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Síndrome de Budd-Chiari

Obstrucción parcial o 

completa del flujo 

venoso hepático

ÅLa congestión hepática 

producirá lesión hepática 

cuyo grado dependerá de 

la extensión y rapidez de 

instauración de la 

trombosis. Desde formas 

asintomáticas hasta fallo 

hepático fulminante



Primera edición: 1845

George Budd (UK: 1808-1882)
No detalles clínicos, descripción anatómica



Hans Chiari (Viena. 1851-1916) 

1899. Descripción clínica del cuadro 

en 13 pacientes con trombosis 

venas suprahepáticas

(Beitr Pathol Anat Allg Pathol 1899; 26: 1-8)

Parker RGF, 1959.  Primera gran revisión (149 casos) del cuadro 

de oclusión de venas suprahepáticas. Se establecen las 

enfermedades trombofilicas (Policitemia vera é) como factor 

etiológico (Medicine 1959; 38:369-402)

Síndrome de Budd-Chiari



ÅEnfermedad poco frecuente (1/100.000)

ÅPocos estudios adecuados que permitan establecer 

la mejor actitud diagnóstica y terapéutica en un 

paciente dado.

ÅUsualmente afecta a personas jóvenes o de mediana 

edad con una larga esperanza de vida.

ÅLa aplicación de una u otra técnica diagnóstica/

terapéutica puede cambiar completamente el 

pronóstico.

Síndrome de Budd-Chiari



ÅImposible que un único grupo o incluso un único 

país pueda reunir el número suficiente de 

pacientes cuyo análisis permita establecer pautas 

diagnósticas y terapéuticas y/o realizar estudios 

prospectivos comparando diferentes pautas de 

manejo.

Síndrome de Budd-Chiari



Diciembre de 2000 (Paris)

Constituci·n del: ñEuropean Network for the 

Study of Vascular Disorders of the Liverò

Mini-simposio Síndrome Budd-Chiari (EASL: Praga Abril  2001)

Solicitud al V programa Marco de ayudas de la CE (Octubre 

2001 y concesión ayuda(2002)

Constituci·n del: ñEuropean Network for the Study of Vascular 

Disorders of the Liverò (Francia (project leader), España, Holanda, G.Bretaña, 

Suiza, Bélgica, Portugal, Alemania, Italia)

Inicio inclusión enfermos (Octubre 2003)



ÅCrear un grupo crítico que, basándose en los conocimientos 

actuales, establezca guías clínicas diagnósticas y de 

tratamiento del SBC

OBJETIVOS DEL GRUPO  ENVie



Constitución de la Red Española para el Estudio de 

Enfermedades Vasculares Hepáticas

Divulgación del proyecto
(Centro Coordinador Español: HCP)

Presentación AEEH año 2002 - 2003

Página Web de la AEEHContacto (e-mail) con

socios de AEEH

Contacto (e-mail) con grupos 

de trabajo de estudio en HTP

Contacto (e-mail/correo ordinario) con Servicios de 

Gastroenterología/Hepatología/Medicina Interna de todos los hospitales 

nacionales de m§s de 300 camas a partir del registro ñCatalogo Nacional de 

Hospitalesò(MSC)



95 Centros Hospitalarios contactados

60 Centros mostraron interés en participar

59 Centros Contestan Cuestionario

Envío de cuestionario para estudio perfil de centros incluidos y 

estimación de pacientes

Constitución de la Red Española para el Estudio de 

Enfermedades Vasculares Hepáticas



Red Española para el Estudio Enfermedades Vasculares 

Hepáticas: Estimación Pacientes Diagnosticados 

Estimación Pacientes con 

BC (últimos 12 meses)

0 36

1 10

2 8

3 4

5 1

centros 59

Budd-Chiari x centro

43 pacientes con BC/ año



Proyecto Síndrome de Budd-Chiari

Distribución de Centros

59 centros de 32 provincias con una población de 32000000 habitantes lo 

que supone el 80% de la población española (censo 2002)
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Red Española para el Estudio Enfermedades Vasculares 

Hepáticas: Disponibilidad de Procedimientos Terapéuticos

TIPS TIPS/año

< 5 11

5-15 15

> 15 5

TIPS para BC

12 centros

Derivación Quirúrgica

31 centros

12 centros

TOH

16 centros

Necesaria la coordinación entre varios centros para optimizar 

el tratamiento del paciente con SBC



Galicia

Asturias
Cantabria Pais Vasco

Navarra

La Rioja

Aragon
CataluñaCastilla y Leon

Extremadura

Castilla  La Mancha

C. Madrid

C. Valenciana

Islas Baleares

Canarias

R.Murcia
Andalucia

Ceuta Melilla

3

5

1

2

1

2

3

1

Distribución geográfica de pacientes incluidos 

con SBC  en España entre octubre 2003-2004

1 5.6

5 27.8

1 5.6

1 5.6

1 5.6

3 16.7

1 5.6

2 11.1

2 11.1

1 5.6

18 100.0

ALICANTE

BARCELONA

CACERES

CADIZ

CORDOBA

LA CORUÑA

LAS PALMAS DE

GRAN CANARIA

MADRID

VALENCIA

VIZCAYA

Total

Prov incias

Frecuencia Porcentaje



Aspectos clínicos 

El SBC pasa frecuentemente inadvertido

MANIFESTACION CLINICA INICIAL

8 44.4

8 44.4

1 5.6

1 5.6

18 100.0

dolor abdominal

distension abdominal

f iebre

cambio peso

Total

Frecuencia Porcentaje

ÅEl 33% de casos se diagnosticaron en fase de cirrosis 

ÅLa edad media 47 años (24-74), 66% mujeres

ÅEl síntoma y signo más frecuentes al diagnóstico:

el dolor abdominal y ascitis 



Score

CHILD

Aspectos clínicos II

El SBC es una enfermedad grave

ÅEn el momento del diagnóstico, la serie presento un mal 

pronóstico, valorado por los distintos scores pronósticos

SCORES PRONÓSTICOS

ÅEn seguimiento del primer año han fallecido 3/18 pacientes

5-12

.07-2.6

3.4-7.7

3.8-11

ROTTERDAM

CLICHY

NEWPI

RangoMedia

8.3

1.2

6

8.1

Score entre >1.1 

Score > 5.4

Score > 5.4

Pacientes con peor pronóstico



Etiología

El estudio etiológico en SBC es frecuentemente 

incompleto

Å De acuerdo a las recomendaciones del Grupo 

Europeo ENVie:

- 10 pacientes se estudiaron parcialmente 

(40% catalogados como idiopáticos)

- 8 pacientes estudiados exhaustivamente 

(13% sin diagnóstico o idiopáticos)



ÅEl 33% de los casos presentaron una etiología multifactorial(*)

Sd. mieloproliferativo:

-Policitemia vera

-Trombocitemia esencial

-Indeterminado

HPN

Deficit de prot C

Mut. gen Protrombina

Mut. gen Factor V

Enfermedad de Behcet

Estudio

Completo

2*(25%)

1* (12%)

1 (12%)
3*(37%)

1*(12%)

1*(12%)

Estudio

Parcial

1(10%)

1(10%)

2*(20%)

1(10%)

Etiologia
Prevalencia 

publicada

25-50%

5%

3%1(10%)

15%
5%

25%

49%

Idiopático 1 (12%) 4(40%) 13-26%

Síndrome de BC. Etiología



ÅEl Síndrome de BC requiere de un alto índice de 

sospecha ya que frecuentemente pasa inadvertida y se 

diagnostica en fases tardías evolucionadas.

ÅEl bajo número de pacientes detectados durante el 

primer año , incidencia 0.4/1.106 (estimado 1.106), hace 

pensar que aún muchos pacientes no son 

adecuadamente diagnosticados.

ÅEl estudio etiológico multifactorial es frecuentemente 

incompleto pero absolutamente necesario para el 

correcto seguimiento.

ÅEl SBC una enfermedad grave que requiere de técnicas 

terapéuticas especializadas en centros de referencia.



Diagnóstico y Tratamiento del Paciente con Síndrome de 

Budd-Chiari. Abordaje Interdisciplinario

Hepatólogo
Hematólogo Clínico

Cirujano

Intervencionismo Vascular Ecografista

HemoterapeutaSíndrome Budd-Chiari



Síndrome de Budd-Chiari. Diagnóstico

Alta sospecha clínica: 

(a) ascitis, y hepatomegalia dolorosa; 

(b) Hepatopatia crónica con leve alteración función 

hepática pero ascitis intratable; 

(c) Fallo hepático agudo con hepatomegalia

(d) Alteración hepática en paciente con enfermedad                  

protrombótica 

Confirmar obstrucción venosa hepática:

- US- Doppler técnica elección (TAC o AngioRNM 2da opción)

- Cateterismo VSH con biopsia transyugular?

En-Vie



Síndrome de Budd-Chiari. US-Doppler



Síndrome de Budd-Chiari. US-Doppler



Síndrome de Budd-Chiari. TC y RM

Trombosis de la vena hepática y de la 

cava inferior
Cava inferior (1) comprimida por lóbulo 

caudado (2)



Budd-Chiari Syndrome. Spider-Web



Nódulos hepáticos y Síndrome Budd-Chiari

ÅMuy frecuentes y 

generalmente benignos.

ÅCorresponden a zonas de 

hiperplasia nodular 

regenerativa que, aunque 

pueden estar al diagnóstico, 

frecuentemente aparecen 

durante el seguimiento.



Síndrome de Budd-Chiari. 

Diagnóstico etiológico

Procesos protrombóticos adquiridos

ÁSíndromes mieloproliferativos (P Vera, T Esencial)

ÁSíndrome antifosfolípido; HPN

ÁEstados inflamatorios, hiperhomocisteinemia

Procesos protrombóticos hereditarios

ÁMutación  de factor V de Leiden; de factor II G20210A

ÁDéficits antitrombina III; proteína C y S

65%

ÅEn menos del 10% no se encuentra ninguna causa: Idiopática

ÅEn más del 10% casos más de una causa



Síndrome de Budd-Chiari. Estrategia Terapéutica

ÅAsintomático: 

ÅAnticoagulación y seguimiento clínico



Síndrome de Budd-Chiari

El desarrollo espontáneo de 

colaterales puede mantener 

el paciente compensado

No todos los pacientes requieren medidas 

intervencionistas agresivas



Síndrome de Budd-Chiari. Estrategia Terapéutica

ÅAsintomático: 

ÅAnticoagulación y seguimiento clínico

ÅSintomático:

ÅAnticoagulación y tratamiento médico

ÅSi estenosis/oclusión corta de vena 

suprahepática

Evaluar la posibilidad de angioplastia o stenting 

de estenosis/oclusión



Síndrome de Budd-Chiari 

Estenosis corta de Vena Suprahepática

Restauración fisiológica del flujo portal a través de los sinusoides


