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Νεότερα δεδομένα για τη θρόμβωση  
της πυλαίας και των ηπατικών φλεβών

Η θρόμβωση της πυλαίας και των ηπατικών φλεβών αποτελούν τις ευρύτερα 

γνωστές αγγειακές παθήσεις του ήπατος. Η θρόμβωση της πυλαίας είναι η 

συχνότερη. Αποτελεί επιπλοκή τοπικών (κίρρωση, νεοπλασία, χειρουργική 

επέμβαση) ή συστηματικών προθρομβωτικών καταστάσεων, με προεξάρχοντα 

τα μυελοϋπερπλαστικά νοσήματα. Η κλινική εικόνα ποικίλλει ευρέως ανάλογα 

με τον χρόνο εγκατάστασης, την έκταση της θρόμβωσης και την ύπαρξη υπο-

κείμενης ηπατικής νόσου. Έτσι, κυμαίνεται από ασυμπτωματική έως επικίνδυνη 

για τη ζωή κατάσταση. H διάγνωση βασίζεται στις απεικονιστικές τεχνικές και 

ιδίως στο υπερηχογράφημα Doppler. Η έγκαιρη έναρξη αντιπηκτικής αγωγής 

βελτιώνει την έκβαση, επιτυγχάνοντας επανασηραγγοποίηση έως και στο 80% 

των περιπτώσεων. Η παρακώλυση της φλεβικής απορροής λόγω θρόμβωσης 

των ηπατικών φλεβών ή της άνω κοίλης φλέβας είναι γνωστή ως σύνδρομο 

Budd-Chiari. Είναι απόρροια της συνδυασμένης επίδρασης προθρομβωτικών 

παραγόντων, ιδίως μυελοϋπερπλαστικών νοσημάτων, μεταλλάξεων του 

γονιδίου του παράγοντα V Leiden και της χρήσης αντισυλληπτικών. Κατά 

κανόνα, η νόσος ακολουθεί χρόνια πορεία με εμφάνιση επιπλοκών πυλαίας 

υπέρτασης, αν και μπορεί να εκδηλωθεί σπανιότερα και ως οξεία ηπατική 

ανεπάρκεια. Και εδώ, οι απεικονιστικές μέθοδοι είναι συνήθως αρκετές για 

τη διάγνωση. Θεραπευτικά, συστήνεται η προοδευτική κλιμάκωση προς 

πιο επιθετικούς χειρισμούς, έχοντας ως αφετηρία την αντιπηκτική αγωγή, 

συχνά την τοποθέτηση διασφαγιτιδικής ενδοηπατικής πυλαιοσυστηματικής 

αναστόμωσης και ως τελική επιλογή τη μεταμόσχευση ήπατος.
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1. ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Το ήπαρ αρδεύεται με αρτηριακό αίμα μέσω της ηπατι-

κής αρτηρίας, κλάδου της κοιλιακής αορτής (συστηματική 

κυκλοφορία) και με φλεβικό αίμα μέσω της πυλαίας φλέβας 

(πυλαία κυκλοφορία).1 Η παροχέτευση του αίματος από 

το ήπαρ συντελείται μέσω των ηπατικών φλεβών που 

απολήγουν στην άνω κοίλη φλέβα και, τελικά, στον δεξιό 

κόλπο.1 Το ήπαρ διαχωρίζεται σε 8 τμήματα, καθένα από τα 

οποία έχει ανεξάρτητη των υπολοίπων αιματική παροχή και 

απορροή. Οι τμηματικοί κλάδοι της ηπατικής αρτηρίας και 

της πυλαίας φλέβας εδράζονται στο κέντρο κάθε τμήματος, 

ενώ οι ηπατικές φλέβες στην περιφέρεια αυτών.1

Παρακώλυση της αιματικής ροής μπορεί να συμβεί σε 

οποιοδήποτε σημείο της ανωτέρω οδού, οδηγώντας στην 

ανάπτυξη πληθώρας κλινικών συνδρόμων. Οι συχνότερα 

απαντώμενες κλινικές οντότητες είναι η θρόμβωση της 

πυλαίας φλέβας και των ηπατικών φλεβών (Budd-Chiari 

syndrome). Παρ’ ότι σπάνιες στον γενικό πληθυσμό, συ-

νοδεύονται από σημαντική νοσηρότητα και θνητότητα, 

καθιστώντας την έγκαιρη διάγνωση και τη στοχευμένη 

αντιμετώπισή τους καθοριστική για τη βελτίωση της επι-

βίωσης αλλά και της ποιότητας ζωής.

2. ΘΡΟΜΒΩΣΗ TΗΣ ΠΥΛΑΙΑΣ ΦΛΕΒΑΣ

Η πυλαία φλέβα σχηματίζεται από τη συμβολή της σπλη-

νικής και της άνω μεσεντερίου φλέβας όπισθεν της κεφαλής 

του παγκρέατος. Στην πύλη του ήπατος διαχωρίζεται στον 

δεξιό και στον αριστερό κλάδο για την αιμάτωση των αντί-

στοιχων ηπατικών λοβών και με περαιτέρω διακλαδώσεις 

απορρέει τελικά στα ηπατικά κολποειδή. Η πυλαία φλέβα 

παρέχει το 75% της αιματικής ροής του ήπατος και το 50% 

του οξυγονωμένου αίματος, ενώ το απομένον 25% της αι-

ματικής ροής παρέχεται από την ηπατική αρτηρία.2 Ο όρος 

θρόμβωση της πυλαίας φλέβας (portal vein thrombosis, 
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PVT) αναφέρεται στη μερική ή στην πλήρη απόφραξη 

του αυλού της πυλαίας φλέβας ή κλάδων αυτής λόγω της 

παρουσίας θρόμβου (πίν. 1).3

Η PVT αποτελεί συχνή επιπλοκή της κίρρωσης, όμως 

μπορεί να εκδηλωθεί και ως πρωτοπαθής αγγειακή νόσος, 

σε απουσία υποκείμενης ηπατοπάθειας. Η σημασία της 

νόσου έγκειται στην αυξημένη νοσηρότητα και θνητότητα 

ως αποτέλεσμα της καθυστερημένης διάγνωσης, της μη 

κατάλληλης αντιμετώπισης αλλά και της μη διεξαγωγής 

του απαραίτητου ελέγχου για την εύρεση της υποκείμενης 

αιτίας.2

2.1.  Επιδημιολογία

Η επίπτωση της PVT παρουσιάζει ευρεία διακύμανση 

στη βιβλιογραφία ανάλογα με τον υπό μελέτη πληθυσμό, 

αλλά και τα διαγνωστικά μέσα που χρησιμοποιούνται.2 

Σύμφωνα με μελέτη των Ogren et al4 σε υλικό από 23.796 

αυτοψίες, η συχνότητα της PVT εκτιμάται στο 1% στον 

γενικό πληθυσμό, με μέση ηλικία εκδήλωσης τα 68 έτη 

για τους άνδρες και τα 71 έτη για τις γυναίκες, χωρίς στα-

τιστικά σημαντική διαφορά στην επίπτωση μεταξύ των 

δύο φύλων. Στις αναπτυσσόμενες χώρες αποτελεί το αίτιο 

πυλαίας υπέρτασης στο 30% των ενηλίκων και στο 75% 

των παιδιών.5 Τα αίτιά της είναι ποικίλα και διαχωρίζονται 

αδρά σε δύο μεγάλες κατηγορίες: (α) Τα τοπικά αίτια, που 

αναγνωρίζονται στο 30% περίπου των ασθενών (πίν. 2) και 

(β) τα συστηματικά στο υπόλοιπο 70% του συνόλου.2,3 Η 

κίρρωση (28%) και η πρωτοπαθής (23%) ή η δευτεροπαθής 

(44%) ηπατική νεοπλασία αποτελούν τις συχνότερες αιτίες, 

αυξάνοντας τον σχετικό κίνδυνο κατά 8, 3,5 και 5 φορές, 

αντίστοιχα.4 Ακολουθούν οι ενδοκοιλιακές λοιμώξεις και 

οι φλεγμονές (10%), καθώς και τα μυελοϋπερπλαστικά 

νοσήματα (3%). Στο 14% των ασθενών δεν ανευρίσκεται 

υποκείμενη αιτία.4

Στην κίρρωση, η συχνότητα θρόμβωσης της πυλαίας 

υπολογίζεται στο 11–17% του συνόλου των ασθενών6,7 και 

αυξάνεται αναλογικά με τη βαρύτητα της ηπατικής νόσου.8 

Χαρακτηριστικά, PVT εκδηλώνει το 1% των ασθενών με 

αντιρροπούμενη νόσο, αλλά το ποσοστό αυξάνεται στο 

8–25% στην ομάδα των υποψηφίων για μεταμόσχευση 

ήπατος,9 στο 14–39% των υποβληθέντων σε ορθοτοπική 

μεταμόσχευση10 και στο 13–44% στους ασθενείς με ηπα-

τοκυτταρικό καρκίνωμα (ΗΚΚ).11

2.2.  Ταξινόμηση

Δεν υπάρχει καθολικό σύστημα ταξινόμησης της PVT. 

Η επιτροπή Baveno V, στις οδηγίες της για τη διάγνωση 

και την αντιμετώπιση της πυλαίας υπέρτασης, συστήνει 

ότι κατά τη διάγνωση ασθενούς με PVT οφείλουν να απο-

σαφηνίζονται τα κάτωθι: Ανατομική θέση της PVT, κλινική 

εκδήλωση, τύπος της υποκείμενης ηπατικής νόσου, βαθμός 

της απόφραξης (πλήρης ή μερική) και βαθμός συμμετοχής 

του εξω-πυλαίου φλεβικού συστήματος.12

Με βάση την ανατομική θέση, οι Ponziani et al13 κα-

τατάσσουν την PVT σε τέσσερις κατηγορίες: (α) Περιορι-

ζόμενη στην πυλαία φλέβα, στη συμβολή σπληνικής και 

άνω μεσεντερίου φλέβας, (β) επεκτεινόμενη στην άνω 

μεσεντέρια φλέβα αλλά με βατά τα λοιπά μεσεντέρια αγγεία, 

Πίνακας 1. Αγγειακές παθήσεις του ήπατος (από Deleve et al, τροπο-
ποιημένο).34

Θρόμβωση πυλαίας φλέβας

Θρόμβωση ηπατικών φλεβών

Ιδιοπαθής μη κιρρωτική πυλαία υπέρταση/οζώδης αναγεννητική 
υπερπλασία

Ισχαιμική χολαγγειοπάθεια

Σύνδρομο απόφραξης ηπατικών κολποειδών 

Ηπατική πελίωση

Κληρονομική αιμορραγική τηλαγγειεκτασία

Πίνακας 2. Τοπικά αίτια θρόμβωσης της πυλαίας φλέβας (από Deleve 
et al, τροποποιημένο).34

Τοπικοί παράγοντες κινδύνου

Κακοήθεια

Οποιαδήποτε ενδοκοιλιακή εστία

Τοπικές φλεγμονώδεις εστίες

Νεογνική ομφαλίτιδα, καθετηριασμός ομφαλικής φλέβας

Εκκολπωματίτιδα, σκωληκοειδίτιδα, χολοκυστίτιδα

Παγκρεατίτιδα

Δωδεκαδακτυλικό έλκος

Φυματιώδης λεμφαδενίτιδα

Φλεγμονώδης νόσος του εντέρου

Ηπατίτιδα από κυτταρομεγαλοϊό

Τραυματισμός της πυλαίας φλέβας

Σπληνεκτομή, γαστρεκτομή, κολεκτομή, χολοκυστεκτομή

Μεταμόσχευση ήπατος

Κοιλιακό τραύμα

Χειρουργική πυλαιοσυστηματική αναστόμωση, TIPS

Κίρρωση

Διατηρημένη ηπατική λειτουργία με ύπαρξη παράγοντα κινδύνου 
(TIPS, σπληνεκτομή, θρομβοφιλία)

Προχωρημένη ηπατική νόσος με ή χωρίς άλλον παράγοντα κινδύνου



ΘΡΟΜΒΩΣΗ ΠΥΛΑΙΑΣ ΚΑΙ ΗΠΑΤΙΚΩΝ ΦΛΕΒΩΝ 11

(γ) επεκτεινόμενη σε όλο το σπλαγχνικό φλεβικό σύστημα 

με σχηματισμό μεγάλων παράπλευρων αγγείων και (δ) 

επεκτεινόμενη σε όλο το σπλαγχνικό φλεβικό σύστημα, 

με μικρά παράπλευρα αγγεία. Η ανατομική ταξινόμηση 

συμβάλλει στην εκτίμηση της έκβασης, καθώς ασθενείς 

με θρόμβωση που εκτείνεται και στα μεσεντέρια αγγεία 

παρουσιάζουν υψηλότερο κίνδυνο μεσεντέριας ισχαιμίας 

και, τελικά, θανάτου, παρά τον μικρότερο κίνδυνο εμφά-

νισης κιρσορραγίας.8

2.3. Παθογένεια

Όπως σε όλες τις φλεβικές θρομβώσεις, η τριάδα του 

Virchow (θρομβοφιλία, μειωμένη αιματική ροή και βλάβη 

του αγγειακού τοιχώματος) αποτελεί την αιτιοπαθολογική 

βάση της PVT.9 Στο 60% των ασθενών αναγνωρίζονται 

ένας ή περισσότεροι παράγοντες σχετιζόμενοι με επαγωγή 

θρομβώσεων.14

Στα κληρονομικά αίτια θρομβοφιλίας που έχουν συ-

σχετιστεί με τη νόσο υπάγονται η μετάλλαξη G20210A, 

οι μεταλλάξεις του γονιδίου του παράγοντα V Leiden και 

αυτές του γονιδίου της μεθυλεν-τετραϋδροφυλλικής ρε-

δουκτάσης.15 Πρόσφατα, συσχετίστηκαν με αυξημένο 

κίνδυνο PVT μεταλλάξεις του γονιδίου του επαγόμενου 

από θρομβίνη αναστολέα της ινωδόλυσης και τα υψηλά 

επίπεδα του παράγοντα VIII.15,16 Τέλος, η κληρονομική 

έλλειψη αντιθρομβίνης, πρωτεΐνης C και S σε ασθενείς με 

PVT υπολογίζεται στο 3,9%, 5,6% και 2,6%, αντίστοιχα17 και 

αυξάνει τον κίνδυνο PVT κατά 9–18 φορές σε σχέση με τον 

γενικό πληθυσμό (πίν. 3).17

Από τα επίκτητα αίτια θρομβοφιλίας, συχνότερα 

είναι τα πρωτοπαθή μυελοϋπερπλαστικά νοσήματα 

(myeloproliferative disorders, MPD), δηλαδή η χρόνια 

μυελογενής λευχαιμία, η πρωτοπαθής θρομβοκυττάρω-

ση, η πρωτοπαθής πολυκυτταραιμία και η μυελοΐνωση).9 

Η PVT είναι πιθανόν να προηγείται της διάγνωσης του 

βασικού νοσήματος. Ενδεικτικά, σε μελέτη, το 58% των 

ασθενών με ιδιοπαθή PVT διαγνώστηκε αργότερα με MPD.18 

Στα επίκτητα αίτια θρομβοφιλίας υπάγονται επί πλέον 

αιματολογικές παθήσεις, όπως η παροξυσμική νυκτερι-

νή αιμοσφαιρινουρία, τα αυτοάνοσα νοσήματα όπως το 

αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο, οι χρόνιες φλεγμονώδεις 

παθήσεις, τα νεοπλάσματα και οι ορμονικές μεταβολές 

στο πλαίσιο χρήσης από του στόματος αντισυλληπτικών 

ή κύησης.9 Επίσης, οι λοιμώξεις αποτελούν εκλυτική αιτία. 

Χαρακτηριστικά, υπάρχουν αναφορές για αύξηση του 

κινδύνου PVT σε έδαφος λοίμωξης από Bacteroides fragilis, 

ενδεχομένως λόγω της παροδικής εμφάνισης αντικαρδιο-

λιπινικών αντισωμάτων στον ορό.19

Στην PVT σε έδαφος κίρρωσης ήπατος, η βασική νόσος 

αποτελεί ανεξάρτητο παράγοντα κινδύνου θρόμβωσης 

καθώς η ηπατική ανεπάρκεια οδηγεί σε μειωμένη σύνθεση 

των ανασταλτών της πήξης αντιθρομβίνης, της πρωτεΐνης 

C και της S.20 Και στην εν λόγω ομάδα ασθενών σημαντική 

είναι η επίδραση και του γενετικού υπόβαθρου. Συγκεκρι-

μένα, κληρονομική αιτία θρομβοφιλίας αναγνωρίζεται στο 

70% των κιρρωτικών με PVT και μόλις στο 8% των ασθε-

νών χωρίς τη συγκεκριμένη επιπλοκή,21 με τις συχνότερα 

αναγνωριζόμενες μεταλλάξεις να είναι η G20210A και οι 

μεταλλάξεις του V Leiden.22,23 

Άλλη βασική αιτία θρόμβωσης είναι η μειωμένη ταχύτη-

τα ροής στην πυλαία.9 Η ταχύτητα ροής είναι αντιστρόφως 

ανάλογη του σταδίου της κίρρωσης, όντας χαμηλότερη σε 

ασθενείς με Child Pugh score C σε σύγκριση με τα στάδια 

Α και Β.24 Άλλα αίτια μείωσης της ροής στην πυλαία είναι τα 

νεοπλάσματα, με συχνότερο το ηπατοκυτταρικό καρκίνωμα 

(ΗΚΚ),9 και το σύνδρομο Budd-Chiari.25 Σύμφωνα με τους 

Zocco et al,26 η μειωμένη ροή στην πυλαία, ιδιαίτερα όταν 

είναι <15 cm/s, αποτελεί τον σημαντικότερο παράγοντα 

κινδύνου εμφάνισης PVT στους κιρρωτικούς ασθενείς. 

Επιπρόσθετα, περαιτέρω μείωση σε επίπεδα <10 cm/s αλλά 

και ανάστροφη αιματική ροή στην πυλαία σχετίζονται με 

δυσμενέστερη έκβαση.27,28 

Η φλεγμονή και η λοίμωξη επάγουν ποικίλης βαρύτητας 

διαταραχή της λειτουργίας του αγγειακού ενδοθηλίου, 

μέσω της δράσης των μικροβιακών ενδοτοξινών και των 

Πίνακας 3. Επιπολασμός παραγόντων κινδύνου θρόμβωσης σε μη κιρρω-
τικούς ασθενείς, ελεύθερους κακοήθους νόσου, στη θρόμβωση πυλαίας 
φλέβας και το σύνδρομο Budd-Chiari (από Deleve et al, τροποποιημένο).34

Παράγοντες κινδύνου Θρόμβωση 

πυλαίας 

(%)

Σύνδρομο 

Budd-Chiari 

(%)

Μυελοϋπερπλαστικά νοσήματα 30–40 40–50

Αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 6–19 4–25

Παροξυσμική νυκτερινή αιμοσφαιρινουρία 0–2 0–4

Νόσος Behçet 0–31 0–33

Μεταλλάξεις V Leiden 6–32 6–32

Μεταλλάξεις προθρομβίνης 14–40 5–7

Ανεπάρκεια πρωτεΐνης C 0–26 10–30

Ανεπάρκεια πρωτεΐνης S 2–30 7–20

Aνεπάρκεια αντιθρομβίνης 0–26 0–23

Ανεπάρκεια πλασμινογόνου 0–6 0–4

Πρόσφατη κύηση 6–40 6–12

Χρήση από του στόματος αντισυλληπτικών 12 6–60

Υπερομοκυστεϊναιμία 12–22 37
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προφλεγμονωδών κυτταροκινών. Η ενδοθηλιακή δυσλει-

τουργία αποτελεί κομβικό σημείο και στα τρία βασικά 

παθογενετικά μονοπάτια της θρόμβωσης στο πλαίσιο 

συστηματικής φλεγμονής, δηλαδή στην ενεργοποίηση της 

θρομβίνης από τον ιστικό παράγοντα, στην ανεπάρκεια των 

ενδογενών ανασταλτών της πήξης και στη μη αποδοτική 

ινωδόλυση.29,30 Με αυτόν τον μηχανισμό, οποιαδήποτε 

ενδοκοιλιακή φλεγμονή, λοίμωξη ή τραύμα μπορεί να 

οδηγήσει σε αντιδραστικό σχηματισμό θρόμβου εντός 

της πυλαίας.9 Χαρακτηριστικά παραδείγματα αποτελούν η 

οξεία σκωληκοειδίτιδα, η οξεία χολοκυστίτιδα, η οξεία και 

η χρόνια παγκρεατίτιδα, η εκκολπωματίτιδα, η ομφαλίτιδα, 

τα ηπατικά αποστήματα, τα διατιτραίνοντα πεπτικά έλκη 

και τα τυφλά κοιλιακά τραύματα.9 Η PVT περιγράφεται 

επίσης ως επιπλοκή μείζονων χειρουργικών επεμβάσεων, 

όπως η μεταμόσχευση ήπατος31 (στο σημείο αναστόμωσης 

της πυλαίας δότη και λήπτη στο 1,16–2,7%) και ελάχιστα 

επεμβατικών μεθόδων όπως η χολοκυστεκτομή, ο εμβολι-

σμός ΗΚΚ32 ή η ενδοσκοπική βιοψία παγκρεατικής μάζας.33

2.4.  Κλινική εικόνα

Η PVT διακρίνεται σε δύο κλινικές οντότητες, την οξεία 

και τη χρόνια.34 Πρόκειται για διαφορετικά στάδια της 

ίδιας νόσου, με κοινή αιτιολογία αλλά με διαφορετική 

αντιμετώπιση. Συχνά, η διάκρισή τους είναι δύσκολη στην 

κλινική πράξη.9

Η οξεία και η χρόνια PVT κυμαίνονται κλινικά από 

ασυμπτωματικές τη στιγμή της διάγνωσης έως απειλη-

τικές για τη ζωή. Καθοριστικής σημασίας για το είδος και 

την ένταση των σημείων και των συμπτωμάτων είναι η 

θέση και η έκταση της απόφραξης, καθώς και η ταχύτητα 

εγκατάστασής της.9

Στην οξεία PVT προεξάρχουν ο πυρετός και το κοιλιακό 

άλγος με αιφνίδια έναρξη ή διάρκεια ολίγων ημερών.9,35 

΄Εως και στο 80% των περιπτώσεων το κοιλιακό άλγος 

συνοδεύεται από δυσπεπτικά ενοχλήματα (ναυτία, αίσθη-

μα πρόωρης πλήρωσης, ανορεξία) και γενική κακουχία.36 

Σε μικρής έκτασης θρομβώσεις τα συμπτώματα μπορεί 

να είναι αμβληχρά ή και απόντα. Στη φυσική εξέταση η 

κοιλία είναι συχνά μετεωρισμένη, όμως μυϊκή σύσπαση 

παρατηρείται σπάνια, στην περίπτωση που το υποκείμενο 

αίτιο θρόμβωσης είναι ενδοκοιλιακή φλεγμονή ή λοίμωξη 

ή όταν η PVT επιπλέκεται με εντερική ισχαιμία.34 Ενδείξεις 

ισχαιμίας αποτελούν η επιμονή σοβαρού κοιλιακού άλγους 

για 5–7 ημέρες, η αιματηρή διάρροια και ο ειλεός. Η σπλη-

νομεγαλία και ο ασκίτης είναι σπανιότερες εκδηλώσεις. 

Ενδεικτικά, σε 105 ασθενείς με οξεία PVT,34 στο 1/3 από 

αυτούς ανευρέθηκε σπληνομεγαλία και μικρή ασκιτική 

συλλογή.9 Οι εκδηλώσεις της οξείας PVT είναι συνήθως 

παροδικές, καθώς η πίεση στο πυλαίο σύστημα μειώνεται 

είτε μέσω επανασηραγγοποίησης της πυλαίας είτε με τον 

σχηματισμό παράπλευρου δικτύου με τη μορφή σηραγ-

γώδους μετατροπής.34

Στους ασθενείς με κίρρωση ήπατος, η PVT, προκαλώντας 

οξεία αύξηση της πίεσης στο πυλαίο σύστημα, μπορεί να 

προκαλέσει οξεία ρήξη της αντιρρόπησης που εκδηλώ-

νεται ως κιρσορραγία (39%), επίταση γνωστής ασκιτικής 

συλλογής ή εμφάνισης νέας και επιβάρυνση της ηπατικής 

λειτουργίας.34 Άλλοτε, μπορεί να προεξάρχει το οξύ κοιλιακό 

άλγος, συχνά στο πλαίσιο εντερικής ισχαιμίας. Σε λιγότε-

ρους από τους μισούς ασθενείς (43%) η νόσος διατρέχει 

ασυμπτωματικά και αναδεικνύεται ως τυχαίο εύρημα στον 

τακτικό απεικονιστικό έλεγχο.6 Σε κιρρωτικούς ασθενείς με 

οξεία ρήξη της αντιρρόπησης ή μη αναμενόμενη επιβάρυν-

ση της κλινικής πορείας πρέπει πάντα να αποκλείεται η PVT.

Η λοιμώδης πυλαιοφλεβίτιδα σε έδαφος ενδοκοιλιακής 

λοίμωξης χαρακτηρίζεται από υψηλό πυρετό με ρίγος, 

επώδυνο ήπαρ και συχνά σηπτική καταπληξία.34

Η χρόνια PVT αποτελεί ουσιαστικά την εξέλιξη της ασυ-

μπτωματικής οξείας PVT. Παθοφυσιολογικά, σύντομα μετά 

την οξεία θρόμβωση αναπτύσσονται νεοαγγεία που αναστο-

μώνουν τα τμήματα της πυλαίας εγγύς και περιφερικά του 

θρόμβου.37 Τα νεοαγγεία, οφιοειδούς μορφολογίας, λαμβά-

νουν την τελική μορφή τους 3–5 εβδομάδες μετά την οξεία 

απόφραξη (σηραγγώδης μετατροπή [portal cavernoma]).13 

Οι συγκεκριμένες πυλαιοπυλαίες αναστομώσεις συνήθως 

δεν επαρκούν για την ομαλοποίηση της πυλαίας αιματικής 

ροής προς το ήπαρ, με αποτέλεσμα την εμφάνιση πυλαίας 

υπέρτασης.9 Η κιρσορραγία είναι η συχνότερη εκδήλωση 

της χρόνιας PVT στους ενήλικες. Στα παιδιά, η επίπτωσή 

της είναι ακόμη μεγαλύτερη.38 Η αιμορραγία είναι συνήθως 

καλά ανεκτή, με σημαντικά χαμηλότερη θνητότητα στον 

συγκεκριμένο πληθυσμό σε σύγκριση με τους κιρρωτικούς 

ασθενείς, λόγω της διατηρημένης ηπατικής λειτουργίας.38 

Γαστροοισοφαγικοί κιρσοί, συνήθως μεγάλου μεγέθους, 

αναπτύσσονται τάχιστα, εντός μηνός, από τη θρόμβωση 

και ανευρίσκονται στο 20–55% των ασθενών.38 Έκτοποι 

κιρσοί αναγνωρίζονται συχνότερα στην PVT σε σχέση με 

την κίρρωση και εντοπίζονται στο δωδεκαδάκτυλο, στην 

ορθοπρωκτική περιοχή και στην κοίτη της χοληδόχου κύ-

στης. Αντίθετα, η πυλαία γαστροπάθεια αποτελεί σπάνιο 

εύρημα.9

H ασκιτική συλλογή με χαρακτηριστικά υγρού πυλαίας 

υπέρτασης είναι συνήθως διαλείπουσα και συνοδεύει λοιμώ-

ξεις ή κιρσορραγία. Εμφανίζεται παρά την επαρκή ηπατική 

λειτουργία και συνήθως ελέγχεται εύκολα με φαρμακευτική 

αγωγή. Η μακρά παραμονή πυλαίας υπέρτασης μπορεί να 

συνοδεύεται από επιδείνωση της ηπατικής λειτουργίας.39 
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Συμπτώματα όπως αίσθημα πρόωρης πλήρωσης και μετε-

ωρισμού είναι συχνά και αποδίδονται στη συνυπάρχουσα 

σπληνομεγαλία.9 Υπερσπληνισμός παρατηρείται σχεδόν 

σε όλες τις περιπτώσεις.9 Αξίζει να σημειωθεί ότι μπορεί 

να παρουσιαστούν νευρολογικές εκδηλώσεις συμβατές με 

ηπατική εγκεφαλοπάθεια που αποδίδονται στην ύπαρξη 

ευμεγέθων πυλαιοσυστηματικών αναστομώσεων.40

Τέλος, ιδιαίτερο χαρακτηριστικό της χρόνιας PVT απο-

τελεί η πυλαία χολαγγειοπάθεια. Ο όρος αναφέρεται σε 

μορφολογικές διαταραχές των εξωηπατικών και των εν-

δοηπατικών χοληφόρων, ιδίως του αριστερού λοβού αλλά 

και του τοιχώματος της χοληδόχου κύστης, σε ασθενείς 

με cavernoma.9 Η κλινική οντότητα αναγνωρίζεται με 

απεικονιστικές τεχνικές έως και στο 80% των ασθενών 

με μακράς διάρκειας πυλαία υπέρταση.41 Οι αλλοιώσεις 

περιλαμβάνουν τοπικές στενώσεις, γωνιώσεις και εξάλειψη 

των χοληφόρων, λιθίαση στον κοινό χοληδόχο πόρο και 

ανώμαλη διαμόρφωση του τοιχώματος της χοληδόχου 

κύστης.9 Πιθανοί παθογενετικοί μηχανισμοί είναι η ισχαιμία 

των χοληφόρων δευτεροπαθώς της θρόμβωσης, αλλά και η 

πίεση που ασκεί στον κοινό χοληδόχο πόρο το cavernoma.38 

Σοβαρές επιπλοκές (χολοκυστίτιδα, χολαγγειίτιδα, αποφρα-

κτικός ίκτερος) εμφανίζονται στο 5–35% των ασθενών.42,43

2.5. Διάγνωση

Η διάγνωση της οξείας PVT γίνεται συνήθως σε τμήματα 

επειγόντων. Η διάγνωση της χρόνιας PVT τίθεται στο πλαί-

σιο τυχαίου απεικονιστικού ελέγχου ή κατά τη διερεύνηση 

επιπλοκών πυλαίας υπέρτασης.9,38

Εργαστηριακά, η ηπατική λειτουργία στην PVT παραμέ-

νει φυσιολογική, με εξαίρεση τους ασθενείς με υποκείμενη 

κίρρωση.9 Οι ασθενείς με πυλαία χολαγγειοπάθεια μπορεί 

να παρουσιάζουν αύξηση των τιμών της αλκαλικής φω-

σφατάσης και της γ-γλουταμυλ-τρανσπεπτιδάσης.9,38 Οι 

περισσότεροι εμφανίζουν ήπια παράταση του διεθνούς 

ομαλοποιημένου λόγου (international normalized ratio, 

INR) καθώς και του χρόνου μερικής θρομβοπλαστίνης.44 

Στους ασθενείς με ασκίτη, μπορεί να παρατηρηθεί αύξηση 

των τρανσαμινασών, ιδίως της πυροσταφυλικής τρανσα-

μινάσης (serum glutamate-pyruvate transaminase, SGPT) 

και μειωμένα επίπεδα λευκωματίνης.39

Το υπερηχογράφημα αποτελεί την εξέταση εκλογής για 

τη διάγνωση της PVT. Καθώς οι πρόσφατα σχηματισμένοι 

θρόμβοι είναι συχνά ανηχογενείς, στην οξεία PVT η ανάδειξη 

του θρόμβου απαιτεί τη χρήση Doppler.9 Η μέθοδος τoυ έγ-

χρωμου Doppler παρουσιάζει ευαισθησία και ειδικότητα της 

τάξης του 89% και 92%, αντίστοιχα, αρνητική προγνωστική 

αξία 0,98 και θετική προγνωστική αξία 0,62.45 Το συχνότερο 

εύρημα είναι η παρουσία ηχογενούς θρόμβου στον αυλό 

της πυλαίας στο 67% των περιπτώσεων, και ακολουθούν 

το παράπλευρο δίκτυο στην πυλαία στο 48%, διάταση του 

θρομβωμένου τμήματος της πυλαίας στο 38% και το πυλαίο 

cavernoma στο 19%.45 Η ύπαρξη cavernoma είναι ενδει-

κτική χρόνιας PVT και συνοδεύεται από σπληνομεγαλία, 

πυλαιοσυστηματικές και σπληνοπυλαίες αναστομώσεις. 

Το ίδιο το cavernoma έχει χαρακτηριστική μορφολογία, με 

οφιοειδή διαμόρφωση των αγγείων στην πύλη του ήπατος.9 

Το ενδοσκοπικό υπερηχογράφημα έχει ανάλογη αξιοπιστία 

με την τεχνική Doppler. Όμως, υπερτερεί ακόμη και της 

αξονικής στην ανάδειξη της νεοπλασματικής διήθησης 

της πυλαίας, αποτελώντας την εξέταση εκλογής.46 Για την 

εκτίμηση της επέκτασης της θρόμβωσης εκτός της πυλαίας 

συστήνεται η χρήση αξονικής ή μαγνητικής αγγειογραφίας, 

καθώς τα μεσεντέρια αγγεία δεν απεικονίζονται ευκρινώς 

υπερηχογραφικά.9

H αξονική τομογραφία προσφέρει πρόσθετες πληροφο-

ρίες, όπως η έκταση του θρόμβου και η παρουσία εντερικής 

ισχαιμίας. Επί μη χρήσης σκιαγραφικού, ο θρόμβος είναι 

ίσης πυκνότητας με τον παρακείμενο μαλακό ιστό ή και 

υπόπυκνος (στην οξεία PVT).9 Με τη χρήση σκιαγραφικού 

αναδεικνύεται έλλειψη ενδοαγγειακής πρόσληψης του σκι-

αγραφικού, αυξημένη ηπατική πρόσληψη στην αρτηριακή 

φάση και μειωμένη στην πυλαία.47 Επίσης, η χρήση του 

σκιαγραφικού διαχωρίζει τους νεοπλασματικούς θρόμβους, 

καθώς παρουσιάζουν σκιαγραφική ενίσχυση.9 Η εντερική 

ισχαιμία εμφανίζεται ως πάχυνση του εντερικού τοιχώματος 

ή ως έλλειψη ενίσχυσης του βλεννογόνου του παχυσμένου 

εντερικού τοιχώματος μετά τη χρήση σκιαγραφικού.48

Η μαγνητική τομογραφία (magnetic resonance imaging, 

MRI) αποτελεί εξ ίσου αξιόπιστη μέθοδο. Σε αυτή την περί-

πτωση, στην Τ1 ακολουθία ο θρόμβος παρουσιάζεται ίσης 

έντασης με τον παρακείμενο μαλακό ιστό ή και υψηλότε-

ρης, αν είναι πρόσφατος, ενώ συνήθως έχει υψηλότερο 

σήμα στις Τ2 ακολουθίες.49 Η MRI πυλαιογραφία υπερτερεί 

του Doppler υπερηχογραφήματος στην αναγνώριση της 

μερικής θρόμβωσης του κύριου κλάδου της πυλαίας, των 

θρομβώσεων των μικρότερων κλάδων της πυλαίας και των 

σπληνοπυλαίων αναστομώσεων.9

Σε ασθενείς με χρόνια PVT, η γαστροσκόπηση ανα-

δεικνύει συνήθως ευμεγέθεις οισοφαγικούς κιρσούς στο 

20–55% των ασθενών, γαστρικούς κιρσούς στο 40% και 

δωδεκαδακτυλικούς κιρσούς σε μικρό ποσοστό.38,50 Στην 

οξεία PVT, η πυλαία γαστροπάθεια αποτελεί συχνότερο 

εύρημα από τους γαστροοισοφαγικούς κιρσούς, οι οποίοι 

συνήθως σχηματίζονται έναν μήνα μετά τη θρόμβωση. 

Έτσι, έλεγχος για κιρσούς συστήνεται 2–3 μήνες μετά το οξύ 

σύμβαμα.9 Ακόμη και επί αρνητικής ενδοσκόπησης, κιρσοί 
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μπορεί να εμφανιστούν αργότερα στην πορεία της νόσου.38

Η ηπατική βιοψία στοχεύει στον αποκλεισμό υποκείμε-

νης χρόνιας ηπατικής νόσου σε ασθενείς με διαταραχή της 

ηπατικής βιοχημείας ή απεικονιστικά ευρήματα κίρρωσης. 

Τα τελευταία έτη έχει αντικατασταθεί σε σημαντικό βαθμό 

από την ελαστογραφία ήπατος, η οποία είναι μη επεμβατική 

τεχνική εκτίμησης της σκληρότητας του ηπατικού παρεγ-

χύματος. Η συχνότερα χρησιμοποιούμενη είναι η transient 

elastography που χρησιμοποιεί συνδυασμό υπερηχητικών 

και χαμηλής συχνότητας κυμάτων. Η ταχύτητα διάδοσής 

τους εντός του ήπατος παρουσιάζει συσχέτιση με τον βαθμό 

ίνωσης, με τιμές 13–17 kPa να είναι συνήθως ενδεικτικές 

κίρρωσης. Στην PVT σε μη κιρρωτικούς ασθενείς, η μέση 

τιμή σκληρότητας ήπατος εκτιμάται στα 7,8–10,2 kPa. Η 

εξέταση μπορεί σε ορισμένες περιπτώσεις να υπερεκτιμά 

την υποκείμενη ίνωση. Επίσης, οι τιμές αναφοράς για 

τη διάγνωση της κίρρωσης διαφέρουν ανάλογα με την 

υποκείμενη ηπατοπάθεια. Παρ’ όλα αυτά, η ελαστογραφία 

αποτελεί χρήσιμη μέθοδο κατά την αρχική προσέγγιση 

ασθενούς με υποψία υποκείμενης χρόνιας ηπατοπάθειας.51 

H βασισμένη στην MRI ελαστογραφία είναι ενδεχομένως 

περισσότερο αξιόπιστη, αλλά σημαντικά ακριβότερη και 

σπάνια διαθέσιμη μέθοδος.

2.6.  Θεραπευτική αντιμετώπιση

2.6.1. Οξεία θρόμβωση πυλαίας φλέβας. Σε μη κιρρωτι-

κούς ασθενείς, η έναρξη αντιπηκτικής αγωγής αποτελεί 

τη βάση της αντιμετώπισης προκειμένου να αυξηθούν οι 

πιθανότητες επανασηραγγοποίησης της πυλαίας (πίν. 4).52 

Η αποκατάσταση της αγγειακής βατότητας έχει σχετιστεί 

με μείωση των βραχυπρόθεσμων αλλά και των μακροπρό-

θεσμων επιπλοκών της θρόμβωσης, όπως ο σχηματισμός 

κιρσών οισοφάγου και τα επεισόδια κιρσορραγίας.9 Η 

αγωγή οφείλει να χορηγείται πρώιμα, ιδανικά εντός 14 

ημερών από τη διάγνωση.53 Καθυστέρηση έστω και ολί-

γων ημερών οδηγεί σε σημαντική μείωση του ποσοστού 

επανασηραγγοποίησης. Χαρακτηριστικά, τα ποσοστά 

αποκατάστασης της βατότητας με την έναρξη αντιπηκτι-

κών την πρώτη ή τη δεύτερη εβδομάδα από τη διάγνωση 

εκτιμώνται στο 69–82%52 και στο 25%, αντίστοιχα.9 H αγωγή 

αρχίζει με χαμηλού μοριακού βάρους ηπαρίνη, καθώς η 

φαρμακοκινητική της είναι πιο προβλέψιμη από αυτή των 

ανταγωνιστών της βιταμίνης Κ. Μετά από 2–3 εβδομάδες 

και όταν δεν προβλέπεται επεμβατική πράξη, η ηπαρίνη 

αντικαθίσταται από ανταγωνιστές της βιταμίνης Κ, με στόχο 

τιμές INR 2–3. Συνήθως, η αγωγή διαρκεί 6 μήνες, καθώς 

δεν υπάρχουν δεδομένα για επανασηραγγοποίηση σε συ-

Πίνακας 4. Αλγόριθμος αντιμετώπισης της θρόμβωσης της πυλαίας φλέβας (από Garcia-Pagán et al, τροποποιημένο).38
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ντομότερο χρονικό διάστημα. Μακροχρόνια αντιπηκτική 

αγωγή συστήνεται σε ασθενείς με θρομβοφιλική διαταραχή, 

με ατομικό ή οικογενειακό ιστορικό φλεβικών θρομβώσεων 

και σε όσους εκδηλώνουν εντερική ισχαιμία. 

Για τους κιρρωτικούς ασθενείς με οξεία PVT δεν υπάρ-

χουν κατευθυντήριες οδηγίες. Στις περισσότερες περιπτώ-

σεις η αντιπηκτική αγωγή αποτελεί και εδώ την πρώτη 

γραμμή θεραπείας, καθώς υπάρχουν ενδείξεις ότι αυξάνει 

την πιθανότητα επανασηραγγοποίησης και μειώνει τις 

επιπλοκές της πυλαίας υπέρτασης και την πιθανότητα 

επέκτασης της θρόμβωσης.54,55 Και στη συγκεκριμένη 

ομάδα ασθενών, η έναρξη θεραπείας εντός 14 ημερών 

από τη διάγνωση της θρόμβωσης είναι ο πλέον σημαντικός 

προγνωστικός δείκτης επανασηραγγοποίησης.56 Καλύτερα 

είναι επίσης τα αποτελέσματα σε ασθενείς με πιο ήπια 

υποκείμενη ηπατική νόσο, όπως εκφράζεται από το score 

βαρύτητας Child-Pugh.57,58

Οι παράγοντες που χρησιμοποιούνται ευρύτερα είναι η 

χαμηλού μοριακού βάρους ηπαρίνη και οι αναστολείς της 

βιταμίνης Κ (πίν. 5). Σύμφωνα με τις υπάρχουσες μελέτες, και 

οι δύο κατηγορίες είναι ασφαλείς σε ασθενείς με ηπατική 

νόσο,59–61 αν και οι τελευταίοι συσχετίστηκαν με ελαφρώς 

υψηλότερη επίπτωση αιμορραγικών επιπλοκών.56 Στις εν 

λόγω μελέτες, ο μόνος ανεξάρτητος παράγοντας κινδύνου 

αιμορραγίας είναι η τιμή των αιμοπεταλίων <50.000×109/L.56 

Μελλοντικά, θέση στη θεραπεία μπορεί να έχουν και τα νε-

ότερα από του στόματος αντιπηκτικά. Σε δύο μέχρι στιγμής 

μικρές μελέτες, η χορήγηση ριβαροξαμπάνης/απιξαμπάνης 

(rivaroxaban/apixaban) σε κιρρωτικούς ασθενείς σταδίου 

Child-Pugh A και ίσως και B, φαίνεται να είναι αποτελε-

Πίνακας 5. Αντιπηκτική αγωγή σε κιρρωτικής αιτιολογίας θρόμβωση της πυλαίας φλέβας (από Leonardi et al, τροποποιημένο).55

Συγγραφέας Φαρμακευτική  

ουσία/αριθμός  

ασθενών

Πληθυσμός 

μελέτης

Χρόνος έναρξης  

αγωγής από διάγνωση, 

αριθμός ασθενών

Ασθενείς Επιπλοκές/ 

αριθμός ασθενών

Αποτελέσματα

Chen et al59 Βαρφαρίνη PVT σε κίρρωση <1 μήνα: 13
1–3 μήνες: 12

>3 μήνες: 5

30 Αιμορραγία πεπτικού: 4, 
ουλορραγία: 3, επίσταξη: 1

Βελτίωση: 15,
αμετάβλητη: 4,
επιδείνωση: 3

Kwon et al57 Δαλτεπαρίνη: 81, 
ενοξαπαρίνη: 9,  

για 6 μήνες

PVT σε κίρρωση Έναρξη θεραπείας  
0–115 μήνες από 

διάγνωση.
Οξεία PVT: 30,

πρόσφατη εξέλιξη 
θρόμβωσης: 43,

χρόνια-σταθερή: 17

90 13 αιμορραγικές 
επιπλοκές, οι δύο 

θανατηφόρες 
(ενδοκράνια αιμορραγία, 

ρήξη κιρσών 
12δακτύλου)

Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 16,

μερική: 37

Cui58 Eνοξαπαρίνη PVT σε κίρρωση Οξεία PVT 65 Αιμορραγία στο σημείο 
έγχυσης, επίσταξη 
ή αιματουρία σε 10 

ασθενείς

Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 20,

μερική: 31,
αμετάβλητη: 14

Werner60 Βαρφαρίνη PVT εν αναμονή 
μεταμόσχευσης

Δεν αναφέρεται 28 Κολπορραγία σε μία 
ασθενή μετά από 10 

μήνες υπό βαρφαρίνη

Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 11,
μερική: 12, αμετάβλητη: 5

Senzolo54 Ναδροπαρίνη  
(95 anti-Xa IU/kg)

PVT σε κίρρωση <6 μήνες: 18
≥6 <12 μήνες: 6
≥12 μήνες: 11

33 5 επεισόδια 
κιρσορραγίας στην 

ομάδα ελέγχου και ένα 
επεισόδιο στην ομάδα 

ναδροπαρίνης

Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 12,

μερική: 9,
αμετάβλητη: 7, 
επιδείνωση: 5

Delgado56 Βαρφαρίνη: 8,  
LMWH: 47

PVT οξεία ή 
υποξεία

<7 ημέρες: 25
7–14 ημέρες: 10
>14 ημέρες: 20

55 Κιρσορραγία: 6, 
αιμορραγία πεπτικού: 

2, ουλορραγία: 1, 
κολπορραγία: 1, 
αιμορραγία από 

χειρουργικό τραύμα: 1

Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 25, 
μερική: 8, αμετάβλητη: 22

Bento61 Ενοξαπαρίνη 
και ακολούθως 

προφύλαξη με LMWH 
ή ασενοκουμαρόλη 

(INR 2–3) για 6 μήνες

Χρόνια PVT Δεν αναφέρεται 28 Καμία Πλήρης 
επανασηραγγοποίηση: 13,

μερική: 5

PVT: Portal vein thrombosis (θρόμβωση πυλαίας φλέβας), LMWH: Low molecular weight heparin (χαμηλού μοριακού βάρους ηπαρίνη), INR: International normalized 
ratio (διεθνής ομαλοποιημένος λόγος)
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σματική και το ίδιο ασφαλής με την κλασική αντιπηκτική 

αγωγή ως προς την εκδήλωση αιμορραγίας και ηπατοτο-

ξικότητας.62,63 Πρέπει να σημειωθεί ότι καμιά κατηγορία 

φαρμάκων δεν συσχετίστηκε έως τώρα με επιδείνωση της 

έκβασης σε περίπτωση κιρσορραγίας ή αύξηση της θνη-

τότητας στους 6 μήνες.55 Σε κάθε περίπτωση, επί ύπαρξης 

κιρσών με αυξημένο κίνδυνο αιμορραγίας ή επί ιστορικού 

κιρσορραγίας είναι λογικό να προηγείται περίδεση των κιρ-

σών ή φαρμακευτική πρόληψη με χρήση β-ανασταλτών.55

Σε απουσία εντερικής ισχαιμίας, ανταπόκριση στην αντι-

πηκτική αγωγή παρατηρείται σε 1–2 εβδομάδες, με μείωση 

του κοιλιακού άλγους, αλλά και των δεικτών φλεγμονής. 

Προγνωστικοί παράγοντες μη επανασηραγγοποίησης 

είναι η επέκταση του αρχικού θρόμβου εκτός της πυλαίας, 

η παρουσία ασκίτη και η ύπαρξη περισσοτέρων του ενός 

προθρομβωτικών υποκείμενων νοσημάτων. Απαιτείται 

επανέλεγχος με υπερηχογράφημα σε μεσοδιάστημα 3 και 

6 μηνών, ώστε να ελεγχθεί η πιθανότητα επανασηραγγο-

ποίησης.55

Έχει χρησιμοποιηθεί η τοπική θρομβολυτική θεραπεία 

διηπατικά ή διασφαγιτιδικά, με χρήση ανασυνδυασμένου 

ενεργοποιητή του ιστικού πλασμινογόνου, ουροκινάσης 

και στρεπτοκινάσης. Σε μελέτη σε 20 ασθενείς με οξεία ή 

υποξεία θρόμβωση της πυλαίας και σοβαρά συμπτώμα-

τα, επηρεασμένη κλινική κατάσταση ή μη ανταπόκριση 

στα αντιπηκτικά, η εφαρμογή θρομβόλυσης οδήγησε 

σε βελτίωση των συμπτωμάτων στο 85% των ασθενών 

και σε κάποιου βαθμού λύση του θρόμβου στο 75%. Εν 

τούτοις, πλήρης λύση επιτεύχθηκε μόλις στο 15%, ενώ 

σοβαρές επιπλοκές, ιδίως αιμορραγία, εμφάνισε το 60% 

των ασθενών.64 Στον αντίποδα των ανωτέρω, σε μελέτη 

σε 9 κιρρωτικούς ασθενείς, η συστηματική θρομβόλυση 

οδήγησε σε κάποιου βαθμού λύση του θρόμβου σε 8 από 

αυτούς, ενώ δεν παρατηρήθηκαν σημαντικές επιπλοκές.53 

Απαιτούνται περισσότερα δεδομένα πριν από τη σύσταση 

για ευρεία κλινική χρήση.

Για την επιλογή της κατάλληλης θεραπείας είναι απα-

ραίτητη η διάκριση μεταξύ κιρρωτικών και μη κιρρωτι-

κών ασθενών.65 Οι κιρρωτικοί ασθενείς είναι καλύτερα να 

αντιμετωπιστούν με διασφαγιτιδική προσπέλαση, που θα 

επιτρέψει την απομάκρυνση του θρόμβου αλλά και την 

ταυτόχρονη τοποθέτηση διασφαγιτιδικής ενδοηπατικής πυ-

λαιοσυστηματικής αναστόμωσης (transjugular intrahepatic 

portosystemic shunt, TIPS) επί ενδείξεών της.65 Για τους 

μη κιρρωτικούς ασθενείς οι επιλογές είναι περισσότερες. 

Η διαδερμική παρέμβαση με απομάκρυνση του θρόμβου 

με αναρρόφηση είναι τεχνική που έχει εφαρμοστεί επιτυ-

χώς.65 Η θρομβεκτομή με διαδερμικό διηπατικό καθετήρα 

προσφέρει το όφελος της άμεσης απομάκρυνσης του 

θρόμβου σε περιπτώσεις οξείας εγκατάστασης (<30 ημέρες) 

αυτού, όμως συσχετίζεται με αγγειακούς τραυματισμούς 

που προδιαθέτουν σε υποτροπή της θρόμβωσης. Τέλος, 

η χειρουργική θρομβεκτομή συσχετίζεται με υποτροπή 

της θρόμβωσης και υψηλή χειρουργική νοσηρότητα και 

θνητότητα και δεν συστήνεται.65

2.6.2. Χρόνια θρόμβωση της πυλαίας φλέβας. To ποσοστό 

χρήσης αντιπηκτικών στη χρόνια PVT/πυλαίο cavernoma 

ανέρχεται στο 30% στις περισσότερες μελέτες,53 αν και δεν 

υπάρχουν επίσημες συστάσεις για τη χρήση τους.9,53 Εξαί-

ρεση αποτελεί η αναγνώριση υποκείμενης θρομβοφιλικής 

κατάστασης, όπου τα αντιπηκτικά μειώνουν τον αριθμό 

των υποτροπιαζουσών θρομβώσεων. 

Στους κιρρωτικούς ασθενείς έχει επιχειρηθεί η χρήση 

ηπαρίνης σε προχωρημένα στάδια της νόσου με σκοπό 

την πρόληψη της PVT. Σε μελέτη των Villa et al66 σε 70 

κιρρωτικούς ασθενείς σταδίου Child-Pugh B και C, η χρή-

ση ενοξαπαρίνης ήταν αποτελεσματική στην πρόληψη 

PVT καθώς κανένας ασθενής της ομάδας θεραπείας δεν 

εμφάνισε PVT σε διάστημα παρακολούθησης 48 εβδο-

μάδων, σε αντίθεση με το 16,6% της ομάδας του placebo. 

Επίσης, ρήξη της αντιρρόπησης παρατηρήθηκε λιγότερο 

συχνά στην ομάδα ενοξαπαρίνης (11,7%) σε σχέση με την 

ομάδα placebo (59,4%), ενώ αυξήθηκε και η επιβίωση.66 

Σημαντικό είναι το γεγονός ότι δεν σημειώθηκαν αξιοση-

μείωτες ανεπιθύμητες ενέργειες ή επεισόδια αιμορραγίας.66 

Για την εξαγωγή ασφαλών συμπερασμάτων απαιτούνται 

περισσότερες μελέτες. 

Από τις επεμβατικές τεχνικές, η διενέργεια TIPS μειώνει 

την κλίση πίεσης στην πυλαία φλέβα, ενώ παράλληλα εμπο-

δίζει την επέκταση της θρόμβωσης στην άνω μεσεντέρια και 

στη σπληνική φλέβα.67 Το ποσοστό επιτυχούς τοποθέτησης 

εκτιμάται στο 75% και εξαρτάται από την εντόπιση και την 

έκταση της θρόμβωσης.67

Στη μη κιρρωτικής αιτιολογίας PVΤ, ενδείξεις τοποθέ-

τησης TIPS αποτελούν η αντιμετώπιση κιρσορραγίας στην 

οξεία φάση, η πρόληψη νέων επεισοδίων κιρσορραγίας όταν 

η ενδοσκοπική θεραπεία και η αγωγή με β-αποκλειστές δεν 

επαρκούν, καθώς και ο ανθεκτικός στη διουρητική αγωγή 

ασκίτης.9,53,67 Στην κίρρωση του ήπατος, η τοποθέτηση TIPS 

είναι ασφαλής μέθοδος αντιμετώπισης της πυλαίας υπέρ-

τασης σε έδαφος χρόνιας PVT, που οδηγεί σε μείωση των 

επεισοδίων κιρσορραγίας. Πρέπει πάντως να σημειωθεί ότι 

η μακρόχρονη επιβίωση δεν διαφέρει στατιστικώς σημα-

ντικά στις ομάδες της επιτυχούς ή μη τοποθέτησης TIPS.68

Αναφορικά με την κιρσορραγία, στους ασθενείς με 

μη κιρρωτική PVT η αντιμετώπισή της είναι ίδια με αυτή 

των κιρρωτικών ασθενών, περιλαμβάνοντας ενδοσκοπική 

θεραπεία για περίδεση ή σκληροθεραπεία των κιρσών, 
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χρήση αγγειοσυσπαστικών παραγόντων (σωματοστατίνη, 

τερλιπρεσίνη ή οκτρεοτίδιο) και αντιβιοτικά.9 

Για την πρωτογενή προφύλαξη σε ασθενείς με μεγάλους 

οισοφαγικούς κιρσούς δεν υπάρχουν σαφείς κατευθυ-

ντήριες οδηγίες, καθώς στις περισσότερες περιπτώσεις 

η ύπαρξη κιρσών αναδεικνύεται εξ αιτίας του επεισοδίου 

κιρσορραγίας. Πάντως, σε μικρή μελέτη, η χρήση προπανο-

λόλης φαίνεται ότι είναι μια αποτελεσματική προσέγγιση.69 

Για τη δευτερογενή πρόληψη, η ενδοσκοπική θεραπεία 

αποτελεί τον χρυσό κανόνα, με την περίδεση των κιρσών να 

υπερτερεί της σκληροθεραπείας. Βέβαια, σε σχετική μελέτη 

η χρήση προπανολόλης είχε εξ ίσου καλά αποτελέσματα στη 

δευτερογενή πρόληψη ενώ δεν παρατηρήθηκαν στατιστικά 

σημαντικές διαφορές στις ανεπιθύμητες ενέργειες.69 Για την 

πυλαία γαστροπάθεια, η έγχυση κόλλας φαίνεται ότι είναι 

μια ασφαλής και αποτελεσματική επιλογή.69

Σε αποτυχία των ενδοσκοπικών παρεμβάσεων έχει 

ένδειξη η διενέργεια TIPS, η οποία όμως στους ασθενείς με 

cavernoma ενέχει τεχνικές δυσκολίες. Άλλες παρεμβάσεις, 

όπως η οισοφαγική διατομή με ή χωρίς συνοδό σπληνεκτο-

μή, είναι λιγότερο αποτελεσματικές καθώς δεν εξαλείφουν 

τον κίνδυνο όψιμης επανεμφάνισης κιρσών.9

Η θεραπεία της πυλαίας χολαγγειοπάθειας εξατομικεύ-

εται. Στους ασθενείς με ήπια συμπτώματα και αυξημένα χο-

λοστατικά ένζυμα μπορεί να χορηγηθεί αρκτο-δεοξυχολικό 

οξύ.9 Για τις σοβαρές περιπτώσεις με εμφάνιση επιπλοκών 

όπως ίκτερος, χοληδοχολιθίαση και χολαγγειίτιδα, απαιτείται 

ενδοσκοπική παλίνδρομη χολαγγειο-παγκρεατογραφία 

(endoscopic retrograde cholangio-pancreatogram, ERCP) 

με διενέργεια σφιγκτηροτομής και, επί ενδείξεων, τοπο-

θέτηση ενδοπρόθεσης (stent)9 ή ακόμη και χειρουργική 

χολοπεπτική αναστόμωση ώστε να αποφευχθεί η ανάπτυξη 

δευτεροπαθούς χολικής κίρρωσης.9

2.7. Πρόγνωση

Η πρόγνωση της PVT καθορίζεται πρωτίστως από την 

ύπαρξη υποκείμενης νόσου και τη φύση αυτής. Η PVT που 

δεν επιπλέκει υποκείμενη κίρρωση ή νεοπλασία διατρέχει 

συνήθως καλοήθη πορεία, καθώς η ηπατική λειτουργία 

διατηρείται.9,70 Σε κάθε περίπτωση, το προσδόκιμο επιβί-

ωσης είναι στατιστικώς σημαντικά μικρότερο σε σχέση 

με τον υγιή πληθυσμό. Ενδεικτικά, σε δανέζικη μελέτη,71 η 

πενταετής ολική επιβίωση και η πενταετής επιβίωση χωρίς 

μεταμόσχευση ήπατος εκτιμώνται στο 78% και στο 72%, 

αντίστοιχα.71 Ωστόσο, μόνο το 13% των θανάτων προέρχο-

νται από σχετιζόμενη με την ηπατική λειτουργία αιτία. Σε 

παρόμοια αποτελέσματα καταλήγει και ισπανική μελέτη,72 

στην οποία η πενταετής επιβίωση χωρίς μεταμόσχευση 

υπολογίζεται στο 86%. Και στις δύο μελέτες, η ύπαρξη 

ασκίτη αποτελεί κακό προγνωστικό δείκτη. Ειδικά για τη 

χρόνια PVT, επί πλέον δυσμενείς προγνωστικοί δείκτες είναι 

η κιρσορραγία, η συμπτωματική πυλαία χολαγγειοπάθεια 

και οι επαναλαμβανόμενες θρομβώσεις.

Σε υποκείμενη κίρρωση του ήπατος, η πλήρης από-

φραξη της πυλαίας φλέβας φαίνεται ότι οδηγεί σε σαφή 

μείωση του προσδόκιμου επιβίωσης.9 Μάλιστα, η ανωτέρω 

επίδραση παραμένει και μετά τη μεταμόσχευση ήπατος, 

καθώς πλήρης θρόμβωση της πυλαίας κατά το χειρουργείο 

συσχετίζεται με στατιστικώς σημαντικά δυσμενέστερη 

πρόγνωση σε διάστημα παρακολούθησης 30 ημερών μετά 

την επέμβαση.9,73

Αντίθετα, για τη μερική θρόμβωση της πυλαίας υπάρ-

χουν ενδείξεις ότι δεν ασκεί επίδραση στην τελική έκβαση. 

Συγκεκριμένα, σε μελέτη 150 ασθενών με κίρρωση ιογε-

νούς αιτιολογίας,74 PVT ανέπτυξε το 28% των ασθενών σε 

διάστημα παρακολούθησης 8–10 ετών. Η φυσική πορεία 

της θρόμβωσης είναι βελτίωση στο 48% των ασθενών, 

σταθεροποίηση στο 45% και επιδείνωση στο 7%. Σημειώ-

νεται ότι η μακρόχρονη επιβίωση των ασθενών με μερική 

PVT είναι παρόμοια εκείνων χωρίς PVT. Ανάλογα είναι τα 

αποτελέσματα άλλης μελέτης σε 42 κιρρωτικούς ασθενείς 

με εξωηπατική PVT.75 Και σε αυτή την περίπτωση, βελτίωση 

της απόφραξης παρατηρήθηκε στο 45% των ασθενών. 

Όμως, η πορεία της ηπατικής νόσου δεν διαφέρει μεταξύ 

των ασθενών με βελτίωση ή επιδείνωση της απόφραξης. Ο 

μόνος ανεξάρτητος προγνωστικός παράγοντας θνητότητας 

είναι το στάδιο της κίρρωσης.

3. ΣΥΝΔΡΟΜΟ ΑΠΟΦΡΑΞΗΣ ΤΩΝ ΗΠΑΤΙΚΩΝ 

ΦΛΕΒΩΝ (BUDD-CHIARI)

Το σύνδρομο Budd-Chiari (Budd-Chiari syndrome, 

BCS) αναφέρεται στην απόφραξη της ηπατικής φλεβικής 

απορροής, ανεξάρτητα από την εντόπιση ή την αιτιολογία 

αυτής.34 Από τον ορισμό εξαιρούνται οι καρδιακές και οι 

περικαρδιακές νόσοι, όπως η δεξιά καρδιακή ανεπάρκεια 

και η συμπιεστική περικαρδίτιδα, καθώς και το σύνδρομο 

απόφραξης των ηπατικών κολποειδών. Η επίπτωση του 

συνδρόμου είναι χαμηλή σε πληθυσμούς με υψηλό βιοτικό 

επίπεδο, αυξάνεται όμως στις αναπτυσσόμενες χώρες.34 

Ενδεικτικά, από μεγάλες επιδημιολογικές μελέτες o επι-

πολασμός του συνδρόμου στην Ευρώπη υπολογίζεται στα 

1,4–4,02 περιστατικά ανά εκατομμύριο, ενώ, αντίστοιχα, 

στην Ασία στα 2,4–7,69 περιστατικά ανά εκατομμύριο, με 

την Κίνα να παρουσιάζει την υψηλότερη ετήσια επίπτωση.76

Ανάλογα με την εντόπιση της απόφραξης, διακρίνεται 

σε απόφραξη των μικρών και των μεγάλων ηπατικών 
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φλεβών, της κοίλης φλέβας ή οποιουδήποτε συνδυασμού 

των ανωτέρω. Η γεωγραφική κατανομή αλλά και η κλινική 

εικόνα των ανωτέρω παραλλαγών διαφέρουν. Κατά κανό-

να, η απόφραξη της άνω κοίλης φλέβας μεμονωμένα ή σε 

συνδυασμό με απόφραξη των ηπατικών φλεβών κυριαρχεί 

στην Ασία. Αντίθετα, στον δυτικό κόσμο επικρατεί η μεμο-

νωμένη απόφραξη των ηπατικών φλεβών.34

Το σύνδρομο κατατάσσεται περαιτέρω ως πρωτοπαθές, 

όταν η υποκείμενη αιτία είναι αμιγώς αγγειακή νόσος όπως 

θρόμβωση ή φλεβίτιδα, και δευτεροπαθές όταν η απόφραξη 

προκαλείται από εξωαυλική πίεση/διήθηση.77

Πιο αναλυτικά, δευτεροπαθές BCS μπορεί να παρατη-

ρηθεί ως επιπλοκή αγγειακής διήθησης και απόφραξης 

στο πλαίσιο ΗΚΚ, καρκινώματος των νεφρών ή των επινε-

φριδίων, πρωτοπαθούς ηπατικού αιμαγγειοσαρκώματος, 

σαρκώματος της άνω κοίλης φλέβας ή μυξώματος του 

δεξιού κόλπου.34 Άλλα αίτια αποτελούν οι παρασιτικές 

και μη παρασιτικές ηπατικές κύστεις και τα αποστήματα 

μέσω πίεσης των αγγείων και συνακόλουθης θρόμβωσης.34 

Σπανιότερα, BCS αναπτύσσεται ως αποτέλεσμα πίεσης από 

ευμεγέθεις όζους σε έδαφος εστιακής οζώδους υπερπλα-

σίας ή από κύστεις σε υποκείμενη πολυκυστική νόσο του 

ήπατος. Τέλος, μπορεί να ακολουθεί τυφλό κοιλιακό τραύμα, 

εξ αιτίας αγγειακής πίεσης από ενδοκοιλιακό αιμάτωμα, 

θρόμβωσης της άνω κοίλης ή ακόμη και στραγγαλισμού 

του ήπατος μετά από τραυματισμό του διαφράγματος.34

Αναφορικά με το πρωτοπαθές Budd-Chiari, σε αντίθεση 

με την PVT, σπάνια αναγνωρίζονται τοπικοί παράγοντες 

επαγωγής της θρόμβωσης.34 Από τα συστηματικά αίτια 

θρομβοφιλίας, το BCS, όπως και η PVT, στην πλειοψηφία 

των ασθενών συσχετίζεται με υποκείμενο MPD. Η επί-

πτωση των MPD στους ασθενείς με BDS υπολογίζεται στο 

40,9–78%, ανάλογα με τις εργαστηριακές μεθόδους που 

χρησιμοποιούνται για την τεκμηρίωση της διάγνωσης.76,78 

Από τους υποτύπους, συχνότερα διαγιγνώσκεται η αληθής 

πολυκυτταραιμία σε ποσοστό 52,9% και ακολουθούν η ιδιο-

παθής θρομβοκυττάρωση, η ιδιοπαθής μυελοΐνωση, καθώς 

και τα αταξινόμητα MPD, σε ποσοστά 24,6%, 6,7% και 17%, 

αντίστοιχα.76 Η γενική εξέταση του αίματος συχνά οδηγεί 

σε υποδιάγνωση, καθώς ο υπερσπληνισμός αλλοιώνει την 

αναμενόμενη εικόνα.78 Η ανίχνευση της μετάλλαξης JAK2 

V617F είναι ο ευρύτερα χρησιμοποιούμενος δείκτης για τη 

διάγνωση των BCR-ABL αρνητικών MPD και ανιχνεύεται στο 

41% των ασθενών με BDS.76 Πρέπει να σημειωθεί ότι επί 

αρνητικού ελέγχου για παρουσία JAK2 δεν αποκλείεται η 

διάγνωση MPD. Άλλες μεταλλάξεις που σχετίζονται με MPD 

είναι αυτές του γονιδίου του υποδοχέα της ερυθροποιητίνης 

αλλά και του γονιδίου της καλσρετικουλίνης.76 Η χρήση 

έμμεσων δεικτών με υψηλή ευαισθησία αλλά χαμηλή ειδικό-

τητα, όπως η ενδογενής ανάπτυξη αποικιών ερυθροειδών 

και η ανίχνευση κυκλοφορούντων προγονικών κυττάρων, 

αυξάνει περισσότερο την πιθανότητα διάγνωσης MPD.78 Από 

τις υπόλοιπες αιματολογικές παθήσεις, με πρωτοπαθές BDS 

συσχετίζεται η νυκτερινή παροξυσμική αιμοσφαιρινουρία, 

που διαγιγνώσκεται στο 10,5–12% των ασθενών στην 

Ευρώπη αλλά σπανιότατα στην Ασία.76

Από τα ανοσολογικά αίτια, ιδιαίτερο ενδιαφέρον πα-

ρουσιάζει η συσχέτιση της εμφάνισης BDS με τα υψηλά 

επίπεδα αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων. Σε ασθενείς 

με διαγνωσμένο αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο, η ηπατική 

προσβολή είναι η συχνότερη επιπλοκή του συνδρόμου 

από τα ενδοκοιλιακά όργανα. Μάλιστα, το BDS μπορεί να 

αποτελεί την πρώτη εκδήλωση της νόσου έως και στο 65% 

των ασθενών.79 Όμως, όταν η διάγνωση BDS προηγείται της 

διάγνωσης του αντιφωσφολιπιδικού συνδρόμου, η αξιολό-

γηση των αντισωμάτων καθίσταται δυσχερής. Σύμφωνα με 

επιδημιολογικές μελέτες, το BDS συνοδεύεται από θετικά 

αντιφωσφολιπιδικά αντισώματα στο 10–30% των ασθενών.34 

Παρ’ όλα αυτά, σε μελέτες σε πληθυσμό ασθενών με BDS, 

αν και η ανίχνευση αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων είναι 

όντως συχνότερη στους εν λόγω ασθενείς σε σχέση με τους 

υγιείς μάρτυρες, η διαφορά δεν είναι στατιστικά σημαντι-

κή.76 Επί πλέον, θετικά αντιφωσφολιπιδικά αντισώματα 

αναγνωρίζονται συχνά στη χρόνια ηπατική νόσο, ιδιαίτερα 

σε έδαφος χρόνιας ηπατίτιδας C ή κίρρωσης αλκοολικής 

αιτιολογίας, και υπάρχουν ενδείξεις ότι τα επίπεδά τους 

συσχετίζονται με τη βαρύτητα της υποκείμενης ηπατικής 

νόσου.80,81 Από τους υποτύπους τους, αντικαρδιολιπινικά 

αντισώματα αναγνωρίζονται στο 20–31% των ασθενών 

με χρόνια ηπατική νόσο μη αυτοάνοσης αρχής και δεν 

σχετίζονται με θρομβωτικά φαινόμενα.82 Οι ανωτέρω πα-

ρατηρήσεις θέτουν υπό αμφισβήτηση την κλινική σημασία 

των παραπάνω αντισωμάτων σε ύπαρξη BDS. Γι’ αυτό, δεν 

συστήνεται η ένταξη του ελέγχου των επιπέδων τους στην 

τακτική διερεύνηση της υποκείμενης αιτίας του συνδρό-

μου.76 Τέλος, στα επίκτητα αίτια υπάγονται η νόσος Behçet, 

οι κοκκιωματώδεις αγγειίτιδες, τα υπερηωσινοφιλικά σύν-

δρομα, οι φλεγμονώδεις νόσοι του εντέρου, η αγωγή με 

αντισυλληπτικά δισκία και η εγκυμοσύνη.34

Στα γενετικά αίτια, προεξάρχουν οι μεταλλάξεις του 

παράγοντα V Leiden και των γονιδίων της προθρομβίνης, 

που αυξάνουν τον σχετικό κίνδυνο για BDS κατά 12 και 2 

φορές, αντίστοιχα, σε σχέση με τον γενικό πληθυσμό. Πιο 

αναλυτικά, στους ασθενείς με BDS, μεταλλάξεις του V Leiden 

ανιχνεύονται στο 12–22% των ασθενών, ενώ της προθρομ-

βίνης στο 3–6%.76 Από τα λοιπά γνωστά αίτια, η κλινική 

σημασία των χαμηλών επιπέδων των φυσικών ανασταλτών 

της πήξης της πρωτεΐνης C, της S και της αντιθρομβίνης 

παραμένει αδιευκρίνιστη. Η υποκείμενη ηπατοπάθεια 
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οδηγεί σε επηρεασμένη συνθετική ικανότητα του ήπατος, 

άρα σε μειωμένα επίπεδα των ανωτέρω παραγόντων.34 Επί 

πλέον, κατά την οξεία θρόμβωση, οι τιμές τους είναι συχνά 

χαμηλότερες του φυσιολογικού, λόγω κατανάλωσής τους 

κατά τον σχηματισμό θρόμβου. Έτσι, σε ισχυρή κλινική 

υποψία κληρονομικών ελλειμμάτων, η διάγνωση βασίζεται 

στον γενετικό έλεγχο ύπαρξης μεταλλάξεων και όχι στην 

ποσοτική μέτρηση των επιπέδων τους.76 Η ίδια γενική αρχή 

ισχύει και για την ομοκυστεΐνη, που ανευρίσκεται αυξημένη 

στο 11–50% των ασθενών με BDS. Καθώς όμως αύξησή της 

προκαλεί η ηπατική νόσος οποιασδήποτε αιτιολογίας, η 

μέτρησή της στερείται διαγνωστικής αξίας.34

Γενικά, επίκτητος ή κληρονομικός υποκείμενος παράγο-

ντας θρομβοφιλίας αναγνωρίζεται στο 87% των ασθενών 

με BDS. Στο 25% αναγνωρίζεται συνδυασμός παραγόντων, 

ιδιαίτερα όταν ένας από αυτούς είναι η ετεροζυγωτία για τη 

μετάλλαξη V Leiden ή η χρήση αντισυλληπτικών. Επομένως, 

η αναγνώριση και η αντιμετώπιση της υποκείμενης αιτίας 

απαιτεί συναξιολόγηση του ατομικού και του οικογενεια-

κού ιστορικού με τα εκάστοτε κλινικά και εργαστηριακά 

ευρήματα.34

Η εκδήλωση του συνδρόμου κατά τη διάγνωση κυμαί-

νεται από την έλλειψη συμπτωμάτων έως την κεραυνοβόλο 

ηπατική ανεπάρκεια.34 Tα συμπτώματα μπορεί να άρχονται 

λίγες εβδομάδες έως και μήνες πριν από τη διάγνωση σε 

περιπτώσεις χρόνιας, υφέρπουσας πορείας της νόσου, 

που είναι και η συνηθέστερη.34 Απουσία συμπτωμάτων 

παρατηρείται στο 20% των ασθενών και είναι ενδεικτι-

κή ανάπτυξης εκτεταμένου παράπλευρου δικτύου.34 Tα 

κλασικά σημεία και συμπτώματα περιλαμβάνουν πυρετό, 

κοιλιακό άλγος (62%), ασκίτη (81%), οίδημα κάτω άκρων 

(27%), κιρσούς κοιλιακού τοιχώματος (υψηλή ευαισθησία 

αλλά χαμηλή ειδικότητα για τη θρόμβωση της άνω κοίλης 

φλέβας), αλλά και επιπλοκές όπως η κιρσορραγία (5%) και 

η ηπατική εγκεφαλοπάθεια (9%).34,83 Ο ίκτερος είναι σχετικά 

ασυνήθης. Εν τούτοις, κάθε ένα από τα πιο πάνω μπορεί 

να ελλείπει. Πρέπει να σημειωθεί ότι η κλινική εικόνα κατά 

τη διάγνωση δεν προσφέρει πληροφορίες για τον χρόνο 

εγκατάστασης της θρόμβωσης.66 Το 90% των ασθενών 

που παρουσιάζουν θορυβώδη κλινική εικόνα κατά τη 

διάγνωση με εκδηλώσεις όπως η κιρσορραγία, έχουν ήδη 

εγκατεστημένη ίνωση ή κίρρωση.66

Ο εργαστηριακός έλεγχος επίσης παρουσιάζει σημα-

ντική ποικιλομορφία και μη ειδικά χαρακτηριστικά. Οι 

τρανσαμινάσες και η αλκαλική φωσφατάση μπορεί να 

είναι φυσιολογικές ή σημαντικά αυξημένες. Τα επίπεδα 

λευκωματίνης και χολερυθρίνης ορού αλλά και οι χρόνοι 

πήξης μπορεί επίσης να είναι φυσιολογικοί ή σημαντικά 

επηρεασμένοι, ανάλογα με τη χρονιότητα της ηπατικής 

βλάβης και τη βαρύτητα αυτής. Η πρωτεΐνη του ασκιτικού 

υγρού ποικίλλει μεταξύ των ασθενών, όμως τιμές ολικής 

πρωτεΐνης >3 g/L και κλίση λευκωματίνης ορού-ασκιτικού 

υγρού ≥3 g/L μπορεί να περιορίσουν τη διαφορική διάγνω-

ση μεταξύ καρδιακών και περικαρδιακών νόσων και BDS.34

Η βάση της διάγνωσης είναι η αναγνώριση της παρεμπό-

δισης της φλεβικής απορροής με απεικονιστικές μεθόδους. 

Μη επεμβατικές μέθοδοι, όπως το Doppler υπερηχογρά-

φημα, η αξονική και η MRI κοιλίας αποτελούν τις εξετάσεις 

εκλογής. Στο υπερηχογράφημα, χαρακτηριστικό εύρημα 

αποτελεί η αναγνώριση ενδοηπατικών και υποκάψιων παρά-

πλευρων αγγείων, που ανευρίσκεται στο 80% των ασθενών 

με BDS.34 H αποτυχία απεικόνισης των ηπατικών φλεβών ή 

η οφιοειδής πορεία τους παρέχει έμμεσες ενδείξεις για τη 

διάγνωση.34 Η ευαισθησία της μεθόδου εκτιμάται στο 80%, 

καθιστώντας την εξέταση εκλογής.54 Αντίθετα, η αξονική 

τομογραφία υπολείπεται σε αξιοπιστία καθώς το ποσοστό 

ψευδώς θετικών αλλά και μη καθοριστικών της διάγνωσης 

ευρημάτων προσεγγίζει το 50%.34 H μαγνητική τομογραφία 

υπολείπεται στην αναγνώριση των παράπλευρων αγγείων, 

απεικονίζει όμως ευχερέστερα την ύπαρξη στερεού υλι-

κού ενδοαυλικά.34 Χαρακτηριστικό εύρημα και στις δύο 

τελευταίες μεθόδους αποτελεί η απεικόνιση διαταραχής 

του φυσιολογικού προτύπου διάχυσης του σκιαγραφικού 

και η διόγκωση του κερκοφόρου λοβού, ευρήματα όμως 

που συνοδεύουν πλήθος χρόνιων ηπατικών παθήσεων.54

Οι μη επεμβατικές τεχνικές συνήθως είναι αρκετές για 

τη διάγνωση. Επί αβεβαιότητας, διενεργείται φλεβογραφία, 

η οποία παρέχει ακριβείς πληροφορίες για την εντόπιση 

και την έκταση της θρόμβωσης, καθώς και για την πίεση 

στην ηπατική φλέβα. Η βιοψία έχει ένδειξη μόνο για τη 

διαφορική διάγνωση από το σύνδρομο απόφραξης των 

ηπατικών κολποειδών.77

Ιδιαίτερη αναφορά γίνεται στη διαφορική διάγνωση 

μεταξύ των μεγάλων αναγεννητικών όζων του BDS και του 

ΗΚΚ που αρκετά συχνά επιπλέκει την πορεία των ασθενών. 

Απεικονιστικά, το ΗΚΚ παρουσιάζει μεγαλύτερες διαστά-

σεις (>3 ή 4 cm) σε σχέση με τους καλοήθεις όγκους και 

ανομοιογενή σκιαγράφηση πριν και μετά από την έγχυση 

σκιαγραφικού. Επί πλέον ενδείξεις προσφέρει η μέτρηση 

της α-φετοπρωτεΐνης, με ευαισθησία >75% για τη διάγνωση 

ΗΚΚ. Παρ’ όλα αυτά, σε περίπτωση αμφιβολίας, συστήνεται 

η βιοψία του μεγαλύτερου όζου (πίν. 6).84

Η ύπαρξη κλινικών εκδηλώσεων της νόσου είναι ενδει-

κτική δυσμενούς πρόγνωσης. Σε αυτή την περίπτωση, η 

τριετής επιβίωση χωρίς θεραπεία εκτιμάται μόλις στο 10%.18

Χωρίς θεραπεία, η επιβίωση των συμπτωματικών ασθε-

νών στα 3 έτη από τη διάγνωση εκτιμάται στο 10%.18 Προ-
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γνωστικοί παράγοντες είναι τα Child-Pugh και MELD scores, 

καθώς και οι εργαστηριακές και οι κλινικές παράμετροι 

αυτών. Κανένα από τα διαθέσιμα προγνωστικά μοντέλα 

δεν έχει επαρκή ευαισθησία και ειδικότητα για την επιλογή 

της βέλτιστης θεραπευτικής προσέγγισης εξατομικευμένα. 

Η αρχή που εφαρμόζεται, εκτός από την αντιμετώπιση της 

υποκείμενης αιτίας, όταν αυτό είναι δυνατό, στοχεύει στην 

αντιμετώπιση του BDS με τις λιγότερες δυνατές επεμβα-

τικές πράξεις.85

Σε κάθε ασθενή συστήνεται η κατά το δυνατόν αμεσότερη 

έναρξη αντιπηκτικής αγωγής, ανεξάρτητα από την αναγνώ-

ριση υποκείμενης θρομβοφιλικής κατάστασης, εφόσον δεν 

υπάρχουν μείζονες αντενδείξεις.86 Η αντιπηκτική αγωγή δεν 

διαλύει τον θρόμβο, αλλά αναστέλλει την επέκτασή του, 

επιτρέποντας στον ινωδολυτικό μηχανισμό του οργανισμού 

να τον διαλύσει. Έτσι, επιτυγχάνεται έλεγχος της ηπατικής 

νόσου έως και στο 25% των ασθενών, ιδιαίτερα σε μικρής 

βαρύτητας νόσο.18 Δεν υπάρχουν δεδομένα για τη βέλτιστη 

διάρκεια της αντιπηκτικής αγωγής ή το είδος αυτής.12 Στη 

διαθέσιμη βιβλιογραφία, δεν αναδεικνύεται διαφορά στην 

αποτελεσματικότητα μεταξύ χαμηλού μοριακού βάρους ηπα-

ρίνης και ανταγωνιστών της βιταμίνης Κ.18 Έτσι, τo είδος της 

θεραπείας επιλέγεται εξατομικευμένα, λαμβάνοντας υπ’ όψη 

ατομικούς παράγοντες που επηρεάζουν τη βιοδιαθεσιμότη-

τα των παραγόντων (νεφρική νόσος, λοιπή φαρμακευτική 

αγωγή), αλλά και την εκτιμώμενη διάρκεια θεραπείας.18 Για 

τα νεότερα από του στόματος αντιπηκτικά δεν υπάρχουν 

επαρκή δεδομένα που να υποστηρίζουν τη χρήση τους.18

Άλλη θεραπευτική επιλογή είναι η διαδερμική αγγειοπλα-

στική, με ή χωρίς τοποθέτηση ενδοπρόθεσης. Ένδειξη έχουν 

οι συμπτωματικοί ασθενείς με μικρής έκτασης θρόμβωση 

των ηπατικών φλεβών ή της άνω κοίλης. Η εν λόγω προ-

σέγγιση, σε συνδυασμό με αντιπηκτική αγωγή, επιτυγχάνει 

έλεγχο του BDS στο 20–30% των ασθενών. Επί επιτυχίας 

της μεθόδου, η πενταετής επιβίωση προσεγγίζει το 80%.18

Στο 60% περίπου των ασθενών κατά την πορεία της 

νόσου θα κριθεί αναγκαία η διενέργεια TIPS λόγω απο-

τυχίας των ανωτέρω μεθόδων. H συγκεκριμένη επιλογή, 

αν και παρουσιάζει σοβαρή νοσηρότητα και θνητότητα, 

βελτιώνει σημαντικά την πενταετή επιβίωση από το 45% 

στο 71%. Τελικά, το 10–20% των ασθενών θα οδηγηθεί σε 

μεταμόσχευση ήπατος, λόγω αποτυχίας ελέγχου της νόσου 

με τις προαναφερθείσες μεθόδους ή αδυναμίας εκτέλεσης 

αυτών. Συνεπώς, η προσέγγιση των περισσοτέρων συνιστά-

ται σε έναρξη αντιπηκτικής αγωγής και στη συνέχεια στην 

ως άνωθεν περιγραφείσα κλιμάκωση των παρεμβατικών 

τεχνικών, με τελική επιλογή τη μεταμόσχευση ήπατος (πίν. 

7). Η ανωτέρω τακτική οδηγεί σε πενταετή επιβίωση της 

τάξης του 80%.87

Τέλος, στο πλαίσιο της παρακολούθησης απαιτείται 

επαγρύπνηση για την πιθανότητα ανάπτυξης ΗΚΚ. Ο επι-

πολασμός του εκτιμάται στο 15,4% στον συγκεκριμένο 

πληθυσμό, με συνολική επίπτωση 43% στα 15 έτη από τη 

διάγνωση και ετήσια επίπτωση 2,8%.18 Στην ομάδα ασθενών 

με υποκείμενο μυελοϋπερπλαστικό νόσημα απαιτείται επί 

πλέον παρακολούθηση για την πιθανότητα εκτροπής του 

MPD σε οξεία λευχαιμία.34 Σημειώνεται ότι τα MPD δεν 

αποτελούν αντένδειξη για τη διενέργεια μεταμόσχευσης 

ήπατος, μετά την οποία μάλιστα η επιβίωση των εν λόγω 

ασθενών είναι ίδια με εκείνη στις υπόλοιπες χρόνιες ηπα-

τικές παθήσεις.34

4. ΣΥΝΔΡΟΜΟ ΜΕΜΒΡΑΝΩΔΟΥΣ ΑΠΟΦΡΑΞΗΣ 

ΤΗΣ ΗΠΑΤΙΚΗΣ ΚΟΙΛΗΣ ΦΛΕΒΑΣ 

Ειδική μνεία γίνεται στο σύνδρομο μεμβρανώδους 

απόφραξης της ηπατικής κοίλης φλέβας (hepatic vena cava 

Πίνακας 6. Αλγόριθμος διερεύνησης ηπατικών όζων στο σύνδρομο 
Budd-Chiari (Budd-Chiari syndrome, BDS). ΑFP: Alpha-fetoprotein (άλφα-
φετοπρωτεΐνη) (από Plessier et al, τροποποιημένο).84

Πίνακας 7. Αλγόριθμος αντιμετώπισης του συνδρόμου Budd-Chiari. ΤΙPS: 
Τransjugular intrahepatic portosystemic shunt (διασφαγιτιδική ενδοη-
πατική πυλαιοσυστηματική αναστόμωση) (από Valla, τροποποιημένο).83
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Thrombosis of the portal vein and the hepatic veins are the most widely known vascular diseases of the liver. Portal 

vein thrombosis is the predominant vascular liver disorder. It is usually a complication of local (cirrhosis, neoplasm, 

surgery) or systemic prothrombotic conditions, mainly myeloproliferative diseases. The clinical presentation varies 

widely, depending on the time of occurrence, the extent of the thrombosis and the presence and nature of underly-

ing chronic liver disease. It may thus range from an asymptomatic finding to a life-threatening condition. Diagnosis 

is based primarily on imaging techniques, and in particular, Doppler ultrasonography. Early onset of anticoagulation 

treatment improves the outcome, achieving recanalization in approximately 40% of cases. Obstruction of venous 

drainage due to thrombosis of the hepatic veins or the inferior vena cava is known as the Budd-Chiari syndrome. It 

is the result of the combined effect of prothrombotic agents, especially myeloproliferative diseases, factor V Leiden’s 

mutations and the use of oral contraceptives. In most cases, the disease follows a chronic course, characterized by 

subsequent development of complications of portal hypertension, although it may occasionally be manifest as acute 

liver failure. Imaging techniques are usually sufficient to establish diagnosis. Treatment is based on progressive es-

calation to more aggressive intervention, starting with anticoagulant treatment, often progressing to transjugular 

intrahepatic portosystemic shunt, and ending up with liver transplantation. 

Key words: Budd-Chiari syndrome, Portal hypertension, Portal vein thrombosis, Transjugular intrahepatic portosystemic shunt

syndrome). Πρόκειται για χρόνια νόσο, που έχει συσχετιστεί 

σαφώς με τις δυσμενείς συνθήκες διαβίωσης,88 και αφορά 

σε μερική απόφραξη της άνω κοίλης στην ηπατική κοίτη 

της, πλησίον του σημείου εκβολής των ηπατικών φλεβών. 

Σε αυτό το σημείο, οι κινήσεις του διαφράγματος αλλά και η 

στροβιλώδης ροή του αίματος μετά την απορροή του από 

τις ηπατικές φλέβες καθιστούν το ενδοθήλιο ευπαθές σε 

τραυματισμούς και επιμολύνσεις.

Η φυσική πορεία της νόσου άρχεται με την ανάπτυξη 

εστιακής θρομβοφλεβίτιδας, η οποία εξελίσσεται προοδευ-

τικά στον εστιακό σχηματισμό ώριμου ινώδους ιστού και 

συνακόλουθα στη μόνιμη αγγειακή στένωση.89

Έως πρόσφατα η νόσος θεωρείτο γενετική, όμως τα 

τελευταία έτη αναγνωρίστηκε ως βασική εκλυτική αιτία η 

λοίμωξη ή και η μικροβιαιμία. Παρατηρείται συχνότερα σε 

ασθενείς με επηρεασμένη ανοσιακή απάντηση ή υπερα-

νάπτυξη της εντερικής χλωρίδας.89 Στις αναπτυσσόμενες 

χώρες συνυπάρχει συχνά με άλλες χρόνιες ηπατικές νόσους.

Το σύνδρομο ακολουθεί χρόνια πορεία, με εξάρσεις 

εκλυόμενες από βακτηριακές λοιμώξεις.89 Σε ποσοστό 

>70% εξελίσσεται σε κίρρωση του ήπατος και στο 10–20% 

σε ανάπτυξη ηπατοκυτταρικού καρκινώματος.89 Η πρό-

γνωση εξαρτάται από τη συχνότητα και τη βαρύτητα των 

εξάρσεων και όχι από τη χρονική διάρκεια της στένωσης/

απόφραξης ή την έκταση αυτής.89 Για τον λόγο αυτόν, 

πυλώνας στην αντιμετώπισή της είναι η έγκαιρη αναγνώ-

ριση και η αντιμετώπιση των εξάρσεων, με τη στοχευμένη 

χορήγηση αντιβιοτικής αγωγής. Σε ορισμένες περιπτώσεις, 

διενεργούνται προσπάθειες αποκατάστασης της στένωσης 

με χειρουργικές ή ενδοαγγειακές τεχνικές.89

5. ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ

Η θρόμβωση της πυλαίας φλέβας και το σύνδρομο 

Budd-Chiari αποτελούν νοσολογικές οντότητες με σημα-

ντική νοσηρότητα και θνητότητα σε κιρρωτικούς και μη 

ασθενείς. Τα τελευταία έτη, η κατανόηση της παθοφυσιο-

λογίας τους παρουσίασε σημαντική πρόοδο, οδηγώντας 

σε βελτίωση τόσο της διαγνωστικής προσπέλασης προς 

εύρεση της υποκείμενης αιτίας όσο και του σχεδιασμού 

της θεραπευτικής αντιμετώπισης. Παρ’ όλα αυτά, σε πεδία 

όπως οι ενδείξεις αντιπηκτικής αγωγής, το είδος και η διάρ-

κεια αυτής, αλλά και η επιλογή των καταλληλότερων ανά 

περίπτωση επεμβατικών τεχνικών, απαιτείται εκτεταμένη 

έρευνα προκειμένου να βελτιωθεί περαιτέρω η ποιότητα 

ζωής και το προσδόκιμο επιβίωσης.
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