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INTRODUCCION

Fue en 1971 cuando Fontan y Baudet llevaron a cabo una cirugia para el
tratamiento de la atresia tricuspidea donde se establecia una conexion del sistema
venoso sistémico con el arterial pulmonar, excluyendo al ventriculo derecho. Esta
cirugia tiene como concepto fisiologico el que la sangre venosa sistémica fluya a
través del circuito pulmonar sin la funcion de bomba contractil del ventriculo

derecho.

El principio ha sido aplicado en una gran variedad de cardiopatias
congénitas complejas que tienen en comun el tener un solo ventriculo funcional y
ha permitido mejorar la oxigenacion en un amplio grupo de pacientes con defectos

cardiacos que se consideraban incorregibles 12

Con el tiempo han sido propuestas multiples modificaciones a la cirugia de
Fontan, estos cambios del procedimiento quirirgico han demostrado
fehacientemente una disminucién en la mortalidad perioperatoria y en la calidad de
vida de los pacientes con atresia tricuspidea y cardiopatias con fisiologia

univentricular 23

Entre los factores de riesgo referidos de mortalidad temprana y tardia en los
pacientes sometidos alguna variante de la cirugia de Fontan destacan: edad,

presencia de insuficiencia moderada a severa de la valvula atrioventricular,



presiones o resistencias vasculares pulmonares elevadas, distorsion del arbol
arterial pulmonar, disfuncién sistolica y diastoélica del ventriculo principal y tardias
como arritmias, enteropatia perdedora de proteinas, embolia paraddjica

secundaria a cortocircuitos residuales y trombosis. >*°

La presente investigacion tuvo como finalidad el identificar los factores

pronésticos de mortalidad de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan.



MATERIAL Y METODOS

Se llevo a cabo un analisis retrospectivo de todos los pacientes con
cardiopatias congénitas con fisiologia univentricular, que fueron sometidos a
cirugia de Fontan, durante el periodo comprendido entre el 1 de enero de 1989 al
31 de diciembre del 2003.

Se revisd los expedientes clinicos obteniendo las siguientes variables
preoperatorias: Edad, sexo, diagnostico anatomico, procedimientos quirirgicos
paliativos previos y tiempo de evolucion de los mismos. La fraccion de expulsion y
de acortamiento del ventriculo sistémico, presion diastolica final del ventriculo
sistémico, tamafo de las ramas pulmonares, indices de Nakata y McGoon,
presencia de distorsion del arbol vascular pulmonar, presion media de la arteria
pufmonar, resistencias arteriolares pulmonares totales y saturacion arterial de
oxigeno, también fueron analizadas.

Se consideraron factores de riesgo para la realizacion de la cirugia de
Fontan: Presion media de la arteria pulmonar > 20 mmHg, resistencias
arteriolares pulmon.ares > 2 UeW:; disfuncion del ventriculo sistémico ( fraccion de
expulsion < 60% o por una presion diastolica final del ventriculo sistémico > 8
mmHg) e indices del tamafio de las ramas pulmonares Nakata < 200 mm?/m? y/o
McGoon < 2.

Otras variables consideradas fueron la variante de cirugia de Fontan: tinel
intraatrial o tubo extracardiaco, la realizacion o no de fenestracion, tiempo de

circulacion extracorpérea y de pinzamiento aortico.



La variables postoperatorias analizadas fueron: La presion media de la
arteria pulmonar (PAMP) > 20 mmHg y la presion media del atrio izquierdo (PAI)
> 10 mmHg a las 72 horas del procedimiento de Fontan, tiempo y volumen de los
derrames pleurales en relacion a la superficie corporal, tiempo de ventilacion
mecanica, estancia hospitalaria y seguimiento.

Durante el lapso analizado un solo cirujano cardiovascular realizé los
procedimientos quirirgicos, los cuales se llevaron a cabo utilizando circulacion
extracorporea, hipotermia moderada y canulacion directa de las cavas.

Se defini6 como mortalidad operatoria, la ocurrida en los primeros 30 dias

posteriores a la realizacion de la cirugia de Fontan.

ANALISIS ESTADISTICO:

Para la comparacién dé las variables cuantitativas se calcularon media, y
desviacion esténdar de la media. Para el analisis de las variables cualitativas se
aplicaron las pruebas de: Chi cuadrada, comparacion de tasas y proporciones y
limites de confianza para la distribucién binomial. También se calculdé razon de

momios y riesgo relativo. Todo valor de p < 0.05 se considero significativo.



RESULTADOS

En el periodo comprendido entre enero de 1989 y diciembre del
2003, 81 pacientes fueron sometidos a cirugia de Fontan, con edades
comprendidas entre 2 y 23 afos, con una media de 7.15 anos (DE * 4.41 ).
Treinta y seis pacientes (44.5%) eran menores de 5 afios, 28 (34.5%) se
encontraban entre 5 y 9 afos, 13 (16%) entre 10 y 15 afios y so6lo 4 (5%) tenian
mas de 15 anos.

En relacion al género, el grupo fue homogéneo, con un total de 44
pacientes del sexo femenino (54.3%) y 37 del sexo masculino (45.7%). El grupo
de mujeres tuvo un promedio de edad de 8.07 afos (DE * 5.22) y el de los
hombres un promedio de 6.05 afios (DE + 2.82).

La mayor parte de los diagnosticos anatomicos estt.Jvo representada por la
atresia tricuépidea en 53 pacientes (65.4%.), con una media de edad de 6.36 afos
(DE + 3.6). Para facilitar el analisis de los datos los 28 pacientes restantes se
establecieron tres grupos segun su diagnéstico anatémico: Conexién atrio-
univentricular 14 pacientes con una media de edad de 10.53 afos (DE + 5.39),
atresia pulmonar con septum integro 11 pacientes con media de edad de 5.61
anos (DE + 2.37) y anomalia de Ebstein 3 pacientes con media de edad de 15.87

anos (DE + 4.89) (Tabla 1).

Un total de 50 pacientes (61.7%) fueron sometidos a algun procedimiento
paliativo previo a la cirugia de Fontan, en 46 pacientes (92%) tenian un sdlo

procedimiento previo: 27 pacientes (58.7%) se les realizo fistula sistémico



pulmonar tipo Blalock-Taussig modificada, 13 pacientes (28.3%) fueron a
procedimiento de derivacion cavo-pulmonar bidireccional y a 6 pacientes (13%) se
les realiz6 cerclaje de la arteria pulmonar. En cuatro pacientes (8%) se les practico
dos procedimientos paliativos previos a la cirugia de Fontan: En tres pacientes se
realizd en una primera etapa fistula sistémico-pulmonar y después entre los 3 y
3.6 anos se les realizé derivacion cavo-pulmonar bidireccional (DCPB). A un
paciente se le realizo cerclaje pulmonar y 2 afos después la DCPB. A un paciente
se le realizd6 en el mismo tiempo quirdrgico DCPB y procedimiento de Damus-
Kaye-Stansel. Dos pacientes requirieron DCPB bilateral por la presencia de vena
cava superior izquierda persistente y un paciente requirid dos fistulas sistémico
pulmonares con un lapso, entre ambos procedimientos, de 1 afo. El tiempo
transcurrido entre la paliacién y la cirugia de Fontan fue de 1 a 9.4 afios.

Un total de 15 pacientes presentaba estenosis o distorsién en alguna de las
ramas pulmonares previo a la cirugia de Fontan y de estos, 7 pacientes tenian un
procedimiento paliativo previo.

Durante el periodo estudiado a 61 pacientes (75.3%) se les realizd
derivacion cavo pulmonar total con tunel intraatrial y a los 20 restantes (24.7%)
con un conducto extracardiaco. En 53 pacientes (65.4%) se realizd fenestracion,
el 88% (41) de los casos en los pacientes con tunel intraatrial y 22% (12) con tubo
extracardiaco. El 97% ( 79 pacientes) de los procedimientos se realizé con
circulacién extracorpérea. La mortalidad operatoria global, definida como los
fallecimientos ocurridos dentro de los primeros 30 dias de la cirugia de Fontan fue

del 17.28% (14 pacientes).



El promedio de edad de los sobrevivientes fue de 7.62 + 4.65 afios (rango:
2.39 a 22.77), comparado con el promedio de edad de los fallecidos el cual fue de
5.96 + 3.48 (rango: 1.85 a 14.34), no existiendo diferencias estadisticamente
significativas entre ambos grupos.

De los 53 pacientes con diagnostico de atresia tricuspidea, fallecen el
23.4% (LC 95%: 15 - 40%) y de los 28 pacientes con otros diagnosticos (Atresia
pulmonar sin CIV, enfermedad de Ebstein y CAUV) fallecen el 32.14% (LC 95%:
16 — 52%) (Tabla 2). Al analizar la mortalidad operatoria, se encontré que el
13.21% de pacientes con atresia tricuspidea fallecen en este periodo, comparado
con el 25% de muertes en el grupo de pacientes con otros diagnésticos. En la
mortalidad tardia, mas alla de los 30 dias de postoperatorio, fallecen el 15.22% de
los pacientes con atresia tricuspidea y el 9.52% de los pacientes con otros
diagnosticos. Al realizar la comparacion de proporciones por limites de confianza
para la distribucién binomial, no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas entre ambos grupos en relacién a la mortalidad operatoria y tardia.

En el grupo de sobrevivientes el promedio de edad fue de 7.62 + 4.65 aios,
de la presion arterial media de la arteria pulmonar prequirdrgica fue de 12.69 + 3.5
mmHg (rango: 7 — 22 ), indice de resistencias arteriolares pulmonares de 1.87 +
1.25 UsW/m? presion diastolica final del ventriculo izquierdo de 7.51 + 2.26
mmHg, fracciébn de expulsion de 65.16 *+ 9.7%, saturacibn de oxigeno
preoperatoria de 78 + 7% e indices de Nakata de 282.85 + 98.30 mmM?y
McGoon de 1.96 + 0.39. En el grupo de los fallecidos el promedio de edad fue de

5.96 + 3.48 anos, presion arterial media de la arteria pulmonar prequirdrgica fue



de 12.57 + 3.65 mmHg , indice de resistencias arteriolares pulmonares de 1.90 +
1.15 UeW/m2, presion diastélica final del ventriculo izquierdo de 7.91 + 3.74
mmHg, fraccion de expulsion de 62.70 + 7.8%, saturacion de oxigeno
preoperatoria de 79 + 6% e indices de Nakata de 291.36 + 86.75 y McGoon de
2.24 + 0.46. No se observaron diferencias estadisticamente significativas entre los
dos grupos en relacién a estas variables (Tabla 3).

El promedio de tiempo de circulacion extracorpdrea en el grupo de los
sobrevivientes fue de 121.48 + 40 minutos, comparado con un promedio de 128.48
+ 3225 minutos en el grupo de fallecidos, no existiendo diferencias
estadisticamente significativas.

En 53 pacientes (65.4%) se realizo fenestracion, 88% en 41 de los cuales
se les realizd el procedimiento de Fontan con tunel intraatrial y 22% (12) con
conducto extracardiaco.

De los 53 pacientes a quienes se les realizd fenestracion durante el
procedimiento de Fontan, fallecen el 20.75% comparado con el 42.86% (28
pacientes) a quienes no se les realiz6. Esta diferencia fue significativa con un valor
de p <0.036 y un riesgo relativo de 1.5.

Al analizar las variables postoperatorias se encontraron diferencias
significativas en relacion a la presién media del atrio izquierdo (PAI) medida a las
72 horas de postoperatorio; cuando este valor fue > 10 mmHg el riesgo de morir
fue de 2.6 veces mayor que cuando el valor era inferior a 10 mmHg (p <0.05, RM:

44.25, RR: 2.6).



Cuando se analizaron en forma conjunta la PAl y PAMP a las 72 horas de
postoperatorio y sus valores fueron > 10 mmHg y > 20 mmHg respectivamente, se
encontré que el riesgo de morir se incrementaba hasta 3.6 veces mas que cuando
los valores se encuentran por debajo de dichos valores (p <0.05, RM:6.2, RR:3.6).
El analisis de la PAMP como variable por si sola no demostro tener un papel como
predictor de mortalidad en los pacientes operados de Fontan (Tabla 4).

El 38.27% (31 pacientes) presenté eventos arritmicos durante su estancia
en la unidad de terapia intensiva, siendo las mas frecuentes: Bloqueo AV en
diferentes grados, disfuncion del nodo sinusal, taquicardia y flutter atrial,
taquicardia y fibrilacion ventricular. El 22.5% de los pacientes requirio la
implantacién de un marcapasos definitivo.

El tiempo de estancia en la unidad de Terapia intensiva fue de 1 a 54 dias
con un tiempo de estancia hospitalaria total de 1.5 a 94 dias. El tiempo de
evolucion de los derrames pleurales fue de 2 a 54 dias con una media de 16 dias.
El volumen de los derrames pleurales por dia, corregido por superficie corporal fue
de 480.38 + 326 ml/m?/dia en los sobrevivientes, comparado con 744.12 +
398.13 ml/m?dia en los fallecidos. El promedio de tiempo de ventilacion mecanica
en los sobrevivientes fue de 4.71 + 8.48 dias y el de los fallecidos de 5.51 + 11.34
dias, diferencias no relevantes desde el punto de vista estadistico.

Las principales causas de mortalidad operatoria fueron: Choque
cardiogénico, hipovolémico secundario a sangrado o séptico y arritmia graves:
taquicardia y fibrilacion ventricular. En los pacientes que fallecieron después de los

30 dias de postoperatorio hasta anos después, el choque cardiogénico contintia



siendo la principal causa de muerte, registrandose ademas fallecimientos por
eventos vasculares cerebrales de tipo tromboembdlicos, enteropatia perdedora de
proteinas e insuficiencia renal crénica.

El promedio de seguimiento posterior a la cirugia de Fontan fue de 55
meses en los sobrevivientes y de 6.7 meses en los fallecidos. La sobrevida global
de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan durante los14 afios de estudio en

nuestra institucion fue de 71.6%



Discusion

El principio de la cirugia de Fontan consiste en la derivacion del flujo venoso
sistémico hacia las arterias pulmonares a través de un tunel lateral intraatrial o
bien de un conducto extracardiaco. Esta cirugia se ha establecido como el
tratamiento paliativo de eleccion para pacientes con cardiopatias congénitas
complejas en las que una reparacién biventricular no es posible.'" "2

Una vez que la posibilidad de mantener la perfusion arterial pulmonar sin la
ayuda de una bomba contractil fue demostrada, multiples técnicas para conectar

ambos sistemas fueron desarrolladas para establecer dicha conexion con la

minima pérdida energética y optimizacion del trabajo del ventriculo sistémico."?

El procedimiento de Fontan reduce la sobrecarga de volumen del ventriculo
sistémico e incrementa la oxigenacion arterial, mejorando la calidad de vida de los

pacientes con atresia tricuspidea y otras cardiopatias con fisiologia univentricular.

Las modiﬁcaciones- que se han venido desarrollandose en las ultimas
décadas en la técnica quirdrgica han logrado importantes cambios en la reduccion
de la morbilidad y la mortalidad temprana. La mortalidad operatoria reportada en
las etapas iniciales del procedimiento de Fontan alcanzé hasta un 20%,
reduciéndose a un 4 a 9% dos décadas después de sus inicios, incluso en

pacientes con cardiopatias de gran complejidad. *



En candidatos ideales para el procedimiento de Fontan se refiere una
sobrevida al mes del 92%, disminuyendo al 88% al afo, al 86% a los 5 afos y
73% a los 15 afnos. * Aunque se reporta en algunas series sobrevida al afio de
solo 72% y de 46% a los 10 afos donde se incluyen pacientes con atresia
tricuspidea con discordancia ventriculo arterial, con atresia pulmonar, con
obstrucciones del arco aértico y otras cardiopatias complejas donde se incluyen
los isomerismos izquierdo y derecho. '*

En nuestro estudio encontramos una sobrevida al mes de la cirugia del
82.72%. Si bien la experiencia de nuestro grupo, en el procedimiento de Fontan,
es de poco mas de 15 afos y el seguimiento de la serie de casos no ha podido
hacerse mas alla de una decada, la sobrevida global del grupo fue del 71.6%, la

cual es comparable con otras series publicadas.

La edad a la que se practica este tipo de procedimiento ha ido en descenso
obteniéndose resultados quirdrgicos similares. Mdltiples estudios han identificado
a los de menores 3 afnos como un grupo con mayor riesgo de muerte, sin embargo
la experiencia de algunos centros indica que enl presencia de resistencias
arteriolares pulmonares bajas y un sistema arterial pulmonar sin distorsiones los
resultados por debajo de estas edades se puede considerar satisfactorio. >'® No
obstante lo anterior, continua la controversia del momento ideal en el que debe
realizarse la cirugia y si el realizarla en forma mas temprana puede modificar la

calidad de vida y sobrevida de estos pacientes. ™



En nuestro estudio no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en relacion a la mortalidad en los tres grupos de edad estudiados de
menores de 5 anos, 5 a 9 anos y 10 a 15 afos.

Como ya se ha mencionado, el principio de Fontan inicialmente ideado para
el manejo de la atresia tricuspidea, ha extendido su aplicacion como
procedimiento paliativo a una gran variedad de cardiopatias. Los aspectos
morfolégicos de los corazones de los pacientes que van a correcciones tipo
Fontan son variados y complejos, teniendo como denominador comuin la
imposibilidad para una correccion quirargica biventricular debido a la presencia de
condiciones anatémicas desfavorables.

En el presente estudio el 65.4% de los pacientes tenian diagndstico de
atresia tricuspidea y el 34.6% fue agrupado dentro de otros diagnosticos
preoperatorios entre los que se incluyeron: Enfermedad de Ebstein, atresia
pulmonar con sepfum integro y conexion atrio-univentricular.

Si bien las diferencias en la mortalidad entre estos 2 grupos no fueron
estadisticamente significativas, se observd una mayor mortalidad en los primeros
30 dias de postoperatorio en el grupo de pacientes con otras cardiopatiais
(32.14%), al compararlos con el grupo de la atresia tricuspidea (26.4%). Esta
diferencia probablemente esté en relacién con una mayor complejidad de las
cardiopatias en el primer grupo y su asociacion con otras lesiones que han sido
identificadas como factores de riesgo, tales como: obstruccion subadrtica,
persistencia de vena cava superior izquierda y obstruccién del arco adrtico. 8
Por otra parte, el 61.7% de los pacientes fueron sometidos a algun

procedimiento paliativo previo a la cirugia de Fontan. Al 58.7% se les realizo fistula

13



sistétmico pulmonar tipo Blalock-Taussig modificada, 28.3% fueron a
procedimiento de derivacion cavo-pulmonar bidireccional y al 13% se les realizd
cerclaje de la arteria pulmonar, no existiendo diferencias significativas en relacién
a la mortalidad entre el grupo de pacientes sometidos a algun procedimiento
previo y el grupo de pacientes quienes fueron a procedimiento de Fontan desde
una primera etapa.

A pesar de lo descrito en la literatura, en nuestra serie hubo una baja
incidencia de alteraciones en la vasculatura pulmonar, tales como distorsion o
estenosis de las ramas pulmonares como consecuencia de la realizacion de un
procedimiento paliativo previo.

Al analizar cada procedimiento por separado, se encontrd que de los 13
pacientes que fueron sometidos a derivacion cavo-pulmonar bidireccional como
paso previo a la correccién definitiva, ninguno de ellos fallecié en los primeros 30
dias de postoperatorio. Si bien es cierto que €l nimero de casos es reducido como
para establecer conclusiones certeras, la evidencia encontrada sugiere que de
manera ideal la correccion univentricular debe ser realizada en 2 etapas, siendo el
primera la derivacion cavo pulmonar bidireccional .

Este hecho ha sido ampliamente discutido en la literatura y la premisa de
una correccién univentricular por etapas, se basa en la eliminacion de la
sobrecarga de trabajo del ventriculo sistémico a edades mas tempranas, con
disminucion de la pre y postcarga, lograndose cambios mas favorables en la
geometria ventricular y una mejor tolerancia de los retos hemodinamicos

impuestos por la cirugia de Fontan '®"7



En nuestra serie de pacientes, las variables hemodinamicas preoperatorias
tales como la fraccion de expulsion y de acortamiento del ventriculo sistémico,
presion diastolica final del ventriculo sistémico, tamafio de las ramas pulmonares,
indices de Nakata y McGoon, presencia de distorsién del arbol vascular pulmonar,
presion media de la arteria pulmonar, resistencias arteriolares pulmonares totales
y saturacion arterial de oxigeno, no demostraron ser factores prondsticos en la
mortalidad de los pacientes que fueron a cirugia de Fontan, al mostrar diferencias
estadisticamente significativas entre el grupo de sobrevivientes y el de fallecidos.
Creemos que este hecho se deba a que la seleccion preoperatoria de todos los
pacientes se hizo bajo criterios hemodinamicos estrictos y con el consenso del
mismo equipo clinico y quirurgico, tomando en cuenta los factores de riesgo y las
consideraciones quirlrgicas en cada caso individual, por lo que el grupo de los 81
pacientes fue homogéneo en relacion a estas variables.

Por otra parte, es bien conocido en nuestro medio el de que los pacientes
no solo consultan tardiamente si no que muchos no muestran apego terapéutico,
lo que los convierte en candidatos de muy alto riesgo sin posibilidades de ser
sometidos a cirugia de Fontan. Muchos de ellos tienen disfuncion del ventriculo
sistémico o algun grado de hipertension arterial pulmonar. Para el manejo de
aquellos pacientes de alto riesgo, destaca la modificacién propuesta por Bridges y
Castaneda, consistente en la realizacion de una fenestracion en el tinel intraatrial
o el tubo extracardiaco, con el propdsito de establecer un cortocircuito de derecha
a izquierda para mantener una precarga adecuada del ventriculo sistémico ain a

expensas del compromiso de la oxigenacion. A la vez, la fenestracion disminuye



el grado de hipertension venosa sistémica secundaria a elevacion de las
resistencias vasculares pulmonares o a disfuncion del ventriculo sistémico. >

Aunque aun existe controversia sobre su utilidad, la evidencia clinica
muestra que muchos pacientes se encuentran en mejores condiciones con la
fenestracion, manteniendo un gasto cardiaco adecuado, a pesar de la
desaturacion secundaria al cortocircuito de derecha a izquierda a través de la
misma. Existe la posibilidad de cierre quirtrgico o por intervencionismo al mejorar
las condiciones clinicas del paciente. °

Los factores de riesgo que se consideran para realizar esta técnica
quirargica son: el compromiso de la funcion cardiaca definida como una presion
diastélica final del ventriculo sistémico elevada, resistencias pulmonares altas y
edad menor de 2 afios. *'®1°

En nuestra cohorte se realizé fenestracion en 53 pacientes (65.4%),

con una mortalidad total, operatoria y tardia de 20.75% en comparacién con el
42.86% en los 28 pacientes no fenestrados, esta diferencia representa un riesgo
de morir de 1.5 veces mayor en los pacientes a quienes no se les realiza
fenestracion. Este hallazgo en principio sugieren la necesidad de complementar
con una fenestracién a los pacientes a los que son sometidos a alguna variante de
cirugia de Fontan. La fenestracion posteriormente podra ser cerrada por
cateterismo intervencionista entre los 6 meses a 1 afo después de la cirugia, si la
saturacion de oxigeno es baja (<85%) y si al momento de su oclusion, en la sala
de cateterismo, es bien tolerada desde el punto de vista hemodinamico. "

En cuanto a las variantes de la cirugia de Fontan, tunel lateral intraatrial o

conducto extracardiaco, no hubo diferencias significativas en la mortalidad de
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nuestro grupo. Sin embargo, el grupo de pacientes sometidos a colocacion de
conducto extracardiaco en nuestra serie es muy pequeno (12 pacientes) como
para hacer conclusiones mas sdlidas. En la literatura se considera al conducto
extracardiaco como una alternativa quirurgica que disminuye el riesgo de aparicion
de arritmias atriales tempranas y tardias cuando se la compara con el tunel
intraatrial. Ademas esta variante quirurgica, disminuye el tiempo de circulacion
extracorpérea, el tiempo de ventilacion mecanica y de estancia en terapia
intensiva. 2

De especial relevancia es la observacion de las cifras de presion arterial
pulmonar media (PAMP) y presion del atrio izquierdo (PAI) a las 72 horas de
postoperatorio, momento en el que se considera han pasado los efectos
secundarios de la circulacion extracorporea, que repercuten en las variables
hemodinamicas.

En el andlisis de nuestro grupo se encontraron diferencias significativas en
relacién a la PAlL. Cuando este valor fue > 10 mmHg el riesgo de mortalidad fue
2.6 veces mayor que cuando el valor era inferior a esta cifra. Cuando se
analizaron en forma conjunta la PAl y PAMP a las 72_ horas de postoperatorio y
sus valores fueron > 10 mmHg y = 20 mmHg respectivamente, se encontré que el
riesgo de morir se incrementaba hasta 3.6 veces.

Estos hallazgos ponen en evidencia la necesidad de una evaluacion y un
manejo intensivo en los pacientes con disfuncion ventricular evidenciada por
elevacion de valores de PAMP y PAI en el postoperatorio. La toma de decisiones

en pacientes con elevacion de estos parametros hemodinamicos estara dirigida



bien a | iniciar soporte ventricular o a proceder al desmantelamiento del Fontan.
La mortalidad referida en estudios recientes en los casos que reciben asistencia
ventricular es del 70% y en cuanto al desmantelamiento, en nuestro grupo
analizado ocurrié en 4 pacientes con mortalidad del 50%. Lo anterior nos muestra
fehacientemente que el paciente con una mala tolerancia a la circulacion de
Fontan, tiene una elevada mortalidad y tanto la asistencia ventricular como el
desmantelamiento deben considerarse como procedimientos de rescate. '

Otro punto a considerar es que a pesar de una seleccién verdaderamente
rigurosa, existe un grupo de pacientes en el cual no es posible predecir la
evolucién postoperatoria, por lo que la evaluacion preoperatoria debera dirigirse a
mejorar el estudio de la funcion diastélica del ventriculo sistémico. En la literatura
hay reportes que demuestran el compromiso de la funcién ventricular en la fase de
relajacion isovolumétrica. Esta alteracion puede ser determinada por estudio
hemodinamico y ayudar a la deteccion de pacientes que pudieran llegar a tener
una evolucién postoperatoria torpida. ’

En nuestra institucion se esta llevando a cabo estudio de resonancia
magﬁética nuclear con gadolinio en todos los pacientes que van ha ser sometidos
a cirugia de Fontan, con el fin de definir el grado de fibrosis del ventriculo
sistémico y evaluar si este es un factor pronostico a considerar en este grupo de
pacientes.

Los derrames pleurales son uno de los factores de mayor morbilidad en el
postoperatorio de la cirugia de Fontan y que conllevan a una estancia hospitalaria
prolongada y condicionan la aparicion de procesos infecciosos y deplecion severa

de proteinas. .



Algunos estudios muestran que los derrames pleurales se presentan entre
el 13 y el 39 % de los pacientes después de la intervencion quirrgica. Los
mecanismos que contribuyen al desarrollo de derrames pleurales persistentes
despues de la cirugia de Fontan son de orden Inflamatorio, hidrostatico y
hormonal. La respuesta inflamatoria resultante de la exposicion a la circulacion
extracorporea deriva en aumento de la permeabilidad vascular y fuga capilar. La
presion hidrostatica incrementada en la circulacion de Fontan como consecuencia
de factores que incrementan las resistencias pulmonares es uno de los
mecanismos mas estudiados. Finalmente, la activacién neurchormonal que
involucra al sistema renina-angiotensina, asi como al factor natriurético atrial y la
vasopresina contribuyen en buena medida a la persistencia de los derrames
pleurales. Se ha reportado que la fenestracién del tanel intraatrial o bien del
conducto extracardiaco reducen significativamente la duracion de ésta
complicacién. %2

En nuestro estudio al comparar el grupo de sobrevivientes con el de
fallecidos, no se encontré una diferencia significativa en cuanto al volumen total
corregido por superficie corporai. Tampoco se encontr6 relacion alguna entre los
valores de PAl y PAMP con un mayor volumen de derrame pleural. Sin embargo,
en nuestro grupo de pacientes, los derrames pleurales fueron el motivo mas
frecuente de estancia hospitalaria prolongada y contribuyeron en buena medida

con la morbilidad tardia.



CONCLUSIONES

La cirugia de Fontan continia siendo la alternativa quirtrgica para el
manejo de las cardiopatias complejas con fisiologia univentricular. A pesar de
diagnoésticos cada vez mas tempranos y una seleccion mas rigurosa de los
pacientes, la mortalidad continua siendo importante. La informacion obtenida
sugiere que el llevar a cabo la correccién quirurgica univentricular en dos tiempos,
con una derivacion cavo-pulmonar bidireccional como primera etapa y la
realizacion de fenestracion reducen el riesgo operatorio. La elevacion
postoperatoria de la PAIl y de la PAMP a las 72 horas se consideran factores
prondsticos para la mortalidad en los primeros 30 dias.

Se hace necesario la identificacion de otros factores de riesgo para definir la

evolucion y el pronéstico postoperatorio de estos pacientes.
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TABLA 1

EDAD GENERO
DIAGNOSTICO ~_N° | PORCENTAJE MEDIAY DE F % M %

Atresia Tricuspidea 53 65.4% 6.36 + 3.6 28 | 52.8 | 25 | 47.2
Conexion Atrio- 14 17.3% 561 + 237 51| 357 | 9 | 643
univentricular

Atresia Pulmonar sin 1 13.6% 10.53 + 5.39 9 | 818 | 2 | 18.2
Civ

Anomalia de Ebstein 3 3.7% 15.87 + 4.89 2 | 666 | 1 334

DISTRIBUCION PORCENTUAL, MEDIAS Y DESVIACIONES E-STANDAR' DE LA
POBLACION SOMETIDA A CIRUGIA DE FONTAN SEGUN DIAGNOSTICO, GENERO Y
EDAD.

TABLA 2
DIAGNOSTICO NUMERO DE |NUMERO DE |PORCENTAJE
PACIENTES MUERTES MUERTES
Atresia Tricuspidea 53 14 26.4%
CAUV 14 4 28.6%
AP sin CIV 11 4 36.36%
Anomalia de Ebstein 3 1 33.33%

DISTRIBUCION PORCENTUAL DE LA MORTALIDAD EN LA POBLACION DE
PACIENTES SOMETIDOS A CIRUGIA DE FONTAN SEGUN EL DIAGNOSTICO
ANATOMICO.
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TABLA 3

VARIABLE SOBREVIVIENTES |FALLECIDOS VALOR DE p
EDAD (Afios) 7.62 + 4.65 5.96 + 3.48. NS
PAMP (mmHg) 12.69 + 3.50 12.57 + 3 .65 NS
[IRVAT(UeW) 1.87 +1.25 1.90 + 1.15 NS
PD2VI (mmHg) 7.51+2.26 7.91 + 3.74 NS
FE (%) 65.16 + 9.7 62.70 + 7.8 NS
NAKATA 282.85 + 98.30 291.36 + 86.75 NS
McGOON 1.96 +0.39 2.24 + 0.46 NS

DISTRIBUCION DE LAS VARIABLES PREOPERATORIAS DE LOS PACIENTES
SOMETIDOS A CIRUGIA DE FONTAN, MEDIAS Y DESVIACIONES ESTANDAR
SEGUN LA MORTALIDAD.

TABLA 4
PAMP PAI N° DEF.| % | LC95% | VALOR | RR RM
>20mmHg | 2 10mmHg | PCTES p
+ + 10 5 50 19 - 81 0.05 3.6 6.2
+ - 20 3 15 3-38 NS 0.55 | 0.47
- + 4 2 50 7-93 0.05 2.6 4.25
- - 34 10 [21.74| 11-36

RIESGO DE MORTALIDAD EN RELACION A PRESION ARTERIAL PULMONAR
MEDIA (PAMP) Y PRESION DE ATRIO IZQUIERDO (PAl).

RR: Riesgo Relativo.
RM: Razén de Momios
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TABLA 5

VARIABLE SOBREVIVIENTES |[FALLECIDOS [VALOR DE p
Fenestracion 42 11 0.036
Derrames pleurales mi/m’/d 480.38 + 326 7441 + 398.1 NS
Tiempo ventilacion (dias) 4.71+8.48 5.51+11.34 NS
Tiempo en UCIP (dias) 1a54 15294 1 NS

DISTRIBUCION DE LAS VARIABLES POSTOPERATORIAS DE LOS PACIENTES
SOMETIDOS A CIRUGIA DE FONTAN SEGUN LA MORTALIDAD.
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