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En 1845 el Dr. George Budd comenté por primera vez sobre 3 pacientes con obstruc-
cion de las venas hepéticas en su seminario Enfermedades del higado; en ese momento
se penso que la sepsis era la causa de la trombosis en dos pacientes. 53 aios después, el
Dr. Hans Chiari publicé una segunda serie de casos y, mientras ejercia como patdlogo
en Praga, observé a 3 pacientes con trombosis de las venas hepdticas; analizo estos casos
junto con una revisién de la literatura que incluyé a otros 7 pacientes. A pesar de lo raro
de la afeccidn, enfocé la atencidn a “una enfermedad que podria conducir répidamente
ala muerte”, y la llamé flebitis obliterante. Los 3 higados estaban significativamente con-
gestionados y necréticos, con congestion de la circulacién portomesentérica y ascitis de
gran volumen. La histologfa mostré una minima reaccién adventicia sin compromiso
perivascular significativo. La trombosis se consideré una complicacién de un proceso
de endoflebitis que se producia en el contexto de la sifilis. En los afos siguientes, esta
hipétesis no se confirmé. Sin embargo, esta descripcion es una piedra angular en el des-
cubrimiento de lo que ahora se conoce como sindrome de Budd-Chiari (1).

He leido con mucho interés el estudio publicado recientemente por Mufioz-Maya y
colaboradores en la Revista Colombiana de Gastroenterologia, en el que se describen la
etiologia, manejo y resultados en una cohorte retrospectiva de 35 pacientes con diagnds-
tico de sindrome de Budd-Chiari. Debido a la rareza del sindrome de Budd-Chiari, no
existen datos prospectivos en la literatura y los estudios mds grandes hasta el momento
se componen principalmente de datos recopilados de cohortes retrospectivas. Como lo
mencionan los propios autores del estudio, es una de las series mas grandes de pacientes
con diagndstico de sindrome de Budd-Chiari publicada en Colombia. En esta publica-
cién, la gravedad de la patologia se clasificé mediante la escala MELD (Model for End-
stage Liver Disease) y por el puntaje de Rotterdam para predecir el éxito terapéutico y
valorar la respuesta de forma mds temprana, con el fin de no retardar el uso de medidas
invasivas definitivas y mejorar el pronéstico (2).

A pesar de que el sindrome de Budd-Chiari es una entidad poco frecuente, tiene un
prondstico variable y puede tener una mortalidad temprana (que se define como la mor-
talidad a los 3 meses), hasta en el 20 % de los casos: el rendimiento de los indices de
gravedad como la clasificacion de Child-Pugh, el MELD, la clasificacién de Rotterdam
y los criterios de Clichy para discriminar la mortalidad temprana atn es incierto. La
puntuacién de Rotterdam se determina con la siguiente ecuacion:

1,27 x encefalopatia + 1,04 x ascitis + 0,72 x tiempo de protrombina indice internacio-
nal normalizado (INR) + 0,004 x bilirrubina pmol/L
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La ascitis y la encefalopatia hepdtica se puntuaron como

presente [1] o ausente [0] y el tiempo de protrombina

como mayor [1] o menor [0] que un INR de 2,3. La pun-

tuacion total oscil6 entre 0,02 y 4,03. De esta manera, se

distinguen tres clases de pacientes:

« clase I (buen pronéstico): con puntuacién total entre
0y L1;

« clase II (pronéstico intermedio): con puntuacién entre
1,1y 1,5;

o clase III (mal prondstico): con puntuacién superior a
LS.

Elmejor indice para discriminar la mortalidad alos 3 meses
en pacientes con sindrome de Budd-Chiari fue la puntua-
cién de Rotterdam, con un 4rea bajo la curva (AUC) de
0,84 (intervalo de confianza [IC] del 95 %: 0,68-0,98, p
= 0,005). Por lo anterior, se ha concluido que la puntua-
cion de Rotterdam es el mejor indice de discriminacién
para predecir la mortalidad a los 3 meses en el sindrome
de Budd-Chiari y, por este motivo, deberia utilizarse para
determinar la urgencia del tratamiento (3).

Mais recientemente, en cuanto al prondstico de los
pacientes con sindrome de Budd-Chiari, las guias de prac-
tica clinica de la Asociacién Europea para el Estudio del
Higado (EASL) mencionan que ha habido varios intentos
para determinar pardmetros o combinaciones de pardme-
tros que pueden predecir el prondstico en estos pacientes.
Aunque todos estos indices de prondstico son vélidos para
la evaluacion de la supervivencia sin trasplante y la supervi-
vencia sin terapia invasiva, su precision predictiva es subop-
tima para su uso en pacientes individuales en la prictica
clinica diaria. El desarrollo de carcinoma hepatocelular o la
misma progresion de la enfermedad hematoldgica de base
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pueden modificar el prondstico del sindrome de Budd-
Chiari (4).

Se plantea un interrogante bastante trascendental: ;es
mejor usar anticoagulacién, derivacién portosistémica
intrahepiatica transyugular (TIPS) o trasplante hepé-
tico para el tratamiento del sindrome de Budd-Chiari?
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para asegurar el mejor tratamiento para los pacientes con
sindrome de Budd-Chiari, por eso es que estos pacientes
deberian ser derivados a los centros con mayor experiencia.
Un manejo escalonado de terapias menos invasivas (anti-
coagulacién) a terapias mds invasivas (trasplante hepético),
es el enfoque recomendado para los pacientes con sin-
drome de Budd-Chiari (5).

Se requiere de un diagndstico oportuno para esta entidad
por su alta tasa de mortalidad en ausencia de tratamiento.
Las manifestaciones clinicas tempranas deben llevar a des-
cartar otros diagnésticos, ya que en algunos momentos se
puede lograr la resolucién del sindrome al tratar las patolo-
gfas concomitantes. Es importante tener en cuenta que el
manejo depende de las condiciones de cada paciente y se
sugiere el enfoque escalonado de lo menos a lo mas inva-
sivo, con el fin de brindar mejores desenlaces prondsticos
en los pacientes, quienes, a pesar del tratamiento que reci-
ben, deben llevar un seguimiento estricto (6). Se podria
concluir razonablemente que los pacientes mas enfermos
requieren un trasplante de higado urgente, pero no se
puede excluir la posibilidad de que la derivacién quirdr-
gica urgente o la colocacion de TIPS también sean eficaces
dependiendo de la experiencia local.
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