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INTRODUICCION o

21 sfadrome de Budd -~ Chiari he sido definido olam
sfeamente, como ung alierucidn compleje consecutiva & la ccluaidn de
las venae suprahepdiicas (1),

Ia primers deaoripcidn de este efndrome jué heche por Lambron en =
1842, y en su tratado sobre enfermedades del higago, publicada en om
1846, Budd hawis referensie a la tromboste de Jas wenas suprahapd —-
t{oas ssoolada o otroe procescs Introabdominales, Bote aULOr, QUR =
gug reconcaid la grovedad de estas lesiones, no deacridid con dotgew
lig los garscteres clfnicos eoncomftantea (2), Chiarf, por sw parfe-
publted en 1899 Jas obssrvasionss olinloos de 3 fndividuos con trom-
basis de lag venas suprahepdticse, gue considerd debldss a une * gne
doflebitis * primitive de diches vencs, Oon ssta publicacidn aporte-
tambidn 7 casos de tvombogis obliteranie de las penas puprehepdtigas
conzecutivas o otras lssiones intrahepdifcas ( 3, 4 ),

Fa una pequefia propom!é’n de cosos con sindrome de Budd - Chiari la

cousa privarfa de la obstruceidn venosa ha side tumoractdn, absceso

o polictiomie, Bn los restontes la oclusidn wenoag, Rpor tromboflge-

bitis obliterante de causa desconocide, ha sido 1o cuuss mde comifn,

gomo resulta en las revisiones hechas por Palmer { 1954 ) y por Par

ker { 31959 ) - { 1, 5)e

#in embargo desde prinoiplos del presente siglo tamdién se ho s¢ige

lade gque en la gdneste del efndrome de Budd - Chiari, no solo inter
wiene Ja obstruscidn de las venos suprohepdilcas, ya gue la cclugtin
da la porgtdn fntrchepdtica de la vema ceve fnferior, yo séa en sy =

variante de¢ estenosis o Cromboegie oomo describe Nishikawa en J918



o por la presencia de unag obstruccion membranose probablements gongdni-
ta, oon ¢ stn coartacidn, descrita por Bennett en 1950, Kimure, Hirooka
y Haetant en 1963, as! come por Yamamoto y Yokoyama en 1968, son reg—
ponsablee en fgual forme dsl desarvollo ded sfndrome en cuestidn 6,7,
& 9
E} enditets de loa comimicaclones respecto a este sfndroms, mos permite
obaarpar, que sus manifestaciones clfntcas y rodicldgieas som muy varig
dap y no elgusn con frequencia potronse tfpicoe, por lo que en oGas{Ge-
nes ezta pato.!agi"a eg confunds oon Facilidad con otras cuyas monifestoe
ciones aon gemejmies, Sdlo con &l advenimisnio de nusvas itdenlcas do--
dtagno'sai co ge ke podide ssclarsser ¢n cferto grado 16 oauss pringpige—
de la obestrucetdn, cummds fefa er reconseible, ovbroe casos serdn clasie
Jivados, aur posterior a lo autopaia, come de ceusa desconocida. A8f o
misma el trotamiento de esta entidad, se he dirigide o lo causa primoew
ria, cuanda éata s cvomoeldn, A ests respecto lép majorse resuliados -
s¢ han oblenido cuando existe la presencia de e menmbrane fibrosae como
cause de 1o obstruccion (1556,7,6, 9 Jo
Br la presente tesis, Lenemow goms objfetipe la desoripelon dg uh egsee
de Sindrong de Budd « Chiart, diegnostiecdo sn vide, en £l Hospltod o=
Espaiol de la efuded de México durante el ado de 19%, egf Bigto lg o=
revisidn de la literaturn al respeeto de este sfndroms aforiuncdamente

poco comdn,,
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SINDROME DPE BUD - @HIARY { SBC }

PRESENTACION DEL CASQ z

Se trotd de wune mujer de 65 afoe de eded, gqus-
tngresd al Serviefo de Medfcing Interna ded Hoapital Eepafiol, el 23 dees
maye de 19706,

Tenfo como antecedentes de imporiancia #

= Qongtipacidh ordnioa desds su Juventud trateda con diversoe laxantes,—
no especifivados,

= Depresidn crdnica monopoler diagneptlcada o los 50 afos y tratadg cone
antideprestfvos del tipo de los Triefclfcos y anstolfticoe diversos,

- Mtermasiento en el Servicto de Pstguiatrfa del H, Espafiel ¢l & de mar
20 de 1976, per precantar depresidn intensa, gque se egtabiliza com b1y
tanfente @ bass de antidepraaivos y ansiolfiicos,

= Pres dfas antss de su ingreso al Ssrvicio de Medicina Interna, por prg
sentar conetipacidn, dolor abdomingl difuso y pirosts, se le proctioes-
o Serle e¢sdfago~gestroduodenal y colon por enems, reporiande el prie
may gotudio, pegquefia hernia hiatal, y el segundo se conaiderd dentre -
de limiées normales,

E1 cuagro elfnico que motfvd su internamtento al servicio de Medicing w=

Interna, s¢ tnicld 20 dias mntes, y ¢ carsciertsd pors Dolor abdominal-

tipo odlico, difuse ¥ poco intenso, estado neusgoso ocssional y pirosfs-

Frecuente, constipacidn importante y digtensidn abdeminal progresiva,—--

A la explovacidn yisics inlolal se le encontro, conciente y 0on faciape—

de anguetic, sus zigrop witales Indicuban, TA de 140/90 wm Hy, PC 900%"ow

FR lgxn', afebr{l, En Tdvax se detectd un sindrome de rarefocclin pulmo—

nar,
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no habfa alteraciones en las revoluciones cardlasas, €l abdomen €9 GRww
contrd distendide, con red wenvsa colaterel, dolorose ¢ lo palpanidin we
profunde en Forme generalizada pero gfn dakoe de trritacidn per{toneaie
s encontrd hepatomegdlic a 4eiofe oms, de borde costal, y se pudieron
apreciar datos compatibles con Asetiis, 8l peristelttemoe, aungue preech
tg, ectaba muy disminuido, en miembros infevtorss ere cvidente cdema hi
lateral hosta tercio superior de plernts,
Zos exdmenss de laboratorte eolicliados ¢ 8% IRPrese repovicrons NG -
citologla hemdtioa con Férmula roja normel, pero con una Lsucocitosis -
de 14,100 y Neutrofflta de 664, la W30, guimice pemgufnes y electrolitos
sdrices en lfmitos normales, En Jas pruebes funciomcles hepdticos 88
encontrd elevacidh do la 760 a 500 UX., de la 2GP a 830 UL, y de 18 wwm
Fosfatase alcaling & 15,4 U B, laa billrrubinee on limites normales, la
retencion de Bromosulftalsina & los 30 minutos Fud de 2,5%, Laz albi we
minas earices se reporigron en 3.4 g./100 nl, @lobulimas 2.,00./100 nly~
Bn las prucbag de coggulacicn encontramos Wn tiempo de Protronding dew
16" = £I%, wn tfempo parodal de Gtromboplasting de 49% pere un testigoew
de 35%, 350,000 plequctae de caracterfstfocs norseles, Fibrindgenc em =
248 mgre, %, Lae Immumoglobulines y las proteings por eleatroferdsis o
en ramgo normal, el VORL nagative,
Xn cuanto a ssiudios Intoiales de gabinete, ademde de lo SEGD y colon-—
por emena yo mencionadog, ee la practica Rx de To'rax, en leo oual poloww
se aprecia sobredistensidn pulmonar, con una sflusta cardiace ROTRAL e
¥ tombién se tomas una Radiograria simple de abdomen en donde se PUdo e
odservar dllatocion de ceas Intestinales conm patrin de tipe 0elusive —

y presencic de lguido sn la cavidad peritoneal,
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Al dfa slgutente de su tnternamiento ae hace una paraceniesis abdominal-
diagndatica, obteniendose 40 »l, de Ifquido de Ascitis el oual se repor-
ta deade el punto de vista attaqu{ntco, come trasudedo,

Con ¢l cumdro clinieo unterter y con loe datos de laboratorio y gobinete
cbtentdos, se¢ elaboran les dtagndsticos Intciales de g 1)= Ileo secundoe
ric @ tratamiento con triciclicos, 2) Cirvostis hepdtice, probablementew.-—
seoundaria a tratanienio con medicamentop hapatota’xteos, 3p- A dezoartar
hapatoma, 4)- Aseftis de etiologfa por determinar, 5) Hsrnie Flatel,
Posteriormente se le practicd centellograria hepdttoa empleando Fitatoym
Teoneolo 99 como radio!eo'topo, ebientendogse Jla sligulente descripoion fu-
&ldndula hepdiica de situacidn normal, cumentade de tomafio, deformadd wm
por pregentar dfstribucidn frreguler del rediotrazador en ambos idbulogw
hepdticon, de¢ predominic derecho, Bazo normal, y concentracidn del radip
tragador ¢n columna veriedral,

FPop loa redultados obtenides y sin contar adn com un dfegndsifes definie
tivo, se decidid la realizacidn de estudio anglogrdfive de vVenas SUPIGa-
hepditees por wlo cave superfor, encontrondoses Bugna oclusicn de lag w-
suprahepdiicas, con una presidn de 22 mm Hp, y con une media de 20 mm Hg,
asf come presiones de cave y aurfcule dereche de 6 mm Hg, Bn la fage do-
oolusidn se hace la Inyece{dn del medio de contraste an Ias euprahepdew
tfcas y se¢ obtiene muy buen llerado de lg porta Intrehepdifca, pore exw
olusfvamente del Idpule taguterdo, los fntentop por canalizar e inyectar
suprahepdticas ded ldbule dereche fueron infruotuosos, obtenfendose i fo
cuamente llenado de medio de contrasis, que suguiere tnfiltragidn hepdti-

ea, pere ain llenede do vagos porieles,
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Zoz datos redtoldgtcos fuvorecteron definitivamente la pootbilidad déww
Sfndroms de Budd - Chiari,

Ante tales resultedos y por la rdpida pregresién del cuedro c¢lfnico, al
guinto afa de estancia hospitaeleria se decide prasticer laperotomf{c ex-
Rloradore sncontrondoses Hcpatamgcfl!a, rfgado congestive y de consis-
tencia aumentada, no svidencia de tumoracidn, baze noracl, ee axtroen =
4 Iérog de liquido de ascfiis de aspacto eftrino., 5! Informe de 18 we
nueetra de tejido envicde al servieio de anatomfe pato.lo’yica nOs FEPOr=
tdy Congestidn apuda pasivae del perdnquima hepdifeo, ain carocterss de-
Fibrosis o tumorceion,

Al stoguiente dfc se realtad esplenoportograrfa gue nos tndied la presen
cla de un bozo de dimensiones normales, con una wvena esplénica tanbidne
de calibre normal, que musird sin emburge pequedas colaterales hacia &l
dngule esplencedlice ¥ prominscic de las remas del cardias, pere sin que
8¢ identificaran imdgenes de vdfices esofdgices, Lo vena portc que apge-
rectd de callbre normal moegtrd un tronco mtmhepd'tico del gque uUR{CQume=
mente ge apacificd une voma pequefia que ss dtrigfa hecla ¢l 16buic de—-
reche en su proyeccfo’n mae Inferior, pero &in remiyicaciones intrahepd-
ticas, B g} estudio de duprahepdiieas por via femoral no fué posidle =
tomar una preah_ﬁs adecuada, encontrandoge sin embarge una preaidn da o
vena cava de 8 mm Hp, ¥ en eurfeula derechea de 6 nm Hg, En ¢l estudio -
anptogrifico de vena tava se aprecid en formu definitive compresidn del
segmento Intrahepdtico misy probablemente por crecimiento del Iddulo iz=
quierdo o congestidn peneralizada, Con fedos estoe elementos se esiablg

ctd el diagndetico de Sindrome de Budd~ Chiari,
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Se le intctd trotamiento a bape de succidn gdetrice, solucionce parentee
rales elevtrolfticamente balonceadae, antimicrobianos de amplio esp€etro
dturdticos del tipoe de la espironoclactona y supresidn de psfcofarmacos,
Su evolucidh cifnice fud satisfactoria haste el dfcimotercer dfa de post
opsratorie, preseniando entdnoes manifestactones compattbles con chogue—
hipovolémice y oclueidn intestinal, por Jo que ¢s traslgdade a le unidad
de cufdados fniensivoe, y 7 horas despude de su ingreso ¢ diche unidade—
se le¢ programe pare cirugfa de urgencia, enconirandose como hallazgos ——
erm-oyer/ator!os tronbosfe y necrdete de sfego, por lo que se¢ realiztes
colostomfa, trorsversostomfa y reseccidn de ciego,

Za evolucidn post, op, fud fovorable en lae primeras 12 horas, presentans
do posteriormente nanifestaciones de Imeufictiencia renal ¢ Insuficiencic-
respivatoric agudas, a lo gue s¢ agrege sangrade de tube digestivo alto,-
¥ ¢ los 24 horas ge presenta pare cardio=respiratorio, el cudl no fuf it
verstble a lap manfodrae habitugles de reanimacion,

Zos diagndeticos finales poet necrdpeic Fuerdn s

J= Golusicn d€ vends supra-hepdileas secundaeria o trombosis masivd,

2= Glrroats hepdtica, oon {ntenca congestidn vanosa centrizonal,

3= Trombogle de vena porta,

4w Estado pout colectomia,

5= Trombosie de arterta pulmonar derecha,

6= Ascitis de 500 ml,

Pe Colelitiaste cronica,

& Necronls tubuler apuds,

Q= Enficena Pulmonar,

10=Ulcerae de Stress,
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REVISION DEL THMA x
HISTORIA,

1842 Lambroan reporta el primsr caso,

1846 Budd notc camdios computibles con tromboete de lap venas hepdtfcas=-
en nfgados con procesos supurativos,

1899~ Chiari sstablece por primera vez una sxplicacidn clfmfco-patoldyicam
de ecste sfndrome, revisande I¢ casos reportedos y 3 de €1 miemo y loe
desoribe como * endoflebitis de las venas suprahspdticas,

1928« Nishtkauwa desorfbe la trombosfe ¢ estencals de g porgidn intrahepde
tica de la vena cave Inferior como participante del sindromes

1940~ Roover reviaa 30 cagoe reporiados hasta esa facha y establece hallaz=
goe hiatepatoldgicos,

1946w Kahn y Spring hacen un reporis de 40 casca, Y se reconoce le particim
pacidn de le vena cave infertor,

1998~ Biakmors reporta la utilidad de Ia anctomoels portoepave en el trata-
miento de este sindrome,

1950~ Bennett reports lo prssencic de ung msmbraona probablemente congénite.
en la porvidn intrakepdiica de la cava inferior,

1952 Montgomary estima que hasto wse feche han sido reporiedog 115 0es0d =
la mayor purte de elloe conegoutivos @ policitemia rubra vara,

1956~Palmer hace un reporte de 7 casos diagnoatlcedos en vida, hoctlendo o
referencia a la ctioloyz’a, disgndetico por laboratorio y tratamienio,

1959~ Parkey hace una revieidn extensa de los reportes de 164 paclentes con
1c forma sintomdt{ca de S5C ¥ reconoce comg una de las causge princie

pales 1o policitemia,



o?n

1959 Perker recomoce uma {ncldencie ipusl sn hombdPe ¥ 6n mujeres pars—
&Ba,

1963= Kimura reporta en Japin 6 cogos de¢ SBC, con la pressencta de una -
membrana Fibrosa ¢n la poreidn intrahepdiica de la eava Inferior,

1966= Makittrie hace la primerg referencia entre la posible asoctacidn-
de SBC y controceptfyos orales, hablendoss reporicede desde snton
cea y hasta 1975 13 casoe,

1966~ Yamamoto reporta lg casos de SBO secundarios a lo pressncia de wnd
wemprana probablemenie congenita en la porcldn introkhepatica de -
la vena cave faferfor, asi mismo have referencia & nusves tdenie
cas quirdrgioas destacande la colocactdn de protests en la vena
cava Inferior, y la prdctica de membranectonfa tronscardiceca,

1976= Tavtll, Wood y Sherlook reportan I$ vasoe de SBE, reconoclendo o=
como cause principal la policitemia rubra vers y en segundc Ldre-
uine el cercinomo hepa’tico, asl como lg presencia de ung REmbyGew
ng pibrosa a nivel de la porcidn tntraiupdtlna de la veng cavg -
inferior, Netabiecen asi¥ mismo paitvones Importantes parc el dieg-

ndgtico de este entided,
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Parkey, en un estudio publicado en 1959, hace wn estudic exhoustivd dow—
149 cusos publicados y 15 personales, consfderande que la etojogfe de la
oclusidn de las venas suprahepdticae sclamenteé ha podide establecerse en
forma satigfactoria en el 30 ds los casde, En los siputientes la etiolde
ols fus gefialade en forma fnsuficiente o biem s halla sujeta o distine—
tas interpretaciones, aunque desde loe reportes qua han uancloncds 1§ ~-—
pressncta de wne membrana fibrosa en la poroidn inirohepdtice de Xe veng
cave inferior, dfche poreentaje ae ha slevado senstblemsnte { 6,6,7,8,9)
o vasutstic de Parker yo que he sido una de las HMGa RUNETOSGE TEDOFww
tadas hastec la actuclided se menctona a contfnuaciche Se eatudiaron -
164 oasos reportados de SBC, de fotos, 54 sasos { I3%)fueron de COUSGw

conoclde distriluyendose su etiologfa en la slgutente formos

1w Policitemic vera 17 casoe 314 %
2 Tumores hepdticos 21 oasos 8.8 %
3w Troauma 3 casos 5.8 %
4~ Lguceuia 2 casos 3.5 %
5o Anemia de c€lulas
Falciformes 1 ecaso 1.8 %
Gw Retfculogarcoma 1 caso .8 4
P Enpermedad hidatidica 2 gagow 3.5 %
G Koquistosomiasis 2 ¢epom 3.5 %
Q= Gomas — SaE0S
54 casoe loo %

e revisaron tambifn 110 casos ds cause desconmocida que correspondle=

ron a un 624 del toial,
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De 1o onterior a¢ desprende, que gomo muchos olroe autores Parker AG &N
contrade tambidn o la pollcttemia rubre vera coms causa No, 1 del SBL, wa
gin embarge hasta (que no se cusnie con cauiglicos Bas NUMETOsds RO £& =ww
podrs eoncesr en Jorma definitiva y mae precifec la cause nds Frocusnts =
del SBC,
B la sfguiente clasificasidn ae menclonan la sayorfa de las cfrownstaRes
cfas en gue e ha producido le oclusidn de laz venas suprahepdtices o de-
la poroidn intrehepdtica de la venc cave {nferior,
X~ Transtornae hematoldgicos s
a)o Policitenia rubre vera
b)w Anemtc de edlulas faloiformes
¢ Leucemia
IX,~Neoplasicos &
a)-Hepatocarcinome con o0 sin cirrosils
b)=Bnfarmedades metastdeicas del higade { carcinoma, melanoma }
¢ )-Hipernefroma
d)=Carctnoma pelmonar
ejuleiontoma de wena cava inferior
1T =Procesos inflomatorioe, infecclosos o ne Infeoelosos
1} = Hfgado y vias biliares
a)=Abaceso hepdtioo amibianc
bi=Uolecigtities o colangitie
e)-Hapetitis y cirrosts hepdtfca

d)=floman



R {

IIX ~Procesce Inflamatorics, Infecclesos o no infecclogos
2) - Venas suprahepdiioas y cava inferior
ajuindorlebitis aifilftica de las venas suprahepdticas
b)tromboflebitie de venas hepdtfcas y ceve inferior
cJ=Brdoflebttis idlopdtioa ( Enf, de Chiar{ )
IV mEnfernedades purasltarias
aj=Baquistosomiuate
b)Hidatidosie
Vordpentes Tdxicos
1} - Bnddgencs
a)uFoxines desconocidas asoolfadas ¢ OUCT
dl=Bnteritis regional y enterftic infecciosa
s)eUlcera péptica y ssofaglitie
2} = Exdpence
@}wAlcohol
b)oAloelofdes de le Plrrolicidina [ Senscio, Crotalaric }
¢ J=Contraceptivos orulee
VI ~Causce diversus

aj-lasiones congénitas membrancsas de lca suprohepdticas o
cavg Inyferior

b}l raumat i snos
8 )Gestacton
djmInsuriciencia cardfoce congestivoe venosa,

( 1,4,5,6,8,10,11,12,13,14,15,17,16,19,20,21,22,23,04,25,26,27 )
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Za oclusidn trombgtice de lap venup suprohepdiicas se presenic nds Frem-
cuentenente sn s orffiefo ¢ cerca del mfsmo, mientras que lés porciones
»da proximgles de loe wasoe se hallan raramente qfectadas, Ia trombosisw
obstructiva limfteds ¢ las vende sublobulillares y centrales represento-
una sntidad potoldgica cleremente diferente ( enfernedod vencocluasivae J-
An poco menos de la mitad de les casos de oclusion de las venag SuUDTE =
hapdtioas, l¢ vena cava {nferior se hulla tambidn afectada, en el punio-
dy entrada de lae suprohepditcas o cerce de c’sta, por un procese obetrug
tive moderedo o grave, La localizacidn de estos Lrombos cerca del orifi-
¢io de lan venas 8uprahepa'ttcaa no ge explica satisfactortamente por nip
puna de las ceusca slguientes propusstasy Intermitencic del flujo sangui
neog ,romaolo'n de remolircs; traumatismos que afectan los movimientog ww-
del diafragma, sobre tede los movimisntos violentos asociados con (0@ =
asfixia, Los trombog venoceos pueden encontrarse en ¢l mismo fndfvtduo en
distintos perifoedog de fomacio’n, orgemizactdn y recanalizacidn ¥ o €8 =
raro que la edad del coagulo, desde el punto de wista histoldgico, se =
halle reloctonade con la duracidn de los sintomas cifnicos, en 3610 powe
¢as ocagioneg,

Los estudive histoddpicos del matertel hepdifce obtenido por biopefc enw
log Individuos arectos de vclustdn de las venae supraohepdticus puedan o
demoptrar en forma guidenis la Girofia y neciosis centrolobulillar; enew
Ja autopéle se observa raramente sl Infarto hepdtico, (4,5,6,8,10,11,12

13,36,25,26,29,30531,38 J
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PATOGENIA ¥ ANATOMIA FPATOLOCICA o

L oclusidn completa de Iae venas suprahepdifcae slimina la dnles vfo-
trportanie de aaltda de la mangre dei hfgado, lo cual provese el eumen
to de la presidn inirahepdtice, En los custe enm gqus este sumento do la
presidn Intrahepdtice rebesa Jla preeidn de la erieris hepdtice se prow
duce el Infario hepdtioco, Como sea gue estew heoho s presenta rares w-
veces on aujetos con SRBC, es evidente gue la zangre sale por otvraw vl
asg, La mas patents de detas es la vena porta, grocias a wna fnvsrefdn.
del Flujo sangufnec en dstos vases, oen lo conzigufents Ripertenadhe
del lecho portal y la abertura de comuntcaciongs portocavales, Kl 6=
sarroilo ds conductos vemosos colaterales de las venne en la cdpsula—
hepdtioa y en el diafragma, as{ como las sommicaciones con vencs dew
adhersncics que se exti{enden desde la odpsule hepdtica ¢ la pared Ghe-
dominal anterior y lateral, gonstituyen otras tantas vfas auxiliarcg—
pera drenaje del flujo wvenosgo hapa'alco en 81 cose dé Que 58 presentees
le obstrucoldn de las venas suprohendticoe, Rarcments 1 oclusidn &g
cempleta y =8 pregentan dfstintos grades de reconalizscidn, gue requig
ren sdlo gue la parte de la salide del flujo venoso hepdéico noymol w
gec derivado o otrog conauctos,

B! qumento en lo formavidn de linfdticos hepdticos que se originan @ -
concecuencia del aumente de la presidn ntrahepdifos y au trasudesidn-
a $ravdr de la edpsula del higedo conduce a la formocldn de 1fquido w=
ascitfoo rico en protefnas, que domine el cusdro eliniee, Lz Ripertens
eltn portel en este estado pusde aumentar ¥y complicarse con 1o rols
bonis de lo vena porta, gue se ha observade en en 20% de los cosos,

( 4,5,6,20,11,12,13,15,16,25,28,29,32,38 ),
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CUADRO CLINICO .-
EI SBC se presenta en Fforma aguds y ordnica, Ia primere se coracterizos
por la apartctdn aguda de los sfntomas y signos que terming con la muer
te a los 30 dfas 0 menos, M la forma elinica erdnica las mantfestaciow
nes eor de comienzo gradusl y de progrresio?-a compardativamente lenta, ooy
rriendo la muerte despucs d¢ meses o incluzo de afivs,
e} Forma aguda ~ { 20% de los capox pudblicados )
Sfntomas y signoes
1,= Dolor en cuadrante asuperior deracho de abdomen { poco tntenso )
24m Hepatomegalla
Je= Agottie
4y Ictericte moderada
54 Datoe de Inaufictencis hepdtica { coma )
6,= Chogue hipovolémico
Habltuclmente la durecion es de pocas horas & unos cuanios diae,
b)e Forma crinioc - { 8o% de los casos publicados )
Sintomes y signoss
24~ Doloy abdominal localizado a hipocondrio derecho y epigaetrio
de intensided moderuds, pero progresive, frradiade @ dorso y
khombro derecho ( 70% de loe casos ).
24= Nausea y vomitos { 2% de los casos )
o= Hepatomegalia lentamente progrestva { 75% de loe casos )
4om Agcitie { 9% de loa cagor )
Su= Faplenomegalia prod, sec, a Policitemic o Leucemic ( 30% )
Gom Rgtants vencea y edema de Ms ITs { 50% de los casos )}

7= Bed venocsa colatcrrﬁl en cara anterior de abdomen y Torax
{ 60% ) en dirsccion rostral por parttctpacufn de la cava

Sy Hamatemesis y melena ( 10% de los casce )

G~ lotericda moderada a expensas de BD ( 10% de los casos )
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QUADRG CLINICO -

bJe Forma crdnice - Habiiualmente la duracidn de los efntomas eén este tipo-
de pressntacion puede varfar de unoe meses hasta 10 o 15 afics { princi-
palmente cuendo participa la vena cave inferior },

( 1,455,6,7,8,0,21,12,14,15,16,25,26,29,30,31,38 )

DIACNGSTICG POR IABORATORIYC o=

1o~ Btometria hemdifca~ Reporte aumento de eritrocitos, sleveacidn de la wwe
hemoglobina y hematocrito, dependiendo de la etlologfa, ael mismo €5 =
Frecuente le leucogitosls con neutrortlfa.

Zow Prushas funcionales hepdiicee= Reportan - Uigminucidn de 1a alduming =-
sdrica, Billrrubing directa discretanente elevade ( menos de 5 mg, ) o
Foafatasa alcaling hebftualmente elevada, trancaminasas elevadans prifioe
elpalnente an cesos con congestidn agude, y la retencldn de Bromosulfe-
taleina habltualmente estd elevada,

3= Prusbae de comgulactdn - Habitualmgnts reportan - Hiperplaguetosis g
hiperfibrinogendmia ¢ hipoprotrompinemia,

4.~ indlisis de 1fquido de ascitis = protsinas elevadas

Fo= Lo® reportes de otrags pruebas depenaeron de la cause subyacente,

( 15%,5,64726,9,10,33,12,13,15,18,19,20,24,25,36 )

DIAGNCSTICO POR DABINETE jw

Zow eatudics radicldpicos tlenen un valor muy Importante para el A1 EgnoBmm

tico del S8C, taniéo lar placas simples como los eotudios considarcdos como

invaglvos orienton, en algunae ccasiones en forma practt‘cam;ntc definitiva
al diagndstice, a continuacidn se enwneran los de aayor utilidad, haciendo

énfosis en Jos estudics condrgstados y en lop dator gque proporciondm,
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DIACNOSTICO POR GABINETE -
Betudtos radioldgtcos simplesa,
Tom Tc.lamdlogmf{a de tdrux en PA, Mucatra en casos muy afsiades y muly=—
avnzados hidretdrax,
Z,~ Place simple de abdomen .- Nog puede Indicar ia presencia de hepatow
megdlle, asplenomepélie y llquide en cavided perftoneal,
Betudfos rodfoldgicoa con material de contraste aplicads via cateter we-
introvencse ¢ Intraarterial, y mediclon de presiones sl procede,
1)= Replenoportegrarie
2)e= Yenepraffe de suprehepdticas
3/~ Cavografla infertor
4)e Artertogrefia selectiva de troneo ssliaco
1.~ Eaplenopartografia,- batos gque aporta i
a)~ Tamaefo del bazo
b)w Calibre de la vena ssplénica
¢ )= Presencia de venar colaterales

d)= Caracterfsticas de la vena porta y viguallzacion de ramus
derecha ¢ fzguferds

8 ) Manometria

2.~ Venograffa hepdifca,- Datos que aporias
a)= Venas hepdticas dlaminuidas de calldre
D)= Se puede demestrer el sltic de oclusddn

¢Jw Presencia de patro’n caracteristico en wvenas agdyacentes { venas
toriucsas y de calidre fino )



w J6 =

DIAGNOSTICO POR CABINETE o

Betudioe radicldpicoe con material de contraste aplicado vfa oateter —w—
intravenoeo o fntraarterial, y medicidn de preciones =f precede,

3™ L'avoprqf:'a inferior,~ Datos gque aporia?

a)e Diegminucidn de callbre de lado & lodo de la vena cave inferfore
en sy segmento intrahepdtico

b= Presencia de trombo
¢Jw Pregsencia de red venveq colateral
d)w Aumento de presidn en la vena cava inferior
24w ATtertograrfe selective de tronco celfaco.~ Datos gue aportas
aJe Estrechamiento sn el saliire de la arteria hepdtica
b)= Retraso en el pasoc del medic de contraste

¢j= Pregencia de colaterales gque aparenterion ssr pecundarias ¢ =
un proceso tumoeral,

Los hallazgos radialo'gfcos encontrados en los estudios c.onirastados gue
#e han mencionads, suelen preseniarse itonic en le forma agude gomo en-
la forma crénfca del SBU, aungue cabe mencionar gue ¢n la Forma ajudte-
¢ sub-agude la manometrfa puede reportarnos presfones en limites SUPE o
riores de normalided, particularmente cuando la obstrucocidn ez parciai-
Bn los cacoz ordinices, por el contrarie es poco comin la presenclo de
presiones bajap, cobre tode en aguellos casos gie avolucionan por tien-
po prolongado,

(455:,7500,22,12,13,15,16,18,25,29,30,34,35,36,37 }
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DIAGNOSTICO PQR GABINETE -
Centallograffs hepdifca, Otro estudlo de gabtnete que ha mostrado ser——
de gran utilided en el diagndstico del SBC ha sido la gamagraffa heptu—
tioa smpleendo como radictragader el Tecnecie 9g, Fltato, leg hallazgos-
mds fraecusntemente encontrados han sido &

&)« Aumento de tamafo de la pldndule hepdtica

b) Distribucion {rregular del raedtotrazader

@) Aumsnto en la cencentrooldn del radtotraxader en la region cen-
tral del hifgado o del lage derscho de la glindula hepdtice,

d)= Captacidn del radiotrascdor por el sistemz retfculo=endoteliale
extra hepdtice,

En In mayor parte de los pacientes con SBY se ha podidc apreciar Wna e
disminucion {mportante de lao concentracion del radfotrazador en #] 1dw
bule derecho y en la regidn media, sin embargo glgunce reportes fndican
menor concentracidn en el rests de la vasculaturc hepdtica aungque £stos
representan la minorfa en forme conparativa, y hay gque tosar en ouentd,
gue en I proysccio'n antereposterfor, en situaafon noraal, Ia BAYOT w=
concantractfon de radioirarzador se encusntra localisads a las repliones =
nedla y derecha, { 30,32,33,36 )
DIAGNOFIICO POR ANATGMIA PATOLOGICA =
e biogsta hepdiica percuta':wa ¢ trenseperatorie representan une de los
mds valfosos medios de diagndstice en el SBU, loe deios mae Frecuenteww
munte encontrados son &
aje Congestion venosa gentrizonal
b)w Remorragila
¢l Atrofic y mecrosis centromlobulillar
2)w Zonus de cicotrizacidn extenses a higado, de agpecto nodular —
que recuerdg la cirrosie de Loennec, ( Kste witimo habla de erg

ntotdad)
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DIAGNOSTICO POR ANATOMIA PATOLOGICA o=
B2 satudto histopatoldgico en paclenies en gue 8¢ sogpecha SBC 48 6niOeumme
de los recursos mas vallosos parae el diegndetice de dicha entidad, 5o
embargo la necrosls cenirizonal per ae no es espaclrica del 5B, PEro wwe
une gongestidn centrizonal severs asociada con necroels hepatocelular o=
y hemorragia en preeencia de una presion yugular y de auricule derechio.
normales suelen ser dtagno'atlaas, ael miamo lo pregencia de e BRIV Gas
na fibroge en las venas aupmhapa‘ttcas ¢ en lg poreidn intrahepdtica de
la cava Inferior hasen tambfén dfagndstico de SBO, ( 5,6,7,8,11,12,13,
16,18,23,25,29,30,32:38 }
TRAZAMIENTD yoo
KBxistan pocos medics para aliterar sl curso de la forma cgude do €8t wma
efndrome, B algunos pactentes se ha practicado la explorucidn quirife.
gica, y el dtagndstice pude demogtrarse por biopeia, Ias derfvacionefms
portecavales y la ligadurs de la vena cava inferior no han sfde segule—
dag del &xito deseade,
Bn la forme crénice de dete trastorno se esenciol el tratamiento médfes
co de la enfermedad fundamental o la reswltente enrermedad hcpa’tica.,
Lo Ascitis y ¢l edema se comboten por medic de un régimen de eetricide
reatricoidn de sodic en la alimentacidn, y la preseripeidn de diurée—
ticos, aungue la mayoria de los pacianies requleren ser sometidos & wwm
repetidae paracentesic, Se han intentado los procedimientos de derfvass
ofdn en presencia de hipertensidn portal, con resultados Indiferentes om
He frecusnte la muerte al principio del perfodo pogptoperatorio, en (@i
to que la apcltie ha perelstido en agusllos Individucs gue a0breviven =

wds tiempeo,
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TRATAMIENTO yoo
Resunignde lor puntos a tratar en lo que se refiere al tratamiento tengmose
1.~ Tratamiento médtcos
)= Comprends ¢l tratamiento de la couse etioldgisca
b)= Restriceidn de sodic
¢J~ Diurdiloos ( Espironolactona, Tlaxidas, Purogemide )
d)= Anticoagulantes
&l S algunos casog parccentesfs abdominales repeiidas
Fide Tratamfento de loe complicaciones
2.~ Tratamiento Quirirgicen

a)a Dertvacidn portowcave latere-Isteral ( comn malos resultados on e—-
general

b)= Ligadura de vens cuve inferior { con .nds pobres resultados )
0J)w B caso de membrone :frbroea, FPrenecardiaca meubrmecaomfa, [ 72
tomosts amygovava, colocacidn de parche de tcflon en el lugar dew
eftuacion de la a:embrana. Zos resultados de dsée tipe de intérven
ctonee a large ploxo, win esten por valorarse,
( 4,5,920025,36,39,40,41,42 )
PRONQSTICG = Bn la Forme agude de la enfermeded la muerte ge presento-
degde las pocas horas a las 4 a 5 gemunas, La forma cronfca elgue un curs
ge vartable, con fluctusciones en le gravedad de lae munifestaciones, R
algunos casos ha gido posible la supervivencia duronte afice, Aungue alguw
nog autores Indican que Ios pacientes que preésenten gl cuadro clfnice dew
SBC me recuperan aparaenienente, es mds poeible gque unc vez qise han Gparg-
ctde los sintomas el trastorne siga un curse fatal,
Se han lograde mejorss aliernativae de sobrevida ouande la cousa del SECw-
¢s debida o membranc fibrose, ya que en sgstos caros lg ctrugfe o ofrectde
mejores perspectivas de sobrevida, de acuerde g los reportes cbtenidos en

los Wltimos cios, { 9,25,36,30,40,41,42 )
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CONCLUSTON yoe
XI sfndrome de Budd ~ Chiari contindp efende adn en la actuslidad wt reto -
para el gastroenterdiogo, el tnternista y el olrujano.
Compla fo en sug manifestacionge, las cuales son semefoniee a otras varig -
dag entldodes patoldgicae de tipo vasculer, mistémtico, neopldeico o Congem-
nito que encuentran su mayor repercueidn a nivel de lo pldndule hepdtica,
Bn esta revigidn se presantd un ease de Sindrome de Hudd— Chier! y se hace=
wna revieldn al respecto de le liiteratura mundfel,
¥l caso esiudtado presentd une correlacidn cifnica, radioldgloa, gamGEIeGa-s
Jiea y anatemopatoligica gue ve de acuerdoe con lo reportade por los cutores
ciftados en la revietdn bikliogrdfica,
Correapondic este case g la wariedad cldsica del sz"ndrom, analtzade fnicial
mente por Lamdroawm, Budd, Chieri, Parker y Palmery a diferencie de aguellos~
casop gecuwidarfos a la presencia de una membrenc fibroge ¢n lag vense upri=
hepdticas o en le porcidn hepdtice de la vena cave inferfor, Fr dotos lif—
mos casee 88 han legroade avinces veclgntes en Jo que ge refiere ¢ trateamliens
g0 quim’rgieo, como ss menciona en la revisidn del tema, ¥n Ios casos debfu
dog & trombosis primaria de ceusa desconcelde y de presentacidn aguda, 1@ ww
terepedtica tante médica como guirdryice ha sufride nuy pocas modificaciones
Yy loe resultados siguen slendo muy desalsntadores como en 8l casd que no§ =

ccupd
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