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INTRODUCCION.

La cirugia de Fontan, disefiada en un inicio para el manejo de atresia
tricuspidea, esta ahora indicada también en otras cardiopatias congénitas
complejas que tienen como caracteristica primordial un solo ventriculo funcional.
El principio quirirgico consiste en establecer conexién del retorno venoso
sistémico con las ramas de la arteria pulmonar y del ventriculo tnico funcional con
la circulacién sistémica, con el fin de disminuir el trabajo de dicho ventriculo,

separar la sangre venosa pulmonar de la sistémica y aliviar la hipoxemia. '™

La técnica propuesta en 1971 por Fontan y Baudet, ha evolucionado en los
ultimos 30 afios disminuyendo su morbimortalidad, lo que ha dado como
consecuencia légica una mayor sobrevida de los pacientes y el surgimiento de
nuevos retos en el manejo de éstos. Esta cirugia es paliativa y su fisiologia
establece efectos deletéreos tanto en la circulacién pulmonar como en la

sistémica, lo cual implica un deterioro en la clase funcional a largo plazo.

El objetivo del presente trabajo fue analizar la experiencia alcanzada en los
pacientes con cardiopatia congénita con fisiologia univentricular y que fueron

sometidos a esta técnica quirtrgica en nuestra Institucion.
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MATERIAL Y METODOS.

Se realizé un analisis retrospectivo de todos los pacientes sometidos a

cirugia de Fontan en el periodo comprendido entre enero de 1989 y diciembre del

2003.

Se dividio a los pacientes en dos grupos, el primero incluyd pacientes con
atresia tricuspidea y el segundo aquellos con otros diagnésticos: anomalia de
Ebstein, atresia pulmonar con septum intacto y conexion atriouniventricular. En
ambos grupos se compararon variables como: edad al momento de la cirugia,
sexo, peso, talla, superficie corporal y antecedente de procedimientos quirtrgicos:
fistula sistémico-pulmonar, bandaje de la arteria pulmonar o derivacion

cavopulmonar bidireccional.

Se consideraron factores de riesgo para la realizacion de la cirugia de

Fontan: presion media de la arteria pulmonar (PAMP) > 20 mmHg; resistencias
arteriolares pulmonares (RAP) > 2 UeW,; disfuncion del ventriculo sistémico,
definida por un fraccion de expulsion (FE) < 60% o por una presién diastélica final
del ventriculo sistémico (D,VI) > 8 mmHg; y los indices del tamario de las ramas
pulmonares: Nakata < 250 mm?m? y/o McGoon < 2. El indice de Nakata se

calculé como el area de RDAP + area de RIAP / superficie corporal. El indice de

McGoon se calculdé como el diametro de RDAP + diametro de RIAP / diametro de



la aorta descendente a nivel del diafragma, donde RIAP y RDAP significan rama

izquierda y derecha de la arteria pulmonar, respectivamente.

Por otro lado, se midieron por medio de ecocardiografia el grado de

insuficiencia de la valvula atrioventricular y la fraccion de eyeccién del ventriculo

sistémico.

Los pacientes sometidos a esta cirugia en el periodo sefialado fueron
intervenidos por el mismo cirujano cardiovascular. Las técnicas realizadas fueron
la derivacion cavopulmonar total con tanel intracardiaco o mediante tubo

extracardiaco, ambas con o sin fenestracion.

Las variables postoperatorias analizadas fueron: PAMP > 20 mmHg;

presién media del atrio izquierdo (PAIl) > 10 mmHg a las 72 horas; saturacion

arterial de oxigeno (SaO;) y volumen y duracion de los derrames pleurales en

relacion a la superficie corporal.

También se analizé la presentacion de complicaciones como obstruccién en
el sitio de la anastomosis o cierre precoz de la fenestracion, arritmias,
hemorragias, alteraciones neurolégicas, paralisis diafragmatica y quilotérax. Se
obtuvieron las causas que obligaron a wuna reintervencion, incluyendo

desmantelamiento del Fontan y realizacidon de fenestracion postoperatoria. Se



recabd también el tiempo de ventilacién mecanica, la estancia en terapia intensiva

y hospitalaria.

La mortalidad se defini6 como operatoria cuando ocurrié dentro de los 30

dias posteriores a la cirugia de Fontan, asi como tardia la posterior a dicho lapso.

ANALISIS ESTADISTICO.

Para la comparacion de las variables cuantitativas se calcularon la media y
su desviacion estandar. Para el andlisis de las variables cualitativas se aplicaron
las pruebas de: Chi cuadrada, comparacion de tasas y proporciones y limites de
confianza para la distribucién binomial. También se calculé razén de momios y

riesgo relativo. Todo valor de p < 0.05 se considero significativo.

RESULTADOS.

El total de pacientes estudiados fue 81, de los cuales 53 tenian diagnéstico
de atresia tricuspidea y los 28 restantes incluian a 14 pacientes con atresia
pulmonar con septum intacto, 11 con conexidn atriouniventricular y 3 con anomalia

de Ebstein. (Tabla 1)



La edad promedio de ambos grupos, al momento de la cirugia, fue de 7.15

afnos = 4.41, con un rango entre 1.85 y 22.7 afios. La media de edad en el grupo

de mujeres (8 + 5.22) fue mayor que en el de hombres (6 £ 2.8). (Tabla 2)

En cuanto al género, 44 fueron del sexo femenino y 37 del masculino, sin
diferencias entre ambos grupos. En cuanto al peso la media fue de 21.39 kg,

siendo de 19 kg en el grupo | (atresia tricuspidea) y de 29.6 kg en el otro grupo.

De los pacientes estudiados, 31 fueron llevados directamente a cirugia de
Fontan, y 50 ( 65%) tenian antecedente de algin procedimiento paliativo siendo
58% fistula de Blalock Taussig (FBT), 28% derivacién cavopulmonar bidireccional
(DCPB) y 13% bandaje de la arteria pulmonar. Sélo 8% de los pacientes tuvo mas
de un procedimiento; a tres se les realizdé FBT y posteriormente DCPB; dos casos
de bandaje de la arteria pulmonar y dos afos después DCPB. Por ultimo, a dos
pacientes se les realiz6 DCPB bilateral, ya que tenian vena cava superior
izquierda persistente. El tiempo transcurrido entre el procedimiento paliativo y la

cirugia de Fontan tuvo un rango de 1 a 13.6 afios, con media de 4.8 afios.

Los parametros hemodinamicos prequirtrgicos fueron: promedio de edad
7.15 afos (2 a 23 anos); PAMP de 7.22 mmHg (7 a 22 mmHg); presién diastélica

final del ventriculo izquierdo (D;VI) 7.63 mmHg (2 a 20 mmHg); resistencias



vasculares arteriolares pulmonares de 1.87 + 1.25 UsW; indice de Nakata de 285

mm?/m? (102 a 508), y McGoon de 2 (1 a 3). La media de SaO; fue de 78% (59 a
92%). El grado de insuficiencia de la valvula atrioventricular fue ligero en 12
pacientes y moderado en 4. La fraccion de eyeccion varié entre 42% y 83%, con
media de 64%. Del total del pacientes, 12 (14%) presentaban algun grado de
distorsion en las ramas de la arteria pulmonar, 6 presentaron la estenosis
posteriormente a algun procedimiento, 4 a FBT, uno a DCPB y el ultimo a DCPB
mas bandaje de la arteria pulmonar. Del resto, 6 tenian distorsién de ramas

pulmonares no relacionada con algun procedimiento paliativo.

De acuerdo al tipo de cirugia realizada encontramos que a 61 pacientes
(75%) se les realizé un tanel interatrial y al resto se le colocé un tubo
extracardiaco. Se realizé fenestracion a 53 pacientes (65%), de los cuales a 88%

se les realizé tunel intracardiaco y a 22% se les colocod tubo extracardiaco.

Con la excepcién de 2 (3%) todos los pacientes tuvieron apoyo con
circulacién extracorpérea (CEC) durante la cirugia. El promedio de tiempo de CEC
fue de 120 min y el de pinzamiento adrtico de 56.7 min, sin diferencias
estadisticamente significativas entre ambos grupos. No hubo relacion

estadisticamente significativa entre mortalidad y tiempo prolongado de circulacién

extracorpérea.
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En cuanto a los parametros hemodinamicos postoperatorios, la PAMP fue
de 17 mmHg (7 a 30); PAIl de 10.9 mmHg ( 5 a 20); SaO, de 89% y fraccién de

eyeccion de 58%, con rango de 40 a 78%.

Todos los pacientes presentaron derrame pleural y su duracion varié de 2 a
54 dias, con media de 16 dias. El volumen promedio total de liquido pleural fue de
522.82 mi/m?/dia (106.24 a 2,042.6). El grupo de atresia tricuspidea fue de 519.08
mi/m?/dia (106.24 a 2,042.6), y el segundo grupo de 578.7 ml/m?%dia (134.5 a
1,647.87). Trece pacientes presentaron quilotérax (16%), observandose en ellos
un promedio mayor de dias de derrame pleural, siendo de 28.3 dias contra 16 dias
en pacientes sin quilotérax. Los pacientes que tuvieron derrame pleural por mas

de 15 dias, no mostraron incremento en la mortalidad con respecto al resto.

Hubo 8 casos de pardlisis diafragmatica (10%), obstruccion de la
anastomosis en 13 pacientes (16%), derrame pericardico en 8 pacientes (7%).
Asimismo, 18 pacientes (22%) requirieron colocaciéon de catéter de didlisis
peritoneal por ascitis significativa. Se reportaron dos casos de sindrome de vena

cava superior.

Se presentaron trastornos de la conduccién o del ritmo en el 38%, con un
total de 31 pacientes afectados, siendo mas frecuente: bloqueo atrioventricular
completo en 7 pacientes, taquicardia ventricular en 7, ritmo nodal en 6, fibrilacion

ventricular en 4, ritmo auricular bajo en 3 y taquicardia auricular en 3 de ellos.



En la esfera neuroldgica, se presentaron 2 casos de evento vascular
cerebral (2.4%), uno de ellos secundario a evento embolico por trombo en carétida

izquierda y el otro secundario a endocarditis.

Hubo un total de 33 reintervenciones quirtrgicas: 7 para colocacion de
marcapaso definitivo; 6 por obstruccién de la anastomosis (3 con trombectomia y
el resto para ampliar la anastomosis); 5 para plicatura diafragmatica; 5 casos para
decorticaciéon por derrame pleural persistente; un paciente para derivacién pleuro-
peritoneal y otro para derivacion pericardio-peritoneal; 4 reintervenciones para
crear una fenestracion, de las cuales dos fueron fallidas; 2 ventanas pericardicas
por tamponade; un cierre de conducto toracico y finalmente un caso en el cual
realiz6 nuevamente la anastomosis por dehiscencia de la misma. Se reportaron 12
pacientes con sangrado postquirdrgico (15%) de los cuales solamente 3

ameritaron reintervencion para exploracién mediastinal.

Se llevaron a cabo 13 cateterismos postquirtrgicos, 7 de los cuales fueron
intervencionistas, incluyendo cierre de la arteria pulmonar con Amplatzer,
atrioseptostomia, colocacién de stent para mantener abierta la fenestracion,
ampliacién de fenestracion con navaja y colocacién de un stent para manejo de
estenosis de la rama izquierda de la arteria pulmonar y para sellar una lesion en

arteria subclavia.



De los casos en los que se obstruyd la anastomosis, hubo una mortalidad
de 50%, secundaria a choque cardiogénico e infeccion. Dos pacientes que
entraron a cirugia para realizar fenestracion fallecieron, ambos por choque
cardiogénico. En otros dos casos la fenestracion fue fallida por lo que los

pacientes se llevaron a cateterismo intervencionista donde se logré realizar la

fenestracion.

Por ultimo, 5 casos ameritaron desmantelamiento del Fontan. Todos
cumplian con criterios prequirtrgicos adecuados; en 4 casos se realizd derivacion
cavopulmonar total intra-atrial y el otro fue con tubo extracardiaco, 4 de ellos eran
fenestrados. Las edades variaban entre 3 y 9 afios. En 4 casos se registraron
presiones pulmonares postquirdrgicas elevadas (PAMP de 18 hasta 30 mmHg),
con choque cardiogénico que requiri6 el uso de multiples inotropicos. El
desmantelamiento se llevé a cabo a los 2, 3, 4 y 17 dias.de postoperatorio
respectivamente. Después del desmantelamiento, a tres pacientes se les realizo
fistula sistémico-pulmonar, dos tipo FBT y otra central. En otro caso se realizd
una fistula de aorta ascendente al parche de la auricula derecha, y en otro
derivacién cavopulmonar bidireccional con FBT. Hubo una mortalidad del 60% (3

pacientes), la causa de fallecimiento fue choque cardiogénico.

El promedio de dias de apoyo con ventilacion mecanica fue de 4.93 dias (6
hrs a 53 dias). La estancia en terapia intensiva postquirurgica fue de 6.7 dias (1 a

54 dias), y la estancia hospitalaria tuvo una media de 2.3 dias (1.5 a 94 dias).



La mortalidad operatoria de atresia tricuspidea fue de 13% y en el otro
grupo de 25%, y la tardia de 13% en el primer grupo, contra 7% en el segundo, sin
haber diferencia estadistica entre los grupos (Tabla 3). El 71% de las muertes se

registré en la primera semana de postoperatorio y el 28% dentro de las primeras

24 hrs.

La mortalidad operatoria y tardia fue de 28% (23 pacientes) y segun el
diagnéstico se distribuyé de la siguiente manera: en el grupo de atresia tricuspidea
la mortalidad fue de 26%, y en el otro, la mortalidad en conjunto fue de 31%. Se
realiz6 una comparacién de proporciones por limite de confianza segln

distribucién binomial, sin encontrar diferencia estadisticamente significativa.

Las principales causas de mortalidad operatoria fueron choque
(cardiogénico o séptico) y arritmias graves: taquicardia y fibrilacion ventricular. En
los pacientes que fallecieron después de los 30 dias de postoperatorio hasta afos
después, el choque cardiogénico continudé siendo la principal causa de muerte,
registrandose ademas fallecimientos por eventos vasculares cerebrales de tipo

tromboembdlicos, enteropatia perdedora de proteinas e insuficiencia renal cronica.

En cuanto a los factores asociados a mortalidad, se observé que hay 2.8
veces mas riesgo de morir en los pacientes a quienes no se realizo fenestracion

con riesgo relativo de 1.5 y razén de momios de 2.86. Por medio de comparacién
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de proporciones, se analizaron variables preoperatorias como edad, género y
peso, asi como aquellas variables medidas en el estudio hemodinamico y en
ecocardiografia, es decir PAMP, resistencias pulmonares, D,VI, indices de Nakata
y McGoon, SaO,, fraccién de eyeccion y grado de insuficiencia de la valvula
atrioventricular, sin encontrar en ningun caso diferencia estadisticamente

significativa. (Tabla 4)

En cuanto a las variables postoperatorias medidas, se encontré que
solamente la PAl mayor de 10 mmHg tuvo como Unica variable significancia
estadistica como predictor de mortalidad (incremento de riesgo 2.6 veces), y de
manera asociada la PAMP y PAI tuvieron un incremento de riesgo hasta de 3.6
veces mas para fallecer, en caso de haber una presion de PAl mayor de 10 mmHg
y PAMP mayor de 20 mmHg. La presiéon media de la arteria pulmonar por si

misma no mostro significancia estadistica. (Tabla 5)

En el seguimiento, se observé que el nimero de pacientes libres de
reingreso posterior al Fontan, fue el 48% y los pacientes que reingresaron tuvieron

un promedio de 2.5 reingresos por paciente (rango entre 1y 9).

Las principales causas de reingreso fueron: derrame pleural en 13
pacientes (20%), insuficiencia cardiaca o deterioro en la clase funcional en 8
pacientes (12%). En segundo lugar, procesos infecciosos (12%). en dos casos

neumonia, en dos absceso cerebral, en un paciente sepsis, en otro artritis séptica



y en un Ultimo, infeccion de herida quirdrgica. Otra causa de reingreso fué la
realizacion de cateterismo (9%), en dos casos para ampliacion de
atrioseptostomia, en otros tres para realizar o ampliar una fenestracion. Hubo 8%

reingresos por paralisis diafragmatica y 8% por trastornos de la conduccién para

colocacién de marcapaso.

Otra complicacion fue la enteropatia perdedora de proteinas, que ocurrio en
6 pacientes (8%), cinco de ellos con atresia tricuspidea y el otro con conexién atrio
univentricular. De estos hubo dos defunciones (33%) una de las cuales fue
secundaria a consecuencias de la enteropatia, con desequilibrio hidroelectrolitico y
falla cardiaca, y el otro secundario a infeccion. Los pacientes que mas ingresos

tuvieron presentaban enteropatia perdedora de proteinas.

El promedio de seguimiento posterior a la cirugia de Fontan fue de 55
meses. La sobrevida global de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan

durante los 14 afnos de estudio en nuestra institucion fue de 71% (Grafica 1)



DISCUSION.

El advenimiento de la cirugia de Fontan ha mejorado la expectativa de
pacientes con atresia tricuspidea asi como de pacientes con fisiologia cardiaca
univentricular, provocando mejores resultados clinicos en comparacion al estado
preoperatorio de estos pacientes, al disminuir la carga volumétrica ventricular y
lograr una mejor presion arterial de oxigeno. Sin embargo, la fisiologia del Fontan
implica un tipo de circulaciéon no pulsatil hacia los pulmones, lo que ocasiona
incremento en la presién venosa sistémica asi como alteraciones en la circulaciéon
pulmonar, una respuesta hemodinamica alterada al estrés, asi como un deterioro

en la clase funcional a largo plazo en algunos pacientes. '

Hay estudios que reportan una tasa de supervivencia bajo condiciones
6ptimas de: 92%, 89%, 88%, 86%, 81% y 73%, al mes, 6 meses, y 1, 5, 10y 15
afos posteriores a la cirugia, respectivamente. El riesgo de muerte a partir de la
cirugia, tiene una caida rapida inicial, que a los 6 meses se estabiliza para
disminuir nuevamente a partir del sexto ano de postoperatorio. No se han
establecido hasta ahora factores expliquen este deterioro a largo plazo, por lo que
se ha considerado sea secundario al estado fisioldgico de la circulacion de Fontan

perse. "



Al pasar el tiempo, se han ido creado estrategias para disminuir la morbi-
mortalidad de estos pacientes, entre ellas destaca la realizacion de derivacién
cavopulmonar bidireccional como un primer tiempo quirtrgico, el cambio a tubo
lateral atrial o a conducto extracardiaco y la realizacién de fenestracion. Las
técnicas anteriores han sido reportadas como utiles para reducir el riesgo de
mortalidad. Se ha descrito superioridad de la derivacion cavopulmonar
bidireccional sobre la fistula sistémico-pulmonar, basada en que evita la distorsion
de las ramas pulmonares y la posibilidad de producir hipertension arterial
pulmonar. Asimismo, a edades tempranas se elimina la sobrecarga de trabajo del
ventriculo sistémico al disminuir tanto la precarga como la postcarga, y permite asi
una mejor tolerancia futura a la circulacién tipo Fontan. En nuestro Instituto se ha

reportado la realizacién de DCPB inicial en nifilos menores de 1 afio con buenos

resultados. &

Uno de los criterios para la realizacion de la cirugia de Fontan es la edad,
habiéndose reportado inicialmente como factor de riesgo ser menor de 3 afios, por
la posibilidad de obstruccion de la anastomosis, sin embargo, hay una serie de
pacientes menores de dos afios (promedio 1.5 afios) que han sido intervenidos
exitosamente, a pesar de lo cual se considera como la edad o6ptima para la
realizacion de la cirugia entre los 2 y 4 afios de edad. De la misma manera, se ha
reportado que pacientes mayores de 4 afios son mas propensos a tener hipertrofia
ventricular y alteraciones en la contractilidad del ventriculo sistémico, pero en

contraposicion hay estudios que reportan buenos resultados en pacientes adultos.
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En nuestro estudio, la edad promedio fue de 7.15 afos con un rango entre 2 y 23

anos, sin haberse demostrado alguna edad de mayor riesgo de mortalidad. *'"

Hay series que reportan que hasta 90% de los pacientes tenian al menos
un procedimiento previo, siendo los mas frecuentes las fistulas sistémico-
pulmonares, asi como derivacién cavopulmonar bidireccional y bandaje de la
arteria pulmonar. En nuestra serie un 65% de los pacientes tenian procedimientos
previos, siendo los mas frecuentes las fistulas sistémico-pulmonares (59%),
seguidas de la derivacion cavopulmonar bidireccional (28%), con un tiempo entre
la cirugia paliativa y el Fontan de 1 a 13.6 afios, con promedio de 4.8 afos. La
mitad de los pacientes que tuvo distorsién de ramas pulmonares, la presenté
posteriormente a cirugias paliativas, de las cuales 4 fueron fistulas sistémico-
pulmonares, una derivacién cavopulmonar bidireccional y otra bandaje de la
arteria pulmonar mas DCPB. Esto hace pensar que algunos procedimientos
provocan distorsién de ramas y pueden, por lo tanto, complicar el procedimiento
quirdrgico del Fontan. A pesar de lo anterior, los pacientes que tuvieron
procedimientos previos no presentaron incremento en la mortalidad comparados

con los demas en nuestro trabajo. Ninguno de los pacientes con DCPB previa tuvo

mortalidad operatoria.

Los criterios que han sido descritos como predictores de una adecuada
adaptacion a la fisiologia de la derivacién cavopulmonar total, son principalmente

la PAMP menor de 15 mmHg, la D,VI menor de 10 mmHg, la anatomia de las
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ramas pulmonares y las resistencias vasculares pulmonares (< 4UsW). Los

parametros preoperatorios encontrados en los pacientes de nuestro estudio, son
comparables a los reportados en otras series y ninguno de ellos fue factor de

riesgo para mortalidad. "'

En este estudio se realizaron 61 procedimientos de Fontan intra-atriales y
20 extracardiacos. Se realiz6 fenestracion a 65.4%, siendo a 88% de los primeros
y a 22% de los segundos. Hay series que muestran las diferentes técnicas y sus
resultados, utilizandose aquella técnica en la que se tiene mayor experiencia
segun cada centro, asi como realizando modificaciones para intentar una

disminucién en la morbimortalidad. '&"7

La fenestracion tiene por objetivo la disminucion de la presion venosa asi
como la capacidad de mantener un adecuado gasto cardiaco, aun a expensas de
la disminucién de la saturacién arterial de oxigeno. ° La indicacién de fenestracion
para Stamm y colaboradores, era la presion media de la arteria pulmonar elevada
o mas de 2 UsW de resistencias vasculares pulmonares. ’ En un articulo publicado
por Castafieda y cols, las indicaciones establecidas fueron: distorsion de ramas
pulmonares, resistencias pulmonares mayores de 2 UsW, PAMP mayor a 18
mmHg, D,VI mayor de 12 mmHg e insuficiencia de la valvula atrioventricular.’® En
series publicadas en nuestro Instituto, la indicacion de fenestraciéon ha sido la

presencia de insuficiencia ligera a moderada de la valvula atrioventricular,
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alteracion en la funcién ventricular o presién pulmonar elevada, nifios menores de
dos anos o pacientes con fistula sistémico-pulmonar por tiempo prolongado. El
cierre de la fenestracion se realiza, de ser conveniente, al mejorar el estado clinico
del paciente o si la saturaciéon es menor de 85%, pudiendo ser por medio de
cirugia o intervencionismo. Estudios al respecto reportan que posterior al cierre
por intervencionismo hubo incremento en la saturacion arterial, disminucion en el

requerimiento de diuréticos y un mayor desarrollo pondoestatural. '*2'

En el presente estudio pudimos comparar los resultados en los 53
pacientes a quienes se llevé a cabo una fenestracion, contra los 28 pacientes
restantes. Se encontrd dentro de los pacientes fenestrados una mortalidad de 20%
contra una mortalidad de 42% en el otro grupo. Esto fue estadisticamente

significativo, siendo el riesgo de morir 2 veces mayor entre los pacientes no

fenestrados.

Se sabe que el tipo de cirugia puede influir en la presentacion posterior de
arritmias, debido a la presencia de material de sutura, dilatacién atrial y elevacion
de la presién intra-atrial. Algunas técnicas de Fontan, se consideran como menos
arritmogénicas como el tunel lateral o el Fontan extracardiaco, sin embargo se
debe tomar en cuenta que las arritmias pueden deberse también a anomalias
electrofisiolégicas primarias o incluso ser secundarias a falla cardiaca. Hay series
donde se reportan la no relacion entre la variante de cirugia de Fontan y el

desarrollo de arritmias. 8%



En este estudio hubo una mortalidad de 28.4%, incluyendo mortalidad
operatoria (17%) y tardia. En cuanto a la operatoria, la mayoria de las muertes
suceden en la primera semana (71%) y son debidas principalmente a falla
ventricular y arritmias, como ha sido reportado en la literatura. Otras causas
referidas son: sepsis, eventos hemorragicos o embdlicos cerebrales, entre otros.
Se ha mencionado que a partir de los 6 meses posteriores a la cirugia, la principal
causa de muerte es la falla cardiaca y en segundo lugar la muerte subita

secundaria a arritmias. %7

El promedio de tiempo de circulacién extracorpérea en nuestro estudio fue
de 120 min y el de pinzamiento aértico de 56 min, comparables a otras series con
CEC de 120 + 27 miny PA 59 + 20 min.  Se estudi6 la posibilidad de que tiempos

elevados de circulacién extracorpérea fueran determinantes para la evolucion, no

encontrando ninguna diferencia significativa desde el punto de vista estadistico.

El tiempo promedio de ventilacién mecanica en nuestra serie es mayor que
el reportado por otros autores, siendo de 4.9 dias (6 hrs a 53 dias) versus 11.2 hrs
(4.7 hrs a 32 dias) situacion que habra que analizar y definir si es un perfil
diferente de paciente el de nuestra poblacién en el que inciden problemas como,
por ejemplo, un pobre estado nutricional. La estancia en Terapia postquirtrgica

fue de 6 dias (1 a 54 dias) versus 2.7 dias (1 a 93) en otras series. El promedio de
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saturacién de oxigeno fue 89% tomando en cuenta a los pacientes fenestrados,

comparable a otros estudios donde los no fenestrados tienen media de 93% £ 3, y

los fenestrados, de 87% + 4. '

En este estudio encontramos que la variable postoperatoria
estadisticamente significativa para incrementar el riesgo de mortalidad fue la PAI

> 10 mmHg, ya sea en forma aislada (con RR de 2.6 y RM 4.25) o asociada con
una PAMP = 20 mmHg (RR sube a 3.6 y RM 6.2) , sin embargo la PAMP por si

sola no fue un factor de riesgo (RR 0.55 y RM 0.47).

En la literatura se ha publicado que los pacientes que antes de la cirugia de
Fontan presentan distorsion de ramas pulmonares, aumento en las resistencias
pulmonares o presiones de llenado elevadas en ventriculo izquierdo, predicen una
presién postoperatoria media de atrio derecho mayor a 20 mmHg, situacién
asociada a mayor riesgo de morbimortalidad. Tanto la elevacion en PAMP como
en PAIl, son secundarias a disfuncién ventricular, y en caso de elevacion
importante se debe considerar el desmantelamiento o soporte ventricular. La
mortalidad con asistencia ventilatoria se ha reportado de 70% vy el

desmantelamiento de 60% en otras series, considerandose ambos como

procedimientos de rescate. '°
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El derrame pleural después del Fontan contribuye a la morbilidad y a la
hospitalizacion prolongada. Se cree que la respuesta inflamatoria inducida por la
circulacién extracorp6rea cardiopulmonar resulta en un sindrome de fuga capilar,
que se manifiesta como: edema intersticial, derrames y funcién miocardica
deprimida. La presencia de dafio endotelial posterior al Fontan ha sido reportada
en estudios previos. Hay factores inflamatorios, hormonales (activacion de
sistema renina-angiotensina, péptido auricular natriurético y vasopresina) e
hidrostaticos involucrados en la etiologia de los derrames pleurales persistentes.
Se ha reportado la utilidad de la uIt_raﬁltracic‘)n en estos pacientes para disminuir los
mediadores proinflamatorios. E'.studios previos reportan de un 13 hasta 39% de
pacientes con este problema. Gupta y cols reportan una duracién promedio de
tubos de drenaje pleural de 10 dias con una media de drenaje de 14.7 ml/kg/dia,
encontrando como factores de riesgo significativos para una duracién mayor a 15
dias o drenaje mayor de 20ml/kg/dia, la presencia de saturacién de oxigeno baja
preoperatoria, posiblemente relacionada con resistencias pulmonares altas,

tiempos de CEC prolongados y la presencia de infecciones postoperatorias. 224

En nuestros pacientes, todos presentaron algin grado de derrame pleural,
con estancia entre 2 y 54 dias y un promedio de 522 ml/m?/dia. No encontramos
asociacion entre el nimero de dias de estancia de los drenajes o el volumen y la
mortalidad, sin embargo, especialmente en los pacientes que desarrollaron
quilotérax, la estancia de los drenajes tuvo una media de 28 dias contra 16 dias

en promedio para el total de los pacientes. Esta descrito que tiempos de estancia



prolongados, ademas de incrementar el tiempo en el hospital, pueden predisponer

a deplecion proteica y aparicion de infecciones. 2*%

A pesar de contar con parametros de bajo riesgo preoperatorios y de
condiciones adecuadas durante el procedimiento, en nuestro estudio hubo 5
pacientes que requirieron desmantelamiento del Fontan por falla cardiaca
importante y por hipertension arterial pulmonar. En otros centros, se ha reportado
que pacientes con estas caracteristicas pueden ser apoyados con membrana de
oxigenaciéon extracorpérea, permitiendo asi la adaptacién a la cirugia o ser
llevados a desmantelamiento y a la colocacién de una fistula, y en caso necesario,
entran a lista de transplante cardiaco. La mortalidad reportada en pacientes con
mala respuesta a la circulaciéon tipo Fontan a quienes se inicia asistencia
ventricular es de 70%. Nuestra opcién fue llevar a los pacientes a
desmantelamiento, dejando una DCPB o una FBT, sin embargo de los 5

pacientes, 3 fallecieron de forma temprana (60%). 28

Se describe en este trabajo que hubo intervenciones postquirtrgicas
secundarias a obstruccion de tubo, dehiscencia de anastomosis y sangrado, sin
considerarse éstas como secundarias a la nueva fisiologia de Fontan. Posterior al
manejo de las complicaciones descritas, se dio una adecuada adaptacién al nuevo
estado quirdrgico, igual que ha sido considerado en otros trabajos. Por otro lado,
por medio de cateterismo se ha logrado llevar a cabo algunos de estos

procedimientos, como embolizacién de colaterales, dilatacién de alguna estenosis
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en ramas de la arteria pulmonar, asi como realizacion de fenestracion o cierre de

57

la misma. En nuestro caso fue de gran utilidad, por ejemplo en el caso de

realizacion de fenestraciones, ya que de las quirtrgicas hubo dos fallecimientos en
quiréfano y otras dos fenestraciones fallidas, que lograron efectuarse por medio de
cateterismo, situacién similar a lo reportado por otros trabajos donde se habla de
cateterismo intervencionista exitoso para creacién de fenestraciones en pacientes

con enteropatia perdedora de proteinas, oclusién de fenestracion, oclusion de

colaterales, etc. 2

En cuanto a las arritmias, un estudio de Stamm reporta que a largo plazo es
mas frecuente encontrar bradiarritmias que taquiarritmias, y que las primeras son
mas frecuentes en pacientes con bradiarritmia preoperatoria o postoperatoria
inmediata. Las anomalias sistémicas venosas también son factor de riesgo para
presentar bradiarritmias. Se ha reportado que muchos pacientes presentan

disfuncién del nodo sinusal o bloqueo AV, requiriendo en 7 a 12% la insercién de

marcapaso definitivo. 37

El manejo con anticoagulacién para prevenir eventos tromboéticos no esta
aceptado para su uso en todos los pacientes, habiéndose propuesto la utilizacion
de heparina de bajo peso molecular, y en muchos casos manejo solamente con
antiagregantes plaquetarios. En nuestro estudio, hubo reingresos en varias
ocasiones secundarios a hemorragias, principalmente de tubo digestivo, en

pacientes anticoagulados. Sin embargo también se reporta la presencia de



obstrucciones de anastomosis asi como eventos de tromboembolia, lo que apoya
la necesidad de manejo anticoagulante y de llevar una estrecha vigilancia de los
tiempos de coagulacién. Hay estudios que recomiendan anticoagulaciéon en caso
de funcién ventricular reducida, flatter o fibrilacion atrial. Esta reportado en otras
series que los eventos tromboembélicos ocurren mas frecuentemente en
pacientes con fenestracién, y que la mayoria de ellos se encontraban sin
57,12, 22

anticoagulacion. Uno de lo retos es lograr establecer factores de riesgo

de trombosis o embolia en cada paciente, que sustentan el uso de antiagregantes

o de anticoagulacion o de una terapia combinada.

Una complicacion importante descrita ha sido la enteropatia perdedora de
proteinas (EPP), se ha reportado una incidencia de 4% y una mortalidad de 13%.
Se ha atribuido a presion sistémica elevada que produce linfangiectasias y pérdida
de proteinas. **2 En el presente estudio se present6 en 4 de nuestros pacientes
(56%). Se reporta un caso secundario a insuficiencia severa de la valvula
atrioventricular, con hipertensién sistémica venosa, en quien se realizé transplante
cardiaco, con remisiéon completa de la EPP. Se ha reportado también buena
respuesta con el uso de bloqueadores de la enzima convertidora de angiotensina y
diuréticos, sin embargo en nuestro estudio pudimos apreciar que los pacientes que
desarrollaron EPP tuvieron un mayor nimero de reingresos con aspectos de
morbilidad, como la hipocalcemia, que los hace mas propensos a arritmias, y en

pacientes con falla ventricular, los puede hacer mas susceptibles a muerte subita.



El seguimiento maximo fue de 55 meses y observamos una sobrevida
global de 71.6%, comparable con lo referido en otras series. Un 48% de los
pacientes estan libres de reingreso, y de los pacientes que lo han ameritado, la
mayoria (32%), ha sido secundario a derrame pleural (20%) y a deterioro en la

clase funcional (12%), seguida por infecciones en un 12%.

CONCLUSIONES.

La cirugia de Fontan es en nuestro instituto la opcién para pacientes con
fisiologia de ventriculo dnico. La eleccién de los pacientes de acuerdo a los
parametros clinicos, ecocardiograficos y hemodinamicos utilizados, en especial las
resistencias vasculares pulmonares, PAMP y funcién ventricular izquierda, es
determinante para la evolucién de los pacientes, sin embargo se debe tomar en
cuenta que factores quirdrgicos como la fenestracion han demostrado ser de gran
valor para la disminucion de la mortalidad en nuestros pacientes. Por otro lado,
factores postquirtrgicos como la presion media de la arteria pulmonar y la presion
de atrio izquierdo a las 72 hrs, demostraron ser predictores de mortalidad en estos
pacientes. De esta manera, el encontrar valores elevados debe alertar al clinico
para una vigilancia estrecha y para valorar en cada caso la posibilidad de
desmantelamiento como procedimiento de rescate, tomando en cuenta que la

mortalidad es muy elevada.
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La presencia de falla cardiaca temprana, asi como las alteraciones
endoteliales y hormonales, predisponen a la presencia de derrames pleurales y
pericardicos asi como de ascitis, lo cual prolonga el tiempo de estancia
hospitalaria y ha sido causa de reingreso en muchos de nuestros pacientes. En el
presente estudio no se encontré una relacién entre el volumen y dias de estancia

de drenajes pleurales y un incremento en la mortalidad.

Por otro lado, se deben tomar en cuenta las alteraciones que produce la
fisiologia del Fontan de forma integral, y detectar asi complicaciones como la falla
renal, los eventos vasculares cerebrales embdlicos, la enteropatia perdedora de
proteinas, ya que al presentarse producen un claro deterioro en la clase funcional

y estado clinico de nuestros pacientes.
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Tabla 1

DISTRIBUCION DE PACIENTES POSTOPERADOS DE FONTAN
SEGUN DIAGNOSTICO Y EDAD.

DIAGNOSTICO NUMERO EDAD PROMEDIO
Atresia tricuspidea 53 (65.4%) 6.36 +3.6
CAUV 14 (17.3%) 561 +2.37
AP sin CIV 11 (13.6%) 10.53 £5.39
Anomalia de Ebstein 3 (3.7%) 15.87 +4.89

CAUV: Conexion atriouniventricular; AP: Atresia pulmonar, CIV: Comunicacion
interventricular.

Tabla 2

DISTRIBUCION DE PACIENTES POSTOPERADOS DE CIRUGIA DE
FONTAN SEGUN EDAD.

EDAD NUMERO DE CASOS
< 5 afios 36
5 a 10 afios 28
10 a 15 anos 13
Mayores de 15 afos 4
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Tabla 3
MQRTALIDAD
CIRUGIA DE FONTAN

MORTALIDAD MORTAL!DAD MORTALIDAD

OPERATORIA TARDIA TOTAL
Grupo | 7/53 (13.2%) 7/53 (13.2%) 14/53 (26.4%)
Grupo Il 7/28 (25%) 2128 (7.1%) 9/28 (32.14%)
TOTAL 14/81 (17.2%) 9/81 (11%) 23/81 (28.3%)

Grupo |: Atresia tricuspidea.
Grupo lI: Atresia pulmonar sin CIV, Anomalia de Ebstein, Conexién atriouniventricular.

Tabla 4
DISTRIBUCION DE VARIABLES SEGUN LA MORTALIDAD.
VARIABLE | SOBREVIVIENTES | FALLECIDOS VALOR DE p
Edad (Afos) 762+ 465 5.96 + 3.48. NS
PAMP (mmHg) 12.69 + 3.50 12.57 + 3.65 NS
IRVAT(UsW) 1.87+1.25 1.90 + 1.15 NS
PD,VI (mmHg) 7.51+2.26 791 + 374 NS
FE (%) 65.16 + 9.7 62.70+7.8 NS
Nakata 282.85 + 98.30 291.36 +86.75 NS
McGoon 1.96 +0.39 224 +046 NS
Fenestracion 42 11 0.036
Derrames pleu 480.38 +326 744.1+398.1 NS
(ml/m?/dia)

PAMP: Presion media de la arteria pulmonar; IRVAT: indice de resistencias vasculares
pulmonares totales; PD;VI: Presion diastélica final del ventriculo izquierdo; FE: Fraccién de

eyeccion.



Tabla 5

POSTQUIRURGICAS

RIESGO DE MORTALIDAD SEGUN VARIABLES

PAMP PAI N° |DEF.| % |LC95% | VALOR | RR RM
> >10mmHg | Pac. P
20mmHg
+ + 10 5 50 | 19-81| 0.05 3.6 6.2
+ - 20 3 15 | 3-38 NS 0.55| 047
- + 4 2 50 | 7-93 0.05 26 | 4.25.
34 10 [21.7|11-36

PAMP: Presion media de la arteria pulmonar; PAIl: Presion de atrio izquierdo; DEF:
defunciones; LC: limite de confianza; RR: Riesgo Relativo; RM: Razén de Momios
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