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Budd-Chiari sendromlu hastada, Ebstein-Barr Viriisiine bagl
dissemine intravaskiiler koagiilasyon, lichen planus ve

vestibiiler norit

Epstein-Barr virus associated disseminated intravascular coagulopathy, lichen planus, and
vestibular neuritis in a patient having Budd-Chiari syndrome
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Budd-Chiari Sendromu (BCS) karacigerin vendz drenajmin cesitli
nedenlerle bozulmasi sonucu hepatik venlerin vena cava inferiora (VCI)
acilim seviyesinde tikanmasi sonucunda olusan bir sendromdur.
Nedenleri arasinda nadiren viral enfeksiyonlarin oldugu bilinmektedir.
Ebstein-Barr virtis (EBV) multisistemik klinik tablolar olusturabilen bir
virtistur. 29 yasindaki bayan hasta karinda sislik, bag donmesi, bulanti,
karin ve sirt bolgesinde yaygin makulopapiiler dokiintii ile klinigimize
yatirildi. Fizik bakisinda ates, servikal bilateral multipl, en bilytigii 1x1
cm’lik lenfadenopatiler, agrili hepatomegali, splenomegali ve yaygin
assiti mevcut idi. Laboratuvar sonuglarinda dissemine intravaskiiler
koagiilopati diistindiiren hematolojik parametrelerle birlikte, EBV i¢in
monospot testi (+), EBV viral kapsid antijen (VCA) IgG 1/320 titrede
bulundu. Portal doppler US’de hepatik ven trombozu, splenomegali,
hepatomegali ve kaudat lob hipertrofisi saptanan olgu BCS olarak kabul
edildi. Hastanin norolojik ve KBB muayenesiyle vestibiiler norit, cilt
lezyonlaridan alman biyopside Lichen Planus tanisi kondu. Literatiirler
degerlendirildiginde EBV nin olguda bulunan semptom ve bulgulara yol
acabilecek klinik tablo yaratabilecegi ve DIC olusturma potansiyeli ile
BCS’ye neden olabilecegi diisiiniildii. Sonug olarak, olgumuzu EBV nin
DIC, vestibiiler norit, lichen planus gibi genis klinik spektrumda BCS’
ye neden olmasi acisindan sunmay1 uygun bulduk.

Anahtar sozciikler: Budd-Chiari sendromu, vestibiiler norit, lichen
planus, Ebstein-Barr viriis, dissemine intravaskiiler koagiilasyon

GiRiS
Budd-Chiari Sendromu (BCS) karacigerin vendz
drenajinin cesitli nedenlerle bozulmasi sonucu
hepatik venlerden vena cava inferiora (VCI) agi-
lim seviyesine kadar bir seviyede tikanma sonu-
cunda olusan bir sendromdur. Akut olarak kara-
cigerin venoz drenajinin obstriiksiyona ugramast
hepatomegali, assit ve karin agris1 klinigi ile kar-
simiza ¢ikmakta, tedavi edilmedigi takdirde yiik-

Budd-Chiari Syndrome (BCS) is a disorder resulting from the obstruc-
tion of hepatic veins at the level of junction with the vena cava inferior
because of the disruption of venous drainage of the liver from various
reasons. The etiology rarely involves viral infections. Epstein-Barr virus
(EBV) is a virus which may cause multi-systemic clinic disorders. A 29-
year-old female with complaints of dizziness, nausea, widespread macu-
lopapular rash in abdominal and dorsal regions was hospitalized.
Physical examination revealed fever, cervical bilateral multiple lym-
phadenopathy (largest was 1x1 cm in size), painful hepatomegaly,
splenomegaly and massive ascites. Laboratory results showed hemato-
logic parameters suggesting disseminated intravascular coagulopathy
(DIC). Monospot test for EBV was positive and EBV viral capsular anti-
gen (VCA) IgG was found at a titer of 1/320. Portal Doppler ultrasonog-
raphy revealed hepatic vein thrombosis, splenomegaly, hepatomegaly
and hypertrophy of caudate lobe, and the patient was accepted as BCS.
The patient was given the diagnosis of vestibular neuritis after neurolog-
ic and otologic examination and the biopsy taken from the skin lesions
suggested the diagnosis of lichen planus. After review of the literature, it
was considered that EBV infection may cause a clinical picture as seen
in our case and may result in BCS with its potential to form DIC. In con-
clusion we found it worthwhile to present our case in regard to EBV’s
potential to cause a wide clinical spectrum including DIC, vestibular
neuritis, lichen planus and finally BCS.

Key words: Budd-Chiari syndrome, vestibular neuritis, lichen planus,
Epstein-Barr virus, disseminated intravascular coagulopathy

sek mortalite ile seyretmektedir. BCS'nin etiyoloji-
sinde bir ¢ok neden rol oynamaktadir. Bunlarin
basinda hematolojik anormallikler gelmektedir.
Myeloproliferatif hastaliklar, polistemia vera,
protein C, S, antitrombin III eksikligi, antifosfoli-
pid sendromu ve dissemine intravaskiiler koagii-
lasyon (DIC) en sik BCS’ye neden olanlardir. Beh-
cet hastaligi, timorler (hepatoselliiler karsinom,
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akciger kanseri, adrenal kanserler), gebelik, bazi
enfeksiyonlar (viral, paraziter vb.) ve ila¢ kullani-
m1 (oral kontraseptif) diger nedenler arasinda yer
almaktadir.

EBV multisistemik klinik tablolar olusturabilen
bir viriistur. Ozellikle hematolojik bazi anormal-
liklere, hastaliklara ve malignensilere yol actigi
bilinmektedir. Klinik seyrinde ciltte ¢ogu kez ma-
kulopapiiler dokiintii olusabilir. Ayrica nadir de
olsa serebellit, menenjit, meningoensefalit, Guil-
lain-Bare sendromu ve vestibiiler norit gibi bazi
norolojik tablolara neden olabilir.

OLGU

29 yasindaki kadin hasta karinda sislik, bas don-
mesi, bulanti, karin ve sirt bélgesinde yaygin ma-
kulopapiiler dokiintii ile arada oldugunu soyledi-
gi ve kendiliginden diizelen bilin¢ bulaniklig: ne-
deni ile klinigimize yatirildi. Bu sikayetleri yakla-
sik 1 aydir mevcuttu ve daha 6nceden bilinen
Oonemli bir sistemik hastalik (Behget, myeloproli-
feratif hastalik) ve ila¢ kullanim (oral kontrasep-
tif) oykusu yoktu. Fizik bakisinda; ates 38,8 °C,
servikal, bilateral, multipl en biiyiigi 1x1 cm’lik
lenfadenopatiler, kot kenarinda 4 cm palpe edi-
len agrili hepatomegali, splenomegali (Traube
kapali) ve yaygin assiti mevcut idi. Karin ve sirt
bolgesinde yaygin makulopapiiler dokiinti var-
di. Laboratuvar sonuclarinda lenfosit ve monosit
agirlikli 16kositoz (Beyaz kiire: 28900/mm?, lenfo-
sit: 18200mm?, monosit: 6200 mm?, notrofil: 4100
mm?), anemi (Hb: 8,9 gr/dl), trombositopeni, Dis-
semine intravaskiiler koagiilopati (DIC) diisiin-
diiren hematolojik parametreler (trombosit sayisi
32000/mm?, protrombin zamamn 26”, aktive par-
siyel tromboplastin zamani 78”, serum fibrin yi-
kim {trinleri dilizeyi artmis, fibrinojen diizeyi
azalmis, D-Dimer 2'nin tlizerinde) mevcuttu. Se-
rum transaminazlarinda 6 kat, ALP ve GGT'de ise
3 kat artis vardi. Total biluribin 11,8 mg/dl (direk
bil. 5,6mg/dl) idi. EBV icin Monospot testi (+), EBV
viral kapsid antijen (VCA) IgG antikoru 1/320 tit-
rede bulundu. Hepatit (HBs Ag, Anti HBs, Anti
HCV, Anti HBcIgM, Anti HAV IgM dahil) ve oto-
immun isaretleri (ANA, AMA, ASMA, Anti LKM1,
pPANCA) negatifti. Toxoplazma, HIV ve CMV'nin
serolojik gOstergeleri negatifti. Assit sivisinda se-
rum assit-albumin gradienti 2,1 bulundu ve por-
tal assit olarak degerlendirildi. Assit notrofil sayi-
s1 100/mm?* bulundu. Assit kiiltiir antibiyogrami
negatif idi. Diger tiim laboratuvar sonuclar nor-

maldi (demir ve bakir parametreleri dahil). Batin
US’de hepatosplenomegali (karaciger 190 mm
parankim ekojenitesi hafif artmis ve kaudat lob
hipertrofisi ve dalak 180 mm boyutlarinda idi) ve
assit saptanan hastada intra ve ekstrahepatik
safra yollan olagan olarak izlendi. Hastanin st
endoskopisinde 2. derece 6zofagus varisleri mev-
cuttu. Portal doppler US’de hepatik ven trombo-
zu, splenomegali, hepatomegali, kaudat lob hi-
pertrofisi ve hepatik vende hepatofugal akim sap-
tanan olgu, BCS olarak kabul edildi. Beyin to-
mografisinde yer kaplayan bir lezyon veya baska
bir patoloji izlenmedi. Etiyolojiye yOnelik istenen
tetkiklerde serum protein C, S, antitrombin 3, fak-
tor V, antifosfolipid antikoru normal sinirlarda
bulundu. Hastanin periferik yaymasinda DIC ile
uyumlu anizopoikilositoz, siztositler, fragmente
eritrosit hiicreleri, tek tik trombosit kiimeleri iz-
lendi. Ayrica 6 adet atipik lenfosit saptandi. Ke-
mik iligi aspirasyonunda hematolojik bir malig-
nensiyi distindiirecek mikroskopik gorintiisi
yoktu. Behcet hastaligi icin, dykii ve deri testleriy-
le ayina tan1 yapildi. Hastanin nérolojik ve KBB
muayenesi ile vestibiiler nérit tanis1 kondu. Cilt
lezyonlarindan alinan biyopsi ise patolojik ola-
rak lichen planus seklinde degerlendirildi. Hasta-
nin klinige yattigi ilk dénemden itibaren genel
durumunun orta-kotii derecede olmasi nedeniyle
oncelikle destek tedavisi yapildi (Taze donmus
plazma, antibiyoterapi, laktuloz, spironolakton).
Destek tedavisi ile 15 giin icinde tiim semptomla-
11 (cilt lezyonlarn dahil) ve genel durumu diizeldi.
Laboratuvar olarak DIC tablosunun diizelmesi 1
ay surdi. Lenfomonositozu geriledi ve trombosit
sayist 131000/mm?*’e yiikseldi. Tim transaminaz-
lar ve kolestatik karaciger enzimleri normale
dondi. Hastanin izleminde 6 ay icinde sik sik
0zefagus varis kanamas: ve hepatik ensefalopati
gelismesi nedeniyle, hastaya karaciger transplan-
tasyon karari alindi. Kadavra karacigeri ile
transplantasyonu yapilan hastanin su anda her-
hangi bir sorunu yoktur ve periyodik kontrollerle
izlenmektedir.

TARTISMA

BCS, ekstrahepatik postsintiizoidal portal hiper-
tansiyon nedenlerinden birisi, hatta en 6nemlisi-
dir. Hepatik venlerin VCI’ ye acildig: yerde her-
hangi bir tikaniklik sonucunda olusur ve bir ¢cok
nedeni vardir. Ozellikle iilkemizde en &nemli
etiyolojik nedenler Behget hastaligi, oral kontra-
septif kullanimi, hematolojik malignensiler, he-
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patoma ve enfeksiyonlar seklindedir. Klinige bas-
vurdugunda assit, agrili hepatomegali ve siddetli
karin agris1 olan hastanin yakinmalarn 1 aydir
mevcuttu. Hastada BCS diisiiniilerek batin US ve
portal doppler US istendi. Hepatik ven trombozu
cikmasi bu 6ngoriimiizii destekledi. Olgumuzda
yapilan 6ykii (OKS), klinik, laboratuvar ve goriin-
tiileme yontemleri ile BCS’ye neden olabilecek bir
patoloji saptanmadi. Hastanin ates, multipl ser-
vikal lenfadenopatiler, hepatosplenomegali, ma-
kulopapiiler dokiintii, vestibiiler nérit olarak de-
gerlendirilen klinigi ve DIC tablosunu yansitan
hematolojik parametreleri nedeniyle istenen viral
enfeksiyon markerlerinden EBV monospot testi ve
VCA yiiksek titrede bulundu. Literatiir gbzden ge-
cirildiginde, kronik aktif EBV enfeksiyonu olan bir
hastada BCS gelistiginin bildirildigi goraldi (1).
EBV'nin bir ¢cok hematolojik anormallikllere yol
actigi bilinmektedir. Ozellikle immun yetmezlik
zemininde gelisen lenfoma (Burkit) ve pansitope-
ni ve daha nadir olarak da DIC olusturma potan-
siyeli vardir (2). Karaciger hastalarinda koagiilas-
yon faktorlerinin yapiminin azalmasi, K vitami-
nine bagli gama karboksilasyonun (bir ¢ok pre-
koagiilan maddenin yapiminda 6nemli) bozul-
mast ve artmis fibrinolitik aktiviteden dolay:
DiC’e egilim fazladir. Ayrica DIC olusturabilecek
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viral bir enfeksiyon varliginda bunun daha da
asikar olabilmektedir.

EBV’'nin 6zellikle immun sistemi bozulmus hasta-
larda genelde oral mukozada lichen planus yap-
tigin1 gosteren 4 olgu bildirilmistir (3). Fakat bu
olgularin hi¢birinde oral mukoza dis1 dokiintiiye
rastlanmamuistir.Yine vestibiiler noritli hastalarin
degerlendirmesinde 44 hastanin 7’sinde serum vi-
ral markerleri olarak EBV titreleri anlamli derece-
de ytiiksek bulunmustur (4). Bazi calismalarda da
EBV enfeksiyonu BOS’taki antikor titresine baki-
larak dogrulanmistir (5). Biz, hasta kabul etmedi-
0i icin icin lomber ponksiyon yapamadik. Hasta-
da Monospot testi pozitifti ve Anti VCA IgG 1/320
pozitif bulundu. Anti VCA IgM ise negatifti. Anti
VCA IgM Kklinik belirtilerle birlikte genelde 4-8
hafta siire ile pozitif kalir ve kaybolur. Anti VCA
IgG infeksiyonla birlikte pozitiflesebilir ve akut
enfeksiyonda 1/320 ve lizerinde titrede saptanir.
Bizim olgumuzda da serum Anti VCA IgG 1/320
saptand: ve klinik semptomlar nedeniyle, hasta-
da akut EBV enfeksiyonu distiniildu.

Sonug olarak, olgumuzu EBV’'nin DIC, vestibiiler
norit, lichen planus gibi genis klinik spektrumda
BCS'ye eslik etmesi agisindan sunmay! uygun
bulduk.

4. Hirata T, Sekitani T, Okinaka Y. Serovirological study of vestibular
neuronitis. Acta Otolaryngol Suppl 1989; 468: 371-3

5. Matsuo T, Sekitani T, Honjo S. Vestibular neuronitis. Pathogenesis
in the view of virological study of CSF. Acta Otolaryngol Suppl
1989; 468.365-9

AGj g



