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Median arcuate ligament syndrome: A presentation of three
cases and review of the literature. Angiologia. 2012;64:167–72.

2. Machado MCC, Penteado S, Montagnini A, Machado MAC. An
alternative technique in the treatment of celiac axis stenosis
diagnosed during pancreaticoduodenectomy. HPB Surgery.
1998;10:371–3.

3. Gaujoux S, Sauvanet A, Vullierme MP, Cortes A, Dokmak S,
Sibert A, et al. Ischemic complications after
pancreaticoduodenectomy: Incidence, prevention and
management. Ann Surg. 2009;249:111–7.

4. Muros J, Soriano J, Codina-Barreras A, Planellas P, López-Ben
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Trasplante hepático y cardiaco simultáneo en

pacientes con polineuropatı́a amiloidótica familiar

Simultaneous liver and heart transplantation in patients with familial
amyloid polyneuropathy

Introducción

La polineuropatı́a amiloidótica familiar (PAF) es una enferme-

dad autosómica dominante, progresiva y de fatal pronóstico,

que se caracteriza por el depósito de la transtiretina (TTR), una

proteı́na sintetizada predominantemente en el hı́gado1,2.

Las manifestaciones clı́nicas dependen del tipo de órgano

involucrado3. La afectación cardiaca se presenta como una

miocardiopatı́a restrictiva, que es la principal causa de

morbimortalidad4,5.

El ú nico tratamiento etiológico eficaz es el trasplante

hepático (TH) y, en pacientes que presentan afectación

cardiaca importante, está indicado el TH y el cardiaco4,5.

Presentamos nuestra experiencia de 2 casos de trasplante

cardıaco y hepático simultáneo por PAF.

Caso 1

Paciente mujer de 61 años, procedente de Canarias, con

antecedentes familiares con diagnóstico de PAF. En el año

2002, comienza sintomatologı́a con pérdida de peso y

parestesias. Se realizó el estudio genético, que demostró la

presencia de la mutación Glu89Lys, con diagnóstico de PAF. El

ecocardiograma mostró una miocardiopatı́a restrictiva. La

ecografı́a y la TAC abdominal fueron normales. La serologı́a

fue negativa.

En enero de 2005, se realizó trasplante cardiaco segú n

técnica de Lower-Shumway-Barnard, seguido del TH

mediante la técnica de preservación de vena la cava inferior

sin bypass. Además, se realizó un trasplante en dominó sin

incidencias. La anatomı́a patológica del corazón mostró

amiloidosis primaria. La evolución postoperatoria fue favora-

ble. El ecocardiograma postoperatorio objetivó un ventrı́culo

izquierdo y derecho no dilatado con función sistólica

conservada. Fue dada de alta a los 24 dı́as postrasplante.

La paciente sigue viva en la actualidad, con adecuada

función hepática y cardiaca tras 9 años del trasplante

combinado y lleva una vida cama-sillón debido al estadio

avanzado de su enfermedad cuando se realizó el trasplante.

Caso 2

Paciente varón de 62 años, procedente de Canarias. Sin

antecedentes de interés. En mayo de 2006 es diagnosticado

c i r e s p . 2 0 1 5 ; 9 3 ( 8 ) : 5 3 7 – 5 4 5 543

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.05.005
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.05.005
http://www.elsevier.es/cirugia
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.05.005
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00164-5/sbref0100
mailto:maacosta03@yahoo.es
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.05.005
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00149-9/sbref0100
mailto:alba_manuel_vazquez@hotmail.com
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.03.015
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(15)00142-6/sbref0070
mailto:izaskun.delhoyoaretxabala@osakidetza.net
http://dx.doi.org/10.1016/j.ciresp.2015.03.015
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ciresp.2015.02.012&domain=pdf


de miocardiopatı́a con disfunción moderada del ventrı́culo

izquierdo. Se realizó el estudio genético, que demostró la

presencia de la mutación Val122lle. Fue diagnosticado de PAF

con afectación cardiaca biventricular y polineuropatı́a sensi-

tivo-motora. Al examen fı́sico, se auscultaba un soplo sistólico

III/VIy leve hepatomegalia. En el ecocardiograma se observó un

ventrı́culo izquierdo con hipertrofia concéntrica grave y signos

de hipertensión pulmonar moderada. En la ecografı́a abdo-

minal se objetivó una leve hepatomegalia y ascitis, atribuido a

sobrecarga hı́drica.

En septiembre del 2007 se realizó un trasplante cardiaco

ortotópico segú n técnica de Lower-Shumway-Barnard. A

continuación, se realizó el TH ortotópico mediante la técnica

de preservación de vena cava inferior sin bypass. Se analizó

una cuña subcapsular del hı́gado que no mostró alteraciones,

por lo que se utilizó para un trasplante dominó. Fue dado de

alta a los 17 dı́as postrasplante con buena evolución. La

histologı́a endomiocárdica demostró el depósito de amiloide

con positividad a transtiretina.

Al cabo de 7 años del trasplante hepatocardiaco, el paciente

presenta buena función hepática y cardiaca sin signos

de progresión neurológica y VIcon función sistólica normal

(FEVI 74%).

En la tablas 1 y 2, se muestran las caracterı́sticas clı́nicas,

demográficas y perioperatorias de los pacientes de nuestra

serie en los que se realizó un trasplante hepatocardiaco

simultáneo.

Discusión

El primer trasplante combinado de hı́gado y corazón fue

publicado en 1984 por Starzl et al.6,7. Hasta el 2013, se habı́an

descrito 143 trasplantes combinados cardiaco y hepático, con

tasas de mortalidad operatoria que variaban entre 0 y 25%8.

Las opciones quirú rgicas que se discuten en este procedi-

miento son las siguientes: 1) trasplante cardiaco y posterior-

mente TH varios meses después; 2) trasplante cardiaco seguido

por el TH dentro de la misma operación después del cierre del

tórax; y 3) trasplante cardiaco seguido de TH, mientras que el

corazón se reperfunde en bypass cardiopulmonar8.

El abordaje secuencial plantea como riesgo el depósito de

amiloide a nivel cardıaco en el tiempo de espera para el TH, y el

hecho de que el paciente recibe sus 2 injertos de donantes

diferentes, que podrı́a llevar a problemas inmunológicos7. El

abordaje simultáneo presenta desventajas como son el

sangrado, la coagulopatı́a y la prolongación del tiempo

quirú rgico7. De hecho, Shaw et al. describieron que la

coagulopatı́a inducida tardó varias horas en revertirse9. En

nuestra serie, la secuencia del trasplante combinado fue, en

primer lugar, el cardiaco con establecimiento de circulación

extracorpórea (CEC). Al finalizar el procedimiento se realizó la

desconexión de la CEC, neutralización de la heparina y

posterior cierre del tórax. A continuación se procedió a la

realización del TH. Este tipo de abordaje permitió un adecuado

control hemodinámico posterior al trasplante cardiaco y,

aunque supuso un aumento significativo en el tiempo de

isquemia del hı́gado, este no influyó en la recuperación de la

función del injerto.

La presencia de 2 órganos que procedan del mismo donante

o no, en un mismo receptor, plantea problemas inmunológicos

especiales. El hı́gado parece tener un papel inmunológico

protector cuando se realiza un trasplante combinado con otros

órganos, por lo que se presenta una menor incidencia de

rechazo y una mayor supervivencia que en el caso del órgano

extrahepático aislado7,10.

En conclusión, el trasplante combinado de hı́gado-corazón

está indicado en los pacientes que presentan una disfunción

cardiaca grave y PAF. La inducción de la tolerancia del hı́gado a

otros órganos extrahepáticos propicia una menor incidencia

de rechazo y una mayor supervivencia del corazón trasplan-

tado.
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Tabla 1 – Caracterı́sticas preoperatorias clı́nicas y de-
mográficas de los pacientes que recibieron un trasplante
simultáneo hepatocardiaco

Variables Pacientes

Paciente 1 2

Edad 61 62

Sexo Mujer Hombre

Mutación Glu89Lys Val122Ile

Polineuropatı́a Moderada Leve

FEVI en % 43 33

Miocardiopatı́a Restrictiva Restrictiva

A-P corazón Amiloide + Amiloide +

Ascitis No Moderada

Encefalopatı́a No No

Creatinina 1,3 1,5

Hemoglobina 14 14,6

INR 1,1 1,2

MELD 14 12

Child-Pugh A A

Tabla 2 – Caracterı́sticas perioperatorias en el trasplante
simultáneo hepatocardiaco

Variables Pacientes

Paciente 1 2

Sexo donante Hombre Hombre

Edad donante 15 16

CEC Sı́ Sı́

Isquemia frı́a (h) 12 12

Isquemia caliente (min.) 60 55

Trasplante dominó Sı́ Sı́

GOT UI/l (1 d/7 d/alta) 279/25/14 375/44/24

GPT UI/l (1 d/7 d/alta) 368/94/26 351/125/35

BT mg/dl (1 d/7d/alta) 0,6/0,5/0,5 0,9/0,5/0,5

Act. Prot. % (1 d/7 d/alta) 57/107/105 71/83/107

Estancia hospitalaria (dı́as) 24 17

Rechazo agudo (hı́gado) No No

Rechazo agudo (corazón) No No

Act Prot: actividad de protrombina; BT: bilirrubina total; CEC:

circulación extracorpórea; GOT: transaminasa glutámico-oxalacé-

tica; GPT: transaminasa glutámico-pirú vica.
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