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Resumo: A sindrome de Budd-Chiari (SBC) é caracterizada pela obstrucdo do fluxo de saida venoso
hepético que pode ocorrer desde as vénulas, grandes veias hepéticas e a veia cava inferior até o
atrio direito, desde que o mecanismo de obstrucéo ndo sgja devido a doenca cardiaca, doenca
pericardica ou sindrome de obstrugcdo sinusoidal. Pode ser classificada como priméria, quando a
obstrucdo ocorre devido a trombose ou a uma doenca priméria da parede venosa, ou como
secundaria, quando ha compressao ou invasio das veias hepaticas e/ou da veia cava inferior por
uma lesdo externa a veia. A forma priméria é extremamente rara, com estimativa de prevaléncia
de 1 caso por 1 milhdo de pessoas por ano, sendo mais prevalente em adultos. Na faixa etéria
pediétrica a condigdo € incomum e representa menos de 0,1% das doengas hepéticas pediétricas.
Distarbios latentes de hipercoagulabilidade, hereditério ou adquirido, pode ser encontrado em
aproximadamente 75-80% dos casos, e em pelo menos um ter¢o dos pacientes, é identificada
mais de uma condicdo pro-trombética. A hemoglobindria paroxistica noturna (HPN) é um
distarbio raro e adquirido, de curso clinico extremamente variavel, em que ha uma propensio a
hemdlise intravascular crénica e/ou paroxistica e a trombose. "Paciente feminina de 5 anos,
natural da Venezuela, procurou atendimento devido diarreia liquida com raias de sangue ha uma
semana, vomitos de contelido alimentar recorrentes e distensao abdominal progressiva. Ao exame
fisico apresentava hepatomegalia e sinal de macicez mével. O ultrassom de abdome mostrou
ascite moderada além de heterogeneidade do parénquima hepatico compativel com alteracdo
perfusional, com reducéo do calibre de veias hepéticas e veia cava inferior extremamente afilada
na sua por¢do supra rena e intratorécica, com sinal indireto de obstrucdo, sem sinais de trombo.
A biopsia hepética ndo identificou patologia primaria do figado. A investigagdo foi
complementada com imunofenotipagem de sangue periférico que identificou clones patol égicos
compativeis com diagnostico de Hemoglobinaria Paroxistica Noturna (HPN), com resolucdo
completa da ascite ap6s inicio do tratamento com anticorpo monoclonal. """O diagndstico
sindrémico foi realizado a partir dos exames iniciais, entretanto, o diagnostico etioldgico exigiu
uma investigagdo complexa e prolongada, refletindo a raridade do quadro. A paciente apresentou
evolucdo clinica com répida progressao do quadro, o que corrobora com a literatura como a
apresentacdo mais comum nas criancgas. Por fim, a paciente manteve a funcéo hepética dentro dos
limites da normalidade, contrariando os estudos, e apresentou ainda uma capacidade de
compensacao venosa surpreendente quando analisado o grau de obstrucéo de veia cava inferior
demonstrado nos exames radioldgicos. A apresentacdo clinica da SBC pode ser variada e a sua
associacdo com HPN é muito rara, porém € uma condi¢do potencialmente tratavel.
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