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RESUMEN

La derivacién cavo pulmonar total o cirugia Fontan-Kreutzer, permite evitar que las
circulaciones sistémica y pulmonar se mezclen, facilitando asi una mejor
oxigenacion y descarga de volumen al ventriculo, en corazones univentriculares.
Se realiz6 un estudio retrospectivo, longitudinal y descriptivo, en 22 pacientes del
Instituto™ Ignacio Chavez “, que fueron sometidos en su infancia a una derivacion
cavo pulmonar total, en 11 pacientes del tipo tunel lateral fenestrado y en otros 11
pacientes del tipo tubo extracardiaco (Tipo Marcelletti), durante el periodo
comprendido entre 01 de Enero de 1995 al 31 de Diciembre de 2013. Las edades
de estos pacientes al momento de realizar este estudio, se encontraban entre 18 a
35 afios. El objetivo era establecer su evolucion y cuales fueron las
complicaciones que presentaron, secundario al procedimiento quirargico.

De los pacientes estudiados, 68.17 % presentaban un diagnéstico de ausencia de
conexiéon auriculoventricular derecha y 31.83 % otras cardiopatias congénitas,
productoras de fisiologia de ventriculo Unico. En los pacientes con compromiso
pulmonar la RVP fue de 3.29 = 1.96 UW, mientras que los pacientes sin
compromiso la media de RVP fue de 2.74 + 1.66 UW. Estos parametros
hemodindmicos preoperatorios, solo fue posible obtenerlos en 13 casos.

Dentro de las complicaciones postoperatorias, el bloqueo auriculoventricular se
presento6 en el 33.33% de los pacientes con complicacién pulmonar y en el 50% de
los pacientes sin complicacion pulmonar. Otras complicaciones fueron la arritmia

supraventicular, sangrado y sepsis.
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Palabras clave: Cirugia de Fontan, Ausencia de conexion auriculoventricular

derecha, Fisiologia univentricular.

ABREVIATURAS

- EKG: Electrocardiograma

- AV: Auriculoventricular

- PVC: Presion Venosa Central

- RVP: Resistencia Vascular Pulmonar
- RVS: Resistencia Vascular Sistémica
- PA: Atresia pulmonar

- CIV: Comunicacion interventricular

- DCPTE: Derivacién cavo pulmonar total extracardiaco
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INTRODUCCION

Las estrategias quirdrgicas en pacientes en quienes no es posible mantener una
fisiologia biventricular, han venido modificandose a través de los afios. El
procedimiento de Fontan-Kreutzer, propuesto en su inicio para el manejo de la
ausencia de conexion auriculoventricular derecha, actualmente también esta
indicado en otras cardiopatias congénitas complejas cuya caracteristica primordial
es la presencia de un solo ventriculo Unico funcional. ¥ La separacién en estos
corazones, de la circulacién sistémica y pulmonar, se realiza con la conexion del
retorno sistémico al arbol arterial pulmonar a través de las derivaciones cavo
pulmonares u operaciones tipo Fontan-Kreutzer que son cirugias paliativas, cuyo
objetivo final es mejorar la sobrevida.

El ventriculo en los pacientes con corazon univentricular, puede ser derecho o
izquierdo o de morfologia indeterminada. Aquellos cuya morfologia es de
ventriculo derecho, normalmente poseen un PR normal en el electrocardiograma
(ECG) (conduccion atrio-ventricular normal). Pero los que poseen morfologia de
ventriculo izquierdo, tienen frecuentemente afectado el sistema de conduccion
normal. Su conduccién atrio-ventricular (AV) esta prolongada y puede observarse
bloqueo AV completo. Las arritmias cardiacas con evolucién fatal se presentan en
mas del 30 % de los pacientes con ventriculo Unico y no guardan relacién con la

técnica paliativa utilizada.
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La etiologia de las arritmias, esta relacionada con la sobrecarga de volumen,
hipoxemia croénica e insuficiencia coronaria. Estos pacientes tienen mayor riesgo
de presentar arritmias auriculares, como la fibrilacién y el flutter auricular. @ Al
igual que sucede con otros procedimientos quirdrgicos, la manipulacioén intensa de
los vasos, aumenta la incidencia de arritmias en el postoperatorio, frecuentemente
extrasistoles auriculares o taquicardias de la union. La cercania del sistema de
conduccion al area quirdrgica, provoca que un 10% de los pacientes desarrollen
bradicardia y necesiten marcapaso permanente. ®* Lo anterior es mas frecuente
en los pacientes con ausencia de conexion atrio-ventricular derecha, porque el
suplemento sanguineo al nodo sinusal se puede afectar durante la reparaciéon y
por la manipulacion realizada al atrio derecho durante la cirugia. Alrededor del
40% de los pacientes desarrollan arritmias supraventriculares después del
procedimiento de Fontan, lo cual puede provocarles alteraciones hemodinamicas
de consideracion.*®

En la actualidad se usa la reparacion quirargica mediante la técnica de Fontan-
Kreutzer, en la mayoria de los pacientes en los cuales no es posible una
reparacion total de los dos ventriculos. ©® Se han realizado miuiltiples variaciones
en la técnica de Fontan, sin embargo todas derivan la sangre venosa que llega a
las cavidades derechas hacia la circulacion pulmonar evitando el paso por el
ventriculo. (7 En México, son pocos los centros de tercer nivel que realizan la
cirugia de Fontan-Kreutzer en la poblacién pediatrica, ademas existe poca

informacion sobre el prondstico de estos pacientes.
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Este estudio observacional retrospectivo, se realiza con el objetivo de determinar
las complicaciones postoperatorias que presentaron pacientes con cardiopatia
congénita con fisiologia univentricular, a quienes se les practicé una derivaciéon
cavo pulmonar total en el Instituto Nacional de Cardiologia y su evolucion una vez
llegados a la edad adulta.
CAPITULO |

MARCO TEORICO
Se estima que la incidencia media aproximada de cardiopatias congénitas varia de
entre 3 a 8 por cada 1000 recién nacidos vivos. Esta frecuencia representa
alrededor de 10% del total de las malformaciones congénitas. ® Sin tratamiento,
25% de los pacientes con cardiopatias congénitas fallecen durante el periodo
neonatal, 60% en la infancia y solamente 15% sobrevive hasta la adolescencia. ©
En general, el manejo de estos pacientes es quirtrgico. Dependiendo del tipo de
cardiopatia, el tratamiento quirdrgico puede ser para su correccion total o definitiva
(lo cual ocurre en la mayoria de los casos) o cirugia paliativa (en los casos de
pacientes que presentan una cardiopatia en la cual solamente alguno de los
ventriculos es funcional). Esta ultima en muchas situaciones puede ser una mejor
alternativa que un trasplante cardiaco. ¢*?
Durante el periodo de la formacion embrionaria del corazén, pueden surgir
defectos a diferentes niveles conllevando a modificaciones hemodindmicas que
pueden conducir a una circulacién univentricular. “¥ El concepto aplica para
diferentes entidades patoldgicas las cuales tienen en comun un hecho invariable:
uno de los ventriculos esta excluido del sistema. Las alteraciones que pueden
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afectar tanto al ventriculo izquierdo como al derecho, sea por mal desarrollo,
ausencia de las valvulas atrio-ventriculares 'y  ventriculo-arteriales
correspondientes. No obstante, conviene mencionar que en determinados estados
patolégicos el convertir un corazén biventricular a uno de fisiologia univentricular,
puede ser la alternativa terapéutica de eleccion, como sucede en las siguientes
patologfas: ¢

0 Corazon univentricular

[0 Ausencia de conexion auriculoventricular derecha

[0 Atresia mitral

0 Ventriculo izquierdo con doble entrada

0 Ventriculo derecho con doble entrada

[0 Canal auriculo-ventricular desbalanceado

0 Ventriculo unico de morfologia indeterminada

0 Dentro de otros

1.1 CARDIOPATIAS CONGENITAS

1.1.1 Ventriculo unico
En los pacientes portadores de corazdn univentricular, el retorno venoso sistémico
y pulmonar se mezclan en el ventriculo Unico. El flujo de sangre, es entonces
dirigido hacia el territorio sistémico o pulmonar, de acuerdo a la resistencia que

oponga cada uno de estos sistemas al vaciamiento del ventriculo. De tal manera
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gue pueden existir multiples cuadros clinicos relacionados con el sindrome de

corazén univentricular. 2

a) Anatomia

El caso tipico se distingue por la existencia de valvulas atrio-ventriculares
relativamente normales, que se abren sobre una camara ventricular Unica,
separada de éste ventriculo comun por un pliegue muscular. Se encuentra una
camara de salida rudimentaria, y restos de bulbo arterioso que da origen a uno o
dos grandes vasos. *?

En la mayoria de los casos descritos, la aorta nace en la region anterior de la
pequefia camara y la arteria pulmonar tiene su origen en la parte posterior de
ventriculo principal, lo que constituye un cierto grado de transposicién de las

grandes arterias.

Ambas valvulas atrio-ventriculares, se abren en una cavidad ventricular Unica.
Generalmente hay una camara infundibular rudimentaria que comunica con la
cavidad ventricular comun. De la camara comun nace una gran arteria y la otra
gran arteria suele partir de la cavidad incompleta. Hay transposicion de las
grandes arterias en el 85% de los casos y es frecuente la estenosis adrtica o la

estenosis pulmonar. Se observa una gran frecuencia de asplenia o poliesplénia.

(12,13)

El ventriculo Unico, se caracteriza por la presencia de una camara ventricular

completamente formada, hacia la cual dos valvulas atrio-ventriculares vacian la
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sangre proveniente de las venas cavas y pulmonares. En el 85% de los casos de
esta camara ventricular nace la arteria aorta y en el 15% de los casos emerge la
arteria pulmonar. Existe asociacion frecuente con transposicion de los grandes

vasos y estenosis pulmonar. 3

b) Fisiologia

Los efectos de tener un ventriculo Unico sobre la circulacion, dependen de las
resistencias relativas opuestas al vaciamiento de los ventriculos, por parte de los
circuitos pulmonar y general.

Cuando el tracto de salida pulmonar o el lecho de los vasos pulmonares ofrecen
una considerable resistencia a la corriente, el cortocircuito prevaleciente sera de
derecha a izquierda y el paciente presentara cianosis. Por el contrario, si el tracto
de salida pulmonar y el lecho vascular se encuentran muy abiertos, oponiendo
poca resistencia, el cortocircuito continda casi exclusivamente la direccion de
izquierda a derecha y no se observan indicios de cianosis. %

Hay una mezcla compleja de la sangre sistémica y venosa pulmonar, por tanto, la
saturacion de oxigeno en la arteria aorta y en la arteria pulmonar es idéntica. La
saturacion sistémica de oxigeno es proporcional a la cantidad de flujo sanguineo

pulmonar. ®® Con una cantidad de flujo sanguineo pulmonar disminuido se

produce una marcada cianosis.
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1.1.2 Ausencia de conexidn auriculoventricular derecha

Los pacientes con ausencia de conexion atrio-ventricular derecha, carecen de una
cavidad ventricular derecha funcional, esta practicamente queda reducida a una
pequefia camara, de tal forma que el ventriculo izquierdo maneja los volumenes
sanguineos de los circuitos sistémico y pulmonar, por lo que se hipertrofia y se
dilata, mientras que el ventriculo derecho sin conexién recibe flujo por una
comunicacién interventricular cuyo tamafio determina el grado de desarrollo del
mismo. Como resultado, el trabajo cardiaco es doble para el ventriculo
izquierdo. 61"

La sangre se mezcla en la auricula izquierda y el corazén impulsa hacia el pulmén
y hacia todo el cuerpo, una sangre insuficientemente oxigenada. En el 80% de los
casos, se asocia a una estenosis pulmonar, que disminuye el flujo que va a los
pulmones y negativamente, por tanto, la oxigenacion de la sangre (aumentando la

cianosis), pero disminuye beneficiosamente también el trabajo del ventriculo

(nico.®

a) Anatomia
En la ausencia de conexion auriculoventricular derecha no hay continuidad
entre las camaras derechas y soélo existe la conexiéon entre la auricula y el
ventriculo izquierdos. El piso de la auricula derecha es muscular y no existe
la valvula tricuspide; externamente hay un surco profundo entre la auricula

derecha y el ventriculo derecho, el cual carece de porcion de entrada y
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generalmente esta hipodesarrollado. Las camaras izquierdas estan
conectadas a través de la valvula mitral, y el ventriculo izquierdo esta
hipertrofiado y dilatado y funciona como ventriculo principal; ambas camaras
ventriculares estan conectadas por una comunicacion interventricular de tipo
subinfundibular. Esta presente una comunicacion interauricular de tipo
ostium secundum, aunque puede haber un foramen oval permeable o una
auricula comun. @819

En la ausencia de conexion auriculoventricular derecha, la conexion
ventriculoarterial generalmente es concordante, emergiendo las grandes
arterias de sus respectivos ventriculos; con menos frecuencia, la conexién
ventriculoarterial es discordante, emergiendo la aorta de ventriculo derecho
y la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo; mas rara aun es la conexién
de tipo doble salida ventricular y es excepcional la Unica via de salida por
tronco comun o tronco aortico solitario. Algunos pacientes cursan con cierto
grado de estenosis pulmonar, la cual protege el lecho vascular pulmonar del

hiperflujo. ®®

b) Fisiologia
El retorno venoso sistémico, esta derivado a la auricula derecha y a la auricula
izquierda, con la consiguiente hipertrofia y aumento de tamafio de la auricula
izquierda. La auricula y el ventriculo izquierdo son grandes debido a que
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manipulan tanto el retorno venoso sistémico como el pulmonar. Relacionandose
el grado de cianosis proporcionalmente al aumento del flujo sanguineo
pulmonar.¢19

El retorno venoso sistémico no llega directamente a los ventriculos, de tal forma
que cruza por una comunicacién septal auricular de la auricula derecha a la
izquierda, donde la sangre se mezcla con el retorno venoso pulmonar y atraviesa
la véalvula mitral, para llegar al interior del ventriculo izquierdo. La sangre es
impulsada por el ventriculo izquierdo a la aorta y parte de dicho liquido llega a las
arterias pulmonares, atravesando el agujero de salida (defecto septal ventricular)
en el ventriculo derecho hipoplasico que conduce a la arteria pulmonar. En
muchos casos, sangre adicional proviene del conducto arterioso persistente.

Una gran proporcion de todos los casos de atresia tricuspide, cursan con
restricciéon del flujo pulmonar, secundario a la pequefiez del agujero de salida o por
estenosis pulmonar subvalvular o valvular. De este modo, disminuye el retorno
venoso pulmonar de tal manera que surge hipoxia moderada a profunda y cianosis
clinica. El ventriculo izquierdo, bombea la sangre del retorno venoso pulmonar y
sistémico y tolera facilmente la carga volumétrica, relativamente pequefia, que
tiene el menor flujo pulmonar. En éstos pacientes rara vez surge insuficiencia

cardiaca congestiva. *2
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1.1.3 Atresia pulmonar
La atresia pulmonar, (PA) es un defecto congénito complicado que se origina
debido al desarrollo anormal del corazén fetal, durante las primeras 8 semanas de
embarazo.
La valvula pulmonar, esta ubicada entre el ventriculo derecho y la arteria
pulmonar. Integrada por tres valvas que funcionan como puerta de una via,
permiten el flujo sanguineo hacia la arteria pulmonar, pero no en direccidén
retrégrada, al ventriculo derecho. ¢
En el caso de la PA, se presentan problemas con el desarrollo de la valvula,
evitando que las valvas se abran; por lo tanto, la sangre no puede fluir hacia
delante, desde el ventriculo derecho a los pulmones. Antes del nacimiento,
mientras el feto se encuentra en desarrollo, en realidad no representa una
amenaza para la vida ya que la placenta proporciona oxigeno al bebé, ademas los
pulmones no son funcionales. La sangre que ingresa al lado derecho del corazén
del feto, pasa a través de una abertura denominada foramen oval, que permite que
la sangre rica en oxigeno pase por el lado izquierdo del corazén y se dirija al
cuerpo.
En algunos casos, puede existir una segunda abertura, esta vez en la pared
ventricular, que le otorga a la sangre en el ventriculo derecho una via de salida.
Esta abertura se denomina comunicacion interventricular (CIV). Si no existe una
CIV, el ventriculo derecho recibe poco flujo sanguineo antes del nacimiento,

motivo por el cual no se desarrolla completamente. 621
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Después del nacimiento, la placenta ya no proporciona oxigeno al recién nacido,
los pulmones deben iniciar esta funcion, para la cual fueron disefiados. Sin
embargo, como no hay ninguna abertura de véalvula pulmonar presente, la sangre
debe encontrar otra ruta, para llegar a los pulmones y recibir oxigeno.

El foramen oval normalmente se cierra al momento del nacimiento, pero en esta
situacion es posible que permanezca abierto, permitiendo que la sangre pobre en
oxigeno, pase de la auricula derecha a la izquierda. Desde alli, se dirige al
ventriculo izquierdo, partiendo de la aorta, hacia el cuerpo. Bajo estas condiciones,
el bebé no puede vivir, porque la sangre pobre en oxigeno no logra satisfacer las
demandas del organismo. Los recién nacidos también presentan una conexién
entre la aorta y la arteria pulmonar, denominado conducto arterioso, el cual
permite que una porcién de la sangre carente en oxigeno pase a los pulmones.
Desafortunadamente, este conducto arterioso normalmente se cierra a las pocas

horas o dias después del nacimiento. (51621

a) Anatomia
La valvula pulmonar, es atrésica y el tabique interventricular esta intacto. La
cavidad del ventriculo derecho, suele ser hipoplasica, con una gruesa pared
ventricular. En ocasiones el ventriculo derecho es de tamafio normal. Para

sobrevivir es necesaria una CIA. @Y
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b) Fisiologia
Los hallazgos fisiopatoldégicos son similares a los de la ausencia de conexion
auriculoventricular derecha. La auricula derecha se hipertrofia y aumenta de
tamafio, para derivar el retorno venoso sistémico de la auricula izquierda.
Tanto la auricula izquierda como el ventriculo izquierdo, manejan el retorno
venoso sistémico y pulmonar, en consecuencia, aumentan de tamafo. El flujo
sanguineo pulmonar, depende de la permeabilidad del conducto arterioso. El

cierre del conducto arterioso después del nacimiento ocasiona la muerte. @

1.2 CORAZON CON FISIOLOGIA UNIVENTRICULAR
En este término englobamos, todas aquellas cardiopatias congénitas en las que
no existen dos ventriculos funcionales, para impulsar de forma separada la sangre

a la circulacion sistémico-pulmonar.

El concepto de paliacién, para el tratamiento de cardiopatias congénitas tiene
como propodsito aliviar los signos, sintomas o situaciones fisiopatologicas de la
enfermedad que resultan limitantes en términos de mayor probabilidad de muerte,
desarrollo de otras alteraciones irreversibles, o bien, dificil manejo (por ejemplo,
hipertension pulmonar, cianosis o falla cardiaca). En general, la realizacion de
estos procedimientos es temporal, mientras se lleva a cabo una correccién
definitiva, dirigida a reparar, en la medida de lo posible, las alteraciones

anatdmicas y fisioldgicas de la cardiopatia congénita original. En algunos casos,
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los procedimientos paliativos pueden tener un caracter definitivo, debido a la

naturaleza compleja de la cardiopatia congénita. *+*?

La cirugia para la condicién univentricular, pasa por una serie escalonada de
eventos quirdrgicos para alcanzar el objetivo final: dejar un solo ventriculo
funcional, el cual se ocupara del gasto sistémico y ejercera funciones de ventriculo
izquierdo. Una conexion directa entre las venas cavas y la arteria pulmonar,
evitara el paso de la sangre a través del ventriculo derecho, con lo cual éste queda

excluido del sistema.

1.3 EVOLUCION HISTORICA DE LA DERIVACION CAVO PULMONAR
TOTAL
La antigua concepcion de Galeno, acerca de la circulacién sanguinea fue solo
rectificada por el trabajo de Colombo y Harvey, quienes en pleno renacimiento y
edad moderna, describieron el conocimiento actual de lo que entendemos por
circulacion pulmonar y sistémica. La caracteristica fisiologica fundamental es que
el ventriculo Unico se encuentra siempre sobrecargado, ya que esta a cargo de la
circulacion pulmonar y sistémica. 2%
La necesidad de tener una circulacién pulmonar dependiente de un ventriculo, no
fue cuestionada sino hasta el Siglo XX, cuando Rodbard realiza en 1948 una
derivacién de ventriculo derecho en perros, anastomosando la orejuela derecha a
la arteria pulmonar ligada proximalmente. Este logro dio la pauta inicial a la

introduccién clinica de diversos procedimientos como la conexién cavopulmonar
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bidireccional (Glenn) y conexién cavopulmonar total (Fontan). A lo largo de las tres
Ultimas décadas, se ha establecido que el objetivo final en el tratamiento de las
cardiopatias univentriculares, es la creacién de un sistema hemodinamico en el
cual el retorno venoso sistémico, sea derivado hacia las arterias pulmonares, sin
pasar por el ventriculo. “*? De ésta manera, el ventriculo Gnico, funciona como
una bomba aspirante y expelente, que en su faz aspirante se encarga
pasivamente de la circulacibn pulmonar y en su faz expelente se dedica
exclusivamente a la circulacion sistémica.
Para que éste sistema funcione, se deben cumplir dos requisitos basicos:

* Resistencias pulmonares bajas

» Presion telediastolica baja del ventriculo sistémico
Cualquier causa. gque provoque un aumento de éstas dos variables (como un
neumotdrax 0 una arritmia), traera como consecuencia la disfuncion del sistema,
con el aumento de la presion venosa central (PVC) y la aparicion de edemas

periféricos. ?+2°)

1.4 CIRUGIA DE FONTAN
La cirugia de Fontan, ha evolucionado desde su descripcion inicial hasta nuestros
dias. Dichas modificaciones buscan una mejor supervivencia, disminuyendo la
morbimortalidad asociada a arritmias, dilatacion cardiaca, y fendmenos

tromboembdlicos.
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La técnica conocida como conexién cavopulmonar total, demuestra mediante
analisis hidraulicos, la optimizacién de la energia, evitando flujos pulsétiles y
garantizando flujos laminares de las conexiones venosas. “®?) Con este
procedimiento quirdrgico, se busca cerrar todas las comunicaciones entre los
hemicardios derecho e izquierdo y conectar las venas cavas con las arterias
pulmonares.

Para lograr tales metas, existen algunas condiciones técnicas de suma
importancia. La via de las venas cavas a las arterias pulmonares, debe estar muy
abierta. El area transversal total de las arterias pulmonares, debe ser adecuada y
por ello, en el momento de la intervencion, hay que eliminar estenosis 0
deformidades de estas arterias. La presion postoperatoria en estos vasos, variara
directamente con la presion venosa pulmonar y por ello, ésta ultima debe
conservarse a nivel bajo al asegurar la conservacion apropiada de la funcién
ventricular izquierda durante la operacion y que también la funcién de la valvula

mitral sea normal, o casi normal. 21327 E|

cirujano, debe cerrar todos los
cortocircuitos intracardiacos, incluidas las derivaciones quirdrgicas creadas para
paliacion y todas las comunicaciones del tabique interauricular y ventriculo
pulmonares.

El procedimiento de Fontan extracardiaco, propuesto inicialmente por Carlo
Marcelletti, consiste en la creacion de una conexién cavo pulmonar superior,
seguida por la interposicién de un conducto desde la vena cava inferior hasta la
arteria pulmonar, con lo cual se consigue mejorar la dindmica del flujo laminar y

evita intervenciones sobre el tejido auricular que afecten el ritmo cardiaco,
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condicion importantisima para el buen funcionamiento de la circulacién de Fontan.

(22, 28)
1.5 MODIFICACIONES A LA TECNICA

a) Conexion directa de la auricula derecha a la porcion lateral de la arteria
pulmonar.

b) Conexion directa entre la auricula derecha y el tronco de la arteria
pulmonar.

c) Auricula derecha — Ventriculo derecho conectados por parche (Bjork).

d) Auricula derecha — Ventriculo derecho conectados con un conducto
valvado (Bowman).

e) Anastomosis cavopulmonar total mediante tanel intra auricular.

El éxito de la técnica de Fontan, depende de una seleccion cuidadosa de los
pacientes, de forma tal que el Unico ventriculo pueda asumir el trabajo impuesto
por las resistencias vasculares pulmonares y sistémicas. Se necesita que no
existan obstrucciones y una funcion ventricular sistolica y diastélica cerca de lo

normal. 829

1.6 INDICACIONES DEL PROCEDIMIENTO
En la actualidad, la cirugia de Fontan, esta indicada en pacientes que presentan

patologias cardiacas univentriculares tales como: ¢3!

e Cardiopatias congénitas complejas que se comportan como un solo

ventriculo funcional de morfologia izquierda, derecha o indeterminada.
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1. Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico.
2. Sindrome de corazén derecho hipoplasico.
a) Atresia pulmonar con septum integro, con hipoplasia severa
del ventriculo derecho.
b) Atresia tricaspide
c) Algunas formas severas de enfermedad de Ebstein.
3. Isomorfismo derecho o izquierdo.
4. Anomalias de tipo Criss-Cross
» Cardiopatias con desequilibrio ventricular marcado, asociado al defecto de
base.
e Cardiopatias con comunicaciones interventriculares multiples, del tipo

“queso suizo”.

Inicialmente, se formularon 10 criterios llamados de Choussat, las cuales eran
consideradas las condiciones ideales para realizar la cirugia de Fontan. No

obstante, estos no siempre se cumplen. Estos criterios incluyen: ©¢23%

a) Edad minima de 4 afios

b) Ritmo sinusal

c) Drenaje venoso sistémico normal

d) Atrio derecho con volumen normal

e) Presién de la arteria pulmonar <16mmHg

f) Resistencias pulmonares <4 U/m?
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g) Relacion entre el didmetro de la arteria pulmonar y aorta >0.75
h) Funcion normal del ventriculo sistémico (Fraccion de eyeccion > 60%)
i) Ausencia de insuficiencia mitral

]) Ausencia de cortocircuitos residuales

1.7 CONTRAINDICACIONES

a) La resistencia vascular pulmonar (RVP) excede las 4U/m?

b) Existe hipoplasia severa de las ramas pulmonares

c) En los lactantes, por alta RVP

d) La presion telediastolica del ventriculo izquierdo excede los 25mmHg
e) Fraccion de eyeccién disminuida

f) Presién media de la arteria pulmonar mayor de 15mmHg

La resistencia vascular pulmonar es igual o menor a las 2 U/ m? en los nifios
mayores y en los adultos. En los recién nacidos por su cambio de circulacion fetal,
es mayor. Un aumento de la RVP puede deberse a una vasoconstriccion pulmonar
reversible o a una enfermedad vascular pulmonar obstructiva "fija". La
administracion de oxigeno al 100% o un vasodilatador pulmonar pueden disminuir
la RVP y aumentar el flujo pulmonar. Si la resistencia vascular pulmonar esté entre
las 2-4 U/m?y el paciente tiene mas de 2 afios, puede realizarse la operacién de
Fontan. La resistencia vascular sistémica asciende de las 10-15 U/m? en el recién
nacido hasta las 20 U/m?, cifra en la cual habitualmente se mantiene ain después
de la infancia. ®°3® La resistencia venosa sistémica (RVS) varia de acuerdo con el
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tono simpatico y estd elevada habitualmente en pacientes con insuficiencia
cardiaca. Puede aceptarse una presiéon media de la arteria pulmonar mayor de 15
mmHg, si esta es por flujo pulmonar excesivo, que disminuira después de la
intervencién quirdrgica. La presion telediastolica del ventriculo izquierdo, se
relaciona con la presion en la auricula izquierda, en ausencia de lesiéon mitral y es
de 5 a 10 mmHg en el nifio y algo menor en el neonato. ¢

Los vasos pulmonares en el feto y recién nacidos. poseen una capa muscular
media grande comparada con los adultos. Este aumento de la capa muscular
vascular, contribuye a la vaso reactividad pulmonar que presentan los recién
nacidos. Después de varias semanas del nacimiento la capa media de las
pequeias arterias pulmonares disminuye progresivamente. El crecimiento de la
arteria pulmonar, continta durante los primeros 10 afios de vida, pero es mucho
mayor en los 2 primeros afios. Una hipertrofia marcada del ventriculo izquierdo,
significa un riesgo aumentado para la operacion de Fontan, si estd asociada a

sobrecarga de volumen del ventriculo izquierdo u obstruccién subadrtica. ¢804

1.8 ABORDAJE QUIRURGICO
El primer episodio quirdrgico al que debe ser expuesto el paciente portador de una
de estas patologias, dependera de la presencia o no de restriccién en el flujo de
sangre hacia la arteria pulmonar. Si el paciente presenta una condicion de
hiperflujo de la arteria pulmonar, se requerira la colocacion de un anillo alrededor
de la arteria pulmonar para disminuir el flujo hacia los pulmones, que se conoce
como bandaje de la arteria pulmonar. Si por el contrario, su condicion es la de
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hipoflujo pulmonar, necesitara una fistula entre una rama de la aorta y una rama
de la arteria pulmonar para llevar sangre de izquierda a derecha, procedimiento

conocido como fistula sistémico pulmonar de Blalock-Taussing (Figura 1). ¢

Figura 1. Procedimiento de Blalock-Taussing

Tanto el bandaje como la fistula son procedimientos paliativos, que permiten
preparar el lecho pulmonar, para garantizar el funcionamiento de las cirugias
venideras. Cualquiera que sea el procedimiento inicial, el objetivo es alcanzar una

presion y resistencia pulmonar baja durante los primeros meses de vida. ©®

A partir del sexto mes de vida y con un lecho pulmonar protegido, el paciente se
encuentra en condiciones ideales para el segundo escal6n quirdrgico, que
consiste en la conexion cavopulmonar bidireccional. Para llevar a cabo esta
cirugia sera necesario desmontar la cirugia previamente realizada en la etapa

neonatal (bandaje de la arteria pulmonar o fistula de Blalock-Taussing). 63"

Hasta los 4 a 6 afios de edad el corazdn derecho, recibe la sangre desoxigenada

proveniente de ambas venas cavas en una proporcion mayor (2/3) para la vena
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cava superior y 1/3 para la vena cava inferior. ®® Esto se debe a que hasta esa
edad, la superficie corporal de la cabeza es mayor que en afos posteriores; a
medida que el nifio crece y se desarrolla en tronco y las extremidades inferiores, y
a medida que el inicio de la actividad fisica (mayoritariamente la bipedestacion) va
exigiendo mayor demanda energética en los musculos inferiores, esa relacion se
invierte para establecer como definitivamente quedara en la etapa adulta (1/3 en

vena cava superior y 2/3 en vena cava inferior). %39

Las anastomosis cavo pulmonares superiores, tienen como finalidad que exista un
pase directo de la sangre proveniente de la cava superior a la arteria pulmonar y
se evite de esta forma su paso por el ventriculo derecho. Cuando esto se realiza
antes de los 4 afos de edad, hace que 2/3 del flujo sanguineo que va al ventriculo
derecho sea ahora derivado directamente a la arteria pulmonar y en esta misma
proporcién es desincorporada la intervencion del ventriculo derecho en la cadena
hemodinamica. %9 Esta cirugia consiste en la realizacién de una anastomosis
directa entre la vena cava superior (la cual se desinserta de su llegada a la
auricula derecha) y la rama derecha de la arteria pulmonar. Para tal fin, puede o
no utilizarse un circuito de circulacion extracorpérea. Esta anastomosis termino-
lateral, garantiza la oxigenacién de la sangre en valores usualmente por encima de
80%. Este procedimiento se denomina conexién cavopulmonar bidireccional
(Figura 2). “Y Durante esta etapa de la cirugia, se desconecta la arteria pulmonar
de su nacimiento en el ventriculo derecho, lo cual elimina el flujo pulsétil del

sistema pulmonar. Actualmente se sabe que un flujo laminar a nivel del sistema
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univentricular, mejora la evolucion y el pronéstico a diferencia del flujo pulsétil y

por este motivo se desconecta el ventriculo

derecho del sistema. ¢+

Figura 2. Procedimiento de conexién cavopulmonar
bidireccional.
RA (Auricula derecha), RPA (Arteria pulmonar derecha), SVC
(Vena cava superior)

A medida que el nifio se desarrolla y crece,

alrededor del quinto aflo de vida, sus demandas
energéticas cambian y esto hace que progresivamente sea insuficiente la
derivacion de una sola vena cava hacia la arteria pulmonar. Comienza a
manifestarse la caida en los niveles de saturacion y es el momento de completar
el ciclo de cirugias con el ultimo escal6n quirdrgico: la anastomosis cavo pulmonar
total, también conocida como cirugia de Fontan. Aunque esta cirugia ha
experimentado modificaciones y no es hoy estrictamente la descrita por el Dr.
Fontan, aiin conserva su nombre. ¢#44%)

Consistente en la unién término lateral de la vena cava superior, con la rama
derecha de la arteria pulmonar y la derivacion del flujo de la vena cava inferior a
través de un tunel lateral, utilizando la pared posterior del atrio derecho y la
conexion del extremo proximal a la rama derecha por su borde inferior. Este
procedimiento presentaba como ventajas principales facilidad técnica asi como el

menor desarrollo de trombos y de arritmias y fue propuesta principalmente a

pacientes con cardiopatias asociadas a anomalias del retorno venoso sistémico y
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pulmonar como en el caso de los isomerismos donde la posibilidad de realizar la

cirugia de Fontan o alguna de su variantes no era .

viable. “®47)
A mediados de 1987 el Dr. Castaneda introdujo el o T
“Fontan Fenestrado”, como una alternativa para | .y

candidatos de alto riesgo. Dentro de los factores de
riesgo considerados para la utilizacibn de este

método, se encuentran la presencia de insuficiencia

moderada de la valvula atrioventricular, compromiso

) _ ] _ _ ) Figura 3. Fontan Fenestrado.
de la funcion ventricular sistémica, resistencia Propuesto por el Dr. Castafieda
vascular pulmonar elevada, distorsién de ramas pulmonares y edad menor a los
dos afos. El tamafio de la fenestracion, varia en relacién a la superficie corporal
del paciente con un promedio entre los 3 a los 6mm sin tenerse establecido, el

tamario ideal de la fenestracion. (Figura 3) 24749

Guillermo Kreutzer y colaboradores en el Hospital de Nifios de Buenos Aires,
operaron a un paciente con atresia tricuspide en Julio de 1971. Se le implantd un
homoinjerto pulmonar desde la orejuela derecha al extremo distal de la arteria
pulmonar después de cerrado el extremo proximal. A un segundo paciente, se le
anastomoso su propia arteria pulmonar con su vélvula a la orejuela derecha, con
cierre de la salida del ventriculo derecho y cierre parcial de la comunicacién
interauricular, lo que constituy6 el primer intento de uso de la fenestracién entre

ambas circulaciones. ?%°?
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A principios de 1990 el Dr. Marcelleti del Hospital del Nifio Jesis en Roma, publica
una nueva técnica quirargica dirigida principalmente a evitar la aparicion de
arritmias supraventriculares, morbilidad frecuente en las diversas variantes de la
cirugia de Fontan. La técnica quirdrgica estaba encaminada en llevar a cabo una
anastomosis cavo pulmonar, utilizando un conducto protésico para derivar el
retorno de la vena cava inferior, hacia el piso de la rama derecha de la arteria
pulmonar y el flujo de la vena cava superior, derivarlo al techo de esa misma rama
manteniendo asi a las auriculas con un sistema de baja presion evitando colocar
suturas auriculares que son la causa de las =
arritmias. ©>*Y El consenso de numerosos
estudios, han sefalado que el Fontan ' '
extracardiaco o derivacion cavopulmonar total |
extracardiaco (DCPTE), mantiene un flujo
sanguineo laminar lo que implica una menor
resistencia al mismo y con ello disminuye el
riesgo de trombosis. Esta variante de la técnica  Figura 4. Fontan extracardiaco.
Propuesto por el Dr. Marceletti.
quirdrgica original, se considera la mejor
alternativa en la actualidad ya que ha demostrado tener una mejor hemodinamica
con respecto a las otras propuestas quirdrgicas, asi como una menor incidencia de
trombosis y de arritmias. De la experiencia en nuestra Institucion se ha
considerado que la mejor técnica o variante de Fontan es la propuesta por
Marceletti. A partir del 2004 se utiliza de manera rutinaria en nuestros pacientes.
(Figura 4) ©2
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En el campo de la simplificacion del procedimiento, también se ha ganado
terreno. En la actualidad, tanto los criterios quirdrgicos como los procedimientos
técnicos, han evolucionado y se han hecho menos complejos y mas reproducibles.
Cabe mencionar que actualmente en un grupo de pacientes, se esta ofreciendo la
conexién cavopulmonar total como una alterativa sin pasar por la conexién

cavopulmonar bidireccional. ¢

1.9 COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS
El sistema de conductos realizado en la cirugia de Fontan-Kreutzer, permite el
flujo segun las diferencias de presion entre el retorno venoso, los vasos
pulmonares y la diastole ventricular. Cuando no funciona, aparecen sefales
clinicas de bajo gasto cardiaco, congestién sistémica e hipoxemia. ©*
El gasto cardiaco, depende de la contractilidad cardiaca, la frecuencia cardiaca, la
precarga o volumen del retorno sanguineo y la postcarga o resistencias vasculares

arteriales. Las complicaciones postoperatorias mas frecuentes, se enumeran a

continuacion:

Arritmias auriculares
Las arritmias auriculares, especialmente flutter auricular y taquicardia auricular con
bloqueo, son frecuentes y se relacionan con las multiples lineas de sutura dentro
de la auricula y la exposicion de la auricula derecha a una gran presion y tension
parietal. Estos pacientes con arritmias auriculares, tienen mayor incidencia de
insuficiencia cardiaca, trombosis auricular, nuevas intervenciones por obstruccién
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del conducto, insuficiencia de la valvula atrio-ventricular y disfuncién ventricular.

(54,55)

Derrame pleural
El derrame pleural prolongado, aumenta el tiempo de estancia en el hospital, que
no necesariamente debe ser en la unidad de terapia intensiva, pues pueden ser

manejados de manera extrahospitalaria.

En algunas ocasiones, puede aparecer quilotérax (acumulo de liquido linfatico en
el espacio pleural), secundario a la ruptura del conducto toracico o una de sus
colaterales, sin embargo en la mayoria de los casos es consecuencia de una
deficiente adaptaciéon hemodindmica de los vasos linfaticos al aumento de la
presién hidrostatica, conocida como pseudoquilotérax. El tratamiento consiste en
una dieta pobre en grasas y en caso de persistir se continla con reposo digestivo
con nutricion parenteral y se valora la utilidad del tratamiento con octeétride o

somatostatina. ©°

Disfuncion miocéardica
Muchos pacientes tienen disfuncion ventricular en distinto grados, antes de la
cirugia, sin mejoria en muchos casos, luego de la intervencién. Por ello, estos

pacientes deben ser muy bien evaluados antes de la cirugia.

En pacientes con disfuncién miocardica postquirargica, que elevan la presion de

llenado ventricular y la resistencia pulmonar, se produce un aumento excesivo de
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la presion venosa, que conduce a insuficiencia cardiaca congestiva, arritmias

sintomaticas, enteropatia perdedora de proteinas y bajo gasto cardiaco. ©>°®

Esta falla cardiaca a veces es tan importante, que es necesario el apoyo con

asistencia ventricular en espera de trasplante cardiaco.

Obstruccion y trombosis
Entre las complicaciones postoperatorias méas frecuentes se encuentran los
fendmenos tromboéticos, pudiendo aparecer habitualmente en mudltiples

localizaciones.

Dada la frecuencia de aparicion de fendmenos tromboéticos en este tipo de
pacientes, especialmente en el postoperatorio inmediato hace que se realice la
induccion precoz de pautas de anticoagulacion (con heparina sédica o heparina de

bajo peso molecular) asi como la estricta monitorizacion de su eficacia. ¢+°®

Paralisis diafragmatica
Se produce por lesion del nervio frénico en la cirugia. La clinica mas frecuente es
la dificultad en la extubacion, y el paciente con respiracion espontanea presenta

movimiento paradéjico del hemitérax afectado en inspiracion.

El tratamiento al retirar la ventilacibn mecéanica sera la colocacion de una CPAP
nasal o ventilacion no invasiva, reservandose la plicatura diafragmatica como

dltima opcion. 457
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Accesos venosos dificiles
Los pacientes sometidos a cirugia de Fontan suelen tener varias cirugias previas
con todas las complicaciones que ello conlleva como adherencias en la cavidad
toracica y obstruccion de venas de gran calibre por uso prolongado de vias
centrales, procesos tromboticos, cateterismos, etc. Con la aparicion de numerosas

venas colaterales.

Debido a esto, algunos pacientes tienen problemas para tener accesos venosos
suficientes para toda la medicacidén que precisa este tipo de postoperatorio y para
ello en el momento de la cirugia se les coloca un catéter intratoracico que nos
permite usarlo como una via central tanto para medir las presiones como para

administrar todo tipo de medicamentos. ©4°659

La ausencia de relacion significativa entre las complicaciones y la edad de
realizacion de cualquier tipo de conexion total, justificaria la demora de su
indicacion. ®9 Existen reportes de pacientes operados con derivaciones parciales
y totales en edad adulta con buena evolucion. ®%®? Algunos de los pacientes con
derivacién parcial, pudieran no necesitar en el futuro el completar la derivacion,
teniendo en cuenta la evolucién y el alto riesgo de complicaciones del siguiente
tratamiento quirtrgico. ®® Para pacientes con alto riesgo de funcionamiento se
justifica demorar o no completar la derivacion con el argumento de una mejor
hemodindmica, con la derivaciéon parcial y alguna fuente de flujo pulmonar

accesoria.
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CAPITULO I
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En la actualidad, la cirugia de Fontan-Kreutzer, esta indicada para pacientes que
presentan alguna patologia cardiaca univentricular. A partir de la primera
descripcion de esta cirugia, se han realizado algunas modificaciones a la técnica,
con las que se ha observado mayor sobrevida. ®® En la década de los 70, la
sobrevida oscilaba entre 75 y 83%; actualmente es de alrededor del 90%. 2163
Asi mismo, se han descrito factores asociados a la mortalidad, tales como el
incumplimiento de los 10 criterios de Choussat, el tipo de cardiopatia, el tipo de
procedimiento quirdrgico realizado, la ausencia de una fenestracion en el tubo que
conecta la circulacion sistémica con la pulmonar, el tiempo de bomba y la
anatomia de la valvula atrioventricular. ©233%9 En un estudio realizado en el
Hospital infantil de Boston en la decada de los 80°s, se establecieron las variables
gue se asocian a la falla: presiéon pulmonar > 19mmHg, isomorfismo, edades
jovenes en el momento del procedimiento quirdrgico, una valvula tricispide como
Gnico sistema atrio-ventricular, distorsion de la arteria pulmonar, conexién
atriopulmonar que se origine en la orejuela o auricula derecha, ausencia de
fenestracion y tiempo de circulacién extracorpérea durante la cirugia.®®

En México, son pocos los centros de tercer nivel que realizan este procedimiento
en la poblacion pediatrica, ademas de que existe poca informacion sobre el
pronéstico de estos pacientes. En un estudio que incluyd la revision de pacientes
intervenidos entre enero de 1989 a diciembre de 2003, en el Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez”, se reportdé una mortalidad de 28% (menor a 30 dias)
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para la ausencia de conexién auriculoventricular y 25% en otras cardiopatias,
debida a choque cardiogénico y arritmias graves. La sobrevida global fue de 71%
a 55 meses de seguimiento y se determiné que las variables asociadas a mayor
riesgo de defuncién fueron: ausencia de fenestracion, la presion de la auricula
izquierda > 10mmHg y la presion de la arteria pulmonar > 20mmHg. Las
complicaciones mas relevantes fueron: enteropatia perdedora de proteinas (8%) y
eventos tromboéticos cerebrales (1.4%). 667

En el presente estudio, se pretende analizar los resultados en cuanto a las
complicaciones postoperatorias de los pacientes que fueron sometidos a cirugia

de Fontan-Kreutzer y su evolucion en el tiempo.

2.1 PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢, En que condiciones llegan los pacientes a la edad adulta con cardiopatias
congénitas de fisiologia univentricular sometidos a derivacion cavopulmonar total
(cirugia de Fontan-Kreutzer) y que complicaciones presentaron en su
postoperatorio en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” durante el

periodo comprendido entre el 01 de Enero de 1995 a 31 de Diciembre de 2013?

2.1.1 HIPOTESIS
Los pacientes sometidos a cirugia de derivacion cavopulmonar total llegan en
condiciones satisfactorias a la edad adulta, las cuales les permiten integrarse de

manera adecuada a la actividad ordinaria. Las principales complicaciones post
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operatorias que se espera presenten los pacientes sometidos a cirugia de Fontan-
Kreutzer, son las arritmias auriculares, los fendmenos trombéticos y la sepsis.

2.2 OBJETIVOS

2.2.1 General
Determinar las condiciones en que llegan los pacientes a la edad adulta con
cardiopatias congénitas de fisiologia univentricular sometidos a conexién
cavopulmonar total (cirugia de Fontan-Kreutzer) e identificar las principales
complicaciones post operatorias que se presentaron durante su infancia, en el
Instituto de Cardiologia Ignacio Chavez de México, durante el periodo 01 de Enero

de 1995 a 31 de Diciembre de 2013.

2.2.3 Especificos

e Comparar la evolucion hemodinamica postoperatoria de los pacientes
intervenidos con derivacion cavo pulmonar total, dependiendo de la técnica
quirargica empleada (con tuanel lateral fenestrado y con tubo extra cardiaco),
tomando en cuenta la presencia de complicaciones postoperatorias,
alteraciones del ritmo y de re intervencion quirdrgica por lesion residual.

e Describir el comportamiento intraoperatorio y la evolucidon postoperatoria
secundaria a la realizacion de la derivacion cavo pulmonar total.

e ldentificar las complicaciones mas frecuentes que se presentaron en los

pacientes intervenidos de derivacion cavo pulmonar total en el postoperatorio.
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e Describir el estado funcional actual de los pacientes sometidos a derivacion

cavo pulmonar total.

2.3 JUSTIFICACION
Las complicaciones postoperatorias de la cirugia Fontan, aumenta la
morbimortalidad de los pacientes, el costo y el consumo de los recursos
hospitalarios. Un mayor conocimiento de estas complicaciones, puede traducirse
en un manejo mas racional de este problema, aumentando por ende la sobrevida y

calidad de vida del paciente y distribucion eficiente de los recursos.

CAPITULO Il

MATERIAL Y METODO

3.1 DISENO DE ESTUDIO.
3.1.1 Tipo de estudio. Se realiz6 un estudio retrospectivo, longitudinal,
descriptivo.
3.1.2 Lugar de desarrollo del estudio. Servicios de Cardiologia y Cirugia
Cardiovascular del Instituto Nacional de cardiologia “Ignacio Chavez”.

3.1.3 Periodo de estudio. 01 de Enero de 1995 a 31 de Diciembre de 2013

3.1.4 Poblacion de estudio. Pacientes actualmente adultos con cardiopatia
congénita de fisiologia univentricular, intervenidos con cirugia de Fontan durante

su infancia, en el Instituto Nacional de cardiologia “Ilgnacio Chavez”.
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3.2 CRITERIOS DE SELECCION

3.2.1 Criterios de inclusioén

0 Ser pacientes adscritos al Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio
Chéavez”.

[0 Diagnéstico de cardiopatia congénita a los que se les realizé correccion
quirargica tipo Fontan (con tunel lateral fenestrado o con tubo extra
cardiaco).

[0 Edad mayor a 18 afios, indistintamente del sexo.

3.2.2 Criterios de exclusion
[0 Pacientes que no hayan sido intervenidos en el Instituto Nacional de
cardiologia “Ignacio Chavez”.

0 Paciente fallecidos en el intra y postoperatorio.

3.2.3 Criterios de eliminacién
0 Edad menor a 18 afos.

0 Cuando no cumpla alguno de los criterios de inclusion.

3.3 TIPO DE MUESTREO

No probabilistico, de casos consecutivos.
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3.4 VARIABLES

a) Datos demogréaficos

U

U

U

Edad
Sexo
Ocupacion

Escolaridad

b) Antecedentes preoperatorios

N

N

Presencia de acropaquias
Clase funcional de la NYHA
Grado de cardiomegalia

Lesiones asociadas

c) Fisiologia preoperatoria

N

N

indice de resistencia pulmonar

Resistencia vascular pulmonar

Presion media de la arteria pulmonar (PAMP)

Presion telediastélica del ventriculo izquierdo (PTDVI)
indice de Nakata

indice de McGoon

d) Datos transoperatorios
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[0 Técnica quirargica: tunel lateral fenestrado, tubo extra cardiaco
0 Niveles de hemoglobina prequirdrgica

O Introduccion a circulacién extracorporea (CEC)

[0 Tiempo de duracion en CEC

[0 Tiempo de pinzamiento adrtico

e) Datos postoperatorios
[0 Protocolo de esterndn abierto
0 Dias de intubacion endotraqueal
[0 Dias de estancia en la unidad de terapia intensiva pediatrica (UTIP)
[0 Complicaciones asociadas
[0 Alteraciones del ritmo
0 Re intervenciones por lesion residual

0 Desmantelamiento

3.5DEFINICION DE VARIABLES
a) Independiente
I. Atresiatricauspide
o Definicion operacional: Es un tipo de cardiopatia que se presenta al nacer, en
el cual la valvula tricaspide del corazén esta ausente o no se ha desarrollado
normalmente.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal
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o0 Indicador: (1) La presenta, (2) No la presenta

b) Dependientes
. Edad
o Definicion operacional: Periodo de tiempo entre el nacimiento y la fecha del
estudio.
o0 Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén.

o0 Indicador: Aflos cumplidos

. Sexo
o Definicion operacional: Género que se especifique en la ficha de identificaciéon
del expediente clinico.
o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o0 Indicador: (1) Masculino, (2) Femenino

[ll.  Ocupacion

o Definicion operacional: Actividad o actividades que realiza con mas frecuencia
la persona

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o Indicador: (1) Ninguna, (2) Estudiante, (3) Ama de casa, (4) Empleado
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IV. Escolaridad

o Definicion operacional: Nivel académico que alcanza una persona en el
momento del estudio.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, ordinal

0 Indicador: (1) Ninguna, (2) Primaria, (3) Secundaria, (4) Preparatoria, (5)

Licenciatura

V. Clase funcional

0 Definicion operacional: Clasificacion funcional de la NYHA
(New York Heart Association) que valora la actividad fisica del paciente sobre
la presencia y severidad de la disnea.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, ordinal

o0 Indicador: (1) Clase I, (2) Clase I, (3) Clase lll, (4) Clase IV

VI.  Acropaquias

o Definicion operacional: Agrandamiento indoloro e insensible de las falanges
terminales de los dedos de las manos y de los pies que normalmente son
bilaterales.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o0 Indicador: (1) Lo presentan, (2) No lo presentan

VIl. indice cardiotoracico
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o Definicion operacional: Relacion entre el didmetro del corazon y el del térax,
medida sobre una radiografia de térax en posicién posteroanterior.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, ordinal

o0 Indicador: (1) Normal, (2) Grado I, (3) Grado Il, (4) Grado Il

VIIl.  indice de resistencia pulmonar

o Definicion operacional: Fuerzas que se oponen al flujo a través del lecho
vascular pulmonar, medidas durante el cateterismo.

o Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén.

o Indicador: Valor del indice calculado.

IX. Presion arterial media de la arteria pulmonar (PAMP)

o Definicion operacional: Medicién de la velocidad maxima de la insuficiencia
tricispide, en reposo es de 12 a 16mmHg.

o Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén.

o0 Indicador: Valor absoluto de la presion durante el cateterismo.

X. indice de Nakata

o Definicion operacional: Es la suma de las areas de ambas ramas pulmonares
en su corte transversal y dividido por la superficie corporal. El valor normal de
este indice es 330+/- 30 mm? /m?.

o Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén.

o Indicador: Valor del indice calculado.
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XI.  indice de McGoon

o Definicion operacional: Es el resultado de la suma de los diametros de las
arterias pulmonares y su division por el diametro de la aorta a nivel
diafragmatico. Este resultado debe ser igual a mayor a 1.

o Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén

o Indicador: Valor del indice calculado.
XIl.  Lesiones asociadas

o Definicion operacional: Alteracién o dafio estructural que acompafia a la lesién
primaria.

o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o Indicador: (1) Persistencia de conducto arterioso, (2) Comunicacién
interventricular, (3) Infarto agudo al miocardio, (4) Interrupcién del arco adrtico,

(5) Tetralogia de Fallot, (6) Subclavia anémala, (7) Arco aértico a la derecha.

XIlll.  Tipo de cirugia
o Definicion operacional: Técnica quirdrgica empleada durante el procedimiento
de Fontan.
o0 Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal.

o Indicador: (1) Tubo extra cardiaco, (2) Tunel lateral fenestrado

XIV. Circulacién extracorpérea (CEC)
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o Definicion operacional: Tiempo en minutos durante el cual el paciente es
apoyado por la bomba de circulacién extracorpdrea desde su inicio hasta que
recupera el control total con reactividad cardiaca y pulmonar. Durante la
cirugia correctiva descrita en la nota de procedimiento anestésico.

o0 Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén

o Indicador: Minutos con circulacidén extracorporea en el transoperatorio.

XV. Protocolo de esternon abierto
o Definicion operacional: Cierre de la estereotomia media aplazado, debido a
bajo gasto cardiaco y a hipotension arterial sistémica, por diversas causas que
comprometan la funcién cardiaca.
o0 Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal.

o Indicador: (1) Si, (2) No

XVI.  Pinzamiento adértico
o Definicion operacional: Tiempo de pinzamiento de la aorta que se usa para
pasar a circulacién extracorpérea mientras se hace cirugia a corazén abierto.
o0 Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén

o Indicador: Minutos con pinzamiento aértico en el transoperatorio.

XVII.  Intubacion endotraqueal
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o Definicion operacional: Procedimiento médico en el cual se coloca una canula
0 sonda en la traguea, a través de la boca con el fin de mantener la via aérea
abierta y poder asistirle en el proceso de ventilacion.

o0 Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén

o Indicador: Dias de intubacién

XVIII.  Estancia en launidad de terapia intensiva pediatrica (UTIP)

o Definicion operacional: Periodo que permanece el paciente en el
postquirdrgico cardiaco, donde recibe especial atencién y vigilancia por
encontrarse en estado agudo critico.

o0 Tipoy escala de medicién: Cuantitativa, de razén

o Indicador: Dias de estancia

XIX. Complicaciones
o Definicion operacional: Presencia de un estado no deseado y/o inesperado en
la evolucion prevista.
o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal
o Indicador: (1) Crisis hipertensiva, (2) Sangrado, (3) Neumonia, (4) Sepsis, (5)
Arritmia supraventricular, (6) Arritmia ventricular, (7) Bloqueo auriculo-

ventricular.

XX. Alteraciones del ritmo
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o Definicion operacional: Es una alteracion en la sucesién de latidos cardiacos.
o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o Indicador: (1) Si, (2) No

XXI.  Reintervencién por lesion residual
o Definicion operacional: Intervencion quirdrgica que consiste en cortar un tejido
u organo lesionado, con los instrumentos adecuados, con intencion
terapéutica, por presencia de lesiones residuales.
o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o Indicador: (1) Si, (2) No

XXIl.  Desmantelamiento
o Definicion operacional: Intervencion quirdrgica que consiste en cortar un tejido
u organo lesionado, con los instrumentos adecuados y con una intencion
terapéutica.
o Tipoy escala de medicién: Cualitativa, nominal

o0 Indicador: (1) Si, (2) No

3.6 CONSIDERACIONES ETICAS
Se apegara a lo establecido en la declaracion de Helsinki afio 2013 y a lo
establecido por la Ley General de Salud en la Republica Mexicana, en el capitulo

de investigacion en sus articulos 96, 100 y 102.
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3.7 METODOLOGIA
Se hicieron revisiones de los expedientes clinicos en fisico, el diagndstico en todos
los casos fue establecido por ecocardiografia y cateterismo cardiaco; se tomaron
en cuenta, datos demograficos (edad, sexo, ocupacion, escolaridad) vy
antecedentes preoperatorios (presencia de acropaquias, clase funcional, grado de
cardiomegalia, lesiones asociadas), reportes de fisiologia preoperatoria (indice de
resistencia pulmonar, resistencias pulmonares, presion media de la arteria
pulmonar [PAMP], presion telediastolica del ventriculo izquierdo [PTDVI], indice de
Nakata, indice de McGoon); al igual que informacion transoperatoria (técnica
quirargica: tunel lateral fenestrado, tubo extracardiaco, niveles de hemoglobina
prequirdrgica, introduccion a circulacion extracorpérea [CEC] y su duracién, asi
como de tiempo de pinzamiento adrtico) y postoperatoria (protocolo de esternén
abierto, dias de intubacién, dias de estancia en la unidad de terapia intensiva
pediatrica [UTIP], complicaciones asociadas, alteraciones del ritmo vy

reintervenciones por lesion residual o desmantelamiento).

Cirugiay seguimiento

En la técnica quirargica que se empled en estos pacientes, se utilizaron 2
variantes del procedimiento de Fontan-Kreutzer: el tunel lateral fenestrado y el
tubo extracardiaco. El acceso quirargico fue a través de esternotomia media
longitudinal. Todos los casos fueron intervenidos con circulacion extracorporea,

excepto en dos pacientes. En los pacientes con tanel lateral, se usé pericardio
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bovino y en aquellos con conducto extracardiaco se utilizé una prétesis tubular de
Woven dacron.

Se observé el comportamiento de los pacientes que fueron sometidos a correccién
en corto y mediano plazo en términos de morbilidad. Se consider6 morbilidad a la
presencia de complicaciones posquirlrgicas, como crisis hipertensivas, sangrado,
neumonia, sepsis, arritmia  ventricular o0  supraventricular, bloqueo

auriculoventricular completo, reintervencién por lesion residual.

3.8 ANALISIS ESTADISTICO
Para la comparacion de las variables cuantitativas se calcularon media, y
desviacion estandar de la media. Para el andlisis de las variables cualitativas se
aplicaron las pruebas de: Chi cuadrado, comparacion de tasas y proporciones y
limites de confianza para la distribucion binomial. También se calculé razén de

momios Yy riesgo relativo. Todo valor de p< 0.05 se considerd significativo.

RESULTADOS
Se revisaron 125 expedientes de pacientes a quienes se les habia realizado
cirugia de Fontan en la infancia y se incluyeron para el analisis 22 pacientes que
cumplian con todos los criterios de inclusion y no tenian criterios de exclusion. La
distribucion por sexo fue simétrica, 50% hombres y 50% mujeres. Las edades se
encontraban entre 18 a 30 afios, con una media de 22.1 y una desviacion

estandar de + 3.55.
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De los pacientes analizados, 68.17% (15) tuvieron diagndstico de ausencia de
conexién auriculoventricular derecha y 31.83 % (7) otras cardiopatias congénitas

productoras de fisiologia de ventriculo Unico (Tabla 1).

Tabla 1. Diagnostico Morfolégico de pacientes sometidos a cirugia de Fontan
durante el periodo 01 de enero de 1995 al 31 de diciembre de 2013 en el Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Cardiopatia congénita ciandgenas Frecuencia Porcentajes Acumulado
Ausencia de conexion AV derecha 15 68.17 68.17
Atresia pulmonar 3 13.63 81.80
Defecto de la tabicacién atrioventricular 2 9.09 89.90
Comunicacion andmala total de venas 1 4.54 95.44
pulmonares

Ventriculo derecho hipoplasico 1 4.54 100.00
Total 22 100.00

Los pacientes incluidos se agruparon en dos: Malformaciones congénitas sin
compromiso pulmonar que corresponde al 45.45% (10) y con compromiso
pulmonar el 54.55% (12). EI compromiso pulmonar se defini6 como la ausencia u
obstruccion al flujo de la salida ventricular derecha como la atresia pulmonar y la
estenosis pulmonar (valvular, subvalvular o supravalvular). El rango de edad, del
primer grupo se sitia entre 18 a 30 afios con media de 22.3 + 4.29 afios; mientras
tanto el grupo sin compromiso pulmonar oscila entre 19 y 29 afios con media de
22 + 2.98 afnos (Tabla 2).
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Tabla 2. Presencia o ausencia de compromiso pulmonar y Edad de pacientes
sometidos a cirugia de Fontan. (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Grupo n Media DE 95% ClI

Con compromiso 12

pulmonar 22 2.98481 20.10354 23.89646

Sin compromiso 10 223  4.205993 19.226883  25.37317

pulmonar
Total 22 22 3.549587 20.56256 23.71016
Diferencial -0.3 -3.545612 2.945612

=-0.1928 Degrees of freedom= 20

De acuerdo al compromiso pulmonar encontramos que los pacientes pueden
desempeiar algunas ocupaciones en su vida diaria; no obstante, ninguna se
relaciona significativamente. La mayor cantidad de pacientes (40.91%) son
estudiantes (Tabla 3).

En los pacientes con compromiso pulmonar, se encontr6 mayor nivel de
escolaridad (licenciatura), en comparacion con los pacientes sin compromiso
pulmonar (bachillerato). Sin embargo, no muestra significancia estadistica. (Tabla

3)
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Tabla 3. Datos demograficos de pacientes sometidos a cirugia de Fontan.

(Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”,
México.

Con compromiso Sin compromiso

Total
pulmonar pulmonar

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje

Sexo*
Femenino 11 50.00 7 58.33 4 40.00
Masculino 11 50.00 5 41.67 6 60.00
Total 22 100.00 12 100 10 100.00
Ocupacion**
Ninguna 6 27.27 2 16.67 4 40.00
Estudiante 9 40.91 7 58.33 2 20.00
Ama de casa 2 9.09 1 8.33 1 10.00
Empleado 5 22.73 2 16.67 3 30.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00
Escolaridad***

Primaria 2 9.09 2 16.67 0 0.00
Secundaria 3 13.64 0 0.00 3 30.00
Bachillerato 11 50.00 4 33.33 7 70.00
Licenciatura 6 27.27 6 50.00 0 0.00

Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00
*Pearson= 0.733; Fisher= 0.670
**Pearson= 3.49; Fisher= 0.314
***Pearson= 11.73; Fisher= 0.005
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Antecedentes preoperatorios.

Dentro de los antecedentes preoperatorios en nuestro analisis, los hallazgos
encontrados relacionados a la clase funcional, se observa que aquellos con
compromiso pulmonar muestran una mejor clase funcional (NYHA 2) en
comparacion con los pacientes sin compromiso pulmonar que se hallan con NYHA
3. Sin embargo estadisticamente no es significativo. EI 100% de los pacientes
presentaron una caracteristica clinica, las acropaquias, independientemente de
presentar o no compromiso pulmonar. El indice cardiotoracico, en los sujetos con
cardiopatia congénita con compromiso pulmonar, se clasific6 como Grado II;
mientras tanto en el otro grupo de pacientes el indice correspondié a un Grado |.
(Tabla 4)

Del componente morfologico asociado la lesién presente en los individuos con y
sin alteracion pulmonar fue la CIV, no obstante no se mostré significancia

estadistica. (Tabla 4)
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Tabla 4. Antecedentes preoperatorios de pacientes sometidos a cirugia de Fontan.
(Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio

Chavez”,México.

Con compromiso Sin compromiso
Total anatémico pulmonar anatomico
(n=12) pulmonar (n=10)

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje

Clase funcional*

NYHA 2 11 50 7 58.33 4 40
NYHA 3 11 50 5 41.67 6 60
Total 22 100 12 100 10 100

Acropaquias

Si 22 100 12 100 10 100
No 0 0 0 0 0 0
Total 22 100 12 100 10 100

indice cardiotoracico**

Normal 3 13.64 1 8.33 2 20.00
Grado | 8 36.36 3 25.00 5 50.00
Grado Il 8 36.36 5 41.67 3 30.00
Grado Il 3 13.64 3 25.00 0 0.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00
Lesiones asociadas***
Ninguna 4 18.18 2 16.67 2 20.00
Clv 14 63.64 7 58.33 7 70.00
T. de Fallot 2 9.09 2 16.67 0 0.00
faoala 2 9.09 1 8.33 1 10.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

*Pearson = 0.73; Fisher=0.67 ** Pearson= 4.18; Fisher=0.323
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*** Pearson= 1.83; Fisher= 0.804
La edad de la deteccion de las cardiopatias congénitas ciagndgenas oscila de 1 a

13 afios de edad en nuestros pacientes; en aquellos quienes no presentan
compromiso anatémico del flujo pulmonar la edad de diagndstico fue entre 1y 10
afios con una media de 5.9 = 3.41 afios. Mientras que los pacientes con
compromiso anatémico del flujo pulmonar se mantuvo en un rango de 1 a 13 afios

con media de 4.91 y una desviacion estandar de 4.18 (Tabla 5)

Tabla 5. Edad de diagndstico de cardiopatias congénitas de pacientes
sometidos a cirugia de Fontan. (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto

Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Grupo N Media DE 95% CI
Con compromiso 12 4916667 4.187825 2.25585 7.577484

Sin compromiso 10 5.9 3.414023  3.457755 8.342245
Total 22 5.363636  3.799066  3.679225 7.048048
Diferencial -0.9833333 -4.429902 2.463235

t=-0.5951 Degrees of freedom= 20

Fisiologia preoperatoria

De los parametros hemodinamicos preoperatorios, Unicamente se recolectaron
datos de 13 pacientes en relacién a las resistencias vasculares pulmonares; de
éstos, los individuos con aumento de la RVP el valor promedio fue de 3.29 + 1.96
UW, mientras que los pacientes sin compromiso de las resistencias la media de
RVP fue de 2.74 £ 1.66 UW. El indice en el grupo de pacientes con RVP elevada
fue de 2.34 con DE 1.34, en tanto que los pacientes sin compromiso de las

resistencias fue de 1.79 = 0.74. (Tabla 6)
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La presion media de la arteria pulmonar encontrada en el grupo con compromiso
de la RVP fue de 16.08 + 2.53 mmHg, ligeramente superior respecto al grupo sin
compromiso (15.7 + 5.59 mmHg). No obstante, no se encontré significancia

estadistica. (Tabla 6)

La presion telediastolicas del ventriculo izquierdo, en nuestros pacientes con
compromiso de las resistencias pulmonares fue de 9.33 = 3.98 mmHg, con
discreta elevacion no significativa en comparacion con el otro grupo (8.6 mmHg).
(Tabla 6)

Los indices de Nakata y la razon de McGoon en estos pacientes se encuentran en
241.25 + 44.63 mm2/m2SC y 1.95 £ 0.28, respectivamente. Estos valores son
menores en comparacion con el grupo sin compromiso cuya media del indice de
Nakata es 252.3 + 54.98, y la razon de McGoon tiene como valor 2.03 + 0.30. No
hay evidencia significativa de esta asociacién, sin embargo en ambos grupos se
encuentran por debajo del normal para el indice de Nakata, pero sin tener valores

gue produzcan mayor riesgo quirurgico. (Tabla 6)
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Tabla 6. Fisiologia preoperatoria de pacientes sometidos a cirugia de Fontan.
(Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”,

México.

RVP (UW)*

indice RVP
en CTT**

PAMP Cat
(mmHg)***

PTDVI
(mmHg)t

indice
Nakatat

indice
McGoon?

Resistencia vascular pulmonar
elevada (n=8)

Media DE 95% CI
1.6488 —
3.2925 1.96606 49361

Con compromiso pulmonar (n=12)

Media DE 95% CI
23475 134509 5000
16.083 2539  14.47-17.69
0.3333 39848  6.80-11.86
24125 44636 5000
19533 02878 ' o0

* 1= 0.5341; degrees of freedom=9.75919
** t= 1.2168; degrees of freedom= 17.694
*** t= 0.2001; degrees of freedom= 12.0597
T t= 0.4031; degrees of freedom= 20

T t=-0.5207; degrees of freedom= 20
31=-0.6109; degrees of freedom= 20

Resistencia vascular pulmonar

normal (n=5)
Media DE 95% ClI
1.6677 0.6772 -
2748y 4.8187

Sin compromiso pulmonar (n=10)

Media DE 95% ClI
15.7 5598  11.69—11.86
8.6 45509 5.34-11.85
2523 54986  yores
2035 03075  5000°

Se realiz6 el diagnéstico de las cardiopatias mediante ecocardiograma en el 59%

de los casos: Respecto a los pacientes que cursaron con complicaciones

pulmonares, al 58.33% se realiz6 diagnostico mediante ecocardiografia, similar a

los sujetos sin complicacion pulmonar. (Tabla 7)
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Tabla 7. Diagnéstico ecocardiografico de pacientes sometidos a cirugia de Fontan
con y sin compromiso pulmonar (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional

de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Con compromiso Sin compromiso
Total pulmonar anatémico pulmonar (n=10)
(n=12)

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje

SI 13 59.09 7 58.33 6 60.00
NO 9 40.91 5 41.67 4 40.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

Pearson= 0.0063; Fisher= 1.00

Datos transoperatorios.

En nuestros estudio, la técnica quirldrgica mas empleada entre los pacientes con
compromiso pulmonar fue el tinel lateral fenestrado (58.33%); mientras que en los
pacientes sin afeccién pulmonar fue el tubo extracardiaco (60%). Respecto a los
pacientes sometidos a circulacién extracorporea durante la cirugia todos aquellos
con afeccidon pulmonar estuvieron bajo esta modalidad y la mayor parte de los
pacientes sin compromiso pulmonar (80%). De igual forma, la mayor parte de
individuos fueron sometidos a pinzamiento aortico, el 91.67% y 60% de los
pacientes con disfuncion pulmonar y sin disfuncion respectivamente; sin embargo,
ninguno de estos datos fue significativamente estadistico. (Tabla 8)

Previo a la intervencion quirargica, se obtuvo la cuantificacion de hemoglobina y

hematocrito en ambos grupos estudiados. Para los pacientes con compromiso

PAGINA | 60

INIQTITIITA NIACINAN AL NE AADNINI NRIA SIRNACIN CUAV/ET7?



EVOLUCION Y COMPLICACIONES DE LA DERIVACION CAVO PULMONAR TOTAL EN EL ADULTO
DR. CHRISTIAN TORO ZAPATA

pulmonar la hemoglobina fue de 17.94 + 2.66 g/dL y el Hto de 54.05 £ 9.54 %,
siendo ligeramente mayor que en los pacientes sin compromiso pulmonar (Hb
15.22 + 4.22 g/dL; Hto 47.03 + 19.95%). (Tabla 9)

En este estudio, el tiempo que permanecieron los pacientes con circulacion
extracorpérea con compromiso pulmonar fue de 119.16 + 22.77 minutos (95% ClI
104.69-133.63); con similitud a los pacientes sin compromiso pulmonar sometidos
al mismo procedimiento 119.8 + 95.06 (51.79 — 187.80) minutos. (Tabla 9)

Los pacientes con compromiso pulmonar que fueron sometidos a pinzamiento
aortico, tuvieron un tiempo promedio de 54.66 + 30.36 minutos, levemente mayor
a aquellos individuos sin compromiso pulmonar, cuya media de tiempo fue de
35.79 £ 35.79 minutos. Ninguno de estos datos fue estadisticamente significativo.
(Tabla 9)

Tabla 8. Tipo de técnica quirargica/ Induccién a CEC y Pinzamiento adrtico en
pacientes sometidos a cirugia de Fontan con y sin compromiso pulmonar

anatomico. (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”, México.

Con compromiso Sin compromiso

Total pulmonar (n=12) pulmonar (n=10)

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje
Tipo de técnica quirdrgica*
Tubo

extracardiaco 11 50.00 5 41.67 6 60.00
Tunel lateral 11 50.00 7 5833 4 40.00
fenestrado
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00
Induccion a CEC**
Si 20 90.91 12 100.00 8 80.00
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No 2 9.09 0
Total 22 100.00 12

Pinzamiento Adrtico***

Si 18 81.82 11
No 4 18.18 1
Total 22 100.00 12

*Pearson= 0.7333; Fisher= 0.670
**Pearson= 2.640; Fisher= 0.195
***Pearson= 3.115; Fisher=0.135

0.00
100.00

91.67
8.33
100.00

2 20.00
10 100.00
60.00

4 40.00
10 100.00

Tabla 9. Datos transoperatorios de pacientes sometidos a cirugia de Fontan, con y
sin compromiso pulmonar. (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Con compromiso pulmonar
(n=12)

Media DE 95% CI

Nivel Hb (g/dl)

o 17.94 2.6643 16.24—-19.63
prequirtrgico

Nivel Hto (%)

7 V) 5405 95421 47.99 —60.12
prequirtrgico

Z'u‘i:ggn cec 1191 22778 104.69-
(Min) 6 9 133.63
Tiempo de

pinzamiento 54.66 30'268 35.37 — 73.96

aortico (Min)t

* t= 1.8405; degrees of freedom= 20

** t= 1.3987; degrees of freedom= 20

*** t= -0.0206; degrees of freedom= 9.86338
T t= 1.3384; degrees of freedom= 20
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Sin compromiso pulmonar
(n=10)

Media

15.22

47.03

119.8

35.8

DE

4.2223

13.955
3

95.063

35.795

95% ClI

12.19-18.24

37.04 -57.01

51.79 -
187.80

10.19 - 61.40
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Datos postoperatorios

En el 86.36% (19) de los casos de ambos grupos, no hubo necesidad de someter
a los pacientes a protocolo de esterndn abierto. Dentro de las complicaciones
asociadas postoperatorias en ambos grupos, el bloqueo auriculoventricular fue el
mas frecuente (BAV) representando un 33.33% y 50% en los pacientes con
complicacion pulmonar y sin complicacion, respectivamente; seguido en ambos
casos de arritmia supraventicular, sangrado, y sepsis (en pacientes con
compromiso pulmonar).

En el postoperatorio, el 58.33% y el 80% de los individuos con alteracién pulmonar
y sin compromiso, respectivamente, curso sin alteraciones del ritmo.

De nuestros pacientes cerca del 90%, no hubo necesidad de someter al paciente a
una re intervencion secundario a lesiones residuales, en ambos grupos. No siendo
asi, los casos de los pacientes sin compromiso pulmonar quienes tuvieron mayor
frecuencia de desmantelamiento (60%), contra una menor frecuencia de los
pacientes con compromiso pulmonar (41.67%). Cabe mencionar que no hubo
significancia estadistica.

La evaluacion de la competencia valvular, fue superior en los pacientes sin
alteraciones pulmonares con 70% de competencia contra el 50% de los pacientes

gue cursaron con alteraciones pulmonares. (Tabla 10)
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Tabla 10. Complicaciones asociadas / Re intervencion / Desmantelamiento/
Competencia valvular en pacientes sometidos a cirugia de Fontan con y sin

compromiso anatoémico pulmonar. (Enero 1995 — Diciembre 2013) Instituto
Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México.

Con compromiso Sin compromiso

Total pulmonar (n=12) pulmonar (n=10)

Frecuencia  Porcentaje Frecuencia  Porcentaje Frecuencia  Porcentaje

Protocolo de esterndn abierto*

Si 3 13.64 2 16.67 1 10.00
No 19 86.36 10 83.33 9 90.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

Complicaciones asociadas**

_ Crisis 1 4.55 1 8.33 0 0.00
hipertensiva
Sangrado 3 13.64 2 16.67 1 10.00
Sepsis 2 9.09 2 16.67 0 0.00
Arritmia 5 22.73 2 16.67 3 30.00
supraventricular
Arritmia 2 9.09 1 8.33 1 10.00
ventricular
BAV 9 40.91 4 33.33 5 50.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

Alteraciones del ritmo***

Presente 7 31.82 5 41.67 2 20.00
Ausente 15 68.18 7 58.33 8 80.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

Reintervencion por lesion residual t

Si 2 9.09 1 8.33 1 10.00

PAGINA | 64

INIQTITIITA NIACINAN AL NE AADNINI NRIA SIRNACIN CUAV/ET7?



EVOLUCION Y COMPLICACIONES DE LA DERIVACION CAVO PULMONAR TOTAL EN EL ADULTO
DR. CHRISTIAN TORO ZAPATA

No 20 90.91 11 91.67 9 90.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

Competencia valvular®

Si 13 59.09 6 50.00 7 70.00
No 9 40.91 6 50.00 3 30.00
Total 22 100.00 12 100.00 10 100.00

*Pearson= 0.2058; Fisher= 1.000

**Pearson= 3.4915; Fisher= 0.860

***Pearson= 1.1803; Fihser= 0.381

tPearson= 0.0183; Fisher= 1.000

F¥Pearson= 0.7333; Fisher= 0.670

*Pearson= 0.9026; Fisher= 0.415

Por ultimo, dentro de los datos de estabilidad postoperatoria cabe mencionar que
al finalizar los procedimientos, los pacientes con compromiso pulmonar tuvieron
una hemoglobina de 13.5 + 2.35 g/dL (95% CI 12.00-14.99) muy similar al
segundo grupo (13.57 + 1.07 g/dL, 95% CI 12.80-14.33). Los dias que
permanecieron intubados los pacientes con alteracion pulmonar fue 3.58 + 3.05
(95% 1.63-5.52), mientras que 2.9 + 2.07 dias para los individuos sin compromiso.
En los pacientes con disfuncion pulmonar los dias promedio de estancia en la
UTIP fue de 6.75 £ 4.95 (Cl 95% 3.60-9.89), discretamente mayor que los

pacientes sin alteraciéon pulmonar cuya media fue 5 + 2.78 dias (95% CI 3.00-

6.99). Sin encontrarse significancia estadistica. (Tabla 11)
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Tabla 11. Datos postoperatorios de pacientes sometidos a cirugia de Fontan. (Enero

1995 — Diciembre 2013) Instituto Nacional de Cardiologia “Ilgnacio Chavez”, México.

Con compromiso pulmonar Sin compromiso pulmonar (n=10)
(n=12)
Media DE 95% ClI Media DE 95% ClI

Nivel Hb (g/dI)
postquirurgica 13.5 2.3525 12.00—14.99 13.57 1.0739  12.80 — 14.33

*

Nivel Hto (%)
postquirargico 41.81 7.9368 36.77 —46.85 42.07 3.9231  39.26 —44.87

**

Dias de
intubacién
endotraqueal*

**

3.58 3.0587 1.63-5.52 29 2.0789 1.41-4.38

Dias de
estancia en 6.75 4.9566 3.60 — 9.89 5 2.7888 3.00 - 6.99
UTIPT

* 1= -0.0922; degrees of freedom= 15.9692

** = -0.0972; degrees of freedom= 16.6468
*** t= 0.5993; degrees of freedom= 20

T t=1.0412; degrees of freedom= 17.8046
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DISCUSION
El sistema circulatorio normal es biventricular, con un doble circuito vascular
(pulmonar y sistémico), a través de los cuales la sangre es impulsada por dos
camaras ventriculares bien diferenciadas, desarrolladas y con potencia contractil

suficiente para actuar como bomba impulsora.

Determinadas malformaciones cardiacas complejas, presentan solo una camara
ventricular funcionalmente til para sostener la circulacion pulmonar y sistémica,
denominandose “coraz6n univentricular” o “ventriculo Unico”: En otras
malformaciones con dos ventriculos desarrollados, a veces es imposible la

correccion quirirgica biventricular, necesitando realizarse la univentriculacion.®

Estos pacientes, constituyen un grupo heterogéneo de diagnésticos morfoldgicos;
en nuestro estudio la principal malformacion fue la ausencia de conexién
auriculoventricular derecha (68%) y la atresia pulmonar (13%) entre otras. Estos
resultados, se asemejan en orden de frecuencia a otros estudios realizados en el
mismo centro hospitalario® y lo descrito a nivel internacional. %™ Existen
algunos autores, donde describen mayor predominio de sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico, hasta en un 37%.7? Ademas la propia complejidad de la
morfologia, se ha asociado a otras lesiones que agregan componentes de riesgo
como lo es la presencia de CIV, que se demostré en nuestro estudio y otras,

entre las que figuran tetralogia de Fallot y arco aértico a la derecha.

El objetivo final en el tratamiento de las cardiopatias univentriculares, es la

creacion de un sistema hemodindmico en el cual el retorno venoso sistémico es
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derivado hacia las arterias pulmonares sin pasar por el ventriculo. De esta manera
el ventriculo Unico funciona como una bomba aspirante que se encarga
pasivamente de la circulacion pulmonar y una bomba impulsora dedicada a la
circulacién sistémica. Para que este sistema hemodinamico funcione, tienen que
cumplirse con dos objetivos: resistencias pulmonares bajas y presion telediastdlica

baja del ventriculo sistémico. 7™

En la actualidad la cirugia de Fontan se realiza de forma electiva en nifios,
generalmente entre 2 y 4 afos. Existen adultos y adolescentes que fueron
sometidos a cirugia, hallandose buenos resultados a corto y largo plazo, siempre y
cuando se seleccionaran de forma adecuada los pacientes durante los afios de
adolescencia; no obstante, los mejores resultados a largo plazo podrian esperarse
en los nifios en edad preescolar. ® Esto debido primordialmente a que durante
los afios sin intervencién, existe hipoxemia sistémica y sobrecarga de volumen
gue muchos pacientes soportan de manera secundaria, lo que acarrea efectos

perjudiciales a largo plazo sobre la funcién ventricular, previa a la cirugia. ¥

En nuestro grupo de estudio, la edad promedio encontrada al momento del estudio
fue de 22 + 3.55 (18-30) afios; no obstante la edad durante la cual se realiz6 el
diagndstico de la cardiopatia congénita fue a los 5.4 + 3.7 (3.7 — 7) afios, y de ellos
de acuerdo a la asociacion con compromiso pulmonar la edad de diagnéstico fue

menor (5 vs 6 afios), no obstante sin evidencia estadistica significativa.

Las variantes empleadas de la cirugia en esta serie, en la totalidad de nuestros

pacientes no hubo diferencia (50% vs 50%) entre ambas técnicas quirurgicas (tubo
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extracardiaco y tunel lateral intracardiaco) Unicamente respecto a los pacientes
con complicaciones pulmonares, se tuvo mayor frecuencia de la realizacién de
tunel lateral fenestrado (58.3%); y en estudios previos del mismo instituto manejan
mayormente tinel lateral asi como en otro paises.’®"*"® Esta casuistica no
significativa estadisticamente, varia un poco con la reportada en otros estudios
donde hay mayor predileccion por el tubo extarcardiaco que sobre otras

técnicas.®5737®

Durante el transoperatorio casi todos (91%) nuestros pacientes estuvieron bajo
CEC y pinzamiento aortico (91.67 vs 60%, con o sin compromiso pulmonar
respectivamente); con un tiempo promedio de CEC 119.16 + 22.77 minutos para
los pacientes con algin compromiso pulmonar y 119.8 + 95.06 minutos para
aquello sin alteracion pulmonar. Asi como una media de tiempo de pinzamiento
aortico de 54.66 + 30.36 vs 35.8 + 35.79 minutos para pacientes con disfuncién
pulmonar presente o ausente, respectivamente. Estos tiempos por debajo de otros
estudios donde reportan 138-148 minutos de CEC(8, 9) y 70 - 78 minutos de
pinzamiento aético “>’” Y en comparacion con otro estudio Mexicano, igualmente
por debajo de los tiempos (150 minutos de CEC y 60 minutos de pinzamiento

aortico) y similares a estudios previos del mismo instituto. ©*°)

En la actualidad, la sobrevida y principalmente, la calidad de vida de los pacientes
con ventriculos Unicos ha mejorado sustancialmente, permitiendo a estos nifios un
desarrollo que era impensable en el pasado; una sobrevida a 10 afilos de apenas

14% era lo aceptado antes de la aparicion e incorporaciéon de las diferentes
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técnicas descritas para el corazén univentricular;"®’® actualmente cerca del 80%
de sobrevida a 20 afios y mas del 50% de sobrevida a 40 afios, evidencian una

sustancial ventaja en términos de calidad de atencién a estos pacientes.

Existen datos que observan una estable reduccion significativa de la mortalidad
quirargica en los pacientes sometidos a este procedimiento, siendo
aproximadamente de 17% en el periodo inmediato, un 9% en el mediato y hasta

un 2% en la siguiente década. %

La derivacion cavo pulmonar total, abri6 un importante debate internacional que
permitié estudiar a profundidad la dinamica de los fluidos sanguineos, asi mismo
introdujo avances historicos en el conocimiento y comprensiéon de lo que hoy se
conoce como la fisiologia univentricular. Estos aportes han sumado valor al
seguimiento de este procedimiento, en beneficio del mejoramiento de la calidad de
vida de los pacientes con dichas enfermedades.

De los factores de riesgo asociados a la mortalidad se incluyen: a) Presion arterial
media pulmonar preoperatoria (PMAP) > 15 mmHg, b) Edad mayor a 30 afios y ¢)
Presion auricular derecha (PAD) postoperatoria >20 mmHg.("”

Los hallazgos en este estudio, una PMAP de 16 + 2.5 mmHg en pacientes con
compromiso pulmonar y 15.7 + 5.5 mmHg del otro grupo. Sin que aparezca una
diferencia entre éstos, que sugiera alguna morbilidad. Pero si por encima de otro

estudio realizado en la misma institucién, donde la PMAP fue de 7.22 mmHg.®%2%

Y semejante al resultado de Banka et al. ®?
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De la misma forma, otras variables hemodinamicas preoperatorias como PTDVI
(9.33 + 3.98 vs 8.6 + 4.55 mmHg), indice de Nakata (241.25 + 44.63 vs 252.3
+54.98), indice de McGoon (1.9 + 0.2 vs 2.03 + 0.3), indice de resistencia vascular
pulmonar (2.34 + 1.34 VS 1.79 + 0.84 UW/m2); mostraron una relacion estadistica
significativa con la presencia o ausencia de compromiso pulmonar, que pudiera
sugerir un peor pronostico evolutivo del paciente en etapas posteriores. Estos
dltimos son resultados similares a estudios previos del instituto. ©®® Aunque
actualmente existe debate sobre el factor prondstico de las variables
hemodindmicas en la evolucion de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan,

principalmente a corto plazo. "%

Otros aspectos importantes que pueden relacionarse a la morbimortalidad, son
algunas variables postquirurgicas, tales como los dias de intubacion endotraqueal,
qgue en nuestro estudio tuvo una media de 3.58 + 3.05 vs 2.9 + 2.07 dias (con
compromiso y sin compromiso pulmonar); siendo este superior a otros estudios.
(7784 'y os dias de estancias en UTIP que en promedio fueron 6.75 + 4.95y 5 +
2.78 dias, comportamiento semejante a otras series mexicanas ©*"?; y por encima

de otros estudios’ (78389

Los derrames pleurales son considerados como uno de los factores de mayor
morbilidad en el postoperatorio, que secundariamente acarrean una estancia
hospitalaria prolongada y condicionan la aparicion de procesos infecciosos y
deplecion severa de proteinas. Otras frecuentemente observadas se incluyen las
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arritmias cardiacas,® insuficiencia renal, complicaciones neuroldgicas, '? tales

(69)

como, convulsiones,® evento vascular cerebral, sepsis, eventos

tromboembélicos y debilitamiento por enteropatias perdedoras de proteinas. /7"
En este estudio los complicaciones mas prevalentes fueron arritmias (BAV 40.1%,
arritmia supraventricular 22.73%, arritmia ventricular 9.09%) sangrado (13.64%),

sepsis (9.09%).

Las modificaciones que se han venido desarrollando en las Ultimas décadas en la
técnica quirdrgica, han logrado importantes cambios en la reduccion de la
morbilidad y la mortalidad temprana. Los reportes médicos de los ultimos afios
sefialan cifras de supervivencias entre el 70 y el 85%, ®%) con una mejoria
significativa en la tolerancia al ejercicio, capacidad de trabajo y oxigenacion. Sin
embargo, después del Fontan puede presentarse hipoxemia moderada,
especialmente durante el ejercicio, la cual se atribuye al cortocircuito
intrapulmonar de derecha a izquierda y al drenaje del seno coronario en la auricula

izquierda.
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CONCLUSION
Las modificaciones que se han venido desarrollando en las Ultimas décadas en la
técnica quirdrgica, han logrado importantes cambios en la reduccion de la

morbilidad y la mortalidad temprana.

La calidad de vida de estos pacientes empieza a determinarse en el momento del
nacimiento. El diagndstico y el tratamiento precoz son fundamentales para
proteger a los pulmones de la hipertension pulmonar y al ventriculo de la
miocardiopatia asociada a la sobrecarga de presién y volumen. Teniendo como
objetivos principales: (1) Disminuir la sobrecarga de volumen ventricular y de esta
forma reducir el trabajo del ventriculo y las demandas metabdlicas. (2) Eliminar el
cortocircuito sistémico pulmonar, permitiendo que la totalidad del gasto cardiaco
se dirija hacia la circulacion sistémica. (3) Evitar la posibilidad de hipertensiéon
pulmonar, convirtiendo a la circulacion pulmonar en un sistema pasivo con flujo
regulado. (4) Prevenir el desarrollo de complicaciones, tomando en cuenta
factores como edad del paciente al momento de la cirugia, diagndstico

morfoldgico, técnica quirdrgica, la variacion de la masa ventricular entre otros.

La comprension del caracter paliativo de los procedimientos aplicados a la
patologia univentricular, ha logrado mejorar la calidad de vida y aumentar la
cantidad de la misma.

El incremento de las cardiopatias congénitas que llegaran a la edad adulta durante

las proximas décadas, demanda una cuidadosa consideracion sobre qué nuevas
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necesidades asistenciales se estan generando, si tenemos en cuenta las lesiones
residuales secuelas y complicaciones de las cardiopatias intervenidas.

Dentro de las limitaciones de este estudio, no hubo revisién de la mortalidad tanto
intra como postoperatoria de los pacientes, ya que se utiliz6 como criterio de
exclusion la defuncion de los pacientes. Los resultados presentados Unicamente
reflejan el comportamiento intraoperatorio y la evolucion postoperatoria. En un
seguimiento posterior del estudio podrian correlacionarse los cambios ocurridos en

el postoperatorio de los pacientes con el indice de mortalidad que presentan.
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