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de los enfermos con sindrome de Budd-Chiari
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Hepaticas (ENVie)*

INTRODUCCION

El sindrome de Budd-Chiari (SBC) deberia definirse
como el conjunto de manifestaciones derivadas de la obs-
truccion al flujo venoso hepético, independientemente del
lugar donde se produzca la obstruccion, que puede locali-
zarse desde las vénulas hepaticas de pequefio tamafio has-
ta la entrada de la vena cava inferior en la auricular dere-
cha!?, Por definicién, se excluyen 2 entidades que
comparten muchas similitudes clinicas y fisiopatolégicas
con el SBC: enfermedades cardioldgicas que dificultan el
drenaje venoso y el denominado sindrome de obstruccién
sinusoidal, previamente conocido como enfermedad ve-
nooclusiva.

ETIOLOGIA Y DIAGNOSTICO

De acuerdo con su etiologia, y a efectos practicos para el
tratamiento de los pacientes, el SBC se clasifica en 2
grandes categorias: primario y secundario. En la tabla I se
expone una lista de causas descritas de SBC. En el SBC
primario la obstruccion se origina sobre una lesién prima-
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ria de la pared venosa o por una trombosis venosa prima-
ria. El obsticulo puede aparecer como una zona estenéti-
ca fibrosa (de corta extensiéon como una membrana o tela,
0 mds extensa)’, como un trombo o pueden coincidir am-
bos. En mas del 60% de los pacientes con SBC primario
se halla al menos un factor trombofilico subyacente, y
existe asociacion de factores en mas del 25% de los pa-
cientes, por lo que el SBC se ha considerado por ello una
enfermedad multifactorial*S. Por otra parte, a diferencia
de lo que sucede en la trombosis portal, en el SBC rara-
mente se documenta un factor local. Asi, la razén por la
que, en el contexto de un estado trombofilico, la obstruc-
cién venosa se localiza en el lecho hepéatico venoso ain
no se conoce.

En el SBC secundario, la obstruccion es debida a la inva-
sién por un tumor maligno o, més raramente, por enfer-
medad hidatidica, o bien por pura compresién (sin inva-
sién) por una lesion ocupante de espacio (enfermedad
poliquistica hepdtica, hiperplasia nodular focal, abscesos
hepaticos amebianos o pidgenos y hematomas intrahepa-
ticos trauméticos)>’. Sin embargo, si no existe una trom-
bosis asociada, las lesiones benignas no inflamatorias son
practicamente siempre asintomaticas. Asi, ante un SBC
sintomatico en el que se detecte una compresion por una
lesion benigna, debe buscarse un estado trombofilico sub-
yacente que ocasione ademads la trombosis de la vena.
Debido a la frecuente combinacién de varios factores
etiologicos, siempre debe realizarse una investigacion ex-
haustiva de todos los factores etioldgicos a pesar de que
ya se haya detectado uno posible (tabla II). En las enfer-
medades sistémicas adquiridas (p. €j., sindromes mielo-
proliferativos primarios, hemoglobinuria paroxistica noc-
turna, enfermedad de Behget) esta recomendacién se
fundamenta, en primer lugar, en la posibilidad de identifi-
car a los pacientes que comienzan con un SBC pero que
pueden desarrollar posteriormente complicaciones extra-
hepdticas de la enfermedad subyacente, y en segundo lu-
gar, en que el tratamiento especifico de la enfermedad
subyacente es habitualmente mas efectivo cuanto antes se
inicia. Para los trastornos trombofilicos heredados, la re-
comendacién de su bisqueda exhaustiva se basa en la po-
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TABLA 1. Factores etioldgicos del sindrome de Budd-Chiari (SBC)

Factor etiolégico

Comentario

Entidades adquiridas
Sindromes mieloproliferativos primarios

Sindrome antifosfolipidico
Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Enfermedad de Behget
Enfermedades gastrointestinales
Enfermedades granulomatosas
Sindrome hipereosinofilico
Hiperhomocisteinemia

Alteraciones trombofilicas hereditarias
Mutacién del factor V Leiden
Mutacion G20210A del gen de la protrombina
Déficit de proteina C
Déficit de proteina S

Déficit de antitrombina

Factores de riesgo de trombosis
Anticonceptivos orales

Embarazo

Polimorfismo del C677T metiltetrahidrofolato reductasa

Policitemia vera o trombocitemia esencial en el 25-50% de los pacientes. Es
importante descartar la existencia de un sindrome mieloproliferativo primario
«oculto» (ausencia de hallazgos tipicos en sangre periférica) debido a un
concomitante déficit de hierro, aumento del volumen plasmadtico y/o hiperesplenismo
Causante de un 15-20% de los casos de SBC primario

Causante de aproximadamente un 5% de SBC. La incidencia acumulada de SBC
en la hemoglobinuria puede llegar hasta el 50% de los casos

Poco frecuente (3% de SBC)

Principalmente la colitis ulcerosa y la enfermedad celiaca

Afectacion granulomatosa primaria de las pequefias venas hepdticas. La relacion de
este proceso con la sarcoidosis no esta clara

Pocos casos descritos, ocasionalmente asociado con el sindrome 5g minus

No investigada la asociacion en profundidad

Causante del SBC en un 25% de los pacientes. El riesgo relativo de SBC en
pacientes con factor V Leiden es de aproximadamente 10

Causante del SBC en un 5% de los pacientes

Causante del SBC en un 15% de los pacientes. En pacientes con capacidad de
sintesis hepatica disminuida o con déficit de vitamina K puede haber una
disminucion secundaria inespecifica de los valores de proteina C

Causante del SBC en un 5% de los pacientes. En pacientes con capacidad de sintesis
hepética disminuida o con déficit de vitamina K puede haber una disminucién
secundaria inespecifica de los valores de proteina S

Causante de SBC en menos del 5% de los pacientes

No estd bien establecido si existe un incremento en la incidencia de esta alteracion en
el SBC

Aumentan el riesgo los farmacos de primera y segunda generacion. Pocos datos
sobre farmacos de generaciones posteriores. Lo mas frecuente es hallar otra causa
trombofilica subyacente

Evidencias basadas en casos clinicos de SBC durante el embarazo y en el posparto.
Es probable que en estos casos exista una situacion trombofilica subyacente, en
particular, la mutacién del factor de Leiden

En el SBC primario existe asociacién de factores en mds del 25% de los pacientes.

TABLA II. Factores etiologicos del sindrome de Budd-Chiari. Investigaciones recomendadas

Factor etiolégico

Investigacion recomendada

Tumores y lesiones ocupantes de espacio

Estados adquiridos
Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Sindromes mieloproliferativos

Sindrome antifosfolipidico
Enfermedad de Behget
Colitis ulcerosa
Enfermedad celiaca
Hiperhomocisteinemia
Trombofilias heredadas
Deficiencias de antitrombina, proteina C y proteina S

Factor V Leiden
Mutaciéon G20210A del gen de la protrombina
Mutaciéon MTHFR

Pruebas de imagen (ultrasonografia, resonancia magnética, tomografia
computarizada)

Citometria de flujo para evaluar la ausencia de los antigenos CD55 y CD59 en
eritrocitos y leucocitos

Biopsia de médula 6sea; volumen eritrocitario total y eritropoyetina sérica después
de corregir una posible deficiencia de hierro; determinar la presencia de colonias
eritroides de crecimiento espontineo (sindrome mieloproliferativo primario
«oculto»)

Anticardiolipina (enzimoinmunoanélisis), anticoagulante lipico

Diagnéstico clinico

Diagnéstico clinico y endoscopico

Anticuerpos antiendomisio y antigliadina

Concentraciones séricas tras sobrecarga con metionina

Estudio hemostésico y resultados en relacién con las concentraciones de los factores
IL, V, VII o X tras corregir un posible déficit de vitamina K; realizar estudios
familiares

Resistencia a la proteina C activada o estudio molecular del polimorfismo G1691A
Estudio molecular del polimorfismo G20210A

Estudio molecular del polimorfismo C677T

sibilidad de investigar a los miembros de la familia. No
obstante, los posibles beneficios y las limitaciones del es-
tudio de familiares son todavia objeto de debate, y deben
comentarse al paciente y sus familiares.

MANIFESTACIONES

La forma de presentacién es caracteristicamente hetero-
génea y puede variar desde la ausencia de signos y sinto-
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mas hasta un cuadro de fallo hepético fulminante con en-
cefalopatia®. Las formas asintomdticas se descubren de
manera casual en el curso de un estudio de imagen abdo-
minal realizado por un motivo no relacionado, o para el
estudio de una leve alteracion de las pruebas de la fun-
cién hepatica. En algunos pacientes el cuadro se presenta
de forma insidiosa, mientras que en otros el cuadro se ins-
taura en el transcurso de dias o semanas. Existen eviden-
cias que indican que la presentacién del cuadro clinico se
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TABLA I1I. Manifestaciones clinicas del sindrome de Budd-Chiari

Manifestacion

Comentario

Dolor abdominal

Frecuente. A menudo episodios previos no valorados o pasados por alto
Muy frecuente. Leve o grave, transitoria o permanente, que responde o es refractaria al tratamiento diurético. A

Ascitis
menudo el contenido proteico es superior a 3g/dl
Hepatomegalia Muy frecuente
Fiebre Frecuente. Puede hacer pensar erréneamente en una colecistitis
Hepatalgia Muy frecuente
Esplenomegalia Frecuente. Parcialmente explicable por la existencia de un posible sindrome mieloproliferativo
Sindrome general Poco frecuente al diagnéstico. Manifestacién de enfermedad avanzada
Ictericia Poco frecuente, a excepcion de estadios avanzados
Encefalopatia Poco frecuente, a excepcion de estadios agudos o avanzados

TABLA IV. Situaciones en las que debe sospecharse el diagnéstico de sindrome de Budd-Chiari

Presencia simultdnea de ascitis, hepatomegalia y dolor abdominal
Liquido ascitico con un contenido proteico superior a 3 g/dl

Alteracion hepatica en un paciente con una enfermedad trombofilica
Insuficiencia hepética fulminante junto con hepatomegalia y ascitis

hemocromatosis, enfermedad de Wilson y déficit de alfa-1-antitripsina

Paciente son signos de enfermedad hepética cronica que presenta ascitis intratable que contrasta con una funcién hepética escasamente alterada

Enfermedad hepatica crénica de causa no filiada después de excluir alcoholismo, infeccion por los virus de la hepatitis B o C, autoinmunidad,

correlaciona con la velocidad de instauracién y con la ex-
tensién de la obstruccion al flujo venoso. Los pacientes
asintomdticos habitualmente tienen una extensa red de
colaterales que eluden las partes obstruidas de las venas
suprahepadticas, lo que indica que la obstruccién venosa
ha sido lo suficientemente lenta para permitir el desarro-
llo de estas colaterales compensadoras. Las manifestacio-
nes clinicas mds importantes en el SBC se muestran en la
tabla III.

Existe poca correlacién entre la forma de presentacion
clinica y la histologia. Una forma de presentacién en apa-
riencia aguda puede ser la manifestacién inicial de una
enfermedad subclinica con datos histolégicos que mues-
tran un dafio parenquimatoso producido por una obstruc-
cién al flujo venoso de larga evolucién® .

DIAGNOSTICO

En Ia tabla IV se exponen las situaciones clinicas en las
que debe sospecharse el diagndstico de SBC. Sin embar-
g0, éste tinicamente queda demostrado tras evidenciar, de
forma inequivoca, la existencia de una obstruccién al flu-
jo venoso hepatico. Dado que la enfermedad puede evolu-
cionar desfavorablemente de forma rapida, la necesidad
de obtener el diagnéstico correcto es habitualmente ur-
gente. Existen varias técnicas de imagen utiles para inves-
tigar la anatomia vascular hepdtica: la ultrasonografia, la
resonancia magnética, la tomografia computarizada y la
flebografia.

La ultrasonografia Doppler sigue siendo la técnica de
eleccidn. Realizada por un facultativo experimentado, ob-
tiene el diagndstico en aproximadamente el 75% de los
casos (fig. 1)!12, Cuando sea técnicamente dificil o cuan-
do no sea diagndstica, la técnica de segunda eleccién para
llegar al diagndstico es la tomografia computarizada o,
mejor adn, la resonancia magnética'®!%. Con esta estrate-
gia, en tan s6lo una minoria de los pacientes no se llegara
al diagnéstico. Las dudas diagndsticas son mds probables
en pacientes que ya tienen una cirrosis. La flebografia
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Fig. 1. Propuesta de algoritmo diagndstico y estimacion de su rendi-
miento.

con canulacién retrégrada de las venas suprahepdticas,
con o sin biopsia hepatica asociada, serfa la técnica de
tercera eleccién'®. La flebografia es util para evaluar la
extension de la obstruccién al flujo y permitird ademads la
medicién de presiones venosas. La obtencion de material
de biopsia serd titil para confirmar el diagnéstico de SBC
y también para descartar otros procesos como la enferme-
dad venooclusiva o una enfermedad hepatica de otra cau-
sa. Una practica razonable para la obtencién de un diag-
noéstico inequivoco de SBC es disponer de 2 pruebas de
imagen diagnésticas (ultrasonografia, tomografia compu-
tarizada o resonancia magnética) o tan sélo una de las
pruebas de imagen citadas y una flebografia.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

La historia natural del SBC en pacientes que son diagnos-
ticados utilizando modernas técnicas de imagen, que per-
miten un diagndstico mds temprano, no se conoce bien.
En estudios previos en los que la enfermedad se diagnos-
ticaba en estadios avanzados, la mortalidad al afio era
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muy elevada y alcanzaba hasta el 60% en los casos no
tratados'®. Las complicaciones mds graves son la hemo-
rragia gastrointestinal secundaria a hipertensién portal, la
ascitis, habitualmente refractaria con desarrollo de insufi-
ciencia renal inducida por diuréticos, y el deterioro de la
funcién hepatocelular. El SBC puede evolucionar hacia
una enfermedad hepética terminal de forma lenta, rdpida-
mente progresiva, o en forma de brotes de exacerbacion
aguda. Algunos pacientes, no obstante, tras una exacerba-
cién aguda pueden evolucionar espontdneamente hacia la
remision completa o parcial de la enfermedad. Muchos
pacientes con el tiempo desarrollan nédulos de hiperpla-
sia nodular regenerativa que pueden ser mdltiples. Estos
nédulos plantean el diagnéstico diferencial con el carci-
noma hepatocelular, si bien esta eventualidad es muy rara
en el SBC'.

La evolucién del SBC, en pacientes tratados, ha mejorado
sustancialmente durante estas 2 dltimas décadas. El diag-
noéstico de la enfermedad en las fases iniciales de su evo-
lucidn, junto con la mejoria de los tratamientos utilizados,
explicaria esta tendencia. En centros con experiencia, las
cifras de supervivencia a los 10 afios se sitdan por encima
del 75%. La mayor incidencia de mortalidad ocurre en los
primeros 12-24 meses después del comienzo del sindro-
me. No obstante, la evolucion es extremadamente varia-
ble entre pacientes. Los factores independientemente rela-
cionados con la mortalidad que se han identificado hasta
la actualidad son la edad, la clasificacién de Child-Pugh o
sus diferentes componentes y la funcién renal's. Los datos
histolégicos de la biopsia no parecen tener valor prondsti-
co'8. El posible valor prondstico de la alteracién trombo-
filica subyacente no se ha evaluado bien.

TRATAMIENTO

El tratamiento del SBC se basa en 3 pilares: tratamiento
de las manifestaciones clinicas, control de la enfermedad
trombofilica subyacente y correccién de la obstruccién al
flujo.

Inicialmente, los pacientes sintomdticos deben ser trata-
dos con los mismos esquemas que los pacientes con en-
fermedades hepdticas crénicas. La ascitis deberia tratarse
con diuréticos o paracentesis (con expansion de la vole-
mia) y, en caso de que existan varices en la fibrogastros-
copia, debe realizarse profilaxis farmacolégica. Aunque
las evidencias son circunstanciales, se recomienda utilizar
tratamiento con anticoagulantes en todos los pacientes
con SBC, independientemente del factor etioldgico res-
ponsable. Esto se basa en que a menudo existe una enfer-
medad trombofilica subyacente, en que la reciente mejo-
ria del prondstico del SBC ha coincidido con el uso
generalizado de los anticoagulantes, en que no se ha co-
municado ningin caso de hemorragia grave en pacientes
con SBC que recibian tratamiento con anticoagulantes y,
por dltimo, en que en otras formas de trombosis los anti-
coagulantes han demostrado ser claramente eficaces's',
En los pacientes que no presentan mejoria o que desarro-
Ilan complicaciones graves a pesar del tratamiento médi-
co (hemorragia por varices, peritonitis bacteriana espon-
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tdnea, ascitis refractaria o signos de fallo hepatico), debe-
rad considerarse la posibilidad de intentar corregir la obs-
truccion al flujo sanguineo (con los conocimientos actua-
les, no estd indicado restaurar el flujo hepatico en
pacientes asintomadticos). Con el fin de poder detectar
tempranamente la falta de mejoria o el deterioro del cua-
dro, debe realizarse un estrecho seguimiento de los pa-
cientes. Una propuesta de esquema de seguimiento, tras
la presentacién del sindrome o bien tras el desarrollo de
una complicacidn, es realizar una visita semanal durante
el primer mes; cada mes durante los 3 primeros meses;
cada 3 meses durante el primer afio, y cada 6 meses pos-
teriormente.

Se han utilizado varias técnicas para lograr restablecer el
aflujo venoso hepatico: trombodlisis, angioplastia percuta-
nea y cirugia.

Trombdlisis

La experiencia con la trombdlisis para los casos de trom-
bosis aguda es todavia limitada y la interpretacion correc-
ta de los resultados publicados es dificil debido a la varia-
bilidad de las indicaciones y de los procedimientos
utilizados. Se dispone de varios agentes tromboliticos. El
activador tisular recombinante del plasmindgeno es en la
actualidad el mas utilizado. Puede infundirse a través de
una vena periférica o instilarse localmente tras la cateteri-
zacién de la vena trombosada. Es esperable que la infu-
sién local sea mas eficaz y se asocie con menos efectos
extrahepdticos indeseables. El impacto de esta opcién en
el curso de la enfermedad no estd bien establecido. Se
cree que la trombdlisis seria mds eficaz cuando se admi-
nistrase de forma precoz tras la formacién del trombo.
Uno de los problemas es que dificilmente se logra diag-
nosticar de forma temprana la trombosis reciente de ve-
nas suprahepaticas o de vena cava. Parece que los mejo-
res resultados se han obtenido cuando la trombélisis local
se asocia a la angioplastia de una estenosis corta??2, Esta
opcién estd contraindicada en pacientes que presenten
una enfermedad potencialmente hemorragica o en pacien-
tes a los que se les ha realizado recientemente un procedi-
miento invasivo, incluso paracentesis, en las 24 h previas.
Las complicaciones de la trombélisis pueden ser graves y
ocasionalmente fatales. Por todo ello, s6lo deberia plante-
arse en centros experimentados.

Angioplastia percutanea

Estd indicada en los pacientes con estenosis cortas de ve-
nas suprahepdticas o de vena cava inferior>2°. Se sobre-
pasa la estenosis, se procede a determinar las presiones
antes y después de la estenosis y, por dltimo, se realiza la
angioplastia de la zona estenosada. El objetivo serd dis-
minuir el gradiente en un 50% u obtener un gradiente
porto-cava menor de 12 mmHg (mediante la determina-
cion del gradiente de presion portal o diferencia entre la
presién suprahepdtica enclavada y libre). Se puede colo-
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car una proétesis para evitar la reestenosis o reservar esta
medida para estenosis recurrentes. Esta técnica es atracti-
va porque parece tener pocos efectos secundarios graves
y porque ademds restableceria el drenaje fisioldgico de
las venas suprahepaticas. Su realizacién no pone en pe-
ligro la permeabilidad de la vena porta y no impide la
realizacion posterior, en caso de ser necesaria, de una
anastomosis portosistémica o un trasplante hepatico. Sin
embargo, debe tenerse cuidado en caso de colocar una
prétesis, ya que la colocacion incorrecta de ésta puede
complicar la realizacién de un posterior trasplante. La efi-
cacia parece buena pero no se dispone de datos a largo
plazo, no existen estudios controlados y no se sabe qué
factores pueden predecir el éxito o fracaso de la técnica.
La angioplastia quirdrgica se indica raramente en la ac-
tualidad. La denominada anastomosis hepatoatrial (técni-
ca de Senning), que consiste en resecar un cilindro de te-
jido hepético que contiene la zona de la vena hepatica que
estd obliterada, también ha sido sustituida por la angio-
plastia percutanea.

Anastomosis portosistémica

La anastomosis portosistémica laterolateral fue introduci-
da para el tratamiento del SBC hace 30 afios**?8. De todos
los tipos de anastomosis existentes, el mds recomendado
es el shunt mesocava, con interposicion de prétesis de po-
litetrafluoroetileno calibrada a 8-10 mm. No existen estu-
dios prospectivos controlados que hayan evaluado su efi-
cacia, aunque estudios retrospectivos de cohortes indican
que ofrecen poco o ningtin beneficio sobre la superviven-
cia de los pacientes. Sin embargo, debido a que la morta-
lidad perioperatoria se sitiia en alrededor del 25% de los
pacientes y a que la disfuncién o trombosis del shunt ocu-
rre en aproximadamente el 30% de los casos?, incluso en
pacientes que reciben tratamiento anticoagulante de for-
ma crénica, es probable que ambos factores enmascaren
el efecto beneficioso de los shunts quirdrgicos. De acuer-
do con ello, recientemente se ha demostrado que los pa-
cientes que sobreviven a la intervencidén quirdrgica y en
los que el shunt no presenta ninguna disfuncién tienen
una excelente calidad de vida®.

Derivacion portosistémica percutanea intrahepatica

La experiencia con la derivacién portosistémica percuta-
nea intrahepdtica (DPPI) es menos extensa que con los
shunts quirdrgicos®**. La DPPI estd indicada en los pa-
cientes cuyas manifestaciones son dificiles de controlar
con tratamiento exclusivamente médico, o si la recanaliza-
cién no es posible o cuando ésta ha fracasado. En los pa-
cientes en los que se fracase en la colocacién de la DPPI,
se planteard la realizacién de un shunt quirdrgico siempre
y cuando su estado lo permita (no deberan ser motivo de
exclusién la ascitis refractaria o la hemorragia recurrente
por hipertensién portal). Existe una alta probabilidad de
obstruccion de la DPPI (70% al afio), que probablemente
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sea menor con el uso de prétesis de politetrafluoroetileno.
La obstruccién de la DPPI no siempre se acompaiia de cli-
nica debido a la formacién de colaterales durante el tiem-
po que fue permeable. Se requiere un entrenamiento espe-
cial para su realizacién, ya que practicar una DPPI en
pacientes con SBC resulta habitualmente mas complejo
que en pacientes con cirrosis hepdtica. Ademads, el aborda-
je transcava (en casos de obstruccién completa de las ve-
nas suprahepdticas) podria influir en la diseccién de la
vena cava durante un posible trasplante posterior que utili-
ce la técnica de piggy back. La mortalidad atribuible al
procedimiento es baja. No se conocen los resultados a lar-
go plazo (mas alld de 5 aios) de la DPPI.

Trasplante hepatico

El trasplante hepatico fue introducido como tratamiento
del SBC hace 20 afios. Inicialmente, era frecuente la recu-
rrencia de la enfermedad. No obstante, esto se ha evitado
en gran medida con la instauracién precoz y continuada
del tratamiento anticoagulante. El trasplante estarfa indi-
cado en los pacientes con una enfermedad hepatica termi-
nal, en aquellos en que la DPPI haya fracasado o en pa-
cientes con SBC fulminante®*. A la hora de evaluar los
resultados del trasplante hepatico no se ha tenido en cuen-
ta la gravedad de la enfermedad previa al trasplante. Se
ha comunicado una supervivencia a los 10 afios del tras-
plante del 75%. Cuando la vena porta estd trombosada, el
trasplante no es factible.

En la figura 2 se propone un consenso sobre la indicacién
de la recanalizacién, del shunt portosistémico y del tras-
plante en el tratamiento del SBC, aunque no existen estu-
dios controlados que apoyen este algoritmo de decision.
De acuerdo con los datos disponibles, la aplicacién de
esta secuencia de tratamientos deberia asegurar una su-
pervivencia por encima del 80% a los 10 afios en los pa-
cientes con la vena porta permeable. Asi, la evolucién de
la enfermedad subyacente se veria poco influida por el
del SBC. No obstante, en pacientes con trombosis portal,
a los que no se les puede ofrecer un shunt portosistémico
o un trasplante hepatico, el prondstico es mucho peor. En
centros experimentados se han probado técnicas pioneras,
como intentar repermeabilizar la vena porta, tratar de rea-
lizar el trasplante conectando la vena porta del higado
trasplantado con la vena mesentérica o realizar el tras-
plante con la transposicion de la vena cava inferior del re-
ceptor a la vena porta del higado trasplantado. Debido a
la elevada morbimortalidad asociada a estos procedimien-
tos, no puede hacerse ninguna recomendacién especifica
respecto a ellos.

El Grupo Europeo para el Estudio de Enfermedades Vas-
culares Hepaticas ha puesto en marcha un proyecto multi-
nacional para el estudio del SCB y de las trombosis porta-
les con el objetivo de conocer mejor estas 2 enfermedades
poco frecuentes. Dispone actualmente de una pagina web
(www.envie-project.org), que contiene informacién acer-
ca del grupo y el proyecto, asi como otros datos de interés
respecto a estas 2 entidades.
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Fig. 2. Algoritmo propuesto para el trata-
miento de los pacientes con sindrome de
Budd-Chiari. DPPI: derivacion portosis-
témica percutdnea intrahepdtica.

CONCLUSION

1. El diagnéstico del SBC se basa en la demostracién ine-
quivoca de la existencia de una obstruccién al flujo veno-
so hepdtico. La trombosis de las venas suprahepdticas o
de la vena cava inferior es el mecanismo fundamental res-
ponsable.

2. La presencia de una trombofilia subyacente, en ocasio-
nes multiple, es un hallazgo habitual. Por ello, hay que
someter a todo paciente con SBC a un estudio exhaustivo
de causas trombofilicas a pesar de haber detectado ya una
causa posible.

3. En todos los pacientes se recomienda iniciar de forma
temprana tratamiento anticoagulante, que deberd mante-
nerse de por vida. En caso de detectarse, se tratard tam-
bién la enfermedad trombofilica subyacente.

4. Existen pacientes asintomdticos en los que, con los co-
nocimientos actuales, no se recomienda ningin otro trata-
miento adicional.

5. En pacientes sintomédticos debe considerarse el resta-
blecimiento del flujo venoso hepdtico, empezando con la
repermeabilizacién, por medio de angioplastia percutinea
cuando ésta sea posible, y trombdlisis en los estadios ini-
ciales de formacién del trombo. La colocacién de una
DPPI se propondra cuando no se puedan realizar las téc-
nicas previas o el paciente no mejore a pesar de ellas. El
trasplante hepdtico se indicard en enfermedad hepdtica
terminal o cuando fracase la DPPL

6. Los sintomas del paciente, especialmente en las fases
iniciales de la enfermedad, pueden variar bruscamente,
por lo que estos pacientes requieren una vigilancia estre-
cha para replantear la estrategia terapéutica.

7. El tratamiento de estos pacientes se optimiza en cen-
tros con experiencia.
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