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RESUMEN

El sindrome de Budd-Chiari se cataloga dentro de las enfermedades poco frecuentes, con una
incidencia de 0.45 por cada millon de personas. Consiste en una obstruccién al flujo venoso
hepéatico que obedece a mudltiples etiologias, mas comunmente a una trombosis venosa,
generando una congestion hepética con aumento de presion venosa portal, produciendo asi
fibrosis y eventualmente falla hepética. Su manejo se orienta en revertir la obstruccion,
mejorado el flujo sanguineo y la perfusién para preservar la funcién del érgano.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Budd Chiari; enfermedad veno-oclusiva hepatica;
trombosis de la vena cava superior.

ABSTRACT
Budd-Chiari syndrome is classified among rare diseases with an incidence of 0.45 per million.
Consists of an obstruction to the hepatic venous flow that is due to multiple etiologies, most
commonly a venous thrombosis, generating hepatic congestion with increased portal venous
pressure thus producing fibrosis and eventually liver failure. Its management is aimed at
reversing the obstruction, improving blood flow and perfusion to preserve organ function.

KEY WORDS: Budd-Chiari Syndrome; hepatic veno-occlusive disease; superior vena cava
thrombosis.
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INTRODUCCION

El sindrome de Budd-Chiari (SBC) es
considerado una enfermedad poco
frecuente, caracterizada principalmente por
una obstruccién al flujo venoso hepatico.
Esta obstruccion puede tener un origen
trombaotico o no trombatico (1).

Fue descrito por primera vez como un
sindrome de oclusién venosa hepatica en
1846 por George Budd. Posteriormente, en
el afo 1899, Hans Chiari complement6 el
conocimiento de este sindrome con
descripciones clinico-patolégicas (1).

Con una incidencia de 0.45 por cada millén
de personas (2), se puede catalogar esta
patologia dentro de las enfermedades poco
frecuentes.

En el presente articulo se expondran a
profundidad las caracteristicas clinicas y
patolégicas, asi como el abordaje,
diagnéstico y tratamiento de este sindrome.

METODO

Para la elaboracion de este articulo se
realizé una blsqueda de temas relacionados
al SBC en las bases de datos PubMed y
MedPharm Rep, utilizando como parametros
de busqueda las siguientes palabras clave:
“definicion del Sindrome de Budd-Chiari”,

LT

“fisiopatologia hepética”, “trombosis venosa
hepética”, “etiologia del Sindrome de Budd-
Chiari”, “estudios de imagen y laboratorio en
el Sindrome de Budd-Chiari”, y “manejo y
tratamiento del Sindrome de Budd-Chiari”.
Los criterios de inclusion utilizados en dicha
busqueda bibliogréafica corresponden a un
rango de fechas entre 2019 y 2022, asi como
idioma de publicacion espafiol e inglés;
ademas, se enfatizé en la busqueda de
revisiones bibliograficas y metaanalisis. Se
seleccionaron 15 referencias bibliograficas
para la elaboracion del presente articulo.
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EPIDEMIOLOGIA

Un estudio epidemioldgico publicado por
Alukal et al., recopil6é y analizé informacién
de pacientes con diagnéstico de SBC en
poblaciéon estadounidense en el periodo
comprendido entre 1998 y 2017. Concluyé
gque, para el 2017, las admisiones
hospitalarias por esta patologia aumentaron,
llegando a ser 10.44 por millén, versus la
informacion disponible en 1998, donde se
ubicaba en 4.96 por millén (3). Existen varias
teorias que pueden explicar este aumento,
se sugiere que se puede deber a una mayor
disponibilidad y precisién de los estudios de
imagen, logrando un diagnéstico mas
temprano de la enfermedad (3). Otra teoria
sugiere que este aumento se debe a una
mayor esperanza de vida, lo que facilita una
captacion de estos pacientes cuando
presentan complicaciones derivadas de este
sindrome (3).

La mayoria de informaciéon disponible
respecto a la incidencia y prevalencia
corresponde a estudios epidemioldgicos
europeos y asiaticos (3). Un estudio reciente
realizado en Francia reportdé una incidencia
de 0.45 y una prevalencia de 2.87 por millon
de personas (3).

Respecto a la prevalencia entre hombres y
mujeres, se documenta una variacion
respecto a la zona geografica, indicando una
mayor prevalencia en la poblacién femenina
en paises occidentales y una distribucion
Mas equitativa en paises asiaticos (3).

ETIOLOGIA

Este sindrome puede ser clasificado como
primario o secundario, segun la causa de la
obstruccién al flujo venoso (1,4). Se
considera primario si la obstruccion es
causada por alteraciones vasculares,
frecuentemente condiciones protrombaticas
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y alteraciones anatomicas de la vasculatura
(1,4). Es catalogado como secundario Si
esta obstruccion se origina por compresion
externa al vaso afectado, como por ejemplo
neoplasias o infecciones (1,4). En la tabla 1
se exponen Yy clasifican las distintas
etiologias de este padecimiento.

FISIOPATOLOGIA

Para que la clinica de este sindrome sea
evidente, debe existir oclusion de dos o mas
venas hepéticas (5). Como resultado de esta
oclusién, se desarrolla congestion hepética,
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la cual conlleva a un aumento en la presion
venosa portal, fibrosis y falla hepatica (5).
Es posible clasificar el SBC desde un punto
de vista morfolGgico en tres categorias, con
base en el lugar de la obstruccién vascular.
Se denomina truncal cuando la obstruccion
se ubica a nivel de la vena cava inferior con
0 sin oclusion de la vena hepatica, el tipo
radicular se define como una obstruccion de
las venas suprahepaticas; por altimo, se
habla de SBC de tipo venooclusivo cuando
la oclusién se ubica en las venas pequefias
centrolobulillares (5). En la figura 1 se ilustra
esta clasificacion.

Tabla 1. Etiologia del sindrome de Budd-Chiari

Causas primarias

e Embarazo y postparto

e Uso de anticonceptivos orales

¢ Enfermedades crénicas

¢ Neoplasia activa

e Malnutricion

o Enfermedades mieloproliferativas

e Mutaciones del factor V Leiden

e Deficiencia de proteina C

e Sindrome antifosfolipido

e Hemoglobinuria paroxistica nocturna

o Deficiencia de antitrombina
Alteraciones estructurales

e Obstruccién membranosa congénita

e Hipoplasia de venas suprahepaticas

e Estenosis venosa hepatica

Estados protrombéticos adquiridos o hereditarios

e Obstruccién posterior a cirugia o post traumatica

Causas secundarias

¢ Neoplasias (compresiva)
e Infecciones

e Quiste hidatico

e Absceso hepatico

Fuentes. Pérez G, et al. Budd-Chiari syndrome: epidemiological and clinical characteristics of a case series in

Northwest Spain. Lupasco, L & Dumbrava, V. Diagnosis and therapy of Budd Chiari syndrome.
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Figura 1. Clasificacién morfoldgica del sindrome de Budd-Chiari

N .

Fuente: Gauvriilidis. P et al. State of the Art, Current Perspectives, and Controversies of Budd-Chiari Syndrome: A

Review.

PRESENTACION CLINICA

Clinicamente, este sindrome tiene una
presentacibn muy variada, que puede ir
desde una forma muy severa 0 ser
asintomatica (6-8). Dicha variacion depende
de la severidad de la obstruccién y vasos
afectados; por ejemplo, una evolucion
fulminante ocurre cuando hay presencia de
una obstruccion a nivel de las tres venas
hepaticas; afortunadamente, esta
presentacion es poco frecuente (6).

Los signos y sintomas mas frecuentemente
documentados son hepatomegalia, ascitis,
ictericia, dolor abdominal y dilatacién venosa
a nivel de pared abdominal superficial (6-9).
Los estudios de laboratorio son utiles,
aunque poco especificos. Se puede
observar un aumento en las transaminasas
alcanzando niveles 5 a 10 veces superiores
al limite normal con niveles variables de
bilirrubina (7). En caso de presentar ascitis y
obtener una muestra del liquido ascitico, es
posible obtener altas concentraciones de
proteinas en dicha muestra (6,8).

COMPLICACIONES

La hipertension portal se considera la
principal complicacion del SBC. Otras
complicaciones son sangrados y trombosis
en otros 6rganos. Se han documentado
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casos de carcinoma hepatocelular derivado
del SBC; sin embargo, esta presentacion es
muy rara, con un riesgo absoluto de 0.6% a
5 afios después del diagndstico de SBC
(10,11).

DIAGNOSTICO

En el contexto de un paciente con
enfermedad hepatica aguda o cronica, ya
sea sintomatico o asintomatico, el SBC debe
encontrarse  entre  los  diagndsticos
diferenciales a considerar (1).

La base del diagnéstico del SBC se realiza

con estudios de imagen, como el

ultrasonido, tomografia axial computarizada

y resonancia magnética (4). Los hallazgos

en dichos estudios varian dependiendo del

estadio en el que se encuentre Ila
enfermedad, que puede ser clasificada en:

e Fulminante: de presentacion rara,
tiempo de evoluciéon menor a 2 meses.
Se caracteriza por una falla hepatica
aguda, ascitis, ictericia, hepatomegalia y
falla renal. En los estudios de laboratorio
se pueden encontrar niveles séricos de
transaminasas mayores a 5 veces el
l[imite normal, fosfatasa alcalina elevada
e hiperbilirrubinemia (1).

e Aguda: cuando la presentacion es
menor a los 6 meses; posteriormente,
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mayor a los 6 meses se puede catalogar
como subaguda (la mas comun),
caracterizada por sintomas de evolucion
rapida como dolor abdominal, ascitis,
hepatomegalia e ictericia. El liquido
ascitico usualmente se presenta con
concentraciones proteicas > 2 g/dl y una
relacion  gradiente de  albimina
sérica/ascitis menor a 1:1 (1).

e Crobnica: tiene una evolucién que va de
meses a afos, donde se puede ver una
ascitis progresiva. La ictericia se
encuentra ausente, y mas de la mitad de
los pacientes tienen falla renal. Los
estudios de laboratorio son inespecificos
).

En un SCB en etapa aguda es posible

encontrar una obstruccion completa, ya sea

por oclusion o compresion vascular,
mientras que en una presentacion subaguda

0 cronica se pueden documentar signos de

una evolucién mas avanzada, como el flujo

venoso retrogrado, circulacion colateral,
ascitis y esplenomegalia (4). Ademas de los
hallazgos previamente descritos, los
estudios de imagen pueden brindar
informacion respecto a la causa del
sindrome, como por ejemplo la presencia de
tumores, trombos o abscesos (4).

MANEJO

De forma general, el abordaje terapéutico de
esta patologia se centra en corregir la
obstruccién al flujo venoso hepético y
mejorar su perfusion para prevenir el
deterioro del érgano (12,13). La eleccién de
una terapia se va a basar en factores
prondsticos, riesgo quirdrgico, posibilidad de
recuperacion del parénquima hepatico, el
estadio de la enfermedad y la disponibilidad
de donantes (14).

En la Figura 2 se muestra un esquema que
indica los pasos a seguir para un adecuado
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abordaje terapéutico. El primer paso
consiste en tratar la causa desencadenante
cuanto antes sea posible. La trombdlisis es
la primera linea de tratamiento en casos de
una presentacion aguda causada por una
trombosis (12,14). Si se diagnostica una
presentaciéon subaguda o crénica, se debe
considerar la longitud del segmento
afectado; en caso de afectacion en un
segmento corto, la angioplastia ha
demostrado mejores resultados;  sin
embargo, tiene riesgo de recurrencia. La
derivacion  portosistémica intrahepatica
transyugular (TIPSS, por sus siglas en
inglés) esta indicada en casos donde hay
una oclusibn en segmentos largos
(12,14,15). Es un procedimiento de
descompresion en el cual se crea un bypass
saltando el higado y reduciendo la presion
portal. En casos donde todos los
procedimientos anteriores fallan, se pueden
realizar  derivaciones quirdrgicas, sin
embargo, debido a su alta morbilidad, ha
caido en desuso (14). El trasplante hepatico
es el dltimo recurso disponible para el
abordaje de este sindrome, usualmente
indicado en casos de cirrosis (13).

DISCUSION

Con una incidencia de 0.45 por cada millon
de personas, el SBC se cataloga dentro de
las enfermedades raras. Es causado por una
obstruccién al flujo venoso hepatico que
puede ocurrir en distintos niveles del
sistema. Se produce por alteraciones
propias de la vasculatura, mads cominmente
por trombosis o0 por una compresion externa,
como en el caso de los tumores. Asocia una
amplia presentacion clinica que puede
iniciar con la ausencia de sintomas o clinica
inespecifica, y progresar a hepatomegalia,
ascitis, ictericia 'y dolor abdominal,
finalizando con falla hepética.
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Figura 2. Manejo sindrome de Budd-Chiari

Sindrome de Budd-Chiari

Anticoagulacion

Segmento largo

Sub Aguda

. Cirrosis
Cronica

Segmento Transplante

Segmento corto

Angioplastia

Fuente: C.J. Das et al. Role of radiological imaging and interventions in management of BuddeChiari syndrome.

El diagndstico de esta condicién se basa en
el uso de estudios de imagen, como
ultrasonido, tomografia o0 resonancia
magnética, complementando con estudios
de laboratorio. El tratamiento disponible
depende del estadio clinico de presentacion,
disponiendo de anticoagulacion, trombdlisis,
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angioplastia, TIPSS y finalmente trasplante
hepatico.

CONCLUSIONES

El SBC es una entidad rara que tiene una
incidencia baja, caracterizada por una
obstruccién al flujo venoso en el sistema
vascular hepético. Obedece a multiples
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causas y su presentacion clinica es muy
variada, caracterizada principalmente por
hepatomegalia, ascitis, ictericia y dolor
abdominal, siendo necesario complementar
su abordaje con estudios de imagen como el
uso de ultrasonido, tomografia y resonancia
magnética, asi como estudios de laboratorio,
principalmente pruebas de funcién hepatica.
En conjunto, la integracién de la clinica y
estudios previamente descritos permite
lograr un adecuado diagnéstico, y de esta
forma orientar el abordaje terapéutico, el
cual se basa en corregir la obstruccion al
flujo venoso hepético por medio de distintas
técnicas como, por ejemplo, trombodlisis,
anticoagulacion, TIPSS, angioplastia y
finalmente trasplante hepatico.

RECOMENDACIONES

Al ser una patologia poco frecuente, es
importante conocer sus caracteristicas
clinicas, ya que, al enfrentarse a un paciente
con posible patologia hepatica, el SBC debe
encontrarse  entre  los  diagndsticos
diferenciales, y de esta forma poder realizar
un diagnéstico y abordaje oportuno.
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