ANEXO IV

SITUACIONES ESPECIALES

1.- Definiciones:

1.1.- Las Situaciones Especiales (SE), son aquellas condiciones clinicas en las
que el puntaje PELD/MELD-sodio no refleja el riesgo de mortalidad del paciente en

lista de espera.
1.2.- Segun su proceso de aprobacion se estructuran dos tipos de SE:

a) Situaciones Especiales Estandarizadas: seran evaluadas por
profesionales de la DIRECCION CIENTIFICO TECNICA del INCUCAI y
aprobadas si cumplen con los criterios definidos en los apartados 2.- y 3.-
del presente ANEXO. En caso de no cumplir con al menos un criterio, sera
consultado el COMITE DE EXPERTOS (ANEXO V) para su evaluacion. Se
otorgard puntaje suplementario si obtiene al menos dos (2) opiniones

afirmativas.

b) Situaciones Especiales no Estandarizadas: Seran consultados tres (3)

expertos. Se aprobara con al menos dos (2) opiniones afirmativas.
1.3.- Puntaje suplementario

a) Se adjudicara puntaje suplementario segun el calculado por el Sistema de
Priorizacién Argentino, cuya formula general se describe en los puntos 3y

4 del ANEXO lll de la presente resolucion.

b) EIl puntaje obtenido por el punto 1.3.a). se adecuara segun lo especificado
en los puntos 2.- y 3.- del presente ANEXO.
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2.- Situaciones Especiales en pacientes adultos

2.1.- Hepatocarcinoma

2.1.1.- Para su evaluacion se deberéa remitir la siguiente documentacion con menos

de treinta (30) dias de antigliedad:

a) Resumen de Historia Clinica donde conste, si existieran, tratamientos
locorregionales y las caracteristicas del tumor pre- tratamiento (se deberan
adjuntar informes de estudios trifasicos que lo avalen y de protocolos de

tratamientos locorregionales en caso de que se hayan realizado).

b) Tomografia Axial Computada (TAC) o Resonancia Magnética Nuclear
(RMN) de abdomen con contraste endovenoso trifasico-dinamico, validado
por el centro de trasplante. Deberan estar informados segun categorizacion
del sistema LIRADS (Liver Imaging Reporting and Data System),
aplicandose la ultima versién disponible. Deberd estar especificada la
ausencia de invasién vascular. La permeabilidad vascular se podra

documentar mediante eco-doppler vascular hepatico.
c) Alfafetoproteina (AFP): debera ser menor o igual a 1000 ng/ml.

d) Estudios que descarten metastasis: Se debera presentar TAC de térax que

descarte metastasis.
2.1.2.- Para el otorgamiento de puntaje suplementario:

a) El tumor debera cumplir los criterios de Milan (1 tumor Unico inferior o igual
a 5 cm de diametro maximo, o hasta 3 tumores, ninguno excediendo los 3
cm de didmetro maximo). Se consideraran como hepatocarcinoma aquellos

nddulos hepaticos clasificados como LIRADS 5 en los estudios de imagen.

b) Ausencia de invasion vascular

c) Ausencia de metastasis
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2.1.3.- Esta SE podra ser aprobada en forma estandarizada si cumple con todos

los siguientes criterios:

a) Describe un nodulo mayor a 1 cm y menor o igual a 5 cm, o hasta tres

nédulos cuyo superior no supere los 3 cm con LIRADS 5.
b) Permeabilidad sistema portal.
c) Ausencia de nédulos LIRADS 4.
d) Estudios que no evidencien metastasis.

e) En las situaciones que se haya realizado tratamiento locorregional, se

debera cumplir con los criterios de Milan previo al mismo.
f) AFP menor o igual a 1000 ng/ml

2.1.4.- Las situaciones clinicas en las cuales se ha realizado reduccién del estadio
o downstaging seran remitidas para evaluacion por comité de expertos. Se
aceptara para reduccion de estadio solo aquellos pacientes que al diagnostico

cumplan con al menos uno de los siguientes criterios:

a) Una lesion mayor de 5 cm y menor o igual a 8 cm de diametro maximo
(LIRADS 5).

b) Dos o tres lesiones, cada una menor de 5 cm de diametro maximo, con una
suma total de diametros maximos de todas las lesiones de

Hepatocarcionoma (LIRADS 5) menor o igual a 8 cm.

c) Cuatro o cinco lesiones, cada una de menos de 3 cm de diametro maximo
y con una suma total de didmetros maximos de todas las lesiones de

Hepatocarcinoma (LIRADS 5) menor o igual a 8 cm.
d) AFP pre-tratamiento menor a 1000 ng/ml.

e) Periodo minimo de observacion de tres (3) meses desde la ultima terapia
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locorregional, constatando inclusion de reduccion de estadio hacia criterios
de Milan, y habiéndose mantenido dentro de dicho criterio por ese periodo,

junto con valores de AFP menor a 1000 ng/ml.
2.1.5.- Actualizaciones:
a) Primera actualizacion: a los seis (6) meses del otorgamiento.
b) Actualizaciones subsiguientes: cada tres (3) meses.

c) Las actualizaciones seran evaluadas por los mismos profesionales que en

la precedente.

En las actualizaciones deberan presentar los estudios segun lo especificado en el
punto 2.1.1.- y cumplir con los requisitos del punto 2.1.2- del presente Anexo. De no
cumplir con estos requisitos la Situacion Especial pasard a BAJA PERMANENTE
con pérdida del puntaje suplementario. En caso de no realizar la actualizacion,
transcurridos treinta (30) dias de vencimiento la Situacion Especial pasara a BAJA

TRANSITORIA hasta cumplimentar la correspondiente presentacion.
2.1.6.- Puntaje priorizacion:

a) Primera actualizacion: SPA + 2 puntos.

b) Actualizaciones subsiguientes: SPA + 1 punto.

2.1.7.- Seré& obligatorio remitir a la DIRECCION CIENTIFICO TECNICA el resultado
de la anatomia patologica del explante hepatico en todo paciente que se haya
trasplantado con puntos suplementarios otorgados en esta SE, dentro de los
noventa (90) dias. En dicho informe debera especificar la confirmacion de
Hepatocarcinoma o el diagnéstico alternativo. En caso de confirmacion de
hepatocarcinoma se debe describir el nimero de ndédulos, el tamafio del nédulo
mayor, presencia de necrosis, precisando el porcentaje, y la existencia o descarte

de invasion vascular macro y microscopica, y grado de diferenciacion nuclear.
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2.2.- Sindrome Hepatopulmonar

2.2.1- Se debera remitir la siguiente documentacion con no menos de noventa (90)

dias de antigledad:

a) Resumen de historia clinica donde conste el diagnéstico de sindrome

hepatopulmonar.
b) Gases arteriales con FIO2 0,21

c) Ecocardiograma con contraste suero salino endovenoso o Gammagrafia

pulmonar con macroagregados de albumina marcada con 99tc.

2.2.2- Esta SE podra ser aprobada en forma estandarizada si cumple con los

siguientes criterios:

a) Ecocardiograma con contraste hidrosalino endovenoso con burbujas en
auricula derecha entre el 3ro y 4to latido y/o gammagrafia con
macroagregados de albumina marcada con 99tc compatible con shunt > 6
%

b) Gases arteriales al 0,21 con PO2 >40 mmHg y <60 mm Hg.

2.2.3.- Los pacientes con PO2 menor a 40mmHg deberan ser evaluados por el
comité de expertos (ANEXO V).

2.2.4.- Puntaje priorizacion: SE adulto. Los pacientes con PO2 menor o igual a
50mmHg seran considerados de alto riesgo y recibiran 2 puntos adicionales al
puntaje otorgado segun el SISTEMA DE PRIORIZACION ARGENTINO.

2.3.- Peritonitis Bacteriana Espontanea (PBE)

2.3.1.- Se debera remitir la siguiente documentacién con antigiiedad menor a

noventa (90) dias:

a) Epicrisis de internacion donde conste el episodio de PBE.
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b) Resultado del examen citoldgico del liquido ascitico.

2.3.2.- Esta SE podra ser aprobada en forma estandarizada si cumple con todos

los siguientes criterios:
a) Epicrisis o Historia clinica donde conste el episodio de PBE.
b) Paracentesis con Liquido Ascitico con PMN >= a 250/mm3.
2.3.3.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.4.- Encefalopatia hepatica

2.4.1.- Se debera remitir documentacion que respalde alguna/s de las siguientes

situaciones con tratamiento optimizado:

a) Un (1) episodio de internacion por encefalopatia hepatica con requerimiento
de asistencia respiratoria mecanica. No debe superar mas de sesenta (60)
dias entre la fecha de internacion y la solicitud de la excepcion.

b) Dos (2) episodios de internacion por encefalopatia hepatica, sin
requerimiento de asistencia respiratoria mecanica, durante los tres (3)

meses previos.

c) Internacion continua por mas de treinta (30) dias debido a la encefalopatia

hepatica, durante los tres (3) meses previos.
2.4.2.- Puntaje priorizacién: SE adulto.
2.5.- Polineuropatia Amiloidética Familiar
2.5.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion:
a) Resumen de historia clinica.

b) Diagndstico por transtiretina mutada por dosaje de la proteina o a través del
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estudio genético familiar.
2.5.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.6.- Colangitis a repeticion

2.6.1.- Se debera remitir documentacion que respalde alguna de las siguientes

situaciones:

a) Colangitis a repeticion: dos (2) 6 mas episodios espontaneos (no inducidos
por procedimientos) dentro de los ultimos seis (6) meses de empeoramiento
de la colestasis y fiebre que requiere internacion para tratamiento con
antibidticos con o sin rescate de gérmenes en ausencia de otro foco

infeccioso.

b) Sepsis a pesar del tratamiento antibiético (fuente de infeccién no removible).
2.6.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.7.- Prurito intratable
2.7.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion:

a) Resumen de historia clinica.

b) Cuestionario de calidad de vida (SF-36) o similar.

c) Fotos de lesiones cutaneas por rascado.

d) Descripcion de la terapéutica recibida.
2.7.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.8.- Tumores no hepatocarcinoma: se incluyen los siguientes tumores.

2.8.1.- Adenomas multiples
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2.8.1.1.- deberan remitir la siguiente documentacion:
a) Resumen de historia clinica.

b) Biopsia hepatica que confirme el diagnéstico de adenoma e inmuno-

histoquimica para evaluacion pronostica.
c) Estudios por imagenes que avalen la no resecabilidad de los adenomas.
2.8.2.- Tumores neuroendocrinos
2.8.2.1.- Tendran que cumplir con las siguientes condiciones clinicas:
a) Edad del paciente menor a sesenta (60) afios.
b) Tumor primario resecado por lo menos seis (6) meses antes.

c) Tumor primario gastroenteropancreatico. Quedan excluidos tumores en
organos que no drenan al sistema porta: recto inferior, eséfago, pulmon,

glandulas adrenales y tiroides.

d) Metéastasis hepaticas bilobares no resecables limitadas al higado que no

excedan el 50% del volumen hepético.

e) Tumores de grado bajo o intermedio con un indice mitético menor a 20 por

campo de gran aumento y Ki 67 menor al 20%.
2.8.2.2. - Deberan remitir la siguiente documentacion respaldatoria:
a) Resumen de historia clinica.

b) Estudios de extension de enfermedad: PET scan con galio 68, octreoscan o

centellograma con somatostatina marcada con Galio 68.
2.8.3.- Hemangioendotelioma epitelioide hepatico
2.8.3.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion:
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a) Resumen de historia clinica.

b) Diagnéstico histologico de hemangioendotelioma y exclusion de

hemangiosarcoma.

c) Imagenes que justifiquen la no resecabilidad.

d) Los estudios no deben tener una antigiedad mayor a tres (3) meses.
2.8.4.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.9.- Budd Chiari
2.9.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion:

a) Resumen de historia clinica.

b) Evidencia de fracaso del tratamiento médico.

c) Etiologia del estado de hipercoagulabilidad.

d) Contraindicacion o falla de TIPS.

e) Evidencia de hipertension portal descompensada.

f) Exclusién de enfermedad neoplasica.

g) Evidencia de trombosis venas suprahepaticas.
2.9.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.10.- Poliquistosis hepatica:

2.10.1.- Se debe remitir resumen de historia clinica y estudios complementarios que

documenten alguna de las siguientes situaciones:

a) Hepatomegalia masiva y progresiva (informes de imagenes) que generen

un deterioro de la calidad de vida evaluado por el cuestionario SF-36 o
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similar.

b) Fracaso o imposibilidad de tratamiento médico/quirdrgico de
complicaciones (infecciones recurrentes, ruptura, compresion de

estructuras vasculares hepéticas).
2.10.2.- Puntaje priorizaciéon: SE adulto.
2.11.- Rendu Osler (Telangiectasia Hemorragica Hereditaria)
2.11.1.- Se debera remitir:
a) Resumen de historia clinica.

b) Imagenes que documenten malformaciones arteriovenosas intrahepaticas
con insuficiencia cardiaca con gasto cardiaco elevado y/o compromiso

hepético severo (abscesos, colangitis destructiva, necrosis hepatica).
2.11.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.12.- Complicaciones post trasplante.
Se incluyen las siguientes complicaciones:
a) Rechazo crénico.
b) Colangiopatia isquémica difusa

c) Trombosis de la arteria hepatica mas alla de los catorce (14) dias post

trasplante.

2.12.1.- Se debera remitir documentacion que respalde al menos una de las

siguientes situaciones:

a) Presencia de estructuras biliares no anastomoticas evidenciadas por RMN

o colangiopancreatografia retrégrada endoscopica.
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b) Presencia de complicaciones biliares con requerimiento de drenajes

percutaneos.
c) Complicaciones infecciosas asociadas: colangitis, abscesos hepaticos.

d) Trombosis de la arteria hepéatica documentada mediante estudios

contrastados.
2.12.2.- Puntaje priorizacién: SE adulto.
2.13.- Enfermedad de Caroli
2.13.1.- Se debera remitir documentacion que respalde:
a) El diagndstico de la enfermedad de Caroli y sus complicaciones.
b) La no resecabilidad de los quistes.
c) La ausencia de colangiocarcinoma.
2.13.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.14.- Hipertension porto pulmonar

2.14.1.- Se debera remitir resumen de historia clinica con documentacién que refleje

las siguientes situaciones:
a) Evidencia de hipertensién portal.

b) Presion pulmonar media mayor a 25 y menor a 35 mmHg (con o sin

tratamiento).
c) Resistencia vascular pulmonar 2240 dyn.s.cm.

d) Presion capilar pulmonar < 15 mmHg. Exclusién de enfermedad pulmonar

cronica.
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2.14.2.- La documentacion enviada debera tener menos de noventa (90) dias.
2.14.3.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.15.- Hidrot6rax hepatico

2.15.1.- Se debera enviar la siguiente documentacion con antigiiedad menor a

noventa (90) dias:
a) Resumen de historia clinica.

b) Dos o més toracocentesis evacuadoras en el ultimo mes. Caracteristicas del

liquido: trasudado con gradiente. suero/pleura mayor o igual a 1.1 g/dI.
c) Exclusion de enfermedad cardiovascular.
d) Cultivos negativos de liquido pleural en dos (2) ocasiones diferentes.
e) Citologia benigna de liquido pleural en dos (2) ocasiones diferentes.
f) Contraindicacion o falla de TIPS.
g) Refractariedad al tratamiento con diuréticos.
2.15.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.16.- Encefalopatia/ Degeneracion hepatolenticular no wilsoniana

2.16.1.- Se deberéa remitir la siguiente documentacién con menos de noventa (90)

dias de antigiiedad:

a) Resumen de historia clinica donde conste evidencia de fracaso del

tratamiento médico.

b) Documentacion respaldatoria sobre degeneracién hepatolenticular no
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wilsoniana lo mas detallada posible incluyendo imagenes del sistema
nervioso central y material audiovisual que refleje las tipicas anormalidades
neurolégicas que presentan estos pacientes como ser temblor, trastornos

de la palabra y/o de la marcha.
2.16.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
2.17.- Sindrome hepatorrenal

2.17.1.- Se debera remitir historia clinica o epicrisis que documente la intercurrencia
de sindrome hepatorrenal. La epicrisis no debe tener una antigiedad mayor a

sesenta (60) dias.

2.17.2.- Puntaje priorizacién: SE adulto.

2.18.- Ascitis refractaria

2.18.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion:
a) Resumen de Historia Clinica.

b) Epicrisis de 3 internaciones en los ultimos tres (3) meses para realizacion

de paracentesis de gran volumen (>5 litros) con tratamiento optimizado.
c) Protocolos de laboratorio de las punciones de liquido ascitico.

d) Se debera justificar la imposibilidad de colocacion de TIPS en las

situaciones que correspondiere.

2.18.2.- Puntaje priorizacion: SE adulto.
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3.- Situaciones Especiales en pacientes pediatricos:
3.1.- Hepatoblastoma

3.1.1.- Se debera documentar diagnoéstico de Hepatoblastoma y ausencia de
metéstasis mediante la siguiente documentaciéon con con antigiedad menor a

sesenta (60) dias:
a) Biopsia hepatica que confirme el diagnostico.
b) Tomografia o resonancia magnética de abdomen.
c) Tomografia o resonancia magnética de torax.
d) Tomografia o resonancia magnética de cerebro.
e) y/o PET SCAN.

3.1.2.- Puntaje priorizacion: SE pediatrica + cuatro (4) puntos. Incremento de tres

(3) puntos mensuales.
3.2.- Hepatocarcinoma pediatrico

3.2.1.- Se debera remitir la siguiente documentacion con antigiedad menor a

noventa (90) dias:

a) Tomografia o Resonancia Magnética abdominal informada segun sistema
LIRADS.

b) Tomografia o Resonancia magnética Térax o PET SCAN.

3.2.2.- Esta SE podra ser aprobada en forma estandarizada si cumple con todos

los siguientes criterios:
a) Describe un nédulo /s LIRADS 5

b) Presenta vasos permeables.
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c) Tomografia/ resonancia magnética de térax o PET SCAN descartan

metastasis.

3.2.3.- Sera obligatorio remitir a la DIRECCION CIENTIFICO TECNICA el informe
de la anatomia patoldgica del explante dentro de los noventa (90) dias post-

trasplante.

3.2.4.- Puntaje priorizacion: SE pediatrica + cuatro (4) puntos. Incremento de un (1)

punto por cada tres (3) meses.
3.3.- Sindrome Hepatopulmonar pediatrico

3.3.1.- Se deberéa remitir la siguiente documentacién con una antigiedad menor a

noventa (90) dias:
a) Resumen de historia clinica.
b) Gases Arteriales con FIO2 0,21
c) Ecocardiograma con contraste suero salino endovenoso

d) Gammagrafia pulmonar con macroagregados de albamina marcada

con99tc (no mandatorio).

3.3.2.- Esta SE podréa ser aprobada en forma estandarizada si cumple con todos

los siguientes criterios:

a) Ecocadiograma con contraste hidrosalino endovenoso con burbujas en
auricula derecha en el 3ro y/o 4to latido, y/o gammagrafia con
macroagregados de albumina marcada con 99tc compatible con shunt > 6
%

b) Gases arteriales PO2 mayor a 40 mmHg y menor o igual 60 mm Hg.
3.3.3.- Puntaje priorizacion: SE pediatrica + 2 puntos.
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3.4.- Complicaciones postrasplantes pediatricas

3.4.1.- Se utilizaran los mismos criterios descriptos para el paciente adulto

especificados en el punto 2.12.
3.4.2.- Puntaje priorizacion: SE pediétrica.
3.5.- Complicaciones de Hepatopatia Cronica

3.5.1.- Pacientes pediatricos con diagnostico de hepatopatia crénica con al menos
una de las siguientes complicaciones: hemorragia digestiva - ascitis severa —
Peritonitis bacteriana espontanea - encefalopatia - colangitis a repeticion - retraso
en el crecimiento y/o desnutricion - enfermedad Osea - prurito intratable -
hiponatremia. Dichas complicaciones deben estar respaldadas por epicrisis y

estudios complementarios con menos de sesenta (60) dias de antigiiedad.

3.5.2.- Esta SE podra ser aprobada en forma estandarizada si cumple con alguno

de los siguientes criterios:

a) Sangrado gastrointestinal con requerimiento de transfusion de Globulos
rojos mayor a 10 ml/kg y/o infusién endovensa de analogos de octotride,
drogas vasoactivas y/o colocacién de TIPS.

b) Natremia inferior a ciento treinta (130), dos (2) veces con mas de dos (2)

semanas de separacion.

c) Al menos dos (2) paracentesis terapéuticas en los ultimos treinta (30) dias

(sin incluir paracentesis diagndstica) o drenaje peritoneal continuo.

d) Hidrotérax o empiema que requiere tubo toracico o toracocentesis

terapéutica.
e) Colocacion de TIPS para manejo de ascitis.

f) Peritonitis bacteriana espontanea con paracentesis con liquido ascitico con
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PMN >= a 250/mm3 o cultivo positivo.

g) Colangitis a repeticion: Dos (2) o mas episodios dentro de los seis (6) meses
de empeoramiento de la colestasis y fiebre que requiere internacion para
tratamiento con ATB con o sin rescate de gérmenes en ausencia de otro

foco infeccioso.

h) Al menos un episodio de sepsis biliar con o sin hemocultivos positivos que

requiera internacion.

i) Encefalopatia clinicamente refractaria al tratamiento médico con

antiamoniémico.
j) Encefalopatia con Glasgow menor a doce (12).

k) Requerimiento de nutricion parenteral para permitir el crecimiento o para

mantener la glucemia.
3.5.3.- Puntaje priorizaciéon: SE pediatrica.
3.6.- Complicaciones criticas hepatopatia crénicas

3.6.1.- Pacientes pediatricos con diagnéstico de hepatopatia cronica con al menos
una de las siguientes complicaciones mayores, internados en terapia intensiva
para soporte vital: hemorragia digestiva, ascitis severa, peritonitis bacteriana
espontanea, encefalopatia, colangitis a repeticion, retraso en el crecimiento y/o

desnutriciéon, enfermedad 6sea.

3.6.2.- Debe requerir dentro de los ultimos siete (7) dias al menos una de las

siguientes terapéuticas:
a) Asistencia Respiratoria Mecéanica.
b) Transfusion de globulos rojos > 30 ml/kg

c) Soporte renal (hemodialisis/hemofiltro) y /o hepatico (MARS, plasmaféresis,
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etc).
3.6.3.- Los pacientes deberan ser auditados por el Organismo Jurisdiccional.
3.6.4.- Puntaje priorizacion: SE pediatrica + dos (2) puntos.
3.7.- Enfermedades metabdlicas: se contemplan las siguientes patologias:

3.7.1.- Tirosinemia Tipo | se debera remitir resumen de historia clinica,

Succinilacetona en orina o0 sangre y estudio molecular.

3.7.2.- Glucogenosis tipo I: se debera remitir resumen de historia clinica donde
especifigue antecedentes de hipoglucemia, hiperlactacidemia, hipercolesterolemia,
hiperuricemia, con funcién hepatica normal (neutropenia ciclica para GSD IB). Se

debera adjuntar estudio molecular.

3.7.2.1.- Se considerara candidato a Trasplante en caso de que cumpla con alguno

de los siguientes:

a) Deterioro de la calidad de vida con el tratamiento médico habitual (no tolerar
mas de dos (2) horas de ayuno y/o requerimiento de gastroclisis continua

durante mas de un (1) afio).

b) Presencia de imagenes nodulares que no retrogradan con el tratamiento
médico (con o sin aumento de niveles de alfafetoproteina), habiendo

descartado nodulos de regeneracion o infiltracion grasa hepética.

3.7.3.- Glucogenosis Il (a o b): se debera remitir resumen de historia clinica,

estudio molecular y evaluacion del compromiso muscular.

3.7.4.- Glucogenosis IV: se debera remitir, resumen de historia clinica, biopsia

hepatica con presencia de glucoégenos anormal, estudio molecular.

3.7.5.- Defecto del ciclo de la urea: se incluiran la Deficiencia de Ornitina

transcarbamilasa, Acidemia arginino succinica, Citrulinemia tipo I, Deficiencia de
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carbamoil fosfato sintetasa. Se debera remitir resumen de historia clinica, estudio

molecular, documentacion de trastornos del ciclo del amonio.

3.7.6.- MSUD (enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce): se debera
remitir resumen de historia clinica, niveles de lecitina, isoleucina, y valina en plasma,

y alfa cetoacidos en orina.

3.7.7.- Otras enfermedades metabdlicas que podran recibir puntaje suplementario
(debido a la heterogeneidad de dichas patologias se evaluara cada caso en
particular):

a) Defectos de la cadena respiratoria mitocondrial (enfermedades

mitocondriales).

b) Enfermedad de Wilson.

c) Hiperoxaluria primaria tipo .

d) Enfermedad de Crigler Najar tipo I.

e) Hemocromatosis neonatal.

f) Aciduria Metilmaldnica y Aciduria Propiodnica.
3.7.8. Puntaje priorizacion: SE pediatrica.
3.8.- Otros Tumores

3.8.1.- Se incluirdn en esta categoria los adenomas, hiperplasias nodulares,
hamartomas mesenquimatosos, hemangiomas, hemangioendoteliomas, tumores

miofibroblasticos, blastomas metastasicos con control del tumor primario.
3.8.2.- Se debera remitir la siguiente documentacion:

a) Resonancia magnética o tomografia abdominal con una antigiiedad menor

a sesenta (60) dias.
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b) Informe anatomopatoldgico de la lesion hepatica.

c) Enlos tumores malignos estudios que descarten secundarismos: tomografia

y/o resonancia toracica con una antigiedad menor a 60 dias.

d) En caso de tumores infrecuentes remitir bibliografia respaldatoria de la

3.8.3.-

indicacion de Trasplante.

Puntaje priorizacion:
3.8.3.1.- Tumores histologia benigna: SE pediatrica.

3.8.3.2.- Tumores de histologia maligna: SE pediatrica + dos (2) puntos con

incremento de un (1) punto mensual.

4.- Tramitacion de Situaciones Especiales

4.1.- Consideraciones generales:

a)

b)

Toda solicitud de Situaciones Especiales debera ser presentada por el jefe/
subjefe del equipo de trasplante ante la DIRECCION CIENTIFICO TECNICA
(DCT) por correo electronico, especificando la categoria de la SE solicitada,
en un Unico archivo, en orden cronoldgico y en formato PDF, conteniendo
los estudios complementarios reglamentados en los apartados

correspondientes.

No se dara tratamiento a las solicitudes que no acomparnen la informacién

y documentacion detallada en la presente norma.

Al momento del inicio del tramite, el paciente debera encontrarse inscripto

en lista de espera.
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4.2.- Proceso del tramite

Habiendo recibido la solicitud, la DCT evaluara la misma y, dependiendo del tipo de

SE, procedera de la siguiente forma:
4.2.1.- SE Estandarizada

En caso de cumplirse los requisitos especificados en la norma, la DCT procedera a

otorgar el puntaje suplementario correspondiente y registrarlo en el SINTRA.

Los pacientes de 70 afios 0 mas no podran ser evaluados de forma estandarizada.
En estos casos, se debera remitir formulario de calidad de vida SF-36, WHOQOL-
BREF o equivalente. Los expertos evaluaran el otorgamiento de puntaje
suplementario, teniendo en cuenta: calidad de vida, factores clinicos, las

comorbilidades y el impacto potencial del trasplante en la vida del paciente.

4.2.2.- SE No Estandarizada o SE Estandarizada que no cumpla con al menos

un criterio:

a) La DCT consultara a tres (3) integrantes del COMITE DE EXPERTOS
(ANEXO V), pertenecientes a equipos diferentes que no integren el equipo
de trasplante del centro involucrado, envidndoles por correo electronico la

documentacidon necesaria anonimizada.

b) Los expertos contardn con cuarenta y ocho (48) horas para efectuar su
respuesta aceptando o denegando el otorgamiento de la SE. En caso de
que no la otorguen, deberan justificar en forma detallada el motivo.

c) En el caso de obtener al menos 2 (dos) respuestas afirmativas, la DCT
procedera a otorgar el puntaje suplementario calculado segun el SISTEMA
DE PRIORIZACION ARGENTINO vy registrarlo en el SINTRA. En caso

contrario, informara al solicitante los motivos del no otorgamiento.
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