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TANIMLAMA

Portal hipertansif biliopati (PHB) portal hipertansiyonu olan
vakalarda safra yollarında ve safra kesesi duvarında görülen
anormalliklerin tümü olarak tanımlanır. Prospektif olarak ya-
pılan çalışmalarda ekstrahepatik portal ven tıkanması olan
vakaların endoskopik retrograd kolanjiografi (ERK) bulgula-
rına göre vakaların %70 ile 100’ünde PHB saptanmakla bera-
ber, bu olguların az bir kısmında semptomlar gelişmektedir
(1, 2). PHB sadece ekstrahepatik portal ven tıkanması olan
vakalarda görülmez. Çok nadir olarak karaciğer sirozu, idi-
opatik portal hipertansiyon ve non-sirotik portal fibrosis gibi
başka sebeplere bağlı gelişen portal hipertansiyon vakaların-
da da görülebilir (2, 3). Ekstrahepatik portal ven tıkanıklığına
bağlı gelişen portal hipertansiyon olgularının %81-100’ünde,
siroza bağlı gelişen portal hipertansiyon olgularının %0-
33’ünde ve idiopatik portal hipertansiyon vakalarının %9-
40’ında PHB geliştiği bildirilmiştir (1). Ekstrahepatik portal
ven tıkanıklığı olan olgularda geniş portal kollaterallerin oluş-
turduğu portal kavernoma gelişimine bağlı olarak, diğer se-
beplere bağlı gelişen portal hipertansiyon vakalarına göre
PHB daha sık görülür (1,2). Anorektal varisler, geniş özefage-
al varisler ve özofagus varis kanamalarının ekstrahepatik por-
tal ven tıkanması olan vakalarda karaciğer sirozu olan vakala-
ra göre daha fazla görülmesi bu görüşü desteklemektedir
(4). 

ETYOPATOGENEZ

Safra yollarının dış yüzeyinde uzanan epikoledokal venöz ağ
(Saint’in epikoledokal venöz ağı) ve safra yollarına paralel

uzanan parakoledokal venöz ağ (Petren’in parakoledokal
venleri) dış safra yollarını drene eder. Ekstrahepatik portal
ven tıkanması sonrası portal kan akımının idame ettirilmesi
için dış safra yollarını drene eden venöz plexuslarını da içine
alan yoğun kollateraller gelişir. Gelişen bu yoğun venöz kol-
lateral ağına portal kavernoma (kavernöz transformasyon)
adı verilir. Yapılan histolojik ve morfolojik çalışmalar kaver-
nöz transformasyonun sadece periportal kollaterallerin dila-
tasyonuna bağlı değil; ilaveten uzun süreli tromboza bağlı
olarak yeni damar oluşumu ve yeni bağ dokusu gelişimine
bağlı olduğunu göstermiştir (1). Genişlemiş venöz kollateral-
ler yumuşak ve ince yapıda olan dış safra yolları üzerine bası
yaparak PHB’deki değişikliklerin gelişmesine neden olur.
PHB’nin etyopatogenezi tam olarak bilinmemekle beraber,
portal kavernomanın dıştan oluşturmuş olduğu basıncın
ve/veya iskemiye bağlı olarak safra yollarında gelişen striktür-
lerin önemli rol oynadığı düşünülür (1, 5, 6). Yapılan magne-
tik rezonans (MR) kolanjiografi ve MR portografi bulguları
PHB’de görülen anormalliklerin kavernomanın safra yoluna
yapmış olduğu basınca bağlı olduğunu göstermiştir (5, 7, 8).
Portal hipertansiyonlu vakalarda ERK’de görülen dış safra
yollarındaki nodularite, daralma ve düzensizliğin transjugu-
ler intrahepatik portosistemik şant (TİPS) (9) veya cerrahi
şant sonrası tamamen geçtiği bildirilmiştir (9-11). 

Yeni damar oluşumu ve bağ dokusu artışı portal dekompres-
yon sonrası da kaybolmayan tümör benzeri solit yapının oluş-
masına neden olur (5, 6, 11, 12). İskemi (6) veya solit tümör
benzeri kavernomanın (5) safra yolunu çepeçevre sıkıştırma-
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sı sonucu safra yolunda daralmaya neden olan striktür gelişe-
bilir. Ekstrahepatik portal ven tıkanması olan vakalarda safra
kanalı hasarına sebep olan iskeminin gelişme mekanizması
tam belli değildir. Portal ven trombozu sırasında gelişen ve-
nöz zedelenme arteriol veya kapiller düzeyde kan akımının
azalmasına neden olarak, safra yollarının iskemik nekrozuna
ve daha sonra da safra yolunda striktür oluşumuna sebep
olur (13). Kolanjiografide görülen segmenter striktür ve dila-
tasyonlar karaciğer transplantasyonu sonrası görülen iskemik
kolanjiografi bulgularına benzeyen radyolojik görünüme se-
bep olur (14). Ayrıca striktürlerin rijiditesi iskemik etiyolojiyi
destekler (15). 

KLİNİK BULGULAR

Ekstrahepatik portal ven tıkanması olan vakaların çoğunda
kolanjiografide patolojiler görülmekle beraber, bunların bü-
yük çoğunluğu asemptomatik seyreder. Ekstrahepatik portal
ven trombozu olan 262 vakanın meta-analizinde 45 (%17) va-
kanın semptomatik olduğu bildirilmiştir. Semptomatik olan-
ların ortanca yaşı semptomsuz olanlara göre daha yüksek [21
(13-34) vs 35 (17-56) yıl], portal ven tıkanıklığı ortanca süre-
si daha uzun [4 (1-19) vs 11 (1-23) yıl], safra taşı görülme sık-
lığı daha yüksek saptanmıştır (%0 vs %54; p<0.001) (1).
Semptomatik olanlarda sarılık, kaşıntı, ateş ve karın ağrısı en
sık görülen semptomlardır (16-18). PHB’li vakalarda esas ola-
rak iki çeşit klinik tablo gelişir: (a). Genişlemiş kollaterallerin
dış basısı veya iskemi nedeniyle oluşan striktürlere bağlı geli-
şen kronik kolestaz; (b). Safra yollarında oluşan taşlara bağlı
kolik tarzında karın ağrısı ve kolanjit gelişimi. JB Dilawari ve
grubu PHB’li 20 hastanın 1’inde (%5) koledok taşına bağlı bi-
liyer kolik bildirmiştir (19). Sarin ve grubu PHB’li 20 vakanın
üçünde (%15) sarılık, altısında (%30) artmış alkalen fosfataz
düzeyi ve dördünde (%20) koledok taşı saptamıştır (1). Khu-
roo ve grubu PHB’li 21 vakanın sekizinin (%38) semptomatik
olduğunu ve bunların yedisinde sarılık ve birinde tekrarlayan
kolanjit geliştiğini bildirmiştir (20). Malkan ve grubu 20
PHB’li hastanın 2 (%10)’sinde tıkanma ikteri belirtileri sapta-
dığı halde (21); Nagi ve grubu 43 hastanın sekizinde (%18.6)
tıkanma ikteri bulgularını saptamıştır (22). Semptomatik
PHB’si olan 13 vakanın ortalama iki yıllık takibi sırasında va-
kaların tümünde sarılık, 10 (%77) vakada safra yolunda taş ve
debris ve 10 vakada üst gastrointestinal kanama geliştiği bil-
dirilmiştir (9). PHB’li hastalarda ileri yaş, hastalık süresinin
uzunluğu, safra kesesi ve koledok taşlarının varlığı ve anor-

mal karaciğer fonksiyon testlerinin varlığıyla semptomların
varlığı arasında ilişki olduğu saptanmıştır (1). PHB’li vakala-
rın safra yollarında gelişen striktürler safra akımını engelleye-
rek safra taşlarının oluşumuna sebep olabilir. Safra kanalı du-
varının esnek olması ve gelişen daralmaların çok sıkı olma-
masından dolayı PHB’li tüm vakalarda safra taşı gelişmez.
Uzun süreli ekstrahepatik portal ven trombozu ve portal hi-
pertansiyonu olanlarda tekrarlayan özofagus varis kanamala-
rı (16), asit ve karaciğer fonksiyon bozukluğu görülebilir (1). 

GÖRÜNTÜLEME YÖNTEMLERİ 

Endoskopik Retrograt Kolanjiografi

ERK PHB’li vakaların safra yollarında meydana gelen patolo-
jilerin saptanmasında en önemli tanı yöntemidir. Tipik kolan-
jiografi bulguları iyi tanımlanmış olup, işlem sırasında yapıla-
cak girişimle safra yolundaki tıkanıklık giderilebilir. PHB tanı-
sı konulan ve tıkanma ikteri nedeniyle kliniğimize müracaat
eden bir hastamızın ERK görüntüsü Resim- 1’de gösterilmiş-
tir. Değişen derecede ve uzunlukta olan düz striktürler (17),
lümende düzensizlik, segmental ve yukarıya doğru olan dila-
tasyon, ektazi, safra duktuslarının yer değiştirmesi ve açılan-
ması, budanmış ağaç görüntüsü, taş oluşumu ve dolma de-
fektleri ERK’de görülen başlıca safra yolu anomalileridir (17,
18, 21). Sol intrahepatik safra yolu tıkanması oldukça sık gö-
rülüp, vakaların %55-100’ünde saptanmıştır. Sağ intrahepatik

Resim 1. On alt› yafl›ndaki bayan hasta kar›n a¤r›s›, atefl ve
sar›l›k nedeniyle tetkik edildi. Hastada kronik portal ven
trombozu, portal hilusda kavernöz transformasyon (okla
gösterilen yerde) ve kavernoman›n oldu¤u yerde her iki
ana safra kanal›nda daralma ve sol intrahepatik dalda da-
ha belirgin olmak üzere intrahepatik safra yollar›nda belir-
gin dilatasyon görülmektedir. 
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safra kanalı tutulması sol intrahepatik safra yolu tutulmasına
göre daha hafif olup, vakaların 40-56’sında bildirilmiştir (1,
2). Sol intrahepatik safra kanalının daha fazla tutulmasının
nedeni tam bilinmemektedir. Umblikal ven portal venin sol
dalıyla birleştiğinden, sol safra kanalının çevresinde daha be-
lirgin venöz kollateraller gelişimi burada daha belirgin daral-
maya sebep olabilir. ERK sırasında sağ intrahepatik safra ka-
nalı sola göre kontrast maddeyle daha az dolduğundan dola-
yı soldaki darlık daha belirginmiş gibi görülebilir. Siroz ve idi-
opatik portal hipertansiyonu olanlarda daha çok intrahepatik
safra yollarında anomaliler saptandığı halde, ekstrahepatik
portal ven tıkanması olanlarda hem intrahepatik ve ekstrahe-
patik safra yollarında anormallikler görülür (1). Cystic kanal
ve safra kesesinde kontür düzensizliği bazı hastalarda görüle-
bilir. Ortak hepatik kanal ve intrahepatik safra yollarında çok
sayıda dolma defekti görülebilir. Bu dolma defektleri safra
yollarındaki taşlara veya varislere bağlı olabilir (22). ERK inva-
zif ve komplikasyonu olan bir girişim olduğundan dolayı, en-
doskopik olarak tedavi edilebilir patolojisi olduğu düşünülen
vakalara yapılmalıdır. 

MR Kolanjiografi ve Portografi Bulguları

MR kolanjiografi ve MR portografi non invazif olup, aynı an-
da hem safra yollarında ve hem de portal sistemde meydana
gelen değişiklikleri gösterebildiğinden PHB’nin değerlendi-
rilmesinde kullanılacak ilk tanı yöntemi olmalıdır (7, 23). MR
kolanjiografinin ekstrahepatik portal ven tıkanıklığı olan va-
kalarda safra yolu patolojisini göstermede en az ERK kadar
faydalı olduğu, fakat MR kolanjiografi ile beraber MR portog-
rafi kullanımının intrahepatik safra yolu değişikliklerini gös-
termede ve koledok taşlarını koledokdaki varislerden ayırt
etmede daha üstün olduğu bildirilmiştir. İlaveten MR portog-
rafi yapılabilecek şant cerrahisi öncesi tüm portal sistemi ve
kollateralleri değerlendirme imkanı sağlar (7). MR kolanjiog-
rafide ERK’dekine benzer safra yolu anomalileri saptanır.
Condat B ve grubu portal biliopati tanısı alan 25 vakalık bir
serinin MR kolanjiografi ve MR portografi incelemelerinde 21
vakada safra yollarında daralma, 16 vakada yukarıya doğru
genişleme ve 13 vakada safra yollarında yer değiştirme ve
mevcut tüm patolojilerin kavernomanın dıştan basısına bağlı
olduğunu bildirmiştir (5). Shin SM ve grubu MR kolanjigrafi-
de saptanan biliyer patolojileri varikoid tip, fibrotik tip ve mix
tip olma üzere üç gruba ayırmıştır. Varikoid tip biliyer ano-
malliler, genişlemiş ve kıvrımlı parakoledokal venlerin dışarı-

dan safra yollarına yapmış olduğu basıya bağlı olarak oluşan
safra yollarındaki kontür düzensizliğini gösterir. Fibrotik tip
anomali safra yollarında oluşan lokalize striktür ve üzerinde-
ki genişlemeyi gösterir. Miks tip biliyer anomali ise safra yol-
larında düzensiz kontürle beraber çok sayıda daralma ve
bunların üzerinde genişlemeyi gösterir (7). Özkavukçu ve
grubu 16 portal biliopatili vakanın MR kolanjiografik incele-
mesinde vakaların %93’ünde biliyer darlık, %68’inde safra
yollarında yukarıya doğru genişleme, %87’inde dalgalı görü-
nüm ve %75’inde koledokda açılanma saptamıştır (23). 

Ultrasonografi

Portal hepatitde artmış fibröz dokunun oluşturduğu hipere-
kojenite ve multiple kollaterallerin oluşturmuş olduğu ane-
koik tubuler yapılar nedeniyle dış safra yolları görülemeye-
bildiğinden dolayı, ultrasonografinin PHB’deki tanısal değeri
düşüktür. ERK safra yollarındaki değişiklikleri ortaya koydu-
ğu halde, ultrasonografi safra kesesi varisleri hakkında ilave
bilgi verebilir. Ekstrahepatik portal ven tıkanması olan vaka-
ların %30-55’inde safra kesesi duvarı çevresi veya içinde veya
safra kesesi yatağında kıvrımlı, genişlemiş damarlar şeklinde
kendini gösteren varisler görülebilir (2, 24). Varisler safra ke-
sesinin boşalmasında ve taş oluşturabilmesinde değişiklik
yapmadığı halde, genişleme kapasitesini düşürerek açlık sıra-
sındaki safra kesesi volümünü düşürür (1). 

Endoskopik Ultrasonografi

Endoskopik ultrasonografi (EUS) dış safra yollarındaki varis-
lerin ve safra taşlarının saptanmasında faydalıdır. Palazzo ve
grubu ekstrahepatik portal ven tıkanması olan 21 vakanın
EUS bulgularını tanımlamıştır (25). Bu çalışmada EUS ile 16
(%76) vakada dış safra kanallarının içinde, 11 (%52) vakada
dış safra yollarının etrafında ve 9 (%43) vakada da safra kese-
sinde varis saptanmıştır. Bu varisler 3 (%14) vakada tıkanma
ikterine sebep olmuştur. Bu çalışmada sadece safra yolları
duvarındaki varisler tıkanma ikterine sebep olmuştur. Ump-
hress ve arkadaşları portal ven trambozuna bağlı tıkanma ik-
teri olan, EUS ve Doppler ile PHB tanısı konulan bir vaka ta-
nımlamıştır (26). Bu damarlar aşırı derecede ince olduğun-
dan başka tanı yöntemleriyle bunların ortaya konulması ol-
dukça zordur. 

TEDAVİ

PHB’nin tedavisinde uygulanan yöntemlerden hiç birinin di-
ğerlerine üstünlüğünü ortaya koyacak yeterli veri olmadığın-
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dan dolayı, en uygun tedavi şekliyle ilgili fikir birliği henüz
mevcut değildir. Asemptomatik hastalar tedavi gerektirmez.
Semptomatik hastaların tedavisinin bireysel özelliklere göre
düzenlenmesi önerilir. Tedavi portal hipertansiyon ve tıkan-
ma ikterinin semptomlarının giderilmesine yönelik olmalıdır
(1, 2)

Endoskopik Tedavi

Stent veya nazobiliyer dren uygulanması ile beraber olan ve-
ya olmayan endoskopik sfinkterotomi, taş çıkarılması, meka-
nik litotripsi ve biliyer striktür dilatasyonu uygulanan endos-
kopik tedavi yöntemleridir. Safra yollarında taş olan vakalar-
da sfinkterotomi ile beraber taş alınması en tercih edilen te-
davi yöntemidir (27-29). Bu vakalarda tıkanma semptomları-
nı hafifletmek için, geçici veya kalıcı endoskopik biliyer stent
uygulanması kullanılan bir tedavi yöntemidir (9, 16-18). Stent
ve nasobiliyer dren uygulanması biliyer tıkanıklık ve kolanjit
bulgularını azaltmakla beraber bir süre sonra yeniden tıka-
nıklık oluşması önemli bir sorundur (30, 31). Safra yollarında
taş ve beraberinde striktürü olanların tedavisi tartışmalı olup,
daha agressif tedavi yaklaşımlarını gerektirebilir. Bu vakaların
çoğu endoskopik sfinkterotomi, safra yollarından taş alınma-
sı ve sonrasında striktür dilatasyonuyla tedavi edilebilir (6).
Büyük safra taşı olanlarda mekanik litotriptör kullanımı gere-
kebilir. Striktür dilatasyonu sırasında safra yollarındaki varis-
lerden kanamalar (hemobiliya) görülebilir (32). Ampulla böl-
gesinde oluşan venöz kollateraller sfinkterotomi sırasında
ciddi kanamalara sebep olabileceğinden dolayı, kesi işlemi sı-
rasında dikkatli olunmalıdır. Safra yollarındaki dolma defekt-
leri taşlara veya varislere bağlı olabilir. Safra yollarında varis
varlığı durumunda basket kullanımı çok ciddi kanamalara se-
bep olabileceğinden dolayı, işlem öncesi taş ile varis ayırımı-
nın yapılması oldukça önemlidir (33). Varislere bağlı olan
dolma defektleri balonla ve açık basketle yer değiştirmez ve
MR kolanjiografide uzunlamasına dolma defekti olarak görü-
lürler (1). Kanama riskini en aza indirmek için sfinkterotomi
sonrası taş alınması için basket yerine balon kullanımı ter-
cih edenler olduğu gibi (1), basket kullanımının balon kulla-
nımına göre daha güvenli olduğunu bildirenler de vardır
(33). 

Cerrahi Tedavi

Safra yolları çevresindeki kollateral damarların cerrahi giri-
şim sırasında zedelenmesi ciddi kanamalara neden olabildi-
ğinden dolayı, biliyer sistemdeki tıkanmalar için yapılacak bi-

lioenterik anastomozlar yüksek oranda mortalite ve morbidi-
te riskini taşırlar. Bu nedenle bu hastaların bilioenterik anas-
tomoz öncesi portosistemik şant cerrahisine alınması gere-
kir. Bu vakaların büyük çoğunluğunda şant cerrahisi sonrası
önemli derecede düzelme gözlenir ve sonrasında bilioente-
rik anastomoz gerektirmez (6, 8, 9). Portal ven tıkanmasına
bağlı ekstrahepatik portal hipertansiyonu olanlarda şant cer-
rahisi sonrası safra yolu tıkanıklığı semptomları geçmeyen-
lerde biliyoenterik anastomoz gerekebilir (8). Bu vakalarda
safra yolu tıkanıklığı bulguları olmadan, derin anemi ve trom-
bositopeniye neden olabilecek kadar hipersplenism bulgula-
rının varlığı ve tekrarlayan üst gastrointestinal sistem kana-
malarının olması durumunda da cerrahi girişim gerekebilir
(1). TIPS işlemi sonrası biliyer sistemde meydana gelen deği-
şiklikler gerileyebilir ve bu nedenle TIPS işlemi seçilmiş vaka-
larda faydalı olabilir (9, 34). Hem cerrahi ve hem de endos-
kopik girişimlerin yetersiz kaldığı veya uygulanamadığı vaka-
larda karaciğer transplantasyonu tek tedavi seçeneği olabilir
(1, 2). 

Biliyer striktürü ile beraber şant cerrahisine uygun veni olan,
genç ve başka hastalığı olmayanlarda cerrahi tedavi daha
uzun süreli semptomatik düzelme sağladığından dolayı en-
doskopik tedaviye tercih edilmelidir. Endoskopik stent uygu-
lanması ile tedavi edilenlerde stent tıkanmalarına bağlı olarak
yeterince safra drenajı sağlanamadığından dolayı sekonder
biliyer siroz gelişme riski vardır (30). Endoskopik tedavi ter-
cih edilenlerde periyodik olarak her 4-6 ay veya kolanjit var-
lığında daha kısa aralıklarla stent değişimi gerekir. Bu neden-
le gerektiğinde hemen stent değişimi yapabilecek merkezler-
den çok uzakta yaşayanlarda cerrahi tedavi tercih edilmelidir
(1). 

Sadece semptomatik safra kesesi taşı olan ekstrahepatik por-
tal ven tıkanması ve PHB’si olanlara önce portosistemik şant
cerrahisi uygulanmalı ve daha sonra kolesistektomi yapılma-
lıdır. Şant yapılabilecek venleri olmayanlarda şiddetli kanama
riskinden kaçınmak için, en az travma oluşturan cerrahi giri-
şim uygulanmalıdır. Cerrahi girişim sırasında somatostatin,
octreotid veya terlipressin gibi portal basıncı azaltan vazoak-
tif ilaçlar kullanılabilir. Daha önce şant cerrahisi uygulanma-
mış vakalarda bu ilaçların ameliyat sırasında sürekli infüzyo-
nu kanama miktarını azaltmada faydalı olabilir. Diğer tedavi
seçeneklerine cevap vermeyen ve ilerlemiş hastalığı olanlar-
da karaciğer transplantasyonu gerekebilir (1).
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PHB’nin temel özellikleri aşağıdaki gibi özetlenebilir:

• PHB portal hipertansiyonun geç komplikasyonu olup, si-
roz veya idiopatik portal hipertansiyonu olanlardan ziya-
de ekstrahepatik portal ven tıkanıklığı olanlarda görü-
lür. 

• Gelişen kollaterallerin safra yollarına dıştan yaptığı bası
ve/veya portal ven trombozuna bağlı olarak safra yolların-
da gelişen iskemik zedelenme sonucu oluşan striktürlere
bağlı olarak darlık gelişimi PHB gelişiminden sorumlu
olan temel mekanizmadır. 

• Vakaların yalnızca %20’si semptomatik olup ileri yaş,
uzun süreli hastalık, safra yollarında ve safra kesesinde
taş ve anormal karaciğer fonksiyon testlerinin varlığı
semptomatik hastalık için başlıca risk faktörleridir. 

• MR kolanjiografi ve MR portografi tercih edilen ilk tanı
yöntemleridir. 

• Semptomatik PHB vakalarında, esas hedef portal hiper-
tansiyon ve tıkanma ikterinin semptomlarının düzeltil-
mesine yönelik olmalıdır. 

• Safra yollarında taş, kolanjit veya dominant striktürü olan
ve şant uygulanabilecek veni olmayan vakalarda endosko-
pik tedavi en tercih edilen yöntemdir.

• Dominant striktür varlığıyla beraber şant uygulanabilecek
veni olan vakalarda portosistemik şant en tercih edilen
tedavi yöntemidir. Bu vakalarda nadiren ikinci aşamada
biliyer bypass gerekebilir. 

• Diğer tedavi seçeneklerine cevap vermeyen ve ilerlemiş
hastalığı olanlarda karaciğer transplantasyonu gerekebilir. 
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