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3 pacientes
Reducción de los niveles de timidina en 
sangre.
Mejoría en la deambulación y neuropatía.
Persistencia de dismotilidad intestinal, 
oftalmoparesia, leucoencefalopatía y bajo 
peso. 
Conclusión: TH en MNGIE es capaz de 
estabilizar o mejorar algunos síntomas de la 
enfermedad, con menor morbilidad que el 
trasplante hematopoyético. A pesar de ello, no 
se ha conseguido una recuperación clínica 
total, debida al daño celular consolidado o un 
reemplazo enzimático tisular completo. 

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

Kripps, K et al. Molecular genetics and metabolism, 130(1), 2020

4 pacientes
Reducción de los niveles de timidina en sangre.
Ausencia de progresión sintomática (incluida la función 
intestinal)
Mayor perfil de seguridad que el trasplante de progenitores 
hepatopoyéticos. 

Niveles de timidina 
en sangre pre-TH y 
post-TH
Kripps, K et al.







Características de los donantes

Sexo Peso Edad ME / 
DAC Tipo de injerto Peso del 

injerto
Isquemia 

total HOPE Esteatosis

V 68 50s ME Entero 1200 - No Macro 5%, micro 
10%

- - - ME Injerto reducido (II, III, IV, V, 
VIII, I) 780 7h 10 min No Macro 5%, micro 

15%

M 45 34s DAC Entero 2200 - No Macro 10%, micro 
10%

V 73 60s ME Entero 1513 4h 47 min No Macro 0%, Micro 5%

V 60 10s ME Split (IV, V, VI, VII, VIII) 600 6h 39 min No Macro 0%, Micro 
20%

M 81 55s ME Injerto reducido (II, III, IV, I) 784 4h 45 min No Macro 5%, Micro 0%

V 68 40s ME Split (V, VI, VII, VIII, IV) 1014 3h 50 min No Macro 0%, micro 5%







Seguimiento
Días 
UCI

Días 
ingreso

Clavien 
Dindo Complicaciones Mortalidad 

90 días Seguimiento Calidad de vida

3 120 IIIA

Disfagia severa con necesidad de NPT y enteral. 
Neumonía broncoaspirativa, sepsis por catéter 
y miopatía del paciente crítico. No 5 años Estabilidad

3 10 0 No No 5 años Estabilidad

4 10 0 No No 3 años
Deambulación, persistencia 
hemorragias digestivas

2 7 0 No No 2.5 años
Mejoría digestiva, 
estabilidad neurológica

4 11 0 No No 1 año Estabilidad

7 43 (éxitus) V
Hematoma perihepático, re IQ, COVID, CMV, 
EICH, Éxitus Si (día 43) 43 días -

2 9 0 No No 4 meses Estabilidad





CONCLUSIONES
• El trasplante hepático (TH) es una opción terapéutica segura en pacientes afectos de 

MNGIE.

• El TH proporciona una estabilización de la enfermedad y una mejoría en la calidad de vida. 

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

• La caquexia y los antecedentes quirúrgicos previos suponen un reto quirúrgico en el TH. 

• Encontrar un donante idóneo y un abordaje multidisciplinar es esencial para obtener 
buenos resultados

• Se requieren más estudios para confirmar el papel definitivo del TH en el manejo de 
pacientes MNGIE.
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