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Sindrome de Budd-Chiari

Javier Cifuentes R.! ; Marjorie Viscarra V.! ; Marcos Emilfork §.2

Budd-Chiari syndrome

Budd-Chiari syndrame is an unusua! form of portal hypertension, resulting from partial or total obstruction of
the major - hepatic veins or of inferior vena eava. This is iHustrated by the clinical history of a two vear old girl
admitted by anemia, hepatomegaly, thrombocytopenia, pleural effusion, ascites and ultrasocnographic, scintigraphic
and angiographic evidence as suprahepatic veins and inferior vena cava obstruction. Liver biopsy showed signs of
chronic congestion and fibrosis, Initial manifestation of iliness may be scute or, as in this patient, with an insidious
onset of symptoms. Medical theraphy gives usually poor results, Several surgical approaches have been tried to
allaviate liver eongestion, which in th's case was intended by a 8 mm wide Goretex ringad tube prosthesis extending
from superior mesenteric vein thraughout right atrium. Patency of the artificial shunt was proven after several days
by Doppler ultrasound but the patient died of pneumonia two months after operation.
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El sindrome de Budd-Chiari (SBC), descrito
durante la segunda mitad del siglo pasado, cons-
tituye una forma poce comin de hipertension
portal resultante de la obstruccion parcial o
completa de las venas suprahepiticas o del
segmento suprahepitico de la vena cava inferior
por trombosis, tumor o tejido membranosa’.

Clinicamente, ¢] SBC se caracteriza por dolor
abdominal, ascitis y hepatomegalia y su forma de
presentacion es variable: aguda y ripidamente
progresiva o erénica® .

Dado lo infrecuente de este sindrome, espe-
cialmente en pediatria, presentamos el caso
siguienite, que muestra sus aspectos clinicos, de
diagnastico y de tratamiento mas ralevanies,
con el fin de revisar las caracteristicas de la
enfermedad y promover su identificacion,

Caso Clinico

Nifiza de 2 afios de edad, sin anlecedentes marbidos
personiales ni familiares de importanci. Estando pre-
viamente sana, presentd ritabilidad, nduseas, vomitos,
palidez vy tendenci a ka somnolencia de un dfa de evo-
lucién, Ingresd al Hospital Dr, Roberto del R{o, pdlida,
febril, su abdemen estabaz distendide, no doloroso. El

1. Becado, Departamento de Pediatria ¥ Cirugia Infan-
til, Campus Norte, Universidad de Chile, Hospitml
Roberto del Rio.

. Profesor Asociade de Pediatriz, Departamento de
Pediatria y Citugia Infantil, Campus Norte, Univer-
sidad de Chile, Hospital Roberto del Rio,
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higado se palpaba 5 cm bajo el reborde costal, de
consistenciz firme, No se registraron otros hallazgos.
El tiempo de protrombinz era 16%, el fibrindgeno no
era dosificable, tenfa evidencia de anemia, leucocitosis
y tombocitopenia en el hemograma, hipoglicemia y
acidosis metabdlica. la ecogafiz toraccabdomingl
mostrd que habia liquido en los espacios pleural y
abdominal y el higade estaba aumentade de tamafio.
Evoluciond con ascitis y hepatomegalia progresiva.
En la ecotomografia abdominal no se reconocié vascula-
rizacién de venas suprahepdticas ni se identificd tam-
poco la porcidn intrahepdtica de la vena cava, Se obser-
varon imdigenes anfractuosas algo tubulares que podrian
corresponder & elementos vascubires anomalos v abun-
dante ascitis. En el cintiprama hepdtico con tecnecio
99 m sulfuro coloide se detectaron signos de dafio
hepatocelular e hipertensién portal consistentes en
hepatomegalia con captacién irregular del radiofirmaco
e hipercapizcion esplénica, ademds de la existencia de
varias zonas de hipocaptacion en regién superior y la-
teral de Jobulo hepdtico derecho e imdgenes de sustitu-
cidon hepdtica en el mismo lbulo. En el cintigrama
de perfusion hepdtica con gldbulos rojos marcados con
tecnecio 99 m, en relacidén a las alteraciones descritas
en el cintigtama hepatoesplénico a nivel de lébulo
hepatico derecho, se observo distribucion irregular del
marcador, con evidencia de regiones francamente hipo-
vasculares. En la tomografia computadorizada abdo-
minal se encontraron signos de obstruccién venesa
hepdtica y de la vena cava inferior con compresién
de la misma. En kb angiografia contrastada de lx vena
cava inferior se observd obstruccidon completa de ésta
a nivel de su porcion intrzhepitica y abundante
circulacion venosa colateral, diendo imposible el paso
de la sonda hasta auricula derecha. El retorno venoso
de cava inferior se desviaba a través de una vena
hemiazygos muy dilatada, drenando en la vena cava
superiot a la altura del segundo cartilago costal. E]
estudie histolégico del malerial de biopsia hepdtica
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mostrd signos de congestién crénica y fibrosis, consis-
tente con obstruccion del flujo venoso extrahepdtico,

El tratamiento meédico con diuréticos permitié con-
trolar s6lo parcialmente su ascitis, por 1o que, 96 dias des-
pues del ingreso, fue necesario realizarle una anastomosis
entre la vena mesentérics superior y la auricula derecha
mediante una protesis anitlada de Goretex de 6 mm de
didmetro, procedimiento que se eligié por la existencia
de trombeosis de la vena cava inferior, demostiada en la
anglografia, En el postoperatorio mmedmto la paciente
se mmphco con quilotérax y quiloascits, ambos de
muy dificil manejo, que, sin embargo, pudieron contro-
larse con tratamiento médico y alimentacion parenteral
prolongada. Quince dias después de la infervencién el
estudio con ultrasoncgrafia Doppler mostraba permea-
bilidad de la protesis. Posteriormente sufric un absceso
retroesternal, roturz de arteria mamariz interna, aparen-
temente en telacién con un tubo de drenaje instalado
para tratar el referido absceso. Finalmente sufric de
hepatiiis secundaria a nutricidn parenterzl y bronco-
neumcnia, falleciendo 67 dias después del procedimien-
to quirdsgico.

Comentario

En décadas pasadas, en s6lo 30% de los adultos
con sindrome de Budd-Chiari, se lograba identi-
flcar la causa o los factores predisponen-

. Actualmente el diagndstico etiologico se
c0n51gue en 50% a 70w de ellos'» >%-3. Los facto-
res causales o predisponentes identificados en
pacientes adultos son policitemia rubra vera,
hemoglobinuria paroxistica nocturna, tumores
{carcinomas hepatocelulat, renal y suprarrenal),
anticonceptivos orales, embarazo, traumatismos,
estructuras membranosas en el lumen de la vena
cava inferior, y otras, como enfermedades infla-
matorias intestinales, enteropatia perdedora de
protefnas, nefrosis lipoidea, sarcoidosis, enfer-
medad mixta del tejido conective, absceso
hepatico, quiste hidatidico del higado, hepati-
tis cronicamente activa'~®, siendo mis frecuentes
los dos primeros nombrados. En japoneses la causa
miés frecuentemente identificada es la presencia
de estructuras membranosas, presuntamente de
origen congeénito, en la vena cava inferior, que se
asocian, ademas, en 2 a 50% de los casos a2 un
carcinoma hepatocelular’®. En los nifios se sabe
poco de les sintomas iniciales, etiologia y resul-
tados del tratamiento v la causa se identifica en
un porcentaje bajo de los casos, siendo mas fre-
cuentes traumatismos, tumores, nutricién paren-
teral, derivaciones ventriculoatriales, anemia con
células falciformes, lupus eritematoso vy estruc-
turas membranosas en la cava inferior' '7, E|
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dolor abdominal, hepatomegalia y ascitis cons-
tituyen los elementos clinicos més frecuen-
tes!> %% la hepatomegalia y el dolor abdo-
minal son secundarios a la gran congestidn
venosa hepdtica y este @ltimo probablemente sea
agravado por la ascitis répidamente desarrollada.
Con cierta frecuencia s¢ presentan otros signos
de hipertension portal, como distension de venas
abdominales superficiales, virices esofigicos y
esplenomegalia®* % ¢ Rara vez hay ictericia en
el momento del diagnostico vy sf esid presente es,
en general, con valores de bilirrubinemia no
mayorzs de 10 mg/dl*. Més tardiamente en el
curso de la enfermedad puede haber insuficiencia
hepética y sindrome hepatorrenal® ”. S{ntomas
inespecificos son niuseas, vomitos, diarrea”.

Las manifestaciones clinicas, en general, se
presentan en forma aguda y evolucionan pro-
gresiva y rdpidamente. La mayoria de los pa-
cientes descritos en algunas series tenfan sin-
tomas s6lo en los tres meses previos al diag-
nostico® .

El caso que se comenta muestra algunas varia-
ciones respecto al cuadro tipico de adultos, pues
no tenfa dolor abdominal y no se identificé causa
o factores predisponentes, en concordancia con
o descrito en otra serie de 22 nifios, todos los
cuales tenfan hepatomegalia, 13 (59%) ascitis, 7
(32%) compromiso de talla y peso, pero s6lo 2
(9%) dolor abdominal*®.

En el diagnostico de SBC, el estudio bioqui-
mico sérico poco tiene que ofrecer; pueden exis-
tir alteraciones en las transamninasas, fosfatasas
alcalinas y bilirrubina, perc en general son
leves %7 La protrombina al inicio del cuadro
es normal. El andlisis del liquido ascitico tam-
poco es de gran ayuda mostrando un contenido
variable de protefnas®’. La cateterizaciéa vy
estudio radiclégice con medios de contraste de
Ia vena cava inferior y de las venas suprahepiticas
constituven uno de los procedimientos mds im-
portantes para el diagnésticoh B HTE1 . g
realiza a través de la vena femoral para determi-
nar la permeabilidad de la vena cava inferior.
8i se evidencia trombosis en ella, frecuente-
mente asociada con trombosis de las venas supra-
hepiticas, como se demostrd en nuestro caso,
se puede realizar el estudio de las venas supra-
hepaticas por la cava superior, v{a vena braquial.
El estudio flebogrifico permite identificar la
obstruccién de la vena inferior y de las venas
suprahepiticas y observar la circulacidon colate-
ral, habjtualmente presente, pero no Muestra
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la extension de la trombeosis. La ecografia pue-
de ser de gran ayuda, mostrande Ja lesién ve-
nosa que cempromete las venas suprahepd-
ticas vy la extension de ésta®®'? siendo con-
siderada por algunos como el método inicial mas
atil, por revelar alteraciones virtualmente en to-
dos los casos™. La cintigrafia es otra técnica
diagndstica que puede ser de utilidad en SBC.
Lo mas frecuente es el hallazgo de un patrén
inespecifico de capfacién hepdtica, difuso, no
homogéneo, pero ocasionalmente puede ser
caracterfstico con acumulacidén central del
marcador en el I6bulo caudado hipertréfico y
marcada disminucién o ausencia de captacion
del 16bulo derecho®’. La tomografia axial
computadorizada también se ha usade en el
estudic de pacientes con SBC, dando evidencias
de ascitis, hipertrofia del 16bulo caudado, estre-
chamiento de la vena cava inferior, en su posicion
retrohepitica y ausencia de opacificacién de las
venas hepaticas!’ 4.

La biopsia de higado constituye uno de los
pilares en el diagnostico de]l SBC* 3934
donde los hallazgos mds caracteristicos son gran
congestion pasiva, sinusoides dilatados y atrofia
celular en las zonas centrolobulillares. Necrosis,
fibrosis e inflamacidbn son poco frecuentes,
aungque pacientes con largo tiempo de evolucién
pueden tener acentuada fibrosis a sernejanza de
lo que ocurre en la cirrosis cardfaca, lo que
dificulta el diagnostico.

Los objetivos de la terapia en el SBC son
prevenir la propagacién de la trombosis, aliviar
la intensa congestién hepética v la ascitis. En este
paciente s¢ intentd un manejo médico convencio-
nal, dirigido a controlar la ascitis con diuréti-
cos, lo que no se logtd, como ha sucedido
también en otras experiencias™* ¢, No se inten-
taron otras modalidades de tratamiento médico
como el uso de anticoagulantes y tramboliticos,
pues sus resultados ain no han sido bien eva-
luados? 13,

En vista de la mala respuesta al manejo mé-
dico, se planted el tratamiento quirirgico, cuyo
propésito es aliviar la congestidn hepatica, Para
este efecto se han propuesto diversos tipos de
derivaciones  portosistémicas hemodindmica-
mente equivalentes, que describiremos breve-
mente. La derivacién portocava® % y sus
variantes ha sido usada mds frecuentemente
que otros procedimientos y sus resultados han
sido buenos. En gcasiones, debido a dificultades
técnicas producidas por la hepatomegalia o la
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hipertrofia del 16bulo caudado, se practican de-
rivaciones  mesentérico-sistémicas (mesocava),
técnica con la cual también se han logrado bue-
nos resultados® 8.

Desafortunadamente no es posible realizar la
derivacién portocava ¢ mesocava en todos los
pacientes, pues en algunos la trombosis compro-
mete también a la vena cava inferior; en ellos,
desde 1978, se practica una derivacidn meso-
atrial (desde vena mesentérica superijor a auricula
derecha)®*?* No se ha evaluado de manera
suficiente el emplec de anticoagulantes en el
postoperatorio, donde podrian prevenir la trom-
bosis de la derivacion, por lo que su efecto en el
prondstico de ésta no es conocido®. En el caso
presentado fue necesario hacer una derivacion
mesoatrial con prétesis, la que se mantenia per-
meable después de la cirugia, a pesar de no
haberse usado anticoagulantes.

En la serie pedidtrica con mayor nlmero
de casos® (22 pacientes) 18 fueron someti-
dos a tratamiento quirtirgico (11 derivacio-
nes mesocava, 4 mesoatrial, 1 trasplante hepd-
tico v un parche en la vena cava inferior
y vena hepitica); con 5 muertes en el post-
operatorio inmediato y & pacientes libres de
complicaciones al momento del control (3,2 afics
después de la cirugia). Los restantes 7 pacientes
operados presentaron estenosis de la derivacion
o complicacicnes pulmonares tardias. No hemos
encontrado otras descripciones de quilotérax y
quiloascitis en casos similares. El transplante
hepitico también ha sido propuesto como posi-
bilidad de tratamiento, pere no ha sido ain bien
evaluada®® %,

Resumen

En una nijiia de dos afios que presentd en
forma brusca ascitis y hepatomegalia, la ultraso-
nografia Doppler y las angiograffas revelaron
obstruccion de la vena cava inferior, sin evidencia
de afecciones predisponentes. La biopsia hepdtica
respaldaba ¢l diagndstico de sindrome de Budd-
Chiari. Por mala respuesta al tratamiento con
diuréticos y debido a la existenciz de trombosis
de l[a vena cava inferior, se realizd una derivacion
mesentérico-atrial mediante protesis. En el
postoperatorio s complicd de quilotérax,
quiloascitis ¥ bronconeumonia que la llevd a la
muerte a los 67 dias posteirugia. El sindrome
de Budd-Chiari (SBC) es una forma poco frecuen-
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