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Caso clinico



Caso clinico
B

ENFERMEDAD ACTUAL...

O

Mujer de 36 afos, en estudio en consultas de M. Interna por descompensacién hidrdpica
(ascitis y edemas MMII) y sospecha de hepatopatia crénica (pendiente de primera visita en
Digestivo)

gue acude a urgencias por aumento del perimetro abdominal de 3 meses de evolucion de
forma progresiva, acompafado de edematizacion de MMII que tras iniciar tratamiento con
diuréticos (espironolactona y furosemida) desaparecen, persistiendo la ascitis

no clinica de insuficiencia cardiaca
diuresis conservada
no dolor abdominal ni otra clinica digestiva, deposiciones normales

no fiebre, no sudoracidn nocturna ni sd. constitucional
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ANTECEDENTES PERSONALES...

O

O

O

O

O

fumadora de medio paquete, no habito etilico, consumidora ocasional de infusiones
no drogas via parenteral, no relaciones sexuales de riesgo, no tatuajes

no AF de hepatopatia ni enf. autoinmunes

no otros antecedentes médicos ni quirurgicos

tratamiento habitual: furosemida 40 mg al dia y espironolactona 100 mg al dia

EXPLORACION FiSICA...

BEG, palidez cutaneomucosa, normohidratada, eupneica. TA 107/75, FC 96, Sat02 98%, T 36.8
ACP: Ritmica, no soplos. MVC.
No aumento de PVY

ABD: distendido, blando y depresible, hepatomegalia no dolorosa de 2 traveses de dedo sin palpar
masas. Timpdanico con matidez en flancos (ascitis grado IlI-1ll). No signos de peritonitis

No edemas en MMI|

No clinica de encefalopatia ni flapping
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ANTECEDENTES PERSO

O

EXPLORACION FiSICA

fumadora de medic
no drogas via parer
no AF de hepatopa
no otros anteceder

tratamiento habitu

BEG, palidez cutang
ACP: Ritmica, no so
No aumento de PV

ABD: distendido, bl
masas. Timpanico

No edemas en MM

No clinica de encefal

-Descompensacion de cirrosis hepatica (80%)

-Carcinomatosis peritoneal (10%)

-Otras:

- neoplasias hepaticas

- sindrome de Budd-Chiari

- enfermedad venooclusiva

- peritonitis tuberculosa

- pancreatitis aguda

- pericarditis constrictiva

- insuficiencia cardiaca congestiva
- hipotiroidismo

- tumores de ovario

- sindrome nefrético

- enteropatias perdedoras de
proteinas

- linfoma

- sindrome de malabsorcion
- hemodialisis

infusiones

al dia

6, Sat02 98%, T 36.8

aveses de dedo sin palpar
e peritonitis
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APORTA...

0 inicio de estudio en Rumania:
o virus hepatotropos (VHB, VHC, toxoplasma, VEB...) y VIH negativos
O gastroscopia: no varices gastroesofagicas ni GHTP, normal
O revision ginecoldgica: normal

“sospecha de TBC peritoneal”

o estudio en consultas MIN:

O paracentesis dx: ascitis exudativa linfocitaria sin cél malignas, ADA normal, BAAR y
cultivo de micobacterias negativos y gradiente albumina: 2

o eco-doppler: hepatopatia cronica con incipiente circulacion venosa colateral
portosistémica (territorio esplenorrenal) y ascitis

o TCTAP: hepatopatia cronica con nddulos de regeneracion, porta permeable, bazo de
caracteristicas normales, ascitis, sin otras lesiones



Gradiente albumina sangre-liquido Gradiente albumina sangre-
ascitico mayor de 1’1 liquido ascitico menor de 1’1

Caso clinico

Enfermedades hepaticas Enfermedades peritoneales
- _ -Cirrosis hepatica -Carcinomatosis peritoneal
-Hepatitis alcohdlica -Tuberculosis peritoneal
APORTA... -Enfermedad de Budd-Chiari -Poliserositis
0 inicio de estudio en Rumani -Enfermedad venooclusiva
o virus hepatotropos (VH Enferr'n‘edasles no.hepatlcas Rotl..lr.a de vusce:r.j:l o co.r.lducto
) . -Insuficiencia cardiaca -Ascitis pancreatica, biliar o
O gastroscopia: no varices _Metastasis hepaticas quilosa.
O revisién ginecolégica: n “Mixedema ) B B
-Ascitis mixta (HTP mas otra causa de Alteracion de la presidn
o" H
sospecha de TBC peritc formacién de ascitis) oncética

-Sindrome nefrdtico
-Enteropatia pierde proteinas
o estudio en consultas MIN:
O paracentesis dx: ascitis exuaativa nniocidrid sin cer mangndas, AUA Nnormdl, bAAR y
cultivo de micobacterias negativos y gradiente albumina: 2

o eco-doppler: hepatopatia cronica con incipiente circulacion venosa colateral
portosistémica (territorio esplenorrenal) y ascitis

o TCTAP: hepatopatia cronica con nddulos de regeneracion, porta permeable, bazo de
caracteristicas normales, ascitis, sin otras lesiones
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SE SOLICITA...

Pruebas de laboratorio:

o Analitica de sangre: Hb 11, L 9300, N 77.5%, plaquetas 27000, 1Q 77%, glucosa 101, Na 134,
K 3.8, BilT 0.87, GPT 21, urea 27.3, Cr 0.64, ProtT 7.4, amilasa 31, PCR 9.1

0 Orina: normal

0 Serologias viricas: negativas

o Marcadores tumorales: normales salvo Ca 125 702 (IC ginecologia: descarta patologia)
0 Anticuerpos: ANA 1/640, antiLKM y AMA negativos, IgGM 202

o ISTy ferritina, alfa-1-antitripsina y ceruloplasmina normales

o Liquido ascitico: ProtT 3.6, hematies 2453, leucos 5860, PMN 62% (PMN corregidos por
liguido hematico: 3553), compatible con PBE
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SE SOLICITA...

Pruebas de imagen:

0 Rx torax: sin datos de TBC previa, no DP. Rx abdomen: centralizacion de asas por ascitis

o TCabdominopélvico: gran hepatomegalia con realce heterogéneo, aparentemente debido a
alt. perfusion, ausencia de visualizacion de las vv. suprahepaticas con eje esplenoportal
permeable y compresion de v. cava inferior. Bazo normal. Ascitis a tension. Resto normal...
todo ellos sugestivo de sd. Budd Chiari agudo

o RM hepatica dinamica con estudio vascular: hepatomegalia de contornos mamelonados
con patrén heterogéneo en la intensidad de la sefial, ascitis, estudio vascular compatible con
sd. Budd Chiari

Estudio hematoloégico: factor V de Leyden positivo heterocigoto, resto normal (anticoagulante
lUpico, anticardiolipina IgG e IgM, glucoproteina | IgG e IgM, Factor II, antritrombina 88%)

“ SINDROME DE BUDD-CHIARI. HEPATOPATIA CRONICA CHILD PUGH B7. MELD 8. PBE.”




ECOGRAFIA DOPPLER
e

0 Suele establecer el diagnéstico y es la técnica de
eleccién inicial.

0 En la fase aguda, ausencia de visualizacion de
venas suprahepdticas, parénquima hipoecogénico,
vias colaterales intrahepdticas y disminucién del
flujo portal con flujo hepatéfugo.

0 En la fase crénica, hipertrofia de lI6bulo caudado,
con atrofia subsegmentaria.
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TC/RM
N

0 Se recomienda confirmar el diagndstico mediante otra
prueba de imagen como TC o RMN, que ayudardn
ademds a descartar procesos neoformativos.

0 En fase aguda se observa hepatomegalia con
hipoatenuacion difusa del parénquima, ascitis y
visualizacién del trombo.

0 En TC dindmico , captacion parcheada del medio de
contraste.

0 En casos crénicos se observa hipertrofia del [6bulo
caudado y ndédulos regenerativos.
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RM hepdtico dindmica con estudio

vascular




FASE ARTERIAL FASE PORTAL







FLEBOGRAFIA
e

0 Permite delimitar el nivel exacto de la obstruccién y
muestras colaterales hepdticas con un patrdn tipico
en tela de arana.

0 Por si solo la incapacidad para canular la vena
suprahepdtica no es considerado diagndstico de
sindrome de Budd-Chiari, pero en manos
experimentadas es de alta sospecha.
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TRATAMIENTO...

o Tratamiento antibiotico para PBE (cefotaxima = pipetazo 2 tigecilina =2 tigeciclina +
meropenem) = resolucion PBE

o Diuréticos (espironolactonay furosemida) = mejoria ascitis y edemas en MMII

o Anticoagulacion (bemiparina + acenocumarol...) 2 acenocumarol (INR: 2-3)

o ALALTA

o dieta hiposddica estricta, espironolactona 100 mg al dia, furosemida 40 mg al dia, norfloxacino
400 mg al dia, lactulosa, acenocumarol, lorazepam

O Seremite a H. La Fe para valoracién de tratamiento vascular (shunt portosistémico) +/- preTHO

EVOLUCION...

o En H. La Fe se realiza TIPS sin incidencias comprobandose permeabilidad posterior con ecodoppler

o Mejoria de la ascitis de forma importante



Repaso teorico



SD. BUDD-CHIARI. DEFINICION
e

o Conjunto de manifestaciones derivadas de la obstruccion no tumoral del flujo venoso
hepatico, independientemente del nivel de la obstruccidén (desde vénulas hepaticas hasta la
entrada de VCl en AD).

- Se excluyen:

- Enf. Cardioldgicas que dificultan el retorno venoso
- Sd. de obstruccion sinusoidal

ETIOLOGIA

o Occidente: mas frecuente trombosis de las venas suprahepaticas

o Oriente y Africa: obstruccion de la vena cava inferior a nivel suprahepatico

Gravedad determinada por:
-N?2 venas afectadas
-Velocidad de instauracion

Tendencia natural: episodios de trombosis separados en el tiempo con progresivo deterioro del
drenaje hepatico y empeoramiento del cuadro clinico.




FACTORES ETIOLOGICOS

I
ALTERACIONES HEMATOLOGICAS

o Sindromes mieloproliferativos

Hemoglobinuria paroxistica nocturna

En 1 de cada 3 pacientes
no se identifica la causa

Sindrome antifosfolipido

Déficit de antitrombina, proteina C
y proteina S

o Mutacion del Factor V Leiden

OTROS FACTORES
0 Embarazo (3er trimestre)
ACO

o
0 Enf. Inflamatorias crdnicas (CU, Enf. Behget...)
0

Lesiones ocupantes de espacio (compresion extrinseca)






Sindromes mieloproliferativos

I
0 Prevalencia 30-50%

0 Policitemia Vera (53%)

1 Trombocitemia esencial (25%)
0 Mielofibrosis primaria (7%)

0 Otros (15%)

0 Hiperesplenismo secundario a HTP y
esplenomegalia pueden enmascarar la evidencia

en SP.
1 Mutacion JAK-2 de rutina



Estados de Hipercoagulabilidad
]
0 Mutacién del Factor V de Leiden (25%)
0 Mutaciéon del gen de la protrombina
0 Sindrome antifosfolipido
0 Deficiencia de antitrombina I

0 Deficiencia de proteina Cy S
0 HPN



Mutacidén del Factor V Leiden
—
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Factor lb

Plaqueta

Proteina S

Proteina C Activada Proteina C Activada
PCA PCA

Proteina € Proteina €
[ Trombina | Trombina
Trombomodulina Trombomodulina

Normal Anormal

Mutacion en el gen del factor V, sustituyéndose una arginina por glutamina en
el aminodcido 506, un punto importante de unién de la PC activada.



MANIFESTACIONES CLINICAS

ASINTOMATICO INSUFICIENCIA HEPATICA FULMINANTE

* 1/3 casos: Triada clasica
Dolor abdominal + hepatomegalia + ascitis

*Sintomas de Hipertersion portal (+ frecuente)
Ascitis, PBE, Sd. Hepatorrenal, HDA por varices

* Si asocia Trombosis de la V. cava inferior
Circulacion colateral cava-cava y Sd. Nefrdtico

* Derrame pleural

La clinica se correlaciona
con la velocidad de instauracion

y con la extensidn de la

\ obstruccion al flujo venoso /



DIAGNOSTICO

HALLAZGOS ANALITICOS
AUMENTO \
- +++ FA DISMINUCION El hallazgo de plaguetas normales
_Br (discretamente) -T. Protrombina o elevadas nos debe hacer
- Transaminasas - Albumina sospechar la existencia de un SMP
Cr subyacente
-PCR
Proteinas
elevadas en
DIAGNOSTICO RADIOLOGICO liquido ascitico

-Eco-doppler abdominal
- TC/RM hepatico
- Cateterismo de venas suprahepdticas




TRATAMIENTO

1.  Tratamiento médico

- Complicaciones de la HTP

- Ascitis: diuréticos, paracentesis evacuadora

- Varices esofagogastricas: profilaxis con betabloqueantes, +/- tratamiento
endoscopico

- Anticoagulacidén

- Control de la enf. Trombofilica subyacente (en caso de existir)

2.  Correccion de la obstruccion al flujo

- Angioplastia percutdnea (si estenosis corta de la VSH, +/- stent)

- Tratamiento derivativo portosistémico (si signos de HTP)
- ELECCCION: TIPS (con prétesis recubierta)
- Shunt quirurgico (si TIPS no es posible)

3.  Trasplante hepatico

- Fracaso de TIPS
- Enf. hepatica terminal




Mutacion Factor V Leiden. Tratamiento
I

0 Prevenir la propagacién del trombo

O Anticoagulacidn siempre que no exista contraindicacién
inmediata

‘Suspender

HBPM
‘INR 2-3

®HBPM+

Antagonistas
vitamina K



TIPS (Transyugular Intrahepatic

Portosistemic Shun’rt
—

0 El tratamiento de eleccion es la realizacidon de un
tratamiento derivativo con TIPS (Derivacion

portocava transyugular percutdnea) que permite
mejorar la congestion hepdtica.

01 Presenta menor morbimortalidad que los
procedimientos quirurgicos abiertos.




Transjugular Intrahepatic Portosystemic
Shunt
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Control ecogrdfico
B

0 El TIPs normofuncionante presenta un flujo portal
hepatdpeto, de al menos 35 cm/s.

0 Siendo la velocidad intrastent de al menos 90 cm/s.
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0 Las complicaciones detectadas ecogrdficamente
incluyen:

- Oclusién de la endoprétesis.

- Velocidad de flujo lenta, menor de 60 cm/s,
sugestiva de estenosis.

- Reaparicién de ascitis, varices o vena umbilical
recanalizada.



Gracilas



