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EDITORIAL

TRANSPLANTADORES MOVIDOS PELOS DESAFIOS

Colegas de todo o Brasil superam-
se diariamente, não apenas 
na resolução dos problemas 

rotineiros, mas também demonstrando 
o alto nível da nossa transplantação em 
situações de fronteira dos transplantes. 

Neste volume de final de ano, temos quatro 
artigos que trazem novos olhares e opções 
terapêuticas para situações criticas. 

O primeiro texto desafia o futuro, com 
a uma proposta de mudança para a 
melhora da alocação nos tumores do 
fígado, planejamento obrigatório para 
a equidade do sistema. Em seguida, um 
trabalho atual que define a avaliação pré-
operatória na ascite com derrame pleural, 
ajudando a estabelecer a fisiopatologia 
da hipervolemia relativa no cirrótico.

Artigos finais demonstram a possibilidade 
de irmos além da rotina, rompendo barreiras 
do conhecimento prévio e introduzindo 
novas alternativas para situações não 
habituais, mas que necessitam de medicina 
de ponta. A utilização de doadores renais 

com critério expandido e a possibilidade 
de melhorar os enxertos na máquina de 
perfusão podem diminuir a necessidade 
do transplante renal intervivos, retirando 
o doador vivo da equação e diminuindo 
os custos dessa modalidade. O último 
artigo traz uma situação infrequente, 
porem relevante, tratando de uma 
doença hereditária que necessita de 
definição terapêutica, não só para o 
doente descrito, mas também para seus 
descendentes e outros “raros”.

Esse conteúdo de alto nível, associado 
ao aumento da doação e à realização 
de milhares de transplantes, em 2017, 
confirmam o Brasil como o país que mais 
realiza transplantes pelo Serviço Público 
de Saúde.

Estamos fazendo a nossa parte 

com responsabilidade, qualidade e 
segurança; resta aos nossos governantes 
entenderem as necessidades da nossa 
área e retornarem com melhores 
condições de trabalho para todos.

Dr. André Ibrahim David
Coordenador do Serviço de Transplante de Fígado da Beneficência Portuguesa - SP

Coordenador do Núcleo de Gastro do Hospital Samaritano - SP
Editor Assistente do JBT
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MELD SCORE EXCEPTION OVEREMPHASIZES THE BENEFITS TO HEPATOCELLULAR 
CARCINOMA PATIENTS IN TRANSPLANT. A PROPOSAL TO IMPROVE THE RULES

Pontuação especial do MELD beneficia exageradamente pacientes com 
carcinoma hepatocelular para o transplante. Uma proposta para melhorar as regras

Agnaldo Soares Lima, Nathália Nunes Godinho Lopes, Bárbara Buitrago Pereira, Leandro Ricardo Navarro Amado

INTRODUCTION

Relative organ scarcity is the main reason for mortality 
on waiting lists for liver transplants. Most countries 
have a real deficit between the demand for a liver and 
the availability of grafts. This difference is variable 
and inversely related to local organ procurement 
capabilities. One solution to this scarcity problem is to 
prioritize severely ill patients - in an attempt to reduce 
the death rate before transplantation. In 2001, a new 
model based on liver disease severity was introduced 
to guide the allocation of grafts. Known as MELD, short 
for: Model for End-stage Liver Disease, this model was 
quickly adopted by many countries and adapted to their 

Instituição:
Transplantation Division, Alfa Institute of Gastroenterology, 
Hospital das Clínicas da UFMG – Belo Horizonte/BH - Brazil

Correspondência: 
Prof. Agnaldo Soares Lima, M.D., Ph.D.,. 
Av. Alfredo Balena, 189 / 1405 – CEP 30130-100 – Belo Horizonte/
MG, Brazil. 
Tel.: +(55) 31 3274-6852
E-mail: agnaldo@gold.com.br

Recebido em: 01/02/2017           Aceito em: 01/03/2017                 

ABSTRACT

Purpose: In Model for End-stage Liver Disease (MELD)-based allocation systems patients with cancer and some other 
diseases are assigned a special score. The goal of this study was to assess the fairness of organ distribution by the 
MELD system among different groups of diseases. Methods: Retrospective study with adult patients between 2009 
and 2013. Demographics and MELD scores were compared with the incidence of transplant or death, patient origin 
and disease groups. Results: 260 selected patients were submitted to transplant or died before the transplant. Their 
median age was 54.9 years (12.1 -73.9 years); 70.4% were men; 63.3% had chronic liver diseases (alcoholic cirrhosis 
33.1%, C-virus cirrhosis 24.2%). Exception score was assigned to 26.5% of listed patients. These patients received 
31% of transplanted organs and had lower pre-transplant mortality or dropout (14.2 times less) rates than the other 
patients (p <0.001). Receiving exception points resulted in a higher likelihood of being transplanted.  Conclusion: The 
authors propose the use of a regional variable score for transplantation in special situations, which should be based 
on the median MELD score of the latest transplants for chronic liver diseases, to refrain from harming patients who 
have access to transplant according to the calculated MELD score.

Descritores: Transplantation; Equity in the Resource Allocation; Carcinoma, Hepatocellular.
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different local needs. The MELD score stemmed from 
a logistic regression analysis with laboratory data from 
liver disease patients, in whom the rate of bilirubin, 
creatinine and the international normalized ratio (INR) 
were associated with a probability of death in 3 months. 
However, patients with hepatocellular carcinoma (HCC) 
in cirrhotic livers are not always properly assessed 
by changes in bilirubin, creatinine and INR, and their 
cancer is more severe than their baseline liver diseases. 
Thus, HCC patients were assigned scores to adjust for 
dropout likelihood because of cancer progression, vis-
à-vis the predicted mortality for cirrhotic patients. In 
Brazil, the MELD-related severity waiting list and its 
exceptions were established in July, 2006. Candidates 
for transplantation with malignant liver tumors (HCC, 
hepatoblastoma, neuroendocrine tumor metastasis) and 
benign (hepatic adenomatosis) are assigned 20 points 
upon enrollment on the list, going to 24 and 29 points 
if not transplanted after 3 and 6 months of entry in the 
queue, respectively. This assigned score frame is fixed, 
without any relationship with calculated MELD of other 
non-special diseases on the waiting list.
To include cancer patients with a special scoring 
system has an impact on the transplantation possibility 
of other patients, whose severity is measured by the 
calculated MELD. This study is designed to check for 
parity in transplant opportunities for patients with liver 
tumors when compared to patients with other diseases, 
considering the waiting list in a specific state in Brazil.

PATIENTS AND METHODS

This is a retrospective study of patients referred to the 
Liver Transplant Ward of the Federal University of Minas 
Gerais Medical School Hospital (HC-UFMG) who were 
accepted as candidates for liver transplant, from January 
2009 to October 2013. We obtained the information from 
the electronic files (Zeus system) of the Transplant Group 
from the Alfa Institute of Gastroenterology, of a prospective 
database maintained for all the patients referred to the 
institute for liver transplantation. Data collection was 
performed in October 2014. The study was carried out 
after approval from the Ethics and Research Committee 
of the Federal University of Minas Gerais (COEP-UFMG) 
– protocol # 533,724. We excluded patients with age 
under 12 years, cases of fulminant hepatitis and those 
with incomplete data that prevented proper analysis. In 
cases of patients submitted to re-transplantation, we 
used only the results from the first procedure.
The patients were enrolled on the transplant list after 
being submitted to standard preoperative assessment. 
The National Transplant System (SNT) manages the 

waiting list, and organ allocation is carried out according 
to the severity of candidates’ illnesses, as measured 
by the MELD score. The MELD score is calculated 
considering the levels of total bilirubin, creatinine and 
INR. A special score is used for the allocation of organs 
to patients with liver tumors, using pre-established 
values without calculating the score. These values were 
20 points upon enrollment, 24 and 29 points after 3 and 
6 months without transplantation, respectively.
Patients were characterized by gender, age, origin, 
indication for transplantation, time elapsed between the 
first consultation and the waiting list enrollment, time 
between list enrollment and the final event, final event 
type, total bilirubin, creatinine, INR, sodium, MELD and 
MELD sodium (MELD-Na) values upon the first visit 
(initial) and the last value before the final event.
Patient origin was categorized according to the planning 
regions of the state of Minas Gerais.1 The diseases 
that made up transplant indications were grouped as 
follows: A - chronic liver cholestatic diseases (primary 
sclerosing cholangitis, primary biliary cirrhosis, 
cholangiopathy); B - chronic hepatocellular diseases (C 
and B post-viral cirrhosis; alcoholic cirrhosis; cryptogenic 
cirrhosis, and post NASH); C- metabolic liver diseases 
(hemochromatosis, Wilson’s disease) and D - liver tumors 
(HCC and others). The final events were categorized 
as “still on the list”, “off the list”, “transferred to another 
service”, “clinical improvement”, “contraindication to 
the procedure”, “pre-transplant death” and “transplant”. 
Initial total bilirubin, creatinine, INR, sodium, MELD 
and MELD-Na values were recorded upon patient 
enrollment on the list, and the final cases at the end of 
the last visit before the final event. MELD values were 
calculated according to the Malinchoc formula.2 MELD-
Na values were calculated according to the formula from 
Kim et al. for hyponatremic patients with serum sodium 
concentration equal to or less than 130mEq/L.3,4

Qualitative variables were analyzed by frequency. 
Quantitative variables were tested as to their distribution, 
and the proper parametric and non-parametric tests 
were applied. Evolutionary analysis of variables was 
performed by paired T test. The significance level used 
for all analyses was 5%. We used the SPSS software 
(IBM version 20) for the statistical analysis.

RESULTS

During the study period 301 patients were included on 
the waiting list for liver transplantation. For comparison 
purposes, only those whose final status was “transplanted” 
(n = 226, 86.9%) and “pre-transplant death” (n = 34, 

Agnaldo Soares Lima, Nathália Nunes Godinho Lopes, Bárbara Buitrago Pereira, Leandro Ricardo Navarro Amado
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13.1%) were considered, from a total of 260 patients. 
Non-analyzed cases were those still on the waiting 
list (n=26), those temporarily excluded (n=5), those 
with clinical improvement precluding transplantation 
(n=4), those with newly onset disease contraindicating 
transplantation (n=4), and those transferred to another 
transplant center (n=2). No tumor patient in this series 
was excluded from the waiting list for dropout according 
to the Milan criteria.
The study population was mostly male (n = 183, 70.4%), 
with a median age of 54.6 (12.1 to 73.9) years. The 
patients came mainly from the state of Minas Gerais (n 
= 240, 92.3%). In the state, 164 patients (68.3%) were 
from the Central region (I) followed by the Zona da 
Mata (II) (10.4%); the Midwest (5.8%) and South Minas 
Gerais (South of the state), (5.4%). Other regions had 
very little participation, less than 3% each. Patients 
from other states (7.7%) were mainly from the states 
of Bahia and Sao Paulo. There was no difference (p> 
0.05) in the number of patients with a special score 
among all the cases - when the patient came from the 
countryside of Minas Gerais (22.4%) or another state 
(25.0%), compared to the patients from the Capital 
city of the state (30.9%). In addition, patient gender 
was not a factor influencing the likelihood of being 
transplanted.
When comparing the time lapse between the first 
patient visit and the waiting list enrollment, the group 

of “transplanted” patients had a median value of 202.0 
days (0-1,285 days) and the group of “pre-transplant 
mortality” patients had a median value of 123.0 days (2-
1,068 days) with no statistically significant difference 
(p> 0.05). The time between the enrollment on the list 
and the final event for the “transplanted” group had a 
median value of 41 days (0-1,063) and for the “pre-
transplant death” group the median was 29.5 days (1-
368) (p = 0.10). There was no difference between the 
time intervals of patients with or without a special score 
(Table 1). When analyzed according to the indication 
for transplantation groups (A, B, C and D) there was 
also no difference between the time-interval and the 
final event.

The group of patients who died before transplantation 
had higher initial and final MELD and MELD-Na scores 
than the group of transplanted patients. Among the 
transplanted patients, those whose allocations were 
based on a special score, had lower MELD and MELD-
Na calculated scores than the others (p = 0.001). The 
group of patients submitted to transplant had lower 
calculated scores than that of patients who died without 
transplantation. Among the MELD score components, 
just creatinine did not follow the severity expression 
of those patients who died before transplantation. The 
serum sodium of the deceased patients was lower than 
those transplanted, except when compared to those who 
did not have a special score (Table 2).

Meld score exception overemphasizes the benefits to hepatocellular carcinoma patients in transplant. A proposal to improve the rules

LOT1 LOT2

PreOp death *

p

Transplantation * PreOp death *

p

Transplantation *

n Time n Time n Time n Time

N 33 130 (2-1068) days 0.218 158 208 (0-1167) days 33 30 (1-368) days 0.037 158 39 (0-1063) days

Y 1 64 days 0.377 68 175 (0-1285) days 1 16 days 0.493 68 46 (1-532) days

34 123 (2-1068) days 0.049 226 202 (0-1285) days 34 29,5 (1-368) 
days 0.124 226 41 (0-1063) days

Ex
ce

pti
on

Po
in

ts

                              Table 1 - Length of time to enter waiting list and length of time from waiting list to final event in patients with or without exception points.

LOT1 - Median length of time from first appointment to waiting list enrollment; 
LOT2 - Median length of time from waiting list enrollment to final event; 
PreOp  =  pre operative; 
N = No;    Y = Yes; 
* p>0.05 comparing patients with or without exception points
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Table 2 - MELD components and initial and final MELD scores for transplanted and non-transplanted group of patients

Values at 
Transplantation

p1 Values at Pre-Op 
death

p2 Transplanted – 
calculated score

p3 Transplanted – 
Exception score *

Initial Creatinine  
(mg/dl) 0.8 (0.0-3.7) 0.07 1.0 (0.0-3.7) 0.18 0.81 (0.0-3.7) 0.1 0.80 (0.4-2.1)

Initial total 
Bilirubin (mg/dl) 2.5 (0.3-28.8) <0.05 4.0 (0.6-41.4) 0.005 2.81 (0.5-28.8) <0.001 1.67 (0.3-12.2)

Initial INR 1.6 (0.9-4.1) <0.05 1.9 (1.1-9.7) 0.023 1.66 (1.1-4.1) <0.001 1.31 (0.9-2.5)

Initial serum 
sodium (mEq/L) 138 (111-155) <0.05 136 (128-154) 0.081 138 (111-155) 0.009 139 (130-150)

Initial MELD 
score 16 (6-35) <0.05A 21 (10-50) 0.003B 17 (11-35) <0.001C 12 (6-26)

Initial MELD 
sodium score 16 (6.0-36.3) <0.001 a 21 (12-50) 0.001 b 18 (11-36) <0.001 C 12 (6-26)

Final MELD 
score 17 (6-51) 0.002 25 (11-40) 0.011 18 (9-45) 0.001 13 (6-51)

Final MELD 
sodium score 17 (6-51) <0.001 25 (12-40) 0.001 18 (9-45) <0.001 13 (6-51)

LIVER DISEASE ETIOLOGY AND THE LIKELIHOOD 
OF TRANSPLANTATION OR DEATH
As to the indications for liver transplantation, 25 patients 
(9.6%) had chronic cholestatic liver disease (group A); 164 
patients (63.3%) had chronic hepatocellular disease (group 
B); 12 patients (4.6%) had metabolic disorders (group C) 
and 59 patients (22.7%) had liver tumors - primary or 
not, malignant or not (group D). Sixty-nine patients were 
enrolled on the waiting list with a special score (26.5%), 
mostly due to benign or malignant tumors (n = 57; 21.9%). 
Other, non-neoplastic indications with special scoring 
were: type I glycogenosis, oxalosis and amyloidosis.
Preoperative mortality between the patients from groups 
A and B was higher than the group of patients with 
cancer (p = 0.04 and p = 0.002, respectively). There 
was no difference between the preoperative mortality in 
patients with metabolic diseases and cancer (Table 3).
In all groups of diseases investigated, except the group 
of metabolic diseases (group C), the patients who died 
before transplantation were more severely ill upon 
enrollment on the waiting list than their transplanted 
counterparts - based on the initial and final MELD-Na 
values. Comparing the various disease groups, those 
patients who died in Groups A, B and D, were equally 
severely ill. Among the transplanted patients, those 

Pre-Op = Pre operative. A,B,C indicate p<0.05 comparing initial to final MELD scores in each group. a,b,c indicate p<0.05 comparing initial to final MELD sodium 
scores in each group. 
p1 indicates p-values in comparing variables from transplanted to pretransplant-dead patients; 
p2 indicates p-values in comparing variables from pretransplant-dead patients to patients transplanted with calculated MELD score; 
p3 indicates p-values in comparing variables from patients transplanted with calculated MELD to patients transplanted with MELD exception scores; 
* indicate values from calculated MELD and MELD-sodium without exception scores; INR – international normalized ratio.

with cholestatic and hepatocellular diseases (A and 
B) had similar severity. Also, patients with metabolic 
disease and those transplanted because of tumors (C 
and D) had similar initial and final MELD-sodium score. 
However, when we compared severity using the MELD 
sodium system among the transplanted patients, those 
from groups A and B had higher scores than patients in 
Groups C and D (Table 4).

EXCEPTION POINTS AND LIKELIHOOD OF 
TRANSPLANTATION OR DEATH
Patients who were assigned a special score had a 14.20 
fold greater likelihood of being transplanted than of dying 
while on the waiting list (OR 14.20, 95% CI: 1.90-105.96, p 
0.01). For hepatocellular carcinoma patients, the incidence 
of dropout according to the Milan criteria was equivalent 
to death for purposes of analysis of transplant efficiency. 
Notwithstanding, in this series none of the tumor patients 
had progression to dropout according to the Milan criteria.
The exception points provided a greater likelihood of 
transplant than the calculated score, as the median value 
of points assigned to patients with special situations 
was almost usually higher than the median value of 
the calculated MELD, concerning the population of this 
specific waiting list (figure 1).
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Table 3 -  Groups of indications for liver transplantation

Group of Indications to 
liver transplantation Initial MELD-Na Final MELD-Na Preoperative death Transplant

A 20.0 (7.0-34.0) 1 20.5 (6.0-38.0) 3 (12.0%) 5,6,7 22 (88.0%)

B 19.0 (11.0-50.0) 2 19.0 (9.0-45.0) 30 (18.3%) 8,9 134 (81.7%)

C 15.5 (6.0-27.0) 3 8.5 (6.0-24.0) 0 (0%) 10 12 (100%)

D 13.0 (6.0-26.7) 4 14.0 (6.0-51.0) 1 (1.7%) 58 (98.3%)

Total 34 (13.1%) 226 (86.9%)

1 - p=0.189 vs Final MELD-NA Group A;   2 – p=0.01 vs Final MELD-Na Group B;   3 – p=0.067 vs Final MELD C;  4 – p=0.12 vs Final MELD-Na D (paired T-test).   
Preoperative mortality: 5 - A vs B – p=0.44;   6 - A vs C – p=0.21;   7 - A vs D – p=0.04;   8 - B vs C – p=0.10;   9 - B vs D – p=0.002;   10 -  C vs D – p=0.65 (Chi-square test).

Table 4 - In- and extra-group comparison of MELD scores for 
transplanted patients and patients dead in waiting list Preoperative Death Transplant

Groups of indication to liver transplantation Score n Median p % n Median p %

A – Chronic cholestatic diseases
MELD-Na i

3

27.31,2,3

(25.0-34.0)
0.180 12.0 22

19.52,5,7

(7.0-30.0)
0.752 88.0

MELD-Na f 34.21,2,3

(30.4-38.0)
20.02,6

(6.0-30.0)

B – Chronic hepatocellular diseases
MELD-Na i

30

23.01,4

(12.0-50.0)
0.027 18.3 134

18.08,9

(11.0-38.0
0.065 81.7

MELD-Na f 24.01,4

(12.0-40.0)
18.08,9

(9.0-45.0)

C – Metabolic diseases
MELD-Na i

0
-

- 0.0 12

15.510

(6.0-27.0)
0.465 100.0

MELD-Na f - 8.510

(6.0-24.0)

D – Liver tumors
MELD-Na i

1

26.0
(26.0-26.0)

- 1.7 58

13.0
(6.0-26.7)

0.147 98.3
MELD-Na f 32.3

(32.3-32.3)
14.0

(6.0-51.0)

MELD-Na i = Initial MELD-sodium; MELD-Na f = Final MELD-sodium;   1 - p<0.05 Preoperative death vs Transplant;  2 - p>0.05 A vs. B; 3 - p>0.05 A vs. D; 
4 - p>0.05 B vs. D; 5 - p>0.05 A vs. C; 6 - p= 0.06; 7 - p<0.05 A vs. D; 8 – p< 0.05 B vs. C;  9 - p<0.05 B vs D;  10 - p>0.05 C vs D.

Figure 1 -  MELD score at transplantation for patients with or 
without exception score, by 6-month periods from January 2009

M
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DISCUSSION

MELD-based organ allocation was used in order to 
identify the severity of patients on the waiting list, aiming 
at preventing pre-transplant mortality. Patients with 
cancer and patients with metabolic diseases, whose 
need for transplantation cannot be measured by the 
calculated MELD score, are assigned a special score 
according to the legislation of Brazil and that of other 
countries. This adjustment enables patients with liver 
cancer to have a chance of treatment, even with close-
to-normal bilirubin, INR and creatinine levels. However, 
the value of this special score must be calibrated in 
order to allow similar transplantation possibilities when 
compared to patients with chronic liver disease. When 
MELD was originally designed, the special score was 
equivalent to a 15% probability of death for the non-
tumor candidates. The concept of proportionality was 
ratified at a National Conference on allocation of livers 
for transplantation in patients with HCC.5

We studied 301 patients with liver disease referred 
to transplant during a period exceeding four years. 
We selected only those patients who evolved to 
transplantation or death on the waiting list - 260 patients 
were considered for analysis. The incidence of transplant 
was 86.9% in this group. Patient gender or origin did not 
influence the likelihood of being transplanted; however, 
in the number of cases treated by region there were 
less patients coming from the countryside of the state 
of Minas Gerais, as previously reported in another 
publication.6

Patients who died before being submitted to the 
transplant were more severely ill with chronic hepatitis, 
according to the calculated MELD score (with no special 
score). Although there was a tendency towards less 
time in performing preoperative tests for these more 
severely ill patients (123 days vs. 202 days), the effort 
to take them quickly to the transplant was not enough 
to prevent their death. On the other hand, individuals 
with transplant indication with metabolic disease 
(Group C) or cancer (Group D) had lower calculated 
MELD severity when compared to those affected  by 
cirrhotic disease (Groups A and B). Nevertheless, the 
latter had easier access to the transplant - which may 
be attested by the ratio of patients who died vis-à-vis 
the transplanted ones (C and D = 1.4% vs A and B = 
17.6%). This ratio is clearly at odds with the principles 
of special scoring, which aims to match the dropout or 
mortality rate with the mortality of candidates listed by 
the calculated severity score. The low mortality rate in 
the metabolic diseases group may also be explained by 
the lack of liver dysfunction, which is common to the 
nature of these diseases. 

Seven out of the 12 (58.3%) patients from group C 
benefited from the special score they were given because 
of their amyloidosis (3 cases); type I glycogenosis (3 
cases) and oxalosis (1 case), according to the Brazilian 
legislation on transplants.

The study population, derived from a Brazilian public 
university hospital, faces difficulties in regards to pre-
operative examinations. The time taken to perform the 
tests (median of 123 days) was found to be excessively 
long, and prevented the advantage provided by the high 
MELD score from benefiting patients with major liver 
dysfunctions. This problem can be attributed to public 
administration in healthcare, and it is not associated to 
the structure of liver graft allocation by MELD and its 
exception scores. The long waiting time favors patients 
without risk of imminent death from liver disease. In the 
United States, the incidence of cancer patients on the 
waiting list ranges from 3.8% to 19.6%.7 In the same 
study, the dropout rate was 11.5% for HCC patients and 
the death rate for non-HCC patients was 17.7%. In our 
sample, 26.5% of patients benefited from the special 
score; 59/69 (85.5%) because of cancer; 54/59 (91.0%) 
of them had HCC. In this group of patients there was 
no patient dropout for tumor growth beyond the Milan 
criteria. Mortality on the waiting list, among patients 
without special score, was 17.3%. The public healthcare 
authority is also responsible by another problem – the 
low rate of organ procurement for transplantation in our 
country. When extreme, organ shortage also interferes 
in the allocation. The mathematical theory applied to 
liver transplant allocation shows that, below a certain 
organ procurement rate, improvements in the selection 
process lose their effectiveness, behaving as a random 
choice.8 

In Brazil and the United States, the organ procurement 
activity for transplantation, as well as the size of the 
waiting lists, are heterogeneous among different 
states.9 Thus, there are different combinations of high 
or low procurement rates or small or large waiting lists. 
Such variations influence cancer patient pre-transplant 
mortality or dropout rates. However, for patients with 
cancer, the assigned special score has a fixed value, 
regardless of the procurement rate and the queue size 
with their different MELD values. This policy relativizes 
the impact of special scores on waiting lists. In some, 
such as the one in the present study, the privilege 
granted to patients with cancer or other special situations 
seems exaggerated. In others, with many patients and 
high MELD, the score may be insufficient. Regional 
differences in the mean MELD score and its implication 
on the characteristic of transplants performed have 
been previously reported in the literature, after the 
implementation of this allocation model.10 In our study 
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we discuss whether there is proportionality between 
the benefit brought about by the fixed special score, 
established in Brazil, and the risk faced by severely ill 
liver disease patients. This issue has been discussed 
in regards to transplant involving patients with 
hepatopulmonary syndrome in another country.11,12 Also 
in this case, the special score greatly favored patients 
with the syndrome, rather than transplant candidates 
with high scores for liver dysfunction. Regional 
differences in organ procurement rate and the length 
of the list of candidates for transplantation, make the 
problem relevant.5,11,13 In addition, the favoritism towards 
patients with HCC may be wrongly granted, being unfair 
to patients listed for liver dysfunction. The pathological 
study of explants showed that not all cases diagnosed 
based on imaging studies were worthy of a special 
score.14

The authors propose the development of a special 
scoring model with values related to the median score 
of the patients who come to transplantation in each 
regional list. Thus, on lists full of critically ill patients with 
high scores, those patients with special scores receive 
higher marks. Otherwise, on lists with less severe 
cases, the score for cancer and other circumstances 
would also be less expressive. This proposal addresses 
regional differences on the waiting list, making the 
special score impact proportional to the MELD values of 
the patients who score only by liver disease. However, 
HCC biological behavior differences are not considered, 
as in the French model.15 In this model, patients with 
stage T1 tumors receive less important scores than their 
counterparts with stage T2 tumors. The score, which 
is progressive in nature, is still added to the calculated 
MELD score, which produces another differentiation for 
patients with more advanced liver disease. The result 
is obtained from the transplant after the time waited, 6 
months on average to T2 and one year to T1.
The findings of this study are similar to those from some 
American studies.7,16 Despite the clear difference in 
the overall rate of organ procurement between the two 
countries; in both countries there are wide variations in 
the number of transplants by region. Notwithstanding, 
the special score for HCC protects and sometimes 
greatly benefits transplantation for this indication, 
even in regions with a lower organ procurement rate. 
A comprehensive review on the special score for HCC 
has been recently published, where the authors briefly 
reviewed the various organ allocation models based on 
MELD, with its scoring criteria for special situations.17 

Despite the conclusion that the scoring model for special 
situations should be reviewed, a proposal is yet to be 
formulated.
Adapting HCC patients’ scores could mean a longer 
waiting time on some lists. However, recent studies 
showed that HCC patients had better disease-free 
survival when the wait was a little longer, due to the 
selection effect provided by the observation period.18 The 
same does not happen with patients with parenchymal 
disease, who have mortality directly related to MELD. 
Moreover, thanks to the development of diagnostic 
imaging, patients with chronic liver diseases have their 
HCC detected increasingly early, and they may benefitted 
from a more aggressive treatment with curative intent 
or as a bridge in cases of longer waits; while patients 
with hepatic impairment due to cirrhosis depend entirely 
on transplantation as treatment.19 Early diagnosis is 
beneficial because tumor size is often associated with 
vascular invasion and to more aggressive phenotypes 
than the number of nodes.5

The main limitation of the study is the interpretation of an 
organ allocation system solely based on data from a single 
waiting list. However, its greatest benefit is that it shows 
the particularities of different lists and their inadequacy 
vis-à-vis a national system that has established and 
more general rules. Another limitation relates to the 
participants coming from a public teaching hospital. The 
difficulties encountered in the preparation of patients in 
the pre-transplant assessment and preoperative care 
may not be the same as in other samples from private 
hospitals.

CONCLUSION

We conclude that the current liver grafts allocation 
system disproportionately favors patients with special 
scores, especially those with hepatocellular carcinoma, 
to the detriment of patients with chronic liver disease, 
high MELD and high mortality risk. We propose to 
change the distribution system for a regionalized model, 
where the maximum score given to patients with special 
points such as hepatocellular carcinoma and others, 
is equal to the median MELD transplant patients in the 
last three months from the same geographical region. 
In such a model we expect an automatically updated 
balance between the score needed to allow special 
diseases to lead to transplant and the score obtained 
from calculated MELD of chronic cirrhotic patients 
without exception scores. 
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RESUMO

A alocação de órgãos pelo MELD foi instituída em diversos países, com intuito de reduzir a mortalidade em lista 
de espera. Entretanto, nesse sistema, pacientes com neoplasia e algumas outras situações recebem pontuação 
especial. Objetivo: Verificar a equanimidade da distribuição de órgãos pelo sistema MELD entre diferentes grupos 
de doenças. Casuística e Método: Estudo retrospectivo envolvendo pacientes adultos entre 2009 e 2013. Dados 
demográficos, indicação ao transplante e pontuação MELD foram confrontados com a incidência de transplante ou 
óbito com a procedência do paciente e grupos de doenças. Diferenças foram consideradas significativas quando 
p<0,05. Resultados: 260 pacientes selecionados tinham como evento final o transplante ou óbito pré-transplante. A 
mediana de idade foi de 54,9 anos (12,1 -73,9 anos), 70,4% eram homens acometidos por doenças hepatocelulares 
crônicas em 63,3%, especialmente cirrose etanólica (33,1%) e cirrose pós-viral C (24,2%). Pacientes com situação 
especial representaram 26,5% dos pacientes listados. Esses pacientes receberam 31% dos fígados transplantados 
e tiveram menor mortalidade pré-transplante ou dropout (14,2 vezes menor) que os demais pacientes (p<0,001). 
Receber pontuação especial resultou em maior probabilidade de ser transplantado. Conclusão: Os autores propõem 
o uso de escore regionalmente variável para situações especiais, que deve ser baseado no escore mediano do MELD 
dos últimos transplantados por doença hepática crônica, para não prejudicar pacientes com acesso ao transplante 
pelo MELD calculado.
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INTRODUÇÃO

Em 2015, o Brasil ocupou o segundo lugar mundial 
em número absoluto de transplantes hepáticos, tendo 
sido realizados 1805 procedimentos.1 Esses dados 
apontam a importância desse procedimento no cenário 
médico brasileiro. Sabe-se que, dentre as indicações 
para transplante hepático, encontram-se doenças 
colestáticas crônicas, doenças hepatocelulares, 
doenças metabólicas, doenças vasculares, tumor 
primário do fígado e trauma.2 Grande parte delas 
cursam com cirrose hepática, assim como doenças 
pulmonares secundárias. Dessa forma, a avaliação 
funcional pulmonar torna-se relevante para o portador 
de doença hepática, a fim de ponderar a sua gravidade 
clínica.

DERRAME PLEURAL E ASCITE COM O ACHADO DE LINHAS B NA 
ULTRASSONOGRAFIA PULMONAR EM CIRRÓTICOS

Pleural effusion and ascites with the finding of b-lines in pulmonary 
ultrasonography in cirrhotic patients

Paulo Osni Leão Perin ¹, Renato Roberto Piccolo ², Letícia Araújo Tassine Penatti ²,
Ilka de Fátima Ferreira Boin³, Áurea Maria Oliveira da Silva 4, Luiz Cláudio Martins 5

Institution:
¹ Unidade de Terapia Intensiva, Departamento de Cirurgia, 
Universidade Estadual de Campinas, Campinas/SP, Brasil. 
² Curso de Medicina da Faculdade de Medicina da Pontifícia 
Universidade Católica de Campinas, Campinas/SP, Brasil. 
³ Unidade de Transplante Hepático, Departamento de Cirurgia, 
Universidade Estadual de Campinas, Campinas/SP, Brasil. 
4 Gastrocentro, Departamento de Cirurgia, Universidade Estadual 
de Campinas, Campinas/SP, Brasil. 
5 Departamento de Medicina Interna, Universidade Estadual de 
Campinas, Campinas/SP, Brasil. 

Correspondência: 
Paulo Leão Osni Perin
HC Unicamp, Rua Vital Brasil, 251, Cidade Universitária Zeferino 
Vaz, CEP 13083-888 - Campinas/SP, Brasil. 
Tel.: +55 19 3521-7830
E-mail: pauloleaoperin@gmail.com

Recebido em: 01/03/2017           Aceito em: 29/04/2017

RESUMO

Objetivo: O estudo teve como objetivo buscar associação entre derrame pleural e ascite, com o achado de linhas B 
difusas na ultrassonografia pulmonar em pacientes cirróticos, em fila de transplante hepático. Método: O presente 
projeto caracteriza-se como um estudo longitudinal observacional, no qual foram avaliados 56 pacientes na fila de 
transplante hepático, do ambulatório de transplante do Gastrocentro - UNICAMP. Nesses pacientes, foram coletados 
dados gerais e relacionados à doença hepática, realizada ultrassonografia pulmonar para identificação de linhas B 
difusas e derrame pleural, e ultrassonografia abdominal para avaliar a presença de ascite. Resultados: Dentre os 
56 pacientes avaliados, foram encontrados sete pacientes com derrame pleural à ultrassonografia, representando 
12,5% da amostra estudada, enquanto que os sem derrame pleural somaram 49 pacientes, 87,5% do total. Além 
disso, foram encontradas linhas B difusas em 27 pacientes, correspondendo a 48,21% da amostra de pacientes, 
e ascite em 16 deles, o que correspondeu a 28,57% do total. No grupo com derrame pleural, foram encontrados 
três com linhas B, equivalentes a 42,85% (p = 1,00), e cinco pacientes com ascite, correspondentes a 71,42% dos 
pacientes com derrame (p = 0,016). Conclusão: Dentre as variáveis avaliadas neste estudo, apenas derrame pleural 
e ascite relacionaram-se de modo estatisticamente relevante. A presença de linhas B, por sua vez, não tem relação 
direta com a presença de derrame pleural. 

Descritores: Transplante de Fígado; Cirrose Hepática; Ultrassonografia; Derrame Pleural; Ascite.
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O prognóstico dos pacientes transplantados é 
multifatorial, sendo que as alterações sistêmicas 
secundárias à doença hepática presentes previamente à 
cirurgia influenciam de maneira significativa o desfecho 
clínico desses pacientes.3

O ultrassom de pulmão tem se popularizado na 
medicina devido à facilidade do método na promoção 
de diagnósticos e escolhas terapêuticas. A técnica, 
por ser pouco invasiva, pode ser realizada sem 
grandes restrições e com riscos mínimos.4 A análise 
de sinais específicos, chamados de linhas B, colabora 
com boa sensibilidade para a detecção de edema 
intersticial.5-7

As linhas B, também conhecidas como cauda de cometa, 
são linhas verticais, hiperecogênicas, que se prolongam 
até o final da imagem, obliterando as linhas A ao passar 
por elas. Linhas A são originadas na reverberação do 
ultrassom, na parede torácica e no pulmão, criando 
linhas horizontais hiperecogênicas, que se repetem 
equidistantes até o final da imagem, de modo que as 
linhas A são encontradas em condições fisiológicas; já 
as linhas B são associadas ao acúmulo de líquido no 
parênquima pulmonar; são encontradas, principalmente, 
em situações de edema intersticial pulmonar, como 
edema agudo de pulmão, congestão pulmonar, síndrome 
da angústia respiratória aguda e fibrose intersticial 
pulmonar.4,6,8 Estudos prévios detectaram a presença de 
linhas B em pacientes cirróticos, porém sua causa não 
foi completamente elucidada.9

No paciente cirrótico, a retenção hídrica é um achado 
comum, sendo que suas consequências podem ser 
encontradas em até 50% dos pacientes, seja na forma 
de edema, ascite ou de derrame pleural.10,11

A ascite ocorre anualmente, em aproximadamente 
10% dos pacientes cirróticos, sendo que a prevalência 
pode chegar a 70% em dez anos de doença. São 
pacientes que possuem hipertensão portal que 
cursa com vasodilatação da circulação esplâncnica. 
Essa vasodilatação explica-se por produção local de 
mediadores vasodilatadores, principalmente óxido 
nítrico, secundários ao estresse endotelial vascular 
pela pressão aumentada no sistema porta, que 
culmina com o extravasamento líquido do intravascular 
para a cavidade abdominal. A diminuição do volume 
intravascular leva à ativação do sistema renina-
angiotensina-aldosterona, levando à hipervolemia e 
retenção hídrica.12 O derrame pleural pode ser definido 
como o acúmulo anormal de líquido entre as duas 
pleuras: a visceral e a parietal.13,14 Acredita-se que o 
derrame pleural no paciente cirrótico seja contíguo 
ao processo de ascite, por falhas na aponeurose 
diafragmática,15,16 associadas à pressão intra abdominal 

aumentada e à pressão pleural negativa, que facilita a 
migração hídrica ao tórax.17 Por esse motivo, a grande 
maioria dos derrames pleurais no paciente hepatopata 
são à direita, entretanto, podem ser do lado esquerdo 
ou bilaterais.15,16,18

OBJETIVO

O presente trabalho visa, na população estudada, 
elucidar possíveis associações entre a presença de 
derrame pleural e ascite, comparando-os com o achado 
de linhas B difusas à ultrassonografia pulmonar.

MÉTODOS

Foi realizado um estudo longitudinal observacional, no 
qual foram avaliados 56 pacientes na fila de transplante 
hepático, do ambulatório de transplante do Gastrocentro 
- UNICAMP. Nesses pacientes, foram coletados dados 
gerais e relacionados à doença hepática. Foram feitos 
nesse grupo: coleta de dados gerais e ultrassonografia 
pulmonar - para identificação de linhas B difusas, derrame 
pleural e ultrassonografia abdominal para avaliar a 
presença de ascite. 

● Coleta de dados e avaliação clínica: Foram 
coletadas informações gerais, como idade, sexo, 
peso, altura, estado geral, antecedentes pessoais 
e familiares.

● Realização da ultrassonografia pulmonar: 
Foi realizada utilizando o aparelho FUJIFILM 
SonoSite, Inc, modelo Titan, com transdutor 
curvilíneo de 6 MHz, com o paciente deitado, 
em maca hospitalar, com a cabeceira elevada, 
sem contraste de microbolhas. O exame seguiu 
o seguinte protocolo para obtenção de imagens: 
com o paciente em decúbito horizontal, dividiram-
se ambos hemitórax em duas regiões no sentido 
crânio caudal (superior e inferior) e três regiões no 
sentido ântero-posterior (hemiclavicular anterior, 
linha axilar média e linha axilar posterior ou 
lateral da escápula). Com o transdutor no sentido 
transversal, foram examinados os seis pontos 
das regiões formadas pela intersecção das 
linhas traçadas, em ambos os hemitórax. Foram 
descritos os achados encontrados em cada um 
desses pontos, de acordo com a presença ou 
não de linhas B, sua quantidade, bem como 
a presença de derrame pleural. O exame foi 
concluído com a investigação da presença ou 
ausência de ascite. 

Derrame pleural e ascite com o achado de linhas b na ultrassonografia pulmonar em cirróticos
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RESULTADOS

Dentre os pacientes avaliados, havia um total de 43 
homens e 13 mulheres, totalizando 56 pacientes. Os 
dados coletados foram divididos entre dois grupos: os 
com derrame pleural e os sem.
As características do grupo estudado estão na tabela 1.

Tabela 1 -  Dados comparativos entre pacientes com e sem derrame pleural 
considerando variáveis de sexo, idade, peso, altura, IMC, linhas B difusas e 
presença de ascite. Campinas, 2017.

Com  derrame pleural Sem derrame pleural

TOTAL 7 49

Sexo (H/M) 05/fev 38/11

Idade 49.43 ± 15.16 56.80 ± 6.33

Peso 75.8 ± 24.42 78.68 ± 14.24

Altura 165.79 ± 17.81 166.80 ± 9.58

IMC 26.97 ± 4.82 28.48 ± 5.94

Linhas B difusas 3 24

Ascite 5 11

Foram encontrados sete pacientes com derrame 
pleural à ultrassonografia, representando 12,5% da 
amostra estudada, enquanto que, sem derrame pleural, 
somaram 49 pacientes, 87,5% do total. Além disso, 
foram encontradas linhas B difusas em 27 pacientes, 
correspondendo a 48,21% da amostra de pacientes, e 
ascite em 16 deles, o que correspondeu a 28,57% do 
total. No grupo com derrame pleural, foram encontrados 
três com linhas B, equivalentes a 42,85% (p = 1,00), e 
cinco pacientes com ascite, correspondentes a 71,42% 
dos pacientes com derrame (p = 0,016). 
Para descrever o perfil da amostra, segundo as 
variáveis em estudo, foram feitas tabelas de frequência 
das variáveis categóricas (linhas B difusas, ascite e 
derrame pleural), com valores de frequência absoluta (n) 
e percentual (%), e estatísticas descritivas das variáveis 
contínuas (idade, peso, IMC, tabagismo, sexo), com 
valores de média, desvio padrão.
Para comparação das variáveis categóricas entre os dois 
grupos, foi utilizado o teste Qui-Quadrado de Pearson, 
ou o teste exato de Fisher, na presença de valores 
esperados menores que cinco. Para comparação das 
variáveis numéricas entre os dois grupos, foi utilizado o 
teste de Mann-Whitney, devido à ausência de distribuição 
normal das variáveis.
O nível de significância adotado para os testes 
estatísticos foi de 5%, ou seja, P<0.05.

DISCUSSÃO

Na população do presente estudo, a prevalência de 
derrame pleural foi de 12,5% e de ascite, 28,5%. Quando 
avaliados em conjunto, essas duas variáveis têm 
prevalência de 32,1% na amostra estudada. Comparando 
com a literatura revisada, os dados encontrados são 
congruentes, posto que as consequências da retenção 
hídrica nos candidatos a transplante hepático podem 
ser encontradas em até 50% dos pacientes, seja na 
forma de edema, ascite ou de derrame pleural.10,11 Ascite 
isoladamente é esperada, segundo dados bibliográficos, 
em 10% dos pacientes, anualmente, podendo chegar 
em 70% em 10 anos de seguimento.12 A prevalência 
de 28,5% encontrada em nosso estudo corrobora essa 
estatística. 

O hidrotórax hepático maciço está presente em até 
15% dos pacientes, segundo os dados da literatura,15,19 
tendo mortalidade de até 25% em um ano após o 
diagnóstico.14  Em nosso grupo de pacientes não houve 
nenhum achado de hidrotórax maciço, provavelmente 
pelo fato do grupo avaliado estar estável clinicamente, 
e por terem sido estudados em regime ambulatorial. 

Quando relacionadas as variáveis derrame pleural e 
ascite, na amostra estudada, foi encontrada relevância 
estatística (p=0,016). Dessa forma, a teoria mais aceita 
para explicar o surgimento do hidrotórax no paciente 
cirrótico foi corroborada em nosso trabalho, a qual 
relaciona defeitos diafragmáticos associados a um 
gradiente de pressão tóraco-abdominal. 
No grupo estudado não foi encontrada relação 
estatística significante entre a presença de derrame 
pleural e de linhas B (p=1,00). Dessa forma, o 
achado de síndrome intersticial esteve presente 
também em pacientes sem os achados clássicos da 
retenção hídrica no cirrótico. Dentre os 27 pacientes 
que apresentaram linhas B difusas, apenas três 
estavam com derrame pleural. Isso implica que, 
além da possível congestão pulmonar secundária 
à hipervolemia, o acúmulo de líquido extravascular 
pulmonar no paciente na fila do transplante hepático 
pode ter outra etiologia. 
Uma possível e recente explicação sugere que tal edema 
intersticial pulmonar possa ser predominantemente 
inflamatório, tendo em vista o contexto de inflamação 
sistêmica apresentada no paciente cirrótico.20 A presença 
de linhas B nesses pacientes pode ser um marcador 
do acometimento pulmonar resultante desse processo 
inflamatório.9 Essa teoria pode explicar o achado de 
ausência de relação estatística entre o derrame pleural 
e as linhas B.

Paulo Osni Leão Perin, Renato Roberto Piccolo, Letícia Araújo Tassine Penatti,Ilka de Fátima Ferreira Boin, Áurea Maria Oliveira da Silva, Luiz Cláudio Martins
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CONCLUSÃO

Dentre as variáveis avaliadas nesse estudo, apenas 
derrame pleural e ascite relacionaram-se de modo 
estatisticamente relevante, corroborando a hipótese 
de que derrame pleural e ascite têm a mesma origem 
etiológica, de acordo com mecanismos já abordados 
no presente estudo.

A presença de linhas B, por sua vez, não tem relação 
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que o edema intersticial, representado pelas linhas B 
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USO DE ENXERTOS RENAIS DE DOADORES FALECIDOS COM LESÃO AGUDA 
POR RABDOMIÓLISE É POSSÍVEL?

Using kidney grafts from deceased donors with acute kidney injury due to 
rhabdomyolysis. Is it possible?
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RESUMO

Introdução: Transplante de rim (TR) é a terapêutica de escolha para doença renal terminal. A universal desproporção 
entre demanda para TR e doadores disponíveis exige o desenvolvimento de novas estratégias para aumento da 
oferta de enxertos renais. Entre estas, citam-se o aumento de TR intervivos e o uso de doadores falecidos com 
critérios expandidos (DCE). Enxertos com lesão renal aguda (LRA) representam uma das situações de DCE, e sua 
utilização persiste sendo tema controverso diante da incerteza da reversão da lesão renal pós-TR. Rabdomiólise 
(RB) é a causa de 7 a 10% dos enxertos com LRA e decorre da liberação de mioglobina na circulação e consequente 
lesão tubular por mecanismos diversos. Objetivos: Motivados por oferta recente de enxerto renal com RB e posterior 
não autorização de uso pela Organização de Procura de Órgâos, os autores objetivaram revisar a literatura sobre a 
viabilidade de TR de doador falecido com RB. Métodos: Revisão da literatura do banco de dados Medline usando 
descritores específicos, no período de 2000 a 2018. Resultados: Sete artigos demonstraram experiências com total 
de 51 TR de enxertos com RB. Dos 29 doadores com RB, 20,7% encontravam-se em hemodiálise no momento da 
doação e a mediana da creatinina era de 3,9 mg/dl. TR com doadores em RB apresentaram função retardada do 
enxerto em 35,3% dos casos, mas um mês após a cirurgia, os rins mostraram recuperação total e função normal, 
confirmadas por biópsia. Conclusão: Não há critérios brasileiros bem estabelecidos para uso de enxertos renais 
com RB, mas estudos atuais demonstram bons resultados e recuperação da função renal na grande maioria desses 
casos. Por enquanto, o aproveitamento de enxertos renais com RB deveria ficar a critério e julgamento de cada 
equipe. 

Descritores: Transplante Renal, Rabdomiólise, Doação de Órgãos, Lesão Renal Aguda.

INTRODUÇÃO

Transplante de rim (TR) é a terapêutica de escolha para 
doença renal terminal. A universal desproporção entre 
a necessidade de transplantes e número de doadores 
disponíveis faz com que milhares de pacientes 
acumulem-se nas filas de espera para TR, aumentando 
anualmente a mortalidade em lista para transplante 
(TX). Nos Estados Unidos, por exemplo, cerca de 90 
mil pacientes estão na lista para TR, com tempo médio 
de espera de vários anos e mortalidade anual de 4500 
pacientes enquanto aguardam o transplante.1 No Brasil, 
até dezembro de 2016, registravam-se 21264 pacientes 
na lista nacional de TR, sendo que 5492 procedimentos 
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Uso de enxertos renais de doadores falecidos com lesão aguda por rabdomiólise é possível?

foram realizados nesse mesmo ano, capazes, portanto, 
de retirar apenas um quarto dos pacientes da lista de 
transplantes.2 Essa realidade exige estratégias para 
aumentar o número e aproveitamento de doadores renais 
vivos ou falecidos. Entre elas, inclui-se o uso progressivo 
de doadores falecidos com critérios expandidos.3

Doadores falecidos com lesão renal aguda são cada vez 
mais aproveitados e utilizados para TR. Entre as causas 
de LRA em doadores falecidos inclui-se a rabdomiólise, 
evento que ocorre em pacientes com grandes lesões 
musculares e teciduais devido a trauma. Apesar da 
maioria dos pacientes vivos recuperarem função renal 
após evento de RB, os doadores renais com esse quadro 
têm sido habitualmente descartados ou recusados pelas 
equipes diante da incerteza de reversão da lesão renal 
após transplante.4

Motivados pela oferta de enxerto renal de doador 
falecido com RB pela Central de Transplantes à nossa 
equipe, e, posteriormente, cancelamento da captação 
desses rins pela Organização de Procura de Órgãos por 
julgarem-nos impróprios para transplantes, e em vista 
de não haver critério bem definido para oferta e uso 
de doadores renais nessas condições em nosso país, 
decidiu-se revisar esse importante tema na literatura.

MÉTODO

Realizou-se extensa revisão de literatura do banco 
de dados Medline, com uso dos descritores: “kidney 

transplantation”, “rhabdomyolysis”, “tissue donor” e 
“acute kidney injury”, no período de 2000 a 2018. 
Aceitaram-se todos os tipos de artigos em inglês e 
português. 

RESULTADOS

Sete artigos foram encontrados e os principais dados 
estão ilustrados na Tabela 1. Esses estudos acumularam 
experiência com total de 51 TR de enxertos com RB. 
Dos 29 doadores com RB, 20,7% encontravam-se em 
hemodiálise no momento da doação e a mediana da 
creatinina era de 3,9 mg/dL. TR com enxertos em RB 
apresentaram função retardada do enxerto em 35,3% dos 
casos, mas um mês após a cirurgia, os rins mostraram 
recuperação total e função normal, confirmadas por 
biópsia.
Três artigos destacaram-se pelo maior número de 
receptores e tempo maior de seguimento. Mekeel et al, 
em 2009, relataram TR em dez pacientes com enxertos 
de doadores em RB; com média de creatinina dos 
doadores no último exame pré-TX de 4mg/dL e, após 
quatro meses do transplante, os receptores atingiam 
média de 1,05mg/dL. Joshi et al descreveram quatro TR 
de doadores com RB com níveis de creatinina pós TX 
de 1,1md/dL. Chen et al, em 2017, publicaram estudo 
com maior número de pacientes, incluindo 15 doadores 
com média de creatinina sérica de 3,6mg/dL. Dos 30 
receptores, seis necessitaram de diálise pós TX.

Tabela 1 - Estudos da Literatura com uso de Enxertos Renais em Rabdomiolise

Autor Ano
Doadores
Utilizados

N

Doadores 
em diálise

N

Creatinina
média dos 
doadores
(mg/dL)

Receptores 
transplantados

N

Receptores 
com Diálise Pós-

Transplante

Tempo médio 
de diálise Pós-

transplante

Creatinina média 
final nos receptores

(mg/dL)

Thomusch et al 2001 1 0 4,7 2 2 17 dias Após 3 meses:  0,9

Mekeel et al 2009 7 1 4 10 3 10 dias Após 12 meses:  1,3

Klein et al 2019 1 0 13,1 2 1 11 dias Após 4 meses:  1,05

Joshl et al 2012 3 2 3,9 4 3 9 dias Após 3 meses:  2
Após 1 mês:  1,1

Phair et al 2013 1 0 1,4 2 2 Não relatado Após 32 meses: 1.1

Leyking et al 2014 1 1 2,16 1 1 2 dias Após 7 meses: 1,5

Chen et Al 2017 15 2 3,6 30 6 7 dias Após 1 mês: 1,02

Total 29 6 3,9
(mediana) 51 18 10 dias 

(média) Não relatado
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Os estudos variaram quanto ao tempo de seguimento 
pós-transplante, de três a 32 meses, todos alcançando 
níveis normais de creatinina sérica.

DISCUSSÃO

Existe grande desproporção entre o número de pessoas 
na fila para transplantes e doadores renais disponíveis. 
TR é o tratamento de escolha para pacientes em estágio 
final de doença renal, capaz de melhorar a qualidade de 
vida e reduzir os índices de mortalidade comparados aos 
pacientes mantidos em terapia renal substitutiva.5,6  Em 
2015 no Reino Unido, havia mais de cinco mil pacientes 
na lista de espera para TR, com média de menos de 
três mil transplantes realizados anualmente.5 No Brasil, 
o cenário em 2017 confirma tal desproporção. Em 
setembro de 2017, havia 20.595 pessoas ativas na lista 
para TR, e durante todo o ano foram realizados 4429 
procedimentos. Nesse mesmo ano, 3559 pacientes 
faleceram na fila.2 
Por essa razão, há necessidade de ampliarem e 
flexibilizarem os critérios de aceitação de enxertos 
renais através de DCE, que inclui doadores idosos 
(acima de 60 anos), com morte por parada circulatória 
e doadores com LRA. O uso de DCE foi proposto 
nos anos 2000, incluindo-se também doadores com 
comorbidades e aqueles com LRA, já que esse evento 
apresenta grande potencial de recuperação de função 
renal pós-transplante.7

A LRA é uma síndrome caracterizada por perda aguda 
da função renal e possui diferentes etiologias, sendo 
sua causa multifatorial. Afeta a maioria dos pacientes 
hospitalizados e as causas mais comuns são sepsis e 
hipovolemia.8  
Uma das razões para não aproveitamento de enxertos 
renais, especialmente de doadores jovens, é a LRA, 
pelo receio de não funcionamento ou baixa sobrevida do 
enxerto. Contrário a isso, Kumar et. al. demonstraram que 
sob critérios rigorosos, como doador abaixo de 50 anos, 
sem história pregressa de doença renal, hipertensão ou 
diabetes e biópsia pré-transplante normal do enxerto 
renal, a sobrevida dos enxertos foi comparável ao grupo 
de doadores ideais.
Após o período de diálise pós-transplante, a função renal 
de todos os enxertos utilizados com LRA foi semelhante 
a enxertos de doadores ideais dos seis meses aos três 
anos pós-operatórios, indicando que esses órgãos 
alcançam boa função no período pós-transplante. O 
estudo demonstra que a necessidade de diálise pós-

transplante é mais elevada com o uso de enxertos renais 
de doadores com LRA, fato que não afeta os índices de 
rejeição ou função do enxerto em longo prazo.9,10

Uma das causas de LRA é RB, síndrome caracterizada 
por disfunção muscular com ruptura do sarcolema e 
consequente estravazamento de creatina quinase (CK), 
creatinina e, principalmente, mioglobina para a corrente 
sanguínea.11 A RB afeta quase 10% de todos os pacientes 
com LRA nos Estados Unidos, e pode ser causada 
por traumas, exercícios exacerbados, imobilização 
prolongada, uso de cocaína, choque elétrico e raramente 
por uso de estatina.4,6 Descrevem-se também outras 
causas como afogamento, desidratação e sepse.12

A fisiopatologia da RB envolve ruptura de células 
musculares e liberação de mioglobina, que pode causar 
danos aos rins por diversos mecanismos. O aumento 
dos níveis de mioglobina e sua precipitação nos 
túbulos causa obstrução do lúmen e reduz a filtração 
glomerular.13 Esse processo ganha maiores dimensões 
pela desidratação e vasoconstrição renal. O estado 
de desidratação é comum e geralmente acompanha o 
quadro, pois o dano muscular grave determina sequestro 
de água para o espaço extracelular, causando importante 
depleção do volume intravascular.6 A vasoconstrição 
renal é consequência da ativação da cascata de 
citocinas via grupo heme da mioglobina. Além disso, a 
degradação intratubular da mioglobina causa liberação 
de espécies reativas de oxigênio que causam dano 
tissular oxidativo.6

O diagnóstico de RB pode ser feito pelos níveis de CK. 
Existem dois tipos de frações dessa enzima: MM e 
MB, de origem muscular e cardíaca, respectivamente. 
Assume-se que níveis cinco vezes acima do normal ou 
maiores que 1.000U/L, sejam compatíveis com RB.6,14 A 
apresentação mais comum se dá por mialgia, fraqueza 
e mioglobinúria, embora sejam sintomas inespecíficos 
presentes em apenas metade dos casos.11 A terapia 
da RB inclui tratamento da causa de base, expansão 
volêmica, manitol intravenoso e alcalinização da 
urina, sendo necessária diálise, dependendo de cada 
caso.6,14,15

Muitos estudos concordam e demonstram que LRA e 
RB não deveriam ser contraindicação para doação 
renal. 6,12,14 Mesmo que os pacientes possam apresentar 
função tardia do enxerto, após um mês de TR os 
enxertos geralmente demonstram total recuperação e 
função normal, confirmadas por biópsia.9,14 Portanto, os 
resultados mostram-se promissores e representam boa 
opção para ampliar o pool de doadores.6

Fernanda Folla Pompeu Marques, Tiago Genzini de Miranda, Emanuela Yumi Fugisawa de Mello, Natallia Meira Gonsalez, Isabela Pereira Blanco, 
Marcio Paredes, Leon Alvim, David Machado, Celia Watanabe, Francisco Sergi, Juan Branez, Marcelo Perosa
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O uso da MP ocorreu em três dos sete artigos 
revisados.6,12,15 Estabeleceu-se que ela confere melhor 
e mais rápida função do enxerto quando comparada à 
preservação estática, devido, provavelmente, ao fato 
de remover os metabólitos tóxicos e eliminar cristais de 
mioglobina nos rins a serem transplantados.6

O estudo mais atual e com maior número de casos 
provém de um centro chinês que incluiu série clínica 
entre 2012 a 2016. Um total de 15 doadores com LRA 
por RB foi analisado, com pico de CK de 15.569 U/L e 
creatinina média de 3,6mg/dL. Esses 15 doadores foram 
aproveitados para TR em 30 pacientes e comparados a 
grupo controle de TR com doadores ideais, não havendo 
diferença significativa Estudos da Literatura com uso 
de Enxertos Renais em Rabdomiolise nos resultados 
após dois anos. Os rins com rabdomiólise tinham 
aparência descorada e escura macroscopicamente 
e o exame patológico confirmou que o acúmulo de 
mioglobina nos túbulos era a causa do escurecimento. 
O critério de biópsia para aceitar tais órgãos foi que o 
comprometimento glomerular deveria ser menor que 
50%.15

CONCLUSÃO

No Brasil, não há critérios definidos para alocação de 
doadores falecidos com RB, ficando o uso de enxertos 
renais nesses casos a critério de cada equipe. Apesar 
de ainda acumular poucos casos, a literatura mostra 
bons resultados iniciais e suporta o uso de tais enxertos, 
desde que a biópsia renal pré-transplante seja favorável. 
Como a prevalência de RB é elevada entre doadores 
falecidos com LRA de cerca de 10%, geralmente 
acometendo doadores jovens de boa qualidade e vítimas 
de acidentes ou traumas, o aproveitamento desses 
enxertos, principalmente se preservados em MP, pode 
ser outra estratégia de expansão do pool de doadores e 
redução da fila de espera para TR.5

A maioria da literatura baseia-se em relatos de caso 
ou de pequenas séries com uso de rins de doadores 
falecidos com RB. Um deles descreveu doador de 21 
anos com dano cerebral por overdose medicamentosa 
e intoxicação alcoólica. Tal relato demonstrou doador 
anúrico e com altas taxas de CK (80 mil U/L), com 
evolução satisfatória e com 0,72 mg/dL de creatinina 
sérica, um ano e cinco meses pós-TR.7 Em 2013, outro 
relato demonstrou uso de enxerto renal de doador 
falecido de dois anos de idade, com morte causada 
por afogamento de 45 minutos. O doador apresentava 
creatinina de 1,4mg/dL, CPK de 76.826 U/L e o tempo 
de isquemia fria foi de 40 horas. Os rins foram mantidos 
em perfusão com máquina pulsátil (MP) e ambos foram 
transplantados em receptores idosos com índice de 
massa corpórea normal. Houve função tardia do enxerto 
e necessidade de diálise até os dias 14 e 29; porém, sete 
meses após o TR, os níveis de creatinina estabilizaram 
em 1,5mg/dL. Assim, os autores deste relato , como os 
demais, encorajam a utilização de rins provenientes de 
doadores falecidos com RB.12

O seguimento mais longo documentado foi publicado 
em 2012 em estudo retrospectivo de sete anos, que 
envolveu quatro TR com doadores em RB. Todos os 
rins foram submetidos a isquemia fria e MP por 33 e 28 
horas em média, respectivamente. 
Em um dos receptores, descreve-se diminuição dos 
níveis de mioglobina de 157.000 µg/L para 3.210 µg/L 
em 18 horas. Este artigo demonstrou que os níveis de 
creatinina dos receptores transplantados ficaram abaixo 
de 1,5mg/dl após um mês em todos os casos, e após 
72 meses de seguimento, foi demonstrada creatinina 
de 1,2mg/dL nos pacientes.6 Sendo assim, concluíram 
que potenciais doadores com LRA secundária a RB não 
deveriam ser descartados. A biópsia renal é necessária 
para excluir outras causas da perda da função renal. 
Tais rins costumam ter maior ocorrência de função 
tardia do enxerto, mas após algumas semanas mostram 
normalização da função renal.14

Uso de enxertos renais de doadores falecidos com lesão aguda por rabdomiólise é possível?
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ABSTRACT

Introduction: Kidney transplantation (KT) is the therapy of choice for end-stage renal disease. The universal imbalance 
between demand for KT and available donors requires the development of new strategies to increase the supply of 
renal grafts. Among these, there is an increasing living-donor KT and the use of expanded criteria donors (ECD). Grafts 
with acute kidney injury (AKI) are one of the ECD situations, and its use remains controversial due to the uncertainty 
of kidney recovery after KT. Rhabdomyolysis (RB) is the cause for 7 to 10% of grafts with AKI, resulting from the 
release of myoglobin in the circulation and consequent tubular lesion by various mechanisms. Purpose: Motivated by 
a recent offer of renal graft with RB and subsequent non-authorization for use by the Organ Procurement Organization, 
the authors aimed to review the literature about the KT feasibility from deceased donor with RB. Methods: Medline 
database literature review using specific keywords between 2000 and 2018. Results: Seven articles demonstrated 
series with 51 KT from RB grafts. Of these 29 donors with RB, 20.7% were on hemodialysis, and the 1.13mg/dL mean 
creatinine. RB grafts presented delayed graft function in 35.3% of cases, but one month after surgery, kidneys showed 
complete recovery and normal function, confirmed by biopsy. Discussion: There is great disproportion between the 
number of patients on the waiting list for kidney and available donors. For this reason, there is need to improve and 
ease the acceptance criteria of renal grafts either by donors with circulatory death and donors with AKI. RB is one of 
the causes of AKI among deceased donors. KT from donors with RB showed a higher rate of delayed graft function, 
but fully recovered around 30 days after transplantation. Conclusion: In Brazil, there are no well-set criteria for using 
renal grafts with RB, but current studies demonstrate good outcomes and recovery of renal function in the majority of 
these cases. So far, the use of renal grafts with RB should be at discretion and judgment of each team.

Keywords: Kidney Transplantation; Rhabdomyolysis; Tissue and Organ Procurement; Acute Kidney Injury.
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Liver transplantation in familial polyamyloidosis: case report
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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de transplante hepático em paciente portadora de Cardiopatia Amiloide Familiar 
(Transtirretina).  O transplante de fígado é um tratamento já estabelecido para o genótipo clássico da Polineuropatia 
Amiloide Familiar, com predomínio do comprometimento neurológico; neste reporte ocorre também a degeneração 
cardíaca. Métodos: Relatado o caso com os dados retrospectivos no Sistema Tasy do Hospital Samaritano, sobre o 
transplante hepático devido a apresentação atípica de amiloidose transtirretina, com sintomas neurológicos graves 
e cardíacos leves. Resultados: Um ano após o transplante, a paciente obteve melhora das características clínicas, 
com estabilização dos sintomas. Conclusões: Este caso mostra que um transplante de fígado pode ser eficiente no 
tratamento da amiloidose transtirretina com características neurológicas e cardiológicas. A literatura é consistente 
na seleção de pacientes com neuropatia periférica para transplante, mas não com paciente com características 
cardiológicas. Este relato mostra que o transplante deve ser considerado quando as características clínicas são 
complexas.  

Descritores: Transplante de Fígado; Amiloidose Familiar; Pré-Albumina; Amiloide. 

INTRODUÇÃO

A amiloidose é decorrente da deposição extracelular 
de substância amiloide, insolúvel, afuncional e 
fibrilar.1 De acordo com a Sociedade Internacional de 
Amiloidose, 31 tipos diferentes de substância amiloide 
foram identificadas, sendo os espectros da doença 
classificados de acordo com a natureza da proteína 
amiloide precursora. O fenótipo clínico da doença 
dependerá, portanto, do tipo, quantidade e local de 
deposição.
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A substância amiloide deriva de precursores solúveis, 
muitas vezes circulantes no plasma, que passam 
por alterações conformacionais que favorecem sua 
deposição. A Transtirretina (TTR) é um exemplo 
de proteína amiloidogênica e sua deposição, sob 
sua forma variante, é responsável pela etiologia da 
amiloidose transtirretina (ATTR). Essa é uma forma 
hereditária autossômica dominante, na qual mais de 
120 mutações do gene da TTR já foram descritas como 
amiloidogênicas.2 
A ATTR tem como manifestações clínicas principais 
a Polineuropatia Amiloide Familiar, a Cardiomiopatia 
Amiloide Familiar e a Amiloidose Leptomeníngea 
Familiar. O fenótipo nem sempre é uniforme, podendo 
um paciente com a mesma mutação apresentar dois 
ou mais comemorativos da doença.2 O diagnóstico 
da condição é baseado na história familiar, nos dados 
clínicos e detecção da mutação.3

A Cardiomiopatia Amiloide Familiar (CAF), que se 
caracteriza por insuficiência cardíaca, arritmias e 
bloqueios de condução,2 tem como principal etiologia 
molecular a mutação Val122Ile (p. Val142Ile). Atualmente, 
o tratamento preconizado para tal forma é clínico, com 
estabilizadores dos tetrâmeros de TTR 4,5 e outros novos 
modificadores da substância amiloide.6,7 
O tratamento cirúrgico, com transplante hepático, 
visando a inibição da produção de tetrâmeros anômalos 
de TTR pelo fígado, tem se mostrado eficiente nas 
mutações Val30Met, pouco cardiomiopáticas e pouco 
eficiente nas formas cardiofibróticas,8 não sendo, 
portanto, recomendado nesse grupo de pacientes. 
Assim, o presente artigo tem como objetivo relatar 
o transplante hepático, terapia já estabelecida para 
fenótipos de Polineuropatia Amiloide Familiar (PAF), 
com bons resultados e melhora do prognóstico,9 como 
estratégia bem sucedida de tratamento de paciente 
portadora de CAF, incitando uma análise cuidadosa dos 
pacientes com amiloidose familiar como candidatos a tal 
terapia, independentemente do fenótipo.

Relato de Caso

Relata-se o caso de uma paciente do sexo feminino de 
51 anos, submetida a transplante hepático devido à CAF, 
que desenvolveu quadro clínico de PAF com heterozigose 
no gene TTRm e mutação Val142Ile. Esse diagnóstico 
efetivou-se após a investigação minuciosa de sintomas 
de disautonomia, dos quais se destacavam: hipotensão 
arterial (PA basal: 70 x 40 mmHg), bexiga neurogênica, 

dismotilidade esofágica, alteração da marcha, histórico 
de síncopes e movimentos involuntários. 

A paciente foi investigada por cerca de cinco 
neurologistas, os quais chegaram a dois possíveis 
diagnósticos: PAF ou adrenoleucodistrofia. Um quadro 
importante de derrame pericárdico apresentado pela 
paciente teve impacto no diagnóstico da CAF, cuja biópsia 
apresentou transudato e inflamação inespecífica. A área 
cardíaca mais afetada foi a região septal. Além disso, 
a paciente evoluiu com disfunção ventricular direita 
súbita, evoluindo com edema de extremidades e sem 
quadro clínico importante. Essa alteração não trouxe 
repercussão eletrocardiográfica. 

Após o diagnóstico, a paciente recebeu Tafamides 
durante quatro meses, porém não obteve respostas. Isso 
porque a PAF estava em grau 2, enquanto o Tafamides 
é mais eficaz para pacientes em grau 1. Devido ao 
insucesso dessa terapia, bem como à evolução da 
doença, optou-se pelo transplante hepático, o qual foi 
realizado em setembro de 2017.
O fígado da receptora foi separado dos ligamentos 
hepáticos. Isolaram-se o ducto colédoco, a artéria 
hepática e a veia porta. O fígado foi dissecado da veia 
cava inferior, através do método PiggyBack, retirado 
da cavidade e preparado com solução de preservação 
para ser transplantado em um paciente cirrótico 
(dominó). 
A duração dos tempos cirúrgicos do transplante está 
apresentada na tabela 1.
Não ocorreram intercorrências durante a cirurgia. 
No primeiro dia de pós-operatório, foi realizada 
ultrassonografia com doppler do sistema porta hepático 
que demonstrou veia porta apresentando material 
ecogênico no seu interior, com extensão ao segmento 
distal, apresentando fluxo laminar de permeio em 
pequeno segmento hilar, sugerindo trombose parcial 
ou recanalizada. A veia porta apresenta velocidade 
de 10,3 cm/ s. Calibre da veia porta hilar era 0,6 cm. 
Identificou-se fluxo laminar nos ramos direito e esquerdo 
da veia porta, com velocidades de 11,5 e 23,0 cm/s, 
respectivamente.

Na angiotomografia computadorizada de abdome total, 
foram evidenciados sinais de trombose aguda total 
do tronco da veia porta e seus ramos intra-hepáticos 
direito e esquerdo, estendendo-se até o plano da junção 
esplenomesentérica. Associava-se distúrbio perfusional 
do parênquima hepático, com áreas hipoperfundidas 
periféricas bilobares. As anastomoses e os vasos se 
mantinham pérvios (figura 1 e figura 2). 

Transplante hepático na poliamiloidose familiar: relato de caso
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Figura 1 -  Trombo em Veia Porta Intra-Hepática

Figura 2 -  Tomografia Computadorizada de abdome, mostrando trombo
                   em Veia porta Extra-Hepática

Figura 1 -  Causas de Não Efetivação da Doação  (por %)

DISCUSSÃO

A amiloidose possui como denominador comum a 
deposição extracelular de fibrilas, cujas subunidades 
são de baixo peso molecular (de 5 a 25kD) e derivadas 
de proteínas séricas, que assumem estrutura quaternária 
de folhas beta pregueadas, corando-se em Vermelho 
Congo à microscopia óptica.10 Devido à similaridade das 
manifestações clínicas, o diagnóstico de PAF e CAF, 
muitas vezes, é complexo, necessitando de profissionais 
especializados no diagnóstico e condução do caso. 
No caso relatado, após investigação suscitada pelo 
quadro clínico sugestivo de PAF, constatou-se a 
mutação Val142Ile, sugestiva da variante cardíaca da 
amiloidose familiar. Nesta variante, os pacientes cursam 
com insuficiência cardíaca, arritmias e distúrbios de 
condução, isto é, sinais mais específicos do aparelho 
cardiovascular. Contudo, a paciente, além de apresentar 
quadro específico cardíaco, evoluiu também com 
sintomas disautonômicos, como bexiga neurogênica, 
dismotilidade esofágica, alteração da marcha, histórico 
de síncopes e movimentos involuntários. Tal quadro 
clínico é mais comum na variante da polineuropatia 
amiloidotica familiar, a qual apresenta como principal 
mutação a Val30Met. O caso, portanto, demonstra 
um fenótipo clínico espectral, que não se restringiu às 
manifestações clássicas de nenhum grupo específico 
das principais amiloidoses familiares, dificultando a 
conduta terapêutica do caso. 
Calcando-se na inespecificidade do quadro, a conduta 
terapêutica também admitiria certa labilidade. Alguns 
estudos 2,3 confirmam a tendência mundial do transplante 
hepático como terapia de escolha nos pacientes com 
PAF. Isso ocorre porque a produção da variante mutante 
da TTR é realizada, majoritariamente, pelo fígado, 
e serão estas que, depositadas, causam distúrbios 
neuropáticos. 
Contudo, há uma discussão sobre a indicação de 
transplante hepático para os casos de CAF, ao se 
considerar que, em alguns pacientes, ocorre a progressão 
da amiloidose cardíaca, apesar do transplante, o que 
muitas vezes contraindica o procedimento devido aos 
riscos cirúrgicos não compensados pelos benefícios 
terapêuticos.2 Por outro lado, o quadro inespecífico, 
muitas vezes confuso do ponto de vista diagnóstico, 
apresentando características claras de ambas variantes, 
fez pesar os possíveis benefícios do transplante para 
a progressão da doença da paciente. Dessa maneira, 
foi considerada a possibilidade de transplante hepático 
devido às suas manifestações clínicas que abrangiam 

Paciente foi submetida à relaparotomia com retirada do 
trombo da veia porta e lavagem do fígado com heparina, 
apresentou excelente evolução e foi mantida com ácido 
acetilsalesílico e anticoagulante.

Tabela 1 -  Duração dos tempos cirúrgicos no transplante

Tempos cirúrgicos  Tempo

Tempo de isquemia morna                 28 minutos

Tempo de isquemia fria 8 horas e 29 minutos

Tempo de isquemia total 8 horas e 57 minutos

Gabriela Tomaz Martinho, Pedro de Souza Lucarelli Antunes, Talita Di Santi1, Danilo Nakaya Alvarenga de Rezende, 
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ABSTRACT

Purpose: To report hepatic transplant, an established therapy for Familial Amyloidotic Polyneuropathy phenotypes, with 
good results and improved prognosis, as a successful strategy to treat patients with Familial Amyloid Cardiomyopathy, 
prompting careful analysis of patients with familial amyloidosis as candidates for this therapy, regardless the phenotype. 
Methods: A liver transplant was performed in a patient with atypical presentation of transthyretin amyloidosis, with 
severe neurologic and mild cardiac symptoms. The graft was taken from a deceased donor. Results: One year 
after transplantation, the patient had improved clinical characteristics, with cardiac and neurological stabilization. 
Conclusions: This case shows that a liver transplant could be efficient to treat patients with transthyretin amyloidosis 
with neurological and cardilogic features. The literature is consistent in the selection of patients with Peripheral 
neuropathy for transplantation, but it is not in patient with cardiologic features. This report shows that the transplantation 
should be considered upon complexes clinical features.

Keywords: Liver Transplantation; Amyloidosis, Familial; Prealbumin; Amyloide. 
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tanto o quadro da PAF, com a intenção de melhorar o 
quadro neuropático, quanto o quadro da CAF. Isto porque 
alguns estudos antigos da literatura 11 constatam que o 
transplante hepático, além de não ser maléfico para a 
progressão da doença, pode retardar, em uma minoria 
dos casos, a progressão dos sintomas cardíacos nos 
quadros de PAF. 
Baseado nisso, o transplante foi proposto e realizado 
e, apesar das complicações inerentes ao procedimento 
cirúrgico e ao quadro clínico, pode-se afirmar que foi 
assertivamente indicado, tendo em vista a estabilização 
do quadro neurológico e cardíaco. 

CONCLUSÃO

O caso demonstra uma situação atípica de CAF, com 
fenótipo incomum. Ao considerar os sintomas clínicos, foi 
constatado um quadro importante de PAF e a indicação 
de transplante hepático foi feita baseada na literatura 
vigente, permitindo uma opção terapêutica adequada à 
paciente. Além disso, verifica-se que o quadro cardíaco 
também foi influenciado pelo transplante hepático, fato 
para o qual a literatura não está bem estabelecida, 
tornando o relato importante diante de situações dúbias 
como essa. 

Transplante hepático na poliamiloidose familiar: relato de caso
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