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ARTICULO

Tratamiento percutaneo del sindrome
de Budd Chiari en Pediatria

Dres. H. Questa, S. Sierre, J. Lipsich, J. Alonso, A. Rizzi, A. Goldberg y S. Moguillansky.

Servicios de Intervencionismo Radiolégico e Imégenes, Hospital Nacional de Pediatria “Dr. J.P. Garrahan”,
Buenos Aires, Argentina.

El objetivo terapéutico, en el tratamiento del Sindrome de Budd-Chiari, consiste en
Resumen controlar la hipertensidn portal y detener el dafio hepatocelular. En este trabajo revi-

samos las alternativas terapéuticas de esta patologia, fundamentalmente las técnicas
intervencionistas, como asi también las quirurgicas, considerando los aspectos clinicos, histolégicos y radioldgi-
cos en 6 pacientes con diagndstico de Sindrome de Budd-Chiari. Tres de estos pacientes fueron tratados con an-
gioplastia transluminal percutdnea a nivel de las venas suprahepadticas, dos con derivaciones quirurgicas (shunt
mesentérico-cava con interposicion de vena yugular) y uno con de ellos con trasplante hepdtico. Asimismo, eva-
luamos los resultados terapéuticos en el sequimiento a largo plazo de estos pacientes.

Palabras Claves: Sindrome de Budd- Chiari, Imdgenes, Intervencionismo, Pediatria

The therapeutic goal in patients with Budd-Chiari syndrome is to control portal hyper-
Summary tension and stop the hepatocellular damage. We review the treatment options of this

entity, mainly the radiologic interventional techniques, considering the clinical, histo-
logic and radiologic features, in 6 patients treated with Budd-Chiari syndrome. Three patients were treated by
means of ercutaneous angioplasty of hepatic veins, two with surgical meso-caval shunting and one patient un-
derwent hepatic transplantation. We assess the results and outcomes of these current treatment strategies.
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O objetivo terapéutico, no tratamento da sindrome de Budd-Chiari, consiste em contro-
Resumo lar a hipertensdo portal e deter o dano hepato-celular. Neste trabalho sdo revisadas as

alternativas terapéuticas desta patologia, fundamentalmente as técnicas intervencio-
nistas, assim também como as cirurgicas, considerando os aspectos clinicos, histoldgicos e radioldgicos em 6 pa-
cientes com diagndstico de sindrome de Budd-Chiari. Trés destes pacientes foram tratados com angioplastia
transluminal percutdnea em nivel das veias suprahepdticas, dois com derivag¢ées cirurgicas (shunt mesentérico-
cava com interposicdo de veia jugular) e um deles com transplante hepdatico. Avaliamos os resultados terapéu-
ticos em sequimento de longo prazo destes pacientes.

Palavras chave: sindrome de Budd-Chiari, imagens, intervenc¢éGes, pediatria.
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El sindrome de Budd-Chiari
(SBC) es el resultado de la
obstruccién del flujo venoso
hepatico, ya sea a nivel de las venas suprahepaticas
(VSH), de la vena cava inferior (VCI) en su porcion su-
prahepéatica, o en ambas. "*¥

En pacientes pediatricos, la presencia de membra-
nas en la VCI o en la confluencia de las VSH, son la
causa mas frecuente de esta entidad.” En la pobla-
ciéon adulta, en cambio, es la trombosis del sistema
venoso hepatico. @

La conducta quirdrgica era la terapéutica con-
vencional del SBC. Actualmente, la radiologia inter-
vencionista por medio de la angioplastia translumi-
nal percutdnea (ATP), ha adquirido un papel prota-
génico.

En este trabajo reportamos nuestra experiencia
en el manejo de 6 pacientes con SBC tratados con ATP
y otros métodos terapéuticos.

Introduccion

La obstruccion parcial o total
en el drenaje venoso hepati-
co fue diagnosticada en 6
pacientes (4 mujeres y 2 varones). La edad promedio
fue de 9 afos (5-14). En todos los pacientes, el primer
estudio realizado fue la ultrasonografia (US) morfo-
l6gica y el Doppler color. En 3 casos se realiz6 tomo-
grafia axial computada (TAC).

Todos los pacientes fueron estudiados con flebo-
grafia y registro de presiones. La flebografia de las
VSH se realizé por via retrograda (femoral) y transhe-
patica en los 6 casos y transyugular en 3 debido a la
imposibilidad de franquear las estenosis por las otras
vias de acceso. Se efectud biopsia hepatica percuta-
nea o quirdrgica en todos los pacientes, tomando
material en mas de un lébulo hepatico.

La técnica de abordaje transhepatico consistid
en punzar con aguja tipo Chiba bajo control eco-
grafico el vaso suprahepético afectado. Constatado
el correcto acceso con la inyeccidon de contraste a
través de la aguja de puncién, se avanzd con una
guia de 0.018" sobre la que fue montado un caté-
ter diagnostico de 5F, para la realizaciéon de la fle-
bografia suprahepatica. Registradas las presiones a
nivel de las VSH, VCl y auricula derecha, e identifi-
cadas las lesiones, fue colocado, por via transhepa-

Material y metodos

tica, un introductor vascular de 6F en el sitio de

puncién, a través del cual se progresé un catéter-
balén de ATP, cuyo calibre estaba en relacién con el
diametro del vaso afectado. Finalmente, se insuflo
el mismo hasta la obtencion de un resultado satis-
factorio.

Entre las caracteristicas clini-
cas de los pacientes merece
destacarse los antecedentes
de enfermedad celiaca (n=2) y enfermedad inflama-
toria intestinal crénica (n=1). Entre los signos y sinto-

Resultados

mas, los hallazgos fueron: hepatomegalia (n=4), es-
plenomegalia (n=3), ascitis (n=3), distension y dolor
abdominal (n=3), fiebre (n=2), retardo del crecimien-
to (n=1). En 5 de ellos, la sospecha diagnéstica surgié
a partir de la observacion de la ausencia o inversion
del flujo y desarrollo de circulacion colateral entre
las VSH (anastomosis inter-suprahepaticas). En el res-
tante, el hallazgo fue la falta de identificacion de las
VSH en un parénquima hepatico heterogéneo.

Los datos de laboratorio fueron: aumento de la
bilirrubina sérica y transaminasas (n=4), fosfatasa al-
calina (n=3) y de la g glutamil transpeptidasa (n=2),
hemoglobina baja (n=2) y disminucién del tiempo de
protrombina (n=2).

En 3 casos se realiz6 tomografia axial computada
(TAC), hallandose el tipico patron heterogéneo (“en
parches”) del parénquima hepatico luego de la in-
yeccion de material de contraste endovenoso (Fig 1).
Cinco casos presentaron estenosis, ya sea a nivel del
tronco principal o del ostium de las VSH en la VCI

Figura 1: Parénquima hepdtico,con refuerzo heterogé-
neo, “en parches”.
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Figura 2: Flebografia por via retrégrada: estenosis de VSH
con importante desarrollo de circulacion colateral.

Figura 3: 3A: Ecografia Hepatica: desarrollo de circulacion
venosa colateral. 3B: Se reconoce la vena del segmento |
de aspecto ectdsico 3C: La flebografia transhepatica
muestra el desarrollo de circulacion colateral, con el au-
mento de calibre de la vena del segmento |.

(Fig 2.). En tres de ellos existia circulacién colateral a
través de la vena del segmento I, que se mostraba
ectasica (Fig 3A,3B,3C). En el paciente trasplantado,
la circulacion colateral adoptaba una disposicién ti-
po “spider web"”, sin observarse relleno de ningln
tronco principal. La cavografia mostraba compresién
extrinseca debido a la hipertrofia del I6bulo cauda-
do, en todos los casos (Fig 4).

Del material obtenido en las biopsias percutaneas
0 quirurgicas, surgio la evidencia de dilataciones si-
nusoidales con congestion centrolobulillar en todos
los casos, asociadas con infiltracion hemorragica en
4. Una de ellas, presenté fibrosis portal con conglo-
merados de células inflamatorias. Este paciente que
clinicamente padecia ascitis refractaria e insuficien-
cia hepatica progresiva, fue transplantado.

Figura 4: Cavografia (perfil): compresion extrinseca de la
VCI, debido a la hipertrofia del I6bulo caudado.

En los tres pacientes tratados con ATP los proce-
dimientos fueron exitosos, lograndose la dilatacién
de los vasos estenosados. No se registraron complica-
ciones. En los tres pacientes restantes, las lesiones
vasculares no pudieron ser franqueadas a pesar de las
diferentes vias de acceso intentadas. Por esta razén,
uno de ellos, que presentaba ascitis refractaria e in-
suficiencia hepatica severa, fue transplantado. En los
dos casos restantes, la terapéutica de opcion fue el
shunt quirGrgico mesentérico-cava con interposicién
yugular (Fig 5).

Luego de un seguimiento-control promedio de
22,3 meses (6m-48m), ningln paciente requirié de un
segundo procedimiento terapéutico. La evolucién cli-
nica fue satisfactoria y la correcta permeabilidad vas-
cular fue corroborada por los examenes clinicos, de
laboratorio y ultrasonograficos, siendo éste ultimo,
el Unico método de imagenes utilizado en el control

y seguimiento de los pacientes. ©7
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Figura 5: A pesar del abordaje transhepatico y transyugu-
lar, no se logra recanalizar en segmento ocluido.

En los que fueron sometidos a tratamiento quirar-
gico, los resultados fueron similares. Tanto en lo re-
ferente a la permeabilidad vascular, como a la evolu-
cion clinica (Tabla 1).

Paciente edad/sexo  Terapéutica  Seguimiento
1 6/F Shunt mesocava 22m

2 8/F ATP 6m

3 12/M ATP 19m

4 5/F Shunt mesocava 15m

5 14/M Transplante hepatico 4 afos

6 9/F ATP 2 afiosy 6m

Tabla 1: detalle de la serie de pacientes. ATP: angioplas-
tia transluminal percutdnea. m: meses

El sindrome de Budd-Chiari
(SBC) es el resultado de la
obstruccién del flujo venoso
hepatico. Puede ser provocado por membranas, es-
tenosis y/o trombosis en el nivel de las venas supra-
hepaticas (VSH) o en su ostium, al desembocar en la
VCL."® También esta Gltima puede verse afectada
en su porcién suprahepatica, dificultando el drenaje
venoso y provocando la congestion hepatica. Este

Discusion

cuadro es denominado hepato-cavopatia obliteran-
te para distinguirlo del SBC “clasico” ¥
mas iniciales son ascitis, hepatomegalia y distension
abdominal.

Entre los antecedentes de nuestros pacientes, se
destacan dos de ellos con enfermedad celiaca y otro
con enfermedad inflamatoria intestinal cronica. Estas
asociaciones ya fueron descriptas en la literatura sin
una clara relaciéon entre las mismas. El probable ori-
gen autoinmune en comun y la relacién con estados
de hipercoagulabilidad, podrian establecer un cierto
nexo entre estas patologias. °'%

La ecografia, complementada por la TAC, permite
el diagnoéstico de la patologia suprahepatica o de la
VCI, que posteriormente se corrobora por la flebo-
grafia, permitiendo ademas el planeamiento de la
técnica percutanea. ®7

La afectacién difusa de las VSH no siempre ocurre
con la misma intensidad en todos los vasos, por lo
que puede ser necesario practicar biopsias en dife-
rentes I6bulos. %

El objetivo terapéutico en el SBC es obtener la
descompresién sinusoidal y facilitar el drenaje veno-
so del higado, con el fin de detener el proceso de ne-
crobiosis hepatocitica. El tratamiento médico consis-
te en la administracién de diuréticos asociados a an-
ticoagulantes y tromboliticos. Es sélo paliativo y de
escaso éxito. ¥

Entre las alternativas quirurgicas, el shunt mesen-
térico-cava con interposicién yugular (utilizado en
nuestros pacientes), es el que ofrece mejores resulta-
dos. El shunt mesentérico-atrial u otras derivaciones
supradiafragmaticas estéan indicados cuando el gra-
diente de presion entre auricula derecha y VCl infra-
hepatica, es menor de 15mmHg, aunque presentan
una menor tasa de permeabilidad en comparacion

con los shunts mesentérico-cava, debido a su longi-
tUd (3,4,12,13)

. Los sinto-

Otra opcién terapéutica que puede ofrecer el in-
tervencionismo es la realizacion de un shunt portosis-
témico intrahepdtico por via transyugular (TIPS). En
pacientes pediatricos, constituye una solucion tem-
poraria, no definitiva, en espera de un eventual
transplante, ya que su permeabilidad es insatisfacto-
ria a largo plazo, necesitando procedimientos secun-
darios repetidos para mantenerlos permeables. &%

Finalmente, la ATP permite en un alto porcentaje



22

Rev. de Cir. Infantil 13 (1), 2003

Tratamiento percutdneo del sindrome de Budd Chiari en Pediatria

de casos resolver el problema del drenaje venoso del
higado. Es un procedimiento sencillo, poco cruento,
que requiere una breve hospitalizacién posterior. Los
resultados favorables, tanto desde el punto de vista
técnico como clinicos, son elevados. 4% Ademas, el
procedimiento fallido, no impide ni altera un poste-
rior tratamiento quirurgico, convirtiéndolo entonces
en una primera opcion terapéutica.

La recidiva de la estenosis es una eventualidad

) @ aun-

que se presenta con cierta frecuencia (5-25%
que en nuestra serie ningun procedimiento secunda-
rio fue necesario.

Se puede asociar esta técnica a la colocacion de
stents metalicos, mejorando significativamente los
resultados.(11) Sin embargo, la implantacién de estas
protesis en vasos cuyo calibre se irda modificando con
el crecimiento del paciente, constituye un dilema no
resuelto.

También, tanto la ATP como otras técnicas inter-
vencionistas (recanalizacion percutanea o tromboli-
sis), son procedimientos que ayudan a preservar la
permeabilidad de los shunts quirtrgicos disfuncio-
nantes. (4,5)

En sintesis, la angioplastia transluminal percuta-
nea es una técnica segura y efectiva, constituyendo la
primera opcién terapéutica de los pacientes con Sin-
drome de Budd-Chiari. De la misma manera, repre-
senta una alternativa eficaz para mantener la per-
meabilidad de los shunts derivativos con disfuncion,
sin necesidad de procedimientos quirargicos secun-
darios.
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