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Resumen

El sindrome de Budd-Chiari consiste en la oclusiéon de la circulacién de salida venosa del higado, desde las
sinusoides hepéticas hasta la unién de la vena cava inferior con la auricula derecha. Esta entidad es muy rara.
Las causas son primarias, obstruccion congénita de la vena cava o trombosis espontanea, o secundarias,
compresion extrinseca. Si no se trata la obstruccion esta enfermedad, lleva a cirrosis hepatica.

Se presenta un caso del sindrome de Budd-Chiari de causa primaria por obstruccién membranosa, tratado
por via endovascular de manera exitosa y con resolucién de todos los sintomas. Es el primer reporte en
Colombia de este tipo de tratamiento.

Palabras clave: sindrome de Budd-Chiari; higado; vena cava superior; ascitis; procedimientos endovasculares;
angioplastia.

Abstract

Budd-Chiari syndrome refers to the occlusion of the venous outflow of the liver, from the hepatic sinusoids to
the junction of the inferior vena cava with the right atrium. This entity is very rare. The causes can be divided in
primary (congenital vena cava obstruction or spontaneous thrombosis), and secondary (extrinsic compression). If
the obstruction is not treated, leads to liver cirrhosis. In this article, we present a case of Budd-Chiari syndrome,
primary due to membranous obstruction, successfully managed by the endovascular route with resolution of all
symptoms. To our knowledge, this is the first case reported in Colombia utilizing this type of treatment.
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Introduccién

El sindrome de Budd-Chiari consiste en la oclu-
sion de la circulacién de salida venosa del higado,
desde las sinusoides hepaticas hasta la union de
la vena cava inferior con la auricula derecha. En
el hemisferio occidental, se comprometen las ve-
nas hepaticas y, en Asia, se ocluye la vena cava
inferior, con obstruccién de las venas hepaticas
o sin ella. Esta entidad es rara.

El sindrome de Budd-Chiari se considera una
entidad de mal prondstico si no se trata tempra-
namente, la cual progresa a cirrosis en un perio-
do menor de dos anos. El tratamiento quirtrgico
ha sido el mas usado, pero con alta mortalidad
y morbilidad; los métodos endovasculares han
tomado preponderancia por su efectividad y baja
morbimortalidad ™.

Se presenta el caso de un hombre joven con
obstruccion de la vena cava y las venas hepaticas.

Presentacion del caso

Se trata de un paciente de sexo masculino de 50
afios de edad, que consulté por cuadro clinico
de un ano de evolucidon, con edema de miem-
bros inferiores, distensién abdominal y disnea,
el cual se exacerbd en el Gltimo mes asociado a
ictericia, y con empeoramiento del edema de las
extremidades inferiores. No tenia antecedentes
médicos ni quirtrgicos de relevancia.

Tratamiento endovascular del sindrome de budd-chiari

En el examen fisico, se encontrd un paciente
de sexo masculino sin alteraciones neurologi-
cas, con distensién abdominal, hepatomegalia,
onda ascitica positiva, varices escrotales (figura 1)
y edema de grado II, con févea, en los miembros
inferiores.

En los exdmenes de laboratorio se informé:
bilirrubina total de 1,7 mg/dl (directa de 0,99 mg/
dl e indirecta de 0,71 mg/dl); albtimina de 4,22 g/
dl, tiempo parcial de tromboplastina de 50,7 se-
gundos; tiempo de protrombina de 12,4 segundos,
e INR (indice normalizado internacional) de 1.

En la endoscopia de vias digestivas altas se
observaron varices esofagicas de grado I-11 y el
ecocardiograma transtoracico fue normal. En
la ecografia abdominal, se encontré abundan-
te liquido ascitico libre, hipertrofia del 16bulo
caudado, trombosis de las venas hepaticas y un
sistema venoso portal normal. La tomografia
computarizada abdominal demostré trombosis
de la vena cava inferior, las venas hepaticas y la
vena renal izquierda (figura 2).

Discusion

En resumen, se trata de un paciente masculino
sin antecedentes de importancia que cursaba
con un cuadro clinico de ascitis de larga data con
trombosis de la vena cava y las venas hepaticas,

Figura 1. Aumento del perimetro abdominal por la ascitis y varices escrotales secun-

darias a la circulacion colateral
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Figura 2. Tomografia computarizada de abdomen: trombo-
sis de la vena renal izquierda y la vena cava perihepatica.

de clase A segtn la clasificacién de Child-Pugh,
que tenia obstruccién indicativa de sindrome de
Budd-Chiari, por lo cual se decidié un tratamien-
to endovascular con angioplastia percutdnea y
trombectomia venosa bajo anestesia general.

Procedimiento

Bajo anestesia general, con monitorizacién con
linea venosa y pulsioximetro, se hicieron una
puncién en la vena femoral comun derecha con
un introductor 6 French y una puncién yugular
interna derecha con introductor 5 French (Cor-
dis™ - Johnson & Johnson).

Se practicé una cavografia y se encontrd
trombosis de la vena cava inferior, desde la vena
renal izquierda; la vena cava superior era normal
(figura 3). Se procedi6 a cambiar el introductor
femoral por un 8 French (Cordis™ - Johnson &
Johnson) y se practicé una trombectomia venosa
percutanea con el sistema de tromboaspiracién
de penumbra (Penumbra Medical Systems, Inc.),
extrayendo moderada cantidad de coagulos
subagudos.

Se procedi6 a practicar la cavografia de con-
trol con oclusidn fija en la vena cava inferior
perihepatica con una guia de 0,035 pulgadas
hidrofilica més un catéter multipropésito (Cor-
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Figura 3. Trombosis de vena cava inferior

dis™ - Johnson & Johnson), logrando pasar a la
auricula derecha; se recupero esta guia por la via
yugular interna con un snare o recuperador de
cuerpo extrano (Merit Medical Corp.) y se extrajo
por el cuello para poder tener una guia transyu-
gular (figura 4).

Se procedi6 a realizar angioplastias secuen-
ciales con balones de 10, 12 y 14 mm de didametro
(Boston Sci. Corp.), logrando repermeabilizar la
vena cava, pero con una estenosis residual del 60
% (figura 5). Se continud colocando dos endoproé-
tesis (stents) de Palmaz con balén montado de 24
mm de didmetro (Cordis™ - Johnson & Johnson).
La vena cava se recanalizé de manera completa
y las venas suprahepaticas eran permeables (fi-
gura 6).

El procedimiento se llevo a cabo sin compli-
caciones y su duracién fue de una hora. El pa-
ciente se extubd y se sometié a monitorizacién
en la unidad de cuidados intensivos. Se traslado
a sala general al siguiente dia y se dio de alta al
cuarto dia posoperatorio, con anticoagulacion
plena y antiagregacién dual. El edema y la ascitis
desaparecieron a las 24 horas del procedimiento.

En los controles del tercer y sexto mes de se-
guimiento, el paciente se encontré asintomatico,
sin edemas ni ascitis y con pruebas de funcién
hepatica normales.
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Figura 4. Guia transyugular
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Figura 5. Estenosis residual después de la angioplastia

Discusion
Este sindrome fue descrito por George Budd, el
médico internista britanico que, en 1845, presentd
tres casos de trombosis venosa hepética por abs-
cesos hepaticos con flebitis secundaria y describié
los tres signos clasicos: ascitis, dolor abdominal y
hepatomegalia. El médico pat6logo austriaco, Hans
Chiari, fue el primero en describir los hallazgos
patolégicos del higado producidos por esta enfer-
medad, denominandola endoflebitis obliterante de
las venas hepaticas.

En el consenso entre el grupo europeo de estu-
dio de enfermedades vasculares y la Asociacién
Americana de Enfermedades Vasculares Hepati-

Tratamiento endovascular del sindrome de budd-chiari

Figura 6. Endoprotesis de Palmaz, con recanalizacion
completa de la vena cava y cavografia normal

cas, se definid el sindrome de Budd-Chiari como
una obstruccién del flujo de salida venoso hepatico,
desde las vénulas hepéaticas mas pequenas hasta
la unién de la vena cava inferior con la auricula
derecha; se excluyen de esta definicion las enfer-
medades venooclusivas sinusoidales, secundarias
a obstruccién de los sinusoides hepaticos o venas
centrales hepaticas causada por toxicos o por tras-
tornos cardiacos >.

Esta entidad es muy rara, su incidencia es de
0,2 a1 por 100.000 y su prevalencia es de 2 por un
millén de habitantes, sin predileccién segun el
sexo, y la edad promedio de presentacién son los
45 afios. Generalmente, produce un cuadro clinico
agudo consistente en dolor abdominal y aumento
del perimetro abdominal, debido a ascitis y hepa-
tomegalia; en los casos crénicos, los sintomas se
relacionan con hipertensién portal. En el 15 % de
los casos se asocia con trombosis portal, lo que con-
lleva un peor prondstico. El sitio mas comuin del
sindrome de Budd-Chiari, es en la ribera del rio
Amarillo (Huang He) en China 45,

El sindrome de Budd-Chiari se clasifica en
primario o secundario, seglin la causa de la obs-
truccion.

En el sindrome de Budd-Chiari primario,
la obstruccién se debe a membranas congénitas
andémalas o a trombos que se desarrollan de ma-
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nera espontanea dentro de las venas hepaticas y la
vena cava. La presencia de membranas congénitas
se considera una malformacién vascular de tipo
troncular, segin la clasificacion de la International
Society for the Study of Vascular Anomalies *>*. En
los casos de trombosis espontanea, se asocia con
trastornos de la coagulacién o enfermedades ra-
ras, como hemoglobinuria paroxistica nocturna,
sindrome de Behget, neoplasia mieloproliferativa,
hiperhomocisteinemia, mutaciones del factor V de
Leiden, mutaciones del gen G20210A de la protrom-
bina, deficiencia de proteina C y S, policitemia
vera, uso de anticonceptivos orales, trombocito-
penia esencial o mielofibrosis idiopatica.

La obstruccion de caracter membranoso se
presenta tipicamente en Asia, y la obstruccién
por causas hematoldgicas es més frecuente en el
hemisferio occidental *>*. Wang, et al., clasifican
la obstruccién primaria de tipo membranoso, en
tres tipos: A, obstruccién membranosa en la vena
cava inferior alta, con venas hepaticas permea-
bles (tipica de Asia); B, obstruccién difusa de la
vena cava inferior con venas hepaticas permea-
bles (tipica de Asia), y C, obstruccién de las venas
hepaticas y de la vena cava (tipica de occidente) 7%,

Las diferencias anatémicas y de presentacion
entre oriente y occidente, apuntan a factores am-
bientales y genéticos no muy conocidos en la ac-
tualidad; por ejemplo, la mutacién del factor V
de Leiden se ve en el 90 % de casos de sindrome
de Budd-Chiari en occidente.

En Asia, las endoprotesis se colocan por via
percutanea, ya sea por la vena cava o transhepa-
tica, y poco se usa la derivacion yugular transparie-
tohepatica (Transjugular Intrahepatic Portosystemic
Shunt, TIPS); es diferente en Estados Unidos, don-
de esta derivacion se utiliza como primera opcién.
Los mejores resultados se observan en Asia, pero
la informacién entre los dos hemisferios no se
puede comparar efectivamente siempre, y se debe
evaluar el paciente de manera muy precisa . En
el presente caso, la obstruccién era solo de la vena
cava, lo cual correspondia a un caso tipico de Asia
y no del hemisferio occidental.

En el sindrome de Budd-Chiari secundario,
hay un factor extrinseco de compresién sobre las
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estructuras venosas, como tumores o abscesos; se
asocia con obstruccién venosa hepaticay de la vena
cava inferior.

Fisiopatologia. La obstruccién de una o mas ve-
nas hepaticas incrementa la presion sinusoidal y
disminuye su flujo; la obstruccion de una sola vena
no es clinicamente aparente, se deben ocluir dos o
mas venas para que la enfermedad se manifieste.
Esta obstruccion genera cambios hemodinamicos,
como dilatacion sinusoidal y extravasacion de liqui-
do intersticial que se exuda por la capsula hepatica
y genera ascitis. La presion portal se incrementa y
la perfusion del higado por via portal disminuye.
La combinacién de estos cambios genera hipoxia
hepatica y dafio tisular; en el 70% de casos, se en-
cuentra necrosis centrolobulillar, la necrosis hepa-
tica fulminante es rara y en muchos pacientes las
manifestaciones clinicas son crénicas ™.

Presentacion clinica. Los pacientes pueden presen-
tar un cuadro clinico agudo de dolor abdominal y
ascitis de causa desconocida que, si no se trata tem-
pranamente, va a generar fibrosis hepatica y dano
irreversible de la funcién hepatica. Por lo tanto, es
muy importante sospechar esta entidad, especial-
mente en pacientes jovenes sin ninguin antecedente
relevante, como en el presente caso, pues se ha visto
que, después de pocas semanas de obstruccién, se
desarrolla fibrosis centrolobulillar. Después de me-
ses de evolucion, se encuentra regeneracion nodular
periportal y evoluciona a cirrosis »™.

Los pacientes pueden ser asintométicos o sin-
tomaéticos. El primer grupo representa del 15 al
20 % de casos; los pacientes presentan la obstruc-
cién, pero estdn compensados por el desarrollo
espontaneo de venas colaterales extrahepaticas y
portosistémicas. Estos vasos colaterales son vias
de drenaje diferentes a los que se producen en la
hipertensién portal, encontrandose su origen en las
venas lumbares ascendentes, el plexo vertebral, la
vena acigos o la hemiacigos. Estos pacientes se po-
drian tratar con anticoagulacién plena de por vida,
pero se debe estar muy atento a cualquier signo de
disfuncién hepatica, la cual indicaria la intervencién
quirtrgica .

Los pacientes sintomaticos presentan dolor ab-
dominal, ascitis, ictericia, hepatomegalia, edema
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de miembros inferiores, encefalopatia y sangrado
gastrointestinal. Segun la localizacién de la obstruc-
cion, esta se clasifica en tres tipos: obstruccién pura
de las venas hepaticas, obstruccién de la vena cava
inferior y una forma combinada de las dos anterio-
res. La obstruccién de la vena cava o la forma mixta
son tipicas de Asia, mientras que la obstruccién
pura de las venas hepaticas es propia de los paises
occidentales .

Desde el punto de vista clinico, hay tres presen-
taciones: aguda o subaguda, crénica y fulminante.
En la forma aguda o subaguda, hay una evolucién
rapida del dolor abdominal, la ictericia y el aumen-
to del perimetro abdominal, en un periodo menor
de dos semanas. En la forma crénica, la mas comun,
la ascitis es progresiva, no se presenta ictericia y el
50 % de casos cursan con falla renal. En la tercera
forma, la falla hepética es aguda y fulminante; en
estos casos, se recomienda el trasplante hepatico
con o sin derivacién yugular transparietohepatica
o sin ella™®,

Imdgenes diagnésticas. La ultrasonografia con
Doppler a color es la imagen de eleccién, con una
sensibilidad del 85 %. Los hallazgos patolégicos
mas frecuentes son: ausencia de flujo en las venas
hepaticas, circulacién colateral intrahepatica, ex-
trahepatica y subcapsular, membranas dentro de
la luz de la vena cava, y flujo turbulento, invertido
y lento dentro de las venas hepéticas y la vena cava.

La tomografia computadorizada con contraste
solo evidencia la trombosis hepatica en el 50 % de los
casos; la angiorresonancia muestra la obstruccion
de los vasos hepaticos con mayor exactitud y ayuda
a descartar otros diagndsticos diferenciales. En 60
a 80 % de los casos, se observan nédulos hepaticos
benignos multiples menores de 4 cm, dados por
anormalidades en la perfusion hepética. Es comiin
encontrar también hipertrofia del l6bulo caudado,
lo que se explica porque este 16bulo tiene drenaje
independiente y diferente al del resto del higado **.

Los métodos diagnésticos invasivos, como
la venografia hepatica y la cavografia, son los
procedimientos de referencia para la evaluacién
anatémica de las venas hepaticas, la medicion de
presiones y evidenciar trombosis, y son una via
de acceso terapéutico para los procedimientos

Tratamiento endovascular del sindrome de budd-chiari

endovasculares. En casos de dificil diagnéstico,
se recomienda la biopsia hepatica, especialmen-
te, para diferenciar el sindrome de Budd-Chiari
de las enfermedades venooclusivas, en las cuales
se presenta una obstruccién no trombética de
las vénulas hepaticas con edema subendotelial,
producida por toéxicos que lesionan la pared del
sinusoide hepatico; estos cambios se asocian con
el trasplante de médula 6sea >

Tratamiento. Dado que se pueden presentar obs-
trucciones en diferentes localizaciones anatomicas
y en forma aguda o crénica, es muy importante
analizar cada caso en particular y definir las me-
jores opciones terapéuticas. La cirugia por medio
de derivaciones cavo-auriculares o meso-cava, han
sido el tratamiento convencional para estas oclusio-
nes, pero se acompanan de gran mortalidad (50 %)y
morbilidad posquirurgica. El tratamiento médico
con anticoagulacion no es el adecuado y se debe
complementar siempre con un procedimiento
de nueva perfusion de los vasos ocluidos, ya sea
quirurgica o endovascular; la anticoagulacion
sola tiene una mortalidad del 80 % en un periodo
de dos afos. Los objetivos del tratamiento en el
sindrome de Budd-Chiari son disminuir la con-
gestion hepatica y la ascitis, y evitar el deterioro
hepatico #.

Los métodos endovasculares han cobrado
preponderancia y se consideran la primera linea
de tratamiento intervencionista en la actualidad.
El objetivo del procedimiento endovascular es
repermeabilizar la cava y recuperar el flujo en
las venas hepaticas; al hacer esto, se obtiene una
supervivencia a cinco afios de mas del 9o % 6.

Furuil, et al., hicieron los primeros reportes de
tratamientos endovasculares con buenos resultados
en la década de los 90?. En un estudio de Han, et
al., se demostré que la recanalizacién por via en-
dovascular de los vasos ocluidos en los pacientes
con sindrome de Budd-Chiari, logra una permea-
bilidad del 95 % a un afio, del 77 % a cinco afnos
y del 58 % a diez afios, con una permeabilidad
secundaria del 97 % a un ano, del 90 % a cinco
anos y del 86 % a diez afios **.

La trombodlisis y la trombectomia localizada
son utiles en los casos de menos de dos semanas
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de evolucién de obstruccién, sumadas a angio-
plastias con balén y endoprotesis. En el presente
caso, se utiliz6 el sistema de tromboaspiracion pe-
numbra, que se usa para la extracciéon de coagulos
frescos en la circulacién venosa, con el objetivo de
disminuir el riesgo de embolia pulmonar durante
el procedimiento y extraer, asi, la mayor cantidad
de trombos frescos, como aspirar los coagulos
de la vena renal izquierda y, después, colocar la
endoprotesis en la vena cava inferior. En menos
del 3 % de los procedimientos endovasculares, se
presentan complicaciones como encefalopatia
hepatica, sangrado intrabdominal o hemobilia, y
la mortalidad es de menos del 1 % *°.

En el presente caso, no se presentd ninguna
complicacion y el paciente obtuvo mejoria inme-
diata de sus signos y sintomas.

Cumplimiento de normas éticas

Consentimiento informado: Se obtuvo el con-
sentimiento informado por parte del paciente.

Conflicto de interés: no existe ningtin conflicto
de interés.

Fuentes de financiacién: recursos propios de
los autores
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