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Rezumat

Sindromul Budd-Chiari reprezinta obstructia venelor hepatice
datoratd cel mai frecvent invaziei unei tumori cu origine
primitiva hepatici. Prezentidm cazul unui pacient de 68 de ani,
aflat in evidenta medicald de 10 ani cu diagnosticul de cirozi
hepatica etanolica clasa Child A, internat in urgenta pentru
hematemeza si melend. Examenul clinic si bilantul de labora-
tor evidentiaza semne de ciroza hepatici decompensatd mixt si
anemie severa. Ecografia abdominala a relevat ficat cirotic cu
semne de hipertensiune portala si dezvoltare nodulara multi-
focala la nivelul lobului drept ce invadeazi ramul drept al
portei, canalul hepatic drept si vena hepaticd dreapta cu
extensie la nivelul venei cave inferioare. La endoscopia diges-
tivd superioard s-au pus in evidenta varice esofagiene de grad IV
cu stigmate de singerare recentd (s-a efectuat scleroterapie)
alaturi de varice gastrice si un aspect de gastropatie hiper-
tensiva. Particularitatea cazului consta in complicatiile invazive
extinse ale hepatocarcinomului cu deosebire in sistemul vascu-
lar venos suprahepatic si cav inferior care definesc sindromul
Budd-Chiari (hipertensiune portald de cauzi posthepatici
supraadaugatd celei prehepatice si intrahepatce), celelalte
invazii in sistemul port si ciile biliare fiind mult mai frecvente.

Cuvinte cheie: sindrom Budd-Chiari, carcinom hepatocelular,
cirozd hepatica, hipertensiune portald, vene suprahepatice,
vena cava inferioard

Corespondentd:  Dr. Elena Gologan
Strada Insula verde Nr. 23, loc. Valea Lupului,
cod 707410, Jud. lasi, Romania

E-mail: elenagologan2007@yahoo.com

Abstract
Budd-Chiari Syndrome — case presentation

The Budd-Chiari syndrome represents the obstruction of
hepatic veins usually due to a hepatocarcinoma. We present
the case of a 68 year old patient, in medical evidence for ten
years with a Child A ethanolic liver cirrhosis, who was
admitted in emergency for hematemesis and melena. Clinical
examination and the laboratory findings at the admittance
revealed signs of decompensated cirrhosis and severe anemia.
Ultrasound examination showed a cirrhotic liver with portal
hypertension signs and a multinodular mass in the right lobe
of the liver with portal, biliary and right hepatic vein invasions
extended to inferior caval vein. In upper digestive endoscopy
stage IV esophageal varices were evidenced with signs of
recent bleeding (sclerotherapy was performed) along with
gastric varices and portal gastropathy. The particularity of the
case consists in the invasive complications of the hepatocarci-
noma regarding hepatic and inferior caval veins wich defines
the Budd-Chiari syndrome (posthepatic portal hypertension
added to the intrahepatic and prehepatic ones), the invasions
of the biliary tract and portal vein being more frequent.

Key words: Budd-Chiari syndrome, hepatocarcinoma, cirrhosis,
portal hypertension, hepatic veins, inferior cava vein

Prezentarea cazului

Pacientul F.G. in vdrstd de 68 de ani, pensionar, fost agricultor,
nefumdtor, consumator cronic de etanol, aflat in evidenta
Institutului de Gastroenterologie si Hepatologie din lasi de 10
ani cu diagnosticul de cirozd hepatica etanolicd compensatd
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(clasa Child A) si un diabet zaharat tip 2 insulino-tratat se
adreseazd in regim de urgentd pentru hematemezd si melend,
survenite fdrd un factor declansator evident cu doud saptamani
anterior interndrii, urmate de instalarea unei astenii marcate
cu inadaptare i dispnee la eforturi minime.

Pacientul nu a prezentat in cei 10 ani de evolutie nici un
episod de decompensare vasculard sau parenchimatoasd si
este sevrat la etanol din momentul diagnosticului.
Monitorizarea pacientului in decursul celor 10 ani a constat
in examen clinic si ecografie abdominald efectuate la inter-
vale de 6 luni precum i o endoscopie digestivd superioard o
datd la 3 ani. La ultimul control (cu 5 luni inaintea prezentei
adresdri) pacientul prezenta ecografic un ficat nodular de tip
cirotic, semne usoare de hipertensiune portald si absenta
ascitei iar endoscopic varice esofagiene de grad I. Diabetul
zaharat de tip 2 insulino-tratat a fost in marea majoritate a
timpului echilibrat.

Examenul clinic obiectiv la internare a evidentiat un
pacient palid, icteric, cu ascitd in cantitate mare, circulatie
venoasd colaterald de tip porto-cav, edeme declive, stabil
hemodinamic (TA=110/75 mmHg, puls 76/min), cu melend
veche la tuseul rectal si semne fruste de encefalopatie hepaticd.
Nu s-au putut obtine date clinice cu privire la ficat si splind
datoritd ascitei in cantitate mare. Dupd paracentezd (diagnos-
ticd si de evacuare) s-a putut constata o hepatomegalie impor-
tantd, durd, neregulatd si dureroasd precum i o splenomegalie
de gradul 3.

Hematologic se constatd o pancitopenie cu predominanta
anemiei (Hb = 5 g%) si a trombocitopeniei (TR = 29.000
/mmc).

Explordrile biochimice au relevat sindrom hepatocitolitic,
colestatic si hepatopriv sever dar si o hiperglicemie moderatd
fard cetozd.

La aceastd etapd stadializarea cirozei hepatice a fost
Child C.

Ecografia abdominald a relevat: ascitd, ficat cirotic, fond
pe care s-a constatat o dezvoltare nodulard multifocald la
nivelul lobului drept (segmentul VIII cu extensie in segmentul
V) cu diametrul de 40 mm (Fig. 1, 2) iar in lobul sting
hepatic (segment 1V) un alt nodul mai mic. Formatiunea
dezvoltatd la nivelul lobului drept hepatic realiza invazie in
ramul drept al portei, in canalul hepatic drept si in vena
hepaticd dreaptd (Fig. 3, 4) cu extensie la nivelul venei cave
inferioare (Fig. 5, 6).

Aceastd invazie vasculard avea semnal Doppler ceea ce
a calificat-o ca invazie tumorald si nu trombozd asociatd. In
plus s-au constatat adenopatii abdominale regionale, semne
de hipertensiune portald importantd, splenomegalie gradul
3, cavernom splenic, colecist cu peretii mult ingrosati si
contur dublu, specific hipertensiunii portale. Endoscopia
digestivd superioard a permis evidentierea de varice
esofagiene gradul IV cu stigmate de sdngerare recentd
(Fig. 7), varice gastrice si un aspect de gastropatie hiper-
tensivd.

Computer-tomografia cu contrast a confirmat suspiciunea
ecograficd de hepatocarcinom multicentric cu invazie portald,
canalard si suprahepaticd (extensivd in cava inferioard)

Nodul hepatic cu aspect de tumord malignd primitivd,
ascitd (aspect ecografic)

Figura 1.

Hepatocarcinom, trombozd de vend suprahepaticd
mijlocie cu extensie in vena cavd inferioara (aspect
ecogrdfic)

Figura 2.

dezvoltat pe fond de cirozd hepaticd, adenopatiile regionale,
semnele de hipertensiune portald, si a identificat in plus
adenopatii mediastinale (Fig. 8-12).

Alfa feto-proteina a avut valori semnificativ crescute.

Examenul lichidului de ascitd a evidentiat un transsudat.

Diagnosticul final al acestui caz a fost: hepatocarcinom
stadiul IV cu invazie portald, canalard si suprahepaticd,
sindrom Budd-Chiari, adenopatii abdominale si mediastinale,
cirozd hepatica etanolica Child C decompensatd mixt,
hipertensiune portald mixtd: prehepaticd, intrahepaticd si
posthepaticd, varice esofagiene si gastrice, gastropatie
hipertensivd, hemoragie digestivd superioard variceald,
anemie secundard, encefalopatie hepaticd stadiul I, hiper-
splenism hematologic pancitopenic, diabet zaharat tip 2
insulinotratat.



Figura 5-6.  Figura nr. 5,6 Trombozd de vena cavd inferioard (aspect ecografic)

Figura 8. Hepatocarcinom cu localizare centro-parenchimatoasd
de lob drept (aspect CT)

Figura 7. Varice esofagiene voluminoase (aspect endoscopic)
S
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Figura 9. Invazia portald (aspect CT)

S-a efectuat scleroterapia endoscopicd a varicelor
esofagiene, tratament de sustinere, tratamentul fenomenelor
de encefalopatie hepaticd cu Lactulozd si Rifaximind,
profilaxia resangerdrilor cu Propranolol si Pantoprazol.

Datoritd extensiei vasculare si canalare, a adenopatiilor la
distantd precum si prezentei fenomenelor de insuficientd
hepaticd si encefalopatie nu s-a recomandat terapie radicald
chirurgicald sau abordare interventionald si nici chimio-
terapie, urmadnd ca pacientul sd fie supravegheat la intervale de
timp scurte (3 sdptamani - o lund).

Particularitatea cazului constd in complicatiile invazive
extinse ale hepatocarcinomului, cu deosebire in sistemul
vascular venos suprahepatic si cav inferior care definesc
sindromul Budd-Chiari (hipertensiune portald de cauzd
posthepaticd), celelalte invazii in sistemul port si cdile
biliare fiind mult mai frecvente. Aparitia acestor tromboze
poate determina sau agrava o hipertensiune portald pre-
existentd.

Discutii

Sindromul Budd-Chiari (SBC) sau boala veno-ocluziva
hepatica reprezinta obstructia drenajului venos hepatic. Acesta
se clasificd in SBC primitiv cand obstructia este de origine
venoasd (endoluminald sau parietald) si SBC secundar cand se
datoreazi unui material de origine extravasculari sau compre-
siei extrinseci (1).

Blocarea completd sau partiald a circulatiei venoase
hepatice determind o hepatopatie congestivd prin cresterea
presiunii sinusoidale caracterizatd prin hepatomegalie,
hipertensiune portald, ascitd, etc. Secundar se produce
scaderea perfuziei hepatice, iar mai tarziu poate apdrea fibrozi
centronodulara si regenerare sub forma de hiperplazie nodulari
focald (2).

SBC este o afectiune rari, potential fatala, fara relatie cu
sexul sau rasa. Este mai frecvent in decada a treia si a patra

Figura 11. Trombozd de vena cava inferioara, portiunea inalta
(aspect CT)

Figura 12. Adenopatii mediastinale (aspect CT)



de viata (pentru cel primitiv).

Triada clinica clasica se compune din durere abdominala,
ascitd si hepatomegalie, insid este nespecifici si necesitd
suspiciune din partea clinicianului. Sunt descrise 4 forme
clinice (3,4):

- forma asimptomatici — diagnosticatd intAmplator sau cu

prilejul unor teste de laborator hepatice modificate;

- forma acutd — este rard, produce insuficienta hepatica
in céteva zile si apare prin obstructia simultana a 3
vene suprahepatice in absenta unei afectiuni hepatice
subiacente; tabloul clinic este zgomotos iar biologic se
constatd hepatocitolizd importanta, colestaza si adesea
insuficientd renals;

- forma cronicid se caracterizeaza printr-un dimorfism
hepatic accentuat, reteaua venoasa colaterald este bine
dezvoltatd, pacientii sunt denutriti, prezintd ascit,
hepatocitoliza moderatd; insuficienta hepatici este
rareori severd; pana la 15% din cazuri se complicd cu
hemoragie digestiva superioard si pana la 50% dezvolta
insuficientd renali;

- forma subacuta - cu debut sub 2 luni, contine cel putin
un element de SBC acut si cel putin unul de SBC
cronic; prognosticul este mai putin favorabil ca in forma
cronica.

Cauzele cele mai frecvente ale SBC sunt urmitoarele

(1,5):

- afectiuni hematologice (policitemia rubra vera, hemo-
globinuria nocturnd paroxistici, sindroame mielo-
proliferative, sindromul anticorpilor antifosfolipidici,
trombocitoza esentiald);

- diateze trombotice mostenite (deficienta de proteina C,
deficienta de proteina S, deficienta de antitrombina III,
deficienta de factor V Leiden);

- infectii cronice (chistul hidatic, aspergiloza, abcesul
amoebic, sifilisul, tuberculoza);

- afectiuni inflamatorii cronice (boala Bechcet, boala
intestinala inflamatorie, sarcoidoza, lupusul eritematos
sistemic, sindromul Sjogren, boala mixtd de tesut
conjunctiv;

- tumori (carcinomul hepatocelular, leiomiosarcomul,
tumora Wilms, mixomul atrial drept).

De asemenea, folosirea de contraceptive orale, sarcina si

starea post-partum au fost asociate cu sindromul Budd-Chiari.

Diagnosticul SBC trebuie suspectat in urmétoarele
circumstante (6):

- aparitia simultand de ascitd, hepatomegalie si dureri

abdominale in etajul superior;

- prezenta unei ascite cu caracter refractar in contrast cu
testele hepatice putin modificate;

- prezenta unei afectdri hepatice la cei cunoscuti cu
afectiuni pro-trombogene;

- insuficienta hepatica fulminanti cu hepatomegalie si
ascita;

- in orice afectiune hepatica cronici rdmasi neexplicata.

Pentru diagnostic sunt de obicei suficiente testele ne-
invazive. Ecografia abdominald poate pune in evidenti
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prezenta de material solid in lumenul vascular, de obicei cu
caracter obstructiv si dilatare in amonte, circulatie venoasa
colaterala cu flux venos stagnant sau inversat in ecografie
Doppler-color. (7) Semne indirecte pot fi hipertrofia de lob
caudat, prezenta unui parenchim hepatic intens heterogen,
nevizualizarea venelor hepatice. Examinarea computer-tomo-
grafica si rezonanta magnetica pot aduce date suplimentare cu
privire la circulatia colaterala intrahepaticd, starea venei cave
inferioare, cercetarea cauzelor de SBC secundar (8). Alte
exploriri pot fi venografia hepatica (9,10), iar in cazurile de
suspiciune a obstructiei venelor mici punctia biopsie hepatica.
Aspectul regisit in acest caz este de congestie venoasi
important, atrofie celulara centro-lobulara si posibil trombi in
venulele hepatice terminale.

Tratamentul vizeaza eradicarea sau controlul cauzei, pre-
ventia trombozelor venoase si restabilirea drenajului venos
hepatic.

Preventia altor tromboze venoase este justificati la bolnavii
cu o afectiune pro-trombogena identificati. Aceasta se
realizeazd cu heparina cu greutate moleculard joasa si apoi cu
antagonisi de vitamina K (INR intre 2 si 3). (11)

Repermeabilizarea venoasi se poate face prin angioplastie
percutand transluminald cu sau fard tromboliza farmacologica
si este indicatd in obstructia venelor mari. (12). Efectuarea
unei derivatii porto-sistemice este un alt mijloc terapeutic.
Aceasta se poate realiza fie chirurgical (anastomoze latero-
laterale, mezocave, cu sau fird grefon venos), fie prin TIPSS
(sunt porto-sistemic trans-jugular), metodd de preferat avand
complicatii imediate si la distanta mai mici si rate mai scazute
de retrombozare. (13,14).

In fine, transplantul hepatic poate fi o solutie la pacientii
nonresponsivi la tratament sau cei cu afectiuni hepatice
subiacente, insa cu o rata de complicatii hemoragice si trom-
botice usor mai mari ca in cazul altor indicatii. (15).

Prognosticul s-a ameliorat net in ultimii ani, ins cifrele
sunt foarte variate si depind mult de afectiunea subiacenti si
de un tratament specializat multidisciplinar. Factori prog-
nostici independenti sunt varsta, scorul Child-Pugh, prezenta
unei ascite refractare si formele acute de boala. (16).

Concluzii

1. Aparitia unei hipertensiuni portale acute sau
agravarea rapida a uneia preexistente trebuie sa ridice
suspiciunea de sindrom Budd-Chiari.

2. In particular, cand o evolutie nefavorabila la un
pacient cirotic cunoscut care a fost supravegheat de-a
lungul timpului se consuma cu accentuarea brusca a
hipertensiunii portale se impune suspicionarea dez-
voltarii unui hepatocarcinom cu invazii sau tromboze
vasculare care pot interesa atat sistemul port (cel mai
frecvent), cat si sistemul venos suprahepatic si chiar
vena cava inferioard (mai rar).

3. Invaziile vasculare ale hepatocarcinomului limiteazi
mult tratamentele radicale si accelereaza complicatiile
hipertensiunii portale.
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