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Resumen

El sindrome de Budd-Chiari es una entidad definida como la obstruccion al flujo sanguineo en el tracto de
salida hepatico. Esta obstruccion se puede localizar desde las pequefias venas hepaticas hasta la entrada de
la vena cava inferior a la auricula derecha. En la mayoria de los casos, se ocasiona por una trombosis endolu-
minal conocida como Budd-Chiari primario y secundario, cuando ocurre por una compresion extrinseca aso-
ciada a las lesiones que ocupan espacio como malignidad. Por tanto, los estados trombofilicos hereditarios se
conocen como los principales factores de riesgo. El embarazo y el puerperio, al ser estados hipercoagulables,
se pueden asociar al sindrome de Budd-Chiari, sin embargo, la prevalencia reportada en la literatura es muy
variable dependiendo de la poblacién estudiada. En Colombia no hay estudios de incidencia o prevalencia de
la enfermedad; existen varios reportes de caso, pero no relacionados con el embarazo. Reportamos el caso
de una paciente, que 12 semanas posparto presentd un sindrome de Budd-Chiari; ademas presentamos el
manejo ofrecido, la evolucion clinica y una revision de la literatura de los casos asociados con el embarazo.
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Abstract
Budd-Chiari syndrome is defined as obstruction of hepatic blood outflow. This obstruction can be located
anywhere from the small hepatic veins at the entrance of the inferior vena cava to the right atrium. Most
cases are primary Budd-Chiari syndrome which is caused by endoluminal thrombosis. Secondary Budd-Chiari
syndrome occurs as the result of extrinsic compression associated with space-occupying lesions such as
malignant tumors. Hereditary thrombophilic states are the main risk factors, but since pregnancy and the
puerperium are hypercoagulable states, they can be associated with Budd-Chiari syndrome. Nevertheless,
the prevalence of this type of case in the literature varies according to the population studied. There have been
no studies on the incidence or prevalence of this disease in Colombia. The small number of case reports here
have not been related to pregnancy.

We report the case of a patient who developed Budd-Chiari syndrome 12 weeks postpartum. Our report
includes management and clinical evolution as well as a review of the literature of cases associated with
pregnancy.

Keywords
Budd-Chiari syndrome, postpartum period, venous thrombosis.

© 2019 Asociaciones Colombianas de Gastroenterologia, Endoscopia digestiva, Coloproctologia y Hepatologia 297



INTRODUCCION

El sindrome de Budd-Chiari se define como la condicién
en la que el flujo venoso hepdtico se encuentra obstruido
a cualquier nivel, desde las venas hepaticas hasta el sitio de
unién con la vena cava inferior y la auricula derecha (1).
Este, a su vez, puede dividirse en primario y secundario:
primario, si la afectaciéon es vascular intraluminal, general-
mente por trombosis; o secundario, debido a una compre-
sién extrinseca del lecho venoso descrito. Se acepta que
la obstruccién secundaria a cirugfa, como el trasplante o
la reseccidn hepaticos, la cirugia cardiaca, la compresién
extrinseca o la invasién tumoral deben ser consideradas
como causas secundarias (2). Su epidemiologia a nivel
mundial es muy variable. Mientras que en paises europeos
como Dinamarca se evidencia una incidencia del 0,5 por
cada millén de habitantes-afio (3), en Japén, la prevalencia
alcanza a ser del 2,4 por millon de habitantes, con aproxi-
madamente 20 nuevos casos cada ano (4). Sus factores de
riesgo se encuentran establecidos, dentro de los cuales cabe
resaltar los sindromes mieloproliferativos, el sindrome
antifosfolipido, la hemoglobinuria paroxistica nocturna,
la hiperhomocisteinemia, la mutacion del factor V Leiden
y el gen de la protrombina (G20210A), las deficiencias de
las proteinas C y S, el embarazo, el puerperio, la pobreza
y la historia familiar (2). Particularmente, el embarazo es
un estado fisioldgico hipercoagulable en preparacién para
el parto, lo cual aumenta el riesgo de eventos tromboem-
bdlicos durante esta etapa y el posparto, con una incidencia
que es 7-10 veces mayor cuando se compara con controles
de la misma edad (S, 6). De igual manera, existe eviden-
cia clinica de que el riesgo de eventos trombéticos va mds
alla del parto, en el puerperio, con una incidencia mucho
mayor que los controles no embarazadas (7). La prevalen-
cia reportada en la literatura del sindrome de Budd-Chiari
relacionado con el embrazo y el puerperio es muy variable
(8). En este articulo reportamos el caso de un sindrome
de Budd-Chiari posparto, a través del cual resaltamos la
importancia de tener en cuenta el embarazo y el puerperio
como un factor de riesgo en este grupo de pacientes.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 14 afios, de raza negra, pro-
cedente del drea urbana de Quibdé, Chocé, quien tiene
historia de parto vértice espontdneo a término sin com-
plicaciones y anticoncepcién posparto con acetato de
medroxiprogesterona de depdsito, sin otros antecedentes
meédicos relevantes. En el segundo mes posparto inicia cua-
dro de dolor abdominal generalizado, aumento del perime-
tro abdominal e ictericia, sin embargo, no consult6 hasta un
mes después del inicio de los sintomas, cuando present6 un
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episodio de hematemesis. Al examen fisico, como hallaz-
gos relevantes, se evidenciaron ictericia en escleras, ascitis
y hepatomegalia palpable a 4 centimetros del borde costal
derecho. Se iniciaron estudios, y la endoscopia digestiva
mostrd una gastropatia hipertensiva y varices esofdgicas

Tabla 1. Resultados de laboratorio

Laboratorio Resultado Valores de referencia
ALT 11 0-35 UL
AST 27 0-35 UIL
Bilirrubina total 2,82 0,3-1 mg/dL
Bilirrubina directa 1,92 0,1-0,3 mg/dL
Fosfatasa alcalina 53 30-120 U/L
GGT 72 Hasta 40 U/L
Creatinina 0,79 <1,5 mg/dL
Sodio 140 136-145 mEq/L
Potasio 3,47 3,5-5 mEq/L
Albimina 6,1 3,5-5,5 g/dL
Leucocitos 7700 4500-11 000/mm®
Hemoglobina 9 12-16 g/dL
Hematocrito 27 36-46 %
Neutréfilos 50 % 40-70 %
Linfocitos 34 % 22-44 %
Plaquetas 238000 150 000-350 000/mm?
PT 21,1 11,1-13,1 seg
PTT 42 22,1-35,1 seg
INR 1,99 0,9-1,2
AgsHB Negativos NR
Ac-VHC No NR

reactivos

ANA Negativos Negativo
Ac-Anticardiolipinas 19G 1,5 0-15U
Ac-Anticardiolipinas IgM 13,5 0-15U
Anticoagulante Lupico <1,10 <1,10
DRWT
Ac-anti f2 glucoproteina 1 <20U <20U
IgM-IgG-IgA
Factor V de Leyden Negativo Negativo
Mutacién del gen de la Negativo Negativo
protrombina
Mutacién JAK-2 Negativo Negativo
Antitrombina I 0,9 IU/mL 0,8-1,2 IlU/mL

Ac: anticuerpo; Ac-VHC: anticuerpos contra el virus de hepatitis C; AgsHB:
antigeno de superficie virus de hepatitis B; ALT: alanina aminotransferasa;
ANA: anticuerpos antinucleares; AST: aspartato aminotransferasa;
DRVVT: Prueba de Russell; GGT: gamma glutamil transpeptidasa; IgA:
inmunoglobulina A; IgG: inmunoglobulina G; IgM: inmunoglobulina M;
INR: International Normalized Ratio; NR: no reactivo; PT: tiempo de
protombina; PTT: tiempo de tromboplastina parcial.
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grado II, las cuales se ligaron endoscépicamente. Requirié
paracentesis evacuante en dos oportunidades (5000 y 7000
mL, respectivamente), y el liquido ascitico con gradiente
de albimina elevado. El estudio Doppler de circulacién
hepética mostré ausencia de flujo a nivel de las venas supra-
hepaticas y la tomografia de abdomen mostré cambios de
hipertensién portal (circulacién colateral y ascitis), con
trombosis extensa de las venas suprahepdticas y hepatome-
galia con efecto compresivo a nivel de la vena cava (Figura
1), lo que confirmaba el diagnéstico de sindrome de Budd-
Chiari subagudo posparto. Los estudios de laboratorio se
describen en la Tabla 1. El puntaje de Rotterdam (indice
de pronéstico en Budd-Chiari) fue de 1,16, lo que la ubicé
en riesgo intermedio. Se ampliaron los estudios en busca de
una trombofilia que explicara la etiologia del cuadro clinico,

pero ninguno de estos fueron positivos. Esto confirmé la
relacion causal del puerperio como estado hipercoagulable
y el sindrome de Budd-Chiari, y se considerd probable que
el uso de medroxiprogesterona potenciara la condicién
trombotica.

La paciente se llevé a hemodinamia hepdtica y cavografia,
en donde se encontr6 una oclusion crénica total del tracto
hepético de salida con derivacion del flujo por una colateral
y un gradiente de presion venosa hepéitica (GPVH) de 22
mm Hg sin posibilidad de manejo con stent, por lo que se
colocé una derivacion portosistémica transyugular intrahe-
pética (transjugular intrahepatic portosystemic shunt, TIPS)
Viatorr de 10 x 70 mm, que requiri, ademds, una extension
proximal con stent autoexpansible de 10 x 60 mm. El control
angiogréfico revelé desaparicion de las varices, y el GPVH

Figura 1. Tomografia de abdomen y pelvis. A. Fase sin contraste, hepatomegalia. B. Fase contrastada, ausencia de flujo en vena suprahepiticas. C. Fase
contrastada, compresion de la vena cava inferior. D. Fase contrastada, ascitis.
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pos-TIPS fue de 8 mm Hg (Figura 2). Después del proce-
dimiento, la paciente inicia una mejoria clinica progresiva,
con mejoria del dolor abdominal, control de la ascitis con
terapia diurética y sin necesidad de una nueva paracentesis;
ademds, presenta descenso de las aminotransferasas y de la
bilirrubina. Es dada de alta e inicialmente se le prescribe anti-
coagulacién con heparinas de bajo peso molecular. En dos
controles ambulatorios posteriores que ha tenido la paciente
se encontrd clinicamente bien, sin ascitis, con resolucién de
la hepatomegalia, perfil hepético normal y permeabilidad del
TIPS en 2 estudios Doppler de seguimiento.

DISCUSION

El periodo posparto se encuentra asociado con un incre-
mento del riesgo de presentar eventos trombéticos (9).
A pesar de que la definicién de puerperio se encuentra
actualmente en 6 semanas posterior al alumbramiento, se
han presentado estudios que indican que existe un riesgo
elevado de presentar manifestaciones asociadas a la trom-
bosis durante el periodo de posparto, inclusive hasta las 12
semanas después del mismo (9). Diferentes estudios repor-
tan complicaciones trombéticas como infarto de miocar-

Figura 2. Implante de TIPS. A. Obstruccién completa de las venas suprahepiticas con derivacién del flujo por colaterales. B. Permeabilidad de la
vena porta y sus ramas, presencia de vérices esofégicas. C. Dilatacion con baldn del trayecto de la TIPS. D. TIPS Viatorr de 10 x 70 mm con extensién
proximal con stent autoexpansible de 10 x 60 mm, desaparicion de vérices esofégicas.
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dio, accidente cerebrovascular y tromboembolismo venoso
durante el puerperio (10-12); sin embargo, los reportes de
sindrome de Budd-Chiari relacionados con el embarazo y
el puerperio son muy variables (8). Una revision sistema-
tica reciente que reunié 120 pacientes con sindrome de
Budd-Chiari relacionados con el embarazo encontré una
prevalencia de este sindrome de 6,8 % (6). Esto ubica al
embarazo como estado hipercoagulable, con una preva-
lencia similar a otros factores de riesgo conocidos como
la mutacién del factor V Leiden, el gen de la protrombina
G20210A y otras trombofilias. Por lo tanto, cuando se estd
evaluando la etiologfa en un caso de Budd-Chiari, se debe
considerar al embarazo como un factor de riesgo.

La revision sistematica descrita reune pacientes de 20
paises, predominantemente de Asia y Europa (6). Aunque
el reporte de este caso es importante, la informacién acerca
de la prevalencia real de los factores de riesgo para Budd-
Chiari en Colombia requiere un estudio colaborativo de
los centros de referencia donde evaluamos a los pacientes
con patologias vasculares hepdticas. Existen, incluso, dife-
rencias culturales en cuanto al manejo del puerperio. En la
India, por ejemplo, donde hay reportes de prevalencia de
Budd-Chiari relacionado con el embarazo tan altos como
13,1 %, esto parece no solo estar relacionado con el estado
hipercoagulable puerperal, sino también con periodos de
reposo posparto entre 30 y 40 dias, con acceso limitado a
una buena hidratacién (13). Una creencia similar existe
todavia en Colombia, sobre todo en 4reas rurales.

La forma clinica de presentacién mds comuin de Budd-
Chiari asociado con el embarazo es aguda y por trombosis
de las venas suprahepdticas con obstruccion al tracto de
salida (14). Esta fue la presentacion del caso que estamos
reportando, aunque advertimos que, por dificultades socia-
les, la paciente consulté de manera tardia.

La mejor comprension de la enfermedad y el desarrollo
de nuevos tratamientos ha permitido modificar la historia
natural del paciente con sindrome de Budd-Chiari. El algo-
ritmo de tratamiento paso a paso validado en diferentes
cohortes (15, 16) propone, de acuerdo con la situacién de
cada paciente en particular y los hallazgos en la hemodina-
mia hepdtica, ir desde el manejo inicial con anticoagulacién,
la angioplastia o un stent con trombdlisis a la colocacion de
una TIPS o a la realizacion de un trasplante de higado en
el caso de una falla hepdtica aguda, insuficiencia hepdtica
crénica o cuando el puntaje de Rotterdam es adverso. En
el caso que reportamos, los hallazgos en hemodinamia de
una trombosis crénica, con oclusion completa del tracto de
salida, indicaron la colocacién de una TIPS; y gracias a la
disponibilidad de este dispositivo, se logr6 la descompren-
sién del tracto de salida hepdtico y la recuperacion clinica
descrita en la presentacion del caso clinico.

Finalmente, con este caso queremos resaltar que se debe
considerar al embarazo y al puerperio como estados hiper-
coagulables y factores de riesgo para eventos vasculares
hepéticos en este grupo de poblacién especifico.
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