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INTRODUCCION

El sindrome de Budd Chiari (SBC) es un grupo raro heterogéneo de desordenes
caracterizado por la obstruccion del flujo sanguineo a nivel de las vénulas hepaticas,
venas hepaticas, vena cava inferior o a nivel de la uniéon de la vena cava con la auricula
derecha )" La frecuencia con la que ocurre es aproximadamente en 1/100,000 en la
poblacion general del mundo ®" La edad promedio de presentacion es generalmente a
los 35 afios. Con un predominio en el sexo femenino, sobre todo en las portadoras de
alguna trombofilia que usan anticonceptivos. Dicha obstruccion del flujo venoso
hepatico nos lleva a un incremento en la presion sinusoidal hepatica y como
consecuencia a un incremento en la presion portal y esto a isquemia que junto con
radicales libres y oxidativos, nos lleva a necrosis y fibrosis del hepatocito centrolobular,
hiperplasia regenerativa lobular y como consecuencia cirrosis hepatica .

El SBC se puede clasificar segun su presentacion, en fulminante, agudo y
cronico, de acuerdo a su etiologia también existe una clasificacion general como
primario (cuando existe una trombosis intraluminal) y secundarios (cuando existe una
trombosis extrinseca como tumores, quistes, abscesos o parasitos). En la practica clinica
esta diferencia no es posible. Las principales causas primarias incluyen los estados de
hipercoagulabilidad, que pueden ser adquiridos, hereditarios y una variedad de otras
causas, llegando a ser identificadas en cerca del 75% de los casos.

Los desordenes procoagulantes ocurren en un 75%, son de etiologia diferente en
el 25% ©. Los desordenes mieloproliferativos son la principal causa de las alteraciones
procoagulantes representado el 20%, usando los criterios diagnosticos comunes 7,
dentro de estos la policitemia vera ocurre en un 10-40%, la trombocitosis esencial y la
mielofibrosis son menos frecuentes. Como segunda causa en orden de frecuencia estan
las trombofilias y de estas la mutacion del factor V de Leiden ocurre en un 20%, los
anticuerpos anticardiolipinas son reportados en 25% de los casos . Existen otros
factores como el incremento del nivel plasmatico del factor VII, VIII y homocisteina,

los cuales son afectados por la misma alteracion hepatica dificultando su interpretacion.

La enfermedad de Behcet y la hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN) son
causas aisladas de SBC. Una de las caracteristicas de la HPN, aunque no bien
determinado es un envolvimiento difuso de todas las venas hepaticas pequenas, segun
series reportada se presentan en menos del 5% .

Las causas secundarias del SBC son encontradas en menos del 5% ©,
incluyendo el sexo femenino por el uso de anticonceptivos orales.

Dentro de las causas consideradas como idiopaticas se encuentra la formacion de
&())lonias eritroides enddgenas, y esta representa un 87% de los pacientes en este rubro

La presentacion clinica del SBC depende de la rapidez y la extension de la
oclusion, siendo asi fulminante (5%), agudo (20%), subagudo o cronico (60%). La
presentacion aguda tiene sintomas de poca duraciéon como ascitis intratable, necrosis
hepatica, ictericia y formacion de venas colaterales. La forma fulminante se manifiesta
por nauseas, vomito e ictericia. La forma subaguda raramente se presenta con
encefalopatia ocho semanas después de la ictericia, asi mismo tiene un inicio insidioso,



la ascitis y la necrosis hepatica puede ser minima, porque los sinusoides hepaticos son

abiertos por la circulacion venosa colateral. La forma cronica es aquella manifestada
. n : L, . . N

por cirrosis e hipertension porta (varices esofagicas y esplenomegalia) "

El dolor abdominal, hepatomegalia y la ascitis estan presentes en todos los
pacientes con SBC. Aunque también la presentacion puede ser asintomatica, debido a la
descompresion de los sinusoides hepaticos por la formacién de colaterales '? La
asociacion de trombosis de la vena porta con SBC llega a ser hasta en un 20% .

El carcinoma hepatocelular es una complicacion rara del SBC, excepto en
pacientes con una obstruccidon membranosa de la vena cava inferior, en donde ocurre
hasta en un 25-47.5% Y.

Dentro de los andlisis de laboratorio se encuentran las PFH y de estas estan la
alaninaminotrasnferas (ALT) y aspartato aminotransferasa (AST), cuando estas se
elevan a mas de 5 veces del valor basal, representa la forma fulminante. En la forma
subaguda el incremento no es tan importante. Asi mismo existe un incremento no
importante de la fosfatasa alcalina y en las bilirrubinas séricas. Otro de los analisis es la
medicion del gradiente de albiimina del liquido de ascitis sobre la sérica (GASA), en
pacientes con SBC siempre es mayor de 1.1g/dl, muy similar a la composicion de ascitis
en pacientes con enfermedad cardiovascular derecha.

Dentro de los métodos de imagen existen los de evidencia directa e indirecta.
Meétodos de evidencia directa, esta la venografia hepatica donde se logra ver la imagen
caracteristica en arafia. El ultrasonido doppler presenta una sensibilidad y especificidad
de 85% o mas, lo cual se considera la técnica de eleccion como evaluacidn inicial. La
resonancia magnética nuclear (RMN) es un método caro, util para visualizar la
obstruccion de las venas suprehepaticas, vena cava, intrahepatica o colaterales
subcapsulares (en algunos casos), asi mismo nos ayuda a diferenciar las formas agudas,
subagudas o cronicas de presentacion. La Tomografia Computada, poco util para
visualizar la obstruccién de las venas hepaticas, con falsos positivos en un 50% !+1>19

Métodos de evidencia indirecta, la biopsia hepatica con hallazgos caracteristicos como
la congestion, disminucién de las células hepaticas y fibrosis en el area centrolobular
(718 Otro dato indirecto valorada por los estudios de imagen es la hipertrofia del
l6bulo caudado, encontrada en cerca del 80% de los pacientes con SBC.

La historia natural del SBC no se conoce bien, la frecuencia de la mortalidad ha
disminuido sobre el tiempo. En una serie de 120 pacientes, la sobre vida a 5 afios antes
de 1985 fue de 50%, después de esta fecha fue de 75%. La mortalidad es alta en los 2
afios posteriores al diagnostico, aunque esto resultd ser independiente del tratamiento en
un estudio, con 77%, 65% y 57% de los pacientes sobrevivieron a 1, 6 y 10 afios
respectivamente '*'*?%" En otro estudio la sobrevida a 5 afios fue de 70% en pacientes
que presentaron un Child Pug alto, ancianos, ascitis y una creatinina sérica elevada,
comparado contra un 95% cuando estos factores no estaban presentes (19),

Existen otros factores pronosticos que valoran la sobrevida a 5 afios a los
pacientes con SBC, dentro de estos esta el indice de Rotterdam y Clichy.



El indice de Rotterdam abarca los siguientes parametros: ascitis, tiempo de
protrombina (TP), encefalopatia y bilirrubinas totales:

(1.27x encefalopatia) + (1.04 x ascitis) + (0.72 x tiempo de protrombina) + (0.004 x
bilirrubina).

La encefalopatia y la ascitis, lo cual cada una se califica como: a. presente (se le
da el valor de 1). b. ausente (se le da el valor de 0). Tiempo de protrombina (TP) se
califica como alto con respecto al testigo (representa el valor de 1) y bajo con respecto
al testigo (representa el valor de 0). Las bilirrubinas se consideraron como variables
continuas. El indice de Rotterdam tiene tres clasificaciones que son las siguientes: 1. los
que se encuentran con un puntaje de 0-1.1 (representa una sobrevida a 5 afios de 89%)),
II. los que se encuentran con un puntaje de 1.1-1.5 (representa una sobrevida a 5 afios de
74%). 1II. los que se encuentran con un puntaje de 1.5 o mayor (representan una
sobrevida a 5 afios de 42%) @Y.

Otro de los indices prondsticos que se valoran en estos pacientes con SBC es el
de Clichy, se calcula con la siguiente formula:

(ascitis x 0.75) + (Child Pugh x 0.28) + (edad x 0.037) + Cre x 0.0036).

La ascitis se clasifica como: 1 ausente. 2 facilmente tratable. 3 intratable. La
edad del paciente se consider6 al momento del diagndstico. La clasificacion de Child
Pugh se usa como clasificacion independiente y como variable del indice de Clichy (ver
cuadro 1). De acuerdo con la aplicacion de la formula tenemos una clasificacion de dos
grupos: 1. los que tienen una puntuacion menor o igual a 5.4 (con un significado de
buen pronoéstico). 2. Los que tienen una puntuaciéon mayor o igual a 5.4 (con un
significado de mal prondstico) #2%-2423-20)

TABLA 1. Clasificacion de Child Turcotte Pugh

1 2 3
Ascitis Sin ascitis Facil controlada No controlada
Encefalopatia Sin encefalopatia I-11 1I-1v
Bilirrubinas mg/dl <2 2-3 >3
Albumina >3.5 2.8-3.5 <2.8
Tiempo <4 4-6 >6

A B C

5-6 7-9 10-15

Otra de las clasificaciones prondstico en el SBC es el MELD donde se valoran
parametros como: indice internacional estandarizado (INR), bilirrubinas totales y la
creatinina plasmatica.

Dentro de los diagndsticos diferenciales del SBC es principalmente la
pericarditis constrictiva, y los sindromes de obstruccion sinusoidal (también llamados

como enfermedad veno-oclusiva) ©.

Dentro de las complicaciones extrahepaticas del SBC se encuentran
principalmente las cardiopulmonares, por mencionar las mds importantes esta la
hipertension portopulmonar y el sindrome hepatopulmonar.




La hipertension pulmonar (HP) se define como una presion media de la arteria
pulmonar (mPAP) > 25mmHg en reposo 6 >30 mmHg durante el ejercicio @D La
hipertension portopulmonar (HPP) se caracteriza por una elevacion de la presion de la
arteria pulmonar (mPAP), resistencia vascular pulmonar incrementada (RVP), cuando
hay una presion porta mayor a 10mmHg “¥.

Mantz and Craig fue el primero en describir una asociacion entre la hipertension
pulmonar y la hipertensiéon portal *”. Se dice que la enfermedad hepatica es la causa
mas comun de hipertension portal complicada con hipertension pulmonar, una minoria
de pacientes tienen una hipertension portal secundaria, sin enfermedad hepatica como
tal, llegando asi a la conclusion que la hipertension portal y no la cirrosis hepatica es la
principal causa de estas complicaciones cardiopulmonares ©0).

La hipertension pulmonar se considera como una complicacion poco comuin en
hipertension portal. Dentro de las diferentes estadisticas se estima que la prevalencia es
2-10%. Sin embargo la hipertension portal esta presente aproximadamente en 9% de los
pacientes con hipertension pulmonar **3'-3%3_ En pacientes transplantados de higado
la prevalencia es de 3.5 a 8.5% demostrados en diferentes estudios.

HIPERTENSION PORTOPULMONAR
La hipertension portopulmonar se define como una hipertension arterial
pulmonar (HP) asociada a hipertension portal, con o sin enfermedad hepatica ®**9. La
edad media de presentacion es en la quinta década de la vida a diferencia de la
hipertension pulmonar primaria que se presenta en la cuarta década ®°>7. No existe un
predominio del sexo con respecto a esta patologia.

Los criterios diagnosticos incluyen: presion de la arteria pulmonar media
(mPAP) de 25mmHg en reposo, o >30mmHg durante el ejercicio. Presion media de
oclusion de la arteria pulmonar o la presion tele diastdlica del ventriculo izquierdo
(mPAOP) de <15mmHg, una resistencia vascular elevada >240 dyne.s.cm® ©% 340

Existe una clasificacion de la hipertension portopulmonar de acuerdo al indice de
severidad, basada sobre la presion de la arteria pulmonar, tabla 2 (41.42)

TABLA 2. Clasificacion de la hipertension portopulmonar.

Estadio Caracteristicas
PAP
Leve >25 <35 mmHg.
Moderada >35 <45 mmHg
Severa >45 mmHg

El diagnostico de la hipertension portopulmonar es hecho a los 4-7 afios después
del diagnostico de hipertension portal; sin embargo, en raras situaciones los sintomas de
hipertension pulmonar pueden preceder a los de hipertension portal. El riesgo de
adquirir HP es directamente proporcional al tiempo de duraciéon de la hipertension
portal. “**¥_El 65% de los pacientes aproximadamente cuando se le hace el diagnéstico
de HP ya tienen un tratamiento quirargico como son las derivaciones portosistémicas.



Los pacientes no cirrdticos con hipertension portal tienen una asociacion de >10% de
hipertensién portopulmonar %9,

La histopatologia de los vasos pulmonares en pacientes con hipertension
portopulmonar es indistinguible de los pacientes que presentan hipertension arterial
pulmonar idopatica. El engrosamiento y/o la proliferacion de la intima, la hipertrofia y
fibrosis del musculo liso son vistas en las pequefias arterias pulmonares, en algunos
casos se considera un fendmeno trombdtico atribuido a una actividad endotelial local
anormal aunado a un estado hipercoagulable “**4°°%

Los principales factores fisiopatologicos se incluyen una vasoproliferacion que
causa una resistencia incrementada al flujo arterial y una disminucion en la expresion de
. . . . 51.52
las prostaciclinas (Prostaglandina I,) en las arterias pulmonares " ),

Dentro de los factores genéticos se encuentra la mutacion heterozigota en el receptor de
la proteina morfogénica 6sea tipo Il y el gen del receptor de la activina parecido a la
kinasa tipo 1 > Los mecanismos inflamatorios se deben a el desarrollo de
derivaciones portosistémicas y una disminucion dramatica en la capacidad fagocitica del
higado, por lo tanto esto permite una circulacion de bacterias o endotoxinas del tracto
gastrointestinal en la circulacion pulmonar, ocasionando una mayor cantidad de
macrofagos intravasculares pulmonares, siendo considerado como una causa que puede
contribuir al desarrollo de la enfermedad vascular pulmonar %" Las
Neurohormonas son otro de los factores etiologicos, dentro de estas se encuentra la
Serotonina y la Endotelina-I (ET-1), ambas pueden causar vasoconstriccion y
mutagénesis en las arterias pulmonares **°.

Las manifestaciones clinicas de la hipertension portopulmonar, estd la disnea en
reposo o durante el ejercicio, se considera como uno de los principales sintomas. El
sincope, dolor toracico, fatiga, hemoptisis y ortopnea son menos frecuentes. Dentro de
los signos encontrados en la exploracion esta la elevada presion venosa yugular, un
acentuado componente del segundo ruido pulmonar, soplo de insuficiencia tricuspidea,
edema de miembros inferiores, ascitis y ocasionalmente anasarca cuando ya se complico
con falla ventricular derecha ¢*°62

Dentro de los métodos diagndsticos de laboratorio con los que sospechamos
dicha complicacion se encuentra la gasometria arterial donde encontraremos una
hipoxemia (siendo menor a la hipoxemia vista en el sindrome hepatopulmonar) e
hipocapnia (PaCO,), otro pardmetro gasométrico es el incremento en la PA-a0,. El
péptido natriurético tipo B puede ser util como parametro para diferenciar el tipo de
disnea.

La radiografia de torax como método de gabinete puede ser normal o encontrar un
incremento en el tamafio de la arteria pulmonar principal o una cardiomegalia a
expensas de cavidades derechas en ausencia de alteraciones del parénquima pulmonar,
asi mismo una vascularidad incrementada en lobulo superior. El electrocardiograma
frecuentemente es anormal y en algunos casos puede revelar hipertrofia del ventriculo y
de la auricula derecha, desviacion del eje eléctrico a la derecha, taquicardia sinusal y
bloqueo de rama derecha del has de hiz. Las Pruebas de Funcion Pulmonar (PFR)
revelan un patron restrictivo leve, asi como una reduccion en la capacidad de difusion
del pulmon para el mondxido de carbono (¢*-36:646%),



El ecocardiograma doppler transtordcico se considera como el método ideal de
Screening para hipertension portopulmonar. Es un método no invasivo y altamente
sensible . Sin embargo, el valor predictivo positivo de esta prueba en algunos
estudios es del 30% ©”. Dentro de los datos que nos aporta este estudio son:
crecimiento de cavidades derechas, regurgitacion tricuspidea, postcarga incrementada
del ventriculo derecho que puede llevar a una dilatacion significativa de cavidades
derechas y desplazamiento del septum interventricular. Los criterios ecocardiograficos
transtoracico sugerentes son: presion sistolica del ventriculo derecho de >40-50mmHg,
ventriculo derecho anormal o sospecha de hipertension portopulmonar. @

El diagnéstico definitivo sobre la hipertension portopulmonar se basa sobre los criterios
hemodinamicos obtenidos por cateterismo cardiaco derecho (Y Dentro de estos se
encuentran una mPAP >25mmHg, mPAOP <15mmHg y una resistencia vascular
pulmonar >240 dyn.s.cm™®®

Dentro de los diagnoésticos diferenciales de hipertension portopulmonar como
complicacion de la hipertension portal, siempre se deben descartar alteraciones del
parénquima pulmonar (EPOC o enfermedades intersticiales), desdrdenes respiratorios
del suefio, tromboenbolismo cronico, falla ventricular derecha, enfermedad valvular
cardiaca ©Y.

Un centro de estudio reportd que 58% murieron al ano del diagndstico de hipertension
portopulmonar. La sobrevida a 5 afios en estos pacientes una vez hecho el diagnoéstico
es 30%. Dentro de las principales causas de muerte son las complicaciones hepaticas y
falla ventricular derecha *”.

SINDROME HEPATOPULMONAR (SHP)

Se define como un defecto en la oxigenacion arterial inducido por una dilatacion
vascular intrapulmonar asociado a una enfermedad hepatica (6869 Las caracteristicas
vasculares incluyen: capilares pulmonares dilatados, con una frecuencia menos comun
estan las comunicaciones arteriovenosas pleurales, pulmonares, repercutiendo en la
perfusion difusion. De acuerdo a esto se puede establecer una triada clinica formada por
hipoxemia arterial, dilatacion vascular intrapulmonar y una alteracion hepatico
(principalmente hipertension portal).

La prevalencia es generalmente a la edad media """, La frecuencia del SHP en
pacientes con enfermedad hepatica es entre 4 y 29% y algunas referencias consideran
hasta el 40% sobre todo de los pacientes que son evaluados para transplante hepatico
(1279 Los pacientes cirrdticos que desarrollan el SHP de una forma subclinica
representan el 15%. Los pacientes con hepatitis viral cronica con o sin cirrosis,
presentan esta complicacion en un 10%. La frecuencia en pacientes con SBC en
ausencia de cirrosis hepatica es del 27.6% 7.

Los criterios diagndsticos son 1. Enfermedad hepéatica. 2. PA-aO, > o igual 15
mmHg y para >64 afios la PA-aO, debe ser > 20mmHg, 3. Ecocardiograma con



contraste (solucion salina agitada) positivo ) Sin embargo la PA-a0O2 sola no es
suficiente para confirmar el diagnostico de SHP, siempre debe ir acompafiada de otro
criterio. La dilatacion de los vasos intrapulmonares es considerada cuando el diametro
de los vasos capilares es de 15-60micras, y dentro de los estudios mas aceptados para
evaluar esta alteracion son la ecocardiografia con contraste y la perfusion pulmonar
usando Tecnesio-99 agregado a la albumina (99TcMAA) %) La TAC de alta
resolucion y la angiografia pulmonar pueden dar algunos datos sugestivos, pero nunca
son considerados como los métodos de estudio estdndar para el diagnostico. Para
confirmar el diagnostico siempre se deben excluirse algunas alteraciones como EPOC,
asma, fibrosis pulmonar idiopatica, ya que se consideran patologias que causan
alteraciones en la oxigenacion arterial, incluyendo hipoxemia con o sin hipercapnia ®0)

Las alteraciones en el intercambio gaseoso se caracterizan  por una
. . . 75,76, 77,78
desoxigenacion arterial que puede ser leve, moderada o severa "> """,

La severidad de la enfermedad es importante ya que influye en la sobrevida del
paciente y es util en determinar el tiempo aproximado y el riesgo para el transplante

hepatico ver tabla 3 *#%%

TABLA 3. Clasificaciéon de SHP de acuerdo al grado de hipoxemia.

Estadio PA-a0; mmHg PaO, mmHg.
Leve > 15 >80
Moderada >15 <80 > 60
Severa >15 <60 > 50
Muy severa > 15 <50 (100% O,)

La historia natural de SHP est4 siendo limitada por dos factores, primero porque
solo pocos pacientes son seguidos en algun centro y segundo el transplante hepatico
interrumpe o modula el curso natural del SHP ®* ™) En algunos pacientes la
recuperacion es lenta de la hipoxemia, pero la sobrevida es mayor en pacientes que son
trasplantados .

La principal alteracion estructural primaria del SHP es una dilatacion precapilar
y postcapilar de los vasos pulmonares lo que permite que la sangre venosa pase muy
rapido o pase directamente a las venas pulmonares. Asi mismo existe un ausente o
reducido tono vascular pulmonar con una alteracion en la vasoconstriccion secundaria a
la hipoxica 3698687

Son tres determinantes intrapulmonares bien conocidos de la desoxigenacion
arterial: 1. desequilibrio en la ventilacidn-perfusion alveolar (VA/Q). 2. Cortos circuitos
intrapulmonares incrementados y 3. Alteracion en la difusion de oxigeno, reflejando
esencialmente un defecto en la perfusion difusion. Todos estos mecanismos pueden
estar presentes en un SHP avanzado (86,87,88.89)

Dentro de los datos anatomopatoldgicos que nos aporta se encuentran la
dilatacion de los vasos pre y post capilares, comunicaciones anatdomicas arteriovenosas
de la superficie pleuro-pulmonares y comunicaciones arterio-venosas pulmonares y
anastomosis venosas porto-pulmonares. No existe un estudio concreto en humanos
sobre los hallazgos patoldgicos. En modelos animales la acumulacién intravascular de




macrofagos en la microcirculacion pulmonar y un nimero incrementado de capilares
. i o (90,91,92
pulmonares, sugiere una respuesta vasculogénica ©*'*2).

Dentro de los principales mecanismos fisiopatologicos del SHP se encuentra el
Oxido Nitrico, ya que en estos pacientes se encuentra incrementado, siendo una causa
de la dilatacion de los vasos intrapulmonares, lo cual se ha visto que corrige después del
trasplante hepatico ****%%.

Algunos experimentos en ratas, sugieren que la Endotelina-1 (ET-1) y el Factor
de Necrosis Tumoral —alfa (FNT-a) interactian en el desarrollo de SHP %

El cuadro clinico, dentro de los sintomas se encuentra la disnea. Uno de los
datos caracteristicos pero no patognomonicos es la platipnea (disnea en posicion supina)
y la ortodeoxia (disminucion de la Pa02 > 5% o > 4mmHg en posicion supina). Otro
dato es la disnea en el ejercicio temprano, la fatiga puede ser dificil de distinguir entre la
anemia producida por la hepatopatia y el SHP. Telangiectasias, dedos en palillo de
tambor, cianosis de los labios y nariz son hallazgos de SHP avanzado, aunque no son
especificos, aunque en algunos casos se encuentra asociado a patologia pulmonar.
Dentro de las complicaciones extrapulmonares secundarias a los cortocircuitos son
abscesos intracerebrales, hemorragia intracraneal e hipoxemia producida por la
policitemia 7 %59 100. 10D).

Las pruebas de funcioén pulmonar y la pletismografia (o difusion con helio) son
normales en pacientes con SHP en ausencia de alguna comorbilidad pulmonar. La
DLCO no se considera como método de escrutinio en estos pacientes (' ?%!%%:10410%

La gasometria arterial es un método obligado en estos pacientes para el
diagnostico y clasificar la severidad. La medicion de la saturacion de oxigeno es util

L . . 1
para seguimiento sobre todo en pacientes en estadio moderado a severo %%

En estos pacientes se encuentra un estado hiperdindmico con un alto flujo y
bajas resistencias vasculares pulmonares, encontrandose en un 30-50% de los pacientes
cirroticos. La disminucién del tono vascular es ocasionado por la vasodilatacion
sistémica y pulmonar (107.108)

Dentro de las pruebas séricas no de funcionamiento hepatico, tienen un valor en
el diagnostico de SHP, dentro de estos la progesterona sérica y el estradiol se
encuentran elevados en estos pacientes, ambas hormonas relacionadas a la aparicion de
las telangiectasias, también relacionadas al intercambio gaseoso y alteraciones
hemodinamicas. Otra alteracion también encontrada es el incremento de Oxido Nitrico,
elevada en pacientes con cirrosis con y sin SHP ! 10

Otro de los métodos de estudio se encuentran los de imagen, como el ECO con
contraste transtoracico, lo cual provee un sensitivo, no invasivo y efectivo en el
screening para el abordaje en la deteccion de dilatacion vascular intrapulmonar,
considerado el gold estdndar para el diagnostico de SHP. El valor diagnostico es la
aparicion de las burbujas originadas por el medio de contraste (solucion salina) en las
cavidades izquierdas en mas de tres ciclos cardiacos, si es antes esto nos habla de una
comunicacion interauricular. EI ECO contraste positivo es encontrado en 11-47% de los



pacientes con enfermedad hepatica (con o sin SHP) y de estos pacientes solo el 32-59%
tienen hipoxemia arterial '+ ''?"

El ECO con contraste transesofagico, puede ser superior al transtoracico para el
diagnostico de dilatacion vascular intrapulmonar , siendo mas sensitivo y muestra mas
la correlacion con la PaCO,, y DLCO. Una de las desventajas es que es mas caro,
requiere de sedacion y crea un riesgo mas en pacientes con varices esofagicas presentes
en pacientes cirréticos. Algunos consideran que el ECO transesofdgico es mas sensitivo
que la perfusion pulmonar para diagnostico de dilatacion vascular intrapulmonar,
considera como el método de eleccion en el SHP o HPP %

Otro de los métodos es las pruebas de perfusion pulmonar, aunque estas tienen
baja sensibilidad para detectar el SHP, que el ECO transtoracico. Otro método es la
angiografia pulmonar, en un pequefio grupo con SHP mostro 2 patrones: Tipo I: o
difuso y Tipo II o focal, el tipo I se subdividié como patrén minimo, caracterizado por
vasos normales o anormalidades vasculares arteriales en arafia difusa y un patréon
avanzado con una apariencia esponjoso difuso o manchado. Y el patron tipo II mas
infrecuente consiste de comunicaciones arteriovenosas similares a los vistos en
telangiectasias hemorragicas hereditarias ¢'*!.

La informacion que proporciona la TAC es poca para el diagnostico de SHP,
dentro de los datos que aporta es que puede encontrarse una dilatacion de las arterias
pulmonares periféricas, comparados con pacientes controles y pacientes cirroticos

normocémicos., aunque existen estudios retrospectivos que no confirman este resultado
(116,117).



JUSTIFICACION

En nuestra poblacion no se ha determinado la frecuencia y el tipo de alteracion
cardiopulmonar, asi como el comportamiento clinico en pacientes con Sindrome de
Budd Chiari. Su conocimiento es importante para definir aquellos casos que requieran
un diagnoéstico intervencionista y un tratamiento especifico.

Por ello, en la siguiente investigacion se pretendid conocer la prevalencia y el
tipo de complicaciones cardiopulmonares, asi como indices pronosticos en pacientes
con sindrome de Budd Chiari del Instituto Nacional de Ciencias Medicas y Nutricion
Salvador Zubiran.

OBJETIVO

Estimar la prevalencia y el tipo de complicaciones cardiopulmonares en
pacientes del INCMNSZ, con sindrome de Budd Chiari.

PACIENTES Y METODOS
Diseiio: Estudio transversal, prospectivo.

Los pacientes se seleccionaron de acuerdo al diagnoéstico de Sindrome de Budd
Chiari de la base de datos del archivo del Instituto. Se revisaron los expedientes
correspondientes a pacientes vivos, de ellos se investigd el numero de teléfono, se les
llamo6 para realizar los estudios necesarios.

A los pacientes se les realizo:

1. Radiografia de Torax PA: para observar las alteraciones de tejidos blandos y 0Oseos,
conocer el tamafio de volimenes pulmonares, el abombamiento del cono de la arteria
pulmonar, la presencia de masa, cavitaciones e imagenes reticulo micronodular o
reticulo nodular a nivel del parenquima pulmonar, engrosamiento o derrames pleurales.
La silueta cardiaca se medira por el indice cardiotoracico y los vasos pulmonares
grandes a través de los indices de HP.

2. Pruebas de Funcion Respiratoria: para conocer flujos y volumenes pulmonares, con la
finalidad de descartar causas obstructivas o restrictivas como desencadenantes de
hipertension pulmonar.

3. Gasometria arterial: los datos que se valoraron en este estudio fueron la PCO,, PO,,
SatO,, PA-a0,, pH.



4. Electrocardiograma: de superficie de 12 derivaciones se utilizard para identificar el
ritmo y la frecuencia por minuto, eje eléctrico, intervalo QT medido y corregido,
crecimiento de cavidades (hipertrofia o dilataciones), datos de sobrecarga (sistolica o
diastolica), trastornos del ritmo o de la conduccion.

5. Ecocardiograma: se utilizé para evaluar los diametros de las cavidades, el grosor de
las paredes ventriculares, la movilidad segmentaria parietal ventricular, el estado
morfoldgico de las valvulas auriculoventriculares y sigmoideas, las caracteristicas del
pericardio y de la existencia de derrame pericardico y/o trombos intracavitarios. Con
doppler pulsado, continuo y color se valor6 el estado funcional de las valvulas cardiacas
y la funcion diastélica del ventriculo izquierdo. Asi mismo se calculd la presion
sistolica del ventriculo izquierdo.

6. Caminata de 6 minutos: Se realiz6 en un pasillo de 20 mts, donde el paciente camin6
durante un tiempo de 6 minutos. Se determino a su inicio, 2, 4 y 6 minutos la frecuencia
cardiaca, oximetria de pulso, tension arterial y disnea de acuerdo a la escala de Borg
(tabla 4). Estas determinaciones se realizaran también a los 2 y 5 minutos de terminada
la prueba. La caminata se realizé en 2 ocasiones con diferencia de 30 minutos entre ellas
y se tomo el promedio de ambas pruebas.

TABLA 4
ESCALA DE DISNEA DE BORG

NADA DE FALTA DE AIRE 0
MUY MUY LIGERA FALTA AIRE 0.5
MUY LIGERA FALTA DE AIRE 1
LIGERA FALTA DE AIRE 2
MODERADA FALTA AIRE 3
ALGO FUERTE FALTA AIRE 4
FUERTE PALTA AIRE 5-6
MUY FUERTE FALTA AIRE 7
MUY MUY FUERTE FALTA AIRE 8
MAXIMA FALTA DE AIRE 9-10

Definicion de los criterios de Sindrome de Budd-Chiari

El SBC se establece cuando los pacientes retinen los siguientes criterios:

Clinicos: Dependen del tipo de presentacion, aguda, subaguda, fulminante o
cronica. Los sintomas comunes son: dolor abdominal, hepatomegalia, ascitis, ndusea,
vomito e ictericia. En las formas cronicas existe esplenomegalia y varices esofagicas.
No olvidar las formas asintomaticas %"
Parametros de laboratorio: alteracion en las pruebas de funcion hepatica (PFH)
principalmente en la ALT y AST cuando se elevan a mas de 5 veces del valor basal se
trata de una forma fulminante, en la forma subaguda generalmente el incremento no es



importante, también puede encontrarse un incremento en la fosfatasa alcalina y en las
bilirrubinas séricas. El gradiente de albimina de liquido de ascitis sobre la sérica
(GASA) es mayor de 1.1g/dl, muy similar a la composicion de ascitis en pacientes con
enfermedad cardiovascular.

Por los métodos de imagen esta la cenografia donde se evidencia una imagen
tipica en arafia. El Ultrasonido que determina el sitio de la trombosis y el numero de las
suprahepaticas obstruidas, asi mismo una hipertrofia del 16bulo caudado en un 80%. La
resonancia magnética nuclear (RMN) determina la obstruccion asi como las formas de
presentacion aguda, subaguda o crénica !9

La biopsia hepatica determina hallazgos como congestion, disminucion de las
células hepaticas y fibrosis, todas en el area centrolobular (17.18).

Se excluyeron a todos los pacientes que presentaron hipertension portal de otra etiologia
diferente a la del SBC.

Definicion de los criterios de hipertension portopulmonar

Los criterios indirectos establecidos por ecocardiografia son: crecimiento de
cavidades derechas y regurgitacion tricuspidea, postcarga incrementada del ventriculo
derecho que puede llevar a una dilatacion significativa de cavidades derechas y
desplazamiento del septum interventricular. La ecocardiografia doppler aporta la
velocidad de la regurgitacion tricuspidea y los criterios sugerentes son 1. enfermedad
hepatica, 2.presion sistolica del ventriculo derecho >40-50mmHg 2. Ventriculo derecho
anormal o sospecha de Hipertension portopulmonar. ¢

Los criterios definitivos diagnosticos son por cateterismo e incluyen: mPAP de
25mmHg en reposo, 6 >30mmHg durante el ejercicio. mPAOP <15mmHg, una

resistencia vascular elevada >240 dyne.s.cm5 % 3% 40

Se excluyeron las causas secundarias de hipertension pulmonar.

Definicion de los criterios de sindrome hepatopulmonar
Los criterios de sindrome hepatopulmonar son: 1. Enfermedad hepatica. 2. PA-
a0, > 6 igual 15mmHg y para >64 afios el PA-aO, >20mmHg, 3. Ecocardiograma con

contraste positivo

Se deben excluir todas las causas secundarias de hipertension pulmonar.

Definicion de los criterios de funcién respiratoria

En este estudio se determinaron flujos pulmonares por medio de espirometria;
los valores de esta ultima se estandarizaron de acuerdo a la edad, sexo, peso, talla y la



superficie corporal. Los porcentajes que se obtenidos se reportan como porcentajes del
valor normal predicho, de acuerdo a Weng y Chemiack.

Los parametros determinados por medio de la curvas de flujo volumen fueron:
Capacidad Vital Forzada (CVF), Volumen Espiratorio Forzado en el primer segundo
(VEF)), relacion VEF,/CVF, Flujo Espiratorio Forzado al 50% (FEF 50%), Flujo
Mesoespiratorio Forzado 25-75% (FEF 25-75%). Las mediciones se obtuvieron con un
espirometro (Spirometry Neumotach) con un programa Pulmonary Function System
1027. Los valores tedricos normales utilizados son los de Cherniack. Valores <80% del
teorico normal para CVF, VEF |, se consideraron anormales.

Intercambio gaseoso

El acceso al lado arterial de la circulacion se ha utilizado con diversos fines
diagnosticos y terapéuticos. Los valores de referencia considerados para los gases
sanguineos a la altura de la Ciudad de México de 2240 mts sobre el nivel del mar son
Pa0O; 67.5 + 2.5 mmHg, PaCO, 32.2 + 2.5mmHg, Ph 7.33- 7.43, Saturacion 92%. Para
el gradiente A-a O, 10mmHg y el Qs/Qt 5%.

Definicion de los criterios radiolégicos para hipertension pulmonar

La radiografia se realiz6 con posicion ortostatica, en proyeccion posteroanterior
a Capacidad Pulmonar Total (CPT) en inspiracion profunda maxima, esto permitié una
mejor valoracion de los volumenes pulmonares, de las patologias asociadas y una mejor
vision del contraste entre el aire intrapulmonar y las estructuras intratoracicas.

Se analizaron las alteraciones de los tejidos blandos y 0Oseos, los volimenes
pulmonares y la presencia de abombamiento del cono de la arteria pulmonar. En el
parénquima pulmonar se observo la presencia de masas, cavitaciones, imagenes reticulo
micronodulares y reticulo nodular, asi como de engrosamiento de la pleura o derrame
pleural. La silueta cardiaca se medié por el indice cardiotoracico (ICT) y los vasos
pulmonares grandes con indices de PL/T (pulmonar lobar-tordcico-transverso), r/h
(relacion rama derecha de la arteria pulmonar con el hemitdrax ipsilateral, RD (didmetro
transverso de la rama derecha de la arteria pulmonar).

El gran niimero de métodos que se han propuesto para medir el tamafio de la
silueta cardiaca y definir si es normal o se encuentra aumentada de tamafo, es el reflejo
de que no hay una forma precisa para establecer con absoluta certeza el limite entre lo
anormal y normal. El método mas aceptado es el Indice Cardiotoracico (ICT) de los
diametros transversos del corazon, este se determiné trazando un linea vertical que pasa
por la linea media (ap6fisis espinosa de los cuerpos vertebrales), A + B / C. El segmento
A se midi6 del borde mas externo del perfil derecho del corazon a la linea media y el
segmento B del borde mas externo del perfil izquierdo del corazon a la linea media; el
segmento C o diametro transverso mayor se midid del borde interno al borde interno de
ambas paredes laterales del torax en donde este tiene si diametro mayor. El ICT se
considerd normal cuando fue menor de 0.5.



Para el analisis de los grandes vasos de la vasculatura pulmonar se han utilizado
varios indices para determinar la presencia de la hipertension arterial pulmonar (HP). En
nuestro medio los mas utilizados son el indice de Lupi PL/T pulmonar lobar-toracico-
transverso, que se obtienen midiendo las distancias horizontales de la linea media
(previamente descrita) a la primera division PL de la arteria pulmonar derecha e
izquierda, la suma de estas se divide entre el diametro transverso mayor del torax T
(previamente descrito). Su valor considerado en rangos normales es menor al 38% y es
positivo para hipertension arterial pulmonar (HP) en el 74%. Su utilidad fundamental
estriba en la capacidad para diferenciar los cambios radiologicos de la HP de los
producidos por el hiperflujo, por su similitud.

Los otros indices utilizados fueron: la medicion del didmetro transverso de la
rama derecha de la arteria pulmonar RD, que se determind a nivel de la pars
interlobaris (octavo espacio intercostal posterior derecho), los rangos normales son
hasta 17mm, siendo positivo en HP en 45% de los casos.

El indice 1/h que es el cociente que resulta de dividir el didmetro de la rama
derecha de al arteria pulmonar entre el diametro del hemotorax ipsilateral. Sus rangos
normales son del 14% y es positivo en el 24% de los casos con HP.

Definicion de criterios electrocardiograficos

El electrocardiograma de superficie de 12 derivaciones, se realiz6 a una
velocidad de 25mm/seg y con una amplitud Imm=1mV, se analizd: ritmo, frecuencia
por minuto, determinacion del eje eléctrico, medicion del intervalo QT medido y
corregido, crecimiento (hipertrofia y dilatacion), sobrecarga sistolica y diastolica,
trastorno del ritmo y de la conduccion.

Se tomaron en cuenta las variantes de normalidad en relacion al habito
constitucional, malformaciones toracicas y sexo.

Definicion de los criterios ecocardiograficos

Se les realizo un ecocardiograma transtoracico para obtener imagenes
bidimensionales, modo M y doppler en sus tres modalidades (pulsado, continuo y color)
en cortes paraesternales (eje largo y corto) y apicales de 4 y 5 cdmaras, y asi mismo se
le aplico medio de contraste (solucion salina agitada), conforme a los estandares
establecidos por la Asociacion Americana de Ecocardiografia.

En el estudio de Ecocardiografia se analizaron las siguientes variables: diametro de las
cavidades, grosor de las paredes ventriculares, movilidad segmentaria parietal
ventricular, estados morfoldgicos de las valvulas auriculoventriculares y sigmoideas, las
caracteristicas del pericardio y la existencia de derrame pericardico y/o trombos
intracavitarios. Con doppler pulsado continuo y color se valoro el estado funcional de
las vélvulas cardiacas y la funcion diastdlica del ventriculo izquierdo. La presion
sistolica de la arteria pulmonar se calculd por le método de insuficiencia (IT) utilizando
una formula de Bernoulli modificada V2x4=gradiente de IT, esto se multiplic6 por 1.23
coeficiente que permite una mejor correlacion con al presion sistolica de la arteria
pulmonar (PSAP) obtenida por cateterismo derecho. En pacientes en quien no se



registrd insuficiencia tricuspidea, la presion sistolica de la arteria pulmonar se calculd
con la formula de intervalos sistolicos. PSAP= (periodo pre-expulsivo/tiempo de
aceleracion maxima) x 51-14.



CRITERIOS DE INCLUSION

Se revisaron 60 expedientes y de estos se seleccionaron 18 pacientes vivos con
sindrome de Budd Chiari en la historia del Instituto, se localizaron a 11 pacientes por
teléfono, mismos que aceptaron participar en el estudio. El corte se hizo en marzo del
2006.

CRITERIOS DE EXCLUSION
Se excluyeron pacientes por los siguientes motivos:

- Hipertension portal de etiologia diferente al Sindrome de Budd Chiari.
- Cirrosis hepatica de etiologia diferente al Sindrome de Budd Chiari.

- Enfermedades del Tejido Conectivo Asociado.

- Enfermedad Pulmonar Obstructiva Cronica.

- Neumopatia del Obeso.

- Cirugia cardiotoracica y abdominal reciente.

- Fiebre Reumatica de la infancia, con afeccion valvular.

CRITERIOS DE ELIMINACION
Todos los pacientes que no desean participar, o que no acudieron a uno o mas de
sus estudios programados.
ANALISIS ESTADISTICO
Estudio descriptivo
El analisis de los resultados se hizo con estadistica descriptiva, tomando la

medida de tendencia central y dispersion mas representativa (promedio, moda, mediana,
rango, desviacion estandar) segiin se consider6 apropiado.



RESULTADOS

En la base de datos se encontraron 60 pacientes con el diagnostico de SBC. 17 se
encuentran activos. Se localizaron por teléfono y solo 11 pacientes aceptaron ingresar al
protocolo.

Los resultados fueron los siguientes: las caracteristicas sociodemograficas con
respecto al género: mujeres 3 (27%) y hombres 8 (73%), la edad promedio fue
39.5£15.6 afios. Otras caracteristicas analizadas como tabaquismo, 3 (27%) pacientes
fueron positivos y 8 (73%) fueron negativos, dentro de los positivos presentaron un
indice tabaquito no significativo para llegar a ocasionar dafio pulmonar. De los 11
pacientes no hubo resultados significativos con respecto a la exposicion al humo de lefia
y exposicion a quimicos. Ningtn paciente presentd enfermedad pulmonar secundaria. 4
(36%) pacientes presentaron disnea, con un tiempo de evolucion de 1 a 9 afios (tabla 1).

Valoracion respiratoria

Radiografia de térax no se encontraron datos de hipertension pulmonar.

En el analisis de las PFR: la FVC 85.7£19.3, el FEV, 84.6+£22.2 , FEV|/FVC
99.0944.2 por grupo no fue significativo, pero en forma individual 3 (27%) pacientes
presentaron un patron restrictivo, sin otra causa que lo explique. Con respecto a la
gasometria no se encontraron cambios en la PO, 67.7£14.5 siendo un criterio
importante para sindrome hepatopulmonar. En la caminata de 6 minutos se observo una
saturacion inicial 94.3+2.11, saturacion final 90.2+5.19, metros caminados 486.7+£80.1,
frecuencia cardiaca inicial 78.9+11.5 y frecuencia cardiaca final 110.7+18.5 (tabla 2).

Examenes generales de laboratorio se valoro la biometria hematica con Hb(g/dl)
10.7+2.4, hematocrito (%) 32.3£6.6 , VGM (fl) 82.7£11.4, HCM (pg) 27.7+4.8 y
plaquetas (k/ul) 181.3+115.8. PFH BT (mg/dl) 2.7+1.9 BI (mg/dl)1.4+0.85 , BD (mg/dl)
1.2+1.2 , ALT (ui/l) 32421.2 , AST (ui/l) 51£29.9 , Albumina (g/dl) 3.06+0.58. y con
respecto a los tiempo de coagulacion el INR se encontrd con 2.45+1.7. (tabla 3).

Valoracion cardiovascular
Los hallazgos electrocardiograficos se encontrd con una frecuencia cardiaca
82.7+14.5, todos en ritmo sinusal y con un eje a la izquierda (tabla 4).

Las caracteristicas mas importantes son las encontradas en el ecocardiograma.
Los hallazgos fueron Positivos para sindrome hepatopulmonar en 6 (55%) pacientes y
negativos en 5 (45%) pacientes. Se encontré una PSAP < 34mmHg en 6 (55%)
pacientes, y con una PSAP > 35mmHg fueron 5 (45%) pacientes. Los 11 (100%)
pacientes se encontraron con una fraccion de eyeccion de > 60%, con respecto al
crecimiento de cavidades 8 (73%) fueron normales, 1(9%) con crecimiento de 2
cavidades y 2 (18%) con crecimiento de las 4 cavidades (tabla 5).

En la etiologia del sindrome de Budd Chiari se logré determinar en 8 pacientes:
la principal causa fue por procoagulantes y dentro de estos en 3 (27%) pacientes se
debio por resistencia a la proteina C, 3 (27%) por sindrome antifosfolipidos, 1(9.5%)
por Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna. Dentro de las causas por sindrome
mieloproliferativo solo se encontrd 1 (9.5%) paciente ocasionado por trombocitosis
esencial. Asi mismo en 3 (27%) pacientes se catalog6 como idiopatico el origen (tabla
6)



Valoracion Gastrointestinal

Con respecto a los indices prondsticos valorados en nuestros pacientes fueron
MELD al diagnoéstico y al momento de revisar los expedientes, Chichy y Rotterdam.
Los resultados fueron los siguientes. El indice de Clichy fue 4.80+1.1, Roétterdam
1.81+0.79, MEDL al diagnéstico 12.6+3.6 'y MELD al momento de revisar el
expediente 17.5+4.9. (tabla 7).

En las caracteristicas gastrointestinales se encontré lo siguiente: 11 (100%)
pacientes tienen endoscopia, de estos solo 1 (9%) se encontro sin varices esofagicas, 1
(9%) presentd varices esofagicas pequefias y 9 (82%) presentaron varices esofagicas
grandes. Sangrado variceal 6 (55%) pacientes lo habian presentado y 5 (45%) no. 8
(73%) contaban con ligadura y 3 (27%) no. 9 (82%) presentaron ascitis al momento del
diagnostico y 2 (18%) no. De acuerdo al nimero de venas suprehepaticas obstruidas 4
(36%) se les encontrd con 2 venas obstruidas, 4 (36%) con 3 venas obstruidas y 3 (28%)
con 4 venas obstruidas. Los 11 (100%) pacientes se encontraron bajo tratamiento
médico beta bloqueadores (propanolol) y diuréticos (aldactone), 6 (55%) habian
recibido algin tipo de tratamiento quirurgico (derivacion meso-cava o TIPS). Con
respecto al Child al momento del diagnostico solo 1 (9%) se encotré en Child A, 8
(73%) se encontraron en Child B y 2 (18%) se encontraron en Child C. El Child al
momento de revisar los expedientes fueron: 2 (18%) se encontraron en Child A, 7
(64%) en Child B y 2 (18%) se encontraron en Child C (tabla 8).

El tiempo de evolucion de nuestros pacientes fue 81.45+70.3 meses, con un
minimo de 3 meses y un maximo de 216 meses (tabla 9).



DISCUSION

En nuestros pacientes encontramos frecuencias muy diferentes con respecto a las
series publicadas de Sindrome Hepatopulmonar e Hipertension Portopulmar. La
frecuencia en nuestro medio para SHP fue 55% superior a lo publicado del 27%, y para
HPP de 45%. Algo que nos llama la atencion es que en tres pacientes con SHP, ademas
presentaron una presion de la arteria pulmonar medida por ecocardiograma mayor a
35mmHg, algo que no esta descrito. La fraccion de eyeccion en nuestros pacientes fue
mayor 60% que nos traduce una buena funcion ventricular izquierda en estos casos, esto
apoya mas la participacion del lado derecho del corazén en la manifestaciones
encontradas. Tres pacientes por ecocardiograma presentaron crecimiento de cavidades,
semejante a lo descrito.

Dentro de las caracteristicas gastrointestinales en nuestros pacientes el signo que
predomind fue la ascitis, este sintoma es de presentacion temprana o en algunas
ocasiones suele ser la Unica manifestacion. En la mayoria de los pacientes se
encontraron varices grandes en su ultima valoracion endoscopica, esto se observa en
pacientes con largo tiempo de evolucion debido a que se asocian a hepatopatia cronica.
En la evaluacion del Child no presentd diferencia de puntaje con respecto al momento
del diagnostico y a la revision del expediente, la mayoria se encontr6 en 8 puntos del
Child B, esta informacioén obtenida es contraria a lo reportado en la literatura porque
nuestros pacientes tuvieron un mismo Child, pero con datos clinicos mayores de
hipertension portal, pero sin deterioro clinico. Existen series donde reportan que a un
Child alto el indice de sobre vida a 5 afios es de 75% y un Child bajo la sobrevida es del
95%. Otros criterios pronosticos utilizados por nosotros fueron el indice de Rotterdam
que valora también sobrevida a 5 afios, en nuestra serie encontramos 7 (64%) con un
puntaje >1.5 que representa una sobre vida de 45% a 5 afios, superior a lo reportado
Otro de nuestros indices fue el Clichy que también valora sobre vida a 5 afios, el valor
de corte es >5.4, en nuestra serie solo encontramos tres pacientes con un nivel de sobre
vida semejante a el indice de Rotterdam. En nuestra serie el Child no cambié al igual
que el Clichy, pero en el Roétterdam se observd mas criterios de mal prondstico

En la etiologia del Sindrome de Budd Chiari se encontrdé como primera causa los
procoagulantes muy semejante a la literatura. Estos fueron 3 (27%) pacientes con
sindrome antifosfolipidos, descrito hasta un 25%. Encontramos 3 (27%) pacientes con
resistencia a proteina C, por arriba a lo descrito del 10-20%. Dentro de las causas
mieloproliferativas solo se observo 1 (9.5%) por debajo de la cifras publicadas. Asi
mismo la HPN se considera una causa aislada de SBC, en nuestra poblacion solo se
encontrd un caso 9.5%. Las causas idiopaticas considerada una causa rara, en nuestra
serie fue mas alta de lo esperado 3 (27%) pacientes.

Las caracteristicas cardiopulmonares en nuestros pacientes: los indices
radiologicos obtenidos no fueron significativos como valoracion para hipertension
pulmonar, y fueron de menor sensibilidad y especificidad para diagndstico de sindrome
portopulmonar. En las pruebas de funcion respiratoria se encontrd en tres pacientes un
patron restrictivo muy superior a lo reportado 3%, el patron restrictivo se asocia mas a
hipertension portopulmonar. La gasometria arterial interpretada de acuerdo a la altitud
en la que viven la mayoria de nuestros pacientes, se encontrd en limites normales. La



caminata de 6 minutos no fue significativa ya que todos los pacientes evaluados se
encontraron con buena funcion pulmonar, al momento no existen estudios comparativos
en esta entidad y a esta altura. Dentro de las caracteristicas electrocardiograficas el eje
eléctrico se encontr6 a la izquierda, contrario a lo que nos dice la literatura sobre todo
para hipertension portopulmonar, donde el eje se espera desviado a la derecha, no
presentaron crecimiento de cavidades derechas, esto lo podriamos explicar por el tiempo
de evolucion.

Llama la atencion en las caracteristicas sociodemograficas que el sexo en nuestra
serie de pacientes fue mas frecuente el masculino, contrario a lo reportado en la
literatura. La edad promedio es de 39 afios, semejante a lo reportado de 35 afios. Se
descartd que las causas secundarias como el tabaquismo, exposicién al humo de lena,
exposicion a quimicos e historia de enfermedad pulmonar no contribuyeron a las
alteraciones cardiopulmonares encontradas.

En los examenes de laboratorio se encontraron con una anemia crénica y las
pruebas de funcionamiento hepatico con alteracion de las bilirrubinas, albumina, ALT y
tiempos de coagulacion de acuerdo con su clasificacion del Child

El tiempo de evolucion en nuestros pacientes es superior a lo publicado. En
nuestra serie se presentd una sobre vida media de 7 afios.



CONCLUSION

La prevalencia de SHP e HPP resulto alta en el grupo de pacientes con SBC. Los
sintomas y examenes respiratorios no fueron relevantes en esta serie de casos. A nivel
cardiovascular, se encontré sindrome hepatopulmonar en 55% e hipertension
portopulmonar en 45%. La etiologia mas frecuente del SBC fue la causada por
procoagulantes, dentro de estos esta el sindrome antifosfolipidos, resistencia a la
proteina C y el grupo que se catalogd idiopatica. A nivel gastrointestinal no existio
diferencia en base al tiempo de evolucion con respecto al Child. Nuestros pacientes con
SBC no se puede determinar el tiempo de sobre vida ya que no conocemos el promedio
de sobrevida de los pacientes que fallecieron.
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Tabla 1. Antecedentes y caracteristicas sociodemograficas

N=11 % X £ DE
Sexo
Masculino 8 73
Femenino 3 27
Edad, anos 39.5+15.6
Tabaquismo
Positivo 3 27
Negativo 8 73
Exposicion Humo Lena
Negativo 11 100
Exposicién Quimicos
Positivo 1 9
Negativo 10 91
Historia Enfermedad
Pulmonar
Ninguno 9 82
EPOC 0 0
NID 0 0
Asma 0 0
Otras 2 18
Sintomas HP
Ninguno 7 64
Disnea
Pequenos 1 9
Medianos 2 18
Grandes 1 9
Edema
Inicio sintomas
1 afo 2 18
2 anos 1 9
9 anos 1 9

N, Numero de pacientes; X, Promedio; DE, Desviacion estandar
EPOC, Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica; NID, neumopatia intersticial difusa;
HP, Hipertension Pulmonar



Tabla 2. Examenes generales de laboratorio

Examen X * DE Min-Max
BH Hb (g/dl) 10.7x2.4 8.3-15.2
Hto (%) 32.316.6 24.9-43.4
VGM (fi) 82.7+11.4 66.7-97.6
HCM (pg) 27.7+4.8 21-34.7
Leucitos (k/ul) 6.1£2.5 1.8-10
Plaquetas (k/ul) 181.3+115.8  44-407
PFH BT (mg/dl) 2.7+1.9 0.48-6.9
Bl (mg/dl) 1.4+0.85 0.36-3.2
BD (mg/dl) 1.241.2 0.12-4.39
ALT (UIL) 32+21.2 14-77
AST (UIL) 51+£29.9 22-106
Albumina (g/dI) 3.06+0.58 1.9-3.97
Tiempos TP 24.8+16.3 11.5-69.2
Coagulacién INR 2.45%1.7 1.1-7.1

BH, biometria hematica; PFH, pruebas de funcién hepatica



Tabla 3 Valoracion respiratoria

Examenes X = DE
Rx de Torax
ICT 0.43+0.057
Paren Pul 1+0
Lupi 0.23+0.09
Ram DAP 17.05+4.3
Diam Trans 154.5+15.21
r/h 0.10+0.032
PFR
FEV4/FVC % 99.09+4.2
FEV:1% 84.6+22.2
FVC % 85.7+19.3
Gasometria Arterial
Ph 7.4+0.05
PO, 67.7+14.5
PCO, 33.0+14.5
HCO3; 18.6+3.8
SO, 94.2+1.1
Caminata de 6 minutos
Sat Inicial 94.3+2.11
final 90.2+5.19
Borg Inicial 0.04+0.15
final 1.54+1.42
Mts caminados 486.7+80.1
FC Inicial 78.9£11.5
FC Final 110.7+18.5

ICT, indice cardiotoracico; PFR, pruebas de funcion respiratoria;
RDAP, rama derecha de la arteria pulmonar; FC, frecuencia cardiaca



Tabla 4 Hallazgos electrocardiograficos

X +£DE =11 %
Electrocardiograma
Frecuencia Cardiaca 82.7+14.5
Eje 35.2+8.12
Ritmo Sinusal 11 100
Crecimiento Cavidades si 1 9.1
No 10 909
Sobrecarga  Sistodlica 2 18.2
Diastoélica 9 81.8

ECG, electrocardiograma; FC, frecuencia cardiaca



Tabla 5 Caracteristicas ecocardiograficas

Caracteristica Resultados N=11 %
Sindrome Hepato Positivo 6 55
pulmonar Negativo 5 45
Presion Sistdlica de <34 6 55
la Arteria Pulmonar >35 5 45
Fraccién de >60 11 100
Eyeccion
Crecimiento de Normales 8 73
cavidades 2 1 9

4 2 18




Tabla 6 Causas de Sindrome de Budd Chiari

N=11
Causa Tipo %
Mieloproliferativo Trombocitosis 1 9.5
Esencial
Procoagulante Sx antifosfolipidos 3 27
Resisten Pr C 3 27
HPN 1 9.5
Idiopatica 3 27

HPN, Hemoglobinuria Paroxistica Benigna.



Tabla 8 indices Pronésticos de SBC

indice X + DE
Cliché 4.809+1.1

Rétterdam 1.81+0.79
MELD al dx 12.6+3.6
MELD actual 17.5%4.9

Todos estos parametros fueron revisados al momento
del diagnostico y al realizar la revision del expediente.



Tabla 9 Alteraciones hepaticas del SBC

Caracteristica N=11 (100%)
Endoscopia 11
Varices No 1(9)

Pequefias 1(9)

Medianas 0 (0)

Grandes 9 (82)

Sangrado Variceal Si 6 (55)

No 5 (45)

Ligaduras Si 8 (73)

No 3(27)

Ascitis Si 9 (82)

No 2(18)

No de venas 2 4 (36)

suprahepadticas 3 4 (36)

Obstruidas 4 3 (27)
Tratamiento Beta bloque 11 (100)
Diuréticos 11 (100)

Quirurgico 6 (55)

Child diagnéstico A 1(9)

B 8 (73)

C 2 (18)

Child Actual A 2(18)

B 7 (64)

C 2(18)

Tabla 10 Tiempo de evolucién

Caracteristica X *DE Min Max

Tiempo de Evolucién meses 81.45+70.3 3-216
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