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HOJA DE RUTA

Caso clinico:

- Ficha patronimica / Enfermedad actual / Hallazgos paraclinicos.
- Planteos.

- Discusién.
Revisidon del tema

- Sindrome de Budd-Chiari: Clinica / Diagnéstico / Tratamiento.

- Mensajes finales



Ficha patronimica

SM, 71 anos.

Procedente de Canelones, Las Piedras.

Analfabeto. Viudo. Vive solo. Escaso soporte social y familiar.
Independiente para AVBD. Barthel 100.

Probable deterioro cognitivo. Test Pfeiffer actual 7/10.



Antecedentes Personales

Hipoacusia.

Tabaquismo pesado desde juventud, no diagndéstico de EPOC.
Enolismo desde juventud, actualmente 1 litro de vino 3 veces por
semana.

Sin controles en salud.



Enfermedad actual

Tumoracién en labio inferior de 6 meses de evolucion, que
se vuelve de crecimiento rapido, friable, dolorosa,
pruriginosa y con episodios de sangrado espontaneo.
Ingresa el 15/05/2023 a sala de cirugia plastica coordinado
para toma de biopsia de lesién y estudio imagenoldgico
para valoracion de compromiso locorregional.

En seguimiento por Oncologia.



Enfermedad actual

TC de macizo facial y cuello (17/05/2023):

- Aumento del espesor y densidad de las partes blandas del
labio inferior, realce con el medio de contraste.
Ganglios submaxilares bilaterales de hasta 8 mm.

- Cuello sin alteraciones a destacar



Enfermedad actual

Se solicita valoracion por Medicina Interna por tosy
expectoracién mucopurulenta, sin disnea. Sin registros
febriles. Inicio de sintomas antes de las 48 hs desde el
ingreso.

Desorientacion temporal. No alucinaciones. Sin
tratamiento para la abstinencia alcohdlica. Sin deseo de
consumo.

Sin signo sintomatologia sugestiva de hepatopatia.
Dolor no controlado en lesién de labio y prurito.



Examen Fisico

Reqgular estado general. Desorientado en el tiempo, desatento,
interrogatorio dificultoso. Adelgazado. Bien hidratado.
Hemodinamia estable. Sin sindrome funcional respiratorio.

PyM: Leve hipocoloracion de mucosas. Sin ictericia. Hipertrofia
parotidea. Sin otros signos de alcoholismo crénico ni de
hiperestrogenismo.

BF: Tumoracidon en labio inferior de aprox 4 x 3 cm, ulcerada,
friable, con puntos de sutura, sin signos de sobreinfeccion.

LG: Sin adenopatias palpables.



Examen Fisico

CV: RR, 80 cpm, RNF, SS. No IY, no RHY. No edemas de MMII.

PP: Eupneico, Sa02 97% VEA. MAV + bilateral, estertores
crepitantes en base izquierda, sin estertores secos.

ABD: No circulacién colateral visible. Blando, depresible,
indoloro. Sin matidez de flancos. No se palpan tumoraciones ni
visceromegalias.

PNM: Desorientacién temporal. Pupilas reactivas y simétricas.
Fuerzas conservadas. Dificultad para explorar sensibilidad. No
flapping ni rueda dentada. Sin rigidez de nuca.




Estudios complementarios

Hb 10,1 g/dl, Htc 31,6 %, VCM 101,5 fL, HCM 31,7 pg, Plg 130.000,
Leu 4.300, Neu 1.270, Linf 1.500.

Sideremia 51 ug/dl, transferrina 226 mg/dl, IST 18%, ferritina 72 ng/
ml.

Azo 33 mg/dl, Crea 1,10 mg/dl, Na 136 mEq/It, K 4,9 mEqg/It, Cl 100
mEq/I..

BT 0,32 mg/dl, BD 0,13mg/dl, BI 0,19 mg/dl, PT 7,90 g/dl, alb 4,10 g/
dl, globulinas 4,20 g/dl, FA 73 U/L, GGT 23 U/L, TGO 20 U/L, TGP 9 U/

I TD OO0/ IND 1 19995 ADDT EONO



Estudios complementarios

RxTX:

- Infiltrado intersticial difuso, opacidad homogénea en base
derecha, con disminucidon volumétrica en probable relacién a
atelectasia?. Foco de consolidacién parenquimatoso a nivel

basal izquierdo.

Pendiente: VHB, VHC, VDRL y dosificacion Ac félico y Vitamina B 12.



En suma

SM, 71 anos. Escaso soporte social y familiar. Analfabeto.

Tabaquista. Enolista.

Tumoracién en labio en estudio.

Desorientacién temporal.

Sindrome canalicular irritativo exudativo (<48hs del ingreso),
area de crepitantes y foco de consolidacién radioldgica en

base izquierda.



Planteos clinicos iniciales

- Vulnerabilidad social.

Probable neoplasia maligna de labio.
- Estado confusional agudo / Deterioro neurocognitivo previo?.
= NAC sin IR ni DOM.



Conducta

- Se inicia ATB: Ampicilina-sulbactam 1.5gr iv cada 6hs mas
claritromicina 500mg vo cada 12hs . Se solicita TC de toérax.
- Seinicia tiamina vy tiapridal.

- Se solicita valoracién por Servicio Social y Geriatria.



TC de torax con contraste

- Micronddulos de distribucién bilateral y centroacinares a nivel del
segmento apical del LIl. A nivel del segmento apical del LID opacidad
centroacinares que asocian opacidades lineales configurando patrén
de arbol en brote.

- Atelectasias laminares bibasales en ambos I6bulos inferiores.
Engrosamiento pleural calcificado bilateral en |la pared posterior del

térax.
- Dilatacion del esofago con nivel hidroaéreo con engrosamiento



TC cortes abdominales

Higado remodelado, de contornos lobulados.

Vena porta de hasta 14 mm, vena esplénica de 10 mm.

Dilatacion de la vena coronaria estomaquica que mide 5,6 mm

Aumento del calibre y tortuosidad de los vasos de la circulacién
esplenorenal.

No se observa contraste en esta fase venosa a nivel de las venas
suprahepaticas. En la vena cava inferior en el sector de la confluencia de
las venas renales defecto relleno central, la misma presenta disminucién

del calibre hacia proximal dejando fino paso de contraste hacia el sector



Conclusion diagnostica
imagenologica

Hipertensién portal.
Trombosis a nivel de la vena cava inferior.
Los hallazgos descritos a nivel hepatico en fase venosa del

higado, podrian estar en relacién al sindrome de Budd- Chiari.



Ecodoppler portal

- [Esteatosis de grado leve/moderado.

- Elementos sugestivos de hipertensiéon portal. Eje venoso
espleno-portal aumentados de calibre; presenta flujo
hepatépeto ,con velocidades circulatorias y patrones Doppler
dentro de limites normales. Porta con calibre de 14,6mm,
velocidades de 29cm/s. Vena esplénica de hasta 9mm.

- Venas suprahepaticas permeables. Vena cava permeable.

Pendiente: FGC.



En suma

-SM, 71 anos. Vulnerabilidad social. Tabaquista. Eolista.

“Probable neoplasia maligna de labio. NAC sin IR ni DOM.
-Higado remodelado - Hipertension portal - Sin hepatitis fulminante
-Sd Budd-Chiari primario:

Etiologia:

Estado pro trombético o pro inflamatorio.

Infecciosa.

Neopldsica: Cancer de piel/ Cancer esofago-gastrico?




Discusion clinica

- Problema diagndstico y terapéutico.

- Estudio etiolégico.

- Indicacion de anticoagulacion: Oportunidad.
- Planificacion del seguimiento y prevencion de

complicaciones.
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Revision del tema: Sd de Budd Chi:

Obstruccion de tracto de salida venoso hepatico principal.




Causas

- Primaria: Trombosis venosa.

- Secundaria: Compresidon extrinseca o invasion tumoral.



Factores predisponentes CMB,

BCS
L, Risk factor Frequency (%
- Enfermedades o factores protromboticoSs: Thrombophiia
Inherited 21
® Trombofilias adquiridas o hereditarias. s P
yeloproliferative neoplasm 49
® Enfermedades sistémicas e inflamatoric  JAK2rpos 29
Hormonal factors 38
® Factores hormonales: Embarazo y ACO. Oral contraceptives 33
Pregnancy 6
; PNH 19
- Ne0p|35|as Other systemic factors 23
Local factors 0

BCS, Budd-Chiari syndrome; PVT, portal vein thrombosis; PNH, paroxysmal

- I n fe C C i 0 n e S nocturnal haemoglobinuria; n.d, no date.

Jouwurrmrmal of FHep s



Presentacion

® Aguda con insuficiencia hepéatica aguda (5%).
® Aguda sin insuficiencia hepética (20%)
® Subaguda

® Crdnica

Review > AJR Am J Roentgenol. 2012 Oct;199(4):737-45. doi: 10.2214/AJR.12.9098.

Budd-Chiari syndrome

Hector Ferral !, George Behrens, Jorge Lopera



Diagnostico

Imagenolégico:

® Ecografia doppler.
® Tomografia.
® Resonancia magnética.

Venografia (Gold standard).

Biopsia hepatica: Reservada para casos de duda
diagndstica.



Tratamiento

Objetivos:

® Prevenir extensién de la trombosis.
@® Restaurar la permeabilidad de las venas trombosadas
® Descomprimir el higado congestivo.

® Evitar y tratar complicaciones de HTP.



Medical treatment

Angioplasty/stenting/thrombolysis

TIPS

Liver transplant

Jouwuurrzal

o e =



Anticoagulacion

® Evita la progresiéon del trombo.

® HBPM y Warfarina.

@® Iniciar lo antes posible en todas las presentaciones.

@® Puede ser el Unico tratamiento en la presentacion
créonica o subaguda con enfermedad hepatica bien
compensada.

@® Supervivencia libre de intervencién a 5 anos entre 25 a

30%.



Fibrinoliticos

Re permeabiliza la vena ocluida.

Util para trombosis recientes (menor a 4 semanas).
Se puede administrar en forma local o sistémica (sin
diferencias significativas hasta el momento y mismos
riesgos).

Eficacia limitada de repermeabilizacion (40%).




Angioplastia y colocacion de ste

® Re permeabiliza la vena ocluida.
® Requiere una venografia previa para definir si la
obstruccién se beneficia de angioplastia.

® Puede haber reoclusidén del vaso.



TIPS

Descomprime el higado.

Puede utilizarse previo al trasplante hepatico en la
insuficiencia hepatica aguda.

Mejoran los sintomas de la HTP.

Alta tasa de oclusién de derivacion.

Supervivencia libre de trasplante a 5 anos de 78%.

Multicenter Study > Gastroenterology. 2008 Sep;135(3):808-15.
doi: 10.1053/j.gastro.2008.05.051. Epub 2008 May 21.

TIPS for Budd-Chiari syndrome: long-term results
and prognostics factors in 124 patients

Juan Carlos Garcia-Pagan ', Mathis Heydtmann, Sebastian Raffa, Aurélie Plessier, Sarwa Murad,
Federica Fabris, Giovanni Vizzini, Juan Gonzales Abraldes, Simon Qlliff, Antonio Nicolini,

Angelo Luca, Massimo Primignani, Harry L A Janssen, Dominique Valla, Elwyn Elias, Jaume Bosch;
Budd-Chiari Syndrome-Transjugular Intrahepatic Portosystemic Shunt Group



Trasplante hepatico

® Se reserva para paciente con cirrosis descompensada,
fracaso en otras terapéuticas o no candidatos a estas.

® Supervivencia a 5 afos del 70 %.

® Tiene mayor cantidad de complicaciones vasculares

posterior al trasplante (30%) que en otras patologias.



Sindrome de Budd-Chiari. Analisis de una serie de casos

y revision del tema

Romina Rey L.', Martin Elizondo B, Sofia Rostdn §.',
Marcelo Valverde G.° v Solange Gerona 8°

Tabla 1. Caracteristicas de la cohorte de pacientes

Niimero de caso 1 2 3 + 5
Edad (afios) 31 35 27 38 37
Sexo F M F F F
Presentacion Cronica Cronica Cronica FHA Cronica
Tipo Primario Primario Primario Primario Primario
Localizacion VSH VSH VSH VSH + VCI VSH
Etiologia SAF PV | % Beghet No
Anticoagulacion Si Si Si Si Si
Trombolisis No No No No No
TIPS No No No No Si
TH Si Si Si Si No
MELD Na 15 22 18 21 11
Child-Pugh B9 B9 C10 Ccl12 C10
IP de Clichy 5.91 5,31 6,04 6,26 5.67
indice de Rotterdam 2,000 2,020 3,000 3,000 2,000

6 7
15 18
F F
Cronica Cronica
Primario Primario
VSH VSH + VCI
FII G20210A SAF
(heterocigoto)
Si Si
No No
No No
No No
8 14
AS A6
1,95 4,15
0,003 1,002

M: Masculino; F: Femenino; VSH: Vena suprahepatica; VCI: Vena cava inferior; SAF: Sindrome antifosfolipidico; PV: Policitemia vera;

TIPS: Derivacion porto sistémica intrahepética; TH: Trasplante hepatico; IP: Indice prondstico.

Grastroenterol. latinoam 2020; Vol 31, N" 3: 127-135



Multicenter Study > Ann Intern Med. 2009 Aug 4;151(3):167-75.
doi: 10.7326/0003-4819-151-3-200908040-00004.

Etiology, management, and outcome of the Budd- Patients with the Budd-Chiari syndrome (n = 163)
Chiari syndrome

Sarwa Darwish Murad ', Aurelie Plessier, Manuel Hernandez-Guerra, Federica Fabris,

Chundamannil E Eapen, Matthias J Bahr, Jonel Trebicka, Isabelle Morard, Luc Lasser, Joerg Heller, No treatment before

Antoine Hadengue, Philippe Langlet, Helena Miranda, Massimo Primignani, Elwyn Elias, decompression (n = 3)* > No treatment (n = 13)
Frank W Leebeek, Frits R Rosendaal, Juan-Carlos Garcia-Pagan, Dominique C Valla,
Harry L A Janssen; EN-Vie (European Network for Vascular Disorders of the Liver)

Y

Medical treatment (n = 147)
Anticoagulation: 140

Diuretics: 100
Both: 93
Medical treatment
“|  only(n=67)
Y
Invasive treatment (n = 83)t
¥
v Proceeded to ! Proceeded
decompression from TIPS to > =
Recanalization (n = 22)# t 'P P it OLT (n = 20)
PTA: 14 HE Decompression (n = 59) n= >
Thrombalysis: 10 TIPS: 56 A
Both: 2 < Proceeded to Surgical PSS: 3 Procesded
recanalization from PSS to
(n=9)§ OLT (n=1)
Proceeded to
OLT (n = 1)

OLT = orthoptic liver transplantation; PSS = portosystemic shunt; PTA = percutaneous transluminal angioplasty; TIPS = transjugular intraheparic



Mensajes Finales

@ Obstruccién de tracto de salida venoso hepéatico principal.
® 80% asocia un factor predisponente.

® Diagndstico clinico-imagenoldgico.

® Tratamiento escalonado: Anticoagulacion- Terapia de

recanalizacion- TIPS- Trasplante hepatico.



MUCHAS GRACIAS

Unidad Académica Clinica Médica
B

Prof. Dra. Laura Llambi
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