Hepatik venler ve/veya inferior vena kavanin

obstriksiyonuna verilen isimdir.

Posthepatik (postsiniizoidal) PHT nedenidir. .

taklit edebilir.
* Hepatojuguler reflii varhig
KC biyopsisinde eritrosit

ETiYOLOJI

Primer

%87 hastada en az 1 tane bulunur
Hiperhomosisteinemi

Herediter

* TT677 MTHEFR protein varyanti
* Protein C eksikligi

* Faktor V Leiden mutasyonu

* Protein S eksikligi

* Antitrombin eksikligi

* Faktor Il mutasyonu

Kazanilmis

* Miyeloproliferatif hastaliklar (en sik PV)
e Paroksismal noktlirnal hemoglobiniri
* Behget hastalig

* Antifosfolipid antikor sendromu
*  Gebelik

* Postpartum ilk 2 ay

e OKS kullanimi

» Ulseratif kolit

* Granulomatoz polianjit

ekstravazasyonu

TY ve konstriktif perikardit BKS’yi
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ETIYOLOJi devam

Sekonder

Vena kavaya disaridan basi

* Fokal noduler hiperplazi

* Kistler ya da abseler

e Kint abdominal travma

Vena kava akiminin invazyonu

* Hepatoselliler kanser (en sik kanser)
* Renal hicreli kanser

* Primer hepatik hemanjiosarkom

* Epitelioid hemanjiyoendoteliyoma
 inferior vena kava webleri

Vein
draining
caudate
lobe

Right Inferior Left
hepatic  vena cava hepatic
vein vein

Middle
hepatic
vein

Inferior ‘




KLASIK TRIADI

e Sag ust kadran agrisi
 Hepatomegali

e Asit

PREZENTASYON

e Subakut-kronik (%60)
Portal hipertansiyon
komplikasyonlari ve asit
e Akut (%20)

1 ayda gelisir

Klasik triad

* Fulminant (%5)

Bir ka¢ glinde gelisir
Akut KC yetmezligi
Hiperbilirubinemi,

Hiperkoagillabilite, Ensefalopati,
Siddetli hepatomegali, Masif asit,

Akut bobrek hasari

* Asemptomatik (%15-20)

Kaudat lob hipertrofisi
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LABORATUVAR TESTLERI

 KCFT'de bozulma

* Serum-asit albumin gradienti >1.1 g/dL

» Asit sivisi protein igerigi 22.5 g/dL (Erken)

* Asit sivisi protein icerigi <2.5 g/dL (Geg)

e Serum kreatinin ylksek olabilir

e Altta miyeloproliferatif hastalik olmasina ragmen CBC
hipersplenizm nedeniyle normal olabilir.

e Siddetli portal hipertansiyonda CBC normal ise
miyeloproliferatif hastalik diisiin.




TANISAL YAKLASIM Prognozda;

* Venografi altin standart test * CTP skoru

* ilk yapilmasi dnerilen test hepatik Doppler ultrason « MELD skoru

* Doppler yetersiz ise BT ya da MRG (gadolinyumlu MR BT’den « Rotterdam scoru

daha iyi)
* Gebede USG ve MR ilk tercih tanisal testler
e KC biyopsisi yalnizca tani konamayan vakalarda onerilir;
* Konjesyon
e KC hicre kaybi
* Sentrilobiiler fibrozis
* Nodiiler rejeneratif hiperplazi (kroniklerde)
» Sistemik hastalik taramasi yapilmali (Hiperkoagilasyon
taramasi, JAK2 V617F mutasyonu)
e Goruntuleme ile disaridan basi ve tm ekarte edilmeli
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TEDAVi
* Ik tercih tedavi: Antikoagiilasyon (survival artisi +)
e Antikoagulasyon hayat boyu devam etmelidir

* OKS kullanimi kontrendikedir

* Tum semptomatik hastalarda ven6z obstriksiyonun perkiitan
anjioplasti/stent yerlestirmesine uygunluguna bakilmalidir.

e Sx baslangicinin 2-3 haftasinda in situ tromboliz

* Antikoagulasyon ile iyilesme olmaz ise TIPS

* TIPS yanitsiz ya da fulminant prezentasyonda Karaciger
transplantasyonu




VAKA ORNEKLERI

Vaka-1

40 yasinda kadin hasta 2 haftadir giderek kotilesen sag Ust kadran
karin agrisi ve ilerleyici karin siskinligi sikayetleri ile basvuruyor.
Gecmis tibbi 6ykisinde 3 yil 6nce sag derin ven trombozu
gecirdigi ve 6 ay sure ile antikoagllasyon tedavisi aldigi 6greniliyor.
Hastanin bilinen kalp hastaligi bulunmuyor. Fizik muayenede
takipneik ancak hemodinamisi stabil. Skleralarda sarilik ya da
spider anjiyom izlenmiyor. Kardiyopulmoner muayene normal.
Abdomen muayenesinde sag Ust kadran palpasyonda hassas ve
tens asit mevcut.

Vaka-2

35 yasinda gravida 1, para 0 kadin hasta ilk trimesterinde son iki
haftadir artan karin ¢evresi ve sag list kadran karin agrisi nedeniyle
klinige geliyor. Pelvik agri veya akintisi tariflemiyor. Gegmis tibbi
oykulsiinde faktor V Leiden mutasyonunu oldugu 6greniliyor. Alkol
ya da IV ilag kullanimi yok. Yakin zamanda bakilan HIV, gonore,
sifiliz ve klamidya testlerinin negatif oldugu goriliyor. HBs antijeni
ve anti-HBc antikoru negatif, anti-HBs antikoru pozitif saptaniyor.
Vital bulgulari anormallik géstermiyor. Fizik muayenede sarilik,
abdominal distansiyon ile birlikte hassas olmayan hepatomegali ve
asit gorulur. Boyun venoz dolgunlugu izlenmiyor.

Ozellikle;

e OKS kullanimi

* Gecgmis oykusiinde hiperkoagilabl durum

* Miyeloproliferatif hastalik oykisu

* Behget hastalig

* PNH

* Gebelik

olan hastalarda

KCFT bozuklugu, asit, hepatomegali ve sag Ust kadran agrisi
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