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SUMMARY
Budd Chiari Syndrome

Budd-Chiari syndrome (BCS) represents obstruction of hepa-
tic venous drainage. The site of obstruction may be anywhere
from the small central lobar veins of the liver to the proximal
inferior vena cava (IVC). Protein C is the zymogen of a vita-
min K-dependent involved in blood coagulation. Protein C
deficieny is an autosomal dominant disorder. This condition
promote excessive fibrin formation and thus constitute a risk
factor for thrombosis. We report the case of a female patient
who was protein C deficiency had severe thrombotic compli-
cations.

Key words: Budd-Chiari syndrome, protein C deficiency,
thrombosis

Anahtar kelimeler: Budd-Chiari sendromu, protein C eksik-
ligi, tromboz

OLGU

54 yasinda ev hanimu, iki cocugu var. Yaklagik 7 aydir devam
eden karin agrisi, halsizlik ve 4 aydir gittikce artan karin
sisligi nedeniyle bagvurdu. Yapilan fizik muayenede asit tes-
piti lizerine, tetkik amaciyla interne edildi.

Ozgecmisinde; 6 ay once gecirilmis tasli kolesistit operas-
yonu, 6 yildir diabetes mellitus ve hipertansiyon Oykiisii mev-
cut. flag olarak 5 mg ramipril, tatlandiric1 olarak aspartam
disinda ilag kullanmiyor. Soyge¢misinde 6zellik yok. Fizik
muayenede; hastanin suuru acik, koopere, soluk goriiniimde.
TA 160/80; nabiz 86/dk, ritmik; mukozalar subikterik, turgor-
tonus artmis; bacaklarda ++/++ 6dem mevcut. Kardiyak
oskiiltasyonda apekste 3/6 sistolik iifiirtim ve S2 sertligi sap-
tand1. Akciger oskiiltasyonunda, bazallerde solunum sesleri
azalmisti. Batin muayenesinde; traube kapali, aciklig1 yukari
bakan matite saptandi, karaciger ve dalak ballote edilemedi.
Periferik arteriyovendz malformasyon bulgularina rastlan-
madi. Norolojik muayenesi normaldi.

Laboratuvarinda; Hb 8.9g/dl, Htc % 26.5, MCV 86 fl, MCH
28.9 pg, MCHC 33.6 g/dl, PLT 226.000/mm’, beyaz kiire
12.660 mm’, eritrosit 3.080.000mm’, sedim 125mm/saat, AKS

91 mg/dl, iire 30 mg/dl, kreatinin 1.3 mg/dl, SGOT 23 U/L,
SGPT 7 U/L, ALP 288 U/L, GGT 37 U/L, T. protein 6.1 g/dl,
albiimin 2.6 g/dl, globiilin 3.5 g/dl, T. bilirubin 0.5 mg/dl, D.
bilirubin 0.2 mg/dl, Fe 30, DBK 345, elektrolitler normal,
HbsAg, AntiHCV ve AntiHIV negatif. PTZ 10.2 saniye,
aktivite % 100, INR 1.0 bulundu. Yapilan parasentezde;
SAAG 2 (>1.1), LDH oram 0.4, protein orant 0.3 bulundu.
Mayinin mikroskopisi normaldi.

US; karaciger boyutlari kiigiilmiis (cc ¢apt 110 mm), parankim
ekojenitesi heterojen, graniiler yapida, safra kesesi nonvizua-
lize, dalak boyutlar1 normal, batinda yaygin asit saptandi
(Resim 1). Jinekolojik US normaldi. Doppler US’de; konflu-
ens porta hepatis diizeyinde inkomplet, intrahepatik diizeyde
komplet trombiis gozlendi. Abdominopelvik BT de; karaciger
kraniokaudal ¢apinda kiigiilme (11 cm), kaudat lob hipertrofisi
(kaudat lob/sag lob orani>0.6), batinda yaygin asit saptandi.

Gastroozafagoskopide; evre 2 6zafagus varisleri gozlendi. Ka-
raciger biyopsisi; orta derece kronik hepatit (HAI 12), agir
fibrozis (stage 3) olarak geldi. Protein C % 11 (70-110), pro-
tein S % 67 (65-140), antitrombin 3 % 102 (80-120), faktor V
Leiden mutasyonu saptanmadi. AFP 0.1 ng/ml, CEA 1.3
ng/ml, B-HCG 2.5M Ul/ml, Cal9-9 3U/L normal olarak
bulundu.

Resim 1. Hastanin baslangi¢c US goriintiisii
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Resim 2.Hastanin tedavi sonrasi US’si

Hastaya furosemid 40 mg/giin ve INR 2-3 olacak sekilde war-
farin tedavisi verildi. U¢ ay sonraki kontroliinde US’de ka-
raciger cap1 10.8 cm olciildii; konturlar: diizgiin parankimi be-
lirgin heterojen ekojenitede, kaba graniiler patern izlendi. He-
patik venoz sistem ve IVK’da tormbiis gozlenmedi; dalak bo-
yutlar1 normaldi; asit saptanmadi (Sekil 2).

TARTISMA

Hepatik ven trombozu, post siniizoidal obstriiksiyon
olarak da adlandirilan Budd-Chiari sendromu (BCS),
nadir bir klinik tablodur (). BCS etyolojisinden sorum-
lu tutulan klinik durumlar sunlardir ):
* Miyeloproliferatif hastaliklar
* Polistemia rubra vera
* Paroksismal nokturnal hemoglobiniiri
* Herediter protombotik durumlar

o Factor V Leiden mutasyonu

o Protein C eksikligi

o Protein S eksikligi

o Antitrombin III eksikligi

o Lupus antikoagiilani

o Esansiyal trombositozis

o DIC
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o Orak hiicreli anemi
* Hepatik ven obstriiksiiyonu yapan tiimorler
o Hepatoselliiler karsinom
o Over karsinomu
o Adrenal karsinom
o Renal hiicreli karsinom
o Bronkojenik karsinom
o Rabdomiyosarkom
o Leiomiyosarkom
o Sag atrial miksoma
o Losemi
* Infeksiyonlar
o Kist hidatik
0 Amip apsesi
o Piyojenik karaciger apsesi
o Aspergiloz
o Sifiliz
o Filaria
o Tuberkiiloz
o Sistosoma
o Pelvik selliilit
* Vaskiilitler
o Behcet hastaligi
o Sjogren sendromu
o Sistemik lupus eritematozus
o Miks bag doku hastalig1
o Sarkoidoz
* Diger
o Oral kontraseptifler
o Gebelik
o Travma
o Laparoskopik kolesistektomi
0 Membrandz web’ler
o Chron hastalig1
o Coliak hastaligt
o Vena kavanin membrandz obstriiksiyonu
o Polikistik hastalik

Batida etyolojik olarak olgularin % 40’1 idiyopatik ola-
rak siniflandirilmistir. Bu olgularin doértte birinden po-
listemia rubra vera basta olmak iizere hematolojik du-
rumlar sorumludur. Trombotik faktorler icinde en sik
faktor V Leiden mutasyonu 3-5) ve antifosfolipid sen-
dromu ©® sorumlu bulunmugtur. Tiimér, gebelik ve in-
feksiyon % 10 gibi bir yer tutmaktadir. Asya serilerinde
vena kava obstriiksiyonu olgularin % 40’indan sorum-
ludur. Yapilan genig kapsamli ¢calismalarda, BCS’lu
hastalarin cogunda multipl faktorlerin rol oynadigi gos-
terilmistir (7). Travmanim sadece birlikte bir koagiilas-
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yon defekti varsa etyolojik olarak rol oynayabilecegi
bildirilmistir ®), Bir calismada, 47 yaginda BCS tanisi
konan bir hastanin protein C eksikligi disinda tiim para-
metreleri normal olarak bulunmus ve tek basina protein
C eksikliginin etyolojide yer alabilecegi vurgulanmigtir
©), Mulholland ve ark., laparoskopik kolesistektominin
3. giiniinde gelisen BCS’nin tan1 yontemlerini tartig-
muglardir (10),

Erken mortalite, % 30 gibi yiiksek bir oranda bulun-
mugken, erken donemde saptanan hastalarin % 50’sin-
de, 5 yillik yasam beklentisinin nispeten iyi oldugu bil-
dirilmigtir 1D, Tleri yas, yiiksek kreatinin diizeyi, 6zafa-
gus varisi saptanmasi, diliretik tedaviye yanitsizlik, kotii
Child-Pugh skoru prognozu kétiilestirmektedir (11-12),
Sant operasyonlarinin sagkalima etkisinin olmadig;
bununla beraber, 1985 yilindan sonra taninan olgularin,
ileri teknik ve tedavi yenilikleri sayesinde bariz olarak
daha iyi prognoza sahip olduklari bulunmugtur (13,

Olgumuza; laparoskopik kolesistektomi sonrasi 6. ayda
tan1 konan protein C eksikligi zemininde gelisen BCS
tanist koyduk. Antiddem ve antikoagiilan tedaviye yanit
vermesi, asit ve trombiislerin 3. ayda kaybolmasi dikkat
cekicidir. Dekompanse karaciger sirozu gelismis BCS
tanist koydugumuz hasta, sant operasyonu icin deger-
lendirilmek iizere cerrahiye sevk edildi.
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