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Zespot Budd-Chiari

— aspekty kliniczne i leczenie
Clinical aspects and treatment of Budd-Chiari syndrome

STRESZCZENIE

Zespot Budd-Chiari jest rzadkim schorzeniem, ktore
definiuje sie jako zaburzenie odptywu krwi zylnej
z watroby na odcinku od najdrobnigjszych zyt watro-
bowych az do potaczenia zyty gtownej dolnej z pra-
wym przedsionkiem. Klinicznie zespot moze mani-
festowac sie szerokim spektrum objawow, poczaw-
szy od postaci bezobjawowej, az do piorunujgcej
niewydolno$ci watroby. Kluczowg role w diagno-
styce odgrywaja badania obrazowe. W leczeniu sto-
suje sie obecnie tak zwang strategie progresywng,

ABSTRACT

Budd-Chiari syndrome is a rare condition which can
be defined as hepatic venous outflow obstruction
occurring at any level between the small hepatic
veins and junction of the inferior vena cava and the
right atrium. Clinically it may manifest itself with the
spectrum of symptoms; patients may remain
asymptomatic for many years or may present with
symptoms of fulminant hepatic failure. Imaging
techniques play a crucial role in the diagnosis of

WSTEP | DEFINICJA

W 1840 roku George Budd, brytyjski inter-
nista, profesor szpitala Kings College w Londynie
dokonat pierwszego klinicznego opisu zakrzepi-
cy zyt watrobowych. Prawie 60 lat pdzniej, w 1899
roku, pracujacy w Pradze austriacki patolog Hans
von Chiari jako pierwszy scharakteryzowat histo-
patologiczne cechy tego schorzenia.

ktora obejmuje kolejne etapy: leczenie przeciwkrze-
pliwe, angioplastyke/protezowanie zyt watrobo-
wych, wytworzenie przezszyjnej wewnatrzwatrobo-
wej przetoki wrotno-systemowej i transplantacje
watroby. Zastosowanie owej strategii znacznie po-
prawifo rokowanie u pacjentéw z tym zespotem.
Celem artykutu jest przyblizenie zagadnien zwigza-
nych z klinikg, diagnostyka i leczeniem zespotu
Budd-Chiari.
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this syndrome. Progressive strategy of the treat-
ment has been recently introduced. It includes: anti-
coagulation, angioplasty/stenting of hepatic veins,
transjugular intrahepatic portosysytemic shunt and
liver transplantation. Such approach has significan-
tly improved the outcome in these patients. This
review focuses on clinical aspects i.e. symptoms,
diagnosis and treatment of Budd-Chiari syndrome.
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W przesztosci podejmowano wiele préb
zmiany historycznej nazwy ,,zesp6t Budd-Chia-
ri”, tym niemniej wytrzymata ona prébe czasu
iobecnie jej stosowanie jest nie tylko rekomen-
dowane przez grupy ekspertow, ale rowniez
powszechnie akceptowane przez lekarzy [1].

Zespo6t Budd-Chiari jest rzadkim scho-
rzeniem i niestety brakuje doktadnych danych
dotyczacych jego wystepowania w Europie [2].



Zespot ten definiuje si¢ jako zaburzenie prze-
plywu krwi, ktére moze wystapi¢ na kazdym
etapie odplywu krwi Zylnej z watroby, poczaw-
szy od najdrobniejszych zyt watrobowych az do
miejsca, w ktorym krew dociera do potacze-
nia zyly gtéwnej dolnej z prawym przedsion-
kiem [1]. Przy takiej definicji stany, w ktérych
utrudniony odptyw krwi z watroby wiaze si¢
z uposledzong czynnoScig serca jako pompy
czy zespotem niedroznosci zatokowej (sinusoidal
obstruction syndrome), nie spetniaja kryterium
rozpoznania zespotu Budd-Chiari [1].

PODZIALY ANATOMIGZNE | KLINICZNE

Zespo6t Budd-Chiari okresla si¢ jako pier-
wotny, gdy zaburzenia przeptywu sa spowodowa-
ne procesem toczacym si¢ wewnatrz naczynia
(zakrzep, zapalenie) i wtérny, gdy uposledzony
odplyw wynika z ucisku naczynia przez sasiadu-
jace struktury [3]. Do przyczyn wtérnych mozna
zaliczy¢ na przyktad guzy nowotworowe (rak
watroby, nerki, nadnercza, §luzak prawego
przedsionka), ropien, torbiel prosta watroby,
torbiel bablowcowa, zespdt wielotorbielowatych
nerek z obecnoscia torbieli w watrobie.

Istnieja pewne zaleznoSci geograficzne
dotyczace lokalizacji zakrzepicy w zespole
Budd-Chiari. Na przyklad w krajach Dalekie-
go Wschodu czesciej obserwuje si¢ zakrzepicg
zyly gléwnej dolnej, z tagodniejszym przebie-
giem klinicznym, ale za to z wigkszym ryzykiem
raka watroby [4]. Najczestsze przyczyny zespo-
tu Budd-Chiari wymieniono w tabeli 1. Pozo-
staje zagadka, dlaczego u pacjentéw, u ktérych
wystepuje uogdlniona tendencja prokoagula-
cyjna, proces ten selektywnie dotyczy zyt wa-
trobowych lub zyly gtéwnej dolnej. Ewidentna
rolg predestynujacego czynnika lokalnego

Tabela 1. Przyczyny zakrzepicy zyt watrobowych w pier-
wotnym zespole Budd-Chiari

Schorzenia wrodzone Schorzenia nabyte

Mutacja V Leiden Zespot mieloproliferacyjny
(mutacja JAK 2)
Niedobor biatka C
Zespot antyfosfolipidowy
Niedobor biatka S
Choroba Behgeta
Mutacja G20210A

genu protrombiny Nocna napadowa

hemoglobinuria
Niedobor antytrombiny Il

udaje si¢ udokumentowaé¢ w zaledwie 5%

przypadkéw [5, 6].

Klinicznie choroba moze manifestowac
si¢ jako:

— piorunujaca niewydolnoS§¢ watroby — ob-
jawy kliniczne nie odbiegaja od tych, kt6-
re obserwuje si¢ w klasycznych przypad-
kach tego typu niewydolnoSci, na przyktad
w zatruciu muchomorem sromotnikowym,
paracetamolem czy piorunujacej postaci
choroby Wilsona;

— ostra niewydolno$¢ watroby — objawy kli-
niczne prowadza do rozwoju niewydolno-
Sci narzadu w ciagu kilku tygodni od po-
czatku choroby. Wedtug wielu autoréw
okreS§lenia ostra i piorunujgca niewydol-
no$¢ watroby sg synonimami;

— przewlekta niewydolno$¢ watroby — obja-
wy kliniczne rozwijaja si¢ w ciaggu miesiecy
od wystapienia zakrzepicy. Jest to najczest-
sza prezentacja kliniczna tego schorzenia.

Nalezy pamigtacd, ze moga wystapi¢ dosé
znaczne rozbieznoSci pomiedzy czasem trwa-
nia objawéw klinicznych zespotu Budd-Chiari
arzeczywistym czasem trwania schorzenia. Na
przyktad u pacjentéw z typowymi objawami
klinicznymi ostrej zakrzepicy, w badaniu histo-
logicznym watroby mozna stwierdzi¢ zaawanso-
wane zwldknienie czy nawet marskos¢, a zatem
cechy przemawiajace za wieloletnim, bezobja-
wowym przebiegiem choroby [7]. Podobnie
u pacjentéw, u ktorych doszto do rozwoju kra-
zenia obocznego w okoto 20% przypadkdow nie
ma istotnych objawéw klinicznych . Moze to do-
tyczy¢ chorych, u ktdérych zakrzepica rozwijala
si¢ stopniowo, bez réwnoczesnego zajecia
wszystkich trzech galezi zyl watrobowych, co
pozwala na wyksztalcenie si¢ krazenia oboczne-
go, kompensujacego objawy nadci$nienia wrot-
nego. Zakrzepica jednej gatezi zyly watrobowej
jest najczesSciej klinicznie niema.

U okoto potowy pacjentéw z zaawanso-
wang niewydolnoS$cia watroby, ktérzy wyma-
gaja przeszczepienia tego narzadu z powodu
zespotu Budd-Chiari obserwuje si¢ wtdrna
zakrzepice drobnych wewnatrzwatrobowych
galezi zyly wrotnej [9, 10]. Jest to rezultat zwol-
nionego przeptywu krwi przez watrobe oraz
obecnej u praktycznie wszystkich pacjentow
nadkrzepliwoSci.

OBJAWY | DIAGNOSTYKA

Do typowych objawéw zespotu Budd-
-Chiari mozna zaliczy¢ béle brzucha, goraczke
(jezeli réwnoczes$nie doszto do rozwoju infek-
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Rycina 1. Tomografia komputerowa pacjenta z zespotem Budd-Chiari. Widoczny przerost pfata
ogoniastego (czarna strzatka) i wodobrzusze (biafa strzatka)

Rycina 2. Guzki makroregeneracyine (biate strzatki) w zespole Budd-Chiari
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cji czy zespotu ogdlnoustrojowej reakceji zapal-
nej (SIRS, systemic inflammatory response syn-
drome) oraz objawy bedace konsekwencja
nadci$nienia wrotnego: wodobrzusze, spleno-
megali¢, obrzeki obwodowe, krwawienie
z zylakéw przelyku/zotadka oraz encefalopa-
tie. Znaczne poszerzenie podskdrnych naczyn
zylnych jamy brzusznej obserwuje si¢ u cho-
rych z dlugo utrzymujaca si¢ zakrzepica zyly
gléwnej dolnej [2].

Odchylenia w badaniach laboratoryj-
nych sa niespecyficzne i odzwierciedlaja
stopien niewydolnoSci watroby. W przypad-
ku gwattownie postepujacej dekompensa-
cji czynnoS$ci narzadu moga dotaczy¢ obja-
wy niewydolnoSci nerek. Ptyn puchlinowy
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zwykle wykazuje cechy typowe dla przesie-
ku, ale moze ulec wtérnemu zakazeniu
i wowczas ma cechy wysieku.

W badaniach obrazowych istotng role
odgrywa badanie ultrasonograficzne jamy
brzusznej z ocena przeptywu w zytach watro-
bowych i uktadzie wrotnym. W badaniu me-
toda Dopplera zyly watrobowe sa zwykle po-
szerzone, a w ich obrebie stwierdza si¢ brak
przeptywu lub przeptyw odwrécony. Dodatko-
WO moga wystgpowacé poszerzone naczynia
krazenia obocznego taczace zyly watrobowe
z zylami migedzyzebrowymi i przeponowymi.
Badanie tomografii komputerowej z opcja an-
giograficzna i badanie rezonansu magnetycz-
nego z kontrastem (gadolinium) pozwalaja na
precyzyjne uwidocznienie obecnosci przeszko-
dy w Swietle lub ucisku z zewnatrz na zyly wa-
trobowe lub zyle gtéwna dolna.

U okotlo 75% pacjentdow z zespotem
Budd-Chiari obserwuje si¢ przerost ptata
ogoniastego watroby [11] (ryc. 1). U pod-
loza tego zjawiska lezy fakt, ze ptat ogonia-
sty posiada niezalezny od zyt watrobowych
drenaz krwi zylnej do zyly gléwnej dolnej.
Zatem w przypadku uposledzonego prze-
plywu krwi przez zyly watrobowe, naczynia
plata ogoniastego sa jedynymi, przez ktore
krew moze odptynaé z watroby. Prowadzi to
w nieunikniony spos6b do kompensacyjne-
go przerostu tego ptata. U pacjentéw z ze-
spotem Budd-Chiari we wszystkich bada-
niach obrazowych moga by¢ widoczne guz-
ki makroregeneracyjne (ryc. 2), po podaniu
Srodka kontrastujacego wzmacniaja si¢
w fazie tetniczej i morfologicznie moga
przypominaé raka watrobowokomodrkowe-
go, co czesto budzi niepokdj onkologiczny.
Ich etiologia rézni si¢ od pochodzenia ty-
powych guzkéw regeneracyjnych w marsko-
Sci watroby. Uwaza si¢, Zze powstaja w re-
zultacie ogniskowych zaburzen przeptywu
krwi pochodzacej z odgalezien zyly wrotnej
(z réwnoczesnym wzmozonym przeptywem
tetniczym) w obszarach watroby, ktore
wciaz posiadaja dobrze zachowany odptyw
zylny [9]. R6znicowanie guzkéw powstate
w przebiegu zespotu Budd-Chiari z rakiem
watrobowokomdrkowym moze by¢ trudne.
Pojawienie si¢ pojedynczej, systematycznie
powigkszajacej si¢ zmiany moze nasuwac
podejrzenie raka, natomiast obecnoS¢ licz-
nych drobnych guzkéw przemawia raczej za
etiologia nienowotworowa [12].

W przypadku wystapienia typowych cech
zespotu Budd-Chiari w badaniach obrazowych



nie ma wskazan do biopsji watroby. Poza tym
czesto zaawansowane zaburzenia krzepnigcia
czy obecno$¢ wodobrzusza uniemozliwiaja jej
wykonanie. Wskazaniem do biopsji watroby
moze by¢ rzadka sytuacja, w ktorej zakrzepi-
ca dotyczy drobnych, niewidocznych w bada-
niach obrazowych odgatezieni zyl watrobo-
wych, a wywiad i badania laboratoryjne suge-
ruja zesp6t Budd-Chiari jako potencjalne
podtoze dysfunkcji watroby [1]. W badaniu hi-
stopatologicznym typowo obserwuje si¢ posze-
rzenie przestrzeni zatokowych z cechami za-
stoju i zwtOknienia w czesci centralnej zrazi-
kéw. Réwniez w drobnych naczyniach zylnych
moga by¢ widoczne zakrzepy.

LECZENIE

Rokowanie u nieleczonych pacjentéw
z zespotem Budd-Chiari jest zte i w czasach,
kiedy leczenie w tym zespole byto niedostep-
ne, 3-letnie okresy przezycia dotyczyly zale-
dwie 10% pacjentéw [13]. Pacjenci zwykle
umierali w konsekwencji powiktan nadci-
$nienia wrotnego, z nieco lepszym rokowa-
niem u tych, ktérzy mieli zakrzepice zyly
gléwnej dolnej w poréwnaniu z tymi, ktorzy
mieli zakrzepice zyt watrobowych [4]. Wy-
tyczne Amerykanskiego Towarzystwa Badan
nad Chorobami Watroby (AASLD, Ameri-
can Association for the Study of the Liver
Disease) zalecaja jak najszybsze wlaczenie le-
czenia przeciwkrzepliwego w momencie roz-
poznania zespolu Budd-Chiari [3]. Terapi¢
rozpoczyna si¢ od heparyn drobnoczastecz-
kowych, a nast¢pnie kontynuuje leczenie za
pomoca doustnych lekéw przeciwzakrzepo-
wych. Stosowanie heparyn drobnoczastecz-
kowych wydaje si¢ bezpieczniejsze niz hepa-
ryny niefrakcjonowanej z uwagi na obserwo-
wane zwickszone ryzyko trombocytopenii
przy uzyciu tej drugiej [14]. Wartosci migdzy-
narodowego wspdtczynnika znormalizowa-
nego (INR, international normalized ratio)
u pacjentéw leczonych doustnymi lekami prze-
ciwzakrzepowymi powinny znajdowac si¢
w przedziale 2-3. Wystapienie przeciwwska-
zafn lub powaznych powiktan leczenia anty-
koagulacyjnego moze stanowi¢ podstawe do
jego zaprzestania. Powiktania bedace konse-
kwencja nadci$nienia wrotnego (np. wodo-
brzusze, zylaki przetyku, encefalopatia) sa le-
czone zgodnie z ogblnie przyjetymi zasada-
mi. Zabiegi angioplastyki i protezowania zyt
watrobowych rozwaza si¢ u chorych objawo-
wych, u ktérych badania obrazowe sugeruja

Rycina 3. Przezszyjna wewnatrzwatrobowa przetoka wrotno-systemowa w badaniu ultrasono-

graficznym (A) i tomografii kompterowej (B) — biate strzatki

mozliwo$¢ takiej interwencji (odcinkowe
zwezenie lub zakrzepica). Wyniki leczenia
angioplastyka i protezowaniem w o§rodkach
posiadajacych odpowiednie doSwiadczenie
sa bardzo dobre [15]. Z uwagi na ryzyko po-
wiklan zwiazanych z zabiegiem wciaz pozo-
staje sprawa kontrowersyjna, czy zabiegi an-
gioplastyki i protezowania powinno si¢ wy-
konywac u pacjentéw bezobjawowych.

Jezeli leczenie przeciwkrzepliwe nie
przynosi poprawy, przeprowadzenie zabiegu
angioplastyki nie jest mozliwe, a u pacjenta
utrzymuja si¢ objawy kliniczne, nalezy rozwa-
zy¢ wykonanie przezszyjnej wewnatrzwatro-
bowej przetoki wrotno-systemowej (TIPS,
transjugular intrahepatic porto-sysytemic shunt)
(ryc. 3). Zabieg ten mozna wykonac¢ u pacjen-
tow, ktérzy maja drozna zyle wrotna. U nie-
ktorych chorych z zespolem Budd-Chiari do-
chodzi wtdrnie do zakrzepicy zyty wrotnej, co
znacznie pogarsza rokowanie [16] i w wigk-
szoSci przypadkéw uniemozliwia wykonanie
zabiegu TIPS. Zabieg ten u pacjentéw z ze-
spotem Budd-Chiari jest bardzo trudny
i wykonuje si¢ go tylko w nielicznych osrod-
kach na Swiecie [17, 18]; TIPS daje bardzo
dobre wyniki, szczegblnie przy zastosowaniu
nowoczesnych, powlekanych stentéw, w kto-
rych (w odrdznieniu od tradycyjnych) zdecy-
dowanie rzadziej dochodzi do powiktan za-
krzepowych [18, 19]. Zespolenia wykonywa-
ne metoda chirurgiczna jako metody leczenia
w zespole Budd-Chiari nalezy juz raczej trak-
towac¢ jako zabiegi historyczne. W przeszio-
Sci stosowano, z podobnymi wynikami, zespo-
lenia portokawalne, mezokawalne oraz me-
zoatrialne [20, 21]. W chwili obecnej zabiegi
te sa wykonywane u pacjentéw z zespotem
Budd-Chiari bardzo rzadko i najcz¢sciej nie
wymienia si¢ ich w powszechnie przyjetych
algorytmach postgpowania.
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Strategia progresywna leczenia zespotu Budd-Chiari

Przezszyjna wewnatrzwatrobowa przetoka wrotno-systemowa

Antykoagulacja

Angioplastyka/protezowanie

Transplantacja watroby

Rycina 4. Schemat progresywnej strategii leczenia w zespole Budd-Chiari

Przeszczepienie watroby jest zarezerwo-
wane dla pacjentéw, u ktorych leczenie prze-
ciwkrzepliwe, angioplastyka i leczenie me-
toda TIPS sa nieskuteczne oraz u chorych,
u ktérych schorzenie manifestuje si¢ w po-
staci piorunujacej niewydolnoSci watroby.
Rokowanie po przeszczepieniu jest dobre.
Wyniki badah amerykanskich, obejmujacych
grupe 510 pacjentéw poddanych temu zabie-
gowi w latach 1987-2006 wykazaly, ze 3-let-
nie okresy przezycia dotyczyly 65% chorych
leczonych przed 26 lutym 2002 i okoto 80%
pacjentéw leczonych po tym dniu [22]. Jest

to data formalnego wprowadzenia skali
Model of End Stage Liver Disease (MELD)
stuzacej do alokacji narzadéw na liScie 0séb
oczekujacych na przeszczepienie w Stanach
Zjednoczonych. Jak wida¢, zastosowanie
MELD w ewidentny spos6b poprawito roko-
wanie w tej jednostce chorobowej (pozosta-
jac bez wpltywu na rokowanie w marskosci
o podtozu alkoholowym czy wtérnej do in-
fekcji wirusem C) [22]. Najnowsza analiza
Europejskiego Rejestru Transplantacji Wa-
troby (European Liver Transplant Registry,
http://www.eltr.org/) uwzgledniajaca 681
transplantacji w zespole Budd-Chiari wyko-
nanych w Europie w latach 1988-2009 wy-
kazata 5-letnie okresy przezycia u okoto 70%
pacjentow.

Dzialanie w wyzej wymienionej kolej-
nosci to znaczy: leczenie przeciwkrzepliwe,
angioplastyka/protezowanie zyt watrobo-
wych, TIPS i transplantacja okres§la si¢
obecnie jako progresywna strategi¢ lecze-
nia (ryc. 4.) [2]. Jej zastosowanie prowadzi
do 5-letnich okreséw przezycia u okoto
90% pacjentéw. Rokowanie w zespole
Budd-Chiari ulegto zatem w okresie ostat-
niej dekady istotnej poprawie i obecnie
w gléwnej mierze jest uzaleznione od prze-
biegu i leczenia choroby pierwotnej (np. ze-
spotu mielodysplastycznego).
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