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INTRODUCCION

El ventriculo Unico es una cardiopatia compleja que se presenta con una incidencia
aproximada de 5 casos por cada 100,000 recién nacidos vivos, con una distribucion
equilibrada entre sexos. Los pacientes con corazén funcionalmente univentricular son
sometidos a una serie de intervenciones encaminadas a dirigir pasivamente el flujo de
las venas sistémicas hacia la circulacion pulmonar, dejando el ventriculo Unico para
impulsar la circulacion sistémica, lo que se conoce como situacion o fisiologia de
Fontan.® E| adecuado funcionamiento de este delicado sistema depende
fundamentalmente de la buena funcion ventricular tanto sistdlica como diastdlica, la
presencia de ritmo sinusal, presiones y resistencias pulmonares bajas y la adecuada

anatomia del arbol pulmonar.

Las cardiopatias congénitas con fisiopatologia de ventriiculo unico incluyen varios tipos

anatomicos.

Desde el reporte de por Fontan en 1971 en la paliacion “fisiologica” exitosa de un
paciente con atresia tricuspidea, basado en el concepto de unir la circulacidon venosa
sisttmica directamente al lecho arterial pulmonar, permitiendo una circulacion
adecuada sin la ayuda contractil del ventriculo derecho, infinidad de pacientes con
cardiopatia congenita compleja con un solo ventriculo funcional han sido sometidos a

este tipo de tratamiento quirdrgico.®

El principio quirurgico consiste en establecer conexion del retorno venoso sistémico con
las ramas de la arteria pulmonar y del ventriculo unico funcional con la circulacién
sistémica, con el fin de disminuir el trabajo de dicho ventriculo, separar la sangre

venosa pulmonar de la sistémica y aliviar la hipoxemia.(*?)



Sin tratamiento los pacientes portadores de cardiopatias con anatomia y/o fisiologia
univentricular tienen un pobre prondstico en cuanto a cantidad y calidad de vida. El
procedimiento de Fontan vino a ofrecer una alternativa viable para estos pacientes

mejorando sustancialmente la supervivencia y la calidad de vida de los mismos.

Los resultados iniciales de la cirugia de Fontan original no fueron alentadores. Existia
una alta mortalidad y morbilidad asociada con el procedimiento, en gran medida
secundario a la mala seleccion de los pacientes. En 1977, Choussat, Fontan vy
colaboradores establecieron una serie de criterios clinicos para la seleccion de
candidatos para la cirugia de Fontan. De estos 3 hacen referencia a la vasculatura
pulmonar: presidn media de la arteria pulmonar menor de 16 mmHg; resistencia

pulmonar menor de 4U-W; vy la no remodelacion de la arteria pulmonar. (!4 10)

Con el tiempo han sido propuestas multiples modificaciones a la cirugia de Fontan,
estos cambios del procedimiento quirdrgico 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

A mediados de 1987 el Dr. Aldo Castafieda introdujo el “Fontan Fenestrado” como una
alternativa para candidatos de alto riesgo. Dentro de los factores de riesgo
considerados para la utilizacion de este meétodo se encuentran la presencia de
insuficiencia moderada de la valvula atrioventricular, compromiso de la funcion
ventricular sistémica, resistencia vascular pulmonar elevada, distorsion de ramas
pulmonares y edad menor a los dos afos. El tamafio de la fenestracion varia en
relacion a la superficie corporal del paciente con un promedio entre los 3 a los 6mm sin

tenerse establecido, sin embargo, el tamaiio ideal de la fenestracion. (*:6)

A principios de 1990 el Dr. Carlo Marcelleti publica una nueva técnica quirurgica dirigida

principalmente a evitar la aparicion de arritmias supraventriculares, morbilidad



frecuente en las diversas variantes de la cirugia de Fontan. La técnica quirurgica
estaba encaminada en llevar a cabo una anastomosis cavopulmonar 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 el sustrato de las arritmias. El
consenso de numerosos estudios han sehnalado 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 quirurgica original se considera la mejor alternativa en la
actualidad ya que ha demostrado tener una mejor hemodinamica con respecto a las
otras propuestas quirirgicas asi como una menor incidencia de trombosis y de

arritmias.

De la experiencia en el Instituto Nacional de Cardiologia, Calderdon y colaboradores
consideran 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. (1.7:8)

Con la mejoria de la técnica quirdrgica hay estudios que reportan una tasa de
supervivencia bajo condiciones 6ptimas de: 92% al mes, 88% al afio, 86% a los 5 afios
y 73% a los 15 anos posteriores a la cirugia de Fontan. La supervivencia a partir de la
cirugia, tiene una caida rapida inicial, que a los 6 meses se estabiliza para disminuir
nuevamente a partir del sexto aino de postoperatorio. No se han establecido hasta
ahora factores que expliquen este deterioro a largo plazo, por lo que se ha considerado

sea secundario al estado fisioldgico de la circulacion de Fontan per se. (1:2)



Los primeros casos llevados a la cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez cumpliendo los criterios de seleccion sefalados
anteriormente tuvieron resultados variables con una mortalidad que alcanzé hasta el
17% a pesar de realizar una técnica quirurgica correcta en el paciente correcto segun
todo lo sefalado en la literatura hasta esos momentos. En los pacientes a quienes se
llevd a cabo una fenestracidn se encontrd una menor mortalidad, y en el analisis
estadistico se encontr6 un riesgo de morir 2 veces mayor en los pacientes sin
fenestracion, por lo que se consider6 a la fenestraciéon un procedimiento util para
mejorar las condiciones hemodinamicas postoperatorias y disminuir el riesgo quirurgico
a expensas de compromiso en la saturacion arterial. Este concepto es considerado util
en la actualidad y se ha establecido de manera rutinaria en todos los pacientes de

nuestro Instituto y no solo en los considerados de alto riesgo.®

En el Instituto Nacional de Cardiologia la mortalidad operatoria ha ido disminuyendo de
manera significativa de un 17% antes del 2002 hasta < 5 % a partir del 2003. En
relacién a la mortalidad operatoria, es decir la acaecida en los primeros 30 dias del acto
quirurgico, la mayoria de las muertes suceden en la primera semana, principalmente a
causa de falla ventricular y arritmias. Otras causas referidas son: sepsis, eventos

hemorragicos o embdlicos cerebrales, entre otros.

Se menciona que después de los 6 meses posteriores a la cirugia, la principal causa de
muerte es la falla cardiaca y en segundo lugar la muerte subita secundaria a

arritmias.(

Con lo que respecta a morbilidad en este tipo de pacientes las complicaciones mas

relevantes son la presencia de arritmias, trombosis y derrame pleural.

El derrame pleural después de la derivacion cavopulmonar total contribuye a la

morbilidad y a la hospitalizacion prolongada. La etiologia de estos derrames pleurales



se considera de orden multifactorial. Se cree que la respuesta inflamatoria inducida por
la circulacion extracorporea resulta en un sindrome de fuga capilar, que se manifiesta
como: edema intersticial, derrames y depresion de la funcidn miocardica y a mayor
tiempo de circulacidn extracorpérea se le ha asociado con una mayor incidencia de

derrame pleural.

La presencia de dafno endotelial posterior al Fontan ha sido reportada en estudios
previos. Se han reportado factores inflamatorios, hormonales (sistema renina-
angiotensina, péptido auricular natriurético y vasopresina) e hidrostaticos involucrados
en la etiologia de los derrames pleurales persistentes. También se ha observado que
una presion venosa central elevada y la resucitacion agresiva con volumen en las
primeras horas del cuidado posquirurgico se han asociado a una mayor incidencia de
derrames pleurales en pacientes sometidos a cirugia de Fontan.(®210.11.12.1314) Estudios
previos han reportado una incidencia de un 13 hasta un 39% de pacientes con este
problema. Gupta y colaboradores reportan una duracién promedio de tubos de drenaje
pleural de 10 dias con una media de drenaje de 14.7 ml/kg/dia, encontrando como
factores de riesgo significativos para una duracién mayor a 15 dias o drenaje mayor de
20ml/kg/dia, la presencia de saturacion de oxigeno baja preoperatoria, posiblemente
relacionada con resistencias pulmonares altas, tiempos de circulacion extracorporea

prolongados y la presencia de infecciones postoperatorias.('?)

En un trabajo realizado en nuestro instituto por Ramirez-Marroquin y colaboradores en
2012 en donde se analizaron los factores relacionados con la duracion del derrame
pleural en pacientes operados de derivacion cavopulmonar total se encontré que la
totalidad de los pacientes se presentaron derrames pleurales con una duracién
promedio de 12.9 + 6.2 dias . El volumen promedio de la cantidad total de liquido
pleural fue de 4094 + 2643ml, con un promedio total de liquido por dia de 370+187
mL/m2/d. Ademas de el gradiente transpulmonar se relacion6 de manera
estadisticamente significativa con la duracion de los derrames pleurales en el grupo
total (r = 0.73, p < 0.059).



Es sabido ya que la presion arterial pulmonar elevada asi como resistencias
pulmonares se asociaron con una menor supervivencia después del procedimiento de

Fontan.

El uso de vasodilatadores pulmonares tales como la prostaglandina 12, antagonistas del
receptor de endotelina y los inhibidores de la fosfodiesterasa - 5 ( PDE - 5 ) se han
reportado para mejorar los sintomas y el prondstico de los pacientes con hipertension

arterial pulmonar idiopatica y sindrome de Eisenmenger.

El sildenafil es un inhibidor de la fosfodiesterasa 5 que aumenta el guanosin
monofosfato ciclico intracelular y ejerce una accion selectiva vasodilatadora en la
vasculatura pulmonar. Sus efectos farmacocineticos y hemodinamicos son eficaces en
pacientes con fisiopatologia de corazon univentricular y que presentan signos de

disfuncion del Fontan.®

Si estos agentes también son eficaces para reducir la presién arterial pulmonar o las
resistencias pulmonares en los pacientes con fisiologia univentricular, pueden

contribuir a reducir los riesgos asociados con la cirugia



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Todos los pacientes sometidos a derivacion cavopulmonar total presentan derrame
pleural en el postoperatorio con un promedio de 450 mL/m2; de acuerdo al articulo
publicado en 2012 por Ramirez y colaboradores realizado en nuestro instituto.® En el
mismo trabajo se concluyé que este es uno de los factores de mayor morbilidad,
ademas de prolongar la estancia tanto en la terapia intensiva como hospitalaria y que
determina predisposicion de la aparicién de infecciones. Todo lo anterior se ve reflejado

en un mayor consumo de los recursos hospitalarios y peor prondstico para el paciente.

Por otro lado se ha visto y descrito que aun con presion pulmonar normal existe
modificacién en la morfologia de la vasculatura pulmonar de grado variable que se

traduce en mayor produccién de derrames pleurales.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

En pacientes tributarios de cirugia de derivacion cavopulmonar total, ;Es posible
disminuir el gasto por los drenajes pleurales mediante la administracion perioperatoria

de vasodilatadores pulmonares del tipo inhibidores de la fosfodiesterasa 5 (Sildenafil)?



HIPOTESIS

La administracion perioperatoria de vasodilatadores pulmonares del tipo inhibidores de
la fosfodiesterasa 5 (Sildenafil) en un minimo de tres meses previos a la cirugia de
derivacion cavopulmonar total en pacientes cardiopatas con fisiologia univentricular
disminuye el gasto de los drenajes pleurales postoperatorios, favoreciendo la
disminucion en el tiempo de estancia en terapia intensiva postquirurgica y estancia

hospitalaria mejorando el prondstico de los pacientes

OBJETIVO

El objetivo del presente estudio es determinar si el uso de vasodilatadores pulmonares
perioperatorios disminuye la duracion y cuantia de los derrames pleurales
postoperatorios en los pacientes sometidos a derivacion cavo pulmonar total

extracardiaco con fenestracion



JUSTIFICACION

El derrame pleural persistente y prolongado aumenta la morbilidad, el costo y el
consumo de los recursos hospitalarios. El uso de estrategias terapéuticas que ayuden a
la disminucion en la produccidn de derrames pleurales en nuestros pacientes puede
traducirse en disminucion la estancia hospitalaria, consumo de recursos hospitalarios

(hemoderivados y/o coloides) y procesos infecciosos.

No existen estudios en nuestro medio en donde se hayan usado vasodilatadores
pulmonares previos al procedimiento quirurgico para evaluar el comportamiento de los

derrames pleurales en el postquirurgico
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MATERIAL Y METODOS

Se realizara un estudio comparativo de casos y controles historicos, del efecto del
empleo de inhibidores de la fosfodiesterasa 5 (Sildenafil) preoperatorio, en el volumen
del derrame pleural postopertorio y de su posible efecto sobre la evolucion clinica

postoperatoria del paciente valorada en dias para el alta y morbimortalidad general.

El grupo experimental estara constituido por todos los pacientes que se intervengan de
derivacién cavo-pulmonar total del mes de Mayo 2015 a Diciembre de 2016 y que
cumplan con los requisitos hemodinamicos para llevar a cabo la cirugia. El grupo
control quedara constituido por un numero similar de pacientes con el mismo
diagnostico primario intervenidos de derivacion cavopulmonar total cuyos registros

contengan los mismos datos que se obtendran del grupo experimental.

El volumen del drenaje pleural se cuantificara todos los dias durante un maximo de 15
dias comparandose el volumen total en 15 dias (t no pareada) y las curvas promedio de
volumenes obtenidos (Kaplan-Meier). Se valoraran ademas datos generales de los
pacientes, diagnosticos primarios, complicaciones pre y postoperatorias, dias de
estancia, dias de ventilacibn mecanica, dias de estancia postoperatoria. Para la
comparacion de la variables pre y postoperatorias, se empleara la prueba de derivacion
estandar, y se empleara la prueba t para muestras no pareadas. Para las variables

cualitativas se empleara la prueba de Chi cuadrado.
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Requisitos de Ingreso

Todos nuestros pacientes cumplian con los criterios clinicos y hemodinamicos para la
cirugia y se encontraban sin comorbilidades asociadas. La cirugia practicada en los
pacientes fue la cirugia de derivacibn cavopulmonar total extracardiaco con
fenestracion, todas las cirugias fueron realizadas por el mismo cirujano y misma técnica

quirurgica.

A todos los pacientes se les iniciara el tratamiento con inhibidores de la fosfodiesterasa
5 con un minimo de 3 meses previo al procedimiento quirurgico; las dosis se

calcularon de acuerdo al peso..

En la evolucion de los pacientes en terapia intensiva se obtendran los siguientes datos:
la magnitud y duracién del drenaje pleural, el uso y dias de permanencia de dialisis
peritoneal, comorbilidades como son infecciones y/o arritmias, uso de aminas. Del
mismo modo se registraron las variables hemodinamicas y la cantidad del volumen
utilizado para soporte hemodinamico durante todo el postoperatorio hasta su egreso

hospitalario.
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RESULTADOS

En el periodo comprendido de estudio hasta el momento fueron operados tres
pacientes con cardiopatia congénita cianégena con fisiologia univentricular. Las

caracteristicas clinicas del grupo se muestran en el Cuadro 1.

Todos de ellos con diagnostico de atresia tricuspidea, dos con unica via de salida por

atresia pulmonar, uno estenosis pulmonar severa con ventriculo derecho hipoplasico.

La edad promedio del grupo al momento de la cirugia fue de 12 afios, con un rango

entre 5y 18 anos. En cuanto al género, todos los pacientes fueron del sexo masculino.

De los pacientes estudiados todos tenian antecedente de procedimiento paliativo previo
(uno de ellos unicamente con fistula sistémico pulmonar de Blalock Taussig modificada,
uno de ellos con derivacion cavopulmonar bidireccional y por ultimo un paciente con
fistula sistémico pulmonar de Blalock Taussig modificada y derivacion cavopulmonar

bidireccional).

Del tiempo transcurrido entre el ultimo procedimiento a la cirugia de Fontan fue en

promedio de 140 meses + 138 meses.

Todos los pacientes presentaron derrames pleurales con una duracion promedio de 15
+ 5.7 dias para los drenajes pleurales derechos, 12 + 2.9 dias para los drenajes

izquierdos y 10 £ 5.8 dias para las sondas retroesternales.
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El gasto promedio por dia en el caso de nuestro paciente 1 fue de 263 ml/kg/dia, el

paciente 2 de 222 ml/kg/dia y paciente 3 481 mi/kg/dia.

El volumen promedio total de liquido por dia de 322.4+189mL/m2/d. Ninguno de los

pacientes presento quilotorax. (Cuadro 2)

En cuanto a los parametros hemodinamicos postoperatorios, la presion media de la
arteria pulmonar (PAPm PO) fue de 14.3+3.68mmHg, y la SaO2 de 95+0.94%.

Hubo un total de 2 reintervenciones quirurgicas por sangrado mayor a lo habitual las

dos se realizaron en el posquirurgico inmediato a la cirugia de Fontan.

Se llevo a cabo 1 cateterismo posquirurgico en el que se coloco stent para ampliaciéon
de la fenestracion la cual estaba ocluida, angioplastia con stent en tercio medio de la
rama izquierda de la arteria pulmonar, y angioplastia en la anastomosis de la vena cava

inferior con tubo extracardiaco.

El promedio de dias de apoyo con ventilacion mecanica fue de 3.66 dias (1 a 9 dias).
La estancia en terapia intensiva postquirurgica fue de 5.6 dias (2 a 12 dias), y la

estancia hospitalaria tuvo un promedio de 66 dias (39 a 84 dias).

14



Cuadro 1. Caracteristicas clinicas de la poblacion estudiada

Paciente Eqad Genero|Diagnéstico Clrugla
(afos) previa
Atresia tricuspidea unica via de salida por atresia pulmonar,
1 13 M comunicacion mteraunculay . a.mpllr?\,. comunicacion|a: 5 ~pp
inteventricular muscular restrictiva, insuficiencia ligera de la
valvula mitral
Atresia  tricuspidea, ventriculo derecho hipoplasico,|..
2 5 M S . LT ) Si FSP
comunicacion interuaricular, comunicacion interventricular
Si FSP
3 18 M Atresia tricuspidea con estenosis pulmonar
Y DCPB

Abreviaturas. FSP: Fistula sistémico pulmonar; DCPB: Derivacion cavopulmonar

bidirecci

onal

15



Cuadro 2. Variables quirurgicas, evolucion postoperatoria y produccion de liquido

pleural
Duracion de|Cantidad total Gasto
FenestracilPAPm PO,Sa02 |[sonda liquido .
Pt o promedio  por|
on mmHg %o .
. dia
pleural dias pleural, ml
1 8 10 95 12 4746 263.6
2 6 14 97 6 1782 222.7
3 6 19 95 17 10101 481

Abreviaturas. PAPm-PO: Presion media de arteria pulmonar en el postoperatorio;
Sa02: Saturacion arterial sistémica; vol: volumen.

Pt Dias_ _ delDias _ d_e es_tancia en Dias_ _d(_e pe_rmanencia Dias_ de estancia
ventilacion  |[terapia intensiva de dialisis peritoneal hospitalara

1 1 3 8 39

2 1 2 8 75

3 9 12 29 84

16
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DISCUSION

La condicion de la vasculatura pulmonar es generalmente considerada una limitante
para la seleccibn de los pacientes a procedimiento de Fontan, ademas de ser

predictores de prondstico posterior al procedimiento.

No hay en nuestro medio hasta el momento un estudio sobre el uso preoperatorio de
sildenafil para reducir la presion pulmonar y ayudar al mejor funcionamiento del sistema
o circulacion de Fontan. Sin embargo, muchos grupos usan empiricamente el
medicamento para los candidatos a Fontan cuyos datos hemodinamicos de

hipertension pulmonar aconsejan no indicar la operacion.

Hasta donde sabemos de lo ya descrito y demostrado la persistencia y prolongacion de
derrames pleurales es uno de los factores de mayor morbilidad en los pacientes

sometidos a derivacién cavopulmonar total extracardiaco con fenestracion.

Mostramos la corta experiencia en el uso de inhibidores de la fosfodiesterasa 5
(Sildenafil) a 3 pacientes que fueron sometidos a derivacion cavopulmonar total

extracardiaco con fenestracion.

En la poblaciéon hasta ahora estudiada por nosotros, el gasto total a través de los
drenajes, asi como los dias de permanencia de las mismas, la estancia en terapia

intensiva y de ventilacion mecanica fueron menores.
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Un estudio realizado en Cardiocentro pediatrico William Soler en la Habana Cuba
donde usaron Sildenafil en pacientes de riesgo elevado para cirugia de Fontan cuyos
datos hemodinamicos previos no eran favorables demostraron disminucion de las

presiones pulmonares y diastélica final del ventriculo principal.

Varios estudios han mostrado que en una proporcidn no despreciable de las biopsias o
autopsias de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan existen cambios estructurales
a nivel de las pequefias arterias pulmonares (muscularizacion), que producen
incremento de la resistencia vascular pulmonar y son responsables del mal desenlace

de esta cirugia.(®

Es importante sefalar que estos cambios pueden existir aun en pacientes en quien la
presion pulmonar y la resistencia vascular pulmonar preoperatoria eran aparentemente

normales.
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CONCLUSION

El tratamiento con sildenafil podria resultar una herramienta terapeutica valida para
pacientes tributarios a cirugia de derivacion cavopulmonar total. Consideramos que,
para establecer la utilidad del sildenafil en estos casos, es necesario realizar estudios
con suficiente numero de pacientes y homogeneidad de grupos en las variables que

pueden influir.

Este estudio representa un reporte preliminar y la validez de estas conclusiones

esperan el soporte de un aumento en el tamafio muestral en el numero de pacientes.
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