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Síndrome de Budd-Chiari. Análisis de una serie de casos 
y revisión del tema
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Marcelo Valverde G.2 y Solange Gerona S.2

Budd-Chiari Syndrome. Analysis of cases and topic review

Introduction: Budd-Chiari Syndrome is a rare entity that is defined as partial or complete obstruction to the 
venous outflow of the liver. It is classified as primary, when the obstruction is intra-luminal, or secondary if it 
is due to extrinsic vascular compression or tumor invasion. The clinical presentation is variable, and depends 
on the extent and speed of installation, being able to manifest in an acute, subacute or chronic form. Objec-
tives: To describe the epidemiological characteristics, clinical presentation, etiology, treatment and evolution 
of Budd-Chiari Syndrome in the cohort of patients assisted in the National Liver Transplant Program of Uru-
guay. Materials and Methods: Retrospective, descriptive study, carried out in the period between January 
2014 and December 2019. Results: Of the 7 enrolled patients, the female gender predominated (85%). The 
median age was 31 years, with an interquartile range of 19 years. 85% of the patients presented with compli-
cations related to portal hypertension, and one case as acute liver failure. The MELD-Na at diagnosis was 15, 
with an interquartile range of 10. In relation to the etiology, all were of primary cause and in 6 an underlying 
prothrombotic state was diagnosed. A multimodal and staggered therapeutic approach was used. All patients 
received anticoagulant treatment, and in 2 of them no additional therapeutic measures were necessary. Those 
who maintained clinical elements of portal hypertension, or clinical manifestations that suggested poor response 
to treatment, progressed in the therapeutic algorithm, with TIPS in one patient and liver transplantation in 4. 
Survival at the end of the study was 100%, after 24-month follow-up, with an interquartile range of 38 months. 
Conclusions: A descriptive analysis of a group of patients with Budd-Chiari Syndrome was carried out, noting 
characteristics similar to those described in other series. Although it is a small sample, it is the largest series 
described in Uruguay and is close to other reports from the region. The staggered therapeutic approach allowed 
the survival of all patients.
Key words: Budd-Chiari syndrome, Portal hypertension, myeloproliferative neoplasms, anticoagulation, TIPS,
liver transplantation.

Resumen

Introducción: El Síndrome de Budd-Chiari es una entidad poco frecuente que se define como la obstrucción 
parcial o completa al flujo venoso de salida hepático. Se clasifica como primario, cuando la obstrucción es in-
traluminal, o secundario si es debida a una compresión vascular extrínseca o invasión tumoral. La presentación 
clínica es variable, y depende de la extensión y rapidez de instalación, pudiéndose manifestar de forma aguda, 
subaguda o crónica. Objetivos: Describir las características epidemiológicas, presentación clínica, etiología, 
tratamiento y evolución del Síndrome de Budd-Chiari en la cohorte de pacientes asistidos en el Programa Na-
cional de Trasplante Hepático del Uruguay. Materiales y Métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo, realizado 
en el período comprendido entre enero de 2014 y diciembre de 2019. Resultados: De los 7 pacientes enrolados, 
predominó el género femenino (85%). La mediana de edad fue de 31 años, con un rango intercuartil de 19 años. 
El 85% de los pacientes se presentaron con complicaciones vinculadas a hipertensión portal, y un caso como 
falla hepática aguda. El MELD-Na al diagnóstico fue de 15, con un rango intercuartil de 10. En relación a la 
etiología todos fueron de causa primaria y en 6 se diagnosticó un estado protrombótico subyacente. Se realizó 
un abordaje terapéutico multimodal y escalonado. Todos los pacientes recibieron tratamiento anticoagulante, y 
en 2 de ellos no fueron necesarias medidas terapéuticas adicionales. Aquellos que mantenían elementos clínicos 
de hipertensión portal, o manifestaciones clínicas que sugerían escasa respuesta al tratamiento, se progresó en 
el algoritmo terapéutico, con TIPS en un paciente y trasplante hepático en 4. La supervivencia al culminar el 
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estudio fue del 100%, luego de 24 meses de seguimiento, con un rango intercuartil de 38 meses. Conclusio-
nes: Se realizó un análisis descriptivo de un grupo de pacientes con Síndrome de Budd-Chiari, constatando 
características similares a las descritas en otras series. Aunque se trata de una muestra pequeña, es la mayor 
serie descrita en Uruguay y se aproxima a otros reportes de la región. El abordaje terapéutico escalonado per-
mitió la supervivencia del total de los pacientes.
Palabras clave: Síndrome de Budd-Chiari, Hipertensión portal, neoplasias mieloproliferativas, anticoagula-
ción, TIPS, trasplante hepático.

Introducción 

El síndrome de Budd-Chiari (SBC) descrito por 
primera vez en la segunda mitad del siglo XIX1, co-
rresponde a un grupo de entidades de escasa frecuen-
cia, cuyo denominador común es la obstrucción par-
cial o completa al flujo venoso hepático de salida2,3. 
La incidencia anual varía según las diferentes áreas 
geográficas no llegando a superar 1 caso/1.000.000 
personas/año a nivel mundial3,4. En la región no se 
cuenta con datos sobre prevalencia, y las publicacio-
nes se limitan a series o reportes de casos5-7. 

La obstrucción del flujo venoso puede localizarse 
desde las pequeñas ramas de venas hepáticas hasta la 
entrada de la vena cava inferior (VCI) en la aurícula 
derecha1-3. El cuadro clínico es variable, y depende 
de la extensión y rapidez de instalación de la obstruc-
ción, pudiéndose presentar de forma aguda, subaguda 
o crónica2-4. 

El objetivo de este estudio es reportar las carac-
terísticas epidemiológicas, clínicas, terapéuticas y 
evolutivas de pacientes con SBC derivados al Pro-
grama Nacional de Trasplante Hepático de Uruguay 
(PNTH-Uy). Se realiza además, una revisión de la 
literatura actual. 

Materiales y Métodos 

Estudio retrospectivo, descriptivo, realizado en el 
período comprendido entre enero de 2014 y diciembre 
de 2019. Se enrolaron 7 pacientes adultos con diag-
nóstico confirmado de SBC derivados al PNTH-Uy 
desde diferentes centros asistenciales. 

Se incluyeron pacientes mayores de 14 años con 
diagnóstico confirmado de SBC, mediante estudios de 
imagen (ultrasonografía doppler abdominal, angioto-
mografía computada de abdomen y/o arteriografía). 

En todos los casos se recabaron datos demográ-
ficos, forma de presentación, estudios analíticos 
realizados con el fin de definir etiología, tratamientos 
implementados y evolución clínica. 

Se estadificó la severidad de la enfermedad hepáti-
ca al momento del diagnóstico mediante el sistema de 

puntuación MELD-Na y clasificación de Child-Pugh 
(C-P). Se calcularon los Índices Pronósticos (IP) de 
Clichy8 e índice de Rotterdam9 para estimar la evo-
lución y supervivencia (Tabla 1). 

En los 7 pacientes se realizaron pruebas de deter-
minación de proteína C y S, Factor V de Leiden, mu-
tación de la protrombina G20210A, antitrombina III, 
Síndrome Anti Fosfolipídico (SAF), hemoglobinuria 
paroxística nocturna (HPN), mutación del gen de la 
Metilen Tetra Hidro Folato Reductasa (MTHFR), y 
determinación de la mutación V617F del gen Janus 
quinasa 2 (JAK2) frente a la sospecha de neoplasia 
mieloproliferativa (NMP). También se indagó acerca 
del uso de terapia hormonal, embarazo y puerperio. 

En todos los pacientes trasplantados, excepto en el 
paciente con Falla Hepática Aguda (FHA), se realizó 
test viscoelásticos empleándose ROTEM® como for-
ma de evaluar la presencia de coagulopatía. 

Resultados 

Se incluyeron 7 pacientes, de los cuales 6 (85%) 
fueron mujeres. La mediana de edad de presentación 
fue 31 con rango intercuartil (RIQ) de 19. Seis de los 
pacientes se presentaron clínicamente como cirrosis 
y uno como FHA. Al momento del diagnóstico, todos 
presentaban complicaciones vinculadas a Hiperten-
sión Portal (HTP).

En 6 pacientes el diagnóstico se realizó mediante 
ultrasonografía Doppler (Figura 1 y Tabla 1). La 
angio-tomografía computada (angio-TC) realizó el 
diagnóstico en el caso restante (Figura 2), y se utilizó 
como confirmación diagnóstica en todos los pacien-
tes. En un caso se realizó angiografía, y en ningún 
caso fue necesario la realización de punción biópsica 
hepática (PBH) para el diagnóstico. 

No se evidenció compromiso significativo de la 
función de síntesis hepática, y la albúmina fue mayor 
de 3,5 g/dL en todos los casos, excepto en la FHA. 
La mediana del tiempo de protrombina (TP) fue 55 ± 
17%. El laboratorio se expone en la Tabla 2. 

El MELD-Na al diagnóstico presentó un media-
na de 15 (RIQ: 10). Del total de pacientes 2 fueron 
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C-P: A, 2 C-P: B, y 3 pacientes C-P: C. El valor de 
MELD-Na, C-P y los IP al debut de la enfermedad se 
exponen en la Tabla 1. 

El SBC fue debido a trombosis primaria de las 
venas suprahepáticas en todos los casos. En dos de 
ellos se extendió hasta la VCI, solo uno de los casos 
presentó un factor local predisponente (catéter venoso 
central). 

En cuanto a la etiología, en 3 pacientes se constató 
una trombofilia congénita o adquirida (2 SAF y 1 mu-
tación de protrombina II G20210A), en 2 una NMP 
(Policitemia Vera), y en un paciente una enfermedad 
autoinmune sistémica (enfermedad de Behçet). En el 
caso que presentó un factor local predisponente se 
constató además, la coexistencia de SAF. Sólo en uno 
de los pacientes no se logró el diagnóstico etiológico. 

Figura 1. Ultrasonografía Doppler abdominal al momento del diagnóstico del paciente número 2. Se evidencia obstrucción del flujo de salida hepático, ascitis e 
hipertrofia del lóbulo caudado.
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Figura 2. Angio-TC de abdomen del paciente número 5 al momento del diagnóstico del SBC, se observa hepatomegalia y ausencia del flujo sanguíneo a nivel 
del tracto de salida hepático.

En relación al manejo terapéutico se realizó de 
manera escalonada, y comenzó con tratamiento de las 
complicaciones vinculadas a la HTP. Una vez descar-
tadas o tratadas las várices esofágicas se inició trata-
miento anticoagulante. En todos los pacientes se optó 
inicialmente por heparinas de bajo peso molecular 

(HBPM). Aquellos con función de síntesis hepática 
conservada, posteriormente se trataron con antago-
nistas de la vitamina K (AVK). No se constataron en 
nuestro estudio complicaciones vinculadas a la anti-
coagulación. En los 2 pacientes portadores de NMP 
se realizó tratamiento citorreductor con hidroxiurea. 
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En 2 de 7 pacientes, luego de iniciada la anticoa-
gulación, no fueron necesarias medidas terapéuticas 
adicionales. 

En los pacientes que mantenían elementos clínicos 
de HTP, que no presentaron mejoría clínica con el 
tratamiento anticoagulante, o cuyas manifestaciones 
iniciales suponían escasa respuesta al tratamiento y 
evidencia de una enfermedad hepática avanzada, se 
progresó en el algoritmo terapéutico, con tratamientos 
invasivos. 

Por las características y topografía de las obstruc-
ciones a nivel de las venas suprahepáticas (VSH), 
en ningún caso se realizó tratamiento fibrinolítico ni 
angioplastia. 

Se procedió a la colocación de Derivación Porto-
sistémica Intrahepática Transyugular o Transjugular 
Intrahepatic Portosystemic Shunt (TIPS) en un 
paciente. La indicación fue la presencia de ascitis 
refractaria como manifestación severa de HTP, con 
un C-P C 10, MELD-Na 11, y un IP TIPS-SBC de 
4,27 (menor a 7) que predecía buena respuesta al 
tratamiento de derivación10. Se obtuvo buen resul-
tado clínico-hemodinámico (Gradiente de presión 
venosa hepática post procedimiento de 9 mmHg). Se 
colocaron inicialmente 2 prótesis no revestidas, que 
se complicaron con trombosis intra-luminal y dis-
función clínica, siendo necesaria la re-intervención y 
colocación de prótesis revestidas, con buen resultado 
posterior (Figura 3). 

Cuatro pacientes fueron trasplantados, uno de ellos 
como medida terapéutica inicial por presentarse clíni-
camente como FHA. En los restantes, fue necesario 
continuar en el algoritmo terapéutico y avanzar hacia 
el trasplante hepático ortotópico (TH) de donante 
cadavérico. Estos 3 pacientes tenían cirrosis con 
MELD-Na ≥ 15 y estadio C-P B 9-C 10 (Tabla 1). 
Debieron someterse al TH a pesar de presentar ini-
cialmente IP favorables. 

Se practicó test viscoelásticos únicamente a los 
pacientes sometidos a TH. Los resultados obtenidos 
se observan en la Tabla 3. Solamente en un caso se 
demostró estado de hipercoagulabilidad mediante la 
identificación de un aumento del tiempo de formación 
del coágulo (CFT: clot formation time) y un ángulo 
alfa (α°) en el límite superior de la normalidad. En los 
otros dos pacientes no se demostró hipercoagulabili-
dad, aunque en uno de ellos (Caso 3), se constató un 
aumento del CT (clotting time) o tiempo de inicio de 
la formación del coágulo en el FIBTEM, que puede 
estar vinculado a un déficit de trombina o de factores 
de la coagulación. Los 3 pacientes se encontraban 
bajo anticoagulación con HBPM hasta el momento 
del TH, que se suspendió al menos 12 h antes. 

Destacamos que el acto anestésico quirúrgico 
(AAQ) presentó una duración habitual, a excepción 
del paciente que se trasplantó por FHA. La duración 
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Figura 3. Imágenes de la realización de TIPS en paciente número 5, se observa trayecto 
dilatado con la colocación de dos prótesis recubiertas de 10 x 57 mm.



Artículo Original

132

de dicha cirugía fue de 7 h 50 min debido a una 
hepatectomía dificultosa al constatar una gran hepa-
tomegalia congestiva, asociada a trombosis de cava 
inferior que se extendía hasta el sector intra-pericár-
dico, siendo necesaria la apertura pericárdica para el 
abordaje de la VCI en la confección de la anastomosis 
cava-cava. En los otros pacientes el AAQ tuvo una 
duración de 6 h 30 min, 4 h 55 min y 6 h 20 min. En 
todos los casos se realizó anastomosis cava-cava. 

Dos pacientes presentaron complicaciones durante 
la evolución, dentro de éstas las vasculares fueron 
las más frecuentes. En el intraoperatorio en el caso 3 
fue necesario hacer re-confección de la anastomosis 
de arteria hepática (AH), por trombosis de la misma. 
En el postoperatorio presentó disfunción precoz del 
injerto, constatándose en la re-intervención trombo de 
la vena porta que se extrajo, con buena re-perfusión 
posterior del injerto. Por otro lado, el paciente 4 se 
reintervino a las 24 h por trombosis de la AH consta-
tada en ultrasonografía Doppler de control, con buena 
evolución posterior. El paciente número 1 presentó 
una complicación vascular a los 4 meses con esteno-
sis significativa de la vena porta, colocándose prótesis 
endovascular por abordaje yugular intra-hepático. 
En ésta última paciente fue necesario el re-TH por 
disfunción crónica del injerto vinculada a ausencia de 
adherencia al tratamiento médico. 

Ningún paciente fue biopsiado previo al TH, aun-
que se realizó valoración histológica de los explantes, 
donde todos presentaron evidencia de cirrosis hepá-
tica, hallazgos compatibles con SBC, y ausencia de 
hepatocarcinoma. 

La supervivencia global de los pacientes fue del 
100% a la fecha de culminado el estudio con una me-
diana de seguimiento de 24 meses (RIQ: 38 meses). 
Todos los pacientes trasplantados continúan bajo 
tratamiento anticoagulante con AVK. 
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Discusión 

La presente serie enroló un total de 7 pacientes, 
para un país de 3.500.000 habitantes, en una enferme-
dad con una incidencia anual de 1 caso por millón de 
habitantes, representa un número significativo3. Esto 
obedece a que el PNTH-Uy es un centro de referencia 
nacional para enfermedades hepáticas complejas y 
por tanto concentra este tipo de pacientes. 

Existió un claro predominio del género femenino, 
con una mediana de 31 años, similar a lo reportado en 
las mayores series del mundo occidental, que revelan 
que el SBC predomina en mujeres entre la tercera y 
cuarta década de la vida (García-Pagán y cols.: sexo 
femenino 63% y media de edad de 38 años; Seijo y 
cols.: sexo femenino 57,3% y edad al diagnóstico 
37 años)10,11, a diferencia de lo que ocurre en oriente 
donde existe un discreto predominio en hombres con 
una edad media de 45 años4. 

Las manifestaciones clínicas al diagnóstico no 
son propias del SBC, por lo que debe mantenerse un 
alto nivel de sospecha clínica para su diagnóstico. 
Las formas de presentación son heterogéneas, de-
penden de la extensión y rapidez de instalación de la 
obstrucción, pudiéndose presentar de forma aguda, 
subaguda o crónica2,3. Es frecuente que el diagnós-
tico se realice en el contexto de cirrosis hepática y 
complicaciones vinculadas a HTP. La presentación 
como FHA es poco frecuente. A pesar de presentarse 
clínicamente como aguda, es frecuente que existan 
al diagnóstico elementos de cronicidad, esto en parte 
puede explicarse por trombosis sucesivas, que com-
prometen de forma progresiva al hígado2-4,12. En esta 
serie, las formas crónicas y subagudas fueron las más 
frecuentes, similar a lo reportado en la bibliografía 
internacional10,11. La presentación también varía 
según la región geográfica, y esto se debe al sitio en 
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mujeres recibiendo anticonceptivos orales, embara-
zadas o cursando el puerperio mediato, en esta serie 
ninguna paciente se encontraba en dicha situación11. 

El SBC sin tratamiento tiene una mortalidad 
cercana al 90% a los 3 años, siendo las causas de 
muerte más frecuentes: ascitis refractaria, hemorragia 
digestiva alta, o falla hepática4,6. Los objetivos del tra-
tamiento son reconocer y tratar la causa subyacente, 
minimizar el impacto, la aparición de HTP y tratar las 
complicaciones derivadas del desarrollo de la misma1. 
Dado que no se dispone de estudios prospectivos 
aleatorizados que definan los factores pronósticos y 
evalúen las opciones terapéuticas, las recomendacio-
nes se basan en series de casos y opiniones de exper-
tos1,6. Se plantea entonces un tratamiento escalonado, 
que comienza con la anticoagulación, junto al manejo 
de las complicaciones de la HTP1-3. 

La anticoagulación es una medida terapéutica 
fundamental y debe iniciarse inmediatamente rea-
lizado el diagnóstico, ya que logra el control de la 
enfermedad con supervivencia libre de intervención 
a 5 años entre 25 a 30%3. Además, tiene indicación 
en los pacientes con presentación como FHA, aun-
que exista alteración de la crasis sanguínea dado 
que mejora la supervivencia de estos pacientes12. 
Se puede utilizar inicialmente HBPM o heparina no 
fraccionada, con inicio concomitante o diferido de 
AVK1. Se debe evaluar el riesgo de complicaciones 
hemorrágicas, sobre todo en aquellos pacientes que 
tengan elementos de HTP clínicamente significativa, 
en quienes es mandatorio realizar profilaxis primaria 
de sangrado variceal6. 

Los anticoagulantes orales directos (DACOS) 
son cada vez más utilizados como profilaxis y tra-
tamiento de la enfermedad tromboembólica, pero 
en las enfermedades hepáticas crónicas la eviden-
cia para sustentar su uso es escasa1,3. Igualmente, 
destacamos que recientemente el grupo de estudio 
VALDIG (Vascular Liver Disease Group) informó 
resultados de 60 pacientes con trombosis portal y 9 
con SBC tratados con DACOS, encontrando una baja 
tasa (5%) de recurrencia de trombosis y sangrado, 
concluyendo que su utilización parece ser igual de 
eficaz y segura que los AVK, en pacientes con cirro-
sis hepática C-P A o B17. 

Concomitantemente con la anticoagulación deben 
tratarse las complicaciones de la HTP, y dicho trata-
miento no difiere del de otras etiologías de la cirro-
sis3,18. De no existir mejoría o constatarse deterioro 
será necesario continuar con el algoritmo terapéutico 
para corregir el flujo de salida venoso hepático2,3. 

Para restaurar el flujo de salida hepático existen 
dos opciones terapéuticas: la trombolisis con la 
instilación de agentes fibrinolíticos y la angioplastía 
percutánea2,3. En relación a la primera, la experiencia 
es limitada e informa que los mejores resultados 
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que se produce la obstrucción. En Occidente el sitio 
más frecuente es a nivel de las VSH, presentando una 
forma clásica de SBC, mientras que en la población 
asiática la obstrucción de la VCI por membranas, de 
causa idiopática, es la principal etiología con una 
presentación clínica crónica más benigna13, y con un 
enfoque terapéutico diferente1. 

Las técnicas de imagen no invasivas como la ultra-
sonografía Doppler, angio-TC o la angio-resonancia 
magnética son los métodos diagnósticos utilizados2,3. 
La ultrasonografía Doppler, realizada por técnicos 
experimentados tiene una sensibilidad mayor al 
75%, con la posibilidad de utilizar la angio-TC y la 
angio-resonancia magnética como técnica de confir-
mación3,4. 

Desde el punto de vista etiológico el SBC puede 
clasificarse como primario, cuando la obstrucción 
al flujo hepático es intra-luminal, o secundario si 
es debido a una compresión vascular extrínseca o 
invasión tumoral3,4. En cerca del 80% de los pacien-
tes con SBC primario se identifica una enfermedad 
subyacente, y entre 20 a 45% de éstos presentan más 
de un factor pro-trombótico. El restante 20% son 
catalogados como idiopáticos4. En la serie presentada 
solamente en un caso no fue posible llegar al diagnós-
tico etiológico. 

Los factores de riesgo para SBC se pueden clasi-
ficar en locales (debido a infecciones, neoplasias, o 
complicaciones quirúrgicas) y sistémicos. Dentro de 
los últimos existen factores pro-trombóticos adquiri-
dos o hereditarios2,3. En el primer grupo destacamos 
la importancia de la búsqueda de NMP, presente en 
40% de los pacientes, por otro lado, el SBC es 10.000 
veces más frecuente en presencia de una NMP, siendo 
la PV la más frecuentemente asociada14. La mutación 
del JAK2, presente en más del 95% de los SBC con 
PV se asocia con presentación clínica más agresiva, 
con mayor requerimiento de procedimientos invasi-
vos y peor pronóstico3. Además, se plantea que dicha 
mutación cumple un rol en la etiopatogenia de la 
enfermedad al comprobarse su presencia en las cé-
lulas endoteliales de las VSH en pacientes con SBC 
y NMP3,15. Otros estados pro-trombóticos adquiridos 
menos frecuentes son el SAF y la HPN. 

Los factores pro-trombóticos hereditarios son la 
mutación del Factor V de Leiden, el déficit de pro-
teína C y S, la mutación G20210A, la antitrombina 
III, y el incremento en plasma del nivel de homocis-
teína, que deben ser descartados en los pacientes con 
SBC2-4. 

Por otro lado, no debemos olvidar el estado pro-
trombótico asociado a enfermedades sistémicas, des-
tacándose dentro de éstas, la Enfermedad de Behçet, 
muy frecuente en países de oriente próximo16, y que 
se diagnosticó en uno de los casos. 

Aproximadamente el 30% de los casos ocurre en 
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se obtienen en pacientes con trombosis recientes e 
incompletas, tratados con infusión local y posterior 
combinación con procedimientos invasivos19. Este 
tratamiento solo debe practicarse en casos seleccio-
nados y en centros con alta experiencia en el manejo 
de estas técnicas. En este estudio ninguno de los 
pacientes cumplía con criterios para este tratamiento. 

En casos seleccionados con estenosis parciales o 
segmentarias se puede realizar angioplastia percutá-
nea, con o sin colocación de prótesis endo-vascular, 
re-estableciendo el drenaje fisiológico de salida hepá-
tico2,3,6. Ningún paciente de esta serie fue candidato 
a este procedimiento dado las características anató-
micas típicas de las series occidentales, a diferencia 
de lo que ocurre en las series asiáticas donde esta 
terapéutica tiene mayor aplicabilidad20. 

Cuando no son posibles o han fallado los trata-
mientos previos deben ser utilizadas técnicas de deri-
vación3. En la actualidad el tratamiento de derivación 
por excelencia es la colocación de TIPS, que es más 
eficaz y tiene menor morbimortalidad que la cirugía 
de derivación1-3, con una supervivencia libre de tras-
plante a los 5 años mayor del 70%11. Cuando se tiene 
disponibilidad de esta técnica y es anatómicamente 
posible constituye una opción terapéutica también en 
pacientes con FHA1. 

La decisión final de realización de un TIPS debe 
basarse en criterios clínicos, disponibilidad de recur-
sos y experiencia de cada centro10. Existen índices 
pronósticos predictores de respuesta a este procedi-
miento. Un ejemplo es el TIPS-SBC IP que en caso 
de ser menor a 7 predice una buena respuesta, como 
sucedió en uno de los casos de la serie presentada. 

El 10 a 20% de los pacientes presentan peoría de 
la función hepática a pesar de los tratamientos antes 
mencionados1. En estos casos y aquellos donde la 
realización de TIPS está contraindicada, o presentan 
cirrosis con franco deterioro de la función hepáti-
ca, el TH es la opción de tratamiento definitivo2-4. 
La otra indicación del TH es la FHA1. En la serie 
presentada se realizaron 4 TH, esta alta tasa puede 
deberse a que la mayoría de los pacientes fueron 
derivados al PNTH-Uy lo que representa un sesgo 
por tratarse de un centro dedicado a TH, donde la 
mayoría de los pacientes son enviados en etapas 
avanzadas de la enfermedad (C-P B o C), con es-
casas chances de respuesta a tratamientos previos, 
lo que constituye un claro sesgo poblacional. Por 
último, cabe destacar que si bien la realización de 
TIPS es posible en nuestro medio, solamente cuenta 
con cobertura financiera para aquellos pacientes 
en lista de espera para TH, no siendo por ende una 
estrategia terapéutica fácilmente disponible, lo cual 
limita significativamente su indicación oportuna, 
tratándose de otro sesgo. 

El TH en pacientes con SBC es un desafío técnico. 

En primer lugar la hepatectomía por el tamaño del 
hígado y la presencia de adherencias presenta difi-
cultades3. Aunque se disminuye la complejidad de la 
anastomosis venosa, dado que la anastomosis Piggy- 
Back, de elección en nuestro servicio es sustituída 
por la anastomosis cava-cava3. En el paciente que 
presentó la FHA la hepatectomía fue muy dificultosa, 
y se debió realizar la anastomosis cava a nivel de la 
aurícula derecha. 

Las complicaciones vasculares luego del TH son 
más frecuentes en el SBC y superan el 30% de los 
pacientes como se ha descrito en una serie publicada 
en el año 2012, que demostró un aumento del riesgo 
en las NMP21. Dichas complicaciones vasculares 
también estuvieron presentes en los pacientes de ésta 
serie. 

La realización de TEM permite evaluar la fuerza 
y la estabilidad de la coagulación de manera diná-
mica y tiene utilidad en el manejo intraoperatorio en 
cirugía cardíaca, TH y en el sangrado relacionado al 
trauma22. Los pacientes con SBC se han valorado por 
técnicas viscoelásticas y como ocurrió en esta serie, 
los pacientes son heterogéneos con respecto al estado 
de coagulación, con test normales en la mayoría de 
los mismos, y con menor frecuencia estados de hipo-
coagulabilidad o hipercoagulabilidad, como ocurrió 
en un caso23. 

A pesar de las complicaciones descritas, el pro-
nóstico de los pacientes con TH por SBC es bueno, 
con una supervivencia y función del injerto similar 
al de otras indicaciones24,25. Dicha supervivencia su-
pera el 70% a los 5 años del TH25. Como se realizó 
en esta serie, los pacientes trasplantados deben de 
continuar con tratamiento anticoagulante con AVK, 
y de presentar NMP agregar ácido acetil salicílico e 
hidroxiurea3. 

Conclusiones 

Se describieron las características clínicas, ana-
líticas, terapéuticas y el pronóstico de un grupo de 
pacientes con SBC. 

Aunque se trata de una muestra pequeña, es la 
serie más grande descrita en el Uruguay y se aproxi-
ma al número de otros reportes de la región, con un 
comportamiento clínico y evolutivo similar. 

Este trabajo confirma que el abordaje multidisci-
plinario, utilizando un algoritmo escalonado de trata-
miento, basado en la anticoagulación como medida 
inicial, el tratamiento de las complicaciones de HTP, 
y la utilización de medidas invasivas (TIPS y TH) 
según respuesta, logra excelentes resultados, con 
disminución de mortalidad y mejora la supervivencia, 
en una patología que sin tratamiento tiene un muy mal 
pronóstico.
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