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INTRODUCCION

La cirugia de Fontan forma parte del tratamiento quirrgico de muchas anormalidades
congénitas cardiacas, las cuales tienen en comun una circulacion biventricular que no es
viable. La técnica actual de Fontan es el tratamiento de eleccion para los pacientes con
ventriculo Unico, ya sea anatomico o funcional; y se trata de un procedimiento que no se
puede llevar a cabo al momento de nacer debido a la resistencia vascular pulmonar elevada
que se presenta de forma normal en los neonatos, condicién en la que esta contraindicado el
procedimiento. (Grisales et al., 2014)

Fontan y Baudet propusieron la técnica en 1971; y esta ha sufrido cambios en los ultimos
50 afos que han permitido disminuir su morbimortalidad, lo que ha resultado en una mayor
sobrevida de los pacientes y nuevas opciones en el manejo. (Grisales et al., 2014)

La caracteristica fisiologica fundamental del corazén univentricular es que el ventriculo
anico se encuentra siempre sobrecargado, ya que siempre esta a cargo de la circulacion
pulmonar y sistémica. A lo largo de las tres Gltimas décadas se ha establecido que el
objetivo final en el tratamiento de las cardiopatias univentriculares es la creacion de un
sistema hemodinamico en el cual el retorno venoso sistémico es derivado hacia las arterias
pulmonares sin pasar por el ventriculo gracias a la conexion entre la vena cava superior e
inferior a la arteria pulmonar derecha. De esta manera el ventriculo Unico funciona como
una bomba aspirante. (Dr. Gabriel F. Diaz Gongora, 2003)

El éxito de dicho procedimiento se evidencia con el alivio de la cianosis, con una
disminucion del volumen de carga del ventriculo Unico, que permite el adecuado gasto
cardiaco sin la elevacion significativa de la presion venosa sistémica. (Grisales et al., 2014)

En cuanto a las complicaciones que se presentan luego del procedimiento, se pueden
destacar las relacionadas con el incremento de la presion venosa y el bajo gasto cardiaco.
La mortalidad de dicha cirugia esta directamente relacionada con los factores de riesgo para
realizarla, aun asi la supervivencia puede ser de un 88% a 5 afos. (Grisales et al., 2014)
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MARCO TEORICO.

Francis Fontan fue pionero en la operacion que hoy lleva su nombre. Inicialmente este
procedimiento estaba disefiado para pacientes con atresia tricuspidea, sin embargo
actualmente se ofrece para una amplia gama de lesiones cardiacas congénitas cuando no se
puede lograr una circulacion con 2 ventriculos. Como resultado de los avances técnicos y
las mejoras en la seleccion de pacientes y el manejo perioperatorio, la supervivencia ha
aumentado constantemente y se estima que los pacientes operados hoy en dia pueden
esperar una supervivencia a 30 afios de >80%.

El procedimiento paliativo de Fontan mejor6 la supervivencia de pacientes con todo tipo de
anatomia de ventriculo Unico, incluidos aquellos con ventriculos derecho o izquierdo
subdesarrollados o ausentes.

Los riesgos clinicos a los que se enfrentan los pacientes incluyen fatiga progresiva,
insuficiencia cardiaca, arritmias y complicaciones de 6rganos diana, como enfermedades
hepéticas, ademaés de ansiedad y preocupacién por su estado y su futuro.

Consideraciones quirargicas:

La adicion de esta circulacion anormal adquirida a las anomalias innatas asociadas con la
cardiopatia congénita de un solo ventriculo expone a estos pacientes a una variedad de
complicaciones. La insuficiencia circulatoria, la disfuncion ventricular, la regurgitacion de
la valvula auriculoventricular, la arritmia, la enteropatia perdedora de proteinas y la
bronquitis plastica son posibles complicaciones de la circulacién de Fontan. (Marcelletti et
al., 1990)

Desde entonces, el procedimiento de Fontan ha sido objeto de numerosos refinamientos. Se
abandono el uso inicial de valvulas de homoinjerto debido a la calcificacion temprana y la
obstruccién de la via. Modificaciones como las conexiones auriculoventriculares y auriculo
pulmonares que intentaron aprovechar la potencia contractil de un pequefio ventriculo
derecho o la auricula derecha han sido abandonadas por tipos de conexion cavopulmonares
totales.

Para evitar completamente la auricula derecha, Marcelletti y sus colegas introdujeron un
conducto extracardiaco sin vélvula entre la vena cava inferior y la rama de la arteria
pulmonar (conexion cavopulmonar total extracardiaca) para obviar las lineas de sutura
dentro de la auricula. Los cirujanos realizan hoy en dia tanto el tunel lateral como el
extracardiaco de acuerdo con las preferencias personales e institucionales. (Marcelletti et
al., 1990)
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Casi todos los procedimientos de Fontan se realizan actualmente en etapas planificadas con
una conexion cavopulmonar superior de transicion (ya sea la conexién bidireccional de
Glenn o hemi- Fontan) y con la introduccion de una fenestracion entre el retorno venoso
sistémico y la auricula venosa pulmonar, que crea un cortocircuito controlado de derecha a
izquierda. Debido a que la fenestracion aumenta la precarga ventricular y descarga
parcialmente la hipertension venosa sistémica, algunos centros han adoptado de forma
rutinaria la fenestracion para todos los procedimientos de Fontan, mientras que otros la han
usado solo en pacientes de alto riesgo. El principal beneficio clinico de una fenestracién
parece estar en la reduccion de la cantidad y la duracion del drenaje pleural después del
procedimiento de Fontan, disminuyendo asi la duracion de la estancia hospitalaria. Algunos
centros proceden con el cierre anticipado planificado de la fenestracion mediante
cateterismo intervencionista durante el seguimiento tardio.

Muchos de los llamados Diez Mandamientos de los criterios anatomicos y fisiologicos
necesarios para la idoneidad de Fontan publicados en 1978 por Choussat han sido
revocadas o revisadas. Algunas de las caracteristicas no modificables, incluida la
enfermedad pulmonar crénica con hipertension pulmonar, la disfuncion sistolica o
diastolica ventricular grave y la estenosis recalcitrante de la vena pulmonar, pueden hacer
gue un paciente no sea apto para un procedimiento de Fontan. Otros factores de riesgo
ahora se consideran potencialmente modificables. La regurgitacion de la valvula
auriculoventricular o semilunar de moderada a grave puede requerir reparacion o
reemplazo, y la estenosis o hipoplasia de la rama de la arteria pulmonar puede mejorarse
mediante arterioplastia o colocacion de stent. Se puede considerar la colocacion de cables
epicardicos liberadores de esteroides en el momento del procedimiento de Fontan en
pacientes con arritmias auriculares preoperatorias o bradicardia sinusal o de la union
subyacente porque la via transvenosa para la colocacion de cables de marcapasos puede ser
problematica.

Las presiones arteriales pulmonares preoperatorias y postoperatorias tempranas elevadas,
cirugia concomitante en el momento de la cirugia de Fontan y los derrames pleurales
prolongados despues de la finalizacion de Fontan se han asociado con una peor
supervivencia tardia. Los pacientes que desarrollen complicaciones tardias como
enteropatia perdedora de proteinas (EPP), eventos tromboembdlicos o arritmias y aquellos
con marcapasos ventricular tendran una peor supervivencia.

Sistema venoso

El ventriculo subpulmonar normal (normalmente el ventriculo derecho) mantiene bajas las
presiones venosa sistémica y auricular derecha en reposo y durante el esfuerzo, acelera el
flujo pulmonar de manera pulsatil y aumenta el gasto cardiaco tanto por la frecuencia
cardiaca como por el aumento del volumen sistolico. Las presiones pulmonares
normalmente pueden aumentar hasta 50 mm Hg (o incluso mas) durante el ejercicio, lo que
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lleva al reclutamiento de vasos pulmonares. El ventriculo subpulmonar normal también
permitird cierta compensacion en estados patologicos como la obstruccion de la via
pulmonar o cualquier enfermedad pulmonar que pueda dar lugar a un aumento de la
resistencia vascular pulmonar. La ausencia de un ventriculo subpulmonar da como
resultado un aumento de la presion venosa en reposo y durante el ejercicio, con una mayor
dependencia de las bombas del musculo esquelético y respiratorio para el aumento de la
precarga durante el ejercicio. Ademas, se produce falta de pulsatilidad y una marcada
atenuacion de la circulacion arterial pulmonar normal de alta presion y alto flujo durante el
ejercicio. En consecuencia, hay menos reclutamiento de vasos pulmonares colapsables,
especialmente a niveles bajos de ejercicio. Esto da como resultado una precarga ventricular
disminuida, con una disminucién del estiramiento ventricular inducido por el bajo volumen
durante el ejercicio. La restriccion de flujo excesiva en este sistema de flujo pasivo puede
ocurrir en cualquier nivel del circuito de Fontan o de los pulmones: las conexiones venosas
de Fontan; las arterias pulmonares; la red de capilares pulmonares, incluidos los esfinteres
precapilares; las venas pulmonares; o la conexion venoauricular. Estos impedimentos
incluyen, pero no se limitan a, estenosis, hipoplasia, distorsion, vasoconstriccion,
enfermedad vascular pulmonar, perdida o exclusion de grandes vasos 0 microvasos,
turbulencia o colision de flujo competitivo, desajuste de flujo y obstruccién por compresion
externa. El impedimento en cualquier nivel de este circuito puede afectar profundamente el
gasto cardiaco en la circulacion de Fontan, en mayor grado que en una circulaciéon de 2
ventriculos.

El ventriculo

Incluso desde antes del nacimiento, el ventriculo Unico estd sujeto a demandas
hemodindmicas anormales y anomalias morfologicas que pueden predisponer a disfuncion
sistolica o diastolica.

La regurgitacion valvular (auriculoventricular o semilunar) también puede sumarse al estrés
hemodinamico sobre el miocardio. Como resultado de la mezcla intracardiaca, la saturacion
arterial de oxigeno es baja y el miocardio esta sujeto a un entorno hipoxico cronico. Una
proporcion significativa de pacientes con un solo ventriculo tienen una anatomia
morfol6gica derecha o indeterminada. Sin embargo, incluso en aquellos con ventriculo
izquierdo Unico, no se conserva la geometria normal como en un sistema de 2 ventriculos.
La disposicién de las fibras miocardicas en el ventriculo Unico suele estar alterada y hay
fibrosis miocardica. Como consecuencia, la energia ventricular y la mecanica de la
contraccion pueden alterarse, con posible asincronia sistdlica y diastélica ventricular.

En el momento en que se realiza el procedimiento de Fontan, el ventriculo suele
evolucionar desde una sobrecarga de volumen, un crecimiento excesivo y un estiramiento
excesivo a una falta de volumen con una cavidad mas pequefia y un mayor grosor de la
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pared. A corto plazo, esto puede crear un desajuste entre la masa y el volumen ventricular
que puede influir negativamente tanto en la funcion sistolica como en la diastolica. Cambiar
la carga de volumen y las proporciones de masa ventricular al principio del curso de la
reconstruccion quirdrgica también puede tener implicaciones a largo plazo para la mecénica
ventricular.

Durante el ejercicio, las personas con un corazon normal aumentan su volumen sistolico
entre un 20 % y un 50 %; por el contrario, dicho aumento inducido por el ejercicio puede
estar completamente ausente en pacientes con circulacion de Fontan, muy probablemente
como resultado de la restriccion de la precarga. Se sabe que la privacion cronica de
volumen con falta de estiramiento de las fibras disminuye la contractilidad y aumenta la
rigidez muscular, lo que resulta en un aumento de las presiones de llenado. Ademas, el
acoplamiento ventriculo-vascular anormal puede agravar aun mas la rigidez ventricular.
(Tsang et al., 2007)

Insuficiencia circulatoria y disfuncion ventricular:

Una definicion bien aceptada de insuficiencia cardiaca es la incapacidad del corazén para
satisfacer las demandas de ejercicio y reposo a presiones de llenado bajas. Segun tal
definicion, esencialmente todos los pacientes con circulacion de Fontan tienen una forma
fisioldgica de insuficiencia cardiaca cronica desde el primer dia después de la operacion,
pero sabemos que esta circulacion mantiene la vida de manera suficiente durante décadas.
Los umbrales definitorios para caracterizar el fracaso en un paciente con circulacion de
Fontan difieren de otras condiciones cardiovasculares. En el contexto de fallas fisiol6gicas
inherentes a la circulacion de Fontan, algunos pacientes desarrollan sintomas clasicos de
insuficiencia cardiaca como retencion de liquidos e intolerancia al ejercicio. Una distincién
importante a realizar es la presencia de 2 categorias de insuficiencia cardiaca en el paciente
con circulacion de Fontan con un solo ventriculo: el clasico fendmeno de insuficiencia de
bomba ventricular con sus manifestaciones clinicas y la insuficiencia circulatoria. En otras
palabras, los sintomas de insuficiencia cardiaca pueden existir a pesar del desempefio
ventricular razonable del ventriculo Unico, simplemente como consecuencia de la
hipertension venosa y sus consecuencias en los 6rganos diana inherentes a la fisiopatologia
de cada paciente con circulacién de Fontan.

Dentro de los 15 afios de la introduccion del primer procedimiento de Fontan, la
supervivencia temprana mejor0 notablemente; sin embargo, estuvo presente un riesgo
continuo de falla del 1% anual durante todo el periodo de seguimiento. Un informe reciente
de pacientes que se sometieron a Fontan auriculopulmonar indica que solo el 45% de los
pacientes permanecen libres de muerte, trasplante de corazon o insuficiencia cardiaca de
clase Il a VI de acuerdo a la New York Heart Association durante un periodo de
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seguimiento de 28 afios. La evidencia sugiere que la supervivencia a largo plazo ha
mejorado en los pacientes que se han sometido al tunel lateral o al conducto extracardiaco.

El fracaso circulatorio sigue siendo una causa importante de muerte en esta poblacién. Los
signos y sintomas clinicos de insuficiencia cardiaca se encuentran entre las principales
causas de ingreso hospitalario en la poblacion de Fontan, y una vez que dicha insuficiencia
cardiaca es evidente, es un fuerte predictor de peores resultados. (Newcomb et al., 2006)

En un informe del registro holandés CONCOR, la mortalidad en el paciente con circulacion
de Fontan ingresado con insuficiencia cardiaca fue del 24% al afio y del 35% a los 3 afios
desde la presentacion. La disfuncidn sistélica o diastolica es la causa subyacente de
insuficiencia circulatoria en la poblacion general, y el diagnéstico y tratamiento de las
personas afectadas se centra principalmente en medidas que evalian y mejoran el
rendimiento del miocardio. (Costello et al., 2002)

Por el contrario, las causas de insuficiencia cardiaca en la poblacién de Fontan son
sustancialmente mas heterogéneas y complejas. Dan como resultado diversos fenotipos de
insuficiencia cardiaca que pueden representar interacciones complejas entre variables como
el rendimiento ventricular sistdlico y diastolico, anomalias valvulares o cardiacas
estructurales, trastornos del ritmo y la fisiopatologia del flujo venoso pasivo a través de la
circulacién pulmonar.

Funcién ventricular

La funcién ventricular sistolica esta relativamente conservada en las primeras décadas
después del procedimiento de Fontan pero disminuye con el tiempo (Kudumula et al.,
2010). En presencia de arritmias auriculares, la disfuncion ventricular puede mejorar una
vez que se logra el control del ritmo. (Dori et al., 2016) La disfuncion ventricular sistolica
estd presente en el 40% al 60% de los pacientes con circulacion de Fontan sometidos a
evaluacion para trasplante cardiaco. (Pieper et al., 2021) (Gossett et al., 2013) Estos
pacientes a menudo tienen manifestaciones de bajo gasto cardiaco cronico, que incluyen
intolerancia al ejercicio, crecimiento somatico deficiente y fatiga. La disfuncién ventricular
sistolica puede ser dificil de evaluar en el paciente con circulaciéon de Fontan con un
ventriculo sistémico no izquierdo porque los valores normales de los indices funcionales
para el ventriculo derecho o el corazon univentricular ain no se han unificado o no estan
facilmente disponibles. La resonancia magnética nuclear (RMN) cardiaca es un medio
estandar y fiable para proporcionar informacion en serie sobre el rendimiento ventricular, la
funcion valvular y los datos de flujo en el paciente con un ventriculo Gnico después de
Fontan. (Goldberg et al., 2010) Aunque la ecocardiografia bidimensional tiene una
capacidad limitada para evaluar un ventriculo morfolégicamente anormal, se demostrd una
correlacion aceptable entre las determinaciones de la fraccion de eyeccion de la
ecocardiografia bidimensional y la IRM cardiaca en un gran estudio multicéntrico. (Rychik,
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2007) De manera similar a la poblacion adulta con insuficiencia cardiaca no congénita, un
numero considerable de pacientes con circulacion de Fontan tienen evidencia de
insuficiencia cardiaca con conservacion fraccion de eyeccion. Estos pacientes manifiestan
los signos y sintomas de congestion venosa y Sus consecuencias concomitantes, como
ascitis, enteropatia perdedora de proteinas y cirrosis hepatica, y pueden mostrar retraso del
crecimiento como indicador de bajo gasto cardiaco. La disfuncion diastélica puede ser
dificil de evaluar de forma no invasiva en la poblacion de ventriculo Unico debido a la falta
de valores normales para los ventriculos derechos sistémicos y los corazones
univentriculares.

Los pulmones

A lo largo de los primeros afios de vida del nifio con ventriculo Unico, la vasculatura
pulmonar esta sujeta a maltiples alteraciones susceptibles de afectar el crecimiento y la
funcién. Durante la vida fetal, el flujo pulmonar se altera y el desarrollo vascular pulmonar
puede verse afectado. La paliacion neonatal con frecuencia resultard en alteraciones
adicionales (generalmente un aumento) en el flujo sanguineo pulmonar, mientras que las
conexiones cavopulmonares por etapas disminuiran el flujo sanguineo pulmonar. La
distribucion del flujo a los pulmones puede no ser uniforme. Como resultado, puede ocurrir
hipoplasia adquirida o enfermedad vascular del lecho vascular pulmonar. La estenosis
resultante de la constriccion ductal, las conexiones anormales o la cicatrizacién quirurgica
pueden comprometer ain mas la arquitectura pulmonar.

El flujo colateral aortopulmonar, la mezcla suboptima de las corrientes de flujo de la cava
superior e inferior, la disfuncion endotelial, la ausencia de pulsatilidad y la ausencia de
flujo alto y presion episodicos, como se observa normalmente durante el ejercicio, son
todos necesarios para el reclutamiento de vasos y la vasodilatacion asociados con el
ejercicio. En combinacion, estos factores contribuyen a una carga de trauma vascular
pulmonar, lo que da como resultado una resistencia vascular pulmonar elevada y creciente,
que a su vez puede contribuir a la insuficiencia circulatoria de Fontan.

Complicaciones respiratorias:
Los pacientes después de Fontan comUnmente tienen enfermedad pulmonar restrictiva y
pueden desarrollar bronquitis plastica.

Enfermedad pulmonar restrictiva: se ha demostrado que los pacientes con antecedentes
de operacion de Fontan tienen un patron restrictivo en las pruebas de funcion pulmonar
asociado con una capacidad de ejercicio reducida (Fredriksen et al., 2001; Opotowsky et
al., 2014), probablemente relacionado con esternotomias mdaltiples (Fredriksen et al., 2001),
y quizas también debido a la escoliosis concomitante (Kadhim et al., 2013). Esto es
funcionalmente importante, y los pacientes con capacidad vital forzada y reserva
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respiratoria reducidas también tienen una capacidad funcional méas pobre en las pruebas de
ejercicio cardiopulmonar.

También pueden tener diferencias en la capacidad de difusion relacionadas con la forma en
que el flujo sanguineo pasivo llega a los pulmones (Matthews et al., 2006)

Bronquitis plastica (BP): se estima que la bronquitis plastica ocurre en 3 a 4 por ciento de
los pacientes después del procedimiento de Fontan (Caruthers et al., 2013) y se asocia con
factores de riesgo similares a los de la enteropatia con pérdida de proteinas (EPP)
(Schumacher et al., 2014). En la bronquitis plastica hay formacién de cilindros bronquiales
mucofibrinosos, 1o que resulta en una marcada obstruccion de las vias respiratorias. Los
pacientes a menudo expectoran estos grandes moldes mucofibrinosos o requieren una
extraccion urgente mediante broncoscopia, y pueden ocurrir eventos potencialmente
mortales en hasta el 40 por ciento de los pacientes afectados (Brogan et al., 2002). El
manejo inicial de pacientes con bronquitis plastica activa es similar al de EPP, incluida la
optimizacion de la hemodinamica de Fontan y la garantia de que no haya una causa
alternativa reversible de presion venosa central elevada. Las opciones de tratamiento
propuestas incluyen esteroides inhalados o sistémicos, mucoliticos en aerosol y
fibrinoliticos en aerosol, como el activador tisular del plasmindgeno (Costello et al.,
2002). Hay datos limitados disponibles sobre la supervivencia; un estudio de 25 pacientes
inform6 una mediana de supervivencia sin trasplante de 8,3 afios después del diagndstico
(Schumacher et al., 2014).

Los estudios observacionales sugieren que la bronquitis plastica es el resultado de una
sobrecarga o fuga linfatica intrapulmonar. En una serie de casos, se observé flujo linfatico
retrogrado desde el conducto toracico hasta el parénquima pulmonar en pacientes con
bronquitis plastica, y la embolizacion selectiva de los vasos linfaticos culpables fue seguida
por una mejoria sintomatica (Dori et al., 2014, 2016). La embolizacidn linfatica también se
ha utilizado en el contexto de la descompensacion aguda en el contexto de la bronquitis
plastica (Pieper et al., 2021). Si bien la evidencia preliminar es muy prometedora, se
requerird un seguimiento a largo plazo para determinar la seguridad y la durabilidad de la
intervencion.

El trasplante cardiaco parece ser eficaz como una opcidn a largo plazo para el tratamiento
de la bronquitis plastica. En un estudio multicéntrico, todos los pacientes que sobrevivieron
30 dias después del trasplante tuvieron una resolucion completa de su bronquitis plastica
(Gossett et al., 2013)

Cianosis:
El propdsito de la operacion de Fontan es separar los retornos sanguineos venosos
sistémicos de los pulmonares, aunque todavia se produce cierta mezcla. La saturacion de
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oxigeno arterial sistémico en reposo en el aire ambiente rara vez alcanza niveles >95% y
comunmente se encuentra en el rango de 90% a 95%. Hay una serie de razones para este
leve grado de desaturacion arterial de oxigeno. Primero, la sangre de la vena del seno
coronario marcadamente desoxigenada normalmente drena en la camara venosa pulmonar y
se mezcla con la sangre venosa pulmonar. En segundo lugar, el flujo sanguineo arterial
pulmonar no pulsatil tiende a gravitar hacia los segmentos inferiores del pulmén, mientras
que la aireacion pulmonar favorece los segmentos superiores, lo que da lugar a un desajuste
entre la ventilacion y la perfusion. En tercer lugar, puede quedar una fenestracion en la via
venosa sistémica colocada en el momento de la operacion de Fontan. (Florent et al., 1981)
(Fujii et al., 2003)

De manera similar, con el tiempo pueden desarrollarse pequefias comunicaciones entre las
camaras venosa sistémica de alta presion y venosa pulmonar de baja presion, ya sea dentro
del corazon o a través de venas colaterales extracardiacas. (Vyas et al., 2006) (Dhariwal &
Bavdekar, 2015) Con el ejercicio, la saturacion arterial de oxigeno a menudo cae a <90%
porque cada uno de los mecanismos de la cianosis puede exagerarse con la actividad y
aumenta la magnitud relativa del retorno venoso desaturado de las extremidades inferiores.

Algunos pacientes con circulacion de Fontan muestran saturaciones arteriales de oxigeno
notablemente bajas (<90%) en reposo. Esto puede ser causado por la presencia de una
fenestracion o el desarrollo de colaterales veno-venosas con derivacion de derecha a
izquierda. Las colaterales venovenosas pueden formarse de manera natural como un
“estallido” en condiciones de congestion venosa sistémica y presion de la arteria pulmonar
(10 a 15 mmHg) normalmente anticipadas o secundarias al desarrollo de presiones
arteriales pulmonares inusualmente elevadas (>15 mmHg). (Bhagirath & Tam, 2007) Se
dispone de técnicas eficaces basadas en catéteres para cerrar dichas comunicaciones y
mejorar la saturacién de oxigeno. Sin embargo, esto puede ocurrir a expensas de una mayor
impedancia para el retorno venoso, disminucion del gasto cardiaco y disminucion del
suministro de oxigeno. Todo lo cual puede afectar negativamente la funcion de los 6rganos
diana y el bienestar del paciente. Por lo tanto, las decisiones deben tomarse caso por caso
en cuanto a los méritos del cierre de la fenestracion o la oclusion colateral venovenosa,
sopesando la compensacién de la cianosis contra el potencial de efectos hemodindmicos
nocivos.

Debido a la cianosis leve que se observa en la mayoria de los pacientes con circulacion de
Fontan, los niveles de hemoglobina son tipicamente elevados. Valores de hemoglobina
normales o bajos, aunque quizas bien tolerados en el paciente con circulacion normal,
pueden ser inadecuados para el paciente con circulacion de Fontan. La produccion de
hemoglobina es esencial como respuesta compensatoria adecuada a la cianosis observada.
Por lo tanto, es importante mantener buenas reservas de hierro. (Simpson et al., 2014) Un
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nivel elevado de hemoglobina aumenta la viscosidad de la sangre e indica la necesidad de
mantener una ingesta adecuada de liquidos e hidratacion en todo momento.

Regurgitacion AV

Historicamente, la regurgitacion significativa en pacientes con corazones univentriculares
fue una contraindicacion para la paliacion de un solo ventriculo por etapas. (Assenza et al.,
2013) (Hebert et al., 2014) Con mayor frecuencia, la regurgitacion de valvula AV se
desarrolla de manera insidiosa durante el seguimiento en cualquier etapa de la paliacion de
un solo ventriculo (Elder et al., 2013) La regurgitacion significativa de valvula AV puede
eventualmente comprometer el funcionamiento de la circulacion de Fontan como resultado
de la sobrecarga de volumen, la dilatacion ventricular, la reduccion de la contractilidad
ventricular y el aumento de las presiones poscapilar y venosa central. Los mecanismos de
regurgitacion de valvula AV en un corazén univentricular son multifactoriales e incluyen
sobrecarga de volumen previa con un cortocircuito sistémico-pulmonar, dilatacion anular y
cuerdas anormales y masculos papilares. (Mori et al., 2014) (Ohuchi et al., 2017) Los
cambios en las condiciones de carga en las diferentes etapas de la cirugia pueden conducir a
la disfuncion de las cuerdas y del aparato valvular, estructuras que pueden ser
inherentemente anormales y propensas a la disfuncion desde el principio. La funcién
ventricular reducida también se asocia con el desarrollo de insuficiencia valvula AV.

El tratamiento médico de pacientes con circulacion de Fontan con regurgitacion de valvula
AV puede incluir reduccion de la poscarga y tratamiento con diuréticos. Estos agentes
pueden ser Utiles, pero se carece de una base sélida de pruebas para su uso. La terapia de
reduccion de la poscarga a menudo se usa empiricamente en pacientes con un solo
ventriculo antes de Fontan en varias etapas de paliaciéon, pero no hay datos de estudios
prospectivos que respalden el uso de estos agentes. En un ensayo aleatorizado
multicéntrico, la administracion de enalapril en lactantes con un solo ventriculo no mejoré
el crecimiento somatico, la funcion ventricular ni la gravedad de la insuficiencia cardiaca.
(Sammour et al., 2009)

De manera similar, no hay datos que respalden el uso de la reduccion de la poscarga para
tratar la regurgitacion de valvula AV. Los diuréticos pueden ser beneficiosos para pacientes
con circulacion de Fontan con caracteristicas de sobrecarga de volumen, pero estos agentes
deben usarse con precaucion porque pueden disminuir el gasto cardiaco.

La aplicacién de procedimientos escalonados de descarga de volumen y diversas técnicas
de reparacion de valvula AV durante la paliacion escalonada hizo posible la finalizacion de
Fontan entre esos pacientes. A pesar de la mejora continua en los resultados de los
pacientes con mayor riesgo, la reparacion de valvula AV sigue siendo un factor de riesgo

importante para la mortalidad a largo plazo después del procedimiento de Fontan. (Cohen et
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al., 2010) Ha habido debate sobre el mejor momento para la reparacion de valvula AV en
pacientes con un corazon univentricular y sobre la necesidad de reparacion de valvula AV
en pacientes con regurgitacion leve. La reparacion valvular en casos de regurgitacion
moderada o severa, ya sea en el momento de la cirugia planificada o entre etapas, parece
beneficiosa para prevenir el deterioro de la funcion ventricular. Si bien la viabilidad
quirdrgica esta bien establecida y se han descrito diversas técnicas. A pesar de la conocida
influencia negativa de la regurgitacion de la valvula AV en los resultados, estudios
recientes informaron mejores resultados para pacientes con un solo ventriculo con
reparacion exitosa de la valvula AV y buena funcién ventricular.

ARRITMIAS

La incidencia de taquicardia auricular parece ser significativamente menor después de la
conexién cavopulmonar total (p. €j., tinel lateral de Fontan o conducto extracardiaco de
Fontan), en comparacion con la antigua conexion auriculopulmonar de Fontan (d’Udekem
et al., 2007). La taquicardia por reentrada intraauricular y el flutter auricular son las
arritmias mas comunes después del procedimiento de Fontan auriculopulmonar
(Durongpisitkul et al., 1998). La disfuncion del nodulo sinusal también se observa
comunmente en pacientes con circulacién de Fontan y puede resultar en una respuesta
alterada de la frecuencia cardiaca al ejercicio.

Los pacientes con arritmias después de la operacion de Fontan pueden presentar
palpitaciones, deterioro hemodinamico, deterioro funcional inespecifico, eventos embolicos
pero en ocasiones pueden ser asintomaticos. Los episodios de arritmia auricular, incluida la
taquicardia por reentrada intraauricular, pueden causar compromiso hemodinamico y
formacion de trombos.

Se recomienda la anticoagulacion sistémica para todos los pacientes de Fontan con
arritmias auriculares (Georgekutty et al., 2018; Stout et al., 2019). Debido a los datos
limitados sobre los anticoagulantes orales directos, el antagonista de la vitamina K (p.
ej., warfarina ) es actualmente la terapia preferida.

La arritmia sostenida asociada con compromiso hemodinamico es una emergencia
médica; la cardioversion eléctrica es el tratamiento de eleccion y suele ser eficaz. La
ecocardiografia transesofagica generalmente se recomienda para todos los pacientes con
Fontan que se someten a una cardioversion electiva por arritmias auriculares, incluso
cuando reciben anticoagulacién, debido a un alto riesgo de trombo auricular. Los sitios mas
comunes para el trombo son la auricula derecha, el conducto de Fontan, el apéndice
auricular izquierdo y los orificios de las venas pulmonares.

Los pacientes con taquicardia auricular infrecuente (<una vez al afio), reconocida
rapidamente y bien tolerada pueden ser tratados con un agente bloqueador crénico del
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nodulo AV (p. ej., digoxina , blogueador beta o blogueador de los canales de calcio) para
limitar la frecuencia de respuesta, anticoagulacion y cardioversion periodica. Si  los
episodios de taquicardia auricular son frecuentes, sintomaticos, no reconocidos rapidamente
por el paciente o se asocian con la formacion de trombos auriculares, estd indicado el
tratamiento para prevenir las recurrencias.

Tradicionalmente, la disfuncion del nodulo sinusal y la taquicardia auricular se han
atribuido a la lesion del nodo sinusal o su suministro arterial, lineas de sutura auricular,
dilatacion auricular e hipertrofia relacionada con presiones auriculares elevadas.

El sexo masculino, el isomorfismo de la auricula derecha y la pérdida del ritmo sinusal
durante el seguimiento son factores de riesgo informados para la presencia de arritmias.
Puede ser dificil evaluar la importancia del ritmo sinusal y la incompetencia cronotrdpica, o
la capacidad de aumentar adecuadamente la frecuencia sinusal con el esfuerzo. La
disfuncion del nodo sinusal es comdn y se asocia con un seguimiento mas prolongado, la
técnica auriculopulmonar y el desarrollo posterior de taquicardia auricular. EIl control
autonomico de la frecuencia cardiaca esta alterado en pacientes con circulacion de Fontan,
con menor variabilidad de la frecuencia cardiaca y sensibilidad barorrefleja deprimida.

La ablacion con catéter de la taquicardia por reentrada auricular en pacientes con Fontan
auriculopulmonar se asocia con tasas de éxito agudo del 54% al 94%, mas bajas que en
otras formas de enfermedad cardiaca, y recurrencia temprana de la taquicardia auricular en
~50% de los pacientes.

Las direcciones futuras para reducir la incidencia de arritmias incluyen intervenciones
profilacticas en el momento de la cirugia de Fontan, que pueden incluir realizar
procedimientos de crioablacion en el istmo o en la auricula derecha, o la implantacion de un
cable de estimulacion antibradicardia auricular. La intervencion temprana y rapida de los
problemas hemodindmicos residuales es esencial para limitar la hipertrofia y la disfuncion
ventricular.

Enteropatia perdedora de proteinas (EPP): Es la pérdida anormal de proteinas séricas en
la luz intestinal. Ocurre en 5% a 12% de los individuos después de la paliacion de Fontan.
La morbilidad derivada de la enfermedad es marcada y, aunque mejoré en la era actual, la
mortalidad sigue siendo alta.

La fisiopatologia de la EPP sigue estando caracterizada de manera incompleta, pero varios
factores parecen contribuir en combinaciones variables para cada caso individual. Una
investigacion reciente sobre la anatomia y funcion linfatica en pacientes con EPP ha
revelado un aumento de los vasos linfaticos anormales en todo el tracto intestinal. La
congestion linfatica, probablemente presente en todos los pacientes con circulacion de
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Fontan, puede provocar el desbordamiento o la fuga de estos canales, lo que provoca el
derrame de material rico en linfa en el tracto intestinal de baja presion y, por lo tanto, la
pérdida de proteinas entéricas. La fuga linfatica puede empeorar por varios factores,
incluido el grado de elevacion de la presion en las venas sistémicas en las que deben drenar
los vasos linfaticos. La variabilidad en la configuracion anatémica del sistema linfatico
puede predisponer a la fuga linfatica intestinal o bronquial cuando hay congestion venosa
cronica. Por ejemplo, algunas personas pueden tener canales linfaticos y vias de
descompresion que discurren junto a la luz intestinal o las vias respiratorias y, en presencia
de presion venosa elevada y congestidn linfatica, manifiestan derrames en estos conductos
de baja presion. Esto puede explicar por qué solo pacientes seleccionados con grados
similares de hipertension venosa desarrollan EPP o bronquitis plastica (BP) y otros no. La
exageracion de la presion elevada secundaria a obstruccion anatémica o disfuncion cardiaca
puede acentuar el problema de la pérdida de proteina luminal. La perfusion alterada de la
mucosa intestinal también puede desempefiar un papel. El gasto cardiaco crénicamente
limitado demostrado en pacientes con circulacion de Fontan puede resultar en un estado de
resistencia vascular sistémica persistentemente elevada con redistribucion del flujo
sanguineo, similar a la insuficiencia cardiaca cronica. Puede haber un aumento selectivo de
la resistencia vascular mesentérica como parte de la redistribucion del flujo. Se ha
demostrado un aumento de la resistencia vascular mesentérica en pacientes con circulacion
de Fontan y también aumenta en aquellos con EPP. Ademas, el gasto cardiaco
crénicamente bajo conduce a un estado proinflamatorio que puede alterar la permeabilidad
de la membrana de los enterocitos, lo que predispone a la EPP. Finalmente, un subgrupo de
pacientes con EPP tiene proteoglicanos de heparan sulfato (HSPG) disminuidos, una
proteina presente en la membrana de los enterocitos que normalmente ayuda en el
transporte enteral de proteinas, y su ausencia puede provocar una fuga de proteinas. El
resultado general de estos trastornos es la fuga o el desbordamiento de los linfaticos
intestinales y la pérdida de proteinas en la luz intestinal. Como resultado de la pérdida de
proteinas, la presion oncotica sérica disminuye, lo que lleva a una lesion sistémica.

Cuando la pared intestinal se vuelve edematosa, se produce malabsorcion y la pérdida de
proteinas puede empeorar, lo que lleva a un circulo vicioso de sintomas intestinales y
edema, a menudo denominado brote de EPP. Estos periodos esporadicos de empeoramiento
de EPP a menudo siguen a una infeccién viral, lo que sugiere ademas que la inflamacién
juega un papel en la fuga de la pared intestinal en esta condicion.

Cuando hay EPP sostenida, las complicaciones por la pérdida cronica de proteinas
conducen a una morbilidad sistémica significativa. El edema difuso crdénico provoca
sintomas de hinchazon abdominal y de las extremidades, asi como disminucién de la
integridad del tejido y dificultad para la cicatrizacion de heridas. Las anomalias de la
coagulacion resultan de la desregulacion de los mecanismos de coagulacién (p. ej., pérdida
de factor o produccion alterada), con un mayor riesgo de complicaciones tromboembolicas
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por encima y mas alla del riesgo ya mayor presente en todos los pacientes con circulacion
de Fontan. La densidad 6sea puede verse profundamente disminuida como consecuencia de
la hipocalcemia cronica secundaria a niveles bajos de albimina, una proteina esencial para
el transporte de calcio. La falla del crecimiento lineal ocurre con frecuencia. Por lo general,
se presentan anomalias inmunitarias, que incluyen niveles bajos de inmunoglobulina y
linfopenia con recuentos de células T CD4 muy bajos. Las personas con EPP tienen una
mayor probabilidad y una mayor persistencia de procesos cutaneos mediados por virus,
como verrugas y molusco contagioso. Los datos emergentes sugieren que la linfopenia
puede estar presente en un nimero sustancial de pacientes con circulacién de Fontan sin
EPP clinicamente evidente y que la linfopenia empeora a lo largo del tiempo posterior a la
operacion de Fontan. El proceso de pérdida cronica de linfocitos de bajo nivel resultante de
la congestion linfatica entérica y el derrame intestinal puede explicar este hallazgo. El
sangrado gastrointestinal también puede ocurrir en la EPP, con anemia resultante que
empeora los sintomas clinicos.

Trombosis: los pacientes con circulacion de Fontan corren el riesgo de sufrir eventos
tromboembdlicos pulmonares y sistémicos dado el bajo flujo en el circuito de Fontan y las
alteraciones asociadas en los niveles de factores de coagulacion y fibrindlisis. La
prevalencia notificada oscila entre el 2 y el 33 % (en general, el 11 %), segin el modo de
deteccion (Egbe et al., 2017; Mahnke et al., 2005) . El riesgo de accidente cerebrovascular
es de aproximadamente 0,3 a 0,5 por ciento por afio. Los eventos tromboembdlicos
sistémicos ocurren con mayor frecuencia en pacientes con fenestraciones (comunicacion
entre la auricula derecha/conexion de Fontan y la auricula izquierda). Los eventos
tromboembdlicos pulmonares pueden reducir el gasto cardiaco debido al aumento de la
resistencia vascular pulmonar y, por lo tanto, también pueden poner en peligro la vida.

Los factores de riesgo de trombo o bajo flujo en el circuito de Fontan incluyen la conexién
de la auricula derecha con la arteria pulmonar, la conexion de Fontan con dilatacion
secundaria de la auricula derecha, gasto cardiaco reducido, obstruccion de Fontan,
presencia de material extrafio (p. ej., stents) y arritmias auriculares. Ademas, algunos
pacientes pueden tener una trombofilia concurrente (p. ej., deficiencia de proteina C o
proteina S). Por ecocardiografia, el bajo flujo en el circuito de Fontan puede aparecer como
“contraste espontaneo” (un patréon de flujo sanguineo similar al humo), especialmente en
pacientes con la conexion de la auricula derecha a la arteria pulmonar;

La trombosis ocurre no solo en el corazon derecho sino que también puede ocurrir en la
auricula izquierda y las venas pulmonares. La ecocardiografia transtoracica carece de la
sensibilidad de la ecocardiografia transesofagica (ETE) para la identificacion de trombos
intracardiacos, por lo que se recomienda la ETE para evaluar la presencia de trombos en un
paciente que presenta tromboembolismo sistémico después de Fontan. La TC y la RMC
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cardiacas también pueden identificar o confirmar trombos intracardiacos en pacientes con
Fontan.

El manejo del riesgo tromboembdlico en pacientes con Fontan incluye anticoagulacion,
mantenimiento del ritmo sinusal y tratamiento de la obstruccién de Fontan cuando se
identifique. Sugerimos aspirina en dosis bajas (75 a 100 mg diarios) para todos los
pacientes con Fontan (lyengar et al., 2016). Para los pacientes de Fontan con antecedentes
de tromboembolismo, trombo en la auricula derecha, estasis sanguinea en la auricula
derecha, fenestracion, arritmias auriculares o fraccion de eyeccion ventricular inferior al 40
por ciento, sugerimos la anticoagulacion con un antagonista de la vitamina K o
rivaroxaban.

Hemorragia: el manejo de las complicaciones hemorragicas incluye la evaluacién de la
causa subyacente, la interrupcion de los agentes antitromboticos, como la aspirina o los
antagonistas de la vitamina K, y la correccion de cualquier coagulopatia o lesion
hemorragica (p. ej., varices esofagicas, hemorroides). Se sabe poco sobre el impacto de las
complicaciones hemorragicas en estos pacientes y como afectan los resultados a largo
plazo.

Después de la operacion de Fontan, los pacientes también corren el riesgo de sufrir
complicaciones hemorragicas. Un informe describié complicaciones hemorragicas en 412
pacientes con Fontan durante el seguimiento a largo plazo (media de 11,2 afios): 13
pacientes (3%) tuvieron hemoptisis y se produjeron hemorragias cerebrales en tres
pacientes (1%) (Ohuchi et al., 2015). Estos eventos hemorragicos se asociaron con una
operacion de Fontan mas tarde de lo habitual y el uso preoperatorio de medicamentos que
bloquean el sistema renina-angiotensina (p. €j., inhibidores de la ECA, bloqueadores de los
receptores de angiotensina).

Insuficiencia venosa: la prevalencia de insuficiencia venosa cronica y reflujo venoso es
significativamente mayor en la poblacion de Fontan en comparacion con los controles
sanos (Valente et al., 2010) (Bhatt et al., 2013). Los pacientes con insuficiencia venosa
presentan edema de las extremidades inferiores, varicosidades venosas, cambios de estasis
y Ulceras venosas.

Enfermedad hepatica: los pacientes después de la operacion de Fontan tienen riesgo de
enfermedad hepatica (conocida como enfermedad hepatica asociada a Fontan), aunque se
desconoce la incidencia general de enfermedad hepéatica en pacientes después de la
operacion de Fontan. Un estudio retrospectivo evalué a 195 pacientes a los que se les
realizaron imagenes del higado o biopsia del higado después de la operacion de Fontan. De
estos, 40 de 195 (21%) tenian diagndstico de cirrosis. La duracién media desde la operacion
de Fontan hasta el diagnostico de cirrosis fue de 23 £ 6 afios.
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Después de que un paciente se somete a un procedimiento de Fontan, el higado se somete a
un estado cronico de gasto cardiaco bajo combinado con una mayor resistencia mesentérica
y congestion venosa crénica (Rychik, 2007) (Rychik & Gui-Yang, 2002; Rychik et al.,
2012). Dado que una cantidad sustancial del flujo sanguineo al higado depende de la
circulacién mesentérica, la presion venosa central elevada y la resistencia mesentérica que
se observan en los pacientes con Fontan pueden provocar mas anomalias en el suministro
de sangre al higado (Rychik et al., 2012).

Los pacientes después de Fontan con fibrosis hepatica o cirrosis suelen ser asintomaticos,
pero se encuentran anomalias en los analisis de sangre de deteccion, como enzimas
hepaticas elevadas, recuento reducido de plaguetas o anomalias radiologicas en la ecografia
hepaética, la resonancia magnética nuclear (RMN) o la TC. Las enzimas hepaticas séricas
(con un aumento progresivo, en particular de gamma-glutamil transpeptidasa) y los niveles
de bilirrubina sérica suelen estar elevados. Se observan grados variables de hepatomegalia,
congestion hepatica, fibrosis hepética y cirrosis. EI grado de cirrosis puede ser heterogéneo
y parcheado dentro del higado. Lo mas preocupante es el aumento del riesgo de carcinoma
hepatocelular en los pacientes de Fontan, en particular en aquellos con cirrosis cardiaca
(Asrani et al., 2013).

Complicaciones renales: Los pacientes con circulacion de Fontan corren el riesgo de
desarrollar una reduccion de la tasa de filtracion glomerular (TFG), proteinuria y
albuminuria, lo que puede reflejar una disfuncion del 6rgano diana causada por un bajo
gasto cardiaco y congestion venosa (Rychik et al., 2019) (Mori et al., 2014). La disfuncion
renal se ha observado longitudinalmente en al menos el 10% de los nifios con circulacion
de Fontan, con una prevalencia creciente en la adolescencia y la edad adulta (Rychik et al.,
2019). El indice de resistencia renal se ha propuesto como un poderoso predictor de
resultados tardios (Ohuchi et al., 2017). Los pacientes que sufren una lesion renal aguda
(IRA) en el momento de la operacion de Fontan tienen un mayor riesgo tanto de disfuncion
renal tardia como de mortalidad por todas las causas (Niaz et al., 2021).

Deterioro del desarrollo fisico: los pacientes con circulacion de Fontan suelen tener baja
estatura, y los déficits en la altura se asocian con un estado de salud funcional reducido
(Cohen et al., 2010) (Rychik et al., 2019). No se han establecido medidas para prevenir o
tratar la talla baja en esta poblacidn. La optimizacion del tratamiento de la insuficiencia
cardiaca se ha propuesto como un medio posible para reducir el riesgo de baja estatura
(Rychik et al., 2019). Muchos pacientes con circulacion de Fontan tienen niveles reducidos
de vitamina D, niveles elevados de hormona paratiroidea, masa muscular magra baja y
densidad mineral désea cortical disminuida (Rychik et al., 2019). La insuficiencia cardiaca
puede ser un factor en el deterioro del crecimiento, como lo sugiere una relacion inversa
observada entre el nivel de péptido natriurético tipo B (un marcador de insuficiencia
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cardiaca) y los mediadores de la hormona del crecimiento, el factor de crecimiento similar a
lainsulina 1 (IGF-1) y el factor de crecimiento similar a la insulina 3 (IGFBP-3). (Avitabile
et al., 2015).

Complicaciones neuroldgicas: Los pacientes con cardiopatias congénitas tienen un mayor
riesgo de trastornos del neurodesarrollo, discapacidades, retraso en el desarrollo (Marino et
al., 2012) y anomalias en la funcién ejecutiva. Después de la operacion de Fontan, el
estado funcional y de desarrollo puede variar de normal a severamente limitado. Las
limitaciones pueden deberse a problemas genéticos o de desarrollo y lesiones
perioperatorias 0 posoperatorias (incluidas lesiones hipoxico-isquémicas, macroémbolos y
microémbolos) (Rychik et al., 2019). Dado que las personas con circulacion de Fontan
tienen un estado protrombdtico de manera basal y corren el riesgo de desarrollar arritmias
auriculares, tienen un mayor riesgo de complicaciones embolicas, incluido el accidente
cerebrovascular. Los estudios de resonancia magnética cerebral han demostrado anomalias
generalizadas en la materia blanca y gris (Rychik et al., 2019; Watson et al., 2017).
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ANTECEDENTES

En el estudio titulado operacion de Fontan en Oriente Medio: una gran experiencia
de centro unico en Arabia Saudi: (Al Najashi et al., 2021) se evalué a 458 pacientes
consecutivos que se sometieron a cirugia de Fontan entre 1986 y 2015 en el Prince Sultan
Cardiac Centre, Riyadh [PSCC], Arabia Saudita, en cuanto a los resultados postoperatorios
basales, tempranos y tardios y sus determinantes univariados y multivariados. En dicho
estudio se encontr6 que la edad media en la operacion de Fontan fue de 7 afios. Los
diagndsticos anatdmicos mas comunes fueron atresia tricuspidea (23%) y ventriculo
izquierdo de doble entrada (18%). Solo 3 pacientes en la presente serie tenian sindrome del
corazén izquierdo hipoplésico. La mortalidad temprana fue del 3,1%. La supervivencia a 5,
10, 20 y 30 afios fue del 96%, 94%, 93% y 85%, respectivamente. Los determinantes
univariados de muerte o trasplante fueron hipoalbuminemia, NtProBNP elevado > 500,
cirugia realizada previo a 1999, falta de fenestracién de Fontan y procedimiento previo de

Fontan atriopulmonar.

En el estudio de (Grisales et al., 2014) Cirugia de Fontan: complicaciones
posquirurgicas realizado en Medellin, Colombia estudio descriptivo del tipo de series
clinicas. La poblacion estuvo compuesta por pacientes sometidos a la cirugia de Fontan. La
informacion sobre las variables sociodemogréficas y clinicas fue tomada directamente del
expediente donde se encontraron los siguientes resultados: participaron 21 pacientes, la
mediana de edad fue de 5 afios (minimo 3 y maximo 10); el 66,7% fueron de sexo
masculino. EI 100% de los nifios tenian antecedentes de cirugia paliativa previa, la mas
frecuente fue el Glenn bidireccional. En cuanto a las complicaciones mas frecuentes fueron
derrame pleural (52,4%), disfuncion miocardica e infeccion en herida (19%), la
insuficiencia de la valvula auriculoventricular y el quilotorax, estos dos ultimos, cada uno
con 14,3%

En el estudio (Mendoza et al., 2012) titulado Operacion de Fontan: Estudio de los
factores hemodinamicos asociados a la evolucion postoperatoria de marzo de 2000 a
diciembre de 2009 se revisaron las caracteristicas clinicas, los datos derivados del
cateterismo, el tipo de cirugia, los tiempos quirtrgicos y se busco su relacién con la
evolucion postoperatoria donde se encontraron los siguientes resultados: La mortalidad
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hospitalaria fue del 3%, la supervivencia del 90%. La presion media en arteria pulmonar
medida en el cateterismo se relaciono con la mortalidad tardia. De las demas variables
estudiadas, las que mejor se relacionaron con la evolucion postoperatoria fueron los indices de
Nakata y McGoon y el tiempo de circulacion extracorporea. En el 42% de los pacientes se
realizo cateterismo intervencionista previo a la operacion de Fontan.

En el estudio (Calderon Colmenero et al., 2005) Cirugia de Fontan. Factores de riesgo a
corto y mediano. Se estudiaron 81 pacientes con los siguientes diagndsticos: 53 con atresia
tricuspidea, 14 con atresia pulmonar con septum intacto, 11 con conexién atriouniventricular y
3 con anomalia de Ebstein. La mortalidad operatoria (< 30 dias) fue 13% para atresia
tricuspidea y 25% en el resto, siendo por choque cardiogénico y arritmias graves. La sobrevida
global fue de 71% en 55 meses. Se realizd desmantelamiento de la cirugia de Fontan en 5
casos. De las diversas variables analizadas se encontré 2.8 veces méas riesgo de morir en
pacientes sin fenestracion y 3.6 veces cuando a las 72 hrs postquirdrgicas la presion de atrio
izquierdo fue > 10 mmHg y la presiéon media de la arteria pulmonar > 20 mmHg. Las
complicaciones mas frecuentes fueron: arritmias (38%), enteropatia perdedora de proteinas
(8%) y eventos trombdticos cerebrales (1 %). ElI 52% de los pacientes han reingresado siendo

las principales causas falla hemodinamica e infecciones.

El estudio (Cazzaniga et al., 2002) titulado Operacién modificada de Fontan o variantes
efectuadas en un solo tiempo quirdrgico. Determinantes de la mortalidad realizado en el
Hospital Ramén y Cajal, Madrid en el periodo 1978-2000 reporta que fueron realizadas 102
conexiones atriopulmonares, 16 bicavo-pulmonares y 6 tipo Kawashima en 124 nifios operados
con una edad de 7,3 = 4,7 afos. Se analizaron 45 variables dependientes del enfermo y del
procedimiento quirurgico; el resultado se tipifico como variable dependiente y los eventos se
acreditaron en toda la serie. Se registraron 29 muertes inmediatas (23%) y 20 tardias (16%),
siendo la supervivencia a los 30 dias, a los 2, 5y 20 afios del 75, el 66 y el 50%,
respectivamente. En el postoperatorio 8 nifios desarrollaron estenosis subadrtica, 5 sindrome
perdedor de proteina, y en 33 aparecio algun trastorno del ritmo cardiaco. La presion diastolica
ventricular (>13 mmHg) y media de arteria pulmonar (> 19 mmHg), tiempo de
circulacion extracorporea, atresia/estenosis mitral, heterotaxia, situs inversus, insuficiencia
atrioventricular, ausencia de fenestracion, se asociaron a la mortalidad inmediata. Las
reoperaciones, la arritmia tardia y el implante de marcapaso determinaron el resultado tardio.

El 40% de los nifios esta libre de reintervenciones quirdrgicas o por catéter a los 20 afios
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La cirugia de Fontan es una técnica quirdrgica propuesta en 1971 por Fontan y Baudet; se
establecio en su inicio para el manejo de atresia tricuspidea, pero es ahora también indicada
en otras cardiopatias congénitas complejas que tienen como caracteristica primordial un
solo ventriculo funcional. Es una cirugia paliativa y su fisiologia establece efectos
deletéreos tanto en la circulacion pulmonar como en la sistémica, lo cual implica un
deterioro en la clase funcional a largo plazo. El principio quirtrgico, consiste en establecer
conexion del retorno venoso sistémico con las ramas de la arteria pulmonar y del ventriculo
anico funcional con la circulacién sistémica, con el fin de disminuir el trabajo de dicho
ventriculo, separar la sangre venosa pulmonar de la sistémica y aliviar con esto la
hipoxemia.

El estudio se realiz6 en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en el servicio
de cardiologia pediatrica donde se intervienen pacientes con fisiologia univentricular bajo
normas de asepsia y antisepsia por personal altamente capacitado realizando cirugia de
Fontan bajo estandares nacionales e internacionales. Siendo la principal opcidn quirdrgica
en los pacientes con fisiologia univentricular, es de particular interés conocer la evolucion
postquirdrgica de éstos pacientes.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

Se plantea la pregunta principal del estudio: Describir la evolucion postoperatoria de
pacientes operados de procedimiento de Fontan en el Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez del afio 2017- 2021. Con el fin de analizar las mismas e incidir de forma
positiva en las proximas cirugias garantizando una menor estancia hospitalaria y mejorar la
calidad de vida del paciente.
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JUSTIFICACION
La operacion de Fontan es un procedimiento quirdrgico paliativo realizado en pacientes con

un ventriculo Unico funcional o anatémico (también conocido como corazon
univentricular). En los Gltimos 50 afios, los tipos de malformaciones para las que se utiliza
la operacion de Fontan se han ampliado considerablemente y se ha convertido en la
operaciébn mas comun realizada en pacientes con cualquier tipo de ventriculo
unico. Después del procedimiento de Fontan, los pacientes enfrentan riesgos sustanciales de

morbilidad y mortalidad y requieren un seguimiento de por vida.

El presente estudio se lleva a cabo en el Instituto Nacional de Cardiologia que comprende
el centro de referencia nacional, con la finalidad de conocer la evolucion posoperatoria en
pacientes con fisiologia univentricular que fueron llevados a cirugia de Fontan en un
periodo de cinco afios (2017- 2021) y con los resultados obtenidos incidir de forma positiva
en las proximas cirugias con el fin de optimizar el manejo terapéutico, garantizar una
menor estancia hospitalaria y mejorar la calidad de vida del paciente. Ademas que este
estudio sea de soporte para realizar nuevos estudios donde se abordan patologias con

caracteristicas univentriculares.
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OBJETIVOS

Objetivo general
e Describir la evolucidn post operatoria de pacientes operados de procedmiento de Fontan en
el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez del afio 2017- 2021.
Obijetivos especificos:
e Identificar las caracteristicas clinicas y hemodindmicas de los pacientes intervenidos
quirdrgicamente de cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio

Chavez del afio 2017- 2021.

e Conocer las complicaciones post-quirdrgicas que presentaron los pacientes con cirugia de
Fontan en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez del afio 2017- 2021.

e Determinar la morbimortalidad de los pacientes intervenidos quirdrgicamente de

procedimiento de Fontan en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chéavez del afio
2017- 2021.
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DISENO METODOLOGICO

Area de estudio

El area de estudio de la presente investigacion fue en el servicio de Cardiologia Pediatrica del
Instituto Nacional de Cardiologia ubicado en Juan Badiano 1, Belisario Dominguez Secc 16,
Tlalpan, 14080 Ciudad de México y estuvo centrada en los pacientes post operados de cirugia de
Fontan del afio 2017- 2021.

Tipo de estudio

De acuerdo al método de investigacion el presente estudio es observacional. De acuerdo a la
clasificacion el tipo de estudio es descriptivo. De acuerdo, al tiempo de ocurrencia de los hechos y
registro de la informacidn, el estudio es retrospectivo, por el periodo y secuencia del estudio es
transversal y segun el andlisis y alcance de los resultados el estudio es descriptivo.

Enfoque de estudio

En cuanto al enfoque de la presente investigacion, por el uso de y analisis de datos cuantitativos e
informacion cualitativa, asi como su integracion , discusion holistica y sistémica de diversos
métodos y técnicas cuali-cuantitativas de investigacion.

Unidad de analisis
Pacientes post quirirgicos de cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chéavez del afio 2017- 2021

Universo
La poblacién objeto de estudio fue definida por todos los pacientes con cirugia de Fontan en el
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez del afio 2017- 2021.

Muestra
El tamafio de la muestra corresponde con el registro de toda la poblacién de estudio que cumple
los criterios de inclusion

Criterios de inclusion:

Pacientes menores de 18 afios.

Expediente clinico completo.

Pacientes con diagnostico post quirdrgico de Cirugia de Fontan operarados en INCICH

Criterios de exclusion:
Que no cumpla con los criterios de inclusion.

Tipo de muestreo
Muestreo intencional o de conveniencia donde la muestra representa el total del universo.

Plan de tabulacion y analisis

Plan de tabulacion

Para el disefio del plan de tabulacion que responde a los objetivos especificos de tipo
descriptivo, me dirigi a especificar los cuadros de salida segun el andlisis de frecuencia y
descriptivas de las variables en estudio. Para este plan de tabulacion se determinaron primero
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aquellas variables que ameritan ser analizadas individualmente o presentadas en cuadros y
graficos.

Plan de analisis estadistico

A partir de los datos que fueron recolectados, se disefio la base datos correspondientes,
utilizando el software Microsoft office Excel y SPSS, v. 24 para Windows. Una vez que se
realizo el control de calidad de los datos registrados, se realizaron los analisis estadisticos
pertinentes. De acuerdo a la naturaleza de cada una de las variables (cuantitativas o cualitativas)
y guiados por el compromiso definido en cada uno de los objetivos especificos. Se realizaron
los analisis descriptivos correspondientes a: (a) para las variables nominales transformadas en
categorias: El andlisis de frecuencia, (b) para las variables numéricas (continuas o discretas) se
realizaron estadisticas descriptivas para variables numéricas.

Métodos, técnicas e instrumentos de recoleccién de datos

Se formul6 una ficha de recoleccion de datos las cuales correspondian a las variables del estudio. Se
solicitd el registro de los pacientes intervenidos quirirgicamente de cirugia de Fontan en el Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en periodo de 2017- 2021.

La informacién se extrajo del expediente clinico de acuerdo a los criterios de inclusion,
posteriormente se llenaron ficha de recoleccion de informacion previamente elaboradas basandose
en los objetivos planteados; considerado éste como fuente secundaria. La revision de los
expedientes.

Consideraciones éticas

Este estudio se ha realizado con fines educativos e investigativos para conocer la evolucion
postquirdrgica de los pacientes con cirugia de Fontan , prevaleciendo el criterio del respeto a la
dignidad y la proteccion de los derechos y bienestar de la poblacion a estudio de acuerdo a la
Ley General de Salud. Se hara uso correcto de los datos y se mantendra absoluta confidencialidad
de estos. No se requirié de firma de carta de consentimiento informado por tratarse de un estudio
retrospectivo y observacional.
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RESULTADOS Y ANALISIS.

Se analizaron un total de 35 pacientes, de los cuales 18 eran de sexo masculino, que
representa un total de 51.4% y 17 de sexo femenino, que representa el 48.6 % de pacientes
intervenidos quirdrgicamente muy similar a los encontrados en (Al Najashi et al., 2021)
donde representa el 66%.

El promedio de edad fue de 9 afios donde la edad minina fue de 3 afios y la maxima de 18
afios, similar al comparar con estudios internacionales (Cazzaniga et al., 2002) donde fue de
7,3 = 4,7 aios. En el periodo de estudio obtuvimos los siguientes datos de somatometria
peso promedio de 28 kg; de menor peso con 15 Kg y 57 Kg maximo, la talla promedio fue
de 1.34 m, respecto a su clase funcional previa a procedimiento quirdrgico encontramos
que el 85.7% (n=30) se encontraba con clase funcional 1l seguido de un 8.6% (n= 3) de
clase funcional Il 'y un 5.7% (n=2) de | respectivamente. La saturacion promedio fue de
70% con satO2 minima de 55% y maxima de 81%.

Los diagndsticos preoperatorios encontrados fueron atresia tricuspidea con 13 pacientes que
representan un 37%, atresia pulmonar con septum integro 5 pacientes (14%) atresia
pulmonar mas CIV, ventriculo Unico, doble salida de VD tipo Fallot ambos 4 pacientes
cada uno que representa (11%) y finalmente Doble salida de VD tipo Taussig Bing, Doble
entrada a VD, Tetralogia de Fallot, Atresia tricuspidea mas atresia pulmonar y Discordancia
Ventriculo arterial con VD pequeiio que representan cada una el 3%. Atresia tricuspidea
tanto a nivel del Instituto dado por estudio de (Calderon Colmenero et al., 2005) e
internacional (Al Najashi et al., 2021) representa el diagnostico con mayor porcentaje de
casos.

Los criterios que han sido descritos como predictores de una adecuada adaptacion a la
fisiologia de la cirugia de Fontan son: PAMP menor de 15 mmHg, D2VI menor de 10
mmHg, tamafio, anatomia de las ramas pulmonares y resistencias vasculares pulmonares
(<4UsW). Los parametros preoperatorios encontrados en los pacientes de nuestro estudio,
son comparables a los reportados en otras series (Mendoza et al., 2012) (Calder6n
Colmenero et al., 2005) (Cazzaniga et al., 2002) En el estudio presente se encontro que la
presion media de la arteria pulmonar fue en promedio de 12 mmHg con valores méaximos
de 15 mmHg, presion telediastolica del ventriculo izquierdo fue en promedio de 8.4 con
valor maximo de 12, el indice de Nakata promedio de 235 y el valor minimo fue de 148,
indice de McGoon con promedio de 2 su valor minimo 1.4, la fraccion de eyeccion
ventricular se encontraba dentro de pardmetros normales en todos los casos.

Del procedimiento quirdrgico se realizo cirugia de Fontan extracardiaco a 33 pacientes
(94%) e intracardiaco a 2 pacientes (6%); se usaron tubos extracardiacos # 14,16,18,20 mm
el més utilizado #18 mm (60%) y la fenestra de 5 a 10 mm independiente del caso a tratar.
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El 43% de los pacientes, correspondiente a 15 pacientes, fue llevado a circulacion
extracorporea con un tiempo promedio de 125 minutos y pinzamiento adrtico solamente se
les realizo al 17% de pacientes con un promedio de 111 min.

En su evolucién post operatoria se encontré que la presion media del Fontan con que se
recibié de quiréfano fue de 16.5mmHg con méaximas de 24 mmHg, durante su
hospitalizacion tanto en terapia como en sala de Cardiologia Pediatrica se utilizaron en
promedio 3 aminas que se utilizaron de forma simultdnea omitiéndose gradualmente segun
evolucién del paciente en promedio de 13 dias. Como eventualidades esperadas
encontramos Trastornos del ritmo que representa un 25% (n=18) de los pacientes en estudio
encontrando pacientes que iniciaron en ritmo nodal/ sinusal 14%, (n=5) ritmo auricular bajo
6% (n=2), Bloqueo AV 3% (n=1), Taquicardia supra ventricular 9% (n=3), Fibrilacion
auricular 3% (n=1), Fibrilacion ventricular 9% (n=3) y extrasistoles ventriculares 9%
(n=3).

Respecto a la ventilacion mecanica se realizo extubacion en las primeras horas a 9
pacientes, lo que representa el 26% y el promedio general de ventilacion mecéanica fue de 4
dias, lo cual ha mejorado respecto a estudios previos en el instituto. Los pacientes tuvieron
drenajes pleurales retroesternales abocados a pleuras, con una duracién promedio de 14
dias, con duracion maxima en 23 dias secundario a que presento Quilotorax, drenaje
Tenckhoff con un promedio de 10 dias. El derrame pleural después del Fontan contribuye a
la morbilidad y a la hospitalizacion prolongada. La respuesta inflamatoria inducida por la
circulacion extracorporea resulta en un sindrome de fuga capilar, que se manifiesta como:
edema intersticial, derrames y depresion de la funcion miocardica. La presencia de dafio
endotelial posterior al Fontan ha sido reportada en estudios previos. Hay factores
inflamatorios, hormonales (sistema renina-angiotensina, peptido auricular natriurético y
vasopresina) e hidrostaticos involucrados en la etiologia de los derrames pleurales
persistentes. Calderon Colmenero et al., 2005.

La tasa de Infeccion post operatoria fue de 29 % (n=10) y los gérmenes que se aislaron
fueron Klebsiella, E. cloacae, Pseudomonas aeuriginosa, Acinetobacter +
Stenotrophomona, Staphilococcus aureus, levaduras, Klebsiella oxytoca.

Como complicaciones neuroldgicas encontramos un paciente que desencadeno epilepsia y
otro con accidente cerebro vascular que secundariamente fallecio.

Se realiz6 alguna intervencion por parte del servicio de Hemodinamia en el 49% (n=17) de
los pacientes postquirargicos de Fontan a los cuales se les practicaron los siguientes
procedimientos: stent en la fenestra 37% (n=13), stent en la union de venas cavas con tubo
extra cardiaco 20% (n=7), stent en ramas pulmonares 14% (n=5), embolizacion de
colaterales aortolmonares- venovenosa 6% (n=2). Por el servicio de cirugia de congénitos
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se reintervino 5 pacientes (14%) por sangrado 3 pacientes (9%), y desmantelamiento del
circuito de Fontan 2 pacientes (6%).

Respecto a estancia hospitalaria post operatoria encontramos un promedio de estancia en
unidad de cuidados intensivos cardiovascular pediatrica de 6 dias y de 14 dias en sala de
cardiologia pediatrica para un total de 21 dias promedio desde su postquirdrgico hasta su
egreso hospitalario.

Hay estudios que reportan una tasa de supervivencia bajo condiciones dptimas de: 92% al
mes, 88% al afio, 86% a los 5 afios y 73% a los 15 afios posteriores a la cirugia de Fontan.
El riesgo de muerte a partir de la cirugia, tiene una caida rapida inicial, que a los 6 meses se
estabiliza para disminuir nuevamente a partir del sexto afio de postoperatorio. La
mortalidad operatoria que obtuvimos en el periodo de estudio fue de 4 pacientes, que
representa un 11%, con causa principal de choque cardiogénico, la cual se mantiene entre
rangos nacionales (Calderon Colmenero et al., 2005) e internacionles si tomamos en cuenta
la muestra estudiada.
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CONCLUSIONES:

La cirugia de Fontan esta indicada en cardiopatias congénitas complejas que tienen como
caracteristica primordial un solo ventriculo funcional en donde su fisiologia implica un tipo
de circulacion no pulsatil hacia los pulmones, el incremento en la presion venosa sistémica
y una respuesta hemodindmica alterada al estrés, lo que representa un deterioro en la clase
funcional a largo plazo.

La atresia tricuspidea corresponde el diagnostico con mayor porcentaje preoperatorio tanto
a nivel del Instituto como nacional e internacional.

La seleccion de los pacientes de acuerdo a los parametros clinicos, ecocardiograficos y
hemodindmicos utilizados, son de vital importancia para la evolucion adecuada post

operatoria.

La presion media de la circulacion de Fontan, los dias de ventilacion mecanica, dias de
drenaje e infecciones asociadas se consideran predictores de riesgo de mortalidad.

Un gran porcentaje de pacientes que se realiza cirugia de Fontan ameritan un cateterismo
terapéutico tanto en su post operatorio inmediato como tardio.

La mortalidad post operatoria se debe principalmente a datos de falla cardiaca secundaria a
mala adaptacion a la circulacion de Fontan.
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ANEXOS

I- Frecuencia de pacientes intervenidos quirurgicamente con cirugia de Fontan en el

INCICH de 2017-2021

Sexo Frecuencia | Porcentaje
Masculino | 18 51.4
Femenino | 17 48.6

Fuente: Ficha de recoleccidon de informacion

Frecuencia de pacientes por sexo
en post quirurgicos de Fontan

B masculino ™ femenino

514 486

18 17

frecuencia porcentaje

1l- Clase funcional pre cirugia de Fontan de pacientes del INCICH de 2017-2021.

N° de | Porcentaje
pacientes
Grado | 2 5.7
Grado Il | 30 85.7
Grado Il | 3 8.6
Total 35 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion

CLASE FUNCIOAL PRE
FONTAN

B N° de pacientes M Porcentaje
85.7

30
2 5.7 3 86

Grado I Grado II Grado III

- Diagndsticos preoperatorios de pacientes intervenidos quirtirgicamente con cirugia
de Fontan en el INCICH de 2017-2021

PATOLOGIA Px Frecuencia (%)
Atresia tricuspidea 13 37
Atresia pulmonar con septum integro 5 14
Atresia pulmonar mas CIV 4 11
Ventriculo Unico 4 11
Doble salida de VD tipo Fallot 4 11
Doble salida de VD tipo TB 1 3
Doble entrada a VD 1 3
Tetralogia de Fallot 1 3
Atresia tricuspidea+ atresia pulmonar 1 3
Discordancia VA con VD pequefio 1 3
Total 35 100
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Diagnosticos pre Operatorios

MPx MFrecuencia

37%

13 14%

11% 11% 11%

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion

V- Técnica quirirgica para Fontan en pacientes del INCICH de 2017-2021

CIRUGIA PACIENTES %
FONTAN INTRACARDIACO 33 94
FONTAN EXTRACARDIACO 2 6

CIRUGIA DE FONTAN

B FONTAN INTRACARDIACO B FONTAN EXTRACARDIACO

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion
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CIRUGIA PACIENTES %
Con circulacién extracorporea 15 43
Sin Circulacion extracorporea 20 57
Fuente: Ficha de recoleccion de informacién
V- Tiempo de ventilacion mecanica post quirargica de Fontan en pacientes del INCICH
de 2017-2021
Intubacion PACIENTES %
Primeras 24 horas 9 26
>2 dias 26 74
Extubacion de pacientes post Operados de Fontan
W Primeras 24 horas M 2dias a mas
74%
26% 26
9
Primeras 24 horas 2 dias a mas
Fuente: Ficha de recoleccion de informacién
VI- Tasa de Infecciones post quirdrgica de Fontan en pacientes del INCICH de 2017-
2021

Infecciones Post Quirdrgicas PACIENTES %
Infecciones Post Quirdrgicas 10 29
Sin datos de infeccion posquirirgica 25 71

Infecciones postquirurgicas de Fontan.

W PACIENTES m%

29%

Infecciones Post Quirurgicas sanos

71%

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion
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VII- Arritmias post Quirurgicas de Cirugia de Fontan en pacientes del INCICH de 2017-
2021

ARRITMIAS POSTQUIRURGICA DE FONTAN

B pacientes ® %

14 %

9% 9% 9%

6%

3% 3 3% 3 3

NODAL/ AURICULAR Bloqueo AV Taquicardia FA FV extrasistoles
SINUSAL BAJO sv V.

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion

VIII-  Reintervencién por el servicio de hemodinamia de pacientes llevados a Cirugia de
Fontan en INCICH de 2017-2021

POST QX DE FONTAN LLEVADOS A
CATETERISMO

9 Mpacientes

49%
37%
0,
14% 20%
- 5 . 7 6% 2
||
Stent en ramas stent en Venas Embolizacion fenestra total

pulmonares cavas colaterales

aortopulmonares-
veno venosa

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion
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IX - Re intervencion quirargica de pacientes llevados a Cirugia de Fontan en INCICH de 2017-

2021

Reintervencion QX de Fontan

H % M pacientes

9%
6%
2
Sangrado DESMANTELAMIENTO
Fuente: Ficha de recoleccién de informacion
X- Estancia hospitalaria post operatoria de pacientes de Cirugia de Fontan en el INCICH
de 2017-2021
Estancia hospitalaria post operatoria. Minimo M&ximo Media
Estancia en UCIP 2 21 6
Estancia Hospitalizacion 7 25 14
Total 12 35 21

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion
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XI- Mortalidad de pacientes de Cirugia de Fontan en el INCICH de 2017-2021

Mortalidad post operatoria de Fontan

B PACIENTES m %

11%

0 0

Mortalida operatoria Mortalidad tardia

Fuente: Ficha de recoleccion de informacion
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