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Introduccién

El sindrome del anticuerpo antifosfolipido es una entidad de
reciente descripcion, con escasas referencias pediétricas en la
bibliografia médical2. Puede asociarse con abortos de repeti-
cion y ocasionar patologia trombética®. Se reportael caso de
un nifio de 13 afios con un sindrome de Budd-Chiari, asociado
apositividad mantenida en las determinaciones del anticuerpo
antifosfolipido; se comunica el caso debido ala extremadain-
frecuencia de esta asociacion en pediatria.

Caso clinico

Vardn de 13 afios sin antecedentes, que acudid a nuestro ser-
vicio por un cuadro de astenia, anorexiay dolor en hipocondrio
izquierdo de 3 dias de evolucion. Diagnosticado hacia tres me-
ses de policitemiaveraa cumplir tres criterios mayores (volu-
men eritrocitario 48'4 mi/kg, saturacion de oxigeno 94%y es-
plenomegalia) y un criterio menor (vitamina By, 1.058 pg/ml)
tratado con sangrias. A la exploracion destacaba unaictericia
conjuntival, con hepatomegalia de 4 cm, sin esplenomegaliani
edemas. Se practicaron las siguientes exploraciones. Hemograma:
leucocitos 9.210/mms3, Hb 14’6 g/dl, Hto 50’ 8%, plaquetas
111.000/mm3; Pruebas de coagulacion: TTPA 36" (normal 30 £
8"), Quick 32 %, factores 1 56%, V 32%, V11 40%, V111 83%,
IX 60%, X 45%, X| 58%, XII 53%, AT Il 41% (normales en-
tre 70% y 120%); VSG 2; Bioquimica: glucosa 78 mg/dl, AST
49 U/L, ALT 25 U/L, GGT 55 UIL, hilirrubinatotal 6'22 mg/dl
(106'3 pmol/L.), directa3 73 mg/dl (63'8 pmol/L.), ionograma,
urea, creatinina, CPK, colesterol y triglicéridos normales, Fe
26 UG/dI, transferrina 207 mg/dl, haptoglobina, amonio, &cido
Urico, a-antitripsing, cobre, ceruloplasminay a-fetoproteinanor-
males; Proteinograma normal; Volumen eritrocitario con Crtb,
fosfatasa alcalina leucocitariay niveles de vit.Bi, normales;
Gasometrias arterial es normales; Sedimentos urinarios norma-
les; SerologialuéticaVDRL positivo, TPHA, FTA-abs negativo;
Marcadores seroldgicos del virus de la hepatitis B, Cy VIH ne-
gativos; Anticuerpo antimusculo liso, antinucleares (por inmu-
nofluorescenciaindirecta), anti-ENA (tipo RPN, Sm, SSB, SSA
por ELISA) y antimitocondriales negativos; Anticuerpo antifos-

Servicio de Pediatria. * Seccién de Radiologia materno-infantil.

Correspondencia: Dr. Jaume Pérez Payarols. Servicio de Pediatria. Hospital
Infantil Son Dureta. C./ Andrea Doria, n® 55. 07014-Palma de Mallorca. Baleares.
Recibido: Febrero 1995

Aceptado: Julio 1995

VOL. 45N°1, 1996

Sindrome de Budd-Chiariy
anticuerpo antifosfolipido en la
infancia

Figuralay b. Cavografiay venografia hepética. Estenosis marcadadela
cavaproximal (flechanegray flechavacia) y de las ramificaciones su-
prahepéticas derecha (cabeza de flechas), media e izquierda (no mostra-
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Figura 2. TC Abdominal. Ascitis, reduccién didmetro delavenacavain-
ferior (asterisco), hepatomegalia polilobuladay heterogénea con multiples
zonas de baja atenuacion e infarto esplénico (flechas).

folipido (cardiolipina) (por ELISA) IgG moderado positivo e IgM
negativo; Rx de torax y abdomen normal. Ecografia abdomi-
nal: ascitis, hepatomegalia heterogéneay esplenomegalia con
multiples zonas hipoecoicas. El estudio cardiol 6gico fue normal.

Lavenografia (Fig. 1lay b) mostré estenosis marcada de la
cavaproxima y de las suprahepéticas derecha, mediaeizquierda.
TC cerebral normal; TC abdominal (Fig. 2): ascitis, compresion
intrahepética de cavainferior, hepatomegdia polilobuladay he-
terogénea e infarto esplénico. Lagammagrafia hepatoesplénica
(Fig. 3) evidenci¢ crecimiento de ambos |6bul os hepéticos, sin
signos de lesion ocupante de espacio. La Eco Doppler mostro
obstruccion parcia de las venas suprahepéticas sin poder obje-
tivar flujo invertido. Se practicd una biopsia hepética que evi-
dencié hepatopatia congestiva con necrosis central (lesiones
en € areaque circundalavenacentra predominando dilatacion
sinusoidal asociada o no a congestion hematica. También se ob-
servanecrosis hepatocitaria central con cariorrexisy discretoin-
filtrado inflamatorio). Con diagndstico de sindrome de Budd-
Chiari y sospecha de sindrome de anticuerpo antifosfolipido, se
trat6 con vit. K y plasma, normalizandose la funcion hepética.
Lapolicitemiavera se mantuvo estabilizada, no precisando nue-
vas sangrias. Se realiz angioplastia de suprahepdticaizauierda,
disminuyendo en 24 horas |a hepatomegalia.

Durante la evolucion, se obtuvieron 2 determinaciones mas
de AAF positivos, y se repitid angioplastia suprahepética por re-
estenosis. La funcion hepética se mantuvo en limites de la nor-
malidad, y la 22 biopsia hepética (8 meses después de la prime-
ra) evidencid una marcada alteracion arquitectural por ensan-
chamiento y fibrosis de espacios porta con proliferacion de con-
ductillos biliares y fibrosis sinusoidal periportal y prineuronal.
Seinicié terapia con acido acetilsalicilico y corticoides, dete-
niéndose la progresion de la enfermedad de maneratemporal, y
negativizandose los AAF.

A los 24 meses, d paciente sufrié una perforacion gastrica
que precisd intervencion quirdrgica. Ha presentado también
lesiones cutaneas de aspecto papul oeritematosas que desapare-
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Figura 3. Gammagrafia hepatoesplénica. Hepatomegalia a expensas de
ambos |6bul os hepaticos. Notable disminucidn de captacion del trazador
en el bazo. Disminucién captacion en zonas periféricas del higado.

cian al aumentar ladosis de acido acetilsalicilico; y aumento de
colaterales abdominales evidente. La 32 biopsia hepética (24 me-
ses después de la primera) mostrd hepatopatia congestiva cro-
nica con severa fibrosis. Lafuncion hepética esta conservada,
con unaalbuminemiade 38,5 g/L, BD 2,1, BT 0,9, FA 331y
proteinastotales 71,2. Se han afiadido al tratamiento heparinay
se han retirado |os corticoides.

Discusion

El sindrome de Budd-Chiari (BCS) esunaentidad raraen la
infancia, de causa generalmente desconocida, asociada a poli-
citemiavera, leucemia crénica, ingesta de contraceptivos, trau-
matismos, neoplasias'y cuadros congénitos (membranas congé-
nitas vasculares); caracterizado por trombosis de las venas su-
prahepéticas, en ocasiones con trombosis sobreafiadida de vena
cavainferior9, Ello interfiere el flujo venoso, con congestion
hepéticay evolucion alahipertensidn portal. Lapredisposicion
alatrombosis puede obedecer a diversas etiol ogias describién-
dose recientemente, la presencia de anticuerpos antifosfolipido
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(AAF)™, Los AAF son un grupo de autoanti cuerpos que suelen
aparecer en € lupus eritematoso y otras conectivopatias. Actlan
contralos fosfolipidos de carga negativadel organismo, y exis-
ten 3 tipos: las reaginas (responsables de la serologia VDRL fal-
samente positiva), los anticuerpos del tipo anticardiolipinay el

lupus anticoagulante®. La presenciade AAF justificarialaapa
ricion de trombocitopenia a unirse alos fosfolipidos localiza
dos en la membrana interna plaquetar. Al activarse las plaque-
tas, los AAF las destruirian. Sin embargo, los AAF no producen
tendenciaa sangrado, a menos que coexista hipoprotrombine-
miay s alatrombosis?. Ashershon(@, en 1989, describid el sin-
drome del anticuerpo antifosfolipido primario, que alude ala
presencia de AAF positivo, junto amas de un episodio inex-
plicado de trombosis venosa, uno 0 mas episodios deinfarto ce-
rebral o miocardico u otro proceso trombdtico arterial sin factor
predisponente y/o una o més pérdidas gestacionales en  final

del segundo o tercer trimestre y en ausencia de lupus eritema-
toso sistémico u otras conectivopatias. Nuestro paciente presentd
AAF repetidamente positivo, con VDRL falsamente positivo,
junto con trombosis suprahepética, de venacavainferior y aotros
niveles, y un episodio deinfarto esplénico. El tratamiento se ba
sa en antiagregantes plaquetarios, anticoagulantes y fibrinoliti-
cos, asociandos en ocasiones a corticoides, que consiguen fre-
nar laevolucion de la enfermedad, con negativizacion o des-
censo significativo delostitulos de AAF. De hecho, asi sucedio
en nuestro enfermo.

Respecto a sindrome de Budd-Chiari laangioplastia supra-
hepética persigue disminuir la hipertension portal, mgjorando la
funcion hepética, y puede realizarse repetidamente®. No es un
tratamiento definitivo, yaque a lesionar €l endotelio, favorece
la adhesividad plaguetar en un terreno propicio, extendiéndose
las &reas de trombosisincluso més al& de zonas inicia mente sa
nas. Nuestro enfermo recibio esta terapia en 3 ocasiones, con
mejoriasignificativa.

Otro tratamiento es el propuesto por Bansky(2, practican-
do reseccion de |6bulo hepético izquierdo “en cufia’, y anasto-
mosis hepatoatrial; ello normalizariad flujo venoso porta y evi-
tael empleo de unavena cavainferior en muchas ocasiones ya
trombosada, como le sucede a nuestro enfermo, y parael que
podriarepresentar unaopcion. LaUltimaalternativaesel trans-
plante hepético.
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Se presenta este caso por larareza del sindrome de Budd-
Chiari en pacientes pediétricos y por su asociacion con €l sin-
drome del anticuerpo antifosfolipido primario, y se hace énfa-
sisen laimportancia de |a deteccidn de anticuerpo antifosfoli-
pido en todas |as trombosis de lainfancia.
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