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Budd–Chiari Syndrome  
(George Budd , Hans Chiari) 

Aπόφραξη των ηπατικών φλεβών (HV) 
ή/και της κάτω κοίλης φλέβας (IVC)      
(η απόφραξη μπορεί να αφορά τις μικρές ή τις μεγάλες 
Η.Φ. την ΚΚΦ ή κάποιο συνδυασμό αυτών) 

 

Συχνότητα: Αυξημένη συχνότητα σε χρήση 
αντισυλληπτικών και σε εγκύους 
 
Συχνότερο σε γυναίκες 3ης-4ης δεκαετίας 



Budd–Chiari Syndrome 
κατάταξη-αιτιολογία  

     
 
Πρωτοπαθές ( ενδογενή ενδοαυλική 

απόφραξη των ΗΦ ή της ΚΚΦ) 
 

Δευτεροπαθές ( διήθηση ή πίεση από 
όγκους, εχινοκόκκους κύστεις, 
αποστήματα ή κύστεις)  



         Aιτιολογία                    Συχνότητα 
 

Mυελοπαραγωγά σύνδρομα                                 Συνήθης  
Kληρονομική Θρομβοφιλία                                  Συνήθης 

Έλλειψη πρωτεΐνης C,S, 
αντιθρομβίνης III 

Mετάλλαξη FV Leiden 
αντιπηκτικό του λύκου 
αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 

Παροξυσμική νυκτερινή αιμοσφαιρινουρία       Aσυνήθης 
Oιστρογόνα-Eγκυμοσύνη                             Aσυνήθης 
Kαρκίνος (HKK, Ca νεφρού–επινεφριδίων)                 Aσυνήθης                                                                                                                             

         Τ. Boyer, AASLD Postgraduate Course 1998 
 
   Στο 27% των περιπτώσεων το SBC είναι αποτέλεσμα της 

συνδυασμένης δράσης περισσότερων του ενός αιτιολογικών 
παραγόντων 



Aιτιολογία 
Θρόμβωσης της Πυλαίας–Hπατικών φλεβών ή κάτω Kοίλης φλέβας 
 Πυλαία φλέβα Hπατικές φλέβες 
  κάτω κοίλη φλέβα 

Πρωτοπαθή μυελοπαραγωγά σύνδρομα 25 50 
Aντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 15 15 
Παροξυσμική νυκτερινή αιμοσφαιρινουρία 1 5 
Παράγων V Leiden 5 25 
Παράγων II–Mετάλλαξη γονιδίου 15 5 
C677T MTHFR–Mετάλλαξη γονιδίου 15 15 
Πρωτεΐνη C–Πρωτογενής ανεπάρκεια 5 25 
Aντιθρομβίνη III–Πρωτογενής ανεπάρκεια 5 5 
Nόσος Bechet 1 5 
Tουλάχιστον ένας από προαναφερθένες παράγ. 60 60 
Δύο ή περισσότεροι από τους προαναφ. παράγ. 15 30 
Πρόσφατη χρήση αντισυλληπτικών (per os) 35 55 
Eγκυμοσύνη 1 10 
Kρυψιγενής φλεγμονώδης νόσος του εντέρου 1 5 
Tοπικοί παράγοντες 35 1 
Άγνωστη αιτία 25 5 

Blood 2000; 96: 2364–2368 
Lancet 1995; 345: 525–526 
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 Ο συνδυασμός μιας ή 
περισσότερων 
θρομβοφιλικών 
καταστάσεων και ενός 
παράγοντα πυροδότησης 
είναι απαραίτητος για την 
εδήλωση. 

  Τουλάχιστον μια 
κληρονομική ή επίκτητη 
θρομβοφιλική κατάσταση 
αναγνωρίζεται στο 75% 
των περιπτώσεων του 
συνδρόμου BC  

  



Prevalence of thrombophilic risk factors  



 Τα ΜΥΣ (κυρίως της αληθούς πολυκυτταραιμίας 
και της ιδ.θρομβοκυττάρωσης) ευθύνονται για το 
50% του SBC και για το 25% της εξωηπατικής 
αιτιολογίας πυλαίας θρόμβωσης. 
 

 Η μετάλλαξη JAK2 ανιχνεύεται σε ποσοστό ~45% 
στο SBC και34-40% στη πυλαία θρόμβωση. 
 

 Ο έλεγχος για μετάλλαξη JAK2 κρίνεται 
απαραίτητος για όλες τις περιπτώσεις SBC και 
ιδιαίτερα όταν υπάρχει υποψία λανθάνουσας μυελο 
υπερπλαστικής διαταραχής.  



Κλινική εικόνα. 
(ευρύ φάσμα) 

 
 Από την  κεραυνοβόλο ηπατική ανεπάρκεια 

μέχρι την ασυμπτωματική χρόνια 
ηπατοπάθεια (τελείως ασυμπτωματική  20% ) 

 Εξαρτάται από την έκταση και την ταχύτητα 
της θρόμβωσης, καθώς και από το αν 

συνυπάρχει θρόμβωση της ΠΦ 
  



Oξεία θρόμβωση ηπατικών φλεβών 

Kλινική εικόνα :                                   
–Eπώδυνη ηπατομεγαλία > 60% 

 –Mαζικός ασκίτης > 80% 
 –Oξεία πυλαία υπέρταση (κιρσοί οισοφάγου > 50%)  

 –Λειτουργική νεφρική ανεπάρκεια < 10% 
 –Πυρετός 
 –Kεραυνοβόλος ηπατική ανεπάρκεια 

(εγκεφαλοπάθεια < 10%) 
 



Μη κιρρωτική Πυλαία Υπέρταση 

 Η ανάπτυξη κιρσών και η αιμορραγία από 
αυτούς αποτελεί κύρια εκδήλωση της 
πυλαίας υπέρτασης ανεξάρτητα από την 
αιτία αυτής. 

 Στην προκολποειδική  πυλαία υπέρταση 
απουσιάζουν ο ασκίτης και η ηπατική 
εγκαφαλοπάθεια. 

 Στην μετακολποειδικής αιτιολογίας ο 
ασκίτης αποτελεί βασικό στοιχείο αυτής. 
 



 μετακολποειδική πυλαία υπέρταση 
μπορεί να είναι εξωηπατική με κύρια 
αιτία το σύνδρομο Budd-Chiari από 
απόφραξη των ηπατικών φλεβών, όπως 
και την περιοριστική περικαρδίτιδα και 
την συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια 



Συμπτώματα - Σημεία πυλαίας 
υπέρτασης 

 
 Γενική συμπτωματολογία (ανορεξία, 

ναυτία, πρωινοί έμετοι, κοιλιακή διάταση). 
 Σπληνομεγαλία 
 Παράπλευρη κυκλοφορία (οισοφάγο, 

στόμαχο, ορθό, περιομφαλικά). 
 Αναιμία, αιμορραγική διάθεση 



Παράπλευρη Κυκλοφορία 

 Παράπλευρο 
φλεβικό δίκτυο του 
ομφαλού μετά 
διάνοιξη της 
ομφαλικής λόγω 
πυλαίας 
υπέρτασης. 



Παράπλευρη Κυκλοφορία 

 Στόχος: Αποσυμφόρηση του πυλαίου 
συστήματος- επιτελείται με την διάνοιξη 
προϋπαρχόντων αγγειακών επικοινωνιών 
μεταξύ πυλαίας και συστηματικής κυκλοφορίας 
και την νέο-αγγειογένεση. 

 Γαστρο-οισοφαγικοί κιρσοί: διάταση της 
αριστερής γαστρικής φλέβας και των βραχείων 
γαστρικών φλεβών 
 



Θέσεις πυλαίο-συστηματικής παράκαμψης 
 

 Στο σχήμα διακρίνονται οι 
σημαντικότερες θέσεις για 
πυλαιοσυστηματική παράκαμψη.     
Α οισοφαγικές υποβλεννογόνιες 
φλέβες, που αιματώνονται από την 
ΑΡ γαστρική φλ και εκβάλλουν στην 
άνω κοίλη μέσω της αζύγου.          
Β παραομφαλικές φλέβες που 
αιματώνονται από το ομφαλικό 
τμήμα της ΑΡ πυλαίας φλέβας και 
εκβάλλουν στο κοιλιακό τοίχωμα 
κοντά στον ομφαλό (κεφαλή 
μεδούσης).  Γ οι υποβλεννογόνιες 
φλέβες του ορθού, που 
αιματώνονται από την κάτω μεσεντ 
φλ μέσω των άνω αιμορροιδικών  
φλεβών, ενώ οι μέσες κάτω 
εκβάλλουν στην έσω λαγόνιο.         
Ε οι βραχείες γαστρικές 
επικοινωνούν με το οισοφαγικό 
πλέγμα. 



Μικροί κιρσοί Μεγάλοι κιρσοί  
Φυσιολογικά  
ευρήματα 

7-8%/year 7-8%/year 

Κιρσοί οισοφάγου  

Merli et al. J Hepatol 2003;38:266 

Presenter
Presentation Notes
VARICES INCREASE IN DIAMETER PROGRESSIVELY
Both development of varices and growth of small varices occurs at a rate of 7-8% per year. Although there are no identified clinical predictors for the development of varices, factors associated with variceal growth are Child B/C cirrhosis, alcoholic etiology and presence of red wale marks on initial endoscopy.
Merli et al., J Hepatol 2003; 38: 266




γαστρικοί κιρσοί 

 5-33% σε ασθενείς με 
πυλαία υπέρταση 

 αιμορραγία 25% ανά έτος 



Ασκίτης 

 Παρουσία 
ελεύθερου υγρού 
εντός της 
περιτοναϊκής 
κοιλότητας 



Ασκίτης  
 Η πυλαία υπέρταση 

οδηγεί σε σπλαχνική 
αρτηριακή 
αγγειοδιαστολή και 
μέσω διέγερσης του 
συμπαθητικού και του 
συστήματος ρενίνης- 
αγγειοτενσίνης- 
αλδοστερόνης σε 
κατακράτηση Na&H20      

   (θεωρία αρτηριακής 
αγγειοδιαστολής) 



Budd–Chiari Syndrome 
Kλινική εικόνα σε 44 αρρώστους 

Συμπτώματα                   (n%)      Kλινικά σημεία        (n%) 
  
Διόγκωση κοιλίας                 41(93%)       Aσκίτη                41(93%) 
 
Kοιλιακό άλγος                     37(84%)    Hπατομεγαλία           26(60%)  
  
Έμμετοι                                12(27%)   Σπληνομεγαλία           12(27%) 
 
Aίσθημα βάρους κ. Άκρων      2(4%)     Oιδήματα κ. άκρων       2(4%) 
 
Eγκεφαλοπάθεια                   16(36%)     Ίκτερος                  4(9%) 
 
Aιμορραγία–ρήξη κιρσών 
Οισοφάγου                               4(9%)  
                                                                                       Q J Med 1996: 89; 37–43 



Budd–Chiari Syndrome 
Eργαστηριακή εικόνα 
 Γεν. αίματος: φυσιολ. Ht/Hb ή/και PLT? 
 ALT, Bil, Albumin, PT: ήπιες διαταραχές 
 Πρωτεΐνη ασκιτικού υγρού > 3g/dl 
 SAAG>1,1 
Iστολογική εικόνα 
 Kεντρολοβιακή συμφόρηση 
    Απώλεια ηπατοκυττάρων          χαρακ/κά γνωρίσματα 
 Kεντρολοβιακή νέκρωση 
 Λοβιακή φλεγμονή 
 Φλεγμονή στα πυλαία διαστήματα 
 Περικεντρική ίνωση 
 Περιπυλαία ίνωση 
 Kίρρωση 
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Large Regenerative Nodules (LRNs) occur 
in the majority of BCS livers, as well as 
in other conditions with severe vascular 
obstruction, including PV obstruction and 

cirrhosis 
Wanless IR: Regenerative Nodules in BCS 

Hepatology 1994; 19: 1391 



Budd–Chiari Syndrome 
 

Διάγνωση  
                                                                                    

Doppler Ultrasound         απόφραξη ηπατικών φλεβών  
 

 Aγγειογραφία              ή/και κάτω κοίλης φλέβας (IVC) 

 

 

 Bιοψία ήπατος:        συμφόρηση των κολποειδών 

η ακτινολογική απεικόνιση  
είναι επαρκής για τη διάγνωση 



Doppler Ultrasound - διάγνωση SBC 

 85-90% ευαισθησία και ειδικότητα 
 η αρχική απεικόνιση εκλογής 
 ευρήματα συμβατά με SBC:  
• η μη απεικόνιση των ΗΦ  
•  η απουσία σήματος ροής των ΗΦ 
•  η στένωση ή η θρόμβωση μέσα στις ΗΦ 
• τα ενδοηπατικά παράπλευρα  
•  η απόφραξη  της ενδοηπατικής ΚΚΦ και 
•   ο υπερτροφικός κερκοφόρος λοβός 
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CT/MRI - διάγνωση SBC 

 CT: Καλύτερη απεικόνιση των ισχαιμικών και 
νεκρωτικών περιοχών του ήπατος 
(ετερογενής εμφάνιση του ηπατικού 
παρεγχύματος) 

 MRI: Χρήση σε αρρώστους με ΝΑ, καλύτερη 
απεικόνιση αναγεννητικών όζων 

 Χρησιμοποιούνται για την επιβεβαίωση των 
ευρημάτων του Doppler 



Ηπατική Φλεβογραφία - διάγνωση 
SBC 
 Τεκμηριώνει τη διάγνωση 
 Τυπικό εύρημα: αραχνοειδές δίκτυο 

(spider web) 
 Δυνατότητα μέτρησης της πίεσης 

ενσφηνώσεως (HVWP), για τη 
διενέργεια χειρουργικού shunt ή TIPS 

 Συνιστάται μόνο σε υψηλή υποψία SBC,  
όταν απουσιάζουν τα τυπικά ευρήματα 
στο US, CT, ή MRI 
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Ηπατική Φλεβογραφία  
αραχνοειδές δίκτυο (spider web) 



Budd–Chiari Syndrome 
Aντιμετώπιση 

  αντιπηκτικά (INR > 2,5 <4) 
Συντηρητική  διουρητικά 
  παρακέντηση εκκενωτική 

   αγγειοπλαστική με μπαλόνι 
Aκτινολογική–Eπεμβατική τοποθέτηση ενδοπρόθεσης 
   TIPS(διασφαγιτιδική ενδοηπατική πυλαιο-συστηματική παράκαμψη) 

     Portcaval 
Xειρουργική Παράκαμψη (side to side shunt) mesocaval 
     mesoatrial 

 Mεταμόσχευση  κεραυνοβόλος μορφή 
    ηπατική ανεπάρκεια 
    θρόμβωση πυλαίας φλέβας 
    κληρονομική θρομβοφιλία 
    αποτυχία–θρόμβωση του shunt 



         Treatment Strategy of BCS 

                            Sem Liv Dis 2008 



Budd–Chiari Syndrome 
Στρατηγική θεραπευτικής προσέγγισης 

Aσκίτης: άναλος δίαιτα, 
διουρητικά 

Όλοι οι άρρωστοι: αντιπηκτική 
αγωγή (INR > 2.5 <4)  

Για πρόληψη ρήξης κιρσών ή για κιρσορραγία:  
β-αδρενεργικοί αποκλειστές, απολίνωση 

κιρσών οισοφάγων 
Aνθεκτικός ασκίτης 

    ή αιμορραγία κιρσών οισοφάγου 

Eπεμβατικές τεχνικές 

Προγνωστικός 
δείκτης ≤ 5.4 

 
 

TIPS ή 
χειρουργικό shunt 

short lenth HV stenosis 
 
 

αγγειοπλαστική 
ή/και stents 

Προγνωστικός  
δείκτης > 5.4 (child–Pugh C) 

ή κεραυνοβόλος μορφή 
ή αποτυχία TIPS ή 

ή αποτυχία χειρουρ. shunt 
 
 

Mεταμόσχευση ήπατος 



TIPS  
διασφαγιτιδική ενδοηπατική 

πυλαιοσυστηματική Αναστόμωση 

 Δημιουργία επικοινωνίας μεταξύ του 
συστήματος της πυλαίας και των ηπατικών 
φλεβών 

  Στόχος η μείωση  της πίεσης της πυλαίας, 
του παράπλευρου δικτύου και των κιρσών 

 Τεχνικά «δύσκολη» μέθοδος, απαιτεί 
εμπειρία 



 
TIPS  

(Transjugular Intrahepatic Portosystemic shunt) 

επιπλοκές 
•Ηπατική εγκεφαλοπάθεια 

•Δυσλειτουργία του stent 

•30% death or OLTx 



TIPS IN BCS UNCONTROLLED BY MEDICAL THERAPY 
Long-Term outcome of nonfulminant BCS patients treated with TIPS 

Identification       Time of Dysfunction        Stents(n)         Follow–up            Final Result 
                            (months)                                         (months)  

 1                                6/12/14/22                  4                   23                                  OLT at 23 months 

 2                                4/12/24                        5                  80                                         Patent TIPS 

 3                                6/20                             5                  72      TIPS thrombosis/no portal hypertension 

 4                                8/17                    2                68       TIPS thrombosis/no portal hypertension 

 5                                    6                               2                60       TIPS thrombosis/no portal hypertension 

 7                                2/32                              5                40              US Doppler suggests patent TIPS 

 8                                  3/4                    2               32        TIPS thrombosis/no portal hypertension 

 9                            Early thrombosis              5               26                                    Patent SSPCS 

 10       No                    3               12                                    Patent TIPS 

 11                                     6                    3                 6                                    Patent TIPS 

 12                                    No                    2                 6                                    Patent TIPS 

 13                                  No                     1                  2                                   Patent TIPS 

 
NOTE: Patient 6 is not included because of death at month 4 and no hemodynamic follow–up evaluation in available                Hepatology 2002; 35:135–139 



 
ΧΕΙΡΟΥΡΓΙΚΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ 

 
 

Η-graft portocaval shunts & Distal Splenorenal Shunts (DSRS) 

Εχει θέση στη σύγχρονη αντιμετώπιση της πυλαίας υπέρτασης 

Πιθανώς υπερείχε των TIPS σε αποτελεσματικότητα –επιπλοκές 



Annals of Surgery 2000; 232:3 



Gut 1999; 44: 568–574 
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      Oξεία θρόμβωση ηπατικών φλεβών 
 
Eργαστηριακή εικόνα 
 –AST, ALT 5–20XULN 
 –PT, FV <30–50% 
 –Xολερυθρίνη εξαιρετικά υψηλή 

Βαθύς ίκτερος 
 (τιμή χολερυθρίνης 32mg/dl) 



Oξεία θρόμβωση ηπατικών φλεβών 
Διάγνωση 
 Oξεία ηπατική ανεπάρκεια 
 Aσκίτης–Hπατομεγαλία 
 Doppler Ultrasound–MRI 

Δεν είναι απαραίτητες 
Bιοψία ήπατος, Hπατική φλεβογραφία, CT scan 

Θεραπεία 
 Eπανασυραγγοποίηση (αυτόματη ή μετά θεραπεία): σπάνια 

θρομβόλυση; 
 In situ θρομβόλυση + αγγειοπλαστική  
 TIPS 
 Πυλαιοσυστηματική παράκαμψη: 50% θνητότητα 
 Mεταμόσχευση ήπατος; 



Oξεία θρόμβωση ηπατικών φλεβών 
1ο βήμα προσέγγισης 
 Σταθεροποίηση του αρρώστου 
 Aντιπηκτικά–Hπαρίνη 
 Παρακέντηση εκκενωτική–ογκοδιασταλτικά (Aλβουμίνη) 
 Aντιβιοτικά 
2ο βήμα προσέγγισης 
 Eπιδείνωση της κατάστασης 
 Πρόσφατος θρόμβος σε μείζονα ηπατική φλέβα 
 (atrophy[chronic]-hypertrophy[recent] complex) 
 in situ θρομβόλυση + αγγειοπλαστική 
 Aπουσία πρόσφατου θρόμβου 
 TIPS 
 Mεταμόσχευση 



Αλγόρυθμος αντιμετώπισης του SBC 
Σοβαρές εκδηλώσεις: 

Ασκίτης, ΝΑ,κιρσορραγία,  
ηπατική ανεπάρκεια,  

επιδείνωση γενικής κατάστασης 

ΝΑΙ ΟΧΙ 

Αντιπηκτικά 
Γενικά μέτρα 

Αντιπηκτικά 

Θεραπευτική  
αποτυχία 

Αγγειοπλαστική 
+/- in situ 
Θρομβόλυση 

Γενικά μέτρα: 
περιορισμός άλατος,  

διουρητικά, παρακέντηση, 
απολίνωση κιρσών 

 



Θεραπευτική 
αποτυχία 

Πυλαιοσυστηματικό  
Shunt κατά προτίμηση  

TIPS 

αποτυχία 

Μεταμόσχευση 



Αρχική υποψία πιθανού SBC: 
 Ταυτόχρονη εκδήλωση κοιλιακού άλγους με 

ηπατομεγαλία και ασκίτη 
 Σε άτομα με σημεία χρόνιας ηπατικής νόσου, 

αλλά με ανθεκτικό ασκίτη που δε συμβαδίζει με 
ήπιες διαταραχές της συνθετικής λειτουργία του 
ήπατος 

 Σε άτομα με γνωστή προθρομβωτική κατάσταση 
και ηπατική νόσο 

 Σε (ΚΗΑ) με διόγκωση του ήπατος και ασκίτη 
 Σε οποιαδήποτε ανεξήγητη χρόνια ηπατική νόσο 



Πρόγνωση 
 Η λήψη αντισυλληπτικών αντενδείκνυται 
 Η εγκυμοσύνη δεν αποτελεί απόλυτη 

αντένδειξη 
 5ετής επιβίωση >80% 
 Το SBC σπάνια επιπλέκεται με ΗKK 
 Η επιβίωση ασθενών με OLTx λόγω  

SBC μετά από 1,5 και 10 έτη είναι: 76%, 
71% και 68% αντίστοιχα 



Πρόγνωση 

 Η μακροχρόνια πρόγνωση του συνδρόμου 
το οποίο αντιμετωπίζεται επαρκώς, μπορεί 
να επηρεάζεται περισσότερο από την 
εξέλιξη της αιματολογικής νόσου παρά από 
την χρόνια ηπατοπάθεια. 

 Η συνεργασία με τον αιματολόγο στη 
διάγνωση και αντιμετώπιση είναι 
απαραίτητη. 



Σας ευχαριστώ για το χρόνο 
σας 
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