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udd-Chiari sendromu (BCS), hepatik venöz çıkışın tıkanıklığıyla ka-
rakterize konjestif bir hepatopatidir. Bu tıkanıklık trombotik veya
trombotik olmayan nedenlerle meydana gelebilir ve hepatik venül-

lerden inferior vena kava (İVK) ve sağ atriyuma kadar herhangi bir yerde
görülebilir.1 BCS venöz olaylara bağlı primer olarak gelişebileceği gibi, he-
matolojik veya malign hastalıklara sekonder olarak da gelişebilir.1,2 Bu ne-
denle BCS tanısı konulan bir hasta altta yatabilecek hastalıklar açısından
mutlaka araştırılmalıdır. Feokromasitoma, sürrenal medullanın kromafin
hücrelerinden veya sürrenal dışı paraganglionik dokudan köken alan ço-
cukluk çağında nadir görülen bir tümördür.3 Feokromasitoma ile BCS bir-
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likteliği çok nadirdir.4,5 BCS’nin sık görülen ne-
denlerinden biri olan paroksismal noktürnal he-
moglobinüri (PNH), Coomb’s (-) hemolitik anemi,
intravasküler hemoliz bulguları ve venöz tromboz
birlikteliğinde mutlaka akla gelmelidir.6

Bu çalışmada, BCS, malign feokromasitoma ve
hemolitik anemi birlikteliği olan literatürdeki ilk
olgunun sunulması amaçlanmıtır.

OLGU SUNUMU

Beş yıl önce künt karın travması sonucu akut pan-
kreatit atağı geçiren, bu dönemde  hipertansif kon-
vülziyon hikâyesi olan olguda ileri incelemeler
(idrar katekolaminleri dâhil) sonucu patolojik bir
durum saptanmamıştı. Bu dönemden altı ay sonra,
iki gün içinde gelişen karın şişliği olan olguda yay-
gın asit [serum asit albumin gradienti (SAAG) >1,1;
portal asit ile uyumlu], hepatomegali, karın bilgi-
sayarlı tomografisi (BT)’nde sağ ve sol hepatik ven-
lerde trombüs saptanarak BCS tanısı alan olgunun
tromboza yatkınlık açısından yapılan tetkiklerinde
Faktör V Leiden, protrombin G20210A ve MTHFR
mutasyonları saptanmadı; antikardiyolipin ve 
antifosfolipid antikoru negatif idi; lupus antikoa-
gülanı saptanmadı, lipoprotein a, homosistein,
protein C, protein S, antitrombin III, Faktör 2, 8, 9,
10 düzeyleri normal sınırlar içinde idi. Bu dönemde
yine hipertansif olan olguya kaptopril başlanmış,
asit tedavisi ve antikoagülan tedavi başlanarak
kontrole gelmek üzere taburcu edilmişti.

Bir yıllık bir izlemden sonra kontrole gelmeyi
bırakan olgu, üç yıl geçtikten sonra karın şişliği,
karın ağrısı, sarılık ve idrar renginde koyulaşma şi-
kâyetleriyle başvurdu. Fizik muayenesinde vücut
ağırlığı ve boyu 3. persentilin altında, vücut ısısı
36,5oC, KTA: 140/dk, SS: 28/dk ve TA: 120/80
mmHg idi; cilt ve skleraları ikterik, burun ve du-
daklarından sızıntı tarzında kanaması mevcut olup,
sternum sol alt kenarda 2/6 sistolik üfürümü vardı.
Karaciğer mid-klaviküler hatta (MKH) 8 cm, ksi-
foid altında 4 cm, dalak MKH’de 10 cm idi. Karında
açıklığı yukarı bakan yaygın asiti,  göğüs ve karın
ön yüzünde venöz kollateralleri, pretibial 2(+) gode
bırakan ödemi mevcuttu. Nörolojik muayenesi
normal idi. İzlemi sırasında yüzünde kızarma ve hi-

pertansiyon atakları gözlendi. Laboratuvarında Hb:
3,1 g/dL, Hct: %9,3, MCV: 137 fl, MCH: 46 pg,
MCHC: 33 g/dL, KK: 680.000/mm3, RDW: %37,7,
BK: 5.600/mm3, PLT: 101000/mm3, retikülosit:
%28, haptoglobin: 0,29 g/L (N: 0,4-18 g/L), direk
Coomb’s: (-), PT: 30 sn (N: 12-14 sn), PTT: 76,5 sn
(N: 40-45 sn), INR: 2,9, AST: 56 U/L (N: 0-45 U/L),
ALT: 55 U/L (N: 0-40 U/L), LDH: 483 U/L (N: 0-
220 U/L), total bilirubin: 6,5 mg/dL (N: 0,1-1,2
mg/dL), direk bilirubin: 1 mg/dl (N: 0.0-0.4 mg/dL),
P: 1,5 mg/dL (N: 2,7-4,5 mg/dL), Ca: 7,8 mg/dL (N:
8,4-10,2 mg/dL), glukoz: 119 mg/dL (N: 60-105
mg/dL), albumin: 2,7 g/dL (N: 3,2-5,1 g/dL), koles-
terol: 82 mg/dL (N: 100-200 mg/dL) idi. Akut faz
reaktanları, diğer biyokimyasal tetkikleri ve alfa-
fetoprotein düzeyi normaldi. Periferik yaymada
sferosit ve şistosit yoktu; kemik iliği aspirasyonu ise
aplastik anemi, miyelodisplastik sendrom ve ma-
lignite açısından negatif idi. İdrarda bilirubin 2(+),
ürobilinojen 4(+), hemoglobin (+), pH: 5,5, dansite:
1017, parasentez sıvısında SAAG: 2,1, 300/mm3 po-
limorf nüveli lökosit gözlendi. Olgunun üç yıl
kontrole gelmediği dönemde son bir yıldır ilaçla-
rını hiç kullanmadığı öğrenildi. Hemolitik anemiye
bağlı yetmezlik bulguları olan olguya eritrosit
transfüzyonu, koagülopatisi ve kanaması olması ne-
deni ile taze donmuş plazma desteği, enfekte asiti
nedeni ile antibiyotik ve diüretik tedavi verildi.
Peritoniti kontrol altına alındıktan sonra hemoliz
bulguları devam eden olguya pulse steroid (metilp-
rednizolon üç gün 30 mg/kg; dört gün 20 mg/kg)
tedavi ve üst gastrointestinal sistem endoskopisinde
saptanan Evre II özofagus varisleri nedeni ile beta
bloker tedavi başlandı. Glukoz 6 fosfat dehidroge-
naz, piruvat kinaz, hemoglobin elektroforezi,
DEPT testi, serum bakır ve 24 saatlik idrarda bakır
düzeyi normal bulundu. Viral serolojileri (HAV,
HBV, HCV, TORCH, EBV, parvovirüs), otoanti-
korları (ANA, anti-dsDNA, LKM1, ASMA, AMA,
DTG IgA) negatif saptandı. Kanda epinefrin: 225.14
ng/L (N: 20-190), norepinefrin: 1476 ng/L (N: 70-
480), dopamin: 246.43 ng/L (N: 0-30), 24 saatlik id-
rarda vanil mandelik asit (VMA): 13,93 mg/gün (N:
2,3-5,2) idi. MEFV geninde mutasyon saptanmadı.
Üç boyutlu karın BT’de hepatik venlerde trombüs,
portal venlerde genişleme, splenik vende tortioze
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görünüm saptandı; ancak tümör odağına rastlan-
madı. Bunun üzerine I-123 ile metaiyodobenzil
guanidin (MIBG) sintigrafisi yapıldı; her iki sürre-
nal bez lojunda 24. saatte artmış düzeyde I-123
MIBG tutulumu gösteren alanlar yanı sıra karaci-
ğerde birkaç alanda artmış düzeyde ve heterojen
dağılım gösteren I-123 MIBG tutulumları izlendi.
Böylece karaciğere metastaz yapmış feokromasi-
toma tanısı kondu. Olguya kemoterapi tedavisi dü-
şünüldü; ancak ailenin kabul etmemesi nedeni ile
başlanamadı. Bir ay sonra ağır pnömoni ve hemo-
litik kriz ile tekrar başvuran, solunum yetmezliği
ve hepatik ensefalopati tablosu gelişen olgu destek
tedavilere rağmen kurtarılamadı. 

TARTIŞMA

PNH, BCS’ye neden olabilen hematolojik bir has-
talıktır.6 Klasik olarak kronik intravasküler hemo-
liz bulguları, kemik iliği yetersizliği ve trombozla
kendini gösteren PNH, hematopoietik kök hücre-
nin klonal bir hastalığıdır.7 PNH’li hastaların
%30’unda BCS gelişebileceği gibi, BCS’li hastaların
%5’inden de PNH sorumludur.2 Venöz tromboz
PNH’li hastaların %40’ında görülmekte ve morbi-
dite ve mortalitenin asıl sebebini oluşturmakta-
dır.6 Kathuria ve ark., 11 yıllık bir süreçte 2-16
yaşları arasında tanı alan 46 BCS’li hastayı ince-
ledikleri bir çalışmada 12 olguya prokoagülan ça-
lışma yapmış; sekizinde anormallik bulmuşlar ve
bu hastalardan birinde PNH saptamışlardır.8

PNH’de ölümün asıl sebebi trombotik komplikas-
yonlar iken, ikinci sırada tekrarlayan enfeksiyonlar
(üst solunum yolu ve akciğer enfeksiyonları) yer
almaktadır.9 Tanıda akım sitometrisi ile PNH
eritrositlerinde glikozilfosfatidilinozitole bağlı
CD55 ve CD59’un eksikliğinin gösterilmesi altın
standarttır.7 Olgumuzda anemi, retikülositoz,
haptoglobin düzeyinde düşme, indirekt hiperbi-
lirubinemi, yüksek LDH ve AST değerleri ile in-
travasküler hemoliz düşünüldü. İki kez Coomb’s
(-) hemolitik anemisi, hemoglobinürisi saptanan
ve hepatik venlerde trombozu olan olguda 
PNH olasılığı düşünüldü; ancak bu tanıya yöne-
lik ileri tetkik yapılamadı. PNH tanısını koyama-
mış olmamız olgunun zayıf yanını oluşturmakta-
dır. 

Hipertansiyon ve flushing atakları nedeni ile
bakılan serum epinefrin, norepinefrin, dopamin ve
24 saatlik idrarda VMA değerlerinin yüksek olması,
ancak BT’de tümör odağına rastlanmaması nedeni
ile yapılan I-123 MIBG sintigrafisinde her iki sür-
renalde ve karaciğerde I-123 MIBG tutulumları
gözlendi, olguya karaciğer metastazı yapmış ma-
lign feokromasitoma tanısı kondu. Genellikle fe-
okromasitomaların %80’i sürrenal medulladan
köken almaktadır.10 Feokromasitoma çocuk ve
adolesanlarda çok nadir olup, erişkinlere kıyasla bi-
lateral tümör sıklığı daha yüksek orandadır
(%20’ye karşılık %5-10).11 Malign feokromasito-
maya özgü bir histolojik yapı olmadığından, malign
hastalık ya lokal tümör invazyonunun gösterilmesi
ya da normal bölgeler dışında paraganglioma hüc-
relerinin varlığıyla tanımlanabilir. Uzak metastaz-
lar en sık kemikler, akciğerler ve karaciğeredir.3

I-123 işaretli MIBG sintigrafisinin spesifisite ve
sensitivitesi yüksek olup, sürrenal dışı 1 cm’den
küçük tümörleri saptayabilmektedir.3 Olgumuzda
BT’de tümör görülmeyip feokromasitoma tanısı I-
123 MIBG sintigrafisi ile konulabildi. Literatürde
ilk kez bir köpekte sürrenal feokromasitoma ile iliş-
kili Budd-Chiari benzeri bir sendrom rapor edil-
miştir.4 Feokromasitoma ve BCS ilişkisi bir insanda
ise ilk kez 2005 yılında Hong Kong’ta tanımlan-
mıştır. Bu vakada adrenalektomi ile birlikte İVK ve
sağ atriyumdan tümör trombusu başarılı bir şekilde
eksize edilmiştir.5 Feokromasitoma dâhil çeşitli
neoplazmların İVK’ye invazyonu BCS’ye neden
olabilmektedir.12 Ancak feokromasitomanın hepa-
tik vene invazyonuna dair bir bildiri yoktur. Olgu-
muzun da BT’sinde vasküler yapılara tümör
invazyonu yoktu. Olgunun beş yıl önce hipertansif
konvülziyonu olduğu dönemde bakılan idrar kate-
kolaminleri normal idi. Ek olarak, aradan beş yıl
geçtikten sonra ancak I-123 MIBG sintigrafisi ile
saptanabilecek kadar küçük boyutta tümörü olan
olguda feokromasitoma BCS’nin bir nedeni olarak
düşünülmedi. Malign feokromasitoma tedavisinde
tümör embolizasyonu, 131MIBG ile sistemik tedavi
veya kemoterapi (siklofosfamid, vinkristin ve da-
karbazin kombinasyonu) kısa süreli tümör regres-
yonuna ve semptomatik iyileşmeye neden olabilir.3

Ancak tüm tedavi yaklaşımları sınırlı olup, semp-
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tomlarda iyileşme görülen hastalarda yanıtlar kısa
sürelidir. Akciğer ve karaciğere metastaz varlığında
sürvi kısadır.13 Olgumuza ailenin onayı olmadığı
için herhangi bir tedavi verilemedi. Literatürde
hemolitik anemi ile ilişkili malign feokromasi-
toma vakalarının bildirildiğini gözlemledik.14,15

Olgumuzda bu birliktelik düşünülebilirdi; ancak
BCS ile PNH’nin daha yakın ilişki içinde olması,
ayrıca sferositik olmayan Coomb’s (-) hemolitik
anemi varlığı, periferik yaymada şistosit olma-
ması, kemik iliğinde patoloji saptanmaması ve 
hemoglobinüri birlikteliğiyle ileri tetkik yapıp
kesin tanıya varamamış olsak da olgudaki hemo-
litik aneminin PNH’ye bağlı olabileceğini düşün-
dük. 

Kontrole gelmediği sürenin son bir yılında an-
tikoagülan tedavi almayan olgunun koagülopatisi-
nin nedeni karaciğer parankim hastalığı olarak
düşünüldü. Bu olguda “red cell distribution width
(RDW)”nin çok yüksek olması karaciğer hastalığı

ile açıklanabilir. RDW’nin karaciğer hastalıkla-
rında prognostik indeks olarak kullanılabileceği,
yüksek RDW’nin bilirubin, PT, trombosit sayısı ve
albuminden bağımsız olarak kötü prognozla ilişkili
olabileceği belirtilmiştir.16 Ailevi Akdeniz Ateşi
(AAA) olan hastalarda hiperkoagülabilite gösteril-
mesine rağmen trombotik olayların oldukça nadir
görülmesi nedeni ile MEFV gen mutasyon analizi
rutinde önerilmemektedir.17 Ancak, Sarı ve ark.
BCS’li iki hastalarında MEFV geninde M694V/
M694V homozigot mutasyon saptamış ve BCS’li
hastalarda AAA’nın trombotik risk faktörü olabi-
leceğini düşünmüşlerdir.18 Bizim olgumuzda ise
MEFV geninde mutasyon saptanmadı. 

Sonuç olarak olgumuzda BCS’nin, tanısını
kesin olarak belirleyemesek de, PNH’ye bağlı ol-
duğunu düşündük. BCS’nin başka hastalıklara
ikincil olarak ortaya çıkabileceği ve bunların sap-
tanması için ileri incelemelerin mutlaka yapılması
gerektiği unutulmamalıdır.
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