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RESUMEN/ABSTRACT

OBJETIVO: Existen diversas estrategias invasivas en la PQH (drenaje-aspiracién-esclerosis
percutaneo, fenestracién laparoscopica-laparotémica y reseccion hepatica) pero en casos
avanzados el TOH es la solucion curativa. Presentamos nuestra experiencia en el tratamiento
de la PQH mediante TOH abordando los aspectos mas controvertidos: criterios
inclusion/priorizacion en lista espera trasplante-LET, momento del TOH, aspectos técnicos de
la hepatectomia-receptor y resultados corto/largo plazo.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo de una base de datos prospectiva con 700
TOH y con 9 pacientes sometidos a TOH por PQH (1.3%) en hospital de tercer nivel y en
equipo multidisciplinar (mediana seguimiento 82 meses). Codificacion de 95 variables: datos
donante, receptor, diagndstico analitico-radioldgico, criterios inclusidon LET, datos técnicos
trasplante hepatico/renal, datos histopatolégicos, terapia inmunosupresora, seguimiento
corto/largo plazo. Se realizé analisis estadistico programa-SPSS™-15.0 obteniendo para
variables cualitativas/cuantitativas porcentaje, medida tendencia central (media-X/mediana-
Me) y medida dispersion (desviacion tipica-DT/recorrido intercuartilico-RI) con intervalo
confianza-95%. Las complicaciones postoperatorias (incluyendo mortalidad) fueron a 90 dias
segun clasificacién Clavien-Dindo.

RESULTADOS: Edad media 52.314.1 afios con 88.9% mujeres. La hepatomegalia masiva
asociada a dolor abdominal-astenia-incapacidad para tareas cotidianas fueron los criterios
que determinaron la inclusién en LET. El valor del sistema priorizacién Model-End-Stage-
Liver-Disease-MELD fue bajo (11.54£5.5, 6-23) dado que la funcionalidad hepatica estuvo
conservada. No hubo casos de intervenciones quirurgicas previas. En 2 pacientes no hubo
trasplante renal, 2 pacientes lo tuvieron posterior al hepatico, en 3 anterior y en 2 sincrénico.
Tiempo quirurgico fue 342+89.3 min. En todos los casos se realizé6 TOH donante cadaver con
diseccidn-control-seccion inicial de elementos del hilio hepatico, con técnica de piggy-back
durante la hepatectomia del receptor sin by-pass veno-venoso, sin resecar VCI y en 3 casos
se realizé fenestracidbn de algun quiste para obtener mejor acceso-control a VCI. Se
trasfundieron 3.8+3.1 concentrados hematies (en 2 casos ninguno). Una paciente presentd
sindrome de reperfusién transitorio. 3 pacientes presentaron complicaciones grados IlI-IV
Clavien-Dindo (33.3%), 2 relacionadas con la anastomosis biliar (una requiri6 CPRE-IlIb y otra
reintervencién por coleperitoneo-IVa) y otra por trombosis de la arteria hepatica que preciso
retrasplante a los 60 dias-IVa. Nuestra tasa de mortalidad (grado V) a los 90 dias fue nula. La
estancia media-UCI fue 10.9+1.9 dias y hospitalaria 18.1+9.1 dias. El peso medio del higado
extraido del receptor fue de 6334.4+2234.6 gramos (3420-10750). Tras el seguimiento a largo
plazo (mediana 82 meses) todos los pacientes estan vivos, no hubo ningin caso de
disfuncion primaria del injerto ni de rechazo agudo/crénico y no se retrasplantd del higado a
ninguna paciente (hubo un caso de retrasplante renal).

CONCLUSIONES: A pesar de las limitaciones de nuestro estudio recomendamos al TOH
como el tratamiento de eleccidon en la PQH sintomatica no candidata a otras estrategias
ofreciendo una morbimortalidad baja, paliacién de sintomas y supervivencias paciente/injerto
excelentes. La técnica de piggy-back es factible, segura y aplicable frente a la técnica clasica.
La evaluacién preoperatoria permite decidir trasplante hepato-renal combinado y evitar
situaciones limite en estado clinico-psiquico-nutricional. El momento adecuado para efectuar
el TOH asi como la utilizacion del MELD en la priorizaciéon de LET sigue siendo controvertido
dado que no existe ningun sintoma-signo aislado que indique TOH vy la funcién hepatica suele
mantenerse conservada.

Palabras clave:
Poliquistosis, Higado, Trasplante, Complicaciones, Supervivencia.
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Analysis of survival and clinicopathological characteristics of patients with polycystic
liver disease and orthotopic liver transplantation in Aragon

OBJECTIVE: There are several invasive strategies in PLD (percutaneous drainage-aspiration-
sclerosis, laparoscopic-laparotomic fenestration and hepatic resection) but in advanced cases,
LT is the curative solution. We present our experience in the treatment of PLD by LT
addressing the most controversial aspects: criteria for inclusion/prioritization on the transplant
waiting list, timing of LT, technical aspects of hepatectomy in the recipient patient, and
short/long-term results.

MATERIAL AND METHODS: Retrospective study of a prospective database with 700 LT and
9 patients undergoing LT due to PLD (1.3%) in a tertiary hospital and in a multidisciplinary
team (median follow-up 82 months). Coding of 95 variables: donor data, recipient, analytical-
radiological diagnosis, LT waiting list inclusion criteria, liver/kidney transplant technical data,
histopathological data, immunosuppressive therapy, short/long-term follow-up. Statistical
analysis program-SPSS™-15.0 was performed, obtaining percentage for
qualitative/quantitative variables, central tendency measurement (mean-X/median-Me) and
dispersion measurement (standard deviation-SD/interquartile range-IR) with confidence
interval-95%. . Postoperative complications (including mortality) were at 90 days according to
Clavien-Dindo classification.

RESULTS: Mean age 52.3+4.1 years with 88.9% women. Massive hepatomegaly associated
with abdominal pain-asthenia-inability to perform daily tasks were the criteria that determined
inclusion in LT waiting list. The value of the Model-End-Stage-Liver-Disease-MELD
prioritization system was low (11.5+5.5, 6-23) since liver function was preserved. There were
no cases of previous surgical interventions. In 2 patients there was no kidney transplant, 2 had
it after liver transplantation, 3 patients the kidney transplant preceded the LT and 2 combined.
Surgical time was 342+89.3 minutes. In all cases, cadaveric donor LT was performed with
dissection-control-initial section of hepatic hilum elements, with the piggy-back technique
during recipient hepatectomy without veno-venous bypass, without IVC resection, and in 3
cases it was performed fenestration of a cyst to obtain better access-control to the IVC.
3.8+3.1 packed red blood cells (none in 2 cases) were transfused. One patient presented
transient reperfusion syndrome. 3 patients presented Clavien-Dindo grade llI-IV complications
(33.3%), 2 related to biliary anastomosis (one required ERCP-IlIb and another reintervention
for choleperitoneum-IVa) and another due to thrombosis of hepatic artery that required
retransplantation at 60 days-IVa. Our mortality rate (grade V) 90 days was zero. Mean ICU
stay 10.9+1.9 days and hospital stay was 18.119.1 days. The mean weight of the liver
removed from the recipient was 6334.4+2234.6 gr (3420-10750). After long-term follow-up (82
months), all patients are alive, there were no cases of primary graft dysfunction or
acute/chronic rejection, and no liver graft retransplantation to any patient (one rejected
kidney).

CONCLUSIONS: Despite the limitations of our study, we recommend LT as the treatment of
choice in symptomatic PLD that is not a candidate for other strategies, offering low morbidity
and mortality, palliation of symptoms, and excellent patient/graft survival. The piggy-back
technique is feasible, safe and applicable compared to the classic technique. The preoperative
evaluation makes it possible to decide on a combined hepato-renal transplant and avoid
extreme situations in the clinical-psychological-nutritional state. The right time to perform LT,
as well as the use of MELD in the prioritization of LT waiting list, remains controversial since
there is no isolated symptom-sign that indicates that LT and liver function are usually
preserved.

Keywords:
Polycystosis, Liver, Transplantation, Complications, Survival.
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INTRODUCCION

El trasplante ortotépico hepatico (TOH) es el tratamiento de eleccidén en pacientes
seleccionados con enfermedades terminales hepaticas y en determinados tipos de tumores'.
Las lesiones benignas hepaticas son enfermedades poco frecuentes y el TOH en ellas es
excepcional'. La enfermedad poliquistica hepatica o poliquistosis hepatica (PQH) se
caracteriza por quistes difusos en el higado, que ocupan mas del 50% del parénquima
hepatico. Es infrecuente, con una prevalencia que oscila entre el 0.08 y el 0.5% en diversas

series de autopsias’.

En la literatura actual, existen publicadas series de casos clinicos*"’, originales'®**y
revisiones™ ** % que abordan la indicacion del TOH en esta patologia. En este contexto,
hemos querido presentar en este Trabajo Fin de Master nuestra experiencia en el tratamiento
de la PQH mediante TOH abordando los aspectos mas controvertidos y mostrando nuestros

resultados a corto y largo plazo.

La PQH se hereda de forma autosémica dominante, con una incidencia de 1 por cada
100000 habitantes* y habitualmente se presenta en combinaciéon con poliquistosis renal de
tipo 1 0 2, o con quistes en otros 6rganos, como el pancreas, el bazo, los ovarios y raramente
el pulmén. Se sabe que hay 3 tipos de mutaciones que se asocian a la PQH, de ellos el
PDK1 y el PDK2 se relacionan con la enfermedad poliquistica renal (EPR), y es por ello que
alrededor del 80% de los pacientes que presentan EPR desarrollan quistes hepaticos (en
estos sujetos, el prondstico esta determinado por la evolucion de enfermedad renal a
insuficiencia renal cronica). El tercer gen mutado es PRKCSH o en SEC63", que esta
localizado en el cromosoma 19p13.2-13.2 y se manifiesta como una enfermedad poliquistica
hepatica autosémica dominante sin afeccién renal, motivo por el cual un tercio de los

pacientes con PQH nunca desarrollan quistes renales’.

La poliquistosis hepatica es mas frecuente en la cuarta década de la vida. En el
epitelio de los quistes se expresan receptores de estrogenos, por lo que los sintomas son
mas frecuentes en mujeres’ “°. Es, por tanto, mas prevalente en mujeres fértiles e
incrementa dramaticamente, en nimero y tamario, conforme avanza la edad?. A los 60 afos
de edad, practicamente el 80% de los sujetos con EPR presenta quistes hepaticos. Por otra
parte, se sabe que la severidad de la PQH se correlaciona con el numero de embarazos y el

consumo de hormonas femeninas™ .

Se caracteriza por la aparicion gradual de multiples quistes hepaticos que oscilan
tanto en niumero como en tamario?. El diametro de los quistes puede variar desde los 20-30

centimetros hasta pequefios ndédulos microscopicos de apenas unos milimetros?. Suelen
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empezar a aparecer después de la pubertad, y su tamafio aumenta conforme aumenta la

edad de los pacientes?.

La patogenia de la poliquistosis es similar a la del quiste simple hepatico, que
corresponde a una dilatacion de un conducto biliar aberrante que ha perdido la comunicacién
con el arbol biliar** “. En general, los quistes de la PQH se distribuyen por ambos lébulos,
son asintomaticos, a excepcion de cuando hay incremento del volumen hepatico y/o
compresion de estructuras adyacentes. Los sintomas mas frecuentes son: dolor abdominal,
sensacion de masa abdominal, fatiga, disnea, anorexia, saciedad posprandial, pérdida de

peso y disminucion de la movilidad corporal’.

En la exploracion fisica es habitual palpar una gran masa abdominal que corresponde
a una marcada hepatomegalia. Los estudios analiticos hepaticos suelen ser normales y en la
mayoria de los casos la funcion hepatocelular y la capacidad de sintesis hepatica esta

conservada®® 181,

Fotografias 1 y 2.- Estudio clinico preoperatorio. Abdomen de la paciente del caso n°1 (de
la serie presentada) con enfermedad poliquistica del higado gigante.

Fuente: Garcia-Gil FA, Gliemes A, Esteban E, Lamata F, Sousa R, Serrano MT. et al. Trasplante de
higado en la poliquistosis hepatica gigante con insuficiencia hepatica terminal. Rev Esp Enferm Dig.
2008; 100: 58-65.
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En la evolucion de la enfermedad, los quistes pueden aumentar progresivamente de
tamafo y numero, y a veces causan trastornos potencialmente graves, como ictericia por
compresion del arbol biliar, sindrome anémico por hemorragia intraquistica o difusa, infeccién
pidgena y posterior absceso hepatico y rotura quistica intraperitoneal®. La infecciéon o rotura
del quiste hepatico es mas frecuente en los pacientes que han recibido un trasplante renal
con anterioridad, posiblemente debido a la inmunodepresion’® También se ha comunicado,
pero de forma mucho menos habitual, insuficiencia hepatica, hipertension portal (varices,

esplenomegalia, etc.)’, sindrome de Budd-Chiari y desarrollo de cistoadenocarcinoma’.

Medir o preveer la severidad de la enfermedad suele ser dificil, ya que el volumen
hepatico afectado en las pruebas de imagen puede no corresponderse con los sintomas
expresados por el paciente. A todo ello, y como hemos comentado, la funcion hepatica a
menudo permanece normal hasta etapas avanzadas de la enfermedad y los signos de

hepatopatia y el fallo hepatico agudo no son frecuentes® .

La enfermedad puede afectar de manera aislada al parénquima hepatico, pero es
frecuente que se presente de forma combinada con quistes en dérganos extrahepaticos
(péncreas, bazo, ovarios y raramente pulmon)' '®. De éstos pacientes, entre el 80%-90%
presentan quistes renales concomitantes, y pueden acabar por desarrollar una insuficiencia
renal progresiva, que finalmente conduce a insuficiencia renal terminal**®. De hecho, en
Europa, mas de la mitad de los trasplantes simultaneos de higado y rifiones son debidos a la

enfermedad poliquistica de dichos érganos™.

El diagnéstico es incidental en un gran porcentaje de pacientes, puesto que en las
primeras etapas de la enfermedad puede resultar asintomatica. No es hasta las fases mas
avanzadas de la misma cuando pueden aparecer sintomas derivados del crecimiento
quistico. Aunque la funcién hepatica a menudo permanece normal hasta etapas avanzadas
de la enfermedad, algunos pacientes con poliquistosis hepatica pueden progresar hasta una
hepatomegalia severamente incapacitante. El agrandamiento y la compresion secundaria de
los quistes pueden provocar como hemos comentado, dolor y distensién abdominal, anorexia
y pérdida de peso, disnea, saciedad temprana, desnutricion, ascitis, edema de las

extremidades inferiores y un deterioro significativo de la calidad de vida del paciente®.

El diagndstico radiologico se efectia mediante pruebas de imagen, como ecografia,
TC (define mejor la extension de la enfermedad hepatica y la afeccion de los érganos
adyacentes) y RM'. En general se aprecian multiples quistes de diverso tamarfio, con

margenes bien definidos localizados en el higado y habitualmente en el rifién. Las lesiones
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hepaticas que presentan los pacientes con PQH pueden ser microquisticas o macroquisticas;
también hay un tercer tipo de lesiones que corresponden a nidos de los ductos biliares
conocidos como complejos de Von Meyenburgh®. Las mas frecuentes son las microquisticas
diseminadas de manera uniforme por areas extensas de un parénquima hepatico que
histolégicamente es normal. Hay hepatomegalia severa en la mayoria de los pacientes y
estos quistes suelen contener un liquido claro e histolégicamente estan tapizados por epitelio

cuboidal'®.

Es importante incluir en el diagnodstico diferencial el cistoadenoma, el
cistoadenocarcinoma y el colangiocarcinoma, mediante las TC o RM comentadas, aunque la

PQH no estéa asociada a un mayor riesgo de malignidad'®.

Ya hemos comentado que los estudios analiticos hepaticos suelen ser normales o con
alguna alteracion leve. La alteracién de la funcidon hepatica suele ser debida a otra
enfermedad hepatica cronica concurrente, habitualmente una hepatopatia por virus de la
hepatitis B o C, contraida en la hemodialisis que precisan como tratamiento de la insuficiencia
renal crénica causada por la poliquistosis renal concomitante (PQR). Esta hepatopatia por
infeccion viral puede precipitar la necesidad de un TOH en un paciente con PQH

concomitante® '8

Los pacientes pueden tener niveles elevados de gamma glutamil transferasa sérica,
fosfatasa alcalina, aspartato amino transferasa y bilirrubina total**. También se pueden
observar niveles elevados del marcador tumoral CA 19.9 en pacientes con PHQ y parecen
estar directamente relacionados con el volumen de higado poliquistico. Algunos estudios
incluso sugieren utilizar el CA 19.9 para monitorizar la progresion de la enfermedad, aunque
su sensibilidad y especificidad aun no han sido caracterizadas como para su uso en la

practica clinica habitual®.
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Fotografias 3, 4, 5, 6 y 7 .- Estudio radioldgico preoperatorio TAC del caso n°8 (afio 2022).

se:2(4
m: 34766 (32/16)

o Sei2/4
bt onliny : a2 768 (407105
A0 13983 SOOI 3198 26 180 UG WG 1190 h

se:2/4
1 554766 (53 Wg
£ :ll.ﬂ‘!m‘lwl

*Fuente: Todas las imagenes que aqui se exponen pertenecen a la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario
“Lozano Blesa” de Zaragoza.
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La mayoria de los pacientes con PQH asintomaticos, no necesitan ningun tratamiento, pero
en aquellos que, si presenten sintomas, requeriran tratamiento cuando dichos sintomas sean
incapacitantes y la calidad de vida empeore debido a la hepatomegalia o a posibles
complicaciones de los quistes*’. La eleccion del tratamiento se basa en el tamarfio y la extension

de los quistes, asi como en las complicaciones.

La eficacia del tratamiento se define por el alivio de los sintomas y no por la reduccién

del volumen de los quistes hepaticos®.

El tratamiento de la poliquistosis hepatica es controvertido y existen diversas

estrategias terapéuticas farmacolégicas™ *:

Andlogos de somatostatina

Acido ursodesoxicdlico

Y V VY

Inhibidores de mTOR (Everolimus, Sirolimus)
» Antagonistas del receptor de Vasopresina-2

Las ultimas guias* recomiendan su uso en pacientes que tienen numerosos quistes
de tamafio pequefio a mediano distribuidos por todo el higado, jovenes (< 48 afos) y de sexo

femenino.

Existen también técnicas invasivas'® '°:

Puncidn-drenaje-aspiracion-esclerosis percutanea
Embolizacion arterial
Fenestracion laparoscdopica-laparotomica

Reseccion hepatica

YV V VYV V V

Trasplante Ortotopico Hepatico (TOH)

La clasificacion de Gigot'’ facilita la planificacion del tratamiento idéneo en funcién de
las caracteristicas de los quistes: tipo |: pocos y grandes; tipo |l: multiples y de tamafo
intermedio; tipo Ill: multiples de tamafio pequefio e intermedio. Schnelldorfer et al* también

describen una clasificacion utilizada en la practica clinica.

Las clasificaciones de Gigot'" y Schnelldorfer® son las mas utilizadas en la mayoria
de los estudios. Tanto la de Gigot'” como la de Schnelldorfer® incluyen el nimero, tamario

de los quistes y el volumen de parénquima hepatico remanente sano como criterios de

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas 9
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tipificacion. En el caso de la clasificacion de Schnelldorfer”® ademas se considera el flujo de
entrada y salida de los segmentos hepaticos sanos, lo que es mas propicio para la eleccion
del tratamiento. Segun Norcia et al*®, la clasificacion de Gigot'’ es inadecuada para evaluar
la progresién de la enfermedad y tiene como objetivo identificar a los pacientes que se
beneficiarian de la fenestracion de los quistes hepaticos. Por otro lado, la clasificacién de
Schnelldorfer®® tiene como objetivo identificar a los pacientes que se beneficiarian de una
hepatectomia parcial o un trasplante hepatico y en este caso, si es util para valorar la

progresion de la enfermedad.

La puncion-aspiracidon-esclerosis consiste en la puncién y aspiracion del
contenido quistico, seguida de la inyeccion de un agente esclerosante (normalmente etanol)
que inhibe la produccién y acumulacion de liquido en el interior de los quistes. El
procedimiento esta indicado para pacientes clasificados como Gigot tipo I'” o Schnelldorfer
B# y que presenten sintomas directamente relacionados con la presencia de un quiste
dominante (diametro >5 c¢cm)*. Sin embargo, a los pacientes con PQH a menudo se les
diagnostican ya con multiples quistes, por lo que este procedimiento en realidad rara vez se

utiliza*.

La embolizacién arterial se puede plantear si existe relacién con alguna rama de la

arteria hepatica pero no es un tratamiento muy generalizado*.

La fenestracidn se usa a menudo para el tratamiento de quistes multiples, como los
pacientes de Gigot tipo I-II"" o Schnelldorfer tipo B*. Ademas, el procedimiento también se
puede aplicar en aquellos casos en los que fracaso la puncién- aspiracion- escleroterapia.
Se realiza generalmente por laparoscopia y parece ser una opcion eficaz para el tratamiento

de pacientes con PQH®*.

La reseccion hepatica esta indicada sobre todo en pacientes con PQH sintomatica
con afectacién localizada de algunos segmentos del parénquima hepatico. Se recomienda
que el parénquima hepatico normal remanente corresponda al menos al 25-30% del volumen
hepatico total y que el area conservada no presente alteraciones en el drenaje venoso.
Hablamos principalmente de pacientes con clasificacion Gigot tipo II'” o Schnelldorfer C*. La
reseccion hepatica también puede realizarse en pacientes en los que la fenestraciéon hepatica
sea insuficiente o en los casos en los que el trasplante hepatico esté contraindicado®. La
reseccion hepatica parece obtener mejores resultados que la fenestracion, que alcanza una

mejoria sostenida de los sintomas en un 95% de los pacientes.

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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Una de las mayores desventajas de estas técnicas, es la alta incidencia de
adherencias intraabdominales que pueden dificultar el trasplante hepatico en el futuro si

finalmente esta indicado®.

Si la PQH es difusa, con quistes pequefos, muy sintomaticos o con una situacion
clinica que desaconseje la hepatectomia, con grave deterioro de la funcion hepatica, etc. el

TOH se impone como solucién curativa definitiva de la enfermedad.

En la bibliografia de trasplante hepatico por PQH la mayoria de los pacientes son
mujeres (80-90%), un 25% ha recibido al menos un procedimiento previo al trasplante, y el
80% de los sujetos tiene afeccion hepatorrenal. Entre un 40 y un 44% reciben un trasplante
hepatorrenal combinado, y s6lo un 13% requiere un trasplante renal posterior al trasplante
hepatico. La mortalidad perioperatoria alcanza el 12.5%° y la supervivencia media de los

pacientes es mayor que el 80%".

En los ultimos anos, el TOH se ha convertido en el tratamiento de eleccién de la
enfermedad hepatica terminal por PQH, siendo la unica opcion curativa, junto con el
trasplante hepatico de donante vivo'®. En ocasiones es necesario realizarlo de manera
conjunta con el trasplante renal**®. Desde que se realizé el primer TOH por PQH en 1988,
la morbimortalidad se ha reducido gracias a un mejor manejo de la inmunosupresién y de
los cuidados perioperatorios. Esta indicado en pacientes sintomaticos, con gran disminucion
de la calidad de vida y no susceptibles de otro tratamiento médico. Ademas, los sujetos con
sintomas de resistencia a otros tratamientos o con enfermedad poliquistica renal terminal
asociada también deben ser valorados para trasplante hepatico'. Para Arredondo et al'’, los
criterios de inclusién para TOH en pacientes con sintomas limitantes fueron la presencia de
poliquistosis bilateral (Gigot tipo Ill) y la hepatomegalia masiva con un higado remanente
insuficiente que imposibilitara una hepatectomia. Gu et al®, también indican el TOH en casos

de Gigot tipo .

En todo este contexto de controversia en cuanto a la indicacién del TOH en pacientes
con PQH, hemos querido presentar en este Trabajo Fin de Master nuestra experiencia en el
manejo perioperatorio de estos enfermos y discutiendo en base a la literatura publicada los

resultados que hemos obtenido a corto y a largo plazo.

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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INTRODUCCION

Fotografias 8 y 9'.- Diferentes instantaneas de los casos 7 (afio 2021) y 8 (afio 2022). Imagen
superior: aspecto del abdomen en paciente con poliquistosis hepatica gigante antes de comenzar
con la fase de la hepatectomia en el TOH (caso n°7). Imagen inferior: caso n°8.

*Fuente: Todas las imagenes que aqui se exponen pertenecen a la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario
“Lozano Blesa” de Zaragoza.
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INTRODUCCION

Fotografia 10".- Trasplante hepatico en paciente con poliquistosis hepatica gigante (caso n°8, 2022)
de la serie presentada, durante la hepatectomia segun técnica piggy-back sin by-pass veno-venoso.

*Fuente: Todas las imagenes que aqui se exponen pertenecen a la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario
“Lozano Blesa” de Zaragoza.
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INTRODUCCION

Fotografias 11 y 12'.- Trasplante hepatico en paciente con poliquistosis hepatica gigante (caso n°8,
2022) durante la fase anhepatica tras la hepatectomia.

*Fuente: Todas las imagenes que aqui se exponen pertenecen a la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario
“Lozano Blesa” de Zaragoza.
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INTRODUCCION

Fotografias 13 y 14 .- Diferentes instantaneas postoperatorias del TOH en la PQH gigante de los
casos 7 (afo 2021) y 8 (afio 2022) de la serie presentada. Imagen superior: Pieza quirtrgica del
espécimen hepatico con PQH gigante tras la hepatectomia (caso n°7). Imagen inferior: caso n°8.

"Fuente: Todas las imagenes que aqui se exponen pertenecen a la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario
“Lozano Blesa” de Zaragoza.

Analisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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OBJETIVOS

Objetivo principal:

Valorar en base a los resultados de nuestra serie, si el trasplante ortotépico hepatico
(TOH) en el tratamiento de la poliquistosis hepatica (PQH) es una técnica factible y

segura y con buenos resultados de supervivencia tanto del injerto como del paciente.

Objetivos secundarios:

1.- Exponer si en nuestros pacientes, la técnica de piggy-back durante la fase de la

hepatectomia del trasplante es segura y reproducible.

2.- Realizar comentarios criticos en base a nuestra experiencia, nuestros resultados y
a la literatura cientifica publicada sobre los aspectos mas controvertidos de indicar el
trasplante en esta patologia: importancia de la evaluacion renal preoperatoria,
momento adecuado para efectuar el TOH, estado clinico-psiquico-nutricional de los
pacientes cuando se indica el trasplante y aplicabilidad del sistema MELD (Model for

End-stage Liver Disease).

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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lll.1.- MATERIAL

Se trata de un estudio retrospectivo a partir de una base de datos completada de
forma prospectiva con 700 Trasplantes Hepaticos Ortotépicos (TOH) realizados en la
Comunidad Auténoma de Aragén desde 1998 y en concreto sobre los 9 pacientes sometidos
a TOH por presentar Poliquistosis Hepatica-PQH sintomatica (1.3%) en un hospital de tercer

nivel y en el seno de un equipo multidisciplinar.

Este estudio se inici6 en Enero de 2022, finalizando la recogida datos de nuevos
casos para este trabajo en Mayo de 2022, con el posterior seguimiento ambulatorio de los
pacientes en consulta (Octubre de 2022). El trabajo se ha desarrollado dentro de la Unidad
de Cirugia Hepatobiliopancreatica y Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del

Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario “Lozano Blesa” de Zaragoza.

Ha sido necesaria la colaboracion multidisciplinar, ademas del Servicio de Cirugia
General y del Aparato Digestivo, de los Servicios de Anatomia Patoldgica, Radiologia,
Anestesiologia, Hematologia, Digestivo, Medicina Intensiva, Microbiologia y Bioquimica del

Hospital Clinico Universitario “Lozano Blesa” de Zaragoza.

Todos los casos se analizaron individualmente en el seno del Comité de Trasplante
Hepatico de nuestro hospital que salvo excepciones puntuales se reune quincenalmente en
sesion multidisciplinar con la participacién de radidlogos, radioterapeutas, digestélogos-

hepatdgos, anestesistas, intensivistas y cirujanos.

Tras solicitar al Comité de Etica de la Investigacion de la Comunidad de Aragén
(CEICA) la pertinencia de nuestro trabajo, en todo momento se ha mantenido el secreto
profesional respecto a los datos de los pacientes siendo escrupulosamente cuidadosos en el
manejo de los mismos (ver Anexo |, donde se incluye también el Acuerdo de
Confidencialidad). Todos los datos referentes al paciente, asi como las exploraciones
complementarias diagnésticas, los aspectos relacionados con la técnica quirdrgica y el

seguimiento se incluyeron en un protocolo de recogida de datos.

Como se ha comentado anteriormente, el Hospital Clinico Universitario “Lozano Blesa” es
desde 1998, el unico centro de referencia acreditado en Aragon para realizar este tipo de
procedimientos. Aragén es una Comunidad Auténoma con una superficie 47.720,25 Km? y una
poblacion de 1.328.753 habitantes (Instituto Nacional de Estadistica, enero 2020).

La regionalizacion de la asistencia sanitaria y su planificacion se ha adaptado al
modelo de organizacion sanitaria establecido en cada region o Comunidad Auténoma®,

segun factores politicos, econdmicos, geograficos, legales, demograficos e incluso éticos.

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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Segun la capacidad asistencial, se distinguen tres niveles jerarquizados, incluidos en la red
hospitalaria general nacional: Hospital Comarcal: nivel |; Hospital General o de Area: nivel Il;
y Hospital de Referencia: nivel lll. El Hospital Clinico Universitario “Lozano Blesa” de
Zaragoza es un centro hospitalario de referencia de tercer nivel, y cubre el Sector Sanitario

de Zaragoza Ill que forma parte del Area de Salud Ill junto con el Sector de Calatayud.

Figura 1.- Areas y Sectores Sanitarios de Aragoén.
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Fuente: Servicio Aragonés de Salud (SALUD).

El unico crierio de inclusion fue la indicacién de TOH por PQH incapacitante (clinica
oly funcional) por parte del Comité de Trasplante Hepatico de nuestro hospital quedando

excluidos todos los pacientes con TOH por el resto de causas.
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lll.2.- METODOS

11.2.1.- METODOLOGIA CLINICAS% %

111.2.1.1.- Proceso de evaluacién del candidato a TOH

Cuando estamos ante un paciente potencial receptor de TOH se procede a su

evaluacion para:

» Establecer la indicacion quirdrgica

»  Excluir la existencia de contraindicaciones

» Definir el momento 6ptimo para trasplante segun el estado del paciente y
determinar la urgencia del trasplante.

» Corregir de cualquier disfuncion reversible: alteraciones electroliticas y de
volumen vascular, encefalopatia hepatica, coagulopatia, hemorragias, infecciones,

etc.

Esta evaluacién se lleva a cabo o bien de forma ambulatoria o si el paciente lo
requiere, de forma hospitalaria. La evaluacion es dirigida conjuntamente por los hepatélogos
y cirujanos del equipo de TOH asi como con la colaboracion de servicios y unidades

implicados en el procedimiento (anestesistas, nutricionistas, psicélogos, etc.).

Los datos obtenidos de la evaluacién se presentan en comité clinico ya comentado de
seleccion de receptores del TOH, y desde aqui se decide si el paciente es candidato
apropiado, cuando seria el momento adecuado para el TOH y los cuidados preoperatorios

necesarios.

El sistema de priorizacion y adjudicacién de 6rganos estd protocolizado a nivel
nacional a través de la Organizaciéon Nacional del Trasplante (ONT) (Disponible en:

http.//www.ont.es/Paginas/Home.aspx) y se basa en un modelo reconocido a nivel mundial.
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1ll.2.1.2.- Indicaciones y contraindicaciones del TOH

Indicaciones

1.- Enfermedad hepatica* progresiva e irreversible de manera que la alternativa al
TOH sea la muerte o una morbilidad inaceptable.

2.- La enfermedad hepatica y sus complicaciones resultantes son irreparables por

tratamiento médico o quirurgico estandar.

3.- No existe contraindicacion absoluta para TOH.

4.- Enfermedades hepaticas en las que el TOH esta indicado:

Enfermedad hepatica crénica avanzada

*Indicacion mas frecuente de TOH

Colestasicas - CBP, CEP, Sindrome de|
Alagille, etc.

Hepatocelulares- Cirrosis virica,
toxica, alcohdlica, autoinmune, etc.

Vasculares - Sindrome Budd-Chiari

Tumores hepaticos no resecables

Carcinoma hepatocelular, Hepatoblastoma,
efc.

Enfermedad metabdlica hepatica

Déficit a1-antitripsina, enfermedad
Wilson, Hemocromatosis 18,
Enfermedad almacenamiento
glucégenol/lipidos, Hemofilia A o B,
etc.

Insuficiencia hepatica aguda grave

Virica—- VHB, A, C, D, E; CMV, Epstein-Barr
Medicamentosa — Paracetamol, AINES

Procesos hepaticos vasculares —
hepatitis isquémica, Sindrome Budd-
Chiari agudo..

Enfermedad hepatica metabodlica -
Wilson agudo, Sindrome Reye,
esteatosis aguda del embarazo, etc.

Criptogénica

Enfermedad fibroquistica congénita del
higado

POLIQUISTOSIS HEPATICA GIGANTE
Enfermedad de Caroli, Fibrosis hepatica
congénita

Fallo 1° del injerto, trombosis arterial

Retrasplante hepatico precoz/tardia, rechazo cronico
ductopénico, etc.
Hipertension  portal idiopatica,
Miscelanea Hidatidosis, Traumatismo

hepatico, etc.
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Contraindicaciones absolutas

1.- Infecciones potencialmente letales no controladas: Infeccion créonica VHB en
replicacién (HbeAg +, ADN-VHB+), clasicamente VIH, etc.

2.- Tumor maligno extrahepatico 1° o 2°.

3.- Infeccion extrahepatica grave no controlada.

4.- Alcoholismo o adiccion a drogas no controlada.

5.- Enfermedad extrahepatica grave no candidata a tratamiento curativo (enfermedad
cardiaca avanzada, HTP grave; PAPM >60mmHg, enfermedad neuroldgica).

6.- Incapacidad personal (retraso mental, enfermedad psicolégica) o social para
asumir TOH.

Contraindicaciones relativas

1.- Trombosis de la vena porta y del eje espleno-mesentérico.

2.- IRC avanzada.

3.- Cirugia previa extensa abdominal superior (cirugia HBP compleja, etc.).

4 .- Abstinencia alcohodlica < 6 meses.

5.- HTP moderada; PAPM 30-59 mmHg.

6.- Desnutricion avanzada.

7.- Hipoxemia severa (pO2 basal <60 mmHg) debida a sindrome hepato-pulmonar.

11l.2.1.3.- Técnica quirurgica de extraccion de higado en el donante

1.- Laparotomia media xifopubiana y transversa supraumbilical en cruz. Se evierten y fijan las
solapas de laparotomia a la piel.

2.- Seccidn del ligamento redondo entre ligaduras y seccién del ligamento falciforme.

3.- Valoracion macroscoépica del higado (color, consistencia, tamafo, lesiones, etc.) asi como
del resto de visceras abdominales. A veces se requiere biopsia intraoperatoria para verificar la validez
del injerto. Si el higado tiene >30% de esteatosis no debe ser usado).

4.- Se intenta localizar posibles arterias accesorias al higado (mas frecuentes: arteria hepatica
izquierda-AHI aberrante derivada de la arteria gastrica izquierda y arteria hepética derecha-AHD
aberrante derivada de la arteria mesentérica superior-AMS).

5.- Diseccion del retroperitoneo inframesocolico:

v
v
v
v

v

Movilizacion medial del intestino grueso-IG: ciego, colon ascendente y angulo hepatico
del colon.

Amplia maniobra de Kocher.

Seccion raiz del mesenterio hasta identificar la vena mesentérica inferior-VMI.
Desplazamiento del colon transverso, colon derecho y asas de intestino delgado-ID
cefélicamente, al cuadrante abdominal superior izquierdo.

Exposiciéon de aorta-Ao y vena cava inferior-VCl infrarrenal.

6.- Diseccion de la AMS por encima de la vena renal izquierda-VRI.

7.- Diseccion y ligadura (y seccion) de la arteria mesentérica inferior-AMI.
8.- Diseccion de la Ao por encima de la bifurcacion iliaca

9.- Diseccion de la VCI por encima de la bifurcacion iliaca.

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
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10.- Identificacion de las posibles anomalias en la irrigacion hepatica:
v' AHI de arteria gastrica izquierda-arteria coronaria estomaquica-ACE (15%).
v" AHD procedente de la AMS (25%).
v Arteria hepatica comun-AHC naciendo de la AMS.
v" AHC con origen directo en la Ao.
11.- Seccion del ligamento gastrohepatico.
12.- Seccion del ligamento triangular izquierdo del higado.
13.- Seccidn del pilar diafragmatico derecho.
14.- Diseccion de la Ao abdominal supraceliaca (colocados ID e IG abdomen).
15.- Diseccion de las estructuras del hilio hepatico:
Ligadura y seccioén de la arteria pilorica.
Ligadura y seccion de la arteria gastroduodenal-AGD.
Diseccion de la AHC hasta el tronco celiaco-TC.
Ligadura y seccion de la ACE.
Ligadura y seccién de la arteria esplénica-AE.
Seccidn distal del colédoco.
Apertura de la vesicula e irrigacion de la via biliar.
Diseccion de la porta; division del cuello del pancreas
Ligadura de la vena coronario-estomaquica-VCE.
Diseccion de confluencia de venas esplénica-VE y mesentérica superior-VMS.
ase de canulacion y enfriamiento del higado:
Heparinizacion a dosis 3 mg/kg.
Canulacién portal via VE o VMI.
Canulacién de la Ao infrarrenal.
Canulacién de la VCl infrarrenal.
Clampaje de Ao supraceliaca.
Ligadura de la AMS.
Perfusion de 6érganos abdominales por las canulas de Ao y vena porta-VP.
Desclampaje de la canula de la VCl infrarrenal.
Seccion de la VCI a nivel de su entrada en la auricula derecha.
Enfriamiento externo con hielo.
inalizacién de la extracciéon hepatica:
Seccion de la aorta por encima del TC
Diseccion de la AMS hasta la Ao.
Comprobacién de la AHD aberrante procedente de la AMS.
Seccion de la Ao por encima de las arterias renales.
Si el higado recibe una rama aberrante de la AMS, tomar la Ao no solo con el TC sino
también con el origen de la AMS.

16.-

17.-

ANA NN NN TN N N N N N N N N N L N N N N N N N N NI

v' Seccion del diafragma derecho alrededor de la VCI suprahepatica y de la cara superior
del higado.
v Divisiéon de la VCI infrahepatica con parte de la glandula adrenal derecha, justo por

encima de las venas renales.
v Seccion de tejido retrocavo, con lo cual todo el higado queda libre.
v' Se corta la canula de la VP a unos 4-5 cm. de ésta.
18.- Extraccion de injertos vasculares:
v" Ao distal con las iliacas primitivas, externas e internas
v" VClI distal con las iliacas, hasta el ligamento inguinal.
19.- Extraccién de ganglios mesentéricos y extirpacion de un fragmento de bazo.
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lll.2.1.4.- Técnica quiurgica en el receptor

Equipo quirdrgico: un cirujano y dos ayudantes (el 2° ayudante queda préximo a la cabecera
del enfermo).

Preparacion del campo: se pinta al enfermo con Betadine® desde la base del cuello hasta el
tercio superior de los muslos (incluyendo huecos axilares y tercio superior de brazos). Se colocan los
pafos de tal forma que queda expuesto desde el 1/3 superior de térax a 1/3 superior de muslos.

1.- Incisiéon abdominal:
v Incisién abdominal subcostal bilateral prolongada con una incision media hasta apéndice xifoides
(pasa entre 2 a 4 dedos por encima del ombligo).
v Seccion del ligamento redondo entre ligaduras de seda 3/0.
v Seccion del ligamento falciforme entre ligaduras seda 3/0, hasta llegar al tejido conjuntivo laxo que
esta por delante de la cava suprahepatica.
v Evertimos los dos colgajos superiores de la incision, protegemos con compresas ambos rebordes
costales y colocamos 2 valvas ancladas al retractor mecanico hepatico (“el arco”). Tiramos bien
aplicando gran traccion obtenido buen acceso y vision.

2.- Hepatectomia del receptor:
v Traccion de la cara superior del higado hacia abajo y se diseca y corta poco a poco el ligamento
coronario derecho e izquierdo.
v' Seccion completa (entre ligaduras o no) del ligamento triangular izquierdo, habiendo colocado
previamente una compresa debajo.
v Se separa el I6bulo hepatico izquierdo y se secciona de abajo arriba entre ligaduras la pars flacida y
la pars densa del epiplon menor hasta donde habiamos acabado de seccionar el ligamento triangular
izquierdo (si encontrasemos ahora una AHI accesoria, se seccionaria entre ligaduras).
v Traccionamos del higado hacia la izquierda y seccionamos el ligamento triangular derecho.
v' Separamos cara postero-superior e inferior del LHD del diafragma y del retroperitoneo, exponiendo
el borde lateral derecho de la cava retrohepatica.
v" Ahora abordamos el pediculo hepatico. Para ello un ayudante separa hacia arriba con compresa y
la mano izquierda la cara inferior del higado. El 2° ayudante separa hacia abajo el antro y el duodeno.
Se liga y secciona la arteria pilérica. La diseccién se conduce cerca del higado, de derecha a izquierda
del ligamento hepatoduodenal, pasando un disector y seccionando entre ligaduras de seda. De esta
manera se secciona el colédoco en su parte mas alta justo por debajo de la confluencia con el cistico.
Seccion entre ligaduras de las ramas derecha e izquierda de la arteria hepatica propia (OJO aqui a la
existencia de una AHD aberrante, que localizaremos detras y a la derecha de la via biliar principal).
Una vez seccionados colédoco y AHD- AHI, se aprecia entre ella y por detras, la vena porta. Se libera
poco a poco en sentido transversal y hacia abajo suavemente hasta llegar al borde superior del
pancreas, y hacia arriba hasta llegar al higado.

A partir de este momento existen dos modalidades técnicas para realizar la hepatectomia en el
receptor y el implante del injerto hepatico: Hepatectomia segun la técnica clasica (exéresis del higado
junto con la vena cava retrohepatica) y Hepatectomia segun la técnica Piggy-Back (extirpacion del
higado dejado la vena cava retrohepdtica in situ). Actualemnte solo se realiza ésta ultima.

3.- Anastomosis venosas y revascularizacién. Comienza el implante con las anastomosis en el
siguiente orden:
v Anastomosis de la vena cava suprahepatica (prolene 3/0): se da un punto en el angulo izquierdo de
las cavas del receptor y del injerto y otro punto en el angulo derecho. Se aproxima en injerto hepatico
al diafragma y sea anuda el hilo del angulo izquierdo, dejando el derecho tenso, pero sin anudarlo,
para aproximar los bordes de la cava. Se realiza sutura continua de la cara posterior de izquierda a
derecha (se atraviesa de fuera a dentro, cogiendo primero el borde inferior y luego el superior). Una
vez llegamos al angulo derecho lo sobrepasamos con el hilo que viene suturando la cara posterior y se
exterioriza haciéndolo pasar de dentro afuera por el borde superior, continuando la sutura, ahora por la
cara anterior de derecha a izquierda. Se anuda el punto del angulo derecho cortando los cabos y se
deja una compresa a cada lado de la anastomosis, entre diafragma e higado. Si se ha realizado la
hepatectomia segun la técnica piggy-back: una vez terminada la anastomosis de la cava
suprahepatica, se lava el injerto a través de la canula portal y se cierra la VCI con una sutura continua
de prolene 4/0 o con sutura mecéanica. Cuando habiendo realizado la hepatectomia segun piggy-back,
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las venas suprahepaticas del receptor no son utilizables debido a que sean cortas 0 a consecuencia de
que exista un TIPS, se puede realizar la anastomosis entre la vena cava del donante y una apertura
lateral en la cava del receptor, tras haber suturado las venas suprahepaticas del receptor.

v" Anastomosis portal: se calcula la longitud de la porta donante y receptora y se recortan sus
extremos para que no haya redundancia ni tensiéon en la anastomosis y ésta quede cerca del
parénquima hepatico. Los bordes de las ambas portas son aproximados y mantenidos en esta posicién
y se efectda la anastomosis de manera analoga a la de la VCI con suturas continuas de prolene 5/0.
Debido a que el estado de la vena porta no siempre es aparente hasta el momento del trasplante, debe
extraerse siempre injertos de venas iliacas del donante y obtener el injerto hepatico con la mayor
longitud posible de porta.

v' Descamplaje: se desclampa en 1° lugar la porta; al cabo de unos segundos se retira el clamp de la
cava suprahepatica y por ultimo el de la cava infrahepatica si lo hubiere. Se comprueba la hermeticidad
de las anastomosis, se ultima la hemostasia de las mismas si es preciso.

4.- Anastomosis arterial:
v En el receptor: los lugares donde mas frecuentemente se hace la anastomosis son: la confluencia
de la arteria hepatica comun y la arteria gastrodudodenal, y la confluencia de las arterias hepaticas
derecha e izquierda (en ocasiones se recurre al tronco de la arteria hepatica comun). La preparacion
del pediculo arterial en el receptor y la anastomosis arterial se hacen habitualmente después del
desclampaje y de la revascularizacion venosa.
v Habitualmente se inicia la diseccion partiendo de las ligaduras de las arterias hepaticas derecha e
izquierda, traccionando de ellas suavemente, circundandolas poco a poco, llegando a la confluencia y
alcanzando la arteria hepatica propia. Si se estima oportuno, se continda la diseccion liberando la
arteria hepatica comun en su tercio distal a la implantacién de la arteria gastroduodenal. A
continuacion, se coloca un clamp bull-dog en la arteria hepatica propia o en la hepatica comun y se
seccion el pediculo arterial en el lugar previsto. Si se trata de una bifurcacién arterial, como es habitual
(hepatica comun- gastroduodenal-hepatica derecha- hepatica izquierda), se confecciona un
pseudoparche de Carrel: las dos ramas arteriales de la confluencia se abren en canal por su cara
anterior con tijeras de Pott y la boca resultante se regulariza cortando sus bordes para darle una
configuracién lo mas circular posible.
v En el injerto: lo habitual es emplear el tronco celiaco con un parche de Carrel de aorta recortada
casi a ras del origen del tronco. (Pero por presencia de placas de ateroma en el ostium del tronco
celiaco o con objeto de disminuir la longitud del pediculo arterial del injerto, se emplea frecuentemente
para la reconstruccion arterial la confluencia celiaca- esplénica e incluso la misma hepatica comun).
v" Preparados los cabos arteriales en el injerto y receptor, se lavan con suero heparinizado, y se
comienza la anastomosis término-terminal con suturas continuas de prolene 7/0 procediendo de la
manera siguiente: Se da un punto en la mitad posterior del borde de la arteria donante y de la
receptora y otro en la mitad anterior de las mismas de forma que las agujas quedan exteriores a la
pared arterial. De esta manera quedan dos semicircunferencias laterales que, al traccionar
lateralmente de los hilos opuestos, girandolos 45°, se convierten en anterior y posterior. Se anuda el
hilo de la cara anterior y con un cabo se comienza la sutura de una semicircunferencia, generalmente
la derecha, dando los puntos muy préximos al borde y entre si, de fuera adentro y dentro afuera,
manteniendo cada punto tenso por el ayudante. Terminando este lado derecho de la sutura, se pasa el
hilo por detras de la arteria al otro lado, y se efectia la sutura de la semicircunferencia opuesta.
Ultimada la sutura se retira el clamp bull-dog permitiendo que la anastomosis se reexpanda, momento
en que se anudan los hilos. Se comprueba el latido arterial.

5.- Anastom03|s blllar pueden utlllzarse dos tlpos de reconstruccnon deI arbol blllar

i

Colecistectomia subserosa de fondo a cuello, se diseca el cistico separandolo de la VBP y se
liga con seda (irreabsorbible) 3/0.

El cabo coledocal receptor se prepara, se refresca el borde y se introduce a su través una
sonda de alimentacion infantil hasta mas alla de la papila para comprobar que ésta es permeable. Se
prepara igualmente el colédoco del donante, se refresca el borde y si hubiera discrepancia en el calibre
de ambos se ampliara la boca del mas pequefio mediante una incisién en V en su cara anterior. Se
realiza la anastomosis colédoco-colédoco con puntos sueltos monofilamento reabsorbible 6/0. 1° la
cara posterior, luego se coloca un tubo de Kehr en la via biliar si se considera necesario, y por ultimo
se sutura la cara anterior también con puntos sueltos, anudados en la cara exterior de la pared.

Colédoco o hepatico- yeyunostomia sobre asa desfuncionalizada en Y de Roux: tras la
colecistectomia, se confecciona el asa en Y de Roux como para cualquier otro tipo de anastomosis,
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eligiendo el lugar de seccion intestinal a unos 40 cm. del angulo duodenoyeyunal. El cabo cerrado del
asa intestinal se lleva al hilio hepatico en situacion trasmesocdlica o antecdlica y se procede a la
anastomosis colédoco-yeyunal término-lateral. Primero, la cara posterior, izquierda-derecha, anudando
los puntos en la cara externa de la anastomosis una vez finalizada esta cara. Segundo, se procede a la
anastomosis de la cara anterior del colédoco o hepatico- yeyunostomia también con puntos sueltos,
quedando ultimada la anastomosis.

6.- Se realiza biopsia postreperfusion en cufia del borde inferior del injerto y se coloca una
sonda nasoyeyunal para administrar la inmunosupresioén oral y la nutricidn enteral si se considera
necesaria. Se comprueba la hemostasia lavando el campo quirdrgico con suero caliente y se aplica un
hemostatico si se estima oportuno.

7.- Los drenajes: utilizamos del tipo Jackson-Pratt subfrénico entre diafragma y Iébulo hepatico
derecho o l6bulo hepéatico izquierdo y otro Jackson-Pratt en region subhepatica.

8.- Cierre de la laparotomia: Se cierra por planos la incision transversa con suturas cogiendo el
peritoneo y musculo transverso, luego el oblicuo menor, el mayor, y la vaina anterior del recto. La
incisién vertical se cierre con puntos sueltos del 1. Piel con grapas.
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Tras la cirugia el/la paciente pasa a la Unidad de Criticos de nuestro centro donde se
realiza un seguimiento compartido con la Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y
Trasplante Hepatico y la Unidad de Hepatologia, que se encarga entre otras muchas cosas de

introducir y supervisar la inmunosupresion del/de la paciente.

La pieza quirurgica de reseccidn pasa a cargo del Servicio de Anatomia Patoldgica de
nuestro centro que emitid6 el correspondiente informe anatomopatldgico (incluyendo las

dimensiones y el peso del especimen hepatico resecado).

Tras el alta hospitalaria, en todos los pacientes se realiza un seguimiento ambulatorio
también compartido entre las consultas externas del Servicio de Cirugia (Unidad de Cirugia
Hepatobiliopancreatica y Trasplante Hepatico) y Digestivo (Unidad de Hepatologia) de
nuestro centro. La cronologia protocolizada fue de una visitasal mes y a los 3 meses tras la
cirugia, a partir del primer afo, cada 3-6 meses durante los 3 primeros anos, y posteriormente
un control anual de forma indefinida con un protocolo prospectivo que incluye controles
clinicos (anamnesis y exploracion fisica), controles analiticos (niveles de inmunosupresion si
procede, pruebas de funcion hepatica, renal, valores de CEA y CA 19.9, etc.) y pruebas de
imagen toracica y abdominal (ecografia simple, eco-Doppler si se precisa, radiografia de
térax y si es necesario TC toracoabdominopélvica, Colangio-resonancia, etc.). Si fuese
necesario por dudas de la integridad de la anastomosis biliar (fuga, estenosis, etc.), se puede
completar el estudio con endoscopia digestiva-CPRE (Unidad de Endoscopias) o una puncion
transparietohepatica-CPTH (unidad de radiologia Intervencionista). En los pacientes con
dudas diagndsticas sobre trombosis arterial o venosa se opta por solicitar Angio-TC vy si es
necesario una Arteriografia diagndstica/terapeutica. En el caso de rechazo subagudo o
cronico a pesar de ajustar individualizadamente el régimen de inmunosupresion, se puede
optar por realizar una biopsia percutanea que se remitira al Servicio de Anatomia Patoldgica

para su posterior estudio.

En los casos de necesidad potencial de un retrasplante, el caso se discutio

nuevamente en sesion multidisciplinar.
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l1.2.2.- METODOLOGIA ESTADISTICA

A continuacion, exponemos los parametros analizados, la codificacion de datos,

protocolo estadistico y analisis estadistico realizado.

Todos los resultados se han registrado en una ficha personal e introducidos en una
base de datos creada con el programa estadistico Statistical Package for the Social

Sciences® (SPSS®) version 15.0 para Windows 7 Ultimate®.

Si bien el formulario de recogida de datos (ver Anexo Il) contiene 95 variables (con los
datos del donante, receptor, diagndstico analitico-radioldgico, criterios inclusion lista espera
de trasplante hepatico-LET, datos técnicos del trasplante hepatico/renal, datos
histopatoldgicos, terapia inmunosupresora y finalmente, datos con el seguimiento a corto y a

largo plazo), para este trabajo hemos codificado 59 variables en 3 apartados fundamentales.

1.- Datos del receptor:
» Sexo; Edad (afios); Peso (KQg)

> Coexistencia PQR; IRC (grado); Diabetes Mellitus (tipo); Coexistencia S
Hepatorrenal; Hepatopatia crénica virica; Coexistencia S Hepatopulmonar

» Hipertensién pulmonar; Coexistencia con aneurisma intracraneal

A\

Sistema MELD (puntuacion)

» Tratamientos previos sobre PQH (n°); Puncion-aspiracién; Puncién-
aspiracion-esclerosis; Fenestracion; Reseccion hepatica

» Via abordaje

» Criterios de inclusion en LET

2.- Datos técnicos del trasplante hepatico/renal:

» Técnica del Tx: Técnica clasica (reseccion VCI); Técnica piggy-back;
Utilizaciéon by-pass veno-venoso; Anastomosis porto-cava

Anastomosis arterial; Anomalias arteriales donante/receptor

Anastomosis biliar; Tutor biliar Kehr

Anastomosis portal; Trombosis vena porta

Peso hepatectomia (g.)

Tiempo isquemia fria (min.); Tiempo de cirugia (min.)

Tx Renal anterior a Tx Hepatico; Combinado; Posterior al Tx Hepatico

S%me de Reperfusion

YV V. V V V VYV VYV VY

Trasfusion intraoperatoria; Concentrados de hematies (n°)
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3.- Seguimiento a corto/largo plazo:

a) Seguimiento a corto plazo

» Ventilacion mecanica (horas)
Estancia en UCI (dias); Estancia Hospitalaria (dias)
Disfuncién primaria del injerto; Rechazo agudo
Complicaciones arteriales/venosas/biliares

Reintervencion; Retrasplante

V V V V VY

Grado en la clasificacion de Clavien-Dindo
» Inmunosupresion (terapia induccion)
b) Seguimiento a largo plazo
» Tiempo seguimiento Tx (meses)
Rechazo crénico (Retrasplante)
Complicaciones arteriales/venosas/biliares

Inmunosupresion (terapia mantenimiento)

YV V VYV V

Supervivencia del Injerto; Supervivencia del paciente

Para la valoracién de la estancia media hospitalaria se han tenido en cuenta tanto los
dias de ingreso en la sala de hospitalizacién (planta) como los dias de ingreso en la unidad
de cuidados intensivos-UCIl. De igual modo, s6lo se han tenido en cuenta los dias
correspondientes al ingreso por el TOH y no los dias correspondientes a los del reingreso/s

del postoperatorio inmediato (90 dias tras la intervencion quirurgica del CCR).

Al igual que Barber et al® y Aussilhou et al*, hemos considerado complicaciones
postoperatorias a aquellas acontecidas durante los 90 dias siguientes a la realizacion de la
primera hepatectomia y definidas por la Clasificacion de Clavien y Dindo 2009%° (ver Anexo
llI). Hemos denominado complicaciones “mayores” (grados lll y IV de la Clasificacién de
Clavien y Dindo), a la insufieciencia hepatica, sangrado postoperatorio, a la fistula
biliar/absceso intraabdominal, requiriesen o no intervencionismo radioldgico o/y quirurgico.
Del mismo modo, consideramos complicaciones mayores a la trombosis arterial y venosa,
derivasen o no en retrasplante urgente. Como complicaciones “menores” (grados | y Il de la
Clasificacion de Clavien y Dindo), al sindrome febril (incluida FOD), infeccién de herida
quirdrgica, neumonia nosocomial e ileo postoperatorio, que no requirieron intervencionismo
radiolégico ni quirdrgico. Hemos seguido los criterios de Rahbari et al® para definir la
insuficiencia hepatica y la hemorragia postoperatoria® y los criterios de Koch et al®® para la
fistula biliar postoperatoria. El fallo primario del injerto y la disfuncién primaria del injerto

vienen definidos por Olthoff et al’* y el S°™ de Reperfusion por Aggarwal et al®®.
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La supervivencia se definié desde la fecha de la cirugia hepatica hasta la de la ultima
revision clinica en consulta o el fallecimiento. La supervivencia del injerto se definié desde la

fecha del primer trasplante hepatico hasta el dia en que se realiz6 el retrasplante.

En cuanto al analisis estadistico, respecto a las variables cuantitativas se ha obtenido
una descripcion de todas ellas mediante el calculo de la medida de tendencia central (media
[X] o mediana [Me]) y su medida de dispersién correspondiente (desviacién tipica [DT] o
recorrido intercuartilico [RI]) con un intervalo de confianza del 95%. Para emplear una u otra
(media [X] o mediana [Me]) hemos valorado la distribucion de dicha variable con respecto a la
“normal” mediante la prueba de Kolmogorov-Smirnov. Si la variable cuantitativa sigue una
distribucién “normal” (p valor p>0.05) hemos utilizado como medida de tendencia central la
media [X] y como medida de dispersion la desviacion tipica [DT]. Si la variable cuantitativa
sigue una distribucién no “normal” (p valor p<0.05) hemos utilizado como medida de
tendencia central la mediana [Me] y como medida de dispersion el recorrido intercuartilico
[RI]. Para las variables cualitativas, se han calculado sus valores absolutos de frecuencias,

asi como sus porcentajes.
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DATOS DEL PACIENTE (RECEPTOR)
Coexistencia con PQR
o€ IRe (‘:l Z:I;Oo) Q Tratamien‘;os pfevios .sol?l"e PQH (n°)
Sexo Diabetes Mellitus (tipo) Punci lunclot.l—as'pilmclorlle .
Edad Coexistencia con Sdme Hepatorrenal Sistema MELD unclon—asplraclo.n‘—esc Tosis Criterios inclusion
& P . "~ Fenestracion
(afios) Hepatopatia cronica por virus (puntuacién) ., L. LEQ Tx
) N Reseccion hepatica
Peso (Kg) Coexistencia con Sdme Hepatopulmonar
. HiPertensién prlhnu{mf Via abordaje
Coexistencia con aneurisma intracraneal
Si hepatomegalia masiva
Si (grado II que derivé en FRA en 2007) sic dolor incapacitante
i .
5 No Puncié (_ ) » anorexia/ caquexia
CASO1 46 ;_ms No - uncion-aspiracion hipertensién portal (HTP)
55 k; No Via percutinea asls
g No P minusvalia fisica y social
No incapacidad para ABVD
No TRC-grado IT
Si
No hepatomegalia masiva
No dolor incapacitante
Q N anorexia/ caquexia
o
CASO 2  52aiios N 9 No ascitis
o
45 kg N derrame pleural recidivante
o
minusvalia fisica y social
No incapacidad para ABVD
No incapacidad para
Si
Si do -1V,
! (gml\}) ) hepatomegalia masiva
o o . .
@ No dolor incapacitante
CASO 3 49 aios No 15 No anorexia/ caquexia
o No IRC asfimsm v
g B
No C-grado
No
Si
No $i(2) hepatomegalia masiva
o No Puncién-aspiracion-esclerosis: dolor incapacitante
CASO 4 57 :ﬁos No 6 multiples complicaciones como trombosis portal :m()rexia/.c.ﬂquexiﬂ
65 kg No ascitis
No Via percutanea minusvalia fisica y social
No incapacidad para ABVD
No
Si
Si (grado IV,
g (g; °Iv) si(l)
o o . . : .
@ No Puncién-aspiracion hepatomegalia masiva
CASO 5 49 aios N 12 dolor incapacitante
o
66 kg No Via percutanea ascitis
No
No
Si
No (Tx renal anterior) . .
No hepatomegalia masiva
Q No dolor incapacitante
CASO 6 53 aflos N 9 No anorexia/ caquexia
o
82 kg No minusvalia fisica y social
No
No
Si
No (Tx renal anterior) Si (4)
o Si Puncién-aspiracién-esclerosis b " X
o P epatomegalia masiva
Ne ltiples sos desde 2016
CASO 7 59 aiios © 7 ‘(mvu ps Ingresos desde PO[ dolor incapacitante
No complicaciones quistes: sangrado, infeccién, etc.) L.
80 kg ascitis
No
No Via percutinea
Si
si hepatomegalia masiva
i
dolor incapacitantt
No (Tx renal anterior) colorincapacitante
anorexia/ caquexia
o No -
Q No ascitis
CASO 8 51aiios N 15 No minusvalia fisica/social
o
63 kg N incapacitante
NO Sdme compresion VCI:
° trombosis vena ilaca comun
No .
derecha (anticoagulada)
Si
Si (grado ITI que derivo en retrasplante
. hepatomegalia masiva
combinado) dobor i tant
incapacit:
Q No olor x»xch/pacl ante
CASO 9 55 aios No 16 No anorexia ‘cvaqucxm
No ascitis
62Kg minusvali fisica,/social
No .
No incapacitante
No
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Respecto de los datos de los/las pacientes receptores, la edad media fue de
52.31+4.1 afios con 88.9% mujeres (8 de los 9 casos de la serie presentada) y con un peso
medio de 63.5+/-12 Kg. Hubo una paciente diabética y el unico paciente varén presento
coexistencia de la PQH jcon un aneurisma intracraneal (en concreto aneurisma de porcion
proximal de arteria cerebelosa postero-inferior-PICA y de la arteria cerebral media derecha).
Ningun paciente de la serie presentd coexistencia asociada con sindrome Hepatorrenal,

Hepatopatia cronica virica, sindrome Hepatopulmonar o Hipertensién pulmonar.

Dentro de las enfermedades concomitantes registradas, el 100% de los pacientes
presentaban poliquistosis renal (PQR) asociada y en el 77.8% de los pacientes de la serie (7)
se precis6 trasplante renal. De todos los pacientes, cuatro presentaban insuficiencia renal
cronica (IRC) en grados Il a IV. Dos de estas pacientes fueron trasplantadas con posterioridad
al trasplante hepatico y dos de ellas de forma combinada. En una paciente previamente
trasplantada renal con anterioridad, tras 12 anos, por fallo primario del injerto hubo que
plantearse el trasplante combinado higado-rifién. Otras tres pacientes no tenian disfuncion
renal porque ya se trasplantaron con anterioridad al TOH (incluso dos pacientes, el caso n°8 y
el caso n°9, ya tuvieron una nefrectomia derecha previa) y los injertos renales funcionaban
correctamente en el momento de nuestra revisién. En 2 pacientes no se planteé ni se ha

realizado a dia de hoy trasplante renal dado que no han mostrado disfuncion renal.

No hubo casos de intervenciones quirurgicas previas y en 4 de los pacientes de la
serie (50%) se realizd algun tratamiento para paliar transitoriamente los sintomas por parte de
Radiologia Intervencionista que consistié en 1 o varias sesiones de puncién-aspiracion +/-
esclerosis de alguno de los quistes dominantes presentes. En una mujer tras dos sesiones
estos procesos paliativos derivaron en complicaciones como trombosis portal (resuelta con
anticoagulacion). En el caso del unico varon de la serie la puncion ocasioné multiples ingresos
por complicaciones del tipo sangrado intraquiste, infeccion, etc. (todas ellas resueltas con

tratamientos conservadores).

8 de los 9 pacientes presentaban ascitis, pero fueron la presencia conjunta de
hepatomegalia masiva asociada a dolor abdominal incapacitante, astenia, anorexia-caquexia
con diverso grado de minusvalia fisico-social e incapacidad para realizar las tareas cotidianas
de la vida diaria-ABVD, los criterios que determinaron al Comité de Trasplante Hepatico de
nuestro hospital a incluir en la lista de espera para el trasplante a estos pacientes. Por contra,
el valor del sistema priorizacién Model-End-Stage-Liver-Disease-MELD fue bajo (11.545.5, 6-
23) dado que la funcionalidad hepatica estuvo conservada y como comentaremos

posteriormente, no nos fue de utilidad para priorizar a estos pacientes en la lista.
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CASO 1

CASO 2

CASO 3

CASO 4

CASO 5

CASO 6

CASO 7

CASO 8

CASO 9

DATOS TECNICOS DEL TRASPLANTE
Técnica del Tx
Técnica clisica (reseccion
VCI P
Técni ,) back Anastomosis arterial Anastomosis biliar Anastomosis portal €89 .
" cc.nllcanggy- “ (Anomalias arteriales si las hubiese) Tutor biliar Kehr Trombosis vena porta
Utilizacién by-pass veno- (g1)
venoso
Anastomosis porto-cava
Mo led tomia Y-R
Si ‘TC-aorta del donante 0 ed>0<:0-yey\‘1nos Omldﬁb- oux Normal 10750
2 t .
No AH propia del receptor (discrepancias 7en te calibres) No trombosis portal g
Sin Kehr
No
No
Si AH comiin del donante colédoco-coledocostomia Normal 4570
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal 8
No
‘TC-aorta del donante
No AH comn del receptor
Si Tn sorias hepiticas: colédoco-coledocostomia Normal 3420
No e anenas W,‘M o Sin Kehr No trombosis portal 8
N - AHI de la ACE-AGI
o
- AH media
- AHD de la AMS
No
Si ‘TC-arteria esplénica del donante colédoco-coledocostomia Normal 5700
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal &
No
No
Si TC-arteria esplénica del donante colédoco-coledocostomia Normal 8540
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal &
No
No
Si AH comiin del donante colédoco-coledocostomia Normal 6780
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal g
No
AH comin del donante
No AH propia del receptor colédoco-coledocostomia
Si (cierre lateral del VBP del receptor Normal 6450
No Se reconstruye anastomosis arterial por por incongruencia de tamafios) No trombosis portal &
No objetivarse placa de ateroma en AH propia Con Kehr
del injerto que condiciona bajo flujo
No
Si TC-arteria esplénica del donante colédoco-hepaticostomia Normal 4500
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal g
No
No
Si AH comun del d lédoco-coledocostomia Normal 6300
No AH propia del receptor Sin Kehr No trombosis portal 8
No
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CASO 1

CASO 2

CASO 3

CASO 4

CASO 5

CASO 6

CASO 7

CASO 8

CASO 9

DATOS TECNICOS DEL TRASPLANTE

Tiempo isquemia fria (min)

‘Tx Renal

Anterior al Tx Hepatico Sdme de Trasfusién intraoperatoria
. . . Combinado al Tx Hepitico Reperfusion Concentrados de hematies (n°)
Tiempo de cirugia (min) . L
Posterior al Tx Hepatico
360 min. s o (2010 N SS‘
440 min. i, posterior (. ) o 8)
280 min. N N Si
250 min. ° ° )
410 min. St sineréni s Si
510 min. (TH: 240 min.) b sineronico Concentrados de hematies (5)
300 min. N N c d S: hematies (7
360 min. o o Concentrados de hematies (7)
385 min. . .
240 min. Si, posterior (2010) No No
210 min. si or (2007 N Si
300 min. i, anterior ( ) o @
480 min.
380 min. Si, anterior (2000) No No
400 min. Si, anterior (2017) Si
300 min. nefrectomia derecha previa No 3
(2016)
Si, sincrénico
(retrasplante)
. Si, anterior (2004) ,
250 min B . Si
. nefrectomia derecha previa No )
300 min h Concentrados de hematies (2)

©011)
Fallo injerto+IRC
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En cuanto a los datos técnicos de trasplante ortotépico hepatico, el tiempo
quirargico fue 342+89.3 min. y el tiempo medio de isquemia total fue de 341.7+/-87.1 min.
(tiempo desde la hora del clampaje adértico-Ao en el donante hasta la hora de desclampaje de
la vena porta-VP en el receptor). El peso medio del higado extraido (PQH) del receptor fue de

6334.4+2234.6 gramos siendo la pieza mas pesada de 10750 gr.

En todos los casos se realizé TOH donante cadaver con diseccién-control-seccién
inicial de elementos del hilio hepatico, con técnica de piggy-back durante la hepatectomia
desde el lado izquierdo del receptor, sin by-pass veno-venoso, sin resecar VCI (es decir, sin
utilizar la técnica clasica) y en 3 casos se realiz6 fenestracion de algun quiste para obtener
mejor acceso-control a VCI. En ningun caso se realizé anastomosis porto-cava dado que el
clampaje de la vena porta se hizo tardiamente con lo que se acortd el tiempo de isquemia

caliente en el receptor (datos no mostrados).

En los pacientes en los que se requirio trasfundir (7 pacientes, 77.8%) se
administraron 3.843.1 concentrados hematies (en 2 TOH ninguno). Una paciente presenté
sindrome de reperfusion transitorio que no requirié6 de medidas extraordinarias, simplemente

de soporte con aumento de drogas vasoactivas (datos no mostrados).

La anastomosis arterial se realizé entre AH comun-AHC del donante (parche de Carrell
con la arteria esplénica-AE) con la AH propia-AHP del receptor (parche de Carrell de AHD y
AHI) en 4 de los 9 casos. En otros 3 casos se realizé entre el parche creado con el TC-arteria
esplénica del donante y un parche de la AH propia del receptor (parche de Carrell de AHD y
AHI). En otros 2 pacientes se realiz6 la anastomosis arterial entre un parche de Carrell creado
en la confluencia TC-Ao del donante y AHP del receptor en un caso (parche de Carrell de
AHD y AHI) o la AHC en el otro caso. Este ultimo caso (n°3 de la serie presentada) fue el
unico que presentd variaciones anatdmicas arteriales (3 arterias hepaticas: AHI de la ACE-
AGI, AH media y AHD de la AMS). En 8 de los 9 casos las anastomosis biliares se realizacion
mediante colédoco-coledocostomia (en 1 caso con conducto hepatico del receptor) y solo en
una de ellas se dejo un tubo de Kehr (por incongruencia de tamafios entre las vias del caso
del paciente varén y que requirié sutura lateral de la via receptora) y que se retiré hace 6
meses sin ninguna incidencia. En un caso (el primero de la serie) se realiz6 colédoco-
yeyunostomia en Y de Roux por demasiada discrepancia entre las vias. No hubo variaciones
anatémicas biliares. La anastomosis portal fue en el 100% de los casos término-terminal entre
la vena porta del donante y porta del receptor. Ninguno presentd trombosis portal y tampoco

hubo variaciones anatdémicas en este sentido.
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En cuanto al seguimiento a corto plazo, 3 pacientes presentaron complicaciones
grados llI-1V Clavien-Dindo (33.3%), 2 relacionadas con la anastomosis biliar (una de ellas fue
una fuga biliar tratada con CPRE, complicacién lllb de Clavien-Dindo y la otra requirié
reintervencion a los 30 dias por coleperitoneo-sutura 12 y colocacion de kehr distal-receptor,
complicacion IVa de Clavien-Dindo). La otra paciente, presenté una trombosis de la arteria
hepatica que llevé a una colangiopatia isquémica posterior con fuga biliar, con aparicion de
bilioma infectado, que precis6 CPRE para colocacién de protesis biliar y que ante la
persistencia de la fistula y el fallo progresivo del injerto se opt6é en sesién multidisciplinar por
retrasplantar a los 60 dias (grado IVa de Clavien-Dindo) (caso n°6 de la serie presentada). No
hubo casos de disfuncion/fallo primario del injerto ni de rechazo agudo. Nuestra tasa de
mortalidad (grado V de Clavien-Dindo) a los 90 dias fue nula. La estancia media-UCI fue
10.9+1.9 dias (todos los pacientes fueron extubados dentro de las primeras 10 horas
posteriores al TOH) y hospitalaria 18.119.1 dias. La terapia de induccién en nuestros
pacientes esta protocolizada y viene detallada en la tabla, si bien profundizar en ella no es

objeto de nuestro trabajo.
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SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO
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Tras el seguimiento a largo plazo (247, 171, 132, 102, 82, 66, 58, 13, 6 meses;
mediana seguimiento 82 meses) todos los pacientes estan vivos con los injertos hepaticos
normofuncionantes y viables, ninguno ha presentado complicaciones vasculares/biliares, no
hubo ningun caso de disfuncién primaria del injerto ni de rechazo agudo/crénico y no se
retrasplantd del higado o rifidn a ninguna paciente. Todos los pacientes siguen segun
protocolo una terapia inmunosupresora de mantenimiento basada por norma general en

corticoides, anticalcineurinicos y micofenolato (ver casos detallados en la tabla).

Respecto a su situacion médica individual, en el caso n°1 la paciente fue
diagnosticada de un cancer de colon intervenido en 2017 con una hemicolectomia izquierda.
En 2019 tras la adyuvancia presenté metastasis ovaricas y desde entonces ha estado con QT
constante. En 2021 se diagnosticé de carcinomatosis peritoneal y pleural, pero sigue viva y el

TOH normofuncionante.

La paciente n°2 esta en seguimiento también por Nefrologia desde 2012 y actualmente

presenta un discreto deterioro progresivo de la funcién renal.

La paciente del caso n°3 en 2018 presentd un cancer de ciego. En 2019 tuvo una
neoplasia intraepitelial cervical (CIN II) tratada con conizacién y legrado. Ese mismo afo se
diagnosticé de una lesién intraepitelial escamosa de alto grado (HSIL) de cérvix tratada
finalmente con histerectomia y anexectomia bilateral. Actualmente tiene las funciones renal y

hepatica normalizadas.

La paciente n°4 de la serie presentada esta a dia de hoy asintomatica y con las

funciones renal y hepatica normalizadas.

La paciente n°5 tiene los injertos hepatico y renal con buena funcionalidad, pero

presenta una astenia importante por tratamiento crénico con inmunosupresores.

La paciente n° tiene una HTA controlada con medicacién a raiz del TOH, funcién

normal con una ligera colestasis e hiperbilirrubinemia leve. Funcién renal normal.

El Unico paciente vardn de la serie presenta funcion renal normal e injerto hepatico
normofuncionante con funcidon hepatica normal e hiperglucemia probablemente por los

corticoides.

La paciente n°8 de la serie se intervino hace solo 6 meses y esta asintomatica con las

funciones renal y hepatica normalizadas.
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La paciente n°9 se convirtié en diabética tras el trasplante hepato-renal combinado
pero ambos injertos son normofuncionantes. La madre de esta paciente fallecié por IRC por
PQR no trasplantada y su hija de 42 afos con preclamsia e HTA, fue diagnosticada a los 29
anos de poliquistosis hepato-renal (estudio genético con mutacion PKD-1). Como datos
adicionales a nuestro estudio, esta hija ha entrado en estudio pre-trasplante por progresivo
deterioro de la funcién renal (alteracion del cociente albumina-creatinina) y distension
abdominal progresiva moderadamente incapacitante, por la compresion diafragmatica de su
hepatomegalia (funcién hepatica conservada). Presenta antecedentes de quiste renal
complicado por infeccion por E. Coli. Inicié tratamiento con analogos de la Somatostatina sin
resultados. Se propuso drenaje percutaneo de los quistes mas grandes, explicando que el
tratamiento quirdrgico de los quistes es poco resolutivo y podria generar dificultades con
vistas a futuro trasplante. Ha precisado ingreso en urgencias por persistencia del dolor y mal
manejo de los drenajes radiodirigidos. En este momento, como hemos comentado, se ha
derivado a las consultas de Hepatologia de nuestro centro para valorar si entra en lista de

espera para TOH.
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Las lesiones benignas hepaticas son enfermedades poco frecuentes y el trasplante
hepéatico en ellas es excepcional’. La poliquistosis hepatica (PQH) se caracteriza por quistes
difusos en el higado, que ocupan mas del 50% del parénquima hepatico™ ?. La PQH es una
entidad infrecuente con una prevalencia que oscila entre el 0.1 y el 0.5% en diversas series
de autopsias™ '® '°. En la Comunidad Auténoma de Aragon, tras mas de 700 Trasplantes
Hepaticos Ortotépicos (TOH) realizados desde 1998, solo 9 pacientes han sido sometidos a
TOH por presentar Poliquistosis Hepatica-PQH sintomatica (1.3%). En la serie publicada en
2013 de la Clinica Universitaria de Navarra fue del 1.7%'° y en el reciente trabajo de Alsager
et al*® el 1.4%. En la base de datos americana UNOS el 0.3% y en el Registro Europeo de
Trasplante Hepatico, la PQH representaba menos del 1%'® " de los TOH. Krohn et al*” en un
estudio danés presenta la cifra mas alta (3.2%) con 14 pacientes de 440 trasplantes

hepaticos.

La PQH es mas frecuente en mujeres'® * “° (en nuestra serie 88.9%, 8 de los 9
casos) entre la tercera y cuarta década de la vida'® si bien en nuestro caso, en el de Krohn et
al”’ y en el de Gedali et al*°, la edad media fue algo superior (52 afios). También en la serie
de Alsager et al* y en la china de Ding et al*’ la edad media fue superior (56 afios en ambas)

a la reflejada en la mayoria de la literatura.

En las mujeres se observa un mayor numero de quistes y éstos, son de mayor tamafo
que en los varones afectados’™. En lo que se refiere al sexo, Alsager et al** no encontraron
diferencias de supervivencia basadas en el sexo femenino-masculino en los 51 pacientes de
su serie trasplantados por PQH. Entre las mujeres, las nuliparas que no han recibido nunca
tratamiento hormonal sustitutivo con estrogenos son las que presentan PQH con menos

frecuencia® & 18 1940,

Otros autores describen que los pacientes con PQH presentan una incidencia superior
de aneurismas intracraneales'. En la serie presentada, el Unico paciente varén presentd
coexistencia de la PQH junto con un aneurisma intracraneal (en concreto aneurisma de
porcion proximal de arteria cerebelosa postero-inferior-PICA y de la arteria cerebral media
derecha). Ningun paciente de la serie presentd coexistencia asociada con sindrome

hepatorrenal, hepatopatia crdnica virica, sindrome hepatopulmonar o hipertensiéon pulmonar.

Aunque es considerada una entidad benigna, puede ser una fuente importante de
morbilidad, e incluso de mortalidad en los casos mas evolucionados® . Los pacientes con
PQH difusa asintomaticos no requieren tratamiento. La gran duda es cémo tratar a los

pacientes sintomaticos en los que los sintomas se presentan por el propio “efecto masa”'
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de la hepatomegalia generada cuando ya hay establecida una PQH masiva, en los que la
ratio quiste/parénquima suele ser >1% ' 2 o hay mas de 20 quistes® “°. La elecciéon del
tratamiento se debe basar en el tamafo y la extension de los quistes, asi como en la
presencia de complicaciones. No existe un tratamiento médico apropiado (se han descrito
andlogos de la somatostatina® * *°), y las soluciones invasivas como la descompresion
quistica, la aspiracion y esclerosis o la fenestracion quirtrgica tan solo alivian los sintomas de
una manera temporal en los casos de escasos quistes de gran volumen, pero no en los de

multiples quistes pequefios™.

Es siempre importante descartar que la sintomatologia sea debida a otras causas. Se
ha planteado la realizacion de un drenaje percutaneo sistematico previo a la cirugia como

prueba para excluir otra causa de las molestias'®.

La fenestracion laparoscépica también esta descrita en la literatura con buenos
resultados de mejora en la calidad de vida (si bien son pacientes muy seleccionados'®)
incluso asociada a la reseccion hepatica (Zhang et al'*, 2019). Estos autores™ defienden la
realizacién de una hepatectomia subradical asociando una fenestracion de los quistes mas
dominantes (en segmentos no funcionantes) no solo para disminuir la sintomatologia que
causa la hepatomegalia de la PQH sino también para permitir el crecimiento de parénquima
hepatico normofuncionante. Nosotros no tenemos experiencia en este aspecto, aunque
hemos realizados multiples fenestraciones laparoscépicas por otras causas como
destechamientos de quistes simples hepaticos de gran tamano fuera del contexto de PQH

(datos no mostrados).

Segun Arredondo et al'® la hepatectomia en la PQH esta asociada con una mayor tasa
de morbilidad debido a fuga biliar, ascitis postoperatoria, infecciones bacterianas y deterioro
de la funcion renal. Para este grupo espafiol’ y para otros?" %, la hepatectomia deberia ser el
tratamiento de eleccion en pacientes sin alteraciones nutricionales y con una funcién renal
conservada o levemente disminuida. Ademas, el higado remanente debe ser mayor del 30%,
en ausencia (como comentan Aussilhou et al**), de cambios vasculares o fibrosis?' y ademas
teniendo en cuenta la distribucion de los quistes y la vascularizacion sectorial®®. Desde
nuestro punto de vista, creemos que en los pacientes con PQH sintomatica con predominio
de quistes pequefos y afeccidn hepatica difusa no susceptible de otro tratamiento alternativo,
el TOH es la técnica de eleccion y evita el empleo de terapias no resolutivas que solo lo

retrasan y dificultan® ® ¢,
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El grupo americano de la Universidad de California (Barber al®®, 2014) publicé sus
resultados a corto y largo plazo en 28 pacientes con PQH y TOH tras haber sido sometidos a
tratamientos previos minimamente invasivos (16 pacientes) o quirurgicos abiertos (12
pacientes). Estos ultimos tuvieron mas morbimortalidad intra- y postoperatoria a 90 dias, mas
estancia hospitalaria y menos supervivencia a 5 anos (48% versus 100%). En base a estos
resultados los autores recomiendan evitar los procedimientos quirurgicos abiertos en los
pacientes con PQH potencialmente trasplantables. Los hallazgos del grupo americano®
ponen en entredicho si la reseccion hepatica abierta y la fenestracion deben formar

verdaderamente parte del armamentario de la PQH sintomatica.

Aussilhou et al** compararon 45 pacientes muy sintomaticos que se sometieron a un
abordaje de reseccion inicial hepatica (con fenestracion a demanda de diferentes quistes
problematicos en el hilio o en la confluencia hepatocava) con 27 pacientes que se sometieron
a trasplante simultaneo de higado/rifidn. Se excluyeron todos los pacientes con tratamientos
previos de puncion-drenaje y fenestracion y el objetivo de la reseccion hepética fue disminuir
al 50% el volumen hepatico para que la propia regeneracion hepatica se realizara con
parénquima sano. Publicaron mayor mortalidad a 90 dias y mas morbilidad intra- vy
postoperatoria en el grupo de trasplante simultaneo. Para ellos®, aunque el aumento de la
mortalidad en el trasplante simultaneo podria justificarse por la desnutricion, ascitis e
insuficiencia renal, todos los pacientes trasplantados vivos permanecieron asintomaticos en
un seguimiento medio de 36 meses. Por el contrario, el 30% de los pacientes con reseccion
tenian sintomas persistentes o recurrentes. Estos autores® plantean la reseccidon hepatica en
caso de no tener un estadio terminal en el sistema Model for End-Stage Liver Disease
(MELD), y de poder preservar un tercio de volumen hepatico remanente en ausencia de
cambios vasculares o de fibrosis en la biopsia preoperatoria. Schnelldorfer et al?®* publicaron
una morbilidad postoperatoria del 58% en 124 pacientes sometidos a reseccion hepatica con
fenestracién de quistes hepaticos en el remanente hepatico. Aunque observaron mejoras
subjetivas en el 75% de los pacientes, el 73% de los supervivientes a largo plazo
experimentaron sintomas recurrentes después de un seguimiento medio de 9 afios. Ademas,
en esta serie fue llamativo el hecho de que los pacientes que requirieron un TOH posterior
tras la reseccién hepatica tuvieron supervivencia a 3 anos bastante baja (57%). Estos
autores? comentan que el tipo de operacion que se debe realizar depende de la distribucion
de los quistes, de la vascularizacion sectorial que tiene preservado parénquima viable y del

remanente hepatico futuro.
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Autores como Lerut et al*' recomiendan abandonar procedimientos repetidos en el
tiempo (Re-Do procedures) y decantarse por un tratamiento mas agresivo y radical como el
TOH que es definitivamente mas resolutivo. Van Keimpema et al?’, en su serie europea de 58
pacientes, en casi el 60% de ellos se habia realizado algun tratamiento previo al TOH lo que
pudo justificar su 2% de mortalidad y su 17% de complicaciones intraoperatorias. A pesar de
gue nosotros no tuvimos casos de intervenciones quirurgicas previas, en 4 de los pacientes
de la serie (50%) se realiz6 algun tratamiento para paliar transitoriamente los sintomas por
parte de Radiologia Intervencionista que consisti6 en una o varias sesiones de puncion-
aspiracion +/- esclerosis de alguno de los quistes dominantes presentes. Queremos destacar
que en una mujer tras dos sesiones de estos procesos paliativos, se observaron
complicaciones como trombosis portal (resuelta con anticoagulacién). En el caso del unico
varén de la serie la puncién ocasiond multiples ingresos por complicaciones del tipo sangrado
intraquiste, infeccion, etc. (todas ellas resueltas con tratamientos conservadores). Por ello,
estamos en la linea de otros grupos® '% '* 18.21.25 26 dg evitar en la medida de lo posible estas
técnicas paliativas, que resuelven la sintomatologia de forma transitoria, son invasivas y
derivan en complicaciones y sélo aplazan y dificultan la resolucién definitiva del problema con
el TOH.

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
de los pacientes con poliquistosis hepatica y trasplante ortotépico hepatico en Aragén

47



DISCUSION

En 1988, el grupo americano de Kwok et al’® comunicaron por primera vez el
tratamiento de la PQH mediante TOH, pero el paciente fallecid6 por una hemorragia
intraoperatoria masiva incontrolable. Hay varios argumentos contrarios'® a la realizacion de un
TOH en estos pacientes con PQH como que es una enfermedad benigna y habitualmente no
causa insuficiencia hepatocelular; la necesidad de una terapia inmunodepresora de por vida;
y la realizacion de una intervencién quirdrgica con una nada desdefiable morbimortalidad
debido a su elevada dificultad. Si a ello afnadimos la escasez de donaciones, se podria
sugerir que los érganos que surjan deberian ser empleados en los pacientes con una
situacién hepatica limite. Por el contrario, también hay argumentos que defienden' esta
opcion terapéutica como por ejemplo la falta de tratamientos alternativos definitivos; los
buenos resultados obtenidos (en nuestro caso el 100% de los pacientes estaban vivos y con
el injerto viable); y la mejora de calidad de vida y sintomatologia tras el trasplante (plasmada
en los pacientes de nuestra serie). No obstante, al contrario que Aussilhou*, Ding et al** y
Van Keimpema et al*, nosotros no hemos estudiado mediante test de calidad de vida el

estado actual de nuestros pacientes.

En los pacientes con afecciéon poliquistica difusa con quistes pequefios muy
sintomaticos o con una situacion clinica que desaconseje la hepatectomia, o tras el fracaso
de ésta, la opcién mas recomendable es el TOH realizado antes de que aparezcan las

complicaciones relacionadas con la PQH (caquexia, malnutricion, infeccidon del quiste).

El TOH se ha convertido en el tratamiento de eleccion en los casos de afectaciéon
hepatica terminal y, en las ultimas 2 décadas, alcanzando buenos porcentajes de
supervivencia, tanto del injerto como del paciente, consiguiendo un gran alivio sintomatico ™.
La principal indicacion para el TOH es la presencia de sintomas limitantes con afectacion
quistica masiva, aunque, con la aplicacién del sistema MELD, es dificil determinar la prioridad
en la lista de espera dado que la funcién hepatica se mantiene inalterada hasta una fase muy
terminal de la enfermedad’ 2" % %2 ** En ese tiempo muchos pacientes experimentan un
aumento de la distension abdominal y del dolor, disnea y caquexia-malnutriciéon (aunque ésta
suele ser posterior). El TOH es controvertido en la PQH puesto que no existe ningun sintoma
ni signo determinante para posicionar al paciente en la lista de espera’ 2" %, En nuestra serie,
7 de los 8 pacientes presentaban ascitis, pero fueron la presencia conjunta de hepatomegalia
masiva asociada a dolor abdominal incapacitante, astenia, anorexia-caquexia con diverso
grado de minusvalia fisico-social e incapacidad para realizar las tareas cotidianas
(actividades basicas de la vida diaria-ABVD), los criterios que determinaron al Comité de

Trasplante Hepatico de nuestro hospital a incluir en la lista de espera para el trasplante a
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estos pacientes. Por contra, el valor del sistema priorizacion Model-End-Stage-Liver-
Disease-MELD fue bajo (11.515.5, 6-23) dado que funcionalidad hepatica estuvo conservada
y como para otros grupos? “ > 18 19.21.22.32.33 gste sistema no nos fue de utilidad para priorizar a
estos pacientes en la lista. Algunos autores® ** describen que el sistema MELD aporta poco
en la PQH: la creatinina puede estar alterada en estos pacientes no por la afectacion hepatica
en si misma, sino por la concomitante poliquistosis renal con insuficiencia renal, que puede
requerir 0 no un trasplante renal; la actividad de protrombina —INR— vy la bilirrubina pueden
estar apenas alteradas y sin embargo existir una gran desnutricion y minusvalia que denoten

claramente la necesidad de TH.

La eleccién del momento adecuado para realizar el TOH* " ' y |la conveniencia de
efectuar un trasplante hepatico o hepatorrenal son decisiones realmente complicadas que no
se encuentran definidas en la bibliografia®*. Si esperamos a que los pacientes estén
realmente graves, los resultados que se obtienen son muy inferiores a los descritos, pero
tampoco se debe efectuar un TOH en enfermos asin-/pauci-sintomaticos. Cada vez son mas
los autores que defienden que el TOH se debe realizar precozmente? ° (y de una manera
especial en mujeres), antes que otras intervenciones invasivas que dificulten técnicamente el
posterior TOH, para mejorar los resultados y la supervivencia de los pacientes. Otros autores
mas conservadores® prefieren esperar a que los pacientes desarrollen sintomas
incapacitantes dado que solo en una minoria de los pacientes la PQH progresara a lo largo
de los afos hacia una enfermedad hepatica avanzada o desarrollara complicaciones como
resultado de hepatomegalia masiva. Para estos autores* ** ** un paciente con PQH deberia
ser incluido en lista de TOH cuando, teniendo hepatomegalia masiva, inicie o presente al
menos una de las siguientes complicaciones: ascitis, ictericia, encefalopatia, varices
esofagicas de tamafio mayor de 5 mm. aunque no hayan sangrado, adelgazamiento
progresivo 0 minusvalia fisica de manera que no pueda efectuar sus labores cotidianas (la
hepatomegalia, por alarmante que sea, no justifica por si misma el TH). Nuestra politica es
que los pacientes con PQH deben ser priorizados en la lista de espera, ya que cuando el
TOH se realiza tardiamente, con una malnutricibn manifiesta, caquexia, complicaciones
sépticas (los quistes pueden actuar como reservorios bacterianos) y con sindrome
ocupacional severo, los resultados son claramente peores® °. En nuestro centro se ha
priorizado a estos pacientes al considerarse la PQH una excepcion® “° para la aplicacion
estricta del MELD dada la normofuncionalidad hepética que por norma general tienen estos
enfermos. Algunos autores como Arredondo’ o Alsager®® incluso aportan adicionalmente

puntos al sistema MELD en el momento de inclusion en lista o en el caso del grupo de
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Pittsburugh” plantean la posibilidad de meter a los pacientes con PQH en un pool de
receptores denominado "livers that nobody wants". Van Keimpema et al? indican el TOH en 3
situaciones: por dificultades mecanicas (por la expansién del volumen hepatico hasta el punto
de comprometer la funcién o la ubicacion de los 6rganos adyacentes), invalidacion (definida
como alteracion en la ABVD y calidad de vida), y complicaciones derivadas directamente del

higado poliquistico (como la hipertension portal).

Con respecto a la técnica de TOH, creemos que la dificultad técnica depende del
tamafio, volumen y la dura consistencia del higado® '® ?. La dificultad técnica de la
intervencion en la PQH, esta basada en la problematica de la movilizacion hepatica® debido:
al espacio quirdrgico limitado®; la inflamacion hepatica circundante; y una diseccion tediosa
agravada por el desplazamiento de estructuras vasculares y de érganos vecinos por la propia
hepatomegalia y los procedimientos invasivos realizados previamente® '* %, Esta dificultad se
asocia a una mayor pérdida sanguinea, con la consecuente morbilidad afiadida y prueba de
ello ha sido que en nuestra serie se requirié trasfundir a 7 pacientes, el 77.8% (en 2 casos
no se llegd a trasfundir) y se administraron de media 4 concentrados de hematies, cifra
superior a la de cualquier TOH por otras indicaciones (datos no mostrados). Nuestra tasa de
trasfusion fue menor que la de Aussilhou et al* (7.7 concentrados) y nuestro tiempo
quirdrgico de entre 5-6 horas de media también (550 min.**), y con peso de especimenes
solapable. Ramia et al'® publican en los 5 pacientes de su serie tiempos quirdrgicos inferiores
de en torno a 5 horas con la misma técnica de piggy-back y con pesos similares. En nuestro
caso, el peso medio del higado extraido (PQH) del receptor fue algo superior a 6 Kg., si bien
queremos hacer la consideracion de que al igual que en el caso de Lerut et al*', estas piezas
se pesan “en seco en el Servicio de Anatomia Patoldgica de nuestro hospital” (en estos casos
el espécimen esta ya fenestrado, exanguinado, etc.). Esto nos hace pensar, que el “peso
real” durante la hepatectomia haya sido superior y haya sido el causante del sobrepeso y
“efecto masa”® que ha incapacitado a nuestros pacientes en su ABVD. Van Keimpema et al*
y Krohn et al?’, también aportan un peso medio en sus hepatectomias de casi 6 Kg. Taner et
al*” con casi 8 kg. de media y Pirenne et al*® ?° con especimenes de entre 10 y 20 kg. nos
superan ampliamente. En algunas series publicadas se han descrito higados trasplantados
con PQH y con pesos alun mas extremos de 14 kg®, 15.5 Kg° 18 Kg°, 22 kg y 24 Kg'".
Ninguno de estos autores, no obstante, aporta informacién adicional en sus articulos de como

y cuando se peso la pieza de la hepatectomia.
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Al igual que otros grupos®, la incision que empleamos es del tipo “Mercedes Benz” con
las vertientes trasversas mas cercanas a la altura del ombligo, dado que la exposicién es muy

favorable y permite incluso la exteriorizacién corporal del espécimen si fuese necesario.

La hepatectomia se convierte en el principal reto quirdrgico y es donde existe
controversia sobre cdmo realizarla. Algunos autores proponen llevarla a cabo mediante
hepatectomias parciales durante la realizacion del TOH, argumentando una mayor
seguridad, mientras que otros'™ (entre los que nos incluimos) creemos que puede suponer un
mayor riesgo de hemorragia. Le Roy et al®® abogan por realizar sistematicamente una
seccionectomia lateral izquierda con maniobra de hanging® °® %, con abordaje anterior®® y sin
descolgar el ligamento triangular izquierdo. Esta técnica permite una buena exposicion de la
VCI (exposure left lateral sectionectomy-ELLS) y ademas es mas sencilla si se realiza en
primer lugar un abordaje hiliar y en segundo lugar la transeccion. El grupo francés del
Hospital Beaujon®® comprobd la viabilidad de esta tactica (que preserva la VCI del receptor)
en 15 pacientes con TOH por PQH sin mortalidad y sin complicacion intraoperatoria
(hemorragia, embolia gaseosa, etc.). Lerut et al*' también comentan que es preferible no
traccionarse con mucha fuerza de las VSHs por el peligro de sangrado masivo en estos
pacientes. Jiang et al° también tienen publicado un caso en el que tras el abordaje hiliar
realizan una hepatectomia izquierda, controlan VCI y las venas suprahepaticas (VSHs)
derecha y media para finalmente seccionarlas y realizar una hepatectomia derecha. Aunque
como vemos las hepatectomias parciales (o totales) pueden facilitar la hepatectomia y
mejorar el campo quirtrgico, ni Gruttadauria et al” ni nosotros somos partidarios de utilizarlas

por el riesgo de sangrado.

Inicialmente, la técnica descrita por Starzl®® implicaba la reseccion de la VCI
retrohepatica y preveia de forma sistematica la utilizaciéon de circulacion extracorporea (CEC).
Desde la llegada de la técnica piggy-back’®’?, que permite preservar el flujo de la VCI
durante la fase anhepatica la utilizacién de la CEC o bypass veno-venoso se ha vuelto menos
habitual. No obstante, por las propias preferencias de los equipos de trasplante® ’ o en
algunas situaciones que requiriesen la reseccion de la VCI, los retrasplantes, los receptores
con antecedentes de hepatectomia, tumores cercanos a la VCI, PQH, sindrome de Budd-
Chiari o en casos de implantes de injertos grandes, la utilizacion de la CEC podria permitir

realizar teéricamente, una intervencion preservando la estabilidad hemodinamica.
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Al igual que en la serie de la Clinica Mayo (Taner et al*’) o en la del grupo belga de
Lerut et al?’, en todos los casos de nuestra serie realizamos TOH donante cadaver con
diseccion-control-seccion inicial de elementos del hilio hepatico, con técnica de piggy-back
durante la hepatectomia desde el lado izquierdo del receptor, sin bypass veno-venoso, sin
resecar VCI (es decir, sin utilizar la técnica clasica). Adicionalmente, el grupo de Bruselas®'
expone que la VCI puede ser temporalmente clampada para completar la ligadura de los

vasos spigelianos del segmento |.

Pirenne et al*® ?° recomiendan no intentar un control inicial de la VCI suprahepatica, ya
que su localizacion suele ser distinta de la habitual debido a la organomegalia. Dichos
intentos pueden producir la laceracion de la VCI y causar una embolia gaseosa o un
sangrado mortal®°. También recomiendan iniciar la cirugia por el hilio hepatico, el uso del
bypass veno-venoso (ya que la escasa hipertensién portal de estos pacientes hace que
toleren peor que otros enfermos el clampaje portal) y la realizacion de la técnica clasica de
TOH con reseccion de la VCI. El grupo asiatico de Gu et al®, utilizan al igual que nosotros el
abordaje hiliar inicial, pero con la técnica clasica sin preservacion de VCI argumentando el
dificil y peligroso acceso a la zona retrohepatica y supra e infrahepatica en estos casos de
PQH donde la VCI estd embebida dentro del higado poliquistdsico y ademas con un lébulo
caudado de gran tamario. Kornasiewicz et al® eligen de forma intraoperatoria la técnica
piggy-back o la técnica clasica en funcion de la tolerancia al clampaje portal (por la escasa

circulacion periférica colateral desarrollada en estos pacientes).

Recientemente, el grupo japonés de Kyoto (Hata et al'', 2022) han publicado un caso
de TOH con PQH realizado mediante bypass veno-venoso y técnica clasica con reseccién de
la VCI con posterior autotrasplante y reanastomosis cavo-cava de parte de la VCI extraida en
el higado poliquistésico de la paciente, dado que la VCI del injerto del donante no tenia

suficiente longitud.

Por norma general, en los trasplantes hepaticos por PQH la VCI suprahepatica es por
definicién inaccesible™ ™ (situacion también presente en la enfermedad de Budd-Chiari o
cuando se trata de una equinococosis alveolar desarrollada en el vértice del higado). En
estas situaciones, la hepatomegalia de la PQH envuelve la VCI con un tejido cicatricial dificil
de disecar. Es mejor no acceder a la VCI en el espacio inter-hepatodiafragmatico
requiriendose frecuentemente un abordaje transdiafragmatico (frenotomia horizontal) o
transesternal que permiten un control con relativa facilidad de la VCI en su porcion

intrapericardica. Aun siendo conscientes de estas posibilidades, nosotros no hemos recurrido
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aun a ellas dado que durante la operacién en 3 casos donde se considerd necesario,
realizamos la aspiracion y fenestracion sobre la marcha de algunos quistes altos para mejorar
la visualizacion de las estructuras vasculares y permitir la movilizacion hepatica, sin haber
incidencia de perforacion de 6rganos adyacentes (datos no mostrados). Esta tactica también

es utilizada por otros autores como Gruttadauria et al’ y Lerut et al*'.

Estas intervenciones suelen ser muy complejas debido a las cirugias anteriores o
tratamientos paliativos previos en el hipocondrio derecho™ % y al gran tamario del higado por
lo que son consideradas como hepatectomias dificiles en los TOH™® ™. A todo esto se le
puede unir el problema de una hipertension portal importante. La existencia de adherencias
fibrosas, retractiles, hemorragicas™ #y la desaparicion de los planos de diseccion dificultan el

acceso a los diferentes lugares de clampaje vascular y de anastomosis™.

Para Barber et al*®, estos pacientes requieren adhesiolisis muy importantes durante el
TOH que pueden derivar no solo en una hemorragia intraoperatoria de dificil control sino en
perforaciones diafragmaticas, perforaciones intestinales, etc. Esta ausencia de paso entre el
diafragma y el higado por la hepatomegalia generada por la PQH"' hace que la linea de
seccion se adhiera al diafragma y cualquier intento de paso acaba derivando en una
hemorragia que se controla con dificultad o en una brecha pleural (o en las dos). En esta
situacion el abordaje hiliar con seccidon previa de arterias hepaticas nutricias y de la vena
porta, interrumpe el aporte vascular del higado y permite pasar a nivel subcapsular o acceder
al parénquima sin riesgo de hemorragia importante, ya que el higado ya no esta
vascularizado. Jeyarajah et al’’ también recomiendan esta tactica. En ocasiones, nosotros
también hemos recurrido en varios pacientes a la puncion y fenestracion’ de los quistes mas
cercanos a la VCI (en la confluencia hepato-cava) dado que consideramos puede ser de
utilidad, pero previamente se debe haber interrumpido el aporte arterial y venoso ya
comentado. Barbier et al*® realizaron un estudio en 2018 en el que evidenciaron que en los
pacientes con PQH sometidos a reseccion (90 pacientes) o trasplante (35 pacientes), los
quistes de la confluencia hepato-cava producen un problema de drenaje venoso por
compresion sobre las VSHs. Este hecho genera el desarrollo de venas colaterales y cambios
vasculares en el parénquima sano (90% de los pacientes de su serie en el estudio
anatomopatoldgico presentaban obstruccion o congestion sinusoidal) causantes ambos del
sangrado intraoperatorio masivo y de una ascitis refractaria postoperatoria de dificil
resolucion (en los casos de reseccion). Estos autores recomiendan una biopsia para valorar
la calidad del parénquima hepatico sano no ocupado por quistes y poder asi decidir si es

mejor resecar o trasplantar a un paciente.
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Es posible asociar una anastomosis porto-cava termino-lateral transitoria, que permite
descomprimir el territorio esplacnico™ " "*. Aunque como hemos comentado anteriormente,
abordamos inicialmente el hilio hepatico con diseccién-control-seccién inicial de las arterias
hepaticas en ningun caso se realiz6 anastomosis porto-cava porque el clampaje de la vena
porta se hizo tardiamente con lo que se acorté el tiempo de isquemia caliente en el receptor

(datos no mostrados). Esta politica es seguida por otros grupos (Lerut et al*").

Algunos autores como el grupo turco de Acar et al®* recomiendan incluso la
nefrectomia derecha en casos extremos de dificultad para obtener un buen campo quirdrgico

que permita realizar la fase del implante del TOH con comodidad.

En cuanto al seguimiento a corto plazo de nuestra serie, 3 pacientes presentaron
complicaciones grados llI-lV Clavien-Dindo (33.3%), 2 relacionadas con la anastomosis
biliar (una de ellas fue una fuga biliar tratada con CPRE, complicacién lllb de Clavien-Dindo y
la otra requirié reintervencion a los 30 dias por coleperitoneo-sutura 12 y colocacion de kehr
distal-receptor, complicacion IVa de Clavien-Dindo). La otra paciente, presenté una trombosis
de la arteria hepatica que llevd a una colangiopatia isquémica posterior con fuga biliar,
posterior aparicion de bilioma infectado, precisando CPRE para colocacion de proétesis biliar y
que ante la persistencia de la fistula y el fallo progresivo del injerto se opté en sesién
multidisciplinar por retrasplantar a los 60 dias (grado IV de Clavien-Dindo) (caso n°6 de la
serie presentada). No hubo casos de disfuncién/fallo primario del injerto ni de rechazo agudo

y nuestra tasa de mortalidad (grado V de Clavien-Dindo) a los 90 dias fue nula.

En la base de datos americana UNOS? (United Network for Organ Sharing, sobre 357
pacientes con PQH y TOH la mortalidad fue del 9% frente al 6% en TOH por otras
indicaciones benignas. Van Keimpema et al®’, publicaron una mortalidad intra- vy
postoperatoria del 2% y 2%, respectivamente con una morbilidad del 17% intra- y del 46%
postoperatoria, pero recordemos que en casi el 60% de su serie, se habia realizado algun
tipo de tratamiento previo al TOH. Vernadakis et al** tuvo un 39% de complicaciones y 4
muertes en el primer mes (17.4%) pero a diferencia de nosotros utilizaron 2 injertos Split y el
60% de su serie incluy6 también trasplante renal combinado lo que pudo justificar en parte la
diferencia de mortalidad encontrada entre nuestro trabajo y el suyo. Lo mismo pudo ocurrir
con otro estudio de la Clinica Mayo (Taner et al*?, 2009) donde de 13 pacientes que tuvieron
TOH por PQH, el 54% fue con hepatorrenal combinado lo que pudo influir en su mortalidad a

90 dias del 23.1% (superior a la nuestra). En la serie de 2 centros de Pirenne et al*®
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(8 pacientes del Hospital de Birmingham y 8 del Hospital de Leuven) todos los pacientes
excepto 2 fueron trasplantados de forma combinada higado-rindn. Su morbilidad fue del
37.5% y su mortalidad 6.25%.

Desde nuestro punto de vista es importante resaltar el hecho de que la comparacién
de nuestra morbilidad con otras series es complicada dado que nosotros hemos utilizado al
igual que Barber al®, la clasificaciéon de Clavien-Dindo®, y ademas a 90 dias para no
subestimar la importancia de esta cirugia. En este sentido, autores como Schnelldorfer et al*®
a pesar de utilizar esta clasificacion, solo la consideran a 30 dias tras el TOH. El grupo de la
Clinica Mayo® public6 una morbimortalidad superior a la nuestra (57% y 28%,
respectivamente). En la serie china de Ding et al*® la mortalidad fue del 18.2% y la morbilidad
segun grados llI-IV del 27.3%. Aunque estos autores utilizan también la clasificacion de
Clavien-Dindo no especifican el numero de dias que consideran como postoperatorio. Otra
serie de definiciones como la del fallo primario del injerto y la disfuncién primaria del injerto
definidos por Olthoff et al** y el S de Reperfusion por Aggarwal et al®®, a pesar de ser
estandares en la cirugia del trasplante hepatico, tampoco estan extendidas en la literatura
revisada de la PQH y TOH. En la serie americana de Barber al*®> que emplea la misma
metodologia que nosotros para mensurar la morbimortalidad, tuvieron que reoperar a 8
pacientes (29%) y su morbilidad total grados llI-IV fue solapable a la nuestra (35.7%). No
obstante, su mortalidad fue claramente superior a la aportada en la presente serie (17.9%).
Aussilhou et al* tuvieron una morbilidad grados IlI-IV en el grupo de trasplantados (27
pacientes) del 55% (superior a la nuestra) y una mortalidad también superior (15%), pero
hemos de recordar que este trabajo solo incluia pacientes con trasplante combinado

hepatorrenal por lo que la comparacién puede estar sesgada.

Nuestros resultados cobran aun mas valor cuando se describe recientemente en la
literatura una mortalidad de entre 12-18% (Deng et al®, 2022 y Le Roy et al*°, 2019) en
pacientes con PQH tratada con TOH frente al 8% de TOH por otras causas®. Ramia et al’®
también publican una morbimortalidad perioperatoria superior a la nuestra (60% y 12.5%,
respectivamente) si bien, consiguen al igual que en el presente trabajo, una paliacion de los
sintomas excelente con el TOH en todos los casos. Arredondo et al'® publican mortalidad nula
como la nuestra en pacientes con injertos de donantes cadaver, técnica piggy-back sin
bypass veno-venoso, pero hemos de destacar que en su trabajo no reintervinieron a ninguna
paciente. El grupo polaco de Kornasiewicz et al'® no comunicé mortalidad en sus 7 casos
publicados 84 con técnica piggy-back y 3 con técnica clasica (por poca tolerancia al clampaje

portal y nula circulacién periférica).
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La comparacién con los daneses Krohn et al’’ es compleja dado que a pesar de que
no tienen mortalidad postoperatoria inmediata, la morbilidad (del 48.9%) metodolégicamente
la dividen en tres categorias: la relacionada con el sangrado intraoperatorio debido a la
dificultades técnicas asociadas con el tamafio del higado; la relacionada con la infeccién en el
postoperatorio; y por ultimo, la relacionada con los efectos a largo plazo del trasplante
probablemente relacionados con la terapia inmunosupresora (linfoma, etc.), aparicién de
enfermedad concomitante (recaida de hepatitis) y finalmente susceptibilidad a las

enfermedades infecciosas, incluidas las infecciones oportunistas (citomegalovirus, etc.).

Seria ventajoso y sesgado compararnos con series histéricas donde no se reflejan los
avances acaecidos en las ultimas décadas en otros ambitos de la Medicina como la
Anestesia, Medicina Intensiva, etc. En una serie histérica alemana con 17 pacientes (Lang et
al'?, 19997) se describen 2 retrasplantes, 9 relaparotomias (sangrado, perforacion gastrica o
rotura esplénica) y una mortalidad del 29.4% a causa de sepsis, neumonia y peritonitis. En
otra americana (Starzt et al*’, 1990) se plantea una mortalidad del 25%, pero en series mas

actuales baja hasta el 0-15%% 2" 22 24.28.29.31,

En la literatura, la supervivencia media de los pacientes trasplantados por PQH es del
65-90%'3 '8 19. 2124, 2729, 35, 40 g |os 5 afios. La mayoria de los enfermos que fallecieron en la
serie de Ramia et al’® se encontraban en una mala situacion preoperatoria (malnutricién,
caquexia), lo que incide nuevamente en la necesidad de indicar un TOH sin esperar a
situaciones limite. Tras el seguimiento a largo plazo de nuestras serie (mediana de
seguimiento 82 meses) el 100% los pacientes estan vivos con los injertos hepaticos
normofuncionantes y viables, ninguno ha presentado complicaciones vasculares/biliares, no
hubo ningun caso de disfunciéon primaria del injerto ni de rechazo agudo/crénico y no se
retrasplanté del higado o rindn a ninguna paciente (a excepcion de la paciente ya
contabilizada en el postoperatorio inmediato). Todos los pacientes siguen segun protocolo,
una terapia inmunosupresora de mantenimiento basada por norma general en corticoides,
anticalcineurinicos y micofenolato. El grupo de la Clinica de Navarra (Arredondo et al'®, 2011)
también tiene una serie publicada con supervivencia del 100% en sus 6 pacientes, aunque
con una mediana de seguimiento inferior a la de la nuestra (71 versus 85 meses). Gustafsson
et al® y Kornasiewicz et al'® también tienen una supervivencia del 100%, ambos sobre los 7
pacientes trasplantados por PQH de sus series a 2 afios' y a 3 afios®. Barber al**, en una de
las series mas importantes sobre 28 pacientes con PQH y TOH, comunicaron una
supervivencia a 5 afios del 79%. Pirenne et al*® publicaron un 87.5% de supervivencia con un

seguimiento de entre 1.5 y 10 afios. En otra serie unicéntrica del hospital de Essen en
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Alemania, Vernadakis et al** sobre 23 pacientes publicaron en 2014, una supervivencia a 5
anos del 85% si bien este grupo tenia en su serie TOH completos y 2 casos de trasplante
split derecho. Recientemente, el grupo de Ontario ha publicado su experiencia sobre 51
pacientes trasplantados por PQH (Alsager et al**, 2021) y tras un seguimiento medio de 75
meses la supervivencia fue del 96% (en su serie un 10% recibieron un trasplante de donante
vivo). Nuestros resultados se pueden comparar favorablemente también con los resultados
del Grupo Europeo de Trasplante Hepatico™ que describe supervivencias a 1, 5y 10 afios del
89 %, 85 % y 77 %, respectivamente. También tenemos mejor supervivencia a 5 afos que
otras series asiaticas como la de Ding et al*® (81.8%) aunque este grupo tuvo mas

seguimiento que el de nuestro trabajo (111 meses).

El grupo americano de Gedali et al*® (Hospital de Kentacky) compard 2 grupos de
pacientes de la base UNOS (TOH por PQH, 357 pacientes versus resto de TOH por otras
indicaciones benignas, 9416 pacientes). La supervivencia a 5 afos fue significativamente
superior en los pacientes trasplantados por PQH al comparar ambos grupos (77% versus
71%). Ademas, en su estudio multivariante tras ajustar los resultados segun edad y género,
hubo un 30% mas de riesgo de mortalidad a largo plazo en los TOH por otras indicaciones
benignas diferentes a la PQH. Van Keimpema et al** publicaron la mayor serie retrospectiva
analizando los datos del Registro Europeo de Trasplante Hepatico demostrando una
supervivencia a 5 afios en pacientes trasplantados por PQH (87.5% en una serie de 58
pacientes). En un estudio danés?” sobre 14 pacientes trasplantados, la supervivencia fue del
87.5% aunque tras un seguimiento de 55 meses, menor que el nuestro y utilizando bypass

veno-venoso en toda su serie.

En nuestra serie, el 100% de los pacientes presentaban poliquistosis renal (PQR)
asociada. Esta enfermedad se puede heredar de forma autosémica dominante* * ° vy
habitualmente se presenta en combinacién con la poliquistosis renal (PQR) de tipo 1 6 2, o
con quistes en otros organos (pancreas, bazo, ovarios y raramente pulmon)® ' 9. Con el
tiempo, el 34-78% de los pacientes con enfermedad poliquistica renal desarrolla quistes
hepaticos; en estos pacientes con PQH, el prondstico esta determinado por la evolucion de la
enfermedad renal a insuficiencia renal cronica®® “¢%. No obstante, hasta un tercio de los
pacientes con PQH no desarrolla nunca quistes renales*®*°. Se ha confirmado que la PQH sin
poliquistosis renal acompafante es una enfermedad diferente de la poliquistosis hepatorrenal
tipica y esta causada por una alteracion en un gen localizado en el cromosoma 19 p 13.2-
13.1'8, Para algunos autores® el diagndstico de poliquistosis hepatorrenal es suficiente si
existe la presencia de mas de 4 quistes hepaticos y los antecedentes familiares del paciente

incluyen PQH con el gen autosdémico dominante evidenciado.
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Se debe efectuar un trasplante hepatorrenal®> > ™ ?* en los enfermos con
poliquistosis renal concomitante que presentan fracaso renal crénico establecido (ya en
hemodialisis) y con una clara indicacién de trasplante renal. Otros autores incluso defienden
posturas mas controvertidas como su realizacion preventiva incluso sin fallo renal y que
debido al tamafo de los rifiones afectados de poliquistosis, en ocasiones se debe efectuar
una nefrectomia bilateral para poder situar el injerto renal en la zona iliaca®. Van Keimpema
et al*> comentan que la supervivencia a largo plazo en trasplantes combinados higado-rifion
es mas baja que la del TOH aislado si bien Vernadakis et al** y otros autores* aportan
supervivencias del 80% en trasplante hepatorrenal combinado. En nuestra serie, el 77.8% de
los pacientes de la serie (7) precisé trasplante renal y el 100% estan vivos en la actualidad.
De todos los pacientes, cuatro presentaban insuficiencia renal cronica (IRC) en grados Il a IV.
Dos de estas pacientes fueron trasplantadas con posterioridad al trasplante hepatico y dos de
ellas de forma combinada. En una paciente previamente trasplantada renal con anterioridad,
tras 12 anos, por fallo primario del injerto hubo que plantearse el trasplante combinado
higado-rifidén. Otras tres pacientes no tenian disfuncion renal porque ya se trasplantaron con
anterioridad al TOH (incluso dos pacientes, el caso n°8 y el caso n°9, ya tuvieron una
nefrectomia derecha previa) y los injertos renales funcionaban correctamente en el momento
de nuestra revision. En 2 pacientes no se planted ni se ha realizado a dia de hoy trasplante
renal dado que no han mostrado disfuncién renal. Debemos insistir en que la evaluacién renal
preoperatoria debe ser muy exhaustiva para decidir si efectuar un trasplante hepatico o
combinado hepatorrenal. En estos enfermos se ha descrito una mayor tasa de infecciones
que en el resto de los pacientes trasplantados'®, lo que no se ha observado en nuestros

casos (datos no mostrados).
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Nuestro estudio, al igual que los de otros autores, tiene varias limitaciones por lo que
los resultados aportados hay que interpretarlos con cierta cautela por diversas razones.
Primero, al realizar un analisis retrospectivo, aunque haya sido sobre una base de datos
completada prospectiva, es posible que se hayan producido algunas limitaciones o sesgos de

seleccion (validez interna).

Segundo, nuestro trabajo como el de muchos otros, ha sido unicéntrico, plantea
opiniones personales de nuestro grupo multidisciplinar y es una serie de casos corta de tan
solo 9 pacientes. Se trata de un numero de pacientes limitado si nos comparamos con
algunos estudios de la literatura’® > ?° y hace que la generalizacion de nuestros resultados
(validez externa) esté en cierta forma sesgada. A pesar de ello, contiene una muestra
superior a algunos casos clinicos*" o series de casos'® '%2"2.30.31 descritos en la bibliografia.
Para minimizar estos sesgos, en el futuro seria interesante la elaboracién de estudios
multicéntricos y con mayor numero de pacientes para poder extrapolar los resultados
obtenidos a otros centros hospitalarios. No obstante, hemos de comentar que la escasa
casuistica viene a reflejar los estrictos criterios de inclusién en lista de espera para trasplante

hepatico y la escasa proporcién de pacientes con PQH en los que se indica.

Tercero, otro posible sesgo de nuestro estudio podria estar en utilizar la clasificacion
de Clavien y Dindo® para mensurar la morbilidad y compararnos mediante ella con otros
grupos que no la usan. Es una clasificacion rigurosa, hasta tal punto que considera como
complicaciones grados | y Il, a aquellas que condicionan un cambio en el seguimiento
postoperatorio normal sin necesidad de tratamientos quirdrgicos, endoscépicos e
intervencionismo radioldgico pudiendo requerir de tratamiento farmacoldgico (incluida la
transfusion sanguinea). Sin embargo, pensamos que esta forma de clasificacion permite la
unificacién de criterios entre grupos (evita la disparidad de cifras en cuanto a morbimortalidad
postoperatoria presente en la literatura), y es bastante precisa ya que se basa en las
consecuencias terapeuticas derivadas de la complicacién. Asi mismo, esta clasificacion ya ha
sido aplicada en otros campos como el de la cirugia pancreatica’®, gastrica’’, colorrectal’®,

uroldgica’™, cabeza y cuello® y la cirugia vascular®'.

Cuarto, al igual que Van Keimpema et al*” o Alsager et al*®, el periodo de seguimiento
del trabajo ha abarcado mas de dos décadas. La mejora de los resultados en los ultimos afios
puede haber sesgado los resultados respecto a la comparacion con otras series histéricas' *°.
Son varios los factores que hay que tener en cuenta: mejor seleccién de los pacientes,

mejores técnicas de imagen; nuevas lineas de inmunosupresion; mejora de la técnicas
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radiolégicas intervencionistas, quirdrgicas y anestésicas; mejor conocimiento de la anatomia
quirargica del higado y mayor experiencia de los equipos; desarrollo de nuevos aspectos
técnicos y de nuevo instrumental auxiliar (bisturi ultrasénico, coagulador monopolar, etc.),

mejores cuidados perioperatorios de los pacientes; etc.
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1.- A pesar de las limitaciones de nuestro estudio parece razonable recomendar al
TOH como el tratamiento de eleccidén en los pacientes con PQH sintomatica no
candidatos a otras estrategias menos agresivas ofreciendo una morbimortalidad baja
(en nuestro caso mortalidad nula), una paliacion de los sintomas y unas

supervivencias del paciente/injerto excelentes (100% de nuestra serie).

2.- La técnica de piggy-back durante la fase de la hepatectomia del trasplante
hepatico es factible, segura y aplicable a estos enfermos frente a la técnica clasica de

no preservacion de la vena cava inferior.

3.- La evaluacion renal preoperatoria debe ser exhaustiva para decidir trasplante
hepato-renal combinado y para evitar llegar a situaciones limite en cuanto al estado
clinico-psiquico-nutricional de los pacientes donde la indicacion de TOH aumenta

exponencialmente la morbimortalidad.

4.- El momento adecuado para efectuar el TOH asi como la utilizacion del sistema
MELD en la priorizacion de estos pacientes en LET sigue siendo controvertido dado
que no existe ningun sintoma-signo aislado que determine indicar TOH y la funcion

hepatica suele mantenerse conservada.
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Formulario de recogida de datos’.- Trasplante Hepatico en Poliquistosis Hepaticas.

J1-

TRASPLANTE DE HIGADO EN LA POLIQUISTOSIS HEPATICA

Hospital del receptor:

X% de historia clinica del receptor: Fecha del Trasplante hepatico:
DONANTE

Edad: afios Grupo sanguineo: [ |A [ |0 []B [ ]AB
Sexo: [ |Masculino [ ] Femenino

Camsa de muerte: || TCE [ ]JACV isquémico [ ] Hemorragia cerebral

[] Anoxia [] Otra (citar)

Dias en UCT:

Epizodios de hipotension con TA = 60 mun Hg al menos durante 20 ndmitos: |:| Neo |:| Si

N® de episodios: i{Cuando?
Paro cardiaco transitorio: |:| No |:| Si Duracion: _ munutos
|:| Pre-extraccion |:| Intracperatoria
Hipomxia: |:| Mo |:| St Duracién: _ mimitos

Dopamina a dosis = 15 pglg/min durante al menos 1 hora desde el ingreso en UCT: [ Jsi I:l]fn
Noradrenalina a dosis = 0.1 pg'kg/min durante al menos 1 hora desde ingreso en L'CI:I:l Si |:| No
Desmopresina: I:l Si I:' Mo

ar

Esteatosis macrovesicular: % Esteatosis microvesicular: %0

Laboratorio: En mmestra antes de la perfusion| | En dltima muestra antes de la intervencion| |

Bilinmubina total (mg/dL) |:| AST (UT) |:| GGT (UT) |:|
Bilinubina directa (mg/dL) |:| ALT (UT) |:| F. alcalina (UT) |:|
Natremia (mEq/L) |:| Potasemia (mEq/L) |:| Creatinina (mg/dL) |:|

Act. Protrombina (%) |:| le:l
HCO,™ (mEq/L) |:| Lactato (mﬂml;l.}l:l

*Fuente: Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y Trasplante Hepatico del Servicio de Cirugia General y del

Aparato Digestivo del Hospital Clinico Universitario “Lozano Blesa” de Zaragoza.
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_3.
RECEPTOR

Edad: afios Grupo sanguineo: [ |A  []O []B []AB
Sexo: DMaS::u]ino |:| Femenino Peso: Eg Talla: cm

Solucion de preservacion: |:| Wisconsin |:| Celsior |:| HTK |:| Otra

Edad de la enfermal/c cuando se diagnosticd la poliquistosis hepatica: afios
Coexistencia con poliquistosis renal: |:| No |:| Si
Edad de la'de] paciente cuando se diagnosticd la poliquistosis renal: aflos

Fecha de inclusion en lista de espera para trasplante hepatico:

Tratamientos previos de la poliquistosis hepatica (fecha, n° de intervenciones): [ | No [ ]Si:
Puncién-aspiracion percutinea: |:|

Aspiracién y esclemsis:[l
Fenestracion de los quistes: |:| Cimgia abierta |:| Laparoscopia
Reseccion hepatica: ||
Pruebas imagen (las dltimas al incluir en lista de espera para trasplante hepatico):
TAC: [ | Fecha: BRM:[_| Fecha: Ecografia: || Fecha
Breve descripcion de las imagenes hepaticas (en conjunto de las pruebas):

Chistes en otros Grganos: DRJ.ﬁm DP&uﬂeas DO‘I:arius |:| Otros:
Aneunsma intracraneal: |:| 5 DN::

Insuficiencia renal cronica concomitante: |:| No |:| 54, grado:
Sindrome hepatorrenal: [ | No [[]si [ ]Tipe1 [ ]Tipo?2
Diabetes: [ | No [ ]si [ ] Coninsulina [ ] Sin insulina

Hepatopatia cronica concomitante por virms: |:| No |:| 51 |:| VHE |:| VHC
Sindrome hepatopulmonar: I:l No I:l 51

Hipertensién pulmonar leve PAPM =25 <30 [Jwe [ ]si
Hipertensién pulmonar moderada PAPM =30 =59 [ [No [ ]si
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POLIQUISTOSIS HEPATICA
Criterios por los que se incluva en Lista de Espera de Trasplante Hepatico

Manifestacion Clinica

1

No

Hepatomegalia:

moderada

masva

Aseifia:

ansente

ligera-moderada

a tension

Derrame plewral recidivante

Ictericia

Colestasis extrahepatica por conypresion via biliar

Encefalopatia:

Grado 1

Grado 2

Grado 3

Grado 4

Varices esofigicas o fundicas:

de tamafo mayor de 5 nun

con antecedente de sanegrado

Infecciones bacterianas espontaneas:

Peritonitis bacteriana espontines

Infeccion urinaria recidivante

Menmonia recidivante

Dwolor abdominal intenso

Adelzazamiento progresivo

Grave desnwfricion

Minnevalia fisica v social:

Astenia invalidants

No poder realizar las actividades cotidianas

Diznea de pequefios esfierzos

Colangiocarcinoma intrahepatico (hallazzo AF)

MELD score

UNOE:

Ingresado en 1a UCI

Ingresado en el hospital

Con contimuos cuidados

En caza
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Serologia (Gltima realizada previa a la inclusién en lista de espera o ya en la lista):
CMVIsG: [ |+ []- VIHAe: [ ]+ []-
IsGHBcAc: [ |+ [ ]- HBsAc: [ |+ [ ]-

HBsAz [ ]+ []- VHB-DNA |:| Unidades

VHCAe: [ |+ []- VHCRNA [ | Unidades

Genotipo VHC: [ ]1b  Otro. especificar

Laboratorio (en la ultima nmestra que exista antes del trasplante):

Bilirubina total (mgdl) [ | ASTUD[ | GGTUD[ |
Bilirrubina directa (mg/dl) [ | ALTUD[ | Falealia@D[ |
Natremia (mEq/L) |:| Potasemia (mEq/L) |:| E'reaﬁmm*(mgmz
Act. Protrombina (%) |:| INR. |:| Albiimina (gr/dL) |:|

*;Ha sido dializado 2 o mas veces en la semana previa a la determinacion de la creatinina? |:|Si DT‘L::
Técnica del trasplante:

Técnica clasica (sin preservacion de cava): |:| Utilizacion de bypass m‘enm‘euc-m:[l 51 |:| No
Técnica de piggyback: |:| {5e efectud anastomosis porto-cava durante la hepatectomia? [ 151 [N

Tipo de anastomosis de la cava:

Anastomosis arterial:
Lugar en el donante:

Lugar en el receptor:

Anomalias anatomicas arteriales del injerto: |:| No |:| St
I:l Hepatica izquierda de coronaria I:l Hepatica izda de aorta I:' Coronaria de aorta
[ | Hepatica derecha de AMS [ |Hepitica conmin de AMS [ | Hepit. conmin de acrta

[ ] Otra (describirla):

Eeconstruccion en banco. En caso de art. hepatica deha. aberrante originada en AMS_ anastomests de:
Asrteria hepatica derecha aberrante con: |:| Arteria esplénica D Asteria gastroducdenal
|:| Cabo proximal de 1a AMS al tronco celiaco |:| Cabo distal de 1la AMS al troneo celiaco
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[ ] Otra reconstruccion en banco, describirla
Anastomosis biliat-
Colédoco-coledocostomia: || [ ]ConKehr [ ] Sin Kehr
Colédoco-yeyunostomia: |:|

Trombosis vena porta (en la operacion del trasplante):
0 = vena porta normal [ _| 1 = trombosis parcial sin necesidad de trombectomia [_|
2 = trombosis parcial con trombectomia[ | 3 = trombosis completa con trombectomia [ |
4 = trombosis difiiza que ha requenido ina amastomosis venosa compleja |:| . describirla-

Peso de Ia pieza de hepatectomia: kg

Solucién de preservacidn: [ | Wisconsin [ ] Celsior [ JHTE [ ]Otra ;Cual?
Tiempo de isquenya fiia: nHmitos Tiempo de isquenna caliente: mintos
Tienpo de cimgia:  mimitos

Sindrome de reperfusion®: |:|51' |:| No  Arritmias postreperfision: |:| 84 |:| Ne
Necesidad de drogas vasoactivas postreperfusion: |:| Si |:| No

Transfusion intracperatoria:
Concentrados de hematies: ml Plasma: ml
Plaguetas: ml Otros productos de coagnlacion:
Trasplante de rifidn asociado: |:| Mo |:| 5i:
[ ]|Sinmitines [ | Previo al TH. fecha: [ ] Posterior al TH, fecha:
Nefrectomia pretrasplante: |:| No |:| &, fecha:

Evolucidn en el periodo postoperatorio inmediato:

Tiempo de ventilacion mecanica: horas Dias de UCT:

Dias de estancia postoperatoria hospitalaria:

No funcidn primaria del injerto®*: |:| No |:| Si  Disfincién primaria***: [ |No [_]Si

*Sindromes de reperfision: caida de la prezion arterial media superior al 30%: de 1a basal que dum mas de un minate v que se produce en
los cinco primeres minutos de la reperfusion del injerto (Azgzarwal 5 eral, 1903).

**No foncion primaria del injerte: fracaso agude del higade trasplantade que conduce al retrasplante o a la muerte dentro de los siete
dizs del trasplamte sin que sea idenfificabla la cansa del fracaso del injerto (Plozg BT ef al, 1993).
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_6-

#++Tisfuncion primaria del injerto: elevacion de las mansaminasas 30 weces lo normal ¥ tempo de protrombina =20 segundes
manfenidos duramte es dias en la primera semana post-TH

Postperatorio | Dial Dia2 Dia 3 Dia 4 Dia 5 Dia 6 Dia 7
AST

ALT
Bilirrub. total
GGT

F. alcalina
Act. Prot.
INR
Creatinina

Inmunosupresion pauta inicial:

Inmunosupresion a los 6 meses:

Inmunosupresion en la qltdma visita (fecha, tipo v dosis):

Reintervencion por hemorragia postoperatoria: || No [] si. dia post-TH:

Causa:
Complicaciones biliares: |:| No |:| 51
|:| Fuga biliar |:| Estenosis de anastomosis |:| Estenosis biliar no anastomatica

|:| De coledoco-coledocostomia |:| De onficio del Eehr |:| De colédoco-yeyunostonia

|:| Otras complicaciones biliares, jeudl/es?

Precisar las caracteristicas de la complicacion:

DHas después del TH: |:| Dugante el 197 ingreso |:| En 29 mgreso
Tratamiento: |:| Conducta expectante (conservador) |:| Betrasplante (fecha):

Tratamiento por radiclogia intervencionista (fecha y técnica): |:|

Tratamiento endoscopico (fecha y técnica): [ |
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e |

Tratamiento quinirgico (fecha v técnica): [ |

Complicaciones arteriales: |:| No |:| Si
|:| Trombesis arteria hepatica |:| Estenosis de la anastomosis arterial

[ ] Otras complicaciones arteriales, [cudl'es?

Precisar las caracteristicas de la complicacion:

Dias después del TH: [ ] Durante et 187 ingreso [JEa2e mgreso
Tratamiento por radiclogia intervencionista (fecha v técnica):

Tratamiento quinirgico (fecha v técnica):

Retrasplante (fecha): || Si, fecha [ Ine
Otras complicaciones vascnlares: I:l No I:l 54, describirla (fecha, tipo, tratamdenta):
Rechazo agudo: |:| No |:| 51

* gpisodio 1  Leve |:| Moderado |:| Grave |:| dias despusés del TH:
= gpisodio 2 Leve |:| Moderado |:| Grave |:| dias después del TH:
= episodio 3 Leve I:l Moderado I:l Grave I:l dias después del TH:

* Comentarios, tratamiento ¥ evehicion:

Rechazo cronico: I:l No |:| 51 Fecha del diagndstico:
- Retrasplante: || No []si Dias después del Tx:

* Definir 1a indicacion del BeTH y situacion del enfermo v del higado:

Complicaciones infecciosas postoperatorias: bacterianas (pemmonizs, colanginis, otras); vinasicas ((CMV

neumonia, CMV + en sangre (mfeccion sm enfermedad)); fimgeas: candidiasis (esofamea, candidemma ofras).

Andlisis de la supervivencia y de las caracteristicas clinico-patolégicas
de los pacientes con poliquistosis hepatica y trasplante ortotépico hepatico en Aragén

82



ANEXO Il

.8
Citar complicacion infecciosa, fecha, tratamiento y evelucion:
Eetrasplante: |:| No |:| 5i, Fecha:
Cansas de retrasplante:
[ ] Mo funcién primaria del injerto [ ] Trombosis de la arteria hepatica
D BRecharo cronico |:| Bechazo agudo resistente a la inmmnosupresion
I:l Estenosis biliar no anastomadtica I:' Ortra:
Mortalidad intracperatoria: |:| No |:| Si, cansa:
Mortalidad en los 30 primeros dias del TH: [ |No [ | 5i jqué dia después del THY:
Cansa/s:
Evolucidn de la/del paciente después de los 30 dias del TH:
|:| Vivo, jcvanto tiempo después del TH?: _ mweses
|:| Perdido en el segnimiento, ;cuanto tiempo despues del TH:  meses
[ ] Fallecido, ;cuanto tiempo después del TH: _ meses:
Cansa's de mmerte:

Fecha de tltima visitasiestivivo:  Estado clinico: | | Bueno | |Regular [ [Malo
Analitica AST AIT |BilTetal | GGT | F. Alcal | Ac. Prot | INE | Creatinina
de ultima

visita

- Medicacion que recibe (segin la dltima visita):

Innmnosupresores (tipo y dosis):

Insmlina:

Otros medicamentos:
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ANEXO Il

Tabla 1.- Clasificacion de las Complicaciones Quirtrgicas Clavien-Dindo, 2009".

GRADOS DEFINICION

Grado 1 Cambios en el seguimiento postoperatorio normal sin la necesidad de tratamientos
farmacoldgicos, quirdrgicos, endoscopicos e intervencionismo radiologico

Este grado también incluye infecciones de heridas abiertas durante el postoperatorio

Grado I1 Necesidad de tratamiento farmacolégico con medicamentos semejantes a los empleados para
las complicaciones de grado 1

Grado III Requieren actuaciones quirtrgicas, endoscopicas o/y radioldgicas
Grado IIla Intervencién sin anestesia general
Grado IIIb Intervencién con anestesia general
Grado IV Complicaciones con riesgo vital (incluyendo SNC complicaciones)* y manejo en UCI
Grado IVa Disfuncion de 6rganos anicos (incluyendo dialisis)
Grado I'Vb Disfuncién multiorganica
Grado V Muerte del paciente
Subfijo “d” Si el paciente sufre una complicacion durante la recuperacién (ver ejemplos en Tabla 2) el

subfijo “d” (por disability o incapacidad), se afiade al respectivo grado de complicacion. Esta
etiqueta indica la necesidad de un seguimiento exhaustivo para la evaluacién de la
complicacién

* . . . .
Hemotragia/Isquemia cerebral, Hemorragia subaracnoidea pero se excluyen AITs

!Fuente: Modificado de Clavien PA, Barkun J, de Oliveira ML, Vauthey JN, Dindo D, Schulick RD, de Santibafes E,
Pekolj J, Slankamenac K, Bassi C, Graf R, Vonlanthen R, Padbury R, Cameron JL, Makuuchi M. The Clavien-
Dindo classification of surgical complications: five-year experience. Ann Surg. 2009; 250: 196.
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