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Trasplante hepatico en la encefalomiopatia
neurogastrointestinal mitocondrial (MNGIE):
Enfoque quirurgico y resultados a corto plazo.

Martin Huerta?, Laura Vidal!, Mar Dalmau?, Cristina Dopazo?, Mireia Caralt?,
Concepcidn Gémez-Gavara?, Jose Andrés Molino?, Itxarone Bilbao?

1 Unidad de Cirugia Hepatobiliopancreatica y Trasplante, Servicio de Cirugia General y Digestiva,
Hospital Universitari Vall d’"Hebron
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1-9 casos por millén

de habitantes
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MNGIE: Mitochondrial Neurogastrointestinal
Encephalopathy
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Secuencia de Disfuncion Mitocondrial en MNGIE

Mutacion en el Malfuncionamiento Aumento de Disfuncion del
Gen TYMP de la Enzima Niveles de Mantenimiento
Mutacién en el gen Alteraciones en la Timidina del ADN
TYMP (22q13.32- codificacién de la Aumento de los Interrupcion del
qter). enzima t.lmldma niveles de timidina mantenimiento y
fosforilasa. en el organismo reparacion del ADN

mitocondrial
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Alteracion de
la Funcion
Mitocondrial

Alteracion de la
funcién normal
mitocondrial
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Manifestaciones Clinicas del Sindrome MNGIE
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¢Cual es el mejor tratamiento

para la enfermedad de

MNGIE?

Tratamiento
sintomatico

Enfocado en aliviar
los sintomas y
mejorar la calidad de
vida.

Trasplante de
precursores
hematopoyéticos

Procedimiento
invasivo que puede
ofrecer beneficios a
largo plazo pero con
elevada morbilidad.

Reemplazo
enzimatico

Aborda la causa
subyacente de la
enfermedad al
proporcionar
enzima.

cTrasplante
hepatico?

Alternativa
novedosa que ha
mostrado
estabilidad de la
enfermedad a corto
plazo.
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Liver transplantation in mitochondrial Successful Liver Transplantation in Mitochondrial
neurogastrointestinal encephalomyopathy Neurogastrointestinal Encephalomyopathy (MNGIE)
(MNGIE): clinical long-term follow-up and
pathogenic implications Kripps, K et al. Molecular genetics and metabolism, 130(1), 2020

D'Angelo et al. Journal of neurology, 267(12), 2020 4 pacientes

Reduccidon de los niveles de timidina en sangre.

3 pacientes Ausencia de progresion sintomatica (incluida la funcidon
Reduccion de los niveles de timidina en intestinal)
sangre. Mayor perfil de seguridad que el trasplante de progenitores
Mejoria en la deambulaciéon y neuropatia. hepatopoyéticos.
Persistencia de dismotilidad intestinal, — , , _
oftalmoparesia, leucoencefalopatia y bajo . T e
peso. x
Conclusion: TH en MNGIE es capaz de
estabilizar o mejorar algunos sintomas de la 2
enfermedad, con menor morbilidad que el
trasplante hematopoyético. A pesar de ello, no i
se ha conseguido una recuperacion clinica ' ) Niveles de timidina
total, debida al dafio celular consolidado o un &) o ! ey pre-THY
reemplazo enzimatico tisular completo. o L Sits ¥ ax o XXX Kripps, K et l.

Months Pre- or Post-transplant
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Nuestra experiencia:

Hospital Universitari Vall d'Hebron

Analisis retrospectivo de TH de 7 MNGIE

Entre Mayo 2019 y Diciembre 2024

Analisis de caracteristicas de donantes y
receptores, abordaje quirurgico y resultados a
corto plazo.
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La edad mediana de
los individuos es de
31 anos.
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El IMC mediano
registrado es de
14.5 kg/m2.
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Sindrome malaabsortivo,
pseudooclusion intestinal
o hemorragia digestiva
6/7

Ceguera, encefalopatia u
oftalmoplejia 4/7

Polineuropatia 3/7
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Antecedentes
quirargicos
abdominales 5/7
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Caracteristicas de los donantes
ME ) . . Peso del | Isquemia .
Sexo Peso Edad / Tipo de injerto . . d HOPE Esteatosis
DAC injerto total
o
68 50s ME Entero 1200 ; No JETE) S (TS
10%
Injerto reducido (ll, 11, IV, V, . Macro 5%, micro
ME vIIL 1) 780 7h 10 min No 15%
o
45 34s DAC Entero 2200 ; No MEET 05, (e
10%
73 60s ME Entero 1513 4h 47 min No Macro 0%, Micro 5%
o
60 10s ME split (IV, V, VI, VII, VIII) 600 6h39 min | No %ﬂ;ro U7 lllare
0
81 55s ME Injerto reducido (I1, I, IV, I) 784 4h 45 min No Macro 5%, Micro 0%
68 40s ME Split (V, VI, VII, VIII, IV) 1014 3h50 min | No Macro 0%, micro 5%
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@ﬂ Anastomosis venosa

Flujo arterial mediano 200
ml/min (130-390 ml/min)

@ Flujo portal

Caracteristicas del implante

4 cavo-cava
3 Suprahepaticas

Anastomosis biliar Coledoco
coledocal termino-terminal

Anastomosis biliar Z)

é;& Incidencias

intraoperatoras

Flujo portal mediano 1450
ml/min (803-1600 ml/min)

Reconfeccion arterial 2/7
Reconfeccion portal 1/7
Malla puente 1/7
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Seguimiento
Dias Dias Clavien Mortalidad
. . Complicaciones , Seguimiento Calidad de vida
UCI ingreso Dindo P 90 dias 8
Disfagia severa con necesidad de NPT y enteral.
Neumonia broncoaspirativa, sepsis por catéter
3 120 A y miopatia del paciente critico. No 5 afos Estabilidad
3 10 0 No No 5 afos Estabilidad
Deambulacidn, persistencia
4 10 0 No No 3 anos hemorragias digestivas
Mejoria digestiva,
2 7 0 No No 2.5 anos estabilidad neuroldgica
4 11 0 No No 1 afo Estabilidad
Hematoma perihepatico, re IQ, COVID, CMV,
7 43 (éxitus) v EICH, Exitus Si (dia 43) 43 dias -
2 9 0 No No 4 meses Estabilidad




Enfoque Multidisciplinario en el TH en MNGIE
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Cuidados R
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Nutricion
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CONCLUSIONES
 El trasplante hepatico (TH) es una opcidon terapéutica segura en pacientes afectos de
MNGIE.

 EITH proporciona una estabilizacion de la enfermedad y una mejoria en la calidad de vida.

* |Injertos completos, reducidos y split ofrecen resultados similares y son técnicamente
factibles.

* La caquexiay los antecedentes quirurgicos previos suponen un reto quirdrgico en el TH.

* Encontrar un donante idoneo y un abordaje multidisciplinar es esencial para obtener
buenos resultados

 Se requieren mas estudios para confirmar el papel definitivo del TH en el manejo de
pacientes MNGIE.
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. o Ayudanos a seguir financiando
www.aepmi.or la investigacién sobre
Declarada de Utilidad Publica enfermedades mitocondriales

Asociacion de Enfermos de Patologia Mitocondrial Hacer donativo
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