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BOALA BUDD-CHIARI
CONSIDERATII ANATOMOCLINICE PE TREI CAZURI

1. Jung, Susana Veres

Boala Budd-Chiar: se manifesta prin dureri abdominale, varsaturi,
meteorism, hepatosplenomegalie,. ascita, circulatie venoasa colaterala si in-
suficienta hepatica. Substratul morfologic al acestui sindrom este obstruc-
tia venelor hepatice, care duce la o stazd sanguina, urmata de distrugerea
progresiva a parenchimului hepatic. Evolutia bolii poate fi acuta sau lenta.
Intre anii 1970—78, in materialul Prosecturii Tirgu Mures (total 6 843 de
autopsii) am intilnit 3 cazuri de boala Budd-Chiari. In cele ce urmeaza re-
dam observatiile noastre anatomoclinice.

Cazul 1: S. P, sex feminin. 36 de ani. Boala a debutat brusc. Dupa
internare apare subicter si ascitd. Examenul de laborator: H. intre 4.800.000
si 8.180.000: VSH 01 mm; SGOT 72—320 u ml; bilirubinemia 3.5 mg®o.
Starea bolnavei s-a agravat rapid, dupd 3 saptamini apare coma hepatica.
Dg. clinic: cirozi hepaticd? Tromboza venei porte? La necropsie (655 1973)
s-a constatat ascita (2000 ml), hipertyofial ventriculului cardiac sting, bron-
hopneumonie, induratia splinei Ficatul de 1860 g, pe sectiuni cu aspect de
ficat muscad si numeroase vene obturate cu trombi rosii si albiciosi. In
vena suprahepaticad se gaseste-un tromb mixt;/obturant. Examenul micros-
copic evidentiaza infarctizare hemoragica”in mezenter, miocardoscleroza.
iar in ficat staza centrolobulara de grade diferite; fara fibroza. In zonele
centrale si intermediare ale lobulilor,~cordoanele” hepatocitare sint atro-
fiate sau complet disparute. 'Hepatocitelessint-prezente numai la periferia
lobulilor.

Cazul 2: G. K.. sex feminin, 11;ani, Din' antecedente retinem o stare
febrila prelungita netratati. Boala a-debutat cu dureri abdominale si alte-
rarea starii generale, se interneaza cu dg. de peritonita tbc? ciroza hepa-
ticd? ascitd. Examenul laborator: H. 4.300.000: L. 14.000; VSH 25 mm:
proteine serice 6,28 g "o; ECG: tulburari de repolarizare: Rx. toracic: opa-
cititi macronodulare bilaterale. Se suspicioneazi proces specific, dar exa-
muindrile sputei si a lichidului ascitic au fost negative pentru bacilul Koch.
In cursul internarii s-au indepartat in total 34 1 lichid ascitic. Starea ge-
nerald s-a alterat rapid, a aparut sindromul hemoragipar si in sfirsit coma
hepaticd. moartea instalindu-se la 2 luni dupa internare. Dg. clinic: cirozi
hepaticd? Ascita. La necropsie (122 1970) s-au constatat petesii cutanate,
ascitd (5000 ml), aderente pleurale si peritoneale, fibroza subendocardica
si a valvelor mitrale, miocardoscleroza. bronhopneumonie, varice esofagie-
ne, induratia splinei. Ficatul (1265 g) are capsula ingrosatd. consistenta
dura. renitenti. Pe sectiuni apar zone cu aspect de ficat muscad. alituri
de zone cu semnele stazei de gradul III. Venele hepatice au peretele in-
grosat. lumenul obturat cu trombi stratificaii. Examenul microscopic a
evidentiat bronhopneumonie. valva mitrala ingrosata, fibrozati, cy unele
focare de degenerescentd mucoida. si pe suprafata ei cu o formatiune fi-
broasa de 1—2 mm marime. In ficat numeroase vene au peretele fibrozat
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$i lumenul partial sau complet obturat cu trombi recenti. In adventitia
unor vene mari si a v. suprahepatice apar infiltrate limfocitare in focar
§i mici zone de degenerescen{d mucoida. Fragmente din cordoanele hepa-
tocitare sint prezente numai in jurul spatiilor portobiliare. In centrul lo-
bulilor se remarca fibrozd de grade diferite, in care, izolat apar pseudo-
canaliculi biliari.

Cazul 3: S. J., barbat, 44 de ani. Boala a debutat cu 13—14 luni ina-
intea decesului. La prima internare s-a constatat hepatosplenomegalie, de-
sen venos colateral pe abdomen, policitemie (7 180 000), hematocrit 72 %.
trombocite 137 000—220 000, VSH 01 mm, SGOT 32 U ml. Ubg in urina
crescut. Pe baza acestora s-a stabilit diagnosticul de sindrom Mosse (fibro-
za hepatica + poliglobulie). In cursul internirii apare ascita si icterul
(bilirubina serica 3 mg %), iar pe ECG semnele blocului de ramura dreap-
td cu tulburari de repolarizare. Dupa 2 luni paraseste clinica si se inter-
neazi la un spital din strainitate, unde s-a stabilit diagnosticul de carci-
nom hepatic. La ultima internare, cu 5 zile inaintea decesului s-a instalat
starea precomatoasa, respectiv coma hepaticd. Dg. clinic: Carcinom hepa-
tic, carcinoza peritoneala. La necropsie (747 1977) s-au constatat icter,
ascitd (4500 ml), hipertrofia ventriculului cardiac sting, varice esofagiene,
bronhopneumonie, splenomegalie. Ficatul (2000 g) de consistenta reniten-
ta, pe sectiuni cu semnele stazei de gradul III. Numeroase vene hepatice
obturate cu trombi. Venele suprahepatice au peretele ingrosat, lumenul
stenozat. Examenul microscepic, evidentiaza fibrozi miocardica, fleboscle-
roza venelor hepatice obturate cu trombi recenti si organizati. Zonele cen-
trale si intermediare ale lobulilor, sint transformate fibros si prezintd pro-
liferari de pseudocanaliculi biliari;

Discutii

Primul caz de fibrozi cu’obliterare a’venelor suprahepatice a fost de-
scris in 1846 de Budd, sub denumirea de.;,endoflebiti obliterantd a vene-
lor suprahepatice®. In 1899 Chiari a publicat 3 cazuri asemanitoare, con-
siderind leziunea capabild si~producd-nemijlocit moartea. Dupa Kraft
(1923) procesul obstructiv se extinde progresiv si in venele intrahepatice
mai mici.

La inceputul secolului nostru au fost publicate cazuri foarte asema-
nitoare, care insi aveau la bazid invadarea v.cave si a v.hepatice de un
carcinom hipernefroid (11), comprimarea acestor vene de un chist hidatic,
abces si tumoare hepatica si tromboza lor (16). Mai recent s-a descris acest
sindrom intr-un caz de leiomiosarcom al v. hepatice (19) si tumoare me-
tastatica a atriului cardiac drept (10).

Observatiile anatomoclinice au conturat 2 entitati cu manifestare cli-
nica identicd, dar cu patogenie diferitd. Termenul de boald Budd-Chiari
este rezerval endoflebitei obliterante a venelor supra- si intrahepatice,
iar cel de sindrom Budd-Chiari pentru cazurile produse de alte procese
intra- sau extrahepatice care obtureaza sau comprima vena suprahepatica.
Pina in 1960 din cele 236 cazuri publicate, 70 %o au fost cauzate de endo-
flebita obliterantd primara a venelor hepatice (6). In acest material inci-
denta maxima a bolii este intre virstele de 20—40 de ani, si apare rar la
copii.
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Cu privire la etiologia bolii Budd-Chiari au fost formulate numeroase
ipoteze. S-a presupus rolul sifilisului (5), al unor boli infectioase (25), al
trombozei primare, idiopatice (17) si al unor malformatii vasculare (2, 20,
22). Incidenta crescutd a bolii in unele zone geografice (Egipt, Jamaica,
Irac) a determinat pe unii cercetitori s admita rolul factorilor nutritio-
nali (4, 12). Experimental, prin administrarea unor alcaloizi din Senecio
Jacobea, s-au produs la sobolani modificiri asemanatoare (7, 24). Altii au
fost de parere ca boala este generata de ciroza hepatica (21, 28), dar aceas-
ta afirmatie este infirmatad de majoritatea autorilor. Nici in cazurile noas-
tre nu am observat leziuni caracteristice cirozei. In ultimul deceniu au
apdrut mai multe lucrdri care discuta rolul posibil al anticonceptionalelor
perorale in producerea bolii (13, 23, 26, 29). Boyd (1961) considera ca endo-
flebita venelor hepatice face parte din categoria leziunilor vasculare de ti-
pul tromboflebitei migratoare, dar nu precizeazd etiologia procesului.
Doerr (1974) o incadreaza in grupa bolilor de colagen. Unii presupun ca
tromboza este procesul initial, altii in schimb susfin ca ea este precedata
de leziunile degenerativ-inflamatoare ale peretelui venos (14).

Cazurile noastre demonstreazi ci boala poate evolua rapid (cazul 1),
subacut (cazul 2) sau cronic (cazul 3). Stabilirea diagnosticului clinic este
aproape imposibila in formele acute si subacute, dar este dificild si in cele
cu evolutie cronica. Ea poate fi confundatd cu sindromul Mosse, atunci
cind in cursul evolutiei apare poliglobulia secundard datoritd hemocon-
centrarii.

Leziunile morfologice se caracterizeaza prin flebosclerozi si obstructia
tromboticd a venelor intra-/si suprahepatice,\si-distrugerea progresiva a
parenchimului hepatic. Staza sanguina' duce/la atrofia, apoi distrugerea
cordoanelor hepatocitare dinspre-centrul spre periferia lobulului si inlo-
cuirea lor cu tesut conjunctiv. In/fazele’avansate se vad doar zonele peri-
ferice ale lobulilor, iar hepatocitele /ineci-existente prezinta modificari dis-
trofice si semne de regenerare, formind pe-alocuri/ pseudocanaliculi biliari.

Leziunile de tip reumatic ale endocardului §i valvei mitrale, respectiv
focarele de degenerescentd mucoidi,in peretele venelor hepatice — obser-
vate in cazul 2 — sugereaza rolul-posibil~al acestei boli infecto-alergice
in producerea endoflebitei obliterante hepatice. In celelalte doud cazuri nu
am gasit modificari specifice in venele hepatite sau alte organe. si nu
existd nici un indiciu pentru precizarea etiologiei bolii. Leziuhile miocar-
dice observate in toate cazurile sint probabil consecinta tulburirilor meta-
bolice generale grave.

In concluzie se poate afirma ci independent de caracterul evolutiv al
procesului, semnele hipertensiunii portale apar intotdeauna timpuriu. Cir-
culatia venoasa colaterala porto-cava apartine primelor semne obiective,
iar ascita apare de asemenea timpuriu si este intotdeauna pronuntata.
Cauza directa a mortii este de obicei insuficienta hepatica.
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