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TANIM

Budd-Chiari sendromu hepatik venéz kan akimi-
nin, terminal hepatik venullerden sag atriuma ka-
dar herhangi bir seviyede engellenmesi sonucun-
da meydana gelen nadir bir hastalhktr. Aort kapa-
g1 ile sag atriyum arasinda basing artmasina ne-
den olan hastaliklar da benzer sekilde hepatik ve-
noéz kan akiminda bozulmaya ve hepatik konjes-
yona yol agarlar (Konjestif Hepatopati). En tipik or-
nekleri konstruktif perikardit ve sag kalp yetmezli-
gidir. Aynca degisik antineoplastik ilaglenn kulla-
nim1 ve kemik iliJi fransplantasyonundon sonra
hepatik sinuzoidler ile hepatik venullerde olusalbi-
len nontrombotik okllzyon da (Hepatik Veno-Ok-
lussif Hastalik) benzer klinik tablolara neden olur-
lar [1-2].

Her u¢ hastah@in klinik bulgulamn, altta yaton etyo-
lojik faktdrleri ve tedavi yaklasimlan birbirinden
oldukc¢a farkh olmasina ragmen, ortak histopatolo-
jik bulgular, karacigerde meydaona gelen sentrilo-
buler nekroz, sinuzoidlerde konjesyon ile ileri dé-
nemlerde perisantral fibrozis ve siroz gelisimidir [3]

FIZYOPATOLOJI

Tek bir hepatik venin obstruksiyonu klinik olarak
genellikle sessizdir. Ancak iki ya da U¢ hepatik ve-
nin veya vena cava inferiorun suprahepcatik bolu-
munde meydana gelen obstriksiyon karacigerde
onemli iki farkl hemodinamik degisiklige yol agar:
Intrasintizoidal basimg artist ve sintizoidal kan aki-
minda yavaslama.

Artmis olan intrasintizoidal basing nedeniyle, ézel-
likle hepatik lobullerin santral bélgelerinde daha
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belirgin olan, sinuzoidlerde dilatasyon ve konjes-
yon meydana gelir ve bu bulgu hastalidin tipik
histopatolojik 6zelligidir. Ay zamanda yine art-
mis intrasinuzoidal basing nedeniyle intersitisyel
alana sivi kagigt artar ve lenfatik drenaj kapasite-
sinin agilmasiyla proteinden zengin bir asit mayi-
inin olusmasina yolagar. Sinuzoidal basing artisy
ayn zamanda geriye dénuk olarak portal basimng-
larda artmaya ve yeteri kadar uzun yasayabilen
hastalarda kollaterallerin gelismine neden olur. Bu
fizyopatolojik mekanizmalar klinik olarak hepato-
megali, kann agrsi, proteinden zengin asit, perife-
rik édem ve ézofagus varis kanamalarn ile kargimi-
za ¢ikar [4].

Karaciger lobullerinde oksijen satirasyonun en
yuksek oldugu bdlge, portal ven ve hepatik arter-
lerin sinuzoidlere dékuldugu periportal alanlardir.
Oksijen saturasyonunun en dusuk oldugu boélge
ise tuketime bagh olarak sentrilobuler bdlgelerdir.
Bu nedenle, sinuzoidal kan akiminda yavaslama
hipoksiye duyarh olan sentrilobtler bdlgedeki he-
patositlerde iskemik nekroza yol agar (vakalarin
%70Inde), ancak bu nadiren fulminan gidigli bir
karaciger yetmezligine neden olur. Genellikle
obstruksiyonun devam etmesiyle birkag hafta ice-
risinde sentrilobuler bdlgelerde daha belirgin ol-
mak Uzere fibrozis gelismeye baslar. Karacigerde-
ki hasann ilerlemesiyle birkag ay icerisinde, iske-
mik hadiseden daha az etkilenen periportal alan-
larda daha belirgin olmak Uzere, rejenerasyon no-
dulleri gérulmeye baslar ve hepatik venlerde obst-
ruksiyonun devam etmesi durumunda 6 ay gibi ki-
sa bir surede siroz gelisebilir [5].
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Vakalann yaklasik yansinda kaudat lobda, vena
cavaya drenagjinin karacigerin diger kisimlonndan
bagimsiz olarak kendisine ait ayn bir venle olmast
nedeniyle, kompansatuar bir hipertrofi meydana
gelir. Yakin komsuluk nedeniyle vena cava inferi-
orun karaciger i¢indeki kisminda koaudat lob tara-
findan meydana getirilen kompresyon klinik ola-
rak olduk¢a dénemlidir. Bu basimin ileri duzeyde ol-
masl durumunda bacaklarda 6édem klinik tabloya
istirak eder ve bu durum c¢ogu kez portokaval
shunt cerrahisinin yapilmasina engel olur.

ETYOLOJI

Budd-Chiari hastah@na neden olan etkenlerin sik-
L& cografik bolgelere gére belirgin farkhihklor gos-
terir. Bah Ulkelerinde en sik karsilasilon etyolojik
neden hematolojik hastaliklar ve &zellikle Polisite-
mia Vera (PV) iken, Dodu Asya ve Afrika ulkelerin-
de vena cava inferiorun membrandz obstriuksiyo-
nu en sk neden olarak karsimiza ¢ikar [6].

Yapian ¢alsmalar hastahdin genellikle birden
fazla trombojenik ve tetikleyici faktdr tarafindan
karacigerin vendz kon akimimm bozulmast sonu-
cunda ortaya ¢ikhgim dustindurmektedir [7-10]
[Tablo 11.

Bahi ulkelerinde yapian dedisik serilerde farkh
oranlarda gérulmesine karsihik, miyeloproliferatif
hastaliklar ve dzellikle klinik olarak asikar veya la-
tent Polisitemia Rubra Vera en sik etyolojik faktér
olarak kargimiza ¢gikmoaoktadir (vakalann yaklasik
%607 [11]. Ozellikle son yillarda periferik kem bul-
gulan ile klasik Polisitemia Vera taru kriterlerine
uymayan, ancak kemik iligi hucre kulturlerinde
eritropoetine ihtiyag duymaksizin ¢cogalabilme
ozelligine sahip eritroid kolonilerin godsterilmesi ile
tan1 konabilen latent PVin varh@min gésterilmesi,
eskiden idiyopatik olarak adlandinlcn gogu Budd-
Chiari hastasinin ashinda Latent PV'a sahip olduk-
lemm gostermistir. Valla ve arkadaslon yaptiklom
calismalarda Budd-Chiarili hastalann %25inde kli-
nik olarak asikar PV ve %25inde ise klinik olarak
latent PV tespit etmislerdir [11]. Latent PV tarus: gu-
numuzde kemik iligi aspiratlornnin sivi kultarlerin-
de eritropoetin ilave edilmeksizin gelisebilen eritro-
id prekursérlerinin Flow sitometrik analizle gésteril-
mesiyle kolaylikla yapilabilmektedir. Bu testin spe-
sifitesi ve sensivitesi %100'e yakin olarak bulun-
mustur [12]. ftalyan Polisitemia Vera Grubu tarafin-
dan 1213 Budd-Chiari hastasin 20 yila kadar ta-
kibi ile yapilan ¢ahsmada, klinik olarak asikar PV
ortaya ¢ikmadan énceki yaklagik 2-3 yil boyunca
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Tablo 1. Budd-Chiari Sendromuna Neden Olan
Predispozan Faktorler

Koagulasyonu Arttiran Nedenler:
» Myeloproliferatif hastaliklar (Polisitemia Vera,
Esansiyel Trombositoz)
» Antitrombin III yetersizligi
* Protein C yetersizligi
« Protein S yetersizligi
» Antifosfolipid Sendromu
* Lupus Antikoagulan
» Faktér V Leiden (Aktive Protein C'e rezistans)
» Paroksismal Nokturnal Hemoglobinuri
* Gebelik
* Oral kontraseptif kullanimi
Mekanik Nedenler:
* Vena cavada membrandz septa
* Hepatik vendz sistemin konjenital anomalileri
« Polikistik karaciger hastalidn
* Tumdarler (renal hticreli karsinom, hepatoselltler
karsinom, adrenal karsinom, bronkojenik
karsinom, rabdomyosarkom)
infeksiyonlar:
¢ Amip apsesi
* Kist hidatik
» Aspergilloz
* Sifiliz.
» Tuberkuloz
Kollajen Vaskiiler Hastaliklar:
* Sistemik Lupus Eritematozus
« Mikst Konnektif Doku Hastahdn
* Sjbgren Sendromu
* Behget Hastahgt
Diger Nedenler:
« Inflamatuar Barsak Hastahign
* Sarkoidoz
* Laparoskopik Kolesistektomi
e Travma

tfrombotik olaylann sikhdmda belirgin bir artma ol-
dugu tespit edilmistir. Bu artisin latent PV varh@n-
da meydana gelen artmis trombogeneze bagh ol-
dugu dusunulmektedir [13].

Diger sik bir neden periferik kan dolasiminda do-
gal olarak bulunan antikoagulan faktérlerin kon-
jenital veya akkiz eksiklikleridir. Bunlann arasimnda
en sik karsilasilanlan otozomal dominant kalitimla
gegen ve orta yaslarda trombotik olaylarla kendi-
ni gésteren Anti-trombin III, Protien C ve Protien S
eksiklikleridir. Bu antikoagulan proteinler sadece
karacigerde sentezlenebildiklerinden, karaciger
sentez fonksiyonlan bozulmus olan bir Budd-Chi-
ari’li hastada etyolojide bu antikoagulan faktérle-
rin eksikliginden suphe ediliyorsa, hastanin yonin-
da mutlaka birinci derecede akrabalannda da bu
faktorlerin eksik oldugunun gdsterilmesi gereklidir
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[14]. Bu faktér eksiklikleri arasinda en sik karsilasi-
lan Protein C eksikligidir ve Budd-Chiari'li hastalar-
da %20 orcnnda bulunur.

Faoktér V Leiden mutasyonu aktive olmus Protein
Cnin antikoagulan etkisine bir diren¢ durumu
meydana getirir ve tum hepatik ven trombozlu
hastalann yaklasik %25inde tespit edilmistir [15].
Aynica gebelik ve oral kontraseptif kullonmina
bagh olarak ortaya ¢ikan hepatik ven trombozlu
vakalarnn buyuk bir kisminda da Faktér V Leiden
mutasyonuna rastcrulmighir [16]. Buna ragmen he-
patik ven trombozlu hastalarda etyolojik incele-
mede ¢ogu zaman bu faktér eksikligi aranmadi-
gindan, siklikla gézden kagmaktardr.

Paroksismal nokturnal hemoglobinurili hastalann
yaklasik olarak %401mnda vendz trombozlar mey-
dana gelmektedir. Bu trombozlar siklikla periferik
ekstremite venlerinde meydana gelir. Ancak en
6nemli tutulum bdlgesi hepatik venlerdir ve hepa-
tik vendz tromboza badh fulminan karaciger yet-
mezligi hastaliga bagh en sik dlum nedenini olus-
turmaktadar [17].

Primer veya SLE'ye sekonder antifosfolipid sendro-
munda ise kenda dolasan degisik tip prokoagulan
ozellikteki otoantikorlara bagh olarak hepatik ve-
noz tromboz gérulebilmektedir [18].

Hepatik vendz trombozun nadir nedenleri arasin-
da polikistik karaciger hastahdgina bagh hepatik
venlerin kompresyonu, adrenal veya renal tumor-
lere sekonder hepatik ven trombozu ile hepatosel-
Ialer kanser ve anjiosarkomun hepatik venlere di-
rekt invazyonu da bildirilmigtir.

Behget hastalidn nedeniyle olusom hepatik ven
trombozu ise genellikle vena cava trombozunun
hepatik venlere uzanimi sonrasinda  gérulur [7].
Bayraktar ve arkadaslan yaptiklan bir gahsmada
493 Behget hastasinin 14tinde hepatik venlerinde
frombus oldugu ve bu vakalann 12’sinin vena ca-
va veya portal ven trombozu ile beraber oldukla-
nni, oysa sadece 2'sinin saf hepatik vendz tromboz
oldugunu tespit etmislerdir [19].

Yapian genis arastumalara ragmen vakalann
%20-30'unda herhangi bir etyolojik neden tespit
edilememektedir. Yeni tarimlanacak olan etyolo-
jik faktérler ve tani ydntemleriyle bu oranin daha
da azalacadl dusunulmektedir.

KLINiK BULGULAR

Klinik bulgular hepatik vendz akimin engellenme-
sinin derecesine ve meydona gelis suresine gére
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oldukca farkhilklar goésterir. Hastalar tamamen
asemptomatik olabilecekleri gibi akut, subakut ve-
ya kronik bir gidis gésterebilirler [2].

Fulminan gidigli formu daha ¢ok gebelik seyri es-
nasinda ortaya ¢ikan Budd-Chiari sendromunda
goérultr [16]. Hastalarda kisa surede gelisen siddet-
i sag ust kadran agdnsi, hepatomegali, sanlik, asit
ve karaciger fonksiyonlarnnda ve koagulasyon
testlerinde hizli bozulma ile karakteristik bulgular-
dir. Hastalamn buyuk kismuinda ensefalopati mev-
cuttur. Kisa strede tanimip tedavi edilemedidi stre-
ce ilk 8 haftada ilerleyici ensefalopati, koagulopa-
fi ve élum kacimilmaozdir, ancak nadir gérulen bir
tablodur [2, 3, 16].

Akut formu genellikle bir ay iginde daha yavas
gelisen sag ust kadran agnsi, hepatomegali, asit,
sarlbik, karaciger fonksiyon testlerinde bozulma ve
fonksiyonel boébrek yetmezlidi ile karakterizedir.

Subakut formunda bulgular 6 aydon daha az sure-
de olusur ve sag ust kadranda agn, hepatomega-
li, hafif-orta derecede asit ve splenomegali ile sey-
reder. Sarlik hdfiftir veya olmayabilir [2].

En sik gérilen formu ise kronik bir gidisle ortaya ¢1-
kan seklidir. Bu hastalarda genellikle 6 aydan da-
ha uzun streli, yavas gelisen sag Ust kadran agn-
s1, hepatomegali, hafif-orta derecede asit ve sple-
nomegali meydana gelir. Sanlik ya hi¢ yoktur ve-
ya ¢ok hafiftir. [2, 3]. Serum aminotransferaz du-
zeyleri normal veya hafif yuksek seyreder [2]. Prot-
rombin zamami genellikle %40'don fazladir. Vaka-
larnn yansinda renal fonksiyonlarda bozulma goru-
lur.

Hastalarda dogal gidisi énceden tahmin etmek
¢ok gugtur, spontan olarak iyilesmeleri oldukga
nadir gérulen bir durumdur. Subakut ve kronik for-
munda yavas fakat strekli olarak genel durumda
ve karaciger fonksiyonlannda bozulma, genellikle
ditiretik tedavisine direncli, protein icerigi yUksek
bir asit ve vakalann %5-151nde ust GIS konama
meydana gelir [20].

TESHIS

Rutin laboratuar tetkikleri Budd-Chiari sendromu-
nun tanist ve degerlendirilmesinde nadiren yararh
olur. Karaciger biyopsisinde tipik olarak belirgin
sentrilobuler konjesyon olmasina ragmen, hastala-
nn ancak %20-50'sinde AST — ALT degerlerinde
yukselme gérultr. Buna ilave olarak serum biliru-
bin ve alkalen fosfataz seviyeleri ile protrombin za-
mam1 ¢ogu kez normal veya hafif yukselmistir ve
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hastahga ézgu degildir. Hastahgin teshis ve deger-
lendirilmesinde sadece gérintuleme yéntemleri
ve karaciger biyopsisinin deJeri vardir [2]. Bu ne-
denle hangi hastalarda bu ydntemlere basvurula-
cagmi iyi tayin etmek gerekir.

1- Bir hastada ayri anda sad ust kadran agnsi, he-
patomegali ve asitin ortaya ¢ikmast durumundd,

2- Karaciger fonksiyon testleri hafif bozulmusg bir
hastada tedaviye direncli asit bulunmas: duru-
munda;

3- Trombofilik bir hastada karaciger rahatsizhdmin
ortaya ¢gikmast durumunda, veya

4- Etyolojisi detayll arastrmalara ragmen tespit
edilemeyen kronik karaciger hastahd bulunan bir
hastada, Budd-Chiari sendromundan stphe edile-
rek uygun gérinttleme ydntemlerine basvurmaok
gereklidir.

Budd-Chicri sendromu tarusinda “gold stcmdart”
anjiografik inceleme ile hepatik venlerde trombo-
zun gosterilmesi olmasina ragmen; pahali olmasi,
invaziv ve riskli bir tetkik olmas: ve her merkezde
yaplamamast nedeniyle ilk tercih edilecek tamni
yoéntemi degildir. Bu durumda ilk basvurulacak ta-
n1 yontemi ucuz, guvenilir ve noninvaziv olan Ab-
dominal Ultrasonografi ile beraber Renkli Doppler
incelemesidir. Uygun sekilde yapilmis ultrasonog-
rafik incelemenin tarm koymada guvenirliliginin
selektif venografiye yakin oldugu bildirilmistir [21].
Renkli Doppler incelemesinde hepatik vendz trom-
boz yénunden spesifik bulgular;

1- ic;inde akim sinyali ainomayon veya tersine
akim tespit edilen genis bir hepatik venin gérilme-
si,

2- Hepatik venler ya da interkostal venlerle bag-
lantist olan ve surekli akim paterni alinan genis int-
rahepatik ya da subkapsuller kollateral damarla-
nn goérulmesi,

3- Hepatik ven ostiumlan hizasinda, kollaterallere
bagh, “spider web” gérunumunun tespit edilmesi,
ve

4- Normal hepatik venlerin olmasi gereken yerde
hiperekoik bir kordonun (hikal hepatik ven) bulun-
masidir [22].

EJer bu yéntemle yeterince sonu¢ alinamiyorsa,
kontrasth manyetik rezonans incelemesi veya bil-
gisayarl tomografi incelemeleri yapilabilir. Bu in-
celemelerde hepatik venlerdeki obstruksiyon di-
sinda, Budd-Chiari sendromuna ézgu intrahepatik
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veyda subkapsuler cogunlukla virgul seklinde kola-
teral damarlar ile “spider web” gérunumunde kol-
lateraller tespit edilebilir [23].

Taruda supheye dusulmesi durumunda anjiografik
incelemeler yapimaldir. Hepatik venogram, ve-
na cava inferior kateterizasyonundan sonra selek-
tif olarak hepdatik venlerin retrograd kanulasyonu
ile yapilabilecedi gibi, perkutan transhepatik
ponksiyonla da yapilabilir [3].  Anjiografik olarak
vena cavanin degerlendirilmesi obstruksiyonun
yeri ve nedeni konusunda énemli bilgiler verir. Ay-
n1 zamandd, venografi esnasinda vena cava ve
atrium basinglarn ile hepatik vendz basing gradien-
ti dlgumlerinin yapimasi, cerrahi dekompresyon
planlanan hastalar igin oldukga dnemlidir.

Birgok yazar Budd-Chicari dustnulen butin hasta-
larda karaciger biyopsisinin standart olarak yapil-
masin dnermektedir. Karaciger biyopsisi, tomniyi
desteklemesi disinda, veno-oklussif hastalik gibi
benzer tablolara yolagan durumlarn ekarte etmesi
agisindan ve shunt cerrahisi planlanan hastalarda
cerrahi 6ncesi hepatik rezervin ve fibrozis derecesi-
nin degerlendirilmesi agisindan olduk¢a 6nemli-
dir. Budd-Chiari hastahigina ézgu histopatolojik bul-
gular erken dénemde santral venlerde dilatasyon-
la beraber sentrilobuler konjesyon ile perivenuler
huicre nekrozu (Zon 3 nekroz) iken, ge¢ dénemde
perivenuler fibrozis'dir. Benzer histopatolojik belirti-
ler konjestif kalp yetmezligi ve konstriktif perikar-
ditte de gdrilebilecedinden bu tur bulgulan olan
hastalarda Budd-Chiari tanist koymadan énce de-
tayh kardiyolojik inceleme yapmak gereklidir [7]

TEDAVI

Tedavide amag sentrilobuler konjesyonu azalta-
rak karaciger fonksiyonlannin duzeltilmesidir. Bu-
nu saglayabilmek amaciyla medikal tedavi ile be-
raber girisimsel radyoloji tekniklerinin kullarulmasi
ancak az sayida hastada yeterli olurken, hastala-
nn ¢ogunda cerrahi dekompresyon operasyonlari-
n1 uygulamak veya bu yéntemlerin yeterli olmadi-
g1 durumlarda karaciger transplontasyonu yap-
mak gerekmektedir [2].

Secilecek tedavi yéntemini belirlerken hastada kli-
nik semptomlonn bulunup bulunmadidn, karaci-
ger yetmerzligi bulgulannin olup olmadidi, portal
venin patent olup olmadidn ve hepatik venlerde
kisa segment bir darhdin olup olmadidn sorularnna
cevap vermek oldukca énemlidir [3].

Aktif kanamasi olanlar hari¢, hastalann timune,
inferior vena cava ve portal venin patentligini de-
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vam ettirebilmek amaciyla antikoagulon tedavi
uygulonmaldir. Bu amagla, diger akut trombotik
olaylarda oldugu gibi, tedaviye standart dozlarda
heparin infUzyonuyla baslanir. Onerilen heparini-
zasyon suresi klasik olarak 7-10 gun iken, yapilan
baz ¢alsmalarda 5 gunluk tedavinin ¢ogu hasta
i¢in yeterli oldugu géralmustir [24]. Son zamanlar-
da takibinin kolay yapimas: ve yan etkilerinin az-
hdn nedeniyle kullorum gittikce artom siklikta ter-
cih edilen, dustk molekul agurlikh heparinin giinde
1 veya 2 kez subkutan enjeksiyonunun, standart
heparin infUzyon tedavisiyle benzer etkilere schip
oldugu godsterilmigtir [25]. Antitrombotik tedavinin
idamesi amaciyla, heparinizasyonun 1. veya 2.
gununde tedaviye 10 mg/gun dozunda Warfarin
eklenir ve 3. giinden sonra INR kontrolleri ile doz
ayarlamast yapilir. Hepatik vendz trombozda
INRinin 2-2.5 arasinda tutulmasi énerilmektedir
[26].

Rutin inceleme esnasinda raslantisal olarak tespit
edilen semptomsuz hastalarda genellikle tek bir
hepatik vende tikanikhk vardir ve toplam hepatik
vendz akim bozulmarmustir. Antikoagulan tedavi-
nin tek basmna kullanilmast genellikle yeterlidir [3].
Ancak, bu tur vakalar Budd-Chiari'li hastalann k-
¢uk bir grubunu olusturmaktadir. Bununla bera-
ber, klinik, biyokimyasal ve radyolojik takipleri uy-
gundur.

Semptomatik hastalarda ise iki ya da U¢ hepatik
ven birden tikalidir ve hepatik vendz akim belirgin
olarak bozulmustur. Bu tur hastalon sadece antiko-
agulan tedaviyle takip etmek cogu zaman ilerleyi-
ci karaciger yetmerzligivle sonuglanir. Bu nedenle,
son zamanlarda semptomeatik hastalarda, uygun
girisimsel radyolojik yéntemlerden veya portal de-
kompressif cerrahi yéntemlerden birinin secilerek,
erken dénemde uygulonmast énerilmektedir.

Akut dénemde teshis edilen hastalara perkutondz
anjioplasti ile birlikte uygulonan trombolitik teda-
vinin, tek basina uygulanacak sistemik trombolitik
tedaviden ¢ok daha basarnh olacagd: dusunulmek-
tedir, ancak islem sonrasinda restenoz orarni yuk-
sek oldugundan antikoagulon tedaviye islem son-
rasinda da devam etmek gerekir [27]. Son zaman-
larda ise hepatik venlerde kisa segment stenoz tes-
pit edilen hastalarda balon anjioplasti ve stent uy-
gulamalan yapimaya baslanlmistir, ancok halen
uzun dénem tedavi basarnlcmn konusunda agik bir
veri yoktur .

Portal dekompressif yéntemlerden hongisinin uy-
gulanacagma karar verirken, hepatik rezervin ye-
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terli olup olmadiina ve vena cava inferiorda be-
lirgin caudat lob basisinin olup olmadigma karar
vermek gerekmektedir. Bu nedenle, dekompressif
cerrahi yéntemlerini uygulamadan énce, karaci-
Fer sentez fonksiyonlamnin (albumin, INR, Faktér V
duzeyi) ve karaciger biyopsi bulgulannin deger-
lendirilmesi ile beraber stoandart anjiografik incele-
melerinin yapilmas: énerilmektedir.

Hepatik rezervi yeterli olan ve subhepatik vena
cava'da belirgin basing artisi olmayaon hastalarda
segilecek tedavi ydéntemi side-to-side portocaval
shunt veya mesocaval shunttir [26]. Cerrcahi
shunt'm acgik kalabilmesi i¢in portal basmncin vena
cava basincindon daha yuksek olmast gereklidir.
Bu tur cerrahi shunt uygulonan vakalarda erken
dénem cerrahi mortalite %25 civannda iken, sag
kalan hastalarda yapilan 1 yillik takiplerde vaka-
lamn ¢cogunda asitin tamamen ortadan kalkhd ve
karaciger fonksiyon testlerinin duzeldigi géralmus-
tur [28]. Ancak hastalarda shuntin devamhbdm
saglamak i¢in antikoagulan tedaviye postoperatif
erken dénemde baslamak gerekmektedir, buna
ragmen vakalann %25inde erken dénemde shunt
trombozu gérulebilmektedir.

Vakalann bazlannda, kaudat lob hipertrofisi ne-
deniyle, intrahepatik seviyede vena cava basisl
ve buna bagh olarak sag atrium — vena cava infe-
rior arasinda belirgin basing gardienti meydana
gelmektedir. Bu tur vakalarda vena cava inferi-
orun dar olan segmentine stent uygulandiktan
sonra portocaval shunt yapilabilecedi gibi, direkt
olarak vena mesenterica superiorun sag atriuma
aguzlastinldigl mesoatrial shunt da uygulenabilir
[29]. Ancak, uzun doénem takiplerde mesoatrial
shunt uygulanon hastalarda mortalite oronimin
belirgin olarak yuksek oldugu géruldugtnden, bu
yontem sadece venografide vena cava'da belir-
gin obstruksiyon veya trombus tespit edilen ve
stent uygulomaya musait olmayan hastalarda
oOnerilmektedir [26].

Son zamanlarda, Budd-Chiari'li hastalarda tramsju-
guler intrahepatik portosistemik shunt (TIPS) gittik-
¢e artan siklikta kullonilmaya baglanmigtir. Bu
yontemle tedavi edilen hastalarn uzun dénem so-
nuglan hakkinda kesin bir bilgi bulunmamaktadr.
Bununla beraber, fulminan ve subfulminan gidisli
Budd-Chiari vakalannda portal basinct azaltarak,
karaciger transplantasyonu yapiincaya kadar
gegen surede, hastalann portal hipertansif komp-
likasyonlar yuzunden kaybedilmesi engellenebil-
mektedir [30].
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EJer hastada hizh bir sekilde karaciger yetmezligi
bulgulan ile beraber ensefalopati gelisiyorsa (ful-
minan veya subfulminan karaciger yetmezlidi),
uygulanacak tedavi yéntemi ortotopik karaciger
transplantasyonudur (OLT) [31]. Benzer seklide de-
kompanse siroz bulgulan ve ensefalopati belirtileri
gosteren kronik vakalarda da, cerrahi shunt teda-
visinden yarar gérmeyeceklerinden, OLT yapilma-
st dusunulmelidir. Diger bir kesin OLT endikasyonu
ise, shunt uygulandikton sonra, shunt1 ¢alismama-
s1 nedeniyle hepatik dekompcanzasyon belirtileri
gelisen hastalardir [29]. Transplant karacigerde is-
lem sonrasinda tromboz olusmasin engellemek
i¢in, operasyon sonras! surekli antikoagulon teda-
vi dnerilmektedir. Bunun tek istisnasi, direkt karaci-
gerde sentezlendiklerinden ve transplontasyon ke-
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