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udd-Chiari sendromu hepatik venlerin

karaciger (KC) lobiiltine girisinden vena

cava inferiora (VCI) kadar olan herhangi
bir yerdeki tikanikhgim ifade eder. Sendrom
hepatomegali, karin agnisi, asit tablosu ile giden
ve zon 3'de sinuzoidal genisleme ve gollen-
melere sebep olan bir hastahiktir.

Ensik tromboz nedenleri; Polisitemia vera,
myeloproliferatif sendromlar, parosismal nok-
tiirnal hemoglobiniiri, oral kontraseptifler,
hiperkoagiilopati durmlan, VCI'un renal cell ca
ve hepatocelliiler ca ile invazyonu, protein C

6.2

(C), protein 5 (P'S), antitrombin IIT (AT I1I) eksik-
ligidir. Tirkiye'de alveolar kist hidatik ve
Behcet hastalifi Budd-chiari sendromunun en
sik nedenidir (8).

Budd-Chiari akut veya kronik formda gelisir.
Akut form ani gelisen bir tablodur. Klinikte
siddetli sag st kadran agnsi, kusma, genel
durum bozuklugu, hepatomegali, asit, ve belir-
gin sanlik ile kendini gosterir. Venodz tikanikhk
komplete ise akut karacifer yetmezligi ve kana-
ma ile hizla 6liim meydana gelir. Bu hastalarda
renal karsinom, primer Karacifer kanseri ve
polisitemi vardir. Kronik formda ise; hepatik
venodz oklizyon yavas ve progressif olarak
olusur. Klinik bulgular daha yvavas gelisir. Kronik
KC hastalifi bulgulan ve siroz meydana gelir.
Hepatomegali, asit, splenomegali ve periferik
siroz bulgulan meydana gelir.Bu hastalarda kau-
dat lobda bilyiime gorilebilir ve buyiikge
timari andirir (Resim 1) Budd-Chiari sendro-
munda oldugu gibi herhangi bir damar icinde
tromboz olusmas: icin endotel hasar veya
koagiilasyon sisteminin herhangi bir sebeple
aktivasyonu veya antikoagiilan mekaniz-
malarin baskilanmasi1 gereklidir. Antikoagiilan
mekanizmalar ¢ok kansik ve kompleks bir sis-
tem olmakla birlikte bu sistem icinde I'S, PC
ayrica AT III gibi dogal inhibitorler oldukga
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Resim 1. Ultrasonografide kaudat lobda biviime ve
pseudotimar goriniimii

dnemli rol oynarlar. Bu inhibitérlerden herhan-
gi birinin tek veya kombine eksiklikleride nadir
gortilmekle birlikte klinikte tromboz ile ortaya
cikar. Bu olguda budd-Chiari sendromuna
neden olan PS, PC ve AT Il eksikligi
tartisilacaktir,

OLGU

25 yasindaki kadin hasta bir hafta Once
baslayan karin sisligi vakinmas: ile basvurdu.
Sislifi giderek artis gostermis. Ates, ishal,
kabizlik kusma olmamis. 6 ay oOnce
bacaklarinda sislik olmus. Bu sebeple hastaneye
yatmis. Bacaklarinda damar tikamikh oldugu
soylenmis. 2, 5 mgr. kumadin verilerek taburcu
edilmis. Alinan oykide oral kontraseptif kul-
lamimu, gebelik, cerrahi girisim, gecirilmis kaza
anamnezi yoktu,

Yapilan fizik incelemede; Ates; 38 derece, Nb;
120/dak. ritmik ve tatikardikti. KB; 100 [/ 50
Jnmhg. anemik goriinimde, konjoktivalar
soluk ve subikterikdi. Karin bombe vendz kol-
lateraller ve belirgin asit mevcuttu. Asit
nedeniyle KC wve dalak palpasyonla
degerlendirilemedi.Laboratuar incelemelerinde;
idrar dansitesi 1025, protein (+), robilinojen
(+++), mikroskopide 8-10 l6kosit vardr. Hb; 10,
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Resim 2. V. Cava Inferiorda trombise bagh darlik ve
duvannda elastisite kayb ve yaylanma gésteren vena cava
grafi

5 gr/dl, BK; 8400/mm3, MCV; 69 {l; 19.4 piko-
gram, hte; % 31, 4, trombaosit; 165000 / mm3.
PT; 21, 2 saniye, al’TT; 34 saniye, 5D; 28 mgr.
SDBEK; 292 mgr. SGOT; 390 i/ml, SGPT;, 140
iifml, LDH; 528, Total protein; 44 gr [/ L,
Albimin; 30 gr / L, Globulin; 14 gr/L, T.
Billuribin; 57, 2 mmol/L, D.Billuribin; 17, 5
mmol/L. Tim hepatit markirlar negatifti. Asit
mayi incelemesinde; protein (+++) (500mgr/dl),
Glukoz; (++) (100mgr/dl) ligi disinda diger
degerler normaldi. PC; 0.6 mgr /dl (N: 1.82-3.9
mgr/dl), PS; 10.2 mgr /d] (N; 12-21 mgr/dl),
ATIIL; % 47 (N; % 85-115)ominal sonografi; KC
epigastriumda kot kenanm 7 c¢m gecivordu,
midklavikular hatta ge¢miyordu. KC kaudat
lobu normalden biyiikti.V.Hepatika ve dallan
net olarak izlenemedi. Budd-Chiari ile uyumlu
goriintii alind (Resim 2).

Pelvik sonografide; intrapelvik serbest mayi
tespit edildi. Rektoskopi ve 6zofagogastroduo-
denoskopi normal bulundu. Ekokardiyografide
minimal perikardival mayi tespit edildi. Akciger
anterior-posterior grafide diyafragmada hafif
yiikselme mevcuttu. Inferior vena kava grafide;
iliak venler proksimalde tikali bulundu. Sag
brakial venden girilerek yapilan vena kava
grafide; renal ven girisi Ust kisimdan hepatik
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seviyeye kadar vena kava inferiorda diizensizlik
ileri derecede daralma mevcuttu. Hepatik ven-
ler tikaliydi. (Resim 2). KC biopsisinde;
Sintizoidlerde belirgin genisleme, konjesyone
damar vyapilan, portal alanda ise lenfo plaz-
mositer hiicre infiltrasyonu izlenmis olup bu
goriniimiin Budd-Chiari sendromu ile uyumlu
olabilecegi rapor edildi.

Hasta servise 23.11.95 tarihinde kabul edildi.
Kombine AT III, PC, PS eksikligi ile birlikte
Budd-Chiari  sendromu (BCS)  olarak
degerlendirildi. Aldakton 100 mgr/gin ve B
kompleksi vitamin baglandu. Iki kez large voliim
parasentez yapilarak her seferinde 6000 cc mayi
bosaltildi.Asidin sebat etmesi nedeniyle 40
mgr/giin Furosemid Aldakton tedavisine ilave
edildi. Kismi rahatlama oldu. Kumadin alim
sonrasi kan diizeyleri azalabilecegi diistiniilerek
AT 111, PS, PC eksikligi tespit edilene kadar
kumadin verilmedi. AT III, PS, PC eksikligi
tespit edilince mgr/giin kumadin baslandi.
Aralikh olarak PT ve aPTT degerleri olciilerek
normalinin 1.5-2 misli degerde tutulmaya
¢alisildi. Bu 5 mgr. kumadin ile saglandi.

AT III ekstresi verilmesi planlandi. Hasta aldak-
ton 100 mgr, kumadin 5 mgr. ve B kompleks
vitamin verilerek taburcu edildi. Bir ay sonra AT
[l uygulanmak tiizere yeniden servise alindi.
Hemogram ve biyokimyasl degerler ozellik
gostermiyordu. PT; 30.2 sn, PTT; 47 sn, PC; 1.1
mgr/L, PS; 10 mgr/L, AT III; % 45 idi. Kumadin
bir hafta siireyle kesildi. PC, P5 ve AT III eksik-
ligi devam etmekteydi.Hastaya 50i/kgr ATIII
verildi. AT Il dizeyi % 47'ye ¢ikti. Bir gin
sonra ayni doz tekrar edildi.ATIII dizeyi
veniden olcildi. Sonug % 70 olarak geldi. AT
I dlgiimiintin ve ekstresinin pahali olmasi
sebebi ile bir hafta sonra kumadine yeniden
baglandi. Hasta arahkh olarak kontrollere
cagnldi.  PT, aPTT, ATII  dizeyleri
bakildi.Abdominal USG vyapildi. Sekiz ayhk
takipten sonra hastada siroz bulgulan (KC'de
kiiciilme, splenomegali, Gzefagus varis kana-
masi) ve kalp yetmezligi bulgulan gelisti.Varis
kanamasi ve kalp yetmezligi nedeni ile hasta
kaybedildi.

Otozomal dominant geci®i nedeniyle hastann
anne ve babasinda PC, PS ve AT III dizeylerine
bakildi. Mormal simirlarda bulundu.Ancak baba-
da bir tromboz dykiisit mevcuttu.
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Kombine AT III, PC, PS eksiklifi ¢ok nadir
goriilen bir tablodur. Béyle bir tablo kargisinda
akla ilk olarak kazamlms eksiklik yapan ve pro-
tein kaybi ile seyreden olgular gelmektedir.

Bizim hastarmizda mevcut olan asit yani periton
boslufu icine protein kayh hastamin bu yolla
her ii¢ faktériidde kaybettirdigini digtindiirdi.
Ancak teknik yetersizlikler nedeni ile asit mayi-
indeki PC, PS5, ve AT III diizeyini saptayamadik.

BCS gibi trombozla seyreden bir olgunun ety-
olojisinde PC, PS, AT III ekskliginin olayin sebe-
biolabilecegi gibi olayin sonucuda
olabilece§inin akilda tutulmasi gerektigi
kanaatindeyiz. [leri derecede asit birikimi olan
bu tip olgularda asit mayiindede bu glikopro-
teinlerin diizeylerinin saptanmasi son derece
aydinlaticn olacaktir. Olayin etyolojik faktori
ne olursa olsun asit mayi i¢ine olan bu kayiplar
tromboembolik olayin ilerlemesine katkida
bulunacaktir. Bu proteinlerin replasmam ile en
azindan olayin hiz1 kesilecek wve replasman
tedavisi ile kiiratif sonu¢ alinacaktir. Ancak PS,
PC oreparatlanmin Tiirkiye'de bulunmamasi, AT
I[I preparatlarnmn pahali olmasi kullanimi
kisitlamakta hatta imkansiz hale getirmektedir.

Jamieson wve arkadaslan 1976-1990 yillan
arasindaki doneme ait 28 BCS wvakasi
tammlamislardir. Bunlarin 13 tanesinde etyolo-
jik faktor tespit edilebilinmistir. Bunlardan 4
vaka polisitemia rubra vera, 2 vaka megakaryos-
itozis, 1 vaka AT III eksikligi, 1 vaka travma, 1
vaka gebelik, 4 vaka oral kontraseptif
kullanimina baglanmstir (6). AT 111, PC ve FS
nin birlikte eksikligi rapor edilmemistir.

Tombini inaktive eden faktdrlerden biri de AT
M diir. Koagiilsyon sisteminin son tirlinii olan
trombin yapim hizi ile esdefer hizda inaktive
edilerek koagiilasyon sisteminin devamlilii
saglanmaktadir. Ilk kez 1939 da Brinkhaus
tarafindan  tamimlanmistir.  Glikoprotein
yvapisindadir. 150 mikrogr/ml konsantrasy-
onunda bulunur.Yanlanma émrii 42-48 saattir.
AT 111 eksikligi konjenital veya akkiz olarak
goriiliir. Konjenital eksiklifi otozomal domi-
nanttir. Hastalarda anormal gen % 90 feterozig-
ottur. Homozigot formlarnn ¢ok nadirdir.Bu
hastalar yasamn ilk aylarinda tromboembolik
olaylarla kaybedlirler (3). Akkiz AT III eksiklii;
Nefrotik  sendrom, DIC, hemodiyaliz
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hastalarinda, yaygin neoplazmlarda, oral kon-
traseptif kullammminda vb. durumlarda goriiliir.
Literatiirde AT III eksikligi sebebi ile gelisen bir
BCS olgusu tamimlanmis, bu olguya yapilan KC
transplantasyonu kiratif sonu¢ vermistir (5).
Bir esansivel trombositoz vakasinda KC trans-
plantasyonu predispozan tromboembolik sart-
lan ortadan kaldirmis ancak esas hastalifi
tedavi etmemistir. Transplantasyon sonrasi
antikoagiilan tedavinin  gerektigi rapor
edilmstir (5). AT III kullammm eklamsi ve KC
hastahiklarinda tercih edilir, ancak difer
hastaliklardaki etkisi tam belli degildir (3).

PC 1960'da Seegers tarafindan tammlandi.
Vitamin-K'va bafimli bir glikoproteindir.
Plasmada 3-5 mikrogr/ml konsantrasvonunda
bulunur. Yarilanma omri 6-9 saattir. Trombin
+Endotel kaynakh trombomodiiliin kompleksi
tarafindan aktive 'S varhiginda Fva ve FVIlla'y1
parcalar.  Aynica plazminojen  aktivator
inhibitorlerini inhibe eder. Bu sekilde PC-
Tombin olusumunu engeller. Fibrinolizisi
arttirarak antitrombotik etki gosterir. PC eksik-
ligide konjenital veya akkiz olabilir. Konjenital
gecis otozomal dominanttir. Homozigot olgular
erken donemde massif trombozla kaybe-
dilirken, heterozigot olgulann cogundasemp-
tomlar hafiftir Ancak bu olgularda muhtelif
faktérlerin yvamsira, herhangi bir sekilde pro-
tein kaybi gibi nedenlerle trombozlar olusabilir.

PC eksikliginde kiiratif tedavi yaklasimm PC

KAYNAKLAR

l. Budd-Chiari syndrome, in Harrison's Principles of Internal
Medicine. ). Dereck Jeefers and Stuart D, Boynton. 13 th Int. Ed.
McGraw Hill Inc. 1994; 1489,

2. Hasan Telatar Prof. Dr, Budd-Chiarl Sendromu, Gastroenteroloji,
cilt 2. Birinci baski. Ankara Hekimler Yayin Birlifi 1993, 648-654.

3. 6. Richard Lee M. et all. Thrombosis and Antithrombotik thera-
py. Wintrobe's Clinical Hematology Volume 2. Sth. edition Lea and
Febiger Philadelphia, Londen 1993, 1515-1538,

4. G, Richard Lee M.D. et all. Blood Coagulation. Wintrobes Clinical
Hematology Valume 1. 9th Edition Lea and Febiger Philadelphia,
London 1993, 566-60K,

5. lang M, Oldhafer K] et all. Liver transplantation for Budd-Chiari

Guncel Gastroenteroloji 3/1

konsantrelerinin  kullanimidir. Ancak vurdu-
muzda bulunmamas: ve ¢pk pahali olmas:
bunu engellemektedir.

PS 1980'de Walker ve arkadaslann tarafindan
yammlandi. Vitamin-K bagimhdir. KC de sente-
zlenen bir glikoproteindir. PC'nin kofaktori
olarak gérev vapar. Plasma konsantrasyonu 25
mikrogr/ml dir. Yanlanma omri 42 saattir. PS
eksiklifide konjenital wveva akkiz olabilir.
Konjenital tip otozomal dominant gecis gos-
terir. Heterozigot olgularda tromboemboli riski
% 60 dir. Akkiz eksiklik olgulanda C ile biiyiik
benzerlik gosterir (3). Normal gebelikte, KC
hastaliklan ve DIC’de diizeyi diisebilir.

Simdive dek protein kaybi ile seyreden olgular-
da; P5, PC, AT IIl eksikligi belirgin sekilde
tammlanmamustir. Ancak ambulatuar periton
divalizi uygulanan kronik bobrek yetmezlikli
hastalarda peritoneal dializat i¢ine olan protein
kaybi ile beraber PC, PS5, AT Il kayda
tammlanmastir (9). Sundufumuz bu olgudada
hastada asit varligi ile birlikte bu ¢ glikopro-
teinin eksikligi akla, asit mayi i¢ine bu protein-
lerin kaybim getirmektedir.

Bu tip tromboz clgulannda klasik etyolojik fak-
térlerin yamisira protein kaybina eslike edebilen
bu koagiilasyon faktérlerininde kayb akla
gelmelidir, ve uygun teknik imkanlara sahip
merkezlerde serum wve asit mayiinde bu
koagilasyon inhibitérlerinin dizeyleri saptan-
malidir kanaatindeyiz.
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