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RESUMO: A síndrome de Budd-Chiari (SBC) é uma rara condição patológica caracterizada por 

obstrução da saída do fluxo venoso hepático, podendo ser classificada em primária, conse-

quente de uma lesão venosa intra-luminal, e secundária, resultante de compressão extrín-

seca ou invasão do sistema venoso. O presente estudo tem por objetivo relatar um caso de 

síndrome de Budd-Chiari, ressaltando a importância do diagnóstico e tratamento na preven-

ção da evolução para hepatopatia crônica. Relata-se o caso de um paciente, 47 anos, que 

chegou ao PS com dor em região de hipocôndrio direito de forte intensidade associada à 

distensão abdominal. Realizou-se TC de abdome total apontando presença de trombose de 

veias supra-hepáticas, confirmando diagnóstico de SBC. Evoluiu com hipertensão portal e si-

nais de hepatopatia crônica. O tratamento foi realizado com Espironolactona e Marevan. 

Após seis meses de uso do Marevan, paciente apresentou piora das varizes esofágicas e he-

matêmese, sendo necessária realização de ligadura elástica de varizes do esôfago. Não 

houve recomendação de transplante hepático, pois o paciente apresentava MELD 14. Dessa 

forma o diagnóstico preciso da SBC é imprescindível para que intervenções terapêuticas ade-

quadas possam ser tomadas, evitando, assim, a evolução para hepatopatia crônica, com da-

nos permanentes à funcionalidade do fígado e à qualidade de vida do paciente.  
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INTRODUÇÃO  

A síndrome de Budd-Chiari (SBC) é uma rara condição patológica caracterizada por obstrução 

da saída do fluxo venoso hepático, estendendo-se das veias supra-hepáticas até a junção cava – atrial 

(VALLA, 2017). Pode ser classificada em primária e secundária. A SBC primária é consequência de uma 

lesão venosa intra-luminal, com destaque aos casos de trombose e, menos frequentemente, aos casos 

de flebite e estenose. A secundária resulta de qualquer compressão extrínseca ou invasão do sistema 

venoso, como em casos de tumores (CATALINA-RODRÍGUEZ; DÍAZ-FONTENA, 2012; GAVIRIA et al., 2016). 
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A síndrome em questão é uma condição rara nos países ocidentais com uma prevalência 

maior nos países da Ásia. No ocidente ocorre principalmente em mulheres de 30 a 40 anos, já nos países 

asiáticos afeta mais prevalentemente homens com aproximadamente 45 anos (TRIPATHI et al., 2016; 

GRUS et al., 2019).  

A fisiopatologia inicial da SBC consiste na obstrução do fluxo venoso entre as vênulas hepá-

ticas e o segmento supra-hepático da veia cava inferior. Essa obstrução raramente acomete todas as veias 

hepáticas simultaneamente, sendo que em 10% dos casos só há obstrução da veia cava inferior e em 2/3 

estão ocluídas três veias (CLAPAUCH; BARBERI; LEAL, 2009; GAVIRIA et al., 2016). A redução contínua da 

perfusão hepática resulta em lesão isquêmica dos hepatócitos, acompanhada por alterações regenerati-

vas o que pode resultar em cirrose hepática (GRUS et al., 2019). 

Dessa forma, as manifestações clínicas da doença podem consistir principalmente em dor 

abdominal, ascite e hepatoesplenomegalia, apresentando também circulação colateral do tipo cava infe-

rior, náuseas e febre. Sua forma crônica inclui cirrose, sangramento por varizes, encefalopatia hepática e 

carcinoma hepatocelular. Entretanto, em diversos casos, apresenta-se assintomática (CATALINA-RODRÍ-

GUEZ; DÍAZ-FONTENA, 2012; VALLA, 2017; OBLITAS et al., 2020). 

O diagnóstico baseia-se em uma suspeita clínica obtida através de anamnese e exame físico, 

seguidos da realização de exames laboratoriais e de imagem. A técnica de escolha inicial é o ultrassom 

Doppler, capaz de fornecer diagnóstico em aproximadamente 75% dos casos. Além disso, é possível a 

utilização de tomografia computadorizada e angio-ressonância magnética, os quais, por vezes, sugerem 

dados não específicos da síndrome. Porventura, seja necessária a utilização de biópsias (CATALINA-RO-

DRÍGUEZ; DÍAZ-FONTENA, 2012; OBLITAS et al., 2020).  

Para o tratamento de Síndrome de Budd-Chiari, utiliza-se, inicialmente, terapia anticoagu-

lante, mesmo em pacientes assintomáticos. Outros recursos disponíveis são: angioplastia percutânea, 

shunt intra-hepático portossitêmico transjugular e transplante de fígado. As manifestações assintomáti-

cas apresentam um bom prognóstico, enquanto casos sintomáticos têm evolução heterogênea, esti-

mando-se que pacientes não submetidos ao tratamento morrem em um período de três anos (VALLA, 

2017). De acordo com Grus et al. (2017), em um período de cinco anos, as taxas de sobrevida podem variar 

entre 42 a 100% dependendo dos fatores associados e da causa central.  Diante disso, o presente estudo 

tem por objetivo relatar um caso de Síndrome de Budd-Chiari ressaltando a importância do diagnóstico e 

tratamento na prevenção da evolução para hepatopatia crônica.  

 

RELATO DE EXPERIÊNCIA 

Paciente de 47 anos de idade deu entrada no hospital devido à dor em região de hipocôndrio 

direito iniciada há três dias, forte intensidade, seguida de aumento do volume abdominal. Associado a 

dor e a distensão abdominal, o paciente apresentava dispneia de repouso. O paciente era previa
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mente hígido, negava qualquer morbidade prévia, bem como etilismo crônico e tabagismo. 

Nunca havia realizado qualquer procedimento cirúrgico e apresentava como história familiar doenças car-

diovasculares.  Ao exame físico o paciente encontrava-se em regular estado geral, lúcido, orientado, aci-

anótico, ictérico +/4+. A ausculta cardíaca era normal e a ausculta pulmonar mostrava murmúrio vesicular 

diminuído em bases bilateralmente, com macicez a percussão em base de hemitórax direito. O exame 

abdominal mostrava ascite tensa.  

Realizou-se exame de imagem (ressonância magnética), evidenciado na figura 1, apontando 

a presença de trombose de veias supra-hepáticas. Foi realizada uma paracentese de alívio e diagnóstica 

para estudo do líquido ascítico, o qual mostrou a presença de gradiente de albumina soro-ascite maior 

que 1,1, confirmando a origem da ascite (hipertensão portal). Com auxílio do exame de imagem, o paci-

ente teve o diagnóstico de Síndrome de Budd-Chiari confirmado e foi iniciado o tratamento da ascite com 

a Espironolactona. O paciente manteve a ascite controlada com uso deste medicamento, não sendo ne-

cessário novos episódios de paracentese. Devido ao quadro de trombose das veias supra-hepáticas soli-

citou-se parecer da hematologia para avaliar a causa da trombose. Exames de trombofilia foram requeri-

dos, confirmando que o paciente apresentava deficiência do fator V de Leiden. Após a coleta dos exames 

para pesquisa de trombofilia, teve início o tratamento com Marevan e, como o paciente encontrava-se 

estável, recebeu alta para acompanhamento ambulatorial.  

 

Figura 1: Ressonância magnética de abdome superior do paciente. Observa-se sinais de hipoperfusão he-

pática e hepatomegalia, característicos da Síndrome de Budd-Chiari. Fonte: Arquivo pessoal 

Devido à trombose da veia supra-hepática o paciente evoluiu, além da hipertensão portal, 

com sinais de hepatopatia crônica. Durante o acompanhamento do paciente, foi solicitada endoscopia 

digestiva alta para avaliar a presença de varizes de esôfago. Em um primeiro exame, o paciente possuía 

varizes de fino calibre. Foi mantido o tratamento com Marevan por seis meses e, após o término desse 

período, realizou-se um novo exame de imagem para avaliar extensão da trombose das veias supra-he-

páticas. Houve melhora da extensão da trombose, mas piora do aspecto radiológico do fígado, que mos-

trava sinais de hepatopatia crônica. Notava-se também ascite de pequena monta.   
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Após a retirada do Marevan o paciente apresentou episódio de hematêmese, sendo neces-

sário à realização de ligadura elástica de varizes de esôfago. Foram realizadas cinco sessões de ligadura e 

hoje o paciente encontra-se em acompanhamento ambulatorial, estável, sem episódios de sangramento 

ou de encefalopatia hepática e em uso somente de Espironolactona. Após a avaliação pela equipe de 

transplante, não houve recomendação de transplante hepático no momento, pois apresenta Modelo 

para Doença Hepática Terminal 14 (MELD, escala responsável por quantificar a urgência de transplante 

para pacientes maiores de 12 anos). O paciente segue em acompanhamento, mas evoluiu com hepatopa-

tia crônica, e encontra-se em tratamento clinico contínuo, usando Espironolactona para evitar o apareci-

mento de ascite. Não apresenta sinais de encefalopatia hepática e mantem-se sem varizes de esôfago 

após a erradicação através de ligadura elástica.  

 

DISCUSSÃO 

O caso descrito apresenta características clínicas semelhantes aos quadros clássicos da Sín-

drome de Budd Chiari, com início acompanhado de dor abdominal de forte intensidade na região de hi-

pocôndrio direto, além da presença de ascite de grande volume, hematêmese e varizes de esôfago. No 

entanto, o paciente em questão possui um agravo hereditário, um distúrbio de coagulação sanguínea 

denominado trombofilia que, consequentemente, aumenta os riscos de trombose. Segundo a literatura, 

a apresentação clínica da Síndrome de Budd-Chiari se dá maneira heterogênea nos pacientes, podendo 

ser manifestada por sinais e sintomas característicos, até a insuficiência hepática que, se não tratada, leva 

o paciente a óbito (ASSOCIAÇÃO EUROPEIA PARA ESTUDO DO FÍGADO, 2016). 

Assim que o paciente deu entrada no hospital, foi identificado aumento do volume abdomi-

nal, constatando, por meio do exame físico, ascite de grande volume. Esse sinal, segundo Dias et al. (2019) 

é umas das principais manifestações da SBC. Na Síndrome de Budd-Chiari, com o impedimento do fluxo 

sanguíneo para fora do fígado, o sangue se acumula no órgão, promovendo seu aumento de tamanho. 

Esse acúmulo de sangue (congestão) provoca elevação da pressão sanguínea na veia porta, denominada 

hipertensão portal, a qual, associada ao fígado avolumado e lesionado, leva à formação de ascite (ORFA-

NIDIS, 2020). Dessa forma, de acordo com Junior Ramos et al. (2009), para o diagnóstico definido de 

ascite é essencial à realização da parencentese abdominal e análise do líquido ascítico, sendo esta uma 

maneira de determinar a hipertensão portal como mecanismo fisiopatológico. 

Para Kuniyoshi et al. (2017) o desenvolvimento de varizes esofágicas (VEG) associados à sín-

drome de Budd-Chiari é uma das graves complicações, bem como um marcador prognóstico. A veia porta 

é de extrema importância para a circulação sanguínea dos órgãos abdominais, fazendo conexão hepática 

direta, por isso, quando há acometimento de seu funcionamento, busca-se alternativas que promovam 

sua descompressão e visem o transporte de sangue à circulação sistêmica. Assim, observa-
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se o surgimento de varizes esofágicas, veias dilatadas e tortuosas no esôfago, que consistem em uma 

tentativa de atenuar a sobrecarga portal (ORFANIDIS, 2020).  

A faixa normal de pressão venosa portal é inferior a 5 mmHg, com a oclusão do fluxo venoso 

hepático essa pressão aumenta. Valores acima de 10 mmHg cursam com risco de surgimento das varizes, 

e valores acima de 12 mmHg cursam com risco de rompimento dessas varizes (COELHO et al., 2014). Neste 

caso o paciente apresentou varizes esofágicas de fino calibre, complicando seu prognóstico, portanto, 

além dos estudos laboratoriais para avaliar função hepática, deve-se realizar endoscopias periódicas para 

avaliar a presença das varizes. 

Uma complicação decorrente da formação das varizes de esôfago é a hemorragia digestiva 

alta, que corresponde a um dos sintomas mais frequentes nos casos de SBC. Sua incidência constitui cerca 

de 5% dos pacientes, manifestando-se principalmente em forma de hematêmese. Portanto, a hematê-

mese, também observada no paciente em questão, resulta do sangramento dessas varizes, formadas pela 

obstrução venosa portal (ALVES et al., 2012.). No presente relato, foi observado quadro de hematêmese 

após a retirada do medicamento utilizado, Marevan. Para resolver tal sangramento, realizou-se ligadura 

elástica das varizes do esôfago. 

Segundo a literatura, o principal fator etiológico da Síndrome de Budd-Chiari são anormalida-

des hematológicas, particularmente distúrbios mieloproliferativos (MENON; SHAH; KAMATH, 2004; OBLI-

TAS et al., 2020). Outras causas são os estados trombofílicos, como deficiências herdadas de proteína C, 

proteína S, fator V de Leiden e antitrombina III (MENON; SHAH; KAMATH, 2004; VALLA, 2017). Neste caso, 

o paciente possui deficiência do Fator V de Leiden, que resulta em interferência na atuação da forma 

ativada da proteína C que, em presença da proteína S, atua na inativação proteolítica do fator Va e do 

fator VIIIa (GODOY, 2005; RAMOS et al., 2006). Como a proteína C é uma via importante da anticoagula-

ção, a resistência a essa proteína resulta em hipercoagulabilidade e, consequentemente, risco aumentado 

de trombose venosa (LEHMKUHL et al., 2012). Esse risco aumentado, no caso citado, levou ao surgimento 

de uma trombose da veia supra-hepática e sequente hipertensão portal, o que caracteriza a Síndrome de 

Budd-Chiari. 

Dentre os tratamentos indicados para a Síndrome de Budd-Chiari está o uso de anticoagulan-

tes. Conforme Valla (2017), essa terapia deve ser iniciada precocemente, sendo o distúrbio pró-trombó-

tico identificado ou não. Posteriormente, depois de identificada a causa, seu uso deve ser avaliado de 

acordo com a necessidade. Os anticoagulantes são usados para impedir uma maior extensão da trombose 

venosa (MENON; SHAH; KAMATH, 2004). 

Outro método de tratamento seria a implantação do Shunt portossistêmico intra-hepático 

(TIPS), utilizado para diminuir a pressão do sistema portal, por meio da criação de um curto-circuito intra-

hepático através de um ramo portal (geralmente direito) e a veia cava inferior (ASSOCIAÇÃO EUROPEIA 

PARA ESTUDO DO FÍGADO, 2016). De acordo com Garrido et al. (2018) e Oblitas et al. (2020) é indicado 
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quando não há sucesso na terapia anticoagulante, uma vez que a abordagem por trombólise é limitada, 

além disso pontua-se a falha na angioplastia da veia hepática e situações como insuficiência hepática 

aguda e obstrução completa da veia porta. A literatura ainda indica que seus resultados são eficazes por 

cessar hematêmese, controlar varizes esofágicas e ascite, esta estando também associada à administra-

ção de pequenas doses de diuréticos (ASSOCIAÇÃO EUROPEIA PARA ESTUDO DO FÍGADO, 2016: OBLITAS 

et al., 2020). 

O transplante Hepático é a última opção de tratamento para a Síndrome de Budd-Chiari. Sua 

indicação ocorre quando há insuficiência hepática fulminante, desenvolvimento de carcinoma hepatoce-

lular ou quando a revascularização percutânea e TIPS não surtiram efeito, evoluindo para deterioração 

hepática (ASSOCIAÇÃO EUROPEIA PARA ESTUDO DO FÍGADO, 2016; KHAN et al., 2019). Entretanto, após 

o transplante, ainda deve-se considerar a possibilidade de SBC recorrente. Dessa forma, a terapia antico-

agulante deve ser mantida na maioria dos pacientes mesmo após a cirurgia (ASSOCIAÇÃO EUROPEIA 

PARA ESTUDO DO FÍGADO, 2016). 

 

CONCLUSÃO 

A Síndrome de Budd-Chiari é uma rara condição de acometimento do fluxo sanguíneo hepá-

tico. A hipertensão portal decorrente desse processo pode ocasionar manifestações clínicas, como ascite, 

varizes de esôfago e hematêmese. Anormalidades hematológicas causadoras de estados trombofílicos 

são também fatores contribuintes para esta afecção. Um diagnóstico preciso, baseado na coleta de dados 

da anamnese, exame físico e exames complementares, é imprescindível. Dessa forma, intervenções tera-

pêuticas adequadas podem ser prontamente elegidas, evitando a evolução para hepatopatia crônica, 

com danos permanentes à estrutura e funcionamento do fígado, que afetam, por conseguinte, a quali-

dade de vida daquele paciente.  
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