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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Budd-Chiari (SBC) corresponde a la obstruccion del flujo venoso hepatico. Es una
patologia poco frecuente cuyo diagndstico es clinico-imagenoldgico, que sin tratamiento tiene alta mortalidad.
Caso clinico: Varén de 47 afios, con antecedente de trombosis venosa profunda en terapia anticoagulante (TACO),
desarrolla ascitis de rapida instauracion, elevacion aguda de transaminasas y progresion a falla hepatica no
asociada a toxicos ni virus. Se sospecha SBC, solicitindose estudio de imagenes que confirma el diagndstico. A
pesar de la TACO, persiste el deterioro de la funcion hepatica, con resultados del estudio etiolégico negativo.
Discusion: El abordaje del SBC requiere un estudio etioldgico acabado y la aplicacion de un manejo escalonado
inicidndose TACO y continuando con técnicas endovasculares, shunt portosistémico transyugular intrahepatico
(TIPS), shunts portosistémicos quirargicos y finalmente trasplante hepatico.
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ABSTRACT

Introducction: Budd-Chiari Syndrome (SBC) is caused by obstruction of the hepatic venus outflow. It is an
uncommon condition with a high mortality without treatment. Case report: A 47 year old man, with personal
history of deep venous thrombosis in anticoagulant therapy (AT), presented with a rapid development of ascites,
acute transaminase elevation that lead to hepatic failure without history of toxic abuse or viral cause. After SBC
was suspected, imaging studies were done to confirm the diagnosis. Although AT was started, patient persists with
hepatic failure, and full etiologic study was negative. Discussion: The approach to SBC requires a full etiologic
study and a step management, starting with AT, continuing with endovascular techniques, TIPS, portosystemic
shunts and finally liver transplant.
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INTRODUCCION El SBC corresponde a la obstruccion del

drenaje  venoso hepatico independiente del
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mecanismo o nivel de obstruccién'. Es una
enfermedad infrecuente, con prevalencia estimada de
1/ 100.0002, con un promedio de edad de 38 afios’.
Las cifras de mortalidad sin tratamiento son altas, sin
embargo el desarrollo de nuevas técnicas de
radiologia intervencionista y las posibilidades de
manejo quirurgico han cambiado el pronodstico de

esta patologia’.

CASO CLINICO

Paciente sexo masculino, 41 afios, con
antecedentes de alcoholismo suspendido, tabaquismo
activo, trombosis venosa profunda de extremidad
inferior (febrero, 2014) en TACO que recidiva en
septiembre de 2014 pese a tratamiento. Consulta en
el extrasistema el 03 de octubre de 2014 a
especialidad de Cirugia Vascular, y, tras diagnosticar
Trombofilia, se indica mantener TACO en forma
indefinida y se inicia estudio de presunta neoplasia
oculta. Se realiza tomografia computada (TC) de
Abdomen y Pelvis con contraste cuyo informe
destaca: higado con cambios morfoldgicos
sugerentes de  hepatopatia  crénica, venas
suprahepaticas, eje portal y vena cava inferior
permeable. Se solicitan exdamenes de laboratorio
destacando: Bilirrubina total (BT) 1.6 mg/dl,
Bilirrubina directa (BD) 0.9 mg/dl, Fosfatasa alcalina
(FA) 278 U/L, Gamma-glutamil transpeptidasa
(GGT): 214 U/L, Albumina 3.2 g/dl, Transaminasas
normales, International normalized ratio (INR): 1.9
(en TACO).

El 10 de noviembre de 2014 paciente

desarrolla ascitis de rapida instauracion, asociado a
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molestia abdominal, nduseas y edema en
extremidades inferiores. Consulta en el extrasistema
donde se solicitan exdmenes de laboratorio: serologia
para virus hepatitis A, B y C negativas, transaminasa
glutamico-oxalacética (GOT): 1085 U/L,
transaminasa glutdmico-piravica (GPT): 757 U/L,
GGT: 245 U/L,FA: 295 U/L, BT: 2.4 mg/dl, BD: 1.4
mg/dl, Creatinina 1.2 mg/dl, INR 1.4 (sin TACO),
Albimina 3.2 g/dl. Se calcula CHILD-PUGH clase
B (9 puntos). Se deriva al servicio de Urgencia del
Hospital San Juan de Dios y se decide hospitalizar
para estudio y tratamiento. Al examen fisico de
ingreso destaca: leve tinte ictérico en escleras, ascitis
grado 3, circulacién colateral, sin encefalopatia.
Durante la hospitalizacion se realiza ecografia
abdominal, destacando: higado aumentado de
tamaifio, sin flujo al Doppler, ascitis significativa. Se
realiza puncion de liquido ascitico: sin criterios de
peritonitis bacteriana espontanea, gradiente de
albumina: 1.3 g%.

Se sospecha SBC por lo que se solicita TC de
abdomen con contraste trifasico, destacandose:
ausencia de flujo en venas suprahepéticas en todas las
fases, compatible con SBC cronico. Tras descartar la
presencia de varices esofagicas se inicia tratamiento
anticoagulante con heparina de bajo peso molecular
y paracentesis seriadas durante la hospitalizacion,
pese a lo cual persiste deterioro clinico del paciente,
desarrollando en el transcurso de dos meses falla
hepéatica. Estudios de neoplasia oculta resultan
negativos, incluyendo biopsia de medula dsea y
marcadores de sindromes linfoproliferativos.

Paciente es dado de alta en enero de 2015 con TACO,
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y continuaria controles en policlinico de

Gastroenterologia del mismo hospital.

DISCUSION

El SBC es una causa infrecuente de falla
hepatica, que se puede sospechar por sus
caracteristicas clinicas y que requiere un estudio
imagenologico compatible para su diagnostico’.
Dentro de las causas de SBC destacan los desordenes
trombofilicos, encontrados en el 84%, y de estos, los
sindromes mieloprolifroliferativos son los mas
frecuentes’. Las causas congénitas de trombofilia se
encuentran en el 21%, mientras que en el 44% se
encuentran estados trombofilicos adquiridos’.

Tras la oclusiéon venosa del flujo sanguineo
hepatico ocurre un incremento de la presion
sinusoidal y portal con una disminucion del flujo
sanguineo portal, generando congestion hepatica con
dafio hipdxico y necrosis centrolobular y, si el
defecto se mantiene en el tiempo, se genera
hipertensiéon portal, ascitis y fibrosis-cirrosis
hepética4. Sin tratamiento tiene mortalidad elevada,
sin embargo con el tratamiento actual el pronostico
ha mejorado, y las tasas de supervivencia a los 5 afios
varian entre 50 a 70%".

El SBC puede tener variadas formas de
presentacion clinica dependiendo de la extension y
rapidez de instauracion de la obstruccion venosa, asi
como del desarrollo de colaterales’. La triada
compuesta por: hepatomegalia, dolor abdominal y
ascitis es una forma comun de presentacién pero
inespecifica del SBC. En las formas fulminante y

aguda se puede encontrar ictericia, nduseas y vomitos
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con mayor frecuencia. Aunque es poco frecuente, se
han descrito casos asintomaticos’.

Para su diagnodstico es fundamental realizar
estudios de imagen que permitan localizar el sitio de
obstruccion. La Ultrasonografia Doppler es en
general la primera linea de estudio, con alta
sensibilidad y especificidad en manos expertas’. Los
hallazgos compatibles son la no visualizacion, flujo
disminuido o reverso en la Vena Hepatica (VH).

En el SBC croénico se pueden encontrar
colaterales pequefias y tortuosas’. En la TC
contrastada el hallazgo clasico es encontrar un patrén
de captacion de contraste heterogéneo moteado en el
parénquima hepatico, con retraso en la captacion de
contraste alrededor de las VH®. La Resonancia
Magnética es util en el diagndstico, y tiene ventajas
en diferenciar la forma subaguda de la cronica®.

Los objetivos principales del tratamiento
incluyen prevenir la propagacion de la trombosis,
restaurar la permeabilidad venosa, descomprimir el
higado congestivo, el manejo de las complicaciones
y de la causa subyacente’. Se ha propuesto un manejo
escalonado, donde el primer paso consiste en el uso
de anticoagulantes, seguido por terapia endovascular
(de  existir indicacion), TIPS, derivacion
portosistémica quirtrgica y finalmente trasplante
hepatico’.

Los anticoagulantes deben iniciarse
prontamente, una vez descartada la existencia de
varices esoféagicas, siendo el INR objetivo de 2-3 y se
mantiene en forma indefinida'’.

Diversas técnicas endovasculares se han

desarrollado para el manejo de la obstruccién de las
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venas hepaticas: trombolisis directa con catéter,
balon-plastia con o sin instalacion de stent, con
porcentajes de éxito de las técnicas endovasculares
del 89%'". Es la técnica de eleccion en obstrucciones
segmentarias cortas.

El siguiente paso dentro del manejo
escalonado son el shunt portosistémico intrahepatico
transyugular (TIPS), indicado en aquellos pacientes
que no responden a terapia médica. Las principales
indicaciones son: ascitis refractaria, falla hepatica y
hemorragia variceal, logrando 88% de sobrevida a 5
afios'”. El riesgo de desarrollar encefalopatia
hepatica después de su instalacion es de 21%, sin
embargo la mayoria de las veces es transitoria y con
respuesta a manejo médico'”.

La derivacién portosistémica quirurgica es el
siguiente escalon del manejo, a considerar en
pacientes que no responden a TIPS, e incluye la
anastomosis porto-cava y meso-cava. Es un
procedimiento quirurgico complejo, con mortalidad
cercana al 5%, mayor en pacientes descompensados,
y con porcentajes de permeabilidad del injerto de
95%".

Finalmente el trasplante hepatico es el tiltimo
escalon en el manejo del SBC. Tiene mortalidad
similar a la derivacién quirargica, por lo que su
principal indicacion es en casos de falla hepatica.
Tiene una tasa de sobrevida de 83% a 5 afios".

En relacion al prondstico, la sobrevida

general a 5 afios varia de 50 a 80% en distintas
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series’. Factores de mal prondstico incluyen: mayor
edad, forma de presentacion crénica, falla hepatica
severa, y ascitis refractaria’.

En resumen, el SBC es un sindrome de baja
prevalencia y alta mortalidad sin tratamiento, que
requiere un estudio acabado para precisar la
existencia de un trastorno hematoldgico de base y un
tratamiento médico prolongado que puede considerar
la participacion de varias especialidades. Durante las
ultimas cuatro décadas se han desarrollado distintas
estrategias de enfrentamiento que han demostrado
mejoras en la sobrevida, y estas incluyen
procedimientos endovasculares y  quirtrgicos,

incluido el trasplante hepatico.
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