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El sindrome de Budd-Chiari agrupa diferentes procesos
patolégicos cuyo punto comun es la obstruccion parcial o
completa del flujo venoso hepatico. En la mayoria de las
ocasiones esta obstruccion es debida a la trombosis de las
venas suprahepdticas. Otras causas, mas excepcionales en
nuestro medio, de obstruccién al flujo venoso hepatico
son la presencia de membranas en la luz de la vena cava
inferior, la compresién por lesiones ocupantes de espacio
(tumorales o infecciosas) o por secuelas de lesiones trau-
maticas (tabla I).

La consecuencia de esta obstruccién venosa es el aumen-
to de la presion hidrostatica en los sinusoides hepaticos
que, si es lo suficientemente intensa, ocasionard una ne-
crosis hepatocitaria hemorragica alrededor de la vena
centrolobulillar. En caso de persistencia del proceso obs-
tructivo, en estas zonas de necrosis aparecerdn zonas de
fibrosis cicatrizal uniendo las venas centrolobulillares en-
tre si o la vena centrolobulillar con la vena porta, pudien-
do llegar a producir una cirrosis'. Excepcionalmente, la
necrosis hepatocitaria afecta a una drea muy extensa y da
lugar a un cuadro de insuficiencia hepética fulminante.

ETIOLOGIA

En series histéricas la etiologia del sindrome de Budd-
Chiari se catalogaba como idiopdtica entre un 30 y un
50% de los casos®*. Sin embargo, gracias al avance reali-
zado en el diagndstico de sindromes mieloproliferativos
en forma latente y en la deteccién de nuevos trastornos
trombofilicos, en la actualidad se establecen finalmente
como idiopaticos menos del 10% de los casos. En nuestro
medio, los sindromes mieloproliferativos, en especial la
policitemia vera y la trombocitemia esencial, son la causa
mds frecuente’. Un niimero también importante de pacien-
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tes presenta una hemoglobinuria paroxistica nocturna® o
un sindrome antifosfolipidos primario’. Menos frecuente-
mente, el sindrome de Budd-Chiari es ocasionado por un
estado trombofilico por déficit de antitrombina IIT%, de
proteina S o de proteina C°, por una mutacién del factor V
tipo Leiden (o resistencia a la proteina C activada)!” (tabla
I). Se han descrito casos esporddicos de sindrome de
Budd-Chiari asociado a la enfermedad de Behget!! y a la
enfermedad inflamatoria intestinal'2. Los anticonceptivos
orales parecen ejercer un papel, al menos como agentes
coadyuvantes, en el desarrollo de la trombosis de venas
suprahepdticas por cuya causa probablemente esta enfer-
medad predomina en las mujeres, en una proporcién de
2:1 respecto a los varones'®. El sindrome de Budd-Chiari
también se ha diagnosticado tras el embarazo, general-
mente en los primeros 2 meses posparto'* (tabla I). En una
serie reciente de 21 pacientes con sindrome de Budd-
Chiari estudiados en nuestra unidad pudimos llegar a un
diagnéstico etioldgico especifico en todos menos en uno.
Trece pacientes presentaban un sindrome mieloproliferati-
vo, cuatro, una hemoglobinuria paroxistica nocturna, tres,
un sindrome antifosfolipido primario y tan s6lo en un caso
todos los estudios practicados fueron negativos y fue cata-
logado como idiopdtico. En esta serie de pacientes se in-
vestigaron de forma sistemdtica todos los trastornos trom-
bofilicos conocidos en la actualidad (tabla I). Tan sélo 2
pacientes presentaban un trastorno trombofilico en forma
de mutacién del factor V tipo Leiden; sin embargo, ambos
pacientes tenian un sindrome mieloproliferativo asociado.

CUADRO CLIiNICO

El curso clinico varia en funcidén de la extension de la
obstruccion venosa y de su rapidez de instauracion.

1. Forma fulminante. Es una forma clinica muy infre-
cuente (menos del 5%) que puede aparecer cuando la obs-
truccién es rdpida y extensa, produciéndose una intensa
necrosis hepitica'®. Esta no es necesariamente la manifes-
tacion inicial del sindrome de Budd-Chiari, sino que pue-
de aparecer en pacientes que al no recibir un tratamiento
adecuado, habitualmente mediante anticoagulacién, su-
fren fendmenos de retrombosis de las venas suprahepdti-
cas que pueden provocar que un paciente, con una forma
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TABLA 1. Causas de sindrome de Budd-Chiari

Trombdticas

No trombéticas

Enfermedades mieloproliferativas
Policitemia rubra vera
Trombocitemia esencial
Mielofibrosis

Hemoglobinuria paroxistica nocturna

Trastornos trombofilicos
Sindrome antifosfolipido
Déficit de proteina S
Déficit de proteina C
Mutacién de factor V de Leiden (resistencia de la proteina C activada)
Déficit de antitrombina IIT
Hipoplasminogenemia

Mutacion del gen de la protrombina
Hiperhomocisteinemia
Otras
Embarazo y posparto
Uso de anticonceptivos orales

Enfermedad de Behget
Colitis ulcerosa
Enfermedades sistémicas (lupus, etc.)

Déficit de activador tisular plasminégeno o aumento inhibidor del t-Pa

Membranas en VCI

Tumorales
Hepatocarcinoma
Carcinoma de células renales
Angio y rabdomiosarcoma

Trauma
Estenosis de la VCI postrauma
Herniacion hepdtica postrauma
Laceracion de la VCI
Hematoma hepético con compresién

Enfermedades infecciosas
Filariasis
Hidatidosis

Otras
.. Posnefrectomia bilateral en ADKD
Quistes hepéticos simples masivos

VCI: vena cava inferior.

mas o menos controlada de sindrome de Budd-Chiari,
pueda presentar un brusco deterioro clinico. La clinica se
inicia con dolor abdominal, vémitos, hepatomegalia dolo-
rosa de brusca aparicion, con una elevacién importante de
las transaminasas, ictericia, ascitis y signos de insuficien-
cia hepdtica aguda grave, con encefalopatia, insuficiencia
renal y muerte. En casos excepcionales, el cuadro se inicia
con dolor abdominal agudo y shock por hemoperitoneo,
pudiéndose comprobar la rotura espontdnea del higado.

2. Forma subaguda. Esta es la forma mds frecuente de
presentacién. En ella, el cuadro clinico con dolor abdomi-
nal, desarrollo de ascitis, hepatomegalia, aumento de las
transaminasas, hiperbilirrubinemia y descenso en el tiem-
po de protrombina se produce en un periodo de tiempo
mds prolongado que suele oscilar entre 2 semanas y 6 me-
ses. En estos pacientes, se pueden objetivar signos de hi-
pertension portal como esplenomegalia y varices esofagi-
cas que pueden sangrar. También puede existir un derrame
pleural que puede ser hemorrdgico. El sindrome de Budd-
Chiari puede también transcurrir de forma inadvertida por
ser paucisintomadtico y sélo ser detectado cuando se reali-
za un estudio diagnéstico ante el hallazgo de una hepato-
esplenomegalia o alteraciones en la bioquimica hepatica'®.
3. Forma cronica o de cirrosis. En ésta el paciente presenta
una sintomatologfa dificilmente distinguible de la de otros
tipos de cirrosis con hipertension portal. Quizas el dato cli-
nico mds caracteristico sea la existencia de una ascitis rica
en proteinas, de dificil tratamiento. Estos enfermos también
presentan esplenomegalia y varices esofagicas. En esta fase,
la biopsia hepdtica evidencia un parénquima hepdtico con
importante alteracion de la estructura por banda de fibrosis
que unen las venas centrolobulillares (cirrosis invertida).

A menudo, el sindrome de Budd-Chiari, en cualquiera de
las formas de presentacion anteriores, puede asociarse a
trombosis de la vena cava inferior, en cuyo caso apare-
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cen, ademads, circulacidén colateral cava-cava, edema en
extremidades inferiores y sindrome nefrético®'>.

DATOS DE LABORATORIO

No existen alteraciones de laboratorio patognomdonicas.
En la forma fulminante los hallazgos son semejantes a
otras formas de insuficiencia hepdtica aguda grave con
claro aumento de las transaminasas y descenso en el tiem-
po de protrombina. En las formas subagudas el aumento
en las transaminasas es mds moderado y variable (50-200
U/1) dependiendo del grado de necrosis centrolobulillar
que se esté produciendo. En las formas crénicas las alte-
raciones de laboratorio son semejantes a la halladas en ci-
rrosis de otras etiologias. El liquido ascitico de los pa-
cientes con sindrome de Budd-Chiari es rico en proteinas
(mds de 20-30 g/1) y la celularidad es escasa. Cuando ésta
es elevada se debe sospechar la existencia de una perito-
nitis bacteriana espontanea, hecho que hemos observado
en dos de nuestros pacientes. El hallazgo de poliglobulia
y una cifra de plaquetas normales o incluso elevadas, en
el contexto de un paciente con hipertensién portal, deben
hacer sospechar la existencia de un sindrome mieloproli-
ferativo subyacente®”.

DIAGNOSTICO

El sindrome de Budd-Chiari debe sospecharse ante la
apariciéon, mds o menos repentina, de hepatomegalia do-
lorosa y ascitis rica en proteinas, sobre todo si el paciente
presenta una cifra normal o alta de plaquetas y hematies.
En pacientes con un sindrome mieloproliferativo el indice
de sospecha de sindrome de Budd-Chiari debe ser mayor
y hay que pensar en €l ante cualquier dolor abdominal
aunque sea inespecifico. El diagnéstico de certeza se esta-
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blece mediante exploraciones complementarias. La eco-
graffa abdominal Doppler-diplex es la técnica de elec-
cién para el cribado del sindrome de Budd-Chiari. La
ecografia abdominal, realizada por un observador experi-
mentado, permite detectar la trombosis parcial o completa
de las venas suprahepdticas; la sensibilidad diagndstica se
ve incrementada por la eco-Doppler al objetivar ausencia
o anormalidades en el patrén de flujo de las venas supra-
hepdticas. En ocasiones, tan sélo se evidencia la presen-
cia de una zona lineal hiperecogénica compatible con la
existencia de un tracto fibroso localizado en el lugar don-
de deberia hallarse la vena suprahepatica. En fases inicia-
les la ecografia también permite poner de manifiesto la
existencia de pequefias cantidades de ascitis no detecta-
bles aun con la exploracion clinica. En casos de mayor
tiempo de evolucién la ultrasonografia detecta los vasos
colaterales que intentan descomprimir el sistema venoso
portal (repermeabilizaciéon de la vena umbilical, anasto-
mosis espontanea entre la rama derecha intrahepdtica por-
tal y la vena cava [fig. 1], vasos colaterales intrahepati-
cos) y la existencia de hipertrofia del 16bulo caudado. Por
ultimo, la ecografia también nos permite evaluar la per-
meabilidad portal, dato que puede ser importante en el
manejo posterior del paciente!’ .

Otras técnicas de imagen como la TC o la RM, que tam-
bién pueden objetivar la imagen de trombosis de las ve-
nas suprahepaticas®*?!, no aportan ninguna ventaja sobre
la ultrasonografia y por ello no deben realizarse de forma
rutinaria.

La sospecha clinica y ultrasonografica de sindrome de
Budd-Chiari debe ser confirmada mediante estudio angio-
grifico con cateterismo de venas suprahepaticas. El ca-
teterismo de venas suprahepéticas permite confirmar la
existencia y extension de la lesién trombética. Cuando el
explorador experimentado no es capaz de cateterizar nin-
guna vena suprahepdtica podemos decir que la trombosis
de venas suprahepdticas es completa y se extiende hasta
el ostium. Cuando es posible cateterizar la vena suprahe-
patica, la inyeccidn de contraste objetiva una o varias de
las alteraciones caracteristicas del sindrome de Budd-
Chiari: un patrén de vasos anormales, de disposiciéon
aracniforme (denominado en tela de arafia o spiderwebs)
(fig. 2) donde la obstruccién es total, estrechamiento irre-
gular por trombosis parcial o estenosis establecidas con
dilatacion subestenética. En este tltimo caso el cateteris-
mo permite, ademds, demostrar el gradiente de presion
generado por la estenosis a lo largo de las vena suprahe-
patica afectada. En nuestra experiencia, en 3 de 21 pa-
cientes, el estudio hemodindmico con flebografia detectd
en una vena suprahepdtica una zona estendtica bien de-
limitada que ocasionaba un importante gradiente hemo-
dindmico. Estas estenosis focales son probablemente la
secuela de trombosis previas parcialmente repermeabili-
zadas. La deteccidn de las mismas es muy importante, ya
que el tratamiento de estos pacientes, con angioplastia en
el mismo procedimiento, es habitualmente mds sencillo
que en pacientes con una trombosis difusa.

El estudio de la vena cava inferior mediante cavografia y
medicion de presiones reviste también gran utilidad para

Fig. 1. Imagen ecogrdfica que revela la existencia de una anastomosis
espontdnea (flecha) entre la rama portal derecha y la vena cava. (Por
cortesia de la Dra. R. Gilabert.)

Fig. 2. Imagen angiogrdfica caracteristica en «tela de araiia» o «spi-
der-Web».

plantear el tratamiento. La extensién de la trombosis a la
vena cava, o bien su compresion por hipertrofia del 16bulo
caudado, pueden provocar una dificultad de drenaje de
esta vena que impida o limite el tratamiento derivativo
mediante anastomosis portocava laterolateral o mesoca-
va?*24, Por otra parte, el cateterismo de venas suprahepati-
cas permite la realizacién de una biopsia hepdtica por via
transyugular, con un riesgo menor que la percutdnea. La
biopsia hepatica revela estasis y necrosis centrolobulillar y
desarrollo de fibrosis mas o menos extensa en relaciéon con
el estadio evolutivo. Es conveniente realizar biopsias he-
paticas separadas de los l6bulos derecho e izquierdo ya
que el compromiso no suele ser uniforme, o como minimo
realizar la biopsia en la zona cuya vena suprahepética esté
mas afectada.

Las técnicas de imagen utilizadas para el diagndstico y
seguimiento de estos enfermos pone de manifiesto con re-
lativa frecuencia, la existencia de imagenes nodulares en
el higado. Si bien estas imdgenes ya pueden aparecer en
el momento del diagnéstico con mucha mds frecuencia lo
hacen en el seguimiento, incluso muchos afios después
del diagnéstico. Estas lesiones ocupantes de espacio sue-
len ser multiples, de pequeno-mediano tamafio y con as-
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pecto hipo, iso o hiperecoico en el estudio ultrasonografi-
co y corresponden a zonas de hiperplasia nodular regene-
rativa!, aunque mds recientemente se ha sugerido denomi-
narlos «nédulos regenerativos multiacinares»*. Si bien es
verdad que existen casos en la bibliografia de pacientes
con sindrome de Budd-Chiari a los que se les ha diagnos-
ticado un hepatocarcinoma!, la posibilidad de que el higa-
do con sindrome de Budd-Chiari tenga mayor potencial
para desarrollar hepatocarcinoma no estd bien estableci-
do. No obstante, es importante establecer el diagndstico
diferencial entre estos nddulos benignos y un posible he-
patocarcinoma. Un estudio reciente sugiere que nédulos
multiples, de tamafio menor a 4 cm y con valores norma-
les de alfafetoproteina, son altamente sugestivos de ser
benignos. En este estudio, de los 4 pacientes con un sin-
drome de Budd-Chiari, todos ellos HBsAg y anti-VHC
negativo, que tenian un hepatocarcinoma, 3 de ellos pre-
sentaban valores de alfafetoproteina claramente elevados,
los 4 pacientes tenian un maximo de 3 nédulos y el tama-
fio medio de los mismos fue de 6 cm?.

Evolucion y prondstico

La trombosis de las venas suprahepaticas es una enferme-
dad grave, cuya forma fulminante produce la muerte en
casi todos los pacientes, por insuficiencia hepética aguda
grave. Las formas subagudas son, con mucho, la forma
mds frecuente de presentaciéon. Dentro de este grupo de
pacientes podemos diferenciar, en la mayoria de casos de
forma clara, dos comportamientos diferentes. Un grupo
de pacientes presenta escasa sintomatologfa, facil control
de la ascitis que permite retirar los diuréticos en el segui-
miento, y pequefias alteraciones en la funcién hepatica
que tienen tendencia a revertir. Un segundo grupo presen-
ta la sintomatologia propia de una hepatopatia descom-
pensada pero de rapida instauracién, cursando con ascitis
refractaria y/o progresivo deterioro de la funcién hepato-
celular. Estos pacientes, en su evolucién espontdnea
sufren un rapido deterioro del estado general con mal-
nutricién, siendo las principales causas de muerte la insu-
ficiencia hepdtica, la ascitis con insuficiencia renal
funcional, la hemorragia digestiva o las infecciones so-
breafadidas. Es evidente que el tratamiento de estas dos
formas de presentacion deberd ser completamente dife-
rente. En la actualidad no disponemos de criterios pronds-
ticos que nos permitan prever, en el momento del diag-
noéstico, qué forma evolutiva seguird un determinado
paciente, para realizar un tratamiento mas agresivo sélo
en los casos necesarios. Se ha sugerido que el grado de
necrosis hepatocitaria hallado en la biopsia podria tener
un valor prondstico con implicaciones terapéuticas®. De
esta forma, estos autores proponen una actitud expectante
cuando Unicamente se detecta congestion sin necrosis, y
repetir la biopsia a los 3-6 meses. Si la congestién es gra-
ve y existe importante necrosis hepatocitaria proponen
tratamiento descompresivo. No obstante, no todos los
autores aceptan este hecho, ya que para la mayoria de
grupos la mayor utilidad prondstica de la biopsia hepdtica
consiste en objetivar el grado de fibrosis hepatica. Tal vez
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la evolucién clinica del paciente sea independientemente
de los hallazgos de la biopsia que estdn influenciados por
la probabilidad de un error de muestra, el mejor determi-
nante de la actitud terapéutica a seguir. En un estudio re-
trospectivo reciente, realizado en 54 pacientes con sindro-
me de Budd-Chiari, se identific6 la edad, la cifra de
creatinina, la ascitis y la puntuacién de Child-Pugh, pero
no el grado de lesion histolégica, como variables relacio-
nadas de forma independiente con la mortalidad®’.

En los pacientes con formas crénicas (cirrosis estableci-
da) el prondstico suele ser semejante al de otros tipos de
cirrosis, con la salvedad de que habitualmente el mayor
problema es el manejo de la ascitis.

Tratamiento

El manejo del paciente con sindrome de Budd-Chiari
comprende la inmediata anticoagulacién del paciente para
prevenir la extension de las lesiones trombdticas, el con-
trol de la enfermedad causante de la trombosis (con la co-
laboracion del hematdélogo), el tratamiento sintomatico de
la ascitis o de otras complicaciones del cuadro y el trata-
miento dirigido a restablecer el retorno venoso hepético.
Si el diagnéstico de sindrome de Budd-Chiari se efectia a
las pocas horas de su aparicidn, el tratamiento local con
agentes tromboliticos, tales como el activador del plasmi-
ndgeno tisular, urocinasa o estreptocinasa, mediante per-
fusién a través del cateterismo de las venas suprahepati-
cas, puede ser curativo. Sin embargo, en la prictica ésta
es una opcién poco aplicable ya que raramente los pa-
cientes son diagnosticados de forma tan precoz y en reali-
dad existen pocos trabajos que confirmen la eficacia a lar-
2o plazo de esta alternativa®?,

En los casos habituales el diagnéstico es mds tardio y las
opciones terapéuticas varian en funcién de la gravedad
del cuadro clinico y de la extensiéon y morfologia de las
lesiones de las venas suprahepéticas.

Cuando la obstruccion estd ocasionada por una o varias
estenosis segmentarias (afecta sélo un tramo de las venas
suprahepdticas) disponemos de una técnica poco agresiva
que puede conseguir la remision del cuadro. Se trata de la
angioplastia por via transyugular o percutdnea. La limita-
cién de esta técnica es el desarrollo de reestenosis que
obligaria a sucesivas angioplastias o a la colocaciéon de
una prétesis metdlica en un intento de prevenir futuras
reintervenciones®-!. La obstruccién localizada sélo en la
vena cava y producida por una membrana es una patolo-
gia también susceptible de tratamiento radiolégico me-
diante angioplastia, pero es una patologia inusual en Oc-
cidente®.

Cuando las lesiones de las venas suprahepaticas consisten
en trombosis extensa, se debe individualizar el tratamien-
to atendiendo a su forma de presentacion.

En las formas fulminantes, el tratamiento mds aceptado es
el trasplante hepdtico***?*. Se ha sugerido que la realiza-
cién de una derivacion portosistémica percutdnea intrahe-
patica, mas conocida con el término anglosajén TIPS, po-
drfa ser también una opcién aceptable en estos pacientes
y que aumentaria las probabilidades de llegar en condi-
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Estables Progresivas

— Buena respuesta al tratamiento médico — Sin respuesta al tratamiento y fallo hepatico

— Biopsia con congestion, sin o con — Biopsia: extensa necrosis y/o fibrosis
leve necrosis o fibrosis

Formas subagudas

| Vigilar y revaluar en 2-6 meses

Técnicas derivativas
| Shunt PCL-L frente a DPPI

o N, — . .

Mejoria clinica
e histolégica

T

Deterioro Mejoria clinica Deterioro

e histologica

- }

| Tratamiento médico y vigilancia | TOH

Fig. 3. Algoritmo terapéutico en el sin-
drome de Budd-Chiari.

ciones aceptables al momento del trasplante hepético o
que incluso podria evitar la necesidad de realizar el mis-
mo*>¥, En aquellos casos con contraindicaciones al tras-
plante, el TIPS seria la tnica alternativa.

En las formas subagudas, la evolucién clinica y respuesta
inicial del paciente al tratamiento médico (descoagula-
cién y tratamiento sintomdtico) marcard la actitud a to-
mar. El resultado de la biopsia hepatica nos puede ofrecer
informacién adicional til para decidir la actitud terapéu-
tica y sobre todo para descartar la cirrosis hepatica. Cuan-
do la biopsia sé6lo evidencia congestion, y sobre todo si
ello se asocia a una sintomatologia en remisién con esca-
sa repercusion en los datos analiticos, es probable que el
tratamiento médico conservador, con una vigilancia cui-
dadosa para detectar un eventual deterioro clinico, sea la
mejor alternativa. En nuestra experiencia, 8 de 21 pacien-
tes consecutivos con sindrome de Budd-Chiari, fueron
paucisintomaticos y s6lo precisaron tratamiento médico
con anticoagulacion, diuréticos y tratamiento de la enfer-
medad subyacente. En 3 casos se realizé, ademads, angio-
plastia sobre una estenosis predominante en una vena su-
prahepdtica. Tras un seguimiento medio de 4 afios, los 8
pacientes se encuentran vivos y libres de ascitis.

Aquellos casos que presentan un progresivo deterioro cli-
nico (ascitis refractaria, signos de insuficiencia hepatica
y/o complicaciones de la hipertensién portal) precisan el
restablecimiento del retorno venoso hepdtico. Durante
mucho tiempo, el tratamiento de eleccién para restablecer
el retorno venoso ha sido la anastomosis portosistémica.
En funcién de la experiencia del grupo quirtrgico se rea-
lizaba una anastomosis portocava laterolateral o mesoca-
va. La compresién de la vena cava inferior por la hiper-
trofia del 16bulo caudado al provocar un aumento de
presién en la vena cava inferior infrahepdtica puede difi-
cultar la eficacia descompresiva de la anastomosis. En
esta situacion diversos grupos quirdrgicos aportaban solu-
ciones en forma de intervenciones mucho mas complejas

y con una elevada morbimortalidad como la anastomosis
entre la vena mesentérica y la auricula derecha (anasto-
mosis mesoatrial)*>*. Otra propuesta ha sido la dilatacion
y colocacién de una prétesis en la zona estendtica de la
vena cava antes de la realizacién de la anastomosis®®¥,
Otros autores han sugerido que, a pesar de la compresioén
y aumento de presion en la vena cava, la tnica situaciéon
que realmente contraindicarfa la realizacién de una anas-
tomosis portocava laterolateral o mesocava es la obstruc-
cién completa de la vena cava inferior*'. No obstante, este
hecho no ha sido confirmado. Teniendo en cuenta estas
dificultades y la elevada morbimortalidad de la cirugia
derivativa, otros grupos han aplicado mds y con mejores
resultados el trasplante hepético**. Por otra parte, es desta-
cable el hecho de que en una revision retrospectiva recien-
te de 85 pacientes con Budd-Chiari el tratamiento quirtdr-
gico derivativo no se asocié a un mejor prondstico?’.

El TIPS supone una nueva alternativa, con minima inva-
sividad y sin los riesgos inherentes a la cirugia, en el tra-
tamiento de estos pacientes que, al crear un shunt porto-
sistémico que drena al tramo suprahepdtico de la vena
cava inferior, obvia la posible estenosis de la vena cava
inferior. En grupos con experiencia, el TIPS se puede co-
locar en mas del 90% de los pacientes y los resultados pu-
blicados hasta el momento son muy esperanzadores*>*,
En nuestra unidad hemos tenido la oportunidad de tratar
con un TIPS a 12 pacientes con sindrome de Budd-Chiari
por la progresién y gravedad del cuadro clinico (ascitis
refractaria en ocho, insuficiencia hepatica en tres y hemo-
rragia digestiva por rotura de varices esofdgicas en uno).
En un paciente el TIPS no se logré6 mantener permeable y
requiri6 la realizacién posterior de una anastomosis porta-
cava laterolateral. En el seguimiento posterior los pacien-
tes presentaron una espectacular mejoria del estado nutri-
cional y del funcionalismo hepatocelular, asi como en el
control de su ascitis. Aproximadamente la mitad de los
casos han precisado revisiones periddicas para mantener
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la permeabilidad del TIPS, y en la otra mitad de casos la
oclusion total del shunt, a partir de los 6 meses de su co-
locacidn, no ha tenido consecuencias clinicas. Este ultimo
hecho sugiere que el parénquima hepético ha desarrollado
suficiente circulacion colateral y que sélo precisaba un
shunt portosistémico de forma temporal. La evolucién a
largo plazo de estos pacientes no estd todavia determina-
da. Dado el escaso nimero de pacientes que presentan
este sindrome, es poco probable que puedan existir estu-
dios que comparen la cirugia derivativa con el TIPS. No
obstante, creemos que ésta es la opcion derivativa de
eleccion en aquellos pacientes con una funcién hepatoce-
lular mas deteriorada y, por tanto, con elevado riesgo qui-
rirgico, y que las indicaciones del TIPS se estdn amplian-
do a la mayoria de casos de sindrome de Budd-Chiari
subagudo que precisan tratamiento derivativo por las ven-
tajas comentadas anteriormente. Aquellos pacientes en
los que la descompresion no sea efectiva y la enfermedad
progrese a una cirrosis hepatica deben ser evaluados para
trasplante hepético (fig. 3).

El sindrome de Budd-Chiari crénico precisa el mismo tra-
tamiento que la cirrosis de otras etiologfas. El tratamiento
quirdrgico derivativo comporta una elevada morbimorta-
lidad y, por tanto, se prefiere la opcidn del trasplante he-
patico cuando las complicaciones de la hipertension por-
tal lo precisen*??4. El hecho de que estos pacientes
presenten, en general, un sindrome mieloproliferativo
asociado no contraindica el trasplante hepatico, con la ex-
cepcidn de los casos con un mal prondstico de su enfer-
medad hematolégica por evolucién a mielofibrosis, mie-
lodisplasia o leucemia?.
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