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RESUMO

A sindrome de Budd-Chiari (SBC) é definida como obstrugdo do fluxo venoso
hepatico em qualquer nivel de pequenas veias hepaticas até a jungao da veia cava
inferior e o atrio direito, exceto doenca hepética veno-oclusiva e disturbios cardiacos.
Varias trombofilias sdo usualmente encontradas em um paciente com SBC, sendo a
doenca mieloproliferativa primaria a principal. O diagnostico da SBC deve ser
suspeitado sempre que o paciente apresentar simultaneamente ascite,
hepatomegalia e dor abdominal superior e apds a exclusao de alcoolismo, hepatite
viral crénica B ou C, auto-imunidade, sobrecarga de ferro, doenga de Wilson e
deficiéncia de alfa-1-antitripsina em pacientes com doenga hepatica cronica. O
diagnéstico s6 é estabelecido mediante a demonstragao da obstrugdo da via de
saida venosa por diversas modalidades de imagem como ultra-som com doppler,
ressonancia magnética, tomografia computadorizada e venografia. O tratamento &
baseado em experiéncias de centro de referéncia, uma vez que ainda nao foram
desenvolvidos ensaios clinicos randomizados a longo prazo. A abordagem
terapéutica para a SBC é diversa, e deve ser adaptada para a gravidade da doenca.
As modalidades de tratamento incluem terapia precoce com anticoagulantes,
intervencdo angioplastica percutanea, shunt portosistémico  intra-hepatico
transjugular (TIPS), shunt portossistémico cirtrgico e transplante hepatico. A SBC €
uma doenga rara, que se nao for diagnosticada e tratada precocemente podera
evoluir com prognéstico grave. Até agora, nao se tem padronizado protocolo de
manejo dos pacientes com suspeita da SBC, necessitando de trabalhos cientificos
sobre o assunto. Foi realizado um estudo descritivo composto por uma revisao
bibliografica, realizada através de artigos cientificos recentemente publicados sobre

SBC, utilizando como base de dados o PubMed.

Palavras-chave: sindrome de Budd-Chiari: trombose; trombofilia; hepatopatia;
revisao
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1. INTRODUGAO

A sindrome de Budd-Chiari (SBC) é definida como obstrugéo do fluxo venoso
hepatico em qualquer nivel de pequenas veias hepaticas até a juncgao da veia cava
inferior e o atrio direito, independentemente da causa da obstrucéo, exceto doenca

hepética veno-oclusiva e disturbios cardiacos’.

Doenca veno-oclusiva, ou sindrome de obstrugao sinusoidal, € uma obstrugdo nao
trombética dos sinuséides ou da veia hepatica central devido a lesdo da parede
sinusoidal, ocorrendo quase que exclusivamente em associagéao com transplante de

medula éssea, devido a administracao de agentes toxicos '

A SBC é considerada primaria quando a obstrugdo do trato de saida venoso
hepatico é resultado de uma lesao venosa endoluminal (trombose, endoflebite) e
secundaria quando a obstrugéo se da pela presenga de materiais nao originados do
sistema venoso no limen (tumor maligno ou massa parasitarias invadindo o [imen)
ou por compressao extrinseca por um tumor vizinho (abscessos, cistos benignos ou

tumores soélidos malignos) .

Ja & reconhecido que varias trombofilias sdo usualmente encontradas em um
paciente com SBC. Vérios estudos mostram que a doenc¢a mieloproliferativa primaria

corresponde a principal desordem trombofilica relacionada a SBC?,

Uma vez que varias etiologias sdo encontradas em pelo menos 25% do pacientes, a
identificacdo de uma Unica causa nao deve impedir investigagéo de outros fatores

etiolégicos .

A apresentacao clinica da SBC depende da extensao e da velocidade de oclusao da
veia hepatica e do desenvolvimento de uma circulacao colateral para

descompressao dos sinusoides hepaticos .

Nao existe atualmente um consenso sobre a classificacdo de severidade da doenga
e duracdo da doenga (aguda, subaguda e cronica). Para ser clinicamente dutil, tal

classificacdo deve ser baseada em fatores que influenciam prognoéstico. A



estratificacdo puramente descritiva para a gravidade da doenca deve ser utilizada

em estudos clinicos, até que uma classificagao de prognostico seja validada %

O diagnéstico da SBC deve ser suspeitado nas seguintes circunstancias: (a) sempre
que o paciente apresentar simultaneamente ascite, hepatomegalia e dor abdominal
superior; (b) pacientes com sinais de doencga hepatica crénica, que apresenta uma
ascite intratavel contrastada com uma pequena alteragdo da funcdo hepatica, (c)
sempre que a doenga hepatica é documentada em um paciente que apresenta uma
desordem trombética; (d) sempre que a insuficiéncia hepatica fulminante esta
associada com hepatomegalia e ascite (e) apos a exclusdo de alcoolismo, hepatite
viral crénica B ou C, auto-imunidade, sobrecarga de ferro, doenca de Wilson e
deficiéncia de alfa-1-antitripsina em pacientes com doenga hepatica cronica. Essas
circunstancias, embora sugestivas, ndo séo suficientes para fazer o diagnéstico da
SBC, o qual sé é estabelecido mediante a demonstra¢ao de obstrucao da via de

saida venosa .

Na pratica clinica, diversas modalidades de imagem estao disponiveis para a
investigacdo da anatomia vascular hepatica: ultra-som com dopler, ressonancia
magnética, tomografia computadorizada e venografia '. A primeira linha de
investigagao deve ser o ultra-som combinados com Doppler que tem um diagnéstico
com sensibilidade de mais de 75% '2*4. As veias hepaticas desprovidas de sinal de
fluxo, circulagcdo hepatica venosa colateral, uma aparéncia de teia aranha
normalmente localizados nas proximidades dos éstios da veia hepatica e fluxo
estagnado, invertido ou turbulento podem ser indicativos da sindrome de Budd-

Chiari .

O tratamento é baseado em experiéncias de centro de referéncia, uma vez que
ainda nao foram desenvolvidos ensaios clinicos randomizados a longo prazo°. A

abordagem terapéutica para a SBC é diversa, e deve ser adaptada para a gravidade
da doenga .

O reconhecimento imediato e o tratamento de causas subjacentes sao
recomendados. O inicio precoce da terapia com anticoagulantes deve ser realizado

independente da identificagdo de uma desordem pré-trombética subjacente®.



Um terco dos pacientes apresentam estenose de curto tamanho nas veias hepaticas
ou na veia cava inferior, sendo necessario uma busca ativa para identificagao e

intervencao angioplastica percutanea apropriada quando necessario”.

Os pacientes com ascite, hemorragia por varizes ou sinais de insuficiéncia hepatica
devem ser acompanhados de perto. Aqueles que apesar do tratamento nao
melhoram ou desenvolvem complicacbes graves ou recorrentes, principalmente
ascite refrataria, devem ser considerados para colocagao de shunt portosistémico

intra-hepatico transjugular (TIPS) ou shunt portosistémico cirurgico k.

Cerca de 10%-20% dos pacientes nao respondem a nenhuma das terapias
propostas anteriormente, sendo o transplante hepatico a op¢ao remanescente '

1.1 OBJETIVOS

1.1.1 Objetivo Geral

Realizar uma revisao bibliografica de artigos recentes sobre o assunto.

1.1.2 Objetivos Especificos

Realizar revisao bibliografica atualizada sobre SBC para obter dados recentes sobre

método diagnostico, manejo terapéutico e progndstico.

1.2 JUSTIFICATIVA

A SBC é uma doenca rara, que se nao for diagnosticada e tratada precocemente

podera evoluir com prognostico grave.

Até agora, ndo se tem padronizado protocolo de manejo dos pacientes com suspeita

da SBC, necessitando de trabalhos cientificos sobre o assunto.



2. METODOLOGIA

Estudo descritivo composto por revisao bibliografica.

Os artigos para realizagao da revisdo bibliografica foram escolhidos mediante
pesquisa no Pubmed com o termo “Budd-Chiari Syndrome” no titulo do artigo,
limitado a trabalhos do tipo revisao bibliografica nos ultimos 10 anos. Dos 54
resultados encontrados, foram selecionados 20 artigos de revistas como New
england Journal of Medicine, Journal of Hepatology, European Journal of

Gastroenterology e Hepatology, entre outros.

A pesquisa bibliografica prolongou-se durante a realizagdo do trabalho, sendo
utilizado ainda o livro Gastrointestinal and Liver Disease: pathophysiology, diagnosis
e management e dois artigos das revistas Clin J Am Soc Nephrol (2009) e Clinical

Nephrology (2010) para complementacao do assunto.



3. SINDROME DE BUDD-CHIARI
3.1 MARCO HISTORICO E DEFINICAO

Em 1845, George Budd, um clinico britanico, descreveu a triade classica de dor
abdominal, hepatomegalia e ascite. Em 1899, Hans Chiari, patologista austriaco,
descreveu as alteragoes histopatolégicas de “endoflebite obliterante das veias

hepaticas”, que hoje & conhecida como Sindrome de Budd-Chiari ®"®,

No passado, o termo SBC era usado para designar varias entidades®. Entretanto,
recentemente, o Grupo Europeu para Estudo de Doengas Hepaticas Vasculares
definiu, em um consenso de especialistas no assunto, a SBC como a obstrugao do
fluxo venoso hepatico em qualquer nivel, das pequenas veias hepaticas até a juncao
da veia cava inferior e o atrio direito, independentemente da causa da obstrugao. A
obstrucdo do fluxo causada por doenca hepéatica veno-oclusiva e disturbios

cardiacos sao excluidas dessa definigdo’.

A doenca veno-oclusiva, ou sindrome de obstrucao sinusoidal, € uma obstrugéo nao
trombética dos sinusdides ou da veia hepatica central por edema subendotelial
devido a lesao da parede sinusoidal, ocorrendo quase que exclusivamente em
associagdo com transplante de medula 6ssea, devido a administracado de agentes
toxicos. Uma vez que a obstrugdo das veias hepaticas menores sem 0O envolvimento
das veias hepaticas maiores esta incluida na definicao de SBC, a bidpsia hepatica €

necessaria para a diferenciagcao de doenca veno-oclusiva'®.
3.2 EPIDEMIOLOGIA

Dados epidemiolégicos disponiveis sdo escassos. A prevaléncia da SBC apresenta

diferengas geograficas, temporais e demograficas®.

A SBC parece ser rara no Japao e na Franga, a incidéncia estimada nesses paises
na década de 80 foi de 0,2 casos por milhdo de habitantes por ano, enquanto a

prevaléncia estimada foi de 2 casos por milhdo de habitantes. Entretanto, no Nepal
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a doenca aparenta ser pelo menos dez vezes mais comum e representa uma das

principais causas de admissao por doenga hepatica 38

No Ocidente, a maioria dos pacientes sdo mulheres jovens. Ja na Asia, a doenca
acomete principalmente adultos jovens de ambos os sexos. Dados recentes de uma
coorte Europeia indicou uma mudanga demografica, com aumento de casos
proporcionais em homem e aumento da idade no momento do diagnostico, sendo a

relacao de homem: mulher proxima a um e a idade média de 45 anos>”®.
3.3 PATOGENESE

A obstrucio de duas ou trés veias hepaticas principais produz duas mudancgas
hemodinamicas: o aumento da pressao sinusoidal e a redugéo do fluxo sinusoidal®,
O resultado dessas mudancgas ¢ a dilatagdo sinusoidal e aumento da filtragao
intersticial. O fluido intersticial passa pela capsula hepatica, quando € excedido a
capacidade de drenagem linfatica. Assim ocorre congestdo hepatica, dor no
quadrante superior e ascite. O aumento da presséo portal e a redugéo da perfusao
hepatica pela veia porta levam a hipdxia e danos aos hepatoécitos. Dentro de
algumas semanas apés obstrugao, a fibrose se desenvolve predominantemente na
area centrolobular. Dentro de alguns meses nédulos de regeneracao podem ser
vistos predominantemente na area periportal. Durante o curso da doenca pode
ocorrer fibrose progressiva, hiperplasia dos nodulos regenerativos e cirrose 8 A
possibilidade de transformagado maligna dos noédulos regenerativos € um risco

tedrico incerto +&1°,

O lobo caudado que tem drenagem venosa direta para veia cava inferior,
geralmente sofre hipertrofia compensatoria. A hipertrofia do lobo caudado €
encontrada em metade dos casos e pode causar estenose da veia cava inferior. A

obstrugdo da veia cava inferior esta presente em 10-20% dos casos e pode estar
relacionada a estase do fluxo sanguineo e desordens trombofilicas ®°.

As trés principais caracteristicas da sindrome sao congestao, perda de hepatdcitos

e fibrose, ocorrendo principalmente na area centrolobular’.
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Mecanismos naturais podem compensar a redugao da perfuséo. Esses mecanismos
incluem: (1) aumento do fluxo arterial, (2) aumento da pressao portal, (3)
redistribuicao do fluxo portal de areas onde o fluxo estd obstruido para areas com
fluxo preservado, (4) desenvolvimento de circulagao colateral venosa®. As colaterais

podem ter um curso intra ou extra hepatico®.
3.4 CLASSIFICACAO

Atualmente, nao existe uma classificagdo padronizada para a SBC. Varias
classificacoes tém sido propostas baseadas na etiologia, localizagao da oclusao

venosa ou apresentagdes clinicas e morfolégicas’ ''.

A SBC é considerada primaria quando a obstrugdo do trato de saida venoso
hepético é resultado de uma lesao venosa endoluminal (trombose, endoflebite) e
secundaria quando a obstrugado se da pela presenca de materiais nao originados do
sistema venoso no limen (tumor maligno ou massas parasitarias invadindo o limen)
ou por compressao extrinseca por um tumor vizinho (abscessos, cistos benignos ou

malignos tumores sélidos) 7.

De acordo com o sitio de obstrucéo do fluxo hepatico sua localizagao pode ser em

veias hepaticas menores, veias hepéticas maiores, VCl e obstrugao combinada’.

Sitio de obstrucao Definicdo

Veias hepaticas menores Veias nao claramente visualizadas em venografia hepatica e USG;
Veias central, intercalada e interlobular

Veias hepaticas maiores Veias visualizadas em venografia hepatica e USG; ramos
segmentares da veia hepatica geralmente s&o incluidos

Veia cava inferior Segmento da veia cava inferior entre a jungdo da veia hepatica
direita, média e esquerda até a jungéo da VCI no atrio direito.

Obstrugao combinada Obstrucao combinada de veia hepatica maior e VCI

Tabela 1- Classificagéo pelo sitio de obstrugdo da SBC'.

A classificagao clinica patologica de Langlet demonstrou um valor prognéstico, a
qual divide os pacientes em ftrés categorias: tipo | - apenas lesdes agudas,
correspondendo & instalagéo da obstrugao do fluxo hepatico, tipo Il - apenas lesdes

crénicas, correspondendo a sequelas de uma obstrucao hepatica prévia; tipo IlI-
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lesao aguda sobreposta a lesdes cronicas. A distribuicao na populagéo € de 7% tipo
|, 45% tipo 11,48% tipo lll. Pacientes com tipo | apresentam melhor prognoéstico e
pacientes do tipo Ill tem o pior ’.

A SBC pode ser classificada de acordo com a duragéo (aguda, subaguda e crénica)

e de gravidade (fulminante e nao fulminante) .

Nzo existe atualmente um consenso sobre a classificagdo de severidade da doenca
e duracao da doenga (aguda, subaguda e crénica). Para ser clinicamente util, tal
classificacao deve ser baseada em fatores que influenciam prognostico. A
estratificagdo puramente descritiva para a gravidade da doenca deve ser utilizada

em estudos clinicos, até que uma classificagao de prognéstico seja validada L
3.5 ETIOLOGIA

E necessaria a combinagio de uma ou mais disordens trombogénicas associadas a
fatores predisponentes para formagdo de trombose venosa, particularmente
trombose na veia hepatica®. Pelo menos um fator hereditario ou adquirido pode ser
identificado em 75% dos pacientes (Tabela 1)*>°. A desordem predisponente pode
aparecer ap6s o diagnéstico de SBC®.

A trombose intravascular primaria é a principal causa de obstrugao. Varios estudos
mostram que a doenga mieloproliferativa primaria corresponde a principal desordem
trombofilica relacionada a SBC, sendo identificada em 20% dos casos, podendo
aumentar para 45% a 53% quando incluidas doencas mieloproliferativas ocultas ou

latentes®.

Convencionalmente o diagnoéstico de doenga mieloproliferativa requer o
preenchimento de varios critérios. incluindo elevacdo da contagem das ceélulas
vermelhas ou plaquetas. Na forma oculta, as alteragdes no sangue periférico nao
sdo caracteristicas®, devido ao hiperesplenismo, deficiéncia de ferro e hemodiluigao
5 mas as células progenitoras da medula éssea apresentam alteragdes sugestivas
de doenca mieloproliferativa, a formagao espontanea de colbnias eritroides

ocorrendo quando elas sdo cultivadas sem adicao de eritropoetina 8. A formagao
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de coldnias eritrocitarias endoégenas pode ser visualizada em 87% dos pacientes
com a SBC idiopatica, sugerindo que a maioria dos pacientes com SBC sem causa

aparente apresente doenga mieloproliferativa®.

A policitemia vera é responsavel por 10-40% dos casos da SBC, enquanto a

trombocitopenia essencial e mielofibrose sao menos prevalentes™ °.

Causas comuns
Estados de hipercoagulobilidade
Geneticos
Transtornos trombofilicos
- Deficiencia antitrombina Il
- Deficiéncia proteina S
- Deficiencia proteina C
- Mutacgéo fator V de Leiden
- Mutagdo da protrombina
Adquiridos
Doengas mieloproliferativas

Causas incomuns
Invasao tumoral
- Hepatocarcinoma
- Carcinoma de células renais
- Carcinoma adrenal
Miscelania
- Aspergilose
- Doenca de Behget
- Membrana VCI
- Trauma

- Doenga inflamatoria intestinal

- Policitemia vera

- Trombocitopenia essencial

- Mielofibrose
Hemoglobinuria paroxistica noturna
Sindrome Antifosfolipeo
Cancer

Gravidez

Tabela 2 - Causas de sindrome de Budd-Chiari’.

A mutagao no fator V de Leiden, a sindrome antifosfolipede e a mutagao no gene da
protombina G20210A s&o as outras causas mais comuns de SBC®. A mutacgéao no
fator V de Leiden induz um estado de resisténcia a ativacéo da proteina C. Ocorre
em 25-30% dos casos de trombose da veia cava inferior ou hepatica®. Essa mutacao

esta presente na maioria dos casos de gravidez e uso de anticoncepcionais orais % 4

A deficiéncia de antitrombina, proteina C ou proteina S que antecedem a doenca
hepatica podem ser dificeis diagnosticar em pacientes com disfuncao hepatica

devido a trombose da veia hepatica, porque a producao dessas proteinas ¢ feita
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pelo figado. Estudos em familiares sdo necessarios para provar a origem hereditaria.

A deficiéncia de proteina C é a desordem mais comum com prevaléncia de 25%".

Uma vez que varias etiologias sdo encontradas em pelo menos 25% do pacientes, a
identificagdo de uma Unica causa nao deve impedir investigagao de outros fatores

etiologicos %8,

Na maioria dos casos, o fator local responsével pela ocorréncia de trombose das
veias hepaticas ndo pode ser determinado, entretanto o fator predisponente pode

ser reconhecido em mais de 90% dos casos com investigagido adequada &

Carcinoma hepatocelular, adenocarcinoma renal, adenocarcinoma adrenal
hemangiosarcoma hepatico primario, hemangiotelioma epitelioide, sarcoma da VCl,
mixoma atrial direito e doenga hidatica alveolar podem causar SBC pela invasao do
fluxo venoso. Cistos e abscessos parasitarios € ndo parasitarios também podem
comprimir o fluxo. SBC pode ocorrer seguido de trauma abdominal, tanto por
compressao por hematoma intrahepatico ou por herniagao do figado atraves de

uma ruptura diafragméticag.
3.6 MANIFESTACOES CLINICAS

A maioria dos pacientes apresenta hepatomegalia, dor no quadrante superior direito

e ascite 3710,

A apresentacao clinica da SBC depende da extensao e da velocidade de oclusao da
veia hepatica e do desenvolvimento de uma circulacdo colateral para

descompressao dos sinusdides hepaticos #2347,

SBC assintomatica ocorre em 15 a 20% dos casos, sendo a auséncia de sintomas

fortemente associada a uma vasta rede de veias colaterais 459

Doencas cardiacas como regurgitacao tricuspide, pericardite constrictiva e mixoma
atrial direito podem apresentar manifestagoes indistinguiveis da SBC, mas um

exame fisico cuidadoso pode descartar essas doencas 48



15

Frequentemente pacientes recebem diagnéstico de colecistite por causa da
combinacdo de dor abdominal e um exame ultrassonografico mostrando
espessamento da parede da vesicula biliar. Geralmente esses pacientes sao

submetidos a colecistectomia'’.
3.6.1 Forma Fulminante

E uma forma clinica infrequente (menos de 5%), que pode aparecer quando a
obstrugdo é rapida e extensa, produzindo uma intensa necrose hepatica. Nao &
necessariamente uma manifestagéo inicial da SBC, podendo ocorrer em paciente
em tratamento inadequado, sofrendo fendémenos de retrombose das veias
hepaticas'?. A forma fulminante & definida pelo desenvolvimento de encefalopatia

dentro de 8 semanas da instalagéo da ictericia’.

Ocorre mais freqiientemente em mulheres com hipercoagulabilidade durante a
gravidez, os pacientes se apresentam com intensa e subita dor abdominal com
vémitos, acentuada hepatomegalia, ictericia, ascite, elevacdo marcante de
transaminases (geralmente maior que 1000 U/ml), com rapida deteorizagado da

func@o hepatica resultando em encefalopatia a faléncia renal™.

3.6.2 Forma Aguda

A forma aguda apresenta uma instalagao rapida, ascite intratavel e sintomas de

curta duracao. Nessa forma, a circulagéo colateral nao se desenvolve ’.

Ocorre em 20 a 30% dos casos, os sinais e sintomas se desenvolvem dentrode 1 a
2 meses e incluem dor abdominal, hepatomegalia dolorosa e ascite, mas sem
encefalopatia. Geralmente o nivel sérico de bilirrubinas & menor que 5 mg/dl e os

niveis séricos de transaminases elevam-se 2 a 3 vezes acima do normal’'®.

3.6.3 Forma Subaguda

Essa é a forma mais frequente de apresentagao 312 O quadro clinico de dor

abdominal, ascite, hepatomegalia, aumento das transaminases, hiperbilirrubinemia
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e queda do tempo de atividade da protrombina se desenvolvem em um periodo
mais prolongado, que pode oscilar entre tres a seis meses. Nesses pacientes
podem-se observar sinais de hipertensdo portal como esplenomegalia e varizes
esofagicas'>. O dano hepatocelular é minimo devido o desenvolvimento de veias
colaterais hepaticas e portais’. Sinais e sintomas se desenvolvem em 3 a 6

meses ',
3.6.4 Forma Cronica

Nessa forma a sintomatologia é dificilmente distinguida dos sintomas de outros tipos
de cirrose com hipertensao portal. O dado clinico mais caracteristico € uma ascite
rica em proteinas, de dificil controle. Nessa fase, a biépsia hepatica evidencia um
parénquima com importante alteragao da estrutura por traves de fibrose que unem

as veias centrolobulares (cirrose invertida)'.
3.7 DIAGNOSTICO

O diagnéstico da SBC deve ser suspeitado nas seguintes circunstancias: (a) sempre
que o paciente apresentar simultaneamente ascite, hepatomegalia e dor abdominal
superior; (b) pacientes com sinais de doenca hepatica crbnica, que apresenta uma
ascite intratavel contrastada com uma pequena alteragao da fungdo hepatica, (c)
sempre que a doenga hepatica é documentada em um paciente que apresenta uma
desordem trombética; (d) sempre que a insuficiéncia hepatica fulminante esta
associada com hepatomegalia e ascite (€) apés a exclus&o de alcoolismo, hepatite
viral crénica B ou C, auto-imunidade, sobrecarga de ferro, doenga de Wilson e
deficiéncia de alfa-1-antitripsina em pacientes com doenga hepatica cronica. Essas
circunstancias, embora sugestivas, néo sado suficientes para fazer o diagnéstico da
SBC, o qual s6 é estabelecido mediante a demonstracao de obstrucédo da via de

saida venosa &

Os exames radiolégicos desempenham um papel importante na avaliagdo de um
paciente suspeita de BCS. De fato, em recomendacbes do consenso atual, o exame
radiolégico é suficiente para fazer um diagnéstico da SBC. A bibépsia hepatica é

necessaria somente se o exame radiolégico & inconclusivo'.
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As modalidades radioldgicas de imagem s&@o a ultra-sonografia, tomografia
computadorizada, ressonancia nuclear magneética, exames de medicina nuclear e
venografia hepatica’ ™.

Os achados de imagem de Budd-Chiari sdo variaveis e dependem do estagio da

doenca (isto &, aguda ou crénica)'.

3.7.1 Ultrassonografia (USG)

A primeira linha de investigagéo deve ser o USG combinado com Doppler que tem

um diagnostico com sensibilidade de mais de 75%" 24812

No figado normal, as veias hepaticas direita, esquerdas e médias podem ser
claramente visualizadas. As veias hepaticas esquerda e media normalmente se
unem e drenam para a VC| separadamente da veia hepatica direita. A USG com

doppler demonstra o fluxo nessas veias para o atrio direito'”.

Imagem das veias hepaticas sem sinal de fluxo e com aparéncia de teia de aranha,
circulacao colateral e fluxo estagnado, reverso ou turbulento sao indicativos de SBC.
Veias hepaticas no visualizadas ou tortuosas sao comuns, mas nao sao achados
sonograficos especificos da SBC, podendo ser observados na cirrose avangada

811,14

causada por outras etiologias Veias colaterais intra-hepaticas ou

subcapsulares sado achados ultrassonograficos de boa sensibilidade, presentes em

até 80% dos casos® .

14,16 Além da veia

A hipertrofia do lobo caudado também pode ser observada
hepatica principal, a veia hepatica direita inferior e a veia do lobo caudado sao duas
veias que devem ser examinadas durante a avaliagcdo ultrasonografica. A veia
hepatica inferior direita constitui a principal drenagem venosa da area posteroinferior
direita do figado, estando presente em 18% da populagdo normal. Essa veia
aumenta de tamanho e se torna a principal drenagem venosa do lobo direito nos
pacientes com oclusé@o da veia hepatica direita. A drenagem do lobo caudado via
veia do lobo caudado é preservada na SBC. Essa veia pode ser observada em 50%
dos pacientes com SBC'' e se igual ou maior que 3 mm de diametro sugere a

SBC‘H ,15.
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3.7.2 Tomografia Computadorizada (TC)

A TC deve ser realizada como uma modalidade de imagem de segunda linha,
10, 11,14

evidenciando alteragdes morfolégicas e de perfusao hepatica
Veias hepaticas ndo visualizadas sao sugestivas de SBC, mas os resultados falso-
positivos podem ocorrer em 50% dos casos. Nefropatia por contraste iodados pode

ocorrer®,

Na forma aguda de SBC, a morfologia do figado & geralmente normal, podendo
apresentar aspecto heterogéneo. A oclusdo das veias hepaticas e a ascite sao
achados tipicos. A trombose das veias hepaticas sao hipoatenuantes, e a veia cava
& comprimida pelo aumento do lobo caudado. Ascite e esplenomegalia estao

geralmente presentes ">,

Na sindrome de Budd-Chiari subaguda ou cronica, o contraste na TC € util para
descrever as regides de hipoperfusao do parénquima hepatico. As vezes, a Unica
pista para o diagnostico da SBC sao veias colaterais intra-hepaticas volumosas sem
ascite ou alteragdes morfolégicas significativas. A forma cronica & também
caracterizada pelo desenvolvimento de multiplos nédulos regenerativos, que podem
ser vistos como uma resposta a uma perda focal de perfuséao portal e
hipervascularizagéo em areas com preservado fluxo venoso hepatico. Estes nédulos
sao geralmente multiplos e tém um didmetro tipico de 0.5-4.0 cm. Na TC helicoidal,
os nodulos regenerativos sdo homogéneos e hiperatenuantes na fase arterial e
ligeiramente atenuantes na fase venosa, permitindo o diagnostico diferencial do
carcinoma hepatocelular, este geralmente apresenta hiperatenuacao heterogénea
em relagdo ao figado em fase arterial e hipoatenuacao em fase sem contraste e

venosa portal '>"7.

A TC pode ser recomendada para determinar a anatomia vascular e a configuragao
hepatica, quando um desvio portossistémico transjugular intra-hepatico é

considerado®.

3.7.3 Ressonancia Nuclear Magnética (RNM)
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A RNM deve ser realizada como uma modalidade de imagem de segunda linha.
RNM nao é tao eficaz como USG para demonstrar os vasos colaterais intra-
hepaticos e nao pode mostrar a diregao de fluxo®. A RNM tem todas as vantagens
da TC em relacao ao USG com Doppler, seu uso deve ser usado com cautela em
pacientes com insuficiéncia renal, principalmente com taxa de filtragao glomerular
menor que 30 ml/min/1,73 m? uma vez que o uso do gadolineo nao pode ser
considerado mais seguro nesses pacientes'®'®. A RNM pode mostrar a trombose da

veia hepatica e avaliar a VCI, mas é mais caro do que TG

A RNM tridimensional com contraste tem sensibilidade semelhante a venografia

hepatica®.
3.7.4 Venografia Hepatica

Venografia hepatica é considerada padrdo ouro para a avaliagao das veias
hepaticas, da extensdo da trombose e das pressdes da veia cava. Cavografia
inferior deve ser realizada para demonstrar a estenose ou a ocluséo da VCI. As
desvantagens de venografia hepatica sédo dificuldade de canulagao de veias

hepaticas e a necessidade de uma quantidade consideravel de contraste iodado®.

O diagndstico de BCS ¢ confirmado por um padrao de teia de aranha na venografia
8, 14

hepatica
A venografia hepatica deve ser realizada quando a suspeita de SBC ¢ alta, mesmo
na auséncia de resultados tipicos em outras imagens radiologicas. No entanto, se o
diagnostico é determinado pelo USG, TC, ou RNM, a venografia hepatica néo é

essencial'®.

Atualmente esse método de imagem é preferencialmente usado para fornecer

parametros para abordagens terapéuticas intervencionistas'".
3.7.5 Biopsia hepatica

A bi6psia hepatica nao é necessaria para confirmar o diagnostico de SBC, mas pode
ser usada para descartar outras causas®. A biopsia hepatica & importante na

diferenciacao de SBC e doenga veno-oclusiva®.
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A biépsia hepatica geralmente traz informagoes inespecificas®. A bidpsia hepatica
mostra congestdo, perda de hepatécitos e fibrose predominantemente localizadas na
area centrolobular. A congestéo pode ser vista na insuficiéncia cardiaca e pericardite
constritiva. Fibrose perivenular pode ser encontrada também em pacientes

diabéticos ou alcoodlicos®.

O risco de sangramento do procedimento deve ser levado em consideragéo, pois
essas pacientes geralmente recebem terapia anticoagulante e trombolitica

precocementeg.
3.7.6 Diagnostico etiologico

Ap6s o diagndstico da SBC devem ser avaliados os possiveis fatores etioldgicos.
Deve ser realizado hemograma, avaliagdo do sangue periférico, determinagéo dos
fatores de coagulacdo e seus inibidores, testes genéticos para o fator V e
protrombina, determinagdo do anticorpo antifosfolipide e anticoagulante lapico e
citometria de fluxo para hemoglobinuria paroxistica noturna. A biépsia de medula
6ssea é Util para o diagnéstico de doenga mieloproliferativa primaria e determinagao
da massa celular eritrocitaria total. Se disponivel, culturas de medula, sangue
periférico ou de osso devem ser realizadas para a avaliagéo da formagao de col6nia

eritroides espontaneas, um achado sugestivo de doenga mieloproliferativa =

3.8 TRATAMENTO

A abordagem terapéutica para a SBC & diversa, e deve ser adaptada para a
gravidade da doenca'. O tratamento & baseado em experiéncias de centro de
referéncia, uma vez que ainda nao foram desenvolvidos ensaios clinicos
randomizados a longo prazo °°.

3.8.1 Doengas Subjacentes

O reconhecimento imediato e o tratamento de causas subjacentes sao

recomendados”.

3.8.2 Manejo clinico
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O manejo clinico consiste em anticoagulagao, restricao de sodio, terapia diurética e
paracentese’.

Pacientes assintomaticos devem receber tratamento para potencial doenca
subjacente. Embora baseado em evidéncia circunstancial, o inicio de terapia com
anticoagulantes deve ser considerada porque (a) estados pro-trombéticos
subjacentes frequentemente estéo presentes, (b) a melhoria recente no prognéstico
da SBC coincidiu com a utilizagdo generalizada da anticoagulagdo, (c) ndo ha
relatos de hemorragia grave, em pacientes com a sindrome que receberam
anticoagulacdo e (d) existe comprovada eficacia da anticoagulacdo em outras
formas de trombose .

Para os pacientes sintomaticos, a anticoagulagdo deve ser combinada com
diuréticos ou paracentese para ascite e com terapia farmacoldgica ou endoscépica
guando ha uma histéria de sangramento devido a hipertensao portal. Os pacientes
com ascite, hemorragia digestiva alta ou sinais de insuficiéncia hepatica deve ser

rigorosamente acompanhados ' .

Para a anticoagulacao, & recomendado o uso de heparina na fase aguda seguido
por varfarina em longo prazo’.

Uma estratégia geral para controlar a ascite inclui redugdo da ingestao diaria de
sodio para aproximadamente 60-90mEq/dia (1,5-2,0 g de sal). Pacientes com ascite
moderada podem ser tratados com diuréticos orais, como furosemida (20-40 mg/dia)
ou espironolactona (50-200 mg/dia). Pacientes com ascite de grande volume ou
ascite tensa, podem ser submetidos a paracenteses periédicas. O controle da ascite

reduzira a dor abdominal e o desconforto” '°.

O inicio precoce da terapia com anticoagulantes deve ser realizado independente da
identificacdo de uma desordem pro-tromboética subjacente’ Esse tratamento sera

suficiente em controlar a doenga hepatica em 10% dos pacientes® °.
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Infelizmente, o manejo clinico sozinho esta associado a uma mortalidade maior que

80%, tendo como principal causa de morte a faléncia hepatica'.
3.8.3 Terapia trombolitica

Nao ha nenhum consenso publicado sobre trombdlise na SBC e seu uso deve ser

individualizado®®.

Recente série de casos com reviséo da literatura realizada por Sharma concluiu que
a terapia trombolitica sistémica tem pequena eficacia e trombdlise local € mais eficaz
em trombos agudos com suboclusdo. O autor sugere que o ativador de
plasminogénio tecidual (tPA) é o agente trombolitico de escolha e que deve ser

aplicado préximo ou dentro do trombo®.

Existem algumas evidéncias de que a infus@o local de agentes tromboliticos
associada a angioplastia com colocagéo de stent estao associados a restauracao da

paténcia de veias recentemente trombosadas®'*#*'.

Terapia trombolitica € considerada em pacientes com a forma aguda de SBC,
especialmente na rara situagao em que O exame angiografico revela um trombo
recente. Uroquinase ou tPA é infundido diretamente na veia hepatica trombosada
por 24h através de um acesso transjugular ou transfemoral. Entretanto, a taxa de
sucesso & baixa com a terapia trombolitica e existe o risco de sangramento e

embolia pulmonar®'°.

A angioplastia percutdnea ou transhepatica € recomendada para os pacientes
sintomaticos que apresentam pequenas estenoses, pois pode aliviar os sintomas em
mais de 70% dos pacientes. Entretanto o risco de reestenose € alto. Em pacientes

aceintomaticos. o risco beneficio de tal intervencéo ainda é controverso® °.

3.8.4 TIPS e Shunt Portossistémico Cirargico
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Pacientes refratarios ao tratamento clinico e os pacientes com complicagées graves
ou recorrentes, principalmente ascite refrataria, devem ser considerados para a
colocacao de stent, de TIPS ou shunt portossistémica cirtrgico'.

TIPS é efetivo para descomprimir o sistema porta e leva ao controle da ascite e
melhora da funcao hepatica em curto tempo. Entretanto, apés uma meédia de 2 anos
de acompanhamento a disfuncdo do shunt foi relatada em mais da metade dos
pacientes *'°. Disfuncdo do TIPS e eventos clinicos significantes foram menos

comuns quando utilizados politetrafluroetileno (PTFE) cobrindo o stent®.

Hoje, TIPS, com stent recoberto com PTFE, tem uma importancia significativa no
manejo dos pacientes com indicacdo de shunt, podendo servir como uma terapia
definitiva naqueles pacientes que apresentam melhora apés TIPS ou uma ponte
para transplante?>. Em pacientes de alto risco, o TIPS melhora a sobrevida.
Entretanto, quando o procedimento falha e ocorre deteriorizagdo clinica o

transplante hepatico ortotépico & a ultima opgéo de tratamento na SBC®.

Os shunts cirGrgicos tém sido atualmente abandonados como uma modalidade de
tratamento da SBC®. Podem ser necessarios no pequeno numero de pacientes

refratarios ao TIPS%.
3.8.5 Transplante hepatico

O transplante hepatico é o tratamento de preferéncia para os pacientes que tem

. . o N— % [
SBC com forma fulminante, cirrose ou faléncia do shunt portossitemico .

A taxa de sobrevida em 5 anos pos transplante & maior que 95%°. A sobrevida em

10 anos & em média de 75% 2.

O reaparecimento de obstrucéo do fluxo tem sido observado de 4 meses a 7 anos
de transplante'®. A recorréncia da SBC apo6s o transplante é reportada em mais de

27% dos pacientes, podendo indicar um novo transplante’.
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Com o uso do MELD, a partir de 2002, para indicacdo de transplante hepatico,
houve uma mudanca no perfil do paciente com SBC que recebe o transplante. Isso
pode ser considerado um fator de melhora da sobrevida do paciente, uma vez que o

candidato a receber o transplante tem um menor indice de gravidade’.

Apesar do transplante hepatico teoricamente corrigir a trombofilia subjacente, a
terapia continua com anticoagulante é recomentada ap6s o transplante para todos
os pacientes, uma vez que multiplos fatores etiolégicos poderem estar presente no

paciente com SBC®.
3.9 PROGNOSTICO

O prognéstico de pacientes com SBC tém melhorado significativamente nas ultimas
décadas, o que pode ser explicado pelo diagnostico precoce, introdugéo de novas

modalidades de tratamento e uso rotineiro da terapia anticoagulante®.

Critérios utilizados no escore de Child-Pugh tém sido relatados como fatores

23 Egcores prognosticos ainda estdo sendo

prognosticos  independentes®
elaborados, sendo que esses sdo mais Uteis em estudos clinicos, ndao sendo

relevantes no manejo individual®.

Formas assintomaticas apresentam um bom prognostico. Ja nas formas
sintomaticas estima-se que 90% dos pacientes n&o tratados irao morrer em cerca
de 3 anos. A mortalidade esta relacionada a ascite refrataria, faléncia hepatica e

sangramento gastrointestinal®.
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4. CONCLUSAO

SBC é uma doenca rara, mas potencialmente fatal. E causada por obstrugao

venosa hepatica, excluindo-se causa cardiaca ou doenga veno-oclusiva.

SBC & uma doenca complexa com um amplo espectro de etiologias e
apresentagdo. Pode ser classificada em primaria e secundaria dependendo do
processo subjacente. A maioria dos casos SBC primaria sdo causados por

desordem hipercoagulabilidade subjacentes.

O diagnéstico da SBC pode ser realizado por exames de imagem. Uma abordagem
multidisciplinar no diagnéstico e no tratamento & Util.

A anticoagulacdo deve ser iniciada precocemente, quando nao houver
contraindicacdes. O uso de tromboliticos € controverso. Entretanto, a trombdlise
pode ser efetiva quando administrada locaimente juntamente com a colocagao de

stent em um trombo recente.

Atualmente TIPS, com stent recoberto com PTFE, é efetivo para descomprimir o
sistema porta, levando a uma melhora clinica e apresentando uma importante
alternativa no manejo dos pacientes com indicagéo de shunt, podendo servir como
uma terapia definitiva naqueles pacientes que apresentam melhora apés TIPS ou
uma ponte para transplante.

O transplante hepatico é o tratamento preferido na doenga descompensada.

Consensos sobre o manejo dos casos mais complexos ou dos pacientes refratarios

ao tratamento clinico estao atualmente em evolugao.
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