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1. ANTECEDENTES

1.1 DEFINICION:

Una cardiopatia congénita se define como una anormalidad en la estructura
cardiocirculatoria o en la funcion que abarca el corazén y los grandes vasos y que,
aunque se descubra posteriormente, durante el transcurso de la vida del portador,
esta malformacion esta presente desde el nacimiento’.

1.2 EPIDEMIOLOGIA

El 3 a 4% de todos los recién nacidos presentan una malformacién congénita
importante al nacimiento, siendo las cardiopatias, las malformaciones mas
frecuentes. En México, las cardiopatias ocupan el segundo lugar en orden de
frecuencia, solo superadas por las malformaciones del sistema nervioso central’.

Aunque la verdadera incidencia de las cardiopatias congénitas es dificil de
determinar por las dificultades en su definicion, se estima que 8 a 14 de cada 1000
recién nacidos vivos presentan algun tipo de cardiopatia congénita’, sin embargo,
la probabilidad de padecer una cardiopatia congénita es mayor entre mas
prematuro sea el recién nacido. Godfrey y cols?, establecieron una incidencia de
cardiopatias congénitas en 43 por 1000 prematuros de muy bajo peso al nacer
(<1500 g).

En cuanto a la frecuencia de aparicién de las cardiopatias, especialmente de las
mas frecuentes, es decir, la comunicacion interventricular (CIV), la comunicacion
interauricular (CIA) y el conducto arterioso permeable (CAP), tiende a cambiar en
funcién del lugar en donde se haga el estudio, las alteraciones asociadas y la edad
de los pacientes.

Las cardiopatias congénitas son una causa importante de muerte infantil; en un
estudio en Espania se reporta una mortalidad asociada del 10%3. Por otra parte, el
21.2 al 25% de pacientes con enfermedad cardiaca congénita, principalmente con
cardiopatias significativas, tienen anormalidades extracardiacas, sindromes
dismorfolégicos o cromosomopatias, que complican el cuidado de los enfermos e
incrementan dicha mortalidad.



1.3 CLASIFICACION

La forma de presentacion de una cardiopatia congénita depende
fundamentalmente del tipo y gravedad de la lesion cardiaca, de la caida de las
resistencias pulmonares y del cierre del conducto arterioso.

En el periodo neonatal la clasificacion de las cardiopatias congénitas con mayor
utilidad para la practica clinica es la que hace referencia a la fisiopatologia del
conducto?*, pudiendo diferenciarse tres tipos:

1. Cardiopatias ciandticas conducto dependientes.

2. Cardiopatias con bajo gasto cardiaco, casi siempre, conducto
dependientes.

3. Cardiopatias con aumento del flujo pulmonar no conducto
dependientes.

CORAZON UNIVENTRICULAR

Se considera como “corazén univentricular’ a todas aquellas cardiopatias
congénitas en donde existe una sola cavidad ventricular que cuente con sus
porciones de entrada, trabecular y de salida. En ocasiones, esta cavidad ventricular
tripartita se puede acompafar de una “camara ventricular accesoria”, por lo que
puede ser un ventriculo “morfolégicamente uUnico” o bien, un ventriculo
“funcionalmente unico”.

El “corazén univentricular’ es incapaz de mantener la circulaciéon pulmonar y
sistémica, provocando una desaturacion arterial de oxigeno y sobrecarga cronica
de volumen al ventriculo sistémico.

Las cardiopatias que se engloban dentro del grupo de “corazén univentricular” son:
atresia tricuspidea, atresia pulmonar con septum interventricular integro, sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplasico, canal atrioventricular desbalanceado, doble
entrada al ventriculo izquierdo, algunas variantes de la doble salida de ventriculo
derecho y de la anomalia de Ebstein.

1.4 PRESENTACION CLINICA

Las manifestaciones clinicas de los pacientes con “corazén univentricular” varian
dependiendo del tipo de cardiopatia congénita de que se trate, asi como su
comportamiento fisiopatolégico y hemodinamico. A continuacion se describen
brevemente las cardiopatias consideradas como “corazén univentricular”:



Atresia tricuspidea. En esta cardiopatia no existe una valvula atrioventricular
derecha ni la porcién de entrada del ventriculo derecho, por lo que no hay
comunicacion directa entre la auricula y el ventriculo derecho. Para que sea
compatible con la vida, se requiere de un defecto del septum auricular que permite
el paso de sangre a la auricula izquierda y otro defecto del septum ventricular para
que la sangre pase del ventriculo izquierdo al derecho. Se puede clasificar en tres
tipos; dependiendo si existe o no concordancia ventriculo-arterial y de si existe
ademas, atresia pulmonar, estenosis pulmonar o ausencia de estenosis pulmonar.

El cuadro clinico depende del tipo de atresia tricuspidea, pudiendo ir desde la
cianosis intensa hasta un cuadro de insuficiencia cardiaca. En la radiografia de
térax en los casos de atresia o estenosis pulmonar se encuentra disminucion del
flujo sanguineo pulmonar, arteria pulmonar excavada, mientras que, cuando hay un
gran cortocircuito de izquierda a derecha, se observa cardiomegalia y flujo
sanguineo pulmonar aumentado. En el electrocardiograma hay una onda p
acuminada, eje QRS desviado a la izquierda con bloqueo del fasciculo anterior de
la rama izquierda del haz de His®.

Atresia pulmonar con septum interventricular integro. Es una cardiopatia rara,
presente en menos del 1% de todas las cardiopatias congénitas, no hay una
comunicacion directa entre ventriculo derecho y la arteria pulmonar; como
consecuencia, el ventriculo derecho se encuentra en algunos casos severamente
hipoplasico. El retorno venoso sistémico pasa a través del foramen oval permeable
0 comunicacion interauricular de la auricula derecha hacia la auricula izquierda y
posteriormente al ventriculo izquierdo. La perfusion pulmonar se hace por medio
del conducto arterioso. La gravedad clinica depende del tamafo del conducto y del
tamafo defecto interatrial. Clinicamente los pacientes presentan cianosis intensa,
taquipnea y un segundo ruido unico. La radiografia de térax muestra flujo
sanguineo pulmonar disminuido. El electrocardiograma muestra onda p prominente
e hipertrofia ventricular izquierda®.

Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico. Implica un amplio espectro de
alteraciones en las estructuras de lado izquierdo del corazén, pudiendo ir desde la
hipoplasia hasta la atresia adrtica con hipoplasia severa de la aorta ascendente y
del ventriculo izquierdo como consecuencia de la atresia de la valvula. Desde el
punto de vista de la valvula, se puede clasificar en 4 grupos; |) Atresia adrtica y
mitral. 11) Atresia adrtica y estenosis mitral. Ill) Estenosis adrtica y atresia mitral. 1V)
Estenosis aodrtica y mitral. Clinicamente se presenta con precordio hiperactivo,
llenado capilar lento, pulsos periféricos débiles, taquipnea, taquicardia,
hepatomegalia, edema pulmonar agudo. Es una patologia conducto dependiente. A
la exploracion fisica puede haber soplo por insuficiencia tricuspidea y segundo
ruido unico. En la radiografia de térax se observa congestién venocapilar pulmonar,
cardiomegalia a expensas de cavidades derechas, lo cual también se ve reflejado



en el electrocardiograma con eje desviado a la derecha.

Canal atrioventriuclar desbalanceado. Esta cardiopatia corresponde a un 4-5%
de todas las cardiopatias congénitas, es asociada en la mayoria de los casos a
sindrome de Down. Se caracteriza por presentar un defecto del septum grande que
compromete el septum primum y el septum interventricular de entrada. El orificio
valvular atrioventricular estd asignado principalmente a un ventriculo, con la
consecuente hipoplasia del otro ventriculo. Clinicamente presenta cianosis desde el
nacimiento, falla cardiaca durante el primer afio de vida con taquipnea, falta de
crecimiento y pobre perfusion periférica, siendo la aparicion de estos sintomas en
forma paralela a la caida de las resistencias vasculares pulmonares. La radiografia
muestra cardiomegalia con hiperflujo pulmonar y pulmonar abombada. En el
electrocardiograma puede haber un intervalo PR prolongado, desviacion del eje
QRS, bloqueo de la rama derecha del Haz de His.

Doble entrada al ventriculo izquierdo. La doble entrada a ventriculo izquierdo
existe cuando ambas valvulas atrioventriculares o gran parte de ellas estan
conectadas hacia el ventriculo izquierdo. El ventriculo derecho, al carecer
habitualmente de su porcion de entrada, puede ser bipartita. El ventriculo izquierdo
tiene caracteristicas anatomicas especiales, la mas importante es ausencia del
septum interventricular de entrada. Esta cardiopatia es mas frecuente en situs
solitus atrial y la conexidén ventriculoarterial suele ser discordante. Ademas,
frecuentemente se asocia con estenosis pulmonar, por lo que la sangre desaturada
y la saturada se mezclan en el ventriculo izquierdo. El tipo de conexién ventriculo-
arterial y el tamano de la comunicacién interventricular son factores importantes en
la fisiologia de esta cardiopatia. La exploracion fisica es inespecifica, los ruidos
cardiacos presentan cambios sutiles, a veces no perceptibles, en caso de presentar
estenosis pulmonar el segundo ruido estara disminuido. En la radiografia de térax
el pediculo arterial se observa angosto y en el electrocardiograma existe desviacion
del eje QRS a la izquierda®.

Doble salida del ventriculo derecho. Es una de las formas andmalas de
conexion ventriculo-arterial, consiste en que la valvula pulmonar y mas del 50% de
la valvula adrtica, emergen del ventriculo derecho. Se encuentra con frecuencia en
pacientes con heterotaxia. La posicion de la comunicacion interventricular, la
presencia o la ausencia de estenosis pulmonar y la relacién espacial de los vasos
influyen sobre las alteraciones hemodinamicas y constituye la base para dividir el
defecto en los siguientes tipos de doble salida del ventriculo derecho; aorta
posterior y derecha, aorta a la derecha, aorta anterior y derecha y aorta anterior e
izquierda. Asi también se menciona las variantes encontradas en la comunicacion
interventricular como son CIV subadrtica, CIV subpulmonar, CIV doblemente
relacionada y CIV no relacionada®. Las manifestaciones clinicas van a depender de
la posicion de la CIV y presencia o ausencia de estenosis pulmonar. El
electrocardiograma es similar al del canal atrioventricular, presentando un eje QRS



superior con hipertrofia ventricular derecha asi como crecimiento auricular. Aunque
habitualmente ambos ventriculos se encuentran bien desarrollados, en escasas
ocasiones, el ventriculo izquierdo se hipoplasico por lo que esta rara variante de la
doble via de salida del ventriculo derecho en particular, esta considerada como
“corazon univentricular”.  En algunos otros casos, a pesar de que ambos
ventriculos se encuentran bien desarrollados, la posicion de la CIV y la relacion
espacial de los grandes vasos complica o contraindica realizar una reparacion
quirurgica biventricular, por lo que se opta por llevar a cabo procedimientos
quirurgicos para realizar adecuaciones que permitan al paciente sobrevivir con un
ventriculo “funcionalmente Unico”.

Anomalia de Ebstein. En esta cardiopatia existe una insercion distal de las valvas
septal y posterior de la valvula tricuspide en la cavidad ventricular derecha, de
forma que una parte del ventriculo derecho se incorpora a la auricula derecha,
presentandose como un ventriculo derecho “atrializado”, produciendo una
“hipoplasia funcional” del ventriculo derecho. En los casos graves, clinicamente se
desarrolla cianosis e insuficiencia cardiaca congestiva en los primeros dias de vida,
se ausculta un ritmo triple o cuadruple. En la radiografia de térax la silueta cardiaca
es de garrafa y se observa disminucion de la circulacién pulmonar. El
electrocardiograma puede mostrar desde un bloqueo AV de primer grado hasta
sindrome de preexitacion. El tratamiento de la enfermedad varia dependiendo de la
severidad de la cardiopatia, la cual puede ir desde una reparacién biventricular con
plastia o sustitucién de la valvula tricuspide y cierre de CIA hasta la reparacion
univentricular.

1.5 DIAGNOSTICO

El diagnéstico de las cardiopatias congénitas “univentriculares” consiste en
demostrar las caracteristicas morfolégicas ventriculares, asi como describir las
conexiones auriculoventriculares y ventriculo-arteriales. Inicialmente nos apoyamos
de la radiografia de térax y el electrocardiograma, sin embargo, el ecocardiograma
es un método que ayuda a precisar las caracteristicas anatdmicas vy fisiolégicas de
las cardiopatias. Otros estudios mas invasivos como el cateterismo cardiaco,
pueden ser complementarios y en algunos casos ayudan a elegir y planear la
paliacién quirurgica.

1.6 HISTORIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD

La evolucion de los pacientes con cardiopatias congénitas univentriculares,
depende de la cantidad de flujo sanguineo pulmonar y de las lesiones asociadas.
Los pacientes sin estenosis pulmonar desarrollaran insuficiencia cardiaca
congestiva y falla de medro durante el primer afio de vida, con riesgo de desarrollar



hipertension arterial pulmonar por afeccidon vascular pulmonar. Sin un
procedimiento quirurgico, cerca del 50% de estos pacientes falleceran antes del
primer afio de edad’. En caso de atresia o estenosis pulmonar, sin un tratamiento
adecuado, cerca del 80% de estos pacientes fallecera a los 6 meses de edad,
coincidiendo el momento de la muerte con el cierre espontaneo del conducto
arterioso.

En los pacientes que sobreviven hasta la segunda década de la vida sin someterse
a una operacion de Fontan, la sobrecarga crénica de volumen del ventriculo
funcional suele producir disminucion de la contractilidad cardiaca llevandolo a falla
cardiaca y finalmente la muerte.

1.7 TRATAMIENTO

Cirugia de Fontan.

Las cardiopatias englobadas dentro del término “corazén univentricular”, tienen
como caracteristica comun, la presencia de una sola cavidad ventricular funcional.
Este ventriculo por tanto mantiene la circulacion pulmonar y sistémica de forma
paralela. Dicho circuito tiene dos importantes desventajas, la desaturacion arterial
tanto en reposo como durante el ejercicio y la sobrecarga crénica de volumen que
origina una isquemia subendocardica siendo el resultado final de ésta una
disfuncion ventricular que condiciona insuficiencia cardiaca congestiva, siendo
pocos los pacientes que sobreviven mas alla de la tercera década de vida.

En 1971, el Dr. Francis Fontan en Burdeos, Francia, introdujo una técnica
quirurgica paliativa para los pacientes con corazon univentricular, la cual consiste
en dirigir el retorno venoso sistémico hacia las arterias pulmonares por medio de
una anastomosis cavopulmonar completa, llamada cirugia de Fontan.

Desde su descripcién original, la cirugia de Fontan ha sufrido numerosas
modificaciones, al principio se utilizaban diversas conexiones entre la auricula
derecha y la arteria pulmonar creando conexiones cavo-atriales o atrio-pulmonares.
De manera mas reciente, las venas cavas son conectadas a la rama derecha de la
arteria pulmonar, evitando asi, la auricula derecha. La vena cava superior es
conectada directamente a la arteria pulmonar mientras que, hay dos variantes para
conectar la vena cava inferior a la arteria pulmonar: 1) el tunel lateral, el cual ofrece
un camino tubular entre la vena cava inferior y la arteria pulmonar consistiendo en
un deflector de prétesis y una porcion de la pared lateral de la auricula derecha y 2)
el conducto extracardiaco, introducido en 1990 y siendo actualmente la técnica mas
empleada, que consiste en un injerto de tubo entre la vena cava inferior y la arteria
pulmonar’.

Este tubo protésico entre la vena cava inferior y la arteria pulmonar es un circuito
extra cardiaco, lo que permite que pueda optarse por utilizar o no, circulacion



extracorpérea durante el tiempo quirurgico. La realizacién de una fenestracion en
este tubo protésico, se hace conectando el tubo recientemente colocado a la
auricula derecha. Las ventajas de realizar esta fenestracion incluyen Ia
descompresion de la circulacion venosa sistémica y el aumento del gasto cardiaco
en el periodo posoperatorio temprano. Las desventajas de la fenestracion consisten
en desaturacién arterial sistémica con posible embolizacion sistémica de las venas
sistémicas y en la necesidad del cierre posterior de la fenestracion.

La finalidad del procedimiento de Fontan, es dividir la circulacion sistémica y
pulmonar con el plan de disminuir la sobrecarga ventricular de volumen vy
convertirlo en un ventriculo fisiolégicamente Gnico®.

Sin embargo, a pesar de que esto ha dejado de ser un parametro estricto, ya que
diversas teorias apoyan la idea de que realizar una cirugia de Fontan de manera
temprana, disminuye la exposicién prolongada del cuerpo a la cianosis y su
influencia negativa en la funcién cardiaca, la edad éptima para llevar a cabo esta
cirugia es alrededor de los 48 meses.

Choussat y Fontan describieron sus recomendaciones para una cirugia de Fontan
exitosa, las cuales se han ido afinando con el paso de los afios. A continuacion se
mencionan los criterios de seleccion propuestos para una cirugia de Fontan
exitosa®:

Edad de pacientes >3 afos

Resistencias pulmonares <2 unidades Wood

Presion de arteria pulmonar < 15 mmHg

Fraccion de eyeccion > 45%

Presion de fin de diastole del ventriculo izquierdo < 10 mmHg
Insuficiencia mitral minima

Diametro adecuado de ramas pulmonares (indice de McGoon > 1.8)

NoOoOhkowN =

Tan pronto como sea posible después del nacimiento y una vez decidido el
tratamiento quirurgico, se debe intentar alcanzar los criterios mencionados.

Una adecuada funcion ventricular es indispensable, ya que, el 90% de la energia
ventricular se emplea para impulsar el flujo a través de la resistencia sistémica y
solo el 10% en la resistencia pulmonar, por lo que cualquier descenso en la funcion
ventricular puede ser critica y perderse el flujo a través del circuito vascular
pulmonar °. Asimismo, la resistencia arteriolar pulmonar también debe de ser baja
para lograr el éxito de la cirugia de Fontan, ya que como se ha mencionado, en el
mejor de los casos, el impulso ventricular solo tiene un 10% de energia para
atravesar la barrera vascular del pulmoén, por ello, cualquier incremento en la
resistencia puede hacer fracasar el principio de Fontan.
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1.8 PRONOSTICO

La mortalidad de la cirugia de Fontan ha sufrido una disminucién paulatina y
cambia es variable de acuerdo a la serie reportada. En un estudio realizado por
Wolff y cols’®, del afio 1975 al 2011, se reporta una mortalidad temprana, es decir
en los primeros 30 dias posteriores al procedimiento de 15%, con sobrevida de
69%. Sin embargo un estudio retrospectivo realizado en Espafa®, reporté una
sobrevida de la cirugia de Fontan del 90%, con una mortalidad temprana de solo
3%, siendo la atresia tricuspidea, la cardiopatia mas frecuente en ambos estudios.
En México'', en un estudio retrospectivo de pacientes operados de Fontan entre
1989 y 2003, en el Instituto Nacional de Cardiologia se concluy6 una mortalidad del
28.3%.

En relacion con la mortalidad operatoria o temprana considerada en los 30
primeros dias posteriores a la cirugia, la mayoria ocurrida en la primera semana
postoperatoria, es debida principalmente a falla ventricular y arritmias’.

2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se estima que entre 8 y 14 nifios de cada 1,000 recién nacidos vivos presentan una
malformacion congénita importante al nacer, en Meéxico, las cardiopatias
congénitas ocupan el segundo lugar en orden de frecuencia, soélo superadas por las
malformaciones del sistema nervioso central> Sin tratamiento, 25% de los
pacientes con cardiopatias congénitas fallecen durante el periodo neonatal, 60% en
la infancia y solo el 15% sobrevive hasta la adolescencia .

La cirugia de Fontan es un procedimiento paliativo que se emplea en aquellos
pacientes con cardiopatias univentriculares, siendo la mas frecuente, hasta en el
39% de los casos la atresia tricuspidea® ® 1% 1. 13.14_En |os afios 70’s, la sobrevida
a este procedimiento oscilaba entre 75% y 83%; actualmente es de alrededor de
90%?°. En un estudio realizado en el Hospital de Nifios de Boston'? se informé que
las siguientes variables se asocian a la falla del procedimiento: presion pulmonar
de >19 mmHg, sindrome de heterotaxia, edades jovenes (menores de 4 afios de
edad) en el momento de la cirugia, una valvula tricispide como unico sistema
atrioventricular, distorsion de la arteria pulmonar, conexion atriopulmonar que se
origine en la orejuela o auricula derecha, ausencia de fenestracion y tiempo de
bomba prolongado durante la cirugia. Ademas de ser indispensable una adecuada
funcién ventricular se reporta que la morfologia ventricular derecha se asocia con
mayor frecuencia a arritmias'®, las cuales son unas de las principales causas de
muerte en los operados de Fontan’.

Hay algunos estudios que describen las caracteristicas morfolégicas de los
pacientes sometidos a la cirugia, sin embargo a nivel nacional no hay estudios que

determinen cuales estan asociadas a falla o éxito del procedimiento. Por lo anterior
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es importante realizar un estudio que permita conocer las caracteristicas
morfologicas de los pacientes llevados a cirugia de Fontan en el Instituto Nacional
de Pediatria.

3. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuadles son las caracteristicas morfolégicas de los pacientes sometidos a cirugia
de Fontan en el Instituto Nacional de Pediatria?

4. JUSTIFICACION

Internacionalmente hay estudios que describen las caracteristicas que conducen a
la falla del procedimiento de Fontan, dentro de ellas, las morfolégicas como el tipo
de cardiopatia y la morfologia ventricular, son importantes para identificar aquellos
pacientes en los que existe mayor riesgo fallar el procedimiento. En nuestro medio
no contamos con estudios recientes que describan dichas caracteristicas, por lo
que un estudio en el que se realice una descripcion de las propias caracteristicas
de la poblacién del Instituto Nacional de Pediatria permitira compararlas con las de
otros estudios, esto es importante para identificar aquellos pacientes con
posibilidad de falla de la cirugia de Fontan y establecer estrategias que disminuyan
esa posibilidad.

5. OBJETIVOS

General
1. Determinar las caracteristicas morfologicas de los pacientes sometidos a
cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de Pediatria durante el periodo
comprendido del 1 de enero del 2001 al 31 de enero del 2017.

Especificos
1. Describir los tipos de cardiopatias y su frecuencia en los pacientes
sometidos a procedimiento de Fontan durante el periodo comprendido del 1
de enero del 2001 al 31 de enero del 2017.
2. Estimar la morfologia ventricular predominante en los pacientes sometidos a
procedimiento de Fontan durante el periodo comprendido del 1 de enero del
2001 al 31 de enero del 2017.
6. MATERIAL Y METODOS
6.1 Clasificacion de la investigacion.

Estudio observacional, retrospectivo y descriptivo
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6.2Poblacién.
e Expedientes clinicos de pacientes pediatricos con diagnéstico de
cardiopatia congénita en el Instituto Nacional de Pediatria durante el
periodo comprendido del 1 de enero del 2001 al 31 de enero del 2017.

6.3 Poblacion elegible.
e Expedientes clinicos de los pacientes en los que se realizé cirugia de
Fontan en el Instituto Nacional de Pediatria durante el periodo
comprendido del 1 de enero del 2001 al 31 de enero del 2017.

6.4 Criterios de inclusion

e Expedientes clinicos de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan en
el periodo comprendido del 1 de enero del 2001 al 31 de enero del 2017.

e Expedientes clinicos de los pacientes que tengan cardiopatia
univentricular.

e Expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de cardiopatia con
fisiologia univentricular ~mediante ecocardiograma, angiografia,
angiotomografia y/o resonancia magnética.

6.5Criterios de exclusién
e Expedientes de pacientes con cardiopatia univentricular no sometidos a
cirugia de Fontan.
e Expedientes incompletos.
e Expedientes de pacientes con cardiopatias diagnosticadas y corregidas
fuera del INP

6.6 VARIABLES

Las variables que se incluiran en el presente estudio se describen en la siguiente
tabla:

Tabla 1. Variables del estudio.

Edad actual Es el tiempo de vida Intervalo Dia/mes/afio
desde el nacimiento
hasta la fecha en
que se realizara el

estudio
Edad al Es el tiempo de vida Intervalo Dia/mes/afio
momento del desde el nacimiento
diagndstico hasta el momento

del diagnéstico de la

cardiopatia.
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Edad al
momento de la
cirugia

Sexo

Cirugia paliativa
previa

Peso al
momento de la
cirugia

Talla al
momento de la
cirugia

Tipo de
cardiopatia

Morfologia
ventricular
predominante

Es el tiempo de vida  Intervalo
desde el nacimiento
hasta la fecha de
realizacion de la
cirugia.
Determinado por los
genitales externos
del paciente.
Importante para
determinar la
frecuencia por
geénero.

Es la cirugia que se
realiza previa a la
cirugia definitiva de
Fontan para mejorar
la sintomatologia del
paciente.

Medida de fuerza
gravitatoria que actua
sobre un cuerpo, en
este caso el del
paciente al momento
de la cirugia de
Fontan.

Medida de la altura
de un individuo en el
momento de realizar
la cirugia de Fontan
Alteraciones
anatomicas
cardiacas
congenitas,
diagnosticadas por
algun método de
imagen como
ecocardiograma,
angiotomografia o
resonancia
magnética.

Nominal

Nominal

Intervalo

Intervalo

Nominal

Caracteristicas Nominal
anatémicas del

ventriculo unico

funcional, ya sea

derecho o izquierdo,

sin embargo en

algunos casos no se

puede determinar.

Dia/mes/afno

1.Femenino
2.Masculino

1.Si(especificar cual)
2.No

Kilogramos (Kg.)

Centimetros (cm.)

6.6.1.1 a
1.Atresia tricuspidea
2.Atresia pulmonar
3.Canal Atrioventricular
desbalanceado

4. Doble salida de
ventriculo derecho.
5.Doble entrada de
ventriculo izquierdo
6.Ventriculo unico

7. Trasposicion de
grandes arterias
1.Derecha
2.1zquierda
3.Indeterminada
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6.7 TAMANO DE LA MUESTRA

Se analizaran los expedientes clinicos de pacientes pediatricos con diagndstico de
cardiopatia congénita sometidos a cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de
Pediatria durante el periodo comprendido del 1 de enero del 2001 al 31 de enero
del 2017.

6.8 ANALISIS ESTADISTICO

Se recolectaran datos de los expedientes seleccionados y se realizara una base de
datos en Excel con las variables a estudiar, se exportara al programa IBM SPSS
Statistics v. 21 donde se realizara un analisis estadistico de las variables, las
cuales se presentaran en tablas y graficos.

7. RESULTADOS

Se recolectaron datos de 50 expedientes pediatricos con diagndstico de cardiopatia
congénita sometidos a procedimiento de Fontan, del 1 de enero del 2001 al 31 de
enero del 2017, se excluyeron 6 expedientes por haber sido depurados y no
haberse realizado el procedimiento en el INP. Se realizé6 una base de datos en
Excel con las variables a estudiar, se exporté al programa IBM SPSS Statistics v.
21 donde se realizé un analisis estadistico de las variables, las cuales se presentan
a continuacioén en tablas y graficos.

De los pacientes sometidos a procedimiento de Fontan el 61.4% corresponde al
sexo masculino y el 38.6% al sexo femenino (tabla 2 y grafico 1).

Tabla 2. Sexo Sexo
Frecuencia
Femenino 17
Masculino 27
Total 44 ac

Porcentaje

20

15

Sexo



Grafico 1. Sexo

En cuanto a la edad al momento del procedimiento de Fontan, la media fue de 86.4
meses (7.2 afnos), la edad minima fue de 3 afios y la maxima de 15 afos, en el
sexo femenino la edad media fue de 80.87 meses (6 afios 7 meses), y en el sexo
masculino la edad media fue de 89.11 meses (7 afios y 4 meses). El 51.3% de las
cirugias fueron realizadas en menores de 6 afnos (72 meses). Tabla 3 y grafico 2.

Edad al momento de la cirugia de Fontan

B Porcentaje

180 o0 mas meses
168 a 170 meses
156 a 167 meses
132 a 143 meses
120 a 131 meses
108 a 119 meses
96 a 107 meses
84 a 95 meses
72 a 83 meses

60 a 71 meses 23.1
48 a 59 meses
36 a 47 meses
Grafico 2. Edad al momento de la cirugia de Fontan.
Tabla 3. Edad en meses al momento de la cirugia de Fontan.
| Edad general al momento del procedimiento de Fontan. __(Meses) |
N Validos 42
Media 86.46
Mediana 69.00
Rango 144
Minimo 36
Maximo 180

La media del peso al momento de realizar la fue de 21.21 kg, con peso minimo de
12 kg y maximo de 55 kg. Tabla 4.

Tabla 4. Peso al momento de la cirugia de Fontan (kg).

Peso al momento de la cirugia de Fontan (kg).

Media 21.21
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Mediana 18.00

Rango 43
Minimo 12
Maximo 55

En cuanto al estado actual de la poblacion estudiada, el 63.6% se encuentra vivo al
momento del estudio (tabla 5).

Estado actual de los pacientes
sometidos a Fontan

H Vivo

m Muerto

Grafico 3. Estado actual de los pacientes sometidos a Fontan.

Tabla 5. Estado actual de los pacientes sometidos a Fontan.

Estado actual del paciente Frecuencia Porcentaje
Vivo 28 63.6
Muerto 16 36.4
Total 44 100.0

En cuanto al tipo de cardiopatia la mas frecuente es la atresia tricuspidea con el
30% de los casos, le siguen el canal atrioventricular desbalanceado y la doble
entrada de ventriculo con 20.5% cada una (tabla 6 y grafico 4).

Tabla 6. Tipo de cardiopatia

Atresia tricuspidea 13 29.5
Atresia pulmonar con septum integro 3 6.8
Canal atrioventricular desbalanceado 9 20.5
Doble salida del ventriculo derecho 7 15.9
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Doble entrada al ventriculo izquierdo 9 20.5
Ventriculo Unico 1 2.3
L-TGA 2 4.5
Total 44 100.0

Tipo de Cardiopatia

2%

integro

izquierdo

mL-TGA

Grafico 4. Tipo de cardiopatia.

B Atresia tricuspidea

m Canal atrioventricular
desbalanceado

H Doble entrada de ventriculo

E Ventriculo Unico

H Atresia pulmonar con septum

B Doble salida de ventriculo derecho

En los pacientes vivos la cardiopatia mas frecuente es la atresia tricuspidea con
32.1% de los casos, sin embargo en los fallecidos ésta pasa a segundo lugar con el

25%, siendo mas frecuente el canal atrioventricular desbalanceado en este grupo

con el 37.2% de los casos (tabla 7).

Tabla 7. Tipo de cardiopatia por estado actual del paciente.

Vivo Atresia tricuspidea 9 32.1
Atresia pulmonar 1 3.6
Canal atrioventricular 3 10.7
desbalanceado
Doble salida de ventriculo 6 21.4
derecho
Doble entrada de ventriculo 6 214
izquierdo
Ventriculo Unico 1 3.6
Trasposicion de grandes 2 71
arterias
Total 28 100.0
Muerto Atresia tricuspidea 4 25.0
Atresia pulmonar 2 12.5
Canal atrioventricular 6 37.5

desbalanceado
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Doble salida de ventriculo 1 6.3
derecho

Doble entrada de ventriculo 3 18.8
izquierdo

Total 16 100.0

La morfologia ventricular predominante fue la izquierda 67.4%, después la derecha
con 25.8% y solo en el 7% de los casos es indeterminada (tabla 8 y grafico 5).

Tabla 8. Morfologia ventricular predominante

Derecho 11 25.6

Izquierdo 29 67.4

Indeterminada 3 7.0

Total 43 100.0
Total 44

Morfologia ventricular predominante

m Derecho mlzquierdo = Indeterminada

Grafico 5. Morfologia ventricular predominante.
Tanto en los pacientes vivos como en los muertos la morfologia ventricular

predominante es la izquierda. Sin embargo en los fallecidos no hay casos con
morfologia ventricular indeterminada (tabla 9).
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Tabla 9. Morfologia ventricular predominante por estado actual del paciente

Vivo Derecho 7 25.0
Izquierdo 18 64.3
Indeterminada 3 10.7
Total 28 100.0

Muerto Derecho 4 25.0
Izquierdo 12 75.0
Total 16 100.0

En el 31.8% de los pacientes no se realizé un procedimiento previo a la cirugia de
Fontan, En el 34.1% se realizé Glenn, en el 22.7% se realiz6 una fistula de Blalock-
Taussig y en el 11.4% otro procedimiento como Norwood o bandaje pulmonar

(tabla 10 y grafico 6).

Tabla 10. Procedimiento previo a Fontan.

Ninguno 14 31.8
Blalock-Taussig 10 22.7
Glenn 15 34.1
Otro 5 11.4
Total 44 100.0

Procedimiento previo a Fontan

Grafico 6. Procedimiento previo a la cirugia de Fontan.

= Ninguno
m Blalock-Taussig
= Glenn

m Otro
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En la tabla 11 se muestra que en el 37.5% de los pacientes fallecidos posterior a
procedimiento de Fontan no se realizé algun procedimiento previo al Fontan,
mientras que en los pacientes vivos este porcentaje es menor 28.6%

Tabla 11. Procedimiento previo a la cirugia de Fontan de acuerdo a estado actual del
paciente.

Vivo Ninguno 8 28.6
Blalock-Taussig 8 28.6
Glenn 9 32.1
Otro 3 10.7
Total 28 100.0

Muerto Ninguno 6 37.5
Blalock-Taussig 2 12.5
Glenn 6 37.5
Otro 2 12.5
Total 16 100.0

DISCUSION

En varios estudios se han descrito las caracteristicas de los pacientes sometidos a
Fontan en general, cumpliendo los criterios de 1977, descritos por Chaussat y
Fontan8. Los resultados obtenidos en el INP difieren a los de otras series, en
cuanto a la edad al momento del procedimiento de Fontan, la media fue de 86.4
meses (7.2 anos), la edad minima fue de 3 afos y la maxima de 15 afios, en el
sexo femenino la edad media fue de 80.87 meses (6 afios 7 meses), y en el sexo
masculino la edad media fue de 89.11 meses (7 afios y 4 meses). Tabla 3 y grafico
2. Mendoza y cols® reportan una edad promedio 5.3 afios con edad maxima de 6.4
anos®, solo se ha descrito una edad minima para realizarse la cirugia pero no una
edad maxima en la que ya no sea exitosa la cirugia, en el INP la edad maxima es
de 15 afnos, sin embargo un estudio reporta una edad media de la realizacion del
Fontan de 9 afios con un rango de 1 a 40 afios?.

El peso es otro criterio que se toma en cuenta aunque no forme parte de los
criterios de seleccion para la cirugia de Fontan®. Cazzaniga' menciona como peso
minimo para realizar el procedimiento 12 a 15 kg, ya que un peso menor suele
incrementa el riesgo en el tratamiento quirdrgico de las cardiopatias congénitas por
mayor complejidad de la cardiopatia, un menor margen de error en la técnica o
dificultades en el manejo postoperatorio. Alphonso® reporta un peso medio de
18.5 kg, Mendoza y cols® reportan un peso medio de 17.25 kg y Cazaniga'
menciona un peso medio de 22 kg, similar a la media descrita en el INP la cual fue
de 21.21 kg. Tabla 4.

En cuanto al tipo de cardiopatia mas frecuente en los pacientes sometidos a
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procedimiento de Fontan, tanto en el INP como otros estudios'®'4, la atresia
tricuspidea ocupa el primer lugar con el 32.1% de los casos, sin embargo, en los
fallecidos ésta pasa a segundo lugar con el 25%, siendo mas frecuente el canal
atrioventricular desbalanceado en este grupo con el 37.2% de los casos (tabla 5).
Este resultado llama la atencion sin embargo en la literatura no hay un estudio
descriptivo de los pacientes fallecidos posterior a la cirugia de Fontan.

Después de la operacién de Fontan, los pacientes tienen una circulacién unica,
colocandolos en riesgo de morbilidad significativa y mortalidad prematura en la
edad adulta?'. Hay varios factores predictivos de muerte por falla cardiaca en los
supervivientes tempranos, es decir aquellos que continuan vivos 30 dias
posteriores a la cirugia de Fontan, como las arritmias, enfermedad tromboembdlica,
enteropatia perdedora de proteinas, enfermedad vascular cerebral y ventriculo
Unico morfolégicamente derecho'®. Diversos estudios sugieren que el riesgo de
mortalidad se incrementa en los pacientes sometidos a cirugia de Fontan con
morfologia ventricular derecha?!, ya que, un ventriculo morfolégicamente derecho
es menos adecuado para apoyar la circulacion sistémica, desempenando este
factor un papel significativo en la morbimortalidad en la poblacion operada de
Fontan en la edad adulta?'. En la poblacion estudiada del INP se vio que la
morfologia ventricular predominante en este estudio fue la izquierda 67.4%,
después la derecha con 25.8% y sélo en el 7% de los casos es indeterminada
(tabla 6 y gréafico 4). Resultado similar al reportado por Mendoza y cols® en su
estudio, quien refiere morfologia ventricular izquierda en el 54% de sus casos, sin
embargo, Said' reporta 94% de sus casos con morfologia ventricular izquierda,
respectivamente, esto probablemente influya en el éxito del procedimiento
reportado en 81% a 1 afo de la cirugia, el cual cae a 67% a los 10 afios del
procedimiento. Este ultimo resultado es similar al 63.6% de pacientes vivos que se
sometieron al procedimiento en el INP (Tabla 3). Mendoza y cols® reportan en
cambio, una sobrevida de 90% con una media de seguimiento de 44 meses. En
cuanto a la morbilidad, en el estudio de Kamata y cols?’, se reporta mayor
frecuencia de insuficiencia renal en aquellos con morfologia ventricular derecha y
se refiere que la morfologia ventricular también puede afectar la capacidad de
ejercicio después de la cirugia de Fontan, siendo menor en aquellos con morfologia
derecha.

En el INP en el 31.8% de los pacientes no se realiz6 un procedimiento previo a la
cirugia de Fontan, en el 34.1% se realizé Glenn, en el 22.7% se realizé una fistula
de Blalock-Taussig y en el 11.4% otro procedimiento como Norwood o derivacion
pulmonar (tabla 8 y grafico 5). Mendoza y cols® reportan en cambio que en el 41%
de los casos de realiz6 Fistula de Blalock-Taussig y solo en el 25% no se realizé
cirugia neonatal. Said y cols™ reportan que en 83% de los casos se realizo
conexion atriopulmonar y solo uno de sus casos no se realizd ningun procedimiento
previo al Fontan.

22



CONCLUSIONES

El presente estudio describe las caracteristicas morfoldégicas de los pacientes
sometidos a cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de Pediatria, destaca como
cardiopatia mas frecuente la atresia tricuspidea al igual que en la mayoria de las
series reportadas. En cuanto a la morfologia ventricular la izquierda fue la mas
frecuente. Las caracteristicas demograficas son similares a otros estudios, sin
embargo dependiendo de la serie los rangos de edad son menores en los estudios
realizados internacionalmente, el INP es una Institucion de referencia y
concentracion de pacientes, en muchos de los casos pasa mucho tiempo desde el
diagndstico hasta que se realiza la cirugia de Fontan, probablemente esto se deba
a la estructura del sistema de salud y la inaccesibilidad de muchas poblaciones a
Hospitales de Alta Especialidad como el INP causando un retraso en el diagnéstico
y que el procedimiento se realice a edades mayores.

La sobrevida de los pacientes sometidos a Fontan en el INP es menor a la
reportada internacionalmente, se debe realizar un estudio que analice si hay
caracteristicas particulares en nuestra poblacién, en la técnica o en los cuidados
perioperatorios que estén asociadas a la morbimortalidad del procedimiento. La
calidad de vida es otro punto que no evalua el estudid, vale la pena estudiar este
dato en los sobrevivientes de la cirugia y asi determinar si la cirugia cumplié su
propoésito paliativo.
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