RESUMEN

El Sindrome de Budd Chiari se caracteriza por
la obstruccion del retorno venoso de las venas su-
prahepaticas a la vena cava inferior. La etiologia
mas frecuente en paises occidentales es la oclusion
trombotica en el contexto de un estado de hiper-
coagulabilidad. El presente caso nos habla de la
importancia de la sospecha clinica necesaria para
el diagnostico precoz del Sindrome de Budd Chia-
ri cuando las pruebas complementarias iniciales
(transaminasas y ECO Abdominal) no son conclu-
yentes.
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INTRODUCCION

ABSTRACT

Acute Budd Chiari Syndrome is characterised
by the obstruction of venous return of the hepatic
veins to the the inferior vena cava. The most com-
mon etiology in our countries is thrombotic occlu-
sion in the context of a hypercoagulable state. This
case illustrates the index of clinical suspicion ne-
cessary for early diagnosis of Budd Chari Syndrome
when initial complementary tests (transaminases
and abdominal ultrasound) are not conclusive.
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El Sindrome de Budd-Chiari (SBC) es una entidad poco usualy su incidencia se calcula en uno por
cien mil. Agrupa diferentes procesos patolégicos cuyo punto comin es la obstruccion parcial 6 completa
del flujo venoso hepatico. En la mayoria de las ocasiones esta obstruccion es debida a la trombosis de

las venas suprahepaticas.

Gran parte de los casos se presenta como un cuadro de inicio sibito de dolor abdominal, ascitis y
hepatomegalia, aunque a veces es asintomaticoy excepcionalmente puede presentarse como una insu-

ficiencia hepatica fulminante.

El diagnostico definitivo se establece por estudio de imagen que incluye la ultrasonografia Doppler,
la tomografia computerizada, la resonancia magnética y la angiografia por sustraccion digital.

El tratamiento consistira en repermeabilizar las venas mediante trombolisis, descompresion con

derivaciones y anticoagulacion a largo plazo.

CASO CLINICO

Presentams un caso de una mujer de 46 anos de edad, diagnosticada de sindrome ansioso depresi-
vo en tratamiento con Fluoxetina 40 mgy sindrome de apnea obstructiva del sueno . En tratamiento con
anticonceptivos orales desde hace 10 anos (Levonorgestrel/etidilestradiol 100/20 mcg). No es consumi-
dora de alcoholy es fumadora de 10 cigarrillos al dia.
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Acude a nuestro servicio por dolor ab-
dominal epigastrico con irradiacion hacia hi-
pocondrio derecho desde hace 10 dias acom-
panado de nauseas y algin vomito, junto con
distension abdominal. No ha presentado fiebre
ni otra sintomatologia asociada

Presenta una tension arterial de 121/82
mmHg, frecuencia cardiaca de 88 latidos por
minuto, temperatura de 372 y saturacion de
oxigeno del 97%. La paciente se encuentra
consciente y orientada y presenta buen estado
general. En la auscultacion cardiaca presen-
ta tonos ritmicos sin soplos, a la auscultacion
pulmonar encontramos normoventilacion. A
la exploracion del abdomen este se encuentra
globuloso, con peristaltimo conservado y pre-
sentando dolor difuso a la palpacion en todo
el abdomen sin signos de irritacion peritoneal
con discreta hepatomegalia . Las extremidades
inferiores no presentan edemasy tienen pulsos
pedios palpables

En la analitica de sangre presenta los si-
guientes valores: Glucemia 125mg/dl, acido lac-
tico 31, Na 138 meq/l, PCR 1.63, Urea 0.81, Bili-
rrubina 0.7, GOT 102, GPT 139, GGT 79, Fosfatasa
alcalina 69, amilasa 39, leucocitos 8200 (formula
normal), Hemoglobina 14.5, Hematocrito 42.1.

En la radiografia de abdomen encontra-
mos luminograma intestinal inespecifico con
leve dilatacion de asas.

Se realiza ecografia abdominal objetivan-
do un rngrosamiento de paredes vesiculares
con inicio de trilaminacion y Murphy ecografi-
co positivo que sugiere colecistitis incipiente.
Presenta una leve ectasia de la via biliar sin
visualizarse causa obstructiva. Aumento hepa-
tomegalia de ecoestructura heterogénea y par-
cheada, con fina lamina de liquido perihepatico
por ascitis

Tras ser valorada por Cirugiay sin objetivar
clinicamente claros signos de colecistitis y dada
la persistencia del dolor abdominal a pesar del
tratamiento analgésico se decide solicitar TAC
abdominal (tomografia axial computerizada).




Al realizar el TAC abdominal en fase por-
tal se aprecia ausencia de opacificacion de las
venas suprahepaticas (flechas), acompanada de
hepatomegalia con hipertrofia del lobulo cau-
dado (*), patron de realce hepatico heterogé-
neo, ascitisy derrame pleural

Dado los hallazgos y ante la sospecha de
Sindrome de Budd-Chiari, se inicia tratamiento
anticoagulante con heparina de bajo peso mo-
lecular ( 7500 UI/24h) y se decide traslado de
la paciente al Hospital de referencia para reali-
zar cateterismo hepatico, en el que se objetiva
trombosis de la vena cava inferior (VCI) a nivel
de la confluencia de las venas suprahepaticas
(VVSSHH) con obstruccion de las mismas des-
de el origen, realizandose angioplastia sobre la
estenosis de VCI con moderada disminucion se-
cundaria de la presion.

Se realiza TAC de control dos dias después
por mala evolucion de la paciente persistiendo
tanto dolor abdominal como descompensacion
edematoascitica y se observa una isquemia de
[obulo hepatico derecho y VVSSHH oblitera-
das. Se decide traslado a centro de referencia
para colocacion de TIPS (Derivacion transyugu-
lar portosistémica intrahepatica) con abordaje
mesocava.

Tras ello presenta mejoria del cuadro cli-
nico permaneciendo asintomatica en la actuali-
dad y manteniendo su tratamiento con anticoa-
gulacion oral.

El sindrome de Budd-Chiari agrupa dife-
rentes procesos patologicos cuyo punto comin
es la obstruccion parcial o completa del flujo
venoso hepatico. En la mayoria de las ocasio-
nes esta obstruccion es debida a la trombosis
de las venas suprahepaticas. Otras causas, mas
excepcionales en nuestro medio, de obstruc-
cion al flujo venoso hepatico son la presencia
de membranas en la luz de la vena cava inferior,
la compresion por lesiones ocupantes de espa-
cio (tumorales o infecciosas) o por secuelas de
lesiones traumaticas'.

La consecuencia de esta obstruccion ve-
nosa es el aumento de la presion hidrostatica
en los sinusoides hepaticos que, si es lo sufi-
cientemente intensa, ocasionara una necrosis

hepatocitaria hemorragica alrededor de la vena
centrolobulillar. En caso de persistencia del
proceso obstructivo, en estas zonas de necrosis
apareceran zonas de fibrosis cicatrizal uniendo
las venas centrolobulillares entre si o la vena
centrolobulillar con la vena porta, pudiendo lle-
gar a producir una cirrosis?. Excepcionalmente,
la necrosis hepatocitaria afecta a una area muy
extensa y da lugar a un cuadro de insuficiencia
hepatica fulminante.

En series historicas la etiologia del sin-
drome de Budd-Chiari se catalogaba como idio-
patica entre un 30 y un 50% de los casos’.

El SBC se divide en primario y secundario.
Es primario cuando la causa de la obstruccion
del flujo es una enfermedad venosa ( trombo-
sis o flebitis) y es secundario cuando se debe a
compresion o invasion de una lesion que se ori-
gina fuera de las venas ( neoplasias, abscesos,
quistes o hematomas intrahepaticos)“.

El SBC esta relacionado con estados pro-
tromboticos®. En nuestro medio, los sindromes
mieloproliferativos, en especial la policitemia
vera y la trombocitemia esencial, son la causa
mas frecuente®. Los anticonceptivos orales pa-
recen ejercer un papel, al menos como agentes
coadyuvantes, en el desarrollo de la trombosis
de venas suprahepaticas’.

Clinicamente, el sindrome de Budd Chia-
ri se presenta en la mayoria de casos como un
cuadro de inicio subito consistente en dolor ab-
dominal, ascitis y hepatomegalia®.

El curso clinico varia en funcion de la ex-
tension de la obstruccion venosa y de su rapi-
dez de instauracion.

1. Forma fulminante. (menos del 5%) pue-
de aparecer cuando la obstruccion es rapida y
extensa, produciéndose una intensa necrosis
hepatica®. La clinica se inicia con dolor abdomi-
nal, vomitos, hepatomegalia dolorosa de brusca
aparicion, elevacion importante de las transa-
minasas, ictericia, ascitis y signos de insuficien-
cia hepatica aguda grave, con encefalopatia, in-
suficiencia renal y muerte.

2. Forma subaguda. Es la forma mas fre-
cuente de presentacion. Aparece dolor abdo-
minal, ascitis, hepatomegalia, aumento de las
transaminasas, hiperbilirrubinemia y descenso



en el tiempo de protrombina en un periodo de
tiempo que suele oscilar entre 2 semanas y 6
meses.. El sindrome de Budd-Chiari puede tam-
bién transcurrir de forma inadvertida por ser
paucisintomatico y solo ser detectado cuando
se realiza un estudio diagnostico ante el hallaz-
go de una hepatoesplenomegalia o alteraciones
en la bioquimica hepatica.

3. Forma cronica o de cirrosis. En ésta el
paciente presenta una sintomatologia dificil-
mente distinguible de otros tipos de cirrosis
con hipertension portal. También presentan es-
plenomegalia y varices esofagicas.

El diagnostico de este sindrome se basa
en los hallazgos clinicos, los antecedentes, las
pruebas de funcion hepatica y algunos estu-
dios de imagen™.

El SBC debe sospecharse en las siguien-
tes situaciones:

1. Ascitis de inicio abrupto con hepatome-
galia dolorosa

2. Ascitis masiva con funcion hepatica re-
lativamente conservada

3. Dilatacion sinusoidal en biopsia hepa-
tica en ausencia de enfermedad cardiaca

4. Fallo hepatico fulminante asociada a
hepatomegalia y ascitis

5. Enfermedad hepatica cronica inexplica-
da

6. Enfermedad hepatica asociada con
trastorno trombogénico conocido

No existen alteraciones de laboratorio pa-
tognomonicas. En la forma fulminante los ha-
llazgos son semejantes a otras formas de insufi-
ciencia hepatica aguda grave con claro aumento
de las transaminasas y descenso en el tiempo
de protrombina. En las formas subagudas el au-
mento en las transaminasas es mas moderado
y variable (50-200 U/l) dependiendo del grado
de necrosis centrolobulillar que se esté produ-
ciendo. En las formas cronicas las alteraciones
de laboratorio son semejantes a las halladas en
cirrosis de otras etiologias

Como hallazgos radiologicos el Unico sig-
no directo es la ausencia de visualizacion de las
venas suprahepaticas, ya sea por falta de visua-
lizacion de las mismas en ecografia, ausencia

de flujo en el estudio doppler ecografico o falta
de opacificacion en la TC con contraste en fase
portal.

Como consecuencia de la obstruccion al
flujo se veran signos indirectos que varian se-
gln el estadio del sindrome (agudo, subagudo,
cronico).

En el sindrome de Budd-Chiari agudo, los
hallazgos de imagen se corresponden con los
hallazgos histologicos de congestion hepatica y
edema. El higado esta aumentado de tamano de
forma global, siendo llamativa una hipertrofia
variable del lobulo caudado, porque sigue man-
teniendo su drenaje conservado directamente
a la vena cava inferior. La vena cava inferior
puede estar comprimida por la hipertrofia del
lobulo caudado. Como consecuencia del estasis
sinusoidal y portal, el higado presenta un pa-
tron de realce parcheado con hipodensidad en
las regiones periféricas y captacion normal en
las regiones centrales y lobulo caudado. Suele
haber ascitis que puede llegar a ser severa.

La biopsia hepatica no es esencial para
el diagnostico, pero es Gtil para confirmar el
diagnostico y para descartar otros procesos,
como el sindrome de obstruccion sinusoidal
hepatica o una enfermedad hepatica cronica de
otra causa.

El tratamiento del SBC debe contemplar
el tratamiento de las manifestaciones clinicas,
el control de la enfermedad trombofilica subya-
cente y corregir la obstruccion al flujo.

En un paciente con SBC la anticoagula-
cion debe iniciarse lo mas precozmente posible
independientemente del factor etiologico res-
ponsable. Inicialmente con heparina de bajo
peso molecular (2-4 semanas) y posteriormente
pasar a anticoagulantes orales.

Algunos autores sugieren el empleo de
agentes tromboliticos si se detecta el SBC en las
primeras 72 horas de evolucion de la trombosis.
Se dispone de varios agentes tromboliticos. El
activador tisular recombinante del plasminoge-
no (ATPr) es el mas utilizado™.

En los casos habituales el diagnostico es
mas tardio y las opciones terapelticas varian
en funcion de la gravedad del cuadro clinico y
de la extension y morfologia de las lesiones de
las venas suprahepaticas.



La ascitis debe ser tratada con diuréticos
o paracentesis (con expansion de la volemia)

En aquellos pacientes que no presentan
mejoria o que desarrollan complicaciones gra-
ves, a pesar del tratamiento previo (hemorragia
por varices, peritonitis bacteriana espontanea,
ascitis refractaria o signos de fallo hepatico),
deberan ser considerados enfermos subsidia-
rios de realizar un TIPS con protesis recubiertas,

El sindrome de Budd-Chiari suele ser un
diagnostico infrecuente y dificil de sospechar
debido a la inespecificidad de su presentacion
que dejado a su evolucion espontaneatiene una
evolucion mortal en semanas o meses, pero el
diagnostico y tratamiento precoz consiguen au-
mentar la supervivencia a largo plazo, por eso
laimportancia de realizar una buena anamnesis

como es el caso de nuestra paciente. y pruebas complementarias adecuadas que nos

En las formas fulminantes, el tratamiento permitan identificarlo de manera precoz.

mas aceptado es el trasplante hepatico®.
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