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BUtid-Chiari major hepaıik ven/erin veya bu seviyede vena kava inferiorun 
obstrüksiyonu sonucu gelişen bir sendromdur. Hasta/ann üçte ikisinde etyo/oji ke­
sin olarak saptanamaz. Po/isitemia vera ve diger miyeloproliferatif hastalıklar, orak 
hücre/i anemi, oral kontraseptif kullanımı, neoplazmlar, travma, gebelik ve konjeni-
tal anomalilerle beraber olabilir. · 

Bu çalışmada polisitemia vera'ya sekonder~olarak gelişen bir Budd-Chiari 
olgusunun US ve BT görünümleri sunulmuş ve ilgili literatür gözden geçirilmiş/ir. 

S UM MARY 

Budd-Chiari Sendromu 

Budd-Chiari is a syndrome of major hepatic vein or inferior vena caval oc­
clusion at that /eve/. In two-thirds of patierıt~ the etiology cannot be detennined. It 
may be associated with polycytlıemia vera and tlıe other myeloproliferative disor­
ders, sickle eel/ anemia, use of oral contraseptives, neoplasms, travma, pregnancy 
and congenita/ abnonnalities. 

• 
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A case of Budd-Chiari syndrome ~hich is seconder to polycytthemia vera is 
presented and the related literature is reviewed. 

Hepatik seviyede inferior vena kavanın veya major hepatik venlerin obs­
trüksiyonu olarak bilinen Budd-Chiari sendromu ilk kez 1800'ün ortalannda 
Budd tarafından tanunlanm.ıştır. Daha sonra 1890'da Cbiari buna yeni bilgiler 
ek.lemiştirı. Genellikle nedeni belirlenemeyen bu sendrom, polisitemia vera ve 
di~er miyeloproliferatif hastalıklara, oral kontraseptif kullanımına, travma~ ~e­
patik ven bölgesini etkileyen malignansilere (özellikle renal cell Ca) ve konıenital 
anomalilere ba~ olarak da ortaya çıkabilir1~. 

Hepatik venöz akımdaki obstrüksiyon genellikle trombüs, bazen de konje­
nital webler veya membranlar tarafından oluşturulur24. Klasik üçlü bulgusu he­
patomegali, abdominal a~ ve peritoneal serbest sıvı olan Budd-Chiari sendro­
munda sarılık, portal hipertansiyon ve varis kanamalan sık görülen ~er bulgu-
lardır1.3.4. . 

OLGU SUNUMU 

56 yaşmda kadın hasta. Halsizlik, kannda §i§lik ve baş ~ yakinmala­
rıyla hastanemize başvurdu. İki yıldan beri devam eden baş ~ analjeziklerle 
geçiyormuş. Kesin de~erlendiremedi~ kilo kaybı olmuş. Bir ay önce karnının 
şişti~ hissetmiş ve karnmda özellikle solda künt karakterli ağı başlamış. Ateşi 
oluyormuş. Daha önceden herhangi bir nedenle doktora gitmemiş olan hasta bu 
yakınmalarıyla hastanemize yatırıldı. Öz ve soygeçmi§inde bir özellik yoktu. F'ızik 

· muayenesinde genel durumu iyi idi. Bir pozitif pretibial ödemi vardı. Solunum ve 
dolaşım sistemleri normaldi. Karın bombeleşmişti, sa~ ve sol hipokondrium pal­
pasyonla duyarlıydı. Karaci~er orta klavikuler çizgide kosta yayını 10 cm geçiyor­
du. Serbest asit vardı ve dalak ballotman ile ele geliyordu. 

Laboratuvar bulguları olarak eritrosit 7.2 milyon/mm hemoglobin % 17 
gr, hematokrit % 70, total bilirubin 3 mgldl idi. 

D üz karın röntgenogrammda asit ve hepato~egaliye uyan görünüm vardı. 
Abdominal BT de hafif splenomegali ve asit saptandı. Karaci~er homojendi. Di­
namik BT de inferior vena kavanın intrahepatik kısmında daralma, karaciAer 
santralinde dmensiz konturlu yamalı tarzda hiperdens alanlar görüldü (Resim: 
1). Ana hepatik venler vizüalize olmadı. 

us. de ~ında yaygın asit saptandı. Sa~ lobda hepatik vene ait stenoze ~e 
d~v~.l~ı ırregul~r damar yapıları izlendi (Resim: 2). Sollobda hepatik venler~ 
hiç ~orulememes~e karşın tüm karaci~er''iıormal ekojenitesini kaybetti~ dikkatı 
çektı. İVC nın ıntrahepatik segmenti komprese idi. Kaudat lob normalden 
büyüktü. 

Vena ~asilica ve vena kava superior yoluyla yapılan anjiografik çatışmada 
k.ateter hepatik vene sokulamadı. Hepatik ven seviyesinden basınçlı kontrast ve· 
rile.rek gerçekleştirilen inferior vena kavografide renal venlerin opasifiye otınası· 
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Resim: 1 
Dinamik BT de lcontrast verilmesinden bir dakika sonra 

alman kesitte lauacigerin santralinde dazensiz konturlu yama/ı 

tarzda hiperdens alanlar görülüyor. /Ve nın intrahepatik 
segmentinde daralma izlenmektedir. 

Resim: 2 
US de kannda serbest asi~ sag lobda hepatik venin izlenebilen 

kısmının in-egüler duvar/ı oldugu görülilyor. 
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na karşın hepatik venlerin dolmadı~ görüldü (Resim: 3). Ayrıca hepatik ven se­

viyesinde inferior vena kava daralınıştı. 

TARTIŞMA 

Resim: 3 
}nferior vena lcavogram. 

Hepatik venlerin dolmadlRı 
ve /VC nin intra hepatik 

segmentinin daralmış 
oldugu izlenmektedir. 

Budd-Chiari sendromunun tanımlanmasından sonra BT, US gibi görüntü­
leme yöntemlerinin kullanıma girmesine kadar olan sürede kesin tanı venografi, 
biyopsi veya otopsi ile konulmuştur. Bu yöntemlerin yaygın olarak kullanılmaya 
baş!anmasıyla Budd-Chiari sendromunun BT ve US görünümleri de tanımlan· 
maya başlanmıştır. 

d gali ·rül-U 
BT e kontratsız kesitlerde asit, hepatomegali, splenome go ur · 

Ancak splenomegali hafif veya orta derecededir3. Kontrast maddenin bolus ola­
rak verilmesinden sonra karaci~erde iki önemli bulgu dikkati çeker; hepatik ven­
lerin vizualize olmaması ve santralde yamalı tarzda hiperdens alan gö~e­
siı.ı.3.7. Karaci~erin peruerinden santraline d$U uzanan hipodens alanlar izle­
nir. Daha sonra karaci~er nonhomojen görünüm alır. Bu heterojenite a}omın ya­
vaşlamasına, venöz kollateraller gelişmesine ve portal akımın bozulmasına ba~­
lanmıştır 1·2• Otuzsekiz hastayı içeren, bir dinamik BT çalışmasında da hepatik 
venlerin vizüalize olmaması ve santralde yamalı tarzda kontrast tutan atanların 
bulunması en önemli iki bulgu olarak saptanmıştır. Ancak bu bulguların her za· 
man bulunmayabilece~, di~er morfolojik ve dansitometrik işaretterin gözönünde 
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tutulması gerek~ bildirilmektedir. Bu iki klasik sayılabilecek bulgu dışındaki 
BT görünümleri hastalı~ akut subakut ve kronik fazda olmasına göre farklı­
lıklar gösterirler. Akut fazda venöz akımın bozulması nedeniyle global büyümüş 
karaci~er izlenir. Bu dönemde kaudat lob, venöz akımının genellikle ana hepatik 
ven1erden ba~sız olarak do~dan İVC ya boşalması nedeniyle karaci~erin dif. 
füz büyümesine katılmayabilir. Hastalı~ akut şeklinde genellikle BT de trom­
büs görülürken kronik olgularda trombüs görülme oranı % 18'<fir2. Subakut ve 
kronik gelişen durumlarda ise karaci~er boyutları normal veya hafıf artmış ola­
rak izlenebilir. D~erinin hipertrofisi ile birlikte ~ veya sol lobun atrofik görü­
nümüne de sıklıkla rastlanır. Akut fazdaki o lgulara göre kaudat lo b büyümesi 
daha yüksek orandadır. Çünkü di~er lobların normal dolanımı bozulup atrofik 
bulgular gelişirken kaudat lob vena cava ile olan ilişkisi nedeniyle intakt kalıp 
relatif bir büyüme gösterebiJir23 . Olgumuzda da başlangıçta homojen olan kara­
cigerde kontrast verilmesinden soma santralde yanıalı tarzda hiperdens alanlar 
ortaya çıkmasıyla heterojen hale gelmesi ve hepatik venlerin vizüalize olmaması 
literatür verilerine oymaktadır. 

Literatürde Budd-Chiari'nin US bulguları; izlenebilirse major hepatik 
ven1erin irregüler olması, praksimali dilate stenoze segmentler izlenmesi ve 
trombüs görülmesidir7·9• Akut olgularda üç hepatik venin de vizualize olmasına 
karşın subakut olgularda bazen görülebilen bu görünüme kronik olgularda rast­
lanmaz10. Karaci~er ekojenitesi heterojendir. Yine olguların akut subakut veya 
kronik evrede olmasma göre karaci~er boyutları de~şebilir. Ancak genelde kau­
da't lob büyük, sa~ lob'ona oran1a atrofik olurı.4• Sundu~uz olguda da karında 
asit, s~ lobda irregüler hepatik ven görülmesi, kaudat lob büyüklü~ün olması 
ve karaci~erin normal ekojenitesini kaybetmesi literatürle uyumludur. İrregüler 
hepatik venin sadece s~ lobda izlenmesi hastalı~ subakut dönemde olmasına 
b~dır. 

Tüm yayınlarda kesin tanı yöntemi olarak kabul edilen inferior vena kavo­
gramda intrahepatik segmentte daralma, hepatik venlerin dotmaması veya kısa 
bir segmentin doldu~ görülebilirı.7• Biz de hepatik venografide hepatik venlerin 
dotmaması ve tvc nın intrahepatik segmentinin daralmasıyla tanımızı do~ula­
dık. 
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