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Sindrome de Budd-Chiari

Obstruccion parcial o
completa del flujo
venoso hepatico

ALa congestion hepética
producira lesion hepatica
cuyo grado dependera de
la extension y rapidez de
Instauracion de la
trombosis. Desde formas
asintomaticas hasta fallo
hepatico fulminante




CHAPTER 1.

CONGESTION OF THE LIVER.

#

Congestion. of t}i:gé liver from tmpediment to the flow of blood through the
lungs or heart—Effects of this— Congestion from other causes—
Hemorrhage.

No detalles clinicos, descripcion anatomica




Sindrome de Budd-Chiari

1899. Descripcion clinica del cuadro
en 13 pacientes con trombosis
venas suprahepaticas

(Beitr Pathol Anat Allg Pathol 1899; 26: 1-8)

Hans Chiari (Viena. 1851-1916)

Parker RGF, 1959. Primera gran revision (149 casos) del cuadro
de oclusion de venas suprahepaticas. Se establecen las
enfermedades trombofili cas (Pol
etioldgico (Medicine 1959; 38:369-402)




Sindrome de Budd-Chiari

AEnfermedad poco frecuente (1/100.000)

APocos estudios adecuados que permitan establecer
la mejor actitud diagnostica y terapeutica en un

paciente dado.

AUsualmente afecta a personas jovenes o de mediana

edad con una larga esperanza de vic

AlLa aplicacién de una u otra técnica d

d.

lagnostica/

terapeutica puede cambiar completamente el

pronadstico.




Sindrome de Budd-Chiari

Amposible que un Gnico grupo o incluso un Gnico
pais pueda reunir el numero suficiente de
pacientes cuyo analisis permita establecer pautas
diagnosticas y terapéuticas y/o realizar estudios
prospectivos comparando diferentes pautas de
manejo.




Consti t uc kEuropead Mektwork for the
Study of Vascular Disorders of the Livero

Diciembre de 2000 (Paris)

. =

Mini-simposio Sindrome Budd-Chiari (EASL: Praga Abril 2001)

. =

Consti t uc kEuropead Metwork ior the Study of Vascular

Disorders of the Livero (Francia (project leader), Espafia, Holanda, G.Bretafia,
Suiza, Bélgica, Portugal, Alemania, Italia)

. =

Solicitud al V programa Marco de ayudas de la CE (Octubre
2001 y concesion ayuda(2002)

. =

Inicio inclusion enfermos (Octubre 2003)




OBJETIVOS DEL GRUPO ENVie

ACrear un grupo critico que, basandose en los conocimientos
actuales, establezca guias clinicas diagnosticas y de
tratamiento del SBC




Constitucion de la Red Espanola para el Estudio de
Enfermedades Vasculares Hepaticas

— Contacto (e-mail) con grupos

Divulgacion del proyecto
/ (Centro Coordinador Espanol: HCP)

N

Contacto (e-mail) con Pagina Web de la AEEH
socios de AEEH

Contacto (e-mail/correo ordinario) con Servicios de
Gastroenterologia/Hepatologia/Medicina Interna de todos los hospitales
nacionales de m8s de 300 camas a part

Hospital eso( MSC)




Constitucion de la Red Espanola para el Estudio de
Enfermedades Vasculares Hepaticas

95 Centros Hospitalarios contactados

l

60 Centros mostraron interés en participar

|

Envio de cuestionario para estudio perfil de centros incluidos y
estimacion de pacientes

}

59 Centros Contestan Cuestionario




Red Espanola para el Estudio Enfermedades Vasculares
Hepaticas: Estimacion Pacientes Diagnhosticados

1 10
2 8
3 4
5 1
centros 59
43 pacientes con BC/ afno




Proyecto Sindrome de Budd-Chiari
Distribucidon de Centros

59 centros de 32 provincias con una poblacion de 32000000 habitantes lo
gue supone el 80% de la poblacion espafnola (censo 2002)




Red Espanola para el Estudio Enfermedades Vasculares

Hepaticas: Disponibilidad de Procedimientos Terapéuticos

5-15

15

> 15

12 centros

16 centros

Necesaria la coordinacion entre varios centros para optimizar
el tratamiento del paciente con SBC



Distribucion geografica de pacientes incluidos

con SBC en Espana entre octubre 2003-2004

antabna Pais Vasco

E tremadura

2

Ceuta Melilla

S |slas Baleares
Andalucia .
R.Murcia

Canarias

Frecuencia | Porcentaje
Provincias ALICANTE 1 5.6
BARCELONA 5 27.8
CACERES 1 5.6
CADIZ 1 5.6
CORDOBA 1 5.6
LA CORURNA 3 16.7
LAS PALMAS DE 1 56
GRAN CANARIA ’
MADRID 2 11.1
VALENCIA 2 11.1
VIZCAYA 1 5.6
Total 18 100.0




Aspectos clinicos
El SBC pasa frecuentemente inadvertido

AE| 33% de casos se diagnosticaron en fase de cirrosis
ALa edad media 47 afios (24-74), 66% mujeres
AE| sintoma y signo mas frecuentes al diagndstico:

el dolor abdominal y ascitis

MANIFESTACION CLINICAINICIAL

Frecuencia [ Porcentaje
dolor abdominal 8 44.4
distension abdominal 8 44.4
fiebre 1 5.6
cambio peso 1 5.6
Total 18 100.0




Aspectos clinicos Il
El SBC es una enfermedad grave

A En el momento del diagndstico, la serie presento un mal
prondstico, valorado por los distintos scores pronosticos

SCORES PRONOSTICOS

Score Media Rango Pacientes con peor pronostico
CHILD 8.3 5-12
ROTTERDAM 1.2 .07-2.6 Score entre >1.1
CLICHY 6 3.4-7.7 Score >5.4
NEWPI 8.1 3.8-11 Score > 5.4

AEn seguimiento del primer afio han fallecido 3/18 pacientes




Etiologia
El estudio etiol6gico en SBC es frecuentemente
iIncompleto

A De acuerdo a las recomendaciones del Grupo
Europeo ENVie:

- 10 pacientes se estudiaron parcialmente
(40% catalogados como idiopaticos)

- 8 pacientes estudiados exhaustivamente
(13% sin diagndstico o idiopaticos)




Sindrome de BC. Etiologia

o Estudio | Estudio | Prevalencia

Etiologia Completo| Parcial | publicada
Sd. mieloproliferativo: 49% 25-50%
-Policitemia vera 2*(25%) | 1(10%)
-Trombocitemia esencial | 1* (12%)
-Indeterminado 1 (12%)
HPN 3*(37%) 5%
Deficit de prot C 1*(12%) | 2*(20%) 15%
Mut. gen Protrombina 1*(12%) | 1(10%) 0%
Mut. gen Factor V 1(10%) 25%
Enfermedad de Behcet 1(10%) 3%
Idiopatico 1(12%) | 4(40%) 13-26%

AEI 33% de los casos presentaron una etiologia multifactorial(*)




AE| Sindrome de BC requiere de un alto indice de
sospechaya que frecuentemente pasa inadvertiday se
diagnostica en fases tardias evolucionadas.

AE| bajo nimero de pacientes detectados durante el
primer afio , incidencia 0.4/1.10° (estimado 1.10°), hace
pensar que alun muchos pacientes no son
adecuadamente diagnosticados.

AE| estudio etiolégico multifactorial es frecuentemente
Incompleto pero absolutamente necesario para el
correcto seguimiento.

AEl SBC una enfermedad grave que requiere de técnicas
terapeuticas especializadas en centros de referencia.



Diagnostico v Tratamiento del Paciente con Sindrome de
Budd-Chiari. Abordaje Interdisciplinario

Hepatélogo Hematologo Clinico

Sindrome Budd-Chiari @
R \

Intervencionismo Vascular

Ecografista




Sindrome de Budd-Chiari. Diagndstico

Alta sospecha clinica:

(a) ascitis, y hepatomegalia dolorosa,;

(b) Hepatopatia cronica con leve alteracion funcion
hepatica pero ascitis intratable;

(c) Fallo hepatico agudo con hepatomegalia

(d) Alteracion hepatica en paciente con enfermedad
protrombaotica

Confirmar obstruccion venosa hepatica:
- US- Doppler tecnica eleccion (TAC o AngioRNM 2da opcidn)

- Cateterismo VSH con biopsia transyugular?




Sindrome de Budd-Chiari. US-Doppler




Sindrome de Budd-Chiari. US-Doppler




Sindrome de Budd-Chiari. TC y RM

Trombosis de lavena hepaticay dela  cCava inferior (1) comprimida por I6bulo
cava inferior caudado (2)



Budd-Chiari Syndrome. Spider-Web




Nodulos hepaticos v Sindrome Budd-Chiari

AMuy frecuentes y
generalmente benignos.

ACorresponden a zonas de
hiperplasia nodular
regenerativa que, aunque
pueden estar al diagnostico,
frecuentemente aparecen
durante el seguimiento.




Sindrome de Budd-Chiarl.
Diagndstico etioldgico

Procesos protromboticos adquiridos

ASindromes mieloproliferativos (P Vera, T Esencial) 65% )

ASindrome antifosfolipido; HPN
AEstados inflamatorios, hiperhomocisteinemia
Procesos protromboticos hereditarios

AMutaciéon de factor V de Leiden: de factor Il G20210A
ADéficits antitrombina lll; proteinaCy S

AEn menos del 10% no se encuentra ninguna causa: ldiopatica
AEn mas del 10% casos mas de una causa




Sindrome de Budd-Chiari. Estrategia Terapéutica

AAsintomatico:

AAnticoagulaciéon y seguimiento clinico




Sindrome de Budd-Chiari

El desarrollo espontaneo de
colaterales puede mantener
el paciente compensado

No todos los pacientes requieren medidas
Intervencionistas agresivas




Sindrome de Budd-Chiari. Estrategia Terapéutica

ASintomatico:
AAnticoagulacién y tratamiento médico

ASi estenosis/oclusidon corta de vena
suprahepatica

Evaluar la posibilidad de angioplastia o stenting
de estenosis/oclusion



Sindrome de Budd-Chiari
Estenosis corta de Vena Suprahepatica

Restauracion fisioldgica del flujo portal a traves de los sinusoides




