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RESUMEN

Antecedentes: El Síndrome de Budd-Chiari (SBC) es infrecuente. Se debe a la obstrucción venosa intrahepática por trombosis o sin
ella. Puede desencadenarla el síndrome antifosfolipidos (SAF) que se manifiesta por trombosis, a lo cual se agrega la presencia de
anticuerpos anticardiolipina (AACL) y anticoagulante lúpico (ACL). Este se ha dividido en primario y secundario, (autoinmunidad,
infecciones, neoplasias y medicamentos).
Material y métodos: Estudio retrospectivo, observacional y transversal de 24 pacientes con SAF; siete de los cuales tenían SBC
(29%). Se estudiaron las variables: edad, género, tipos, complicaciones, sitios de trombosis, estudios de laboratorio y gabinete.
Resultados: De los siete pacientes con SBC, cinco fueron primarios y dos secundarios. Edad 10 a 15 años, (5 primarios 2 secunda-
rios). Género, cuatro femeninos (tres primarios, uno secundario), tres masculinos (dos primarios, uno secundario). Tuvieron hepatomegalia
siete (cinco primarios y dos secundarios). Un paciente con SBC primario tuvo esplenomegalia, ascitis y sangrado. Siete tuvieron
trombosis en la vena porta. Se determinaron TgO, TgP, glutamino-amino transferasa (GGT) en los siete (cinco primarios y dos secunda-
rios), DNAn; anticuerpos antinucleares (ANA) y complemento hemolítico (CH50) en dos pacientes (secundarios); AACL en siete
pacientes (cinco primarios y dos secundarios). ACL en siete casos (seis primarios, uno secundario); Beta 2 glucoproteina 1 (B2GP1) en
cinco casos primarios.
Conclusiones: Las manifestaciones clínicas fueron las mismas en ambos tipos de SAF. Los secundarios fueron debidos a LEG, los
AACL, ACL y B2GP1 predominaron en los casos primarios.
Palabras clave: Síndrome de Budd-Chiari, hipertensión portal, trombosis, síndrome antifosfolipidos.

ABSTRACT

Background: Budd-Chiari syndrome (BCS) is an infrequent condition. It presents with intrahepatic venous thrombosis, and it may be
caused by the antiphospolipid symdrome (APHS), which is characterized by the presence of anticardiolipin antibodies and lupic
anticoagulant factor. There are two types of BCS: primary and secondary caused by infections, neoplasm, drugs and autoimmunity.
Materials and methods: Retrospective, transversal and observational study of 24 patients with APHS, seven of which had BCS. Age,
gender, types, complications, thrombosis and laboratory findings were analyzed.
Results: Seven patients were between 10 and 15 years old, there were four females and three males. Hepatomegaly was present in
all; one patient had splenomegaly, ascitis and bleeding problems. Every patient had portal vein thrombosis. TGO, TGP, GGT tests were
done in all; CH50 was done in two patients. ACLA were measured in the seven patients; LAC in one; beta 2 glucoprotein in one.
Conclusions: Symptoms were not different in both types of BCS. Secondary BCS ones were caused by LEG, AACL, ACL . The B2GP1
it was most common in the primary BCS cases.
Key words: Budd-Chiari syndrome, portal hypertension, thrombosis, antiphospholipid syndrome.
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El síndrome de Budd-Chiari (SBC) es una pa-
tología poco común, se caracteriza por obs-
trucción venosa intrahepática trombótica o
no trombótica 1.

Budd la describió en 1845 y Chiari en 1899 hizo la
primera descripción patológica, llamándola
“endotelitis obliterante de las venas hepáticas” (oclu-
sión parcial o total de una, dos o tres de la principales

http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm


303Acta Pediátrica de México Volumen 26, Núm. 6, noviembre-diciembre, 2005

pdf elaborado por medigraphic

Síndrome de Budd-Chiari (SBC) y su asociación con síndrome antifosfolípidos (SAF)

venas hepáticas, izquierda, derecha o media) 2 . El sín-
drome consiste de: hepatomegalia, ascitis y dolor
abdominal; también puede haber ictericia, esplenome-
galia, edema de miembros inferiores, con ulceraciones
y desarrollo de venas colaterales. 3,4

Puede ocurrir en pacientes con diátesis trombótica,
en enfermedades mieloproliferativas, policitemia vera,
hemoglobinuria paroxística nocturna, tumores, desór-
denes de la coagulación como deficiencia de proteína
“C” , “S”, antitrombina III, factor V (mutación del gen
G1691A), factor II (mutación del gen G20210A), síndro-
me de antifosfolípidos, embarazo, anticonceptivos; en
infecciones como sífilis, tuberculosis, absceso hepático
amibiano, aspergilosis, enfermedades inflamatorias
crónicas como lupus eritematoso, sarcoidosis, enfer-
medad mixta del tejido conectivo, enfermedad de Crohn,
síndrome de Sjögren, pericarditis constrictiva, deficien-
cia de alfa 1 antitripsina; el 30% de los casos son
idiopáticos . 5-9

La obstrucción de las venas intrahepáticas (vénulas
centrolobulares y sublobulares) causa congestión he-
pática que a su vez conduce a una lesión hepatocelular
debida a isquemia microvascular; el resultado final es
la hipertensión portal (post sinusoidal) e insuficiencia
hepática. 10

El síndrome se presenta en cualquier raza e igual
para ambos sexos; sin embargo, los casos más graves
se ven en mujeres. La edad de presentación más fre-
cuente es entre la tercera o cuarta décadas de la vida,
aunque también se observa en niños y en ancianos.

Existen cuatro formas de presentación: aguda,
subaguda, crónica y fulminante. La forma crónica  es
la más frecuente, el 50% de los pacientes presenta falla
renal. 11,12

El síndrome antifosfolipidos (SAF) puede causar esta
enfermedad por sus características hematológicas 13-16

en cuyo cuadro clínico el dato más importante es el
fenómeno trombótico en el territorio arterial o en el ve-
noso. Se acompaña de otros datos como mortalidad
durante el embarazo, presencia de anticuerpos
anticardiolipina, (AACL) y anticoagulante lúpico
(ACL), 17 (Cuadro 1), que se une a los fosfolípidos de
carga eléctrica negativa. No se conoce con exactitud el
mecanismo por el que ocurre la trombosis; se cree que
puede deberse a ruptura de la proteína “C” o a la alte-
ración del sistema anticoagulante de la proteína “S”,

que interactúa con las plaquetas o con las células
endoteliales. Se sabe que la interacción entre un cofactor
de la coagulación o hapolipoproteína  llamada B2
glucoproteína 1 y el endotelio vascular, desencadena
los fenómenos trombóticos 18. El síndrome se llama pri-
mario cuando no existe una enfermedad subyacente;
secundario si hay alguna causa que lo pueda desenca-
denar: medicamentos, autoinmunidad, enfermedades
infecciosas crónicas y neoplasias. 19

El primer informe de SBC asociado al anticoagulante
lúpico fue el de Bernstein y cols., en diez casos 20, Powell
y cols. 21 estudiaron nueve casos, tres de los cuales tuvie-
ron oclusiones vasculares múltiples que pudieron haber
sido debidas al SAF. Hughes y cols. estudiaron dos ca-
sos con SBC en niños con lupus eritematoso generalizado
22. Espinosa y cols. describieron la asociación de SBC y
SAF en cuatro casos 23 y en su revisión de la literatura
encontraron 39 pacientes más 24-42. Este trabajo se basa
en el estudio de siete pacientes con esta asociación.

MATERIAL Y MÉTODOS

Estudio retrospectivo, observacional, y transversal del
Departamento de Medicina Interna del Instituto Na-
cional de Pediatría de 24 pacientes con síndrome
antifosfolipidos (SAF), de 1987 a la fecha con datos
clínicos y paraclínicos aceptados internacionalmente
para apoyar dicho diagnóstico. (Cuadro1) En siete de
ellos había alteraciones hepáticas obstructivas detec-
tadas por ultrasonido, es decir, síndrome de
Budd-Chiari. Se incluyeron las variables: edad, géne-
ro, tipos,  complicaciones,  sitios de trombosis, estudios
de laboratorio y gabinete.

Las pruebas de laboratorio para el SAF fueron: 1.
Anticuerpos anticardiolipina (polivalente) por la téc-
nica ELISA. Estas reacciones denominadas falsas
biológicas positivas o “anticoagulante lúpico”, se debe
a que tienen tiempo prolongado de coagulación y ocu-
rren en pacientes con problemas tromboembólicos. 2.
Determinación de anticuerpos antinucleares por
inmunofluorescencia indirecta utilizando suero fres-
co almacenado entre 2 a 8° o a menos de 20° y técnica
para cuantificar complemento para valorar la hemólisis
a 50% de eritrocitos de carnero. Es positiva cuando las
lecturas de color de la hemoglobina liberada son al
50% de la hemólisis.
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El diagnóstico de síndrome de Budd-Chiari se basó
en los estudios clínico, de laboratorio y ultrasono-
gráfico.

RESULTADOS

Hubo siete pacientes con síndrome de Budd-Chiari;
cinco de ellos fueron primarios y dos, secundarios. Pre-
dominaron los niños de 10 a 15 años (cinco primarios,

dos secundarios). Hubo cuatro niñas, (tres primarios,
uno secundario) y tres niños (dos primarios, uno se-
cundario) (Cuadro 2); tenían hepatomegalia, siete
(cinco primarios y dos secundarios); esplenomegalia,
ascitis y sangrados, un paciente (uno primario). Se halló
trombosis de la vena porta en siete (cinco primarios y
dos secundarios) (Cuadros 3 y 4). No hubo defuncio-
nes ni otras complicaciones. Las enzimas séricas TGO,
TGP y GGT estuvieron aumentadas en los siete pa-

Cuadro 1. Criterios de clasificación del síndrome antifosfolípidos. Sapporo, Japon 1998

Clínicos:

1.        Trombosis vascular: arterial, venosa o de pequeños vasos
2.        Morbilidad en el embarazo: 3 ó más abortos consecutivos (<10 sem)
                                                   una o más muertes fetales (>10 sem)
                                                   uno o más nacimientos prematuros (<34 sem)
                                                   debido a preclamsia severa o insuficiencia placentaria
Laboratorio:

1.        Anticuerpos anticardiolipina: IgG o IgM (títulos medios/altos) en 2 o más ocasiones
   Con separación de 6 semanas o más.

2.        Anticoagulante lúpico: en 2 o más ocasiones, con separación de 6 semanas o más

       El SAF está presente cuando uno o más de los criterios clínicos y uno o más de los
       criterios de laboratorio ocurren en el mismo paciente.

Cuadro 2. Tipos de síndrome antifosfolípidos. Edad y género

Tipos No. Pacientes Porcentaje Primario Secundario

Secundario 2 28%
Primario 5 71%
EDAD

0-5 anos 0
5 A. 11 M.-10 A. 0
10A. 11M.-15 A. 7 100% 5 2

Más de 15 A. 0
GÉNERO
Femenino 4 57% 3 1
Masculino 3 42% 2 1

Cuadro 3. Manifestaciones clínicas en pacientes con síndrome de antifosfolípidos y síndrome de Budd Chiari

Manifestaciones No. Pacientes Porcentaje Primario Secundario
clínicas

Trombosis vena porta 7 100% 5 2
Hepatomegalia 7 100% 5 2
Esplenomegalia 1 10% 1 0

Ascitis 1 10% 1 0
Sangrados (melena) 1 10% 1 0



305Acta Pediátrica de México Volumen 26, Núm. 6, noviembre-diciembre, 2005

pdf elaborado por medigraphic

Síndrome de Budd-Chiari (SBC) y su asociación con síndrome antifosfolípidos (SAF)

cientes (cinco primarios y dos secundarios). Fueron
positivos DNAn, ANA y CH50, dos casos secunda-
rios; AACL positivos, cinco casos primarios y dos
secundarios. ACL positivo, seis casos primarios y uno
secundario. B2GP1 positiva, cinco casos primarios.

DISCUSIÓN

Predominó el sexo femenino, semejante a lo descrito en
la literatura. La edad de presentación en otros estudios

varía entre 2 y 64 años; en nuestro estudio todos los
pacientes tenían entre 10 y 15 años.

Encontramos dos casos secundarios y cinco prima-
rios; otros autores informan datos similares. (Cuadro
2).

Todos los de tipo secundario de nuestra revisión se
debieron a lupus eritematoso generalizado (LEG); en
contraste los estudios internacionales mencionan ca-
sos secundarios a artritis reumatoide, colitis ulcerativa
y enfermedad semejante a LEG 24-42.

Cuadro 4. Estudios de laboratorio, en pacientes con síndrome antifosfolipidos y síndrome de Budd Chiari

Laboratorio No. pacientes Porcentaje Primario Secundario

DNAn 7 28% 0 2
ANA 7 28% 0 2
CH50 7 28% 0 2
ACL 7 28% 5 2
AL 7 10% 6 1

B2GP1 5 100% 5 0
TGO 7 28% 5 2
TGP 7 28% 5 2
GGT 7 28% 5 2

Cuadro 5. Criterios para establecer el diagnóstico de LES (revisados en 1982)

1.      Eritema facial
2.      Lupus discoide
3.      Fotosensibilidad
4.      Úlceras bucales o nasales
5.      Artritis no erosiva (afectadas dos o más articulaciones)
6.      Serositis: a) Pleuritis

b) Pericarditis
7. Afección renal: a) Proteinuria >0.5 g/día

b) Cilindruria
8. Afección neurológica: a) Crisis convulsivas

b) Psicosis
9. Afección hematológica: a) Anemia hemolítica con reticulocitos

b) Leucopenia <4 000 mm3 en dos o más ocasiones
c) Linfopenia <1 500 mm3 en dos o más ocasiones
d) Trombocitopenia <100 000 mm3

10. Afección inmunitaria: a) Células LE+
b) Anti-DNA nativo
c) Anti-Sm
d) Seroluéticas falsas positivas

11. Anticuerpos antinucleares
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La tríada del SBC consiste en hepatomegalia, ascitis y
dolor abdominal. 3,4. Todos nuestros pacientes tuvieron
hepatomegalia; sólo uno mostró hepatoesplenomegalia,
ascitis y sangrado (melena); era de tipo primario. Hubo
trombosis de la vena porta en los siete pacientes, como se
ha mencionado en las descripciones originales del SBC 2

(Cuadro 3). El laboratorio reveló en todos los pacientes
datos de proceso inflamatorio: TGO, TGP aumentadas
como puede suceder en el SBC 4 (Cuadro 4).

El SAF es la segunda causa del SBC 20,43; en nuestro
estudio cinco casos fueron de la forma primaria y dos
de la secundaria; estos últimos fueron por LEG diag-
nosticados clínicamente y con estudios de laboratorio:
ANA, DNAn positivos e hipocomplementemia (Cua-
dro 4).

Existieron AACL en los siete pacientes, en cinco del
tipo primario, y en dos del tipo secundario. Hubo ACL
en seis pacientes del tipo primario y uno del secunda-
rio. La B2 glucoproteina I fue positiva en cinco pacientes
de tipo primario (Cuadro 4).

Los dos pacientes con LEG y anticuerpos
antifosfolípidos asociados desarrollaron SBC. En la li-
teratura mundial esta asociación se observó en el 19%
de los casos (ocho pacientes) 24-42. Todos cumplían los
criterios del Colegio Americano de Reumatología (ACR)
(Cuadro 5). No hubo variación en el sitio de trombosis
en los dos tipos de SAF, como sucedió en nuestros casos.

Algunos estudios han mostrado que la prevalencía
de trombosis en el LEG y los AACL o ACL puede variar
del 35 al 42% 44,45.

En pacientes con LEG la presencia de ACL puede
variar del 7 al 67% y la de AACL del 17% al 86%, de-
pendiendo de la sensibilidad de los ensayos clínicos.
Dos de nuestros casos tuvieron AACL y un paciente
los ACL, semejante a lo referido en la literatura mun-
dial. La asociación de LEG y el SAF empeora el
pronóstico de estos enfermos 46,47.

Importa saber que algunos pacientes cumplen con
los criterios de SAF meses o años antes de que haya
datos fehacientes de LEG. Nuestros pacientes con SAF
primario mantienen los mismos datos clínicos y de la-
boratorio sin pasar a una forma secundaria.

No hubo complicaciones en nuestros casos, como
encefalopatía hepática, síndrome hepatorrenal,
hipercoagulabilidad etc, que pueden existir en el SBC.
1 Sólo un caso tuvo sangrado de tubo digestivo alto por

varices esofágicas en una sola ocasión. Actualmente
está en tratamiento. Tampoco hubo complicaciones del
SAF, la más importante en estos pacientes es de “tipo
catastrófico” 19.

CONCLUSIONES

Las manifestaciones clínicas no variaron en ambos ti-
pos de SAF como se ha visto en la literatura, los
secundarios fueron debidos a LEG; los AACL, ACL y
B2GP1 predominaron en los casos primarios.

Agradecimientos a los Doctores Jaime A. Ramírez
Mayans, Alfonso Copto García y José N. Reynés
Manzur, por la aportación de pacientes así como revi-
sión de la literatura y manuscrito.
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