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El sindrome de Budd-Chiari (SBC) es un proceso
infrecuente de presentacién clinica heterogénea, que estd
ocasionado por la obstruccién del flujo venoso de salida del
higado, y se asocia en nuestro medio con una enfermedad
protrombética en mds del 75% de los casos.

La ecografia Doppler color (EDC) se ha convertido en la
principal herramienta en el diagndstico y el seguimiento de
estos pacientes. Los hallazgos mds significativos son la falta
de visualizacién de las venas suprahepiticas, la presencia de
circulacién colateral y la visualizacién de la vena caudada.
Actualmente, se considera el SBC como una enfermedad
dindmica que puede cursar en forma de brotes. Asi pues, es
posible la presentacion en forma de SBC subclinico con
afectacion de una sola vena o una parte de ella o, de forma
muy insidiosa, con una abundante circulacion colateral que
suple la obstruccién, hasta un SBC fulminante con trombosis
de las 3 venas e hipertensién portal muy grave.

Puntos clave

El SBC es una enfermedad vascular difusa, del
higado. En un 10-20% de los casos hay trombosis
portal hiliar, que es un signo de mal pronéstico.

El diagnéstico por ecografia Doppler color del SBC
g implica, necesariamente, la falta de visualizaciéon de
una o mas venas suprahepaticas, lo que habitualmente se
asocia con la presencia de circulacion colateral.

La presencia de circulacién colateral o de vena
g caudada no son, por si solas, diagnésticas de SBC,
aunque si muy caracteristicas.

Cerca de la mitad de pacientes desarrollaran nédulos

que suelen ser hipervasculares y multiples, algunos
en forma de hiperplasia nodular focal regenerativa, y que
constituyen un problema clinico, ya que su
comportamiento en las pruebas de imagen es similar al del
carcinoma hepatocelular.
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En 1846, Georges Budd describié una inflamacién de las
venas suprahepdticas en 3 pacientes y, posteriormente, en
1899, Chiari presentd, de forma mds extensa, los hallazgos
clinicos y necrépsicos de esta enfermedad, comunicando
una endoflebitis del oszium de las venas suprahepiticas!. Ac-
tualmente, el SBC se define como la obstruccién del flujo
venoso de salida del higado, a la altura del lobulillo (vena
centrolobulillar) o, mis frecuentemente, en las venas supra-
hepéticaszﬁ.

El sindrome de Budd-Chiari puede ser primario o secunda-
rio. El primario consiste en una enfermedad endoluminal, ya
sea endoflebitis, trombosis 0 membranas®®. En Japén y en los
paises orientales, el SBC estd frecuentemente causado por la
presencia de membranas en la vena cava, y muchos autores lo
consideran una entidad patolégica diferente, ya que su etiolo-
gfa, curso clinico y pronéstico son diferentes®. Ademis, la en-
fermedad por membranas se asocia con una mayor incidencia
de carcinoma hepatocelular, hecho que no se observa en la
forma occidental. En nuestro medio, se afectan fundamental-
mente las venas hepdticas y se demuestra una enfermedad
protrombética en mas del 75% de los casos”S.

E1 SBC secundario frecuentemente se asocia con hipernefro-
mas con invasién de la vena cava, con sarcomas de cava o con
tumores hepdticos muy agresivosg. Aunque el hepatoma inva-
de con cierta frecuencia una vena hepética, no suele producir
un SBC clinico.

Es importante considerar que la afectacién de las venas supra-
hepiticas varfa en extensién y gravedad entre ellas y que, por
tanto, no se trata de un fenémeno estético, sino que puede cur-
sar en forma de brotes, en cada uno de los cuales puede variar
la extension, el grado y el nimero de venas trombosadas, lo
que determina el tipo de presentacién y su gravedad“’s'lo.
Aunque la venografia fue la prueba de eleccién en el diag-
néstico de este sindrome, la EDC se ha convertido en la prin-
cipal herramienta de diagnéstico y seguimiento de estos pa-
cientes tanto por su disponibilidad como por su escasa
agresividad y su alta rentabilidad diagnéstica (tabla 1). Por
otra parte, la EDC permite obtener informacién morfolégica
y hemodindmica en los 2 niveles de afectacién de esta enti-
dad, parénquima y sistema vascular hepdtico. En la tabla 1 se
resumen los signos ecogréficos del SBC.



Figura 1. Sindrome de Budd-Chiari en fase
subaguda: notese el aspecto congestivo del parénquima
con ausencia casi total de vasos y zona ecogénica

dishomogeénea (flechas).

Cambios morfolégicos

La EDC permite observar cambios morfolégicos inespecificos,
como hepatomegalia y estructura dishomogénea, alternando zo-
nas hipoecoicas e hiperecoicas en fase aguda (fig. 1). En casos
crénicos, es posible apreciar dreas de atrofia segmentarias (p. €j.,
de 16bulo hepitico derecho [LHD] o segmento 4), asi como un
parénquima muy heterogéneo similar al observado en la cirrosis.
El 16bulo caudado estd hipertrofiado en la mayoria de pacientes
(80%), lo que se relaciona con la preservacion de la vena cauda-
da. En algunos casos, la hipertrofia es tan marcada que compri-
me la vena cava, y puede ocasionar deterioro hemodindmico.

Nédulos de regeneracién

En estudios autépsicos se ha evidenciado que el 70% de los pa-
cientes desarrollan nédulos de regeneracién similares a la hiper-
plasia nodular focal (HNF)M. El uso habitual de técnicas de
imagen en el seguimiento de estos pacientes ha dado lugar a un
aumento en su deteccién. Se hipotetiza que en el origen de estos
nédulos estd una disminucién del flujo venoso portal que causa
isquemia hepdtica con la subsiguiente elevacién de los factores de
crecimiento hepiticos que estimulan la neoformacién arterial®3.
Estos nédulos son multiples, generalmente menores de 5 cm,
isoecoicos o ligeramente hiperecoicos con halo hipoecoico y li-
mites imprecisos (fig. 2). En el estudio Doppler color son hi-
pervasculares con vasos radiales y periféricos con un patrén si-
milar al visto en la hiperplasia nodular focal (fig. 3). Su
comportamiento en la tomografia computarizada (T'C) o reso-
nancia magnética (RM) es similar, y son hipervasculares en fa-
se arterial, lo que hace que puedan ser dificiles de distinguir del
carcinoma hepatocelular. Aunque a veces se comportan hi-
pointensos en T2 y no suelen tener un lavado portal ripido (a
diferencia del carcinoma hepatocelular), existe suficiente super-
posicién de hallazgos para que no puedan ser diferenciados con

seguridadu’M.
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D=8,6 mm +-D=12,7 mm

Figura 2. Se observan varios nddulos caracteristicos,
isoecoicos y de limites imprecisos (delimitados por las
marcas del caliper). La ascitis que rodea el higado
permite observar unos contornos ligeramente irregulares.

Figura 3. Se observa un nddulo ecogénico
hipervascularizado (flechas) usando Doppler color (en
este caso power Doppler o Doppler energia).

Venas suprahepdticas y cava

Para que se pueda realizar el diagnéstico ecogrifico de SBC, es
necesario demostrar la afectacién de una o mds venas suprahe-
piticas. Es frecuente que una o més venas suprahepiticas no se
visualicen de forma total o parcial, aunque esto, en si mismo,
no es un signo especifico, ya que en higados cirréticos o con es-
teatosis avanzada ocurre a menudo. Asi pues, es necesario com-
plementar el estudio con Doppler color y con Doppler pulsa-
do, que demostrarin la ausencia o presencia de flujo. En casos
agudos o subagudos es posible ver la ocupacién de la luz de la
vena por un trombo con o sin la presencia de una banda eco-
génica que sustituye la luz de la vena y obedece a endoflebitis
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o fibrosis (fig. 4). A veces, se observa la sustitucion de la vena
por otra tortuosa o fragmentaria.

Por tanto, para realizar el diagnéstico de SBC es necesaria la
existencia de uno de los hallazgos antes citados, teniendo en
cuenta que puede no haber correlacién clinica, sobre todo en
casos donde sélo existe afectacién de una vena.

El papel de la trombosis como causa principal de la obstruc-
cién no estd claro, ya que en explantes hepiticos es frecuen-
te encontrar engrosamiento subendotelial compatible con

Figura 4. Se observan 2 lineas ecogénicas (flechas) en
relacion con la trombosis, probablemente cronica, de
las venas suprahepdticas media y derecha.

Figura 5. Fotografia ampliada, donde observamos
varias lineas hipoecoicas (flechas) que representan
pequerios vasos de distribucion andrquica y que se
relacionan entre ellos (spider-web).
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endoflebitis primaria, lo que explicaria la falta de visualiza-
ci6én de la vena o la imagen lineal ecogénica sustituyendo la
vena normal®>.

Existen varios trabajos que indican que una alteracién en la
morfologia de la onda Doppler puede ser indicativa de SBC.
No obstante, se trata de un hallazgo muy inespecifico que pue-
de aparecer en varias enfermedades como la esteatosis, la hepa-
titis crénica activa y la cirrosis.

La vena cava se afecta raramente en nuestro medio (10%).

Circulacién colateral

La fisiopatologia del SBC estd basada en el bloqueo del drena-
je venoso hepitico. La sangre portal debe encontrar otros ca-
minos para salir del higado en un intento de descomprimir el
parénquima hepdtico. Estas vias incluyen colaterales extrahe-
piticas portosistémicas y colaterales intrahepdticas. La identi-
ficacién de colaterales venosos intrahepdticos es muy indicati-
va de SBC, aunque, muy excepcionalmente, se han descrito
vasos similares en pacientes con hernia diafragmitica y enfer-

medad de Rendu-Osler?®.

Colaterales intrahepdticas venovenosas.

a) Vasos spider-web (en tela de arafia). Este término se us, ini-
cialmente, en la descripcién de los hallazgos angiograficos de
SBC y se caracteriza por la existencia de pequefios vasos co-
laterales de distribucién andrquica (fig. 5), muchas veces s6lo
visualizables mediante el color.

) Colaterales venovenosos: son vasos curvilineos (fig. 6) que
no siguen ninguna direccién habitual, a veces, sin conexién

Tabla 1. Hallazgos eco-Doppler color en el sindrome
de Budd-Chiari

Vasos hepéticos:

Vena suprahepdtica filiforme sin flujo®

Vena suprahepética ocupada por frombo®

No se visualiza una o mds venas suprahepdticas

Cordén fibroso que sustituye la vena suprahepética®
Flujo invertido (vena bicolor)® en una vena suprahepdtica
Trombosis de la vena porta o de la cava

Flujo hepatofugal en la vena porta

Circulacién colateral®

Vasos curvilineos: serpiginosos que pueden drenar la cava
Circulacién capsular

Vasos tipo spider-web

Shunts portocava esponténeos

Lébulo caudado

Hipertrofia de I6bulo caudado
Vena caudada > 3 mm¢
Parénquima hepatico

Areas heferogénecs

Mltiples nédulos isoecoicos hipervasculares

9Patognomébnico.

Muy caracteristicos, aunque hay otras enfermedades que pueden causar
alteraciones similares.

Patognoménico en ausencia de insuficiencia cardiaca.



Figura 6. Varias estructuras venosas (flecha) de
morfologia curvilinea, en “S”, caracteristicas de esta
enfermedad.

evidente con otros vasos. Podemos encontrarlas en medio del
parénquima, en el dmbito capsular o subcapsular, o drenando
directamente la vena cava (fig. 7).

¢) Uniones entre venas hepdticas: puede observarse desde ve-
nas ocluidas hacia sus vecinas permeables. En este caso, el flu-
jo en la vena ocluida es invertido, lo que origina el fenémeno
de “venas bicolor” (el fragmento permeable de la vena oclui-
da se acerca al transductor, mientras que la vena normal enla-
zada a ella se aleja). También podemos ver pequefias venas
neoformadas que recogen la sangre de un l6bulo y conectan a
una vena suprahepitica permeable (fig. 8).

Cortocircuitos porfocava. Se trata del circuito hemodinidmico
mds interesante, ya que imita, de forma natural, las opciones
terapéuticas (ya sean derivaciones quirtirgicas o percutineas).

Colaterales intra-extrabepdticas. E1 hallazgo mds frecuente
consiste en vasos de trayecto sinuoso, arciforme, que, frecuen-
temente, drenan la vena cava. Cuando existe una vena cauda-
da prominente, puede recibir circulacién colateral procedente
del LHD16-18,

De acuerdo con nuestra experiencia, los pacientes que evolu-
cionan favorablemente con tratamiento médico desarrollan
mids circulacién colateral que los que requieren tratamiento
derivativo.

Vena caudada

El 16bulo caudado es el Gnico segmento que tiene un drena-
je propio y directo a la vena cava inferior en forma de una
vena unica (87%). Este hecho tiene importancia, ya que, con
cierta frecuencia, esta vena estd preservada, mientras que el
resto estdn afectadas, lo que podria estar en relacién con su
corto trayecto. En estos casos, el drenaje global del higado
puede estar preservado a través de esta vena, que recibe co-
laterales de ambos lébulos, lo que hace que tanto el 16bulo
caudado como su vena se encuentren hipertrofiados (figs. 9
y 10).

La vena caudada esta dilatada en el 50% de pacientes. La pre-
sencia de una vena caudada de = 3 mm es un signo diagnds-
tico de SBC en ausencia de insuficiencia cardiacal®20.
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Figura 7. Imagen de Doppler color que permite
valorar la permeabilidad del vaso, la direccion de la
sangre y la morfologia de la onda: la flecha seniala 2
venas curvilineas en azul, que indican que la sangre
se aleja del transductor y que van a drenar a la vena
cava inferior (VC). A la izquierda se observa el
espectro de la onda Doppler que muestra un flujo
venoso hepatofugal.

Figura 8. Miiltiples estructuras venosas en rojo
(flechas), que representan pequerias venas
neoformadas que recogen la sangre de lobulo hepdtico
derecho y se dirigen a la vena suprabepdtica media
que estd en azul (se aleja del transductor).

Vena porta

En fase aguda o subaguda, el flujo es hepatofugal debido a la
hiperpresién o hepatofugal en la porta derecha con salida del
higado a través de una vena umbilical repermeabilizada.
Estudios recientes demuestran que en el SBC existe una afec-
tacién concomitante del sistema venoso portal. Tanaka estudié
15 higados procedentes de explantes y encontré enfermedad
portal en todos ellos. Once de 14 mostraban fibrosis intimal
que afectaba a ramas portales grandes, aunque la presencia de
obstruccién avanzada sélo se observé en 23. En general, pue-
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Figura 9. Hipertrofia del caudado con una gran
estructura venosa 073(/%1), de 1,33 cm, que es una
vena caudada muy dilatada.

Figura 10. Venas neoformadas desde el lobulo hepdtico
derecho (flechas) y que van a drenar a la vena

caudada (VC) en el mismo paciente que la figura 9.

de observarse trombosis portal hiliar en el 10% (fig. 11) de los

casos, lo que constituye un indice de mal prondstico.

CONCLUSION

La EDC es una técnica ampliamente disponible,
barata y segura, que permite una excelente
evaluacién del parénquima, asi como del sistema
vascular hepdtico para planificar un tratamiento
derivativo. Las dificultades diagndsticas estin
relacionadas con el hébito corporal del paciente,
que puede dificultar un estudio completo y con la
caracterizacién de lesiones focales. En estas
situaciones, la resonancia magnética es la técnica de
eleccién para completar el estudio.
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Figura 11. E/ Doppler color nos permite objetivar la
interrupcion de la vena porta en el hilio (flecha) en

un sindrome de Budd-Chiari subagudo.
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