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Resumen

El sindrome de Budd-Chiari es producto de la obs-
truccién de las venas suprahepaticas. La invasion
vascular de las venas hepaticas por hongos es rara
y se han descrito pocos casos en la literatura. El
objetivo de este trabajo es informar el caso de un
paciente diabético que presenté una enfermedad
de instalacién subita, progresién rdpida, con ab-
domen agudo, sepsis, falla hepdtica y muerte. El
estudio de autopsia demostré aspergilosis disemi-
nada con obstruccién de las venas suprahepdticas
por el hongo y necrosis hepdtica submasiva.

Palabras clave: sindrome de Budd-Chiari, asper-
gilosis diseminada, trombosis, venas suprahepati-
cas, necrosis hepatica, México.

Introduccion

El sindrome de Budd-Chiari (SB-Ch) se caracteriza
por anormalidades estructurales y funcionales del
higado producidas por la obstruccién al flujo de
salida de la sangre venosa hepdtica. La obstruc-
cién puede localizarse desde las venas centrales
hasta la vena cava inferior y la auricula derecha.!
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Summary

Budd-Chiari syndrome is a very rare disease re-
lated to hepatic vein obstruction. Vascular inva-
sion by fungus is seldom seen and reported. Af-
ter thorough research of the literature only three
cases have been reported. We reported a case of
a diabetic patient who showed an acute and ag-
gressive disease, characterized by sepsis, acute
hepatic failure and death. Postmortem exami-
nation showed disseminated aspergillosis, mas-
sive hepatic necrosis, hepatic vein thrombosis
and venous occlusion by the fungus.

Key words: Budd-Chiari syndrome, dissemi-
nated aspergillosis, thrombosis, supra hepatic
vein, hepatic necrosis, Mexico.

La descripcidn clinica original fue mérito de Budd,
en 1845,? y Chiari, en 1899, efectud la primera des-
cripcién patoldgica.* La invasién vascular de las
venas hepdticas por hongos es rara y sélo se han
descrito 3 casos en la literatura. En este trabajo se
informa el caso de un paciente que presentd una
enfermedad aguda sugestiva de SB-Ch y en quien
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el estudio de autopsia demostré obstruccién de las
venas suprahepdticas (VS-H) por Aspergillus sp.

Presentacion del caso

Se trata de un hombre de 45 afios de edad, origi-
nario y residente de Mexicali, B. C., con historia
de diabetes mellitus de 16 afios de evolucion, al-
coholismo crénico intenso y tuberculosis pulmo-
nar diagnosticada y tratada con éxito 3 afios antes
de su ingreso. Acudi6 por un cuadro de un mes de
evolucién con disnea progresiva, dolor abdominal
difuso, aumento del perimetro abdominal, aste-
nia, diaforesis nocturna y pérdida de peso. El dia
de su ingreso manifesté disnea de reposo con in-
cremento notable del dolor abdominal. A la explo-
racion fisica se encontré con TA 110/60, frecuencia
cardiaca de 98 latidos/min, frecuencia respiratoria de
32/min, temperatura de 37.5°C. Se observd ca-
quéctico, palido y orientado en las tres esferas, con
esclerdticas ictéricas, mucosas deshidratadas, cue-
llo sin adenomegalias. En el térax se encontraron
telangiectasias en cara anterior y disminucién del
murmullo vesicular en la base derecha. El abdo-
men se detect6 globoso por liquido de ascitis, red
venosa colateral visible, hepatomegalia dolorosa
hasta fosa iliaca derecha, de superficie lisa y con-
sistencia firme. Se observo una distribucién gine-
coide del vello pubico y el tacto rectal fue normal.
Dos horas después de su ingreso, presentd pérdida
del estado de alerta con paro cardiorrespiratorio
en presencia del equipo médico, cuyos miembros
iniciaron las maniobras de reanimacién cardio-
pulmonar con buena respuesta. Se los asistié con
ventilacion mecdanica. Se realizé paracentesis y se
obtuvo un liquido de aspecto purulento.

Los exdmenes de laboratorio mostraron 8.8 g/dL
de hemoglobina, 16 320 leucocitos/dL, 1 471 UL
de deshidrogenasa lactica (valores normales de 60-
165), 0.9 g/dL de albumina, 5.2 g/dL de globuli-
nas, 362 mg/dL de glucosa, 83 mg/dL de urea, 1.7
mg/dL de creatinina, 1 564 U/L de transaminasa
glutdmica oxalacética (normal de 10-40), 391 U/L
de transaminasa gutdmica pirdvica (normal 0-40),
24/12.8 s de tiempo de protrombina, 45.5/27.2 s
de tiempo parcial de tromboplastina y anticuerpos
contra el virus de la inmunodeficiencia humana
negativos. El andlisis del liquido de ascitis mostréd
aspecto turbio, amarillo, con 2.9 g/dL de protei-
nas, 6 000 leucocitos/mm? (mononucleares 20 %, po-
limorfonucleares 80%). La tincién de Gram mostré co-
cos gramnegativos, y tincion para bacilos resistentes
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al 4cido y al alcohol negativa. La tomografia axil
computarizada abdominal mostré hepatomega-
lia importante, con lesiéon heterogénea en l6bulo
hepatico derecho de 10 x 12 cm, con bordes bien
definidos, compatible con absceso, ascitis leve y
esplenomegalia. Se efectud una laparotomia explo-
radora en la que se encontraron 6 L de liquido libre
purulento, absceso hepético de 18 x 13 cm en lébu-
lo derecho y perforacion del ciego. Se realizé lim-
pieza de cavidad, ileostomia y fistula mucosa, y se
administraron ceftriaxona y metronidazol. Ingre-
s6 a la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) donde
cursé con un posoperatorio térpido con leucocito-
sis de 39 000 células/dL, anemia, trombocitopenia
e hiperglucemia de dificil control, ademads de alte-
raciones en la coagulacién. Permanecié en la UCI
con asistencia mecdnica de la ventilacién y uso de
vasopresores. Se efectud una broncoscopia, duran-
te la cual se observaron abundantes secreciones
mucopurulentas desde la carina adheridas a los
bronquios principales. Se realizaron lavados con
solucion fisioldgica y se obtuvo una muestra para
cultivo. Al décimo primer dia de su estancia en la
UCI, present6 paro cardiorrespiratorio que no res-
pondid a las maniobras y fallecié 14 dias después
de su intervencioén quirudrgica.

El andlisis de la pieza quirdrgica de la hemi-
colectomia derecha mostré necrosis isquémica
hemorragica perforada en ciego con infiltrado de
abundantes neutrofilos. Habia tlceras de fondo ne-
crético con edema y congestion vascular en la mu-
cosa cecal vecina a la zona de necrosis y en la
mucosa del ileon distal. No se identificé ningin
agente infeccioso. La autopsia reveld casi 2 litros
de liquido de ascitis turbio y de color café. El hi-
gado pesaba 1 400 g, estaba aumentado de tama-
flo, con una zona extensa de necrosis en el 16bulo
derecho de 14 cm de didmetro. La luz de la vena
hepatica derecha y sus ramas estaban ocluidas por
completo por un trombo y en los cortes histoldgi-
cos la pared estaba infiltrada con neutréfilos. Por
medio de las tinciones de hematoxilina y eosina y
de Grocott, se identificaron escasas hifas septadas,
bifurcadas en dngulo agudo, que por sus caracte-
risticas morfoldgicas correspondian a Aspergillus.
No habia trombosis de la vena porta. En el parén-
dquima del 16bulo hepético derecho existia necrosis
hemorragica confluente, panlobulillar, en la que se
identificaban escasos hepatocitos residuales en el
drea periportal e infiltracién focal por abundantes
neutroéfilos. En la periferia de las dreas de necrosis
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Figura 1.
Zona de infarto hemorrdgico en parénquima pulmonar ro-
deada por abundantes hifas de Aspergillus (H.E., 10x).

Figura 2.
Higado: zona de necrosis que afecta todo el 16bulo hepatico
derecho, con zonas focales palidas. Se observa un trombo
que ocluye la luz de la vena hepatica del mismo lado.

confluente, la zona 3 exhibia dilatacién sinusoidal
acentuada y necrosis hepatocelular. Las alteracio-
nes hepaéticas se interpretaron como trombosis de
la vena hepaética y sus ramas por aspergilosis an-
gioinvasora, con necrosis hepdtica masiva y abs-
cesos focales. Los espacios porta eran normales,
no mostraban trombos ni infiltrado inflamatorio
en las ramas de la vena porta, por lo que se des-
cartd pileflebitis. El pulmén derecho presentaba
atelectasias con abundantes tapones de moco que
ocluian la luz de los bronquios principales, sobre
todo el del lado derecho. La mucosa traqueobron-
quial se observé erosionada y cubierta por seudo-
membranas formadas por tejido necrético mezcla-
do con moco, células inflamatorias y escasas hifas
de Aspergillus, lo que correspondia a traqueo-
bronquitis seudomembranosa necrosante. En el pa-
rénquima pulmonar del 16bulo superior derecho
habia zonas de 1 a 2.5 cm de didmetro, triangu-
lares, que correspondian a zonas de infarto hemo-
rragico rodeadas por neutrdfilos, con abundantes
hifas de Aspergillus, que también infiltraban
la pared de los vasos sanguineos vecinos en los
due existian vasculitis y tromboémbolos de fibri-
na. Las alteraciones pulmonares se interpretaron
como aspergilosis invasiva aguda. En el resto de
los 6rganos, los cambios morfoldgicos correspon-
dian a los de un estado de choque (Figuras 1-4).

Discusion
El sindrome de Budd-Chiari (B-Ch) es de etiolo-
gia muy diversa. En los paises occidentales, las
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enfermedades mieloproliferativas, estados de hi-
percoagulabilidad, anticonceptivos y tumores son
los responsables de la mayoria de los casos. En los
paises asidticos, la obstruccion membranosa de la
vena cava inferior, embarazo, diafragmas e infec-
ciones son las principales causas. Se han descrito
dos formas de presentacion clinica. La forma aguda,
que se asocia a necrosis hepatocelular y se carac-
teriza por dolor abdominal, ascitis, encefalopatia,
hepatoesplenomegalia y tiene mal prondstico, y la
forma crénica, con sintomas de mds de 6 meses de
duracién en la que predominan las manifestacio-
nes y complicaciones de hipertensién portal.®

La aspergilosis sistémica es una enfermedad
que afecta de manera fundamental a pacientes in-
munosuprimidos y tiene prondstico fatal. El invo-
lucro hepdtico por el hongo ocurre en menos de
la mitad de los casos® y sdélo por excepcién se ha
identificado invasién vascular a las venas supra-
hepdticas. Existen dos casos informados en la lite-
ratura de invasién por Aspergillus a las venas su-
prahepdticas en nifios con leucemia’ y otro mds de
invasién por cigomicetos.® El paciente de este caso
presentaba dos factores de riesgo para el desarro-
llo de micosis sistémica: diabetes y alcoholismo.’
En virtud de su edad, parecieran ser insuficientes
para explicar una enfermedad de evolucién tan ra-
pida y fatal. Curs6 con choque séptico y falla or-
gdnica multiple, pero destaca en su evolucion la
insuficiencia hepdtica fulminante con extensa ne-
crosis hepatocelular documentada en la autopsia y
que fue secundaria a la obstruccién de las venas
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Figura 3.
Necrosis confluente masiva del parénquima hepatico que
afecta predominantemente las zonas 3 y 2. S6lo se observan
escasos hepatocitos residuales periportales (H.E., 10x).

suprahepdticas por el hongo, con desarrollo de sin-
drome de B-Ch agudo. Se sabe que éste tiene mal
prondstico, por lo que se asume que contribuyd
de manera significativa al desenlace fatal del en-
fermo. Como ocurre con frecuencia en las micosis
sistémicas, el diagnéstico de la aspergilosis di-
seminada no se sospecho en vida. La aspergilosis
invasora ha sido reconocida como una de las in-
fecciones oportunistas mds importantes en los
receptores de trasplante hepdtico, con una frecuen-
cia que varia entre 1% y 6% y una mortalidad de
90% .12 En estos pacientes, el diagndstico precoz
se logra con la deteccién del antigeno circulante
de Aspergillus (prueba de galactomannan), tomo-
grafia computarizada de alta resolucién, broncos-
copia y lavado bronquioalveolar.!® Se han descrito
resultados alentadores con la terapia antimicdtica
de combinacién con voriconazol, saspofungina y
anfotericina B lipidica.'*'> La autopsia constituye
una herramienta valiosa e insustituible en la medi-
cina pues la informacién que genera retroalimenta
la préctica clinica. Lamentablemente, se realiza
cada vez con menor frecuencia en los hospitales
mexicanos.
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Figura 4.
Hifas de Aspergillus en la pared de la vena hepética derecha
(Grocott, 10x).
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