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diopatik portal hipertansiyon (IPH), etiyolo-

jisi bilinmeyen, normal veya normale yakin

karaciger fonksiyon testleri, portal hipertan-
siyona ba@h varis kanamasy; hipersplenizme
bagh anemi, trombositopeni, l6kopeni ile ken-
dini gosteren bir hastahiktir. Karacifer sirozuyla
kansmakla beraber histopatolojik olarak reje-
nerasyon nodiillerinin olmamasi, daha ¢ok
intrahepatik portal ven dallanmn patolojisinin
on planda olmas: sirozdan ayinmi saglayan
onemli kriterlerdir. Tedavisinde asil hedef varis
kanamas: ve hipersplenizmi kontrol altina
almaktir. Varis kanamas: kontrol altina alinan
vakalarda prognoz olduk¢a iyi olup, 30 yilhk
yasam siiresinin %60 oldugu bildirilmistir.
Servisimizde son 10 yilda vyas ortalamasi 24.4
olan g erkek, iki kadin toplam bes hastaya
primer portal hipertansiyon tamsi konuldu.
Hastalarimizdan ikisi tist gastrointestinal sistem
kanamasi; ikisi dalak biiyikligine bagh sol iist
kadran agnsi ve yorgunluk; biri ise yorgunluk
ve burun kanamas: sikayetleri ile servisimize
miiracaat ettiler. Fizik muayenede tiim hastalar-
da 4 ile 15 cm arasinda defisen dalak biytuk-
ligi, bir hastamizda akne mevcuttu. Tim
hastalannmizda anemi bulunurken, iki has-
tamizda aynca trombositopeni ve lokopeni
vardi. Hastalanmizin tiimiinde karacifer en-
zimleri, bilirubin, total protein, albumin ve pro-
trombin zamam diizeyleri normal simirlardaydh.
Yapilan endoskopik incelemede iki hastada
dérdiincii dereceden; ikisinde ikinci dereceden;
birinde de tgunci dereceden ozofagus varisi
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vardi. U¢ hastada ultrasonografik olarak
karacifer normal boyutlarda; iki hastada ise
karaciger normalden biraz kiiciik ancak sirotik
goriiniimde degildi. Tiim hastalarda parankim
ekosunda hafif degisiklikler vardi. Yapilan
renkli doppler ultrasonografik incelemede tiim
hastalarda hepatik venler, vena cava inferior
acik saptandifi halde; olgulanmizin birinde
portal vende trombus ve kavernidz transfor-
masyon mevcuttu. Baska bir hastamizda da
splenik vende liimeni % 60-80 daraltan trom-
bus mevcuttu. Karacifer ifne biyopsisinde tiim
vakalanmizda karacigerin temel anatomik
catisimin korundugu; sirozu veya kronik aktif
hepatiti destekler patolojik degisikliklerin
olmadifi saptandi. Vakalann igiinde santral
ven ve sinuzoidlerde genisleme saptanmasi; bir
vakamizda da fokal sinuzoidal ve peri sinu-
zoidal kollagen artisiyla karakterli non sirotik
karaciffer dokusu bulgulanmn saptanmasi
histopatolojik olarak IPH'nu kuvvetle telkin
etmekteydi. Bir vakamizda da histopatolojik
olarak nonspesfik bulgular mevcuttu,

Idiopatik portal hipertansiyon tilkemizde nadir
goriilmekle beraber portal hipertansiyonun
ayirict tamisinda distiniilmesi gereken bir
hastaliktir.

TARIFI

Neden olabilecek herhangi bir hastalik tespit
edilmeksizin splenomegali, anemi, portal hiper-
tansiyonla karakterize bir hastahiktir (1-5).
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TARIHCE

Gegtiimiz ylizyilin sonlarninda (1898) Banti G.
bu hastahifi bilinen bir hematolojik bozukluk
olmaksizin anemi ve splenomegali ile karakter-
ize bir hastalik olarak tammlamstir (6).
Dalaktaki histolojik degisikliklere fibroadenia
ismini vererek hastahfin ¢nce dalaktan
basladiffini, karaciferdeki patolojik degisiklik-
lerin  dalaktakine sekonder  gelistigini
belirtmistir. 1905'de Naunyn G. fibroadenianin
nonspesfik bir bulgu oldugunu, bu hastalikta
primer patolojinin karacier sirozu oldugunu,
splenomegali ve kanamanin buna sekonder
gelistigini bildirmistir. Bu nedenle hastalifa
splenomegalik karacifer sirozu ismini vermistir.
1962'de Imanaga H. Japonya'da portal hiper-
tansivonlu vakalann cerrahi girisim sirasinda
1/3"inde siroz olmadifin; fakat cesitli derece-
lerde portal fibrosis oldugunu wve obstriiksi-
yonun intrahepatik presinuzoidal lokalizasyon-
da oldugunu bildirmistir (2). Yine ayn1 zaman-
da Hindistanda 1962'de Ravalingaswami B.
otopsi materyalinde bazi vakalarda non sirotik
splenomegali oldufunu gostererek nonsirotik
portal fibrosis (NSPF) ismini vermistir (6).
1965'de Los Angeles'de Mikkelsen W I. ve arka-
daslan 36 nonsirotik olguda intra ve ekstrahe-
patik portal venlerde fleboskleroz tespit etmis
bu wvakalarin yansinda portal ven tamamen
veya kismen tikali saptanmis. Bu nedenle bu
olgulara  hepatoportal  skleroz  ismini
vermislerdir (7). 1974'de de Kalkultadan Boyer ]
L. ve arkadaslann 21 NSPF'li vakayi bir kisim
siroz ve ekstrahepatik portal ven trombozlu
vaka ile karsilastirarak bu wvakalara idiopatik
portal hipertansiyon (IPH) ismini vermislerdir.
Bu vakalarin sirozlulara gore daha iyi prognoza
sahip oldugunu ve etiolojide intrahepatik bak-
teriyel flebitisin rol oynadiim belirtmistir (8).
Bunun disinda flebosklerosis, obliteratif portal
venopati ve tropikal splenomegali gibi isimler
de verilmistir.

EPIDEMIYOLOJI

Hindistan, Japonya, Iran gibi tilkelerde ve Gzel-
likle kiigiik sehirlerde ve kiylerde yasayanlarda
daha fazla oldugu bildirilmistir  (9).
Hindistan'da ekstrahepatik portal wvendz
obstriiksiyon kadar sik goriiliip portal hipertan-
sivonlann % 25-42'sini olusturur. Erkek /kadin
(E/K) orani 2/1-4/1 olup ortalama yas 30-35 dir.
Japonya'da ise hastalarin ¢ogu orta yasta (49-
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51) kadinlar olup E/K oram 1/2.8 dir.
Japonya'da goriilme insidansi
0.75/1000000 dur. Amerika'da da E/K oram 1/1,
ortalama yas 45'dir (1, 6).

ETIOLOJI

Etivolojisi belli degildir. Endemik olan yerlerde
cevresel faktorler suclanmustir (9). Sporadik
vakalarda ise arsenik, vinil kloriir, bakur siilfat, A
hipervitaminozu, azotioprin (2, 9, 10, 11, 12}
kanser kemoterapisinde kullamilan Thioguanit
(13) gibi ilaclar portal hipertansivona sebep ola-
bilir. lran'dan bildirilen bir seride % 46
oraninda kronik pika alimimin rol oynadif
belirtilmistir (9). Fakat IPH'lulann ¢ogunda bu
tir maddelerin alimi yoktur. Hindistan'da
ekstrahepatik portal ven obstriiksivonu, NSPF
ve bakterivel enfeksivonlar siklikla goriillmekte-
dir. Portal ven sistemindeki trombozda, trom-
boembolizm veya klinik olarak sessiz olan pyle-
flebitis rol oynayabilir. Once portal vende
olusan ve sonra kiiciik intrahepatik portal ven-
lere ilerleyen tromboz olayimin IPH'da énemli
rol oynadifi bildirilmisti (2). Fakat ilerlemis
vakalarda bu histolojik degisiklikleri saptamak
zordur (14). Bu nedenle Bover ve arkadaslar
MNSPH'un etiolojisinde bakterivel enfeksivon-
larin  olabilecegini ileri strmistiir, Efektif
antibiyotik tedavisi uygulanmas: nedeniyle bati
tilkelerinde  septik  enfeksiyonlar  sik
gorilmemektedir. Bat1 iilkelerinde inflamatuvar
barsak hastalifi olanlarda perikolanjitis ve IPH
gorildiigi gosterilmistir. Chiba Universite-
si'nde Kono ve arkadaslan nonpatojenik kolon
basillerini portal ven igine enjekte ederek sican
ve kopeklerde IPH modelini gelistirmislerdir
(9). Belkide portal vendeki lokal obliterasyon
portal vene komsu vapilara bagh olabilir.
Romatoit artrit, Sistemik Lupus Eritematosus,
Poliarteritis Nodoza, Polimiyositis, Sklerozan
Kolanjit, Primer Biliyer Siroz gibi hastaliklarda
arteritis ve duktal inflamasyon portal veni etk-
ileyebilir (2).

[PH'da splenomegalinin sebebi tam olarak bil-
inmemektedir. Bunu basit konjesyonla da izah
etmek miimkiin defildir. Belki de baxn
immunolojik defektler nedeniyle splenomegali
meydana gelmektedir. Splenik T lenfositlerinin
salgiladifn sitokinler (IL-1B, IL-6, IL-8) cok
artmistir ve portal ven endotelinde hasar
olusturabilmektedirler. Otoimmun hastaliklarla
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birlikte goriilme sikhii % 40'dir. Aynica otolog
miks lenfosit reaksiyonlann IPH'da belirgin
azalmistir. Otoimmun hastaliklarla beraber
olan IPH vakalaninda fokal non suppuratif
kolanjitis, nodiiler parankimal hiperplazi, orta
derecede portal inflamasyon ve intrahepatik
duktopeni bildirilmisir (2, 15).

PATOLOJI

Makroskopik olarak karacifer bazen atrofik
goriintimlii, glisson kapsiiliinde fibrosise bagh
kalinlasma olabilir. Ancak atrofi cok belirgin
degildir. Primer hepatik lezyon olarak portal
alanda fibrosis, portal venler boyunca segmen-
tal genisleme, etraftaki parankim dokusuna
herniasyon goriilebilir. Liimen heterojen olup
ver yer tikanma, skleroz, baz1 alanlarda portal
ven dallanimin tamamen ortadan kalkmasi ve
intrahepatik aberran damarlar goriiliir. Nayak
ve Ramalingaswami bu nedenle bu hastalara
obliteratif portal venopati ismini vermislerdir.
Biiyiik portal venlerin etrafinda bir¢ok kiiglik
vaskiiler yapilar vardir (kaverndz transformasy-
on). Otopside genis portal venlerde trombuslar
saptanmustir. Safra kanallarimin etrafinda kon-
santrik fibrosis vardir. Portal alandaki arterler
sayica artmis veya normaldir; duvarlan
kalinlasmmistir. Portal bag dokusunda elastik fib-
rillerin depolanmasiyla beraber orta derecede
veya siddetli fibrosis vardir. Portal alanlar
arasinda ve/veya portal venle hepatik venler
arasinda ince veya kalin septa olusumu vardir.
Periportal alanda anormal damar olusumu,
megasinuzoit, periportal anjiomatosis, terminal
portal ven dallanna veya i¢ veniillere uyan
aberrant intrahepatik damarlar vardir. Hepatik
ven, anastomoz venleri ve interlobiiler venlerde
dilatasyon ve skleroz vardir. Ozellikle asitli
vakalarda sinuzoidal dilatasyon wve peliosis
hepatis gorilir. Temel cati belirgin sekilde
bozulmamstir. Portal alana yakin bdlgelerde
atrofi olabilir (2,3). Atrofiye paralel olarak
rejeneratif nodiiller daha ziyade karacifer
hilusuna vyakin yerde goriiliir. Buna parsiyel
nodiiler transformasyon veya noduler rejener-
atif hiperplazi (NRH) denir. Portal alandan
parankim i¢ine uzanan ve genelde diger portal
alanla birlesmeyen ¢ok zayif, ince fibrovaskiiler
septa yapisi goriilebilir. Buna inkomplet septal
fibrosis- denir. IPH'dan inkomplet septal siroza
ilerleme nadiren gorilir. Inkomplet septal
sirozun klinik ve patolojik bulgulan IPH ve
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NRH'yve ¢ok benzer. Inkomplet septal sirozun
hepatoportal sklerosun ilerlemis formu
oldugunu teyit etmek icin daha fazla verilere
ihtivag vardir. Bu ¢ antitenin patojenezinde
onemli rol oynayan parankim kan akimindaki
degisikliklerdir. Bunlarin klinik ve patolojik
bulgular birbirine benzer. Bunun disinda
vaskiiler lezyonlarin dagihmi, nekrozun
yayginhifi, kollateral dolasim varlifi, etiolojik
ajanlarin tabiati hastaliklann sonucunu belirler.
Minimal kollaps biiyiik ihtimalle makronodiiler
sirozun inkomplet septal tipiyle sonuglan-
masina neden olur. Asint nekroz ve kollaps dzel-
likle tekrarladifinda daha sonra parankimal
rejenerasyonla beraber makronodiiler sirozun
postkollaps tipine sebep olur (2, 3, 6, 9, 10). Bu
patolojik degisiklikler ayni karacigerde uniform
degildir (3). Tam icin igne biyopsisi yeterli
olmayip mevcut patolojilerin ¢ogunu ancak
wedge biyopsiyle ortaya koymak miimkiindiir.

Splenomegali siklikla vardir ve dalak 500-700 gr
agirhgina ulagabilir. Dalak bulgulan 5 gruba
ayrilabilir:

[PH’da daha ziyade fibroadenia tip degisiklikler
goriliir (6).

KLINIK

Klinik bulgular normal vaskiiler yapimin kay-
bolmasindan uzun siire sonra ortaya ¢ikar.
Japon hastalarda ensik semptom anemiye bagh
halsizlik, yorgunluk, dalak bikligiine bagh sol
hipokondrium agrisi, kannda kitle ve gastroin-
testinal kanamadir. Fizik muayenede anemi,
splenomegali, ileri dénemde asit vardir 2,39,
16, 17). Sirozda goriilen spider anjiomalar ve
palmar eritem goriilmez. Caput medusa
goriilebilir. Hepatik ensefalopati nadirdir (2, 6,
9, 17).

Mart 1999



Tablo 1. IPH, karaciger sirozu ve normal bireylerdeki
portal basing, hepatik wedge basinc: ve gradiyent
basinc defierleri

Grup Siroz IrH Normal
n: 24 n: 22

PVP {mmHg) 246 +/-5.7 21.54/-6.5 8.8-13.2

WHVF (mmHg) 245 +/-46 157 +/-62 66110

PVP-WHPV (mmHg) 0.37 «/-4.4 7.0 4f-6.0

PYT: Partal ven basinca,
WHVE; Hepatik wedge basana,
Am. ] Gastroenterolodi.Ohnishi K, 1989; B4: 4, 411.

LABORATUVAR BULGULARI

Vakalann ¢ogunda hipersplenizme bagh pansi-
topeni vardir. Karacifer fonksiyon testleri nor-
mal veya ¢ok hafif anomaliler vardir (2, 3, 17,
18). Bununla beraber % 81 olguda uzams pro-
trombin zamani bildirilmistir (9). Bilirubin
degZerleri normaldir. Protein elektroforezinde %
40 olguda gamma globulin artis;; HBs Ag pozi-
tifliginde  hafif bir artig  bildirilmistir.
Muhtemelen bu etiopatolojik faktor olmaktan
¢ok immun yetmezlik sonucudur (15).

iIMMUNOLOJIK VERILER

Immunolojik veriler etioloji ve patogenezde rol
oynayabilirler. Japonya [PH komitesinin yaptig:
arastirmada % 40 vakada en az bir otoantikor
pozitifligi, % 30 vakada baska bir otoimmun
hastalik saptanmistir. [PH'da otolog miks
lenfosit reaksiyonlart azalmistir. Okabayashi
fare modelinde yumurta aki verilerek yapilan
immunizasyon ile hayvanlarda Lupus benzeri
sendrom ve IPH benzeri bulgular gelistirebil-
mistir. Bu bulgular IPH etiyolojisinde
immunolojik reaksiyvonlarin rol oynaya-
bilecefini diistindtirmektedir (15).

PORTAL HEMODINAMI

Portal ven basinc (PVP) artrustie, Ortalama 35
cm H20'dur. Hepatik wedge basinct (WHPG)
ise ortalama 20.5 cm H20O'dur. PVP ile WHPG
arasinda belirgin bir fark vardir (Tablo 1.). Bu
presinuzoidal portal hipertansivon i¢in karak-
teristik bulgudur. Sirozda ise bu fark min-
imaldir. Intrahepatik santlar IPH'da ihmal
edilebilir boyuttadir. Portal kan akimi normal
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bireylere ve splenomegalisi olmayan sirozlu
vakalara gore artrmistir (1, 2, 4).

LAPARASKOPI

Sirozda karaciger yilizeyi diffiz olarak nodiler
goriiniimde iken [PH'da yiizeyde dalgah diizen-
sizlikler ve konkaviteler vardir. Karaciger kap-
siilii kalin ve fibrotiktir. Seyrek olarak lokalize
nodiil formasyonu vardir (2, 3, 16).

GORUNTULEME YONTEMLERI

Portografide biyiik dallarda ani daralma,
karaciferin periferinde (subkapsiiler bélgede)
kaybolma, orta buyiiklikteki portal ven dal-
laninda azalma, kiiciik portal ven dallannda
irregiiler veya acisal aynlmalar, periferal portal
venlerde ani cutt-off goriiniimii vardir. Hepatik
venografide kiiciik dallarda akut acilanma, ani
daralma ve tortioze olmasy; beraberinde kaybol-
masi, hepatik venler arasinda anastomoz sap-
tanmugtir (3). Céliyak anjiografide genis splenik
arter ve ince hepatik arter tespit edilmigtir.
Gastroskopide varis ve portal gastropati tespit
edilebilir (2, 3). Ultrasonografide portal ven ana
dallannndaki fibrosis, kalinlasma ve safra kesesi
duvarinda kalinlasma tespit edilebilir (11).
Niikleer manyetik rezonansta damarsal
yvapilanin birbiriyle iliskisi, intrahepatik kollat-
eraller ve periportal fibrosis ortaya konulabilir
(12). Karacifer sintigrafisinde normale yakin
karacifer ve buyuk dalak gorilir. Kemik iligi
tutulumu minimaldir (1, 3).

TANI

IPH tamisi karacigerin tiim vaskiiler yapisimin
incelenmesinden sonra konulmalichr. Niikleer
manyetik rezonans, renkli doppler ultraso-
nografisi ve hemodinamik g¢aligmalarla
karaciferin damarsal vapilan incelenerek; bi-
yopsi ¢calismalan ile histopatolojik yapr ortaya
konularak portal hipertansivona neden olabile-
cek sebepler ekarte edildikten sonra tami
dogrulanmalidir. IPH genellikle sirozla kangr.
Laparaskopi ve portografi ayinc: tamda ¢ok
yardimcidir. Karaciger biyopsisi tam1 koymada
her zaman yeterli degildir. Portal alandan
parankime ve diger portal alanlara yayilan
fibrosis sirozla kansir. Portal alandaki hiicresel
infiltrasyon da kronik hepatit ile kangmr.
Hepatik venografi de ¢ok yardimei bir yon-
temdir. 1984’de Japonya’da IPH g¢aligma
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grubunun belirledigi ve diinyada genis kabul
goren tam kriterleri sunlardir:

Ancak tani igin tim bu kriterlerin olmas: gerek-
li degildir. Ozellikle portal ven trombozu her
zaman kriter olarak alinmayabilir. [PH'da kiigiik
damar lezyonlarn baskindir. Fakat genelde
biiyiik damar lezyonlan da vardir. Wanles'e
gore IPH'un ¢ofu portal ven trombozu sonras
gelisir. Bazen tromboze portal ven rekanalize
olur ve aqik olarak goriilirken, kiigiik portal
venler kapah goriiliir. Biytik portal venlerdeki
lezyonlar sadece otopsivle net olarak ortaya
konulabilir. Postmorten vapilan enjeksiyon
¢alismalanyla IPH'lulann ¢ogunda intrahepatik
portal venlerde trombus gosterilmistir. Ayiric
tanida asafidaki hastaliklar diistiniilmelidir (1-
3).

TEDAVI

Ortaya c¢ikan komplikasyonlarn tedavisinden
ibarettir. Varis kanamas: icin medikal wveya
girigﬁmel tedavi yontemleri kullamilabilir.
Endoskopik skleroterapi, varis ligasyonu, tran-
sjuguler intrahepatik portosistemik sant, cer-
rahi olarak portosistemik sant operasyonlan
yapilabilir. lleri dénemlerde karaciger trans-
plantasyonu uygulanabilir (2, 9, 13).
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PROGNOZ

[PH'da wvaris kanamasi kontrol altina ahmirsa
prognoz genelde iyidir. Ancak prognozun
degisik faktorlere bagh oldugu bildirilmistir:

1. Hepatoselliiller fonksiyonlar: Akkiz veya
spontan portokaval santlar siddetli ense-
falopatiye = ve  hepatik  fonksiyonlann
azalmasina neden olabilir. Muhtemelen
arteriyel kan akimumin azalmas: santlann art-
masina neden olur. Bundan baska portokaval
santlanin ratlarda nodiil olusumuna neden
oldugu bildirilmistir.

2. Inkomplet septal siroza (ISS) dogru iler-
leme: Artmis transaminaz enzim degerleri,
hepatoselliiler nekroz veya biyopside in-
komplet septal hastalarda 1SS gelisimi riski ola-
bilir. ISS'un prognozu makronodiiler siroza ben-
zer (2). Japonyada 1985'den 1990%a kadar 171
IPH'lu hasta takip edilmis. Bu siire icinde 20
hasta dlmiis. Bunlarda 6 hasta gastrointestinal
sistem kanamasindan, 5 hasta hepatik yetmez-
likten, 9 hasta baska sebeplerden o6lmis.
Erkeklerde, wvaris kanamas: olanlarda ve 40
yasin altinda olanlarda prognozun daha koti
oldugu bildirilmistir (14). 10 yilhik yasam siiresi
% 90, 20 yvillik yasam stiresi % 80, 30 wilhk
yasam siiresi % 60 oldugu bildirilmistir (1).

iDIPATIK PORTAL HIPERTANSIYON TANISI
KONULAN BES VAKAMIZ

Servisimizde son 10 yilda primer portal hiper-
tansiyon tamst konulan, yas ortalamasi 24.4
olan u¢ erkek, iki kadin toplam bes hastanin
dzellikleri Tablo 2'de verilmistir.

Hastalanmizdan ikisi ist gastrointestinal sistem
kanamasi; ikisi dalak biiyiikligiine bagh sol st
kadran agnsi ve yorgunluk; biri ise yorgunluk
ve burun kanamas: sikayetleri ile servisimize
miuracaat ettiler. Fizik muayenede tiim hastalar-
da 4 ile 15 cm arasinda degisen dalak biyik-
ligii, bir hastamizda akne mevcuttu. Tim
hastalarimizda anemi bulunurken, iki has-
tamizda ayrica trombositopeni ve ldkopeni
vardi, Hastalanmuzin tiimiinde karaciffer enz-
imleri, bilirubin, total protein, albumin ve pro-
trombin zamam diizeyleri normal simirlardayd.
Bir hastamizda IgG ve IgM normalim 1.5 kati
kadar yiiksek bulunurken (2.vaka), difer hasta-
larda normal simirlardaydi. Bir hastamizda ANA
(+) graniler bulunurken (2.vaka), difer tim
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Table 2. Hastalanmizin dzellikleri

Hastalik siiresi

MO Yas Cins

1 18 K 1 yil
2 22 K 18yl
3 23 E 5 Ay
4 23 E 1Ay
5 a E &Yl

hastalanmizda negatifti. Tiim hastalarda anti
dsDNA, anti mitokondrial antikor, anti diiz kas
antikoru, anti Liver kidney mikrozomal antikor
negatif saptandi. Yapilan endoskopik incelemede
iki hastada dordiincii dereceden; ikisinde ikinci
dereceden; birinde de ticlinci dereceden &zofa-
gus varisi vardi. Ug hastarmzda aym zamanda
fundus varisleri de vardi. lkinci dereceden
dzofagus varisi olan bir hastanin disinda tim
hastalarimizda portal gastropati bulgulan mev-
cuttu, Hastalarin abdomen ultrasonografisi bul-
gulan Tablo 3'de gosterilmistir.

Ug hastada ultrasonografik olarak karaciger
normal boyutlarda; iki hastada ise karacifer
normalden hiraz kicltik ancak sirotik
goriniimde degildi. Tiim hastalarda parankim
ekosunda hafif degisiklikler vardi. Yapilan ren-
kli doppler ultrasonografik incelemede tum
hastalarda hepatik venler, vena cava inferior
acik saptandig halde; olgularimizin birinde (2.
vaka) portal vende trombus ve Kaverndz trans-
formasyon mevcuttu. Baska bir hastamizda da
(3. vaka) splenik vende limeni % 60-80 daral-
tan trombus mevcuttu. Tim hastalarimizda
HBsAg, Anti HCV ve HCV RNA negatif bulun-
du. Aynca karaciger dokusunda yapilan boya-
malarda viriis saptanmadi. Portal hipertansivon
yapabilecek diger tiim sebepler ekarte edidi.
Karacigerin histopatolojik dzellikleri Tablo 4'de
gosterilmistir. Her nekadar igne biyopsisi
[PH'da patolojik anatomiyi net ortaya
koyamivor olsa da mevcut verilerle tam
dogrulandif distiniildiifliinden wedge biyopsi
yvapilmadi.

TARTISMA

[PH'nun endemik olarak gorildiifi bolgelerde
cevresel faktdrler suclanmustir (9). Sporadik
olan vakalarda arsenik, vinil kloriir, bakir stilfat,
A hipervitaminozu, azotioprin (2, 9, 10, 11, 12)
ve thioguanid (13) gibi ilaglar suclanmstir. Baz
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olgularda kronik pika alimmumn rol oynadig
bildirilmistir (9). Bizim vakalar defisik cografi
bolgelerden gelen, anemnezlerinde herhangi
bir toksik madde meruziyeti ve ilag ahimim
hikayesi olmayan wvakalardi. Vakalanimizdan
birinde (2. vaka) ¢ocuklugunda pika ahmimi
hikayesi vardi. Olgularin % 40'inda otoantikor
varhig, % 30 olguda da baska bir otoimmun
hastalikla beraber gériilebildigi bildirilmistir (2,
15). Olgularimizin birinde grantler tarzda anti
niikleer antikor (ANA) pozitifligi (1/5; % 20)
saptandi. Aymi  olgumuzda IgG ve IgM
diizeyinde normalin 1.5 katina varan artig sap-
tandi. Hichir olguda baska bir oto immun
hastalik saptanmadi.

IPH'da en sik anemi, dalak biiylimesi ve iist gas-
trointestinal sistem kanamasima bagh semp-
tomlar gorilir (2, 3, 9). Genellikle karaciger
yetmezliginin periferik bulgular goriilmez (2,
6). Vakalarin c¢ofunda hipersplenizme bagh
pansitopeni bulgulan vardir. Karaciger fonksiy-
on testleri ¢ofu vakada normal veya minimal
anormallikler gosterir (3, 17, 18). Olgulann %
81'inde uzamis protrombin zamam degerleri
bildirilmistir (9). Literatiirle uyumlu olarak
vakalanmzdan ikisinde (st gastrointestinal sis-
tem kanamas); ikisinde dalak biyiikliigiine
bagh sol st kadran agnsi, anemiye bagh
yorgunluk ve halsizlik sikayetleri; bir vakada da
anemi ve trombositopeniye bagh semptomlar
vardi. Tiim vakalarimizda portal hipertansiyona
bagl 6zofagus varisleri ve splenomegali vardi.
Yapilan laboratuvar tetkiklerinde wvakalann
tiimiinde anemi, iki vakarmizda da pansitopeni
mevcuttu. Hicbir olguda karacifer enzimleri,
bilirubin, total protein, albumin ve protrombin
zaman diizeylerinde patoloji saptanmad.

IPH tamisi goriintilleme yontemleri ve hemodi-
namik calismalarla karacier damarsal yapisina
ait patolojik degisikliklerin  aragtirilmas;
karaciger biyopsisi ile histopatolojik yap ortaya
konularak; portal hipertansiyona sebep olabile-
cek difer patolojiler ekarte dildikten sonra
konulmalidir. Ozellikle portal ven trombozu-
nun olmamas: tar icin kriter olarak alinmavya-
bilir. Kiiciik damar lezyonlan baskindir. Bazen
tromboze portal ven rekanalize olur ve aqk
olarak goriilirken kiigiik portal venler kapal
goriliir. Post morten yapilan enjeksiyon
calismalariyla [PH'lulann ¢ogunda intrahepatik
portal venlerde trombus gosterilmistir (1-3).
IPH wvakalannda karacigerin temel anatomik
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Tablo 3. Hastalann ultrasonografi bulgulan

NO KC boyutu ve ekosu PV cap (mm)

1 “Normal boyutta, ekosu 18
hetrojen

2 Mormalden kiigik, 13
ekosu graniiler yapida

3 Mormal bovutta, ekosu 17
heterojen

4 Mormal bovutta, ekosu 15
hafif artrmg

5 Mormalden biraz kiigik, a9
ekosu kaba, diizensiz
yapida.

KC: Karaciger,

FV: Portal ven,

HV: Hepatik ven,

SV: Splenik ven.

yapisi korunmustur. Karaciferdeki patolojik
degisiklikler uniform dagilim géstermediginden
tamda ifine biyopsisi yveterli olmayabilir (2, 3).
Sirozla ayirict tanimmin yapilamadi olgularda
laparaskopik inceleme wve wedge biyopsi
alinmasi1 gerekir. Laparaskopik olarak sirozlu
olgularda karacifer ylizeyi diffiiz olarak noddler
goriniimde iken; IPH'da karacifer yilizeyinde
dalgali diizensizlikler, konkaviteler ve kapsiilde
fibrotik kalinlasma goriilebilir (2, 3, 16).
Vakalanmizin hicbirinde karaciger parankim
hastalifi ve buna sekonder portal hipertansiyon
yapabilecek viral etiyoloji, metabolik bozukluk,
otoimmun karacifer hastah@ saptanmadi.
Yaptifimiz renkli doppler ultrasonografik
incelemede hicbir olguda hepatik ven ve vena
cava inferiorda patoloji saptanmadig halde;
portal ven incelemesinde ise olgulanmizin
birinde portal vende trombus ve kaverndz
transformasyon, bir vakada da splenik vende
limeni % 60-80 tikayan trombus saptandi.

Tablo 4. Hastalanmizin ifne biyopsisi histopatolojik bulgulan.

N0 Histopatoloji

}!V'Iv.zr_ o SV cap1 (mm) Dalak
Acik 12 Biiyiik
Agik 14 Bilyiik
Agik 13 Biiyiik
Apik 13 Biiyiik
Agik 17 Biiylik

Ultrasonografik olarak ¢ hastada karaciger
normal boyutlarda; iki hastada ise karaciger
normalden biraz  kiiciik ancak sirotik
goriiniimde degildi. Tiim hastalarda parankim
ekosunda hafif degisiklikler vardi. Karacifer
ifne biyopsisinde tim  vakalanimizda
karaciferin temel anatomik catisimin korun-
dugu; sirozu veya kronik aktif hepatiti destekler
patolojik degisikliklerin olmadif saptandi.
Vakalarin ti¢iinde (1., 2., 4. vaka) santral ven ve
sinuzoidlerde genisleme saptanmasi; bir
vakamizda da (3. vaka) fokal sinuzoidal ve peri
sinuzoidal kollagen artisiyla karakterli non
sirotik karacifer dokusu bulgulanimin saptan-
mas1 histopatolojik olarak [PH'nu kuvvetle
telkin etmekteydi. 5. vakamizda da histopatolo-
jik olarak nonspesfik bulgular mevcuttu.
Vakalarimizin tiimiinde belirgin portal hiper-
tansiyon ve buna bagh komplikasyonlar oldugu
halde, karaciger fonksiyon testlerinin normal
olmasy; karacifer hastaliffi yapabilecek etiolo-

1. Portal alanda genisleme, hepatositlerde kronik kolestaza ait degisiklikler, yer ver safra pigment birikimi, santral

venlerde genigleme,

i

2. Santral ven ve sinuzoitlerde hafif¢e genigleme, kupffer hilcre proliferasyonu, parankim hiicrelerinde graniiler ve
vakuoler dejeneresans,

3. Fokal sinuzoidal ve perisinuzoidal kollagen artigiyla karakterli nonsirotik karaciferdokusu bulgulan,

4. Yer yer sinuzoitlerde genisleme, baz alanlarda perisinuzoidal kollagen artii ve kupifer hiicre proliferasyonu,

5. Karaciger parankim hiicrelerinde hafif regressif defiigiklikler ve bazi portal alanlarda bag dokusu artii, yer yer

minimal yuvarlak hiicre infiltrasyonu, iki alanda fokal nekroz saptand.
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jinin bulunmamasi; renkli doppler ultrasono-
grafik incelemede hepatik ven ve vena cava
inferiorda patoloji saptanmamasy; ultrasono-
grafik olarak karacigerde sirozu disiindiirecek
atrofi, nodiilarite, kenar acisi kiintlesmesi olma-
mas1; histopatolojik bulgulanin [PH tamsim
kuvvetle telkin etmesi nedeniyle hastalanmzda
laparaskopi, wedge biyopsi ve hemodinamik
inceleme yapilmadi.

Sonug olarak [PH etiyolojisi bilinmeyen, yurdu-
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