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Resumen

El Sindrome de Budd Chiari es la manifestacion clinica de
la construccién del flujo venoso hepdtico. Existen diversas
causas que producen este sindrome, que dependiendo de la
localizacién y de su forma de presentacion serd la expresion
clinica. El tratamiento se condiciona de acuerdo con los
resultados de los estudios hemodinamicos y los procedimientos
por imdgenes son de gran ayuda en el diagndstico.

Se presenta el caso de paciente femenino de 76 arios de
edad con manifestaciones clinicas de sindrome de Budd Chiari
por obstruccién de la vena cava inferior, secundario a la
trombosis tumoral de un carcinoma renal.
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Abstract

The Budd-Chiari Syndrome es the clinical manifestation of
occlusion the hepatic venous flow. There are many causes of
it., depending on the localization and its clinical presentation.
The treatment depends of the hemodinamic studies, imagens
procedures are of great help in the diagnosis.

We present a 76 years old female with the clinical
manifestation of the Budd Chiari syndrome due to occlusion
inferior cava vein secundary to tumoral thrombosis of renal cell
carcinoma is presented.
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CASO CLINICO

Introduccion

| Sindrome de Budd Chiari es la expresitn clinica de la

obstruccion del flujo venoso hepatico. Los diversos

grados de hepatopatia dependen de lo axtenso, severo
y agudo del proceso. La obstruccién puede localizarse en las
pequefas vénulas hepaticas (enfermedad venooclusiva), 2n las
venas suprahepéticas (Sindrome de Budd Chiari clasico) y en
la vena cava inferior (V.C.1.).™

Las manifestaciones clinicas van a depender de lo agudo
del proceso obstructivo, asi como del nivel de obstruccién;
cuando ésta es aguda, generalmente a nivel de las venas
suprahepaticas, se manifiestan por dolor de aparicion sabita y
de fuerte intensidad en hipocondrio derecho. Si el proceso es
crénico, el inicio es insidioso, como ocurre en la enfermedad
vanooclusivay én la obstruccion de la vena cava inferior, siendo
los sintomnas iniciales sensacion de llenura abdominal, malestar
abdominal a prodominio de epigastrio @ hipocondrio derecho y
ascitis progresiva causado por la hipertensioén portal. La
presencia de edema en miembros inferiores, los episodios de
embolismo pulmonar y las varices en miembros inferiores,
abdomen y regién lumbar, sugieren obstruccion de la vea cava
inferior y finalmente apareceran las manifestaciones de
insuficiencia hepatica.

Se presenta el caso de plﬂiﬂﬂl‘ﬂ femenino de 76 afios de
edad con manifestaciones clinicas de Sindrome de Budd Chiari
debido a obstruccion de la V.C.l. secundario a trombosis
Tumoral por un Carcinoma Renal.

Caso Clinico

Paciente femenino de 76 afios de edad con astenia,
hiporexia y sensacion de llenura postprandial; un mes después
presentd edema en miembros inferiores que asciende progre-
sivamente hasta el abdomen, tinte ictérico de piel y mucosas,
concomitantemente deterioro de estado general, por lo que se
ingreso.

Entre los antecedentes personales de importancia reportd:
Sindrome varicoso en miembros inferiores de 40 afos de
evolucion y colpocistocele grado |. Los antecedentes familiares
positivos: Madre fallecié por Ca de esdfago y un hermano por
leucosis aguda. Al examen fisico se encontraba en regulares
condiciones generales, con tinte ictérico acentuado en piel y
mucosas, equimosis en miembros superiores y torax. Ruidos
respiratorios abolido en base derecha. Abdomen distendido,
signo de la oleada positiva. No hepatoesplenomegalia y red
venosa colateral. En los mlembros inferiores se evidencio edema
grado |l y varices grado Il. Al ingreso se realizaron examenes
paraclinicos que revelaron: Trombocitopenia, hiperbilirrubinemia
a expensa de la directa, elevaciéon de las transaminasas,
fosfatasa alcalina, lactato deshidrogenasa y de las pruebas del
funcionalismo renal, hipoalbuminemia, hipofibrinogenemia vy
alteracion de los tiempos de coagulacion.

Los estudios por imagenes practicados concluyeron: En la
Rx de Torax se aprecid velamiento del angulo costodia-
fragmatico derecho. El ecosonograma abdominal reporto:
Higado con trastornos difusos marcados del parenquima. Lesion
nodular sélida bien definida a 4.4 x 3.7 cm.. en polo inferior del
rifidn derecho con infiltracion de ia V.C.l. hasta la porcién
suprahepdtica. Dilatacién de la V.C.|. Hidronefrosis derecha.
Ascitis libre moderada. La TAC de abdomen con contraste EV

Centro Médico. Vol. 44 N°® 2 Noviembre 1989



centro me

Sindrome de Budd Chiari como expresidn de Carcinoma Renal

Figura 1

(Figura 1) y la resonancia magnética (Figura 2 y 3) revelaron
tumor solido en la luz de la V.C.l. con compromiso incipiente
de la permeabilidad de las venas suprahepaticas. Obstruccién
de la vena renal derecha, alteracién inespecifica del parenguima
en el polo inferior del rifidn derecho. No adenopatia retroperito-
neales y el Eco doppler abdominal evidencid: trombosis de la
V.C.l. y de las venas suprahepaticas anterior e izquierda. LOE
en polo inferior del rifén derecho.

Se realizé Endoscopia digestiva superior que evidencid
varices esofagicas grado Il.

Permanecié hospitalizada durante 126 dias recibiendo
tratamiento sintomatico y especifico, con deterioro progresivo
del estado general y del punto de vista de laboratorio. En varias
oportunidades presentd periodos de desorientacion, lenguaje
incoherente, frialdad generalizada y sudoracién profusa. Se
practicé nuevo control tomografico de abdomen, donde se
evidencié mayor grado de hidronefrosis derecha, con despla-
zamiento y comprension de la glandula suprarrenal derecha.
Se observaron las complicaciones propias de la patologia y
posteriormente la paciente fallece.

Discusion

El sindrome de hipertension portal producido por la
obstruccion del flujo venoso hepético fue descrito por primera
vez por G. Budd en 1845 y la histologia por V. Chiari en 1890,
de alli el nombre de Sindrome de Budd Chiari,

La obstruccion puede localizarse en las pequefias vénulas
hepdticas, en las venas suprahepaticas y en la vena cava
inferior. La obstruccion de las pequefias vénulas hepaticas se
conoce como enfermedad vencoclusiva, la cual resulta de la
ingesta de hepatotoxinas, tales como alcoloides de pirrolizidina,
senecio, crotalaria y diversos regimenes de quimicterapia y
radiaciones, en especial los utilizados en los receptores de
trasplante de médula 6sea.?45®

También se relaciona con la quimioterapia convencional y
la azatropina después de trasplante renal. @

La obstruccion de las venas suprahepaticas casi siempre
es secundaria a una enfermedad de base detectada o no;
actuaimente se ha asociado con los estados de hipercoa-
guiabilidad y ciertas enfermedades malignas. Los estados de

99

hipercoaguiabilidad que ocurren en las enfermedades
mieloproliferativas son la principal causa del Sindrome de Budd
Chiari en los paises occidentales. Otras causas, como el déficit
de proteina C, proteina S, antitrombina lll, enfermedad de
Behcet's, enfermedades autoinmunes y el uso de Aco, también
han sido descritas. El carcinoma hepatocelular y tumores
extrahepaticos obstruyen las venas, bien sea por aumento de
la trombogenesidad que presentan estos tumores o por invasion
tumoral. De la misma manera ocurre con los quistes y abscesos
hepaticos.™ Anie B. y colaboradores™, reportaron un caso de
Sindrome de Budd Chiari secundario a adenocarcinoma de
pulmén con metastasis hepética, siendo esta forma de
presentacion la menos frecuente.

En los paises orientales, como la India y Sur Africa, la
obstruccion membranosa de la V.C.l. es la causa importante
de Sindrome de Budd Chiari.'"” La naturaleza de las membranas
puede ser congenita ¢ adquirida y aun no esta claro, pero es
extremadamente raro én nifios."" Hay diversos estudios que
soportan que la lesion tromboética precede a la lesion
membranosa."® |gualmente, han referido que la trombosis y la
comprasion extrinseca de la V.C.l. también obstruyen el flujo
venoso hepético,

En los paises como Japén, donde se han descrito la mayoria
de los casos publicados en |a literatura, han reportado una
prevalencia de 2.4 casos/millén y una incidencia de 20 casos
nuevos/ano, de etiologia idiopatica en un gran porcentaje. La

Figura 2
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Figura 3

obstruccién de las venas suprahepaticas suele ser de comienzo
agudo con dolor de fuerte intensidad en hipocondrio derecho,
ascitis rapidamente progresiva e insuficiencia hepéatica aguda;
en cambio, la enfermedad venooclusiva y la obstruccién de la
V.C.l. se manifiesta en forma insidiosa, con malestar abdominal,
sensacion de llenura postpandrial y ascitis progresiva.La
presencia de edema y varices en miembros inferiores nos hace
pensar en obstruccion de la V.C.1., como ocurrid en la paciente,
El embolismo pulmonar a repeticién también es sugestivo de
trombosis de la V.C.l.,, que no se presenta en la paciente,
posiblemente por el estado de autocoagulacién, debido a la
insuficiencia hepatica. Moreira y colaboradores™ reportaron
un caso de Sindrome de Budd Chiari secundario a trombosis
de la V.C.I. por invasién de tumor adrenal, habiéndose reportado
anteriormente 7 casos.

L.a tendencia del carcinoma de celulas renales a invadir las
venas renales y a extenderse hacia el interior de la vena cava
inferior como un trombo tumoral es bien conocido "9,
ocurriendo en el 4 al 10% de los casos, siendo capaz de
comprometer al flujo venoso hepético. La estadificacion de
Mefrocarcinomna propuesta por el De Halland en 1973, el
compromiso vascular es considerado estadio 1ll, siendo el
ecosonograma un medio bastante sensible para el diagnéstico,
al permitir diferenciar inicialmente lesiones quisticas de solidas,
ya que las primeras rara vez son malignas. La presencia de
una lesién sdélida en el polo inferior del rifién derecho, con
trombosis de la vena renal derecha y de la V.C.\., asi como de
las venas suprahepéticas anterior e izquierda en la paciente

descrita, nos hizo plantear que se trataba de un Sindrome de -

Budd Chiari secundario a una obstruccion trombaotica tumoral
de la V.C.l. y de las venas suprahepaticas provenientes de un
carcinoma renal estadio L.

Entra los estudios planteados para corroborar el diagnostico
se mencionan: la arteriografia renal, la cual durante varias
décadas fue la prueba diagnbstica definitiva en los carcinomas
renales, ya que muestra un cuadro angiografico clasico que
consiste en la neovascularizacion, formacidn de fistulas arterio-
venosas, encharcamiento de material de contraste y la
acentuacion de los vasos sanguineos capsulares™, La biopsia
de la lesion renal guiada por tomografia es de gran ayuda para
corroborar la histopatologia, sin embargo, las condiciones de
la paciente, fundamentalmente la prolongacidn de los tiempos
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de coagulacion e hipofibrinogenemia que no correspondian al
tratamiento con hemoderivados, no nos permitieron realizar
estos procedimientos invasivos.

Los signos y sintomas iniciales del carcinoma renal estan
relacionados con la invasién local o con la diseminacidn
metastasica a distancia, como ocurrié en la paciente. La triada
clasica de dolor, hematuria y tumor palpable a pesar de ser un
complejo sintomatico clinico confiable para el diagnéstico, se
observa solo el 10% de los casos. En el Sindrome de Budd
Chiari no tratado la muerte puede ocurrir en meses o afios. La
resolucion espontanea es raramente reportada.” La trombolisis
es el tratamiento indicado en los casos agudos. En general, el
tratamiento quirdrgico es mandatario y su modalidad depende
del nivel de obstruccion. La obstruccion membranosa de laV.C.l.
es tratada en la mayoria de las series con angioplastia
percutanea con balon, el uso profilactico de stents metalicos y
los anticoagulantes a largo plazo evitan la reestenosis. Existen
diferentes formas de shunts descritos en el tratamiento del
Sindrome de Budd Chiari: portacava, mesocava, mesoatrial vy
cavoatrial. La eleccion depende de la permeabilidad de la V.C.1.
y del gradiente de presion entre la vena porta y la vena cava. Si
los estudios hemodindmicos demuestran una presién en laV.C.l.
igual o mayor que en la vena porta como en la trombosis ©
formacion membranosa de la V.C.I. los shunts portacava o
mesocava son infectivos y originan nuevas trombosis. En estas
circunstancias el shunts mesoatral o cavoatrial son los
indicados.

El trasplante hepatico esta indicado en aquellos pacientes
con insuficiencia hepatica fulminante, con enfermedad hepatica
cronica, como el caso de nuestra paciente y aquellos con rapido
deterioro después de un shunts.™

En los pacientes con carcinoma renal y extension a la V.C.L
la supervivencia esta asociada con el estado patolégico de base
mas que con la presencia del trombo, la invasion capsular, el
compromiso de ganglios linfaticos o metastasis a distancia. En
la enfermedad extrarenal que involucra ala vena cava, después
de la nefrectomia y la remocion completa del trombo —ailn
cuando este se prolongue hasta la auricula derecha— tiene una
supervivencia a los 5 afios, similar a los pacientes con la renal
estadio | (45-51%). La invasidon a ganglios linfaticos y la
metdstasis a distancia representan factores de mal pronéstico,
con una supervivencia a los 5 afos de 0%,0%

En el caso que se comenta, los estudios por imagenes no
sugirieron compromiso de ganglios linfaticos ni metastasis a
distancia. De haber sido cierto y por lo anteriormente expuesta,
el tratamiento que necesitaba la paciente era la nefrectomia
renal con remocién de trombo de la V.C.l. y el trasplante
hepatico, sin embargo, las condiciones clinicas de la paciente
contraindicaban cualquier tratamiento invasivo.

El Sindrome de Budd Chiari debe ser planteado en toda
hepatopatia sin causa claramente identificada. La forma aguda,
con compromiso de las venas suprahepéticas (Sindrome de
Budd Chiari clasico) es poco comin, generalmente se debe a
una obstruccidn de la V.C.l. Ante la tendencia del cAncer renal
de invadir en forma de trombo tumoral a la V.C.l., debe
sospecharse como posible causa de Sindrome de Budd Chiari.

En la actualidad la mayoria de los tumores renales se
diagnostican accidentalmente al realizar un eco abdominal,
como ocurrié en la paciente; presentandose con un cuadro
clinico totalmente inespecifico en muchos de ellos, por lo que
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se denominan “tumor del internista”, representando su
diagnéstico un reto para la Medicina interna.
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