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patik damarlar genellikle IVC’nin sol tarafına tek bir damar 
olarak giren karaciğerde birleşir ve sağ hepatik venden ayrılır, 
ancak sağ hepatik damara bitişiktir. 

Portal ve hepatik venlerin vasküler karaciğer bozuklukları 
önemli klinik sonuçlara neden olur ve akut karaciğer yet-
mezliği, kronik karaciğer hastalığı, non-sirotik portal hiper-
tansiyon (PHT), siroz ve hepatosellüler karsinom (HCC) ile 
sonuçlanabilir. Ayrıca, bu bozukluklar, mevcut kronik kara-
ciğer hastalıkları olan hastalarda, komplikasyonların gelişimi 
açısından, tetikleyici faktörler olarak önemli bir rol oynamak-
tadır. 

SİROZDA KANAMA ve TROMBOTİK RİSKLER

Artan pıhtılaşma riski, portal ven trombozu (PVT) ve peri-
ferik derin ven trombozuna neden olur (1). Kanama riski, 
aksellere intravasküler pıhtılaşma ve fibrinolizden (AICF) 
kaynaklanıyor gibi görünmektedir. Bununla birlikte, varis ka-
naması gibi daha yaygın kanama biçimlerinin, portal venöz 
basınç artışı ve enfeksiyon tarafından yönlendirilen pıhtılaş-
ma kaskadı ile kalıcı bir ilişkisi vardır. 

GİRİŞ

Mezenterik, portal ve hepatik venlerin ve mezenterik ve he-
patik arterlerin bozuklukları, önemli klinik sonuçlara sahip-
tir ve akut karaciğer yetmezliği, kronik karaciğer hastalığı, 
non-sirotik portal hipertansiyon, siroz ve hepatosellüler kar-
sinomlara yol açabilir. Bu yazıda, Amerikan Gastroenteroloji 
Koleji’nin [American College of Gastroenterology (ACG)] kli-
nik rehberi kullanılarak konu hakkındaki bilgiler aktarılmıştır. 

Karaciğere kan akışı özel olup, kan akışının yaklaşık %75’i 
portal venden ve geri kalan %25’i hepatik arterden gelir. 
Portal venöz sistem, tüm gastrointestinal (Gİ) kanaldan (üst 
özofagus ve distal rektum hariç), pankreas, safra kesesi ve 
dalağın kanını, karaciğere kapiller kan ile taşır (Şekil 1). Por-
tal ven; pankreasın boynunun arkasında, splenik venin ve 
süperior mezenterik venin birleşmesiyle oluşur. İnferior me-
zenterik ven, genellikle splenik vene boşalırken, sol gastrik 
ven; portal, splenik ve süperior mezenterik venlerin birleştiği 
yerde boşalır. Portal ven; yaklaşık 6-8 cm uzunluğunda ve 1 
cm çapında olup, karaciğerin hilusunda sol ve sağ portal ven 
dallarına ayrılır. Portal kan, hepatik venlerden inferior vena 
kavaya (IVC) akan hepatik sinüzoidlere akar. Majör hepatik 
damarlar; sağ, orta ve sol hepatik damarlardır. Sol ve orta he-
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“intrensek” ve “ekstrensek” mekanizmalara daha az vurgu 
yaparak, hücre tabanlı pıhtı oluşum modelinin ortaya çıkma-
sına neden olmuştur (Şekil 2) (2). Hemostaz, birkaç pıhtılaş-
ma ürünü ve multipl sistemlerin bütünlüğünü içerir. Bunlar 
arasında; karaciğer, trombositler ve endotel bulunmaktadır. 
Karaciğer; pıhtılaşmada çok önemli bir rol oynar, çünkü pıh-
tılaşma faktörlerini (faktör VII, intrensek ve ekstrensek yol 
faktörleri) ve pıhtılaşma inhibitörlerini [protein C (PC) ve 
protein S ve antitrombin] üretir. Bu faktörler, plazminojeni 
sentezleyerek temizler ve kemik iliğindeki megakaryositler-
den trombosit üretimini uyarmak için trombopoietin (TPO) 
sentezler. Trombositlerin hemostazdaki rolü, endotel kaynak-
lı von Willebrand faktörü (vWF) tarafından teşvik edilen pri-
mer hemostaz süreci olan, trombosit tıkacının oluşumudur. 
vWF, etkisini gidermek ve pıhtı erimesine yardımcı olmak 
için, karaciğerde üretilen bir enzim olan trombospondin tip 
1 motifi olan disintegrin ve metalloproteinaz ile parçalanır. 
Pıhtı erimesi, ayrıca plazminojenin plazmine aktivasyonunu 
ve endotelyal hücrelerde salgılanan trombomodülinin trom-
bine bağlanmasını gerektirir. Bu durum, pıhtı erimesinde son 
aşamalardan olan protein C’nin fibrinolizine ve aktivasyonu-
na yol açar. 

Prokoagülan ve antikoagülan faktörler arasındaki denge; 
pıhtının yeniden modellenmesini ve/veya pıhtı çözülmesini 

Normal Hemostatik Yollardaki Son Kavramlar

Faktör VII’nin normal hemostazdaki rolünün keşfi, hemos-

tatik yolları anlamada birkaç kavramsal değişikliğe ve klasik 

Şekil 1. Karaciğer ve portal venöz sistem.
[Simonetto DA, Singal AK, Garcia-Tsao G, et al. ACG Clinical Guideline: Disor-
ders of the Hepatic and Mesenteric Circulation. Am J Gastroenterol. 2020 
Jan;115(1):18-40.]

Şekil 2. Normal pıhtılaşma sürecinin şeması: damar hasarı, trombosit tıkacı oluşumu ve pıhtı gelişimi ve sirozda gözlenen 
defektif olaylar.
[Simonetto DA, Singal AK, Garcia-Tsao G, et al. ACG Clinical Guideline: Disorders of the Hepatic and Mesenteric Circulation. Am J Gastroenterol. 2020 
Jan;115(1):18-40.]
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bir markerı olarak geliştirilmiştir. INR’nin protrombin zama-
nından (PTZ) matematiksel olarak türetilmesi, PTZ testinde 
reaktif olarak kullanılan tromboplastinlerin, uluslararası du-
yarlılık indeksine (ISI) bağlıdır (9-11). Günümüzde, karaci-
ğer INR adı verilen, yeni bir test önerilmiştir. Burada belirli 
bir tromboplastin için ISI, siroza dayalı bir referans paneline 
göre hesaplanır. Bununla birlikte, bu test, henüz yaygın ola-
rak mevcut değildir, kanama veya pıhtılaşmanın bir predik-
törü olarak, PTZ sınırlamaları göz önüne alındığında, önemli 
bir klinik avantaj sağlama olasılığı da düşüktür (12-15). Tam 
kan viskoelastik testleri, tromboelastografi ve rotasyonel 
tromboelastometri (ROTEM), fibrinolitik sistem tarafından 
viskozite artışını ve fibrin pıhtısı parçalanırken viskozitedeki 
azalmayı ölçtüklerinden, hemostatik dengenin daha kapsam-
lı bir değerlendirmesini sağlar. Bu testler, INR gibi geleneksel 
testler uzadığında, bozulmamış yolları göstermek için daha 
kullanışlıdır ancak viskoelastik testler, henüz yaygın olarak 
kullanılmamaktadır. 

Sirozdaki kanama riskini azaltmak için, INR’yi “düzeltme” he-
defi olarak kullanmak, yaygın bir uygulamadır. INR’yi düzelt-
mek için taze donuş plazma (TDP) infüzyonu, portal hiper 
tansiyonlu (PHT) sirozlu hastaların kanama riskini paradok-
sal olarak arttırabilir (16-24). Ayrıca, sirozlu ve uzun protrom-
bin zamanı olan ayaktan tedavi edilen hastalarda, profilaktik 
TDP uygulaması olmadan, büyük hacimli parasentez gibi 
invaziv işlemlerin, INR 8.7 kadar yüksek olan hastalarda bile 
güvenli olduğu gösterilmiştir (25,26). 

INR düzeyi, sirozlu hastalarda trombin üretimi ve kanama ris-
ki ile zayıf korelasyon gösterir. Sirozu olan hastalarda, trom-
bin oluşumunu iyileştirmek için, konvansiyonel dozlarda (10 
mL/kg) TDP önerilmemektedir. Önemli ölçüde uzatılmış bir 
INR’yi düşürmek için, yeterli plazma verilirse (1-2 litre), vo-
lüm genişlemesi portal basıncı arttırır ve varis kanamasını te-
tikleyebilir. Bu nedenle, çoğu durumda, kanama riskini azalt-
mak için profilaktik plazma infüzyonu, gereksiz ve potansiyel 
olarak risklidir. 

Sirozda Trombositler

Prokoagülan ve antikoagülan proteaz komplekslerinin üze-
rinde birleştiği primer lipit taramalarına göre (protrombinaz 
kompleksi - XaVa ve “tenaz” kompleksi - VIIIaIXa), trombo-
sitler, trombin üretimi ve etkili hemostazın temel bir bileşeni 
olarak hizmet eder. Trombositopeni, 3 faktöre bağlı olarak 

yöneten, aynı zamanda aktive olan trombolitik (fibrinolitik) 
plazmin bazlı yolaklar tarafından yönetilen, koruyucu veya 
patolojik bir pıhtı olup olmadığını kontrol eder (3,4). 

Sirozda Hemostatik Yollardaki Değişiklikler

Karaciğer sirozunda, karaciğer kaynaklı prokoagülan faktör-
lerin eksikliği iyi bilinmektedir, ancak protein C gibi karaciğer 
kaynaklı antikoagülanların eksikliği, faktör VIII ve vWF gibi 
endotel kaynaklı faktörlerdeki artışlar, daha az önemlidir. 
Sirozda yetersiz protein C’nin olması, endotel kaynaklı ko-
faktör trombomodülin varlığında, trombin (faktör II) üretimi 
ile belirginleşmiştir. Artmış faktör VIII ve vWF ile birlikte, bu 
değişiklikler sirozlu hastalarda, hiper koagülasyon durumuna 
neden olabilir. Protein C (PC) açığının büyüklüğü, trombin 
oluşumunun azalmış kontrolü açısından, konjenital PC eksik-
liğinde görüldüğü kadar aşırı olabilir (5). Sepsis, hipotermi 
veya böbrek fonksiyon bozukluğu, özellikle dekompanse aşa-
mada uygunsuz pıhtılaşmaya veya kanamaya neden olabilir. 

Fibrinojenin çoğu karaciğerde sentezlenir ve dolaşımda 3-5 
gün yarılanma ömrü vardır. Fibrinojen seviyeleri, ileri evre 
karaciğer hastalığında bile, sıklıkla korunur, ancak hiperfib-
rinoliz durumlarıyla, 100 mgr/dL’nin altında çok düşük sevi-
yeler görülebilir ve uzun protrombin zamanı (PTZ) ve aktif 
parsiyel tromboplastin zamanı (PTT) saptanır. Hipersple-
nizme bağlı trombositopeni de, yaygın olup, ancak kanama 
riski endotelyal fonksiyondaki vWF ile ilişkili değişikliklerin 
artmasıyla kısmen dengelenmektedir (6). Sirozda karaciğer 
kaynaklı prokoagülan faktörlerin eksikliği, karaciğer kaynaklı 
antikoagülan PC eksikliği ve endotel kaynaklı faktör VIII ve 
vWF’nin artması ile dengelenir. Pıhtının yeniden şekillenme-
sini yöneten fibrinolitik sistemde, daha başka önemli değişik-
likler bulunur. Sirozda, fibrinolitik kapasite belirgin derecede 
artmaktadır, mukozal ve yara kanaması ile ilişkili hiperfibri-
noliz durumu oluşabilir (7). Sirozlu hastalarda gözlenen bu 
değişiklikler, genellikle dengededir; ancak, klinik tabloda 
bozulma; kanamaya, uygun olmayan pıhtılaşmaya veya bazen 
her ikisine yol açabilir. Sirozdaki antikoagülan sistemdeki de-
ğişiklikler, hemostaz testleri ile tespit edilmeyen, kısmi hiper 
pıhtılaşabilirliğe de neden olabilir. 

Sirozda Kanama Riskinin Değerlendirilmesi

Sirozda, uluslararası normalleştirilmiş oran (INR) ile trombin 
yapımı arasında zayıf bir korelasyon vardır (8). INR özellikle K 
vitamini antagonistlerinin ( VKA), antikoagülan aktivitesinin 
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mektedir. Yetişkin bir kişide, tek bir doz trombosit infüzyonu, 
trombin oluşumunu iyileştirmez. Yüksek trombosit seviyele-
ri, büyük poliplerin çıkarılması ve büyük cerrahi gibi yüksek 
riskli işlemler için daha uygun olabilir, ancak muhtemelen, 
daha yüksek dozlarda trombosit infüzyonu gerekecektir; ay-
rıca, TPO agonistlerinin kullanımı daha uygun olabilir. 

Sirozda Kanama

Sirozlu hastalarda kanama; PHT’da artmış portal basınç, 
hemostatik defektlere bağlı mukozal kanama ve akselere 
intravasküler koagülasyon ve fibrinoliz (AICF) ile ilişkili ka-
nama olarak, kategorize edilebilir (40). AICF; gecikmiş işlem 
sonrası kanama, mukozal veya delinme yarası kanaması ile 
karakterizedir (4,41,42). Yaygın intravasküler pıhtılaşmanın 
(DIC) aksine, faktör VIII seviyeleri genellikle yüksektir, ancak 
fibrinojen seviyeleri düşebilir ve seviye 100’den az ise, PTZ 
ve PTT’nin uzamasına neden olabilir. Fibrin/fibrinojen yı-
kım ürünleri (FDP) genellikle yükselir. Klinik olarak, belirgin 
belirtiler çok daha az olmasına rağmen, hastaneye yatırılan 
sirozlu hastaların %30 kadarında, hiperfibrinolizin özellikle-
ri tespit edilebilir (43). Bununla birlikte, bu durum mevcut 
ise, epsilon (ε)-aminokaproik asit veya traneksamik asit gibi 
antifibrinolitik ajanlarla tedavi, etkili ve güvenli olabilir (44). 
Hiperfibrinoliz yokluğunda kanamayı azaltmak için, epsilon 
aminokaproik asit ve traneksamik asit gibi antifibrinolitik 
ajanlar önerilmemektedir. 

Portal hipertansif kanama; trombosit sayısı veya protrombin 
zamanı gibi parametrelerle ilişkili değildir ve bu parametre-
lerdeki değişiklikler, ilgili hemostatik bozukluklardan ziyade, 
kötüleşen karaciğer hastalığını yansıtmaktadır (45,46). Visko-
elastik test, siroz ve şiddetli koagülopatili hastalarda gereksiz 
kan ürünü kullanımını önlemek için, yararlı olabilir, ancak 
spesifik parametreler iyi belirlenmemiştir (50,51). Sirozda, 
yüksek riskli işlemlerde, sıklıkla 50000-60000/uL trombosit 
aralıkları önerilmektedir. Bir çalışmada, varis band ligasyonu 
(EVL) geçiren hastalarda, tek bir trombosit infüzyon dozu-
nun, trombin üretimi üzerinde hiçbir etkisi olmamış, ROTEM 
parametrelerinde hafif bir iyileşme görülmüş, uygulama ile 
ortalama trombosit seviyesi 39000/uL’den 52000/uL’ye yük-
selmiştir (34). Ağır travma hastalarında, ağır sirozlu hasta-
larda, kanama riski açısından, yüksek riskli prosedürlerden 
önce, fibrinojen seviyelerinin 120-150 mg/dL’den yüksek 
olması önerilmiştir (52). Kanama riskini azaltmaya yardımcı 

gelişir; a) esas olarak trombosit sekestrasyonu ile hipersple-
nizmden kaynaklanır, b) aynı zamanda trombopoetinin (ke-
mik iliği megakaryosit fonksiyonunu uyaran bir eritropoietin 
homologu), azalmış hepatik sentezinden de oluşur, c) siro-
zun poliklonal gammopatisine bağlı antitrombosit antikorlar 
da, trombositopeniye katkıda bulunabilir (27). Trombositle-
rin fonksiyonel bozukluğu (trombositopati), sirozda uzun sü-
redir bilinmekte birlikte ancak endotel kaynaklı vWF’nin art-
ması, en azından, trombosit fonksiyonunu kısmen kompanse 
eder (6,28). Sirozdaki trombosit fonksiyonu, ayrıca, memb-
ran lipit kompozisyonundaki değişiklikler, değişen endotel-
yal fonksiyon ve böbrek yetmezliği ile de ilişkilidir (29,30). 
Son zamanlarda sirozda, trombositlerin, endotoksin aracılı 
aktivasyonu da bildirilmiştir (31). Kanama riski için trombo-
sit eşiği, çoğunlukla retrospektif çalışmalarda değişken ola-
rak bildirilmektedir (32). İn vitro çalışmalar, 50000-60000/uL 
trombosit seviyelerinde, yeterli insan trombin oluşumunu 
göstermiştir (33,34). 

Trombopoietin-reseptör agonistlerinin (eltrombopag, lusut-
rombopag ve avatrombopag) siroz ve trombositopenili has-
talarda, trombopoezi etkili bir şekilde uyardığı gösterilmiştir 
(35,36). İki büyük faz 3 randomize çalışmada, 5 gün boyunca, 
40-60 mg/gün’de avatrombopag kullanımı, planlı bir işlem-
den geçirilen trombositopeni ve kronik karaciğer hastalığı 
olan hastalarda, kanama için, trombosit transfüzyonuna veya 
kurtarma işlemlerine olan ihtiyacı önemli ölçüde azaltmıştır 
(37). Benzer sonuçlar, lusutrombopag 3 mg günde bir kez ve 
plasebo kontrollü bir çalışmada da gözlemlenmiştir (38). BU 
sonuçları göz önüne alınarak, Amerikan Gıda ve İlaç Daire-
si (FDA), 50000/uL’nin altında trombosit sayımı olan sirozlu 
hastalarda, elektif tıbbi ve diş tedavilerinden önce, avatrom-
bopag ve lusutrombopag’ın kullanımına onay vermiştir. Bu-
nunla birlikte, TPO-reseptör agonistleri, karaciğer hastalığı 
olan hastalarda tromboembolik olayların, özellikle PVT’nin 
artmış riskiyle ilişkili olabilir ve bu ajanları reçete ederken 
dikkatli olunması önerilir (39). 

Önemli böbrek fonksiyon bozukluğu (serum kreatinin >2.5 
mg/dL) veya sepsis dışında özofagus varis ligasyonu veya pa-
rasentez gibi yaygın prosedürlerden önce, profilaktik trom-
bosit transfüzyonu önerilmemektedir. Mevcut veriler, kanama 
riski ile trombosit sayısı arasında bir miktar kalıcı ilişki oldu-
ğunu göstermektedir. İn vitro çalışmalar, trombosit seviyeleri 
≥50000/mL olan hastalarda, yeterli trombin üretimini göster-
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yonudur. Bu da, prokoagülan faktörlerin V ve II aktivitesinin 
artmasına neden olur. Antitrombin, protein C veya protein 
S, antifosfolipid sendromu eksikliği de dahil olmak üzere, 
azalmış antikoagülan aktivitesinin, diğer kalıtsal nedenleri, 
eşit derecede sıktır. PVT’li hastaların yaklaşık %25’inde mye-
loproliferatif tümörler bulunur. Myeloid hücrelerde; tirozin 
kinaz janus kinaz 2 ( JAK2) geninin, 1849G ile 1849T nokta 
mutasyonunun test edilmesinin, myeloproliferatif tümörle-
rin teşhisinde, vakaların yaklaşık %90-95’inde, çok spesifik ve 
doğru olduğu bildirilmektedir (64,66,67). Oral kontraseptif 
kullanımı, PVT gelişimi için bir diğer önemli risk faktörüdür 
(Tablo 3). Behçet hastalığı ve çölyak sprue gibi diğer daha az 
yaygın risk faktörleri de, PVT’ye neden olabilir, ancak genel-
de, hepatik venlerin trombozu ile ilişkilidir. Ayrıca, belirli bir 
hastada, birden fazla trombofili nedeni olabileceği bilinme-
lidir. 

Kompanse karaciğer (KC) sirozlu hastalarda PVT yaygınlığı, 
yaklaşık %1 civarında iken, karaciğer transplantasyonu (KT) 
için listelenen sirozlu hastalarda bu oran %20’ye kadar çık-
maktadır (68). Prevalans, ayrıca, PVT tanısı için kullanılan 
görüntüleme yöntemine ve takip süresine bağlı olarak da de-
ğişir (65,69). Kompanse KC sirozu olan hastalarda yapılan bir 
prospektif çalışmada, 1 ve 5 yıllık takipte, hastaların %4.6’sın-
da ve %10.7’sinde, yeniden PVT saptanmıştır (65). Sirozlu 
hastalarda, diğer bölgelerdeki damarlarda da venöz tromboz 
riski mevcuttur (70). 

Karaciğer hastalarında, mezenter ven trombozu da gelişebil-
mektedir. Mezenterik vasküler bozukluklar arasında; mezen-
terik arteriyel iskemi ve mezenterik venöz tromboz (MVT) 
bulunmaktadır. Mezenterik arter tıkanıklığı, çoğunlukla kar-
diyovasküler ve embolik nedenlerden kaynaklanmaktadır. 
MVT için risk faktörleri, PVT için tarif edilenle aynıdır (Tab-
lo 1). MVT, tüm mezenterik vasküler iskemik bozuklukların 
yaklaşık %10-20’sinde bulunur ve bu oran yatan hastalarda 
1/5000-15000, acil servise başvuranlarda 1/1000 oranında-
dır (64). MVT, PVT’den bağımsız olarak ortaya çıkabilse de, 
portal venin, mezenterik damarlarla sürekliliği göz önüne 
alındığında, daha sıklıkla PVT’nın, mezenterik damarlara ya-
yılmasından kaynaklanır. Son yıllarda, akut karın ile başvuran 
hastalar arasında, acil serviste durumun farkındalığının art-
ması ve kesitsel görüntülemenin artan kullanımı nedeniyle, 
MVT prevalansının arttığı bildirilmektedir (71,72). 

olan diğer stratejiler arasında, endojen heparinoidlerin salını-
mı ile ilişkili enfeksiyonun kontrolü, trombosit fonksiyonunu 
ve hacmini etkileyebilecek böbrek fonksiyonunun optimizas-
yonu sağlanmalıdır (30,53). 

Sirozda Hiperkoagülabilite

Karaciğer içinde, hemostatik yolların aktivasyonu, küçük da-
mar trombozu ve karaciğer atrofisinin oluşumunda rol oyna-
maktadır (54). Bu sürecin önemi, trombotik hastalığı bulun-
mayan sirozda, düşük moleküler ağırlıklı heparin (LMWH) 
dozları ile profilaktik tedavinin, PHT komplikasyonlarının ve 
azalmış sağkalım komplikasyonlarının önemli ölçüde azal-
masıyla sonuçlandığı, uzun süreli prospektif bir çalışmanın 
sonuçları ile desteklenmektedir (55). Sirozlu hastalarda PVT 
ve periferik derin ven trombozu (DVT), sık karşılaşılan prob-
lemlerdir (56-58). Hastaneye yatırılan sirozlu hastalarda DVT 
profilaksisi, trombosit sayısının 50000/μL’den düşük değer-
lerde, hem kanama yoksa ve hem de trombosit yokluğunda, 
güvenli gibi görünmektedir (59). Sirozda aktif venöz trombo-
embolizmi tedavi etme kararı, trombozun derecesini (kısmi, 
tam tıkanma), ilişkili semptomların varlığını veya yokluğunu, 
rölatif düşme riskini ve varis kanaması riskini dikkate almalı-
dır. Ayrıca, karaciğer hastalığında, hasta warfarin kullanırken, 
INR’nin izlenmesi sorunludur. Akut olmayan durumda, daha 
önceki PVT tedavisi çalışmaları, genişletilmiş tedavide, keyfi 
olarak Vit K antagonisti ( VKA) ile, INR’in 2-3 arasında olması 
hedeflenmiştir. Siroz hastalarında dabigatran, apiksaban, ri-
varoksaban ve edoksaban gibi ‘direkt etkili oral antikoagülan-
lar’ın (DEOA) başarılı bir şekilde kullanımı mevcuttur, ancak 
bu ilaçlar, genellikle Child-Pugh B ve C hastalarında öneril-
memektedir (60-62). 

SİROZLU ve NON-SİROTİK HASTALARDA 
PORTAL VEN TROMBOZU

Etiyoloji ve Yaygınlık

Diğer vasküler sistemlerde olduğu gibi, portal venin trom-
bozu; endotel yaralanması, hemostaz, hiperkoagülabilite de 
dahil olmak üzere, Virchow Triadı adı verilen olaylara bağlıdır. 

Trombofili veya tromboz eğiliminin artması, non-sirotik has-
talardaki PVT’nin en yaygın nedenidir (63-65). ABD’nde, 
trombofili için en yaygın kalıtsal nedenler; sırasıyla, faktör 
V Leiden mutasyonu ve Prothrombin G20210A gen mutas-
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PVT, özellikle sirozlu hastalarda, tam rekanalizasyon ile düze-
lebilir veya periportal kollateraller (portal kavernom), PHT ve 
özofagogastrik varisler dahil portosistemik kollateraller geli-
şerek, kronik bir trombusa dönüşebilir (73). Sirozlu hastalar-
da PVT, kötüleşen PHT ve/veya hepatik dekompansasyon ile 
ilişkili olabilir. PVT’nin önlenmesi için, sirotik hastalarda, anti-
koagülasyonun kullanılıp kullanılmayacağı tartışmalıdır. Child 
B veya Child C karaciğer sirozlu hastalarda yapılan randomize 
kontrollü bir çalışmada, 2 yıl boyunca LMWH kullanımı, PVT 
oluşma riskini azaltmıştır. Profilaktik antikoagülasyonun bu 
yararı, hepatik dekompansasyon ve mortalite riskinin azalma-
sına da neden olmuştur (76). 

Hem sirozu olan hem de olmayan hastalarda, karın ağrısı; 
akut MVT’nin en sık görülen bulgusudur. Diğer yaygın ilişkili 
semptomlar arasında; bulantı, kusma, ateş, anoreksi ve sarılık 
bulunur (72,73,77,78). Ateş, karın hassasiyeti, asit, bağırsak 
seslerinin azalması/yokluğu ve lökositoz veya artan laktat 
seviyeleri gibi laboratuvar anormallikleri, bağırsak enfark-
tüsü veya gangren gelişimi nedeni ile bağırsak dolaşımının 
bozukluğu şüpheleri arttırmalıdır (64,78). Kronik MVT’li has-
talar; PHT, özofagus ve/veya mide varisleri ve varis kanaması 
komplikasyonları ile de başvurabilirler. 

Teşhis

PVT tanısını doğrulamak için, karaciğer ve vasküler yapının 
görüntülenmesi gerekir. Doppler ultrasonografi (USG), da-
mar lümeni içinde hiperekoik materyal, portal vende dilatas-
yon ve portal venöz akımda azalma gösterebilir (73,79,80). 

Bu nedenle; akut intraabdominal süreç gibi belirgin etiyoloji 
olmadığında sirozu olmayan hastalarda portal ve/veya me-
zenterik ven trombozu için trombofili araştırması yapılmalı-
dır. Sirozlu hastalarda, portal ve/veya mezenterik ven trom-
bozu varlığında; (a) daha önce tromboz öyküsü, (b) hepatik 
damarlarda tromboz öyküsü ve (c) ailesel tromboz öyküsü 
olduğunda, trombofili çalışması yapılmalıdır. Siroz yokluğun-
da, portal ve/veya mezenterik ven trombozu için, en sık gö-
rülen trombofilik etiyoloji olan altta yatan miyeloproliferatif 
neoplazmların değerlendirilmesi için, JAK2 mutasyon testi 
yapılmalıdır. 

Klinik Özellikler

Non-sirotik hastalarda, akut tromboz, portal venin değişken 
dallarını tutabilir ve sıklıkla, üst karın bölgesinde bulunan 
akut karın ağrısı ile kendini gösterir. Ateş, aynı zamanda 
yaygın bir semptomdur ve septik şok, bakteriyemi ve hassas 
hepatomegali ile ilişkili olabilen divertikülit veya piyelflebit 
(portal ven septik trombozu) gibi akut bir intraabdominal 
süreç için şüphe uyandırır. PVT’nin diğer semptomları ara-
sında; mide bulantısı, splenomegali ve batında asit nedeni 
ile abdominal distansiyon bulunur (73,74). Sirozlu hasta-
larda; PVT, portal damara malign infiltrasyonlu HCC’nin 
gelişmesinden de kaynaklanabilir. Bu nedenle, kontrastlı 
bilgisayarlı tomografi (BT) veya batın magnetik rezonans 
görüntüleme (MRG) taraması, yumuşak ve tümör trombüsü 
farklılıklarını belirliyerek, PVT ayırıcı tanısına yardımcı olur 
(75). 

A. Trombofili
a. İntrabdominal organ malignitesi
b. Myeloproliferatif neoplazm
c. Paroksismal noktürnal hemoglobinüri
d. Diğer herediter trombofilik durumlar: Protein C veya protein S eksikliği, antifosfolipid sendrom, Factor V Leiden eksikliği, protrombin 

gen mutasyonu, antitrombin eksikliği, homosisteinemi, MTHFR genotip
e. Gebelik
f. Oral kontraseptif kullanımı

B. Portal veya mezenterik venlerde hasar yapan lokal faktörler
a.  Akut intrabdominal süreç; pankreatit, ülseratif kolit, Crohn hastalığı, divertikülit, kolesistit ve apandisit
b. İntrabdominal cerrahi; kolesistektomi, kolektomi, karaciğer nakli, splenektomi, portosistemik şant ve TIPS işlemi
c. Abdominal travma

C. Durgun kan akışı
a. Karaciğer sirozu
b. Konjestif kalp yetmezliği

Tablo 1. Portal veya mezenterik ven trombozunun nedenleri

MTHFR: Metiltetrahidrofolat; TIPS: Transjuguler portosistemik şant.
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oksijen desatürasyonu ölçümü ile değerlendirmek için, BT 
taramalarına iyi bir alternatiftir (87). Magnetik rezonans an-
jiyografi (MRA), BT anjiyografi (BTA) gibi yapılabilir; ancak 
bu yöntem, daha uzun görüntüleme süresine ihtiyaç olması, 
daha yüksek maliyet, karmaşık akış alanlarında sinyal kaybı, 
stenozun veya mezenterik damarların trombozunun yanlış/
fazla hesaplanması ve implante metalik cihaz veya cerrahi 
klipsli hastalarda, teknik zorluklar nedeniyle sınırlıdır (88). 
Bu sınırlamaların birçoğu, 3-D Gadolinyum ile güçlendirilmiş 
MRA ile aşılabilir (89). 

Tedavi

PVT ve MVT’nin tedavisi, sirozun varlığına veya yokluğuna 
göre şimdi sayacağımız nedenlere göre ele ayrı olarak ele 
alınmalıdır; (a) siroz, yüksek PVT prevalansı olan tromboz 
için bağımsız bir risk faktörüdür; (b) siroz hem pıhtılaşmayı 
hem de antikoagülan faktörleri etkiler (c) siroz varlığında an-
tikoagülasyona diferansiyel yaklaşım. PVT ve MVT yönetimi, 
antikoagülasyon kullanımı ve varis kanamasının önlenmesi 
esanına göre değişir. Hemodinamik olarak önemli kanama-
nın bulunmaması durumunda, unfraksiyone heparin veya 
deri altı LMWH infüzyonları ile antikoagülasyon sağlanır. Her 
iki yaklaşımın da, artıları ve eksileri heparin tedavisine başla-
madan önce düşünülmelidir (Tablo 2). Aktif kanaması olan 
hastalarda antikoagülasyon başlangıcı geciktirilir. Antikoagü-
lasyon; oral antikoagülanlar veya LMWH ile sürdürülür (64). 
Bir kez daha, spesifik rejimi seçmeden önce, yaklaşımlardan 
birinin artıları ve eksileri dikkate alınmalıdır (Tablo 3). Oral, 
doğrudan etkili, hedefe spesifik inhibitörler ümit vaat eden 
ajanlardır, ancak bu ajanlarla şimdilik sınırlı deneyim vardır. 

PVT tanısı için ilk noninvaziv yöntem olarak, Doppler USG 
önerilmektedir. USG sonuçları, bir çalışmada anjiyogram ve 
başka bir hastada BT taraması ve cerrahi patoloji ile karşılaş-
tırıldığında; %73-%93 duyarlılık, %99 özgüllük, %86-%97 po-
zitif prediktif değer ve %98 negatif prediktif değer sağlamıştır 
(66,73). PVT tanısı koymak için, BT taramalarının doğruluğu-
na karşılık gelen rakamlar sırasıyla; %90, %99, %99 ve %95’tir 
(73). USG’nin, BT’ye göre avantajları arasında; daha düşük 
maliyet, daha geniş kullanılabilirlik, radyasyona maruz kalma-
ma ve hastalar ile doktorlar için geniş ölçüde kabul edilebilir 
olma özelliği sayılabilir (73,79). 

BT, mezenterik damarlara PVT uzantısı tanısı koymada daha 
yararlıdır. Kontrastlı BT ile akut portal ven trombozu tanısı 
rahatlıkla konabilir. HCC’ye bağlı bir tümör trombüs, trombü-
sün arteriyelizasyonu ile karakterizedir. Portal vende sıklıkla 
kavernöz dönüşüm olarak adlandırılan kronik PVT’da, por-
tal ven net görülemez ve bunun yerine kollateraller saptanır. 
Portal kavernom varlığı ve portosistemik kollateraller, spleno-
megali ve özofagus varisleri dahil PHT özellikleri, kronik PVT 
tanısını düşündürmelidir. Portal kavernom, genellikle, ana 
portal venin gösterilememesi ve portal ven alanında serpigi-
nous yapılar olarak ortaya çıkar (81-83). Batın kontrastlı BT 
taraması, akut veya kronik MVT tanısında yaklaşık %90 ora-
nında doğru tanı koydurucudur; tanı oranı, multidedektörlü 
BT tarama tekniği ve ince tarama dilimleri ile artar (84-86). 
Bağırsak duvarında ve mezenterde, belirsiz bağırsak duvarı 
kenar boşluklarında kalınlaşma ve asit varlığı, bağırsak enfark-
tüsü veya gangren için şüphe uyandırmalıdır (86). MRG; me-
zenterik venöz sistemi daha az radyasyon ve daha iyi güvenlik 
profili ile, ince bağırsak iskemisinde mezenterik damarlarda 

 Fraksiyone Olmamış Heparin LMWH

Uygulama İntravenöz Subkutan

Sıklık İnfüzyon Günde 2 kez

Yarılanma ömrü Dakikalardan 1-2 saate 6-12 saat

Monitörizasyon aPTT veya Xa ile Gerekmez

Renal fonksiyon Doz değişikliği gerekmez Böbrek yetmezliği ve diyaliz hastasında kontrendike

Etkinlik   ++   +++

Heparine bağlı trombositopeni   +++   ++

Tablo 2. Antikoagülasyon başlatmak için fraksiyone olmayan heparin infüzyonu ve LMWH’nin avantajları ve 
dezavantajları

LMWH: Düşük molekül ağırlıklı heparin, aPTT: Aktive parsiyel tromboplastin zamanı.
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bir müdahale gerekmemiştir (92). Şüpheli veya kanıtlanmış 
bağırsak enfarktüsü veya gangreni olan hastalar, cerrahi re-
zeksiyon ile tedavi edilir. Bağırsak canlılığı, ameliyat sırasında, 
bağırsak rezeksiyonu ve kısa bağırsak sendromunun önlen-
mesini optimize etmek için temel olarak belirlenir (64). 

Retrospektif çalışmalar, antikoagülasyon alan ve beta-bloker 
kullanan kronik PVT hastalarında, varis kanaması riskinin, 
daha düşük olduğunu göstermiştir (83,93). Yüksek riskli va-
risli hastalarda ve antikoagülasyon gerektiren portal ve/veya 
mezenterik ven trombozu olan hastalarda, varis kanamasının 
önlenmesi için, non-selektif beta-blokerler önerilmektedir. 
Beta-blokerlere kontrendikasyon veya intolerans varsa, en-
doskopik varis ligasyonu (EVL) yapılabilir. Bununla birlikte, 
antikoagülasyonun, işlem esnasında kesilmesi gerekebilir. 
Veriler, antikoagülasyon gerektiren varislerle, kronik PVT’li 
hastalarda varis kanamasının önlenmesi için bant ligasyonu 
ile beta-blokerlerin karşılaştırılması konusunda yetersizdir. 
Beta blokerler, siroz ve özofagus ve/veya gastrik varisleri olan 
hastalarda ilk seçenektir, ancak beta-blokerlere herhangi bir 
kontrendikasyon varsa veya bu ilaçları tolere etmiyorsa, bant 
ligasyonu (EVL) ilk seçenek olarak kabul edilir (74). 

Kronik PVT’li hastalarda; (a) kalıtsal veya edinsel trombofili 
kanıtı varsa, (b) trombüsün mezenterik damarlara ilerleme-
si veya (c) barsak iskemisine ait mevcut veya önceki kanıtlar 
(koşullu öneri, çok düşük seviye) için antikoagülasyon teda-
visi önerilmektedir. Kanıtlanabilir trombofili saptanmayan 
portal veya mezenterik ven trombozu olan hastalarda, trom-
bozun etiyolojisi geri döndürülebilir ise, en az 6 ay antikoagü-
lasyon önerilmektedir. Portal veya mezenterik ven trombozu 
ve trombofili olan hastalarda ise, antikoagülasyon tedavisi 
belirsizdir. 

Non-Sirotiklerde Portal Ven Trombozu

Antikoagülasyon; pıhtı yayılımını azaltmayı ve portal/mezen-
terik damarların açıklığını geri kazanmayı amaçlamaktadır. 
Siroz yokluğunda, semptomatik akut PVT olan 102 hasta ile 
yapılan prospektif bir çalışmada, 95 hastaya antikoagülasyon 
uygulanmış. Yaklaşık 8 aylık bir ortalama takip süresi boyun-
ca, antikoagülasyon tedavisi, antikoagülasyona başlamadan 
önceki verilere göre, portal ven açıklığını %13’ten %33’e ve 
süperior mezenterik ven açıklığını %42’den %73’e yükselt-
miştir (63). 

Akut semptomatik portal veya mezenterik ven trombozu 
olan sirotik olmayan tüm hastalarda, kontrendikasyon olma-
dığında antikoagülasyon önerilir. 

Antikoagülasyon, semptomatik akut MVT’li hastalar için, ba-
ğırsak iskemisinin önlenmesi, hastaneye yatış süresinin azal-
tılması ve sağkalımın iyileştirilmesi için ilk basamak tedavidir 
(79,84,90,91). Akut intraabdominal süreç veya travma gibi 
geri dönüşümlü etiyolojisi olan hastalarda, antikoagülasyon, 
3-6 aylık bir süre boyunca uygulanır. Kalıtsal veya edinsel 
trombofili hastaları için, kesin antikoagülasyon gereklidir 
(74). 

Antikoagülasyona rağmen progresif trombozu olan ve ba-
ğırsak iskemisi riski taşıyan, mezenterik ven trombozu olan 
hastalar, trombolitik tedavi için düşünülebilinir. Antikoagü-
lasyon ile düzelmeyen akut mezenterik ven trombozu olan 
20 hastayı içeren gözlemsel bir vaka serisinde, streptokinaz 
infüzyonu (en yaygın olarak transhepatik bir yolla) kullanı-
larak uygulanan trombolitik tedavide, 19 olguda trombozun 
çözülmesi ve mezenterik venlerin rekanalizasyonu sağlan-
mıştır. 6 olguda kanama gelişmiş, ancak hiçbir vakada büyük 

 LMWH Vitamin K Antagonisti Direkt Etkili Oral Antikoagülan

Uygulama Subkutan Oral Oral

Sıklık Günde 2 kez Günde tek doz Günde tek doz

Etkinlik Malignitede daha etkin ++ ++

Emilim Etkilenmez PHT’da barsakta ödem varsa etkilenir PHT’da barsakta ödem varsa etkilenir

Monitörizasyon Gerekmez PTZ/INR ile Muhtemelen gerekmez

Renal fonksiyon Böbrek yetmezliğinde kontrendike  Doz değişiklliği gerekmez Doz değişikliği gerekmez

Antidot Var Var  Var (Bazı merkezlerde)

Tablo 3. Antikoagülasyonu korumak için LMWH, VKA veya DOAC’ların avantajları ve dezavantajları

LMWH: Düşük molekül ağırlıklı heparin, VKA: Vitamin K antagonisti, DOAC: Direkt etkili oral antikoagülan, PHT: Portal hipertansiyon, PTZ: Protrombin zamanı,  
INR: Uluslararası normalleştirilmiş oran.
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vardır. Bununla birlikte, yakın zamanda yapılan bir metaana-
lizde, sirotik hastalarda, tedavisiz gruba kıyasla antikoagülas-
yon, daha yüksek portal ven açıklığı oranları ve daha düşük 
varis kanaması veya hepatik disfonksiyonun kötüleşmesi riski 
ile sonuçlanmıştır (94). PTH sekelli hastalara, teknik olarak 
uygunsa, transjugular intrahepatik portosistemik şant (TIPS) 
da uygulanabilir (95). Bir çalışmada, karaciğer sirozlu PVT’li 
özellikle inkomplet PVT’si olan veya varisleri olmayan ardışık 
70 hastaya TIPS yerleşimi uygulanmış, hastaların %57’sinde 
portal venin rekanalizasyonu sağlanmıştır (95). Tam PVT’si 
olan hastalar için; transhepatik veya transsplenik yaklaşım da 
denenebilir (96,97). Akut PVT’li, karaciğer transplantasyonu-
na aday olmayan, asemptomatik sirozlu hastaların sağkalım 
yararına ilişkin, çelişkili veriler göz önüne alındığında, anti-
koagülasyon ile tedavi edilip edilmeyeceği belirsizliğini koru-
maktadır (65,69,94,98,99). 

HCC’den dolayı tümör trombüsü bulunan hastalar, antikoa-
gülasyondan fayda görmemektedirler (Şekil 3) ve bu hasta-
larda tedavi HCC kılavuzlarına göre planlanmalıdır (100). 

Portal ve/veya MVT tedavisi için antikoagülasyonun başlatıl-
masına karar verildiğinde fraksiyone olmayan heparin veya 
düşük molekül ağırlıklı heparin (LMWH) kullanılmasını öneri-
yoruz. Bununla birlikte, herhangi bir rejime başlamadan önce 
her iki yaklaşımın da artıları ve eksileri dikkate alınmalıdır. 
Antikoagülasyonun sürdürülmesi için, LMWH veya warfarinin 
kullanılması önerilmektedir. Şu anda sadece Xa veya trombin 
inhibitörlerini içeren DEAK ile sınırlı deneyim bulunmaktadır. 
Bu ajanların emilimi bağırsak ödemi varlığında sınırlı olabile-
ceğinden, tedavinin bir miktar izlenmesi önerilir. Dabigatran 
için normal bir trombin zamanı ve aPTT ve apiksaban ve ri-
varoksaban için normal bir protrombin zamanı veya anti-Xa 
aktivitesi önemli ilaç etkisini dışlar. Geri dönüş ajanlarının 
mevcudiyeti dahil, tüm yaklaşımların artıları ve eksileri, belirli 
bir rejime karar vermeden önce dikkate alınmalıdır. 

Sirozda Portal Ven Trombozu

Genelde hekimler arasında, sirozlu hastalar için, antikoagülas-
yon kullanılmasında ve düşünülmesinde, genel bir isteksizlik 

Şekil 3. Portal ven trombozuna yaklaşım.
[Simonetto DA, Singal AK, Garcia-Tsao G, et al. ACG Clinical Guideline: Disorders of the Hepatic and Mesenteric Circulation. Am J Gastroenterol. 2020 
Jan;115(1):18-40.]
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kadar her yerde, hepatik venöz çıkış yolunun trombotik tı-
kanması ile karakterizedir. Malign tümörlerin neden olduğu 
veya hepatik venlerin ekstrinsik sıkışmasına bağlı olarak da, 
sekonder BCS gelişmektedir. Primer BCS insidansı, Batı ülke-
lerinde; 0.5-2/milyon kişi arasında değişirken (107-110), Asya 
ülkeleri en yüksek BCS prevalansına (5-7/milyon kişi) sahip-
tir (111,112). Batı ve Asya ülkeleri arasındaki değişiklik, farklı 
protrombotik risk faktörlerinden kaynaklanıyor olabilir (113). 

Primer BCS’li hastaların çoğunda, altta yatan protrombotik 
durumlar vardır. Bu hastalarda, %79-84 arasında en az bir 
trombotik bozukluk bulunurken, %25-46 oranında iki veya 
daha fazla bozukluk bulunur (109,114). BCS için konjenital 
ve akkiz trombotik risk faktörleri, Tablo 4’de özetlenmek-
tedir. Miyeloproliferatif bozukluklar, BCS vakalarının yakla-
şık yarısını oluşturur ve periferik miyeloid hücrelerde JAK2 
( janus tirozin kinaz 2) geninde, V617F mutasyonu varlığıyla 
tanımlanır (115). 

Karaciğer transplantasyonu sırasında portal venin komplet 
trombozunun, nakil sonrası sağkalımı kötüleştirebileceğine 
dair kanıtlar vardır (101,102). Transplantasyon için listelenen 
hastalarda antikoagülasyon ile ilgili bir çalışmada veriler %42 
ve diğer çalışmada %75 oranında PV’nin tamamen rekanali-
zasyonunun sağlandığını göstermektedir (103,104). Her iki 
çalışmada da, hastaların çoğunda kısmi PV trombozu oldu-
ğu, ikincisinde 19 hastanın sadece 1’inde ve ikinci çalışmada 
28’inde 5’inde tam PV trombozu olduğu kabul edilmelidir 
(103,104). Nakil için listelenen sirozlu hastalarda, antikoagü-
lasyon ideal olarak, nakil zamanına kadar sürdürülmelidir. 

Portal Hipertansif veya Portal Kavernoma Kolanjiopati

Portal hipertansif veya portal kavernom kolanjiyopati; kronik 
PVT’li hastalarda koledok kanalı etrafındaki portosistemik 
kollateraller ve safra kanalı tıkanıklığı ile ilişkili olabilir. Bu du-
rum, portal hipertansif kolanjiyopati veya portal kavernom 
kolanjiyopati olarak adlandırılan sekonder bir kolanjiyopati 
formuyla sonuçlanır (105). Bu komplikasyon, kronik PVT’li 
hastaların yaklaşık %0.5-1’inde bildirilmiştir. Hastalarda ka-
şıntı da dahil olmak üzere, kolestaz semptomları görülebilir. 
Bu hastalar, ayrıca, bakteriyel kolanjit ve intraduktal safra taş-
ları geliştirme riskine de sahiptirler (105). 

Tanı için; kolestatik karaciğer biyokimya profili, portal kaver-
nom, görüntüleme sırasında ekstrahepatik biliyer anormal-
likler ve kolanjiyografik anormallikleri açıklamak için başka 
bir etiyoloji olmaması gerekir (105). Tanıyı koymak için mag-
netik rezonans kolanjiyogram (MRCP) kullanılır. İntraduktal 
taşların çıkarılması ve/veya biliyer stentlerinin yerleştirilmesi 
için, endoskopik retrograd kolanjiopankreatografi (ERCP) 
gereklidir. Endoskopik müdahaleye dirençli hastalarda, cer-
rahi şant ile portal dekompresyon düşünülebilir (106). Na-
diren, biliyer dekompresyon Roux-en-Y hepatikojejunostomi 
ile cerrahi bir yaklaşım gerektirebilir (106). 

Kolanjitli semptomatik hastalarda, portal hipertansif kolan-
jiyopatinin endoskopik tedavisi gereklidir. Koledokolitiyazis 
veya safra darlığı olan hastalar da endoskopik tedaviden ya-
rarlanabilir. Cerrahi müdahale, endoskopik (ERCP) müdaha-
lelerin etkisiz olduğu nadir durumlarda uygulanmalıdır. 

BUDD-CHIARI SENDROMU

Primer Budd-Chiari sendromu (BCS), küçük intrahepatik 
venüllerden, majör hepatik venlere ve suprahepatik IVC’ye 

A. Akkiz trombofili
a. Myeoloproliferatif hastalık
b. Polistemia vera
c. Esansiyel trombositozis
d. İdiopatik myelofibrozis
e. JAK2 (Januse kinaz 2) V617F mutasyonu
f. Paroksismal nokturnal hemoglobinüri
g. Behçet hastalığı
h. Hiperhomosisteinemi
i. Antifosfolipid sendrom

B. Herediter trombofili
a. Factor V Leiden
b. Protrombin gen G20210A mutasyonu
c. MTHFR (Metiltetrahidrofolat) C677T mutasyonu
d. Talasemi
e. Protein C eksikliği
f. Antitrombin eksikliği

C. Sistemik faktörler
a. Sarkoidozis 
b. Vaskülit
c. Behçet hastalığı
d. Bağ doku hastalığı
e. İnflamatuvar barsak hastalığı

D. Hormonal faktörler
a. Son dönemde oral kontraseptif kullanımı
b. Hamilelik

Tablo 4. Budd-Chiari sendromu için protrombotik risk 
faktörleri
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hemoglobinüride, eculizumab kullanılırken, hidroksiüre, pe-
gile-interferon, busulfan ve ruxolitinib gibi sitoredüktif teda-
viler, myeloproliferatif hastalıklarda kullanılabilir (122-124). 
Hastaların bu ajanlardan faydalanıp faydalanamayacağını be-
lirlemek için, bir hematoloji konsültasyonu özellikle tavsiye 
edilmektedir. 

Sistemik antikoagülasyon tedavisi, BCS’nin ilk basamak te-
davisidir. Warfarin uzun süreli antikoagülasyon için kullanı-
lırken, fraksiyone olmayan heparin ve LMWH sıklıkla, akut 
durumlarda kullanılır. Splanknik ven trombozu ve sirozu olan 
hastalara ilişkin veriler, ümit verici olsa da, direkt etkili oral 
antikoagülanlar, henüz BCS’de araştırılmamıştır (125). Anti-
koagülasyonda, BCS hastalarında majör kanama sık olup, 100 
hastada, yılda ortalama 22.8 kez kadardır (126). Kanamanın 
çoğundan uygulanan invaziv işlemler ve portal hipertansiyon 
sorumludur. 

Gastroözofageal varislerin varlığı antikoagülasyon için bir 
kontrendikasyon değildir. Bununla birlikte, gastroözofageal 
varis kanaması için primer ve sekonder profilaksi belirtildiği 
gibi yapılmalıdır. 

Girişimsel vasküler tedaviler

Endovasküler tedavinin amacı, yeterli hepatik venöz çıkışı 
sağlayarak, hepatik sinüzoidleri açmaktır. Tromboliz, balon 
anjiyoplasti ve/veya stent uygulaması, tıkanmış damarların 
rekanalizasyonunu sağlamayı amaçlarken, TIPS hepatik si-
nüzoidlerin dekomprese edilmesi için intrahepatik bir şant 
oluşturulmasını sağlar. 

Rekombinant doku tipi veya ürokinaz tipi plazminojen ak-
tivatörü gibi sistemik veya arteriyel olarak iletilen trombo-
litik ajanlar, BCS’de etkisizdir. Bu ajanların, hepatik ven ve/
veya IVC’ye lokal infüzyonu, balon anjiyoplasti ile kombine 
edilmesi, vasküler açıklığın yeniden oluşturulmasında po-
tansiyel olarak etkili olabilir (127). Trombolizin düşük başarı 
oranı, başvuru sırasında BCS vakalarının çoğunun kronikliği 
ile açıklanabilir (128). Hepatik ven stentlerinin veya TIPS’in 
akut oklüzyonu olduğunda, trombolitik ajanlar kullanılabilir 
(127). Stentli veya stentsiz hepatik ven anjiyoplasti, kısa seg-
ment hepatik ven stenozu olan BCS hastalarının küçük bir 
alt grubunda, yararlı bulunmuştur (129). Bununla birlikte, 
antikoagülasyon ile kombinasyon halinde bile, anjiyoplasti ile 
uzun süreli başarı, hastaların yaklaşık üçte biri ile sınırlıdır 
(130,131). 

Bulgular ve Tanı

BCS’nin klinik tablosu, fulminan karaciğer yetmezliğinden, 
subakut ve kronik hepatik venöz çıkış tıkanıklığına kadar uza-
nır ve ikincisi en yaygın tablodur. Akut başlangıçlı assit, karın 
ağrısı ve karaciğer testi anormallikleri, genellikle BCS’nin ilk 
belirtileridir. Bunu gastroözofageal varis kanaması ve hepa-
tik ensefalopati dahil, PHT’un diğer komplikasyonları takip 
eder (114). Hastaların yaklaşık %20’si, asemptomatiktir ve 
tanı tesadüfen konur (116). Laboratuvar araştırması, sıklıkla 
anormal karaciğer biyokimyasını ortaya koysa da, BCS tanı-
sı görüntüleme ile olur. Hepatik venlerin ve/veya IVC’nin 
oklüzyonu, kaudat lob hipertrofisi, hepatik parankimde dü-
zensiz artış ve intrahepatik veya ekstrahepatik venöz kollate-
raller, BCS’nin radyografik özellikleridir (117,118). Doppler 
USG, BT ve MRG çalışması, benzer tanı oranlarını göstermiş-
tir (117). Ek olarak, Doppler USG; noninvaziv, düşük mali-
yetlidir, patoloji ve venogram bulguları ile korelasyon göster-
mektedir (119-121). Sadece tanı amaçlı hepatik venogram ve 
karaciğer biyopsisine, nadiren, ihtiyaç duyulmaktadır. Görün-
tüleme çalışmalarında, fokal nodüler hiperplazi, adenomlar 
ve HCC’ler de görülebilir. 

Hepatik venler, akut veya kronik karaciğer hastalığı olan tüm 
hastalarda, özellikle yeni başlayan asitlerin ve/veya karın ağrı-
sının ortaya çıkmasında, belirgin bir neden olmaksızın araştı-
rılmalıdır. BCS tanısı koymak için; hepatik venogram ve/veya 
karaciğer biyopsisi nadiren gereklidir. BCS değerlendirmesi 
için ilk tanı testi olarak Doppler USG önerilmektedir. Trom-
büs uzamasını değerlendirmek, tümör trombüsü dışlamak, 
antikoagülasyon tedavisine yanıtı belirlemek, belirsiz hepatik 
nodülleri değerlendirmek ve negatif veya sonuçsuz Doppler 
sonuçlarına rağmen, BCS’nin yüksek klinik şüphesi olduğun-
da, kontrastlı BT veya MRG taramaları yapılmalıdır. 

Tedavi

BCS’nin tedavisinde; 1) antikoagülasyon ile tıbbi tedavi, 2) 
anjiyoplasti ve TIPS dahil vasküler girişimsel radyolojik işlem-
ler 3) dekompresif portosistemik şant cerrahisi ve 4) karaci-
ğer nakli uygulanmaktadır. 

Tıbbi tedavi

Altta yatan protrombotik bozukluklarda, hedefe yönelik te-
daviler endikedir; bununla birlikte, bu seçenekler şu anda, 
sadece miyeloproliferatif bozukluklarda ve paroksismal nok-
türnal hemoglobinüri için mevcuttur. Paroksismal noktürnal 
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Fulminan karaciğer yetmezliği ile seyreden BCS tablosu dı-
şında, genelde BCS tedavisinde, kademeli bir yaklaşım yaygın 
olarak benimsenmiştir (131). Ortalama 5 yıllık takibi olan 157 
hasta üzerinde yapılan geniş, prospektif, çok merkezli bir Av-
rupa çalışmasında, bu yaklaşımla genel olarak %77’lik bir sağ-
kalım gösterilmiştir (130). Bu çalışmada, hastaların %88.5’i 
uzun süreli antikoagülasyon almıştır ve %44’üne herhangi bir 
invaziv girişim uygulanmamıştır (130,132). 

Yıllar içinde BCS’deki sonuçları tahmin etmeye yardım-
cı olmak için çeşitli prognostik indeksler geliştirilmiştir 
(132,142,148,149). Rotterdam skoru, BCS’de en çok çalışılan 
prognostik araçlardan biridir ve BCS’de müdahalesiz hayatta 
kalmayı tahmin etmek için uygulanmıştır (130). Bununla bir-
likte, transplantasyonsuz sağkalımı doğru şekilde belirleme 
yeteneği, yetersiz kalmaktadır (150). Ayrıca, tedaviye rehber-
lik etmek için, prognostik skorların kullanımının sağkalımı 
artırıp artırmadığını belirlemek için, prospektif validasyona 
ihtiyaç vardır ve bu nedenle skorlar, bireysel hastalarda teda-
viyi dikte etmek için kullanılmamalıdır (150). 

BCS için KT olan hastalarda, özellikle myeloproliferatif tü-
mörler gibi kalıcı protrombotik riskleri varsa, uzun süreli an-
tikoagülasyon düşünülmelidir. Prognostik skorlama sistemle-
ri, tedavi seçimini yönlendirmede yardımcı değildir. 

Öneriler

BCS’li hastalar için önerilen, en hafif invaziv tedaviden baş-
layarak, aşamalı olarak daha ağır invaziv tedavilere geçilerek, 
tedavinin yönetilmesidir. Sistemik antikoagülasyon tercih 
edilen ilk tedavidir. Eğer tıbbi tedavi yöntemleri başarısız olur 
ve karaciğer ve/veya böbrek fonksiyonlarının kötüleşmesi, 
asit veya hepatik ensefalopati saptanırsa anjiyoplasti veya 
TIPS gibi endovasküler tedaviler önerilir. 

HCC riski

Benign rejeneratif hepatik nodüller, BCS’de sıklıkla görülür 
ve sadece görüntüleme yöntemleri ile HCC’den ayırt etmek 
zor olabilir (151). BCS’deki benign lezyonların yaklaşık üçte 
biri, portal ve/veya gecikmiş fazlarda washout gösterir ve bu 
bulgunun HCC tanısı için spesifikliğini önemli ölçüde azal-
tır (152). 5 yıllık takibi olan küçük bir çalışmada, BCS’de 
zamanla iyi huylu nodüllerin sayısında ve büyüklüğünde bir 
artış olduğunu gösterilmiştir (153). Bu nodüllerin yaklaşık 
%25’i, klasik adenomlara kıyasla, farklı immünohistokimyasal 

TIPS, mükemmel uzun dönem sonuçları olan cerrahi şant-
lardan daha az invaziv bir portal dekompresyon yöntemidir, 
böylece BCS’de cerrahi şant ve katarciğer trasnplantasyonu 
(KT) ihtiyacını azaltır (130,132-136). Politetrafloroetilen 
(PTFE) kaplı stentlerin rutin kullanımı, TIPS disfonksiyonu 
insidansını ve ek girişimsel prosedürlere olan ihtiyacı önem-
li ölçüde azaltmıştır. Tam hepatik ven tıkanıklığı nedeniyle 
TIPS’in teknik olarak mümkün olamayabileceği küçük hasta 
alt grubunda, USG eşliğinde, portal ven ve IVC’yi bağlayan 
direkt intrahepatik portosistemik şant (DIPS) bir alternatif 
tedavi olabilir (137,138). 

Endovasküler girişimsel yollarla tedavi edilen BCS’li 2255 
hasta üzerinde yapılan 29 retrospektif gözlemsel çalışmanın 
incelenmesi ve metaanalizi, rekanalizasyon prosedürlerinin 
(tromboliz, balon anjiyoplasti ve/veya stentleme) oldukça 
başarılı olduğunu göstermiştir (139). Stentli veya stentsiz 
hepatik venin balon anjiyoplastisi, kısa segment hepatik ven 
stenozu olan hastalar için uygulanmalıdır. Tam hepatik ven 
tıkanıklığı nedeniyle TIPS gerçekleştirilemediğinde, USG eş-
liğinde DIPS denenebilir. 

Cerrahi tedavi

Tıbbi olarak refrakter BCS için, yan yana portokaval cerrahi 
şantlar ile uzun süreli sağkalımın %95 kadar yüksek olduğu 
bildirilmiştir (140). Bununla birlikte, portosistemik şant ame-
liyatları, özellikle ilerlemiş karaciğer hastalığı olan hastalarda 
önemli perioperatif mortalite (%10-%20) ile ilişkilendirilmiş-
tir (141,142). Bu nedenle, cerrahi şant, son yirmi yılda uygu-
lanmamakta, büyük ölçüde TIPS gibi daha az invaziv yakla-
şımlar uygulanmaktadır (114). 

Karaciğer nakli

BCS’li hastaların yaklaşık %10-15’i, tıbbi ve/veya endovaskü-
ler girişimlerin başarısızlığı nedeniyle, hastalıklarının seyri 
sırasında KT’ye ihtiyaç duyabilir (114). Nakil sonrası 5 yıllık 
hasta sağkalımı, %70- 92 arasında değişmektedir (130,143-
147). Nakil sonrası tekrarlayan tromboz, hastaların %20 
kadarında bildirilmiştir ve nakil sonrası kalıcı protrombotik 
risk nedeniyle, tüm hastalarda uzun süreli antikoagülasyon 
düşünülmelidir (146). Bununla birlikte, birçok kalıtsal hiper-
koagülabite tablosu, faktör V Leiden mutasyonu, protrombin 
gen mutasyonu, protein S ve C eksiklikleri ve antitrombin ek-
sikliği gibi durumlar, karaciğer nakli ile düzeltilebilir. 
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2. Hepatik arterden portal vene şantlama, PHT ile sonuçla-
nır,

3. Portal venden hepatik ven şant, portosistemik ensefa-
lopatiye (PSE) ve ayrıca yüksek debili kalp yetmezliğine 
neden olabilir. 

KVM ile ilişkili en yaygın 3 klinik tablo aşağıdaki gibi sırala-
nabilir;

1. Yüksek debili kalp yetmezliği, komplikasyonların en sık 
görülenidir (%63) ve hiperdinamik dolaşım tablosuna yol 
açan arteriyovenöz ve/veya daha az sıklıkla portovenöz 
şantlara sekonderdir (162). Efor, ortopne, periferik ödem 
ve asitlerde dispne ile kendini gösterir ve atriyal fibrilas-
yon, pulmoner hipertansiyon ve triküspit yetersizliği ile 
belirginleşir. 

2. Enfekte olabilen biloma ve sekonder sklerozan kolanjite 
yol açabilen arterioportal şant nedeniyle gelişen biliyer 
iskemi (vakaların %19’unda), biliyer nekroza neden ola-
bilir. Biliyer iskemi, sağ üst kadranda, bazen ateş, sarılık 
ve/veya kolestatik karaciğer panelli kaşıntı ile ağrı olarak 
kendini gösterir. 

3. Arterioportal şant nedeniyle gelişen PHT (vakaların 
%17’sinde) vakaları, karaciğerin nodüler konfigürasyonu 
ve nodüler rejeneratif hiperplaziden (NRH) kaynaklanan 
görünüm nedeni ile, geçmişte karaciğer sirozu olarak 
yanlış yorumlanmıştı. NRH; asit, varis kanaması ve sple-
nomegali ile karakterizedir. NRH, serum alkalen fosfata-
zında artışa neden olabilir, ancak genel olarak, karaciğer 
sentez fonksiyon testleri normaldir. 

Daha az yaygın olan diğer klinik tablolar ise şunlardır;

1. İntrahepatik portohepatik vasküler malformasyonlardan 
veya PHT’a sekonder gelişen sirozda oluşan ekstrahepa-
tik portosistemik kollaterallerden kaynaklanabilen, hepa-
tik ensefalopati,

2. Yemeklerden sonra karın ağrısına neden olan mezenterik 
iskemi.

Kesin HHT ve KVM’li hastaların az bir kısmında (%8-14), 
HHT tanısı esnasında, kişiler semptomatiktir (160,161). HHT 
ve KVM’li hastaların öyküsünde, asemptomatik hastaların 
yılda ∼%3.5’inde aşikar semptomlar gelişmiştir (159-161). 
PHT dışında diğer belirtiler, ağırlıklı olarak kadınlarda görü-

fenotipe sahip olmasına rağmen, hepatik adenomlara benze-
yebilir (154). Bu, farklı tümör davranışı ve potansiyel olarak 
daha yüksek bir malign transformasyon riski taşıyabilir. Farklı 
coğrafi bölgelerden 16 çalışmayı içeren sistematik analizde, 
eşlik eden viral hepatitli hastalar hariç, BCS’li hastalarda 
%15.4’lük bir HCC prevalansı gösterilmiştir (155). Moucari ve 
ark. tarafından yapılan bir çalışmada; ortalama takip süresi 5 
yıl olan BCS’li 97 hastada, %4’lük kümülatif HCC insidansı 
gösterilmiştir (156). Bu çalışma, ayrıca alfa-fetoprotein (AFP) 
seviyesinin, benign nodüllerin HCC’den ayırımında önemli 
olduğunu göstermiştir (%100 pozitif prediktif değer, %91 ne-
gatif prediktif değer, Cut-off 15 ng/ml). 

BCS’de hepatik nodüllerin değerlendirilmesi için, trifazik 
kontrastlı BT veya MRG taramaları gereklidir. Kronik BCS’li 
hastalarda, her 6 ayda bir, abdominal USG ve serum alfa-fe-
toprotein düzeyleri ölçülerek, HCC için kontrol yapılmalıdır. 

HEREDİTER HEMORAJİK TELANJİEKTAZİ

Herediter hemorajik telanjiektazi (HHT) veya Osler-We-
ber-Rendu hastalığı, genel popülasyonda 1/5000-8000 kişide 
görülen, otozomal dominant kalıtımlı genetik bir hastalıktır 
(157). HHT patogenezinde, hastaların en az %80’inde, trans-
forme edici büyüme faktörüne dahil olan transmembran 
proteinleri kodlayan iki genden birinde, endoglin ve aktivin 
reseptörü benzeri kinaz tip 1 (ALK-1 veya ACVRL1)’deki he-
terozigot mutasyonu görülmektedir. Çoğunlukla vasküler 
endotelde eksprese edilen beta reseptör ailesi, başka bir gen 
olan SMAD4 mutasyonları, kombine HHT sendromu ve jüve-
nil polipozise yol açar (158). 

Karaciğer, HHT’ye dahil olan visseral organlar arasında yer 
alır ve semptomatik karaciğer tutulumu, aktivin reseptörü 
benzeri kinaz tip 1 mutasyonları ile ilişkili olan HHT-2’de 
daha yaygındır. Son 3 büyük kohorttan elde edilen sonuçlara 
dayanarak, kesin HHT tanılı hastaların %55’inde, görüntüle-
me ile ilgili karaciğer vasküler malformasyonları da (KVM) 
mevcuttur (159-161). 

Karaciğerde, KVM’lerle ortaya çıkabilecek, 3 tip şant vardır ve 
her biri farklı bir klinik tabloya neden olabilir (158). 

1. Hepatik arterden hepatik ven şantı (en yaygın), yüksek 
debili kalp yetmezliği ve/veya sekonder sklerozan kolanjit 
ve/veya biloma oluşumu ile iskemik kolanjiyopati ile so-
nuçlanır,
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KVM’li olduğundan şüphelenilen hastalarda karaciğer biyop-
sisi, yaygın KVM’lerin varlığı göz önüne alındığında, sadece 
artmış kanama riski açısından değil, aynı zamanda histoloji-
nin tanı ve tedavide yardımı olmadığı için de, endike değildir. 
Biyopsi, nodüler rejenerasyon hiperplazi (NRH) ve fibrozun 
(eşlik eden ektazik damarlar) kombinasyonu, yanlışlıkla siroz 
teşhisine neden olabilir. 

Kalp yetmezliği semptomları/bulguları, biliyer iskemi, hepa-
tik ensefalopati, mezenterik iskemi veya PHT gelişen HHT 
hastarında, kontrastlı BT taraması veya MRG/MRCP öneril-
mektedir. HHT ve uyumlu bir klinik tabloya sahip olan has-
talarda KVM tanısı koymada, BT taraması veya MRG/MRCP, 
Doppler USG’den daha güvenlidir. KVM tanısında; anjiyografi 
ve/veya karaciğer biyopsisi önerilmemektedir. 

Standart Tedavi

Asemptomatik KVM’ler için tedavi önerilmemektedir. Semp-
tomatik KVM’lerin tedavisi ise yüksek oranda tam iyileşme 
sağlar (158). 

Yüksek debili kalp yetmezliği; başlangıçta sodyum kısıtlaması, 
diüretikler ve beta-blokerlerle tedaviye yanıt verir. Ek olarak, 
tedavide, oksijen iletimini azaltarak, kardiyak outputu tehli-
keye sokup, semptomları şiddetlendirebilen anemi ve atriyal 
fibrilasyonun düzeltilmesi gerekmektedir. Yüksek debili kalp 
yetmezliği gelişen gebe hastalar, tıbbi olarak tedavi edilmeli 
ve mümkün olduğunca süratle doğum yaptırılmalıdır. PHT 
tedavisi, sirozlu hastalarda, spesifik komplikasyonlara (asit, 
varis ve varis kanaması) odaklanır. Özellikle, TIPS’in uygu-
lanması, gastrointestinal arteriyovenöz malformasyonlardan 
kaynaklanan kanamayı iyileştirmez (173). 

Sekonder sklerozan kolanjit kanıtı olan hastalarda, ursodeo-
ksikolik asit kullanılabilir, ancak etkinliği konusunda yeterli 
veri yoktur. Biliomalar, asemptomatik oldukları sürece tedavi 
gerektirmez; karın ağrısı varsa, başlangıçta analjezikler öneri-
lir. Enfeksiyon kanıtı olan hastalar (kolanjit veya enfekte bilo-
ma) acilen antibiyotik tedavisi almalıdır. Ağrı veya enfeksiyon 
düzelmiyorsa, bilioma drenajı düşünülmelidir. Mezenterik 
iskemisi olan hastalarda, ilk tedavi, daha küçük ve daha sık 
öğünler halinde beslenme ve analjeziklerden oluşmalıdır. 

Target (Hedef ) Tedavi

Standart tedaviye yanıt vermeyen hastalar için, patofizyolojik 
mekanizmalara yönelik tedaviler düşünülmelidir. En hafif in-

lür. Gebelik, HHT ve KVM’li kadınlarda; “hepatik parçalan-
ma (disintegrasyon) sendromuna” yol açabilecek ciddi kalp 
yetmezliğini ve/veya biliyer iskemiyi tetikleyebilir (163-165). 
Dikkat çekici bir şekilde, HHT ve KVM’li hamile kadınlar, he-
modinamik stres nedeniyle yakın takip gerektirirler.

HHT’li hastalarda KVM’ler için, rutin tarama yapılması öne-
rilmemektedir. Asemptomatik bir hastada tanı konmasının, 
klinik yararları olduğunu veya ölümü önlediğini gösteren 
kanıt yoktur. Bununla birlikte, karaciğer hasarı, hiperdinamik 
dolaşım veya karaciğer testi anormallikleri olanlar, KVM’ler 
için ayrıca değerlendirilmelidir. 

Teşhis

KVM’lerin varlığından, hepatik bölge üzerinde, duyulabilir 
bir sufl ve/veya palpe edilen trill saptanabilir. Ayrıca, anormal 
karaciğer testleri (tipik olarak yüksek alkalen fosfataz, bazen 
yüksek bilirübin ve/veya aminotransferazlar) klinik olarak 
bulunabilir. 

KVM tanısı koymanın kesin yolu, görüntüleme çalışmala-
rıdır. Vasküler bulgular, intrahepatik hipervaskülarizasyon 
(veya telanjiektazlar) ve genişlemiş bir hepatik arter (> 6-7 
mm); anjiyografi, Doppler ultrasonografi (166,167), spiral 
ve multidedektörlü BT (168,169) ve MRG (170) ile rahatlıkla 
gösterilebilir. Bu anormallikler, semptomatik hastada daha 
belirgindir. Vasküler malformasyonları göstermek için en çok 
kullanılan yöntemler; BT anjiografi veya MR anjiografidir ve 
tanısal doğrulukları arasında bir fark yoktur (171). 

Şant tipi, KVM’li hastaların üçte ikisinden fazlasında, çeşitli 
görüntüleme aşamalarında hepatik venlerin (arteriyovenöz 
şant) veya portal venlerin (arteriyoportal şant) erken veya di-
feransiyel olarak artmasının saptanması ile belirlenebilir. PHT 
ile başvuran hastalarda, arterioportal şant anlamlı olarak daha 
sık bulunmasına rağmen, BT ile klinik tablo arasında korelas-
yon yoktur (169). Ek olarak, portovenöz şantların standart 
noninvaziv görüntüleme çalışmalarında, teşhis edilmesi zor-
dur. Fokal nodüler hiperplazi (FNH) ile uyumlu fokal lezyon-
lar, genel popülasyona (%0.3) kıyasla, HHT olan hastalarda 
daha sık (%2.9) görülür; benzer şekilde ve daha önce tarif 
edildiği gibi nodüler rejeneratif hiperplazi (NRH), sirozun 
hatalı teşhisine yol açan sık görülen bir bulgudur. HHT’de, 
KVM’li bir karaciğerin nodüllerinden kaynaklanan HCC bildi-
rimi henüz yoktur. 
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Hepatik arter oklüzyonu

Bu tedavi ile, semptomlarda iyileşme bildirilmiş olsa da, etkisi 
çoğunlukla geçicidir ve tedavi, çoğunlukla %30’a kadar ölüm 
veya acil KT’ye ihtiyaç duyan safra ve/veya hepatik nekroz 
ile ilişkili, önemli morbidite ve mortaliteye neden olmaktadır 
(158). Biliyer hastalığı olan hastalarda, hepatik arter oklüzyon 
tedavisi yapılmamalıdır. 

Ayrıca, partikül/coil embolizasyonu tedavisi uygulanan hasta 
serisinde, 6/20 hastada (%30) ortalama 33 aylık takipte ölüm 
gelişmiş, 4 hastada ölümler, PHT/portosistemik ensefalopati 
nedeni ile olmuştur (180,181). Bu nedenle, PH’lu hastalarda, 
hepatik arter oklüzyonu tedavisi yapılmamalıdır. 

Karaciğer nakli

Karaciğer transplantasyonu, HHT ve KVM’leri olan hastaların 
tedavisinde, diğer tedavilerin yetersiz olduğu durumlarda uy-
gulanmıştır. 10 yıllık hasta ve greft sağkalım oranları %82.5 
olup, erken komplikasyonlar (4 ay içinde) hastaların %55-
60’ında saptanmıştır (182-184). Eşlik eden, kardiovasküler 
ve diğer patolojilerin olması, KT başarı şansını azaltmaktadır. 

Özet olarak; karaciğerin vasküler hastalıklarında tanı ve te-
davide yeni gelişmeler olmaktadır. Gelecekte, karaciğerin 
vasküler hastalıklarının tedavisinde, çok daha etkili tedavi 
seçenekleri mümkün olacaktır. 

vaziv tedavi yöntemi, bevacizumab infüzyonlarından oluşur, 
sonra hepatik arterin embolizasyonu veya ligasyonu, daha 
sonra KT gelmektedir. 

Bevacizumab

Bevacizumab, vasküler endotelyal büyüme faktörünü nötrali-
ze eden ve anti-anjiyojenik bir ilaç görevi gören bir antikordur 
(174). Yüksek debili kalp yetmezliği olan 24 hastaya yönelik 
prospektif bir kohort çalışmasında, bevacizumab küründen 
önce ve 3 ay sonra, ekokardiyografi takibi yapılmış, 3 vakada 
(%12) kardiyak indeksin normalleştiği, 17 vakada durumun 
iyileştiği (%71) ve 4 vakada da (%17) cevabın yetersiz olduğu 
görülmüştür (175,176). Bu çalışmada bevacizumab, toplam 6 
doz halinde, her 14 günde bir, intravenöz infüzyon ile 5 mg/
kg dozunda uygulanmıştır. 

İskemik kolanjiyopatili 3 hastadan oluşan bir olgu serisinde 
ise, aynı dozda bevacizumab uygulanmış ve bunu idame in-
füzyonu takip etmiştir (12 ay boyunca, her 3 ayda bir). Ça-
lışma, bevacizumab tedavisi (6 ay) sırasında sepsis gelişmiş 
olmasına rağmen, tüm hastalarda semptomların çözümlen-
mesini ve görüntüleme anormalliklerinin iyileştiğini göster-
miştir (177,178). Bevacizumab ile bildirilen yan etkiler; artral-
ji, baş ağrısı, proteinüri, arteriyel hipertansiyon ve zayıf yara 
iyileşmesidir (176,179). 
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