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Seminar 11

VENO-OKLUZİV XƏSTƏLİK 

VƏ DURĞUNLUQ 

HEPATOPATİYASI
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VENO-OKLUZİV XƏSTƏLİK (VOX)

Veno-okluziv  xəstəlik  qaraciyər  sinusoidləri  və  kiçik  venulaların  zədələnməsi  – 

tromboz və fibrozu nəticəsində  ortaya  çıxan venoz durğunluqdur.  Bir  çox kliniki 

əlamətlərinə görə Baddi-Kiari sindromuna bənzəsə də, səbəblərinə və gedişinə görə 

ondan fərqlənir. Bu barədə əvvəlki bölümdə məlumat verilmişdir.

Səbəbləri

VOX-un əvvəllər  toksik  səbəblərdən  ortaya  çıxdığı  bildirildi.  Lakin,  son  illər  bu 

xəstəliyin ən çox rast gələn səbəbi sümük iliyi transplantasiyası (SİT) hesab olunur. 

Bundan başqa, kimyaterapiya, radioterapiya, pirrolizidin tərkibli bitki istifadəsi VOX 

törədə bilir.

Gedişi

Qeyd edildiyi kimi, VOX klinik olaraq SİT-dən sonrakı ilk iki həftə ərzində kəskin 

şəkildə  ortaya  çıxır.  Xəstəliyin  təbii  gedişi  tam dəqiqləşməyib.  İlkin məlumatlara 

görə xəstələrin təxminən yarısı yaxşılaşır, üçdə birində Qc yetməzliyi və ölüm, onda 

birində  isə  xronikləşmə  baş  verir.  Xronik  forma  sirroz  və  ya  Baddi-Kiari 

(hepatomeqaliya, assit, portal hipertenziya) əlamətləri ilə büruzə verir.

Klinikası

Kəskin VOX sarılıq, hepatomeqaliya, assit, qarın ağrısı ilə ortaya çıxır. Ağır hallarda 

ensefalopatiya və koaqulopatiya görünə bilər. Transaminazalarda artım qeyd edilir, 

assit eksudativ ola bilər. Xronik forma hepatomeqaliya və təkrarlayan assit şəkilində 

seyr edir.

Diaqnozu 

Hepatomeqaliyası,  ağrısı, assiti olan və risk qrupu sayılan xəstələrdə (SİT, yüksək 

doza radioterapiya,  kimyaterapiya,  transplantasiya keçirmiş xəstələr) VOX şübhəsi 
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yaranır.  Bu xəstələrdə ilk növbədə Baddi-Kiari sindromunu və ürək problemlərini 

inkar etmək lazımdır. Hepatik venaların açıq olması Baddi-Kiari sindromunu inkar 

edir,  Qc  venlalarının  və  ABV-nin  geniş  görünməsi  kardioloji  problemə  şübhə 

yaradır. 

VOX diaqnozunu dəqiqləşdirmək üçün effektiv  metod yoxdur.  Porto-kaval  təzyiq 

fərqinin  >10 mm Hg st. olması xəstəlik üçün xarakterikdir.

Əksər xəstələrdə VOX ilə xolangiolit (toksik və ya immun) arasında diferensasiya 

aparmaq lazım gəlir. Hər iki halda da, xolestaz, transaminaza artımı, hepatomeqaliya 

görünür.  Portal  hipertenziya  daha  çox  VOX  üçün,  yüksək  dərəcəli  xolestaz  isə, 

xolangiolit üçün xarakterikdir. Bu iki xəstəlik eyni xəstədə rast gələ bilər. Son illər 

VOX diaqnostikasında sintoqrafik və bəzi laborator (tip 3 protollagen) göstəricilərin 

faydalı olduğu bildirilir.

Diaqnostik çətinlik varsa ən faydalı üsul biopsiyadır. Kəskin xəstəlikdə sinusoid və 

venulalarda  tıxanma,  intimal  hiperplaziya,  nekroz,  xarakterikdir.  Xronik  fazada 

fleboskleroz, rekanalizasiya, arxitektonika dəyişikliyi görünür.

MÜALİCƏSİ

Hazırda  VOX-un  qəbul  edilmiş  (standart)  müalicəsi  yoxdur.  Səbəbi  aradan 

aqldırmaq, sitotoksiklərin və radioterapiya dozalarını azaltmaq mühümdür.

VOX-un  müalicəsi  üçün  ursodezoksixol  turşusu,  heparin,  t-PA,  prostoqlandin, 

qabexat mesilat kimi dərmanlar tövsiyə edilməkdədir. QDPKYY refrakter assitdə və 

artan sarılıqda istifadə edilir. Bəzi müəlliflər Qc Tx məsləhət görürlər.

Beləliklə,  VOX-in standart  effektiv  müalicəsi  olmadığı  üçün yeni  araşdırmalarına 

ehtiyac var.

DURĞUNLUQ HEPATOPATİYASI

Durğunluq hepatopatiyası suprahepatik ABV-də qan axının əngəllənməsi nəticəsində 

qaraciyərdə baş verən venoz durğunluqdur. Bu xəstəlik ədəbiyyatda müxtəlif adlarla 

qeyd edilir:  kardiak sirroz, kardiak fibroz, kardio-hepatik sindrom və s. Durğunluq 
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hepatopatiyası  üçün  xarakterik  əlamət  hepatomeqaliya,  fibroz,  assit,  ABV 

sindromunun digər əlamətləri və hepatik venaların açıq olmasıdır. 

Durğunluq hepatopatiyasının ən çox rast gələn səbəbləri sağtərəfli ürək yetməzliyi, 

konstruktiv perikardit və aşağı boş venanın suprahepatik obstruksiyasıdır. Venaətrafı 

törəmələr (şişlər, yırtıqlar, qida borusu genişlənməsi) ABV-ni sıxaraq, qatlayaraq və 

ya venadaxili membran və tromb mənfəzi tutaraq axını əngəlləyə bilər. 

Durğunluq  hepatopatiyası  səbəbin  xarakterindən  asılı  olaraq,  kəskin  və  xroniki  

şəkildə ortaya çıxa bilər. Hər iki formada da dominant klinik əlamət aşağı boş vena 

sindromudur:  aşağı  ətraflarda,  xayalarda  ödem,  diurezdə  azalma,  assit, 

hepatomeqaliya,  hətta  qarının  yan  divarında  kollaterallar.  Qaraciyərdə  dəyişiklik 

venoz  işemiya,  hepatomeqaliya,  fibroz  və  portal  hipertenziya  ilə  xarakterikdir. 

Durğunluğunun  inkişaf  surəti  və  müddətindən  asılı  olaraq  bu  dəyişikliklərin 

intensivliyi də dəyişir.

Kəskin  durğunluqda  venoz  işemiya,  sentrolobulyar  nekroz  və  ödemə  bağlı 

hepatomeqaliya  üstünlük  təşkil  edir.  Nekroz  və  ödem  baş  versə  də,  kəskin  Qc 

yetməzliyi az hallara rast gəlir.

Xronik  durğunluqda,  qaraciyər  fibrozu,  hepatomeqaliya  və  portal  hipertenziya 

inkişaf  edir,  Qc funksiyalarında  isə,  ciddi  dəyişiklik  rast  gəlmir.  Xronik formada 

sirrozun inkişaf edib-etmədiyi mübahisəlidir.

Durğunluq hepatopatiyasında səbəb aradan qaldırıldıqdan sonara, əksər hallarda  

qaraciyərdə düzəlmə qeyd edilir.

Durğunluq hepatopatiyası olan xəstələr adətən sağ ürək yetməzliyi, ABV sindromu 

və  ya  hepatomeqaliya,  assit  əlamətləri  ilə  müraciət  edirlər.  Kəskin  formada  Qc 

yumşaq, xronik formada isə, sərt olur. Assit əksər hallarda transudativ xarakterli olur. 

Qc laborator göstəriciləri (ALT, AST, bilirubin, albumin, PTZ və s.) əksər hallarda 

normal  olur  və  ya  qeyri  spesifikdir.  Sarılıq  adətən  az  rast  gəlir,  splenomeqaliya 

görünə  bilər.  Əksər  hallarda  Dopler  USM  ilə  ABV  və  ürək  problemlərini 

dəqiqləşdirmək  mümkün  olur  və  əlavə  müayinələrə  (KT,  venoqrafiya  və  s.)  az 

hallarda ehtiyac yaranır. Bu xəstələr üçün xarakterik əlamət qaraciyər venalarının və 

ABV-nın geniş, dolğun görünməsi, tənəffüs hərəkəti və ya Valsalava sınağında vena 

diametrinin dəyişməməsidir. Digər tərəfdən, sağ ürək yetməzliyinin digər əlamətləri 

də Dopler USM-də ortaya çıxır. 
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Durğunluq  hepatopatiyasının  əsas  müalicəsi  səbəbin  aradan  qaldırılmasıdır. 

Durğunluğun aradan qaldırılması  əksər  xəstələrdə  Qc-dəki  dəyişikliyi  azaldır:  Qc 

kiçilir, assit aradan qalxır, portal hipertenziya və splenomeqaliya azalır.
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