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Sindrome de Budd Chiari: revision de tema
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Resumen

El Sindrome de Budd-Chiari (SBC) es una entidad poco usual; su incidencia se calcula de uno en cien mil.
Consiste en una obstruccion completa o parcial del flujo venoso localizada en cualquier lugar desde las pe-
quenfas venas hepaticas hasta la porcion suprahepatica de la vena cava inferior. De acuerdo con su etiologia
puede clasificarse en: primario (cuando la obstruccién se debe a una enfermedad venosa), o secundario
(cuando se atribuye a una compresion extrinseca o a la invasion por una lesién que se origina fuera de
las venas como neoplasias o quistes). En la mayoria de los casos se presenta como un cuadro de inicio
subito de dolor abdominal, ascitis y hepatomegalia, pudiendo ser asintomatico. El diagndstico definitivo se
establece por estudios de imagen; si bien deben solicitarse examenes basicos de laboratorio y estudios de
extension. Las modalidades de imagen incluyen la ultrasonografia Doppler, la tomografia computarizada, la
resonancia magnética y la angiografia por sustraccion digital, que es considerada el patrén de oro. La primera
medida terapéutica que debe emprenderse en estos pacientes es la anticoagulacion con heparina de bajo
peso molecular, seguida de antagonistas de vitamina K. La mayoria de los pacientes requieren un enfoque
multidisciplinario y un tratamiento escalonado que incluye procedimientos radioldgicos, como la aplicacion de
balones y stents y la insercion de shunts portosistémicos transyugulares intrahepaticos (TIPS), procedimien-
tos quirurgicos de descomprension y, por Ultimo, trasplante hepatico.

Palabras clave
Sindrome de Budd-Chiari, Ultrasonografia Doppler, Tomografia, Angiografia de Sustraccion Digital, Trasplante
de higado

Abstract

Budd - Chiari Syndrome (BCS) is a rare entity whose incidence is estimated at one in one hundred thousand. It
consists of complete or partial obstruction of venous outflow at any location from the small hepatic veins to the
hepatic portion of the inferior vena cava. It can be classified according to its etiology into primary BCS when
there is venous obstruction and secondary disease when obstruction is attributed to extrinsic compression
or invasion due to a lesion outside of the veins such as neoplasms or cysts. In most cases it presents as
sudden onset of abdominal pain, ascites and hepatomegaly, but it may be asymptomatic. A definitive diag-
nosis is established by imaging, but basic laboratory tests and other studies must also be done. Diagnostic
imaging techniques include Doppler ultrasonography, computed tomography, magnetic resonance imaging
and digital subtraction angiography. The latter is considered to be the gold standard. The first therapeutic
measure to be undertaken for these patients is anticoagulation with low molecular weight heparin followed by
vitamin K antagonists. Most patients require a multidisciplinary approach and step by step treatment including
radiological procedures, balloon enteroscopy, stenting, transjugular intrahepatic portosystemic shunt (TIPS),
decompression surgery and finally, liver transplantation.

Keywords
Budd-Chiari syndrome, Doppler ultrasonography, CT scan, Digital Subtraction Angiography, Liver Transplant.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Budd Chiari (SBC) es una entidad clinica
poco frecuente, la cual fue descrita por primera vez en 1845
por Budd y més tarde en 1899 por Chiari, como aquellas
manifestaciones clinicas que aparecen por la obstruccién
parcial o completa del flujo venoso desde las pequenas
venas hepdticas hasta la porcién suprahepatica de la vena
cava inferior (VCI) (1-4). En el afio 2003 se publicé el
resultado de un consenso sobre el tema por parte de un
panel de expertos, quienes excluyeron de esta definicién
la obstruccién causada por enfermedades cardiacas o por
procesos tumorales, asi como el sindrome de obstruccién
sinusoidal; de esa manera, definieron la enfermedad como
resultado de la obstruccion del flujo venoso hepitico, la
cual puede localizarse desde las vénulas hepéticas, en cual-
quier parte del recorrido que realizala VCI a sullegadaala
auricula derecha (5).

Este sindrome se clasifica en primario o secundario,
dependiendo del origen de la lesién obstructiva. Se consi-
dera primario si la obstruccién es el resultado de una lesién
venosa intraluminal (por ejemplo, una trombosis); y secun-
dario (cuando la obstruccién es debido a una compresion
extrinseca al sistema venoso o a una invasién tumoral) (6,7).

EPIDEMIOLOGIA

La verdadera incidencia del SBC no se conoce, pues son
pocos los estudios que hay al respecto (8). Sin embargo,
la mayoria de los autores describen una incidencia de un
caso por cada cien mil personas en la poblacién general del
mundo (9). Esta incidencia varfa de acuerdo con el lugar:
en Nepal representa la primera causa de hospitalizacién
por enfermedad hepitica (EH); mientras que en Japén y
en Europa es raro el reporte de casos de pacientes con SBC
(10,11).El nivel de la obstruccién del flujo venoso hepético,
asi como la incidencia por sexo y edad también son diferen-
tes de acuerdo con el drea geogréfica: en Asia, por lo general,
los casos de SBC son secundarios a obstruccién del flujo de
la vena cava inferior (VCI) o entre la VCI y las venas hepéti-
cas (VH), y es mds frecuente que se presente en pacientes de
sexo masculino con edad cercana a los 45 afos; mientras que
en el resto de paises la obstruccion, por lo general, se localiza
al nivel de las VH, y en la mayoria de casos descritos se trata
de mujeres con una edad promedio de 35 afios (10).

ETIOLOGIA

El SBC se divide en primario y secundario. Es primario
cuando la causa de la obstruccién del flujo es una enfermedad
venosa (por ejemplo, trombosis o flebitis) y es secundario
cuando se debe a compresion o invasién de una lesién que

se origina fuera de las venas (por ejemplo, neoplasias, abs-
cesos, quistes o hematomas intrahepaticos) (8).El SBC estd
relacionado con estados protromboéticos, como demuestra la
literatura (12, 13, 14). En un estudio realizado por Darwish
y colaboradores en el ano 2009, se encontrd que el 84% de
los pacientes con SBC tenia al menos un desorden trombofi-
licoy que el 74% de estos mismos pacientes tenia mas de una
condicién protrombética, enfermedad mieloproliferativa en
la mayoria de los casos (38). Se ha descrito incluso que hasta
el 45% a 53% de los pacientes con SBC tiene un trastorno
mieloproliferativo oculto o latente (15,16). Janssen y colabo-
radores concluyen que la mutacién del factor V de Leiden y
la deficiencia de proteina C son factores de riesgo importan-
tes en el desarrollo del SBC (17).

El uso de anticonceptivos orales combinados (ACO)
también se ha asociado al SBC, y se documenta hasta en el
33% de los pacientes con dicha condicién (18). Un estu-
dio de casos y controles publicado en 1986 por Valla D. y
colaboradores demostré que las pacientes con uso reciente
de ACO presentaban un riesgo 2,37 veces mayor de trom-
bosis de las venas hepéticas en comparacién con aquellas
que no estaban expuestas a estos medicamentos (19). Se ha
sugerido que muchos de los pacientes que desarrollan SBC
con el uso de ACO o durante la gestacion, pueden tener
algun tipo de trombofilia subyacente (20, 21). Incluso, se
ha relacionado el uso de ACO con la mutacion del factor V
de Leiden (22). Se ha propuesto que es poco probable que
la mutacién aislada del factor V de Leiden pueda producir
trombosis en ausencia de otros factores protrombdticos
congénitos o adquiridos, como lo demuestra un estudio de
Deltenre y colaboradores en el que el 70% de los pacientes
con SBC que presentaban esta mutacién tenian, ademads,
uno o mds factores de riesgo asociados, lo que sugiere que
esta mutacion por si sola no es suficiente para inducir trom-
bogénesis (23). En este orden de ideas se ha sugerido que,
a los pacientes con SBC o enfermedad tromboembdlica
venosay portadores de la mutacién del factor V de Leiden,
se les indique un tamizaje para factores de riesgo adquiri-
dos y hereditarios (24). La policitemia vera también se ha
asociado con el SBC (25,26). Otro trastorno hematolégico
cldsicamente asociado con el SBC es la hemoglobinuria
paroxistica nocturna, aunque hasta ahora no se cuenta con
estudios suficientes que respalden una relacién fuerte con
este sindrome (27,28).

Otras condiciones han sido asociadas con el SBC, entre
ellas la colitis ulcerativa, la enfermedad celiaca, las neopla-
sias hepdticas y la enfermedad de Behcet (29-32) (tabla 1).

PATOGENESIS

El evento fisiopatoldgico inicial en el SBC es la obstruccién
del flujo venoso comprendido entre las vénulas hepaticas
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Tabla 1. Factores asociados con el SBC.

Factores asociados con el SBC

Neoplasias mieloproliferativas
JAK2

Factor V de Leiden

Mutacion del factor I
Deficiencia de proteina C
Deficiencia de proteina S
Deficiencia de antitrombina
Uso reciente de ACO
Embarazo reciente

Sindrome antifosfolipido
Hiperhomocisteinemia
Hemoglobinuria paroxistica nocturna
Enfermedad de Behget
Enfermedad celiaca

Colitis ulcerativa

y el segmento suprahepético de la vena cava inferior. La
obstruccién de una sola vena hepdtica no es suficiente
para la manifestacion del sindrome, de modo que las dos
venas deben estar obstruidas para la presentacion clinica
de este. La consecuencia de esta obstruccién es una altera-
cién hemodindmica compleja que incluye el aumento de la
presion hidrostética capilar portal, que altera los gradientes
de presion vascular. Los resultados de estos cambios hemo-
dindmicos son la dilatacién sinusoidal y la fuga de liquido
al espacio intersticial, la cual pasa a través de la capsula
hepitica cuando excede la capacidad de drenaje linfatico
(30). En conclusién, la presién portal aumenta y la perfu-
si6n hepitica por esta via disminuye, produciendo un dafio
hipéxico celular (33).

Se han descrito cambios crénicos luego de la obstruc-
cién. Pueden observarse fibrosis centrolobular en semanas
y regeneracién nodular periportal, fibrosis progresiva y
cirrosis después de meses (34,35). Se ha postulado que la
exposicion prolongada a sustancias hepatotrdpicas, secun-
daria a la obstruccién, como hematopoyetinas, glucagén e
insulina, en combinacién con la pérdida funcional por la
lesion tisular, puede ser uno de los mecanismos implicados
en la génesis de la hiperplasia nodular regenerativa (36).

PRESENTACION CLINICA

Clinicamente, el sindrome de Budd Chiari se presenta en
la mayoria de casos como un cuadro de inicio subito con-
sistente en dolor abdominal, ascitis y hepatomegalia (37).
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Un estudio realizado por Chengy colaboradores en el 2013
demuestra que se present? la ascitis en el 53%, seguida de
la distension abdominal en el 31%, hepatomegalia en el
28% vy el dolor abdominal en el 21% de los casos (39). La
presentacion de los hallazgos clinicos en el SBC es variable,
los pacientes pueden presentar sintomatologia meses antes
del diagnéstico o debutar con una falla hepdtica aguda que
requiera trasplante, la cual a pesar de ser la presentacién
menos frecuente, es considerada como catastrofica. En
cuanto al curso de los sintomas, los dos estudios mostraron
que la mitad de los pacientes presentaron la sintomatolo-
gfa descrita un mes antes de la realizacién del diagnéstico,
mientras el 14% los presentd 6 meses antes del mismo (39).

DIAGNOSTICO

El diagnoéstico de este sindrome se basa en los hallazgos cli-
nicos, los antecedentes, las pruebas de funcién hepética y
algunos estudios de imagen (38).

El SBC debe sospecharse en las siguientes situaciones:

1. Ascitis de inicio abrupto con hepatomegalia dolorosa
Ascitis masiva con funcién hepética relativamente con-
servada

3. Dilatacién sinusoidal en biopsia hepdtica en ausencia
de enfermedad cardiaca

4. Falla hepdtica fulminante asociada a hepatomegalia y
ascitis

S. Enfermedad hepética crénica inexplicada

6. Enfermedad hepatica asociada con trastorno trombo-
génico conocido (38).

Laboratorio

Debe determinarse la funcién hepdtica por medio de los
siguientes estudios de laboratorio: aminotransferasas,
bilirrubinas, fosfatasa alcalina (FA), gammaglutamil trans-
ferasa (GGT), albumina, pruebas de coagulacién (TP,
TPT), conteo de plaquetas. En el SBC, las aminotransfe-
rasas usualmente se encuentran aumentadas hasta 5 veces
el valor del limite superior, especialmente en las formas
agudas y fulminantes. Las bilirrubinas y la fosfatasa alcalina
pueden elevarse igualmente; la albimina sérica puede pre-
sentar una disminucién moderada (40).

Estudios de imagen

Eco Doppler

Es el estudio de imagen de eleccién para el SBC; provee
informacién cualitativa acerca de la direccién y el patrén
de flujo, con una sensibilidad reportada del 87,5% (41).
Una serie de 34 pacientes de Liao y colaboradores reportd
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una eficacia diagnéstica del 97,1% (42). De acuerdo con
el trabajo de Boozari y colaboradores, los hallazgos al eco
Doppler pueden clasificarse en especificos e inespecificos,
los primeros incluyen: trombosis, estenosis, cordén fibro-
tico, entre otros, y los ultimos: esplenomegalia, parénquima
hepatico heterogéneo, colaterales intrahepaticas, hipertro-
fia del l6bulo caudado, ascitis y colaterales (43).

Debe considerarse el diagnéstico del SBC cuando el flujo
delasvenashepdticas estd ausente o esretrégrado, o cuando
las ondas de flujo de estas venas son planas asociadas con
un flujo inverso de la vena cava inferior (44). Una serie de
9 casos publicada por Sakugawa y colaboradores demostré
que los hallazgos ultrasonogréficos mas importantes en el
diagnéstico del SBC son, en su orden, oclusion de las venas
hepaticas y de la porcién juxtacaval (100%), presencia de
estructuras venosas intrahepdticas anormales y colaterales
(89%), obstruccién segmentaria de la vena cava inferior
(77,8%), venas hepaticas inferiores derechas prominentes
(55,6%) y membrana obstructiva ecogénica (22,2%) (45).

Tomografia computarizada

En la presentacion aguda del SBC se observa un patrén
en parches con aumento del realce en la porcién central
del higado y disminucién del mismo en la zona periférica
debido al flujo retrégrado portal. El SBC subagudo y cré-
nico se caracteriza por atrofia hepdtica con aumento del
tamano del I6bulo caudado y presencia de multiples colate-
rales venosas intra y extrahepéticas (46). En el SBC crénico
se observan nddulos regenerativos multiples de tamafio
variable entre 0,5 y 4,0 cm de didmetro, hipervasculares.
Estos nédulos demuestran un realce intenso y homogéneo
en la fase arterial y se mantienen ligeramente hiperatenua-
dos en fase portal (46, 47).

Un estudio realizado por Vilgrain y colaboradores, en el
que se obtuvieron 16 imdgenes de tomografia computari-
zada y 20 de resonancia magnética, concluyé que la multi-
plicidad (més de 10 nédulos) y el tamafio menor de 4 cm
son sugestivas de benignidad (48).

Resonancia magnética nuclear (RMN)

En la forma aguda y subaguda del SBC se observan éreas
periféricas con intensidad baja de la senal en T1 y alta
intensidad en T2. En la forma croénica se observa atrofia
difusa y no hay diferencia significativa entre la zona peri-
térica y central en T1y T2. Los nddulos regenerativos son
iso o hipointensos en T2 e hiperintesos en T1 (46, 49).
La RMN delinea con exactitud el trayecto de la vena cava
inferior y las venas hepéticas y es ttil en la evaluacion de la
extension de las obstrucciones membranosas o trombéti-
cas, y de colaterales (40).

Venografia hepatica, venografia por tomografia
computarizada (VTC) y venografia por resonancia
magnética (VRM)

La angiografia por sustraccion digital (ASD) es el patrén
de oro en la evaluacion de la vena cava inferior y las venas
hepaticas. Esta modalidad permite evaluar el nivel de
la obstruccién, la presencia de una membrana oclusiva,
trombo o tumor. Ademds permite la visualizacion de venas
colaterales intra y extrahepéticas. En esta modalidad puede
observarse pobre llenado o ausencia de llenado de las venas
hepaticas, estenosis en el ostium de la porcién terminal, o
un patrén en telarana por las colaterales entre las vénulas
hepéticas y las venas sistémicas (40, 46, 50).

Un estudio de Virmani y colaboradores que compraré la
VCT conla ASD, encontrd una excelente correlacidn entre
ambas para la deteccion de estenosis y la clasificacion del
grado y la extension de la estenosis de la vena cava inferior
(51). La VRM demuestra la morfologfa de la obstruccién
de la vena cava inferior, especialmente para el extremo dis-
tal de la obstruccién, con sensibilidad, especificidad, valor
predictivo positivo y negativo de 100%, 57,1%, 92,5% y
100%, respectivamente (52).

HISTOPATOLOGIA

Las alteraciones histologicas pueden ir desde una conges-
tion sinusoidal severa con inflamacién, hasta fibrosis y final-
mente cirrosis (53). En la mayoria de los casos, la biopsia
hepatica muestra congestion, pérdida de células hepaticas
y fibrosis de predominio centrolobulillar. También puede
haber fibrosis perivenular en pacientes diabéticos o alcohd-
licos (40). Otra caracteristica histolégica son los nédulos
hepatocelulares que comparten caracteristicas morfologi-
cas con grandes nédulos regenerativos, hiperplasia nodu-
lar focal y adenomas hepatocelulares. Su multiplicidad, la
existencia de lesiones mixtas, el potencial de regeneracién
hepatocelular y la obstruccién portal asociada, sugieren
que estos nddulos son regenerativos por naturaleza y con-
dicionados por la perfusion sanguinea alterada (54).

TRATAMIENTO

El tratamiento para el SBC puede dividirse en terapia
médica, procedimientos radioldgicos y procedimientos
quirurgicos. La terapia de eleccion depende de las carac-
teristicas clinicas y anatémicas individuales, lo que resulta
en buenos desenlaces clinicos como lo demuestra una serie
de Darwish y colaboradores, donde se alcanzaron tasas de
sobrevida a 1y 2 afios de 87% y 82%, respectivamente, con
terapias contempordneas individualizadas. Los objetivos
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del tratamiento son: prevenir la propagacion del trombo,
restaurar el flujo de las venas obstruidas, descomprimir
el higado congestivo, y tratar y prevenir las complicacio-
nes relacionadas con retencidn de fluidos, malnutriciéon e
hipertensién portal (55-56).

Manejo médico

Anticoagulacion

La primera medida terapéutica deber ser la iniciacién
inmediata de anticoagulacién con heparinas de bajo peso
molecular, seguida de antagonistas de vitamina k con metas
de INR de 2 a 3, ademds de la suspension de anticoncep-
tivos orales (57-58). Es necesario monitorizar los recuen-
tos de plaquetas, dadas las altas tasas de trombocitopenia
inducida por heparina en pacientes con SBC (59-60). Es
improbable que la anticoagulacién aislada permita una
recanalizacion suficiente de las venas ocluidas o el desarro-
llo de una circulacién adecuada que evite la progresion de
la enfermedad. Sin embargo, la terapia solo con anticoagu-
lantes ha demostrado resultados razonables a largo plazo en
pacientes seleccionados (61-62). La terapia médica como
intervencion tnica se recomienda solo para pacientes asin-
tomdticos sin necrosis hepdtica en proceso, con funcién
hepética normal y con ascitis de fécil manejo (58).

Es importante considerar el riesgo de la terapia de anti-
coagulacion, especialmente en aquellos pacientes que se
presentan con sangrado actual. Se ha demostrado que
las vérices esofdgicas son la principal fuente de sangrado
mayor en pacientes con SBC en anticoagulacién (63). Se
recomienda el tamizaje para vérices esofdgicas, la profilaxis
con betabloqueadores y el tratamiento endoscépico, como
se hace de rutina en pacientes cirréticos (64).

Trombolisis

La evidencia con respecto a la terapia trombolitica es poca
y limitada a pequenas series de casos y reportes individua-
les. Se han utilizado agentes tromboliticos administrados
sistémica y localmente. Sin embargo, no hay estudios que
comparen la eficacia y otros desenlaces de acuerdo con la via
de administracién (65-67). Teéricamente la administracién
local permitiria una mayor concentracion del medicamento
en el sitio de accién y mayor eficacia; mientras que la can-
tidad de medicamento administrado durante infusiones
locales generaria una coagulopatia comparable a aquella
con la administracién sistémica. En conclusidn, el riesgo de
sangrado es similar. Tampoco hay evidencia que compare
diferentes medicamentos (por ejemplo, estreptoquinasa
versus rtPA) o diferentes esquemas de infusién. Un estudio
publicado en 2004 por Sharma y colaboradores en el que se
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administré trombdlisis a 10 pacientes con rtPA, no encon-
tr6 beneficios segtin la via sistémica o local, excepto en un
caso de administracion sistémica en el que el resultado fue
parcialmente exitoso. Este estudio concluyé que la trombd-
lisis es claramente beneficiosa en la recanalizacion cuando la
detecciéon temprana del trombo y la trombélisis son seguidas
por procedimientos de angioplastia con balén o posiciona-
miento de stent en las venas hepéticas y cuando se realiza con
agentes de accién corta. En conclusién, se recomienda la
terapia trombolitica con agentes de duracién mds corta tipo
rtPA, sin preferencias en la via de administracién, seguido de
procedimientos intervencionistas, teniendo en cuenta que
no hay evidencia solida a favor de alguna via de administra-
cién o de un agente trombolitico especifico (68).

Prevencion y tratamiento de las complicaciones
Se recomienda el manejo de acuerdo con las guias de préc-
tica clinica de los pacientes con cirrosis (69).

Procedimientos radiologicos

La posibilidad de acceder al sistema venoso hepético por
via intravascular ha permitido la aplicacién de procedi-
mientos minimamente invasivos con el fin de restaurar el
drenaje venoso del higado. Estos procedimientos estin
asumiendo un papel cada vez mds importante en el manejo
de los pacientes con SBC de inicio reciente e incluyen la
angioplastia con balén, stents y los TIPS (shunt portosisté-
mico transyugular intrahepético) (70).

Angioplastia con balon y stent

La recanalizacién percutdnea (angioplastia y/o stent) de las
venas hepéticas o delavena cavainferior debe considerarse en
pacientes con estenosis de longitud corta, y como adyuvante
de la terapia médica (71-72). La angioplastia con balén es
una medida efectiva para el tratamiento de las obstrucciones
membranosas de la vena cava inferior, como lo demuestra un
estudio de Yang y colaboradores en el que se incluyeron 42
pacientes, obteniéndose una tasa de éxito del 91% (73). Una
cohorte de Liy colaboradores de 101 pacientes encontrd una
tasa de éxito del 91%, y una permeabilidad a 6, 12 y 24 meses
del 84%, 78%y 76%, respectivamente (74). Las reoclusiones
de los vasos afectados son un problema mayor de esta moda-
lidad terapéutica, por lo que se recomienda la utilizacién de
stents después de la angioplastia con balén para mantener la
permeabilidad (75-76).

Una serie de 115 pacientes en los que se colocé stent en
las venas hepdticas y en la vena cava inferior reportd una
tasa de éxito de posicionamiento del 87% y 94%, respec-
tivamente. La permeabilidad del stent con una media de
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seguimiento a 45 meses fue del 96,7% para aquellos dis-
puestos en la vena cava inferior y del 90,9% para aquellos
en las venas hepdticas (77). Si bien estas técnicas se han
utilizado tipicamente en las formas agudas y subagudas del
SBC, la combinacién de ambas parece ser segura y efectiva
en el tratamiento del SBC crénico con obstruccion de la
vena cava inferior (78). Una nueva estrategia terapéutica
de predilatacion, seguida de trombolisis, ha sido propuesta
para el manejo de pacientes con trombosis crénica de la
vena cava inferior con resultados esperanzadores (79).

TIPS

En pacientes con falla clinica o técnica para las técnicas
mencionadas anteriormente debe considerarse la inser-
cién de TIPS (80). La principal justificacién para el uso
de esta técnica es su altisima efectividad como método de
descompresion esplacnica. Por esta razén se ha utilizado
como terapia de emergencia y rescate, y es especialmente
util en el escenario de pacientes con falla hepatica fulmi-
nante como puente para el trasplante, obteniéndose rdpida
mejorfa clinica y sobre la funcién hepitica (81-83). Los
resultados a corto, mediano y largo plazo con el uso de
esta modalidad son mixtos. En una serie de Neumann y
colaboradores en la que 14 pacientes recibieron TIPS, con
una mediana de seguimiento de 50 meses, ningtin paciente
requirié trasplante. El control de la ascitis se logré en el
universo de pacientes con una reduccién marcada en el uso
de diuréticos y solo un paciente murié cuatro afios después
del procedimiento por una causa no relacionada con el
SBC (84). Un estudio de Attwell y colaboradores incluyé
17 pacientes tratados con TIPS, de los cuales 14 (82%) se
estabilizaron inicialmente y los 3 restantes murieron en el
primer mes. A los tres anos de seguimiento solo el 47% de
los pacientes continuaron estables y 23,5% habian muerto.
Finalmente cinco pacientes requirieron reinsercién por
oclusién y cinco més recibieron trasplante (85). Una serie
de Garcia-Pagan y colaboradores que evalu los desenlaces
a largo plazo con 124 pacientes, encontr6 una sobrevida
a uno y a cinco anos libres de trasplante, de 88% y 78%,
respectivamente (80). El principal riesgo de esta terapia
es la encefalopatia hepédtica, ademds de que la mayoria de
pacientes requerirdn reintervencion en el primer ano des-
pués de su insercién (81).

Procedimientos quirirgicos

El manejo quirurgico del SBC ha evolucionado en las ulti-
mas tres décadas. El trasplante ortotépico de higado puede
no estar disponible para todos los pacientes, por lo que se
han considerado métodos puente que incluyen los shunts
radioldgicos y quirurgicos. Es importante mencionar que la

realizacion de un shunt portosistémico quirtrgico no con-
traindica el trasplante en el futuro (86).

Shunts portosistéemicos

Multiples técnicas han sido descritas (incluyendo los shunts
portocavales, mesocavales y mesoatriales con buenos resul-
tados). El primer reporte de un shunt portocaval se remonta
a 1948, pero solo treinta anos después se logré demostrar
que esta opcién era superior a la terapia médica sola (39).
Los resultados son esperanzadores y se han alcanzado tasas
de sobrevivida a cinco afos tan altas como del 90% (87).
Un estudio que recoge la experiencia quirdrgica en 1360
pacientes, y que utiliza diferentes técnicas, describié una
tasa de complicaciones del 14,8% y de mortalidad perio-
peratoria del 3,9%. La tasa de éxito fue del 89,4%, mien-
tras que el 6,89% presento recurrencias, con una media de
seguimiento de 6,8 afios (88).

Una de las primeras técnicas utilizadas con buenos resulta-
dos clinicos y sobre la calidad de vida fueron los shunts porto-
cavales (89). Un estudio de Orloffy colaboradores demostré
la efectividad de esta técnica como método decompresivo,
con una reduccién de la presién portal de 240 a 7 mm de
solucion salina, antes y después del procedimiento, con
una tasa de sobrevida del 92% a 3 afios y del 85% a 16 afios.
Todos los pacientes estuvieron libres de ascitis durante el
seguimiento y no requirieron manejo con diuréticos (90).

Otra técnica que ha demostrado éxito es la de shunt
mesocaval, reportindose tasas de sobrevida a cinco afios
hasta del 75% y permeabilidad primaria y secundaria del
70% y el 85%, respectivamente (56, 91). Una opcién para
los pacientes con obstruccién de la vena cava inferior son
los shunts mesoatriales, descritos por primera vez en 1978
(92). Un estudio de Chen y colaboradores comparé a largo
plazo los shunt mesoatriales con los mesocavoatriales en
el tratamiento de SBC combinado, concluyendo que los
mesocavoatriales resultan en una menor tasa de complica-
ciones posoperatorias y en tasas més altas de sobrevida a S
afios y permeabilidad (93).

Finalmente Orloff y colaboradores reportaron un estudio
prospectivo en el que citan la experiencia de treinta y ocho
anos de descompresion quirtrgica del SBC. Este estudio
incluye 77 pacientes divididos en tres grupos: grupo I con
39 pacientes con oclusion aislada de la vena hepdtica y tra-
tados con shunts portocavales; grupo II con 26 pacientes con
oclusion de la vena inferior, donde ocho recibieron shunt
mesoatrial y el resto una combinacién de shunt portocaval
y cavoatrial; y grupo III con 12 pacientes con cirrosis des-
compensada referidos para trasplante hepdtico. Las tasas de
sobrevida fueron: del 95% para el grupo I, con 36 pacientes
libres de ascitis y buena calidad de vida de 5-38 anos; 100%
parael grupo I de 5-25 afios; y del 50% para el grupo I11 (94).
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Trasplante hepatico

Esta modalidad es la eleccién para pacientes que no son
candidatos a descompresién por procedimientos radiold-
gicos o quirdrgicos, para aquellos en quienes han fallado
estos métodos, y para pacientes con cirrosis descompen-
sada o falla hepitica aguda fulminante (14, 95). Un grupo
especial de pacientes con pobre prondstico podria bene-
ficiarse de una intervenciéon temprana mds agresiva como
el trasplante hepatico, como sugiere el andlisis de Ratou
y colaboradores, elaborado para pacientes con niveles de
ALT cinco veces por encima del limite superior, que des-
cienden lentamente (96).

El impacto del trasplante hepatico en el SBC es dificil de
estimar y desde que se completé el primer trasplante hepd-
tico como modalidad terapéutica para esta condicion, mal-
tiples estudios han determinado la sobrevivida siguiente
(97-99). Un estudio que incluyé 248 pacientes provenien-
tes de 51 centros europeos demostrd una sobrevida del 76%
alafo, 71% a S afios y 68% a 10 anos. El 77% de las muer-
tes ocurrieron en los primeros tres meses, 47% de estas por
infeccion y falla multiorganica y 18% por falla del injerto o
trombosis de la arteria hepética. Los tinicos predictores de
mortalidad pretrasplante fueron la alteracién de la funcién
renal y la historia de shunt (100). Estas tasas de sobrevivida
son comparables a las encontradas por Ringe y colaborado-
res en una serie de 43 pacientes, y similar a la reportada por
Shaked y colaboradores de 76% a 3 afios (101- 102). Se han
reportado tasas de sobrevidaa 5y 10 afios hasta del 89,4% y
83,5%, respectivamente (103).

Uno de los factores que ha tenido mds impacto en la
sobrevivida de estos pacientes es quizé la introduccion del
puntaje MELD, sin olvidar los avances tecnoldgicos alre-
dedor del trasplante hepético. El trasplante en la era del
MELD se ha asociado con un riesgo significativamente mas
bajo de pérdida del injerto (hazard ratio [HR], 0,50; 95%
intervalo de confianza [IC], 0,30-0,86), de muerte (HR,
0,52;95% 1C, 0,29-0,93) y de pérdida temprana del injerto
(30 dias) (OR, 0,35; 95% IC, 0,16-0,79). La sobrevida
del injerto a 3 afios en la era del MELD, comparada con la
era pre-MELD, es significativamente mayor (68,4% versus
64,5%, p = 0,008); asimismo, la sobrevida de los pacien-
tes a tres afios es mayor en la era del MELD (84,9% versus
72,6%, p = 0,023) (104).

Lareoclusién es un riesgo latente que se ha observado desde
4 meses hasta 7 anos después del trasplante; ademds, se ha
reportado que hasta el 10% de los pacientes puede requerir un
nuevo trasplante (105-106). Es justamente por esta razon que
se recomienda anticoagulacién de por vida (105-107).

Estudios de laboratorio han demostrado una lenta pro-
gresion de la enfermedad hepdtica en pacientes sometidos
a shunts. En contraste, los pacientes que son sometidos a
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trasplante mantienen niveles mds altos de albumina vy tie-
nen una mejor funcién sintética. Es por esto que algunos
grupos en el mundo han descrito algoritmos de tratamiento
que comienzan con manejo conservador y terminan con
trasplante, y se han reportado periodos hasta de 8 afos
antes del trasplante (105).

PRONOSTICO

El curso natural de la enfermedad no exhibe buenos resul-
tados. Se ha estimado que la mortalidad a 3 anos para los
pacientes que sufren formas sintométicas de la enfermedad
y no reciben tratamiento es del 90%. El prondstico es mejor
para los pacientes con formas asintométicas de la enferme-
dad. Asimismo se ha relacionado el diagnéstico a edad tem-
prana con un mejor prondstico, el puntaje de Child-Pugh
bajo, la ausencia de ascitis, la ascitis de facil control, los
niveles bajos de creatinina, sodio, albimina y bilirrubina.
Las principales causas de muerte son la falla hepdtica y
el sangrado variceal (58, 108). Un estudio realizado por
Langlet y colaboradores (en el que se evalué el indice pro-
néstico basado en la edad, puntaje de Child-Pugh, ascitis y
creatinina sérica) arrojé que el 25% de los pacientes diag-
nosticados con SBC fallecieron y el riesgo de muerte era
mayor en los primeros dos afios del diagndstico. En este
mismo estudio se encontrd que los pacientes que estaban
en la categorfa I (caracteristicas clinicas compatibles con
dafio hepatico agudo), tenfan un indice prondstico de bajo
riesgo (menor de S,1) y ninguno de ellos fallecié, mientras
que aquellos que estaban en la categoria I1I (caracteristicas
de dafio hepitico crénico y agudo) mostraron un indice
prondstico de alto riesgo (mayor de S,1) que se correla-
cionod con tasas de sobrevida de 82%, 65%, 60% a 1, Sy 10
afos, respectivamente, a diferencia de los pacientes en cate-
gorias I y II que mostraban tasas de sobrevida mayores o
iguales al 90%. Los autores concluyen que el indice pronés-
tico basado en las caracteristicas mencionadas, y separando
por categorias, es de utilidad para calcular la sobrevida
de los pacientes con SBC y que la presencia de shunts no
modifica dicha sobrevida (109). Finalmente el pronéstico
dependerd de la modalidad del tratamiento empleada y de
qué tan oportuno sea el mismo.
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