
Resumen

Introducción. El síndrome de Budd-Chiari es un
cuadro de baja prevalencia ocasionado por una obs-
trucción en el tracto de salida del flujo hepático. Se aso-
cia a estados procoagulantes y el trasplante hepático es
una de las herramientas para su tratamiento. Objeti-
vos. Evaluar la etiología, formas de presentación, tra-
tamiento y evolución de los pacientes. Pacientes y mé-
todos. Se incluyeron en forma prospectiva 10 pacien-
tes adultos consecutivos con diagnóstico de Budd Chia-
ri evaluados desde enero de 1998 hasta junio de 2009.
La mediana de seguimiento fue de 32,4 meses (4 a
108 meses). Resultados. La edad media de los pacien-
tes fue 34±12 años. La presentación fue aguda en 1
paciente, crónica en 2 y subaguda en 7. El intervalo
entre la consulta al centro y el diagnóstico fue de 4±2
días. Las manifestaciones al ingreso fueron esplenome-
galia en 8 pacientes, desnutrición  en 7, ascitis en 6 y
encefalopatía en 4. El diagnóstico se confirmó por an-
giografía. Al ingreso la concentración de protrombina
fue ≤ 30% en 3 pacientes, entre 31 y 50% en 5; y >
50% en 2; el hematocrito fue > 45% en 5 pacientes y
las plaquetas > 400.000/mm3 en 6 pacientes. El
MELD al diagnóstico fue ≤ 13 puntos en 4 pacientes,
entre 14 y 16 en 5 y ≥ 17 en 1. Se detectó policitemia
vera en 7 pacientes, trombocitemia esencial en 1 e in-
hibidor lúpico positivo en 4. Se anticoagularon 9 pa-
cientes. Se realizó una angioplastía en 1 paciente y 6
requirieron prótesis intrahépatica portosistémica. Fa-
lleció una paciente por hemorragia digestiva. Se tras-

plantaron dos pacientes. Conclusión. Todos los pa-
cientes con síndrome de Budd-Chiari presentan una
condición procoagulante. La prótesis intrahepática
portosistémica es una herramienta útil en el trata-
miento y el trasplante hepático debiera reservarse para
aquellos casos refractarios a otras terapéuticas. 

Palabras claves. Síndrome de Budd-Chiari, Prótesis
intrahepática porto-sistémica, terapéutica.

Diagnosis, treatment and evolution
of the Budd-Chiari syndrome: 
A single center experience

Summary

Introduction. The Budd-Chiari syndrome is a low-
prevalence disease due to an hepatic outflow obstruc-
tion. It is associated with procoagulant status and liver
transplantation is one of the therapeutic tools for the
treatment. Objective. To evaluate the etiology, presen-
ting form, treatment and evolution of patients with
Budd-Chiari syndrome. Patients and method. Ten
consecutive adult patients with Budd-Chiari syndrome
evaluated from January 1998 to June 2009 were pros-
pectively included. The median follow up was 32.4
months (4-108 months). Results. The mean age of pa-
tients was 34±12 years old. Presentation was acute in
1 patient, chronic in 2 and subacute in 7. The mean
time from consultation to diagnosis was 4±2 days. Cli-
nical manifestations were splenomegaly in 8 patients,
malnutrition in 7, ascites in 6 and encephalopathy in
4. Diagnosis was confirmed by angiography in all cases.
Initial prothrombin concentration was < 30% in 3 pa-
tients, 31% to 50% in 5, and > 50% in 2; hemato-
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crit was > 45% in 5 patients and platelet count was >
400.000/mm3 in 6. MELD distribution at diagnosis
was ≤ 13 points in 4 patients, between 14 and 16
points in 5 and ≥ 17 points in 1. Policytemia vera was
detected in 7 patients, essential thrombocythemia in 1
and positive lupus inhibitor in 4. Nine patients were
anticoagulated after diagnosis. Angioplasthy was requi-
red in 1 patient and 6 were treated with a transjugu-
lar intrahepatic portosystemic shunt. Death occurred in
1 patient due to gastrointestinal bleeding. Two patients
were transplanted. Conclusion. In our experience all
patients with Budd-Chiari syndrome have a procoagu-
lant status. The transjugular intrahepatic portosystemic
shunt is effective in treating this syndrome and liver
transplantation should be reserved for patients who are
refractory to other therapeutics. 

Key words. Budd-Chiari Syndrome, Transjugular In-
trahepatic Portasystemic Shunt, Therapeutics.

Abreviaciones:
TIPS: Prótesis portosistémica intrahepática.
SBC: Síndrome de Budd-Chiari.

El síndrome de Budd-Chiari (SBC) es una enti-
dad que agrupa distintas patologías cuyo denomina-
dor común es la obstrucción del flujo venoso hepá-
tico debido a la oclusión de las venas suprahepáticas
o de la vena cava inferior en su segmento suprahe-
pático. En Occidente la causa más frecuente es la
trombosis de las venas suprahepáticas. En Oriente y
en el sur de África el síndrome habitualmente se de-
be a la obstrucción de la vena cava inferior a nivel
suprahepático, siendo la causa más frecuente la
trombosis de la misma o bien la presencia de mem-
branas en la luz. La gravedad de la trombosis de las
venas suprahepáticas está determinada por el núme-
ro de venas afectadas y la velocidad de instauración
de las lesiones. La tendencia natural de la enferme-
dad consiste en presentar varios episodios de trom-
bosis separados en el tiempo, cuyo daño sobre el pa-
rénquima hepático se va incrementando.1-6 Es muy
frecuente el hallazgo de un estado protrombótico
subyacente que requiere un estudio exhaustivo.1

Los objetivos en el paciente con SBC son reco-
nocer y tratar la enfermedad y eventualmente la
condición protrombótica subyacente, evitar la pro-
gresión de la trombosis de las venas suprahepáticas
mediante un adecuado tratamiento anticoagulan-
te, atenuar la congestión hepática para minimizar

el impacto sobre la función hepática y la aparición
de síntomas derivados del desarrollo de hiperten-
sión portal, y tratar las complicaciones, fundamen-
talmente la aparición de ascitis y la prevención pri-
maria o secundaria de la hemorragia por várices
esofágicas.7

Debido a su baja frecuencia (1:100.000 habitan-
tes), no se disponen de estudios prospectivos aleato-
rizados que definan factores pronósticos universal-
mente aceptados y que comparen las distintas op-
ciones terapéuticas entre sí.1 Por ello, las recomenda-
ciones se basan en experiencias retrospectivas de pe-
queñas series. 

Por lo tanto, nuestro objetivo ha sido reportar
una serie de pacientes con SBC atendidos en nues-
tro hospital, analizando su forma de presentación,
diagnóstico, tratamiento y evolución. Pensamos que
nuestro trabajo aporta la experiencia en el conjunto
de decisiones tomadas en el ámbito de un centro de
alta complejidad donde se puede disponer de todas
las medidas diagnósticas y terapéuticas para estos
pacientes y la evolución de la serie a largo plazo en
este contexto.

Material y métodos

Entre enero de 1998 y junio de 2009, 10 pacien-
tes adultos consecutivos con diagnóstico de SBC
fueron estudiados en nuestro hospital. La mediana
de seguimiento fue 32,4 meses con un rango de 4 a
108 meses. En todos los casos rescatamos los datos
demográficos, la forma de presentación, los estudios
realizados con la intención de definir su etiología,
los tratamientos instaurados, el seguimiento y la
evolución.

El diagnóstico presuntivo del SBC se estableció
mediante el cuadro clínico y las exploraciones com-
plementarias por imágenes, como la ecografía aso-
ciada al efecto Doppler. La confirmación del diag-
nóstico se realizó mediante la angiografía, la cual se
realizó a todos los pacientes con sospecha clínica, in-
dependientemente del resultado de la ecografía. Asi-
mismo, durante el mismo procedimiento se pudo
obtener tejido hepático mediante punción-biopsia,
con el fin de estadificar su evolución y eventualmen-
te determinar la etiología.

Se aplicó un índice pronóstico para estimar la
posible evolución de los pacientes. Esta puntuación
se obtiene utilizando una ecuación de acuerdo con
la siguiente fórmula: índice pronóstico = (score de
ascitis x 0,75) + (score de Pugh x 0,28) + (edad x
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matoso y las paredes vasculares de entrada a la vena
porta y vena suprahepática con un balón de angio-
plastía. Finalmente, tras la dilatación del trayecto, se
colocó una prótesis metálica recubierta (Viatorr, Go-
re) de longitud y diámetro variable con el fin de evi-
tar el colapso o trombosis de la comunicación por-
tosistémica establecida a nivel intraparenquimatoso.
Una vez liberada la prótesis, se procedió a su dilata-
ción con un balón de angioplastía. Se realizó la me-
dición del gradiente de presión porto-cava con el fin
de obtener un gradiente igual o inferior a
12 mmHg. A todos los pacientes se les administró
heparina con el fin de evitar la trombosis aguda de
la prótesis.3 Se realizó ecografía hepática con Dop-
pler cada 3 meses durante el primer año para con-
trolar la permeabilidad de la prótesis. En el segui-
miento no se sometieron los pacientes a una revisión
periódica del TIPS por angiografía.

Resultados

Demografía

La edad media de presentación en nuestros pa-
cientes fue de 34±12 años. De ellos, 7 fueron muje-
res y 3 varones. Todos eran de raza blanca. Las carac-
terísticas de los pacientes se muestran en la Tabla 1.

Presentación, diagnóstico y etiología

Las manifestaciones principales al ingreso fueron
esplenomegalia en 8 pacientes, desnutrición en 7, as-
citis en 6 y encefalopatía en 4. De todos los pacien-
tes, 1 se presentó en forma aguda, 7 en forma suba-
guda y 2 en forma crónica, siendo el intervalo entre
la consulta al centro y el diagnóstico de 4±2 días.

Al ingreso, el diagnóstico se sospechó por eco-
grafía hepática asociada con efecto Doppler en 8 pa-
cientes y en los 10 se confirmó por angiografía. 

En el momento de admisión la concentración de
protrombina fue menor de 30% en 3, entre 31% y
50% en 5, y mayor de 50% en 2. La función renal
era normal en todos, excepto el paciente con presen-
tación aguda que ingresó con una creatinina de 2,4
mg/dl. El hematocrito fue mayor de 45% en 5 pa-
cientes y el recuento de plaquetas mayor de 400.000
por mm3 en 6. El MELD en el momento del diag-
nóstico fue menor o igual a 13 puntos en 4, entre 14
y 16 puntos en 5, y mayor o igual a 17 en 1.

En todos los pacientes de realizó una punción de
médula ósea que arrojó los siguientes resultados: 7
compatibles con policitemia vera, 1 con tromboci-

0,037) + (creatinina x 0,0036). Aquellos pacientes
que tienen un score mayor de 5,4 tienen mayor po-
sibilidad de presentar una mala evolución en el se-
guimiento.8 Este score se aplicó retrospectivamente
en todos los pacientes, excepto en los últimos cuatro
para quienes ya estaba disponible al momento del
diagnóstico.

A los fines de presentar los casos, separamos a
aquellos pacientes que se manifestaron con una cor-
ta enfermedad, dolor abdominal, ascitis, marcada
elevación de las enzimas hepáticas y franco deterio-
ro de la coagulación (aguda), de aquellos que debu-
taron con ascitis indolente o sangrado por hiperten-
sión portal, con valores normales o levemente au-
mentados de aminotransferasas, moderada disminu-
ción de los factores de coagulación e ictericia poco
frecuente (crónica). Los pacientes entre uno y otro
de los extremos arriba mencionados fueron catalo-
gados como de presentación subaguda.

En todos los pacientes se estudiaron  las condi-
ciones procoagulantes (determinación de proteína
C y S, déficit de plasminógeno, inhibidores de la
coagulación, factor V de Leiden, gen mutado de la
protrombina 20210, AT III, síndrome antifosfolipí-
dico, hemoglobinuria paroxística nocturna, uso de
anticonceptivos y punción-aspiración con biopsia
de médula ósea).9 Todos los pacientes fueron estu-
diados con tomografía de abdomen para descartar
factores locales que favorecieran la trombosis.10,11,12 A
todos los pacientes se les realizó una biopsia hepáti-
ca transyugular asociada con manometría y venogra-
fía, realizada por el mismo operador (JB).

Se procedió a la colocación de una prótesis intra-
hepática portosistémica (TIPS) en los pacientes que
presentaban manifestaciones severas de la enferme-
dad, como ascitis, falla renal, hemorragia digestiva
por hipertensión o deterioro de la función hepática.
No tenían contraindicación para recibir un TIPS,
como insuficiencia cardíaca o hipertensión pulmo-
nar; y no tenían respuesta a la anticoagulación. Bre-
vemente, la colocación del TIPS se inició con la co-
locación, bajo anestesia general, de un introductor
vascular mediante la técnica de Seldinger en la vena
yugular interna derecha. Se estableció una comuni-
cación entre la vena suprahepática derecha y la rama
portal derecha. Debido a la obstrucción total o par-
cial de las venas hepáticas en esta patología es impo-
sible acceder mediante una de estas venas y es nece-
sario crear el trayecto intrahepático desde la vena ca-
va inferior intrahepática.13,14 Una vez logrado el ac-
ceso a la vena porta, se dilató el trayecto parenqui-
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diagnóstico de SBC (A).15 En la misma imagen (B:
retorno portal mediante arteriografía mesentérica)
las ramas portales intrahepáticas son de pequeño ca-
libre y no se observa drenaje hepático del flujo por-
tal a través de las venas hepáticas obstruidas, lo cual
constituye otro signo angiográfico característico.
Otro hallazgo en todos los pacientes fue la compre-
sión de la vena cava inferior intrahepática debido a
la presencia de un lóbulo caudado congestivo (Figu-
ra 2, A). Esta compresión ocasiona el drenaje de la
vena cava inferior a través de plexos paravertebrales

tosis esencial y 2 sin alteraciones significativas. Se
detectó policitemia vera en 7 pacientes, trombocito-
sis esencial en 1 e inhibidor lúpico positivo en 4.
Existía enfermedad hematológica conocida en 2 pa-
cientes (policitemia vera). El gen mutado de la pro-
trombina, el déficit de plasminógeno y el factor V
de Leiden no se determinaron en los dos primeros
pacientes.

Como se observa en la Figura 1, la obstrucción
de la vena hepática principal y la presencia de imá-
genes en tela de araña (spider webs); confirman el
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Paciente

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

Edad

45

46

22

28

32

50

24

51

28

39

Sexo

F

F

M

F

F

F

M

M

F

F

Etiología

Policitemia Vera

Policitemia Vera

Policitemia Vera

Trombocitosis esencial

Policitemia Vera

Poicitemia Vera

-

-

Policitemia Vera

Policitemia Vera

Inhibidor lúpico

+

-

-

-

+

+

+

-

-

-

Presentación

Subaguda

Subaguda

Subaguda

Subaguda

Fulminante

Crónica

Subaguda

Crónica

Subaguda

Subaguda

Score Pronóstico

4,2

5,0

4,9

4,8

5,7

4,8

5,2

6,5

4

7,1

Anticoagulación

+

+

+

+

+

+

+

+

+

+

Angiografía

TIPS

-

TIPS

-

-

TIPS

TIPS

Angioplastia

TIPS

TIPS

Trasplante Hepático

-

-

-

-

+

-

-

+

-

-

Tabla 1. Características demográficas, etiológicas y clínicas de los pacientes estudiados. Asimismo se indican los tra-
tamientos aplicados.

Figura 1. Venografía mediante set de biopsia transyugular (A). Ausencia de la vena hepática principal y presen-
cia de imágenes en tela de araña (spider webs). Arteriografía mesentérica con retorno portal (B). Pequeñas ramas
portales intrahepáticas. No se observa drenaje hepático del flujo portal.

A B
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hacia la vena ácigos (Figura 2, B).10,11,12

Los hallazgos anatomopatológicos característi-
cos del SBC son la necrosis y la congestión centro-
lobulillar, la inflamación portal y lobulillar.16 Todos
los pacientes evidenciaban marcada congestión cen-
trolobulillar y grados variables de necrosis y fibrosis
dependiendo de la velocidad de instauración de la

Síndrome de Budd-Chiari Joaquín Solari y col

Figura 2. Venografía en donde se observa la obstrucción casi completa de la vena cava inferior debida a su com-
presión por el lóbulo caudado congestivo (A). Drenaje de la vena cava a través de los plexos paravertebrales en el
mismo paciente (B). 

A B

Figura 3. Anatomía patológica en paciente con síndrome de Budd Chiari agudo. En el panel A se observa necro-
sis y atrofia trabecular centrolobulillar y mesozonal ( ), y hepatocitos peri-portales viables (  ), [PAS: 100x]. En
el área a mayor aumento (B), se observa una vena centrolobulillar con necrosis en zona 3 (  ) y presencia de eri-
trocitos en el espacio de Disse (  ), [PAS: 400x].

A B

obstrucción venosa. En los pacientes con SBC agu-
do, la necrosis centrolobulillar con atrofia trabecular
y la presencia de eritrocitos en el espacio de Disse
fue la característica (Figura 3). En los pacientes con
SBC más evolucionado (subagudo o crónico), se ob-
servó congestión en la vena centrolobulillar, fibrosis
concéntrica centrolobulillar y septal con capilariza-
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Figura 4. Anatomía patológica en paciente con sín-
drome de Budd Chiari crónico. Tricromico de Masson
(100x) donde se observa congestión en vena centrolo-
bulillar (  ) y fibrosis concéntrica y septal (  ). 

ción sinusoidal mesozonal. Dos de los pacientes de
la serie presentaban esta forma mostrando fibrosis
avanzada con origen en la vena centro lobulillar (Fi-
guras 4 y 5).

Pronóstico y tratamiento

En la Tabla 1 se observan los scores pronósticos
de los pacientes. Tres pacientes presentaron un
score mayor de 5,4 y 2 de ellos debieron ser tras-
plantados.

Se anticoagularon 9 pacientes comenzando
dentro de las primeras 24 horas del diagnóstico
con heparina de bajo peso molecular ajustado al
peso y luego acenocumarol, manteniendo un RIN
entre 2,5 y 3. En un paciente se realizó una angio-
plastía para dilatar el ostium de la vena suprahepá-
tica derecha.17,18

Seis pacientes requirieron la colocación de un
TIPS, 4 de ellos por ascitis refractaria al tratamien-
to y deterioro de la función hepatocelular y 2 con la
intención de descomprimir el territorio portal y con
esto mejorar la función hepática. En la Figura 6A se
observa el acceso a la rama derecha de la vena porta
y la opacificación del territorio portal y sus colatera-
les. En la Figura 6B se observa el trayecto dilatado y

Figura 5. Anatomía patológica en paciente con sín-
drome de Budd Chiari crónico. Tricromico de Masson
donde se observa fibrosis centrolobulillar (A: 100x) y
capilarización sinusoidal mesozonal (B: 400x). 

A

B

mantenido por la colocación de dos prótesis (Via-
torr, Gore) de 40 y 80 mm de largo. En 5 de estos
pacientes se utilizaron prótesis recubiertas con la ne-
cesidad de dos prótesis en cada caso debido a la ex-
tensión del trayecto intrahepático. El intervalo entre
el diagnóstico y la colocación del TIPS fue de 54±35
días. No presentaron ninguna complicación técnica
y todos fueron colocados por el mismo operador
(JB). Todos los pacientes que recibieron un TIPS
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como tratamiento debieron ser anticoagulados en el
procedimiento con el fin de evitar la trombosis agu-
da. La evolución post-TIPS fue favorable en todos
los pacientes presentando como complicación el de-
sarrollo de encefalopatía en 1 paciente. Ésta se trató
médicamente con una excelente respuesta al mes del
procedimiento. El éxito en la colocación del TIPS se
valoró inmediatamente luego de colocado en base a
los parámetros hemodinámicos, al constatar un des-
censo en el gradiente de presión, y durante el segui-
miento prospectivo en base a parámetros clínicos. 

Dos pacientes fueron trasplantados. La primera
paciente fue trasplantada sin haber podido recibir
otra terapéutica previa debido a su presentación ful-
minante. Evolucionó sin complicaciones, recibien-
do anticoagulación durante 8 años y sin presentar
nuevos eventos trombóticos en ninguno de los terri-
torios. El segundo paciente trasplantado fue aquel al
que inicialmente se le realizó angioplastía. A pesar
del tratamiento inicial, evolucionó nuevamente con
ascitis y deterioro de la función hepática al año del
procedimiento. Su evolución a un año del trasplan-
te es excelente.19-23

Falleció una paciente por hemorragia digestiva a
dos años del diagnóstico, con pérdida del segui-
miento y control médico en su lugar de origen. A

dicha paciente no se le había colocado un TIPS.

Discusión

A pesar de ser un escaso grupo de pacientes, este
trabajo describe prospectivamente la serie más gran-
de de nuestro país y podemos realizar algunas obser-
vaciones.

Las manifestaciones clínicas al momento de la
presentación no son propias del SBC, por lo que de-
be mantenerse un alto nivel de sospecha en pacien-
tes con manifestaciones de hipertensión portal sin
una clara causa. En este sentido, debe realizarse una
completa historia clínica en busca de episodios de
trombosis y factores locales que puedan predisponer
a la obstrucción vascular en el territorio portal. En
ocasiones los pacientes se presentan asintomáticos y
el diagnóstico se realiza en el curso de una explora-
ción ecográfica por otro motivo. En otras situacio-
nes el SBC se puede presentar como un cuadro de
dolor abdominal, vómitos, hepatomegalia dolorosa
de aparición brusca, ictericia y ascitis. Si la obstruc-
ción es aguda y completa, rápidamente se observan
signos de insuficiencia hepática aguda grave, con
encefalopatía y muerte. En algunos casos el cuadro
se inicia con dolor abdominal agudo y shock por he-

Figura 6. Portografía a través del acceso a la rama derecha de la vena porta y la opacificación del territorio por-
tal y sus colaterales (A). Trayecto dilatado y mantenido por la colocación de 2 prótesis de 40 y 80 mm de largo (B). 

A B
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moperitoneo, pudiéndose comprobar la rotura es-
pontánea del hígado. En otras ocasiones estos mis-
mos síntomas se desarrollan en el transcurso de va-
rias semanas o incluso meses. Más frecuentemente el
cuadro clínico se desarrolla de modo progresivo, es-
tableciéndose un síndrome de hipertensión portal
con todas sus posibles complicaciones: ascitis, peri-
tonitis bacteriana espontánea, síndrome hepatorre-
nal y hemorragia por várices esofágicas.2

La clasificación de la presentación en este síndro-
me es aún discutida.6 Esta clasificación ha sido criti-
cada 3 ya que, primero, combina duración y severi-
dad, las cuales pueden estar disociadas; segundo, la
significación pronóstica de la misma no fue validada;
y finalmente, la relación entre la presentación clínica
y la lesión del parénquima hepático no es lineal. De
hecho podemos encontrar extensa fibrosis del parén-
quima en pacientes con presentación aguda.16

Con respecto al laboratorio debemos remarcar
que contrariamente a lo que uno espera en un pa-
ciente con cirrosis e hipertensión portal, la mitad de
nuestros pacientes presentaban un hematocrito por
encima de 45% y una cuarta parte de ellos un re-
cuento plaquetario mayor a los valores normales.

Nosotros reportamos un intervalo de 4±2 días
entre el ingreso del paciente y el diagnóstico, pero
hay que tener en cuenta que el período transcurrido
desde los primeros síntomas del paciente hasta la de-
rivación al centro excedían los 60 días en 6 de los 10
pacientes y esto último también está resaltado en la
bibliografía como un problema a mejorar. El tiem-
po que transcurre desde el ingreso del paciente al
centro hasta que se realiza el diagnóstico suele de-
pender de las posibilidades diagnósticas, ya que el
mismo se sospecha inicialmente por medio de la
ecografía Doppler, pero es necesario realizar un ca-
teterismo venoso suprahepático para confirmar la
obstrucción del tracto de salida. Por otro lado, como
es bien sabido, la ecografía Doppler es claramente
más dependiente del operador de lo que pueden ser
otros estudios como la arteriografía.

En manos experimentadas la imposibilidad de
cateterizar las venas suprahepáticas, o en caso de lo-
grar su cateterización la inyección de contraste y la
venografía, ponen de manifiesto alteraciones carac-
terísticas como son el estrechamiento irregular de las
venas hepáticas y la aparición de un patrón de vasos
anormales, de disposición aracniforme (denomina-
dos spider webs). El cateterismo de las venas supra-
hepáticas permite nuevas formas de tratamiento,
muy eficaces en algunos casos.24

En el estudio etiológico pueden encontrarse fac-
tores genéticos trombofílicos (mutación del factor
V, déficit de proteína C, etc.) y factores trombofíli-
cos adquiridos (síndrome antifosfolípido, síndromes
mieloproliferativos). Asimismo, es relativamente
frecuente hallar pacientes que combinan varios de
estos factores que interaccionando promoverían el
desarrollo de trombosis. Los factores trombofílicos
pueden ser evidentes en el momento del diagnósti-
co, como la policitemia vera o la trombocitemia
esencial, u otras veces estar en forma latente y tan
sólo ser diagnosticados mediante técnicas especiales
como el crecimiento espontáneo de progenitores
eritropoyéticos. Es importante destacar que, tras
una búsqueda exhaustiva, no se halla ninguna causa
protrombótica subyacente solamente en menos del
10% de los casos con SBC y en aproximadamente
un 30% de los casos con trombosis del eje espleno-
portal.1 En nuestra serie de pacientes solo en uno no
pudimos identificar el factor procoagulante que de-
sencadenó el cuadro, pero éste era el paciente con la
sospecha de membrana en vena cava inferior. Esto se
correlaciona con los reportes actuales en donde se
observa una disminución de los casos sin etiología
debido a un mayor conocimiento de las posibles
causas y una mejoría en los recursos de imágenes 10-

12 y laboratorio 11,25-34 para llegar al diagnóstico. De
éste último punto se desprende otra realidad: es cru-
cial contar con todas las herramientas diagnósticas y
terapéuticas para el abordaje de estos pacientes.35

Actualmente los anticonceptivos orales probable-
mente no representen un factor procoagulante y es-
to es debido a las dosis más bajas de estrógenos uti-
lizados en las presentaciones actuales (0,02 mg), pe-
ro los consideramos ya que al inicio de esta serie la
condición procoagulante de los mismos era más sig-
nificativa (0,04 mg).1,28

Debido a que no se dispone de estudios pros-
pectivos aleatorizados que definan factores pronós-
ticos universalmente aceptados y que evalúen las
distintas opciones terapéuticas entre sí, las reco-
mendaciones se basan en experiencias de series. No-
sotros hemos intentado categorizar la evolución de
los pacientes de acuerdo al cálculo del score de ries-
go que contempla la edad, la creatinina, la ascitis y
el score de Child Pugh.8 En este sentido, los autores
consideran que un score de riesgo mayor a 5,4 se
asocia con una mala evolución de los pacientes con-
siderando que solo el manejo clínico es insuficiente
(anticoagulación). En nuestra serie 3 pacientes pre-
sentaron un score mayor a 5,4. Dos de ellos debie-
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ron ser trasplantados.
Todos los pacientes deben recibir tratamiento

anticoagulante tan pronto como sea posible y de
modo indefinido para prevenir la aparición de nue-
vos fenómenos de retrombosis. Si el diagnóstico de
SBC se efectúa a las pocas horas de su aparición, al-
gunos autores sugieren el empleo de agentes trom-
bolíticos en las primeras 72 horas como el activador
tisular del plasminógeno, uroquinasa o estreptoqui-
nasa.36 Sin embargo, la experiencia con esta técnica
es mínima. En aquellos pacientes que presentan
una estenosis segmentaria parcial y corta de una ve-
na suprahepática, la angioplastía por vía transyugu-
lar o percutánea transhepática constituye un trata-
miento efectivo y relativamente sencillo que resta-
blece el drenaje fisiológico de las venas suprahepá-
ticas. La limitación de esta técnica es el desarrollo
de re-estenosis que obliga a la realización de sucesi-
vas angioplastías. Se ha sugerido que un tratamien-
to combinado con la colocación de prótesis puede
evitar la re-estenosis. En nuestra serie un paciente
recibió angioplastía para dilatar el ostium de la ve-
na suprahepática derecha obstruido sin necesidad
de la colocación de una prótesis para mantenerlo
permeable. Es por ello que es necesario contar en
los centros en que estos pacientes son atendidos con
los recursos diagnósticos y terapéuticos necesarios
para su manejo.

En el resto de los pacientes se debe considerar la
realización de un tratamiento derivativo cuando
presentan una mala respuesta al tratamiento sinto-
mático y anticoagulante. Durante mucho tiempo la
intervención de elección ha sido la anastomosis por-
tocava látero-lateral.37 La compresión de la vena ca-
va inferior por la hipertrofia del lóbulo caudado
puede dificultar la eficacia descompresiva de la anas-
tomosis, aunque la única situación que contraindica
totalmente la realización de una anastomosis porto-
cava látero-lateral o mesocava es la obstrucción
completa de la vena cava inferior. El TIPS ofrece la
ventaja de una menor morbimortalidad, una fácil
colocación, la superación de la estenosis de la cava
provocada por la hipertrofia del lóbulo caudado y
un fácil manejo de las estenosis tardías mediante la
colocación de nuevos stents si fuera necesario. Por
todo ello se considera la técnica derivativa de elec-
ción.38 Más recientemente, se ha desarrollado la rea-
lización de TIPS con utilización de prótesis recu-
biertas, lo que disminuye de manera significativa la
necesidad de angioplastía y/o colocación de una
nueva prótesis. En nuestra serie 6 pacientes fueron

sometidos a la colocación de un TIPS. Es de desta-
car la necesidad de la anticoagulación en el momen-
to del procedimiento. De no ser así, la situación
procoagulante de estos pacientes resulta en la trom-
bosis aguda del trayecto. Esta situación es diferente
a lo que ocurre habitualmente en pacientes someti-
dos a TIPS debido a otra etiología (cirrosis) en que
la anticoagulación no cambia su evolución de este-
nosis u oclusión parcial.39

La utilidad del trasplante hepático se centra en
los casos de presentación fulminante o cirrosis esta-
blecida con un deterioro severo de la función hepá-
tica. Aún en estas situaciones la realización previa de
un TIPS podría evitar o diferir la necesidad del tras-
plante. En nuestra serie solo una paciente fue some-
tida a trasplante hepático de urgencia debido a su
marcado deterioro de la función hepatocelular y en-
cefalopatía grado IV, sin posibilidad de tratamiento
anticoagulante o derivativo. Sin embargo, la pacien-
te fue sometida a estudio angiográfico y de biopsia
para confirmar el diagnóstico, evaluar posibilidades
terapéuticas y descartar enfermedades intrahepáticas
que contraindiquen el trasplante. En el segundo pa-
ciente trasplantado la posibilidad de realizar una an-
gioplastía inicialmente facilitó su recuperación clíni-
ca y nutricional postergando la necesidad del tras-
plante. Excepto la paciente que requirió trasplante
hepático por la presentación aguda del cuadro, to-
dos los pacientes fueron anticoagulados y más de la
mitad de ellos, 7 en total, debieron someterse a un
procedimiento angiográfico como medida terapéu-
tica. Esto resalta una vez más la necesidad de tratar
a estos pacientes en centros que cuenten con equi-
pos multidisciplinarios y todas las posibilidades te-
rapéuticas.  

Ningún paciente presentó hepatocarcinoma en
el momento del diagnóstico, ni durante el segui-
miento.40 La sobrevida de nuestra serie de pacientes,
con un seguimiento medio de 32,4 meses, fue del
87%, lo cual coincide con lo reportado en la litera-
tura mundial.1

A modo de conclusión podemos decir que: 1) la
mayoría de los pacientes con SBC presentan una
condición procoagulante que debe buscarse exhaus-
tivamente, 2) tanto el diagnóstico como el trata-
miento de estos pacientes requieren de alta comple-
jidad por lo que, ante la sospecha diagnóstica, deben
derivarse a un centro capacitado para el manejo de
esta patología, y 3) el TIPS es una herramienta útil
en el tratamiento y el trasplante hepático que debie-
ra reservarse para aquellos pacientes que se presen-
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tan en forma fulminante o son refractarios a las otras
terapéuticas.

Ninguno de los autores tiene conflictos de interés.
No hubo apoyo financiero alguno destinado a este estudio.
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