3/2/2014 SINDROME DE BUDD-CHIARI, TRATAMIENTO QUIRURGICO DE 2 CASOS - Escuela de Medicina

SINDROME DE BUDD-CHIARI, TRATAMIENTO QUIRURGICO DE 2 CASOS

Drs. Albrecht Kramer, Francisco Valdés, Francisco Cruz, Sergio Gonzalez. Servicio de Cirugia vy
Departamentos de Enfermedades Cardiovasculares, Radiologia y Anatomia Patoldgica, Escuela de Medicina,
Pontificia Universidad Catdlica de Chile.

Dr. Albrecht Kramer Sch. Marcoleta 347. Santiago

RESUMEN

El sindrome de Budd-Chiari es producido por una obstrucciéon parcial o total del drenaje venoso hepatico. Dos
mujeres portadoras de un sindrome de Budd-Chiari de diferente causa precipitante, son evaluadas y tratadas
quirdrgicamente. Una de ellas, con oclusion completa de las venas suprahepaticas, recibe un shunt mesoatrial, y la
otra, es sometida a la reseccién de un angioleiomioma de la vena cava inferior con extensién intracardiaca. Ambas
pacientes recuperan una adecuada funcidén hepatica en el periodo postoperatorio y en el seguimiento alejado de 24
y 40 meses gozan de una actividad normal y sin restricciones fisicas ni dietéticas.
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SUMMARY

The Budd-Chiari syndrome is due to a partial or complete hepatic venous outflow obstruction. Two women with a
Budd-Chiari syndrome of different cause are evaluated and surgically treated. One of them with total occlusion of
her suprahepatic veins, was submitted to a mesoatrial shunt, and the other underwent a resection of an
angioleiomyoma of the inferior vena cava with intracardiac extension. Both patients recover adequate
postoperative hepatic function and enjoy a normal live without physical or dietary restrictions 24 and 40 months
after their surgery.
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INTRODUCCION

El sindrome de Budd-Chiari consiste en la oclusion del drenaje venoso del higado ya sea por compromiso de las
venas suprahepaticas o de la vena cava inferior por trombo, tumor o diafragmas. Fue originalmente descrito por
Buddl en 1845 y posteriormente Chiari2 en 1899, hace una detallada descripcién clinico-patoldgica de 13 casos.

La oclusion aguda del drenaje venoso (trombosis) puede conducir a un cuadro clinico de comienzo brusco y de
evolucién habitualmente fatal, con hepatomegalia, ascitis masiva e insuficiencia hepatica. La estenosis lentamente
progresiva de la vena cava inferior (tumor o diafragmas), permite el desarrollo de vias colaterales para el drenaje
hepatico, resultando en un sindrome caracterizado por hipertension portal y todas sus consecuencias funcionales y
hemodinamicas.

El tratamiento médico de esta condicién es frustrante. Una revisién de la Clinica Mayo3 mostré que 12 de 14
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pacientes (86%) fallecieron después de 6 meses de sobrevida en promedio y otro analisis retrospectivo de la UCLA4
mostré que 11 de 12 pacientes (92%) habian fallecido a los 2 afios de iniciada la terapia. En cuanto al tratamiento
quirtrgico, Ahn4 en 1987 ha recopilado en la literatura 23 diferentes técnicas quirdrgicas empleadas para tratar
este sindrome, y ninguna de ellas demostré resultados consistentemente superiores. Sin embargo, el bypass meso-
atrial, desde su primera descripcion por Cameron5 en 1978, pareciera ser un procedimiento de alternativa mas
promisorio que otros, al lograr una adecuada descompresion hepatica y recuperacion funcional y por lo tanto una
mejor sobrevida a largo plazo.

Nuestra experiencia en el manejo quirdrgico con 2 pacientes portadores de un sindrome de Budd-Chiari son el
motivo de la presente comunicacién. Alnque un caso fue presentado previamente a un congreso nacional6,
creemos, a nuestro mejor entender, que es la primera publicacidon quirtrgica sobre el tema en la literatura chilena.

CASOS CLINICOS Caso 1:

Mujer de 37 anos sin antecedentes morbidos de importancia, que en diciembre de 1986 durante un viaje
prolongado en bus experimenta dolor intenso y de comienzo relativamente brusco en hemiabdémen superior. Al
completar su viaje, nota aumento de volumen de sus extremidades inferiores y del abdomen. En los dias
subsiguientes aparece ascitis y edema progresivo de extremidades inferiores, constatandose un aumento de peso
de 9 Kgs. Se realizaron multiples exdmenes que demuestran un deterioro progresivo en la funcion hepatica,
hematocrito de 55%, y una cintigrafia hepdtica que reveldé aumento de la captacion de radiofarmaco (sulfuro
coloide Tc-99m) a nivel de un lébulo caudado hipertrofico (fig.1). La paciente nos fue referida con la sospecha de un
sindrome de Budd-Chiari, completandose la evaluacion mediante una cavografia, que confirmd oclusién de las
venas suprahepaticas (fig.2) y severa compresion de la vena cava inferior retrohepatica (fig.3), con un gradiente en
decubito dorsal de 10 mm Hg entre la vena cava infrarrenal y la auricula derecha. La angiografia mesentérica
reveld permeabilidad de la vena mesentérica superior y la tomografia computada de abdémen demostro
impregnacion heterogénea del parénquima hepatico asociada a hepatomegalia, hipertrofia del l6bulo caudado y
ascitis importante (fig.4). En noviembre de 1987 se practica una descompresion hepatica mediante un shunt con
PTFE* desde la vena mesentérica superior a la auricula derecha (mesoatrial). La biopsia hepatica tomada durante
el acto quirtrgico confirma una fibrosis laxa de predominio centrolobulillar, dilatacién acentuada de sinusoides y
atrofia moderada de trabéculas hepaticas correspondientes, hallazgos compatibles con lo descrito en el sindrome de
Budd-Chiari (fig.5). Durante el periodo postoperatorio hay progresiva mejoria de los pardmetros bioquimicos de
funcion hepatica y la paciente es dada de alta a los 11 dias de su operacién con 14 Kgs menos que al ingreso,
habiéndose demostrado permeabilidad del shunt por medios cintigraficos. Un CT abdominal realizado 24 meses
después de la cirugia, revela opacificacién homogénea y sincrénica del parénquima hepatico, reduccion de la
hepatomegalia y permeabilidad del shunt (fig.6). La paciente no presenta ascitis y su funciéon hepatica se ha
normalizado en forma significativa (tabla 1). Se mantiene en control hematoldgico periddico dado los hallazgos de
alteraciones hematopoyéticas compatibles de una policitemia vera en la biopsia de médula dsea. En su ultimo
control a los 24 meses de operada la paciente se encuentra en buenas condiciones y haciendo vida normal sin
mayores restricciones fisicas ni dietéticas.

Caso 2:

Mujer de 35 afios sometida a panhisterectomia en diciembre de 1985 por miomatosis uterina. En mayo de 1986
consulta por disnea progresiva y edema de extremidades inferiores. Una iliocavografia efectuada por sospecha de
enfermedad tromboembdlica, reveld trombosis de la vena cava inferior y la cintigrafia pulmonar revelé alteraciones
evolutivas de la perfusion pulmonar compatibles con el diagndstico de tromboembolismo. Por persistencia de
insuficiencia cardiaca derecha con ascitis, ictericia y edema masivo de extremidades inferiores, a pesar de
tratamiento médico agresivo, se practicd una ecocardiografia bidimensional que demostré una extensa masa
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intracardiaca que se extiende desde la vena cava inferior a la auricula derecha comprometiendo el tracto de salida
del ventriculo derecho. Una tomografia computada demostré oclusion total de la vena cava inferior y alteraciones
de la impregnacién del parénquima hepatico similares al caso anterior. Revisada la biopsia uterina, sugirié la
existencia de un angioleiomioma, tumor que se propaga por via venosa y ocluye las venas uterinas, iliacas y cava
inferior. Bajo la sospecha de un angioleiomioma de la vena cava inferior con extension intracardiaca, la paciente se
traslada a nuestro Hospital para considerar una alternativa quirdrgica. Con fecha 20 de agosto de 1986 la paciente
es intervenida quirdrgicamente mediante una esterno-laparotomia media. Bajo circulacidon extracorporea, se divide
la vena cava infrarrenal y se practica una auriculotomia derecha, lograndose resecar totalmente la porcién
intracardiaca y de la vena cava toracica del tumor previamente descrito. Por via abdominal se completa la reseccion
del tumor en su porcién retrohepdtica. En seguida se liga el segmento distal de la vena cava inferior suturandose
su segmento proximal a nivel de la confluencia de las venas renales, permitiendo asi un adecuado drenaje de
ambas venas renales. La paciente es dada de alta 6 semanas después de su intervencion sin manifestaciones de
insuficiencia cardiaca, sin ictericia ni ascitis. Un scanner abdominal a los 22 meses de operada revela higado de
aspecto homogéneo con la vena cava inferior permeable hasta el nivel de las venas renales y el ecocardiograma
bidimensional demostré una leve insuficiencia tricuspidea con funcién cardiaca global normal. Actualmente, a los
40 meses postoperatorios, se mantiene en CF I.

DISCUSION

El origen del sindrome de Budd-Chiari ha sido relacionado con diversas condiciones clinicas, siendo una de ellas la
endoflebitis de las venas suprahepaticas, originalmente descrita por Chiari2 . Este proceso que lleva a la oclusion
por trombosis del drenaje venoso, aparentemente se encuentra con mayor frecuencia en los paises orientales7,8.
Las otras causas que se asocian al sindrome de Budd-Chiari incluyen: la trombosis de venas hepéticas o del
segmento distal de la vena cava inferior por lesiones congénitas, tales como atresia venosa, presencia de
diafragmas o membranas9; tumores endovenosos de la vena cava inferior como el angioleiomioma, neoplasias
locales o metdastasis ganglionares que comprometen la unién de las venas hepaticas con la vena cava inferior10;
infecciones incluyendo esquistosomiasis y abscesos amebianos del higadol1l; policitemia vera rubra u otros
procesos mieloproliferativos primarios12,13; hemoglobinuria paroxistica nocturna y finalmente tratamiento crénico
con contraceptivos orales14,15.

En nuestros pacientes la causa fue claramente establecida en ambos casos: policitemia vera con trombosis
espontanea de venas suprahepaticas que se precipitd en forma aguda durante el viaje en bus para el caso 1 y un
angioleiomioma que se extendid por via intravenosa hacia la cava inferior hasta llegar a las cavidades derechas del
corazén en el segundo caso. Esta Ultima causa se ha reconocido con mayor frecuencia en los Ultimos afios y se
puede presentar en forma aguda o cronica.

El diagnodstico en la actualidad ya no resulta dificil. Siempre se debe considerar en pacientes portadores de ascitis
sin una causa aparente. La confirmacion del diagndstico se obtiene demostrando un impedimento al drenaje
venoso hepatico ya sea por oclusion de las venas suprahepaticas o de la vena cava inferior suprahepatica. Lo mas
habitual es que el angiografista no logra cateterizar las venas suprahepaticas y sélo se demuestra una imagen en
"tela de arafia". Otro de los hallazgos bastante caracteristico, que fue el que sugirié el diagndstico del caso # 1, es
en la cintigrafia hepatical6. A pesar de la hepatomegalia que acompafia al cuadro clinico, el higado practicamente
no se contrasta, demostrandose exclusivamente un Iébulo caudado, cuyo drenaje venoso es por venas cortas
directamente a la vena cava inferior, las cuales no se comprometen por el proceso trombdtico que origina el
sindrome. El I6bulo caudado frecuentemente se hipertrofia y comprime asi la vena cava retrohepatica, lo que
contribuyo al edema de extremidades inferiores en nuestra paciente. La tomografia computada de abdomen a su
vez da una imagen caracteristica: la perfusidon hepatica lenta por la obstruccidon postsinusoidal, da una imagen de
impregnacion heterogénea del parénquima hepatico, ademas de la hepatomegalia, ascitis e hipertrofia del l6bulo
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caudado.

El tratamiento depende obviamente del factor causal. Antiguamente sélo se podia ofrecer alternativas médicas que
incluyen diuréticos y tal vez anticoagulantes para evitar progresion del proceso trombético que origind el cuadro
inicial. Como ya se menciond, la expectativa de sobrevida con el tratamiento médico es muy baja a largo plazo, el
cuadro progresa a una insuficiencia hepatica terminal, y el paciente fallece por esta causa o hemorragia originada
en varices esofagicas. La angioplastia percutanea transluminal ha sido factible para algunos casos, sin embargo
estd asociada a un porcentaje de reestenosis que han requerido redilataciones posteriores17. Se desconocen aun
resultados a largo plazo, pero aparentemente los casos ideales para esta técnica serian los con estenosis localizada
por diafragmas congénitos de las venas suprahepaticas o de la cava inferior retrohepatica.

El tratamiento quirdrgico persigue como objetivo la descompresién hepdtica, ya sea mediante algin shunt
portosistémico local (porto-cava o meso-cava) o a distancia (meso-atrial). No hay duda que una descompresion tipo
porto-cava 0 meso-cava es técnicamente mas facil y tiene mejor expectativa a largo plazo en cuanto a
permeabilidad. Sin embargo, requiere una vena cava inferior permeable y sin gradiente de presiéon en su porcién
retrohepatica. Como la mayoria de los pacientes portadores de un sindrome de Budd-Chiari se presenta con una
obstruccién parcial o total de la vena cava inferior, o con compresion de la cava secundaria a la hipertrofia del [6bulo
caudado, la presién en la cava inferior retro e infrahepatica es muy alta y no permite una adecuada descompresion
del higado, ninguin procedimiento derivativo abdominal ha resultado satisfactorio. En un 58% de 24 pacientes de la
serie del Johns Hopkins, igual como en nuestro caso 1, fue necesario descomprimir el higado mediante un shunt
directamente a la auricula derechal8. Creemos que esta alternativa para el caso particular de nuestra paciente es
el mejor. Algunos autores recomiendan en el postoperatorio alejado, previa confirmacidn angiografica de
descompresion de la vena cava inferior por reduccion del I6bulo caudado, proceder con una segunda intervencion,
construyendo algin shunt mas corto. Esta recomendacion se basa en el hecho que los puentes artificiales (PTFE o
dacron) en el sistema venoso no tendrian una adecuada permeabilidad a largo plazo, ademas que se obviaria la
eventual compresién del puente en su pasada a través del diafragma. Aunque la observacion desde el punto de
vista tedrico parece razonable, creemos que seria dificil plantear esta alternativa a una paciente que en la
actualidad estd asintomatica.

La paciente presentada en el caso 2, por su presentaciéon no sélo corresponde a un sindrome de Budd-Chiari, sino
gue ademas tenia una segunda condicidon agregada, secundaria al crecimiento intravascular del tumor con
ocupacion de las cavidades cardiacas derechas y tromboembolias pulmonares recurrentes. En ella se logré una
adecuada descompresion del higado y recuperacion funcional de éste, y a su vez corregir la insuficiencia cardiaca
refractaria a todo tipo de tratamiento. A pesar de persistir con su vena cava infrarrenal ocupada por tumor y
trombosis, existe adecuada circulacién colateral para el drenaje venoso de las extremidades inferiores y a 40 meses
de su intervencién esta libre de sintomas atribuibles a este problema. Su prondstico a largo plazo dependerd mas
bien del comportamiento del angioleiomioma histoldgicamente benigno.
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TABLA 1: Evolucion de parametros de funcion hepatica de la paciente del casol.

postop: 24
preop 1 mes 6 meses
8ds meses
Bilirubina total(mg%) 4.2 4.9 2.0 2.1 2.5
Albumina (gm%) 2.9 3.7 3.4 3.7 4.1
Proteina total (gm%) 6.5 7.8 7.2 6.6 6.9
SGOT (mU/ml) 60 40 42 45 48
SGPT (mU/ml) 32 32

http:/medicina.uc.cl/index.php?view=article&catid=621%3 Apublicaciones&id=1748%3 Acirugia-vascular-sindrome-de-budd-chiari-tratamiento-quirurgico-de-2-...  5/6



3/2/2014 SINDROME DE BUDD-CHIARI, TRATAMIENTO QUIRURGICO DE 2 CASOS - Escuela de Medicina

Fig. 1: Cintigrafia hepatica (pa) con sulfuro coloide Tc-99m. Hipertrofia y aumento de captacion del radiofarmaco en
l6bulo caudado hipertrofico (flecha). Nétese escasa captacion en el resto del parénquima.

Fig. 2: Flebografia de venas suprahepaticas revela oclusién completa de ellas y la caracteristica imagen en " tela de
arafia ".

Fig. 3: Cavografia inferior con compresién extrinsica de la vena cava inferior retrohepatica por Iébulo caudado
hipertréfico. Gradiente hemodinamica de 10 mm Hg en decubito dorsal.

Fig. 4: Tomografia computada de abdémen: impregnacién heterogénea del parénquima hepatico e hipertrofia del
l6bulo caudado.

Fig. 5: Biopsia hepatica por puncidén. Fibrosis y hemorragia centrolobulillar. Dilatacién acentuada de sinusoides con
tumefaccién de hepatocitos adyacentes. Tricrémico de Masson, 200 x .

Fig. 6: Tomografia computada de abdémen (24 meses postop.): opacificacibn homogénea y sincronica del
parénquima hepatico con reduccion de la hepatomegalia. Shunt mesoatrial permeable (flecha).

1+ SUEIR

http:/medicina.uc.cl/index.php?view=article&catid=621%3 Apublicaciones&id=1748%3 Acirugia-vascular-sindrome-de-budd-chiari-tratamiento-quirurgico-de-2-...  6/6



