kaudat lob veya tüm lobun hepsi) normale yakın ve-
ya bulguların silik olduğu normal veya normale yakın pa-
tolojik bulgular tanıyı ekarte ettirmez. Bu nedenlerle
mümkünse farklı yerlerden iki biyopsi alınması daha sağ-
lıklı inceleme sonucu verir.

Patofizyoloji ve Doğal Gelişim

Anatomik olarak tromboz yerleşim yeri olarak %60-izole HV,
%30-IVC+HV beraber izlenirken %10-izole IVC tutulumu iz-
lenir. Bu tutulum yerleri ile genellikle prognoz ve komplikas-
yonlar arasında bariz bir ilişki olmadığı ve karaciğerin rezer-
vinin esas belirleyici rol oynadığı iddia edilse de IVC+HV tu-
tulumu olan hastaların klinik seyirlerinin daha ağır olduğunu
düşünmekteyiz. Günümüzde standart Child-Pugh sınıflaması
ile birlikte Langlet sınıflaması da prognoz için kullanılabilir.
Bu sınıflamaya göre BCS sıklığı ve prognozu Tip-1: Akut %10
– en iyi prognoz, Tip-2: Kronik %45, Tip-3: Kronik üzerine
akut %45 – kötü prognoz şeklinde özetlenebilir. Bir başka
prognostik gösterge de portal ven trombozu olup, kendi
merkezimizde portal ven tutulumu olan hastalarda sağkalım
beklentisinin daha az olduğunu gözlemledik ( Yayınlanmak
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üzere olan araştırma, Hacettepe Üniversitesi, Harmancı ve
ark., 2012). Daha önceki çok-merkez çalışmalar ile Clichy
(9), New-Clichy (10) ve Rotterdam kriterleri (11) prognostik
gösterge olarak kural olarak önerilmiş olsa da, hastaların ol-
dukça heterojen olması ve standart bir tedavi protokolünün
olmaması nedeni ile bu prognostik kriterlerin hasta başına
prognoz belirlemede kullanımının uygun olmadığı gösteril-
miştir (12). Kendi deneyimimiz olarak da bu kriterlerin birey-
sel ve genel anlamda prognozu göstermediğini saptadık ( Ya-
yınlanmak üzere olan araştırma, Hacettepe Üniversitesi, Har-
mancı ve ark., 2012).

KLİNİK ve TEŞHİS

1845 yılında Budd tarafından ilk yapılan tarif halen geçerlili-
ğini korumaktadır ve klasik üçlü klinik bulgular en sık başvu-
ru şeklidir: Karın ağrısı, hepatomegali ve asite bağlı ka-
rında şişkinlik. Bu klasik bulgular dışında %5 hastada akut
karaciğer yetersizliği tablosu ile ilk başvuru saptanır. Atipik
başvuru şeklinde görülen hastalarda: metastatik karaciğer
hastalığını taklit eden yaygın BCS nodülleri, fokal nodüler hi-
perplazi şeklinde soliter BCS nodülü ve kriptojenik siroz iz-
lenir. Şiddetli kalp yetersizliğine ikincil gelişen karaciğer yet-
mezliği BCS ile çok benzer bir klinik oluşturabilir. 

Laboratuvar bulgularında venöz çıkış tıkanıklık şiddeti ve ge-
lişim evresine yakınlık ile doğru orantılı olarak değişen sevi-
yelerde transaminaz ve bilirubin seviyelerinde yükseklik,
protrombin zamanında artış ve asit izlenir. Görüntüleme yön-
temlerinde ise US’de hepatomegali, heterojen karaciğer pa-
rankimi ve Doppler incelemede ise hepatik venöz akımda tri-
fazik akımın tamamen ortadan kalktığı ve venöz sistemin ça-
lışmadığı saptanabilir. Her ne kadar venöz sistemin gelenek-
sel anjiyografi ile incelemesinde BCS ile uyumlu tıkanıklıklar
tespit edilebilir ve hemodinamik incelemeler de yapılabilirse
de, bu anlamda bilgisayarlı tomografi (BT) ve magnetik rezo-
nans (MR) tetkikleri de girişim yapmadan çok net sonuçlar
vermektedir. Bu nedenle günümüzde neredeyse geleneksel
anjiyografi çok az hastada yapılmaktadır.

Altta yatan trombofili nedeni ile başta portal ven olmak üze-
re diğer karın içi damarlarının durumları mutlaka incelenme-
lidir. Portal ven trombozu (PVT) kendini akut-subakut veya
kronik evrede kavernom şeklinde gösterebilir. Bu nedenle
uzun süredir sabit klinik halinde izlenen kronik BCS hastala-
rında ani gelişen karın ağrısı, splenomegali veya asit gelişme-
si durumunda PVT mutlaka ekarte edilmelidir. Bazı hastalar-

da BCS ve PVT birlikte ortaya çıkabildiğinden, görüntüleme
yöntemleri dikkatle incelenmelidir. BCS hasta grubunda PVT
üzerinde bu kadar durulmasının en önemli nedeni ise
PVT’nin diğer faktörlerden bağımsız olarak sağkalım beklen-
tisini azaltan bir risk faktörü olmasıdır. Yakında yayınlanacak
olan araştırmamızda kendi merkezimizde takip ettiğimiz BCS
hastalarında PVT varlığının en önemli sağkalım belirteci oldu-
ğunu gösterdik. Dünyanın farklı merkezlerinden yapılan di-
ğer çalışmalarda da bu bulgu desteklenmektedir (13, 14). 

TEDAVİ

Tedavi Hedefi

Tüm kronik karaciğer ve sirotik olgularda olduğu gibi esas
amaç istenmeyen olayların mümkün olduğunca az olduğu ve
en uzun sağ kalımdır. Bunu sağlayan en önemli tedavi yön-
temleri basamaklar halinde antikoagülasyon-anjiyoplasti-
stent-transjuguler intrahepatik portosistemik şant (TIPS)-ka-
raciğer nakli olarak sıralanabilir. Tedavide hedeflenmesi gere-
ken tarafsız belirteçler; hastalığın düşük dereceli sıklığı ve he-
terojen hasta grubu gibi sebeplerle çok az çalışmada araştırıl-
mıştır. Plessier ve ark. yaptığı ilk çalışmada tedaviye “tam ya-
nıt”: Asit olmaması, sodyum ve kreatinin değerinin normal
olması, diüretik çok düşük dozda veya hiç almamak, düşük
bilirubin, portal hipertansiyon veya spontan bakteriyel peri-
tonit olmaması, tedavi ile Faktör V seviyesinin %40 üzerinde
olması olarak tanımlanmıştır (15). Tedaviye “yanıtsız” hasta
ise yukarıdaki kıstasların herhangi birine uymayan hasta ola-
rak kabul edilmektedir. Bu tarafsız bulgular ile hastalar tam
yanıt alınana dek antikoagülasyon-vasküler girişimler-TIPS-
karaciğer nakli sırası ile izlenmesi şu an için dünyada kabul
görmüş bir yaklaşımdır. 

Antikoagülasyon

Her ne kadar doğrudan antikoagülasyon konusu ile ilgili olma-
sa da dolaylı yoldan tromboza neden olduğu ve BCS’nin birin-
ci nedeni olduğu için MPH, hematoloji bölümü ile ortak takip
ve tedavi edilmesi gereken bir durumdur. Tedavi endikasyonu
olan hastalarda hidroksiüre oldukça etkin ve güvenilir bir bi-
rinci basamak tercih olabilir. Kan sayımı ani değişiklik göstere-
bildiği için tedavinin başlarındaki aşamalarda karaciğer fonksi-
yon testleri ile birlikte kan sayımı kontrolü yapılmalıdır. 

Kılavuzlarda, BCS ile trombofili arasındaki ilişki diğer derin
ven trombozu olgularının tedavisi gibi süregelmekte ve süre-
si belirsiz antikoagülasyon önerilmektedir. Bunun başlıca ne-
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denleri ise yeniden trombozun oluşmasının engellenmesi, tı-
kalı venlerde oluşan rekanalizasyonun kolaylaşması ve olası
damar içi girişimlerin kolaylıkla ve komplikasyonsuz yapılma-
sının sağlanması şeklinde özetlenebilir. Antikoagülasyonun
tipi, dozu ve takip yöntemleri konusunda kesin kılavuzlar
mevcut değildir. Hasta grubunun oldukça heterojen olması
nedeni ile antikoagülasyonda hedef bireysel olarak oluşturul-
malıdır. Burada kumadinizasyon öncesi trombofili paneli için
gerekli kan testlerinin alınması ve tedaviye önce düşük mo-
leküler ağırlıklı heparin ile başlanması gibi kılavuz önerileri
sıralanabilir. Hastanemizin uygulaması olarak varis kanama
öyküsü, TIPS yapılmış olması, tekrarlayan tromboz öyküsü,
başka damarlarda tromboz varlığı genelde antikoagülasyo-
nun şekli ve süresini belirleyen esas faktörlerdir. Aspirin tek
başına bazı hastalarda seçilebildiği gibi, tekrarlayan ağır trom-
boz olan olgularda is kombine tedavilere ihtiyaç duyulabilir.
Antikoagülasyon başlamış olan hastalarda nakil aşamasında
MELD skoru hesaplanamayacağı için BCS hastaları diğer na-
kil gerekliliklerine göre kendilerine öncelik bulurlar. 

Vasküler Girişimler

Hastalığın ve karaciğerin savunma mekanizmalarından en
önemlisi karaciğer içerisinde gelişen yeni damarlanma ve
akım yollarıdır. Buna göre tek bir hepatik ven sistemik dola-
şıma açılırsa genelde klinik rahatlama izlenmektedir. Girişim-
lerde esas amaç her üç hepatik veni de açmak yerine, girişi-
me en uygun ve kolay olan hepatik venin seçilip buna girişim
yapmaktır. Kaudat lob hipertrofisinin IVC üzerine olan basısı,
IVC’nin açık olup olmaması ve yandaş başka anatomik özel-
likler göz önünde bulundurularak hepatik venlere transfe-
moral veya transjuguler girişim seçilebilir.

Ana girişimler şu şekilde yapılır:

1. Rekanalizasyon (Anjiyoplasti-dilatasyon veya stentleme
ile normal hepatik ven çıkış tıkanıklığı düzeltilir),

2. TIPS (normal çıkışın mümkün olmadığı durumlarda por-
tal akımın konjesyona olan katkısını azaltmak amacı he-
deflenir), 

3. Cerrahi olarak damar rekonstrüksiyonu (nadiren kullanıl-
maktadır),

4. Karaciğer nakli (tüm girişimlerin yetersiz kaldığı ve karaci-
ğer yetmezliği tablosunun oluştuğu durumlarda seçilmeli).

Kısa hepatik segment tutulumlarında en kolay yöntem balon
anjiyoplasti ile ven genişletilmesidir. Burada en önemli nokta

işlemden önce intrahepatik darlık veya tıkanıklık gibi dilatas-
yonu etkisiz hale getirecek durumların ekarte edilmesi ve
hepatik venöz anatominin iyi tanımlanmasıdır. Bu nedenle
anjiyoplasti öncesinde hepatik anatomi BT-MR anjiyografi gi-
bi yöntemlerle tanımlanmalı ve en uygun hepatik ven seçil-
melidir. Yeni bir yöntem olarak perkütan girişimler de bu
amaçla kullanılmakta ve trans-venöz girişin mümkün olmadı-
ğı hastalarda perkütan karaciğer iğnelemesi ile hepatik ven
girişimi mümkün olmaktadır. Stentler ve balon anjiyoplasti-
nin diğer bir avantajı da tekrarlayan işlemlerin yapılabilmesi-
ne izin vermesidir. IVC tutulumu olan olgularda tıkanıklığın
büyüklüğü ve yerine göre aynı işlemler yapılabildiği gibi, bü-
yük trombozlarda mekanik veya medikal trombolizis ile iş-
lem öncesinde darlığın küçültülmesi seçeneği düşünülmeli-
dir. Genellikle yalnız başına trombolizis tedavisi etkili olma-
makta ve sıklıkla tekrarlayan tromboz oluşmaktadır. IVC
stentlerinde dikkat edilmesi gereken ve işleme bağlı gelişen
önemli bir yan etki de stent kaymasıdır (İng. migration).
Stent kayması proksimalde sağ kalp boşluklarında hayatı teh-
dit eden sonuçlar oluşturabilir. Bu nedenle hepatik venlere
girişim yapılmış hastalarda karaciğer konjesyonu azalacağı ve
IVC üzerine kaudat baskısı azalacağı için IVC’ye yönelik stent
girişimi için bir müddet beklenerek karar verilmelidir.

Başta şiddetli yanıtsız asit veya varis kanaması olan hastalarda
en çok tercih edilen yöntem olan TIPS ülkemizde de sıklıkla
kullanılan bir girişimsel tedavi yöntemidir. Hepatik venlere
anjiyoplasti veya stent yapılmasının uygun olmadığı hastalar-
da kurtarma tedavisi olarak kullanılsa da, günümüzde akut
olgularda birincil tedavi olarak da seçilmiş hastalarda tercih
edilmektedir. Aynı hepatik venöz stentler gibi değişime ve
uyarlanmaya açık olduğundan avantajlı bir girişimsel işlem-
dir. Hastaların %60’dan fazlasında birden fazla girişim ve re-
vizyon ihtiyacı oluşurken, TIPS gerekliliği doğan hastaların
%10-40 kadarı sonunda nakil ihtiyacı duymaktadır (16).

Karaciğer Nakli

Dekompresyon ve rekanalizasyon girişimlerine yanıt vermeyen
hastalarda dekompansasyon ve yanıtsızlık ölçütleri devam edi-
yor ise genelde acil veya elektif şartlarda nakil gerekmektedir.
Yapılmış çalışmalarda hastaların %10’unda re-tromboz olmakta
ve bu hastaların yarısına yakını ölmektedir. Antikoagülasyon te-
davisi nakil sonrası dönemde güvenli ve majör kanamaya ne-
den olmamaktadır. Nakil olmuş BCS grubunda diğer önemli
bir ölüm nedeni de fırsatçı enfeksiyonlar ve sepsistir (17). Na-
kil adayında TIPS yapılmış olması kesin bir kontra-endikasyon
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değilse de nakil esnasında ve sonrasındaki seyir için endişe
uyandırabilir. Ancak yapılmış çalışmalarda TIPS olan ve olma-
yan nakil adayı BCS hastalarında klinik bulguların ağırlık dere-
cesi TIPS yapılmış hastalarda daha kötü olduğundan bunlardan
bağımsız olarak değerlendirildiğinde TIPS varlığı nakil için kon-
tra-endikasyon veya kötü prognoz beklentisi olarak kabul edil-
meyebilir (18). BCS’ye özel nakil problemleri; hemostaz ve ka-

nama problemleri, dev kaudat lob, retroperitoneal fibrozis te-
tiklenmesi ile IVC girişiminin zorluğu, portal vende tromboz ve
problemli stent-TIPS varlığı olarak özetlenebilir. Özellikle alıcı
IVC’sinin korunduğu “piggyback” tekniği kullanılıyor ise nakil
sonrası yeniden BCS olması sık rastlanan bir durumdur. BCS
hastalarına ülkemizdeki karaciğer nakli yapılan merkezlerde
kadavra veya canlı vericiden başarı ile nakil yapılmaktadır.
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