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Resumen  Las  enfermedades  vasculares  hepáticas,  a  pesar  de  su  relativamente  baja  prevalen-
cia, representan  un  problema  de  salud  importante  en  el  campo  de  las  enfermedades  hepáticas.
Una característica  común  a  muchas  de  estas  enfermedades  es  que  pueden  causar  hipertensión
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portal,  con  la  elevada  morbimortalidad  que  ello  conlleva.  Con  frecuencia  estas  enfermedades  se
diagnostican  en  pacientes  jóvenes  y  el  retraso  en  su  diagnóstico  y/o  un  tratamiento  inadecuado
pueden  reducir  de  forma  importante  la  esperanza  de  vida.

El presente  artículo  revisa  la  evidencia  actual  en  el  síndrome  de  Budd-Chiari,  la  trombosis
venosa portal  en  pacientes  no  cirróticos,  la  hipertensión  portal  idiopática,  el  síndrome  de  obs-
trucción sinusoidal,  las  malformaciones  vasculares  hepáticas  en  la  telangiectasia  hemorrágica
hereditaria,  la  trombosis  portal  en  la  cirrosis,  otras  patologías  vasculares  menos  frecuentes
como las  fístulas  arterioportales,  así  como  un  apartado  sobre  el  diagnóstico  por  imagen  de
las enfermedades  vasculares  hepáticas  y  su  tratamiento  desde  el  punto  de  vista  hematológico
(estudio de  la  diátesis  trombótica  y  tratamiento  anticoagulante).  Las  recomendaciones  se  han
realizado de  acuerdo  a  los  estudios  publicados  extraídos  de  Pubmed.  La  calidad  de  la  eviden-
cia y  la  intensidad  de  las  recomendaciones  fueron  graduadas  de  acuerdo  al  sistema  Grading  of
Recommendations  Assessment  Development  and  Evaluation  (GRADE).  Cuando  no  existían  evi-
dencias suficientes,  las  recomendaciones  se  basaron  en  la  opinión  del  comité  que  redactó  la
guía.
© 2017  Elsevier  España,  S.L.U.,  AEEH  y  AEG.  Todos  los  derechos  reservados.
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Vascular  diseases  of  the  liver.  Clinical  Guidelines  from  the  Catalan  Society  of
Digestology  and  the  Spanish  Association  for  the  Study  of  the  Liver

Abstract  Despite  their  relatively  low  prevalence,  vascular  diseases  of  the  liver  represent  a
significant  health  problem  in  the  field  of  liver  disease.  A  common  characteristic  shared  by  many
such diseases  is  their  propensity  to  cause  portal  hypertension  together  with  increased  morbidity
and mortality.  These  diseases  are  often  diagnosed  in  young  patients  and  their  delayed  diagnosis
and/or inappropriate  treatment  can  greatly  reduce  life  expectancy.

This article  reviews  the  current  body  of  evidence  concerning  Budd-Chiari  syndrome,
non-cirrhotic  portal  vein  thrombosis,  idiopathic  portal  hypertension,  sinusoidal  obstruction  syn-
drome, hepatic  vascular  malformations  in  hereditary  haemorrhagic  telangiectasia,  cirrhotic
portal vein  thrombosis  and  other  rarer  vascular  diseases  including  arterioportal  fistulas.  It  also
includes a  section  on  the  diagnostic  imaging  of  vascular  diseases  of  the  liver  and  their  treatment
from a  haematological  standpoint  (study  of  thrombotic  diathesis  and  anticoagulation  therapy).
All recommendations  are  based  on  published  studies  extracted  from  PubMed.  The  quality  of
evidence and  strength  of  recommendations  were  rated  in  accordance  with  the  GRADE  system
(Grading of  Recommendations,  Assessment  Development  and  Evaluation).  In  the  absence  of  suf-
ficient evidence,  recommendations  were  based  on  the  opinion  of  the  committee  that  produced
the guide.
©  2017  Elsevier  España,  S.L.U.,  AEEH  y  AEG.  All  rights  reserved.

Introducción

Las  enfermedades  vasculares  hepáticas,  a  pesar  de  su  rela-
tivamente  baja  prevalencia  (menos  de  5/10.000  pacientes),
representan  un  problema  de  salud  importante  en  el  campo
de  las  enfermedades  hepáticas.  Una  característica  común  a
muchas  de  estas  enfermedades  es  que  pueden  causar  hiper-
tensión  portal  (HTP),  con  la  elevada  morbimortalidad  que
ello  conlleva.  Con  frecuencia  estas  enfermedades  se  diag-
nostican  en  pacientes  jóvenes,  y  el  retraso  en  su  diagnóstico
y/o  un  tratamiento  inadecuado  pueden  reducir  de  forma
importante  la  esperanza  de  vida.

El  avance  en  el  conocimiento  de  estas  enfermeda-
des  viene  dificultado  por  el  número  reducido  de  estudios
dirigidos  a  evaluar  su  historia  natural,  fisiopatología  o
tratamiento.  Sin  embargo,  recientemente  ha  aumentado
el  interés  por  estas  enfermedades,  como  demuestra  el

aumento  en  el  número  de  publicaciones  sobre  el  tema  obser-
vado  en  los  últimos  años.

El  presente  artículo  revisa  la  evidencia  actual  en  el
síndrome  de  Budd-Chiari,  la  trombosis  venosa  portal  en
pacientes  no  cirróticos,  la  HTP  idiopática,  el  síndrome
de  obstrucción  sinusoidal,  las  malformaciones  vasculares
hepáticas  en  la  telangiectasia  hemorrágica  hereditaria,  la
trombosis  portal  en  la  cirrosis,  otras  patologías  vascula-
res  menos  frecuentes,  como  las  fístulas  arterioportales,
así  como  un  apartado  sobre  el  diagnóstico  por  imagen  de
las  enfermedades  vasculares  hepáticas  y  su  tratamiento
desde  el  punto  de  vista  hematológico  (estudio  de  la  diátesis
trombótica  y  tratamiento  anticoagulante).  Las  recomenda-
ciones  se  han  realizado  de  acuerdo  a  los  estudios  publicados
extraídos  de  Pubmed.  La  calidad  de  la  evidencia  y  la  inten-
sidad  de  las  recomendaciones  fueron  graduadas  de  acuerdo
al  sistema  Grading  of  Recommendations  Assessment
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