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CAPITULO 12. CIRCUNSTANCIAS INFRECUENTES DE DONACION Y
TRASPLANTE DE ORGANOS

El trasplante de o6rganos de donantes en muerte encefdlica (ME) con
enfermedades poco frecuentes (ej. sindrome de Reye) es un tema
documentado en la literatura médica generalmente como casos clinicos. Este
capitulo aborda los criterios de seleccion de estos donantes fallecidos con
enfermedades poco frecuentes asi como la evaluacion funcional y los criterios
de viabilidad de los érganos para trasplante. También incluye una serie de
consideraciones especiales basadas en la evidencia y referencias bibliograficas
tiles en la evaluacién clinica y seleccion de este grupo particular donantes y

de sus drganos para trasplante.

La presencia en un donante de alguna de las enfermedades descritas en este
capitulo no es per se una contraindicaciéon absoluta para la donacion de
organos pero si puede serlo para el trasplante de algun érgano concreto (ej. el
higado de los donantes fallecidos en ME con sindrome de Reye) .

En la evaluacion y seleccion de estos donantes es muy importante realizar la
historia clinica y la exploracion fisica antes del trasplante de érganos. Los datos
de laboratorio y las exploraciones complementarias a realizar, la evaluacion
peroperatoria de los 6rganos durante la extraccion seran los estandares en
todos los donantes (Tabla 1). En la mayoria de casos los criterios funcionales y
morfologicos estandares de evaluacién junto con las biopsias (ej. de higado y/o
rion) pretrasplante seran suficientes para analizar la viabilidad de los 6rganos
para trasplante. Los parametros idoneos de aceptacion de los 6rganos para
trasplante seran funcién y evaluacion macroscopica peroperatoria normales y
ausencia de lesiones histologicas significativas (ej. necrosis cortical renal,

necrosis hepética, etc).



Tabla 1. SELECCION Y EVALUACION CLINICA DONANTES DE ORGANOS CON
ENFERMEDADES POCO FRECUENTES

Donante
(Caracteristicas
y antecedentes

patolégicos)

. Historia clinica y social: ~ Estandar
. Causa de ME
. Exploracion fisica: Estandar

. Antecedentes familiares

Datos de
Laboratorio*

Datos de Laboratorio Estandar

. Bioquimica de sangre y orina
. Hematologia y Coagulacion

. Microbiologia

Exploraciones
Complementarias*

Exploraciones Complementarias Estandar:

Otras Exploraciones
Complementarias:

. TAC craneal : Es recomendable realizarlo con y
sin contraste i.v

Biopsias pretrasplante

. Ecocardiografia 2D-
Doppler (ETT y/o ETE):

. Biopsia hepética. En
donantes de higado con:

. Radiografia y/o TAC de térax

.ECG

. Ecografia abdominal

en donantes potenciales
de corazon.

. Coronariografia: en
donantes potenciales de
corazén (en casos
seleccionados).

. Broncoscopia: en

.Sindrome HELLP
.Trasplante domin6

. Biopsiarenal. En

donantes de rifién con:

.Sindrome HELLP
.Trasplante domin6

pulmén.

donantes potenciales de

.LES y nefritis ltpica
.Nefropatia Ig A
.Sindrome de Reye

Inspeccién y evaluacién macroscoépica (parenguimatos

a y vascular) estandar de todos los

Evaluacién 6rganos tributarios de trasplante:
peroperatoria
de los 6rganos . Corazén
durante . Pulmones

la extraccién - Higado
. Rifiones
. Pancreas
Corazon Pulmones Higado Rifiones Pancreas
.Clinicos .Clinicos .Clinicos .Clinicos .Clinicos
(ausencia de (ausencia de (ausencia de (ausencia de (ausencia de
cardiopatias y/o neumopatias) hepatopatias) nefropatias) enfermedades
valvulopatias) .Gasométricos .Test de funcién .Funcién normal pancreéticas,
.Ecocardiogréaficos | .Morfolégicos hepatica normales | .Estructura normal | obesidad mérbida

Criterios de (FEV|245%) (evaluacifﬁn_ .Estructqra normal (evaluacién' y die}betes

iabilidad .Evaluacién macroscopica .Ausencia de peroperatoria y mellitus)
viapill macroscopica normal) lesiones perfusion .Analiticos
(contractilidad y histol6gicas normales) (lipasemia y
volumen normales significativas .Ausencia de HbAlc normales)
y ausencia de (biopsia hepética) lesiones .Morfolégicos
ateromatosis histol6gicas (evaluacion
coronaria) significativas macroscopica
(biopsia renal) normal)

*Estos datos y exploraciones deben ser normales o préximos a la normalidad.




Donantes fallecidos con sindrome HELLP

El sindrome HELLP es un tipo grave de preeclampsia caracterizado por

hemolisis (H), elevacion de enzimas hepaticos (EL), y trombopenia (LP) con

una incidencia del 0,2-0,8% de todos los embarazos. La etiopatogenia de este

sindrome no es completamente conocida (microangiopatia generalizada) y el

pronéstico maternofetal es grave (1, 2). La hemorragia intracraneal ocurre en el

1,5% de casos con una mortalidad materna del 50-65% (1). El sindrome

HELLP no es una contraindicacion absoluta per se para la donacion de érganos

para trasplante. En la literatura médica se ha documentado el trasplante con

exito de higado y rifiones de donantes fallecidas en ME con sindrome HELLP

(3-6) y de dos rifiones de una donante con eclampsia (7) (Tabla 2).

Tabla 2. DONANTES CON SINDROME HELLP

Consideraciones
Especiales

. Manifestaciones clinicas maternas extracraneales del sindrome HELLP:

. Hepaticas. Incluye hemorragia hepética con necrosis, infartos y hematomas hepéticos subcapsulares
con ruptura. El dafio hepético ocurre por acimulo intravascular de fibrina y por hipovolemia (1).

. Renales (7, 8). Aproximadamente el 50% de estos casos presentan insuficiencia renal aguda (IRA). La
IRA generalmente es prerrenal (NTA secundaria al shock hemorragico), potencialmente reversible (se
resuelve completamente después del parto) y se caracteriza por una microangiopatia trombética. La
necrosis cortical renal completa es infrecuente (pero con secuelas en muchos casos).

. Otras. Incluye coagulacion intravascular diseminada (CID) en el 15-20% de casos, anemia hemolitica,
edema pulmonar, sindrome de distrés respiratorio, hemorragias y fallo multiorgéanico letal.

Donacién y
trasplante de
organos de
donantes
fallecidos con

sindrome HELLP.

Revision de la
literatura-Casos
clinicos

. Evaluacién de higado para trasplante de donantes con sindrome HELLP (3). La evaluacién del
higado debe ser muy cuidadosa. Segun algunos autores, en aquellos donantes con el perfil bioquimico
hepético alterado (elevacion de transaminasas y/o resolucion de transaminitis) es obligatorio realizar
siempre biopsia hepatica pretrasplante para descartar necrosis hepatica. Se ha documentado que el dafio
hepético (necrosis) puede progresar durante la preservacion en frio y otra biopsia hepatica realizada
inmediatamente pretransplante puede ser Util en su diagndstico (4).

. Evaluacion de rifién para trasplante de donantes ¢~ on sindrome HELLP (6). Ademas de la evaluaciéon
renal estandar, algunos autores recomiendan la biopsia renal pretrasplante. En nuestra opinién es
obligatoria en aquellos donantes con IRA y cuando se sospeche un sindrome hemolitico urémico.

. Criterios de viabilidad de los 6rganos de donante s fallecidos con sindrome HELLP (3, 5, 6). Los
drganos normofuncionantes y sin lesiones estructurales ni vasculares pueden ser viables para trasplante.

Autor/afio Tx de érganos (n) Resultados
(Referencia) de donantes con sindrome HELLP (supervivencia injerto y receptor)

Kitchens WH / 2011 (3) 6 Tx de higado Cinco de los siete receptores estaban
bien y con injertos normofuncionantes
durante el seguimiento que oscilé
entre 28 dias y dos afios post-Tx (3,
5).

Kanzow P / 2014 (5) 1 Tx de higado

A los dos afios del trasplante el estado
clinico de los dos receptores era
normal y la funcion de los dos injertos
renales era aceptable.

Flynn MF / 2001 (6) 2 Tx rifién
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Donantes fallecidos con antecedentes de lupus erite matoso sistémico
(LES) y nefritis Iupica

El LES y la nefritis lGpica no son una contraindicacién absoluta per se para la
donacion de rifiones para trasplante. En la literatura médica hay tres
comunicaciones de trasplante con éxito de cuatro rifiones procedentes de tres
donantes con nefritis lupica (documentada por biopsia renal) y con creatininas
séricas normales el dia de la donacion (1-3) (Tabla 3). Lipkowitz et al (1)
publicaron un caso de una donante de Organos que tenia antecedentes de
nefritis lapica en remision clinica sin proteinuria y con creatinina sérica normal
tras cinco afos de tratamiento con ciclofosfamida y prednisona. Los estudios
con inmunofluorescencia de las biopsias de ambos rifiones evidenciaron
depdsitos inmunes de nefritis lapica. Los dos rifiones fueron trasplantados con
éxito en dos receptores. Se ha documentado que la funcién de los rifiones
trasplantados con lesiones glomerulares preexistentes suele ser aceptable y
estable sin tratamiento especifico y que muchas de estas lesiones se resuelven

espontaneamente (1-4).

Tabla 3. DONANTES CON ANTECEDENTES DE LES Y NEFRITI S LUPICA

Consideraciones

. Evaluacion y seleccion de donantes con LES y nefr itis lGpica. Es importante conocer el dia de la
donacion la funcién renal y realizar siempre biopsia renal pretrasplante para constatar si existe o no nefritis
lipica (2). Dichas biopsias deben ser examinadas adecuadamente por patélogos especializados y con
experiencia en esta patologia. Algunos autores recomiendan la preservacién de los injertos en maquina de
perfusion renal en espera de los resultados de la evaluacion de la biopsia renal por microscopia 6ptica (4).
También es importante en estos donantes descartar la potencial nefrotoxicidad de los farmacos prescritos
en el tratamiento del LES.

. Criterios de viabilidad de los rifiones de donante

s fallecidos con nefritis lGpica. Los rifiones

Especiales normofuncionantes, sin lesiones estructurales ni vasculares relevantes, procedentes de donantes con
antecedentes de LES y nefritis lGpica pueden ser viables para trasplante (1-3).
. Tratamiento de la nefritis lipica en los receptor es post-Tx renal. Algunos autores sugieren no
realizar tratamiento especifico de la nefritis lipica en estos receptores dado que el tratamiento
inmunosupresor cronico post-Tx en los mismos puede ser adecuado para suprimir la actividad de la
nefritis lpica (4). En estos casos de injertos con lesiones glomerulares preexistentes la evolucion clinica
puede ser enfermedad y receptor dependiente (2, 4).
Autor/afio Trasplantes Resultados (supervivencia injerto y receptor)
(Referencia) de rifdén (n)
. Alos tres afios del trasplante ambos receptores tenian una funcion renal
. . normal y sin proteinuria ni hematuria.
L, Lipkowitz GS L . L N -
Donacion y /2000 (1) 2 .Enun rec~eptor la biopsia renal no evidencid nefritis Iuplcg en el |r_1]ertc_> a
trasplante de los tres afios pots-Tx. En el otro receptor no se realizaron biopsias
rifién de donantes renales post-Tx.
con LES y nefritis . A'los 100 dias del trasplante la biopsia renal evidencio la resolucion
L s Schwartzman ok S g
lGpica. Revision MS/ 2005 (2) 1 gradual de la nefritis lUpica y la creatinina sérica en el receptor era de 1,6
de la literatura mg/dL.

. Allos 5,5 afios del trasplante la creatinina sérica en el receptor era de
1 176,8 umol/L.
. La biopsia renal no evidencié nefritis llpica a los cuatro meses pots-Tx.

Magoon S/
2010 (3)
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Donantes fallecidos con nefropatia Ig A (enfermedad de Berger)

La nefropatia Ig A puede ser clinicamente asintomatica. La hematuria
macroscopica es un sintoma clasico pero es menos frecuente que la
microhematuria o proteinuria. Ocurre mas frecuentemente en adultos jovenes.
La incidencia de IRC en estos pacientes es del 20-30% durante los 20 afos de
evolucion de la enfermedad (1).

La nefropatia Ig A no es una contraindicacion absoluta per se para la donacion
de organos (incluidos rifiones) para trasplante (2). En la literatura médica esta
documentado el trasplante con éxito de riflones procedentes de donantes con
nefropatia Ig A y con transmision de la enfermedad en los receptores (3-6)
(Tabla 4). En la serie de Koselj et al con ocho pacientes trasplantados de rifion
con nefropatia Ig A transmitida del donante, la evolucion clinica de los
receptores fue favorable y la funcion del injerto estaba conservada durante un
periodo de seguimiento que oscil6 entre ocho y 39 meses post-Tx, con
desaparicion de los depdsitos de Ig A en muchos casos (6). En la serie de Ji et
al con 83 pacientes trasplantados de rifibn de donantes fallecidos con
depdsitos glomerulares mesangiales de Ig A los resultados de la supervivencia
del injerto 1 y 3 afios post-Tx fueron comparables a los resultados del grupo de
receptores de rifiones sin esta patologia (7). Al afio y a los tres afios del
los 83

normofuncionantes y sin evidencia de proteinuria o hematuria (7).

trasplante receptores estaban clinicamente bien, con injertos

Tabla 4. DONANTES CON NEFROPATIA Ig A (ENFERMEDAD D E BERGER)

Consideraciones

. Criterios de viabilidad de los rifiones de donante s fallecidos con enfermedad de Berger. Los
rifiones normofuncionantes, sin lesiones estructurales ni vasculares relevantes, procedentes de donantes
con nefropatia Ig A pueden ser viables para trasplante (2-7).

. Inmunogenicidad de los injertos renales de donant es con nefropatia Ig A. Algunos autores sugieren
que la presencia de depdsitos Ig A en los rifiones de donantes fallecidos posiblemente puede incrementar
la inmunogenicidad de los mismos y la incidencia de rechazo agudo que puede ser potencialmente grave

Especiales con pérdida del injerto (7, 8). En un estudio reciente con trasplante renal de donante vivo la presencia de
depositos latentes de IgA en el rifion de los donantes, independientemente de la expansion mesangial, no
afectd negativamente el prondstico de los trasplantes renales (9).
. Transmisién de nefropatia Ig A donante-receptor ¢ on el trasplante renal. Segun algunos autores el
pronéstico es favorable en los receptores de rifion con transmisién de nefropatia Ig A donante-receptor (6).
Donacién y Resultados
trasplante de Autor/afio Dpnantes de Trasplgntes (supervivencia Observaciones
6rganos de (Referencia) organos (n) de rifion (n) injerto y receptor)
donantes con Tres injertos
nefropatia Ig A. 2 1 injerto era presentaron rechazo
Revision de la - normofuncionante a agudo grave (con
literatura Sanfilippo F/ 1982(8) ]Sglcl’ggggess) 4 los ocho meses del nefrectomia de los
trasplante injertos durante los tres
meses post-Tx)
Todos los injertos
eran
8 normofuncionantes
(4 de durante el periodo de | Los depdsitos de Ig A
. donante seguimiento que desaparecieron en
Koselj M/ 1991(6) 6 fallecidoy 4 | oscil6 entre 8y 39 muchos casos después
de donante | meses post-Tx del trasplante
Vivo)




Al afio y a los tres
afios del trasplante
los 83 receptores

NC 83 estaban clinicamente
bien, con injertos
normofuncionantes y

Los depésitos de Ig A
desaparecieron
gradualmente durante
los 45 dias post-Tx

Ji S /2004 (7)

sin evidencia de
proteinuria o
hematuria
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Donantes fallecidos con rifién en herradura

El rifidn en herradura es la anomalia anatomica renal congénita mas comun.
La incidencia del rifién en herradura en la poblacion general es del 0,25%. El
istmo renal conecta ambos polos inferiores renales y frecuentemente es una
banda fibrosa de parénquima renal. La anatomia vascular renal en estos casos
es compleja. Son frecuentes las anomalias vasculares (multiples arterias y
venas renales) y ureterales. Esta anomalia renal en un paciente fallecido no es
una contraindicacion absoluta per se para la donacion de rifiones para
trasplante (1, 2). Segun algunos autores las variaciones anatémicas
renovasculares, ureterales o de la longitud ureteral no contraindican per se el
trasplante de estos rifiones (3). Estos injertos pueden ser trasplantados en
bloque en un receptor o de forma separada (en splits después de la divisién del
istmo renal) en dos receptores, en funcion del numero y posicion del sistema
vascular y del sistema colector. Una revision reciente de la literatura
documenta al menos 55 trasplantes con éxito de rifiones en herradura

procedentes de donantes fallecidos y de donantes vivos (2) (Tabla 5).

2. Suganuma T, Morozumi K, Satoh K, et al. Studies of IgA nephropathy in renal transplantation.
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5. Morozumi K, Suganuma T, Yoshida A, et al. Studies of post-transplant glomerulonephritis in patients
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7.3Ji S, Liu M, Chen J, et al. The fate of glomerular mesangial IgA deposition in the donated kidney after
8. Sanfilippo F, Croker BP, Bollinger RR. Fate of four cadaveric donor renal allografts with mesangial IgA

9. Sofue T, Inui M, Hara T, et al. Latent IgA deposition from donor kidneys does not affect transplant




Tabla 5. DONANTES FALLECIDOS CON RINON EN HERRADURA

Consideraciones
Especiales

. Evaluacion peroperatoria de los rifiones de donant es fallecidos con rifién en herradura. La
inspeccion cuidadosa peroperatoria de estos rifiones y del sistema vascular y colector renal es obligatoria
antes de realizar los trasplantes renales (1, 2). Dicha evaluacién nos permitird reconocer todas las
anomalias anatémicas renovasculares descritas en estos casos (1, 3).

. Criterios de viabilidad de los rifiones de donante s fallecidos con rifién en herradura.  Los rifiones
con funcién normal y sin lesiones vasculares y ureterales relevantes (cirugia de banco) de donantes con
esta anomalia pueden ser viables para trasplante (1).

. Trasplante en bloque o en splits de riflones en he  rradura de donantes fallecidos.  El grado de fusion
de ambos rifiones por el istmo es importante antes de realizar los trasplantes. Si el istmo renal es espeso
se recomienda el trasplante renal en bloque. Es infrecuente que el sistema colector renal atraviese el
istmo. Un estudio sugiere que en casos de istmos renales delgados y con el sistema colector (evaluacion
con contraste) que lo atraviesa también se recomienda el trasplante renal en bloque (4). En aquellos
casos de division del rifién en herradura es obligatorio su cierre de forma adecuada para asegurar la
hemostasia y prevenir las fistulas urinarias (1).

. Pronéstico del trasplante de rifiones en herradura . Los resultados publicados de los trasplantes de
riiones en herradura o sin esta anomalia son similares (2). En una revision reciente de la literatura con 55
trasplantes de rifién en herradura sélo un caso presentdé trombosis vascular intraoperatoria y nueve
(16,4%) tuvieron no funcién primaria del injerto renal (2).

Trasplante de
rifiones en
herradura de
donantes
fallecidos y de
donantes vivos.
Revision de la

Autor/afo Trasplantes Tipo de trasplante renal (n) Resultados
(Referencia) de rifiones en
herradura (n)

. El 82% de los injertos
tenian funcién normal
durante un promedio de
6 meses post-Tx

. El 42% de los
receptores fueron
seguidos 1 afio post-Tx
y todos los injertos

. Trasplantes renales en bloque (15)
Pontinen T / 2010 . _Trasplantes renales splits de donantes
@) 55 vivos (2) _
. Trasplantes renales splits de donantes
fallecidos (38)

literatura tenian funcion normal.

. Un caso (2%) sufrio
trombosis vascular
intraoperatoria
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Donantes fallecidos con situs inversus

El situs inversus (Sl) es una anomalia anatomica congénita infrecuente que

puede afectar a varios 6rganos. El Sl totalis se caracteriza por dextrocardia y

por una distribucién de los 6érganos abdominales normales en el lado opuesto

del cuerpo (“imagen de espejo”) (1). Puede coexistir con otras anomalias

cardiacas (ej. cardiopatias congénitas), pulmonares, biliares (ej. atresia biliar

congénita), poliesplenia y malformaciones vasculares (ej. de las venas porta y

cava Iinferior) (2). El Sl totalis en un paciente fallecido no es una

contraindicacién absoluta per se para la donacién de érganos para trasplante

(3-12). En la literatura médica se ha documentado el trasplante con éxito de al

menos seis higados (3-9), dos rifiones (10) y dos corazones (11, 12)

procedentes de nueve donantes fallecidos con Sli totalis en diez receptores sin

Sl. También se ha descrito el trasplante de higado de donante vivo con Sl en

receptores con Sl (13) (Tabla 6).




Tabla 6. DONANTES FALLECIDOS CON SITUS INVERSUS TOT ALIS

Consideraciones

. Evaluacién peroperatoria de los 6rganos de donant  es fallecidos con SlI. La inspeccion cuidadosa
peroperatoria de todos los 6rganos (corazon, higado, rifilones) es obligatoria y permitir4 reconocer todas
aquellas anomalias asociadas al Sl antes de realizar los diferentes trasplantes (2, 10).

. Criterios de viabilidad de los érganos de donante s fallecidos con situs inversus totalis. Todos los
érganos con funcion normal de donantes con S| que Unicamente presenten una orientacién anormal de la
anatomia pueden ser viables para trasplante (10).

. Extraccién de higado para trasplante de donantes fallecidos con situs inversus totalis. Durante la
extraccion hepética es obligatorio la localizacion y relaciéon del sistema vascular (arteria hepatica, vena
porta) para prevenir el dafio parenquimatoso hepatico (9).

Especiales . Trasplante hepatico de donantes fallecidos con si  tus inversus totalis. Durante el trasplante hepatico
hay dos aspectos importantes a tener en consideracion. Por un lado, es necesaria la reconstruccion
correcta del sistema venoso hepatico para conseguir un flujo sanguineo adecuado. Y en segundo lugar, es
obligatoria la fijacion del higado para evitar la autorotacion del mismo (9). La técnica de piggyback en
trasplante hepético de donantes con Sl parece ser la méas segura ya que proporciona el flujo venoso
6ptimo (5).

. Trasplante de pancreas y de intestino delgado de donantes con situs inversus totalis. En la

literatura no se ha documentado el trasplante de pancreas o de intestino delgado de donantes con Sl.

Autor/aio Donantes de Trasplantes de Resultados
(Referencia) 6rganos con Sl 6rganos (supervivencia injerto y receptor)
totalis (n)

La funcion hepéatica se normalizé una

Asfar S /1995 (4) 1 1 (higado) semana post-Tx. El receptor fallecié por
sepsis el dia 20 post-Tx

Herrera LA/ 1996 . El receptor estaba vivo a los dos afios

.. (5) ! 1 (higado) del trasplante

Donacion y Pomposelli JJ / La funcién hepéatica era normal a los

t?rsggggtseddee 2007 (6) 1 1 (higado) nueve dias post-Tx

donantes Liu B /2011 (7) 1 1 (higado)

fallecidos con
situs inversus Dou J /2010 (8) 1 1 (higado)
totalis. Revision El receptor estaba vivo y con injerto
de la literatura Sun XY /2013 (9) 1 1 (higado) normofuncionante a los 36 meses post-
TX
Polak WG / 2006 N El Tx renal fue un éxito en los ’dos
(10) 1 2 (riflones) recepto_res pero no consta periodo de
seguimiento
Montles( lJS /1989 1 1 (corazén)
Tkebuchava T/ 1 1 (corazén) El receptor estaba vivo y con injerto
1998 (12) normofuncionante al afio del trasplante
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Donantes fallecidos con enfermedad de Moyamoya

La enfermedad de Moyamoya es una patologia cerebrovascular infrecuente y
de etiologia desconocida. Cursa con estenosis progresiva y oclusion de las
arterias carétidas internas intracraneales y de sus ramas proximales (basales) y
con el desarrollo de circulacion colateral importante (1). Estas redes vasculares
anormales en la region del poligono de Willis tienen una
apariencia angiografica tipica que recuerda al humo de un cigarrillo (moyamoya
en japonés) (2). Se han descrito manifestaciones extracraneales en pacientes
con esta enfermedad (3-8). El riesgo de ictus (hemorragias encefalicas, HSA,
infartos encefélicos, etc) es muy elevado y puede provocar la muerte
encefalica. Esta enfermedad no se considera una contraindicacion absoluta per
se para la donacion de oOrganos para trasplante dado que no es una
enfermedad transmisible, ni arterioesclerética ni inflamatoria (9) (Tabla 7). La
enfermedad de Moyamoya ha sido documentada infrecuentemente como causa
de ME en los donantes de 6rganos en EE.UU.

Tabla 7. DONANTES CON ENFERMEDAD DE MOYAMOYA

. Manifestaciones extracraneales de la enfermedad d

Consideraciones

. renales:
Especiales

. Cardiovasculares.
congénitas (4-6).
. Renales. Se han descrito estenosis de arterias renales e hipertensién renovascular (7, 8).

e Moyamoya (4-8). Las manifestaciones
extracraneales descritas en esta enfermedad son infrecuentes, mayoritariamente cardiovasculares y

Se han descrito estenosis y fistulas en las arterias coronarias y cardiopatias

Donacién y
trasplante de
organos de
donantes
fallecidos con
déficit de
enfermedad de
Moyamoya
Revision de la
literatura

. Criterios de viabilidad de los 6rganos de donante s fallecidos con enfermedad de Moyamoya.  Los
6rganos toracicos y abdominales normofuncionantes, sin lesiones estructurales ni vasculares, procedentes
de estos donantes pueden ser viables para trasplante (8, 9). Es importante en la evaluaciéon de estos
donantes el despistaje de todas aquellas manifestaciones extracraneales descritas en esta enfermedad

(9). La coronariografia puede ser Util en la evaluacién de la viabilidad de corazén para trasplante.

Autor/afio
(Referencia)

Donantes de
érganos (n)

Trasplantes de
organos (n)

Resultados
(supervivencia
injerto y receptor)

Observaciones

Diaz-Guzman E /
2012 (9)

6
(Corazon,
pulmones, higado
y rifiones)

Todos los injertos
eran
normofuncionantes
a los seis meses
post-Tx

El donante fallecié
por una
hemorragia
cerebral

UNOS, periodo
1996-2010 (9)

NC

6 (3 Tx toracicos y
3 Tx abdominales)

NC

Base de datos de
la UNOS
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Donantes fallecidos con sindrome de Reye (SR)

El sindrome de Reye es una enfermedad de etiologia desconocida que se
manifiesta en los nifilos y que se caracteriza por encefalopatia aguda e
insuficiencia hepatica por infiltracion grasa (1). La sintomatologia es compatible
con hepatotoxicidad causada por un fallo mitocondrial (1). La tasa de
mortalidad oscila entre el 20-50%. El edema cerebral (de patogenia incierta) es
generalmente la causa de la muerte en estos pacientes. El SR se relaciona con
infecciones por el virus de la gripe B (y menos frecuentemente por el virus de
la gripe A), con el virus de la varicela-zoster y con el tratamiento con &cido
acetilsalicilico en estos casos. Generalmente la funcion renal es normal en
pacientes con SR excepto en aquellos casos con sindrome hepatorrenal. EI SR
no es una contraindicacion absoluta per se para la donacion de oOrganos
extrahepéticos para trasplante. En la literatura médica se ha documentado el
trasplante con éxito de rifiones procedentes de donantes fallecidos con SR (2-

4) (Tabla 8). No se ha documentado la transmision del SR en ninguno de estos

pacientes trasplantados de rifién (2-4).

Tabla 8. DONANTES CON SINDROME DE REYE

Consideraciones
Especiales

. Manifestaciones clinicas extrahepaticas descritas en pacientes con SR en el contexto de
infeccion por el virus de la gripe (1):

. Cardiovasculares. Se han descrito miocarditis y/o pericarditis causadas por el virus de la gripe.

. Pulmonares. Neumonia virica (gripe) y/o mixta (virica y bacteriana).

. Renales. Rabdomiolisis (en relacion con la gripe).

Donacion y
trasplante de
organos de
donantes
fallecidos con
sindrome de Reye

. Criterios de viabilidad de los 6rganos de donante s fallecidos con sindrome de Reye. Los 6rganos
extrahepaticos normofuncionantes, sin lesiones estructurales ni vasculares, procedentes de estos
donantes pueden ser viables para trasplante. Es importante en la evaluacion de estos donantes el
despistaje de todas aquellas manifestaciones sistémicas descritas en este sindrome (1). La biopsia renal
pretrasplante es recomendable (2, 4). En el trabajo de Sumrani et al la funcién renal en los donantes y
todas las biopsias renales pretrasplante (estudio por microscopia optica y electrénica) eran normales (4).

. Trasplante de rifiones de donantes fallecidos con sindrome de Reye (2-4). En la literatura hay al
menos tres comunicaciones de trasplante con éxito de 18 rifiones procedentes de nueve donantes
fallecidos con SR (2-4).

Resultados
(supervivencia injerto y receptor)

Donantes de
6rganos (n)

Autor/afio
(Referencia)

Trasplantes de
6rganos (n)

.10 de los 12 injertos eran
normofuncionantes con un periodo de

Revision de la Firlit CF / 1974 (2) 6 12 rifiones seguimiento maximo de 12 meses,
literatura-Casos .Hubo pérdida del injerto por rechazo
clinicos en los dos casos restantes.
_ 2 rifiones El repgptor estaba bie_n clinicamente y
Richardson CC /1979 (3) 1 (Tx renal doble) con injerto normofuncionante a los 28
meses del trasplante
.Tres de los cuatro receptores tenian
una creatinina sérica < 2,5 mg/dL a los
Sumrani N /1990 (4) 2 4 rifiones 12 meses del traspl_a'nte. -
.Un paciente sufri6 recidiva de su
nefropatia con pérdida del injerto a los
cinco meses post-Tx.
1. Glasgow JF, Middleton B. Reye syndrome--insights on causation and prognosis. Arch Dis Child 2001,
85: 351-3.
2. Firlit CF, Jonasson O, Kahan BD, Bergan JJ. Reye syndrome cadaveric kidneys: their use in human
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3. Richardson CC, Warner OG, Callender CO. Renal transplantation in Reye's syndrome: fate of the
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4. Sumrani N, Delaney V, Hong JH, Lipkowitz GS, Butt KM. Transplantation of organs from donors with
Reye's syndrome: is it safe? Am J Nephrol 1990; 10: 87-8.

11




Donantes fallecidos previamente trasplantados de or ganos (Trasplante
dominod)

Ocasionalmente los receptores de organos pueden fallecer en muerte
encefélica y ser a su vez donantes de 6rganos, tanto nativos como no nativos.
Los pacientes trasplantados no deben ser excluidos a priori como donantes
potenciales de érganos. La inmunosupresion cronica en estos donantes no es
per se una contraindicacion absoluta para la donacion de Organos. En la
literatura médica estd documentado el trasplante con éxito de érganos nativos
0 no nativos procedentes de donantes previamente trasplantados y que se ha
denominado trasplante domin6 (1-13) (Tabla 9). EIl trasplante domind es
infrecuente (3, 5). Segun datos de la UNOS la tasa de trasplantes domino en
EE.UU. durante el periodo octubre de 1987 y diciembre de 1996 fue inferior al
0,1% del total de trasplantes de oOrganos. En el estudio de la UNOS los
resultados (supervivencia del injerto y receptor) son comparables a los de los
trasplantes no dominé (3). Los resultados del estudio realizado en Inglaterra
(UKTSSA, periodo enero 1989-diciembre 1996) con el trasplante dominé fueron
similares a los de los trasplantes no domind (5). En este estudio realizado en
UK los 13 drganos trasplantados, procedentes de seis donantes previamente
trasplantados, fueron distintos de los érganos originalmente trasplantados (5).
También se ha documentado el retrasplante (de corazon e higado) en un
segundo receptor tras la muerte encefélica del primer receptor en las primeros
dos dias (6), dos semanas (4, 7, 8) o incluso hasta 13 afios post-Tx (12) . Estos
casos de retrasplante de corazon (4, 6-8) o de higado (9-13) implican un dafio
adicional para estos 6rganos (que son trasplantados en dos ocasiones) con un
segundo periodo de preservacion y de isquemia-reperfusion. En los casos de
retrasplante hepatico es importante asegurar que la funcion hepatica era
normal en el primer receptor, que la biopsia hepatica también era normal y que
el tiempo de isquemia fria (TIF) se acortd al maximo en el segundo trasplante
(13). Segun datos de la UNOS durante el periodo 1 octubre 1987-31 marzo
2004 se realizaron 11 retrasplantes hepéticos tras la muerte del primer
receptor. De los 11 receptores, nueve estaban vivos y con injertos
normofuncionantes con un seguimiento que oscilé entre 91 y 3339 dias (13).
Algunos autores sugieren que la exposicion de un Organo al tratamiento
inmunosupresor cronico puede modificar la inmunogenicidad del injerto,
disminuir el riesgo de rechazo y prolongar la supervivencia del injerto (1, 4). Es
importante conocer los inmunosupresores prescritos y la duraciéon de dicho

tratamiento.
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Tabla 9. DONANTES FALLECIDOS PREVIAMENTE TRASPLANTA DOS DE
ORGANOS (TRASPLANTE DOMINO)

Consideraciones
Especiales

. Causa de muerte encefélica (ME) en los donantes p  reviamente trasplantados. Existen una serie de
factores de riesgo cardiovascular (hipertension arterial, diabetes mellitus, dislipemia, etc) en los pacientes
trasplantados de 6rganos que predisponen al desarrollo de hemorragias cerebrales y de ictus que pueden
provocar la ME (1). El infarto encefélico y los TIA son las complicaciones neurolégicas mas frecuentes en
pacientes trasplantados de rifion (14). La hemorragia cerebral es méas prevalente en trasplantados de rifion
que en la poblacion general. La ME (ej. por hemorragia cerebral) puede ocurrir en pacientes trasplantados
independientemente del 6rgano toracico o abdominal trasplantado (1, 5, 14, 15).

. Serologias estandares y PCR viricas en el donante  fallecido previamente trasplantado.
la serologia estandar en el donante es recomendable realizar PCR del HIV, VHB y VHC.

. Criterios de seleccion y de viabilidad de los 6rg anos (nativos o no nativos) de donantes fallecidos
previamente trasplantados. Los érganos normofuncionantes, sin lesiones estructurales ni vasculares
relevantes y sin signos de rechazo, procedentes de estos donantes pueden ser viables para trasplante (4,
5, 13). En la evaluacion de estos donantes en tratamiento inmunosupresor cronico es importante descartar
infecciones oportunistas y/o tumores.

. Biopsia renal o hepatica pretrasplante.  La toxicidad crénica de los inmunosupresores puede afectar a
érganos como el higado y el rifién, pero probablemente no al corazén (4). La biopsia del injerto en el
trasplante dominé es recomendable y puede ayudar para descartar lesiones parenquimatosas
hepatorrenales asociadas al tratamiento inmunosupresor (5). La biopsia del injerto, particularmente la
biopsia hepatica, puede ser (til para descartar esteatosis macrovesicular (ej. secundaria al tratamiento
cronico con corticoides) y/o hepatotoxicidad por azatioprina, sobre todo en aquellos casos que cursen con
citolisis y/o colestasis (1, 5, 13, 16). Dosis elevadas de ciclosporina pueden provocar una colestasis
funcional y reversible (1). Es importante acortar al maximo los TIF en los casos de re-trasplante (13).

Ademas de

Autor/afio Donantes de Trasplantes de Resultados
(Referencia) 6érganos érganos (n) (supervivencia injerto Observaciones
fallecidos y receptor)
previamente

trasplantados(n)

La supervivencia

La supervivencia del

Trasplante de 95 - e del injerto
, ) injerto renal y hepético .
érganos de (23 corazon, 4 ) cardiaco fue
donantes UNOS, periodo 52 pulmén, 16 ggndg:]g;rlgz Fgﬁg;ﬁigtes inferior con
; 1987-1996 (3) higado, 48 ) injertos de
fallecidos 9 previamente
reviamente rifon y 4 trasplantados o no son done_mtes
P pancreas) similares previamente
trasplgptados. trasplantados
Revision de la “Uno de los 13
literatura . receptores
En siete receptores la 5 rech
funcion del injerto era pr?sgnto rechazo
UKTSSA, 13 cronico.
. 6 . normal durante un
periodo 1989- (3 corazon, 1 . . . Uno de los 13
: L periodo de seguimiento L
1996 (5) higado, 9 rifién) o, o receptores fallecio
que oscil6 entre 1-7 afios fallo primari
0SE-TX por fallo primario
P ) del injerto
cardiaco.
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