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OZET

Budd-Chiari Sendromukiigiik hepatik venlerden sag atriuma kadar olan damarsal yapilarda ortaya ¢ikan darlik veya obstriiksiyonlar sonucunda
karaciger venoz dondisiiniin bozulmus oldugu nadir goriilen bir durumdur. Klinik spektrumu, kronik asemptomatik hastaliktan akut fulminan karaci-
ger yetmezligi arasinda degiskenlik gdsterir vekaraciger sirozu ile neticelenebilir. Trombofiliye egilim olusturan kalitsal veya edinsel nedenler,
damar sistemine distan basi gibi bir¢ok neden etiyolojide yer alir. Gebelik ve postpartum donem tromboza egilimi arttirir. Yazimizda postpartum
donemde akut Budd-Chiari Sendromu tanst konulmus olan ve Faktor-V Leiden mutasyonu homozgot pozitif saptanmis olan nadir bir vakay1 sun-
maktayiz.

Anahtar Sézciikler: Budd-Chiari Sendromu, Fakeor-V Leiden, Postpartum.

ABSTRACT

A Case of Acute Budd-Chiari Syndrome Due to Homozygous Factor-V Leiden Mutation in the Postpartum Period

Budd-Chiari Syndrome isa rare disorder charecterized by obstruction of hepatic outflowtract at any level between small hepatic venules and right
atrium. Clinical spectrum changesin a range between chronicasymptomatic patients to fulminant liver failure, it may also results with cirrhosis.
There are many etiologies of the syndrome like inherited and secondary thrombophilias and external compression of veins. Pregnancy and postpartum

period increase the tendency to thrombosis. Inthis paper, we presented a rare case ofacute Budd Chiari syndrome, which was found to be homozy-
gous for factor-V leiden mutation in the postpartum period.

Keywords: Budd-Chiari Syndrome, Factor-V Leiden, Postpartum.

hepatik venoz kan akimmnda obstriiksiyonu gostermek
esastir. Doppler ultrasonografi, dinamik karaciger bil-
gisayarl tomografisi, manyetik rezonans gibi noninva-
ziv goriintiilemeler yiiksek sensitivite ve spesifiteye

B udd-chiari Sendromu (BCS), kiiciik hepatik venler

ile inferior vena kavanm sag atrium ile birlesim yeri
arasmda gelisen obstriiksiyonlar sonucunda karaciger

vendz drenajnmn bozuldugu nadir ancak potansiyel sahiptir (5)
olarak 6liimeiil bir tablodur. Batili toplumlarda kaltsal '
ve edinsel trombofililere bagl hepatik venlerde trom- OLGU SUNUMU

boz gelisimi, dogu Asyah toplumlarda ise inferior vena
kavada membrandz obstriikksiyon ve trombofilebit gibi
sebepler en sik nedenleridir. Batii toplumlarda yillik
insidans1 2,5 milyonda birdir. Etiyolojiden bagimsiz
olarak, karaciger vendz drenaj bozuklugu sonucunda
karacigerde konjesyon, intransiniizoidal basmg¢ artis,
peri sinlizoidal hepatositlerde iskemik hasar, portal
hipertansiyon ve portal hipertansif bulgular geligebilir.
Erken donemde obstriikksiyon ortadan kaldmrilmaz veya
vendz kollateraller gelisemez ise nodiiler rejenerasyon,
fibroz ve siroz gelisebilir (1, 2). Trombotik obstriiksi-
yonlarda trombozun yeri, miktari ve gelisim hizi hasta-
hgm siddetini ve klinik bulgularn belirler. Hastalik
tamamen asemptomatik (%20) olabilecegi gibi fulmi-
nan karaciger yetersizligi klinigi ile de ortaya cikabilir.

Otuz {i¢ yasmnda milteci kampinda yasayan Suriyeli
kadm hasta, postpartum 20. giinde karm agris1, karmda
ve ayaklarda sislik sikayetleri ile bagvurdu. Hafif kon-
fiize ve ajite oldugu gozlenen hastanin terciiman araci-
ig1 ile sorulan sorulara konsantre olmadig: ve dikkati-
nin azalms oldugu gézlendi. Fizik muayenesinde batin
distandii, palpasyonla 4 parmak agrili hepatomegali,
perkiisyonla gobek hizasinda agikligi yukar: bakan asit,
bilateral pretibial (++) 6dem ve ellerde tremor oldugu
tespit edildi. Hastanin acil abdominal ultrasonografi
goriintiilemesinde karaciger boyutlarinda artis (20 cm),
perihepatik ve batinda en derin yerde 12 cm 6lgiilen
serbest mayi saptandi. Laboratuvar incelemelerinde;
noétrofil hakimiyetinde 16kosit ( 23000/ml), hemoglobin
9.8 g/dL, hemotokrit %32, trombosit 288x10° uL, ALT

Hastaligin klasik triadini, abdominal agr (%61), asit 181 U/L. AST 106 U/L. ALP 311 U/L. GGT 123 UJ/L
(%383) ve hepatomegali (%67) olugturur (3, 4). Tanida albiimin 3,2 g/dL, protrombin zamani 17 sn, INR 1,5,
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aPTT 29 sn, total bilirubin 0,81 mg/dL olarak saptandi.
Asit mayi incelemesinde asit enfeksiyonu ile uyumlu
bulgu saptanmazken, asitin portal hipertansiyonla ilis-
kili asit bulgular ile uyumlu oldugu saptandi Portal
doppler USG’de; karaciger kraniokaudal boyutu 21 cm
Olciilmiis, parankim heterojen ve kontiirleri diizenli
oldugu goriildii. Vena porta ¢ap1 15 mm artmug 6l¢iildii.
Portal ven akim yonii hepatofugal oldugu saptandi
Sag, orta ve sol hepatik vende trombiis izlendi. Dalak
kontiir, konfigiirasyon, ekojenitesi normal, boyutu 17
cm, artmus saptandi Splenik ven normal olarak 6lgiil-
di. Dalak hilusunda kollateral dolum izlendi. Dinamik
karaciger Dbilgisayarh tomografi goriintiilemesinde
karaciger kraniokaudal 25 cm boyutta (hepatomegali),
parankimi konjesyone ve heterojen kontrastlandigi,
kaudat lobun hipertrofik oldugu ve kontrastlanmasi
yeterli iken, karaciger periferinde kontrastlanma ve
perflizyonun belirgin azaldigi, sag, sol ve orta hepatik
venlerde kontrastlanma olmadig1 saptandi (Sekil 1, 2).

Sekil 1. Dinamik faz aksiyel kesit venéz faz tomografide sag hepatik ven
kalibrasyonu azalmis ve kontrastlanma izlenemiyor (Ok basi). Karaciger
parankiminde heterojen kontarstlanma izlenemkte. Kaudat lob hipertrofik ve
karacigerde pereiferik segmentlere gore kaudat lobta p erfiizyonu daha fazla
izlenmekte (uzun ok).

Sekil 2. Dinamik faz aksiyel kesit venoz faz tomografide sol ve orta hepatik
venlerde kontrastlaman kaybi ( iki ok basi).

Akut BCS ve evre 1 hepatik ensefalopati diisiiniilen
hasta yogun bakim iinitesine yatmildi. Hastada trombo-
fili nedenleri arastmldi. Koagulasyon parametrelerinin
degerlendirilmesinde hastanin Protein C aktivitesi
diisiik (%43.00 — referans araligi %70-140) saptand.
Molekiiler genetik c¢alismalarda Faktor-V  Leiden
(FVL) mutasyonu homozigot pozitif tespit edildi. Yati-
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smm 3. giiniinde konflizyonu ve ajitasyonu artmus olan
hastanmn, transaminazlarda ve bilirubinlerde belirgin
degigiklik olmaksizin, protrombin zamani belirgin
olarak uzamig oldugu (75,3 sn.) saptandi. Hastaya bu
bulgular 1513inda postpartum zeminde FVL homozgot
pozitifligine sekonder akut BCS tanis1 konuldu. Child
C ve Model for End Stage Liver Disease (MELD)
skoru 26 saptanan hastaya konsey karari ile acil karaci-
ger transplantasyonu (KC Tx) planlandi. Ancak hasta
yakmlarmm getirdigi 4 donér adaymdan 3 tanesi kara-
ciger yaglanmasi, bir tanesi ise voliim yetersizligi ne-
deniyle donor adayi olarak uygun goriilmedi. Hastanin
yaklagik 2 haftalik destek tedavisi altinda ensefalopatisi
ve protrombin zamani (20,2 sn.) belirgin olarak gerile-
di. Hastaya hepatik ven trombozlarma yonelik diigiik
molekiil agirlikh heparin ve sonrasmda warfarin teda-
visi (hedef INR 2,5- 3,5), asit i¢in ise diiiretik tedaviler
baslandi. Hastaya terciiman aracihifiyla takiplerini nasil
yaptiracagi anlatilarak taburcu edildi.

TARTISMA

BCS, Vena Kava Inferior (VKI) ve/veya hepatik ven-
lerde tromboz gelismesidir. BCS da etiyolojiler arasin-
da malignensiler, romatolojik hastaliklar, miyeloproli-
feratif hastaliklar, herediter koagiilopatiler, enfeksiyon-
lar ve hiperdstrojenemi durumlan gibi nedenler olabi-
lirken % 16-35’inde etiyolojik ajan saptanamamaktadir
(6). Gebelik, hormonal ve anatomik degisiklikler ne-
deniyle tromboza egilimin artnug oldugu normal fizyo-
lojik bir durumdur. Kan akiminda yavaslama (vendz
staz), damar duvar degisiklikleri (hipotoni, endotel
hasar), koagiilan ve antikoagiilan faktor diizeylerinde
degisiklikler (faktor-VII, VI, X ve vonWillebrand
faktor diizeylerinde artma, protein C ve S diizeylerinde
azalma) gebelik siiresince tromboz riskini 5 kat arttirr-
ken, postpartum donemde risk daha da artmakta ve 6.
haftaya kadar risk yiiksekligi devam etmektedir (7-9).
Faktor-V koagulasyon ve antikoagiilasyonda rol alan
faktorlerden birisidir. Koagiilasyon yolaginda Faktor-
Xa'nin kofaktorii olarak protrombinden trombin olu-
sumunu saglar. Yeterli miktarda trombin iretimi ger-
ceklestiginde protein C aktive olur ve Faktdr-Va’nin
yikilmasmi saglar. Aktive protein C (APC) rezistansi
olan hastalarm %90’inda Faktor-V geninde spesifik
nokta mutasyonu oldugu saptanmistir. FVL olarak
isimlendirilen bu mutasyon sonucunda 506. pozisyonda
arjinin aminoasidi yerine glutamin gelir. Bu mutant
Faktor-Va, APC tarafindan yikilamaz ve tromboza
egilim gelisir. Otozomal dominant kalitim gdsteren
heterozigot FVL mutasyonunda vendz tromboz riski 5-
10 kat artarken, homozigot durumda risk 50-100 kat
artar (10).

Hastamizin homozigot FVL mutasyonu pozitif olmasi
temelinde, gebelik ve postpartum déonemin protrombo-
tik katkis1 ile hepatik venlerde tromboz gelistigi rahat-
likla sdylenebilir.
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BCS tedavisinde antikoagiilan ilaglarla medikal tedavi,
dekompresyon tedavileri (trombolitik tedavi, stentleme,
anjioplasti), cerrahi porto sistemik sant, transjuguler
intrahepatik porto sistemik sant (TIPS) ve ortotopik KC
TXi yer alir. Cok basamakh tedavi algoritmasi tedavi-
de kullanilmalidir. Girigimsel revaskiilarizason veya
TIPS antikoagiilan tedaviden sonra uygun vakalarda
yapimalidir. IVC obstriiksiyonunda, patch greft kulla-
nilarak VKI plasty tedavisi yapilabilir. KC Txi degisik
tedavilere ragmen karaciger yetmezligi devam ediyorsa
yaptimalidir. KC Tx uzun dénem sonuglant olduk¢a
iyidir, 5 yilhik siirvey % 70 civarmdadir (11). Fulmi-
nan BCS vakalarinda, TIPS yapilip stent okliizyonu
gelisen vakalarda Heparin Induced trombositopeni
disiinlilmeli ve antikor diizeyi bakilmalidir. Boyle
durumlarda heparin stoplanip onun yerine antikoagiilan
ve antitrombotik etkisi olan ve giinde iki kez kullanilan
fondaparinux kullanimahdir (12). Nadir goriilen bir
hastalik oldugundan hangi tedavinin daha {istiin oldu-
guna dair yeterli randomize kontrollii ¢ahigmalar mev-
cut degildir. Genellikle basamakli algoritmik tedaviler
Onerilmektedir. Antikoagulan tedaviye ragmen fulmi-
nan seyreden vakalarda KC TX’i Onerilmektedir. TIPS
icin en az bir hepatik venin patent olmasi gerekmekte-
dir (13). Vakamizda hepatik ensefalopatinin derinles-
mesi, protrombin zamanm kisa siirede belirgin uzamasi
ve MELD skorunun yiiksek olmasi nedeniyle KC Tx’i
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