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Sindrome de Budd-Chiari

Javier Cifuentes R.1 ;Marjorie Viscarra V.1; Marcos Emilfork S.2

Budd-Chiari syndrome

Budd-Chiari syndrome is an unusual form of portal hypertension, resulting from partial or total obstruction of
the major hepatic veins or of inferior vena cava. This is illustrated by the clinical history of a two year old girl
admitted by anemia, hepatomegaly, thrombocytopenia, pleural effusion, ascites and ultrasonographic, scintigraphic
and angiographic evidence os suprahepatic veins and inferior vena cava obstruction. Liver biopsy showed signs of
chronic congestion and fibrosis. Initial manifestation of illness may be acute or., as in this patient, with an insidious
onset of symptoms. Medical theraphy gives usually poor results. Several surgical approaches have been tried to
alleviate liver congestion, which in this case was intended by a 6 mm wide Goretex ringed tube prosthesis extending
from superior mesenteric vein throughout right atrium. Patency of the artificial shunt was proven after several days
by Doppler u Itrasound but the patient died of pneumonia two months after operation.
(Key words: Budd-Chiari syndrome, portal hypertension.)

El sindrome de Budd-Chiari (SBC), descrito
durante la segunda mitad del siglo pasado, cons-
tituye una forma poco comun de hipertension
portal resultante de la obstrucci6n parcial o
completa de las venas suprahepaticas o del
segmento suprahepatico de la vena cava inferior
por trombosis, tumor o tejido membranoso1.

Clinicamente, el SBC se caracteriza por dolor
abdominal, ascitis y hepatomegalia y su forma de
presentacion es variable: aguda y rapidamente
progresiva o cronica2'3.

Dado lo infrecuente de este sindrome, espe-
cialmente en pediatria, presentamos el caso
siguiente, que muestra sus aspectos ch'nicos, de
diagnostico y de tratamiento mas relevantes,
con el fin de revisar las caracteristicas de la
enfermedad y promover su identification.

Caso Cli'nico

Nifia de 2 anos de edad, sin antecedentes morbidos
personales ni familiares de importancia. Estando pre-
viamente sana, presento irritabflidad, nauseas, vomitos,
palidez y tendencia a la somnolencia de un dia de evo-
lucion. Ingreso al Hospital Dr. Roberto del Rio, palida,
febril, su abdomen estaba distendido, no doloroso. El

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

2. Profesor Asociado de Pediatria, Departamento de
Pediatria y Giugi'a Infantil, Campus Norte, Univer-
sidad de Chile, Hospital Roberto del Rio.

260

higado se palpaba 5 cm bajo el reborde costal, de
consistencia firme. No se registraron otros hallazgos.
El tiempo de protrombina era 16%, el fibrinogeno no
era ttosificable, tenia evidencia de anemia, leucocitosis
y trombocitopenia en el hemograrna, hipoglicemia y
acidosis metabolica. La ecografi'a toracoabdominal
mostro que habia liquido en los espacios pleural y
abdominal y el higado estaba aumentado de tamaflo.
Evoluciono con ascitis y hepatomegalia progresiva.
En la ecotomografi'a abdominal no se reconocio vascula-
rizacion de venas suprahepaticas ni se identifico tam-
poco la portion intrahepatica de la vena cava. Seobsei-
varon imagenes anfractuosas algo tubulares que podn'an
conesponder a elementos vascuferes anomalos y abun-
dante ascitis. En el cintigrama hepatico con tecnecio
99 m sulfuro coloide se detectaron signos de dafio
hepatocelulai e hipertensi6n portal consistentes en
hepatomegalia con captacion irregular del radiofarmaco
e hipercaptacion esplenica, ademas de la existencia de
varias zonas de hipocaptacion en region superior y la-
teral de lobulo hepatico derecho e imagenes de sustitu-
cion hepatica en el mismo lobulo. En el cintigiama
de perfusion hepatica con globulos rojos marcados con
tecnecio 99 m, en relacion a las alteraciones descritas
en el cintigrama hepatoesplenico a nivel de lobulo
hepatico derecho, se observe distribucion irregular del
marcador, con evidencia de regiones francamente hipo-
vascukres. En la tomograffa computadorizada abdo-
minal se encontraron signos de obstruccion venosa
hepatica y de la vena cava inferior con compresion
de la misma. En la angiograffa contrastada de la vena
cava inferior se observo obstruccion completa de esta
a nivel de su porcion intrahepatica y abundant e
circulacion venosa colateral, siendo imposible el paso
de la sonda hasta auricula derecha. El retorno venoso
de cava inferior se desviaba a traves de una vena
hemiazygos muy dilatada, drenando en la vena cava
superior a la altura del segundo caitilago costal. El
estudio histologico del material de biopsia hepatica
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mostro signos de congestion cronica y fibrosis, consis-
tente con obstruction del flujo venoso extrahepatico.

El tratamiento medico con diureticos permitio con-
trolar solo paicialmente su ascitis, por lo que, 96 di'as des-
pues del ingreso, fue necesario reatizarle una anastomosis
entre la vena mesenteries superior y la auricula derecha
mediante una protesis anillada de Goretex de 6 mm de
diametro, procedimiento que se eligio por la existencia
de trombosis de la vena cava inferior, demostiada en la
angiografia. En el postoperatorio inmediato la paciente
se complico con quilotorax y quiloascitis, ambos de
muy dificil manejo, que, sin embargo, pudieron contro-
larse con tratamiento medico y alimentation parenteral
prolongada. Quince di'as despues de la intervention el
estudio con ultrasonografi'a Doppler mostraba permea-
bilidad de la protesis. Posteriormente sufrio un absceso
retroesternal, rotura de arteria mamaria interna, aparen-
temente en relackSn con un tubo de drenaje instalado
para tratar el referido absceso. Finalmente sufrio de
hepatitis secundaria a nutricion parenteral y bronco-
neumonia, falleciendo 67 dias despues del procedimien-
to quirurgico.

Comentario

En decadas pasadas, en solo 30% de los adultos
con si'ndrome de Budd-Chiari, se lograba identi-
ficar la causa o los factores predisponen-
tes3. Actualmente el diagnostico etiologico se
consigue en 50% a 70% de ellos1'2'4"8. Los facto-
res causales o predisponentes identificados en
pacientes adultos son policitemia rubra vera,
hemoglobinuria paroxistica nocturna, tumores
(carcinomas hepatocelular, 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
protemas, nefrosis lipoidea, sarcoidosis, enfer-
medad mixta del tejido conectivo, absceso
hepatico, quisle hidatidico del hi'gado, hepati-
tis cronicamente activa1"9, siendo mas frecuentes
los dos primeros nombrados. En japoneses la causa
mas frecuentemente identificada es la presencia
de estructuras membranosas, presuntamente de
origen congenito, en la vena cava inferior, que se
asocian, ademas, en 2 a 50% de los casos a un
carcinoma hepatocelular10. En los nifios se sabe
poco de los smtomas initiates, etiologfa y resul-
tados del tratamiento y la causa se identifica en
un porcentaje bajo de los casos, siendo mas fre-
cuentes traumatismos, tumores, nutricion paren-
teral, derivaciones ventriculoatriales, anemia con
celulas falciformes, lupus eritematoso y estruc-
turas membranosas en la cava inferior11"17. El

dolor abdominal, hepatomegalia y ascitis cons-
tituyen los elementos clinicos mas frecuen-
tes1*3'5'8. La hepatomegalia y el dolor abdo-
minal son secundarios a la gran congestion
venosa hepatica y este ultimo probablemente sea
agravado por la ascitis rapidamente desarrollada.
Con cierta frecuencia se presentan otros signos
de hipertension portal, como distension de venas
abdominales superficiales, varices esofagicos y
esplenomegalia2'3'5'6. Kara vez hay ictericia en
el momento del diagnostico y si esta presente es,
en general, con valores de bilirrubinemia no
mayores de 10 mg/dl2. Mas tardiamente en el
curso de la enfermedad puede haber insuficiencia
hepatica y smdrome hepatorrenal3'7. Sintomas
inespecificos son nauseas, vomitos, diarrea2.

Las manifestaciones clinicas, en general, se
presentan en forma aguda y evolucionan pro-
gresiva y rapidamente. La mayoria de los pa-
cientes descritos en algunas series teni'an sm-
tomas solo en los tres meses previos al diag-
n6stico2> 3.

El caso que se comenta muestra algunas varia-
ciones respecto al cuadro tipico de adultos, pues
no tenia dolor abdominal y no se identifico causa
o factores predisponentes, en concordancia con
lo descrito en otra serie de 22 nifios, todos los
cuales teni'an hepatomegalia, 13 (59%) ascitis, 7
(32%) compromise de talla y peso, pero solo 2
(9%) dolor abdominal14.

En el diagnostico de SBC, el estudio bioquf-
mico serico poco tiene que ofrecer; pueden exis-
tir alteraciones en las transarninasas, fosfatasas
alcalinas y bilirrubina, pero en general son
leves1'6'7. La protrombina al inicio del cuadro
es normal. El analisis del h'quido asci'tico tam-
poco es de gran ayuda, mostrando un contenido
variable de protei'nas2'7. La cateterizacicn y
estudio radiologico con medios de contraste de
la vena cava inferior y de las venas supra hep at icas
constituyen uno de los procedimientos mas im-
portantes para el diagnostico1 '2 '5 '7 '8 '13; se
realiza a traves de la vena femoral para determi-
nar la permeabilidad de la vena cava inferior.
Si se evidencia trombosis en ella, frecuente-
mente asociada con trombosis de las venas supra-
hepaticas, como se demostro en nuestro caso,
se puede realizar el estudio de las venas supra-
hepaticas por la cava superior, via vena braquial.
El estudio flebografico permite identificar la
obstruccion de la vena inferior y de las venas
suprahepaticas y observar la circulacion colate-
ral, habitualmente presente, pero no muestra
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la extension de la trombosis. La ecografia pue-
de ser de gran ayuda, mostrando la Iesi6n ve-
nosa que compromete las venas suprahepa"-
ticas y la extension de esta1'4'13, siendo con-
siderada por algunos como el metodo inicial mas
util, por revelar alteraciones virtualmente en to-
dos los casos14. La cintigrafia es otra te"cnica
diagnostica que puede ser de utilidad en SBC.
Lo mas frecuente es el hallazgo de un patron
inespecifico de captaci6n hepatica, difuso, no
homogeneo, pero ocasionalmente puede ser
caracteristico con acumulacion central del
marcador en el lobulo caudado hipertrofico y
marcada disminucion o ausencia de captation
del lobulo derecho2 '7. La tomografi'a axial
computadorizada tambien se ha usado en el
estudio de pacientes con SBC, dando evidencias
de ascitis. hipertrofia del lobulo caudado, estre-
chamiento de la vena cava inferior, en su posici6n
retrohepatica y ausencia de opacificacion de las
venas hepaticas1'4.

La biopsia de hi'gado constituye uno de los
pilares en el diagnostico del SBC2'3'6"8'14,
donde los hallazgos mas caracten'sticos son gran
congestion pasiva, sinusoides dilatados y atrofia
celular en las zonas centrolobulillares. Necrosis,
fibrosis e inflamacion son poco frecuentes,
aunque pacientes con largo tiempo de evolution
pueden tener acentuada fibrosis a semejanza de
lo que ocurre en la cirrosis cardi'aca, lo que
dificulta el diagnostico.

Los objetivos de la terapia en el SBC son
prevenir la propagaci6n de la trombosis, aliviar
la intensa congestion hepatica y la ascitis. En este
paciente se intento un manejo medico conventio-
nal, dirigido a controlar la ascitis con diureti-
cos, lo que no se logro, como ha sucedido
tambien en otras experiencias1'2'6. No se inten-
taron otras modalidades de tratamiento me'dico
como el uso de anticoagulantes y tromboliticos.
pues sus resultados aiin no han sido bien eva-
luados2'18.

En vista de la mala respuesta al manejo me"-
dico, se planteo el tratamiento quirurgico, cuyo
proposito es aliviar la congestion hepatica. Para
este efecto se han propuesto diversos tipos de
derivaciones portosistemicas hemodinamica-
mente equivalentes, que describiremos breve-
mente. La derivacion portocava2'20'22 y sus
variantes ha sido usada mas frecuentemente
que otros procedimientos y sus resultados han
sido buenos. En ocasiones, debido a dificultades
tecnicas producidas por la hepatomegalia o la

hipertrofia del lobulo caudado, se practican de-
rivaciones mesenterico-sistemicas (mesocava),
tecnica con la cual tambien se han logrado bue-
nos resultados2' 6.

Desafortunadamente no es posible realizar la
derivacion portocava o mesocava en todos los
pacientes, pues en algunos la trombosis compro-
mete tambien a la vena cava inferior; en ellos,
desde 1978, se practica una derivacion meso-
atrial (desde vena mesenterica superior a auricula
derecha)2'5'23. No se ha evaluado de manera
suficiente el empleo de anticoagulantes en el
postoperatorio, donde podrian prevenir la trom-
bosis de la derivacion, por lo que su efecto en el
pronostico de esta no es conocido6. En el caso
presentado fue necesario hacer una derivacion
mesoatrial con protesis, la que se mantem'a per-
meable despue~s de la cirugi'a, a pesar de no
haberse usado anticoagulantes.

En la serie pediatrica con mayor numero
de casos14 (22 pacientes) 18 fueron someti-
dos a tratamiento quirurgico (11 derivacio-
nes mesocava, 4 mesoatrial, 1 trasplante hepa-
tico y un parche en la vena cava inferior
y vena hepatica); con 5 muertes en el post-
operatorio inmediato y 6 pacientes libres de
complicaciones al momento del control (3,2 afios
despues de la cirugi'a). Los restantes 7 pacientes
operados presentaron estenosis de la derivacion
o complicaciones pulmonares tardias. No hemos
encontrado otras descripciones de quilotorax y
quiloascitis en casos similares. El transplante
hepatico tambien ha sido propuesto como posi-
bilidad de tratamiento, pero no ha sido aun bien
evaluada14'24.

Resumen

En una nina de dos afios que presento en
forma brusca ascitis y hepatomegalia, la ultraso-
nografia Doppler y las angiografi'as revelaron
obstruccion de la vena cava inferior, sin evidencia
de afecciones predisponentes. La biopsia hepatica
respaldaba el diagnostico de smdrome de Budd-
Chiari. Por mala respuesta al tratamiento con
diureticos y debido a k existencia de trombosis
de la vena cava inferior, se realizo una derivacion
mesenterico-atrial mediante protesis. En el
postoperatorio se complied de quilotorax,
quiloascitis y bronconeumonia que la Ilev6 a la
muerte a los 67 di'as postcirugia. El sindrome
de Budd-Chiari (SBC) es una forma poco frecuen-



Volumen 62
Numero 4

Sindrome de Budd-Chiari 263

te de hipertensi6n portal derivada de la obstruc-
tion de venas suprahepaticas o vena cava inferior.
Se caracteriza por dolor abdominal, hepatome-
galia y ascitis. bos procedimientos fundamentals
de diagnostico son el estudio radio!6gico de
vena cava inferior y suprahepaticas, ecografi'a y
biopsia del higado. El tratamiento es quirurgico,
existiendo diversas formas de derivaciones por-
to si ste micas.

(Palabras claves: Sfndrome de Budd-Chiari,
hipertension portal.)
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