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RESUMEN

Se presenta el caso de un síndrome de Budd-
Chiari en una mujer de 15 años procedente de Puno
(alturas del Perú).

Palabras clave: Budd Chiari.

SUMMARY

Authors present a Budd-Chiari case in a young
Peruvian woman (15 years old), from Puno, Perú
(highlands of Perú).
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INTRODUCCIÓN

El síndromede !:SuaaCChlanI

quier proceso fisiopatológico que!
ve la salida del flujo sanguíneo del
implica trombosis de las venas h
inferior, puede presentarse en for
crónica. El cuadro clínico de dol sr; aSCltls
hepatomegalia fue descrito orig" e por Budd en
1845 mientras que Chiari fue el imero que describió la
anatomía patológica en 1899. s estados hipercoagula-
bles o neoplasias son las cau más frecuentes del sín-
drome en el occidente, mie as que me anas son
una importante causa de ob cción al I EsteV
en la parte sur de Africa. D r abdo 1, epa ega-
lia, ascitis son manifestacion frecue de la fas
da o sub-aguda del síndro mien que síntomo
signos de hipertensión portal on man ciones im
tantes en la forma crónica (1

Se presenta el caso de u~aip,eciente que presentó
esta entidad poco frecuente enetli~.ye ,.se observa la
evolución desde la fase aguda hasta la'eró

CASOCLÍNICO

Mujer de 15 años, natural V procedente de Puno,
con antecedente de uso de anticonceptivo invectable
hace 1 año 2meses, dos dosis (dato brindado por la ma-
dre, paciente lo niega).

Tiempode Enfermedad:1 año. Pacienteiniciaenfer-
medad con dolor abdominalopresivoen epigastrio,con
irradiacióna hipocondrioderecho,náuseaVvómitosbilio-
sos motivo por el cual es hospitalizada,al tercer día de
enfermedadpresentadistensiónabdominalVse le diag-
nostica ascitis, como parte de su evaluaciónle realizan
endoscopia alta con diagnostico de várices esofágicas
grado11,marcadoresvirales:A, B V C negativos.
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Se le realiza biopsia hepática por laparoscopia con infor-
me: Hepatitis reactiva congestiva pasiva crónica, conges-
tiónsinusoidal, discreta fibrosis periportal. Es dadade alta
con tratamiento diurético, espironolactona V furosemida.

Al sexto V octavo mes de enfermedad presenta san-
grado variceal esofágico, un mes antes de ingreso (déci-
mo primer mes de inicio de enfermedad) presenta dolor
abdominal globalmotivopor el cual es referida para estudio.

'men físico:PA:. 90/70 FC: 64 FR: 16 Afebril
1iib.'

REH, LOTEP, DDA, cola-

Piel:Noictericia,algunastelangi' siasfaciales.TCSC:
edemas.S. Linfático: No linfa omegalia. Cabeza:
untivas: palidez leve, Escleras: o ictericia. Boca:

a oral húmeda.

IY (-) RHY(-). Tórax V Pulm es: MVpasa bien
orales.

Ivascular:RCrítmicos, de buena nsidad,nosoplos.

domen: Blandp, depresible, RHA: resentes, no dolor,
no visceromegalia, no matidez dep able.

G-u: ppl (-) V PRU(-) bilateral. S OTEP,sensibilidad V
motilidad conservadas.

Exámenes auxiliares: .9.84g/dl, Hto:30%, Pla-
quetas: 140,000 Alb: 3.9 /dl, Glob: 3.6 g/di, TGO:
40U/L, TGP: 18U/L, Bil.l1 : 1.92mg/d, BD: 0.68mg/dl,
GGT: 43U/L. Glucosa ea V creatinina: normales. TP:
16.3,TTPK:44 . erposde autoinmunidad:negati-

ales: :negativos. Proteina C:86%(66-
(70-122), Antitrombina III: 73% (75-
CA: Neg. Anticardiolipina IgG: positi-

,
125).VRDL: nel
vo, IgM: negativ(

w&\",.,~

'rafía;¡;¡lftIDininal:Moderada hepatopatía celu-
lar difusa, sin lesiones focales, leve esplenomegalia ho-
mogénea. No adenopatías retroperitoneales ni ascitis.

Endoscopía alta: Várices esofágicas Grado IV-Vári-
ces gástricas Tipo I.

TAC Abdominal: Hepatopatíacelular difusa" dismi-
nución marcada del calibre de la vena cava inferior en su
porción intrahepática con ausencia de representación de
la suprahepática, compatible con Budd-Chiari crónico,
esplenomegalia.

Venocavografía: Reducción de calibre de aproxima-
damente 40% en vena cava intrahepática. Signos de
obstrucción de la vena suprahepática superior.

Laparoscopia: Ambos lóbulos hepáticos con bordes
levemente romos, color rojizo, pálido por áreas, otras de
aspecto congestivo, superficie finamente granular con
aumento de la vascularización subcapsular, consistencia
algo fibrosa.

~
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Histología: Cirrosis.

Revisión de láminas de biopsia hepática de hace
un año: grandes áreas de hemorragia centrolobulillar, que
se extiende al área mediolobulillar, a través de los sinusoi-
des dilatándolos y con necrosis de los hepatocitos, apa-
rente lesión de la vena central, espacios porta con dilata-
ción linfática y vascular venosa.

En la paciente se realizó derivación meso.cava con
evolución favorable.

DISCUSIÓN

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

Las manifestaciones clínicas son variables y depen-
den de la extensión de la obstrucción y flujo residual, los
pacientes con obstrucción de las venas hepáticas pue-
den ser asintomáticos o dar manifestaciones clínicas. (1).

La presentació~..de+estaeh rmedad puede ser agu-
da incluyen~o fall~,i?f,epáticafui p~aguda, con
una evolucion meQpr de 6 me .(1,2).

La fase agudas~
vero en el cuadrante'supenor del
ascitis, náusea y vómitos, clínica q
te al inicio de su enfermedad; icte
pueden observarse pero son USl
nes leves, se describe que puede
riceal.(1,2,3). En la fase crónica s~
taciones de cirrosis descompensa4~JI::lfati'9a':sangradova-
riceal, encefalopatía, coagulopa i\, Y síndrome hepato-
renal (2,3), la paciente present angrado variceal al sex-
to mes de enfermedad y coa. lopatía.

I1 ,
El caso reportado presen~f¡la evolucio

ta en la literatura, desde el s/adro ag
co con cirrosis.

En una serie se describ
sentó en el 40% de los ca5
fase subaguda y 20% en fasE
se pudo observar clínicamente
dro agudo

Enel diagnóstico del síndrome d~~~dd:Cfliati7'
ba de oro es la venografia, (1,2,4). el diagnóstico tam-
bién puede ser establecido por pruebas no invasivas como
Ecografía Doppler o Angio-Resonancia, pero la ventaja
de la Venografía es que puede definir con precisión la
extensión y características de la obstrucción venosa te-
niendo esto relevancia para el manejo, además la com-
presión u oclusión de la vena cava intrahepática, condu-
ce a la disminución del flujo de las venas hepáticas, pu-
diendo éstas no ser detectada en la Ecografía Doppler,
aunque no tengan obstrucción.

Los hallazgos en la venocavografía, Fig. 1, fueron
obstrucción de la vena suprahepática y presencia de co-
laterales, además reducción del calibre de la vena cava
intrahepática, este último hallazgo no implica obstrucción
intraluminal de la vena cava, la hipertrofia del lóbulo cau-
dado que se observa en este síndrome causa compre-
sión de la vena cava en su porción intrahepática.

. ura lA. Obstrucción de la vena suprahepática de
superiQEI;conlipr~gSia de colaterales.

1
.1

nución del calibre de la vena cava a
por hipertrofia del lóbulo caudado.

e anatomía patológica muestran la evo-
a aguda a la crónica, en la forma
ngestión centrizonal, hemorragia,

ecrosis ydilá'tadónde los sinusoides. Fig 2 Ycirrosis Fig.3
al año de evolución.

Figura 2. Cirrosis. Se observa fibrosis y nódulos de
regeneración.

,...
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Figura 3A. Vista Panorámica.

Figura 3. Areas de hemorrag
dilataciónde los sinusoides y nec[<

En la paciente no se ha ido establecer la etiolo-
gía, la literatura refiere que I desórdenes hematológi-
cos, por estados hipercoagul es, (1,2,3 rincipal-

mente las enfermedades mie rolifera' ,~.causa
más frecuentes de la obstr. ción v constitay~ndo
hasta el 50% de la causa d síndro s tumores't
lignos, entre ellos el hepat, rcinom fecciones y

siones benignas; otros estadO~\hiperco !~.~.I..~~.(~dE
de las enfermedades mieloprolif~rativas)comobsíndl
antifosfolípido,deficiencia de Af\ti~rombinaIlI, deficien-
cia de proteina C, deficiencia de Pfot. S, mutación del
Factor V de Leiden y hemoglobinuria p icanocttlF-'
na son causa de este síndrome, patologías que han sido
excluídasen 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 período tan breve como dos

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

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

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

El tratamiento puede ser dividido en médico (sopor-
te, anticoagulación y trombólisis), procedimientos radio-
lógicos (angioplastía, TIPS y colocación de prótesis) y
quirúrgico (derivaciones y transplante hepático), la elec-
ción depende de la etiología, características anatómicas
y estado del síndrome.

s pacien~'~§i.¡.§e'.~mmi?nadOSpara transplante he-
lÍes se repQr¡tabuenos resultados con

años mayor del 7SPto(9).
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