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OLGU SUNUMU

RBIKTB

Gebelikte Tam1 Konulan Budd-Chiari Sendromu Takip ve Yonetimi — Olgu Sunumu

Follow-up and Management of Budd-Chiari Syndrome Diagnosed During Pregnancy - Case Report

Reyhan AYAZ ', flayda Lo¢lar KARAALP'

1. Medeniyet Universitesi, Istanbul, T lirkiye

OZET

Budd-Chiari (BCS) sendromu hepatik venoz kanin kalbe
ulasim yolunda obstriiksiyonu sonucu konjesyona bagh kara-
ciger hasarina sebep olan gebelikte nadir rastlanan bir klinik
tablodur. Etiyolojisinde gebelik, oral kontraseptif kullanima,
myeleoproliferatif hastaliklar, antifosfolipid antikor sendromu
gibi tromboza egilim yaratan altta yatan bir¢ok hastalik mev-
cuttur. BCS'li kadinlarda gebelik ve gebelik sonrasi yonetim ve
gebelik sonuglart hakkinda yeterli veri bulunmamaktadir. Bu
olgu sunumunda antifosfolipid antikor sendromu zemininde
BCS gelisen gebe olgusu bildirilmistir.

Anahtar Kelimeler: budd-chiari sendromu, antifosfolipid an-
tikor sendromu

ABSTRACT

Budd-Chiari syndrome is a clinical disorder that causes
congestive liver damage as a result of obstruction of hepatic
venous blood flow. Many underlying factors cause thrombosis
such as pregnancy, oral contraceptive use, myeleoprolifera-
tive diseases, antiphospholipid syndrome (aPL). Due to BCS
is rarely seen in pregnancy, there are limited data , regarding
pregnancy outcome and management during the pregnancy and
postpartum period. In this case report, we describe a case of pa-
tients with BCS developed based on aPL during the pregnancy.

Keywords: budd-chiari syndrome, antiphospholipid syndrome
GIRIS

Budd-Chiari sendromu (BCS) hepatik ven veya
inferior vena cava terminal bolgesindeki obstriiksi-
yona sekonder olusan, sag kalp yetmezligi ve kons-
triiktif perikardit olmaksizin siniizoidal konjesyon,
iskemik karaciger hasar1 ve portal hipertansiyon ile
karakterize nadir bir hastaliktir (1). Olusan tikanik-
ligin temel sebebinin tromboz oldugu bilinmektedir.
Nadir olmasina ragmen geng kadinlari etkilemekte-
dir (2). Hematolojik hastaliklar (myelodisplastik-
neoplazm, paroksismal nokturnal hemoglobinuri),
trombofili (faktor V Leiden, protrombin G20210A
mutasyonu), antifosfolidipid sendromu, oral kont-
raseptiflerin yan1 sira gebelik BCS olusumunda bir
risk faktoriidiir (3). Tan1 temel olarak goriintiileme
yontemleri ile konulmaktadir. Tedavi basamaklari
oncelikle medikal olarak antikoagiilasyon, sonrasi
minimal invazif yontemler olan tromboliz, perkutan
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anjiyoplasti, transjuguler intrahepatik portosistemik
sant (TIPS), agir olgularda ise cerrahi portosistemik
sant ve son olarak da karaciger transplantasyonu-
dur. Bu olgu sunumunda klinigimizde 2019-2020
yillar1 arasinda 32 yasinda bilinen pregestasyonel
diyabetes mellitusu (PGDM) olan ve 3. gebeligi
sirasinda antifosfolipid sendromuna (AFAS) sekon-
der Budd-Chiari sendromu gelisen vaka sunularak
gebelik sirasinda nadir karsilagilan Budd-Chiari
Sendromunun takip ve tedavisi i¢in literatiire katki-
da saglanmustir.

OLGU

32-yasinda G3P0A2 insiilin bagimli PGDM
Oykiisii olan 17. gebelik haftasinda rutin batin mua-
yenesi sirasinda kaput medusa goriiniimii tespit edil-
mis hasta ileri tetkik ve tedavi amagl klinigimize
yonlendirilmistir. Yapilan fetal anatomik tarama ve
fetal ekokardiyografik incelemeler normal sinirlar-
da tespit edilmistir. Hastanin dnceki 2 gebeliginde
ovulasyon augmentasyonu kullanilmis olup her iki
gebelik de ilk trimesterde (<12. gestasyonel hafta)
disiik ile sonug¢lanmistir. Hastanemizde yapilan he-
patobilyer ultrasonografik incelemede hepatosple-
nomegali, karaciger kollateral damarlanmalarin
varligi, tromboz goriiliirken batinda asit saptanma-
di. Ozefagogastroskopide distal 6zofagusta kiiciik
diiz varisler izlenmis olup endoskopik siniflamaya
gore (4) F1 varis olarak degerlendirildi. Yapilan ge-
nis kapsamli laboratuvar tetkiklerinde (Hb: 9,2 g/
dl, WBC: 6,950 mm?, Plt: 110.000 mm?3, INR: 1,03,
APTT:35,7 sn, PTZ: 13,9 sn, Na:136 mEq/L,Klor:
109 mEq/L, BUN: 24 mg/dl, Kreatinin: 0,52 mg/
dl, AST: 21 U/L, ALT: 17 U/L, ALP: 70 U/L, Total
protein: 55,2 g/dl, Albumin: 3,4 g/dl, demir paneli
normal olarak tespit edildi. Hepatit markerlar1 ve
lupus antikoegiilan1 negatif olarak degerlendirildi.
Tekrarlayan diisiik Oykiisii olan hastada 12 hafta
arayla 2 kez antikardiyolipin (aCL) Ig M pozitif-
ligi saptanmistir. aCL IgM pozitifligi ve tromboz
Oykiistiniin varlig1 nedeniyle hasta antifosfolidip
sendromu olarak kabul edildi. Trombofili panelinde
MTHFR C677T VE MTHFR A1298C heterozigot
mutant iken FV Leiden ve Promtrombin G20210A
normal olarak goriildii. Hastaya kilosuna uygun
diisiik molekiil agirlikli heparin tedavisine baslan-
di. Hasta gebeligini 6grendigi andan itibaren dnce-
ki gebeliklerinde abort olmasi iizerine antiagregan
tedaviye (aspirin 100 mg) dis merkezde baslanmis
olup takip sirasinda kullanmaya devam etmistir. 30.
gebelik haftasinda hasta erken dogum tehdidi tanisi
ile hastaneye yatirildi. Ekstremitelerinde kasinti ta-
riflemesi, transaminaz degerlerinde yilikseklik (AST
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62 U/L, ALT: 102 U/L) ve aglik safra asiti16.7p-
mol/L (normal <10pumol/L) belirlenmesi {izerine
gebelik kolestazi tanisi ile ursodeoksikolik asit 8 sa-
ate 250 mg seklinde tedavi baglandi. Hastanin sanci
hissetmesi, NST takiplerinde kontraksiyonu olmasi
lizerine nifedipin ile tokoliz basland1 ve betameta-
zon 12 mg 24 saat ara ile yapildi. Takiplerinde karin
on duvarmdaki varislerin genislemesi ve sternum
lizerine dogru yayilmasi nedeniyle 6zfagogastros-
kopikopi tekrar1 yapildi ve 6zafagus varisleri F2
seviyesine ilerledigi goriildii.

Sikayetlerinin gerilmesi sonrasinda hasta mev-
cut tedavi ile ayaktan haftalik transaminaz degerleri
ve obstetrik agidan takibe alindi. 33 hafta 6 giinliik
iken hastanin agrili vajinal kanamasi olmasi {izeri-
ne ablasyo plasenta 6n tanisi ile acil sezaryanla tek
canli erkek bebek 1. ve 5. dakikada 3-6 Apgar skoru
ile dogurtuldu. Postpartum diisiik molekiil agirlikli
heparin tedavi dozunda devam edildi ve dogumdan
1 hafta sonra coumadine gegis i¢in kdprii tedavisi
diizenlendi.

TARTISMA

Budd-Chiari Sendromu genellikle dogurganlik
caginda kadmlan etkileyen son derece nadir gorii-
len bir hastalik olup insidansi 1/10°7 arasinda de-
gismektedir (5). Ren ve ark. yaptigi metaanalizde
gebelikle iliskili Budd-Chiari Sendromu prevalansi
%6.8 olarak bildirmistir (6). Hastaligin prezentas-
yonu degiskenlik gostermekle beraber akut tabloda
en sik semptomlar abdominal agri, intraabdominal
asit ve hepatomegali triad1 iken kronik vakalarda
ise portal hipertansiyonla iligkili semptomlardir (1).
Hastaligin temel mekanizmasi hepatik ven veya in-
ferior vena kavadaki tromboz olusumudur. Hema-
tolojik hastaliklar (myelodisplastik neoplazm, pa-
roksismal nokturnal hemoglobinuri, vb), trombofili
(faktor V Leiden, protrombin G20210A mutasyonu,
vb.), antifosfolidipid sendromu, oral kontraseptif
kullanimi gibi birgok faktdr BCS gelisimi agisindan
risk olusturmaktadir. Gebe iken veya OKS kullanir-
ken hepatik ven trombozu meydana geliyorsa altta
yatan kalitsal veya edinsel bir trombofili olma ih-
timali yiiksektir (7). Virchow triadi1 olarak bilinen
hiperkoagiilabilite, vendz staz ve vaskiiler hasar ge-
belikte olusan fizyolojik (kan voliimiinde artig, hi-
poproteinemi) ve anatomik (intraabdominal basing
artis1, uterusun inferior vena kava ve lenfatik sis-
tem iizerine basisi) degisikliklerle ortaya ¢ikmakta
ve tromboza egilimi artirip BCS gelisimine neden
olabilmektedir (8). Gebeligi sirasinda BCS gelisen
vakalar literatiirde sinirlidir ve genellikle hiperko-
agiilopatinin en fazla oldugu postpartum dénemde
gelismektedir. Bu sebeple gebelik sirasinda sapta-
nan BCS i¢in literatiirde mevcut bir tedavi proto-
kolii bulunmamaktadir. Hindistan'da yapilmis olan
eski caligmalarda gebelik sirasinda veya postpartum
donemde tedavisiz takip edilen BCS’li olgularda 1
yil igerisinde %50’ye varan mortalite bildirilmisken
(3, 9) yakin zamanli ¢aligsmalarda BCS tanis1 konu-
lup tedavisi baglanmis hastalarda maternal sonugla-
rin iyilestigine dair verilere ulagilmistir (2, 10).

Bu olgu sunumunda PGDM 6ykiisii olan rutin
gebelik takipleri sirasinda fizik muayenede kaput
medusa goriilmesi iizerine yapilan ileri tetkiklerle
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Budd-Chiari teshisi konulmustur. Bu hastamizin
ilk gebeligi 8. haftada, ikinci gebeligi 12. haftada
missed abortus ile sonug¢lanmistir ve bu gebeligi si-
rasinda batin 6n duvarda kaput medusa saptanmasi
iizerine yapilan radyolojik goriintiilemelerde has-
tada hepatik vendz tromboz tespit edilmistir. Hasta
klinik kriterlerden 10. gebelik haftasindan biiyiik bir
gebelik kaybi olmasi ve hepatik ven trombozu ge-
lismesi ve laboratuar kriteri olarak antikardiyolipin
IgM antikoru 12 hafta ara ile 2 kez pozitif saptan-
mast nedeniyle AFAS tanisi almistir (Tablo 1).

Tablo 1: Revize Sapporo Klasifikasyon Kriterleri (20).

Klinik Kriterler
1. Vaskiiler tromboz: Herhangi bir doku ya da organda
en az bir kez olan arteryel, venoz ya da kii¢iik damar
trombiisii
2. Gebelik morbiditesi:
a.>10 hafta 1 ya da daha fazla morfolojik olarak normal
fetus Sliimii ya da
b. <34. Hafta 1 ya da daha fazla morfolojik olarak nor-
mal, eklamsi, agir preeklamsi ya da plasental yetmezlige
bagli premature dogum
c¢. <10 hafta 3 ya da daha fazla ard arda spondan abor-
tus. Maternal ve paternal anormallikler diglanmali.
Laboratuar Kriterler

a. Plazmada lupus antikoagulan varligi, en az 12 hafta
arayla iki ya da daha fazla pozitiflik

b. Serumda Anti-Kardiolipin IgM ve/veya IgG pozitifli-
§i, orta ya da yiiksek titrede pozitifligi (> 401U ya da 99
percentilden fazla), en az 12 hafta ara ile 2 ya da daha
fazla pozitiflik, ELIZA yontemiyle
¢. Serum ya da plazmada Anti- gZGPl antikorlar IgG
ve/veya IgM pozitifligi, 12 hafta ara ile yapilan 2 ya da
daha fazla yapilan 6l¢imle, ELIZA yontemiyle

Kesin Tani: En az bir klinik ve bir laboratuar kriter olmali.

Bu vakada Budd-Chiari Sendromu gelisimi-
ne egilim yaratan risk faktorlerin AFAS ve gebelik
oldugu disiiniilmustiir. Eski caligmalarda yiiksek
morbidite ve mortalite goriilmesinden dolayr BCS
mevcut olan veya gebeligi sirasinda BCS olan has-
talarda gebelik devami Onerilmemekteydi (9). An-
cak antikoagulan tedavi, karaciger dekompresyonu
uygulamas (transjugulerintrahepatikportosistemik-
sant-TIPS) ve multidisipliner yaklagimla maternal
mortalite ve morbiditede azalma elde edilmistir
(11). Rautou ve ark 16 BCS’li hastanin 24 gebeligini
takip etmisler, maternal 6liim bildirmemisler fakat
takipler sirasinda tromboz, kanama, TIPS okliizyo-
nu sonucunda bir hastada dogum sonrasi karaciger
transplantasyonu bir diger hasta da TIPS ihtiyaci
oldugunu bildirmislerdir. 20. gebelik haftasinin ile-
risinde maternal ve fetal sonuglar iyi oldugu igin ge-
beligin kontraendike olmadigi sonucuna varilmistir
(2). Gebelikte Budd-Chiari sendromunun agirligini
belirleyen veya gebeligin hastaligin prognozu iizeri-
ne etkisini bildiren bir siniflama hentiz yoktur. Fakat
rutin hastalarda asit varligi, kreatinin seviyesi, yasi
ve Pugh skorunu igeren prognostik indeks hesapla-
nabilir (12). Bizim hastamizda asitin ve ensefalopa-
tinin olmamasi, kreatinin, albumin, INR ve bilirubin
degerlerinin normal sinirlarda olmasi, 32 yasinda
olmasi nedeniyle skor 5.4 altinin hesaplanmis ve bu
hasta diisiik riskli olarak degerlendirildiginden dola-
y1 gebeligin devamina karar verilmistir. Merz ve ar-
kadaglar1 Budd-Chiari Sendromu gelisen gebelerde,
kardiyovaskiiler hastaliklar i¢in Avrupa Kardiyoloji
Cemiyetinin 2011 yilinda yapmis oldugu diinya sag-
lik orgiiti (DSO) smiflandirmasindan esinlenerek
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DSO kriterlerine gére danismanlik verilmesi icin
BCS smiflandirmasi yapilmasini 6nermektedir (8).
Gebeligin devamina karar verilmesinden sonra has-
taya diigiitk molekiil agirlikli heparin teropatik doz-
da baslanmistir. Hasta tekrarlayan gebelik kayiplari
sebebiyle gebeligini 6grendigi birinci trimesterde
aspirin 100 mg dis merkezde baslanmig ve tedavi-
ye devam etmekte idi. Rai ve ark diisiik doz aspirin
ile heparin kombine tedavisinin AFAS hastalarinda
dogum oranlarinda anlamli bir artisa sebep oldu-
gunu gdstermistir (13). Hastanin ekstremitelerinde
kasmti olmasi, KCFT degerlerinde artis izlenmesi,
achk safra asidi 16.7 pmol/L (ref<10umol/L) ola-
rak saptanmasi iizerine gebelik kolestazi tanisiyla
ursadeoksikolik asit baslandi. Takibinde kaput me-
dusa goriiniimiinde ilerleme olmasi nedeniyle tekrar
endoskopi yapilmis ve 6zafajial varisleri F2 sevi-
yesine ¢iktigi izlenmistir ancak hastada karaciger
dekompresyon tedavisine ihtiya¢ duyulmamistir.

Espinosa ve ark.’in 2001 yilinda yapmis ol-
dugu AFAS’a sekonder BCS tanis1 alan vaka serisi
ve metaanaliz ¢alismasinda, AFAS hastalarinin ilk
prezentasyon bulgusunun %65 ile BCS oldugu bil-
dirilmistir (7). Bizim vakamizda da hasta ilk kaput
medusa goriinimii ile prezente olmus ve yapilan
doppler ultrason ile tromboz teshisi konularak BCS
tanist almistir. Literatiirde gebelik oncesine BCS
olan ve gebelik sirasinda takip edilen hastalar mev-
cuttur (14, 15). Ancak gebeligi sirasinda AFAS’a
sekonder Budd-Chiari gelisen simirli sayida vaka
vardir. Segal ve ark. 34. gebelik haftasinda preek-
lampsi ile hastaneye bagvuran ve o an Budd-Chi-
ari tanist alip gebeligi dogumla sonuglandirilan bir
vaka sunmuglardir (16). Pati ve ark. ise kaput me-
dusa goriiniimiine sahip erken membran riiptiirii se-
bebi ile 32. gebelik haftasinda sorunsuz sezaryen ile
dogum yapan bir BCS hastas1 sunmuslardir (17). Bu
iki vakada da maternal ve fetal sonuglar iyi seyret-
mistir. Ancak Joffe ve ark.’in 12. haftada karin agri-
st bulant1 kusma ile hastaneye basvuran ve yiiksek
transaminaz degerleri, batinda asit, hepatospleno-
megalisi mevcut olan Lupus tanili hastaya klinik ve
MR gorintiilemesi ile AFAS’a sekonder BCS tanisi
konulup, dilatasyon ve kiirataj yapildig1 bildirilmis-
tir. Bu hastada 12 hafta sonra BCS bulgular1 tama-
men ortadan kalktig1 gézlenmistir (18). Literatiirde
gebelik ile iliskili AFAS’a sekonder BCS tanisi alan
hasta az olmasindan dolay1 maternal ve fetal sonug-
lar i¢in elimizde yeterli veri yoktur. Ancak AFAS’I1
gebelerde abortus, intrauterin bebek dliimii, preterm
dogum, gebeligin hipertansif hastaligi, fetal geli-
sim geriligi olabilecegi bilinmektedir (19). Bizim
olgumuz da 33hafta 6 giinliik iken agrili abondan
vajinal kanama ile hastaneye basvurmus ve plasen-
ta dekolmani 6n tanisi ile acil sezaryen ile doguma
almmusti. Postpartum takipler ile maternal ve fetal
sonuglar iyi seyretmistir. Ozetle gebelik dncesinde
tan1 alan iyi kontrol altindaki BCS’li vakalarda ge-
belik kontraendike olmamakla beraber, BCS uzun
donemli stabil hastaligi olan kadinlarda gebelik si-
rasinda veya dogumdan sonra gebelige bagli olarak
6limle sonuc¢lanabilmektedir (9). Gebelik kayiplari,
prematiire dogum sik goriilmekle birlikte 20. gebe-
lik haftasin1 gectikten sonra maternal ve fetal prog-
noz iyi seyretmektedir (2). Gebelik sirasinda olusan
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bu tabloda gebeligin devami ve yonetimi radyolog,
gastroenterolog, hematolog, obstetrisyen ve perina-
tolog tarafindan olusan multidisipliner bir ekip ile
yakin takip edilmelidir. Tedavi protokolii olarak 6n-
celikle antikogulan tedaviler ve geregi halinde kara-
ciger dekompresyon tedavilerine gegilmesi Onerilir.
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