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RESUMEN

Se presenta el caso de un sindrome de Budd-
Chiari en una mujer de 15 aios procedente de Puno
(alturas del Peri).
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SUMMARY
Authors present a Budd-Chiari case in a young

Peruvian woman (15 years old), from Puno, Peri

(highlands of Per).
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INTRODUCCION
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El sindrome de Budd-Chiari es definido como cual-
quier proceso fisiopatoldgico que interrumpe o disminu-
ye la salida del flujo sanguineo del higado, generalmente
implica trombosis de las venas hepdticas y/o vena cava
inferior, puede presentarse en forma aguda, subaguda o
cronica. El cuadro clinico de dolor abdominal, ascitis y
hepatomegalia fue descrito originalmente por Budd en
1845 mientras que Chiari fue el primero que describié la
anatomia patolégica en 1899. Los estados htpercoagula-
bles o neoplasias son las t:ausas mas frecuentes del sin-
drome en el occidente, mlen_ggﬁ*as que membranas son
una importante causa de obstruccion al flujo en el Este y
en la parte sur de Africa. Dolor abdominal, hepatomega—
lia, ascitis son manifestaciones frecuentes de la fase agu-
da o sub-aguda del 5|ndrome, mientras que sintomas y
signos de hlpertensmn portal son manifestaciones impor-
tantes en la forma crénica (1).

.

Se presenta el caso de una paciente que presentd
esta entidad poco frecuente en el que se ‘observa la
evolucion desde la fase aguda hasta la crénica.”

CASO CLINICO

Mujer de 15 afios, natural y procedente de Puno,
con antecedente de uso de anticonceptivo inyectable
hace 1 afio 2meses, dos dosis (dato brindado por la ma-
dre, paciente lo niega).

Tiempo de Enfermedad: 1 afio. Paciente inicia enfer-
medad con dolor abdominal opresivo en epigastrio, con
irradiacién a hipocondrio derecho, ndusea y vomitos bilio-
sos motivo por el cual es hospitalizada, al tercer dia de
enfermedad presenta distension abdominal y se le diag-
nostica ascitis, como parte de su evaluacién le realizan
endoscopia alta con diagnostico de varices esofagicas
grado II, marcadores virales: A, B y C negativos.
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Se le realiza biopsia hepatica por laparoscopia con infor-
me: Hepatitis reactiva congestiva pasiva cronica, conges-
tién sinusoidal, discreta fibrosis periportal. Es dada de alta
con tratamiento diurético, espironolactona y furosemida.

Al sexto y octavo mes de enfermedad presenta san-
grado variceal esofagico, un mes antes de ingreso (déci-
mo primer mes de inicio de enfermedad) presenta dolor
abdominal global motivo por el cual es referida para estudio.

.

Paciente mujer en REG REN REH, LOTEP, DDA, cola-

. boradora. .

Piel: No |ctericia, algunas telangiectasias faciales. TCSC:
No edemas. S. Linfatico: No linfadenomegalia. Cabeza:
conjuntivas: palidez leve, Escleras: no ictericia. Boca:
mucosa oral himeda.

Cuello: IY (-) RHY (-). Toérax y Puimones MV pasa bien
ACP, no rales.

Cargfénvascular: RC ritmicos, de buena intensidad, no soplos.

Abdomen: Blandp, depresible, RHA: presentes, no dolor,
no visceromegalia, no matidez deplazable.

G-u: ppl (-) y PRU (-) bilateral. SN: LOTEP, sensibilidad y
motilidad conservadas.

Examenes auxiliares: Hb: 9.84q/dl, Hto:30%, Pla-
quetas: 140,000 Alb: 3.92 g/dl, Glob: 3.6 g/dl, TGO:
40U/L, TGP: 18U/L, Bil.Total: 1.92mg/d, BD: 0.68mg/dl,
GGT: 43U/L. Glucosa, (rea y creatinina: normales. TP:
16.3, TTPK: 44 ; Anticuerpos de autoinmunidad: negati-
vos, Marcadores Virales: :negativos. Proteina C:86%(66-
129), Prot.S: 62% (70-122), Antitrombina III: 73% (75-
125).VRDL: neg. ANCA: Neg. Anticardiolipina IgG: positi-
vo, IgM: negativo.

i \.35?3 g - I
Ecografia abdominal: Moderada hepatopatia celu-
lar difusa, sin lesiones focales, leve esplenomegalia ho-
mogénea. No adenopatias retroperitoneales ni ascitis.

Endoscopia alta: Varices esofagicas Grado IV-Vari-
ces gastricas Tipo I.

TAC Abdominal: Hepatopatia celular difusa,, dismi-
nucién marcada del calibre de la vena cava inferior en su
porcion intrahepdtica con ausencia de representacion de
la suprahepatica, compatible con Budd-Chiari crénico,
esplenomegalia.

Venocavografia: Reduccion de calibre de aproxima-
damente 40% en vena cava intrahepatica. Signos de
obstruccion de la vena suprahepatica superior.

Laparoscopia: Ambos lobulos hepéticos con bordes
levemente romos, color rojizo, palido por areas, otras de
aspecto congestivo, superficie finamente granular con
aumento de la vascularizacion subcapsular, consistencia
algo fibrosa.
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Histologia: Cirrosis.

Revision de laminas de biopsia hepatica de hace
un afio: grandes dreas de hemorragia centrolobulillar, que
se extiende al area mediolobulillar, a través de los sinusoi-
des dilatandolos y con necrosis de los hepatocitos, apa-
rente lesion de la vena central, espacios porta con dilata-
cion linfatica y vascular venosa.

En la paciente se realizé derivacion meso-cava con
evolucion favorable.

DISCUSION

El sindrome de Budd-Chiari es mas frecuente en mu-
jeres, se presenta usualmente en la tercera a cuarta dé-
cada aunque puede ocurrir en nifios y ancianos. (2). La
paciente presenta la enfermedad en su segunda década
de vida.

Las manifestaciones clinicas son variables y depen-
den de la extension de la obstruccion y flujo residual, los
pacientes con obstruccion de las venas hepdticas pue-
den ser asintomaticos o dar manifestaciones clinicas. (1).

La presentacién de esta enfermedad puede ser agu-
da incluyendo falla hepética fulminante, sub-aguda, con
una evolucion mer_rpr de 6 meses y cronica.(1,2).

La fase aguda se caracteriza por dolor abdominal se-
vero en el cuadrante superior derecho, hepatomegalia,
ascitis, nausea y vomitos, clinica que presenta la pacien-
te al inicio de su enfermedad; ictericia y esplenomegalia
pueden observarse pero son usualmente manifestacio-
nes leves, se describe que puede ocurrir hemorragia va-

riceal.(1,2,3). En la fase cronica se encuentran manifes-

taciones de cirrosis descompensada, fatiga, sangrado va-
riceal, encefalopatia, coagulopatia, y sindrome hepato-
renal (2,3), la paciente presenta sangrado variceal al sex-
to mes de enfermedad y coagulopatia.

El caso reportado presenta la evolucion clinica descri-
ta en la literatura, desde el cuadro agudo hasta el CI’OI"II-
€O CON Cirrosis. - :

En una serie se clescnbe que es@é sindrome se pre-
sento en el 40% de los casos en fase cronica, 40% en
fase subaguda y 20% en fase aguda.(2) .en la paciente
se pudo observar clinicamente la evolucién desde el cua-
dro agudo

i,

En el diagndstico del sindrome de Budd Chiari, la prue-
ba de oro es la venografia, (1,2,4). el diagndstico tam-
bién puede ser establecido por pruebas no invasivas como
Ecografia Doppler o Angio-Resonancia, pero la ventaja
de la Venografia es que puede definir con precision la
extension y caracteristicas de la obstruccién venosa te-
niendo esto relevancia para el manejo, ademas la com-
presion u oclusion de la vena cava intrahepatica, condu-
ce a la disminucién del flujo de las venas hepaticas, pu-
diendo éstas no ser detectada en la Ecografia Doppler,
aunque no tengan obstruccion.

Los hallazgos en la venocavografia, Fig. 1, fueron
obstruccién de la vena suprahepatica y presencia de co-
laterales, ademas reduccion del calibre de la vena cava
intrahepética, este (ltimo hallazgo no implica obstruccién
intraluminal de la vena cava, la hipertrofia del I6bulo cau-

S

dado que se observa en este sindrome causa compre-

sidn de la vena cava en su porcion intrahepatica.

F|gura 1A. Obstruccion de la vena suprahepética de
posu:lon superior con- presenma de colaterales.
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Figura 1B. Disminucion del calibre de la vena cava a
nivel intrahepatico por hipertrofia del I6bulo caudado.

Los hallazgos de anatomia patolégica muestran la evo-
lucién desde la forma aguda a la crénica, en la forma
aguda se observa congestion centrizonal, hemorragia,
necrosis y dilatacion de los sinusoides. Fig 2 y cirrosis Fig.3
al afio de evolucion.

Flgura 2. Cirrosis. Se observa fibrosis y nodulos de
regeneracion.
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Figura 3A. Vista Panoramica.

Figura 3B. Vista con acercamiehto.

semanas, la paciente tiene el antecedente dudoso de
usao de anticonceptivo en forma de inyectable, es lo
Unico que podemos relacionar dentro de la etiologia, el
embarazo y periodo post-parto de 2 meses también son
causas del sindrome se postula por el estado hipercoagu-
lable que se produce en estos periodos.

Causas mas rara son la enfermedad de Behcet, ex-
cluida en la paciente y las membranas las que son muy
frecuentes en Africa y Asia (7).

Como idiopatica se describe del 20% (2) al 40% (3),
Singh reporta 71 casos en los cuales la causa idiopatica
fue del 60% (8).

El tratamiento puede ser dividido en médico (sopor-
te, anticoagulacion y trombdlisis), procedimientos radio-
l6gicos (angioplastia, TIPS y colocacion de prétesis) y
quirdrgico (derivaciones y transplante hepatico), la elec-
cion depende de la etiologia, caracteristicas anatémicas
y estado del sindrome. :

~En los pacientes seleccionados para transplante he-
patico y derivaciones se reporta buenos resultados con

. sobrevida a 5 afios mayor del 75% (9).

. La paciente se encuentra en la forma crénica de la

Figura 3. Areas de hemorragia centro lobulillar con

dilatacién de los sinusoides y necrosis de los hepatocitos.

En la paciente no se ha podido establecer la etiolo-
gia, la literatura refiere que los desérdenes hematoldgi-
cos, por estados hipercoagulables, (1,2,3,5,6), principal-
mente las enfermedades mieloproliferativas son las causa
mas frecuentes de la obstrucciéon venosa constituyendo

hasta el 50% de la causa del sindrome, los tumores ma-.._

lignos, entre ellos el hepatocarcinoma; infecciones y le-

siones benignas; otros estados hipercoagulables (ademés

de las enfermedades mieloproliferativas) como sindrome
antifosfolipido, deficiencia de Antitrombina III, deficien-
cia de proteina C, deficiencia de proteina S, mutacion del

Factor V de Leiden y hemoglobinuria paroxistica noctur- "

na son causa de este sindrome, patologias que han sido
excluidas en la paciente.

Respecto al uso de anticonceptivos orales, se descri-
be que hasta el 20% de casos ocurren en mujeres que
los han ingerido desde un periodo tan breve como dos
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enfermedad, cirrosis Child A, se le propuso derivacion
mesocava.

BIBLIOGRAFIA

1.  Faust Ty Sorrel M Budd-Chiari Syndrome. En: Schiff ER, Sorell MF
Y Maddrey WC, editores. Schiff’s Diseases of the Liver. 8" Ed.
" Philadelphia: Lippincott-Raven; 1999:1207-1213.
Schafer D y Sorrel M. Vascular Diseases of the Liver. En: Feldman
M, Scharschmidt By Sleisenger M Editores. Sleisenger and Fordtran's
Gastrointestinal and Liver Disease.6™ Ed. Philadelphia: W.B. Saun-
ders Company; 1998: 1188-1191.

= Hauser S y Bonis P. Budd-Chiari syndrome. En: Burton D Ed. Up to
Date 10.1. 2002.

4. Cho K Angiography. En: Yam_ada T, editor. Textbook of Gastroente-
rology. 3™, Ed. Philadelphia. Lippincott Williams & Wilkins; 1999:3107-
3108.

5. Mohanty D, Shetty S, Ghosh K et al. Hereditary thrombophilia as a
cause of Budd-Chiari syndrome: a study from Western India. Hepa-
tology 2001; 34:666-70.

6. Janssen H, Meinardi J, Vleggaar F et al. Factor V Leiden mutation,
prothrombin gene mutation, and deficiencies in coagulation inhibitors
associated with Budd-Chiari syndrome and portal vein thrombosis:

__results of a case-control study. Blood 2001; 97:3314-5.

b Singh V, Sinha S, Nain C et al. Budd-Chiari syndrome: our experien-

ce of 71 patients. Journal of Gastroenterology and Hepatology 2000;
15:550-4.

8. DeB, Dek, Sen S et al. Etiology based prevalence of Budd-Chiari
syndrome in eastern India. Journal of Association Physicians India
2000; 48:800-3.

9, Slakey D, Klein A, Venbrux A y Cameron J. Budd-Chiari syndrome:
current management options. Annals of Surgery 2001; 233:522-7.



