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Resumen
Antecedentes: la policitemia vera es una neoplasia mieloproliferativa que genera hiperviscosidad, es-
tasis sanguínea y predisposición a complicaciones trombóticas; estos eventos ubicados en las venas 
suprahepáticas configuran el síndrome de Budd-Chiari, que se caracteriza por un aumento de la presión 
hidrostática capilar porta, lo que predispone a ascitis, sangrado varicoso y disfunción hepática. En estos 
casos se han considerado como indicaciones de trasplante hepático dos escenarios de presentación de 
la enfermedad: la hepatitis fulminante o la cirrosis progresiva, especialmente donde no es posible el uso 
del TIPS. Resumen del caso: se presenta el caso de una paciente de 40 años con antecedente de polici-
temia vera y síndrome de Budd-Chiari, quien, a pesar de la recanalización de las venas suprahepáticas a 
través de la anticoagulación, presentó una progresión del cuadro con hipertensión portal y ascitis refracta-
ria, asociado a puntaje de gravedad y deterioro clínico progresivo (índice de Rotterdam de 2,7 = clase III-
mal pronóstico a 3 meses), por lo que se definió realizar un trasplante hepático de donante cadavérico de 
manera exitosa. La introducción secuencial de antiagregación plaquetaria, hidroxiurea y anticoagulación 
permitió evitar complicaciones trombóticas en ausencia de sangrado. Durante el seguimiento ambulatorio 
se registró ausencia de signos clínicos sugestivos de hipertensión portal, como ascitis o sangrado diges-
tivo varicoso. Conclusión: el síndrome de Budd-Chiari secundario a fenómenos mieloproliferativos es 
inusual; su tratamiento debe individualizarse según el estadio de la enfermedad, sus comorbilidades y la 
experiencia del centro de atención para lograr el mejor resultado clínico de los pacientes.

Palabras clave
Policitemia vera, síndrome de Budd-Chiari, trasplante hepático, leucemia mieloide aguda por síndrome 
mielodisplásico. 

Abstract
Background: Polycythemia vera is a myeloproliferative neoplasm that leads to hyperviscosity, blood sta-
sis, and a high risk of thrombotic complications. When these events affect the hepatic veins, they give rise 
to Budd–Chiari syndrome, characterized by elevated portal capillary hydrostatic pressure, predisposing 
patients to ascites, variceal bleeding, and hepatic dysfunction. Liver transplantation is considered in two 
principal clinical scenarios: fulminant hepatic failure and progressive cirrhosis, particularly when TIPS is 
not feasible. Case summary: We report the case of a 40-year-old woman with polycythemia vera and 
Budd–Chiari syndrome who, despite successful recanalization of the hepatic veins through anticoagu-
lation, experienced clinical deterioration with progressive portal hypertension and refractory ascites. Her 
severity score and clinical decline (Rotterdam index 2.7 = class III, poor 3-month prognosis) supported the 
decision to proceed with a deceased-donor liver transplant, which was successfully performed. Sequential 
use of antiplatelet therapy, hydroxyurea, and anticoagulation prevented thrombotic complications without 
inducing bleeding. Outpatient follow-up showed no clinical signs of portal hypertension, including ascites 
or variceal bleeding. Conclusion: Budd–Chiari syndrome secondary to myeloproliferative disorders is 
uncommon, and its management must be individualized according to disease stage, comorbidities, and 
institutional expertise to achieve optimal patient outcomes.
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Polycythemia vera, Budd–Chiari syndrome, liver transplantation, acute myeloid leukemia secondary to 
myelodysplastic syndrome.
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vera Janus cinasa 2 ( JAK2) (+) de 12 años de evolución, en 
quien se documentó trombosis parcial de la porta y venas 
suprahepáticas cuatro años previo al cuadro clínico actual 
(Figura 1), por lo cual se manejó con anticoagulación con 
warfarina (dosis de 2,5 mg, cinco días a la semana, alter-
nadas con dosis de 5 mg, dos días a la semana) sin lograr 
un control adecuado del índice internacional normalizado 
(INR) durante el seguimiento, por lo que posteriormente 
se cambió a anticoagulación con apixabán asociado al uso 
de hidroxiurea (500 mg cada día). En un término de 10 
meses se realizó un nuevo estudio tomográfico abdominal 
en el que se encontró recanalización de la trombosis por-
tal y alta sospecha de recanalización de la trombosis de las 
venas suprahepáticas que, posteriormente, fue confirmada 
por cavografía.

A pesar de mantener la anticoagulación y observar recana-
lización de la trombosis de las venas suprahepáticas, en los 
últimos cuatro meses presentó de manera progresiva sínto-
mas consistentes en ascitis de grandes volúmenes (mayo-
res de 10 litros), con requerimiento de drenajes frecuentes 
(aproximadamente cada dos semanas), asociado presentó 
marcada pérdida de peso (15 kg aproximadamente en el 
mismo lapso de tiempo), y un episodio de encefalopatía 
hepática clasificado como de grado III, según los criterios 
de West Haven, que requirió hospitalización en cuidados 
intensivos, además de varios episodios grado I-II manejados 
ambulatoriamente. Durante el seguimiento por hepatología 
se diagnosticó cirrosis hepática con base en el cuadro clínico, 
y se tomaron laboratorios (Tabla 1) e imágenes (elastografía 
transitoria con 14,16 kPa, compatible con cirrosis; referencia 
>11,9 kPa en adelante); se descartaron otras etiologías como 

INTRODUCCIÓN

La policitemia vera se considera una neoplasia mieloproli-
ferativa, que se caracteriza por la expansión clonal de una 
célula madre hematopoyética anormal, generando recuen-
tos elevados de células sanguíneas, predominantemente 
glóbulos rojos, lo cual genera hiperviscosidad, estasis san-
guínea y, con esto, predisposición a complicaciones trom-
bóticas(1) que afectan el sistema vascular arterial y venoso(2). 
Cuando el evento trombótico involucra la vena cava infe-
rior o las venas suprahepáticas configura el síndrome de 
Budd-Chiari, que se caracteriza por una alteración hemo-
dinámica secundaria al aumento de la presión hidrostática 
capilar porta, lo que se traduce en dilatación sinusoidal y 
fuga de líquido al espacio intersticial, con el consecuente 
incremento de presión portal y disminución de la perfusión 
hepática, generando daño hipóxico celular(3).

El síndrome de Budd-Chiari es una de las indicaciones 
de trasplante hepático, usualmente relacionada con dos for-
mas de presentación de la enfermedad: en la hepatitis ful-
minante o en los casos de cirrosis progresiva, especialmente 
donde no es posible el uso de la derivación portosistémica 
intrahepática transyugular (TIPS)(4). A continuación, pre-
sentamos un caso de cirrosis por síndrome de Budd-Chiari 
no candidato a TIPS debido a recanalización de las venas 
suprahepáticas por uso de anticoagulación.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 40 años, sin antecedentes patoló-
gicos de importancia en quien se diagnosticó policitemia 

Figura 1. Angiotomografía de abdomen con adquisición en fase arterial. Obsérvese la vena hepática derecha con amputación del flujo, sugiriendo 
oclusión de aspecto crónico identificada con flecha amarilla; con flecha verde se observa la vena hepática media con amputación del flujo, sugiriendo 
oclusión de aspecto crónico; con flecha roja se encuentra la vena cava inferior retrohepática con disminución del calibre, sin trombosis u oclusiones. 
Imágenes propiedad de los autores.
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Posterior a completar las 48 horas en cuidados intensivos 
se indica traslado a hospitalización.  Su evolución clínica fue 
satisfactoria asociada a mejoría del patrón de citólisis, coles-
tasis y función hepática (Tabla 1). Debido al riesgo trom-
boembólico elevado se realizó seguimiento con Doppler por-
tal a las 12, 24 y 48 horas en la unidad, con registro dentro de 
la normalidad (Tabla 1); finalmente, se dio egreso al quinto 
día posquirúrgico con indicación de manejo médico ambula-
torio con: prednisolona 20 mg/día, tacrolimus XL 2 mg/día, 
hidroxiurea 500 mg/día, AAS 100 mg/día y trimetoprima/
sulfametoxazol 160/800 mg 3 veces por semana, enoxapa-
rina 40 mg SC cada día por 1 mes, fluconazol 200 mg/día por 
21 días y furosemida 40 mg/día. 

El control de seguimiento a los dos meses reveló ade-
cuada evolución sin nuevos episodios de ascitis, sangrado 
variceal o encefalopatía hepática, en el último control se 
encontró ganancia de 1 kg respecto a su peso previo.

DISCUSIÓN

La policitemia vera se considera una neoplasia mielopro-
liferativa que se caracteriza por la expansión clonal de una 
célula madre hematopoyética anormal, generando recuentos 
elevados de células sanguíneas, predominantemente gló-
bulos rojos, debido a diferentes mutaciones en el gen de la 
tirosina de JAK2 de manera predominante. Cerca del 97% 
de dichas mutaciones están representadas por JAK2 V617F, 
que es resultante de una mutación somática de guanina a 
tirosina que involucra el exón 14 del gen JAK2 , esto genera 
un cambio de nucleótido en la posición 1849 y la sustitución 

la enólica, el hígado graso y la enfermedad autoinmune o 
infecciosa (anticuerpos antinucleares y antimúsculo liso, 
antígenos de superficie para hepatitis B y anticuerpos hepa-
titis C negativos). Debido a la disfunción hepática avanzada, 
asociada a encefalopatía, y un índice de Rotterdam de 2,7, se 
clasificó como clase III (mal pronóstico a tres meses), se defi-
nió evaluar para trasplante hepático y desestimar la posibili-
dad de uso de TIPS; en junta multidisciplinaria se definió su 
ingreso a lista de espera con clasificación Child B (9 puntos) 
y MELD Na de 16 puntos.

Tres meses posteriores al ingreso a lista de espera se 
obtuvo un injerto de donante fallecido. Los hallazgos 
intraoperatorios describen cambios por hipertensión por-
tal severa debido a la presencia de shunts esplenorrenal, 
retroperitoneales y recanalización de venas umbilicales, 
con hígado aumentado de tamaño con peso de 2780 gra-
mos. Se realizó trasplante ortotópico sin registro de com-
plicaciones (tiempo de isquemia total de 10 horas y 29 
minutos, tiempo de isquemia caliente de 35 minutos). 

Se trasladó en el posoperatorio a cuidados intensivos con 
soporte ventilatorio mecánico invasivo y vasopresores, con 
posterior evolución satisfactoria debido al retiro de soporte 
ventilatorio, con retiro completo de vasopresores a las 48 
horas de estancia en la unidad; la inmunosupresión se rea-
lizó según el protocolo institucional (metilprednisolona 
con dosis decrecientes y tacrolimus), durante las primeras 
24 horas se indicó antiagregación con ácido acetilsalicílico 
(AAS) (100 mg día) e hidroxiurea 500 mg día. En las pri-
meras 48 horas se inició enoxaparina (40 mg subcutáneo 
día) sin observar fenómenos de sangrado.

Tabla 1. Seguimiento paraclinico y Doppler portal posterior al trasplante

Seguimiento ambulatorio Dia 1 Dia 3 Dia 5

ALT U/L 22 623 366 230

AST U/L 17 1087 159 51

INR 1,35 2,83 1,42 -

Bilirrubina total mg/dL 0,30 2,89 0,58 0,56

Bilirrubina directa mg/dL 0,15 2,45 0,40 0,3

Hemoglobina g/dL 11 10,7 7,6 7,7

Creatinina mg/dL 0,66 0,65 0,82 0,85

Niveles de tacrolimus ng/mL NA - - 5,0

Doppler portal IR de arteria hepática NA 0,62 (12 horas) 0,6 (24 horas) 0,67 (48 horas)

ALT: transaminasa pirúvica; AST: transaminasa oxalacética; INR: índice internacional normalizado; IR: índice de resistencia; NA: no aplica. Tabla 
elaborada por los autores.
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presentó cirrosis hepática probablemente por el síndrome 
de Budd-Chiari, que no resolvió con la recanalización de 
las venas suprahepáticas.

Recientes publicaciones sugieren que el pronóstico de 
los pacientes que son llevados a trasplante hepático secun-
dario al síndrome de Budd-Chiari es comparable a otras 
etiologías(8), siempre que se mantenga el manejo anticoa-
gulante en el posoperatorio(9); sin embargo, en pacientes 
con síndromes mielodisplásicos su pronóstico parece tener 
alguna desventaja en términos de supervivencia(10); al res-
pecto, una publicación realizó el seguimiento de 14 pacien-
tes posterior al trasplante hepático indicado por síndrome 
de Budd-Chiari, donde se reportaron tres fallecimientos 
posoperatorios debido a la ausencia de función primaria 
del injerto, insuficiencia cardíaca, sepsis intraabdominal; 
otro paciente falleció debido a la recurrencia del síndrome 
de Budd-Chiari a los 19 meses posterior al trasplante. Se 
describen complicaciones tempranas tales como: sangrado 
gastrointestinal, colangitis e íleo mecánico, fístula y absceso 
intraabdominal, derrame pleural e infección del sitio qui-
rúrgico, tres pacientes requirieron intervención con colan-
giopancrecreatografía retrógrada endoscópica y colocación 
de endoprótesis por fugas biliares; sin embargo, los resulta-
dos de supervivencia a un año y cinco años son del 87% y el 
71%, respectivamente(11), haciendo que se convierta en una 
alternativa atractiva para los pacientes con falla hepática 
fulminante y para quienes presenten hipertensión portal 
refractaria al manejo médico, especialmente en quienes no 
es posible el uso de TIPS. 

Para el caso reportado, la indicación de trasplante hepá-
tico sin indicación de TIPS fue debido a tres razones prin-
cipales, la primera es en relación a la recanalización de las 
venas suprahepáticas en los estudios imagenológicos de 
control, lo que sugiere que el deterioro clínico probable-
mente está en relación a cirrosis hepática como consecuen-
cia del síndrome de Budd-Chiari, en segundo orden está 
el curso clínico asociado a encefalopatía hepática, el cual 
podría empeorar con el uso del TIPS. Finalmente, el ter-
cer argumento es debido al deterioro en la calidad de vida 
de una paciente joven, en el que los episodios de ascitis 
recurrente de grandes volúmenes y un episodio de encefa-
lopatía redundan en un incremento en la mortalidad. Es de 
anotar que, en este contexto, el trasplante hepático tiene un 
riesgo de trombosis vascular hepática incrementado (arte-
rial, venosa y portal) respecto al trasplante hepático por 
otras etiologías; igualmente, la supervivencia es menor que 
para otras indicaciones de trasplante hepático. A pesar de lo 
anterior, en varios escenarios se convierte en la única alter-
nativa de tratamiento con proporciones de supervivencia 
aceptables; recientemente, la literatura ha demostrado que 
la supervivencia a 10 años posterior al trasplante hepático 
no se modifica por la inserción previa o no de TIPS(12), 

de valina por fenilalanina en el codón 617(5,6). El resultado 
fisiopatológico es la consecuente estasis por hiperviscosidad 
y el riesgo de eventos trombóticos asociado a la estasis san-
guínea. Usualmente los eventos trombóticos se presentan 
en el sistema venoso y son predominantes en las mujeres, 
mientras que la trombosis arterial es menos frecuente(2). El 
caso reportado registra un diagnóstico de policitemia vera 
sustentado en el curso de eritrocitosis, fenómenos trombóti-
cos y mutación del JAK2, por lo cual se encontraba en segui-
miento por hematología de manera ambulatoria.

El síndrome de Budd-Chiari se define como la obstruc-
ción venosa hepática, generando una hipotrofia/atrofia en 
el segmento hepático comprometido, con hipertrofia del 
resto de segmentos, desencadenando la sintomatología 
secundaria a la magnitud del compromiso obstructivo; la 
consecuencia de esta obstrucción es una alteración hemodi-
námica generada por el aumento de la presión hidrostática 
capilar porta que altera los gradientes de presión vascular, 
estos cambios hemodinámicos se traducen en dilatación 
sinusoidal y fuga de líquido al espacio intersticial, pasando a 
través de la cápsula hepática cuando excede la capacidad de 
drenaje linfático, con el consecuente incremento de presión 
portal y disminución de la perfusión hepática, generando 
daño hipóxico celular(3). El presente caso registró trombo-
sis de venas suprahepáticas configurando el diagnóstico de 
síndrome de Budd-Chiari, asociado presentó síntomas rela-
cionados con hipertensión portal clínicamente evidente 
debido a la presencia de ascitis de grandes volúmenes.

El síndrome de Budd-Chiari es una de las indicaciones de 
trasplante hepático, usualmente relacionado con dos formas 
de presentación de la enfermedad, en la primera se encuen-
tra una hepatitis fulminante con cirrosis secundaria, la cual 
se debe a obstrucción aguda del tracto de salida del flujo 
sanguíneo hepático a nivel venoso generando congestión 
hepática y disfunción de manera rápida, la segunda forma 
de presentación es subaguda, consistente en lesión hepática 
de instauración gradual probablemente debido a que algu-
nos pacientes desarrollan colaterales intrahepáticas y por-
tosistémicas, de esta manera pueden permanecer asintomá-
ticos durante largos períodos de tiempo(4). Cuando se llega 
a tener síntomas de hipertensión portal se evidencian pre-
sentaciones clínicas como: ascitis persistente, várices esofá-
gicas o sangrado variceal(7); el caso reportado se enmarca en 
la segunda forma de presentación debido a curso crónico y 
la presencia de hipertensión portal asociada a colaterales 
portosistémicas, particularmente en este caso se confirmó 
en cavografía la recanalización de las venas suprahepáticas 
probablemente por el uso de anticoagulación crónica; sin 
embargo, la evolución clínica sugiere un curso progresivo 
de la enfermedad dado por ascitis persistente, y otras com-
plicaciones como peritonitis bacteriana espontánea o ence-
falopatía hepática, lo que sugiere que para el caso reportado 
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pudiendo inferir que la selección apropiada de los pacien-
tes según el estudio de la enfermedad, sus comorbilidades y 
la experiencia del centro de atención sean determinantes a 
la hora de elegir la terapia apropiada.

En el país se han publicado pocos estudios que han 
tenido seguimiento de pacientes con síndrome de Budd-
Chiari, el primer estudio caracterizó una cohorte de 31 
pacientes en la ciudad de Bogotá, encontrando como 
etiología principal un factor protrombótico y, en segunda 
instancia, el síndrome mielodisplásico, donde el 80% de 
los pacientes recibió anticoagulación, el 19% TIPS y el 
16% trasplante hepático. La mortalidad reportada es del 
25,8% con una media de sobrevida de 337 días en compa-
ración con la muerte de dos pacientes que fueron llevados 
a trasplante hepático (12,5%)(13); la segunda cohorte de 
pacientes se publicó en la ciudad de Medellín, donde se 
describió una presentación subaguda de esta patología en 
35 pacientes, recibiendo tratamiento de recanalización por 
diferentes métodos en solo 20 pacientes, de los cuales solo 
un 20% recibieron trasplante ortotópico hepático(14). Para 
el presente reporte de caso, se observa una sobrevida hasta 
la fecha del reporte de caso de 12 meses, en ausencia de 
complicaciones como hipertensión portal, encefalopatía 
hepática o peritonitis bacteriana espontánea; tampoco se 
han registrado complicaciones como trombosis vascular en 
el tiempo de seguimiento posoperatorio.

En el seguimiento de los pacientes en postrasplante hepá-
tico con policitemia vera y síndrome de Budd-Chiari los 
esfuerzos se centran en prevenir la recurrencia de eventos 
trombóticos a través del uso de anticoagulantes o antiagre-
gantes, se ha considerado la indicación de anticoagulación 
de por vida con heparina de bajo peso molecular y como 
alternativa el uso de warfarina con dosis ajustadas a man-
tener el INR 2-3(3); sin embargo, se ha encontrado que 

durante un seguimiento medio de 28,2 meses en 16 pacien-
tes, se presentaron varios eventos trombóticos (tres en la 
vena porta, uno en la arteria hepática y uno en la vena axi-
lar); con una tasa aún más preocupante de complicaciones 
hemorrágicas del 44%(15). Adicionalmente, se han descrito 
reportes que muestran el manejo con hidroxiurea y aspi-
rina en lugar de la terapia anticoagulante en los pacientes a 
quienes se le documentó un trastorno mielodisplásico, con 
base en la causa teórica de alteraciones cualitativas y cuan-
titativas de las plaquetas, dosis de aspirina 325 mg/día, e 
hidroxiurea de 500 a 1500 mg/día, con inicio de 4 a 7 días 
después del trasplante, con excelentes resultados a largo 
plazo, ya que el 90% de los pacientes tratados no presenta 
nuevos fenómenos trombóticos hasta 59,9 meses de segui-
miento y una tasa de supervivencia a 15 años del 73%(15,16). 
Para el caso reportado, se decidió el inicio temprano de 
AAS, tromboprofilaxis con heparinas de bajo peso mole-
cular e hidroxiurea sin documentar recidiva de los even-
tos trombóticos hasta los 12 meses que ha trascurrido su 
posoperatorio, en ausencia de sangrado y cursando con una 
evolución satisfactoria que le permitió egreso hospitalario 
al quinto día del posoperatorio de trasplante hepático.

CONCLUSIÓN

La policitemia vera se asocia a fenómenos trombóticos, 
ocasionalmente ubicados en las venas suprahepáticas, 
configurando síndrome de Budd-Chiari; esta rara entidad 
se asocia a hipertensión portal y complicaciones como 
sangrado variceal y encefalopatía hepática, su tratamiento 
debe individualizarse según la evolución de la enfermedad, 
sus comorbilidades y la experiencia del centro de atención. 
Se presenta un caso de cirrosis hepática por síndrome de 
Budd-Chiari, tratado exitosamente con trasplante hepático.
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