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Budd-Chiari sendromu nadir goriilen hepatik
ven veya inferior vena cava tikamkhg sonucu
olusan oldukg¢a koétu prognozlu bir hastahktir
(1). Klinikte hepatomegali, karin agris1 ve asit
triadi mevcuttur. Histopatolojik olarak venoéz
konjesyon gorilir. Budd-Chiari sendromunun
tipik lezyonlari, konjesyon ve hiicre atrofisidir
(2). Hepatositlerde sentrilobuler hemorajik nek-
roz vardir. Periportal parankimal alanlar ko-
runmustur. Kiicik hepatik veniillerdeki trom-
biislerin gosterilmesi olduk¢a zordur. Uzun
sturen kronik olgularda kaudat lob biytimustir
ve inferior vena kavaya basi yapar. Fibrozis ge-
lisir; bu tablo kardiyak sirozla biiyiik benzerlik
gosterir. Klinik olarak da sag kalp yetmezligi ve
konstriktif perikardite benzer; karaciger biyop-
sisi ile bile ayirim yapilamayabilir(3). Bu ne-
denle Budd-Chiari sendromu diisiiniilen bitin
hastalara ayira tani1 agisindan ekokardiografi
yapilmahdir.

ETIOLOJI

Budd-Chiari sendromunun sebeplerinden biri
suprahepatik inferior vena kava (IVC)nin
membranoz tikamkhgidir. Bu durum Amerika
Birlesik Devletleri'nde ve diger batih tlkelerde
olduk¢a nadir olmasina ragmen(4), uzak-doguda
ve ozellikle Japonya'da nisbeten biraz daha sik-
tir(5). Japonya'da bu konu ile ilgili yapilan ¢ahs-
malarda olgularin yaklasik %30'unda hepatik
venlerde membranéz aglar oldugu saptanmistir.
Patogenezi tam olarak aydinlatilamamasina
ragmen organize bir trombozun rekanalizasyo-
nu sonucu olustuklarina inanilmaktadir. Ancak
konjenital bir malformasyona bagh olabilecegi
de diustuniulmektedir.
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Hepatik venlerin veya IVC'nin trombozu bat il-
kelerinde Budd-Chiari sendromuna sebep olan
en sik faktordiir. Bu hastalarda altta yatan
baska bir bozukluk nedeniyle tromboza egilim
vardir. Bunlarin igerisinde en 6nemlisi polisite-
mia rubra vera (PRV) dir (6,8). Degisik kaynak-
lara gore sikhigr %10-40 arasinda -degismekte-
dir. PRV tam kriterleri, artmis eritrosit kitlesi,
normal arteriyel oksijen saturasyonu, splenome-
gali, artmig trombosit ve lokosit sayisi, artms
vit B12 ve lokosit alkalen fosfotazdir. Ancak
kronik karaciger hastaliginda bu tani kriterleri
belirgin olmayip, PRV gézden kargirilabilir.
Gizli myeloproliferatif hastalik varhgim belirle-
yebilmek i¢in "in vitro" kemik iligi eritroid kolo-
ni kultird ve kromozomal analiz ¢aligmalan ya-
pilmakta ve periferik kan ¢alismalan ile diger
PRV tam kriterleri olmadan da tam konmasi
miumkin olmaktadir(6). Bu yontemle primer
myeloproliferatif bozukluklarin Budd-Chari
sendromunun etiolojisinde dustinildigiinden
daha fazla rol oynadigr gosterilmistir. Ekzojen
eritropoetin yoklugunda kemik iligi kiiltirinde
spontan eritroid koloni biyimesi latent PRV ol-
gularinda da goriilen olduk¢a spesifik bir bulgu-
dur. Spontan eritroid kolonileri, PRV'li hastala-
rin hepsinde gorilir. Fakat KML, primer
myelofibrozis, esansiyel trombositoz gibi diger
myeloproliferatif bozukluklarda da gorilebilir
(7). Bu nedenle spontan eritroid koloni olugsumu
sadece PRV i¢in ozgiin degil diger myeloprolife-
ratif bozukluklar i¢in de giivenilir bir indikator-
dir. Endojen eritroid koloni yoklugunda, artms
megakaryosit koloni biiyyimesi esansiyel trom-
bositemiyi daha ¢ok disiindiirmektedir. Spon-
tan koloni olusumu, minimal eritropoetine hi-
persensitivitesi olan anormal bir eritroid
progenitor klonun kiltir ortamindaki varhgim
gosterir. Gizli myelaproliferatif hastalhik varhgi-
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nin belirlenmesi 6zellikle Budd-Chiari sendromu
nedeniyle orthotopik karaciger nakli yapilacak
hastalarda biiyiik 6nem tasimaktadir. Bu hasta-
larda nakil sonrasi retromboz riskini énlemek
lizere rutin antikoagulasyon énerilmektedir.

Budd-Chiari sendromu, Behget hastaliginda go-
rilen nadir vaskiiler komplikasyonlardan biri-
dir(9,11). Behget hastalig: bilindigi gibi ilk defa
1937'de Behget tarafindan orogenital ulserasyon-
lar ve okuler lezyonla giden bir triad olarak ta-
riflenmistir. Su an patogenezi tam olarak agikla-
namamistir ancak vaskulitik bulgdlarn 6n
planda olan bu hastalik su an i¢in otoimmun
hastaliklar arasinda gorilmektedir. Rekurren
oral ve genital ilserler, artrit, uveit, arteriyal ve
venoz trombozlar klinik tablonun pargalandir.
Turkiye'de bir ¢gahismada Budd-Chiari sendrom-
Iu 30 hastadan 10'unda Behget hastaligi oldugu
rapor edilmistir(12). Baska bir ¢alismada da
Behget hastahigi olan 200 vakahk bir seride 5
hastada Budd-Chiari sendromu gelistigi bildiril-
migtir(13). Olgularin %50'sinde nedenin buluna-
madigim da disinecek olursak Behget hastahig-
nin  Turkiyedeki  Budd-Chiari  sendromu
vakalan agisindan nedenli 6nemli bir etiolojik
faktor oldugu daha da iyi anlagilacaktir.

Budd-Chiari sendromu, paroxismal nokturnal
hemoglobinuri (PNH)'de de olduk¢a sik gorulir.
Tum PNH olgularinin yaklagik %30'unda Budd-
Chiari sendromu gorildagu bildirilmigtir(14). Ve
hemen her zaman o&limcil seyretmektedir.
PNH'da, membrandaki bir defekte bagh oldugu
disgtiniilen, eritrositlerin komplemana kars: art-
mis hassasiyeti sonucunda hemolitik anemi geli-
sir. Bu hastalarda en 6nemli 6liim sebebi intra-
abdominal intravaskiiler trombus gelisimidir.
Trombositlerin de komplemanlara kars: hassas
oldugu gosterilmistir. Bu da trombus olusumuna
katkida bulunan onemli etkenlerden biridir. Bu
hastalarda heparin ile antikoagulasyon ve strep-
tokinaz veya urokinaz ile trombolitik tedavi uy-
gulanmaktadir. Son yillarda rekombinant doku
plasminojen aktivatori ile bagarili sonuglar ahin-
dig1 bildirilmistir(15). Ancak bu konuda yapilmis
yeterli sayida calisma heniz yoktur.

Kadinlarda gebelikte, dogumdan kisa bir siire
sonra veya digik sonras1 da Budd-Chiari send-
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romu gelistigi bildirilmigtir(16). Bu olgularin ¢o-
gunlugu dogumu takip eden iki ay i¢inde olusur.
Gebelikteki artmis intravaskiiler tromboz ve he-
patik ven trombozu riski, koagiilasyon faktérleri
VII, VIII ve fibrinojen seviyelerindeki yiikselme-
yebaglanmistir(17). Prognoz genellikle kotidir.

Oral kontraseptif (OKS) steroidlerin tromboem-
bolizm riskini bu arada hepatik ven trombozun
riskini de artirdiklan gosterilmistir(18). Budd-
Chiari sendromunun kadinlarda iki kat fazla go-
rilmesi de OKS kullanmimina baglanabilir. Bun-
lara bagh gergek goérilme insidansiin disianil-
diginden daha fazla oldugu tahmin
edilmektedir(19). OKS'ye bagh Budd-Chiari
sendromu konservatif tedaviye daha iyi cevap
verir. OKS kesildikten sonra hastalarin klinigin-
de dramatik bir dizelme oldugu ve Budd-Chiari
sendromunun reverzibil oldugu gosterilmigtir.
Bu hastalarda medikal tedavi ile olduk¢a tat-
minkar cevaplar alindig: bildirilmistir.

Budd-Chiari sendromu, anti-fosfolipid sendromu
ile de birlikte bulunabilir(20,21). Bu hastalarda
lupus antikoagulam veya antikardiyolipin anti-
korlan pozitiftir. Lupus antikoagulanlar, prot-
rombinin fosfolipidprotrombin aktivatér komp-
leksi  tarafindan  trombine  dénigumini
engelleyen bir imminoglobindir. Parsiyel trom-
boplastin zamani (PTT) uzamigtir. Buna ragmen
kanama diatezi gérilmez. Tersine, hiperkoagu-
lasyon ve buna bagh Budd-Chiari sendromu,
derin ven trombozu, serebrovaskiiler olaylar,
pulmoner emboli gibi komplikasyonlar geligir.
Lupus antikokoagulanlar, ayrica trombosit ag-
regasyonu inhibitori olan prostasiklin sentezini
de engelleyerek tromboza neden olabilir(22).
Lupus antikoagulam ilk olarak SLE'de gosteril-
mis olmasina ragmen, bilinen hastaligi olmayan
normal kisilerde, fenotiyazin grubu ilag¢ kulla-
nanlarda, malign hastalarda, ve immiinolojik
bozukluklarda saptanabilir. Bu hastalarda anti-
koagulasyonun yamsira imminosupresif ajanlar
veya intravenéz immiinoglobulin infiizyonlar ile
de basarih sonuglar alindig: bildirilmigtir(23).

Vaskiiler tromboz olugsumu ile giden timorler de
Budd-Chiari sendromuna yol agabilirler(24). Ad-
renal ve renal hiicreli karsinomlar, hepatosellii-
ler karsinomlar en sik karsilagilanlardir. Daha
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az siklikla pankreas, mide, akciger karsinomlari,
sag atriyal timorler, inferior vena kava'min lei-
omyosarkomlari da hepatik ven trombozu yapa-
bilirler. Ayrica multiple myeloma ile Budd-
Chiari sendromunun birlikte bulunabildigi de
bildirilmistir(25).

Budd-Chiari sendromunun, kint abdominal
travmalara, parazitik enfestasyonlara, aspergil-
loza, anti-trombin III eksikligine sekonder gelis-
tigi de rapor edilmigtir(26).

Etiyolojik agidan suglanan tim bu faktérlere
kargin birgok olguda da altta yatan sebep bulu-
namamaktadir. Yapilan degisik ¢alismalarda
“idiopatik” Budd-Chiari sendromunun olgularin
7%30-50'sini olusturdugu saptanmistir(24,26).
KLINIK SEYIR

Klinik prezentasyonu olduk¢a degiskendir(24).
Genellikle akut baglar ancak ilk semptomlar:
daha yavas da geligmis olabilir. Olgularin biytik
bir cogunlugunda baglangi¢ akuttur ve semptom-
lar 3 aydan daha kisa bir siirede gelismistir.
Hastalarin %90'ninda masif ve ani gelisen bir
asit mevcuttur. Ciddi venoz konjesyon sonucu
karaciger progresif olarak biiyiir ve agrihidir. He-
patomegali olgularin hemen hepsinde goriilir ve
kaudat lobun orantisiz olarak biiyimesi ile ka-
rakterizedir. Karin agris1 da olduk¢a sik goriilen
bir bulgudur, karacigerin distansiyonuna veya
hizla toplanan intraabdominal siviya bagh ola-
rak gorilir. Splenomegali daha nadirdir ve por-
tal hipertansiyona baghdir. Dalak altta yatan
myeloproliferatif hastaliga sekonder olarak da
biyimis olabilir ve kanindaki asit sivisindan
dolay: giigliikle palpe ediliyor olabilir. Baslangig-
ta sarihk olduk¢a nadir goridlir. Eger varsa
fazla belirgin degildir, serum bilirubin seviyesi 5
mg/dl'den disiktir. Yiizeyel abdominal venler
genellikle distande olarak izlenir. Kronik olgu-
larda ilerlemis portal hipertansiyon ve siroz geli-
gir ve buna bagh 6zofagus varis kanamalar1 go-
riilebilir. Hastalarin kii¢iik bir kisminda hepatik
ensefalopati ile giden ful.ninant hepatik yetmez-
lik geligebilir. Bulanti, kusma, istahsizlik, ishal
gibi non-spesifik semptomlar birgok hastada
mevcuttur. Terminal olgularda hepato- renal
sendrom gorilebilir.
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Karaciger fonsiyonlarinda minimal bir bozukluk
mevcuttur(27). Bu nedenle karaciger fonksiyon
testleri tani1 koydurucu degildir. Aym1 zamanda
hastalhiginin klinik seyrini de yansitmazlar.
Hizl gelisen akut Budd-Chiari sendromu olgula-
rinda bile serum transaminazlarindaki artig mi-
nimaldir, serum alkalen fosfotaz ALT ve AST'ye
gore anlamh yikselmistir. Serum bilirubini 5
mg/dl'nin altinda- olup hastalarda klinik olarak
belirgin sarilik genellikle yoktur. Azalmis sente-
ze ve asit sivisina olan kayiplar nedeniyle serum
protein ve albumin seviyeleri diigiiktiir. Asit si-
visinin analizinde alinan sonuglar degisken ol-
makla birlikte, sikhikla protein miktar yiiksek
olup eksuda karakterindedir.

TANI YONTEMLERI

Budd-Chiari sendromu tamis1 koymak i¢in ¢ok
cesitli tam yontemlerden yararlanilir. Kesin ta-
niya gitmek i¢in hepatik venografi, selektif ¢ol-
yak arteriografi ve karaciger biyopsisi gibi inva-
zif yontemler kullanilmaktadir.

Ultrasonografi (USG), Budd-Chiari sendromu
distinilen vakalarda ilk yapilmasi gereken non-
invaziv tan1 yontemidir(28-30). Kesin tan1 USG
ile %85-90 olasilikla konabilir. Hepatik venler
goruntiilenemezler. Akut olgularda ise major he-
patik venlerden en az birisi agik olarak segilebi-
lir ve Budd-Chiari sendromu disindiiren ste-
noz, dilatasyon, extra-hapatik anastamozlar,
diizensiz yerlesim, tromboz, damar duvar kalin-
lagmas: gibi anomaliler mevcuttur. Inferior vena
kavanin (IVC) kaudat lob tarafindan itildigi
veya tromboze oldugu goriilebilir. Intra-
parankimal kanamaya bagh hipoksik alanlar
kaudat lob hiperplazisi ve sag lob atrofisi diger
onemli bulgulardir. Son yillarda kullanima giren
doppler USG portal ven, hepatik venler ve IVC
akis paternindeki degisiklikleri yansitir(29,30).
Normal kigilerde doppler sinyali trifaziktir ve
akis yonine kardiyak ve respiratuar sikluslara
gore genis varyasyonlar gosterir. Inspirasyon si-
rasinda akis hiz1 artar, ekspirasyonda azalir.
Budd-Chiari sendromunda IVC ve hepatik ven-
lerdeki kan akimi degisgik paternler gosterir. De-
vamh yavag akim kismi obstriiksiyona bagh ola-
bilir. Doppler sinyallerinin alinmayig1 total
okluzyon lehine degerlendirilmelidir. Stenoze
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olan kisim distalinde turbulans gorilebilir. He-
patik venlerdeki akisin gozlenmemesi veya ters
akim goérilmesi Budd-Chiari sendromu igin tan-
saldir.

Bilgisayarh tomografi (CT) de Budd-Chiari send-
romu tamisinda kullanilan non- invaziv yontem-
lerden biridir(31). CT'de asit ve hepatosplenome-
gali mevcuttur. Kaudat lob biyiimiistir. Ana
hepatik venler goriintiillenemezler. Hepatik
venoz kolleterallerin gelistigi ve kolleterallerin
yavasgladigr gozlenebilir. IVC daralmistir. Akut
vakalarda, sentrilobuler hemorajik nekroz gelisi-
mi, kanama alanlarina ve "kan gélleri” olusumu-
na yol agar(32). Kronik olgularda ise, nekrotik
alan fibrotik doku ile yer degistirir. Bu nekrozis
ve fibrosis kombinasyonu CT'de normal paran-
kim dokusu ile birlikte nonhomojen yamal ola-
rak gorinim olusturur. Bu durumlarda nonho-
mojen multiple hemorajik nekroz odaklan
metastatik lezyonlarla karnistinlabilir(12). Bay-
raktar ve arkadasglarinin 30 vakalik serilerinde,
CT ile 7 hastalarinda nodul benzeri yer kapla-
yan lezyon tespit ettiklerini ancak bunlarin biop-
silerinin malign olmadiklan fakat konjesyon ve
sinusoidal dilatasyon saptandig rapor etmekte-
dirler(12).

Manyetik Resonans (Magnetic Resonance Ima-
ging, MRI), Budd-Chiari sendromunda biyik
venlerin gosterilmesinde mikemmel bir yontem-
dir(33). Kan akiminin sebep oldugu sinyal yoklu-
gu ve etraf dokularin daha gigli sinyalleri ara-
sindaki kontrast, biyik venlerin mikemmel bir
sekilde goruntilenmesini saglar. Kolleteral he-
patik venler ¢ok iyi segilebilirler. Ayrica IVC'ya
normal hepatik drenajin olmadig1 da gorilebilir.
Hepatik parankimal sinyal alterasyonlari da
Budd-Chiari sendromunu diigiindirebilir. Ancak
baz1 durumlarda iskemik alanlar, neoplastik lez-
yonlarla karigtinlabilir. Bu nedenle diger tam
yontemlerine bagvurulmahdir.

Karaciger scintigrafisi Budd-Chiari sendromun-
da ¢ok 6nemli diagnostik ip uglar verebilir(34).
Sikhkla karacigerde diffiiz non-homojen radyo-
aktif madde tutulumu vardir. Hipertrofik, buyi-
mis kaudat lobdaki santral akimiilasyon ve sag
lobdaki azalmig tutulum Budd-Chiari sendromu
icin karakteristiktir. Sag lobda radyoaktif tutu-
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Sekil 1: DSA ile elde edilen kaudat lob venlerindeki spider
web izlenmektedir.

lum yok denecek kadar azalmigtir. Tromboze
venlerin dagilim alanlarindaki azalms tutulum
ve ekstra hepatik tutulum Budd-Chiari sendro-
mundaki major bulgulardadir.

Hepatik venografi Budd-Chiari sendromu tani-
sinda yapilmas: gereken en 6nemli diagnostik
yontemlerden birisidir(12.35). Hepatik venografi
ile intra hepatik kolleteral venler goriintiilenebi-
lir. Kolleteral venlerin dantel gibi 6rimcek ag
manzarasi (spider web) tipiktir. Hepatik ven ¢ok
daralmistir veya tikali hepatik ven hig¢ gosteril-
meyebilir. Eger IVC acgiksa kaudat lob venleri
gosterilebilir ve tipik spider web gériniimii sap-
tanabilir. (Sekil 1)

Inferior vena kavografi yapilarak IVC'da trom-
boz veya oklizyon olup olmadigr gosterilebilir
(12,35). Subdiafragmatik IVC'da membranoz
aglar (web) goriilebilir. Kaudat lob hipertrofisi
nedeniyle IVC'nin hepatik béliminde sikhikla
darhk bulunur. IVC ve sag atriumdaki basincin
olgimu tikamikhgin derecesini gormek ve uygun
tedaviyi planlamak agisindan ¢ok 6nemlidir.

Selektif ¢olyak arteriografi ile hepatik arterlerin
ve dallarinin konjesyon nedeniyle gerilip inceldi-
gi gorulir(36). Kigik kolleteral dallarin egri
biigrii sekli yer kaplayan lezyon manzaras: yara-
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tarak metaztazla kansgabilir. Karaciger buiyu-
miugtir, portal venlere retrograt akim goriilebi-
lir. Hepatik arter, karaciger biyikliga ile karsi-
lagtinldiginda kugik kahir. Kesin tan karaciger
biyopsisi ile konur(1,2). Hepatositlerde santral
nekroz, sentrizonal venoz dilatasyon ve konjes-
yon gorilar. Sintusoidal bogluklar geniglemistir.
Portal alan korunur. Terminal devrede sentrizo-
nal fibrozis ve siroz gelisir. Ulkemiz sartlarida
gozoninde bulunduruldugunda Budd-Chiari ta-
nmisinin USG ve biopsi ile %95'in izerinde bir ola-
silikla konulabileceginin bilinmesi énemlidir.

TEDAVI YAKLASIMLARI

Budd-Chiari sendromu tedavi amaglari, trombo-
zun ilerlemesinin durdurulmas, portal hipertan-
siyonun giderilmesi, hepatik konjesyonun azal-
tilmas1 ve eger varsa hepatik fonksiyonlarin
korunmasidir(24). Tedavi edilmezse prognoz ko-
tudar.

Medikal tedavinin Budd-Chiari sendromunda
yeri sismirhdir. Sadece medikal tedavi uygulanan
hastalardaki mortalite oran1 oldukga yiksektir.
Hastalar progresif hepatik yetmezlik tablosu ile
bir kag y1l igerisinde kaybedilirler. Mc Carthy ve
arkadaglan tarafindan yapilan bir ¢alismada 14
hastadan 12'sinin (7:86) ortalama 6 ayhk bir su-
rede karaciger yetmezligi ile o6ldikleri bildiril-
migtir(37). Tavill ve arkadaslar1 ¢aligmalarinda
19 hastanin 17'sini 3,5 senelik medikal tedavi
sonunda kaybetmislerdir(38). Asit tedavisi igin
hastalara tam tuzsuz diet verilir, ditretikler
kullamilir. Ancak bunlarin uzun déonem prognozu
uzerine etkileri yoktur. Heparin ile antikoagu-
lasyon uygulamir. Antikoagulant tedavi ile olus-
mus tromboz geriletilemez sadece daha fazla
ilerlemesi onlenir. Streptokinaz veya urokinaz
kullanilarak yapilan trombolitik tedavi ile baga-
rlh sonuglar alindigr bildirilmistir(39). Ancak, bu
hastalarin biyik bir ¢ogunlugu semptomlar or-
taya giktiktan kisa bir siire sonra tedavi edilmisg-
lerdir. Kronik olgularda trombolitik tedavinin
yeri kisithdir. Bayraktar ve arkadaslan 30 vaka-
Ik serilerinde sebebi ayirmaksizin giinlik aspi-
rin 300mg ve dipiridamol 75 mg tid vererek bir-
gok vakada etkili sonug aldiklarini
bildirmektedirler(12).
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Son yillarda Nd: YAG laser kullamlarak
IVC'daki obstruksiyonun agldig: yolunda yayin-
lar mevcuttur(40). Fakat IVC perforasyonu ve
pulmoner embolisi gibi 6nemli riskleri oldugun-
dan kullanimi simirhdir.

Palyatif amach peritoneovenéz Le veen sant gi-
nimiizde Budd-Chiari sendromu tedavisinde na-
diren bagvurulan cerrahi bir tedavi yontemidir
(39). Le veen sant ile masif asit giderilmekle bir-
likte asil problem olan venoéz obstriksiyon ve
portal hipertansiyon tzerinde higbir etkisi yok-
tur. Kisa dénemde yararh olmakla birlikte, uzun
donemde prognoz Uzerinde etkili degildir.
IVC'da izole membranoz aglar bulunan olgular
direkt cerrahi yontemele transatrial membrano-
tomi yapilarak tedavi edilebilirler(41). Operas-
yon sonrasi bu hastalarda restenoz geligebilir.
Tikah IVC'nin kavoatriyal bay-pas ve vanoplasti
ile agilmasinin uzun donemde yararh oldugu
gosterilmistir(42). Segmental IVC tikaniklikla-
rinda perkutan transluminal anagioplasti
(PTLA) teknigi ile basarilh sonuglar alindig: bil-
dirilmistir(43). Ancak pulmoner emboli riski ol-
dugundan birlikte trombolitik ve antikoagulan
tedavi de uygulanmahdir. 11k PTLA sonrasi re-
kurens goriulup tekrar PTLA yapilmasi sik rast-
lanan bir durumdur. IVC'yi agik tutmak ve res-
tenozo onlemek igin son yillarda genigleyebilir
"expandable” venoz stentler kullanima girmis-
tir(44). Balon dilatasyon sonrasi1 IVC'ya yerlesti-
rilen paslanmaz gelik stentlerle uzun dénem ra-
hatlama saglanmaktadir. Kaudat lob
hipertrofisi nedeniyle mesokaval sant yapilma-
yan olgularda once "expandable” metal stent
yerlestirip sonra sant operasyonunu yapmak
diger bir alternatif yontemdir(45).

Budd-Chiari sendromunun primer tedavisinde
en etkili yol portosistemik santlarla portal venin
bir ¢ikis yoluna baglanarak portal basincin aza-
latilmas: suretiyle karacigerdeki konjesyonun
dekompresyonudur(46). Boylelikle siniisoidal
konjesyon ve hepatosit hasan geri gevirilebilir.
Karaciger dekompresyonu igin, spleno-azigos,
spleno-pulmoner, spleno-renal, porto-kaval,
porto-atriyal, meso-kaval ve meso-atriyal sant-
lar kullanilabilir. En ¢ok portokaval ve mesoka-
val ve mesoatriyal santlar kullanihir. Budd-
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Chiari sendromundaki degisik klinik presentas-
yonlara gore uygun santlar denenmekle birlikte
operatif mortalite hala yiiksektir. Cesitli seriler-
de %0-50 arasinda degigsmektedir(38,46,50).

Operasyon sonrasinda biitin olgularda asit sivi-
s1 kaybolur, karaciger kan akim artar. Serum
transaminazlarn normale doner. Histopatolojik
olarak siniisoidal dilatasyon ve hepatik nekroz
geri doner. Hastalardaki hizli karaciger yetmez-
ligine gidis 6nlenir. Erken opere edilen vakalar-
daki disiik operatif mortalite, post operatif tat-
minkar sonuglar ve uzun dénemdeki kabul
edilebilir prognoz, portosistemik sant kullanim-
m tesvik etmektedir. Ge¢ donemde hastalarda
karaciger ve bobrek yetmezligi siklikla mevcut-
tur. Hemodinamik yoénden olduk¢a kéti durum-
dadirlar. Degisik serilerdeki yiiksek operatif
mortalite, Budd-Chiari sendromunun ge¢ do-
nemlerinde sant operasyonu olan hastalarda go-
rilen bu multipl organ yetmezligine baglanabi-
lir.

Seg¢ilecek portosistemik sant tipi IVC'nin preope-
ratif durumuna gore belirlenir(47). Inferior vena
kavogram, hepatik venografi ve IVC basing 6l¢i-
mii operasyon oncesi mutlaka yapilmahdir. IVC
agiksa veya hafif darhik olmussa; portal dekomp-
resyon, portal veni kesintiye ugratmadan yanya-
na potrakaval sant ve mesokaval sant gibi porto-
sistemik santlardan biriyle saglanabilir. Ancak
IVC'da tromboz varsa veya kaudat lob hipertrofi-
si nedeniyle ciddi darhk olmugsa IVC kullanila-
maz; sag atriyuma kadar uzanan mesoatriyal
sant gerekir. Ayrica IVC'daki basing yiksekse,
IVC ile mesentrik ven arasinda basing gradiyen-
ti yoksa dogrudan mesoatriyal sant uygulanma-
Lidir.

Direkt yanyana portakaval sant diger dekomp-
resyon yontemlerinden daha ¢ok tercih edilmek-
tedir(48). Degisik serilerde oldukg¢a tatminkar
sonuglar alindigi bildirilmigtir. Orloff ve Girard
3 ile 16 yil takiplerinde portokaval sant uygula-
nan hastalarda %85 basar bildirmektedirler
(49). Tromboz riski digiktir ve karaciger de-
kompresyonunda oldukg¢a etkilidir. Ancak,
Budd-Chiari sendromunda gorilen kaudat lob
hipertrofisi, yanyana portokaval sant operasyo-
nun zorlagtirir, hatta baz1 durumlarda imkansiz
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hale getirir. Ayrica ilerde karaciger transplan-
tasyonu gerekirse yanyana portokaval sant var-
hg mortalite ve morbidite riskini de 6nemli 61-
cide artirir.

Portokaval sant kullanilmayan hastalarda me-
sokaval "H" graft sant1 kullanilir(50). Mezokaval
sant transvers kolon ve tranvers mezokolon al-
tindan uygulandigindan kaudat lob hipertrofi-
sinden etkilenmez. Mezokaval sant siiperior me-
senterik ven ve IVC agik ise yapilabilir. Ayrica,
IVC basina diigiik olmali ve mesenterik ven ile
IVC arasinda yeterli basing gradiyenti bulunma-
hdir. Mezokaval "C" tipi modifiye sant ile daha
kolay bir operasyon yapilabilir(51). Ancak "H"
tipi klasik mezokaval santlar daha ¢ok tercih
edilmektedir. John Hopkins hastahanesi'nde
Klein ve arkadasglan tarafindan yapilan 26 has-
talik bir serideki 11 hastaya "C" tipi mezokaval
sant uygulandig1 ve 60 aylk takipte bu hastalar-
dan 8'inin yasadig1 (%73) ve santlarda tromboz
olusmadig: bildirilmistir(52). Ayrica sant olarak
otolog ven kullaniminmin retromboz riskini en aza
indirdigi gorilmis ve kigik kalibreli prostetik
graft yerine otolog ven kullanilmasi onerilmigtir.
Uygun zamanda, uygun kosullarda, uygun sant
kullanilirsa operatif mortalite ve retromboz riski
oldukga dugiktir.

IVC tikamikhginda veya IVC'nin kaudat lob hi-
pertrofiine bagh olarak %75'den fazla darhginda
veya mesenterik ven ile IVC arasinda yeterli ba-
sing gradiyetinin bulunmadig1 olgularda IVC
kullanilamaz. Bu durumda dogrudan mezoatri-
yal sant kullamilmahdir(53). Uzun prostetik
Gore-tex graft kullaniminda 6nemli bir tromboz
riski mevcuttur. Sternum altina gelen graft par-
¢as1 digandan silikon lastik ile desteklenir. Vons
ve arkadaslan yiiksek basingh IVC olgularinda
da mezokaval sant operasyonlarinin basarih
uzun dénem sonuglar verdigini bildirmiglerdir
(46). John Hopkins'den Klein ve arkadaslarimin
26 hastalik serisinde yapilan 15 mezoatriyal
santdan 10 tanesinin 43 aylhk takip sonucunda
hayatta oldugu ve 3 yillik yasam oranimin %60,
5 yilhk yasam oraminin %49 oldugu bildirimis-
tir(52).

Semptomatik Budd-Chiari sendromu hastalarin-
da, portal venler agiksa portosistemik sant vakit
kaybedilmeden uygulanmalidir. Béylece siroza
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gidis onlenmis olur, asit giderilir. Hastalarda he-
patik ensefalopati riski yoktur. En ¢ok portoka-
val ve mezokaval santlar tercih edilir. Otolog
venler kullamldiginda retromboz riski daha
azdir. Mezoatriyal sant sadece diger santlarin
uygulanamadigi durumlarda kullanilmahdir.

Budd-Chiari sendromunun cerrahi tedavisinde
son segenek ortotopik karaciger transplantasyo-
nudur(54). Ik basarh karaciger transplantasyo-
nu 1976'da Putnam ve arkadaglar tarafindan
yapilmigtir(55). Hastalarin seg¢iminde o6nceden
karaciger biyopsisi yapilarak uygulanacak teda-
vi yonteminin belirlenmesi gerekmektedir. Uzun
siren hepatik konjesyona bagh siroz gelismesi
veya daha énceden mevcut olan bir patolojiye
bagh, alkolik-post nekrotik sirozun tesbit edil-
mesi karaciger transplantasyonu endikasyonla-
ridir. Aynca hepatik venlerdeki trombozun sub-
lobuler sentrolobuler hepatik veniillere dogru
ani hizh ilerledigi olgularda da beklemeden
transplantasyon yapilmalidir(56). Campbell ve
arkadaslan 17 hastada %88 gibi yliksek bir 3 y1l-
hk yasam oram bildirmiglerdir(57). En 6énemli
komplikasyon graft rejeksiyonudur. Diger onem-
li bir komplikasyon transplante karacigerde he-
patik venlerde veya portal vende trombozun ye-
niden olugsmasidir. Bu nedenle biitiin hastalara
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uzun sireli rutin antikoagulasyon onerilmekte-
dir. Immiinosupresif tedavi de uygulandigindan
enfeksiyon riskide olduke¢a yiksektir.

SONUC

Budd-Chiari sendromu hepatik venin kendi
trombozu veya artiuma ulasincaya kadar her-
hangi bir noktada venéz yolun tikanmasi sonucu
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