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Abstract

Introduction: Budd-Chiari syndrome is a rare condition which can be defined as hepatic venous outflow obstruction
occurring at any level between the small hepatic veins and junction of the inferior vena cava and the right atrium.
Symptoms may vary from mild or even asymptomatic for many years to fulminant hepatic failure. Imaging is the
mainstay of diagnosis of BCS. Laboratory and ematological tests are invaluable in recognizing hematological and
coagulation disorders that may be identified in up to 75% of the patients. The recommended therapeutic approach to
BCS is based on a stepwise algorithm beginning with medical treatment, endovascular treatment to restore vessel
patency, placement of transjugular portosystemic shunt (TIPS), and orthotopic liver transplantation as a last resort
rescue treatment.

The aim of the study: This study aims to gather current knowledge about clinical manifestations, diagnosis and
treatment of Budd-Chiari syndrome.

Materials and methods: This review was based on available data collected in the PubMed database and Google
Scholar web search engine, using the keywords: ’Budd-Chiari syndrome’ ,’hepatic venous outflow obstruction’.

Conclusions: The treatment of Budd-Chiari syndrome requires interdisciplinary cooperation, which has resulted in the
increasing curability of this rare disease over the last years.

Keywords: Budd-Chiari Syndrome, hepatic venous outflow obstruction

Wprowadzenie

Zesp6t Budd-Chiari (BCS) to rzadkie schorzenie, definiowane jako niedrozno$¢ odplywu zylnego watroby, odnosi si¢
do obrazu klinicznego, ktory wystepuje, gdy dochodzi do czgéciowej lub catkowitej niedroznosci zyt watrobowych [1].
Obejmuje niedrozno$é ktora moze wystapi¢ od koncowych gatezi zyt watrobowych, az do poziom prawego przedsionka
[2]. Dwie lub wigcej zyt watrobowych musi by¢ niedroznych, aby choroba ujawnita si¢ klinicznie [3]. Zespot ten zostat
po raz pierwszy opisany klinicznie w 1845 roku przez George'a Budda, a nastepnie w 1899 roku Hans von Chiari
scharakteryzowat cechy histopatologiczne [4].

Czestos¢ wystepowania BCS jest niepewna ze wzgledu na jego rzadko$é, a liczby z réznych lokalizacji znacznie sig¢
r6znig, az o dwa rzedy wielko$ci, od 0,1 do 10 na milion mieszkancow rocznie [5]. W krajach rozwinietych zakrzepica
zyly gltownej dolnej i zyt watrobowych w BCS jest glownie wynikiem stanéw nadkrzepliwosci i chorob
mieloproliferacyjnych. Zwickszona czgsto§¢ wystepowania BCS w Indiach, Nepalu, Afryce Potudniowej i Chinach
wzdhuz Rzeki Zoltej sugeruje wptyw czynnikow $rodowiskowych, standardu zycia i infekcji drobnoustrojami. Blone w
zyle glownej dolnej (IVC) powyzej ujscia do zyl watrobowych mozna wykaza¢ nawet u 70% pacjentow, ktérzy zmarli
z powodu powiktan BCS. Uwaza sig, ze ta blona mechanicznie utatwia rozwdj BCS. Chociaz struktura ta jest wrodzona,
mechanizm jej rozwoju pozostaje niejasny [4,12].

W krajach pozaazjatyckich zespdt Budd-Chiari jest zwykle diagnozowany w trzeciej lub czwartej dekadzie Zycia,
gldwnie u kobiet. Najczesciej jest on wtedy spowodowany niedrozno$cig zylty watrobowej. W krajach azjatyckich
czgdciej wystgpuje u mezczyzn, a najczestsza przyczyng jest niedrozno$é zyly gltéwnej dolnej lub polaczenie
niedroznosci zyly glownej dolnej i zyly watrobowej [6]. Chociaz jest to choroba rzadka, BCS towarzyszy wysoka
$miertelnos¢. W nieleczonym BCS 70% pacjentow umiera w ciagu jednego roku, a 90% w ciagu trzech lat, zwykle z
powodu powiktan marskosci watroby [4].
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W ponad 80% przypadkéw zachorowania na BCS wystepuje jakas wspotistniejaca przyczyna, z czego wigkszosé
zwigzana jest ze stanem nadrzepliwosci. W 20% przypadkoéw BCS jest idiopatyczny [4,7].

Klasyfikacja
» Ze wzgledu na miejsce niedroznosci zostaty zaproponowane 2 podziaty:

I.  Trzy morfologiczne typy BCS w zaleznosci od miejsca niedroznosci: typ pniowy (obejmujacy niedroznosc zyty
gtéwnej dolnej z lub bez niedroznosci zyt nadwatrobowych) (I), typ korzeniowy (obejmujacy niedroznosé¢ zyt
nadwatrobowych) (II) i typ zylnookluzyjny (sktadajacy si¢ z niedroznosci matych zyt centralno-zrazikowych)
(I1D) [5,8] (Rycina 1).

y

Rycina 1. Typy morfologiczne BCS w zaleznosci od miejsca niedroznosci [4].

II. Tabela 1. Cztery typy BCS, w zalezno$ci od miejsca niedroznosci [10]

Typ Poziom niedroznosci

I Niedrozno$¢ lub zakrzepica zyty watrobowej bez niedroznosci lub ucisku zyly gtéwnej dolnej
I Niedrozno$¢ lub zakrzepica zyty watrobowej z niedroznos$cia lub zakrzepica IVC

I Izolowane sieci zylne zyt watrobowych

v Izolowane sieci zylne zyly gtéwnej dolnej

+ Klasyfikacja BCS wedtug etiologii

Pierwotny BCS wystepuje gdy zaburzenia przepltywu sa powodowane procesem toczacym si¢ wewnatrz naczynia takim
jak zakrzep, zapalenie [9]. Pierwotny BCS wystepuje u pacjentéw z pierwotnymi zaburzeniami hematologicznymi lub
stanami nadkrzepliwosci. Nawet u 50% pacjentow z BCS zdiagnozowane sa zaburzenia mieloproliferacyjne,
czerwienica prawdziwa, nadptytkowos$¢ samoistng lub pierwotne zwtdknienie szpiku [4]. Najczestszymi wrodzonymi
stanami nadkrzepliwosci u pacjentéw z BCS sa mutacje czynnika V Leiden, niedobor biatka C, mutacja G20210A genu
protrombiny, niedobdr antytrombiny III. Najczgstszymi nabytymi stanami nadkrzepliwo$¢ u tych pacjentow sa
natomiast zespdt mieloproliferacyjny (mutacja JAK 2), zespdt antyfosfolipidowy, choroba Behgeta oraz nocna
napadowa hemoglobinuria [9]. BCS wystepuje nawet u 30% pacjentdow z nocng napadowa hemoglobinuria, co stanowi
5% wszystkich zdiagnozowanych pacjentéw w krajach rozwinigtych. Inne czynniki ryzyka obejmuja ciaze, doustna
antykoncepcje, zespot hipereozynofilowy, wrzodziejace zapalenie jelita grubego. Jako, ze kilka stanow moze dziataé

synergicznie, wskazane jest kompleksowe badanie hematologiczne u kazdego chorego z wykluczona wtoérng etiologia
BCS [4].

Wtérny BCS wystepuje gdy zaburzenia przeptywu wynikaja z ucisku naczynia przez sasiadujace struktury [9]. Rak
watrobowokomodrkowy, gruczolakorak nerki i nadnerczy, pierwotny naczyniakomigsak watroby, nabtonkowy
naczyniak krwiono$ny, migsak zyty glownej dolej, §luzak prawego przedsionka i choroba bablowcowa pecherzykow
ptucnych moga powodowac¢ BCS poprzez inwazj¢ odptywu zylnego. Pasozytnicze i niepasozytnicze torbiele i ropnie
moga powodowac ucisk 1 zakrzepicg zyt watrobowych. Duze guzki ogniskowego przerostu guzowatego w centralnej
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lokalizacji moga powodowac ucisk zyt watrobowych. Po resekcji lub przeszczepie watroby moze wystapic¢ ucisk lub
skrecanie si¢ zyt watrobowych. BCS moze wystapi¢ po tepym urazie brzucha, albo w wyniku ucisku przez krwiak
wewnatrzwatrobowy lub zakrzepicg zyly gldwnej dolnej zwiazang z urazem, ewentualnie w wyniku wklinowania si¢
watroby spowodowanego peknieta przepong. Jednak uraz brzucha, ropien watroby czy wielotorbielowato$¢ watroby sa
odpowiedzialne za niewielki procent zachorowan na BCS [4,6,7,9].

» Tabela 2. Klasyfikacja BCS ze wzgledu na czas trwania choroby [4,9,10]

Rodzaj Czas trwania i objawy
Piorunujacy Wystepuje z encefalopatia watrobowa w ciagu 8 tygodni od wystapienia zéttaczki
Ostry Krotki czas trwania (< 1 miesiaca), wodobrzusze, martwica watroby bez formowania

zylnego krazenia obocznego

Podostry Podstepny poczatek (1-6 miesigcy), wodobrzusze, minimalna martwica watroby z
wystgpowaniem krazenia obocznego

Przewlekty (> 6 miesigcy), poza objawami z rodzaju podostrego, dodatkowo marsko$é watroby

Objawy i diagnostyka

Rozpoznanie BCS stawia si¢ na podstawie catoksztattu obrazu klinicznego i badan dodatkowych. Obraz kliniczny waha
si¢ od catkowitego braku objawow do piorunujacej niewydolnos$ci watroby, poprzez ostry lub przewlekly rozwoj
objawow w ciggu tygodni do miesi¢cy przed postawieniem diagnozy [6].

BCS nalezy podejrzewac u pacjentéw z: (1) naglym poczatkiem wodobrzusza i bolesnym powickszeniem watroby; (2)
masywnym wodobrzuszem ze wzglednie zachowanymi funkcjami watroby; (3) poszerzeniem sinusoidalnym w biopsji
watroby bez wspotistniejacej choroby serca; (4) piorunujacg niewydolnoscia watroby zwigzang z hepatomegalig i
wodobrzuszem; (5) niewyjasniong przewlekta choroba watroby; (6) choroba watroby z zaburzeniem prozakrzepowym

13].

Klasyczne objawy BCS obejmujg goraczke, bol brzucha, wodobrzusze i obrzek konczyn dolnych. Rzadziej wystepuje
zo6ttaczka, krwawienia z przewodu pokarmowego i encefalopatia watrobowa [6].

Poziomy aminotransferaz w surowicy moga przekracza¢ ponad pigciokrotnie goérng granicg¢ normy, zwlaszcza w
piorunujacej i ostrej postaci BCS. Zwigksza si¢ rowniez poziom fosfatazy zasadowe;j i bilirubiny w surowicy. Stezenie
albuminy w surowicy zmniejsza si¢ umiarkowanie [3]. Pierwotny BCS wymaga badania laboratoryjnego w kierunku
mutacji czynnika V Leidena i czynnika II (protrombiny), na obecnos$¢ przeciwcial antyfosfolipidowych oraz poziomy
homocysteiny, biatka C, biatka S i antytrombiny III w osoczu. Poza tym do postawienia diagnozy wymagane sg
standardowe parametry laboratoryjne takie jak elektrolity, biatko (w tym elektroforeza surowicy), testy czynnos§ciowe
watroby i nerek, pelna morfologia krwi i parametry krzepnigcia [4].

Chociaz biopsja watroby moze pomoc w rozpoznaniu zespotu Budd-Chiari, wykazano, ze jej warto§¢ w ocenie
cigzkosci choroby i rokowania jest ograniczona oraz czesto zaawansowane zaburzenia krzepnigcia czy obecnosé
wodobrzusza, uniemozliwiaja jej wykonanie [9,15]. Wskazane, natomiast jest jej wykonanie u chorych z podejrzeniem
zylnookluzyjnego typu (III) BCS o nieznanej etiologii, gdy w badaniach obrazowych wykluczono makroskopowa
niedroznos¢ odptywu zylnego [4]. U pacjentdow z BCS biopsja moze wykazac¢: martwicg komodrek watrobowych w
okolicy $rodkowo-zrazikowej, sinusoidalne rozszerzenie spowodowane zastojem przeptywu krwi, czasami mozna
zaobserwowaé rowniez makroguzki [13].

Badanie ptynu puchlinowego dostarcza wskazowek dotyczacych rozpoznania i postaci choroby. Podwyzszone stg¢zenie
biatka >2 g/d oraz liczba biatych krwinek (WBC) < 500/ul wystepuja najczesciej u pacjentdw z postacig przewlekta.
Gradient st¢zen albuminy w osoczu i ptynie puchlinowym wynosi zwykle <I,1 g/dl w postaci przewleklej w
poréwnaniu z pacjentami z ostra postacig zespotu [14].

Obrazowanie

Metody obrazowania mogg ujawni¢ bezposrednie lub posrednie objawy BCS. Bezposrednimi objawami s3:
wizualizacja niedroznosci lub zewnetrznego ucisku zyt nadwatrobowych lub zyty gtéwnej dolnej, zast6j lub odwrocony
przeptyw zylny oraz obecnos¢ zylnego krazenia obocznego. Posrednimi objawami sg: przerost niezajetych segmentow
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watroby (najczgéciej plata ogoniastego) oraz zanik zajetych segmentéw, co prowadzi do powstania guzkow
regeneracyjnych i nadci$nienia wrotnego [8].

Ultrasonografia w potaczeniu z obrazowaniem dopplerowskim ma czuto$¢ diagnostyczna przekraczajaca 85% i
powinna by¢ badaniem pierwszego rzutu [4]. Zyly watrobowe pozbawione sygnalu przeptywu, oboczne watrobowe
krazenie zylne, wyglad pajeczyny zwykle zlokalizowany w poblizu ujscia zyly watrobowej oraz zastdj, odwrocony lub
turbulentny przeplyw moga wskazywa¢ na BCS. Brak wizualizacji lub krgtosé zyl watrobowych w ultrasonografii w
czasie rzeczywistym to powszechne, ale niespecyficzne dla BCS objawy, poniewaz takie cechy mozna zaobserwowac
rowniez w zaawansowanej marsko$ci watroby. Charakterystyczng jednak cechg BCS jest obecnosé
wewnatrzwatrobowych lub podtorebkowych zyt obocznych watroby [15]. Ograniczenia ultrasonografii dopplerowskiej
obejmujg zaleznos¢ od operatora, trudno$ci techniczne zwigzane z otyloscia i gazami jelitowymi oraz niemoznos¢
zapewnienia powtarzalnego schematu réznych interwencji wewnatrznaczyniowych i chirurgicznych. Pozostaje ona
badaniem obrazowym z wyboru w obserwacji pacjentéw z BCS [10].

Gdy technicznie trudno jest uzyska¢ odpowiednig ocene¢ ultrasonograficzng lub gdy nie mozna wykazaé cech
diagnostycznych, tomografia komputerowa lub najlepiej rezonans magnetyczny powinny by¢ wykonane jako badania
drugiego rzutu. Dzigki polaczeniu procedur obrazowania diagnoza pozostaje niepewna tylko w niewielkim odsetku
przypadkoéw. Niejednoznaczno$§¢ wynikdw moze wystapi¢ glownie u pacjentdbw z marskosciag watroby [4,15].
Tomografia komputerowa okresla nieprawidlowosci naczyniowe, ocenia zmiany morfologiczne w watrobie, a takze
umozliwia mapowanie anatomii naczyn przed interwencjami wewnatrznaczyniowymi lub zabiegami chirurgicznymi,
miedzy innymi do zabiegu wykonania przezszyjnej wewnatrzwatrobowej przetoki wrotno-systemowej (ang. TIPS
transjugular intrahepatic portosystemic shunt). Podczas gdy tomografia komputerowa jest dokladna w obrazowaniu
posrednich objawéw BCS, nieprawidtowosci zylne (objawy bezposrednie) moga nie by¢ konsekwentnie i doktadnie
przedstawione [3,10]. W wykonanym badaniu tomografii komputerowej w BCS mozemy zaobserwowaé: wczesne
wzmocnienie ptata ogoniastego i centralnej czesSci watroby wokot IVC, opdznione wzmocnienie obwodowej czgsci
watroby z towarzyszaca niska gestoscia centralng (wyglad flip-flop), niejednorodng cetkowang watrobe (obraz watroby
gatki muszkatotowej), strefy obwodowe watroby moga wydawac si¢ niedotlenione z powodu odwrdconego przeptywu
krwi w zyle wrotnej, niemoznos$¢ identyfikacji zyt watrobowych, w fazie przewlekltej BCS powickszenie ptata
ogoniastego i zanik obwodowej czesci watroby w zajetych obszarach [1]. MRI jest doskonala metoda obrazowania
wszystkich aspektéw BCS, w tym zmian naczyniowych, zmian morfologicznych, mapowania wewnatrzwatrobowych i
pozawatrobowych naczyn krazenia obocznego, a takze charakterystyki guzkéow watroby. Jest takze przydatny do
obserwacji pacjentow po zabiegach wewnatrznaczyniowych lub chirurgicznych [10].

Rycina 2 1 3. Pacjentka lat 40. Tomografia komputerowa. Przypadek zespotu Budd-Chiari z p6zna prezentacja z
powodu kilkumiesigcznych objawdw, skutkujgcych niedroznoscig stosunkowo matego kalibru zyt watrobowych i
wewnatrzwatrobowego odcinka zyly glownej dolnej. Watroba gatki muszkatotowej z wezesnymi zmianami marskos$ci.
Duze wodobrzusze [16].

Trzecia linia badan to flebografia. Jest ona przydatna w ocenie stopnia niedroznosci odpltywu, a takze pozwala na
pomiar ci$nienia. Moze by¢ wykonywana jednoczes$nie z interwencjami wewnatrznaczyniowymi. Jest jednak inwazyjna,
czasochtonna i wymaga specjalistycznej wiedzy. Zwykle nie jest stosowana wylacznie do diagnozy. Wada flebografii
jest tez to, ze czgsto niemozliwe jest kaniulowanie zyt watrobowych, a procedura ta wymaga zwykle uzycia znacznych
ilosci $rodka kontrastowego zawierajacego jod [10].
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Leczenie

Bedac stanem zagrazajacym zyciu, BCS wymaga podej$cia wielodyscyplinarnego, stopniowego opanowania objawow
klinicznych 1 zakrzepicy zylnej oraz przywrocenia drenazu zylnego watroby. Leczenie waha si¢ od podejscia
zachowawczego do interwencji chirurgiczne;.

W przypadku braku przeciwwskazan wszyscy chorzy powinni otrzymac leczenie przeciwzakrzepowe nawet po
interwencjach radiologicznych lub chirurgicznych. Chociaz nie ma prospektywnych randomizowanych badan nad
terapiag przeciwzakrzepowa w BCS, konsensus opinii ekspertoéw zaleca leczenie przeciwzakrzepowe u wszystkich
pacjentéw z BCS [15]. Poczatkowo preferowana jest heparyna drobnoczgsteczkowa, a nastgpnie antagoni§ci witaminy
K. Leczenie przeciwzakrzepowe uwaza si¢ za wystarczajagce do opanowania tagodnego BCS [5,11]. Ryzyko
krwawienia u pacjentow z BCS jest poréwnywalne z pacjentami leczonymi przeciwzakrzepowo z innych wskazan [6].
U chorych z pierwotnym BCS zaleca si¢ przedtuzone, by¢ moze nawet dozywotnie leczenie przeciwzakrzepowe [4]. U
pacjentow objawowych leczenie przeciwzakrzepowe nalezy taczy¢ z lekami moczopednymi lub paracentezg w
przypadku wodobrzusza oraz z terapig farmakologiczng lub endoskopowa w przypadku krwawienia w przebiegu
nadci$nienia wrotnego [15].

U o0s6b, u ktorych pomimo farmakoterapii nie dochodzi do poprawy lub dochodzi do powaznych lub nawracajacych
powiktan, nalezy rozwazy¢ stentowanie, przeprowadzenie TIPS lub chirurgicznego zespolenia wrotno-systemowego.
Przeszczep watroby nalezy rozwazy¢ w przypadku progresji dysfunkcji watroby [15].

Celem leczenia wewnatrznaczyniowego jest ztagodzenie przekrwienia watroby, co skutkuje przywrdceniem perfuzji
hepatocytoéw i ztagodzeniem nadci$nienia wrotnego i jego objawdw, a tym samym zatrzymaniem dalszego pogarszania
si¢ funkcji watroby. Jesli to mozliwe, wczesna rekanalizacja zablokowanego odptywu zylnego watroby powinna by¢
pierwszg linig leczenia zabiegowego w BCS, poniewaz ci pacjenci z zyta watrobowa/zyta gtdéwna dolng nadajacg si¢ do
rekanalizacji majg na ogét tagodne zwidknienie z dobrym wynikiem po interwencji [11]. Przezskorna angioplastyka ze
stentowaniem lub bez jest realng opcja leczenia pacjentdow objawowych ze zwezeniem lub niedroznoscia zyt
watrobowych lub IVC [5].

Jesli leczenie przeciwkrzepliwe nie przynosi rezultatow, nie jest mozliwe wykonanie zabiegu angioplastyki, a pacjent
wcigz ma objawy kliniczne, nalezy rozwazy¢ wykonanie przezszyjnej wewnatrzwatrobowej przetoki wrotno-
systemowej (TIPS). TIPS to interwencja polegajaca na wykonaniu, przez dostgp przezszyjny, przetoki miedzy zyla
watrobowa a odgaltezieniem zyly wrotnej. Poczatkowo zabieg ten stosowano w celu zlagodzenia cigzkich nastepstw
nadcis$nienia wrotnego w marskosci watroby. W BCS, ze wzgledu na szerzenie si¢ zakrzepicy, TIPS wykonuje si¢
zwykle przez kikut zyly glownej. Ma potencjal terapeutyczny, poniewaz, szczegélnie we wezesnych stadiach, moze
cofngé przekrwienie watroby, czyli przyczyne postepu choroby w BCS. Jednak nadal istniejg pewne obawy dotyczace
TIPS w BCS. Zabieg ten moze wywola¢ dalsze pogorszenie si¢ niewydolnoséci watroby, gtownie w pdznym stadium
BCS. Co wigcej, krwawienie zwigzane z zabiegiem stanowi powazne ryzyko, przez juz wystgpujace przekrwienie
watroby, jak i leczenie przeciwzakrzepowe. Jednak w wybranych przypadkach zalety TIPS przewyzszaja potencjalne
ryzyko [17]. TIPS daje dobre rezultaty, szczegdlnie przy zastosowaniu nowoczesnych, pokrytych
politetrafluoroetylenem (ePTFE) stentow. Poprawia to dtugoterminowe wskazniki droznosci i zdecydowanie rzadziej
dochodzi do powiktan zakrzepowych, w poréwnaniu ze stentami stosowanymi wczesniej [4].

Portal Ve ==-—--—sesmmeaaaes
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Rycina 4. Schematyczny rysunek przedstawiajacy potozeniu stentu w TIPS
(migdzy zyta watrobowa a odgal¢zieniem zyty wrotnej) [18].

Tradycyjna chirurgia, cho¢ ogdlnie nie jest uwzgledniona w wytycznych, czasem odgrywa rolg w leczeniu BCS.
Niektére doswiadczenia chirurgiczne wykazaly zadowalajace wyniki po operacji z uzyciem zespolenia wrotna-
systemowego bok do boku (ang. SSPCS side-to-side portocaval shunt). Jednak SSPCS nie ma zastosowania w

15



przypadku zakrzepicy IVC, w przypadku ktorej SSPCS + zespolenie systemowo-przedsionkowe (ang. CAS cavoatrial
shunt) lub zastgpienie niedroznego odcinka IVC homograftem zylty gldwnej, sa preferowanymi metodami [17].

Ortotopowy przeszczep watroby jest ostatnig szansa leczenia BCS, gdy wszystkie poprzednie kroki zawiodly, w
przypadkach piorunujacej niewydolno$ci watroby lub w raku watrobowokomorkowym [17]. Chorzy po przeszczepieniu
watroby wymagaja dozywotniej terapii immunosupresyjnej. Chociaz przeszczep watroby moze wyleczy¢ wigkszosé
dziedzicznych trombofilii, u pacjentéw z BCS moze wspdtistnie¢ wiele czynnikow etiologicznych, a takze wskazana
moze by¢ dlugotrwata lub dozywotnia terapia przeciwzakrzepowa. Pigcioletnie przezycie pacjentéow z BCS po
ortotopowym przeszczepie watroby wynosi okoto 90% [4].

Whioski

Zesp6t Budd-Chiari to rzadkie schorzenie, definiowane jako niedrozno$¢ odptywu zylnego watroby z jakiejkolwiek
przyczyny poza sercowa, niezaleznie od stopnia niedroznosci. Nieleczony ma bardzo duzg $miertelno$é. Obrazowanie
jest podstawa diagnozy BCS. Najczgstsza przyczyna wystepowania tego zespolu sg zaburzenia hematologiczne i
krzepnigcia, wystepujace u ponad 75% pacjentow z BCS. Wysoce zalecany schemat leczenia BCS obejmuje terapi¢
przeciwzakrzepowa, eliminacje czynnikéw ryzyka, diuretyki i profilaktyke powiktan przy nadci$nieniu wrotnym, a
nast¢pnie trombolizg z angioplastyka w przypadku zwezenia zylnego, jesli jest to wskazane, potem TIPS i ostatecznie
ortotopowe przeszczepienie watroby z dobrymi dlugoterminowymi wynikami. Rokowanie tej choroby ulegto znacznej
poprawie w ostatnich latach i jest najbardziej zalezne od przebiegu i leczenia choroby pierwotne;.
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