DOCUMENT DE POSICIONAMENT

Recomanacions per al Maneig de les
Malalties Vasculars Hepatiques

Marta Martin Llahi, Agustin Albillos Martinez, Rafael Bahares Canizares, Annalisa
Berzigotti, M. Angeles Garcia Criado, Joan Genesca Ferrer, Virginia Hernandez Gea,
Elba Llop Herrera, Helena Masnou Ridaura, José Mateo Arranz, Carmen Alvarez
Navascués, Angela Puente Sanchez, Marta Romero Gutiérrez, Macarena Simoén
Talero, Luis Téllez Villajos, Fanny Turon Masferrer, Candido Villanueva Sanchez,
Roberto Zarrabeitia Puente, Juan Carlos Garcia Pagan

;; Societat

Catalana de I"I : UAcadenia

Digestologia

NERRAELL] 2017



;; Societat

Catalana de
Digestologia



;; Societat

Catalana de
Digestologia

Recomanacions per al Maneig de les
Malalties Vasculars Hepatiques 3

MartaMartin Llahi’, Agustin Albillos Martinez?*, Rafael Banares Caiizares®*, Annalisa
Berzigottis, M. Angeles Garcia Criado®, Joan Genesca Ferrer®’, Virginia Hernandez
Gea*5, Elba Llop Herrera®’, Helena Masnou Ridaura®', José Mateo Arranz', Carmen
Alvarez Navascués'?, Angela Puente Sanchez'?, Marta Romero Gutiérrez', Macarena
Simon Talero®’, Luis Téllez Villajos??, Fanny Turon Masferrer®'?, Candido Villanueva
Sanchez®'®, Roberto Zarrabeitia Puente’é, Juan Carlos Garcia Pagan3®

(1) Servei d’Aparell Digestiu, Hospital Moisés Broggi, Sant Joan Despi, Barcelona. (2]
Servicio de Digestivo, Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid. (3] CIBERehd.
(4] Servicio de Aparato Digestivo, Hospital General Universitario Gregorio Marafidn,
Madrid. (5] Hepatology, UVCM, University Hospital of Bern, Bern, Switzerland. (6]
Servei de Radiodiagnostic, Hospital Clinic, Barcelona. (7] Departament de Medicina
Interna, Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona. (8] Laboratori d’"Hemodinamica
Hepatica, Servei Hepatologia, Hospital Clinic, IDIBAPS, Barcelona. (9] Servicio de
Aparato Digestivo, Hospital Universitario Puerta de Hierro, Madrid. (10) Servei d Aparell
Digestiu, Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona, Barcelona. [11) Unitat
d’Hemostasia i Servei d’Hematologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.
(12) Servicio Digestivo, Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo. (13] Servicio
de Digestivo, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander, Cantabria. [14]
Servicio de Aparato Digestivo, Complejo Hospitalario de Toledo. (15] Servei de Patologia
Digestiva, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona. [16] Unidad de THH, Hospital
Sierrallana, Torrelavega, Cantabria.

1. SINDROME DE BUDD-CHIARI (SBC)

Davant de qualsevol pacient amb malaltia hepatica aguda o cronica, tant si esta
simptomatic com asimptomatic, cal considerar el diagnostic de SBC (A1).

L'ecografia Doppler és el metode diagnostic d'eleccid. Langio-RNM i l'angio-TC es
poden utilitzar per confirmar el diagnostic, especialment si l'ecografia no és diagnostica
i el grau de sospita de la malaltia és elevat (A1).

Es recomana derivar els pacients amb SBC a un centre de referéncia per al seu
maneig (A1).

En tots els pacients amb SBC s’ha d'investigar la preséncia de factors protrombotics.
La identificacié d'un factor aillat no descarta la possibilitat que n’hi hagi d’altres (A1).
Per descartar Uexisténcia d'una sindrome mieloproliferativa, es recomana determinar
la mutacié JAK2V617F (A1). Si és negativa, es recomana determinar la mutacié del
gen de la calreticulina. Si les dues mutacions sén negatives, es recomana considerar
la realitzacié d’una biopsia de medul-la 0ssia i remetre el pacient a un hematoleg (B2).

S’ha de tractar especificament el factor trombotic predisposant (B1).

En els pacients amb SBC en fase de cirrosi, cal tractar les complicacions derivades
de la hipertensié portal (C2).

Esrecomana el tractament amb anticoagulants en tots els pacients amb SBC (A1). Les
complicacions derivades de la hipertensio portal, si estan correctament tractades, no
contraindiquen l'anticoagulacié (B1).
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S’ha de considerar la interrupcio transitoria de l'anticoagulacié davant de qualsevol
procediment invasiu, la paracentesi inclosa (B1).

Es recomana considerar l'angioplastia i/o la col-locacié de stent com a procediment
descompressiu de primera linia en els pacients amb una estenosi curta de les venes
suprahepatiques o de la vena cava inferior (A1),

Els pacients que no responguin al tractament meédic inicial o a l'angioplastia amb
stent o sense, han de ser tractats amb técniques derivatives (A1). Per detectar de
manera precoc la fallida d’aquests tractaments, cal fer un seguiment de prop dels
pacients. El tractament derivatiu d’elecci6 és el TIPS amb protesi recoberta (A1). Si el
TIPS fracassa o no es pot portar a terme, se suggereix considerar la realitzacié d'una
derivacié quirdrgica (B1).

El trasplantament hepatic és el tractament de rescat pels pacients en qué han fra-
cassat els tractaments derivatius (A1), tant en situacié de fallida hepatica aguda com
cronica. Molts pacients han de continuar amb el tractament anticoagulant després
del trasplantament hepatic.

En els pacients amb SBC s’ha de fer sequiment per descartar l'aparici6 d’hepatocar-
cinoma. Ates que la diferenciacié entre noduls benignes i malignes no acostuma a ser
facil i pot requerir biopsia, es recomana que aquest seguiment sigui fet en centres de
referéncia (A1).

2. HIPERTENSIO PORTAL IDIOPATICA (HTPI)

S’ha de considerar el diagnostic d'HTPI en els pacients amb signes d’hipertensié
portal un cop excloses la cirrosi i altres causes d’hipertensié portal (B1).

La biopsia hepatica és necessaria per al diagnostic d’'HTPI (A1).

En el maneig de les complicacions de la hipertensio portal cal seguir les recomana-
cions establertes per a la cirrosi (B1).

Es recomana avaluar cada 6 mesos el desenvolupament possible de trombosi portal
(B1).

Els pacientsambHTPIpodendesenvoluparnoduls hepaticsels quals, majoritariament,
pero no sempre, sén benignes (C).

Considerar el trasplantament hepatic en els pacients amb HTPI que desenvolupin
insuficiéncia hepatica o complicacions intractables de la hipertensié portal (B1).

3. TROMBOSI PORTAL (TP) AGUDA | CRONICA NO CIRROTICA | NO TUMORAL

Es recomana descartar una TP aguda davant de qualsevol pacient amb dolor abdo-
minat agut persistent.

Es recomana descartar una TP cronica en pacients con HTP sense malaltia hepatica
coneguda.
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L'ecografia Doppler és la técnica inicial per al diagnostic de TP. Langio-TC i/o 'angio-
RMN son necessaries per avaluar U'extensio de TP.

Davant la troballa d'una TP, s’ha de descartar la preséncia de malaltia hepatica
cronica subjacent.

En la TP aguda cal fer una endoscopia digestiva alta als 2-3 mesos del diagnostic,
que es repetira als 6-9 mesos si no hi ha varices o sdén petites. En la TP cronica
l'endoscopia s’ha de fer en el moment del diagnostic. Posteriorment, se seguiran les
recomanacions de la cirrosi hepatica.

En la TP cronica se suggereix realitzar una colangiografia per RMN al diagnostic per
avaluar la presencia de colangiopatia portal.

En la TP aguda es recomana iniciar l'anticoagulacié de manera precoc i mantenir-la
un minim de 6-12 mesos. Hi ha poca experiéncia per recomanar altres tractaments
com la trombolisi, la trombectomia quirurgica o la col-locacié d'un TIPS.

Si hi ha algun factor de risc protrombotic, isquémia intestinal durant Uepisodi o historia
familiar no personal de tromboembolisme vends, es recomana mantenir l'anticoagula-
cié de manera indefinida per evitar la retrombosi.

La profilaxi i el tractament de les complicacions de la hipertensio portal es realitzara
seguint les recomanacions establertes per a la cirrosi.

4. TROMBOSI PORTAL EN LA CIRROSI

Cal avaluar la permeabilitat de la vena porta en tots els pacients amb cirrosi hepatica
en llista d’espera de trasplantament o candidats potencials (B2).

Davant el diagnostic inicial de TP s’ha d’avaluar sempre la seva extensié mitjancant
angio-TC o angio-RMN (A1).

En pacients amb hepatocarcinoma i TP, s’ha de descartar el seu possible caracter
tumoral mitjancant una prova d’'imatge amb contrast o la biopsia del trombe (A1).

En pacients amb cirrosi i TP es pot considerar la realitzacié d'un estudi de factors
protrombotics (B2).

En pacients amb TP i varices esofagiques s'ha de realitzar una profilaxi adequada de
Uhemorragia per hipertensid portal abans de Uinici de Uanticoagulacio (A1).

Es recomana iniciar tractament anticoagulant en els pacients amb TP en llista
d’espera de trasplantament hepatic o els candidats potencials, especialment quan hi
hagi extensio a la vena mesenteérica superior o la trombosi progressi en el seguiment.

El tractament anticoagulant a dosis terapéutiques s’ha de mantenir com a minim
durant 6 mesos (B1). En els pacients amb historia d’'isquémia intestinal, amb factor
protrombotic conegut, trombosi que progressa en el seguiment o en candidats a
trasplantament hepatic, es pot considerar el manteniment de l'anticoagulacié de
manera indefinida o fins al trasplantament (C2).
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En els pacients candidats a trasplantament hepatic que presentin una TP que
progressa en el seguiment sense resposta a l'anticoagulacio, es pot considerar la
col-locacié d'un TIPS (B2). En aquests casos és important adaptar l'extensié del TIPS
per evitar dificultats tecniques en el moment del trasplantament.

5. AFECTACIO HEPATICA EN LA TELANGIECTAS| HEMORRAGICA HEREDITARIA
(THH) 0 MALALTIA DE RENDU-OSLER-WEBER

Davant la preséncia de malformacions arteriovenoses hepatiques mdultiples, es recoma-
na considerar el diagnostic d'una THH mitjancant criteris clinics i/o estudi genétic (A2).

Es recomana realitzar una ecografia Doppler com a técnica de primera eleccio per al
diagnosticiestadiatge de les malformacions hepatiques. L'angio-TC es pot considerar
una alternativa en els casos en qué no es disposi d’ecografista experimentat (A1).

En pacients amb afectacié hepatica, especialment si és greu, es recomana una
avaluacio cardiologica i dels signes d’hipertensid portal en el diagnostic i durant el
seguiment.

La biopsia hepatica no és necessaria per al diagnostic. Si es planteja per altres
motius, és aconsellable valorar el risc-benefici degut a l'alt risc d’hemorragia (A1).

El maneig dels pacients amb THH cal que sigui realitzat en centres especialitzats,
preferiblement amb unitat de trasplantament hepatic (A1).

El trasplantament hepatic és l'inica opciod curativa per a la THH amb afectacio cardiaca
d’alt flux, malaltia hepatica avancada o necrosi biliar isquemica (B1).

L'embolitzacié transarterial és un métode pal-liatiu, temporal i d’alt risc, que només
s’ha de considerar en centres especialitzats en pacients no candidats a trasplantament
hepatic (B2).

6. SINDROME D’0BSTRUCCIO SINUSOIDAL (S0S)

Es recomana considerar el diagnostic de la SOS davant la presencia de qualsevol
dada suggerent de malaltia hepatica o hipertensio portal en pacients que hagin rebut
un trasplantament de medul-la 0ssia, hagin requerit quimioterapia per al tractament
de neoplasies, farmacs immunosupressors, qualsevol trasplantament d’organ solid
o tractament per al control d’'una malaltia inflamatoria intestinal (B1).

S’ha de considerar el diagnostic de la SOS davant la preséncia d’hepatomegalia,
hiperbilirubinemia, augment de pes i ascites en pacients sotmesos a trasplantament
de medul-la ossia i/o que hagin rebut tractament citostatic o immunosupressor (B1).

Les tecniques d'imatge donen suport al diagnostic i ajuden a descartar altres etiolo-
gies, pero Uestudi hemodinamic i la biopsia transjugular sén les proves de més utilitat
(B1).

La profilaxi de la SOS es basa principalment en controlar els factors de risc i el
tractament amb mesures de suport (B1].
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La defibrotida és eficac com a profilaxi en pacients amb factors de risc i com a
tractament dels casos de la SOS amb fracas multiorganic (B1).

No hi ha evidencia per recomanar U'Us del TIPS en pacients en els quals fracassi el
tractament medic.

7. ESTUDI PROTROMB(‘)'I:IC | TRACTAMENT ANTICOAGULANT EN ELS PACIENTS
AMB TROMBOSI ESPLANCNICA

7.1. Recomanacions generals sobre Uestudi etiologic de malalties protrombotiques

En els pacients amb trombosi venosa esplacnica cal investigar U'existéncia de factors
protrombotics sistemics (factors trombofilics hereditaris i adquirits, neoplasies
mieloproliferatives, hemoglobinuria paroxistica nocturna, malalties autoimmunes...)
i locals (neoplasies, processos inflamatoris...).

L'avaluacié de trombofilia ha d'incloure la determinaci¢ d’antitrombina, proteina C,
proteina S, mutacié FVL, mutacié PT20210A, anticoagulant ldpic i anticossos anti-
fosfolipidics. Si aquests dos darrers sén positius, s’han de reavaluar al cap de 12
setmanes.

Es recomana determinar les mutacions JAK2V617F i la calreticulina per descartar
neoplasies mieloproliferatives, fins i tot en els pacients amb recomptes sanguinis
periférics normals. Si les mutacions son negatives, es recomana considerar estudi
citohistologic medul-lar. Davant la sospita de sindrome mieloproliferativa, s'aconsella
valoraci6 i seguiment per un hematoleg.

Sovint coexisteixen diversos factors, cosa per la qual la troballa d’un factor no exclou
que n'hi hagi d’altres.

7.2. Recomanacions sobre l'anticoagulacio en pacients amb trombosi esplancnica

En els casos en que es trobi indicat el tractament anticoagulant, es recomana el seu
inici amb HBPM.

La HBPM s'utilitza amb dosis fixes en profilaxis, o ajustades al pes en dosis
terapeutiques.

EnelspacientssotatractamentambHBPM s’ hadevigilarl'apariciédetrombocitopénia.
No és necessari monitoritzar els nivells anti-Xa, excepte en embarassades, obesos o
pacients amb insuficiéncia renal.

Es recomana considerar la interrupcid temporal de l'anticoagulacié abans de la
realitzacié de procediments invasius, la paracentesi inclosa.

La durada del tractament anticoagulant ha de ser, almenys, de 6 mesos.

Un cop realitzada la profilaxi de sagnat gastrointestinal, es recomana considerar
anticoagulacio permanent en els pacients amb situacions protrombotiques rellevants,
historia compatible amb isquémia intestinal o trombosi recurrent.
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En els pacients amb neoplasies mieloproliferatives subjacents, esta indicada lanti-
coagulacié permanent.

Si es considera lanticoagulacio permanent, es recomana el tractament amb antago-
nistes de la vitamina K, que s’han d’administrar a les dosis necessaries per mantenir
uns nivells INR entre 2-3, tot i que en la cirrosi poden no ser representatius.

Actualment no existeix evidéncia suficient sobre l'eficacia i la seguretat dels antico-
agulants orals directes per recomanar-ne l'ds en pacients amb cirrosi o trombosi
esplancnica.

8. ALTRES PATOLOGIES VASCULARS (FISTULA ARTERIOPORTAL, COMUNICACIONS
PORTOSISTEMIQUES ESPONTANIES | COL-LATERALS PORTOSISTEMIQUES |
ENCEFALOPATIA HEPATICA EN LA CIRROSI)

8.1. Fistula arterioportal (FAP)

Cal considerar el diagnostic de FAP en els pacients amb hipertensié portal sense
etiologia evident, especialment si hi ha l'antecedent d'un procediment hepatic invasiu,
un traumatisme o una ferida abdominal (B1).

El diagnostic d'una FAP s’ha de confirmar mitjancant una angio-TC o angio-RM
abdominal (B1).

Les FAP que requereixen tractament mitjancant embolitzacié sén les de gran tamany
o0 associades a hipertensio portal. Es recomana seguiment per proves d'imatge de la
resta de FAP (B2).

8.2. Comunicacions portosistémiques congeénites

S’ha de sospitar la preséncia d’'una comunicacié portosistéemica congénita en aquells
casos d'encefalopatia hepatica no explicada per una altra causa (A1).

El diagnostic de les comunicacions portosistémiques congénites s'ha de confirmar
mitjancant angio-TC o angio-RMN abdominal (B1].

En els pacients amb comunicacions congenites intrahepatiques que no es resolen
després d'un seguiment de dos anys i son simptomatiques, s'ha de considerar tracta-
ment mitjancant embolitzacid o cirurgia, assegurant que el fetge rebi un flux sanguini
portal adequat (B2).

El tractament recomanat en els casos simptomatics de malformacié d’Abernethy
tipus | (comunicacié portosistémica extrahepatica amb abséncia de vena porta), és el
trasplantament hepatic (B2).

Es recomana l'embolitzacié o lligadura de la malformacié d’Abernethy tipus Il (comu-
nicacié portosistémica extrahepatica amb presencia d'un remanent de vena porta)
sempre que sigui simptomatica, assegurant que el fetge rebi un flux sanguini portal
adequat (B1).
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En la malformacié d’Abernethy es recomana avaluar l'associacié amb altres malfor-
macions i un seguiment especific per detectar Uaparicié de complicacions pulmonars
i tumors hepatics (B2).

8.3. Col-laterals portosistemiques i encefalopatia hepatica en la cirrosi

En els pacients cirrotics amb encefalopatia hepatica recurrent o persistent refractaria
al tractament meédic, s’ha d'investigar la preséncia de col:laterals portosistéemiques
grans mitjancant angio-TC o angio-RMN (A1). En aquests casos, es recomana l'em-
bolitzacié de la col-lateral dominant, especialment en aquells pacients amb una bona
funcioé hepatica (B1).

9. PROVES D’'IMATGE EN LES MALALTIES VASCULARS HEPATIQUES
9.1. Recomanacions generals

L'ecografia (mode B + Doppler color i Doppler polsat) és la técnica d’imatge inicial en
l'estudidels pacients amb hipertensid portal, amb la finalitat d"establir la permeabilitat
de les venes porta i suprahepatiques, aixi com d’avaluar el parénquima hepatic (A).

En els pacients amb hipertensid portal de causa desconeguda i sense trombosi
vascular, es recomana realitzar una elastografia hepatica, ja que una rigidesa hepatica
inferior a lesperada en la cirrosi suggereix HTPI (C].

Per a la caracteritzacié dels noduls hepatics en pacients amb malalties vasculars del
fetge, es recomana la RMN (A).

En els pacients amb malaltia vascular hepatica que son candidats potencials a tras-
plantament hepatic, TIPS o derivacié portosistemica quirlrgica, és recomanable
realitzar una angio-TC i/o angio-RMN per definir l'anatomia vascular (estudi de vasos
permeables, mapatge de col-laterals...) (A).

9.2. Recomanacions especifiques

9.2.1. SINDROME DE BUDD-CHIARI

Es recomana un seguiment semestral amb ecografia Doppler de tots els pacients
amb SBC per detectar lesions focals, descartar signes de progressid de la trombosi
o confirmar la permeabilitat del TIPS (B]).

9.2.2. HIPERTENSIO PORTAL IDIOPATICA

Es recomana un seguiment semestral amb ecografia Doppler dels pacients amb
HTPI per detectar trombosi portal asimptomatica (D).

9.2.3. TROMBOSI PORTAL NO TUMORAL NO CIRROTICA

Es recomana utilitzar l'angio-TC en cas de sospita d’infart intestinal, o que no existeixin
operadors experts en ecografia (A).



;; Societat

Catalana de
Digestologia

Recomanacions per al Maneig de les
Malalties Vasculars Hepatiques 10

En pacients amb diagnostic previ o concomitant de neoplasia primitiva del fetge, s'ha
de descartar Uorigen tumoral de la TP (B).

Es recomanable la TC o la RMN amb contrast per detallar U'extensié de la trombosi i
mapar la circulacié col-lateral (B).

Per avaluar la preséncia i el grau de colangiopatia portal es recomana utilitzar la
colangiografia per RMN (A).

En els pacients amb TP aguda que rebin tractament anticoagulant, es recomana
la realitzacio d'una prova d'imatge sis mesos després de linici del tractament, per
avaluar el grau de recanalitzacid.

En els pacients amb TP cronica se suggereix la realitzacié de proves d’imatge cada
6-12 mesos per avaluar possibles fendomens de retrombosi (D).

La técnica d'imatge escollida per al seguiment hauria de ser valorada individualment
en funcié de la localitzacié de la trombosi, la possibilitat de ser visualitzada per
ecografia i la preséncia o abséncia de simptomes (D).

9.2.4. TELAGIECTASI HEMORRAGICA HEREDITARIA (THH)
La presencia d'afectacio hepatica en pacients amb THH s’ha d'avaluar inicialment
amb ecografia (mode B + Doppler color i Doppler polsat] (A).

En pacients amb afectacié hepatica per THH es valorara la realitzacié d'una TC i/o
RMN amb contrast per obtenir un estudi més detallat de l'afectacié hepatica (C).

Es recomana el seguiment anual dels pacients asimptomatics amb tecniques d’imatge
mitjancant l'ecografia Doppler (B].

10. ABREVIACIONS

AP. Fistula arterioportal.

HBPM. Heparines de baix pes molecular.
HTP. Hipertensio portal.

HTPI. Hipertensid portal idiopatica.

INR. Temps de protombina.

TC. Tomografia computeritzada.

THH. Telangiectasi hemorragica hereditaria.
TIPS. Derivacio portosistemica intrahepatica transjugular.
TP. Trombosi portal.

RMN. Ressonancia nuclear magnética.

SBC. Sindrome de Budd-Chiari.

S0S. Sindrome d’obstruccio sinusoidal.
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