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Objetivo: Conocer el perfil propio de la er d en ientes pediatricos mexicanos
con Sindrome de Budd-Chiari y efectuar una ion entre los ¢ observados,
ol tipo de tratamiento y la evolucién observada.

. y métod Se revisaron los expedientes de 8 que ingressron al Instituto

Nacional de Pedistria durante el periodo comprendido del 1ero. de enero de 1973 al 31
de diciembre de 1992,

Resuitados: De! total de pacientes, 5 fueron de! sexo masculino (62.5%) vy 3 del sexo
femenino (37.5%). La edad al inicio de la sintomatologia fue de (X = D.E.) 76.7 = 61
meses. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes encontradas al inicio de Ia
enfermedad fueron hepatomegalia de consistencia firme (87.5%), red venosa colatera!
(75%) y distensién abdominal progresiva (62.5%). Las pruebss de funcionamiento
hepdtico fueron practi e nor on la L de los pacientes. El estudio
histopatolégico demostrd congestion y dil N sin i de a Severa con
grados variables de atrofia e infiltracion hemorrégice en los 8 casos. Se reportaron 4
fallecimientos, 3 de los cuales se relacionaron con mal manejo de liquidos (ascitis
refractaria, deframe pieural, edema agudo pulmonar y/o insuficiencia cardiaca). El tiempo
promedio entre el establecimiento del disgnostico y ¢ momento de ia defuncitn pera este
grupo de pacientes fue de (Xt D.E.) 5.7 2 4.5 afios.

Conclusiones: A deferencia de lo publicado en |a literatura en la cuat Is hepatomegelia
solo se ha observado en sproximadamente ¢ 30% de los on m >

este fue el hallazgo mas frecuente (87.5% de los pacientes), mientras que el resto de las
manifestacionas clinicas tuvieron presentacion muy similar. Encontramos tasas de
mortali mas el das que las rep POr otros autores (SO0% contra 28.6%) y of
tipo de iento P no per influir en ia evolucidn cbeervada, sunque dedo
io psquefic de la muestra consideramos poco convenients establecer conclusionss al
respecto.
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ANTECEDENTES

El sindrome de Budd-Chiari (SBCH) se puede definir como una entidad secundaria a un
bloqueo en el drenaje de! si de sinusoi hepti producido por (a obstruccion
parcial o total de las venas hepidticas eferentes o del trayecto de Ia vena cava inferior
comprendido desde su pPorcion suprahepitica hasta su desembocadura en ta auricula

derecha, lo que originam como cor cia congestién cer slitlar pafiada de

necrosis del hep ito y event e fibrosis cer Millar (1).

En la poblacién adulta, esta enfermedad, tiens por lo oonorul una eti

pudiendo relacionarse con antecedentes de pr i ]

vasculiticos, cardiomiopatias hipertroficas, epar i i o i [

obliterativas o compresivas (} t cinoma, tumor de Wilms), trauma
inal, p. Qi i i {Colitis ¢ ive) y hip oui

(Polici i@, globinuria paroxistica noctuma, uso de anticonceptivos orales) (2-13).

Desde ol punto de vista clinico los datos mas frecusntements observados son dolor

abdominal severo con vOmi ch de i [, galia congestiva,

ascitis de grado variable y P gali al. En ia mayoria de los casos su

evolucion es rapidamente progresiva produciéndose ascitis refractaria y sangrado de tubo
digestivo de difici! control, llevando a 1a muerte al 50% de los pacientes en un lapso
prc ode 3 P ior al inicio de ia enfermedad (14).

En nifos su frecuencia es Muy variable, dependiendo de ia poblacién donde sea deecrite
(15.16) y a diferencia de [0 Que suceds en ol aduito, hasta en un 80% de los casos
pediatricos reportados No se identifican factores etioldgicos, aunque se ha deecrito
asociada a algunas v P i cOmo e y tumor de Wilms, ar ne de
abdominal, presencia de disfragmas membranocecs congénitos on (& vena cava inferior
uso projiongado de nutricion parenteral, uso viivulas de derivacion ventricuio-auriculares,

peatolog h Iogi (Anemia de céiulias faiciformes) © autoinmunes (Lupus
ori > ®i ico) (17-31) y recientemente se ha relacionado con la ngests;
4
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predominantementes en pacientes con depiecion nutricional de tipo calorico-proteica; de
algunas toxinas lesivas para el end vascular hepd como Ia pirrolicidina existente
on algunas plantas como el Senecio, opo y la C ia (32). Desde e punto de
vista cilnico la sintomatologia suele diferir & la reportada en pacientes aduitos. El dato
mas frecuentemente reportado es la distension do las venas abdominales superficiales
(76%), seguido por distension abdominal (70%), ascitis (60%), esplenomegalia (54%) vy
hepatomegalia (30%), siendo esta ultima ! dato encontrado Mas tempranaments Segun
{as diversas series y a diferencia de la poblacién adulta de consistencia firme (15,16).
Desde el punto de vista de laborstorio en ambas pobleciones se ocbserva por io general
hiperbilirubinemia minima © ausente con elevacion moderada de las enzimas hepéticas y
se describe solo en 25% o menos de (0s ientes iones de ias prusbas de
sintesis hepética (Produccién de albimina y factores de cosgulacion).

EI diagnostico de esta enfermedad puede ser sospechado en base a ios antecedentes
patolégicos existentes y a ias caracteristicas dinié.c referidas y si bien se ha descrito
qQque los estudios angiogréficos como ia cateterizacién de ilas venas hepiticas
(Flebografia) por via percutanea © retrograda con ia icion cor ne de la presion
en el sistemsa portal asi como la realizacion de (a venocavografis inferior son los métodos
de eleccion para confirmar el diagnostico de esta enti on la sctuasli achy
autores concuerdan en que los estudios L or (Tiempo real, modo M, doppiler
color) suelen ser métodos NO invasivos que deben Ser cor prusbeas inicie-
les de escrutinio e inciuso de confirmacion disgnostica ya QuUe permiten evaluar ias
caracteristicas hemodinémicas en et sitio de obstruccion al flujo (33,34). Adicionaimente

existen otros estudios Que pueden ser (tiles en Ia confi 3 dimgr como el
gemagrama hepdtico con Tecnecio 99 asf como ia Y de estudi
resonancia magnética nuciear (35,36).

El estudio histop gico del hig esfectuado mediants biopsia por puncién o a cielo

abierto de manera preoperatoria O bien durante ol lapeo de UNa INtervencitn Quinrgica o

s
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a través del estudio de autopsia revelan por lo general una congestion severa de los
sinusoi L i \ada en la mayoria de los por ir iOn F i
centrolobulillar con atrofia de los hepatocitos en grado variable. Adici e
existir necrosis de los hepatocitos con fibrosis. La trombosis do |a vena hepiética es un
hallazgo casi constante y ls pared de Ia vena esta adeigazada y el lumen totaimente
ocluido. Estos cambios pueden degenerar en fa mayoria de l0s CasSOS a Cifrrosis.

Desde ol punto de vista terapéutico se considera los procedimientos de tipo derivativo
(Porto-cava, meso-atrial, espleno-renal o ileo-mesenterico-cava) como el tratamiento
ideal, dada la mayor sobrevida reportada, asi como la disminucién aparente en Ia
incidencia de pli iones observadas (37-42).

La resclucion espontanea es rara y la mortalidad promedio es de S0% a 2 affos. La

o

muerte suele sobrevenir por lo general por insuficiencia hepdtica fulminante secundaria a
una obstruccion venosa completa, aunque se han descrito multiples complicaciones como
la ascitis refractaria progresiva, derame pleural y pericardico masivo, hemotorax y
complicaciones infecciosas (16,43).

En México se han descrito casos aislados de la enfermedad, !a mayoria de ellos
englobados dentro del sindrome de hipertensién porta (44,45). No ob e se YOCe
su incidencia real, asi como la existencia de caracteristicas propias de presentacion en
nuestra poblacion pediatrica.

Con base en lo anterior 36 presenta ia experiencia obtenida del estudio de 8 pacientes
con SBCH diagnosticados en el Instituto Nacional de Pediatria del tero. de enero de 1973
al 31 de Diciembre de 1992
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MATERIAL Y METODOS

Se incluyeron un total de 8 pacientes, que ingresaron al instituto Nacional de Pediatria,
México, durante el periodo comprendido del 1ero. de Enero de 1973 al 31 de Diciembre
de 1992 y en quienes se establecié el diagnostico de SBCH mediante estudio
i ion y dil 6N sin b centr sillar con

histopatolégico (ldenti i6n de cong

grados variables de infiltrado inflamatorio portal, infiltrado hemorrégico, atrofia y/o
fibrosis) por biopsia preoperatoria (Por puncidn o a cielo abierto), transoperatoria
(Durante el procedimiento derivativo) o postmortem.

Las variables en estudio fueron edad del paciente a! momento de sSu ingreso, sexo,
antecedentes heredo-familiares para la enfermedad, intervalo de tiempo entre el inicio de
la sintomatologia y el diagnostico de! SBHC, factores predisponentes, cuadro clinico,

pruebas de funcionamiento hepdtico, estudios de gabinete, I hi: i
tratamiento medico proporcionado, tipo de tratamiento Quirargico y evolucién observada
(Segun hoja de recoleccién de datos).

Se sometieron las variables en estudio a andlisis estadistico mediante determinacion de X
2 D.E. Se efectué andlisis de correlacion entre los hallazgos clinicos, de laboratorio,
gabinete e histopatologicos y la evolucidn observada (Mejoria, cirrosis o muerte). E!
andlisis fue efectuado en una computadora marca Acer con procesador 80486 con 4 Mb
on RAM y bajo e! paquete estadistico EPI-INFO det Centro para control de Enfermedades
de Atlanta, Georgia version 5.0. Los ro'sullados se tabularon bajo ol ambiente gréfico
Harvard-Graphics version 3.1,

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




RESULTADOS

5 pacientes comespondieron al sexo masculino y 3 al sexo femenino . La edad al inicio de
la sintomatologia fue de ( X £ D.E.) 76.7 £ 61 meses. El intervailo entre e inicio de ia
sir gia y el i 1o del disgnostico fue de (X + D.E.) 12 + 10 meses.

Los cuadros 1, 2 y 3 resumen !as caractericas clinicas y los QOs de oy
gabinete encontrados en los 8 pacientes. En el cuadro no. 4 se presantan las slteraciones

histopatologicas.

Factores predisponentes.

2 de los pacientes fueron hermanos, tenian el antecedente de una hermana fallecida s los
2.5 aftos de edad por insuficiencia hepética y en quien el estudio de autopsia efectuado
en otra Institucion reveld congestion sinusoidal severa con infiitracion hemorragica,
necrosis hepética submasiva y fibrosis active. En otros 4 casos se reconocié cuando
menos uno de los factores que han sido relacionados con ¢! SBCH. En los demas nifics
nNo se encontrd ninguna entidad relacionada (Cuadro 1).

Hallazgos clinicos.
Las manifestaciones clinicas mas frecusntements encontradas @l inicio de la enfermedad
fueron: Hepatomegalia de consistencia firme en 7 casos, red venosa colateral en 6 casos

y distension abdominalen 5

Datos de laboratorio.

Los resultados de los s de 0 reportados al ingreso de os pacientes
fueron (x + D.E.): Hemoglobina (Hb) 12.1 & 2.8 g/dI, plaquetas 286,250 & 73,278, tiempo
de protrombina (TP) 75 £ 14 %, tiempo parcial de e (TPT) 46.7 £ 10 seg.,

fibrinbgeno 175.5 £ 82.2 mg/di, bilirubinas toteles (BT) 2.73 £ 0.34 mg/dl con bilirrubina
indirecta (B1) de 0.97 = 0.82 mg/d! y bilifrubina dwecta (BD) 1.77 2 0.26 mg/dl, proteinas
totales 5.97 z 0.7 g/dl con albimina de 3.25 = 0.5 g/l y giobulinas 2.73 = 0.24 g/,
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transaminasa glutamico-piruvica (TGP) 30.7 = 25.2 Ul transaminasa gQlutémico-
oxalacetica (TGO) 45 + 27 U\, deshidrogenasas lactica (DHL) 308.4 £ 156.9 U, fosfatasa
aicalina (FA) 424.7 £ 236.3 Ul y colesterol 140.9 = 92.7 mg/d! (Cuadro no. 2).

Estudios de gabinete.
Los resultados de los estudios ultrasonogr: angiogr y gamagr: de cada

pacientes se describen en el cuadro no. 3.

Se practicd serie esofagogastroduodenal en |la totalidad de jos casos. En 4 pacientes el
estudio fue negativo para varices esofdgicas. En dos casos se observaron varices
esofdgicas hasta e! tercio medio del esdfago. En un pacientes se visualizaron varices
esofdgicas hasta el tercio superior y en el paciente restante hubo varices esofdgicas y

gastricas.

Estudi gi
Los resultados de los estudios histopatoldégico se describen en la tabla no. 3.
Practicamente la totalidad de los pacientes presentaron congestion sinuscidat de grado

variable asociada a infiltracién hemorragica.

Tratamiento médico.

El tratamiento médico consistié en un régimen mixto de espironolactona (3-5mg/Kg/dia)
asociada a propranolol (0. 1mg/Kg/Dia) con el objeto de reducir la presion en o sistema
porta. Este tratamiento fue dado en los 8 pacienes y en 08 4 pacientes que fueron
sometidos a cirugia ios medicamentos se suspendieron al operarse.

Tratamiento quirirgico.
Se sometieron a tratamiento quinsgico a 4 de los nifos (Cuadro No. 4). En 3 de elics se
efectuo cirugia derivativa y en otro cirugia Blanco para control del sangrado de tubo

9
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digestivo secundario a varices escofégicas. La cirugia derivativa Nno pudo ser efectuada en

este ultimo pacients i asu iento.

E ¥ 3’2

Hasta diciembre de 1992 habian fallecido 4 pacientes. La muerte en el 75% de 0s casos
se relacioné con edema con ascitis refractaris, derrame pleural, edema agudo puimonar e
insuficiencia cardiaca. El tiempo trenscusrido entre e momento del! diagnostico y el
momento de ia defuncion fue de (X + D.E.) 6.28 1 4.88 af\os.

De los 4 pacientes restantes 2 evclucionaron hacis cirrosis hepiética demostrada clinica e
histopatologicamente (Uno con 7 afos de evolucion de su padecimiento y otro con S
anos) y 2 se encuentran bajo control de su sintomatologia (Uno con 6 afios de evolucion
de su padecimiento y otro con 4 afos) (Cuadro no. 4).

10
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DISCUSION
Los datos obtenidos en este estudio establecen algunos aspectos de importancia en

relacion con el posil P iento de este sindrome en la poblacion pediatrica
mexicana.

E) intervalo de tiempo (; = D.E.) encontrado en este estudio, entre el inicio de los
sir y el imiento del diagnostico, fue muy similar al reportado por otros

autores (12 = 10 contra 20 £ 8 meses).

A diferencia de lo publicado por Gentil-Kocher y cols. (15) donde se enfatiza que hasta en
ol B0% de l0os casos de SBHC en pediatria no se identifica ningin factor predisponente
para el desarrolio de la enfermedad, en el presente estudio encontramos que 75% de
Nuestros casos tenian historia de procesos que se han relacionado con el desarrolio del
sindrome.

A diferencia de otras series, encontramos que la hepatomegalia de consistencia firme fue
o) hallazgo mas frecuentemente observado (87.5%), seguido por red vencsa colateral
(75%), distensién abdominal progresiva (62.5%) y ascitis (50%). El resto de las
manifestaciones tuvieron presentacion muy similar a lo reportado previamente.

Los examenes de laboratorio en Nnuestros casos, cofroboran lo descrito en ef sentido de
que existe poca o minima atteraciones en el funcionamiento hepético de estos pacientes.
No se demostré correlacion entre ia evolucion observada (Mmejoria, cirrosis 0 muerte) y
varisbles tales como el intervalo de tiempo transcurtido entre el inicio de ia sintomatologia
y o! diagnostico de la enfermedad ( p 0.69), presencia de factores predisponente (p 0.31),
presencia de manifestaciones clinicas poco habituales como ictericia (p 0.84) o
esplenomegalia (0.59) o i de tr jento (quirsrgico o médico) (p 0.59).

i1
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CONCLUSION

Las caracteristicas epidemiologicas, clinicas y paraclinicas del SBCH en ls poblacion
pediftrica son muy distintas a las reportadas en el adulto. A diferencia de lo reportado en
este uitimo grupo de pobiacion NO parece existir ®nN NUEeSHro estudio una relacion tan
estrecha entre el tismpo transcurrido desde el inicio de la sintomatoiogia hasta |a
institucion de un tratamiento derivativo y la presencia de complicaciones. La tasa de
mortalidad global reportada en pacientes pedistricos con esta enfermedad parece ser
mucho mas baja (28.6%) que |a reportada en |la poblacion sduita (S50%), sin embargo
Hama la atencidn que en nuestra Mmuestra la tasa de mortalidad es similar a la reporteda
en adultos, aunque dado {0 pequefio de 1a muestra No se pueden realizear conclusiones a

este respecto.
Por lo anterior, estamos obligados a efectuar un reconocimiento tempranc de aquellos
factores predisponentes que un [ 1Mo dado pudi 1 facilitar @l desarrollo de esta

entidad y asi reconocer el grupo de pacientes de aito riesgo., en quienes se deberd
efectuar monitorizaciones clinicas periédicas en busca de los datos clinicos de aparicion
temprana ya reportados, para asi proporcionar un tratamiento QuINICO teMPranc que
permita abatir aun mas estas tasas de mordbi-mortalidad.

12
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CUADRO No. 1 MANIFESTACIONES CLINICAS A LA EN TES
CON SINDROME DE BUDD-CHIARY

EDAD AL BECIO TEMPO ENTRE EL $8CI10  MANFESTACIONES CLISCAS
DEL CUADRD ¥ EL IMONOSTICO AL BORESD

1 CHOQUE MIPFOVOLEMICO 3 ] TOMEBGALMW
FOR GASTROENTENTIS RED VENOSA COLATERAL
E TRAMSFUBION LAMBLENE A 2 2 TOMEGALIA, NBD
POR SANGRADO SEVERD VENOSA COLATERAL. ABCITIS
3 NEGATWVOS L] SANGRADD OIOESTIVO ALTO
DOLOR ARDOMEINAL., FIEBNE
L MERMAND CON BBCH - ar HEPATOMEGALLA
CRETENEION
L] MERMAND CON SECH 2 E mw
AED VENOSA COLATERAL
OIS TENGION ABDOMEIMAL.,
L] e - HEPATOMEGALIA, ASCITIS
COLATERAL
CRSTEMSION ARDOMINAL
r CRIME MEMOUITICAS .- ” HEPATOMEGALIA, RED VENORA
ESPLEMOMEQALIA
] NEGATIVOS "y " mron‘ou.u. ASCITS
AED VENOSA COLATERAL
O TENSION

CUADRO No. 2 HALLAZGOS DE LABORATORIO EN EL SINDROME DE BUDD-CHIARI INFANTW.

PACENTE Mb  PLAGUETAS TP TPT FIBRINGOENOD AD. BL ALS. MOB. TGP TGO OML FA COL.
L o) (ewg) L] L ] o [ ] L o]
] (2] 10000 e 3 e es o8 38 24 3 e N s e
2 ”e sr0.800 -» - " = 1z 29 EX ] “ » M 478 W
3 3 209,008 = e e 3 &5 a8 24 * 12 1N e T
. 8 388000 EA T mo s s 34 28 3 w 3 e W&
[ ”se s0s.000 © e e ez &y 34 a0 W 12 6 s W
[} " .00 s e s o8 39 e - s w2 mr e
7 (] asc.0ee ” e s 27 78™ 39 28 7 3 3N s W
[ ] ”wa 200000 ke d (3] " . 27 3 8 k] % 432 3w -
M TP: Tinmpo de 2 Thapn -
B0 ilrruhing directa, TOO: TP
D0et.: Dwatudirogeness Mcucs, #A: Featitans sicatine. COL.: Cotoateral.
= PACENTE CON CRISIS HEMOLITICAS FOR ACANTOSIS MERINTARIA.
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CUADRO No. 3 ESTUDIOS DE GABINETE EN PACIENTES PEDIATRICOS CON SINDROME DE SUDD-CHIART

E8TUDIOS ANGIOORAFICOS CAMAGRAMA MEPATICO
LEBOORAFIA DE LAS CAVOGRAFIA
SUPRAMEP.

V.SUPRANEP.  V.CAVANF. VENAS X
L] ~o su 1" VENA CAVA INF. HEPATOMEGALIA DFUSA
oDEFUsA PERMEASLE WPORTANTE
O SE EFECTUD MO SE EFECTUD O 8E EFECTUO ~O SE EFECTUO %0 $& EFECTUO
3 ocLUsMoN VENA CAVA BNF. MO SE EFRECTUD
TOTAL AL FLUJO PERMEABLE
- wommaLES ocLUSION NORMALES OCLUSION EN LA MEPATOMEGALIA OFUSA
PARCIAL DESEMBOCADURA DE WPORTANTE
LAS VENAS SUFRANEP.
. DI MIICION VENA CAVA WNF.  HEPATOMEGALIA DIFUSA
OEL CALIMRE owusA PERMEAN E MODERADA
. DRMINUCION VENA CAVA W, MEPATOMEGALIA CON
oL CALBRE owusa PERMEADLE PREDOMINO LOS. 20-
7 VENAS VENA CAVA . DEFECTOS CAPTACION
TORTUORAS orusa PERMEARL & ESPLENOMEGALIA
» NORMALES DIRMENICION s oeL A8 DFUSA
CALmRE CALIBRE EN PORCION WODERADA
TRANEPATICA

CUADIRO NO. 4 HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS. TRATAMIENTO ¥ EVOLUCION DE PACHENTES
PEDIATRICOS CON SINDROME DE BUDD-CHIARE

MANESOT TIFO DE EVOLUCION

racCENTE uALL-A‘!ool NII‘I’OPAI’OLOGICOC‘ 3
1 el - - —_ - MEINCO — saLLECIO
2 Ll soe - - — aEDICO vaLLRCIO
3 o R oo -_— —_ L -] a FapLaC
- e R _ .oe —_ - L3 mEscmA
. PO — - - -ve o Y Cuwoss
. L aad R - —_ - metRco - cowmoNs
14 boad Laad - —_ — uEmco - oA
] -oo *oe — -oe —_ L] FasLEcID
e S ——

F: Cougle tipe Blamce.
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