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RESUMEN
Se realizé un estudio retrospective en 33 pacientes menores de 18 afios ingresados con disgndstico de
enfermedad hepatica en el Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado de un Hospital nivel IV durante ef
periode 2000 - 2003. Los objetivos fueron determinar 1as indicaciones més frecuentes de Trasplante hepdtico
pedidtrico (THP), los resultados de los 4 primeros THP asi como las caracteristicas clinico epidemioldgicas de
ios pacientes en lista de espera.
£ 58% correspondid al sexo masculino y cerca del 45% eran menores de 2 afios. El 70% procedia de Lima. B
grupo sanguineo O (+) fue el méds frecuente (70%). La indicacicn mds frecuente de THP fie Atresia de Vias Biliares
extrahepdtica (AVBEH) (46%). £ 53% fue sometido a Hepatoportoenterostomia de Kasaj, de éstos del 74% se
realizo entre fos 60-100 dias. El 76% (25) presentaba Cirrosis hepdtica. Fueron dasiicadas como Child B 48 %
UNOS 2B 64% y PELD < 10 en 69%. Los hallazgos mds frecuentes fueron ictericia e hipertransaminasemia
(90%,). EI 3% presento infeccion por Hepatitis viral 8 y Hepatitis viral C. £1 30% (10) de los pacientes atendides
fallecieron desde su inclusion af programa. El 40% presentaba desnutricion cronica y 61% hipoaibuminemia. F
12%(4) de los pacientes fueron sometidos a THE siendo 13 indicacion més frecuente la AVBEH, £1 75% fue con
donante vivo relacionado. F/ retraspiante fue 0%. S
E1 509 de fos post-trasplantados de higade presentd desnutricion cronica, Al sequimiento los 4 pacientes DOSE
traspiantacos sobreviven con buena evoludidn, con Jo que podemos afirmar que el THP en nuestro pals es una

reafidad y constituye una alternativa terapéutica para los nifios con enfermedad hepdtica terminal.
Palabras clave: Trasplante hepético pedidtrico, indicaciones de trasplante hepdtico pedidtrico, calificacion CHILD,

PELD, UNGS, Perts),

SUMMARY

We performed a retrospective study wich included 33
patients younger than 18 years of age with diagnosis
of fiver disease in the liver transplantation unit at aiv
level hospital, during the period 2000 - 2003,

Objectives were to determine the indications of
pediatric liver transplantation, to evaluate the outcomes
of the first-four liver transplants, and to investinate
the clinic and epidemiologic features of the patients
waiting for liver transplant. 58% of patients were male.
About to 45% were younger than 2 years old.

The blood group o + were the more frequent (70%),
75% of patients were proceeding from Lima.

The more often indication of was extrahepatic billary

atresia (46%). Kasal hepatoportenterostomy was

performed in 53% of patients, 74% had their initial
surgery between 60 - 100 days of age, 76% were
cirrhotic patients. They were classified as child b 48%,
Unos 2b 64% y Peld <=10 in 64%.

Jaundice and hypertransaminasemia (90%) were the
maost often findings. Only 3% of patients had viral
hepatitis b and viral Hepatitis C. The 30% of patients
died after they were enrolled. The 40% of patients
had chronic mainourish and 61% hypoalbuminemia.
12% were transplanted. 75% was living donor liver
transplantation, Extrahepatic biliary atresia was the
most often indication of pediatric liver transplantation,
The retransplant was 0%. 50% of the postranspianted
patients were malnourished.

In the follow up, the four patients have favorable
evolution, so liver transplant in our country is a real
alternative in the management of children with chronic
or end-stage liver disease.

Key words: pediatric liver transplantation, pediatric liver
transplantation indications , child, Peld, Unos scores.

INTRODUCCION
Aunque el primer trasplante hepatico (TH) lo realizé el
doctor Starzl en Denver (Estados Unidos) en 1963, e
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TH continda pareciendo en la actualidad un
procedimiento terapéutico novedoso. Los resultados de
los primeros trasplantes, por su mortalidad, fueron
desalentadores. Sin embargo, la mejoria en la técnica
quirdrgica, en las soluciones de preservacion de
organos y en el manejo de las complicaciones
postoperatorias permitié que la supervivencia al final
del primer afio post-TH, en los afios 70, fuera del 30%.
La posterior aplicacion de la ciclosporina A como
inmunosupresor, a finales de los afios 70, duplicé dicha
supervivencia. Esto permitid que en 1983 los Institutos
nacicnales de Salud de Estados Unidos declararan que
el TH era una modalidad terapéutica que merecia una
aplicacion mas amplia®41%),

A partir de esta fecha han ido aumentando
considerablemente tanto el nimero de TH como la
supervivencia de los pacientes trasplantados, que al
final del primer afo post-TH se encuentra en la
actualidad en torno al 80-90%, Actualmente el nimero
de programas de TH varia seguin el desarrollo de cada
pais, por ejemplo en Espafia la tasa anual de 25 TH
por cada milién de habitantes sita a Espafia dentro
de los primeros puestos mundialmentet* 33,

Nuestro pais no es ajeno a esta realidad por lo cuai en
1994 un grupoe de cirujanos del Hospital Guillermo
Almenara Irigoyen (HNGAI) - EsSalud dirigidos por el
doctor José Carlos Chaman Ortiz, empezo a prepararse
técnicamente con modelos experimentales asi como
la formacién de personal médico y paramédico en el
extranjero, fundando el 15 de abril del 2000 el Servicio
de Trasplante y Cirugia de Higado del HNGAI - EsSalud.
El 23 de marzo del 2000 se realizo el primer trasplante
ortotépico de higado en humanos en nuestro pais y el
14 de noviembre dei 2001 se realiza el primer TH
pediatrico, por tal motivo consideramos necesatio dar a
conocer los resultados satisfactorios de los primeros
pacientes pediatricos trasplantados asi como las
caracteristicas dlinico epidemioldgicas de la poblacién
pediatrica atendida en nuestro servicio con indicacién de
TH, ya que éste constituye un tratamiento definitivo para
los pacientes con enfermedad hepatica Terminal®,

TRASPLANTE HEPATICO PEDIATRICO

Las causas de la enfermedad hepética en la poblacion
pediatrica varian con la edad. Algunas estan asociadas
con ciertos grupos etareos, tales como atresia biliar y
hepatitis neonatal idiopatica, las cudles son observadas
solamente al nacimiento o poco tiempo después. Por
el contrario, la intoxicacién con alcohol o acetaminofen,
y la Enfermedad de Wilson son tipicas de nifios mayores
especialmente adolescentes.

Desafortunadamente, el reconocimiento oportuno de
la enfermedad hepatica severa en la poblacion
pedidtrica continua siendo aun un gran problema, Un
factor contribuyente es que la injuria hepatica en este

grupo etareo se manifiesta como un nGmero finito de
formas, de ahi, que desordenes diferentes pueden tener
una presentacién inicial idéntica(l-5-19.2029.31),

Sea cual fuera la etiologia, el paso final del avance de
toda hepatopatia cronica sera el desarrollo inminente
de Cirrosis definido como un proceso difuso con
fibrosis y formacion de nddulos que se produce tras la
necrosis hepatocelular.

La mayoria de las hepatopatias infantiles no disponen
de un tratamiento especifico que incida favorablemente
en su prondstico; por ello el TRASPLANTE HEPATICO
(TH} es la principal terapia en los pacientes con
afectacion grave.

Es eficaz, ademas, en algunos procesos metabdlicos,
cuyo error enzimatico primario se situa de forma
preferente o exclusiva en el higado, ya que evita la
progresion de la enfermedad en otros érganos o
sistemas, susceptibles de dafarse severamente, con
el consiguiente riesgo vital® 1118},

La tasa de supervivencia al afic se sitla alrededor del
90% vy, una vez transcurrido este primer afio, menos
de un 10% falleceran en los 10 afos siguientes, ya
que el injerto hepatico si funciona adecuadamente, tiene
un potencial de viabilidad indefinido.

El planteamiento del TH surge cuando la enfermedad
ocasiona un riesgo de mortalidad o un detericro de la
calidad de vida frente a los cuales el riesgo del
trasplante y los efectos de la inmunosupresién
prolongada compensan por los beneficios que pueden
obtenerse. Los principales aspectos diferenciadores del
trasplante hepatico en nifios ha sido el desarrollo de
técnicas de reduccion de injertos para paliar la escasez
de donantes y la blsqueda de pautas de
inmunosupresién compatibles con una calidad dptima
de supervivencia a un plazo previsiblemente superior
al del trasplante en un adulto, durante el cual el nifio
debe desarrollarse e integrarse en la sociedad®?22,

La mejora continua de las pautas de inmunosupresion
individualizadas, en cierto modo segln tolerancia, asi
come los sucesivos avances terapéuticos y tecnologicos,
que posibilitan el control y tratamiente de diferentes
complicaciones postrasplante, permiten a un elevado
porcentaje de nifios trasplantados un desarroflo normal
con plena calidad de vida e integracion social.

Los avances que se han realizado en los ultimos afios
en la medicina, especialmente en el tratamiento de los
pacientes criticos, la anestesia, la inmunologia vy la
inmunosupresion, asi como en los aspectos mas novedosos
de la cirugia (técnicas de reconstruccion vascular,
trasplantes con higados segmentarios o divididos), han
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permitido la supervivencia de pacientes que pocos afios
antes eran considerados irreversiblest1433),

Al igual que en el paciente adulto, la indicacion del TH
en ¢l nifio se considera en aquellos pacientes que tienen
una afectacion hepatica grave en la que todo
tratamiento convencional ha fracasado, y cuyas
posibilidades de supervivencia antes de 1 afio son
menores del 50%.

Las indicaciones del TH difieren en funcién de la edad
de los pacientes. En el adulto, las indicaciones mas
frecuentes son las cirrosis de etiologia infecciosa por
virus de las hepatitis C y B, 1as cirrosis de tipo endlico,
las de etiologia desconocida o Criptogénica, y la
cirrosis por hepatitis autoinmunitaria; a diferencia
de la poblacién pediatrica donde la principal causa
de TH esta dado por el grupo de enfermedades
colestasicas.

La Atresia de vias biliares extrahepaticas (AVB)
representa el grupo mas frecuente, comprendiendo el
50 a 75% de las indicaciones en pediatria en la mayoria
de series mundiales®:11.:141516,18,32,33),

+ Atresia biliar extrahepética.
» Sindrome de Alagille.

+ Colestasis intrahepética familiar progresiva.
« Sindrome de hepatitis neonatal.

» Déficit de alfa 1-antitripsina,
» Enfermedad de Wilson.
+ Tirosinemia tipo I.
+ Glucogenosis tipos I, IITy Iv.

» Hipercolesterolemia familiar homocigota.
» Enfermedad Crigler Najjar tipo 1.

* Oxalosis.

s Viral.
» Toxica.
« Idiopatica.

« Tumor hepético no resecable.
+ Colangitis esclerosante.
» Fibrosis hepatica congénita.

» Enfermedad por déficit de lipasa acida (depGsito ésieres de colesterol y Wolman).

» Trastorno de ciclo de la urea (déficit de OTC, CPS).

» Posthepatitis (VHB , VHB - VHD , VHC).
¢ Autoinmune.
= Criptogenética.
» Budd Chiari.

Actualmente no se disponen de cifras nacionales que
reporten la incidencia de Enfermedad hepatica terminal
en nuestra poblacion pediatrica, asi como el nimero de
pacientes pedidtricos potenciales receptores de TH ya
que la mayoria de estudios son desarroliados en la
poblacién adulta, por tal motivo el interés y la importancia
del desarrollo de esta investigacién; la cual permitira
conocer e identificar las principales caracteristicas de los
potendiales receptores pediatricos asi como fas indicadiones
mas frecuentes de TH pediatrico en nuestro pais“®,

ENFERMEDADES,HEPATICAS;- SUSCEPTIBLES DE
TRASPLANTE HEPATICO EN NINOS.

La relacion de enfermedades hepaticas infantiles es
muy amplia. Las que se inician en el periodo neonatal
o de lactante, originadas por causas desconocidas o
genéticas, tienen un prondstico especialmente grave y
suponen la mayor parte de casos en los que sera
necesaria la aplicacién de trasplante. En contraste, en
otro gran grupo de hepatopatias pediatricas, debidas a
hepatitis viral cronica, solamente de manera excepcional
sera preciso un trasplante durante la edad infantil o la
adolescencia. En la tabla 1 se expone la relacion de
hepatopatias susceptibles de trasplante 183,

TABLA 1. Enfermedades susceptibles de trasplante hepatico en nifos.
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La AVB es la enfermedad que con mas frecuencia
motiva trasplante en nifios (hasta un 50%) le siguen
en frecuencia las colestasis extrahepaticas y las
metabolopatias® 111833,

GRUPO I: COLESTASIS

Representado por la Atresia de vias biliares
extrahepaticas (AVBEH) como patologia predominante.
La AVBEH constituye la indicacidon mas frecuente de
trasplante en la edad pediatrica. Supone hasta el 50%
de candidatos en las diferentes series, seguidas en
frecuencia por las colestasis intrahepaticas y
metabolopatias.

Si se realiza la portoenterostomia antes de los 60 dias
de vida, se conseguira el restablecimiento de flujo biliar
en un 75% de pacientes. Aungue la evolucién posterior
depende de muchos factores, en algunos casos se
conseguira posponer la indicacion de trasplante, incluso
hasta la preadolescencia.

El trasplante estaria justificado en esta enfermedad

en las situaciones siguientes:

» Consulta o diagndstico sin tratamiento por encima
de los 3-4 meses de edad.

s Portoenterostomia no efectiva.

* Signos de insuficiencia hepatocelular.

« Signos de hipertension portal severa, con o sin
colestasis clinica persistente.

» Hipoplasia portal progresiva.

¢ Shunt arteriovenaso intrapulmonar.

GRUPQ IT: ENFERMEDADES METABOLICAS

En este grupo, el trasplante estaria indicado,
actualmente, en agquellos pacientes con errores innatos
del metabolismo, causados por una deficiencia hepatica
primaria, y que, como consecuencia de ello, presentan
una lesion hepatica severa e irreversible, una displasia
o carcinoma hepatico, favorecido por la enfermedad de
hase, o una enfermedad extrahepatica grave, con riesgo
vital, que con el trasplante se puede presumir su
resolucion completa. Excepcionalmente puede requerirse
la realizacion simultanea de trasplante combinado.

GRUPQ III: CIRROSIS
Actualmente, la cirrosis posthepatitis es excepcional
en el niflo como indicacion de trasplante.

La cirrosis secundaria a procesos autoinmunes seria
indicacién de trasplante cuando, a pesar del

tratamiento, existan signos de insuficiencia
hepatocelular o hipertension portal severa. Persisten
especiales factores de riesgo, entre los que cabe
destacar |a asociacion a otras patologias autoinmunes
que habria que descartar, asi como la teérica posibilidad
de que después del trasplante el rechazo pueda ser de
control mas dificil o incluso que la enfermedad pueda
recurririti-33,

GRUPO 1V: INSUFICIENCIA HEPATICA AGUDA GRAVE
La etiologia viral supone aproximadamente un 5% de
los pacientes candidatos a trasplante en algunas series.

La supervivencia global con tratamiento médico se cifra
entre un 10% y un 20%. E| 75-80% restante precisara
un trasplante para scbrevivir,

El factor V sienta la indicacion de trasplante si
continuadamente es menor del 25%, vy la encefalopatia
marca la calidad v la supervivencia del trasplante; sila
encefalopatia es severa, el riesgo de dafio neuroldgico
o de mortalidad es mucho mayorttt 2217,

GRUPC V: OTROS

En el caso de la existencia de un tumor hepatico, el
trasplante estaria indicado si el tumor ne es resecable,
siempre y cuando no existan metastasis.

En la colangitis esclerosante, un patrén colestatico
severo con deterioro funcional, si no hay respuesta al
tratamiento etiol6gico, puede considerarse indicacién
de trasplante siempre que se realice una valoracion
individual por si coexiste enfermedad a nivel de otros
organos. En la situacidn de Budd - Chiari el trasplante
estaria justificado siempre que no sea posible la
correccién quirGirgica, o si existe una cirrosis instaurada
con hipertension portal severa o signos de insuficiencia
hepatocelularitt 1626},

INDICACIONES DE TRASPLANTE.

El éxito del trasplante, como alternativa terapéutica,
exige cuatro requisitos fundamentales:

1. Correcta evaluacion pretrasplante. Comprende:

« Ratificacién diagnéstica y valoracion hepatica,
que nos situara en el momento evolutivo de ia
enfermedad permitiendo establecer una
presuncion prondstica.

« Estudio general del candidato, segun proceda,
para descartar contraindicaciones posibles, por
una parte e instaurar por otra, 1as medidas
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terapéuticas oportunas que le sitlen en la mejor
posicion posible para afrontar el trasplante.

e Evaluacion nutricional, afiadiendo medidas
nutricionales precisas que consigan paliar los
trastornos existentes por su propia enfermedad.
Ello nos permitira:

2. Acertada seleccion del candidato.

3. Establecer el momento oportuno del trasplante.
Se considerara el momento oportuno, aquel en el cual
la propia enfermedad presenta complicaciones graves,
con riesgo de muerte incluida, o un deterioro importante
de la calidad de vida, que sopesado con el riesgo
asumible del trasplante y los inconvenientes de la
inmunosupresion prolongada, el beneficio potencial a
obtener sea claramente positive.

Habra que tener en cuenta, en esta decision, el tiempo
medio en lista de espera ya que en pacientes con
enfermedad muy avanzada o desnutricién severa los
riesgos del trasplante son mucho mayores y la morbilidad
postoperatoria se incrementa considerablemente.

4, Apropiado tratamiento y cuidados tanto pretrasplante
como en el postrasplante!. 14163233,

CONTRAINDICACIONES DE TRASPLANTE HEPATICO
PEDIATRICO
Comprenden (16):
1. Absolutas:

» Afectacion neuroldgica irreversible

« Neoplasia hepatica con metastasis

» Metastasis en higado por neoplasia extrahepatica
2. Relativas:

» Afectacion severa de otros drganos

« Trombosis portal

» Shunt mesocava
3. Mavyor riesgo:

» Edad menor de 1 afio

« Malnutricién severa

s Encefalopatia hepdtica grave

« Sindrome hepatorrenal

« Cirugia abdominal previa.

OBJETIVO:
Determinar las indicaciones mas frecuentes de TH en
la poblacién pediatrica atendida en el Servicio de
Trasplante y Cirugia de Higado del Hospital Nacional
Guillermo Almenara Irigoyen - EsSalud.
« Identificar las caracteristicas clinicas pre-
trasplante de ios potenciales receptores
pediatricos de trasplante hepatico.

» Establecer los diagnosticos mas frecuentes de la
Enfermedad hepatica terminal de los pacientes
pedidtricos sometidos & trasplante.

» Establecer la calificacion PELD, CHILD y UNOS de
los pacientes evaluados por el Servicio de
Trasplante y Cirugia de Higado.

« Determinar los pardmetros bioquimicos de los
pacientes pediatricos con enfermedad hepatica
atendidos en el Servicio de Trasplante y Cirugia
de Higado.

» Determinar el estado nutricional de los pacientes
pediatricos evaluados por el Servicio de Trasplante
y Cirugia de Higado.

» Determinar los resultados anatomo-patolégicos
mas frecuentes de la poblacién pediatrica con
enfermedad hepatica atendida en el Servicio de
Trasplante y Cirugia de Higado.

¢ Identificar ias causas mas frecuentes de
mortalidad en los pacientes pediatricos atendidos
en el Servicio de Trasplante y Cirugia de Higado.

MATERIAL Y METODOS

Disefio de la investigacion:

Es un estudic de tipo RETROSPECTIVO, DESCRIPTIVO,
OBSERVACIONAL.

Poblacién:

Estara constituido por todos aquellos pacientes
pediatricos atendidos en el Servicio de Trasplante y
Cirugia de Higado en el Hospital Nacional Guillermo
Almenara Irigoyen - EsSalud durante el periodo
2000 - 2003.

Criterios de inclusion:

= Pacientes menores de 18 afios con enfermedad
hepatica cronica severa que amerite indicacion
de TH.

+ Pacientes menores de 18 afios con enfermedad
hepética aguda con calificacion de falla hepatica
aguda con indicacion de TH. ‘

Criterios de exclusion:

« Pacientes sometidos a TH previc.

» Pacientes sometidos a Trasplante combinado de
otros Organos previamente.

« Pacientes menores de 18 afios con patologia
hepéatica que presenten alguna contraindicacion
de TH.

» Historia clinica con datos incompletos para el
presente estudio.

Lugar de estudio:

Servicio de Trasplante y Cirugia de Higado del Hospital
Nacional Guillermo Almenara Irigoyen - EsSalud.
Lima - Peri. '
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VARIABLES DE ESTUDIO

Edad - <2afios/ 2-5afios / 5-10afios /10-13afios/>14 afios | Cuantitativa | De razén
Sexo .. | mE o Cualitativa |~ Nominal
 Estado nutricional Desnutricién severa / moderada f leve / Eutréfico Cuglitativa | ~ Ordinal
 Raza Blanca / negra / Asiatica / Mestiza / Otros Cualitativa | - Nominal
Diagnésticode - o .
Enfermedad hepatica | Deacuerdoa CIE10 Cualitativa | Nominal |
Score de CHILD AJB/C Cualitativa Nominal
'Store UNOS 1/2A/2B/3/7 Cualitativa - | - ‘Nominal -
Score PELD 0-10/11-18/19-24/>25 o Cualitativa | Derazén
Biopsia hepética De acuerdo a calificacion Knodell- Metavir - otras Cualitativa. * | - Nominal
Grupo sangu.uneo O/A/B/AB Cualitativa Nominal
| Cirugia KASAI Si/ No Cualitativa Nominal
Tctericia (BT mg% ) <4/4-10/>10 Cuantitativa | - De razon
Transaminasas (Ul/ml) | <40/40-100/>100 Cuantitativa " | De rézon
aeP . | 0-50/51-99/>100 Cuantitativa | De razén
- Fosfatasa alcalina 0-150/-151-500/ 500 - 1000/ >1000 Cuantltatlva_-' De razon
Ascitis Leve / Moderado / Severo Cualitativa Ordinal
H | Si/No o Cualitativo | Nominal
'N°episod105/ano L Cuantitative | Derazdn
‘No eplsodlosdesangrado/ano Cuantitative | Derazon
Infeocnones N episodios / afio - Cuantitativa | De razon
Encefalopatfa NO episodios / afio. Cuantitativa | De razén
“Hepatitis viral Si/ No | Cualitivo | . Nomiinal |
Trasplante hepat;co Si / No . Cuglitativa | Nomina
- Vivo/Muerto .~ .. .- Lo ~Cualitativa’ ~ | Nominal-
De acuerdoadiagnésuco CIE- 10 Cualitativa ~ | Nominal
Si/No ' Cuzlitativa | . Nominal

ANALISIS ESTADISTICO

FIGURA 1. Distribucion segun sexo Servicio de

El procesamiento de datos y el andlisis estadistico
seran analizados en el paquete estadistico SPSS
version 10.

RESULTADOS:

Se evaluaron 33 pacientes pediatricos con
indicacion de TH asi como los 4 primeros
trasplantes ortotdpicos de higado realizados en
nifios atendidos en el Servicio de Cirugia y
Trasplante de Higado del Hospital Nacional
"Guillermo Almenara Irigoyen" durante el periodo
2000 - 2003.

El 58%(19) de la poblacién atendida correspondi6 al
sexo masculino (Figura 1).

Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Pera 2000 - 2003

VARON
2 MUJER

La poblacnon menor de 2 afos correspondié al grupo
etdreo mas atendido (43%), seguido por el grupo de
12 a 18 affios (27%) (Figura 2)
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FIGURA 2. Distribucion segin grupos etareos

Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima -Perd 2000 - 2003

50

40 -
30

10

0 —

<2 ANOS 2-6 ANCS 6-12AN0S  12-18 ANOS

Grupo sanguineo mas frecuente fue et O (+) (70%)
(Figura 3

FIGURA 3. Distribucion segiih grupos sanguineos
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado HNGAI
Lima - Peri 2000 - 2003

El 70% de la poblacion atendida procedia de Lima
(Figura 4).

FIGURA 4. Procedencia de pacientes pediatricos
atendidos con enfermedad hepatica cronica Servicio

de Cirugia y Trasplante de higado - HNGAI
Lima - Peru 2000 - 2003

FIGURA 5. Hepatoportoenterostomia de Kasai
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI

Lima - Pera 2000 - 2003

FIGURA 6. Edad de realizacion de portoenterostomia
de Kasai. Servicio de Cirugia y Trasplante
de Higado - HNGAI Lima - Peri 2000 - 2003

+ <60 ®60-100 |
>100

La indicacién mas frecuente para Trasplante Hepatico
correspondid a AVBEH (46%) (Figura 7).

FIGURA 7. Morbilidad de pacientes atendidos
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAT
Lima - Peru 2000 - 2003

80 El 76% (25) presentaban Cirrosis hepatica al ingreso
70 - al Programa de Trasplante de Higado (Tabla 2}.
60
50 - TABLA 2. Cirrosis hepatica infantil: causas Servicio
40 de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI 2000 - 2003
30 4 CAUSA ‘ No 9
20 4
10 Atresia vias biliares 13 52
0 - Hepatitis autoinmune 6 24
Déficit Alfa 1Antitripsina 1 4
F &P L PO L & Carcinoma hepatocetular y VHC 1 4
Mgy & \O\S" o ¥ & = Fistulas atterioportales intrahepaticas 1 4
ol & & ¥ VHB** 1 4
Fibrosis hepética congénita 1 4
Hepatitis neonatal 1 4
El 53%(8) de pacientes con AVBEH tenia TOTAL 25 100
Hepatoportoenterostomia de Kasai, de éstos sélo el

13%(6) se realizd dentro de los primeros 60 dias de
vida (Figura 5 y 6).

* VHC: Hepatitis viral C
** VHB: Hepatitis viral B
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Con respecto a la calificacién pretrasplante los
puntajes mas frecuentes fueron: Child-Pugh-
Turcotte B en el 48% (14) (Figura 8), UNQS 2B en
64% (21) (Figura 9) y PELD menor de 10 en ef 64%
{Figura 10).

FIGURA 8. Calificacion CHILD.
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado -~ HNGAL
Lima - Perd 2000 - 2003

|. A mB C|

FIGURA 9. Calificacion UNOS.
Servicio de Cirugia v Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Perg 2000 - 2003

FIGURA 11. Manifestaciones clinicas de los pacientes
atendidos Servicio de Cirugia y Trasplante de
Higado - HNGAI Lima Perd 2000-2003

PRURITO

Las fransaminasas fueron la alteracién bioguimica méas
frecuente (90%) {(Figura 12)

FIGURA 12. Alteraciones bioguimicas
Servicio de Cirugia y Trasplanie de Higado - HNGAY
Lima - Peré 2000 - 2003

+ Calificacidn realizada al ingreso al Programa.

FEGURA 10. Cafificacion PELD.
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima ~ Pert 2000 - 2003

12%

24% 64%

0a10
18a24

Mais

Calificacién realizada al ingreso al Programa **

Los hallazgos clfnicos mas frecuentes fueron ictericia
en 91% (30), hipertensién portal 35%(28) y prurito
33%(11) (Figura 11).

100

La infeccidn por Hepatitis viral B y Hepatitis viral C
estuvo presente en 3% (1) respectivamente (Figura 13).

FIGURA 13. Hepatitis Viral
Servicio de Cirugia v Trasplante de Higado - HNGAL
Lima - Perit 2080 - 2083

|8HVB 2 HVC NINGUNO]

El 30% de los pacientes atendidos fallecieron desde su

-inclusion al programa. La causa mds frecuente fue

sepsis. El 70% de los fallecidos tenia como diagnéstico
AVBEH (Figura 14).
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FIGURA 13. Mortalidad Servicio de Cirugia
y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Para 2000 - 2003

Se valorg e} estado nutricional v la presencia de
hipoalbuminemia al inicio v fin del estudio encontrandose
30 - 40% de desnutriddn cronica, 12-18% de desnutricion
aguda, 12-15% de desnutricion global y 24-61% de
hipoalbuminemia respectivamente (Figura 15y 16)

FIGURA 15. Tipos de desnutricidn

Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Perd 2000 - 2003

FIGURA 16, Hipoaibuminemia Servicio
de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Perd 2000 - 2003

Inicig

Final

En relacion al TRASPLANTE DE HIGADO, sdlo el 12%
de los pacientes con indicacion de trasplante fueron
sometidos a TH (Figura 17).

FIGURA 17. Trasplante de higado pediatrico
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAI
Lima - Perd 2000 - 2003

Las indicaciones para el TH en el prasente estudio fueron
2 pacientes (50%) con Atresia de vias biliares, 1 paciente
{25%) con Fibrosis hepatica congénita y 1 paciente (25%)
con Fistulas arterioportales intrahepaticas (Tebla 1).

TABLA 1. Trasplante Hepatico Pediatrico
Servicic de Cirugia y Trasplante de Higado HNGAI 2000 - 2003

RECEPTOR 1 2 3 4
Edad 6 A . 15m ZAllm 1A0m
Sexo M M F F
Dx Fistulas Atresia de vias Fibrosis portal Atresia de vias
intrahepaticas biliares congénita - biliares
intrahepéticas
arterioportales )
Child B8 Ci0 Ab B7
UNOS 3 28 7 28
inmunosupresién 12 4 K K FK
GS o+ 0+ A- AlB+
Fecha de Trasplante 23/10/01 14/11/01 11/06/02 18/05/03
Tipo de donante Cadavérico DVR{madre} " DVR{padre) - -DVR({padre}

Y DVR: donante vivo relacionado
+ FK: Tacrolimus

* Eftrasplante fue realizado en Espafia, 3 meses después del trasplante fue referida a HNGAT para seguimiento hasta la fecha.
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En relacion al tipo de donante el 75% (3) fue donante

viva relacionado (Figura 17). Bl 75% (3) correspondi6
a injerto reducido. Ef retrasplante fue 0%. (Figura 18).

FIGURA 18, Tipos de donante.
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado - HNGAX
Lima - Perg. 2000 - 2003

Con respecto al estado nutricional de los post-
trasplantados de higado el 10% presentd desnutricion
aguda, 50% desnutricion cronica y 25% desnutricion
giobal (Figura 19).

FIGURA 19. Tipos de desnutricién postrasplante
de higado Servicio de Cirugia v Trasplante de
Higado - HNGAIL iLima - Pera 2000 - 2002
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Al seguimiento desde el inicio def THP en nuestro pais
{Noviembre 2001) los 4 pacientes sobreviven con buena
evolucion,

DISCUSION:

El TH, en el momento ha modificado totalmente las
expectativas y calidad de vida de los nifios con
hepatopatia grave, progresiva e irreversible.

Es eficaz, ademds, en algunos procesos metabdlicos,
cuyo error enzimatico primario se sitia de forma
preferente o exclusiva en el higado, ya que evita la
progresion de la enfermedad en otros 6rganos o
sistemas, susceptibles de dafarse severamente, con
el consiguiente riesgo vital(t5:0.114%,

1 a tasa de supervivencia al afio se situa alrededaor del
90% v, una vez transcurrido este primer afio, menos

de un 10% falleceran en los 10 afios siguientes, ya
que el injerto hepatico si funciona adecuadamente, tiene
un potencial de vida indefinido.

La mejora continua de las pautas de inmunosupresion
individualizadas, en cierto modo segun tolerancia, asi
como ios sucesivos avances terapéuticos vy
tecnoldgicos, que posibilitan el controt y tratamiento
de diferentes complicaciones postrasplante, permiten
a un elevado porcentaje de nifios trasplantados un
desarrollo normal con plena calidad de vida e
integracion social{ti 141533

Ef Hospital Nacional "Guillermo Almenara Irigoyen” -
EsSalud es un hospital nivel IV que constituye un
hospital de referencia para un gran ntGmero de
especialidades médicas, quirGrgicas, exploraciones
complementarias y determinados procedimientos
asistenciales (Figura 3). Como ejemplo de su
complejidad posee Programas de Trasplante de
Organos solidos dentro de los cudles destaca el
Servicio de Cirugia y Trasplante de Higado. Es asi como
en Noviembre del 2001 se realiza el primer TH en un
nifio con diagnéstico de AVBEH dando inidio alaera de
THP en nuestro pals 4.

Hasta la fecha 4 THP han sido realizados (Tabia 1).
Las causas fueron: 2 casos de Atresia de vias biliares
{AVB}, 1 caso de Fistulas arterioportales intrahepéticas
y 1 caso de Fibrosis hepatica congénita. Este iltimo
fue realizado en Espafia siendo referida después de
3 meses al Programa para su seguimiento hasta la
fecha.

Los nifios deberian ser ingresados a una lista de TH
cuando existe evidencia que la descompensacion
hepatica es inevitable (basado en el conocimiento de
ta historia de la enfermedad por si misma), inminente
o ya ha ocutrido. Los puntos a tomar en cuenta son:
tolestasis intratable, hipertensién portal con o sin
sangrado variceal, multiples episodios de colangitis
ascendente, faila de funcién sintética, desmedro en el
crecimiento, ascitis intratable, encefalopatia, calidad
de vida inaceptable, defectos metabdlicos y
complicaciones que comprometen la vida de una
enfermedad hepatica estable (Ej. Sindrome
hepatopuimonar) 32. De ios 44 pacientes que fueron
referidos al Servicio de Cirugia y TH en el periodo de
estudio 33 tenian indicacion de TH.

1a AVBEH es la causa més frecuente de THP (Figura 7).
Hasta el 60% de los pacientes pueden requerir un
trasplante en los primeros 10 afios de vida e, incluso,
aquellos en los que la cirugia consigue restablecer el
flujo biliar pueden precisar un trasplante en la segunda
o tercera década® 3. &8 1825,
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Los resultados en este grupo de pacientes son
excelentes. La manipulacion quirlrgica previa no
empeora su prondstico. Por elio aungue se ha sugerido
la posibilidad de un TH como primera opcidn terapéutica
en los pacientes con diagndstico tardio e insuficiencia
hepatica al diagndstico, la actitud general es la realizacion
de una hepatoportoenterostomia, con el objeto de
retrasar la necesidad de un trasplante hasta edades
mds tardias.

En nuestro estudio la AVBEH constituy6 la principal
indicacion de TH seguido por la Hepatitis autoinmune.
En otras series las enfermedades metabdlicas ocupan
el segundo lugar siendo las mas frecuentes el déficit
de alfa 1 antitripsina, el sindrome de Alagille, vy la
Tirosinemia, patologias no muy frecuentes en nuestro
pais. Los trasplantes por hepatitis virales son menos
frecuentes y rara vez por cronicidad sinc por failo
hepatico fulminante (20%).

El prondstico de una AVB no tratada es extremadamente
pobre, con muerte por falla hepatica usualmente

dentro de los 2 primeros afios de vida. No existe una

terapia efectiva.

En 1959 el Dr. Mori¢ Kasai introdujo la hepatopor-
toenterostomia (HPE), hasta esa fecha ninguna cirugia
habia sido efectiva para AVB. Con |z HPE el tiempo de
la cirugia se correlaciona con el pronéstico. En varias
series, ha sido reportado que el flujo biliar ha sido
reestablecido en el 80% de los padentes que fueron
referidos para cirugia dentro de los 60 dias después
del nacimiento 2,6,9,18. Sin embargo el diagnostico

temprano y el tratamiento oportuno de AVBEH ain.-

constituyen un reto para el pediatra.

En nuestra serie sélo el 53% de los pacientes con
AVBEH fue sometido a HPE y de éstos solo el
13% fue realizado dentro de los primeros 60 dias
de vida.

En relacién al grupo etareo el 43% en nuestra serie
era menor de 2 afios (Figura 2).

Se ha visto que la proporcién de nifios de edad inferior a
2 anos es un indicador de calidad en un programa de
THP, ya que es la poblacién que puede acceder a
trasplante con las técnicas de reduccion hepatica y la
que tiene mayor riesgo de complicaciones y
mortalidad1:8),

En diverscs centros de THP el 25% de Io.f: 'receptbres

__son menores de 1 afio. .

La cirrosis hepatica es una entidad clinico patoldgica
que representa el estado terminal de una enfermedad
hepatica crénica. Histopatoldgicamente, se define por
la presencia de nédulos regenerativos de hepatocitos
alrededor de la vena centrolobulillar, que estan
rodeados de tejido conectivo que distorsiona la
arquitectura normal. En el nifio son clasificadas como
de etiologia hiliar o eliviogia posnecraticat=2,

En nuestra serie el 76% presentaba cirrosis hepatica
atingreso al Programa de TH (Tabla 2); siendo la causa
mas frecuente la AVBEH y en segundo lugar la Hepatitis
Autoinmunitaria; hallazgos similares a lo reportado por
otras series. Se encontrd 6 pacientes con Hepatitis
cronica activa autoinmunitaria los cuales han
evolucionado hacia la'cirrosis.  ~

En la actualidad no existen examenes especificos pero
si consenso clinico para determinar cuando se debe
trasplantar a un paciente con enfermedad hepatica
terminal. En este sentide la escuela americana
recomienda la dasificacion de la UNOS y ia clasificacion
de Child - Turcotte - Pugh para la seleccién de padientes
para TH y su colocacion en la lista de espera.

Actuaimente ha surgido un nuevo modelo pediatrico
para enfermedad hepatica terminal (PELD) que en base
a una ecuacidn que incluye bilirrubinas, INR, albUmina,
estado nutricional y edad menor de 1 afio permite
predecir el riesgo de morir por enfermedad hepatica
en lista de espera para TH. El PELD reemplaza los
estados 2B vy 3 de la UNOS. El estado 1 permanece
igual®® 2. 22,3239 Anexo 1. o

En nuestra serie la calificacién Child Turcotte Pugh B,
2B de la UNOS y el puntaje PELD menor o igual a 10
fueron los mas frecuentes (Figura 8, 9,10). Aln faltan
mas estudios en nuestra poblacion para valorar esta
nueva puntuacion establecida por la UNOS.

Debemos recordar que el prondstico calculado en
grandes series sugiere la necesidad de trasplante en
un paciente Child A aproximadamente a los 10 afios
de realizado el diagnéstico, en un padiente Child B entre
los 2-5 afios, y un Child C entre 6 meses y 2 afios.

En relacién a la morbilidad la ictericia, hipertensién
portal y las alteraciones bioquimicas estuvieron
presentes en cerca del 90% de los pacientes que
ingresaron al Pregrama (Figura 11).
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En relacion a la infeccion por Hepatitis viral en nuestra
serie se encontrd un paciente con Cirrosis hepatica y
Hepatitis viral B y otro caso con Hepatocarcinoma y
Hepatitis viral C (Figura 13)0553%,

Las hepatitis virales constituyen una indicacion inusual
para TH en la infancia. Aunque no existe un tratamiento
adecuado para la hepatitis cronica € en nifios el
prondstico a largo plazo para este grupo particular de
nifios es relativamente benigno. Asi mismo la
recurrencia de hepatitis B en nifios trasplantados por
hepatitis B fulminante es rara. Los resultados
preliminares de estudios en adultos con el uso de
Lamivudina, muestran gue puede alterar 1a tasa de
recurrencia para hepatitis B cronica postrasplante.

El higado tiene un papel central para la adecuada
absorcion y utilizacion de los nutrientes. Se estima que
un 60% de los nifios con enfermedad hepéatica cronica
tienen malnutricion energético - proteica que leva a
fracaso de crecimiento.

El estudio de la repercusion de la hepatopatia en la
nutricion y el manejo mas adecuado se ven dificultados
por diversas razones. Las enfermedades hepaticas que
inciden en la infancia son muy diversas en el tipo de
trastorno funcional basico. Aungue con excepciones,
la enfermedad es de patogenia y consecuencias
diferentes a ia hepatopatia de los adultes, por elio no
deben asumirse sin revision los conocimientos
derivados de estudios de elics, gue mayoritariamente
incluyen pacientes afectados de cirrosis alcohdlica o
de cirrosis posnecrética de origen viral.

En nuestra serie cerca del 20% presentaba desnutricidn
aguda y el 40% desnutricion crénica. Esta (tima reflajada
sobire un efecto lesivo en la tallatt> & 27 830,

Uno de los parametros pretrasplante gue guarda relacion
cor fos resultados postrasplante en adultos es ef estado
nutricianal. En algunas series se ha observado que una
mejor condicion nutricional (valorada mediante pliegue
tricipital) disminuye el riesgo de infecciones
postoperatorias y disminuye la mortalidad.

A pesar de que la rehabilitacion del estado nutricional es
habitual, se observa con frecuendia un crecimiento lineal
alterado en nifios sometidos a trasplante. En el estudio
de Mc Diarmid et al observo una situacion basal con
marcador z talla de -1.72 (P4) que mejoré
significativamente a los 2 afios postrasplante a -1,37 (P9)
sin mejoria en el seguimiento hasta 5 afios. En nuestra
serie encontramos que el 50% presentaba desnutricion
crénica y 25% desnutricion global postrasplante.,

Es notable el mayor compromiso de la talla en nifios
con colestasis intrahepaticas comparados con nifios con
AVBEH en el mpmento en que se realiza el trasplante,
sin que esto conlleve diferencias prondsticas en la
supervivencia®?.30,

La valoracidn analitica usual incluyendo medicion de
linfocitos, respuesta de inmunidad celutar,
hematimetria, albumina, colesterol, coagulacion,
colinesterasa, transferrina, proteina transportadora de
retinol, oligoelementos, iones, etc., £ practicamente
inGtil en la valoracion del estado de nutricion, al
superponerse directamente con la medicion de la
funcién hepatica, aungue sin duda el conocimiento de
esos parametros ayude a disefiar el tratamiento
dietético mas adecuado. Nuestro astudio encontrd que
la hipoalbuminemia estuvo presente en el 60% de los
pacientes evaluados (Figura 16).

Con respecto a la inmunosupresioén no existe un dnico
protocolo inmunosupresor para todos los nifios
trasplantados de higado. Histdricamente, se inicid la
inmunosupresion con protocolos de azatioprina v
esteroides. Al inicio de los 80 con la introduccion de
la ciclosporina, se utilizaren dos protocolos: esteroides
+ ciclosporina, y otro con triple terapia de esterocides
+ ciclosporina + azatioprina. Con la liegada de los
nueves inmunosupresores, especialmente el FK506
fa tendencia es a utilizar un protocolo con 2 drogas -
inicialmente, astergides + FK506 vy, ademas se
consigue la reduccion del uso de corticoides mas
precozmente, asi como la retirada definitiva antes de
los 2 afias del trasplante, con lo que la disminucién
de los efectos secundarios de los esteroides vy,
especialmente, sobre el crecimiento de los nifios es
de la mavor importandia 323 Este es el protocolo
que se utilizo en los 4 nifios trasplantados {Tabia 1),
pero dado que la situacidn dinica del nific trasplantado
es variable , es recomendable disefiar un estado de
inmunosupresién segun la necesidad del propio
paciente. '

Recientemente ha sufrido un gran auge un

procedimiento para aumentar el nimero de TH: =l

trasplante a partir de un donante vivo. Esta técnica

comenzd a utilizarse en TH pediatrico, utilizandose

como injerto el lébulo hepético izquierdo. ta-
experiencia acumulada hasta Ia fecha ha sido positiva,

la incidencia de complicaciones en el donante es

aceptable y la mortalidad de los donantes

practicamente nula, aungue se ha documentado un

fallecimiento por cada 1.000 donaciones.
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Otra modalidad constituye la division del higado
donante {trasplante hepatico split), mediante la cual,
de un mismo higado se obtienen injertos para dos
receptores (habituaimente uno de ellos de edad
pediatrica o de bajo peso) puede permitir aumentar
el nimero de injertos validos(tL 154 15,32, 33),

El procedimiento es técnicamente complejo y requiere
la coordinacién de dos equipos quirdrgicos, por lo que
aun no se ha realizado en nuestro pais.

En nuestra serie 3 pacientes fueron sometidos a TH con
donante vivo relacionado y aunque la experiencia es
corta los resultados han sido satisfactorios (Figura 17),

La limitacion en el nimero de potenciales donantes de
organos hace que el TH no pueda utilizarse en todos
los pacientes con enfermedades hepaticas que podrian
beneficiarse de este tratamiento. Para poder aumentar
el numero de potenciales beneficiarios del TH las
investigaciones van dirigidas hacia el TH split, la
obtencion de injertos hepaticos a partir de donantes
vivosy €l xenotrasplante 14.

Asi también la falta de una cultura de trasplante en
nuestro pais dificulta la obtencién de 6rganos. En nuestro
estudio sdlo et 12% de los pacientes con indicacién de
THP pudo ser sometido a trasplante (Figura 17) y el
30% fallecié desde su ingreso al Programa siendo la
sepsis fa principal causa de muerte.

En relacién a la sobrevida de los 4 pacientes trasplantados
a la fecha todos tienen buena evolucién (Tabla 1) siendo
evidente el beneficio de este tratamiento quirlirgico en
los pacientes con enfermedad hepatica terminal.

El éxito del TH ha dado como resultado su uso
generalizado en las hepatopatias terminales vy
fulminantes. Los indices de supervivencia al afio son
del 70 al 90% con indices de supervivenciaalos5ya
los 10 afios del 80 y del 62% respectivamente,

Diversos estudios han mostrado que los nifios que
sobreviven los 3 meses postrasplante sin complicaciones
mayares logran un estilo de vida normal a pesar de la
necesidad de un monitoreo continuo de un tratamiento
iNMUNESUPresor.

La mejora continta de las pautas de inmunosupresidn
individualizadas, en cierto modo, segln tolerancia,
asi como los sucesivos avances terapéuticos y
tecnolégicos, que posibilitan el control y tratamiento
de diferentes complicaciones postrasplante, permiten
a un elevado porcentaje de nifios trasplantados un

desarrollo normal con plena calidad de vida e
integracion social(4 15.24,33),

CONCLUSIONES:

1. El TH es un procedimiento terapéutico cuyos
resultados, en términos de supervivencia, han mejorado
progresivamente. En la actualidad, la supervivencia al
ano del trasplante se encuentra en torno al 90%.
Nuestros resultados a pesar de la corta experiencia
son similares a lo reportado lo que demuestra gue el
THP es una reaiidad.

2. Laindicacidn mas frecuente de THP fue la AVBEH.

3. Cerca del 50% de los nifios con enfermedad hepatica
crdnica tienen malnutricion energética proteica lo que
lleva a fracaso del crecimiento.

4. La modalidad de injerto reducido estuvo presente
en el 75% de los trasplantados, no hubo necesidad de
retrasplante y la mortalidad operatoria fue de 0%.

5. La sepsis constituyd la principal causa de muerte
de los pacientes con enfermedad hepatica terminal que
ingresaron al Programa.

RECOMENDACIONES:

1. Lograr el acceso de todos los potenciales receptores
pediatricos a un Programa de THP por constituir un
tratamiento definitivo para pacientes con Enfermedad
hepatica terminal.

2. Lalimitacion en el nimero de potenciales donantes
de érganos hace que el TH no pueda utilizarse en todos
los pacientes con enfermedades hepaticas que podrian
beneficiarse de este tratamiento. Para poder aumentar
el nimero de potenciales beneficiarios del TH se
trabaja en el TH split y en la obtencidn de injertos
hepaticos a partir de donantes vivos.

3. Lograr el diagndstico temprano y un tratamiento
oportuno de los nifios con AVBEH por ser ésta la
principal causa de THP.

4. La creacién de un sistema de procura de 6rganos
sélidos nacional y en todos los niveles se hace
necesario para la deteccién del mayor numero de
donantes con lo cual se lograria un mayor nimero de
6rganos por donante,

5. Es necesario concientizar a la sociedad en general de
la importancia de la donacion de organos a través del
establecimiento de una cultura de trasplante mediante el
uso de medios educativos y de comunicacién.
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ANEXOS

ANEXO 1. DEFINICION DE TERMINOS:

Trasplante: Se define como el reemplazo con fines
terapéuticos de un 6rgano o componente anatomico
de un individuo, por otro igual o asimilable, proveniente
del mismo individuo, de un donante vivo o de cadaver,
0 de un individuo de otra especie.

Trasplante hepético ortotépico: reemplazo del 6rgano
original enfermo por drgano de otro individuo
{alcinjerto).

Donante: Se define donante a |a persona que durante
su vida o después de su muerte, ya sea por su voluntad
¢ la de sus deudos, se le extraen componentes
anatomicos con el fin de utilizarlos para trasplantes
en otra persona o con objetivos terapéuticos.

Donante vivo: Persona sana mayor de edad que en
plenoc uso de sus facultades sin que exista de por medio
compensacion econdmica acepte en forma libre y
voluntaria la donacion de un 6rgano o componente
anatdmico. Los érganos que se pueden donar de una
persona viva y sana son: Organos: (Rifion, Pulmén,
Segmentos hepaticos.) Tejidos: {(Médula Osea, Sangre
de Corddn Umbilical, Progenitores hematopoyéticos,
cabezas femorales.

Receptor: el ser humano en cuyo cuerpo podran
implantarse drganos o tejidos, derivados o cualquier
otro material anatomico mediante procedimientos
terapéuticos.

Enfermedad hepatica terminal: es el deterioro
progresivo e irreversible de la funcién hepatica debido
a multiples causas y puede ser de presentacién aguda
o crénica.

Cirrosis hepatica: hepatopatia caracterizada
anatomopatologicamente por pérdida de la arquitectura
microscopica lobulillar normal, con fibrosis y
regeneracion nodular.

Ascitis
Bilirrubina ( mg/dl)

Albimina (g/dl)

Tiempo de Protrombina (seg. Prolongado) 6
INR

Encefalopatia

Para PBC, PSC u otras enfermedades colestasicas: Bilirrubina {mg/dI) <4

Insuficiencia hepatica: sindrome caracterizado por la
aparicién de un deterioro subito y grave de las
funciones de un higado previamente sano. Se divide
en hiperaguda para los casos en que la encefalopatia
ocurre en los primeros siete dias de aparicién de la
ictericia, insuficiencia hepatica aguda si ocurre entre
los 8 v 28 dias y subaguda entre 5 y 12 semanas.

PELD: es el modelo pediatrico creado por la UNOS para
la Enfermedad hepatica terminal. Es una escala de
severidad que predice altamente el riesgo de morir
por enfermedad hepética en la poblacion pediatrica
gque se encuentra en lista de espera para trasplante
hepatico.

Reemplaza el estado 2B y 3 de la calificacién de UNOS
para pacientes pediatricos.

El score de PELD incorpora: Bilirrubina, Albtimina, INR,
edad < 1 y falla de crecimiento en la siguiente ecuacion:

PELD = {<0.436 ( edad (< 1afi0)} - 0.687 x log e (alb
g/di} + 0.480 x Log e (bilirrubina total mg/dl} + 1.857
x Log e (INR) + 0.667 ( Falla de crecimiento { < -2 DE
presentes)))* 10

24-19 Cada 30 dias O 7 dias
18-11 Cada 90 dias O 14 dias
© 10 pero >0 | Cadaafio © 30 dias

CALIFICACION DE CHILD PUGH - TURCOTTE (CTP): la
calificacion se realiza en base a la evaluacion de la
reserva hepatica en el cual se consideran 3 parametros
bioquimicos y 2 clinicos, de acuerdo a la puntuacién
obtenida se considera 3 categorias.

R % AR
3 . R R Y
ERARY & ,. RN R
a \\ S 3

Ausent
<2 2-3 >3
>3.5 2.8-35 >3
<4<1.7 4-61.7-2.3 >6>2.3
Ninguna Grado 1-2 Grado 3-4
4-10 >10

Puntuacion Total: De 1-6, grado A; 7-9, Grado B, 10-15, grado C.
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UNOS: pertenecen a las siglas en inglés de United
Network for Organ shearing., Existen varias
clasificaciones elaboradas para categorizar la prioridad
de los pacientes en Lista de espera, la mas conocida
es la propuesta por la UNQS, que cataloga al paciente
pediatrico en 4 categorias o status.

Estado 1: Paciente en UCI por Enfermedad Hepatica
Aguda o Cronica.

» Expectativa menor de 7 dias.

» Similares criterios a los adultos,

Estado 2A: No aplicable por tener criterics diferentes
a los adultos.

Estado 2B: Debe cumplir 01 de los siguientes criterios:

1. Sangrado por varices. Gastroesoféagicas o
gastropatia hipertensiva. Transfusién mayor de
10ml/kg Globulos rojos en 24 horas.

2. Sindrome Hepato - Renal: en menor de 18 afios:
Creatinina mayor de tres veces el basal Volumen
urinario menor de 14 mL/kg/dia Na Orina menor
de 10 mEg/L Osm. Orina m/Osm Plasmat (mayor de 1).

3. Peritonitis bacteriana espontanea: igual al adulto

4. Ascitis refractaria - Hidrotorax.

-Dificultad respiratoria
-Incapacidad para tolerar nutricién enteral.

5. Colangitis recurrente que requiere hospitalizacion
para antibiéticos endovenosos.

6. Falla en el crecimiento:

-Menor del 5° percentil peso / talla.

-Pérdida mayor de 2 percentiles talla / peso.

Ascitis a pesar de tratamiento diurético.

Bilirrubina mayor de 4 mg%.

00~

9. Albimina menor de 3 mg%.
10.INR mayor de 1.7
11.Malnutricién.

Estado 3: Requiere cuidados médicos continuos con
un puntaje de CTP mayor o igual a 7 perc no tiene
criterios de 2B. Estos pacientes pueden ser seguides™
en su domicilio o cerca de un centro de trasplante.

Estado 7: temporalmente inactivo.

Atresia de vias biliares: es la enfermedad colestasica
crénica de mayor aparicion en la infancia y supone la
causa mas frecuente de trasplante hepatico en la edad
pediatrica. Se caracteriza por la obliteracién fibrosa
de una parte o de toda la via biliar extrahepatica.
Ademas se asocia una lesion de variable intensidad en
el parénguima hepatico con fibrosis en los espacios
porta, infiltrado inflamatorio mixto, colestasis,
degeneracidon hepatocitaria y transformacion
gigantocelular.

Encefalopatia hepatica: Sindrome clinico caracterizado
por compromiso progresivo del senserio que puede
ser no evidenciado clinicamente hasta ilegar a
alteracion del ritmo del suefio, letargica y coma en las
fases finales.

Ascitis: Sindrome producto de la hipertensién portal
caracterizado por acimulo de liquido libre en cavidad
abdominal que puede ser leve hasta severa y
generalmente se acompana de edema de miembros
inferiores. Gradiente albiimina sérica / albdmina de
liquido ascitico: > 1.1,

CARTILLA DE INFORMACION

INDICACIONES DE TRASPLANTE HEPATICO PEDIATRICO
SERVICIO DE TRASPLANTE Y CIRUGIA DE HIGADO - HNGAI - ESSALUD

I FILTACION:
Nombre:

LIMA - PERU

FN:

Edad: Procedencia:

19Consulta:

Sexo: M{) F()

Grupo sanguineo:

IL ANTECEDENTES:

A. PERINATALES:

Tipo de Parto:  Eut ()
Defectos congénitos asociados:
Enfermedades metabdlicas:
Virus:

Dist ( )

EG: RNAT( )
Si() No()

RNPT( ) RNPOST ( )

Si() No()
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Inmunizacicnes: Si{) Nol}
B. CIRUGIAS:

KASAI : Si () No{ ) Edad (dias): Lugar:
Complicaciones:
Otras cirugias: Si{ ) No{( )
C. FAMILIARES:

IIL. DIAGNOSTICO PRE - TRASPLANTE:

Atresia de vias biliares( ) Hepatitis autoinmune{ ) Colestasis intrahepatica no sindromica( )
Colestasis IH sindromica( ) Hepatoblastoma( ) Hepatocarcinoma{ )

Enfermedades metabdlicas( ) Hepatitis viral( )

QOtros:

Cirrosis hepética{ ) Causa identificada:
Idiopatica { )

V. CALIFICACION:
| CARIEICACICIY JIRMBG - | D s
LGALIFICACICN ATTEMBAL. L EHED R s

INGRESO
TRASPLANTE HEPATICO
FINAL

V. ESTADO NUTRICIONAL:
AN T

REHAANME RO L RICICINAL S TIRMRDR S e e AR
INGRESO
TRASPLANTE HEPATICO
FINAL

VI. MANIFESTACIONES CLINICAS:
a. Ictericia { )Edad de inicio:
b. Colestasis: Prurito{ ) Acolia{ ) Coluria( ) Xantomas( )

¢. Hipertension portal: HDA( ) Hepatomegalia( ) Esplenomegalia( ) Ascitis{ ) Circulacion colateral( )
HDB( ) Sangrado{ ) Varices esofdgicas{ ) Varices gastricas( ) Otros( )

d. Hiperesplenismao: { )

. Insuficiencia hepatica: Si{y No()

VI PARAMETROS BIOQUIMICOS:

R
SR

SN

BUERCHA L BUED. | EONER L RGRIR
R SFEERR LT B SN D AR T T R T G RIS NS
Mg S T R R R A R

INGRESO
TRASPLANTE HEPATICO
FINAL

VIL BIOPSIA HEPATICA: Si () No ()

VIII. MARCADORES VIRALES: Serologia(+) No( ) Si( )
Carga viral: Fecha :
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D( EVOLUCION:

Trasplante hepético: Si{) No ()

Fecha: Edad: Lugar:
Sobrevida: Injerto: Paciente:
Retrasplante: Si{) No ()

X. MORTALIDAD:

Fallecido: Si () No ()

Fecha: Edad: Lugar:
Causa:
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