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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Fundamento y objetivo: El trasplante hepatocardiaco combinado por polineuropatia amiloidética familiar
Recibido el 20 de junio de 2013 (PAF) es el tratamiento de eleccion para los pacientes con cardiomiopatia asociada a PAF. Sin embargo,

Aceptado el 24 de octubre de 2013

. L hay aspectos controvertidos, como la realizacion de los 2 trasplantes de forma simultanea o secuencial y
On-line el 20 de diciembre de 2013

la posibilidad de trasplante domind en esta situacion. La mayor parte de los casos publicados se han
realizado de forma simultanea, requiriendo generalmente el uso de bypass venovenoso y sin utilizarse en
muchos casos el higado del paciente con PAF como injerto para un trasplante domino.

Palabras clave:

Eiom'_r;;ck Pacientes y método: Presentamos 3 casos de trasplante secuencial cardiaco y hepatico por PAF realizados
Dfﬁ]a/cién en nuestro centro. Ninguno de los 3 casos present6 complicaciones intraoperatorias ni posoperatorias
Polineuropatia destacables. . . o . o . o
Cardiopatia Resultados: Se discuten los 3 casos y la literatura médica, haciendo especial énfasis en las indicaciones
Mutacién del trasplante secuencial en esta situacion, del trasplante dominé y el papel de la elastografia hepatica en
este contexto.
Conclusion: Ennuestra experiencia, el trasplante cardiaco y hepatico realizado de forma consecutiva a un
paciente con PAF es posible y seguro. Permite mantener la hemodinamicay el uso del higado del paciente
con PAF como injerto domind, hecho fundamental, dada la escasez de injertos.
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Sequential heart and liver transplantation for familial amyloid polyneuropathy
ABSTRACT
Keywords: Background and objective: Combined heart and liver transplantation for familial amyloid polyneuropathy
D.Ommo (FAP) is currently the best treatment for patients with cardiomyopathy related to FAP. However, its
E‘ggy;PaCk optimal timing and the possibility of domino liver transplantation in this setting remain under
onation

discussion. Most such cases in the medical literature have been performed simultaneously, although
many of them have required the use of veno-venous bypass and the majority have not used the liver as a
graft for domino liver transplantation.
Patients and method: We report 3 cases of non-Val30Met mutation that underwent sequential heart and
domino liver transplantation at our institution.
Results: We describe the 3 cases and the medical literature, with special attention to the reason for
sequential heart and liver transplantation, the role of transient elastography in this setting, and the
feasibility of domino liver transplantation.
Conclusion: In our experience, combined heart and liver transplantation is a feasible but challenging
procedure for patients with FAP. Performing the procedure sequentially rather than simultaneously
seems safer and easier, both technically and hemodynamically. More importantly, such an approach
allows the use of livers from FAP patients as grafts for domino liver transplantation.
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Introduccion

La polineuropatia amiloidotica familiar (PAF) es una enferme-
dad autosomica dominante, en la que el higado es histologica-
mente y funcionalmente normal, pero sintetiza una proteina, la
transtirretina, que en su forma anémala produce finalmente fibras
de amiloide que se depositan en diferentes tejidos'~. El trasplante
hepatico (TH) es el tratamiento de eleccion de estos pacientes para
frenar la progresion de la enfermedad. Los pacientes con
mutaciones diferentes a la Val30Met son mas susceptibles de
presentar cardiopatia por depdsito de amiloide. Algunos de estos
pacientes pueden necesitar un trasplante cardiaco y hepatico.

La indicacion de trasplante combinado, el momento de dicha
indicacién y la posibilidad de realizar trasplante domind> son
temas en discusion.

Describimos nuestra experiencia con 3 casos de trasplante
cardiaco y hepatico por PAF no Val30Met, y revisamos la literatura
meédica con el objetivo de discutir estas controversias.

Pacientes y método
Descripcion de los casos

Caso 1. Paciente varon de 43 afios de edad. Tras un electro-
cardiograma de rutina que mostré cambios minimos (ondas Q en
V1 y V2), se realizd6 un ecocardiograma que mostr6 hipertrofia
ventricular izquierda, con fraccién de eyeccion (FE) del 60%. Tras 2
afios asintomatico, inicié clinica de disnea y disfuncion eréctil.
El paciente no presentaba sintomas neurologicos ni digestivos. El
electromiograma (EMG) puso de manifiesto minimos signos de
neuropatia axonal. El examen del sistema auténomo mostrd
variabilidad patolégica del intervalo R-R. Un nuevo ecocardio-
grama mostr6 entonces cardiomiopatia grave con disfuncion
ventricular (FE 36%), asi como un patron restrictivo y una presion
arterial pulmonar de 54 mmHg. Se realizé una biopsia miocardica,
que confirmé el deposito de amiloide (tipo P). El estudio genético
demostro la presencia de la mutacion lisina 89 (E89K) del gen de la
transtirretina. Con el diagnostico de PAF con afectacion cardiolo-
gica sintomatica se indicd trasplante cardiaco y hepatico. El estudio
pretrasplante no mostro contraindicaciones, aunque la tomografia
computarizada (TC) mostré un higado de aspecto congestivo.

En abril de 2009 se realizo6 el trasplante cardiaco. La evolucion
intraoperatoria y posoperatoria no tuvo incidencias destacables y
fue dado de alta con buen estado general, y un ecocardiograma
normal. Tras la recuperacion, se incluy6 en lista de TH. La funcion
hepatica se mantuvo normal y una nueva TC mostro resolucion de
la hepatopatia congestiva. Se realizd una elastografia hepatica, que
descarto fibrosis (stiffness: 7,1 kPa).

En septiembre de 2009 se realizd el TH segiin la técnica de
preservacion de cava, sin necesidad de bypass venovenoso. Durante
la hepatectomia el higado era macroscopicamente normal, por lo
que se prosiguio6 con el trasplante domind. El receptor de su higado
fue un varén de 63 afos, con cirrosis por virus de la hepatitis C
(VHC) y hepatocarcinoma. Seguidamente se realizd el TH del
receptor del injerto domind, igualmente mediante la técnica de
preservacion de cava, sin incidencias. No hubo complicaciones
intraoperatorias ni posoperatorias.

El paciente con diagnéstico de PAF sigue vivo, con correcta
funcién hepatica y cardiologica y sin signos de progresion de su
enfermedad, tras 46 meses desde el trasplante. Las biopsias
cardiacas de control no muestran infiltracién por amiloide y el
ecocardiograma de control es normal. El receptor de su injerto
presentd recidiva del VHC y muri6 40 meses después del TH.

Caso 2. Paciente varén de 62 afios, con historia familiar de un
hermano con PAF. Fue intervenido por sindrome del tinel carpiano

en 2003. Desde 2010 presentaba clinica de insuficiencia cardiaca.
El ecocardiograma mostro hipertrofia ventricular izquierda, con FE
de 39%. El paciente no tenia sintomas neurolégicos ni digestivos. El
EMG mostraba solo signos de sindrome de tanel carpiano, pero el
estudio del sistema auténomo evidenciaba variabilidad patologica
del R-R. Se realiz6 una biopsia rectal, que confirmo la presencia de
depdsitos de amiloide (tipo P). El estudio genético detect6 la
presencia de la mutacion Val122lle e isoleucina 122. Con el
diagnostico de PAF y afectacion cardiaca sintomatica se decidi6 la
realizaciéon de un trasplante cardiaco y hepatico secuencial. El
estudio pretrasplante no mostrd contraindicaciones, pero una vez
mas la TC puso en evidencia signos de hepatopatia congestiva. En
esta ocasion la elastografia hepatica era indicativa de fibrosis
(stiffness: 35,5 kPa).

En marzo de 2011 se realizd el trasplante cardiaco, sin
incidencias intraoperatorias ni posoperatorias, siendo dado de
alta con un ecocardiograma correcto. Durante el tiempo en lista
de espera para el TH su funcién hepatica era normal, pero la TC no
mostr6 mejoria de los signos de congestion. La elastografia
hepatica mejor6, pero adn indicaba fibrosis grado 2 (stiffness:
8,7 kPa).

Se realiz6 el TH en julio de 2011, con técnica de preservacion de
cava, sin bypass. Durante la hepatectomia, el higado era de
consistencia dura. Dados la edad del paciente y los signos de
hepatopatia se decidi6 no utilizar su higado como injerto para un
trasplante dominoé. El estudio histolégico de su higado mostro
infiltracion por amiloide, pero también fibrosis centrolobulillar
indicativa de hepatopatia cronica congestiva.

El paciente evoluciond correctamente, con funcién hepatica y
cardiaca normales (ecocardiograma normal y biopsia cardiaca sin
infiltracion por amiloide). A los 14 meses del trasplante, el paciente
acudio a Urgencias por un shock séptico secundario a neumonia,
refractario a tratamiento médico, falleciendo a las 24 h del ingreso.

Caso 3. Mujer de 62 afios de edad intervenida por sindrome del
tanel carpiano en 1996. Ya en ese momento fue diagnosticada de
PAF, con un estudio genético que mostraba la presencia de delecion
de la prolina 122. Se mantuvo asintomatica hasta 2010, cuando
inici6 sintomas de insuficiencia cardiaca. En ese momento el
ecocardiograma mostroé hipertrofia ventricular izquierda, con FE de
43%. En el EMG existian signos de neuropatia disautonémica y el
examen del sistema autonomo mostré variabilidad patoldgica del
intervalo R-R. Se realiz6 una biopsia miocardica, en la que existian
depdsitos de amiloide (tipo P). Con el diagnéstico de PAF con
afectacion cardiaca se decidi6 la realizacion de un trasplante
cardiaco y hepatico secuencial. El estudio pretrasplante, incluido el
estudio hepatico y la TC, fue normal, con elastografia hepatica que
descartaba fibrosis (stiffness: 4,6 kPa).

En marzo de 2011 se realiz6 el trasplante cardiaco, sin
incidencias, siendo dada de alta con ecocardiograma normal. En
agosto de 2011 se realiz6 el TH con técnica de preservacion de cava,
sin bypass. El higado de la paciente con PAF se utiliz6 como injerto
para un TH domind; fue trasplantado a un paciente varén de
64 anos con cirrosis por VHC y hepatocarcinoma. No existieron
incidencias intraoperatorias. Los 2 pacientes siguen vivos y con
correcta funciéon hepatica 36 meses tras el TH. La paciente
trasplantada por PAF presenta signos de progresion neurolégica
y digestiva. La biopsia miocardica del Gltimo control no muestra
infiltracion por amiloide, y el ecocardiograma de control es normal.

Discusion

En los Gltimos afios ha aumentado el niimero de pacientes con
el diagnoéstico de PAF de inicio tardio, con mayor afectacion
cardioldgica. Es, pues, de gran interés el abordaje multidisciplinar
de estos pacientes.



Download English Version:

https://daneshyari.com/en/article/3797803

Download Persian Version:

https://daneshyari.com/article/3797803

Daneshyari.com


https://daneshyari.com/en/article/3797803
https://daneshyari.com/article/3797803
https://daneshyari.com/

