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ANTECEDENTES

Las cardiopatias congénitas representan una causa de morbimortalidad importante
en nuestro medio, ya que, su prevalencia e incidencia permanecen elevadas. Dentro
de este grupo de patologias congénitas, aquellas cardiopatias que cursan con
alteraciones anatomicas que condicionen exclusion funcional de uno de los
ventriculos resultan especialmente dificiles de tratar. Actualmente, el paciente
pediatrico que cuenta con alguna malformacion de este tipo, tiene a su disposicion
procedimientos quirdrgicos considerados como paliativos dentro de sus opciones
terapéuticas, que, si bien sabemos no generaran curacién de la enfermedad,
mejoraran notablemente la sobrevida y la calidad de la misma a largo plazo. Es por
esto que resulta indispensable la identificacién temprana de patologias de este tipo,
para realizar los esfuerzos necesarios, tanto diagnosticos como terapéuticos, para
que, en el mejor de los casos, se consiga llevar al paciente a la derivacion
cavopulmonar total y, de esta forma, a fisiologia univentricular. Uno de los
procedimientos que resulta practicamente necesario en todos los pacientes es el
cateterismo cardiaco pre Fontan, el cual, ademas de hacer una evaluacién
hemodindmica completa, puede, en algunos casos, realizar intervenciones
terapéuticas que promuevan un mejor pronostico después de la cirugia de Fontan.
En nuestro Instituto se realiza este procedimiento de forma frecuente, ademas,
contamos con la poblacion necesaria que cumple las caracteristicas para participar
en este protocolo, por lo que, podemos llevar a cabo el estudio que presentamos.

Si bien, sabemos que el signo clinico conocido como “cianosis” ha estado descrito
desde inscripciones egipcias (hace mas de cinco mil afios), como parte de las
manifestaciones presentes en algunas de las cardiopatias congénitas; no fue sino
hasta el afio 1947 que la Dra. Helen B Taussig inici6 el estudio formal de este grupo
de enfermedades en su libro Congenital malformation of the heart, donde por
primera vez se realiza descripcion ordenada de estas patologias. Fue en el afio de
1944 cuando se realiz6 la primera fistula sistémico-pulmonar por el Dr. Alfred
Blalock, gracias a la persuasién de la Dra. Taussig, esto en una paciente con
tetralogia de Fallot. Este hecho puede marcar el inicio de la cardiologia pediatrica
moderna, al representar el precedente inmediato para la fundacion del primer
servicio de cardiologia pediatrica en el mundo. Las primeras cirugias con circulacion
extracardiaca se realizaron en el afio de 1953, gracias a las aportaciones del Dr.
Gibbon. Esta técnica, como sabemos, es hoy en dia indispensable para la
correccion de cardiopatias congénitas mayores, que por su fisiologia requieren que
el paciente sea llevado a circulacién extracorpérea y a plejia del miocardio para
conseguir correccion de las mismas. En el afio de 1971 que el Dr. F. Fontan
describié y llevo a cabo el procedimiento original mediante el cual se consiguio llevar
a circulacion con fisiologia univentricular a tres pacientes con atresia tricuspidea. En
su estudio original el Dr. Fontan, reporta tres casos, en 2 de ellos los resultados
fueron exitosos y los pacientes sobrevivieron, y aunque lamentablemente 1 de los
pacientes falleci6, este antecedente marcO el inicio en el estudio y
perfeccionamiento de dicha técnica para el manejo paliativo de estos pacientes.(1)



En nuestro pais contamos con al menos 10 centros médico-quirdrgicos que se
encargan de atender la patologia cardiaca de México, y aunque su actividad es
importante, la demanda de atenciéon también lo es, haciendo necesario el
incremento del numero de procedimientos realizados. México, entonces, podria
representar en Latinoamérica un pais modelo para la atencion del nifio con
enfermedad del corazon, al contar con centros especializados y experiencia en
manejo pre, trans y postquirdrgico.



MARCO TEORICO

Se entiende como cardiopatia congénita a la presencia de alguna malformacion
estructural evidente del corazén o de alguno de los grandes vasos intratoracicos
que puede generar una repercusion real o potencial.(2)

Definimos ventriculo Unico o corazén univentricular a la entidad compleja que por
sus caracteristicas solo cuenta con una cavidad ventricular compuesta por su
porcion correspondiente de entrada, trabecular y de salida. A menudo se consigue
detectar una pequefia parte a la que se denomina camara accesoria por no contar
con toda las porciones descritas.(3)

Epidemiologia

Las malformaciones congénitas mas frecuentes son las cardiopatias congénitas. A
nivel mundial tienen una incidencia global de 2.1 a 12.3 casos por 1000 recién
nacidos vivos, asociando esta variabilidad tan grande sobre todo a caracteristicas
poblacionales. Se desconoce la incidencia exacta en nuestro pais solo contando
con los reportes de algunas series en los que se describe desde 8 hasta 10 casos
por cada 1000 recién nacidos. De acuerdo con el INEGI, en el afio 2018, las
defunciones por malformaciones congénitas mayores (incluidas las cardiopatias
congénitas complejas) representaron el segundo lugar como causa de defuncion en
los pacientes menores de un afio de edad.(4) Informacién similar encontraron
Fernandez y col. en su revision de las causas mas frecuentes de mortalidad en el
Hospital Infantil de México donde las malformaciones congénitas también ocuparon
el segundo lugar de frecuencia como causa de mortalidad.(5) En cuanto a las
cardiopatias complejas, la atresia tricuspidea representa el 2-3% de todas las
cardiopatias congénitas, el canal atrio-ventricular desbalanceado el 4-5% del total,
la doble via de entrada a ventriculo izquierdo 1.1% y la atresia pulmonar con septo
interventricular integro y la anomalia de Ebstein menos del 1%(3).

Cardiopatias univentriculares

Las cardiopatias congénitas se clasificaran de acuerdo a la manifestacion clinica
cardinal, que es la cianosis, como cianégenas y acianégenas. De acuerdo con el
flujo pulmonar, como de alto, bajo o flujo normal. Esto dependera de las
caracteristicas estructurales propias de cada corazon. Para este trabajo tomaremos
en consideracion aquellas cardiopatias que comparten en comudn la caracteristica
de la cianosis, pero, secundariamente debida a la presencia de una circulacion
anormal denominada como “corazén fisioldgicamente univentricular”

De acuerdo con la ISNPCHD (International Society for Nomenclature of Pediatric
and Congenital Heart Disease), se define a las cardiopatias con fisiologia
univentricular como un espectro de malformaciones cardiovasculares en la cuales
la masa ventricular puede no prestarse para la participacion en la funcién de bomba
del coraz6n para mantener una circulacion sistémica y por otro lado una circulacién
pulmonar.



Incluye un grupo amplio de malformaciones cardiovasculares, entre las que
destacan las siguientes: doble entrada a ventriculo derecho, doble entrada a
ventriculo izquierdo, atresia tricuspidea, atresia mitral, el sindrome de corazon
izquierdo hipoplasico, formas complejas de defectos del septo atrioventricular, doble
via de salida del ventriculo derecho, transposicion de grandes arterias corregida
congénitamente, atresia pulmonar con septo interventricular integro, doble
discordancia, ventriculo Unico, via unica de salida de ventriculo izquierdo o derecho.
Por mencionar algunas de ellas. (6)

Tratamiento

Si bien el manejo médico es indispensable de manera inicial, no podemos olvidar
que el Unico tratamiento, que sabemos mejorard la calidad de vida y la
supervivencia a largo plazo, es la paliacion quirdrgica. Dicho objetivo se consigue
gracias a la modificacién de la anatomia para conseguir al final un corazén que
funcione Unicamente con un ventriculo sistémico, que tenga la capacidad de
soportar el trabajo de mantener una circulacion efectiva, hecho que describi6 el Dr.
Fontan en 1971.

Inicialmente la cirugia estaba disefiada para el manejo paliativo de los pacientes
con atresia tricuspidea, de hecho, en la descripcion inicial del procedimiento, se
realizaba anastomosis término-terminal de la vena cava superior con la arteria
pulmonar derecha, el atrio derecho se conecta con la arteria pulmonar izquierda a
través de un homoingerto de valvula aértica, se cierra el defecto interauricular,
insercion de homoingerto de valvula pulmonar en la desembocadura de la cava
< inferior y por ultimo se ligaba el
tronco de la arteria pulmonar.

(7)

Figura 1: Representacion
esquematica de la cirugia de
Fontan original. (Tomado de:
Fontan F, Baudet E. Surgical
repair of tricuspid atresia.
Thorax. 1 de mayo de 1971;
26(3):240-8.)

Por supuesto que esta cirugia se ha modificado a lo largo del tiempo, consiguiendo
adaptarla para el manejo de las cardiopatias con fisiologia univentricular.
Actualmente la cirugia de Fontan representa el tercer tiempo del proceso para
corregir estas cardiopatias, donde el primer paso esta representado por un
procedimiento quirdrgico paliativo que irA encaminado a corregir mecanismo



fisiopatoldgico predominante, es decir, si se trata de un paciente con flujo pulmonar
disminuido, la colocacion de una fistula sistémico-pulmonar (fistula de Blalock-
Taussig) sera el primer tiempo quirdrgico, que consiste en la conexion entre la
arteria subclavia derecha y la arteria pulmonar ipsilateral, con la intencién de
asegurar flujo pulmonar y permitir el crecimiento del paciente; si se trata de un
paciente con hiperflujo pulmonar el primer paso sera colocar una banda en el tronco
de la arteria pulmonar con la intencion de disminuir el flujo y prevenir sobrecarga.
(8-12)

Figura 2. a) se observa fistula de Blalock-Taussig (flecha) uniendo la arteria
subclavia derecha con la arteria pulmonar derecha. b) se observa banda colocada
en el tronco de la arteria pulmonar. BT (fistula de Blalock-Taussig), RPA (Arteria
Pulmonar Derecha), LPA (Arteria Pulmonar Izquierda), PB (Bandaje del Tronco de
la Pulmonar). (Tomado de: Rao PS. Fontan Operation: Indications, Short and Long
Term Outcomes. Indian J Pediatr. Diciembre de 2015; 82(12):1147-56.)

El segundo tiempo del procedimiento, independientemente de cual haya sido la
intervencidn inicial, sera la realizacion de derivacion cavopulmonar bidireccional,
desde la vena cava superior hacia la arteria pulmonar derecha haciendo
anastomosis termino-lateral, lo que se conoce como procedimiento de Glenn; en
caso de que el paciente cuente con vena cava superior izquierda, se debera realizar
de igual manera Glenn izquierdo bidireccional. Este procedimiento se realiza en
promedio entre los 6 y 9 meses de edad, con la intencion de derivar el retorno
venoso de los miembros superiores y la cabeza a la circulacion pulmonar, evitando
el corazon derecho, lo cual permitird incrementar el flujo pulmonar para conseguir
mejor tolerancia a la nueva fisiologia buscada.(8-12)




Figura 3: a) y b) se observa imagen de fluoroscopia donde se aprecia anastomosis
de la vena cava superior con la arteria pulmonar derecha. SVC (Vena Cava
Superior), RPA (Arteria Pulmonar Derecha), LPA (Arteria Pulmonar Izquierda)
(Tomado de: Rao PS. Fontan Operation: Indications, Short and Long Term
Outcomes. Indian J Pediatr. Diciembre de 2015; 82(12):1147-56.)

Por ultimo el tercer paso sera el procedimiento de Fontan, consiste en la derivacion
cavo-pulmonar desde la vena cava inferior hacia la arteria pulmonar derecha, puede
realizarse mediante un tunel lateral o de manera extracardiaca, cabe mencionar que
es el procedimiento mayormente realizado gracias a que, como lo describe
Kverneland y col. el abordaje extracardiaco permite la disminucién u omision del uso
del bypass cardiopulmonar, lo que por consecuencia disminuyo las complicaciones
perioperativas, el flujo laminar mejord los resultados hemodinamicos, y al evitar la
manipulacion atrial se disminuye el riesgo de arritmias. Dicho procedimiento se
realiza en promedio entre los 2 y 4 afios de edad y considerando que el paciente
tenga un peso minimo de 15 Kg vy, tedricamente, al menos 1 afio después del
segundo paso de la correccion. La mayoria de los cirujanos realizan una
fenestracion que comunica el tubo del Fontan con el atrio derecho, la utilidad
descrita de este procedimiento es la de descomprimir la circulacion venosa
sistémica, asi como, aumentar el gasto cardiaco en el periodo postquirdrgico
inmediato. Las indicaciones para realizar la fenestra incluyen la presencia de funcion
ventricular alterada, asi como, presiones pulmonares elevadas o cercanas al limite
alto. Una vez concluido el procedimiento se considera completa la modificacion
paliativa, llevando al paciente a una condicién de fisiologia univentricular. (8—12)
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Figura 4: a) Se observa anastomosis de
la vena cava inferior con la arteria
pulmonar derecha, se observa fenestra
funcional (flecha). Fen (Fenestra) Cond
(Conducto hacia la circulacion
pulmonar), IVC (Vena Cava Inferior)
(Tomado de: Rao PS. Fontan Operation:
Indications, Short and Long Term
Outcomes. Indian J Pediatr. Diciembre
de 2015; 82(12):1147-56.)

Si bien la cirugia de Fontan sera la meta a la que se busca llevar a los pacientes
con alguna cardiopatia como las ya descritas, no todos los pacientes seran
candidatos al procedimiento. Por tanto en 1977 Choussat y Fontan describieron los
primeros criterios encaminados a conseguir una cirugia exitosa, los cuales fueron
revisados en 2010 y reportados por Herbert. A continuacion se enlistan los 10
mandamientos para una cirugia de Fontan exitosa:

=

Edad mayor a 4 afios

Ritmo sensual

Retorno venoso de las cavas normal

Volumen del atrio derecho normal

Presién media de la arteria pulmonar < 15 mmHg
Resistencia arteriola pulmonar < 4 Unidades Wood /m?
Relacion didmetro pulmonar/aorta >0.75

Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo >60%
Valvula mitral competente (sin insuficiencia)

10 Ausencia de distorsion de la arteria pulmonar

©Co~NoOb~wN

A pesar de que se cuenta con los criterios ya descritos, se ha demostrado que un
paciente que cumpla con todos los criterios no esta exento de complicaciones trans
0 posoperatorias, por lo que deben representar solo una guia al momento de decidir
el manejo del paciente.(13)

La cirugia de Fontan ha sufrido modificaciones desde su creacion, dichas
modificaciones han traido consigo mejoria importante de la supervivencia de los

11



pacientes y menores complicaciones a largo plazo, sin embargo dicha cirugia sigue
siendo un procedimiento de alta morbilidad. En nuestro Instituto hemos optado por
la realizacion de la cirugia incluyendo las siguientes modificaciones: uso de
conducto extracardiaco para la anastomosis cavo-pulmonar y la realizacion de
fenestra en todos los pacientes, ya que, ha demostrado ser un factor que mejora el
pronéstico al reducir de esta manera la presion venosa sistémica, lo que contribuye
a una menor frecuencia de complicaciones a largo plazo. (12)

La evaluaciéon hemodindmica inmediatamente o lo mas cercana posible a la cirugia
debera tratar de predecir la evolucion e interaccion corazén-pulmon después de
finalizada la cirugia. Por eso es tan importante la evaluacion completa de la funcién
ventricular previa al Fontan, ya que, si bien todos los factores resultan importantes,
una adecuada fraccion de eyeccion del ventriculo sistémico, resulta primordial e
indispensable, debido a que en un modelo circulatorio de este tipo hasta 90% de la
fuerza con la que se impulsa la sangre puede verse disipada al momento de
enfrentarse a la circulacion sistémica, dejando Unicamente al 10% de la fuerza y al
propio poder de succién del ventriculo encargados de vencer las resistencias
pulmonares, lo cual explica que al deteriorarse la funcion de eyeccion, por minimo
gue se éste, disfuncione el sistema circulatorio completo. (8,14)

Papel del cateterismo en la evaluacién de la funcion ventricular

Existen multiples situaciones en las que el cateterismo es una herramienta
fundamental que no solo puede aportar informacion diagndstica, sino que ademas,
ofrece la oportunidad de realizar maniobras terapéuticas.(14,15)

Evaluacion del gasto cardiaco: como sabemos, el gasto cardiaco expresa el
volumen expulsado por el ventriculo izquierdo o derecho por unidad de tiempo (L
sangre/min). Existen 2 formas para determinar el gasto cardiaco mediante
cateterismo, el método de termodilucion y el método de Fick. El primero se realiza
con un catéter en la arteria pulmonar, se inyecta solucion salina con una
temperatura menor a la de la sangre en el atrio derecho, un termémetro localizado
en la punta del catéter detecta la diferencia de temperaturas, finalmente la
computadora realiza una grafica temperatura-tiempo, el area bajo la curva generada
es inversamente proporcional al gasto cardiaco. Sin embargo, éste método no es
Gtil en caso de presencia de cortocircuitos intracardiacos, o insuficiencias valvulares.
Dichas limitaciones pueden ser superadas mediante el uso del método de Fick,
mediante la siguiente formula:

mL
( L ) _ Vo2 ()
Ca02 — CvO2

Donde Q representa gasto cardiaco, VO2 consumo de oxigeno en mL por minuto,
Ca02 contenido arterial de oxigeno y CvO2 contenido venoso de oxigeno.(15,16)

min



El consumo de oxigeno se estima de forma rutinaria mediante las formulas de
LaFarge y Miettinen:

mL

Para pacientes masculinos: V02 <m‘;> = 138.1 — (11.49 * In(edad)) + (0.378 * FC)

mL

Y para pacientes femeninos: V02 <m‘;> = 138.1 — (17.04 * In(edad)) + (0.378 * FC)

De cualquier manera estas ecuaciones son poco precisas en pacientes menores de
3 afios de edad, por lo que se establece que un VO2 de acuerdo con el peso, donde:
2-5 Kg VO2= 10-14 mL/min/m? y 5-8 Kg VO2= 7-10 mL/min/m?Z.

El contenido de oxigeno en una muestra de sangre esta determinado por la cantidad
de oxigeno unido a la hemoglobina sumada a la cantidad de oxigeno disuelto en el
plasma. Donde 1.34 ml de oxigeno pueden ser transportados por 1 g de
hemoglobina, que al ser multiplicado por la hemoglobina y la saturacién de oxigeno
de esa hemoglobina determinan la cantidad de oxigeno unido a hemoglobina, se
suma a esto, la presion parcial de oxigeno por la constante 0.003, que representara
el oxigeno disuelto en plasma. Por tanto se determina con la siguiente ecuacion:
mL

mmHg
dL

mLO mL g
Ca02 (—) [ 34 ( - )* Hb (dL) 10 * SaOZ] + [PO2(mmHg) = 0.003

Este principio de Fick es util determinando el gasto sistémico (Qs) y el gasto
pulmonar (Qp). Por tanto:

mL
voz (mln/mZ)

L
Qs (min/mZ) ~ "Ca02 — (v02

mL
voz (mln/mZ)

L
Qp (min/mZ) Cpv02 — Cpa02

La determinacion de presiones en las cavidades y grandes vasos es una parte
fundamental de la evaluacion integral del cateterismo diagndstico. Las presiones se
miden a través de un catéter rigido lleno de liquido (solucion salina o sangre) que
posee un transductor en la punta, que posee un diafragma sensible a las
modificaciones de presion, al detectar una modificacion, el estimulo es transmitido
a un trasnductor que modifica la sefial a un impulso electrico que la computadora
interpreta y genera una lectura en forma de onda.(15,16)

Por altimo, se realizard determinacion de las resistencias vasculares pulmonares y
sistémicas, las cuales son especialmnente importantes en los pacientes en los que



se plantea algun procedimiento correctivo. Las resistencias vasculares se calculan
en unidades Wood y se indexan de acuerdo con la superfice corporal
(mmHg/L/min/m2). Utilizando las siguientes ecuaciones:

_ mPAP — mPAI

- Qp

PAM — mPAD
Qs

RVS =

Donde mPAP= presion media de la arteria pulmonar, mPAI= presion media del atrio
izquierdo, Qp= gasto pulmonar, PAM= presion arterial media, mPAD= presién media
del atrio derecho y Qs= gasto sistémico.

Valores normales de RVP son menores a 3 unidades Wood, recordando que pueden
ser mayores en los recien nacidos y esto puede considerarse normal. Si se
encuentran resistencias mayores a 4 unidades Wood, se debera realizar una prueba
con oxigeno inhalado al 100% buscando vasoreactividad, la cual se define por un
incremento de 10 o mas mmHg en la mPAP pero menos de 40 mmHg. (15,16)

En el contexto del tipo de pacientes que estudiamos, el cateterismo puede tener una
funcion terapeutica especifica, que es la de la evaluacién y manejo de colaterales
aorto-pulmonares. Estos son vasos neoformados que se originan de la aorta o de
vasos periaorticos y que drenan en la arteria pulmonar, los cuales generan un corto
circuito izquierda-derecha. El manejo definitivo de estas malformaciones vasculares
sera el cierre, el cual se puede realizar con dispositivos coils o con Amplatzer, ya
que uno de los requerimientos previstos para la cirugia de Fontan es la ausencia de
colaterales aorto pulmoanres.(17)



O2 consumption 160 mL/min

O2 consumption 200 mL/min/m
Right side Left side

O2 capacity 200 mL/L
Pressures (mmHg)

02 % saturation
(O2 content, mL/L)

Pressures (mmHg)

Vena cava Pulmonary vein
I 75% 05%
v -
Atrium Atrium

Ventricle ] r ] [ Ventricle

| s 100/8
L i 95% :

Pulmonary artery Aorta

.

.

Pulmonary flow (L/min/m?) Systemic flow (L/min/m?)
Pulmonary resistance Systemic resistance
(mmHg/L/min/m?) . : (mmHg/L/min/m?)

s (3
Shunt (L/min/m?)
o (5

\. J
Figura 5: Diagrama, donde se observan las variables que se pueden determinar
durante la realizacion de un cateterismo diagnéstico (Tomado de: Nadas AS, Fyler
DC: Pediatric cardiology, Edition 3, Philadelphia, 1972, WB Saunders)

Pulmonary capillaries
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Especificamente en los paciente en protocolo pre Fontan, se deberan obtener
variables especificas, como las descritas antes en el decélogo de Chusa. Ademas
de la evaluacion hemodinamica, el cateterismo puede proporcionar informacion,
que, puede ser utilizada en el pronostico a corto y largo plazo. Por ejemplo,
Sanchitha y col. describieron asociacion entre elevacion de la presion al final de la
diastole (>10 mmHg) y una estancia hospitalaria prolongada (mas de 21 dias); en
otro estudio Quail y col, estimaron la presion del sistema de Fontan y su asociacion
con falla temprana de la fisiologia univentricular, encontrando que en los pacientes
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con presion venosa central elevada en el cateterismo prequirdrgico, se incremento
el riesgo de fallo del Fontan. (18,19)

Como ya dijimos los pacientes que seran sometidos a la cirugia de Fontan deben
cumplir los requisitos antes mencionados para ser considerados candidatos al
procedimiento, sin embargo, a pesar de esto, la falla del sistema de Fontan continua
siendo una complicacion a corto plazo en las primeras 24 h. Por lo que Di Mofeltta
y col, disefiaron una formula matematica, que predice la presion final del sistema de
Fontan, asi como el requerimiento de fenestracion del conducto. Encontraron que
en el caso de una presion predicha del Fontan <17.59 mmHg, la férmula identificd
un buen resultado clinico a corto plazo con una sensibilidad del 92%. Funcionando
asi como un factor agregado en la evaluacién prequirdrgica para intentar conseguir
un periodo postquirdrgico con menos complicaciones. (20)

Figura 6: Foérmula de Di

TPG Mofeltta para estimar la

glenn —atria -+ presion del sistema de

(Qp/QS)glﬂm Fontan en el postquirdrgico

inmediato (Tomado de: Di

Molfetta A, lacobelli R, Rotella S, Gagliardi MG, Amodeo A, Formigari R, et al.

Predicting the pressure of the total cavopulmonary connection: clinical testing of a
mathematical equation. Cardiol Young. Agosto de 2019; 29(8):1066-71).
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las cardiopatias con fisiologia univentricular como dijimos previamente,
representan un grupo de malformaciones congénitas con alta morbilidad, que
actualmente presentan una sobrevida mayor y con mejor calidad debido a la cirugia
de Fontan. Como mencionamos es una cirugia compleja y con complicaciones
inherentes al procedimiento mismo, a la que no todos los pacientes llegan a ser
candidatos, sin embargo, en aquellos pacientes en los que se consigue realizar,
presentan un mejor pronéstico que aquellos a los que no se les hace. Gracias a que
en nuestra Institucion contamos con la infraestructura necesaria para la realizacion
del protocolo prequirdrgico, de la cirugia y del cuidado postquirirgico necesario,
nuestro Hospital se ha convertido en un centro de referencia nacional para la
realizacion de dicho procedimiento, sin embargo, la determinacion de los pacientes
candidatos a la cirugia representa un problema en la evaluacion prequirargica, ya
gue a veces son insuficientes las medidas que tomamos para predecir el prondstico
postquirdrgico. Esta situacion representa un momento de oportunidad, ya que
agregar un factor extra para predecir el pronéstico postquirirgico puede ampliar el
namero de pacientes candidatos a la cirugia.

A pesar de que existe un estudio que evalla la efectividad de la formula antes dicha
para la prediccion de la presidn final del sistema de Fontan, dicho estudio se realiz6
en una poblacién diferente, ya que la edad media de los pacientes en nuestra
institucién es mayor al igual que el peso. Por lo tanto, consideramos que evaluar la
fiabilidad de esta férmula puede aportar importante informacién al momento de
decidir que paciente puede ser candidato a la cirugia de Fontan.

Por lo tanto surge la siguiente pregunta de investigacion.



PREGUNTA DE INVESTIGACION
En pacientes con cardiopatia congénita con fisiologia univentricular (en protocolo
pre Fontan)

¢ Cudl sera la fiabilidad de la formula de Di Molfetta para predecir la presion final del
sistema de Fontan en pacientes con cardiopatias con fisiologia univentricular en el
periodo postquirargico?

Pacientes Pacientes con cardiopatia congénita con fisiologia
univentricular

Intervencion Medir la fiabilidad

Comparador Formula matematica y medicion directa de la presion

Desenlaces Presion del sistema de Fontan




JUSTIFICACION

En los pacientes con cardiopatias univentriculares se lleva a cabo una evaluacion
completa del estado general y especificamente del estado hemodinamico, como ya
lo hemos mencionado, con la intencion de identificar a los pacientes que pueden
ser candidatos a realizarseles cirugia de Fontan, durante este proceso de
evaluacion prequirdrgica uno de los factores mas preocupantes, y que puede ser la
causa de que el paciente no consiga llegar a la cirugia, es la presioén que tendra el
sistema de Fontan una vez operado el paciente. Por eso uno de los motivos mas
importantes para realizar este estudio es el de agregar un factor extra a la
evaluacion del paciente pre Fontan que incluya la estimacion de la presion del
sistema de Fontan, lo que podria ayudar a los médicos a complementar el abordaje
prequirargico y probablemente incrementar el nimero de pacientes a los cuales se
les puede ofrecer dicho procedimiento para el manejo de las cardiopatias con
fisiologia univentricular.

Se trata de un estudio factible de realizar por el hecho de que nos encontramos en
un instituto de tercer nivel de atencion que cuenta con la poblaciébn necesaria,
ademas del hecho de que no se necesita invertir un recurso monetario para su
realizacion, debido a su caracter retrospectivo. Interesante porque la informacién
cientifica generada acerca de la evaluacion del paciente con patologia cardiaca en
el periodo prequirdrgico es un tema de actualidad. Novedoso, ya que, a pesar de
que existe un estudio similar, no se ha realizado en el tipo de poblacion que nosotros
podemos ofrecer, reconocemos una linea de investigacion amplia y con potenciales
beneficios en la atencién del paciente cardidpata. Es un tema ético porque no se
necesita realizar ningun procedimiento a los pacientes, toda la informacién
necesaria puede ser obtenida del expediente clinico. Finalmente es relevante, por
el hecho de que podriamos mejorar la evaluacion pre quirargica del nifio candidato
a Fontan, tratando de ofrecer un parametro que aporte informacién valiosa al
momento de considerar a los pacientes para la cirugia ya mencionada.



HIPOTESIS
H1: Existird una correlacion entre la presion del sistema de Fontan predicha con la
formula de Di Mofeltta y la medida de forma directa con un valor de r? cercano a 1

HO: No existir4 una correlacion entre la presion del sistema de Fontan predicha con
la féormula de Di Mofeltta y la medida de forma directa con un valor de r? cercano a
1



OBJETIVOS
Objetivo general:

Determinar el grado de correlacion entre la presion del sistema de Fontan predicha
con la formula de Di Mofeltta y la medida de forma directa en el postquirirgico
inmediato.

Objetivos especificos:

Determinar el grado de correlacién entre la presion del sistema de Fontan predicha
con la formula de Di Mofeltta y la medida de forma directa medida en las primeras
24 h de la cirugia con el paciente intubado

Determinar el grado de correlacion entre la presion del sistema de Fontan predicha
con la formula de Di Mofeltta y la medida de forma directa medida a las en las 24 h
posteriores a la extubacion.

Determinar el grado de correlacién entre la presion del sistema de Fontan predicha
con la férmula de Di Mofeltta y la medida de forma directa medida cuando el paciente
se encontraba previo al egreso de la UCI.

Comparar las diferentes variables demograficas con la presién del sistema de
Fontan predicha por la formula de Di Mofeltta.



MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio observacional, descriptivo, transversal, retrospectivo. Es un
estudio de prueba diagnéstica fase Il. Donde como universo se encuentran los
pacientes atendidos en el Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG) con
diagndsticos de cardiopatias congénitas que posean fisiologia univentricular, y a los
cuales se les realiz6 cirugia de Fontan como procedimiento paliativo final, atendidos
en el periodo de enero 2016 a marzo 2021.

Criterios de inclusion:

e Pacientes con diagnéstico de cardiopatia congénita con fisiologia
univentricular y que se les haya realizado cirugia de Fontan en el periodo de
enero 2016 a marzo 2021.

Criterios de exclusion

e Pacientes en quienes no se encuentre el cateterismo pre Fontan
e Pacientes alos que no se les haya registrado la presion de sistema de Fontan
en el periodo postquirargico

Se realizara revision de expedientes clinicos y se obtendran los resultados de los
siguientes valores medidos en el cateterismo pre Fontan:

e Presion del atrio Unico
e Gradiente transpulmonar con Glenn
e Relacion gasto pulmonar/gasto sistémico con Glenn (Qp/Qs)

De igual forma se obtendra el valor de presion del sistema de Fontan media de
forma directa a través del catéter que se encuentre en via venosa central con el
paciente intubado dentro de sus primeras 24 h postquirdrgicas, en las primeras 24
h postextubacion y cuando el paciente se egresara de la UCI.

Se aplicara la formula de Mofeltta para obtener la presién predicha del sistema de
Fontan.



ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizaran medidas de tendencia central tales como frecuencias, media, moda y
mediana para las variables epidemioldgicas.

Se utilizara el coeficiente de correlacion de Pearson para determinar el grado de
correlacion (valor de r) entre la presion del sistema de Fontan predicha con la
férmula de Mofeltta y la medida de forma directa.



DESCRIPCION DE VARIABLES
Variables independientes

sangre en el
atrio unico en
el paciente
con Glenn

Variable Definiciéon Definicidon Tipo de | Operacionalizacion
conceptual operacional variable
Edad Tiempo que | Cantidad de | Cuantitativa | Afios de vida
ha vivido una | afios discreta
persona cumplidos
desde el | desde el
nacimiento nacimiento
Sexo Condicion Conjunto de | Cualitativa 1. Masculino
organica que | caracteristica | nominal 2. Femenino
distingue S anatomicas
machos y |y fisiolégicas
hembras que
distinguen a
machos de
hembras
Peso Cantidad de | Cantidad en | Cuantitativa | Kg
masa Kg de masa | continua
medidos por
somatometria
Cardiopatia Malformacion | Malformacion | Cualitativa 1. Cardiopatias
congénita con | congénita del | congénita del | nominal con  conexion
fisiologia corazbn que | corazon y AV alterada
univentricular | provoca grandes 2. Cardiopatias
ausencia vasos que por con  conexién
funcional de | sus VA alterada
uno de sus | caracteristica
ventriculos s condiciona
ausencia
funcional de
algun
ventriculo
Presion del | Fuerza Cantidad en | Cuantitativa | mmHg
atrio unico ejercida por la | mmHg de | continua
sangre en el |fuerza que
atrio unico ejerce la




Gradiente Diferencia de | Diferencia de | Cuantitativa | mmHg
transpulmonar | presion presion continua
con Glenn medida en la | medida en el
arteria atrio unico y
pulmonar y la | en la
presion  del | circulacién
atrio pulmonar
izquierda
Relacion Cociente Cociente Cuantitativa
Qp/Qs con | entre el gasto | entre el gasto | discreta
Glenn pulmonar y el | pulmonar y el
gasto gasto
sistémico sistémico en
paciente con
fisiologia de
Glenn
Presiéon Fontan | Fuerza Fuerza en | Cuantitativa | mmHg
intubado ejercida por la | mmHg discontinua
sangre en las | ejercida por la
paredes del | sangre en las
sistema de | paredes del
Fontan sistema de
Fontan, en
las primeras
24 horas del
paciente
intubado
Presion Fontan | Fuerza Fuerza en | Cuantitativa | mmHg
extubado ejercida por la | mmHg discontinua
sangre en las | ejercida por la
paredes del | sangre en las
sistema de | paredes del
Fontan sistema de
Fontan, en
las primeras
24 horas post
extubado
Presion Fontan | Fuerza Fuerza en | Cuantitativa | mmHg
previo al | ejercida por la | mmHg discontinua

egreso de la
UCl

sangre en las

paredes del
sistema de
Fontan

ejercida por la
sangre en las

paredes del
sistema de
Fontan, en el
paciente

previo al




egreso de la
UCl

Variables dependientes

Mofeltta

Variable Definiciéon Definicion Tipo de | Operacionalizacion
conceptual operacional variable

Presion del | Presion obtenida | Cantidad presion | Cuantitativa | mmHg

sistema de | por la formula de | en mmHg | continua

Fontan Mofeltta predicha por la

predicha formula de

por Mofeltta




RESULTADOS

Se encontraron un total de 54 pacientes operados de Fontan entre los afios 2015y
2021, de los cuales 4 no pudieron ser analizados dentro de nuestro estudio debido
a que los expedientes no fueron encontrados en el archivo clinico. De los 50
restantes, el 58% (n=29) fueron de hombres y el otro 42% fueron mujeres (n=21).

La edad media de los sujetos al momento de realizarse la cirugia de Fontan fue de
9.5 +/- 3.69 afos, la mediana de la edad de la cirugia fue de 9 afios, la moda con 7
eventos fue de 6 afios.

El peso medio al momento de la cirugia de Fontan fue de 29.3 +/- 12.93 Kg, la
mediana de peso fue 26 kg al igual que la moda.

En cuanto al tipo de cardiopatia, los defectos fueron clasificados en 2 grandes
grupos para su analisis posterior, con base en la alteracion anatémica que
condicionara la fisiologia univentricular. Dichos grupos son: alteracion de la
conexién atrio-ventricular y alteracion de la conexién ventriculo-arterial. Dentro del
primer grupo se encontraron: la atresia tricuspidea en sus diferentes presentaciones
1A 2% (n=1), 1B 28% (n=14), 1C 6% (n=3) y 2B 4% (n=2), doble via de entrada de
ventriculo izquierdo 2% (n=1), doble discordancia 10% (n=>5), discordancia atrio-
ventricular 2% (n=1), sindrome de ventriculo derecho hipoplasico 4% (n=2) e
hipoplasia tricuspidea 2% (n=1), y dentro del segundo grupo: doble via de salida de
ventriculo derecho 14% (n=7), doble via de salida de ventriculo Unico 4% (n=2),
atresia pulmonar con septo interventricular integro 10% (n=5), canal atrioventricular
desbalanceado 6% (n=3), ventriculo Unico 2% (n=1), via Unica de salida de
ventriculo derecho 2% (n=1) y atresia pulmonar con CIV 2% (n=1). El primer grupo
de cardiopatias fue el que se encontré con més frecuencia con 60% (n=30), mientras
que el segundo grupo representod el resto de las cardiopatias. Como se observa
antes las 3 cardiopatias mas frecuentes fueron en primer lugar la atresia tricuspidea
1B con 28%, en segundo puesto la doble via de salida del ventriculo derecho con
14%, y en tercer puesto la atresia pulmonar con septo interventricular integro y la
doble discordancia con 10% cada una.

En cuanto a las variables hemodindmicas obtenidas en el cateterismo previo a la
cirugia de Fontan, la presion media del atrio que llevara el sistema de Fontan fue de
5 +/- 2 mmHg (correspondiente a 2 desviaciones estandar), el gradiente
transpulmonar medio en circulacion de Glenn fue de 4 +/- 2 mmHg, el QP/QS medio
fue de 0.66 +/- 0.36.

El promedio de presion predicha con la formula de Mofeltta fue de 12.95 +/- 5.12
mmHg.

Dentro de las variables que se obtuvieron posteriores a la cirugia la presiéon del
sistema de Fontan con el paciente intubado fue en promedio de 9 +/- 4 mmHg, al
igual que la presion del sistema de Fontan con el paciente extubado. Mientras que



la presion medida una vez que el paciente se encontraba estable y en condiciones
de egresar de la terapia intensiva, fue de 10 +/- 3 mmHg

En la tabla 1 se muestran las caracteristicas clinico-demogréaficas de la poblacion
incluida en el estudio (ver anexos).

Posterior al analisis estadistico, se encontré una correlacion de la presion predicha
por la formula de Mofeltta y la presion final del sistema de Fontan previo al egreso
de la unidad de cuidados intensivos con valor de r?= 0.7. Se correlacionaron las
variables hemodindmicas del cateterismo prequirirgico con las presiones del
sistema de Fontan, encontrando correlacion entre la presion del atrio que llevara la
circulacion de Fontan y la presion del sistema de Fontan en el paciente intubado,
con valor de r>=0.7.

Con el resto de las variables no se encontr6 grado de correlacion adecuado.



DISCUSION

El objetivo principal de este estudio, tal como se describe anteriormente, era
demostrar el grado de correlacion entre la presion predica del sistema de Fontan
mediante una formula matematica y la presibn medida a través de un catéter
colocado en el tubo de Fontan o en el sistema venoso central. Dicho objetivo fue
evaluado en diferentes momentos ya que es importante considerar que existen
multiples factores involucrados en la presion final que tendré el sistema de Fontan,
por eso, realizamos el registro de las presiones con el paciente intubado en las
primeras 24 h y a las 24 h ya extubado, asi como, en el momento en el que el
paciente se encontro estable y en condiciones de egreso de la terapia intensiva. En
este estudio encontramos que existe una correlacion en general deficiente entre la
presion predicha y la presion medida, sin embargo, lo que es un hecho es que la
presion del sistema de Fontan al momento del egreso de la unidad de cuidados
intensivos fue la mayor grado de correlacion tiene con la presion predicha con un
valor de r?= 0.7, sin embargo, no podemos decir que sea una correlacién buena, ya
gue solo valores por arriba de 0.75 se pueden considerar como de buena
correlacion. Esto se asemeja a lo reportado por Di Mofeltta y col. (20) en el estudio
original que evalud la capacidad de esta formula para predecir la presion del sistema
de Fontan, asi como la necesidad de realizar fenestra en el postquirargico, ellos
reportan una mala correlacion entre las presione, en su grafica de Blant-Altman
observamos, que si bien la formula no sobreestima ni subestima la presion del
sistema de Fontan los limites superior e inferior son sumamente amplios lo que
traduce la incapacidad de la férmula para hacer una prediccién precisa, al igual que
para predecir la necesidad de fenestra.

Un punto importante a considerar es, el hecho de que en nuestra poblacion de
pacientes operados de Fontan, el 100% de los pacientes son operados con fenestra
en el mismo tiempo quirdrgico, un hecho, que modifica, por supuesto, la presién
final del sistema, recordemos que la funcién de la fenestra es justamente esa,
reducir la presion que maneja el sistema para evitar sobrecargarlo, a expensas de
sacrificar una porcion del gasto cardiaco. Este factor es determinante al momento
de evaluar la presiéon del sistema, por el hecho de que esa presion va a verse
disminuida por el hecho de tener la fenestra.

Como se menciona antes, la presion del sistema de Fontan serd determinada por
multiples factores incluyendo algunos extra cardiacos, es decir, no solo las variables
hemodinamicas influiran en el resultado final de la presién, sino que, ademas existen
caracteristicas como la morfologia de los vasos, el estado de nutricion, la funcidn
renal y hepética previas al procedimiento, etc. Factores, que no considera la
ecuacion y que podrian por supuesto explicar una de las razones por las cuales la
ecuacion es imprecisa.

Otro factor que vale la pena mencionar es el hecho de la heterogeneidad de la
poblacién estudiada, ya que demograficamente hablando tiene caracteristicas



sumamente diferentes, lo que repercutira en el analisis al tener mayor riesgo de
sSesgo por contar con una poblacion poco homogénea.

Si bien la formula puede ser una herramienta a considerar, proponemos que lo ideal
seguira siendo una evaluacion personalizada para identificar al paciente candidato
a cirugia de Fontan. Como lo refiere Mendoza y col. (14) quienes reportan una
mortalidad postquirtrgica baja de apenas 3%, donde sefialan que existen factores
hemodindmicos medidos en el cateterismo prequirdrgico, que se han asociado a
resultados favorables, en la funcién sobrevida de los pacientes, como son la presién
media de la arteria pulmonar, el indice de Nakata y McGoon, asi como, el tiempo de
circulacién extracorpdrea. Sigue siendo indispensable la evaluacion hemodindmica
previa a la cirugia.



CONCLUSIONES

La presidn del sistema de Fontan predicha por la férmula mateméatica propuesta
por Di Mofeltta y col. tiene una correlacion pobre con la presion medida de forma
directa en el sistema de Fontan en diferentes momentos del postquirdrgico.

El hecho de que la presion del sistema de Fontan esté determinada por multiples
factores, no solo hemodinamicos, haces que sea complicado conseguir realizar una
prediccion precisa de dicha presion. Ya que resulta complicado incluir todos esos
factores dentro de una ecuacion para conseguir mejor correlacion entre los
resultados.

El cateterismo pre Fontan es indispensable en la evaluacion del paciente previo al
procedimiento quirdrgico, y puede aportar informacién que si bien no predice la
presion del sistema, puede ser Util en el célculo del pronéstico a largo plazo, al
aportar medidas que se ha demostrado se correlacionan con sobrevida y adecuada
funcién postquirargica.

Probablemente resultaria util tratar de incluir variables de funcion ventricular
medidas por otros métodos como resonancia magnética, en la formula para disefiar
un modelo matematico que incluya estos datos en la prediccién de la presion.



CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Afio 2019 2020 2021
Activida Marzo- | Agosto- Noviembre- | Enero- | Julio- Octubre- |Enero- Abril-
Abril | Septiembre | Diciembre |Junio | Septiembre | Diciembre | Febrero Mayo
Seleccion de tema de X
investigacion
Blusqueda de asesor X
Revision bibliogréfica X X
Presentacion de X
anteproyecto
EIgporamon de marco X X
tedrico
Elaboracion de
justificacion,  obijetivos, X X
metodologia
Entrega de avances
(protocolo de X
investigacion)
Revision de expedientes X X X
Analisis estadistico X X
Elaboracion de
resultados, discusion y X X
conclusiones
Entrega de trabajo final X
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CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con la Ley General de Salud, se considera a este protocolo sin riesgos
para la salud, ya que no se realizaran estudios nuevos ni agregados a los pacientes,
Unicamente se realizara revision del expediente clinico. Por tanto no se requiere de
firma de consentimiento informado por parte de los padres o tutores legales de los
pacientes participantes. El estudio cumple con los principios de cooperacion
internacionales de investigacion establecidos en la seccién cuatro en el acta de
Helsinki, Finlandia 1975.



LIMITACIONES DEL ESTUDIO

e Este estudio se realiza en un solo centro hospitalario de tercer nivel

e La muestra esta limitada a los pacientes de nuestra Institucion

e La poblacion estudiada tiene caracteristicas demogréaficas muy heterogéneas



ANEXOS

Tabla 1. Variables clinico-demogréaficas de los pacientes incluidos en el estudio

Variables Total 50 (100%)

Edad (afios)* 9.5 (+/- 3.69)
Sexo

Masculino 29 (58%)

Femenino 21 (48%)
Peso (Kg)* 29.3 (+/- 12.39)
Tipo de cardiopatia

Conexion AV alterada 30 (60%)

Conexion VA alterada 20 (40%)

* Media y desviacion estandar

En la tabla 2 se muestran las variables hemodinamicas utilizadas en el estudio

Tabla 2. Variables hemodindmicas utilizadas en el estudio

Variable Medida
Presion del atrio (mmHg) * 5 (+/-)
TPG en Glenn (mmHg)* 4 (+/- 2)
QP/QS* 0.66 (+/- 0.36)
Presién predicha (mmHg)* 12.95 (+/- 5.12)
Presion Fontan intubado (mmHg)* 9 (+/- 4)
Presion Fontan extubado (mmHg)* 9 (+/- 4)
Ultima presion en la terapia intensiva (mmHg)* 10 (+/- 3)

* Media y desviacion estandar



Intubado, 24h

Extubado, 24h

Egreso de UCI

Valor de P=0.17

Grafico 1. Correlacion de variables
hemodinamicas y presiones del sistema de

Fontan
Presion Presion del Gte QP:QS
estimada* atrio transpulmonar
(o) o (o] (o] O
(o}
r2=0.2 r2=0.7 12=0.4 r2=-02
O
o)
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