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RESUMEN 

Obj911vo: Conocer el perfil propio de I• enferrned8d en p8Cientes pedi•tricoa mexiC8nOs 

con Slndrome de Budcl-Chiari y efectu.r unio c:arnti.ción -.. los hall-goa m-v-. 
el tipo de tratmnlento y la evolución observ8da . 

..-.. y ..--., Se revisaron loa exped- de 8 .,._ que ingre....,,.. al Instituto 

N8Cional de Pediatrla durante el periodo comp;e11dido dal 1ero. da wro de 1973 .. 31 

de diciembre - 1992. 

R-ultados: Del total de pacientes, 5 "--on del -o ,._,,.,lino (62.5%) y 3 dal -xo 

femenino (37.5%). La edad al inicio de la aintom81ologia fue de (X :to O.E.) 76.7 :to 61 

meses. Las manifestaciones clínicas mas trwcuent.. ~as •1 inicio de la 

enfermedad fueron hepatomegalia de conai•lencia firme (87.5%), red veno .. colatwal 

(75%) y distensión abdominal progresiva (62.5%). Las pr.-a de funcicin.ni.nto 

~ico fueron précticamente norma- an 18 totailidmd da loa pmclemea. El -lo 
hiatop8tológico demostró congestión y di181ación a1....-1 de ...-- • _., con 

gredoa variables de atrofia e infillr8Ción twrnorr6gic8 _, loa e cesoe. Se report8f'On 4 

fallecimiento•. 3 de los cuales sa ~ con mal .._,.¡o da I~ (aacilla 

refractaria, derrame pleural, edema ag.-, pul111DnS y/o inauficienc:ial C8rdi8Cll). El tiempo 

promedio entre el establecimiento del ~leo y .i rnorr.nto da 18 -.1Cl6n _. -

grupo de pecientas fue de(!<'°' O.E.) 5.7 :e, ... 5 -· 

Conclu.i_.: A deferencia de lo public8d0 _, 18 I~ _, .. CU8I 18 ~18 

aolo - h8 observado en aproxi~ el ~ de loa ceeoa. en nueatroe JI se' r llM -·fue el hallazgo mas frecuente (87.5"' de loa p8Ciel-). - - el - da i.s 

m8nifeataciones clinicas tuvieron preaenteción muy aimit.-. Encantr8'1109 aa- de 

mortalidad maa elev- que ._ ~ por - - (50% contnl 28.8 ... ) y el 

tipo de ir..mi9nto empleado no P8f-.c:16 influir en .. - -..-• .._ -

lo peq<Jello de 1• muestre conaidermmoa poco carwliente -·-~ 81 
respecto. 
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ANTECEDENTES 

El aí..-ome de Budd-Chi8ri (SBCH) .. ~ definir como una entidad ~ • un 

bloqueo en el drenaje del sistem11 de ain.noidea hep6ticoa producido por .. obatruc:ción 

~•I o total de las ..-s hep6tiC11s -....- o del trwymcto de 1• ..- cav• -or 
ex>mp1eoldido - su porción ~ic8 ~ au deWntJocadur• en .. llUricula 

darecha, lo que origin11 como con~ ~ión oamro..-.mi.r ~ de 

necrosis del hepatoctto y eventualmente fibroaia cw111-.111i.r (1). 

En la población adulta, est• enfermeci.d, tiene por lo _,_.1 una atiologl• !>;en -Ida 
pudiendo relacionar.. con antecedent-de~ infeccioso -· sífilis, procaaos 

vasculiticos, c.-diomiopatias hipertróficas, ~oais, leucemim, neop&eai•• 

obliterativas o compresivas (Hepatoblaatoma, hepatocan:inon\8, tumor de Wilma), b'-..n. 

abdominal, patologías digestiv•s (Colitis -•tiv•) y -s h~ 
(Policitemia, hemoglobinuria paroxistica noc:luma, uso de anticonceptivos .....-) (2-13). 

Desde el punto de vista clínico loa dmtoa mas ~ _,,_ aon -

abdominal .. vero con vómitos, ~ de --· hepeton-lia ~lva, 

ascitis de grado variable y eaplenomegalia ocasional. En I• mmyorl• de loa .,._ su 

evolución ea nllpidamante progresiv• produci6ndose aecitia rwfr"ec::l8ria y ~ de tubo 

digestivo de dificil control, llevando • .. mu.te al - de loa pacientes en un lllP90 
promedio de 3 meses posterior al inicio de .. eo11'wi11- (14). 

En niftoa .u frecuencia•• muy~. depelidiwiidu de .. poblaci6t1 donde - deecrit8 

(15, 16) y • diferencia de lo - sucede en el -.rto, hasta en un - de loa .,.._ 

padiatrlcos report- no .. -if'ocmn f- ~leos • .._ .. ha -

-. • •lgunaa neoplasias como leucemi8 y~ de Wilms, •--lle de ttw 

abdominal, prew>ci• de d___. .._,..,., '":. coo¡g61- en .. _.., .,..,. -

uso prolongado de nutrición~. uao ....-de~-----... 

patologl- twnatológica• e-.- de '*'- flllci"""'-) o --- <"
eritematoso sist...,ico) (17-31) y --•wlle .. ha - con la ~; 
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predomi....ternente en pacientes con d9pleción nulriclonal de tipo calorico-proteicll; de 

algunas toxinas 1-ivas pano el endotelio v88CUls heplitlco, como .. pirrolicidina existente 

.,., algunas p-. como el Senecio, Hel~ y .. Crotalwiol (32). Desde el punto de 

vi- cllnico la sintomatologia -le diferir a .. ~ an ~- -.ttos. El dato 

mas fr9cuentamante reportado - la di.._ión de ... -.... abdominales .._,tlciales 

(76'1fo), ~ por diat-ión abdominal {70'lfo), -i• (60'lfo), _._Ha (54"') y 

"-'..._1i. (30'lfo), aiando-. ultima el dalo •ICOilb- mea t_..,.,._,.e _., 

1 .. diversas sanea y a diferencia de la pobl-=ión-.tta de conslat...aa f'mne (15,16). 

Deade el punto de vista de 18boratorio an - poblec:ione• - --..a por lo __..1 

hiperbilirrubinamia mínima o eusente con elev8Ción moder8da de •- enzimas hepiticaa y 

se describe solo en 25'!1. o meno• de los pecienles alteracionea de ... ¡>r.-a de 

alnteai• '->ética (Producción de albúmina y factoras de coegulación). 

El dimgnoatico de esta enfermedad~ - ~ an - • loa _ _._ 

pmológicoa existentes y a las caraclerlattcaa dlnlcaa -. y ai bien - ha deacrito 

qua loa estudios engiogrMicos como la cat~ de ._ venaa "-P*C

(Flabografia) por vla percutanea o ret~ con .. medición concomitante de la -ión 

.,., el aiatema portal aal como la realiz..:ión de la vellOC8VOQI- inr.nor eon loa"*
de elecci6n para confirmar el di_..,..ico de - enlided, .,., la -- rnuctma 

aut~ concuerdan en que loa estudios ..-...,IOglaficos (Tiempo..-. modo M. doppler 

color)_...,_. método• no inv .. ivos - -. - ~como pr.- inicia

les de eacrutlnio e inciUllO de conf'ormeci6n dl_....alca ye - _-. - -

caracterlaticaa t.modin6mlcaa en el aitio de~ al flujo (33,34). Adicta -

existen otroa estudios que ~ w 00- en la confimw:i6n ..__.lea ....._ al 

_._-- hep6tico con Tec:necio 99 .. 1 ._.,,., .. ..-- de - -

...-.. magn6tica nuc1- (35,36). 

El estudio hilltop9IOlógiCO del hlgedo -- - biopala par punci6n o • -

abierto de ..-.. praoperatori• o bien - el ._de..,. 11---· qulnlrglca o 
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a trav6s del estudio ele autopsia revelan por lo general una congestión sever-a de loa 

ainuaoi-• hep6ticos ecompallada en la mayoria de los casos por infiltración ~

centrolobUlill..- con atrofl• de los hepatocitos en grado variable. Adicionaln...te ~ 

existir necroai• de loa hepatocitos con fibrosis. Le trombosis de a. ven8 hepMka .. ...., 

hallazgo casi constante y le pmred de la vena esta -lgazada y el lum.-1 total.._... 

ocluido. Estos cambios puedan degenerar en ta mayoría de los casos a cirrosis. 

Deade el punto de visi. terapéutico se considera los procedimientos de tipo deriv8tivo 

(Porto-cava. meso-atrial. espleno-renal o ileo-mesenteri~va) como el tratamiento 

ideal, dada la mayor sobrevida reportada, así como la disminución aparente en la 

incidencia de complicaciones observadas (37--42). 

La resolución espontanea es rara y la mortalidad promedio es de 50% a 2 atlos. La 

muerte suele sobrevenir por lo general por insuficiencia hepática fulmi~e aecunderia a 

.....,. obatrucci6n venoaa completa. aunque se t-..n descrito múltiples complicaciones como 

la aaciti• refractaria progresiva, derrame pleural y pericardico masivo. harnotorax y 

complicaciones infecciosas (16,43). 

En México aa han descrito casos aislados de la enfermedad. la mayoría de ellos 

englobados dantro del sr..-ome de hipertensión porta (44,45). No obstante - deaconoce 

su incidencia real. asi como la existencia de caracteriaticas propias de present.ción en 

nuestra población pedialrica. 

Con base en lo anterior - presenlll la .._¡encla obtenida del estudio de 8 ~ 

con SBCH diagnosticado• en •1 fnstilulo N.aonal de Padialrl• del 1.-o. de-.. de 1973 

al 31 de Olc:iemt>re de 1992 
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-TERIAL Y METODOS 

Se incluyeron un total de 8 pacientes. que ingresaron al Instituto Nacional de Pedi8trfa. 

M6xicx>, durante el periodo comprendido del 1ero. d9 E.-o de 1973 el 31 de Dicierrmre 

de 1992 y en qu._. - estableció el diagnostico de SBCH medien!• ~ 

hialopalol6gico (ldenlificeción de congestión y dileleci6n slnu-1 cenlrolobulil'- con 

grados variables de infiltrado inflamatorio portal, infiltrado hemorrllgico, mtrofim y/o 

fibroais) por biopsia preoperatoria (Por punción o a cielo abierto), tranKJperetori• 

(Durante el procedimiento derivativo) o postmortem. 

Las variables en estudio fueron edad del paciente al momento de su ingreso, aexo, 

antecedentes heredo-familiares para la enfermedad, intervalo de tiempo entre el inicio de 

la sintomatologia y el diagnostico del SBHC, factores predisponentes, cuadro clínico, 

pn.tebas de funcionamiento hepático, estudios de gabinete, hallazgos histe>patológicos, 

tratmniento medico proporcionado, tipo de tratamiento quirúrgico y evolución obaerveda 

(Según hoja de recolección de datos). 

Se sometieron las variables en estudio a .-aélisis estadfstico mediante determinación de X 

± O.E. Se efectuó anélisis de correlación entre los hallazgo• cUnicoa. de a.bondorio. 

Q8binete e histopatologicos y Ja evolución observada (Meiorla. cirrosis o muelta). El 

anéliais fue efectuado en una computadora marca Al:A!r con procesador 80486 con 4 Mb 

en RAM y bajo el paquete estadfstico EPl-INFO del Centro P#B control de E11f81-• 

de Atlante, Georgia versión 5.0. Loa resultados - hlbularon bajo el emblenl• gr*ico 

Harvard-Grmphics versión 3.1. 
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RESULTADOS 

5 pecient- OOl'lWspondlieron al aexo masculino y 3 al .-xo temenino . La edad .. inicio de 

la aintDmlltologia fue de ( x ±O.E.) 76.7 ± 61 ,___ El inten.alo entre el inicio da la 

aintommologia y el establecimiento del diegnoalico fue de ( x"' O.E.) 12"' 10 ........ 

L- cuedros 1, 2 y 3 resumen las C8r8Clerlcaa cllnlcaa y loa ..._11_• de •-orlo y 

gmbirwte encontrados en los 6 pacientes. En el cuadro no. 4 - preaentan •- allenlcionea 

hiatopatologicas. 

F8CtCMeS p'9Cllaponent••-

2 de loa pacientes fueron hennanoa. tenian el 8"tecedente de ....- hermmla fallec:idm • los 

2.5 al\oa de edad por insuficiencia hep6tlca y en quien •I -udio de 81.Jlopsia -

en otra Institución reveló congestión ainusoic::llll severa con infiltr8Ción tw'norr6gica. 

necrosis hapética submasiva y fibroaia .ctiva. En otro. 4 ceaoa - 1eco;WJCi6 a.--*> 

menoa uno de los factores que han sido rel- con el SBCH. En loa ...._ nHloa 

no - encontró ninguna entidad relacionada (CU8dro 1). 

Hall-a- cllnlcoa. 

Lea .....,if-laciones clínicas mas frea-.t- •"""'"'- •I Inicio de la •-11..
fueron: Hepatomegalia de consistencia firme ... 7 c:a808. r9d ~~..,e~ 

y distensión abdominal en 5 casos. 

Delaede-O<to. 

L- resultado• de los - de - ..... io ~ .. ingreso de - PSC
1

I -
f...-on (x t O.E.): Hemoglobina (Hb) 12.1t2.8 gfdl, .,.__ 2116,250 t 73.278. tiempo 

de protrombina (TP) 75 t 14 '11., tiempo P8rci81 de~ (TPT) 46.7 t 10 -·· 

fibrinógeno 175.5 "' 62.2 rngtdl, bilirrubi"8S - (BT) 2-73 '*' 0.34 mgfdl con -.-.. 

indir9dll (BI) de 0.97 t 0.82 rng/'dl y bilirrubirw - (80) 1.77 t 0.2& mgl'dl, ~ 

tot81- 5.97 '*' 0.7 gtdl con albúmina da 3.25 '*' 0.5 gfdl y glcmul- 2.73 '*' 0.24 gl'dl, 
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transaminasa glutámico-piruvica (TGP) 30.7 ± 25.2 UI, tnlnsaminase glul8mico

oxal..::etica (TGO) ... s ± 27 UI, deshidrogenasas láclica (DHL) 308.4 ± 156.9 UI, fosf8mSa 

81c.lina (FA) 424.7 ± 236.3 UI y colesterol 140.9 ± 92.7 mg/dl (Cuadro no. 2). 

e.-•--aab•--
Los resultados de los estudio• ultrasonograficos, angiograficos y gamagraficoa de cada 

pacientes ae describen en el cuadro no. 3. 

Se practicó serie esofagogastroduodenal en la totalidad de ros casos. En 4 pacientes el 

estudio fue negativo para varices esofágicas. En dos casos se observaron varices 

esofágicas hasta el tercio medio del esófago. En un pacientes se visualizaron varices 

esofágicas hasta el tercio superior y en el paciente restante hubo varices esofágicas y 

g6stricas. 

e.-•- hlatopatológlcoa.. 

Loa re:;ultados de los estudios histopatológico se describen en la tabla no. 3. 

Practicamente la totalidad de los pacientes presentaron congestión sinusoidal da grado 

variable asociada a infiltración hemorrágica. 

Trata-to rn6dlco-

EI tratamiento médico consistió en un régimen mixto de espironolaclDnll (3-5mgll(g/dia) 

aaociada a propranolol (0.1mg/Kg/Dia) con el objeto de r.ducir la presión en el -

parta. Esta tratamiento fue dado en los 8 pacienaa y en loa 4 pacient- - tu.on 

sometidos a cirugia los medicamentos se suspendieron al operarse. 

Tratami-to quirúrgico. 

Se sometieron a tr8tamiento quirúrgico a "' de los nilloa (C.-0 no. "'l· En 3 de elloa M 

efec:tuo cirugía derivativa y en otro cirugía Blanco ~ control del -.grado de tubo 
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digestivo aecunderio a varioea eaof~icaa. L8 cirugi8 derivmtiv• no pudo aer efec:t.....-d8 en 

-e ultimo pmciente debido a au fallecimiento. 

Evolucl6n,, reauttacloa. 

~diciembre - 1992 hablan fallecido 4 pmc:ientaa. La ....-te en el 75% de loa caaoa 

- rel8Cion6 con -ma con aacitis ..-.et.ria. derrama pleural, -..., ~ pulmorwr e 

inauf'ICienclm cardiaca. El tiempo transcurrido enu. al ....,,..,,to del dl_..,atico lf el 

momento de la defunción fue de (x :t: O.E.) 6.28 :t: 4.88 ellos. 

De los 4 pacientes restantes 2 evolucioneron h8ci• cirrosis tMtp6ticmi dernoatr8c:lal clfnicm e 

histopatologicamente (Uno con 7 ello• de evolución de au padecimiento lf otro con 5 

atloa) y 2 se encuentran bajo control de au sintomatologfa (Uno con 6 atloa de evolución 

de su padecimiento y otro con 4 allos) (Cuamo no. 4). 
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DISCUSION 

Los datos obtenidos en este estudio estllbtecen algunos aspectos de irnportanci• en 

releci6n con el posible comportamiento de este síndrome en la población pediatrica 

"18Xicana. 

El intervmlo de tiempo (X' ~ O.E.) encontrado en este -tudio. entre el inicio de loa 

síntomas y el establecimiento del diagnostico. fue muy aimilar al reportado por otros 

autores (12 ± 10 contra 20 ±e meses). 

A diferencia de lo publicado por Gentil-Kocher y cols. (15) donde se enfatiza que hasta en 

el 80% de loa casos de SBHC en pediatría no se identifica ningún factor predisponente 

para el desarrollo de la enfermedad. en el presente estudio encontramos que 75% de 

nueatros casos tenlan historia de procesos que se han relacionado con el desarrollo del 

slndrome. 

A diferencia de otras series. encontramos que la hepatomegalia de consistencia firme fue 

el hallazgo mas frecuentemente observado (87.5%), seguido por red venosa colateral 

(75%), distensión abdominal progresiva (62.5%) y ascitis (50%). El resto de •

manifestaciones tuvieron presentación muy similar a Jo reportado previamente. 

L08 exámenea de laboratorio en nuestl'os casca, corroborml lo descrito en el 88ntido de 

que existe poca o mínima alteraciones en el funcionamiento hepético da estos pmcientas. 

No ae demostró correlación entre la evolución ot>amv- (mejorla, cin-oaia o __,•) y 

vmriables tales como el Intervalo de tiempo tranacurrkk> entre el Inicio de la aintomatologla 

y el diagnostico de la enfennedad ( p 0.69), preaenci• de factores prediaporwnte (p 0.31), 

preaancia de manifeataciones cUnicaa pooo habituales como ic:tericla (p 0.84) o 

89plenomegalia (0.59) o modalid8d de tratmnienlo (quirúrgico o m6dico) (p 0.59). 
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CONCLUSION 

Lea .,...a•iaticas epidemiologicaa, clfnicaa y _..,,fnicas del SBCH en I• pobi.ción 

pec:ll6tric8 son muy distint•• • la• ~ en el 8dulto. A diferenci• de lo report-*> mn 

- ultimo grupo de poblllCión no _...,. exl8lir en ..-ro -udio .... - r..> 

-trech8 entre el tiempo lr8n11CUrrido - et inicio d8 la aintom8tologi• ~ I• 

instHuclón d8 un trat8ml8"to derivlltivo y la __.. d8 .__¡¡.,_;~- L.m r.aa de 

mortal~ global report- en pmcient- pecli8triCX>s con - enfem-.cl par-=e ser 
mucho mas baja (28.6%) que I• reporWda en I• poblllCión -.na (50%), llin ~ 

llama la atención que en nuestra muestra a. tau de mortalided - aimil.,. • I• reportede 

en adultos, aunque dado lo pequel\o de la muestr8 no - pueden ,..uzar condu•ione9 a 

este respecto. 

Por lo anterior, eai.mos obligado•• efectuar.., tec::cJiK>Cimiento t~ de ~loa 

factor- prectimponentes que un momento - pud..., f8Cilit8r •1 -lo d8 -

entidad y asl reconocer el grupo de pecient- d8 ello ..-ge,, en quien8s - -6 

efectuar monHoriZaciones clinlca• periódicas en buec8 d8 los -- cllnlcoa d8 -

,_.,,.. ya reportados, para asf proporcion. un rr.tamianto quirúrgico ,_...., qum 

permita abatir .-un mas eataa tasas de mart>i-rnort81id8d. 
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CUADltO No. 1 ......... ESTACllONES CLINICAS A LA ADMISION EN PACIENTES PEDIATRIC09 
CON SINl>AOME DE BUOO.CHIARI 

~· 

~WTWNIEWIW 

.. 
• _"""...,.. -

-
7 --MOLIT1CAS .. 
• -

• 
• 

.. 

---MD VRMl9A. CCILA.....,.._ ---Vll!lmeA c:aLA'TBUIL. A9Ci1'l9 --.........,~-TO ----_...._ .......... _.........,_,.._ __ .....,..,. 
llED VE11DSA COLATEU.L 

ma~,.... .. ~ 
tePATOMEOALIA. AaCfTla 
lllED~ COLATEIAL ... n,....~ 

tEPATOMe:GALIA. llED~ 
COLATDAL. IE~GALM 

....,TOlllEOALJA. aacrna 
llRD~CCllLA~ 

_.........,_ 

~ - ••AaLOETAa .... ..... . -- ...,_ ILL ...... ....... ~ TGD -. COL - .... ·-· - - ..... ........ -... -- n .. - ... .,. ... ... .. - -- -..• ·- - .. - ... ... ... .. .. .. -- -- - - - a:.o .,. a.a ... .. .. ... ... .. 
• .. - H .. - ... ... ... a.a .. .. -- • .... - .. - - a:.o .. . ... a.a - .. - ... •• 

•uo ·- .. - ... ... .,. ... a.a - --- ... .. - - - - ., 7•- .... .. a .. •• ... -• '7.2 - 77 .. - ... ., ... a.a .. --- -. ._ TP:n..o•..--.'TPI': ............... aa.:-..-..-.-&D.:..,......,..._TIIO:..__......._.'TWIP: --...., *-9.•A: ........ ~COL.:~ 
- PACallfTecca; ~ MbKILlllCM fllml:ac.Mn'099NBmll' ..... 
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CUADRO No. 3 EaTUDIOll DE GABINETE EN PACtl!NTES PEOIATRICOS CON StNOllOME DE 9UDD-c:HIAlll 

PACRJllTIE ULTIU9C ....... ~ e•TUDtO• .... OIOO•AFIC08 o··--··-.... nco 

• 

F~ DE LAS CAVCJGIUFIA 
v~. v.cava.-. VENAa ~-

~ -TOTAL - ---
mm-1e1m1 -.... .,,.._ 
mm ..... 1e1m1 -.... ~ - --- _.,.. ,,_ 

-.noucc.,.. -cmemucct000 -a.&TllUCCION -..... ___... 

VKNACAVA ....... ~ ....... --- ~-.. a.: &RCTUO M> • l!!FR'C'TUD 

~CAVA ... 
~ 

__ ,,._...,., 

cx:a.uamN eN LA ._...TOllleCIM.IA.....,. ,...._.,.............. .......-r.-..nw 
LASVEllllA9~. 

VENA CAVA.... HEPATOllRGM.a r.usA 

---... -
VENA CAVA..... tePATOllleCIA&.la CCW 
~ ........,U:...IZQ. 

VENA CAVA... DIEFRCT08 CAPl'AC~ 
PERMU&E E~ 

DIS~DEL tePA~r.usA 
CALmRll!: IEN..aRCKIN ..._...,., 

~""" 

~No. 4 HALLAZOOS HtaTOPATOLOOIC09. TRATAMIENTO Y EVOLUCtoN DE PACIENTU 
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