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In this study, we analyzed the clinical findings, etiologies, treatments and 
prognosis of 16 children with posthepatic portal hypertension who were 
followed in the Department of Pediatric Gastroenterology Hepatology-Nutrition 
and Liver Transplantation Center of Ege University. Ages of patients were 
between 1-17 years (Female/Male: 9/7, mean age 10.8 years). Biochemical, 
histopathological, hematological, and serologic results, and ultrasonographic, 
endoscopic, cardiologic and angiographic findings were reviewed in all patients. 
Ascites was found in 13 patients (85%). In this study, the most common reasons 
for portal hypertension, in order of frequency, were Budd-Chiari syndrome 
(50%), complication of liver transplantation (31%), constrictive pericarditis 
(13%) and congenital vena cava obstruction (0.6%). Hypoalbuminemia and 
hyponatremia were the most serious biochemical findings. Histopathological 
findings of all patients except those with liver transplantation were compatible 
with early and advanced stages of cirrhosis.

Key words: posthepatic portal hypertension, Budd-Chiari syndrome, etiology, prognosis.

ÖZET: 1993-2006 yılları arasında hastanemizde izlenen dokuzu kız 16 
posthepatik portal hipertansiyonlu çocuk hastanın klinik bulguları, etiyoloji, 
tedavi ve prognozları değerlendirilmiştir. Yaşları 1-17 yıl arasındaki (ortalama 
10.8 yıl) tüm hastalarda biyokimyasal, histopatolojik, hematolojik, serolojik, 
ultrasonografik, endoskopik, kardiyolojik ve angiografik değerlendirilmeler 
yapılmıştır. Hastaların 13’ünde (%82) asit saptandı. Etiyolojik neden olarak 
sekizinde Budd-Chiari sendromu, beşinde (%31) karaciğer nakli sonrası hepatik 
ven ile vena kava anastamoz darlığı, ikisinde (%13) konstrüktif perikardit, birinde 
(%0,6) doğuştan vena kava darlığı vardı. Hipoalbüminemi ve hiponatremi en 
ciddi biyokimyasal değişikliklerdi. Histopatolojik incelemede karaciğer nakilli 
hastalar dışındakilerde erken veya geç evrede sirotik değişiklikler vardı.

Anahtar kelimeler: posthepatik portal hipertansiyon, Budd-Chiari sendromu, etiyoloji, 
prognoz.

Portal hipertansiyon (PHT) portal ven akımına 
karşı intrahepatik ve ekstrahepatik vasküler direnç 
nedeniyle portal venöz basıncın artmasıdır. Bu 
basınç artışı hem kan akımının hem de vasküler 
direncin artışı ile karakterizedir. PHT, kronik 
karaciğer hastalığı olan çocuklarda morbidite ve 
mortalitenin en önemli nedenlerinden biridir1.

Portal hipertansiyon etiyolojik olarak intrahepatik 
ve ekstrahepatik olmak üzere iki ana başlıkta 
ele alınmaktadır. Ekstrahepatik nedenler; (i) 

prehepatik PHT; portal ven ile ilgili olan 
durumlar, (ii) posthepatik PHT; karaciğerden 
sağ atriyuma kadar olan vasküler nedenler 
olarak sınıflandırılmaktadır. Çocukluk çağında 
ekstrahepatik nedenler içerisinde prehepatik 
PHT sık görülen şeklidir ve daha çok portal 
ven trombozu zemininde gelişir2,3.

Posthepatik PHT’dan ise cerrahi komplikasyonlar, 
ilaç kullanımı, tromboza eğilim yaratan durumlar, 
kardiyak nedenler ve doğumsal vasküler 
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anomaliler gibi birçok etiyolojik faktör sorumlu 
olabilmektedir2,3. Budd- Chiari sendromu (BCS); 
hepatik venöz kan akımının terminal hepatik 
venüllerden sağ atriuma kadar herhangi bir 
nedenle engellenmesi sonucu meydana gelen 
seyrek görülen bir hastalıktır ve posthepatik 
PHT’nin en sık nedenidir2-4. Çocukluk çağında 
genellikle tromboz veya membranöz veb zemininde 
kronik BCS egemendir. Hastalar tipik olarak asit, 
karın ağrısı ve hepatomegali ile başvururlar. 
Uygun tedavi yapılmadığı takdirde karaciğerde 
ağır konjesyona ve nekroza, giderek fibrozise 
ve sonunda siroza neden olabilmektedir. Bazı 
hastalar da akut karaciğer yetmezliği tablosunda 
başvurabilmektedir. BCS’de medikal ve cerrahi 
tedavi uygulanırken, amaç hepatik konjesyonu 
azaltmak ve rekürrensleri önlemektir3,5.
Bu çalışmada ülkemizin önemli bir çocuk 
hepatoloji merkezinin posthepatik PHT’li 
hastalarında etiyolojik faktörler, klinik özellikler 
ve tedavi sonuçları geriye dönük olarak 
değerlendirilmesi amaçlanmıştır.

Materyal ve Metot
Çalışmaya 1993-2006 yılları arasında Ege 
Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Gastroenteroloji 
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dalı’nda izlenen 
11 hasta (Grup 1) ile Organ Nakil Merkezi’nde 
izlenen karaciğer nakli sonrasında gelişen 
posthepatik PHT’li beş hasta (Grup 2) alınmış; 
hastalar dosya kayıtlarından geriye dönük olarak 
klinik bulguları, etiyolojik nedenleri, tedavileri 
ve tedavi sonuçları değerlendirilmiştir.
Bilim dalımızda tüm hastalara tanı anında 
karaciğer hastalığının etiyolojisine yönelik 
rutin hematolojik ve biyokimyasal testlere ek 
olarak renkli portal doppler ultrasonografi, 
ekokardiyografi ve vasküler yapılarda patoloji 
saptanan hastalarda MR portografi ya da 
anjiografik girişimler yapılmaktadır. Yine gerekli 
hastalarda tanıya yönelik ya da karaciğerdeki 
hasarın derecesini belirlemek amacıyla karaciğer 
biyopsisi yapılmaktadır. Vasküler tromboz 
saptanan hastalarda tromboz paneli (homosistein 
düzeyi, antitrombin III düzeyi, protein C ve 
protein S seviyesi, MTHFR (metilen tetrahhidro 
folat redüktaz), faktör V Leiden, protrombin 
20210 gen mutasyonu, faktör düzeyleri, 
plazminojen düzeyleri) ve endike olduğu 
durumlarda tanıya yönelik kemik iliği incelemesi 
yapılmıştır. Tüm hastalara hem tanısal hem 
de tedavi amacıyla üst gastrointestinal sistem 
endoskopisi yapılmıştır.

Bulgular

Çalışmaya alınan 16 hastanın (dokuzu kız, 
yedisi erkek) ortalama yaşı 10.8 (1-17 yıl) yıldı. 
Hepatoloji polikliniğinde izlenen 11 hastanın 
poliklinikte izlenen tüm karaciğer hastalarına 
oranı %4 (n=269) iken, organ nakil merkezinde 
izlenen beş hastanın karaciğer nakli yapılan 
çocuk hastalara oranı %4.3 (n=110) olarak 
bulunmuştur.

Hastaların başvuru anında gözlenen semptom 
ve fizik muayene bulguları sırasıyla; 13’ünde 
(%81.2) tıbbi tedaviye dirençli asit, 10’unda 
(%62.5) hepatomegali, dokuzunda (%56.2) 
splenomegali ve dokuzunda da (%56.2) ösefagus 
vardı. İki karaciğer nakilli hastada asit olmadan 
sadece sağ hidrotoraks bulguları saptandı.

Başvuru anında yapılan tam kan sayımında 
dördünde (%25) anemi, birinde (%6.2) polistemi, 
ikisinde (%12.5) de trombositoz saptandı. 
On hastada (%62.5) karaciğer enzimlerinde 
yükseklik, yedisinde de (%43.2) koagulasyon 
testlerinde bozukluk saptandı. Hepsinde 
hipoalbünemi (albümin <3.5 gr/dl), 12’sinde 
(%75) hiponatremi (Na+ <132 mEq/L) vardı.

Hastalara tanı amacıyla yapılan renkli portal 
doppler ultrasonografi incelemesinde 12 
hastada (%85.7) hepatik venle sağ atrium 
arasındaki venöz sistemde darlık saptandı. 
Klinik bulguları posthepatik PHT ile uyumlu 
olan iki hastada tanı MR portografi ile kondu. 
Yedi hastaya (%43.2) tanıyı desteklemek 
amacıyla venografi yapılmıştı. Ekokardiyografide 
iki hastada konstrüktif perikartditle uyumlu 
bulgu saptandı.

Sonuç olarak, radyolojik incelemeler sonucunda 
posthepatik PHT nedeni olarak sekiz hastada 
(%50) BCS, iki hastada (%12.5) konstriktif 
perikardit, bir hastada da (%6.2) doğuştan 
hepatik membranöz veb vardı. Karaciğer 
nakli yapılan beş hastada ise erken dönemde 
hepatik venin anastomoz sınırında darlık 
saptanmıştı. Bu hastalarda dördüne kadavradan 
tam karaciğer nakli yapılmıştı. Diğer hasta ise 
bilyer atrezi nedeni ile canlı karaciğer nakli 
yapılan ve “interrupted vena cava”sı olan hasta 
idi (Şekil 1).

Üç hastada homozigot, bir hastada “compound” 
heterozigot MTHFR mutasyonu, iki hastada 
faktör V Leiden mutasyonu ve bir hastada 
protein C eksikliği saptandı. Karaciğer nakilli 
hastalar dışında biyopsi yapılan beş hastada 
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erken veya geç evrede sirotik değişikliklerle 
beraber santral ven etrafında konjesyon bulguları 
vardı (Tablo I).

Budd-Chiari sendromlu beş hastaya tıbbi tedavi 
(diyet, diüretik, albümin tedavisi) yapıldı. 
Bu hastalardan biri karaciğerinde sirotik 
değişiklikler olduğu için nakil listesine alındı. 
Tıbbi tedavi altındaki bir hasta kaybedildi, 
iki hasta da izlemden çıkmıştı. Cerrahi 
işlem olarak; bir hastaya TIPS (transhepatik 
porto-sistemik şant), bir hastaya mezokaval 
şant, bir hastaya Lee-Ven şant ameliyatı 
yapıldı. Lee-Ven şantı yapılan hasta şant 
ameliyatından altı ay sonra kaybedildi. İki 
konstrüktif perikarditli hastadan birisinde 
tüberküloz perikardit saptandı, iki hastaya da 
perikardiyektomi uygulandı. Karaciğer nakilli üç 
hastaya stent, iki hastaya dilatasyon uygulandı; 
stent sonrası hastaların klinik bulgularının 
gerilediği gözlendi, ancak iki hastada restenoz 
saptandı. Bir hastaya kronik HCV nedeniyle 
retransplantasyon yapıldı ve nakil sonrası 
kronik rejeksiyondan kaybedildi.

Şekil 1. Budd-Chiari sendromlu 12 yaşındaki 
hastamızın venokavagrafisinde hepatik venin vena kava 

inferiora çıkışında darlık (siyah ok).

Tartışma

Hasta grubumuz içinde BCS en sık posthepatik 
PHT nedeni idi. Akut BCS hastalarımızda 
rastlanmazken, en sık obstrüksiyon nedeni 
tromboza eğilim yaratan genetik mutasyonlardı. 
BCS semptomatik olduğunda karın ağrısı, 
hepatomegali, portal hipertansiyon ile bazende 
masif nekroz ve hızla karaciğer fonksiyonlarında 
bozulma ile karakterize ve sıklıkla fatal bir 
hastalıktır5.

BCS ile portal venöz tromboz birlikteliği 
de görülebilmektedir. Bir çalışmada 282 
BCS’li hastanın 42’sinde portal ven trombozu 
birlikteliği belirtilmiş, %64’ünde sistemik 
hiperkoagülabilite saptanmıştır6.

Behçet hastalığı Türk popülasyonunda sık 
görülen büyük damarları tutan bir vaskülittir. 
Hepatik ven trombozu ile ilişkilidir. Kalıtsal 
trombotik nedenler faktör V Leiden mutasyonu, 
antitrombin III, protein C, protein S eksikliği 
gibi nedenler de etiyolojide rol oynar7-8. Bizim 
çalışmamızda BCS’ye en sık neden hepatik 
venlerde trombotik oklüzyon (5/8) idi. Bir 
hastamızda membranöz darlık söz konusu idi. 
Hastaların dördünde tromboza eğilim yaratan 
genetik mutasyonlar saptandı.

Myeloproliferatif hastalıklarla venöz tromboza 
eğilim arasındaki ilişki bilinmektedir. Bir 
çalışmada 460 esansiyel trombositoz tanılı 
hastaların 19’unda abdominal ven trombozu 
saptanmıştır. Bu hastaların tümünde kemik 
iliğinin esansiyel trombositoz ile uyumlu olduğu 
gözlenmiştir9. Bu çalışmamıza alınan BCS’li 
hastaların ikisinde trombositoz, birinde polisitemi 
nedeniyle kemik iliği değerlendirilmesi yapıldı. 
Normal kemik iliği bulguları izlendi.
Faktör V Leiden mutasyonu, homosistinemi 
durumlarının tromboza eğilimi açısından 
bakıldığında Çolak ve arkadaşlarının10 Türk 
hastalarda yaptıkları çalışmada kontrol grubuna 
göre, BCS’li vakalarda homosistein düzeyinin 
ve faktör V Leiden mutasyonunun anlamlı 
yüksek (%20) saptandığını bildirilmiştir. BCS’li 
sekiz hastamızından dördünde (%50) bulunan 
MTHFR (5-10 metilen tetrahidrofolat redüktaz) 
mutasyonu en sık saptanan mutasyondu. 
Mutasyon analizi yapılan BCS’li beş hastamızdan 
birinde heterozigot Faktör V Leiden mutasyonu 
saptandı. Kumar ve arkadaşları11 Hintli hastalarda 
faktör V Leiden ve protrombin gen mutasyonunu 
BCS etiyolojisinde araştırmışlar, ancak hastaların 
bu mutasyonlarla ilişkisinin olmadığını 
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bildirmişlerdir. Bu mutasyonun incelendiği beş 
hastamızdan birinde heterozigot glikoprotein 3B 
mutasyonu saptanmıştı. Bu hastada beraberinde 
homozigot MTHFR mutasyonu da saptandı.

Hem karaciğer nakil sonrası hem de diğer 
nedenlerden kaynaklı posthepatik PHT’da 
hepatik venöz darlıkların tanısı klinik olarak 
güçlükler yaratabilmektedir. Posthepatik PHT 
tanısında renkli portal doppler ultrasonografi 
ile venografi kıyaslandığında uyumu çok iyidir. 
Başlangıçta tanı tekniği için renkli portal 
doppler ultrasonografi tercih edilebilir12,13. 
Posthepatik PHT tanısı alan hastalarımızdan 
12’sinin (%85.7) tanısı doppler ultrasonografi 
ile sağlanmıştı. Doppler ultrasonografi tanı 
için ilk kullanılacak yöntemken, eğer tanı için 
prediktif değilse anjiyografi (venokavagrafi) 
yapılmalıdır. Tanı gecikmesi karaciğer naklinde 
greft rejeksiyonuna, BCS’li hastalarda da siroz 
gelişimine yol açabilir14. Hasta grubumuzda 
ilk tanı tekniği olarak renkli portal doppler 
ultrasonografi kullanılırken, ayırıcı tanı açısından 
ekokardiyografi ile hastaların tümünde kardiyak 
nedenler incelenmiştir. Hastaların önemli bir 
kısmında MR anjiografi ve venokavagrafi ile 
tanı desteklenmiştir.

Budd-Chiari sendromunda obstrüksiyon uzadıkça 
intrahepatik venöz konjesyona bağlı nekroz 
ve fibrozis nedeniyle siroza kadar ilerler. Bazı 
hastalarda akut karaciğer yetmezliği gibi karaciğer 
testleri hızla bozulur. Tang ve arkadaşları16 
BCS’li 45 vakanın karaciğer biyopsi örneklerini 
değerlendirmiş; sentrilobüler konjesyon, 
sentrilobüler nekroz, lobüler inflamasyon, portal 
inflamasyon, perisentral fibrozis, periportal 
fibrozis araştırıldığında en sık sentrilobüler 
konjesyon ve önemli bir kısmında fibrozis 
bulguları izlendiğini bildirmişlerdir. Bizim 
çalışmamıza aldığımız BCS’li dört hastanın 
karaciğer biyopsi bulguları değerlendirildiğinde 
üçünde sirotik karaciğer bulguları izlenirken, 
ikisinde santral ven etrafında konjesyon ve 
dilatasyonlar izlenmekteydi.

Budd-Chiari sendromunda tıbbi tedavi olarak 
diüretikler, antikoagülanlar, parasentez ve 
antitrombolitikler kullanılmıştır. Ancak tıbbi 
tedaviye yanıt iyi değildir. Ahn ve arkadaşları10 

12 hastada yalnızca tıbbi tedaviyle iki yıllık 
sağ kalım oranını %9 olarak belirtmektedirler. 
BCS’li hasta grubumuzda mortalite iki hastada 
iken bir hasta halen tıbbi tedavi ile izlemdedir; 
iki hasta izlem dışındadır.

Son yıllarda BCS tedavisinde anjiyoplasti, 
fibrinolizis, endoprotez stent uygulama, TİPS 
(transjuguler intrahepatik portosistemik şant) 
gibi angiyografik teknikler en az diğer cerrahi 
teknikler kadar başarılı bulunmuştur6,17,18. 
Endovasküler tedavi yöntemleri cerrahi tekniğe 
göre daha az invazif yöntemlerdir. Hepatik ven ve 
vena kava inferior veblerinde ilk tedavi seçeneği 
olarak önerilmektedir11. Hepatik ven trombozu 
ve portal hipertansiyonlu hastalarda cerrahiye 
yardımcı yöntemler olarak önerilmektedir19. 
BCS’li hastalarımızdan iki hastaya cerrahi şant 
ameliyatı ve bir hastaya TİPS uygulanmıştır. 
Cerrahi tedavi uygulanan bir hasta kaybedilmiştir. 
Rekombinant doku plazminojen aktivatörü ile 
trombolitik tedavisinin akut BCS’li hastalarda, 
özellikle taze trombüs düşündüren durumlarda 
başarılı olabileceğini belirten yayınlar vardır20. 
Trombolitik tedavi yalnızca küçük bir hasta 
grubunda etkili bulunmuştur11,21.

Karaciğer nakli sonrasında rejeksiyondan sonra 
görülenen en sık komplikasyonlar vasküler ve 
biliyer komplikasyonlardır. Bu komplikasyonlar 
anastamoz bölgelerinde meydana gelir. Sık 
görülen vasküler komplikasyon hepatik arter 
trombozudur. Yılmaz ve arkadaşlarının22 yaptığı 
bir çalışmasında 69 karaciğer nakilli çocuğun 
yedisinde hepatik ven trombozu saptanmıştır. 
Bizim hasta grubumuzda özellikle karaciğer 
nakil sonrası anastomoz darlığı saptanan beş 
hastamızda uygulanan dilatasyon ve/veya 
stent yerleşiminden belirgin fayda gördükleri 
saptandı. Girişimsel radyolojinin avantajı 
kronik karaciğer hastalığı nedeniyle genel 
durumu bozuk ve major ameliyat geçiren nakilli 
hastalarda daha az invaziv olmasıdır. Huang ve 
arkadaşlarının23 yaptığı bir çalışmada karaciğer 
nakil sonrası hepatik venöz darlıklarını 136 
vakanın yedisinde saptamışlardır. Hastalarda 
masif asit olduğunu belirtmişlerdir. Bizim 
çalışma grubumuzda yer alan karaciğer nakil 
sonrası asiti gerilemeyen hastalarda (5/110) 
hepatik ven ve vena kava inferior anastomoz 
darlığı saptanmıştı. Hastalar stent ve dilatasyonla 
tedavi edilmişti. Nakilli hastalarımızdaki 
vasküler komplikasyonlar 1997-2004 yılları 
arasında nakil olan hastalarımızda gözlenirken 
2004’ten itibaren nakil yapılan hastalarımızda 
posthepatik portal hipertansiyon gözlenmemesi 
de dikkat çekicidir. Bu da gelişen cerrahi 
tekniklerin önemini göstermektedir. Nakilli 
hastalarımızda risk faktörü olacak mutasyonlar 
saptanmazken bir hastada heterozigot faktör 
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V Leiden mutasyonu izlenmiş, fakat tedavi 
gerekmemiştir. Nakilli hastalarımızda uygulanan 
tedavi teknikleri endovasküler yöntemlerdi ve 
tedaviye yanıtın tüm hastalarda mükemmel 
olduğunu gözlemledik.

Sonuç olarak mortalitesi yüksek bir hastalık 
grubunu oluşturan posthepatik PHT’de uygun tanı 
yöntemleri ile tanınıp, erken tedavi sağlanması 
önemlidir. Hasta grubumuzda çocukluk dönemi 
hepatik venöz çıkış obstrüksiyonları nedeni 
olarak; doğuştan ve edinsel trombotik olaylar, 
karaciğer nakli, konstriktif perikardit görülürken, 
etiyolojide tromboza eğilim yaratan mutasyonlar 
en sık nedenlerdi. MTHFR mutasyonu tromboza 
eğilim yaratan en sık mutasyon idi. Erişkin 
hastalarda görülen trombotik nedenler, myelo-
proliferatif hastalık ile Behçet hastalığı ve 
lupus gibi vaskülit tabloları hasta grubumuzda 
saptanmadı. Hastalarda tedaviye dirençli asit 
en sık gördüğümüz klinik bulgu idi. Tedaviye 
dirençli asiti olan hastalarda başlangıçta renkli 
portal doppler ultrasonografi incelemesi, 
konstriktif perikardit açısından ekokardiyografi 
ile değerlendirilmesini, özellikle akraba evliliği 
oranı yüksek olan toplumumuzda tüm hastaların 
değerlendirmesinde tromboza neden olan 
mutasyonların incelenmesini önermekteyiz.
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