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Budd-Chiariho syndrom

Budd-Chiariho syndrom je velmi vazny stav s rozmanitou etiologii.
Nejéastéji je uzavér jaternich zil zpisoben vznikem krevni srazeniny,
ktera ucpe...

Budd-Chiariho syndrom je pomérné vzacny stav, kdy nemocny trpi poruchou jaternich zil s
velmi vaznymi komplikacemi. Budd-Chiariho syndrom se oznacuje také jako komplikovana
tromboza jaternich zil bez ohledu na pricinu vzniku a oznacuje se zkratkou BCS. Slovo
syndrom neznamena onemocnéni jako takové, ale jde o pojem oznacujici seskupeni
nékolika typickych priznaku pro dané onemocnéni, v tomto pripadé jde o priznaky pri
tromboze jaternich zil.

Budd-Chiariho syndrom je znam jiz desitky let. Jiz v roce 1845 internista George Budd popsal
triadu bolesti bricha, zvétSeni jater a ascites (briSni vodnatelnost) pri trombdze jaternich zil. V roce
1899 patolog Hans Chiari dokumentoval histopatologické nalezy, které jsou dosud znamy jako Budd-
Chiari syndrom (BCS). Trombdza jaternich zil neni samostatné onemocnéni, ale je to nasledek
onemocnéni jinych ¢i nésledek uréitych patologickych stavil. Zilni krev z oblasti stfev a sleziny je
privadéna normalné do jater prostrednictvim portalni-vratnicové zily. Krev je v jatrech filtrovana a
¢iSténa od zplodin metabolismu a jaternimi bunikami jsou pak do procisténé krve pridavany dulezité
latky a ziviny. Z jater je krev odvadéna jaternimi zilami do dolni duté Zily, ktera pak zilni krev privadi
do pravé srdecni siné.

Pri Budd-Chiariho syndromu dochdzi k patologickému uzavéru nékteré (nebo vice) z jaternich zil a
krev tak nemuze z jater odtékat do dolni duté Zily a hromadi se v jatrech. Syndrom se objevuje pri
uzaveru kterékoliv zZily od mensich jaternich zil az po dolni dutou zilu. Budd-Chiariho syndrom je



velmi vazny stav, ktery je velmi vzacny (vyskyt v populaci se odhaduje jako 1 nemocny na 100 000
obyvatel) a 0 néco mélo Castéji se vyskytuje u zenského pohlavi.

Priciny vzniku Budd-Chiariho syndromu

Budd-Chiariho syndrom je velmi vazny stav s rozmanitou etiologii. Nejcastéji je uzavér jaternich
zil zpusoben vznikem krevni srazeniny, ktera ucpe odtok cév. Mozna je také vrozend vada jaternich
zil a nezridka pricina vzniku syndromu neni vibec zjiSténa. Budd-Chiariho syndrom se velmi ¢asto
pridruzuje k riznym patologickym stavim. Az v 60% se se syndromem muzeme setkat u
myeloproliferativnich chorob (napriklad leukémie nebo polycytémie), kdy je celkové naruseno slozeni
krve a jsou zvysené tendence ke vzniku trombdz.

Onemocnéni je také typické pro poruchy koagulace (trombofilni stavy) s nedostatek proteinu C a S,
antitrombinu III, Leidenskd mutace faktoru V atd. Poruchy koagulace mohou byt primarnim
onemocnénim vrozenym nebo sekundarné ziskané pri dalSich nemocech. K dal$im onemocnénim, u
kterych se mizeme setkat s Budd-Chiariho syndromem patii lupus koagulans, proteinurie
(paroxysmalni no¢ni hemoglobinurie), antifosfolipidovy syndorm, Bechtérevova choroba, srpkovita
anémie nebo u malignich onemocnéni jako je nador ledvin, nador nadledvin, hepatocelularni
karcinom jater.

Pricinou vzniku syndromu u zen byva uzivani hormonalni peroralni antikoncepce zZenami s
poruchami koagulace. Mozny vznik je také v prubéhu téhotenstvi a bez prostredné po porodu.
Syndrom nemusi byt pouze na podkladé trombdzy, ale mize vzniknout utlakem zil z jejich okoli a to
vétsinou rostouci nadorovou hmotou (rakovina jater). Mozny je také vznik pri infekcich a zénétech
nebo po uraze.

Budd-Chiariho syndrom - priznaky a prubéh

Prubéh a projevy syndromu byvaji zavazné. Pri uzavéru jaternich zil krev nemize odtékat a hromadi
se v jaternich zilach. Pretlak se zpétné prenasi do vratnicové-portalni zily a vzniké vazny stav-
portalni hypertenze. Dusledkem v prvni fadé je bolest bricha, jatra jsou zvétSena a postupné se
zvétsuje také objem bricha, kdy se v brisni dutiné hromadi tekutina (stav se oznacuje jako
ascites). Narusena je také funkce jater a nemocny trpi zloutenkou. Kuze celého povrchu téla je
nazloutld, diagnosticky je dulezité nazloutlé o¢ni bélmo.

Budd-Chiariho syndrom mize probihat velmi rychle akutné nebo chronicky. Pri akutnim stavu
dochézi velmi rychle k odumirani hepatocytl (jaternich bunék) a k jaternimu selhani projevujicich se
mimo vySe zminéné projevy také encefalopatii (zmatenost az komatozni stav) a v navaznosti na
selhavani jater také hepatorenalnim syndromem, ktery vede k postizeni ledvin.

Bez velmi rychlého aktivniho zdsahu lékara dochazi k selhani organismu a smrti. Bohuzel ani pri
spravné 1éché prognoza nebyva moc dobra. Pri chronickém stavu dochazi k fibrotizaci jater a ke
vzniku jaterni cirhdzy. Télo na uzaveér jaternich zil reaguje tak, ze se snazi ulevit vratnicové zile a
hleda vhodné zily k odtoku nahromadéné krve. Vhodnymi zilami se stavaji povrchové zily bricha
(typickym znakem je tzv. hlava meduzy, kdy se zily roztahuji a vétvi, prosvitaji pod kuzi a pripominaji
varixy nebo Zily v oblasti konecniku, ty pak vytvareji hemoroidalni varixy. Pri vzniku predevsim
jicnovych varixi pri jejich masivnim zvét$eni hrozi jejich prasknuti a velké krvaceni. Zily v oblasti
jicnu nejsou zvyklé na tak velky tlak a prutok, stény se rychle rozsiruji a naporu Casto podlehnou. Pri
masivnim krvaceni hrozi rychle Sok z nedostatku krve a smrt. Krvéaceni z jicnovych varixa nastésti
nebyva Castou komplikaci.



Pri trombdze jaternich zil mize vzniknout komplikace zuzenim dolni duté zily vétSinou v oblasti
vyusténi jaternich zil. Komplikace pak vyzaduje specialni feSeni. DlleZité je zminit, Ze obstrukce
(ucpéani) pouze jedné zily vétSinou nema zasadni projevy. Klinicky se projevuje az uzavér dvou a vice
hlavnich jaternich zil. Zacina se tak zvySovat tlak v jaternich sinusoidach, krev méstna a nasleduji
vysSe zminéné zmény a komplikace pri preruseni odtoku krve. Pri akutnim uzavéru se k bolestem
bricha pridava také nauzea a zvraceni.

Diagnostika Budd-Chiariho syndromu

Jelikoz se Budd-Chiariho syndrom az v 60% objevuje u myeloproliferativnich onemocnéni
(leukémie, polycytémie), prvni projevy syndromu mohou lékare rychle navést k podezreni na tento
syndrom. Zakladem je tedy pravidelné sledovani pacienta a jeho fyzikalni vySetreni. Pro tento
syndrom je typicka tridda bolest bricha, zvétSeni jater a ascites (briSni vodnatelnost se zvétSenim
objemu bricha), pridruzuje se encefalopatie (poruseni mozkovych funkci-zmatenost az komat6zni
stav). DalSim zakladnim vySetrenim je rozbor krevniho vzorku, ktery odhali zvySené jaterni
enzymy, které vyjadruji poskozeni jaterni tkané (zvySené jsou enzymy AST a ALT). DalSim dulezitym
vySetienim je ultrazvukové vySetreni bricha a jater, které odhali zvySeny objem tekutiny v brisni
dutiné (ascites), zvétSeni jater a pripadny uzavér odtoku zil. Pro upresnéni diagnézy se pak vyuziva
CT (pocitacova tomografie), ktera zobrazi presné ulozeni jater a diky ni je mozné taktéz zjistit uzavér
jaterni zily, atlak zil nadorem Ci vrozené poskozeni zil. Vétsinou se CT vySetreni provadi po aplikaci
kontrastni latky. Jesté lepsi detail jater je mozné ziskat vySetrenim MRI (magnetickou rezonanci).

Dal$im moznym vySetrenim je biopsie jater, coz je odbér vzorku jaterni tkdné. Odebrany vzorek se
zpracuje a sleduje pod mikroskopem. Ze vzorku Ize vycist zvySené méstnani krve v jaterni tkéni,
nekrézu hepatocytu (umirdni jaternich bunék), rozsireni jaternich sinusoidu a prokrvaceni jaterni
tkané. V pozdéjsich stadiich predevsim u chronického postizeni vzorek odhali vznikajici jaterni
cirh6zu na zakladé uzavéru jaternich zil. VySetreni biopsii a ostatni metody jsou velmi dulezité pro
diagnostiku a vylouceni jinych jaternich poruch a nemoci jako jsou infekéni onemocnéni (hepatitida,
mononukledza), venookluzivni onemocnéni jater, nador jater ¢i poskozeni pri naduzivani alkoholu,
nékterych chemickych latek ¢i drog, pripadné dal$i nddorova onemocnéni s metastdzami v jatrech a
poruchy krevni srazlivosti (vrozené poruchy nebo sekundarné v zavislosti na myeloproliferativnim
onemocneni).

Lécba Budd-Chiariho syndromu

Pro 1éCbu syndromu je velmi dulezita spravna a véasna diagnostika s odhalenim pri¢iny vzniku
tohoto syndromu. Léc¢ebny postup muze byt radikalni, kdy je nutné zaméreni se na 1écbu puvodniho
onemocnéni nebo konzervativni, kdy se soustredime na symtomy spojené se syndromem (bolest,
brisni ascites). Pokud je podkladem uzivani peroralni antikoncepce, je nutné okamzité prerusit
uzivani. V pripadé vrozené poruchy krevni srazlivosti je nutné rychle resit tuto situaci podavani
antikoagulacni 1écby jako je nizkomolekularni heparin ¢i warfarin. Pokud jsou zily utlacovany z
okoli nadorem, nutné je reseni odstranénim tohoto nadoru.

Samotnd lé¢ba Budd-Chiariho syndromu muze byt také symptomaticka a to podavanim 1éka
zvySujicich ztratu tekutin (diuretika), aby doslo ke zmenseni objemu ascitu a snizeni portalni
hypertenze. V pripadé trombdzy je mozné podavat antitrombotizujici 1éky, které snizi srazlivost
(warfarin, heparin). Dale je mozné vyuzit latek, které srazeninu rozpusti. Pokud neni mozné uzavér
odstranit, je mozné zajistit krevni odtok chirurgickou metodou TIPS (transjugularni intrahepatdalni
portosystémovy shunt) nebo jinych metod (portokavalni spojky ¢i jiné portosystémoveé spojky). U
vrozenych poruch a postizeni jaternich zil nebo cirhotickych stavi mize byt jedinym lé¢ebnym
reSenim transplantace jater. Dulezité a stéZejni je okamzité obnoveni odtoku krve z jater a



zamezeni poskozeni jaternich bunék. V bodech je tedy terapie zaloZena na 1écbé zdkladniho
vyvolavajiciho onemocnéni, na 1é¢bhé obstrukce (trombéza nebo ttlak z okoli) a 1é¢bé portalni
hypertenze (uleva diuretiky ¢i punkci brisni stény s odbérem brisni tekutiny).

Prevence vzniku Budd-Chiariho syndromu

Budd-Chiariho syndrom vznikéa na podkladé rady onemocnéni a patologickych stavi, proto je
zékladem prevence prevence téchto chorob. Zeny se zndmou poruchou koagulace by nemély uzivat
peroralni hormondlni antikoncepci. V pripadé vzniku hluboké zilni trombozy jak pri stagnaci krve ¢i
po operacné by mél byt nemocny radné vySetren hematologem, aby byly pripadné zjistény
nedostatky faktort ¢i mutace (nedostatek proteinu C a S, antitrombinu III, Leidenskd mutace a
dalsi). Kazdy nemocny myeloproliferativni chorobou by mél byt v rukou specialisty, aby bylo
zamezeno vzniku tromboz. Presto vSechno ale v mnoha pripadech Budd-Chiariho syndromu nebyla
pricina zndma nebo Slo o vrozené poskozeni jaternich zil a prevence jejich trombdzy je pak velmi
nesnadna nebo nemozna. V kazdé pripadé by kazda osoba s nové vzniklou Zloutenkou, bolestmi
bricha, encefalopatii a zvétSenym objemem bricha mél vyhledat co nejdrive lékarskou pomoc.



