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TORIFi

Qaraciyarin venoz qan axinini longidon xostoliklor tixanma soviyyasine gora {i¢
qrupa ayrilir (Sakil 1).

Birinci qrup, sinus vo ki¢ik venalarin trombozu vo sklerozu ilo xarakterizo olunan
venokluziv xastaliklor adlanir. Bu qrupda boyiik venalar adston agiq olur.

Boylik qaraciyar venalarmin tixanmasi naticesinde meydana galon venoz durgunluq
Baddi-Kiari sindromu adlanir. Baddi-Kiari sindromunda qaraciyar venalar1 ilo yanasi
asag1 bos venada da tixanma ola bilir.

Ekstrahepatik venostaz adlanan {igiincii qrupda iso, qaraciyoriistii asag1 bos venada
gan axini ongollonir. Sag iirok yetmoazliyi, konstruktiv perikardit, asag1 bos vena
daralmalar1 (tromboz, membran, fibroz, sis vo s.) bu qrupa aiddir. Baddi-Kiari
sindromundan forqli olaraq, ekstrahepatik venostazda qaraciyor venalar1 noinki agiq
olur, hotta genislonir.

Bu xostoliklorin  bozi iimumi cohotlori var. Venoz durgunluq noticosindo
hepatomeqaliya, assit vo qaraciyor fibrozu bu qruplarin imumi cohotloridir.
Ekstrahepatik venostazda, xiisuson do, iirok yetmozliyino baglh durgunluqda (kardiak
hepatomeqaliya) Qc funksiyalar1 ciddi pozulmur, sirroz inkisafi nadirdir, durgunluq
ortadan qalxarsa Qc-do diizolmo bas vers bilir. Sarilig, xolestaz, ciddi Qc yetmoazliyi
venokluziv xostoliklordo daha ¢ox rast golir. Baddi-Kiari sindromunda I seqment
hipertrofiyasi, eksudativ assit ¢ox rast golir, koskin qaraciyor yetmozliyi vo sirroz

meydana galo bilir.

SOBOBLORI

Baddi-Kiari sindromunu miixtalif tobiatli xastaliklor torado bilir. Tromboz an ¢ox
rast golon tixanma mexanizmidir. Sis infiltrasiyasi, iltihabi infiltrasiyalar vo
perihepatik fibroz venalar1 sixaraq tixanmaya sobob ola bilor. Asiya olkolorindo
Baddi-Kiari sindromunun on ¢ox rast golon sabobi kimi venalardaki membran (1/3-
inda), avropa Olkelorindo is9, mieloproliferativ xastoliklor (polisitemiya vera,

limfoma) bildirilir. Trombofiliya voziyystlori (protein C, S defisiti, antilupus
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anticisimlori vo s.) venoz tromboza sobob ola bilir. Tromboza meyilli xostolordo

kontraseptiv dermanlarin istifadosi do Baddi-Kiari sindromunu térado bilor.

Baddi-Kiari

Suprahepatik venostaz

Venokluziv xastalik

$akil 1. Qc-dd venoz durgunluqlarin novlari

PATOFIZIOLOGIiYASI

Qc venalarmin tixanmasi noticesinde meydana golon venoz durgunluq Qc-do vo
organizmdo bir ¢ox patoloji doyisiklikloro sobob olur (Sakil 2). Hepatomeqaliya,
agry va assit an erkon vo xarakteritik doyisiklordir. Hepatomeqaliya erkon ddvrde
venoz Odemlo, xronik fazada iso, fibrozla olagodar meydana golir. Agr1 Qlisson
kapsulunun gorilmasi noticosindo bas verir. Assit limfatik yiiklonmo ilo olagodar
ortaya c¢ixir. Qc venoz qaninda protein ¢ox olduguna goéro Baddi-Kiari
sindromundaki assit eksudativ (proteini ¢ox) torkibli ola bilir. Venoz durgunluq
qaraciyor parenximasinda nekroza, hepatosellular disfunksiyaya gotirib ¢ixarir.
Fulminant gedisdo genis nekroza bagl keskin qaraciyar yetmoazliyi meydana golir.
Uzunmiiddatli venoz durgunluq qaraciyards fibroza va sirroza sobab olur. Qaraciyor
venalar1 tutuldugdan sonra organin birinci seqmentindon bagqa digor hissasindo
venoz durgunluq yaranir. Birinci vo VI seqmentin bazi venalar1 birbasa bos venaya
acildiglar iiclin bu seqmentlorin funksiyalar1 saxlanilir, hatta hipertrofiyaya moruz

qalir. Bozon I seqment yiiksok doracodo hipertrofiya edorok asagi bos venani sixa
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bilir. Qeyd etmok lazimdir ki, asagi bos venada tixanma olarsa I seqment
hipertrofiyasi meydana golmir.

GEDISI

Baddi-Kiari sindromunun tobii gedisi ilk ndvbodo xostoliyin sobobindon asilidir.
Tromboza bagli sindromda dord gedis formasini qeyd etmok olar: fulminant, kaskin,
xroniki va subklinik.

Fulminant forma massiv qaraciyar nekrozu va kaskin qaraciyar yetmozliyi slamatlori
(ensefalopatiya vo koaqulopatiya va ya sariliq ) ilo ortaya ¢ixir. Miialico olunmazsa
2-3 hofto arzinds 6liimo sobab olur.

Koaskin forma hepatomeqaliya, agr1 vo assit olamatlori ilo ortaya ¢ixir vo miialico
olunmazsa bir ne¢o hofto arzinds 6liima sobab ola bilar.

Xroniki forma adoton miialico olunmus koskin formanin naticosindo meydana galir.
Hepatomeqaliya vo assit xarakterikdir. Fibroz miitloq rastlanir, bir neg¢s il arzindo
sirroz inkisaf edo bilir.

Subklinik forma adston ciddi alamot vermir, tosadiifi miiayinolordo vaxti I seqmentin
hipertrofiyas1 goriinondo toyin edilir. Bu forma sirroza kego bilor.

Belaliklo, Baddi-Kiari sindromu oksor hallarda proqressiv gedisli olub erkon 6liimo

vo ya geriyodonmaoz xostolik olan sirroza gotirib ¢ixarir.

KLINIKASI

Baddi-Kiari sindromunun klinik olamatlori xastoliyin sabobi, trombozun yayilma
doracesi va gedis formasi ilo six olagelidir. Qarin agrisi, agrili hepatomeqaliya vo
assit on ¢ox rastlanan slamotlordir.

Fulminant formada bu olamaotlor koskin ortaya ¢ixir vo bir nec¢o giin orzindo koskin
qaraciyor yetmozliyi meydana golir: ensefalopatiya, koaqulopatiya, sariliq, agir
imumi voziyyot. Bu xostolor miialico olunmazsa 2-3 hofto orzinds 6liimlo naticalonir.
Kaskin formanin ilk hoftolorindo osas xastoliyin olamatlori tistiinliik toskil edir. Agri,
hepatomeqaliya vo assitlo yanasi zoif sariliq, tirokbulanma olamotlori goriiniir. Qc
funksiyasinin pozulmasi (koaqulopatiya, hipoalbuminemiya, yiiksok sariliq,
ensefalopatiya) bu xostolordo todricon inkisaf edir. Transaminazalarda artis qeyd

edilir, assitin miiayinasindo eksudativ xarakter tapilir. Bu xastolor vaxtinda miialico
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edilmokdikdo todricon inkisaf edon Qc yetmozliyi 6liimo sobab olur. Lakin son

zamanlar aparilan miialicalor naticalori yaxsilagmisdir.

Qaraciyar venalarinin trombozu
(Baddi-Kiari sindromu)

Qaraciyarda venoz durgunluq

Hepatomeqgaliya Portal hiperterziya
Agri | segment hipertrofiyasi
Assit Asagi bos vena sixiimasi

Hepatosellular disfunksiya Hepatik

Nekroz fibroz
Kaskin ve xr. QcY Siroz

$akil 2. Baddi-Kiari sindromunun patofiziologiyasi vo gedisi

Xronik formali xastolords osason assit, portal hipertenziya olamotlori 6n plana ¢ixir.
Bunlarda birinci seqment hipertrofiyasi, hatta sirroz slamatlori goriing bilir.
Asimptomatik forma adoton tosadiifi miayinolordo tapilir. Bu xostolorin
miiayinasinde Qc venalarinin birinin kompensator genislonmasi vo genis kollateral
damarlar toyin edilir. Bu formanin sirroza kegmo ehtimali var, lakin ¢ox azdir.

Qeyd etmok lazimdir ki, Baddi-Kiari sindromu ilo yanasi asagi bos vena tixanmasi
olarsa xastads asag: bos vena sindromu adlanan olamatlor do ortaya ¢ixir: otraflarda

siskinlik, kaval tipli kollaterallar vo s.
DIAQNOSTIKASI
Kaskin ganin agrisi, agrili hepatomeqaliya vo assit Baddi-Kiari sindromuna siibha

yaradir (Sakil 3). Bu olamatlor riskli xostolordo (trombofiliyali, kontraseptiv qobul

edon gadinlar, hematoloji xastaliklor vo s.) olarsa siibho daha da artir.
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Diagnozu daqiglosdirmok {i¢iin Qc venalar1 yoxlanilmalidir. Venalarin agiq olmasi
vo gan aximinin olmasi diagnozu inkar edir vo bu xostolords sag iirok yetmozliyini,
perikarditi, miksoman1 arasdirmaq lazimdir.

Agn

Siibha :> Hepatomeqaliya

Assit

usm . ]
| seqment hipertrofiyasi

Dagiqlesma :> YIDeSF(:Ig:,aII(YI'a/‘MRT) - Qc venalarinda tromb, fibroz

KT/MRT, koaquloloji, hematoloji, hormonal va s.

Sabab ve forma :> ABV vaziyysti — kavaqrafiya
tayini ;
Gedis formasi

Sakil 3. Baddi-Kiari sindromunun diagnostikasi

Oc venalarmin trombotik tutlmasi Baddi-Kiari sindromunu tasdiq edon asas
alamatdir. Baddi-Kiari sindromunun digor xarakterik olamoti [ segmentin
hipertrofiyasidir ki, bu da osason xroniki formada goriiniir.

Qc venalarinin miiayinasi liglin miixtolif tisullar mévcuddur: kontrastli venoqrafiya,
dopler USM, KT vo ya MRT-angioqrafiyalar. Qeyri-invaziv va daqiq tisul kimi USM
ilk se¢imdir. Tomoqrafik tisullar otraf orqanlarin vaziyyetini qiymatlondirmak {igiin
vacibdir.

Diagnoz doqiqlosdikdon sonra sababin axtarisi, Qc-in vaziyyati vo an vacib olan
masololordon biri kimi, asagr bos venada tixanma olub olmadig: arasdirilir. Klinik vo
laborator gostericilor Qc-in funksional voziyystini, tomoqrafiya iss morfoloji
voziyyatini toyin etmoyo imkan verir. Hematoloji vo immunoloji testlorlo digor
xostoliklor arasdirilir. Asagi bos venanin doqiq miiayinosi ligiin KT vo ya MPT
angioqrafiya istifado edilo bilor. Lakin, miialico imkanlarmi da nozors alaraq,

kontrastli punksion kavoqrafiya an ¢ox tovsiya olunan tisuldur.

MUALICOSI

Baddi-Kiari sindromunun miialicasi {i¢ osas prinsip tizorindo qurulur:
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e Osas xostoliyin miialicosi
e Qc-do geriyadonmoz doyisikliklori gabaqlamaq iiclin venoz durgunlugu
azaltmaq

e Agirlasmalarin miialicosi

Osas xostoliyin aradan qaldirilmasi vo ya nozarot altina almmasi Baddi-Kiari
sindromunun miialicosi ti¢lin ilkin vo vacib sortdir. Bunlar hoyata kegirilorso
sindromun inkisafin1 qabaqlamaq miimkiindiir. ©ks halda, bilavasito sindroma
yonalmis miialicolor effektsiz vo ya monasiz olur. Baddi-Kiari sindromu olan va asas
xastaliyi miialica olunan va ya nazarat altina alinan xastalorda carrahi miialica on
planda tutulmalidir. Clinki ham qaraciyarde venoz durgunlugu azaltmaq, ham do
geriyodonmoz Qc zodolonmosinin miialicasi tigiin on effektiv

usul carrahi metoddur.

Venoz durgunlugu azaltma

Bu mogsadlo corrahi, endovaskulyar yanyollar modvcuddur. Porto-kaval yanyol
omoliyyat1 on effektivdir vo bu xostolorde omosliyyatdan sonra ensefalopatiya az rast
golir. Lakin, asagi bos vena trombozu vo membrani olan xostolordo mezo-atrial
yanyol (mezenterik vena ilo sag qulaqciq arasinda yanyol) istifado edilo bilor. Ancaq
bu yanyol tezliklo tromboza ugradigi iigiin genis tévsiyo edilmir. Ona goro do, bu
xastolordo endovaskulyar vo ya acgiq iisulla asagi bos vena genislondirilmosi (balon
dilatasiyasi, transatrial barmaq dilatasiyasi) edorok porto-kaval yanyol qoyulmasi
daha mogsado uygundur. Endovaskulyar yan-yol (QDPKYY) Qc venalarn tixali

oldugu ti¢lin homiso miimkiin olmur vo ¢ox tocriibali klinikalarda yerino yetirilo bilir.

Agirlasmalar vo ya naticalorin miialicasi

Baddi-Kiari sindromunun on ciddi agirlasmas1 koskin garaciyor yetmozliyi vo
sirrozdur. Hor iki agirlasmanin da effektiv miialicosi Qc transplantasiyasidir. Portal
hipertenziyanin va agirlasmalarinin miialicasi avvalki boliimlords verilmisdir. Qeyd

etmok lazimdir ki, konservativ miialicolor miivoqqeti simptomatik xarakter dasiyir.
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Qc-do venoz durgunlugu aradan qaldirilmaq, geriyo donmoz proseslori qabaqlamaq

vo portal hipertenziyani azaltmagq ii¢lin on faydali iisul PKY'Y sayilir.

Baddi-Kiari sindromu

Fulminant Kaskin Xroniki Subklinik
Qc Tx Yanyol Sirroz Sirroz yoxdur Miisahide
(Sunt) l l
Yanyol
Qc Tx (Sunt)

Sakil 4. Baddi-Kiari sindromunda miialica taktikasi

Miialico taktikasi

Miialico yolunun segilmasinda osas gostoricilor xostoliyin gedis formasi, ABV
tixanmasi vo qaraciyarin voziyyotidir ($akil 4).

Fulminant formada on effektiv miialico Qc transplantasiyasidir.

Koskin formada PKY'Y ilk secimdir. Bu mogsadlo total, hissovi vo ya selektiv yanyol
omoliyyatlarindan biri secilo bilor. ABV-da tixanma varsa yanyol omoliyyatindan
ovval vo ya birlikdo endovaskulyar vo ya corrahi genislondirmo lazimdir (sonuncu
daha effektivdir). Ogor ABV genislondirilmosi miimkiin deyilso mezo-atrial yanyol
istifads edilo bilar.

Xroniki formada qaraciyerin vo ABV-nin voziyysti nozore alinaraq miialica tlisulu
secilir. Qc sirrozu meydana golibso transplantasiya on dogru se¢imdir. Qc funksiyasi
saxlanilan hallarda PKYY qoyulur.

Asimptomatik formada izlomas tévsiys olunur.

Belaliklo, Baddi-Kiari sindromu olan xostodo osas xostolik miialico oluna vo ya
nozarat altina alina bilirss, corrahi miialica ilk planda tutulur: fulminant vo sirroz

oldugda Qc transplantasiyasi, koskin vo qaraciyor funksiyasi saxlanilan xronik
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formada PKYY, ABV tixanmasi varsa PKYY ilo birlikdo venanin endovaskulyar vo

ya corrahi genislondirilmoasi, asimptomatik formada iss izlomo moslohot goriiliir.
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