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1. Resumen:

Introduccion: Las cardiopatias con fisiologia univentricular son aproximadamente el
7.7% de todas las cardiopatias, siendo mas prevalentes en el sexo masculino.(1).
Posterior a la realizacién de la cirugia de Fontan se reporta una sobrevida libre de
trasplante a los 5 afios de 95%, y a los 10 afios de 90%.(2) La cirugia de Fontan ha
transformado la supervivencia temprana de las personas nacidas con fisiologia
univentricular.(3) Sin embargo, la supervivencia mejorada hasta la adolescencia y mas
allh ha expuesto una serie de complicaciones a largo plazo de la circulacion de
Fontan.(4) La composicion corporal, el aumento de la adiposidad y miopenia,
contribuyen a una disminucién en el rendimiento fisico.(5,6)Objetivo general: Identificar
la diferencia de la composicion corporal (Peso, grasa corporal total, masa muscular total,
masa Osea corporal total, grasa visceral, agua corporal total) entre los pacientes
operados de cirugia de Fontan de acuerdo a la presencia o no de falla del sistema.
Objetivos especificos: Determinar la composicion corporal en pacientes con Cirugia
de Fontan. Conocer la frecuencia de los pacientes con falla del sistema de Fontan.
Conocer la frecuencia de los pacientes de acuerdo con el tipo de falla que presenten
(enteropatia perdedora de proteinas, Bronquitis plastica, Falla cardiaca y Falla renal).
Comparar la composicion corporal en pacientes operados de cirugia de Fontan de
acuerdo con si presentan falla o no del sistema. Materiales y métodos: Se realizé un
estudio transversal, observacional, prospectivo, analitico, prolectivo, comparativo y
unicentrico. Con un muestreo no probabilistico por conveniencia. Analisis estadistico:
Se empled estadistica descriptiva, las variables cualitativas fueron expresadas en
frecuencias y porcentajes. Las variables cuantitativas fueron expresadas de acuerdo con
su distribuciéon gaussiana en medidas de tendencia central y dispersion. Se realizaron
comparaciones entre pacientes con y sin falla de los componentes de la bioimpedancia
en su forma cuantitativa continua con prueba de T de Student. Estadistica inferencial,
para comparar los valores de la composicidon corporal entre los pacientes con y sin falla
del sistema de Fontan, se empled, andlisis de regresién lineal, estimando el valor de
correlacion. Resultados: Se incluyeron 28 pacientes con cirugia de Fontan, en su
mayoria hombres (64.3%). Con una mediana de edad de 15 afios (12-22). La cardiopatia
congénita mas frecuente fue la Atresia tricuspidea (50%). Las fallas del sistema se
encontraron en el 50% de la poblacién, siendo la Falla cardiaca crénica la mas frecuente
(39.3%). Se encontraron diferencias significativas entre los pacientes con y sin falla con
p<0.05 en: Porcentaje de agua corporal 53 £ 13% vs. 59 + 7%; Porcentaje de masa
muscular 72 £ 10% vs. 79 £ 10%; Porcentaje de masa 6sea 4 + 1% vs. 5 + 1%;
Porcentaje de masa grasa 20 + 11% vs. 14 + 9%; Grasa visceral 4.5 £+ 4.1 Kg vs. 3.4
3.6 Kg; Masa grasa 12 + 7 Kg vs. 9 £ 6 Kg. En el analisis de regresién lineal, se
identificaron la edad, porcentaje de grasa visceral y masa grasa con mayor grado de
correlacion con la presencia de falla del sistema de Fontan. Conclusiones: Existen
diferencias en la composicion corporal entre los pacientes que presentan falla del
sistema de Fontan contra los que, no encontrando mayor IMC, aumento de la
adiposidad, disminucion en el porcentaje de agua corporal, masa muscular y 0sea. La
bioimpedancia podria ser una herramienta que puede ser validada para establecer
marcadores antropométricos de seguimiento en pacientes que viven con circulacion de
Fontan.



2. Marco teorico

En el mundo la incidencia estimada de las cardiopatias congénitas (CC) es de 4-5 por
cada 1000 nacimientos. En México, no existen bases de datos que registren de forma
sistematizada su frecuencia, por lo que el calculo se basa en una prevalencia estimada
de 8-10 por cada 1000 recién nacidos (RN), y extrapolado a la natalidad, se esperan de
18,000 a 20,000 casos nuevos por afio.(7)

De acuerdo con su presentacion clinica se pueden clasificar de la siguiente manera:

1. Acianégenas de flujo pulmonar normal: que incluye coartacion aértica, estenosis
subvalvular, valvular o supravalvular adrtica congénita, interrupcién del arco
aortico, estenosis subvalvular, valvular o supravalvular pulmonar.

2. Acianégenas de flujo pulmonar incrementado: comunicaciéon interauricular,
comunicacion interventricular, persistencia del conducto arterioso, conexion
anOmala total o parcial de venas pulmonares, ventana aortopulmonar

3. Ciandgenas de flujo pulmonar disminuido: tetralogia de Fallot, atresia pulmonar
con CIV, atresia pulmonar sin CIV, anomalia de Ebstein, atresia tricuspidea.

4. Cianogenas de flujo pulmonar incrementado: transposicién de grandes arterias,
canal auriculoventricular, tronco comun, doble via de salida del ventriculo

derecho.

Dentro de las cardiopatias congénitas ciandgenas, se puede encontrar un subgrupo en
el que el corazén de los pacientes funciona con un ventriculo predominantemente, lo
gue se conoce como fisiologia univentricular, (8) en estos casos el tratamiento que se
ofrece consiste en una serie de cirugias paliativas, de las que el procedimiento final
recibe el nombre de cirugia de Fontan, este se realizo por primera vez en 1968 por el
Dr. Francis Fontan en Francia,(9) con el objetivo de llevar el drenaje de las venas cavas
directamente a las arterias pulmonares, para separar la circulacion pulmonar de la

sistémica. (1)



a. Corazon univentricular

Se considera como corazon univentricular a todas aquellas cardiopatias congénitas en
donde existe una sola cavidad ventricular que cuente con sus porciones de entrada,
trabecular y de salida. En ocasiones, esta cavidad ventricular tripartita se puede
acompanar de una “camara ventricular accesoria”, por lo que puede ser un ventriculo
morfolégicamente unico o bien, un ventriculo “funcionalmente unico”. El corazén
univentricular es incapaz de mantener la circulacién pulmonar y sistémica, provocando
una desaturacion arterial de oxigeno y sobrecarga cronica de volumen al ventriculo

sistémico.

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

Atresia tricuspidea.

En esta cardiopatia no existe una valvula atrioventricular derecha ni la porcion de entrada
del ventriculo derecho, por lo que no hay comunicacion directa entre la auricula y el
ventriculo derecho. Para que sea compatible con la vida, se requiere de un defecto del
septum auricular que permite el paso de sangre a la auricula izquierda y otro defecto del
septum ventricular para que la sangre pase del ventriculo izquierdo al derecho. Se puede
clasificar en tres tipos; dependiendo si existe 0 no concordancia ventriculo-arterial y de
si existe, ademas, atresia pulmonar, estenosis pulmonar o ausencia de estenosis
pulmonar. La presentacion clinica depende del tipo de atresia tricuspidea, pudiendo ir

desde la cianosis intensa hasta un cuadro de insuficiencia cardiaca.

Atresia pulmonar con septum interventricular integro.
Es una cardiopatia rara, presente en menos del 1% de todas las cardiopatias congénitas,
no hay una comunicacion directa entre ventriculo derecho y la arteria pulmonar; como

consecuencia, el ventriculo derecho se encuentra en algunos casos severamente



hipoplasico. El retorno venoso sistémico pasa a través del foramen oval permeable o
comunicacion interauricular de la auricula derecha hacia la auricula izquierda y
posteriormente al ventriculo izquierdo. La perfusién pulmonar se hace por medio del
conducto arterioso. La gravedad clinica depende del tamafio del conducto y del tamafio
defecto interatrial. Clinicamente los pacientes presentan cianosis intensa, taquipnea y

un segundo ruido Unico.

Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico.

Implica un amplio espectro de alteraciones en las estructuras de lado izquierdo del
corazon, pudiendo ir desde la hipoplasia hasta la atresia aortica con hipoplasia severa
de la aorta ascendente y del ventriculo izquierdo como consecuencia de la atresia de la
valvula. Desde el punto de vista de la valvula, se puede clasificar en 4 grupos; I) Atresia
aortica y mitral. 1l) Atresia aodrtica y estenosis mitral. Ill) Estenosis adrtica y atresia mitral.
IV) Estenosis adrtica y mitral. Clinicamente se presenta con precordio hiperactivo,
llenado capilar lento, pulsos periféricos débiles, taquipnea, taquicardia, hepatomegalia,

edema pulmonar agudo.

Canal atrioventriuclar desbalanceado.

Corresponde a un 4-5% de todas las cardiopatias congénitas, es asociada en la mayoria
de los casos a sindrome de Down. Se caracteriza por presentar un defecto del septum
grande que compromete el septum primum y el septum interventricular de entrada. El
orificio valvular atrioventricular estd asignado principalmente a un ventriculo, con la
consecuente hipoplasia del otro ventriculo. Clinicamente presenta cianosis desde el
nacimiento, falla cardiaca durante el primer afio de vida con taquipnea, falta de
crecimiento y pobre perfusién periférica, siendo la aparicién de estos sintomas en forma

paralela a la caida de las resistencias vasculares pulmonares.

Doble entrada al ventriculo izquierdo.
Esta patologia existe cuando ambas valvulas atrioventriculares o gran parte de ellas
estan conectadas hacia el ventriculo izquierdo. El ventriculo derecho, al carecer

habitualmente de su porcion de entrada, puede ser bipartita. El ventriculo izquierdo tiene
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caracteristicas anatomicas especiales, la mas importante es ausencia del septum
interventricular de entrada. Esta cardiopatia es mas frecuente en situs solitus atrial y la
conexion ventriculoarterial suele ser discordante. Ademas, frecuentemente se asocia
con estenosis pulmonar, por lo que la sangre desaturada y la saturada se mezclan en el
ventriculo izquierdo.

El tipo de conexion ventriculo-arterial y el tamafio de la comunicacion interventricular son

factores importantes en la fisiologia de esta cardiopatia.

Doble salida del ventriculo derecho.

Es una de las formas andmalas de conexion ventriculo-arterial, consiste en que la valvula
pulmonar y mas del 50% de la valvula adrtica, emergen del ventriculo derecho. Se
encuentra con frecuencia en pacientes con heterotaxia. La posicion de la comunicacién
interventricular, la presencia o la ausencia de estenosis pulmonar y la relacion espacial
de los vasos influyen sobre las alteraciones hemodinamicas y constituye la base para
dividir el defecto en los siguientes tipos de doble salida del ventriculo derecho; aorta
posterior y derecha, aorta a la derecha, aorta anterior y derecha y aorta anterior e
izquierda. Asi también se menciona las variantes encontradas en la comunicacion
interventricular como son CIV subadrtica, CIV subpulmonar, CIV doblemente
relacionada y CIV no relacionada. Las manifestaciones clinicas van a depender de la
posicion de la CIV y presencia o ausencia de estenosis pulmonar. Aunque habitualmente
ambos ventriculos se encuentran bien desarrollados, en escasas ocasiones, el
ventriculo izquierdo se hipoplasico por lo que esta rara variante de la doble via de salida
del ventriculo derecho en particular esta considerada como “corazén univentricular”. En
algunos otros casos, a pesar de que ambos ventriculos se encuentran bien
desarrollados, la posicién de la CIV y la relacion espacial de los grandes vasos complica
0 contraindica realizar una reparacion quirdrgica biventricular, por lo que se opta por
llevar a cabo procedimientos quirlrgicos para realizar adecuaciones que permitan al

paciente sobrevivir con un ventriculo “funcionalmente unico”.

Anomalia de Ebstein.

En esta cardiopatia existe una insercion distal de las valvas septal y posterior de la
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valvula tricuspide en la cavidad ventricular derecha, de forma que una parte del
ventriculo derecho se incorpora a la auricula derecha, presentandose como un ventriculo
derecho atrializado, produciendo una hipoplasia funcional del ventriculo derecho. En los
casos graves, clinicamente se desarrolla cianosis e insuficiencia cardiaca congestiva en
los primeros dias de vida, se ausculta un ritmo triple o cuadruple. El tratamiento de la
enfermedad varia dependiendo de la severidad de la cardiopatia, la cual puede ir desde
una reparacion biventricular con plastia o sustitucién de la valvula tricispide vy cierre de

CIA hasta la reparacion univentricular.

b. Procedimiento de Fontan

El procedimiento de Fontan ha sido el Ultimo paliativo para los pacientes nacidos con
defectos cardiacos congénitos con un ventriculo Unico funcional durante mas de
cincuenta afios. Este procedimiento permite una casi normalizacion de la saturacion

arterial y la eliminacion de la sobrecarga cronica de volumen.(10)

El procedimiento de Fontan original fue realizada por primera vez en 1968 por el Dr.
Francis Fontan y colegas para separar completamente las circulaciones pulmonar y
sistémica en pacientes con atresia tricuspidea. Esta operacion consistié en el clasico
shunt de Glenn y conexién auriculopulmonar: se conectd la vena cava superior a la
arteria pulmonar derecha y la auricula derecha a la arteria pulmonar izquierda, con la
interposicion de un homoinjerto. Se han realizado varias modificaciones lo que ha
mejorado la esperanza de vida de estos pacientes, sin embargo, el procedimiento de
Fontan sigue siendo una cirugia paliativa propensa a una serie de complicaciones
tardias.(10)
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La fisiologia univentricular se logra a través de tres estadios:
. Estadio 1:

Consiste en una derivacion arterial sistémica a pulmonar, pero puede variar segun la

malformacion cardiaca subyacente.
. Estadio 2:

Consiste en sustituir el shunt sistémico-pulmonar por una conexién cavopulmonar

superior que descarga el ventriculo sistémico.
. Estadio 3:

Consiste en la realizacion de la derivacién cavo-pulmonar total, interponiendo un
conducto extra cardiaco de la vena cava inferior a arteria pulmonar con o sin
fenestracion. Aunque en la mayoria de los centros el estadio 2 se realiza a la edad
de 6-12 meses y el estadio 3 a la edad de 18 meses-4 afos, la edad ideal para el

procedimiento de Fontan sigue siendo un tema de debate.(1)

En la circulacion de Fontan, no hay bomba para impulsar la sangre hacia las arterias
pulmonares ya que las venas sistémicas estan directamente conectadas a las arterias
pulmonares. La energia poscapilar restante se aprovecha para impulsar la sangre a
través de los pulmones. Sin embargo, la impedancia pulmonar dificulta el retorno venoso
a través del lecho vascular pulmonar provocando, como cualquier muro de presa o cuello
de botella, la congestion previa al sistema y la restriccion del flujo posterior al mismo. La
mayoria de las condiciones clinicas y fisiolégicas en un circuito de Fontan se deben a la
congestion venosa previo al sistema y la disminucion del gasto posterior al
mismo.(11,12)

La presencia de un flujo cavopulmonar pasivo y la ausencia de un ventriculo
subpulmonar influyen en el estado del gasto cardiaco. Este sistema no puede administrar
una cantidad normal de volumen de sangre a través del lecho vascular pulmonar; la
consecuencia es un llenado ventricular reducido y un volumen sistolico bajo. Este estado

cronico de deplecion de volumen se ve agravado por la incapacidad ventricular para
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aumentar el volumen sistélico durante el ejercicio o cuando aumenta la demanda.(13,14)

Con el tiempo, la deplecion de volumen provoca una disminucion progresiva de la
funcién ventricular, lo que lleva a un circulo vicioso caracterizado por un aumento de la
presion diastdlica final, congestion venosa sistémica y bajo gasto cardiaco. Aunque la
supervivencia hospitalaria después del procedimiento de Fontan ahora es superior al
80%, la probabilidad de estar libre de cualquier morbilidad con el tiempo sigue siendo
bastante baja.(15)

c. Fallas del sistema de Fontan

La historia natural de los pacientes con fisiologia univentricular se caracteriza por un
aumento progresivo de las resistencias vasculares pulmonares y una posterior reduccion
del gasto cardiaco. Esto, junto con otros mecanismos, conduce a la falla de la circulacién
de Fontan. (16)

El aumento de las resistencias vasculares pulmonares provoca una hipertension venosa
cronica que provoca estasis periférica y congestion en el sistema linfatico. Las principales
complicaciones de la circulacién de Fontan son: cianosis, disfuncion hepatica, enteropatia
perdedora de proteinas, bronquitis plastica, arritmia y alteraciones de la coagulacion.
También se ha descrito un estado proinflamatorio que aumenta el riesgo de

complicaciones después de la reparacion de Fontan.(10)

Cianosis

Aungue la circulacion de Fontan idealmente deberia permitir una casi normalizacion de la

saturacion arterial sistémica, estos pacientes a menudo tienen hipoxemia leve. Las principales

causas de desaturacion son: la presencia de una fenestracion creada quirirgicamente o fugas

en el deflector, el drenaje del seno coronario hacia la auricula izquierda y la presencia de

malformaciones arteriovenosas pulmonares y colaterales veno-venosas que drenan hacia las

venas pulmonares o hacia la auricula izquierda.(17)

El diagndstico de estas derivaciones puede ser desafiante y la ecocardiografia, incluso

cuando se realiza administracion de contraste salino agitado, podria no ser lo
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suficientemente precisa para detectar pequefios vasos colaterales. El estandar de oro
para el diagnostico sigue siendo la angiografia: permite detectar tanto malformaciones
arteriovenosas pulmonares como colaterales veno-venosas, asi como fugas por
deflectores. Ademas, la terapia transcatéter es un tratamiento eficaz y seguro para la
mayoria de las causas de cianosis: permite la embolizacion de colaterales pulmonares
veno-venosas, asi como la oclusion de fenestraciones y fugas de deflectores con

dispositivos percutaneos.(18)

Disfuncion ventricular

En un andlisis transversal de 546 nifios con procedimientos de Fontan, el 27 % tenia
fracciones de eyeccion ventricular anormales y el 72 % tenia disfuncion diastolica.(19)La
disfuncién ventricular es una condiciébn en la que el ventriculo sistémico muestra
disminucién en la funcionalidad. La disminucién de la funcion puede producir
insuficiencia cardiaca congestiva y en ocasiones infarto del miocardio. La prevalencia de
disfuncién ventricular sistdlica y diastolica contina aumentando en la edad adulta, en
particular en aquellos con ventriculos derechos morfologicos y/o incisiones de
ventriculotomia previas durante la paliacion por etapas. La hipoxemia crénica y la carga
de volumen ventricular en etapas tempranas de la vida, asociadas con la paliacion por
etapas, pueden contribuir al fracaso posterior. La terapia sigue siendo en gran parte
empirica y se guia predominantemente por la literatura basada en la evidencia para la

insuficiencia cardiaca en general.(16)

Disfuncién hepatica.

Durante el seguimiento a largo plazo después de la paliacién de Fontan, tanto la presion
venosa central alta como la hipoperfusion sistémica provocaron hepatopatia congestiva.
Casi todos los pacientes con circulacion de Fontan pueden encontrar desde fibrosis
menores hasta cirrosis hepéatica e incluso hepatocarcinoma. La hepatomegalia leve, la
trombocitopenia y las elevaciones leves a moderadas de las enzimas hepéaticas séricas
son comunes, pero rara vez tienen una manifestacion clinica. La ascitis, la disminucion

de la eliminacion del farmaco, la disminucion de la funcién sintética y la encefalopatia

15



hepatica también se pueden encontrar en la falla de la circulacién de Fontan en su etapa
final.(10)

El modelo para la puntuacion de enfermedad hepéatica en etapa terminal (MELD) es un
sistema de puntuacion de uso comun para evaluar la enfermedad hepatica clinicamente
significativa e incluye bilirrubina, INR y creatinina. La puntuacion MELDXI, que elimina
el INR del sistema de puntuacion, es util en la poblacion de Fontan dada la prevalencia
del uso de warfarina. Se ha encontrado que MELD-XI se correlaciona con el grado de
fibrosis hepética en Fontan. Las puntuaciones elevadas de MELD-XI también se asocian
con un mayor riesgo de muerte subita, muerte por insuficiencia cardiaca congestiva y

trasplante cardiaco en pacientes con Fontan.(20)

Bronquitis plastica

La bronquitis pléstica, notificada en el 1-4% de los nifios después de la paliacion de
Fontan.(21) Es un trastorno respiratorio grave, caracterizado por la acumulacién de
material proteico en las vias respiratorias, formando cilindros bronquiales. Los factores
de riesgo incluyen drenaje toracico prolongado, quilotérax o ascitis posquirirgicos,

enrollamiento colateral aortopulmonar previo y reconstruccion del arco adrtico.(22)

La fisiopatologia de la bronquitis plastica aliin se desconoce en gran medida. Al igual que
la de la enteropatia perdedora de proteinas, la bronquitis plastica probablemente tenga
un origen multifactorial en el que intervienen factores genéticos, inflamacion, presién

venosa sistémica elevada y estasis linfatica.(23)

Es bien sabido que el aumento de la presién venosa sistémica conduce a una mayor
presion linfatica y promueve la acumulacién de linfa en el intersticio pulmonar.(24) Se ha
demostrado una dilatacién anormal de los canales linfaticos con flujo linfatico retrégrado
hacia la carina pulmonar. La evidencia actual sugiere que la inflamacion se superpone a
una secrecion de moco desregulada debido a la fuga de linfa endobronquial. Por tanto,
de acuerdo con el mecanismo predominante, la bronquitis plastica puede tener una

etiologia predominantemente inflamatoria o no inflamatoria (PB tipo | y I1).(10)
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La tos cronica y la expectoracion recurrente de yesos de goma en las vias respiratorias,
gue a veces pueden ser bastante grandes, son caracteristicas de este trastorno. Se
necesita relativamente poca materia proteica para formar un molde moldeado de las vias
respiratorias, por lo que la pérdida de proteinas séricas no es evidente. La obstruccion
segmentaria de las vias respiratorias puede provocar atelectasia regional e hipoxemia.
La bronquitis plastica puede poner en peligro la vida, ya que la falta de expectoracion de
un yeso grande puede provocar una obstruccion aguda de las vias respiratorias y
asfixia.(25)

Enteropatia perdedora de proteinas.

La enteropatia perdedora de proteinas (EPP) ocurre en el 5-15% de los pacientes con
Fontan y se asocia con una morbilidad y mortalidad significativas.(21). La EPP se refiere
a la pérdida de proteinas séricas en la luz intestinal, lo que provoca diarrea cronica,
molestias abdominales generales y edema periférico. El diagndstico debe hacerse solo
si las manifestaciones clinicas (edema periférico, distensibn o malestar abdominal,

diarrea, ascitis, derrame pleural o pericardico) coexisten con criterios de laboratorio.(26)

Aungue la etiologia de la enteropatia perdedora de proteinas alun no se conoce por
completo, se ha especulado que el aumento de la presidén venosa sistémica provoca un
aumento de la produccion de linfa y una reduccién del drenaje del quilo desde el
conducto toracico hacia las grandes venas.(21) (27) Ademas, el bajo gasto cardiaco
cronico podria conducir a un aumento de la resistencia vascular mesentérica vy,
eventualmente, a una inflamacién intestinal, con una integridad reducida de la barrera
de enterocitos. Esta hipotesis ha sido confirmada por la deteccién de altos niveles de

calprotectina fecal en estos pacientes.(28)

Esta condicion, a pesar de la mejora en el manejo médico, quirdrgico e intervencionista,
tiene un alto riesgo de mortalidad, cercano al 30%. En los sobrevivientes, los sintomas

rara vez retroceden.(10)

Las estrategias para controlar la enteropatia perdedora de proteinas deben incluir

intentos de reducir la obstruccibn mecanica, aumentar el gasto cardiaco, reducir la
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pérdida de proteinas entéricas y mejorar el estado nutricional. Por lo tanto, se
recomienda una dieta rica en proteinas y baja en grasas con suplementos de

triglicéridos de cadena media.(10,27)

El trasplante cardiaco sigue siendo un tratamiento potencial cuando otras estrategias
han fallado, con una buena tasa de supervivencia (91% a los 2 afios).(10). La gravedad,
la duracion y el tratamiento de la enteropatia perdedora de proteinas no influyen en el

resultado posterior al trasplante y parece resolverse en casi todos los supervivientes.(29)

3. Antecedentes

Se estima que a nivel mundial para el 2018, habia entre 50,000 a 70,000 pacientes con
cirugia de Fontan, de los cuéles el 60% eran menores de 18 afios.(8) Las cardiopatias
con fisiologia univentricular son aproximadamente el 7.7% de todas las cardiopatias,
siendo mas prevalentes en el sexo masculino.(1). Posterior a la realizacion de la cirugia
de Fontan se reporta una sobrevida libre de trasplante a los 5 afios de 95%, y a los 10
afios de 90%.(2)

La cirugia de Fontan ha transformado la supervivencia temprana de las personas
nacidas con fisiologia univentricular.(3) Sin embargo, la supervivencia mejorada hasta la
adolescencia y mas alla ha expuesto una serie de complicaciones a largo plazo de la

circulacién de Fontan.(4)

En 2019 se publicé en la revista Circulation las guias de seguimiento de los pacientes
con cirugia de Fontan, en la cual se aborda el crecimiento somatico, salud Gsea y
desarrollo fisico de los pacientes, mencionando que estos pacientes tienden a tener una
estatura baja en relacion con la poblaciéon general, asi como disminucion de la masa
muscular magra, niveles séricos de vitamina D bajos, disminucién de la densidad 6sea,
niveles aumentados de hormona paratiroidea y en el caso de los pacientes en edad

adulta sobrepeso y obesidad hasta en el 50% de los pacientes.(8)
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La composicion corporal, el aumento de la adiposidad y miopenia, contribuyen a una
disminucién en el rendimiento fisico.(5,30) (6)A pesar de estas conocidas asociaciones
en adultos con circulacion de Fontan, se sabe poco sobre la composicion corporal y sus

implicaciones en nifios con circulacion de Fontan.(6)

En el 2021 la Dra. Mancilla en su articulo publicado en The Journal of Pediatrics, en el
gue evalla el crecimiento en una poblacion de pacientes con circulaciéon de Fontan.
Encontré que los nifilos con circulacion de Fontan tienen leves déficits de talla, con
mayores déficits en aquellos con Enteropatia perdedora de proteinas. El andlisis
multivariado revel6 asociaciones positivas entre la puntuacién z de la altura y la
puntuacién z del indice de masa corporal. Concluyendo que mejorar el peso, lo que
conduce a una mejora del indice de masa corporal, puede ser un factor modificable que

mejore el crecimiento en las personas con bajo peso.(31)

Mazza y colaboradores en su articulo titulado “The pathophysiology and complications
of Fontan circulation” exponen algunas de las caracteristicas nutricias identificadas en
los pacientes con fisiologia de Fontan. Se observé una mayor frecuencia de talla baja,
IMC incrementado y pubertad retrasada.(10) También se ha descrito la desregulacién
del metabolismo del calcio lo que conduce a la deficiencia de vitamina D. (32) De igual
forma se ha identificado que presentan niveles séricos de colesterol total, LDL-C, HDL-
C y no-HDL-C significativamente mas bajos que los individuos normales de la misma
edad y sexo. Planteandose la posibilidad de anomalias en la absorcion, sintesis o

catabolismo del colesterol en esta poblacion de pacientes.(33,34)

El buen funcionamiento de la fisiologia del Fontan es la suma de variables morfolégicas
y hemodindmicas; aunque efectivamente aumentan la supervivencia, su principal
objetivo es paliativo.(35) A medida que pasa el tiempo, la fisiologia de univentricular
genera fallas organicas que deterioran la calidad de vida, lo que puede disminuir la
probabilidad de éxito en el momento del trasplante cardiaco.(36,37)En un metaanalisis
publicado en el 2021, se determind el riesgo de muerte tras el trasplante cardiaco en
funcién de la presencia de fallos del sistema de Fontan, encontrdndose que el trasplante
de corazon en pacientes con Cirugia de Fontan fallida mostr6 una supervivencia

inmediata del 88%. La bronquitis plastica, enteropatia perdedora de proteinas, falla
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cardiaca y arritmias no se asociaron con un mayor riesgo de muerte, pero la suma de
dos o mas fallas se asocio a un riesgo de muerte estadisticamente significativo con un
RR de 1,94 (IC 95% = 0,99-3,81). Al igual que la presencia de enfermedad renal crénica
con un valor de RR de 5,81 (IC 95% = 1,70-19,88).(38)

Adam W. Powell y colaboradores en 2020, realizaron un estudio de tipo observacional
donde demostré que los nifios con circulacion de Fontan tienen diferencias profundas en
la composicion corporal con casi un 14 % mas de adiposidad y casi un 15 % menos de
masa muscular en comparacion con una cohorte de control biventricular sin cardiopatia

congénita.(39)

Powell A, Wittekind encontraron que los pacientes con circulacion de Fontan tendian a
tener un indice de masa corporal similar en comparacion con los controles normales,
tenian un porcentaje de grasa corporal mas alto (26,0 + 11,8% versus 22,4 + 9,6%,
PAGS=0,03) y menor masa muscular magra (40,9+12,1 versus 46,5+12 kg,
PAGS=0,005) e indice musculo esquelético (6,1+1,5 kg/m2 frente a 6,8+1,3 kg/mz2,
PAGS=0,005). En el analisis segmentario, hubo aproximadamente una diferencia del 15
% en la masa muscular entre los pacientes con Fontan y los controles en la masa
muscular de las extremidades superiores e inferiores, siendo mayor en miembros
inferiores. Hubo siete pacientes con una puntuacion Z del indice del masculo esquelético
<-2,y 3 de estos pacientes tuvieron complicaciones significativas después de su Fontan
(1 paciente con enfermedad hepatica clinicamente impactante, 1 paciente con bronquitis
plastica, 1 paciente con disfuncion sistélica grave). Los pacientes que habian sufrido una
complicacion de Fontan extra cardiaco tardia tenian un indice musculo esquelético mas
bajo (r2=0.08, PAGS=0,048) y mayor porcentaje de grasa corporal
(r2=0.2,PAGS=0,003).(40)

La mayoria de las investigaciones sobre la composicion corporal en esta poblacién han
utilizado casi exclusivamente la absorciometria de rayos X de energia dual (DXA).(30)
Esta tecnologia involucra la administracion de una pequefia dosis de radiacién y no esta
facilmente disponible en todas las instalaciones pediatricas; cuando estan disponibles,

los escaneres DXA a menudo estan lejos de las ubicaciones de cardiologia clinica.
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El andlisis de impedancia bioeléctrica (BIA) es un enfoque alternativo para medir la
composicién corporal que concuerda bien con DXA.(40) BIA no involucra radiacion
ionizante. En cambio, examina la composicion corporal aplicando una corriente eléctrica
de bajo nivel a través del cuerpo y analizando una combinacion de la capacitancia
eléctrica y la resistencia a través de diferentes tejidos.(41) El hueso y la grasa, por
ejemplo, se consideran no conductores, mientras que, por el contrario, el fluido corporal
almacenado en el musculo muestra buenas propiedades de conduccion. Las
membranas celulares funcionan como capacitores cuando la electricidad pasa a través
de ellas. Usando estas diferentes propiedades fisicoquimicas y varios algoritmos de
software, la composicion corporal se puede estimar usando BIA.(42)(43). Ademas, es

indoloro, rapido, facil de realizar y sencillo de interpretar.(44) (45) (46) (47)

4. Planteamiento del problema

En 2020, Adam W Powell y colaboradores en un estudio observacional demostré que
los nifios con circulacion de Fontan tienen diferencias profundas en la composicién
corporal con casi un 14 % mas de adiposidad y casi un 15 % menos de masa muscular
en comparacion con una cohorte de control biventricular sin cardiopatia congénita.
Encontrd 7 pacientes con una puntuacion Z del indice del musculo esquelético <-2,y 3
de estos pacientes tuvieron complicaciones significativas después de su Fontan (1
paciente con enfermedad hepatica clinicamente impactante, 1 paciente con bronquitis
plastica, 1 paciente con disfuncion sistolica grave). (40)Lo que nos lleva a pensar en la
diferencia en la composicion corporal en pacientes operados de cirugia de Fontan de
acuerdo a si presentan falla del sistema contra los que no la presenten. También se ha
encontrado una asociacion entre el tipo de falla y la mortalidad posterior al trasplante.
En un metaandlisis publicado en el 2021, se determiné el riesgo de muerte tras el
trasplante cardiaco en funcion de la presencia de fallos del sistema de Fontan,
encontrandose que el trasplante de corazon en pacientes con Cirugia de Fontan fallida
mostré una supervivencia inmediata del 88%. La bronquitis plastica, enteropatia
perdedora de proteinas, falla cardiaca y arritmias no se asociaron con un mayor riesgo

de muerte, pero la suma de dos o mas fallas se asocié a un riesgo de muerte

21



estadisticamente significativo con un RR de 1,94 (IC 95% = 0,99-3,81). Al igual que la
presencia de enfermedad renal cronica con un valor de RR de 5,81 (IC 95% = 1,70-
19,88).(38)

En el Hospital de Cardiologia de Centro Médico Nacional Siglo XXI se da seguimiento a
pacientes operados de Cirugia de Fontan, se establece tratamiento nutricional de
acuerdo a lo recomendado en las Guias de seguimiento de los pacientes con cirugia de
Fontan publicadas en el 2019, sin embargo se desconocen los requerimientos nutricios
de cada paciente de acuerdo al estado actual de la cirugia, por lo que es necesario
determinar la diferencia en la composicion corporal de los pacientes de acuerdo a ello.
Debido también a la asociacion entre la presencia de falla y la mortalidad posterior al

trasplante.

5. Pregunta de investigacion

¢,Cual sera la diferencia de la composicién corporal (Peso, grasa corporal total, masa
muscular total, masa ésea corporal total, grasa visceral, agua corporal total) entre los
pacientes operados de cirugia de Fontan de acuerdo a la presencia de falla o no del

sistema?

P:. Pacientes operados de cirugia de Fontan, en seguimiento en el Hospital de
Cardiologia de CMN Siglo XXI.

I: Determinar la composicion corporal de los pacientes operados de cirugia de Fontan.
C: Comparar a los pacientes operados de Cirugia de Fontan de acuerdo a la falla o no
del sistema y el tipo de falla que presenten (enteropatia perdedora de proteinas,
Bronquitis plastica, Falla cardiaca y Falla renal).

O: Diferencia en la composicion corporal (Peso, agua corporal total, masa muscular total,
masa Osea corporal total, grasa corporal total, grasa visceral total) de los pacientes

operados de Cirugia de Fontan.
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6. Hipotesis
Hipotesis de investigacion:

Los pacientes operados de cirugia de Fontan, en seguimiento en el Hospital de
Cardiologia de CMN Siglo XXI, con Falla del sistema de Fontan tendran 14% menos de
masa muscular total en su composicion corporal en comparaciéon con aquellos que no

presenten falla.

7. Objetivos
a. General:
. Identificar la diferencia en la composicion corporal en pacientes operados de

cirugia de Fontan de acuerdo a si presentan falla o no del sistema.

b. Especificos:

. Determinar la composicidon corporal en pacientes con Cirugia de Fontan.
. Conocer la frecuencia de los pacientes con falla del sistema de Fontan.
. Conocer la frecuencia de los pacientes de acuerdo al tipo de falla que

presenten (Enteropatia perdedora de proteinas, Bronquitis plastica, Falla
cardiaca y Falla hepéatica y Falla Renal).
. Comparar la composicion corporal en pacientes operados de cirugia de

Fontan de acuerdo a si presentan falla o no del sistema.

8. Justificacion

Se han identificado patrones del comportamiento de la composicién corporal como

antesala de la disfuncion de las fallas del sistema.

En ninguno de los estudios que evalian la composicion corporal en los pacientes con
Cirugia de Fontan se hace una relacion con el estado del mismo, es decir, si presenta

falla 0 no del sistema.

Por lo que es de suma importancia abordar este aspecto relacionarlo con el estado del
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sistema de Fontan ya que es representativo tanto en el rendimiento fisico, como en la
mortalidad posterior al trasplante que se asocia con el tipo de falla que presentan previo

a este.

Al identificarse variables en la composicion corporal asociadas al desarrollo de
complicaciones en el sistema de Fontan pueden realizarse modificaciones al proceso de
atencion de estos pacientes. Especificamente mediante intervenciones nutricionales que
pueden ser implementadas en los servicios. Estos métodos de medicion, como la
bioimpedancia son accesibles en los hospitales de México que dan seguimiento a estos

pacientes.

Disminuyendo las complicaciones que se puedan presentar derivadas de esto y
mejorando asi la calidad de vida de los pacientes, permitiéndoles una mejor trayectoria

hasta poder ser llevados a trasplante cardiaco.

La bioimpedancia eléctrica proporciona una alternativa econémica y facil de usar para la
implementacion clinica.(47) La similitud de estos hallazgos con los estudios que usaron
rayos X de energia dual respalda la bioimpedancia eléctrica como una alternativa
potencialmente util en la evaluacion de pacientes con Fontan. Ademas, la bioimpedancia
eléctrica se ha validado ampliamente contra los Rayos X de energia dual en pacientes
pediatricos sin cardiopatia congénita y en pacientes adultos con insuficiencia
cardiaca.(48,49)

9. Materiales y métodos
a. Lugar de realizacion del estudio:

Servicio de Cardiopatias Congénitas del Hospital de Cardiologia de CMN Siglo XXI.
b. Tipo de estudio:

Transversal, observacional, prospectivo, analitico, prolectivo, comparativo y unicentrico.
c. Tiempo para larealizacién del estudio:

A partir de que sea aprobado por el Comité de Etica del Hospital de Cardiologia de CMN

Siglo XXI a octubre del 2022.
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d. Poblacion de estudio:

Pacientes operados de cirugia de Fontan, en seguimiento en el Hospital de Cardiologia
de CMN Siglo XXI.

e. Calculo de tamafio de muestra:

De acuerdo con que se trata de una cirugia poco frecuente y los pacientes con derivacion
cavopulmonar es un porcentaje pequefio del volumen de pacientes que se atienden, por
lo que no se llevé a cabo un calculo de tamafio de muestra debido a que se incluyeron

a todos los que reunieron los criterios de seleccion de la clinica de coraz6n univentricular.

Muestreo no probabilistico por conveniencia.

f. Diagrama de estudio:

POBLACION

Pacientes con fisiologia de Paciente
Fontan, en seguimiento en la con falla del
clinica de coraz6n sistema
univentricular del Hospital de
Cardiologia de CMN Siglo
XXI.

Composicion
corporal

Muestreo no Paciente Composicion
probabl_llstlc_:o por sin falla del c o? -
conveniencia. De sistema P

acuerdo a los

criterios de

MUESTRA seleccion.
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g. Criterios de inclusién:
. Pacientes operados de Cirugia de Fontan que acepten la medicion de

bioimpedancia.

. Pacientes con enteropatia perdedora de proteinas
. Pacientes con falla ventricular

. Pacientes con bronquitis plastica

. Pacientes con falla renal

h. Criterios de exclusion:
. Pacientes que no acepten determinacion de Composicién corporal por

Bioimpedancia.

. Pacientes con discapacidad intelectual o fisica significativa.
. Pacientes con embarazo actual.
. Pacientes portadores de marcapasos.

10.Logistica del estudio

Se invito a los pacientes operados de cirugia de Fontan que acuden a la clinica de
corazon univentricular (Enrolados en el protocolo R-2020-3604-013), y los operados a
partir del 2021 en el Hospital de Cardiologia de CMN Siglo XXI, a participar en el estudio

y se les explicé en que consiste la medicién de la Bioimpedancia Bioeléctrica.

Una vez que enterados en que consiste dicha medicidén se les otorg6é una nueva carta
de consentimiento informado y tras leerlo con detenimiento y resolver todas sus dudas
se les solicité que fuera firmado, expresando asi su autorizacion para realizar la medicion

y utilizar los datos obtenidos para el estudio disefiado.

Ya que se contdo con la poblacién participante, se llevo a cabo la medicién de
Bioimpedancia eléctrica en el consultorio de Cardiologia pediatrica del Hospital de
Cardiologia de CMN Siglo XXI.
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Los datos antropométricos fueron medidos por bioimpedancia eléctrica con una bascula
Tanita MC-580. Todos los pacientes se pararon en la bascula sin soporte con sus pies

descalzos en contacto con los electrodos, la medida tardé en promedio 30 segundos.

Se registraron los componentes corporales recabados. Las variables de salida del BIA
incluyeron, Peso (peso corporal total), Agua corporal total (porcentaje de agua en el
cuerpo), Grasa corporal total (porcentaje de grasa en el cuerpo), Masa muscular total
(porcentaje total de musculo que hay en el cuerpo), Masa 6sea total (porcentaje total
de tejido 6seo que hay en el cuerpo), Grasa Visceral (Grasa que rodea los érganos
vitales y en la zona del abdomen). La liga empleada para realizar el registro de los

datos fue la siguiente:

https://es.surveymonkey.com/r/CNF90OG9.

Una vez obtenidos estos datos se realizé una base de datos en el sistema SPSS donde
fue vertida dicha informacién. Al contar con la base de datos se realizd un estudio
Transversal comparativo, comparando a los pacientes con fallas del sistema de Fontan

contra los que no presentaron falla y la evaluacion de impedancia bioeléctrica.

ﬁ *  Seinvitd a los pacientes operados de cirugia de
Fontan a participar en el estudio.

»  Se dio a conocer en qué consistia el estudio.

LY g

*  Se otorgd consentimiento y carta de
asentimientoinformado de acuerdo con la edad.

»  Seresolvieron dudas e inquietudes acerca del
estudio.

|
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https://es.surveymonkey.com/r/CNF9QG9

*  Se tomo6 impedancia bioeléctrica en
clinica de corazén univentricular.

C. »  Se registraron los siguientes componentes:
1. Peso
2. Masa muscular total
3. Masa 6sea corporal total
4. Grasa corporal total
5

Agua corporal total

COMPOSICION CORPORAL DE PACIENTES CON FONTAN

D. e Se utilizo la siguiente liga para la recoleccion de

datos:
https://es.surveymonkey.com/r/CNF9

QG9

D <0001

p<0.001

p=ns

Group A

Group A

25:
— »  Estadistica Descriptiva

. Estadistica Inferencial

*  Se cre6 una base de datos en el sistema SPSS.

*  Se realiz6 andlisis estadistico en el sistema SPSS

Tabla de variables

Variables Definicidon conceptual | Definicion Tipo de Nivel de | Escalas de
operacional variable medicién medicién
Edad Tiempo que ha vivido Edad cumplida en afios | Independiente | Cuantitativa | Afios
una persona obtenida en la consulta discreta
en la que se tome la
bioimpedancia.
Sexo Condicion organica | Se  obtendra  del | Independiente | Cualitativa | Femenino
masculina o femenina. interrogatorio en la dicotémica | Masculino
consulta.
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https://es.surveymonkey.com/r/CNF9QG9
https://es.surveymonkey.com/r/CNF9QG9

Composicién Rama de la biologia | Se obtendra al subir al | Dependiente Cualitativa | Porcentaje
corporal humana que se ocupade | paciente a la bascula
la cuantificacion in vivo | en el consultorio
de los componentes médico.
corporales
Peso Peso que se necesita Se obtendra al subir al | Dependiente Cuantitativa | Kilogramos
para equilibrar en la paciente a la bascula
balanza un cuerpo | en el  consultorio
determinado. médico.
Talla Altura, medida de una | Se obtendra al medir al | Dependiente Cuantitativa | Centimetros
persona desde los pies | paciente con un
ala cabeza. estadiometro en el
consultorio.
Superficie Es el célculo de la | Se obtiene por medio | Dependiente Cuantitativa | Metros
corporal superficie estimada del | de la formula de cuadrados
cuerpo. Haycock, utilizando los
valores de peso
obtenidos
previamente.
indice de | Razobn matematica que | Se obtiene por medio | Dependiente Cuantitativa | Kg/m2
masa se encuentra | de una féormula que
corporal relacionada a la masa y | utiliza los valores de
la talla que una persona | peso y talla obtenidos
pose previamente.
Grasa Porcentaje de grasa en | Resultado de los | Dependiente Cuantitativa | Porcentaje
corporal total | el cuerpo gramos
correspondientes  de
grasa al resultado del
peso total.
Masa Porcentaje  total de | Resultado de los | Dependiente Cuantitativa | Gramos
muscular musculo que hay en el | gramos
total cuerpo correspondientes  de
masa muscular al
resultado del peso
total.
Masa 6sea | Porcentaje total de tejido | Resultado de los | Dependiente Cuantitativa | Gramos
corporal total | 6seo que hay en el | gramos
cuerpo correspondientes  de
masa 6sea al resultado
del peso total.
Grasa Grasa que rodea los | Resultado de los | Dependiente Cuantitativa | Porcentaje
visceral organos vitales y en la | gramos
zona del abdomen correspondientes de la
grasa  visceral al
resultado del peso
total.
Agua Porcentaje de aguaenel | Resultado de los | Dependiente Cuantitativa | Porcentaje
corporal total | cuerpo gramos

correspondientes  de
agua al resultado del
peso total.
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Enteropatia Se refiere a la pérdida de | Aquellos que tengan el | Independiente | Cualitativa | - Presente
perdedora de | proteinas séricas en la | diagnéstico a través de dicotémica | - Ausente
proteinas luz intestinal, lo que | un estudio sérico o

provoca diarrea crénica, | determinado por

molestias abdominales | gastroenterologia.

generales y edema

periférico.
Bronquitis Trastorno  respiratorio | Aquellos que tengan el | Independiente | Cualitativa | - Presente
plastica caracterizado por la | diagnostico a través de dicotébmica | - Ausente

acumulacion de material | un estudio de imagen o

proteico en las vias determinado por

respiratorias, formando | neumologia

cilindros bronquiales.
Falla Es una condiciéon en la | Aquellos que cuenten | Independiente | Cualitativa | - Presente
ventricular que el ventriculo | con Resonancia dicotémica | - Ausente

sistémico muestra | magnética con FEVI

disminucién en la | menor de 50% del VS 'y

funcionalidad. CF mayor o igual a ll

Diagnosticado al contar

con evidencia de FEVI

menos del 50% vy clase

funcional mayor o igual a

Il.
Insuficiencia Pacientes que presenten | Aquellos gue | Independiente | Cualitativa | - Presente
renal disminucién  de la | presenten TFG menor dicotémica | - Ausente

funcion renal, | de 60, por recoleccién

corroborada por | de orina de 24horas o

disminucién en la TFG | por cistatina C.

menor de 60.
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11.Anélisis estadistico:

Estadistica descriptiva, las variables cualitativas fueron expresadas en frecuencias y
porcentajes. Las variables cuantitativas fueron expresadas de acuerdo con su
distribucion gaussiana en medidas de tendencia central (media o0 mediana) y dispersion
(promedios y desviacion estandar). Se realizaron comparaciones entre pacientes cony
sin falla de los componentes de la bioimpedancia en su forma cuantitativa continua con

prueba de T de Student.

Estadistica inferencial, para comparar los valores de la composicién corporal entre los
pacientes con y sin falla del sistema de Fontan se empled, andlisis de regresion lineal,

estimando el valor de correlacion.

El programa estadistico empleado fue SPSS 25 de IBM para Mac.

12.Consideraciones éticas:

Esta investigacion se llevé a cabo de acuerdo con los principios establecidos en la
declaracion de Helsinki; esta investigacién se considera de bajo riesgo de acuerdo con
el articulo 100 en investigacion en salud y en cumplimiento de los aspectos mencionados
en el articulo 6 de la presente resolucion. También se siguioé el Reglamento de la Ley
General en Salud en materia de investigacion para la salud, de acuerdo al articulo 17,
apartado 1, se clasificé dentro del grupo Il como Investigacion con riesgo minimo, ya que
se empled el riesgo de datos a través de la obtencion de bioimpedancia, como examen

fisico diagnéstico. Sin embargo, no se manipul6 la conducta del sujeto.

Fue necesario brindar a los pacientes de nuestra poblacion de estudio consentimiento
informado para poder realizar la toma de bioimpedancia y asi determinar la composicion

corporal.

Principio de autonomia: Mayores de 18 afios carta de consentimiento informado,
pacientes entre 7 y 17 afios carta de asentimiento informado.
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Principio de no maleficencia/beneficencia: En caso de detectarse alteraciones
significativas en la composicién corporal, se enviaron al servicio de nutricién del hospital

de pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Principio de justicia: Todos los pacientes que cumplieron los criterios de seleccion y que
se encontraban en seguimiento en el servicio de cardiopatias congénitas, fueron

invitados a participar en el estudio.

El proceso de solicitud del consentimiento informado se realiz6 al finalizar la consulta y
se le invito a acudir al servicio de cardiopatias congénitas, donde se les explicé a detalle

en qué consistia el estudio y fueron invitados a participar en el.

13.Resultados

Se incluyeron 28 pacientes reparados con cirugia de Fontan. Del total, 18 pacientes (64.3%)
fueron hombres. (Tabla 1) Tomando el total de la poblacion en seguimiento, encontramos una
mediana de edad de 15 afios (12-22).

Las cardiopatias congénitas mas frecuentes fueron, la Atresia tricuspidea en primer lugar con
14 pacientes (50%), seguida de Doble via de salida de ventriculo derecho (DVSVD), con un
total de 6 pacientes (21.4%) y Doble entrada al ventriculo izquierdo, con un total de 5 pacientes
(17.9%). (Tabla 1)

Las fallas del sistema se encontraron en el 60.7% de la poblacion, presentdndose en el
siguiente orden de frecuencia: Falla cardiaca cronica en 11 pacientes (39.3%), Enteropatia
perdedora de proteinas y Falla hepatica 3 pacientes (10.7%) cada una, seguidas de Bronquitis
plastica con un total de 2 pacientes (7.1%), por ultimo, falla renal con 1 paciente (3.6%). Fueron
encontrados 3 pacientes (10.7%) que presentaron mas de una falla del sistema. (Tabla 1)
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Tabla 1: Caracteristicas generales de los pacientes con Sistema de Fontan
n %

Sexo

Mujer 10 35.7

Hombre 18 64.3

Tipo de cardiopatia congénita

AT 14 50

DVSVD 6 214

Doble entrada a VI 5 17.9

AP sin CIV 2 7.1

Atresia mitral 1 3.6

Falla del sistema de Fontan

Falla Cardiaca 11 39.3

Enteropatia perdedora de proteinas 3 10.7

Bronquitis plastica 2 7.1

Falla Hepatica 3 10.7

Falla renal 1 3.6

AP sin CIV= Atresia pulmonar sin comunicacién interventricular; AT= Atresia tricuspidea;

VI=Ventriculo izquierdo; DVSVD= Doble via de salida del ventriculo derecho; TGA= Transposicién

de Grandes Arterias

Entre las mujeres y los hombres se encontr6 una media de edad de 20+ 8 vs 16 + 7 afios. No
se encontré diferencia significativa en peso, talla, IMC y SC de acuerdo al sexo. Al comparar
las caracteristicas en la composicién corporal entre mujeres y hombres las que presentaron
diferencias estadisticamente significativas con p <0.05, fueron: Porcentaje de masa muscular
66 + 6% vs. 80 + 9%; Porcentaje de masa 0sea 4 + 1% vs. 5 + 1%; Porcentaje de masa grasa
24 + 10% vs. 13 + 8%; Grasa visceral 3.5 + 3.5 Kg vs. 4.2 + 4.1Kg; Masa magra corporal 35
+10 Kg vs. 39 + 12 Kg; Masa grasa 13 £ 7 Kg vs. 9 £ 6 Kg; Masa muscular 33 + 9 Kg vs. 36 +
12 Kg. (Tabla 2)
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Tabla 2: Comparacién de composicidn corporal entre mujeres y hombres.

Mujer Hombre

Valor de p

Media STD Media STD
Edad (afios) 20 8 16 7 <0.05
peso (kg) 49 13 50 20 NS
talla (cm) 147 19 151 16 NS
SC (m2) 1 0 1 0 NS
IMC (kg/m2) 22 4 20 6 NS
Agua (%) 56 9 56 11 NS
Masa muscular (%) 66 6 80 9 <0.05
Masa 0sea (%) 4 1 5 1 <0.05
Masa grasa (%) 24 10 13 8 <0.05
Gasto Energético basal 1244 173 1321 326 <0.05
Grasa visceral (kg) 3,5 3,5 4,2 41 <0.05
Masa magra corporal (kg) 35 10 39 12 <0.05
Masa grasa (kg) 13 7 9 6 <0.05
Masa 6sea (kg) 2 1 2 1 NS
Masa muscular (kg) 33 9 36 12 <0.05
SC= Superficie corporal; IMC: indice de masa corporal.

Al comparar entre los pacientes con y sin falla, las que presentaron diferencias
estadisticamente significativas con p <0.05, fueron: Porcentaje de agua corporal 53 + 13% vs.
59 + 7%; Porcentaje de masa muscular 72 + 10% vs. 79 + 10%; Porcentaje de masa 6sea 4 *
1% vs. 5 £ 1%; Porcentaje de masa grasa 20 + 11% vs. 14 + 9%; Grasa visceral 4.5 £ 4.1 Kg
vs. 3.4 + 3.6 Kg; Masa grasa 12 + 7 Kg vs. 9 £ 6 Kg. (Tabla 3)

34



Tabla 3: Comparacion de composicién corporal entre pacientes con y sin falla del Sistema de Fontan.
No Si
Valor de p
Media STD Media STD
Edad (afios) 15 6 20 8 <0.05
peso (kg) 46 17 53 18 <0.05
talla (cm) 150 15 149 18 NS
SC (m2) 1 0 1 0 NS
IMC (kg/m2) 19 4 22 5 <0.05
Agua (%) 59 7 53 13 <0.05
Masa muscular (%) 79 10 72 10 <0.05
Masa 0sea (%) 5 1 4 1 <0.05
Masa grasa (%) 14 9 20 11 <0.05
Gasto Energético basal 1310 350 1280 221 NS
Grasa visceral (kg) 3,4 3,6 4,5 4,1 <0.05
Masa magra corporal (kg) 37 13 38 11 NS
Masa grasa (kg) 9 6 12 7 <0.05
Masa Osea (kg) 2 1 2 1 NS
Masa muscular (kg) 35 13 36 10 NS
SC= Superficie corporal; IMC: indice de masa corporal.

Al comparar entre las mujeres con y sin falla, las que presentaron diferencias estadisticamente
significativas con p <0.05, fueron: Talla 145 + 21cm vs. 154 + 6¢cm; IMC 23 + 4 kg/m2 vs. 18 +
1 kg/m2; Porcentaje de masa muscular 65 + 5% vs. 72 + 11%; Porcentaje de masa Osea 4 +
0% vs. 5 £+ 1%; Porcentaje de masa grasa 25 = 10% vs. 21 + 16%,; Grasa visceral 4 + 3.8 Kg
vs. 1.5 + 0.7 Kg; Masa magra corporal 35 + 4 Kg vs. 37 + 5 Kg; Masa grasa 14 + 7 Kg vs. 9 +
7 Kg. (Tabla 4)

Al comparar entre los hombres con y sin falla, las que presentaron diferencias estadisticamente
significativas con p <0.05, fueron: IMC 22 £ 7 kg/m2 vs. 20 = 5 kg/m2; Porcentaje de agua
corporal 51 + 15% vs. 60 £ 6%; Porcentaje de masa grasa 15 £ 10% vs. 12 + 8%; Grasa visceral
5+ 4.7 Kg vs. 3.8 £ 3.9 Kg; Masa magra corporal 41 + 11 Kg vs. 37 + 13 Kg; Masa muscular
39+ 11 Kg vs. 35 + 13 Kg. (Tabla 4)
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Tabla 4: Comparacién de composicién corporal entre mujeres y hombres con falla y sin falla
del Sistema de Fontan.

Mujeres Hombres

no si valor [no si

valor p

Media |Std  |Media |[Std |9 P |Media [Std  |Media |Std
Edad (afios) 16 6 21 8 <0.05 |15 7 18 7 <0.05
peso (kg) 43 0 50 15 [|<0.05 [46 19 56 22 <0.05
talla (cm) 154 6 145 21 <0.05 |149 16 154 15 <0.05
SC (m2) 1 0 1 0 NS 1 0 2 0 NS
IMC (kg/m2) 18 1 23 4 <0.05 |20 5 22 7 <0.05
Agua (%) 56 10 56 10 NS 60 6 51 15 <0.05
Masa muscular (%) |72 11 65 5 <0.05 |81 9 80 9 NS
Masa 6sea (%) 5 1 4 0 <0.05 |5 1 4 1 NS
Masa grasa (%) 21 16 25 10 <0.05 |12 8 15 10 <0.05
Gasto  Energético
basal 1200 (130 1250 (184 |NS 1321 |367 1321 (277 NS
Grasa visceral (kg) |1,5 0,7 4 3,8 <0.05 |3,8 3,9 5 4,7 <0.05
Masa magra
corporal (kg) 37 5 35 4 <0.05 |37 13 41 11 <0.05
Masa grasa (kg) 9 7 14 7 <0.05 |9 6 9 7 NS
Masa 6sea (kg) 2 0 2 1 NS 2 1 2 0 NS
Masa muscular (kg) |35 11 33 10 NS 35 13 39 11 <0.05
SC= Superficie corporal; IMC: indice de masa corporal.

Con el fin de identificar las variables que pueden explicar la presencia de fallas, se realizé
analisis de regresion lineal, identificando a la edad, porcentaje de grasa visceral y masa grasa

con mayor grado de correlacién. (Tabla 5)

36



Tabla 5: Analisis de regresion lineal

B

"

(Constante) -4,163
Agua (%) 0,055 -0,871
Masa muscular (%) 0,037 -0,774
Masa 6sea (%) -0,223 -0,453
Masa grasa (%) 0,073 -1,445
Gasto Energético basal -0,001 -0,741
Grasa visceral (kg) 0,039 -0,307
Edad (afios) -0,017 0,26

14.Discusién

Las cardiopatias congénitas con fisiologia univentricular son aproximadamente el 7.7% de
todas las cardiopatias, siendo méas prevalentes en los hombres (4). Al igual que en el presente
estudio donde se encontrd6 mayor frecuencia de fisiologia univentricular en hombres con un
64.3%. Para el 2018, el 60% de los pacientes operados de cirugia de Fontan eran menores de
18 afios (1). En este estudio se encontr6 una mediana de edad de 15 afios (12-22). Al igual

que la literatura mundial la falla mas frecuentemente encontrada fue la Falla cardiaca cronica.

Mazza y colaboradores exponen algunas de las caracteristicas antropométricas identificadas
en los pacientes con y sin cirugia de Fontan encontraron diferencias en la talla (menor) e IMC
(mayor)(5). Sin embargo Powell A, Wittekind en su estudio realizado en 2020 encontraron que
los pacientes con cirugia de Fontan presentan un IMC similar a los controles.(40) En nuestra
poblacion en estudio se encontro diferencia significativa en las mujeres con y sin falla del
sistema de Fontan en la talla con una media de 145 + 21cm vs. 154 + 6cm. Y en el IMC con
mediana de 22 + 4 vs. 19 £ 5, en las mujeres IMC 23 = 4 kg/m2 vs. 18 £ 1 kg/m2 y en los
hombres IMC 22 + 7 kg/m2 vs. 20 + 5 kg/m2. El IMC es el parAmetro antropométrico mas
utilizado para estimar de forma subrogada el contenido de la grasa corporal de un sujeto por lo

gue encontrarlo incrementado en los pacientes con falla es esperado de acuerdo a lo referido
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en la literatura y a lo encontrado en éste estudio. Existen hoy en dia otros métodos utilizados
en pacientes pediatricos como el indice de masa triponderal (IMT [kg/m3]) que estima el
porcentaje de grasa corporal con mayor precision que el IMC en nifios y adolescentes, sin
embargo en éste estudio también se tomaron en cuenta pacientes adultos por lo que no fue
posible utilizarlo. Este indice pierde utilidad si los pacientes retienen liquido o tienen

alteraciones en la presion oncotica, como es el caso de las patologias como EPP y BP.

Con respecto a la masa muscular como parte de la composicion corporal, Adam W. Powell y
colaboradores en 2020 realizaron un estudio de tipo observacional donde encontraron que los
nifios con circulacién de Fontan mostraron diferencias en la composicion corporal con casi 15
% menos de masa muscular en comparacion con una cohorte de control biventricular sin
cardiopatia congénita (39). Al igual que en su estudio con Wittekind en el cual se encontrd
menor masa muscular magra (40,9+12,1 vs. 46,512 kg, PAGS=0,005). En las guias de
seguimiento de los pacientes con cirugia de Fontan publicadas en 2019 se menciond que estos
pacientes tienden a tener disminucion de la masa muscular magra (40). En nuestra poblacion
se encontrd disminucién en la masa muscular de los pacientes con falla del sistema de Fontan
con respecto a los que no presentaron falla con porcentaje de masa muscular 72 + 10% vs. 79
+ 10%. Lo cual es esperado ya que debido al principio fisiopatoldgico de las fallas del sistema
de Fontan podemos encontrar una pérdida de proteinas por diferentes mecanismos lo que

condiciona en consecuencia disminucién en la masa muscular de estos pacientes.

En cuanto a la adiposidad, Adam W. Powell y colaboradores en el mismo estudio, encontraron
gue los nifios con circulacion de Fontan presentan casi 14 % mas de adiposidad en
comparacion con una cohorte de control biventricular sin cardiopatia congénita (39). En el
estudio realizado con Wittekind encontraron resultados similares con porcentaje de grasa
corporal mas alto (26,0 £ 11,8% vs. 22,4 £+ 9,6%, PAGS=0,03), al igual que en los pacientes
gue habian sufrido complicaciones tardias de Fontan extra cardiaco, presentaron mayor
porcentaje de grasa corporal (r2=0.2,PAGS=0,003)(40); en el presente estudio observamos
gue ésta condicion se encuentra mas marcada en los pacientes con falla del sistema de Fontan
gue en los que no presentan falla, encontrando diferencia significativa con porcentaje de masa
grasa 20 £ 11% vs. 14 + 9%; Grasa visceral 4.5 £ 4.1 Kg vs. 3.4 + 3.6 Kg; Masa grasa 12 £ 7

Kg vs. 9 £ 6 Kg. De igual forma en las guias de seguimiento de los pacientes con cirugia de
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Fontan del 2019 se hizo mencion de los pacientes en edad adulta que presentan sobrepeso y
obesidad hasta en el 50% (38). Esto debido a que las fallas de sistema que condicionan pérdida
de proteinas por diferentes mecanismos condiciona disminucién de la masa muscular, por lo

gue éste déficit se ve compensado con masa grasa.

En las guias de seguimiento de los pacientes con cirugia de Fontan del 2019 también se
describié disminucién de la densidad ésea (38). En este estudio, al comparar entre los
pacientes con y sin falla, se encontraron diferencias significativas en el porcentaje de masa
O0sea4 + 1% vs. 5+ 1%. Sin embargo, no es el parAmetro mas confiable para hablar de la salud

0sea ya que la densitometria continta siendo el Gold standard.

Se encontré también diferencia significativa en el Porcentaje de agua corporal 53 + 13% vs. 59
+ 7%, esperado ya que tomando en cuenta que la Falla del sistema més frecuente encontrada
fue la Falla cardiaca cronica, dentro de la terapéutica empleada en estos pacientes se
encuentran los diuréticos, lo que justifica un menor porcentaje de agua corporal en los

pacientes con falla con respecto a los que no presentaron falla.

El presente estudio se realiz6 con pacientes de la clinica de fisiologia univentricular, se midio
la bioimpedancia de estos pacientes encontrando diferencias significativas en diferentes rubros
como podemos observar entre los pacientes que presentan falla del sistema contra los que no,
con éste estudio se pudieron identificar la presencia de estas diferencias en nuestra poblacion,
dandonos la oportunidad de incidir en el manejo nutricio de los pacientes para mejorar dicha
condicion en la composicion corporal, tomando en cuenta que esto contribuyen a una

disminucién en el rendimiento fisico y en consecuencia en la calidad de vida.(25)(26)

Nos encontramos con diferentes dificultades a lo largo del estudio que condicionaron, no poder
demostrar una diferencia en los subgrupos de acuerdo con el tipo de falla del sistema de Fontan
gue presentaron, ya que debido a la N de nuestra poblacién no es posible realizar un andlisis

estratificado.

El presente estudio cuenta con sesgo de temporalidad ya que la bioimpedancia se midié en
diferentes tiempos después de evolucion del sistema de Fontan, asi mismo contamos con
sesgo de seleccion ya que fue tomada el total de la poblacion y entre ellos se encuentran nifios

y adultos. Asi mismo de mala clasificacion ya que el diagnéstico de Enteropatia perdedora de
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proteinas fue clinico y no fue posible respaldarlo con el Gold estandar (alfa 1-antitripsina) y en

el caso de Insuficiencia renal cronica (cistatina C).

15.Conclusiones

La falla cardiaca crénica se encontré como la falla del sistema de Fontan mas frecuente.

Existen diferencias en la composicion corporal entre los pacientes que presentan falla del
sistema de Fontan contra los que, no encontrando mayor IMC, aumento de la adiposidad,

disminucién en el porcentaje de agua corporal, masa muscular y ésea.

La bioimpedancia podria ser una herramienta que puede ser validada para establecer

marcadores antropométricos de seguimiento en pacientes que viven con circulacion de Fontan.
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17.Anexos

Consentimiento y Asentimiento informado

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

UNIDAD DE EDUCACION, INVESTIGACION Y POLITICAS EN SALUD

COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA PARTICIPAR EN PROTOCOLO DE INVESTIGACION

Nombre del Estudio:

“DIFERENCIAS EN LA COMPOSICION CORPORAL DE LOS PACIENTES CON FALLAS DEL SISTEMA DE
FONTAN”

Lugar y fecha:

UMAE HOSPITAL DE CARDIOLOGIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI, CIUDAD DE MEXICO.
2022.

Numero de registro:

Justificacion del estudio:

Se han identificado patrones del comportamiento de la composiciéon corporal como antesala de la
disfuncion de las fallas del sistema de Fontan. Por lo que es de suma importancia abordar éste aspecto
relacionarlo con el estado del sistema de Fontan ya que es representativo tanto en el rendimiento fisico,
como en la mortalidad posterior al trasplante que se asocia con el tipo de falla que presentan previo a este.
Estos métodos de medicidn, como la bioimpedancia son accesibles en los hospitales de México que dan
seguimiento a estos pacientes.

Objetivo del estudio:

Identificar la diferencia en la composicidn corporal en pacientes operados de cirugia de Fontan de acuerdo
de acuerdo al tipo de falla que presenten.

PROCEDIMIENTOS:

Procedimientos, riesgos y molestias:

Investigacion con riesgo minimo, ya que emplearemos el riesgo de datos a través de la obtencién de
bioimpedancia, como examen fisico diagndstico. Sin embargo, no se manipulara la conducta del sujeto.

Posibles beneficios que recibira al
participar en el estudio:

Se llevaran a cabo valoraciones nutricionales para realizar un plan nutricio de acuerdo con sus
requerimientos.

Informacién sobre resultados y
alternativas de tratamiento:

Al identificarse variables en la composicion corporal asociadas al desarrollo de complicaciones en el
sistema de Fontan pueden realizarse modificaciones al proceso de atencidn nutricional de su hijo, de
acuerdo a sus requerimientos nutricios particulares.

Participacion o retiro:

El paciente o familiar tiene el derecho de aceptar ingresar al estudio o retirarse en el momento que lo
desee.

Privacidad y confidencialidad:

Se informa que sus datos seran resguardados de acuerdo a las politicas de privacidad y confidencialidad.

Toma de bioimpedancia:

No autoriza que se realice la mediciéon de bioimpedancia.

Si autorizo que se realice la medicién de bioimpedancia para éste estudio.

Si autorizo que se realice la medicidn de bioimpedancia para éste y futuros estudios.

Disponibilidad de tratamiento médico en d

erechohabientes (si aplica): | Tratamiento nutricional.

Beneficios al termino del estudio:

Sera enviado al servicio de nutricién del Hospital de pediatria de centro medico nacional Siglo XXI para
establecer plan alimentario de acuerdo a su composicion corporal.

EN CASO DE DUDAS O ACLARACIONES RELACIONADAS CON EL ESTUDIO PODRA DIRIGIRSE A:

Investigador responsable:
Colaboradores:

Dra. Nancy Villaverde Espinosa. Residente de cardiologia pediatrica. Matricula: 96370074. Correo:
villaverde.ped@gmail.com. Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

Dra. Lucelli Yafiez Gutiérrez. Jefa del servicio de cardiopatias congénitas. Matricula:11232765.
Correo: lucelli.yanezg@imss.gob.mx Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

Dr. Horacio Mérquez Gonzalez. Medico adscrito al servicio de cardiopatias congénitas. Matricula:
97370512. Correo: horaciomarquez84@hotmail.com. Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

En caso de dudas o aclaraciones sobre
sus derechos como participante podra

dirigirse a:

Comisién de Etica de investigacion en la CNIC del IMSS: Avenida Cuauhtémoc 330, 4°piso, bloque “B”, de
la unidad de congresos, Colonia Doctores. México. D.F. C.P. 06720. Teléfono (55) 5627 6900 extension
21230. Correo electrénico: comision.etica@imss.gob.mx.

Nombre y firma de padres, tutores o representante legal Nombre y firma de quien obtiene el consentimiento
Testigo 1 Testigo 2
Nombre, firma, relacién y firma Nombre, firma, relacién y firma
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Explicacién:

Minombre es Nancy Villaverde y mi trabajo consiste en identificar patrones de comportamiento de la composicién corporal y relacionarlo con
el estado del sistema de Fontan, con base en la medicién de bioimpedancia eléctrica, es decir, determinar el porcentaje de grasa, musculo,
huesos y agua que hay en el cuerpo de cada paciente y brindar asi la alimentacién adecuada para cada uno.

Te brindaré la informacidn e invitarte a tomar parte de este estudio de investigacion. Puedes elegir participar o no. Hemos comentado esta
informacion con tus padres/tutores/ representantes legales y ellos saben que te estamos preguntando a ti también para tu aceptacion.

Si decides participar en la investigacidn tus padres deberan estar también de acuerdo. Pero, si no deseas tomar parte en la investigacion, no
tienes por que hacerlo, aun cuando tus padres hayan aceptado.

Puedes discutir cualquier aspecto de este documento con tus padres o con cualquier otra persona con quién te sientas comodo. Y
posteriormente puedes decidir participar o no. No tienes que decidirlo inmediatamente.

Puede que haya alguna palabra nueva para ti o cosas que quieras que te explique mejor por que estas interesado o preocupado por ellas. Por
favor puedes pedirme que pare en cualquier momento y me tomaré tiempo para explicartelo.

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UNIDAD DE EDUCACION, INVESTIGACION Y POLITICAS EN SALUD
COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD

CARTA DE ASENTIMIENTO INFORMADO PARA PARTICIPAR EN PROTOCOLO DE INVESTIGACION
Este documento de asentimiento informado es para nifios de entre 7 y 17afios, que asistan a la clinica de corazén univentricular y que se
les invita a participar en la siguiente investigacion.

Nombre del Estudio: “DIFERENCIAS EN LA COMPOSICION CORPORAL DE LOS PACIENTES CON FALLAS DEL SISTEMA DE FONTAN”

Lugar y fecha: UMAE HOSPITAL DE CARDIOLOGIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI, CIUDAD DE MEXICO. 2022.

Numero de registro:

PARTE 1. INFORMACION.

Introduccién:

Los pacientes con Sistema de Fontan, después de algun tiempo pueden presentar alteraciones a nivel de higado, rifiones, corazén, pulmones y sistema
gastrointestinal por lo que es de suma importancia realizar una valoracién completa de la composicion corporal ya que se han encontrado diferencias
de acuerdo con su estado funcional actual. La composicion corporal se encuentra dada por el porcentaje de grasa, musculo, huesos y agua que hay en
el cuerpo. De acuerdo con el resultado podremos observar que es lo que debes comer mds, frutas, verduras, carne, leguminosas, cereales de acuerdo
a lo que tu cuerpo necesite.

Objetivo del estudio: Identificar la diferencia en la composicidn corporal de los pacientes operados de cirugia de Fontan de acuerdo al
estado actual en el que se encuentren.

Eleccion de participantes: Estamos tomando estas medidas y parametros en los pacientes que fueron operados de Cirugia de Fontan, que es
la que te fue realizada a ti.

Participacion voluntaria:
La participacién en este estudio es voluntaria, no tienes por qué participar si no lo deseas. tienes el derecho de aceptar ingresar al estudio o retirarse
en el momento que lo desees. Esta es tu clinica y no cambiara nada.

Si no deseas tomar parte en la investigacion, no tienes por qué hacerlo, aun cuando tus padres hayan aceptado. Incluso si dices que “si” ahora, puedes
cambiar de idea después y estara bien todavia.

He preguntado al nifio/q y entiende que su participacion es voluntaria

PROCEDIMIENTOS:

Vamos a solicitar que subas a una bascula para tomar tu peso, y realizar medicion del porcentaje de grasa, musculo, huesos y agua que hay en el
cuerpo. Esto se realizard a todos los participantes de este estudio.

Al identificar las diferencias en la composicion corporal de acuerdo con el estado actual del Sistema de Fontan, podran realizarse modificaciones al
proceso de atencién nutricional de nuestros pacientes, de acuerdo a sus requerimientos nutricios particulares.

Si decides participar, en total acudiras en tres ocasiones a la clinica de Corazdn univentricular. La primera para recolectar datos por medio de preguntas.
La segunda para la toma de bioimpedancia eléctrica, y la tercera para realizar el plan alimentario de acuerdo con las necesidades de cada paciente. Al
finalizar las 3 consultas, esta fase de la investigacion abra terminado.

He preguntado al nifio/a y entiende los procedimientos que seran realizados.

Riesgos y molestias:

Se considera una investigacion con riesgo minimo, ya que realizaremos la medicién de bioimpedancia, como un examen fisico diagndstico. Sin embargo,
no se realizard ningiin cambio en la condicion del sujeto.
Es un estudio que no duele ni genera ninglin malestar.
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He preguntado al nifio/a y entiende los riesgos y molestias

Beneficios:

De acuerdo a los datos obtenidos, se podran realizar modificaciones en la atenciéon de tu nutricién, de acuerdo a tus necesidades.
He preguntado al nifio/a y entiende los beneficios

Privacidad y confidencialidad: No diremos a otras personas que estas en esta investigacién y no compartiremos informacién sobre ti a nadie que
no trabaje en el estudio de investigacidon. Cuando la investigacion la informacion sobre usted sera retirada y nadie
podra verla. Cualquier informacion tendra un numero en vez de su nombre.

Participacion o retiro: No es obligatorio que participe en esta investigacion, nadie se enfadara con usted si dice que no. Eres libre de tomar
la decisién. Puedes pensar en ello y responder mas tarde si quieres. Puedes decir “si y cambiar de idea mas tarde
también.

EN CASO DE DUDAS O ACLARACIONES RELACIONADAS CON EL ESTUDIO PODRA DIRIGIRSE A:

A quién contactar: Puede hacerme las preguntas ahora o mas tarde. Puedes preguntar cualquier duda que te surja. A continuacion

apareceran mis datos como investigador y los de mis asesores. Puedes llamarnos por teléfono, venir a vernos o
enviarnos un correo electrénico. Si quieres hablar con alguien mas como tu médico, algtin profesor o algun familiar
antes de aceptar participar puedes hacerlo también.

Dra. Nancy Villaverde Espinosa. Residente de cardiologia pediatrica. Matricula: 96370074. Correo:
villaverde.ped@gmail.com. Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

Dra. Lucelli Yafiez Gutiérrez. Jefa del servicio de cardiopatias congénitas. Matricula:11232765.

Correo: lucelli.yanezg@imss.gob.mx Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

Dr. Horacio Marquez Gonzalez. Medico adscrito al servicio de cardiopatias congénitas. Matricula: 97370512. Correo:
horaciomarquez84@hotmail.com. Teléfono: 5627 6900 ext. 22203.

Como participante también | Comision de Etica de investigacion en la CNIC del IMSS: Avenida Cuauhtémoc 330, 4°piso, bloque “B”, de la unidad
podra dirigirse a: de congresos, Colonia Doctores. México. D.F. C.P. 06720. Teléfono (55) 5627 6900 extensiéon 21230. Correo
electrénico: comision.etica@imss.gob.mx.

PARTE 2. FORMULARIO DE ASENTIMIENTO.

Entiendo que la investigacidn consiste en identificar patrones de comportamiento de la composicion corporal y relacionarlo con el estado del sistema
de Fontan, con base en la medicién de bioimpedancia eléctrica, es decir, determinar el porcentaje de grasa, musculo, huesos y agua que hay en el
cuerpo de cada paciente. “Sé que puedo elegir participar en la investigacién o no hacerlo. Sé que puedo retirarme cuando lo desee. He leido esta
informacion (o se me ha leido esta informacion) y la entiendo. Me han respondido las preguntas y sé que puedo hacer preguntar al momento que
lo desee si me surge alguna duda. Entiendo que cualquier cambio se discutira conmigo. Acepta participar en la investigacion”.

(o]

“Yo no deseo participar en la investigacion y no he firmado el asentimiento que sigue”.

Nombre del nifio/a asistente:

Firma del nifio/a:

Fecha (dia/mes/afio):

En caso de no saber leer.
“He sido testigo de la lectura exacta del documento de asentimiento al participante potencial y el individuo ha tenido la oportunidad de hacer
preguntas. Confirmo que ha dado su asentimiento libremente”.

Nombre del testigo (diferente a los padres) . Huella dactilar del nifio/a:

Firma del testigo:

Fecha (dia/mes/afio):

Copia dada al participante:

El padre, madre, tutor o representante legal ha firmado un consentimiento informado:

(Iniciales del investigador y asistente)
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