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INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas correspondientes a fisiologia univentricular son menores
de 30%. Siendo el tratamiento definitivo el trasplante cardiaco (menos de 2% tienen
acceso), por lo que una alternativa quirurgica es la cirugia de Fontan (CF). La cirugia
de fontan es un procedimiento paliativo, se denomina paliacién a aquel tratamiento
que tiene como proposito aliviar signos, sintomas o situaciones fisiopatolédgicas de la
enfermedad que resultan limitantes en términos de probabilidad de muerte o de
desarrollo de otras alteraciones irreversibles o de dificil manejo (por ejemplo,
hipertensiéon pulmonar, cianosis o falla cardiaca). Esto genera un nuevo sistema
hemodinamico laminar, la creciente presion en sistemas porta y esplacnicos lesiona de
manera progresiva a otros drganos, deteriorando la calidad de vida y la funcionalidad

del sistema.

La supervivencia que ha mejorado gracias a modificaciones realizadas en el
tratamiento farmacolégico, intervenciones percutaneas, cirugias paliativas e incluso
en algunos casos trasplante cardiaco, el cual es una opcion viable incluso en pacientes
que presentan enteropatia perdedora de proteinas o bronquitis plastica , a pesar de
estas medidas sigue siendo un grupo vulnerable comparado con aquellos pacientes

con correccidn biventricular a lo largo de su seguimiento.

Las acciones empleadas para la prevencién de enteropatia perdedora de proteinas ,
bronquitis plastica y falla renal crdénica son limitadas, basados en los ultimos estudios
publicados podemos decir que desconoce si en los compartimientos corporales las
modificaciones en la presién hidrostatica se crea un patrén identificable que nos

permita anticipar a la presentacion de las fallas del sistema.

El presente trabajo realiza una descripcion de las caracteristicas de esta poblacién en
busqueda de crear una clinica para identificacion y realizacion de intervenciones que
nos permitan mantener el sistema funciona y preparar a los pacientes apara el

trasplante, seguimiento en clinica de adultos, etc.



ANTECEDENTES

La cirugia de Fontan desde hace aproximadamente 50 afios ha sido la medida paliativa
en pacientes con cardiopatias congénitas complejas que tienen como caracteristica

principal un ventriculo que funciona como sistémico.

El principio quirdrgico se basa en separar circulacién sistémica de la pulmonar, de
esta manera corrige la hipoxemia a través de una derivacién del retorno venoso
sistémico hacia las arterias pulmonares, quedando el ventriculo unico con la

circulacion sistémica, lo que disminuye la sobrecarga ventricular.

En 1958 surge la cirugia de Glenn cirugia paliativa que ofrece como ventaja el alivio
de la carga de volumen en un ventriculo unico funcional, la reduccion de la
regurgitacion de la valvula auriculoventricular, la evitaciéon de la distorsién de la
arteria pulmonar por la colocacion de una banda en la arteria pulmonar o una
derivaciéon entre la arteria sistémica y la pulmonar, y la prevenciéon de la enfermedad
obstructiva vascular pulmonar. En los afios siguientes se estudio su aplicacion como
preparaciéon en aquellos pacientes con alto riesgo para la cirugia de Fontan, se
encontro al realizar la cirugia en pasos, la contractilidad ventricular mejoraba previa
al completar el la derivaciéon cavo pulmonar total , permitiendo en ese momento

extender las indicaciones para realizacidn de esta cirugia.[1,2]

En 1968 se introduce por Fontan y Baudet describen la cirugia de Fontan, dos afios
mas tarde publican su experiencia con esta derivacidén que originalmente se realizaba
una conexion directa entre la orejuela derecha y la arteria pulmonar, de manera
simultanea el Dr Kreutzer realizaba intervenciones similares en pacientes con atresia
tricuspidea lo que lo lleva a publicar su experiencia 1973.[3] fue al suma de ambos
procedimientos y los resultados que permiten realizar varias modificaciones
principalmente secundarias a efectos adversos presentados a corto y mediano plazo
como calcificacion temprana. y obstruccién de la via eliminando alteraciones como la

dilatacion auricular y la estasis sanguinea.



Se empieza a implementar el enfoque por etapas a principios de la década de 1990 con
la colocacion temprana de una derivacion de Glenn cavopulmonar parcial con énfasis a
limitacién de la carga de volumen lo antes posible. Esta estrategia permite que la
derivacién de manera temprana ( primeros meses) para posteriormente completar la

derivacién cavopulmonar total [2].

En 1990 , Marcelletti y colegas introducen un conducto extracardiaco sin valvula que
se anastomosa entre la vena cava inferior y la rama de la arteria pulmonar. .[4]. La
introduccién de una fenestracién entre el retorno venoso sistémico y el pulmonar
auricula venosa, que crea un flujo controlado de derecha a izquierda derivacion.
Porque la fenestracién aumenta la precarga ventricular y descarga parcialmente la
hipertensiéon venosa sistémica, algunos centros han adoptado rutinariamente la
fenestracion. El principal beneficio clinico de una fenestracién parece estar en la
reduccion de la cantidad y duracidn del drenaje pleural después del procedimiento de

Fontan, disminuyendo asi la duracién de la estancia hospitalaria.

En México, alrededor de 3 centros de cirugia cardiaca congénita de tercer nivel que
realizan esta cirugia. Desde su implementacién la experiencia en la relaciéon cn la
morbi mortalidad que implica este procedimiento es escasa y en ocasiones anecdotica.
Aunque la técnica ya lleva mas de 50 afios, en México los centros hospitalarios han
alcanzado una curva de aprendizaje, sin embargo la mortalidad es 5-8% mayor que en
otros paises por variables atribuidas al diagnoéstico tardio y los cuidados
postquirtrgicos.[12,13]. En México la supervivencia de los pacientes operados de
Fontan ha ido en aumento ,sin embargo los efectos deletéreos en la circulacion
pulmonar y sistémica son dificiles de prevenir y predecir ademas , en la literatura se
describen muchas intervenciones una vez instauradas las consecuencias de la
alteraciéon hemodinamica, en los ultimos afios se ha buscado encontrar marcadores
tempranos que permitan realizar intervenciones previas a la disfuncion de este
sistema y de encontrarlas realizar las intervenciones pertinentes. La evidencia previa
demuestra que no existe un reporte nacional que permita identificar la frecuencia de

las fallas y las variables asociadas a su desarrollo.



MARCO TEORICO:

A. DEFINICION

Se define como univentricular aquel corazén que con una malformacién congénita no
corregible donde se encuentra un ventriculo pequefio o disfuncional por defectos
asociados. De acuerdo al International Nomenclature Committee for Pediatric and
Congenital Heart Disease propuso una definicidbn que tiene aplicacion en la clinica
describe lo siguiente: «Un espectro de malformaciones cardiovasculares congénitas en
las que la masa ventricular no puede ser dividida de manera que tengamos una bomba
ventricular para la circulacién sistémica y otra para la circulacién pulmonar... Esto
podria ser debido a que tal divisién quirtrgica no sea anatémicamente factible o que

no sea aconsejable».[1]

- Fisiologia univentricular hace referencia a 2 condiciones en primera a la mezcla
completa de los retornos venosos sistémico y pulmonar, con independencia de en qué
parte del corazon tenga esta lugar y en segundo La masa ventricular eyecta este
retorno venoso, completamente mezclado, hacia ambas circulaciones (sistémica y
pulmonar) al mismo tiempo (en paralelo). Puede existir en presencia de 2
ventriculos y al contrario no existe en pacientes con corazén  univentricular
intervenidos con cirugia de Glenn o Fontan, esta fisiologia cumple 3 consideraciones el
gasto cardiaco que maneja la masa ventricular es la suma del gasto cardiaco pulmonar
y del sistémico, La saturacion de oxigeno es casi la misma en la aorta, que en las
arterias pulmonares la saturacién arterial de oxigeno se situara en torno al 80%. Es
una condicion hipoxémica y la distribucion del flujo sistémico y pulmonar depende de
la relacién entre las resistencias vasculares de ambos circuitos efectivamente, es el
tipo de fisiologia que encontramos en el contexto de los corazones univentriculares no
intervenidos quirdrgicamente, pero no necesariamente en los que si han sido

intervenidos.[ 4,5]

En relaciéon a aquellas cardiopatias que cuentan con un ventriculo funcional se
establece como estrategia quirdrgica con la finalidad de aliviar la desaturacion que

estos pacientes presentan. A medida que el paciente progresa a lo largo del camino



univentricular, su fisiologia cardiovascular va cambiando. Inicialmente, tendrd una
fisiologia que permite flujo pulmonar adecuado posteriormente con la realizacion de
la derivacion cavo pulmonar donde se preserva la funcién ventricular sin llegar a la

sobrecarga con hipoxemia .

En 1958 surge la cirugia de Glenn cirugia paliativa que ofrece como ventaja el alivio
de la carga de volumen en un ventriculo Unico funcional, la reduccién de la
regurgitacion de la valvula auriculoventricular, la evitacion de la distorsién de la
arteria pulmonar por la colocacion de una banda en la arteria pulmonar o una
derivaciéon entre la arteria sistémica y la pulmonar, con la prevencion de la
enfermedad obstructiva vascular pulmonar. En los afos siguientes se estudio su
aplicacion como preparacion en aquellos pacientes con alto riesgo para la cirugia de
Fontan, se encontrd al realizar la cirugia en pasos , la contractilidad ventricular
mejoraba previa al completar la derivacidon cavo pulmonar total , permitiendo en ese

momento extender las indicaciones para realizacion de esta cirugia [6,7]

En 1968 se introduce por Fontan y Baudet describen la cirugia de Fontan, dos afios
mas tarde publican su experiencia con esta derivacion que originalmente se realizaba
una conexion directa entre la orejuela derecha y la arteria pulmonar, de manera
simultanea el Dr Kreutzer realizaba intervenciones similares en pacientes con atresia
tricispidea lo que lo lleva a publicar su experiencia 1973 [3], fue al suma de ambos
procedimientos y los resultados que permiten realizar varias modificaciones
principalmente secundarias a efectos adversos presentados a corto y mediano plazo
como calcificacién temprana [10], y obstruccién de la via eliminando alteraciones
como la dilatacion auricular y la estasis sanguinea. Se empieza a implementar el
enfoque por etapas a principios de la década de 1990 con la colocacién temprana de
una derivacion de Glenn cavopulmonar parcial con énfasis a limitacion de la carga de
volumen lo antes posible. Esta estrategia permite que la derivacion de manera
temprana (primeros afios de vida) para posteriormente completar la derivacién

cavopulmonar total [8,10,11]



En el paso final siendo la derivaciéon cavo pulmonar total o Fontan la cianosis
desaparece o0 es menor , sin embargo se observa sobrecarga de presion para el

ventriculo unico, ya que la sangre circula a través de dos resistencias.
EPIDEMIOLOGIA

Se estima que 1 de cada 10 000 bebés nace cn un corazén univentricular por lo que las
probabilidades de que sobreviva a las edad adulta sin un procedimiento paliativo son
escasas. La cirugia de Fontan es el resultado de una serie de cirugias con
modificaciones en la hemodindmica y saturaciones de los pacientes, para llegar a este
punto dicho procedimiento requiri6 modificaciones para mejorar la morbi-
mortalidad y resultados a corto y largo plazo. Se describe la tasa de supervivencia a
10 afios fue del 69 % , mejorando al 89 % entre 1991 y 2000 y alcanzando el 95 % a
partir de 2001. Hay una preferencia quirtrgica por EC-TCPC en varias clinicas [6],
segin estudios que indican una menor incidencia de eventos adversos (como
arritmias) después de la cirugia [11,12]. Se estima en el 2020 en alrededor de 11
paises un total de 47 881 casos (66 personas por millén) con un incremento esperado

de 59 777 para el 2030. De estos siendo 17% adolescentes y 28% nifios.[ 13]
CARACTERISTICAS DE LA HEMODINAMICA FONTAN

Las principales caracteristicas de la hemodinamica de Fontan es la falta de ventriculo
subpulmonar, que conduce automaticamente a una presion venosa central (PVC)
elevada. Esto crea una presion de conduccion adicional para la circulaciéon pulmonar y
una precarga cardiaca disminuida para el ventriculo sistémico (VS), lo que resulta en
gasto cardiaco (GC) crénicamente bajo. Estas 2 consecuencias se consideran
inevitables en los pacientes con cardiopatia congénita con circulacién de Fontan. La
saturacion de oxigeno en sangre arterial (Sa02) baja, leve pero significativa, es
también una caracteristica hemodinamica importante, que probablemente se debe a
un desajuste entre la ventilacion y la perfusion intrapulmonar, asi como al desarrollo

de colaterales venovenosas.
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Todas estas condiciones anormales se asocian en ultima instancia con capacidad de

ejercicio reducida.[11,12].

Por lo tanto, las complicaciones fisiopatologicas después de la operaciéon de Fontan

consisten principalmente en las siguientes 3 condiciones:
1) Congestion multiorganica debido a la presién venosa alta.
2) IC cronica debido a gasto cardiaco bajo.

3) Hipoxia leve pero significativa. Con una PVC elevada, el gasto cardiaco bajo puede
resultar en una presion arterial sistémica baja, o que lleva a una presién de perfusion

sistémica (PP) baja. [8,11]

Uno de los principales objetivos del sistema circulatorio es suministrar suficiente
oxigeno y otras sustancias vitales a los 6rganos. En consecuencia, el mantenimiento de
un contenido adecuado de oxigeno y presion de perfusion es crucial. Para lograr este
objetivo, el sistema circulatorio en pacientes con Fontan parece ajustarse a la
hemodindmica inconveniente de Fontan a través de las siguientes adaptaciones

comunmente observadas en pacientes con insuficiencia cardiaca:
1) Aumento de la resistencia arterial sistémica (Rs)

2) Redistribucién de gasto cardiaco a érganos vitales como el cerebro y el corazon, con
un mayor contenido de oxigeno (concentracién de hemoglobina) para compensar el

gasto cardiaco limitado.[19 ].
IMPACTO DE LA CIRCULACION DE FONTAN EN OTROS ORGANOS Y SISTEMAS

La circulaciéon pulmonar no pulsatil de Fontan crea hipertensién venosa sistémica con
congestion hepatica y flujo sanguineo pulmonar no pulsatil a partir del dia en que se
realiza la operacion. Las consecuencias a largo plazo de esta circulacion afectan a
muchos organos. Incluso en presencia de una funcidn ventricular sistémica
conservada, la pérdida del corazén derecho y su flujo pulsatil asociado en el circuito
pulmonar provoca disfuncién circulatoria. Los sistemas de érganos en pacientes

individuales se ven afectados de manera diferente y en grados variables, pero la

11



circulaciéon anormal tiene muchas consecuencias potenciales, como se describe en esta
seccion. Estas complicaciones en otros oOrganos rifidon, higado , tiroides que

contribuyen a los diversos fenotipos de falla de Fontan.[19 ]

1. Pulmones: la remodelacién vascular pulmonar surge de dos posibles mecanismos:
flujo sanguineo temprano no restringido en la infancia que conduce a una
remodelacion vascular pulmonar, con una remodelacién adversa adicional en el
contexto del flujo sanguineo pulmonar pasivo no pulsatil. El impacto fisiolégico del
aumento de la resistencia vascular pulmonar es la disminucién del flujo sanguineo
pulmonar, congestion venosa hepatica y portal, disminucién del gasto cardiaco y
colaterales venovenosas para descargar la hipertension venosa sistémica y permitir el

aumento del gasto cardiaco, a expensas de la cianosis. [9,17 ]

2. Higado: En la circulacion de Fontan, con la pérdida de presiéon inducida por el
corazén derecho, el higado que almacena la sangre venosa, lo que permite la
congestion venosa en los sinusoides del hepaticos. Como resultado, se produce
congestion pasiva pocas horas después de la operacion de Fontan. Los efectos a largo

plazo incluyen fibrosis sinusoidal, necrosis centro lobulillar y cirrosis hepatica. [15].

3. Cerebro: mayor incidencia de accidentes cerebrovasculares, ya sean ocultos o

clinicamente evidentes. [19 ].

4. Linfaticos: el aumento de las presiones venosas sistémicas y de las presiones en la
circulacién esplacnica secundaria a la circulacién de Fontan, causa deterioro en la
reabsorcién linfatica. La enteropatia perdedora de proteinas implica la ruptura de los
vasos linfaticos hacia el intestino buscando aliviar las presiones venosas sistémicas

elevadas. [ 15,18].

5. Renal: La funcion renal por si sola como marcador de la inminente insuficiencia del
sistema Fontan , sin embargo este es un marcador inexacto ya que muchas veces los
pacientes han estados expuestos a diversos nefrotoxicos, el tiempo de bomba
extracorporea durante las cirugias, uso de contraste iodado y cianosis de larga

evolucion resulta en nefropatia cianotica .La lesion renal posterior al procedimiento
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quirurgico esta bien documentada incluso pacientes que tienen tiempos de bomba
prolongados presentan lesion real aguda post quirturgica hasta en un 40% lo que s
asocia a mas dias de terapia intensiva y mayor estancia hospitalaria. Por lo que
muchas veces la insuficiencia renal puede pasar desapercibida y detectarse hasta la
adolescencia y en adultos jovenes. Por lo que su evaluacion durante su seguimiento es
indispensable, tanto para brindar recomendaciones como para realizar maniobras que

eviten la progresion de la falla renal[ 16].

6. Corazon: Estructuralmente, el ventriculo Uinico en la circulacién de Fontan esta
dilatado, hipertréfico y con poca contractilidad, principalmente se le atribuye a la
gran sobrecarga de volumen a las que estuvo sometido durante los primeros afios de
vida , previos de la finalizacién de Fontan. Este problema se agrava en los ventriculos
derechos uni ventriculares y las valvulas tricispides sistémicas, ya que no estan
disefiadas para soportar presiones sistémicas de por vida. Agregado a esto de
presentarse alteraciones en la conducciéon cardiaca sobretodo arritmias, pueden
causar una mayor inestabilidad hemodinamica. La disfuncion cardiaca tardia puede
atribuirse a una activaciéon neurohormonal elevada, como la noradrenalina y el
sistema renina-angiotensina aldosterona elevado. A diferencia de otras entidades las
causas de falla cardiaca en esta poblacion son resultado de diversas interacciones
entre la funcion sistolica y diastdlica, anormalidades valvulares o defectos
estructurales, trastornos del ritmo y flujo venoso pasivo a través de la circulacion

pulmonar [19].

7. Venas periféricas: Elevacion cronica de presiones venosas sistémicas y gradientes
trans hepaticos se han atribuido a inflamacién de las valvulas venosas, que conduce al
reflujo venoso incluso antes de cualquier signos de insuficiencia venosa clinica . Se
cree que el aumento de la masa muscular de las extremidades inferiores puede afectar

el retorno venoso sistémico activo. Esquema 1.
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SITUACION ACTUAL DEL SISTEMA FONTAN Y NUEVOS RETOS

En la actualidad se estima una tasa de supervivencia del 80% en el primer afio
posterior al completar la derivacion cavo pulmonar total. La experiencia en nuestro
medio se empez6 alrededor de 1980, se cuenta con varios centros hospitalarios que a
lo largo de los afios han ido alcanzado una curva de aprendizaje, sin embargo la
mortalidad en nuestro medio es 5-8% , mayor que los resultados obtenidos en la
actualidad al compararla con otros centros que refieren mortalidad de <5%, dentro de
las variables atribuidas a este porcentaje se encuentran: diagndstico tardio ,cuidados
postquirurgicos, pérdida del seguimiento, etc. Dentro de los hospitales que realizan el

procedimiento se encuentran las siguientes particularidades:

- Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”: Pionero del procedimiento en
nuestro pais dentro del andlisis de su casuistica ha descrito variables que han sido de
utilidad para atenuar la mortalidad inmediata, como la referencia de una presién
media de arteria pulmonar menor a 15mmHg, dado que la presiéon barométrica de la

Ciudad de México es una condicionante de complicaciones inmediatas. [14].

- Instituto Mexicano del Seguro Social: Cuenta con cuatro Unidades Médicas de Alta
Especialidad ( UMAE) de las cuales: el Hospital General del Centro Médico la Raza,
Hospital de Pediatria del Centro Médico de Occidente, Hospital de Cardiologia o UMAE
34 de Nuevo Leon .El Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI ,
que cuenta con una clinica de transicion a la edad adulta y que describe una
mortalidad de 14% asociada al desarrollo de EPP con una mediana de 7 afios a partir

de la cirugia. [14,15 ].

- Instituto Nacional de Pediatria: Con resultados de mortalidad menor a 4% en el
postquirtrgico inmediato con una técnica sin fenestra. No se cuenta con informacién
sobre el seguimiento y presentacion de las complicaciones asociadas a este

procedimiento [16 ].

- Centro Médico Nacional 20 de Noviembre: No cuenta con publicaciones relacionadas

por lo que no se conoce la mortalidad y posible desarrollo de fallas.
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- Hospital Infantil de México Federico Gomez: Cuenta con una publicacién en
2013 de mas de 100 procedimientos con una supervivencia de 12%. Hasta el
momento se han realizado 220 procedimientos, siendo el Unico centro
hospitalario con un programa formal de trasplante cardiaco , del cual se ha

realizado en un paciente con cirugia de Fontan [17].

SEGUIMIENTO E IDENTIFICACION DE FALLAS DEL SISTEMA FONTAN

Se observa que no se cuenta con un reporte nacional que permita la identificaciéon de
estos pacientes, por lo que estimar la frecuencia de las fallas y las variables asociadas a
su desarrollo no se han estudiado a detalle. Desde 2019 la American Heart Association
hace una declaracidn cientifica en la cual explica a detalle las implicaciones fisioldgicas
que implica este procedimiento y las complicaciones que se pueden esperar a corto,
mediano y largo plazo. Esto permite establecer un modelo de seguimiento para
identificacién y la atenciéon del paciente con circulacién de Fontan .

En la tabla a continuacion se describe la temporalidad del seguimiento de acuerdo al
grupo etareo, estudios de imagen que sirven para describir funcién miocardica,
estado del sistema linfatico mediante resonancia magnética para la realizacién de
intervenciones via cateterismo o bien la colocaciéon de dispositivos de marcapaso

segun sea el caso. [19].
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Pruebas de vigilancia y
seguimiento cardiovascular.

Prueba

Visita ambulatoria, incluido
un examen fisico

ECG
Ecocardiagrama

Monitorizacién Holter de 24
horas

Prueba de esfuerzo con
ejercicio

BNP o NT-proBNP en suero
Resonancia Magnética
Cardiaca

Angiografia CT

Cateterizacion cardiaca

*En los nifios pequefios que
no pueden participar en una

prueba de esfuerza completa

(bicicleta o cinta) con
evaluacion metabdlica, la
prueba puede incluir una
caminata de 6 minutos para
evaluar la distancia, la
duracién y las medidas de
saturacion de oxigeno de la

Nifo

Cada 6 a 12 meses

Cada 6 a 12 meses
Anual

Cada 2 a 3 afios

Cada 2 a 3 afios*

Una vez en la nifiez

Una vez cada 3 afios
Segun este clinicamente

indicado

Segun este clinicamente
indicado

Adolescente

Cada 6 a 12 meses

Cada 6 a 12 meses
Anual

Cada 1 a 2 aflos

Cada 1 a 3 afios

Cada 1 a 3 afios

Cada 2 a 3 afios

Segun este clinicamente

indicado

Una vez cada 10 afios

Adulto

Cada 6 a 12 meses

Cada 6 a 12 meses
Anual

Cada 1 a 2 aflos

Cada 1 a 2 afios

Cada 1 a 2 afios

Cada 2 a 3 afios

Segun este clinicamente

indicado

Una vez cada 10 afios

Incluso se estudia la tolerancia al ejercicio en el paciente adolescente , psicologia y
neurodesarrollo por los efectos detrimentales asociados a la hipoxia y cambios en la
circulacion que conlleva esta cirugia.

En los ultimos afos se han estudiado variables que permitan esclarecer los
mecanismos de falla del sistema en vias de realizar intervenciones tempranas en

lugar de solo brindar tratamiento una vez establecido el dafo.

16



EVALACION NUTRICIONAL

Debido a la frecuencia de alteraciones nutricionales en los pacientes con cardiopatias
congénitas es mayor en las malformaciones cianéticas. Se establece un circulo vicioso
entre la desnutricién - procesos infecciosos recurrentes - malabsorcidén de nutrientes
por estos cambios hemodinamicas que lleva como consecuencia a mayor desnutricion
es una constante en las primeras etapas de la infancia. Se ha visto que la ganancia
ponderal inadecuada es un indicador de gasto cardiaco suboptimo en la infancia. En
estos pacientes se puede considerar que la falla en el crecimiento es una bandera roja,
por lo que debemos de indagar posibles anormalidades valvulares u obstrucciones
residuales que condicionen un gasto suboptimo y en consecuencia crecimiento

ineficaz.

La capacidad de ejercicio es menor en comparacion a otros pacientes con cardiopatia
congénita reparada ,este declive en la capacidad de ejercicio correlaciona con la
aparicion de sintomas y necesidad de hospitalizaciones subsecuentes.

Por ello alrededor de la etapa escolar y la pre pubertad, se realizan pruebas de
tolerancia al ejercicio se ha observado que valores anormales , se debe de plantear la
busqueda de disfunciéon valvular o sitios de obstruccién y de ser asi evaluar la
posibilidad de la realizacion de intervenciones que mejoren o disminuyan el impacto

de éstas.

Dentro del seguimiento la evaluacién nutricional se torna compleja debido a las
restricciones nutricionales derivadas de los medicamentos empleados para evitar
disfuncién del sistema como los anticoagulantes o aquellos que aumenten el cociente
respiratorio lo que incrementa la demanda de oxigeno y puede condicionar mayor
presidn el en sistema condicionando mayor disfuncién [11,12].

Dentro de las complicaciones atribuibles a esta cirugia el efecto de la enteropatia
perdedora de proteinas la distribucién del agua corporal se ha visto que dificulta la
correcta evaluacidon del peso y los pliegues cutaneos. En los ultimos afios se ha

estudiado la composicion corporal en jovenes adultos con fontan, en primera para
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describir los cambios que presentan buscando asociaciones que puedan explicar estos
fenomenos y posibles intervenciones para evitarlos. En el estudio realizado por Derek
Tran et al , describen no solo miopenia especifica de esta poblacién, aunado a la
composicion corporal diversa el tomar el indice de masa corporal en estos pacientes
resulta una medida inespecifica de la adiposidad, por lo que no permite una adecuada

evaluaciéon durante su seguimiento. [19,24 |.

BIOIMPEDANCIA Y SU APLICACION EN EL SEGUIMIENTO DEL SISTEMA FONTAN
La bioimpedancia permite una aproximacién no invasiva a la mediciéon de la masa
grasa, masa muscular, visceral, agua corporal total y masa 6sea; aunque no existen
valores de referencia en la edad pediatrica hasta el momento, que requieren ser
ajustados a edad y sexo, se han descrito comportamientos en estos compartimientos
que reflejan las consecuencias de la pérdida de la presion oncoética, como por ejemplo
una disminucioén en la masa muscular y grasa, con incremento del agua corporal total;
0 en pacientes con falla cardiaca presentan una disminucion del porcentaje de masa
visceral y muscular [23,24 ]. Planteando la posibilidad de que estos cambios en la
composicion corporal sean signos tempranos de la disfuncion del sistema de Fontan
[24].

Por lo que la evaluacién nutricional en esta poblacién si bien durante su estancia
hospitalaria se lleva de manera minuciosa , se durante el seguimiento que
encontramos areas de oportunidad ya que la distribucion de los oligo elementos tiene
relacién con la distribuciéon de los componentes corporales que se ven afectados en
esta entidad teniendo implicaciones en la evolucién de la enteropatia perdedora de

proteinas, enfermedad renal crénica y falla cardiaca [18].

18



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

Existe un espectro de malformaciones cardiovasculares congénitas en las que la masa
ventricular no puede ser dividida de manera que tengamos una bomba ventricular
para la circulacién sistémica y otra para la circulacién pulmonar ubicando a estos
pacientes en la denominada fisiologia univentricular siendo el camino en esta
secuencia de pasos la opcién quirurgica de cirugia de Fontan o derivacién cavo
pulmonar total, esta via quirirgica paliativa definitiva somete al paciente a
diferentes intervenciones a lo largo de su vida con alto riesgo de morbi-mortalidad
secundario alos cambios fisioldgicos sobre el sistema circulatorio, el cual se somete
a una serie de adaptaciones como son el aumento de la resistencia arterial sistémica,

redistribucién del consumo de oxigeno a drganos vitales.

Los efectos deletéreos son impredecibles lo que condiciona complicaciones como
arritmias, trombosis, enteropatia perdedora de proteinas, bronquitis plastica, fistulas
arteriovenosas pulmonares, disfuncién renal, enfermedad hepatica asociada a

Fontan, las cuales son las determinantes de mortalidad de esta entidad.

En los ultimos afios la supervivencia de estos pacientes ha mejorado gracias a
modificaciones realizadas en el tratamiento farmacolégico, intervenciones
percutaneas, cirugias paliativas e incluso en algunos casos trasplante cardiaco el cual
es una opcién viable incluso en pacientes que presentan enteropatia perdedora de
proteinas o bronquitis plastica , a pesar de estas medidas sigue siendo un grupo
vulnerable comparado con aquellos pacientes con correccién biventricular a lo largo
de su seguimiento. Las acciones empleadas para la prevencién de enteropatia
perdedora de proteinas , bronquitis plastica y falla renal crénica son limitadas,
basados en los ultimos estudios publicados podemos decir que desconoce si en los
compartimientos corporales las modificaciones en la presidn hidrostatica se crea un
patréon identificable que nos permita anticipar a la presentacién de las fallas del

sistema.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

En pacientes con cardiopatia con fisiologia univentricular operados de Cirugia de
fontan tienen mayor riesgo para desarrollar enteropatia perdedora de proteinas al

presentar un incremento del agua corporal, disminucién de masa grasa y muscular.

Los pacientes con fisiologia univentricular operados de Cirugia de fontan presentaran

un indice de masa corporal normal con un porcentaje de agua mayor al esperado.

JUSTIFICACION:

Al identificar variables asociadas al desarrollo de complicaciones del Sistema de
Fontan ,se pretende en primer lugar seguimiento estrecho de esta poblacién creando
una clinica de fontan para posterior evaluacién e identificacion de 4areas de
oportunidad a través de un modelo de pronédstico que permita realizar modificaciones

terapéuticas que eviten la progresion de las complicaciones derivadas de esta cirugia.
HIPOTESIS

Existe mayor riesgo para desarrollar EPP al presentar cambios en la composicion
corporal en pacientes con cardiopatia con fisiologia univentricular operados de

Cirugia de fontan.
Nula

No existe mayor riesgo para desarrollar EPP al presentar cambios en la composicion
corporal en pacientes con cardiopatia con fisiologia univentricular operados de

Cirugia de fontan.
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OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas bioquimicas y antropométricas de la poblacién con
fisiologia univentricular , durante su seguimiento en el Hospital Infantil de México

Federico Gémez afio 2020 a 2022.
OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Establecer las caracteristicas clinicas antropométricas en que se presenta la de
los pacientes con fisiologia univentricular en el HIMFG.

- Evaluar funcién del ventriculo sistémico: determinada mediante
ecocardiograma (fraccion de acortamiento, fraccion de ejeccion, valor de strain

global) .

DISENO METODOLOGICO

Area de estudio

Servicio de Cardiologia del Hospital Infantil de México Federico Ciudad de México,

México.
TIPO DE ESTUDIO: Descriptivo transversal

Universo: Pacientes a quienes se les realizo cirugia de Fontan en el HIMFG que

cumplan con los criterios de inclusion para el estudio transversal descriptivo.

Tipo de Muestreo: Se seleccion6 a conveniencia del investigador a todos los pacientes
operados de cirugia de Fontan atendidos por el servicio de cardiologia y cirugia
cardiovascular que fueron intervenidos quirdrgicamente en  base a el reporte
estadistico del departamento de cardiologia en el periodo 2015 a 2021 donde se
registro una poblacién total de pacientes 56 nifios con sometidos a cirugia de
fontan, de los cuales 28 fueron seleccionados para realizaron de evaluacién

nutricional.
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Tamano de la muestra:

Todos los pacientes con operados de cirugia de Fontan que cumplan con criterios de
inclusiéon un total de 56 pacientes, de los cuales a 28 cumplen con los parametros

deseados a estudiar.
Unidad de Muestreo

Correspondi6 al archivo de expedientes clinicos del HIMFG incluyendo unicamente

pacientes operados de Fontan.
Unidad de Analisis

Correspondi6 a 28 pacientes en fisiologia univentricular operados de fontan en base

al reporte de la intervencion quirdrgica o percutanea por el servicio de cardiologia.
Definicion operativa de caso:

Se definié como caso todo paciente en fisiologia univentricular operado en base al

diagnostico realizo mediante ecocardiografia por el servicio de cardiologia.
Procedimiento para el Muestreo

Consistié en una muestra total de pacientes en fisiologia univentricular operados de
Fontan clasificAndolos en fenotipos clinicos de disfuncién de Fontan con base a su
caracteristica primordial de afecciéon inicial cianosis, edema, obstruccion del
sistema Glenn-Fontan, deterioro de la clase funcional en el periodo 2015-2021 se llen6
un formulario que consta de 30 preguntas cerradas que fue llenado por el

investigador en base a la informacidn del expediente clinico.
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Técnicas y recoleccion de datos

Mediante la revision de expedientes obtenidos del archivo del servicio de cardiologia,

cirugia cardiovascular y el archivo de expedientes del HIMFG de los casos de

pacientes en fisiologia univentricular operados de cirugia de Fontan en HIMFG en el

afio 2015-2021.

Criterios de inclusion:

-Ambos sexos menores de 18 afios.

-Seguimiento en el servicio de cardiopediatria del HIMFG
-Autorizacion para participar en el protocolo.

-Sistema de Fontan funcional.

Criterios de Exclusion:

-Marcapasos o re sincronizador.

-Inscrito en el programa de cuidados paliativos.

-Amputacion de alguna extremidad.

-Enfermedades autoinmunes con lesién blanco en higado, rifién o intestino.

-Cancer en tratamiento con fArmacos cardiotoxicos.

Eliminacion :
-Revocacion del consentimiento o asentimiento informado.
-Pérdida del seguimiento por méas de un afo.

-Cambio de domicilio con seguimiento en otra institucion.

23



Plan de tabulacién y analisis

La poblacién se evaluara de acuerdo a las variables descritas una vez obtenidos
todos los datos fueron tabulados a una base de datos en el programa SPSS version
25.

Estadistica descriptiva: Las variables cualitativas seran expresadas en frecuencias
y porcentajes; las variables cuantitativas seran analizadas para determinar la
distribucién paramétrica de los datos y seran expresadas en medidas de tendencia
central (promedios o medianas) y de dispersién ( desviaciéon estandar y rangos

intercuartilicos).
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DEFINICION Y OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

excrecion de productos
de desecho

evolutivamente para depurar
el plasma, y con ello, el medio
interno de metabolitos y
otros elementos no
necesarios del organismo.
Junto a esta actividad
colabora en el
mantenimiento de la
homeostasis, regulando el pH
del plasma, sintetizando
hormonas y otros
mediadores

Variable Definicién Operacional | Definicion Conceptual Tipo de Variable Unidad de Medicién
Variables dependientes
Edad Tiempo que ha vivido La fecha de nacimiento Cuantitativa discreta | Afios
una persona u otro ser | registrada en el expediente Independiente
vivo, contando desde su | hasta el dia que se realice el Demogréfica
nacimiento. analisis
Sexo Condicién biolégica al El reportado en el Cuantitativa discreta 1. Mujer
nacer determinada por | expediente. Independiente 2. Hombre
los cromosomas XX y Demografica
XY através del
desarrollo de genitales
externos.
Talla Altura, elevacién o la Medicién en el momento de Cuantitativa Metros o Centimetros
medida de una persona | la consulta
o del individuo que se
puede calcular desde
los pies a la cabeza
Funcién hepatica Medici6on en sangre de La elevacion de sus valores Cualitativa mg/dl
la concentracién de normales nos indica que
bilirrubina y de la existe una lesion del higado
actividad de ciertas (aunque también pueden
enzimas presentes en el | alte- rarse en procesos no
higado (denominadas hepaticos:
GOT, GPT, FA y GGT). hiperbilirrubinemia (con o
sin elevacion de
transaminasas y/o de
enzimas de colestasis),
patrdn de citolisis o patrén
de colestasis.
Funcién renal Regulacién de la El aparato urinario se disefia | Cualitativa mg/dl
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Bioquimicas Medicién de sustancias | Prueba de una muestra de Cualitativa mg/dl
del cuerpo mediante sangre que se realiza para
toma de laboratorios. medir la cantidad de ciertas
se incluyen: sustancias en el cuerpo. Estas
transaminasas, sustancias incluyen
albumina, proteinas electrolitos (como sodio,
totales, potasio y cloruro), grasas,
bilirrubinas,creatinina, | proteinas, glucosa (aztcar) y
urea, Cistatina C, enzimas.
Péptido Auricular
Natriurético y alfa 1
antitripsina en heces.
Composicién Estudio del cuerpo a Componentes: masa grasa, Cualitativa Presente o Ausente
corporal través de medidas y masa magra, masa osea,
evaluaciones de su masa residual.
tamafio, forma,
proporcionalidad,
caracteristicas,
maduracién bioldgica,
asf como de sus
funciones bioldgicas
Transaminasas Enzimas que se Las transaminasas GOT Y Cuantitativa mg/dl
localizan en el interior | GPT son enzimas
de células de 6rganos ampliamente difundidas en
principalmente del el organismo con elevada
higado, del corazén o concentracion en corazon,
de algunos musculos, higado, musculo esquelético,
cumplen una funcién rifién y eritrocitos.
metabolica en el
cuerpo.
Albtimina Proteina ubicua con La disminucién de los niveles | Cuantitativa mg/dl
importantes funciones | de albimina ocurre
como la de transportar | cominmente en una
sustancias lipofilicas: variedad de enfermedades
acidos grasos de tales com sindrome nefrotico,
cadena larga, hormonas | enfermedades hepaticas,
drogas, cationes y infecciones agudas
metales malnutricion.
Creatinina Compuesto sumamente | Tasa de filtraciéon glomerular | Cuantitativa mg/dl

difusible, se elimina del
organismo casi
exclusivamente por
filtracion renal.

normal o aumentada (>90
mL/ min/1,73 m2), con
existencia de lesion renal
histolégica, marcadores de
dafio renal (anomalias en el
sedimento urinario como
proteinuria y/o
microhematuria) o
alteraciones estructurales.
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RESULTADOS

Se revisaron expedientes de 28 pacientes que reunieron los criterios de inclusion.

Tabla 1. Caracteristicas de la poblacion estudiada.

CARACTERISTICAS

Pacientes (n=28)

Femeninos/masculinos, n(%)

11 (39.3%) /17 (60.7% )

Edad en afios , mediana (rango intercuartilico) 12 (11-14)
Edad de cirugia en afios 7 (6-9)
Peso (kg) 36

Talla (cm) 141

IMC 17.7

Tipo de Fontan, N (%)

*Intracardiaco 7.1%
*Extracardiaco 92%
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10.8%

7.1%

Figura 1. Distribucion de los pacientes estudiados de acuerdo al diagndstico.
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3.6%

3.6%
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Wl Tronco arterioso

(] Doble Via de Salida de
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[ Heterotaxia
[JAtresia pulmonar
[ Tetralogia de Fallot
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Tabla 2. Clase funcional

Clasificacion de ROSS modificada, n (%)

Todos los pacientes con FONTAN (n= 28)

Clase I

24 (85.7)

Clase II

4 (14.3)

Tabla 3. Resultados de evaluacion por ecocardiograma.

Todos los pacientes con FONTAN (n= 28)

Funcion sistolica, n (%)

Normal 16 (60%)
Leve 7  (25%)
Moderada 1 (1%)
Severa 4  (14%)
Insuficiencia de valvula AV, n(%)

Ninguna 8 (28,6)
Leve 14 (50)
Moderada 6(21.4)
Severa 0
Insuficiencia de valvula sistémica, n(%)

Ninguna 24 (85.7)
Leve 4 (14.3)
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Tabla 4. Resultados del analisis de bioimpedancia.

Todos los pacientes con FONTAN (n=28)
Agua corporal, % 19.1 (14.3-25.05)
Proteinas , % 5 (3.8-6.7)
Minerales, % 1.95. (1.52-2.38)
IMC 17.7. (14.9-19.3)
MASA MUSCULAR,% 15.3 (9.5 -22.45)
GRASA ,% 20.9 (15.95- 26)
INBODY ,% 71 (69-73)

Tabla 5. Resultados de laboratorios

Poblaciéon con fontan n=28

PRUEBAS DE FUNCION HEPATICA
AST

ALT

ALBUMINA

GGT

INR

32 (25-42.7)
35.5 (27.2-42.7)
4.2 (1.8-4.3)

99 (75-99)

1.26 (1.13-2.3)

Funcion renal

Creatinina 0.55 (0.46-0.63)

TFG 143 ml/ min/1,73 m2 (65-165 ml/ min/1,73 m?2)
BIOMETRIA HEMATICA

Hemoglobina 15(13.7-16.7)

Leucocitos 5750 (4525-6800)

Plaquetas 220 000(145-241)
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Tabla 6. Comparando pacientes con enteropatia perdedora de proteinas vs falla

cardiaca
Enteropatia Perdedora de Proteinas Falla
no si no si
Mediana | Percentil 25 Percentil 75 Mediana | Percentil 25 Percentil 75 valordep | Mediana | Percentil 25 Percentil75 Mediana Percentil 25 Percentil 75 valor de p
HB 15.6 13.8 16.7 15.3 15 19.2 NS 16 14.6 16.8 131 10.9 17 <0.005
PLTS 217 137 241 225 200 262 NS 218 139 241 211 128 261 NS
LEUCOS 5900 4600 7300 5900 5500 6100 NS 5900 4700 6800 7400 4600 11900 <0.005
AST 32 29 39 26 23 44 <0.005 31 26 35 41 30 49 <0.005
ALT 34 27 48 40 40 43 <0.005 38 29 43 47 29 65 <0.005
ALBUMINA 4.2 39 45 28 21 43 <0.005 43 37 4.5 39 3.6 4.2 NS
GGT 88 73 137 126 92 160 <0.005 96 75 153 91 62 119 <0.005
CR 0.57 0.5 0.71 0.5 0.39 0.56 NS 0.55 0.49 0.61 0.71 0.55 0.78 <0.005
TP 14 12.1 15.4 143 13 16.6 NS 14.15 13.1 16.6 7.43 1.18 14.3 <0.005
INR 1 1 3 1 1 1 NS 1 1 1 7 1 13 NS
Peso 38 24 45 51 51 51 <0.005 37 24 50 39 38 43 NS
Agua corporal (L) 21 13 24 31 31 31 <0.005 22 13 26 19 16 23 NS
PROTEINAS 5 4 7 8 8 8 <0.005 6 4 7 5 4 6 NS
osea 2 1 2 3 3 3 NS 2 1 3 2 2 2 NS
IMC 17 14 19 22 22 22 <0.005 18 15 19 18 14 20 NS
MME 16 11 30 16 16 16 NS 16 11 23 20 14 33 <0.005
GRASA_CORPORAL 20 16 23 21 21 21 NS 20 16 21 31 21 42 <0.005
INBODY 72 67 73 . . . 73 69 74 68 65 71 NS
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DISCUSION

La derivacién cavo pulmonar total o cirugia de Fontan es un procedimiento quirtrgico,
considerado como una medida paliativa para diferentes cardiopatias congénitas, con
el proposito de separar la mezcla de sangre arterial y venosa, reducir el volumen
sanguineo que llega a el ventriculo principal, favoreciendo una mejor oxigenacion. El
tiempo de realizaciéon de este procedimiento alrededor de los 4 afios , en diversas
series de observan mejores resultados a corto y mediano plazo en cuanto a
complicaciones tempranas y tardias, (25), en este estudio la edad promedio pacientes
fue de 7 afios. La patologia mas frecuente fue la atresia tricispidea 15 pacientes (53

%), siendo la patologia por excelencia que se interviene con este procedimiento. (26)

La adecuada funcidn del sistema fontan se debe a la suma de variables hemodinamicas
al ser una disminucién de gasto cardiaco, no existe bomba contractil que impulse la
sangre en cada latido, por lo que existe incremento de la presiéon venosa ,que con el
paso del tiempo genera disfuncién de diversos sistemas (renal, hepatico, cardiaco, etc)

, 1o que impacta en la calidad de vida de estos pacientes a corto y largo plazo.

Sin embargo los cambios en la composicidn corporal derivados de estos fendmenos,
no estan del todo descritos dada la cantidad de variables afectadas por lo que su
presentacion también es diversa. En el estudio de Tran et al, se describe la presencia
de mayor adiposidad y disminucién de masa magra, esta caracteristica ya conocida en
pacientes con falla cardiaca, sin embargo es el primer estudio busca caracterizar la
composicion corporal enfocado en la pérdida muscular en esta poblacién describiendo
alteraciones en la masa magra y su relacién con la funcién ventricular y desempefio

atlético.

En un principio se han identificado las manifestaciones clinicas como bajo gasto
cardiaco, derrames pleurales, ascitis y hepatomegalia en el postquirurgico inmediato
se debe de evaluar obstrucciones del sistema y en ocasiones se requiere desmantelar
el mismo. Como causas identificables en el periodo postquirurgico se encuentran

anormalidades en la vasculatura pulmonar, taquicardia atrial u obstrucciéon residual.
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Es en el seguimiento a largo plazo, donde se observan las consecuencias derivadas de
los cambios, pero no se han buscado marcadores bioquimicos que nos permitan
identificar y realizar modificaciones para evitar sus apariciéon. Se considera a la
bioimpedancia como el método idoneo para evaluar a los pacientes con cirugia de
Fontan ya que estos pacientes al realizarles una valoracién nutricional se observa talla
menor a la esperada, con un peso para la edad y peso talla dentro de parametros para
su percentila, incluso el IMC puede se normal, pero como se ha visto en los ultimos
afios el movimiento de los compartimentos dados los cambios de presion y contenidos

en nuestra poblacion se observa mayor contenido de agua y menor de proteinas.

Al basar nuestro andlisis en el indice de masa corporal puede existir un aparente
indice de masa normal o casi normal, que al evaluarlo con la composicién corporal
encontramos variaciones que tienen repercusiones y traducen los cambios
hemodinamicos esperados que a la larga pueden ser detrimentales. Por lo que el
realizar una evaluaciéon nutricional de esta poblaciéon basado solo en IMC resulta

incorrecto aunado al hecho que pequefios cambios pueden pasar desapercibidos .

En este estudio al no contar con un nivel de corte en pacientes pediatricos ,para fines
de este estudio se considero la percetil 50 del IMC para la edad encontrando que 12
(48%) a pesar de encontrarse “eutroficos” al evaluarlos con la bioimpedancia tenian
un mayor contenido de agua dados los cambios en la presion oncética. En este mismo
porcentaje de pacientes se observan también otros laboratorios relacionados con la

funcién linfatica y sintesis hepatica.

De acuerdo a las recomendaciones dadas en 2019, los pacientes con fisiologia
univentricular se deben de seguir de manera estrecha a través de una serie de
laboratorios, evaluaciones clinicas que nos permiten conocer a fondo la adecuada
funcion del sistema , ya que los pacientes estan llegando a la vida adulta, en ocasiones
acompafiadas no solo de las secuelas post quirurgicas, presentando disfunciéon de

diversos 6rganos que a la larga impacta en su calidad de vida.

En relacién con las enzimas hepdticas que nos permiten evaluar la presencia de FALD

las pruebas como AST y ALT no se correlacionan con el dafio hepatico. Mientras que la
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GGT, se describe como la muestra alterada mas comun hasta en un 70% de los casos,
lo cual puede reflejar el estado antioxidativo inadecuado con un incremento del estrés
oxidativo lo que puede ser util como marcador de inestabilidad general de

enfermedad cardiovascular. (19)

En la revision de la literatura se reporta un estudio donde se refiere que el INR elevado
es un marcador de Fibrosis sinusoidal , en nuestra poblacién solo lo encontramos
alterno en aquellos que reciben acenocumarina, por lo que en este momento no se
establece alguna relacion. El incremento del tiempo de protrombina asié como el
radio internacional normalizado se han observando de manera consistente en

pacientes cn incremento de la presiéon venosa portal y consumo esplacnico. (28)

En cuanto a enteropatia perdedora de proteinas, es la pérdida de proteinas serias han
la luz intestinal se ha descrito que ocurre en un 5-12%, con una morbilidad marcada
y a pesar de varias intervenciones para mitigar su impacto la mortalidad asociada
persiste alta. Dada la implicacién clinica de esta entidad se describen varios hallazgos
como linfopenia y trombocitopenia, ademas de hipoalbuminemia, lo que llama la
atencion es que al realizar la prueba de alfa 1 antitripsina existen dos cuestiones la
primera que no se realiza de manera adecuada, y la segunda se que probablemente se
esta infraestimando la frecuencia de esta entidad, detectando cuando ya presenta el
resto de las anomalias.Al realizar la evaluacion mediante bioimpedancia encontramos
que aquellos con linfopenia, trombocitopenia e hipoalbuminemia presentaban mayor
concentracion de agua, con menor masa magra lo que concuerda con lo descrito por el

grupo de Derek Tran et al (24).
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La evaluacion de la falla cardiaca en pacientes con fisiologia univentricular , que
muchas veces puede pasar desapercibida o ser subestimada por la poca o nula
actividad que algunos pacientes realizan por diversas cuestiones. Por lo que su
deteccidn en algunos casos se tardia o establecida por hallazgos ecocardiograficos. En
los ultimos afios una de las estrategias de manejo de esta entidad como es la
realizacion de un tunel extracardiaco hasta un 45% de los pacientes permanecid libre
de enfermedad y sin presentar deterioro de su clase funcional , sin embargo las
alteraciones en la circulacion continuan siendo una causa importante de falla. Por lo

que la evaluaciéon y manejo es primordial para el sistema.

En esta poblaciéon encontramos que 14% presenta falla cardiaca en tratamiento, se
decide compararlos con bioimpedancia encontrando diferencias entre los
componentes evaluados como es el bajo contenido de proteinas , sin embargo su
aplicacion clinica no es del todo clara. En cuanto a intervenciones que se podrian
emplear para mejorar la masa muscular, se encontré en un estudio realizado en 2018
, por Samuel Wittekind et al, que el ejercicio regular en pacientes con fisiologia
univentricular pueden incrementar su masa muscular y mejorar su capacidad
funcional. Se comprobaron los beneficios de un programa de rehabilitacién
cardiaca ,adicional a la intervencién nutricional observando un impacto positivo a un
bajo costo y poca probabilidad de presentar eventos adversos. Siendo una
intervencion facil de realizar ya que se pueden establecer programas de ejercicio de
baja resistencia , ya sea para realizar en casa o en un gimnasio. El impacto de estas
intervenciones en estos pacientes se ha encontrado , que no solo mejora en la

capacidad de ejercicio, sino en la calidad de vida.
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CONCLUSION

La cirugia de Fontan en la actualidad en piedra angular en el manejo de pacientes con
fisiologia univentricular, a pesar del creciente éxito las consecuencias de la congestiéon venosa

crénica con precarga reducida progresa a falla cardiaca requiriendo un trasplante cardiaco o
en algunos casos la muerte prematura. Con esta creciente poblacion de supervivientes se
debe de realizar un seguimiento multidisciplinario que nos permita identificacion de
alteraciones en la funcion del sistema previniendo complicaciones, que pueden llegar
a ser tan devastadoras como son enfermedad renal ,insuficiencia cardiaca por su

impacto en la calidad del vida ,dadas las limitaciones que estas entidades otorgan.

El trabajo realizado pone en perspectiva las areas de oportunidad, como es el estado
nutricional , el comportamiento de los compartimentos en diferentes presentaciones

clinicas de la disfuncién como en enteropatia o falla cardiaca.

El seguimiento de estos pacientes de manera continua en una clinica que nos permita
la identificacién de areas de oportunidad, y no solo la deteccién de complicaciones que
en ocasiones su manejo y seguimiento se ven entorpecidos por aspectos de caracter
carencial y social. Al contrario de poder realizar un seguimiento mas estrecho se
pueden implementar herramientas como son rehabilitacién cardiaca, planes
nutricionales, entre otros. Con la idea de mejorar condiciones del paciente e incluso la
preparacion para trasplante cardiaco , ya que como se ha demostrado estos pacientes
al controlar estas variables son susceptibles a recibir una trasplante con una alta tasa
de sobrevida de 88%, en comparacion de nuestra poblaciéon donde alrededor de un
2% llega a este paso, lo que nos da el parte aguas para poder evaluar areas de

deficiencias y alcanzar dichas metas a largo plazo.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Actividades Aio 2021 Afio 2022

T O O O O G O O O

Revisién de la X X X

literatura

Elaboracién X X

del protocolo

Elaboracién
de la base de X
datos

Recopilacién

de datos y X X X X x x
revision de

expedientes

Analisis de x x

resultados

Preparacién X X

de manuscrito
final

Entrega final X
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LIMITACION DEL ESTUDIO

La poblacién estudiada no es similar a la poblacién general de la cual se seleccionaron,
al encontrarse en un tercer nivel de atencién con una cardiopatia compleja. Sin
embargo en los Ultimos afios se ha observado un incremento en la sobrevida de estos
pacientes por lo que conocer las caracteristicas de la misma, nos puede permitir
identificar areas de intervencion con la finalidad de mejorar su morbi-mortalidad

inherente de esta patologia.

El tamafio de la poblacién estudiada se requiere de una poblacién mayor para poder
establecer asociaciones en relacidn a los fendmenos estudiados. Al igual que el tiempo
empleado en el estudio, ya que no es suficiente si se quiere establecer alguna relacion

concreta.

No existe un consenso en poblacién pediatrica para establecer los puntos de corte
apropiados para indice de grasa, porcentaje de agua y masa magra en bioimpedancia,

por lo que para fines de este estudio nos basamos en la mediana.
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Esquema 1.
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LIVER

Passive congestion
occurs in the liver within
hours after Fontan
operation

Long-term effects include
sinusoidal fibrosis,
centrilobular necrosis and
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hepatocellular carcinoma

BRAIN
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HEART
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cardiac dysfunction
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Renal impairment may be
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