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1.- ANTECEDENTES
DEFINICION

Las cardiopatias congénitas (CC) son definidas como un grupo heterogéneo de
enfermedades que tienen en comun la presencia de cualquier anormalidad en la
estructura o funcién del corazon y los grandes vasos, que, aunque pueda
descubrirse tardiamente en el transcurso de la vida del portador de la

malformacion, siempre estan presentes desde el nacimiento.

EPIDEMIOLOGIA

El 3 a 4% de todos los RN (recién nacidos) presentaran alguna malformacion
congénita importante al nacimiento, sin embargo, las CC son las malformaciones
gue se presentan con mayor frecuencia. En México, por ejemplo, las CC ocupan
el segundo lugar en frecuencia de presentacion, soOlo superadas por las

malformaciones del sistema nervioso central. @

Se estima que la incidencia de las CC es de 8 a 14 casos por cada 1000 recién

nacidos (RN) vivos. @

Por si mismas, las CC son una causa importante de morbimortalidad infantil, sin
embargo, el 21-25% de todos los pacientes con CC, principalmente aquellos con
cardiopatias significativas, tienen anormalidades extracardiacas, sindromes
dismorfolégicos o cromosomopatias, que complican su cuidado e incrementan su

mortalidad. ¥

CLASIFICACION

Existen diversas formas de clasificar a las cardiopatias congénitas, una de ellas y
quizas la mas utilizada, consiste en clasificarlas basandose en la presencia o
ausencia de cianosis: en cianégenas y acianégenas. Otro método para

clasificarlas es basado en la cantidad del flujo sanguineo que hay en las arterias




pulmonares, separandolas asi en CC con flujo sanguineo pulmonar aumentado,
normal y disminuido y por ultimo otro método para clasificarlas es agruparlas de
acuerdo a su fisiologia o comportamiento clinico en cardiopatias univentriculares

y biventriculares.

Se define como cardiopatias univentriculares o corazon univentricular (CUV) a un
grupo heterogéneo de CC en las cuales existe una sola cavidad ventricular bien
desarrollada que cuente con sus porciones de entrada, trabecular y de salida y
que, en ocasiones, puede hacerse acomparfiar de un camara ventricular accesoria
o rudimentaria. Este CUV puede entonces ser un ventriculo funcionalmente Unico

0 en otros casos, un ventriculo morfolégicamente Unico.

El CUV ser& entonces el encargado mantener tanto la circulaciéon pulmonar y
sistémica provocando una desaturacion arterial de oxigeno y sobrecarga crénica
de volumen al ventriculo Unico. Las cardiopatias que se engloban dentro del rubro
de CUV son: atresia tricuspidea, atresia mitral, doble entrada al ventriculo
izquierdo, sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, canal auriculoventricular
desbalanceado, formas severas de anomalia de Ebstein y algunos casos
particulares de doble via de salida del ventriculo y de atresia pulmonar con septum

interventricular integro. ©

PRESENTACION CLINICA

La forma de presentacién y manifestaciones clinicas de los pacientes con CUV
dependera fundamentalmente del tipo y gravedad de la lesion cardiaca, asi como
su comportamiento fisiopatolégico y hemodinamico relacionado con la caida de las
resistencias vasculares pulmonares y en algunas de ellas, del cierre del conducto

arterioso.




HISTORIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD

La evolucion de los pacientes con CUV dependera de la cantidad de flujo
sanguineo pulmonar y de las lesiones asociadas. Los pacientes sin estenosis o
atresia pulmonar desarrollaran insuficiencia cardiaca congestiva y falla de medro
durante el primer afio de vida con riesgo de desarrollar hipertension arterial
pulmonar y enfermedad vascular pulmonar. Sin un procedimiento quirdrgico, cerca
del 50% de los pacientes con CUV falleceran antes del primer afio de edad ® En
caso de disminucion en el flujo sanguineo pulmonar, cerca del 80% de los

pacientes fallecera antes de los 6 meses de edad.

En aquellos pacientes con CUV que sobreviven hasta la segunda década de la
vida sin someterse a una operacion paliativa, la sobrecarga crénica de volumen
del ventriculo Unico suele producir disminucion de la contractilidad cardiaca

llevandolo a falla cardiaca y finalmente la muerte.

A continuacion, se describen brevemente las cardiopatias consideradas como
CuV:

Atresia tricuspidea. En esta cardiopatia no existe la valvula auriculoventricular
derecha ni la porcion de entrada del ventriculo derecho, por lo que no hay
comunicacién directa entre la auricula y el ventriculo derecho. Para que sea
compatible con la vida se requiere de una comunicacion interauricular que permita
el paso de sangre hacia la auricula izquierda. Se clasifica en tres tipos de acuerdo
al tipo de conexion ventriculo-arterial (tipo | concordancia AV, tipo Il discordancia
AV, tipo Il doble discordancia) y en 3 subtipos dependiendo de la restriccion al
flujo sanguineo pulmonar (subtipo A con atresia pulmonar, subtipo B con estenosis

pulmonar y/o CIV restrictiva y subtipo C sin estenosis pulmonar).

El cuadro clinico depende del tipo y subtipo de atresia tricuspidea, pudiendo
manifestarse con cianosis intensa desde el nacimiento hasta un cuadro de
insuficiencia cardiaca y cianosis minima. En la radiografia de torax en los casos
gue se acompafian de atresia 0 estenosis pulmonar se encuentra hipoflujo

pulmonar, arteria pulmonar excavada, mientras que cuando hay un gran




cortocircuito de izquierda a derecha se observa cardiomegalia y flujo pulmonar
aumentado. En el electrocardiograma desviacion del eje de QRS hacia la
izquierda, con se observara crecimiento de la auricula derecha e hipertrofia

ventricular izquierda.

Atresia pulmonar con septum interventricular integro. Es una cardiopatia rara,
representa menos del 1% de todas las CC, consiste en la ausencia de
comunicacion directa entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar, como
consecuencia el ventriculo derecho se encuentra en algunos casos severamente
hipoplasico. El retorno venoso sistémico pasa a través del foramen oval permeable
0 comunicacion interauricular de la auricula derecha hacia la auricula izquierda y
posteriormente al ventriculo izquierdo. La perfusion pulmonar se hace por medio
del conducto arterioso, la gravedad clinica depende del tamafio del conducto y del
tamafo del defecto interauricular. Clinicamente los pacientes presentan cianosis
intensa, taquipnea y un segundo ruido Unico. En la radiografia de térax muestra
flujo pulmonar disminuido y en los casos con colaterales aortopulmonares se

encuentra normal o aumentado. El electrocardiograma muestra una onda “p

prominente e hipertrofia ventricular izquierda. (6)

Anomalia de Ebstein severa. En ésta cardiopatia existe un adosamiento distal de
las valvas septal y posterior de la véalvula tricispide en la cavidad ventricular
derecha de forma que una parte del ventriculo derecho se incorpora a la auricula
derecha, presentandose como un ventriculo derecho atrializado, produciendo una
hipoplasia funcional del ventriculo derecho. En los casos graves se desarrolla
cianosis e insuficiencia cardiaca congestiva en los primeros dias de vida, se
ausculta un ritmo triple o cuadruple. En la radiografia de térax la silueta cardiaca
es de garrafa y se observa disminucion del flujo sanguineo pulmonar. El
electrocardiograma puede mostrar desde un bloqueo AV de primer grado hasta

sindrome de preexcitacion.

Doble entrada de ventriculo izquierdo. La doble entrada a ventriculo izquierdo
existe cuando gran parte o ambas valvulas auriculoventriculares son soportadas

por una camara ventricular. El ventriculo derecho puede ser bipartita y el ventriculo




principal tiene caracteristicas anatOmicas especiales, la mas importante es
ausencia de septum interventricular de entrada. Ademdas, se asocia
frecuentemente con estenosis pulmonar, por lo que la sangre desaturada y la
saturada se mezclen en la camara ventricular principal. La posicion del ventriculo
rudimentario, el tipo de conexidon auriculoventricular y el tamafio de la
comunicacion interventricular son factores importantes en la fisiologia de esta
cardiopatia. Esta cardiopatia es mas frecuente en situs solitus auricular con
conexion ventriculo-arterial discordante. El 4pex esta desplazado a la izquierda y
los ruidos presentan cambios sutiles a veces no perceptibles, en caso de presentar
estenosis pulmonar el segundo ruido estara disminuido. En la radiografia de torax
el pediculo arterial se observa angosto y en el electrocardiograma existe

desviacion del eje QRS a la izquierda. ©

Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico o sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico. Implica un amplio espectro de alteraciones en las
estructuras de lado izquierdo del corazon, pudiendo ir desde la hipoplasia hasta la
atresia adrtica con severa hipoplasia de la aorta ascendente y del ventriculo
izquierdo como consecuencia de atresia de la valvula adrtica y en algunos casos
por cierre prematuro del foramen oval. Desde el punto de vista de las valvulas se
puede clasificar en 4 grupos; |) Atresia adrtica y mitral. 1) Atresia aortica y
estenosis mitral. 11l) Estenosis adrtica y atresia mitral. V) Estenosis adrtica y mitral.
Clinicamente se presenta con precordio hiperactivo, llenado capilar lento, pulsos
periféricos débiles, taquipnea, taquicardia, hepatomegalia, edema pulmonar
agudo. Es una patologia ducto dependiente. A la exploracion fisica puede haber
soplo por insuficiencia tricuspidea y segundo ruido Unico. En la radiografia de térax
se observa congestion venocapilar pulmonar, cardiomegalia a expensas de
cavidades derechas, lo cual también se ve reflejado en el electrocardiograma con

eje desviado a la derecha.

Doble salida del ventriculo derecho. Es una de las formas an6malas de
conexién ventriculo-arterial, haciendo mencion al origen de una valvula semilunar

y mas del 50% del anillo de la valvula adrtica, emergiendo del ventriculo derecho.




Se encuentra con frecuencia en pacientes con heterotaxia. La posicion de la
comunicacion interventricular, la presencia o la ausencia de estenosis pulmonar y
la relacién espacial de los vasos influyen sobre las alteraciones hemodinamicas y
constituye la base para dividir el defecto en los siguientes tipos de doble salida del
ventriculo derecho; aorta posterior y derecha, aorta a la derecha, aorta anterior y
derecha y aorta anterior e izquierda. Asi también se menciona las variantes
encontradas en la comunicacion interventricular como son CIV subadrtica, CIV
subpulmonar, CIV doblemente relacionada y CIV no relacionada ©). Las
manifestaciones clinicas van a depender de la posicién de la CIV y presencia o
ausencia de estenosis pulmonar. El electrocardiograma es similar al del defecto
canal auriculoventircular presentando un eje aQRS superior con hipertrofia

ventricular derecha, asi como hipertrofia auricular. ©

Canal auriculoventriuclar desbalanceado. EI canal auriculoventroicular
corresponde al 4-5% de todas las cardiopatias congénitas. Es asociada en la
mayoria de los casos a sindrome de Down. Se caracteriza por presentar un defecto
septal grande que compromete el septum primum y el septum de entrada. La
clasificacion varia en torno a la valva anterior y su insercion; tipo A la valva puente
anterior esta relacionada con el ventriculo izquierdo y con numerosas cuerdas
adheridas entre ella y el septum. Tipo B la valva anterior es grande y cabalga el
septum interventricular. En algunos pacientes, los orificios estan principalmente a
un ventriculo, con hipoplasia del otro. Tipo C la valva anterior es mayor y flotante
sobre el septum interventricular. En algunos pacientes, la valvula
auriculoventricular inica comunica principalmente con un ventriculo, lo que origina
una adecuado desarrollo de este ventriculo con hipoplasia del otro. Clinicamente
presenta falla cardiaca durante el primer afio de vida con taquipnea, falta de
crecimiento y pobre perfusion periférica, siendo la aparicion de estos sintomas en
forma paralela a la caida de las resistencias vasculares pulmonares. La radiografia
muestra cardiomegalia con hiperflujo pulmonar y pulmonar abombada. En el
electrocardiograma puede haber un PR prolongado, desviacion del eje aQRS,

bloqueo de la rama derecha del haz de His.




DIAGNOSTICO

Habitualmente, el ecocardiograma transtoracico es suficiente para establecer el
diagndstico definitivo de las CC con comportamiento de CUV. EI diagnéstico se
establece al demostrar las caracteristicas morfolégicas ventriculares, asi como
describir las conexiones auriculo-ventriculares y ventriculo-arteriales. En casos de
que el diagnéstico definitivo no pueda establecerse de manera contundente o
queden algunas dudas aun después del ecocardiograma, otros estudios
complementarios como el cateterismo cardiaco, la angiotomografia cardiaca y/o la
resonancia magnética cardiaca, ayudan a precisar el diagnostico, asi como a elegir

y planear la correccion quirdrgica.

TRATAMIENTO

Las cardiopatias englobadas dentro del grupo de CUV tienen como caracteristica
comun la presencia de una sola cavidad ventricular funcional. Este ventriculo, por
tanto, es el encargado de mantener tanto la circulacion pulmonar y sistémica de
forma paralela. Dicho circuito en paralelo tiene dos importantes desventajas: la
desaturacion arterial de oxigeno tanto en reposo como durante el ejercicio y la
sobrecarga cronica de volumen; ambas condiciones originan una isguemia
subendocérdica condicionando con ello disfuncién ventricular que se traduce
clinicamente como insuficiencia cardiaca congestiva, siendo pocos los pacientes

gue sobreviven mas alla de la tercera década de vida.

No existe tratamiento correctivo de las CC con fisiologia de CUV, por el contrario,
existen solo tratamientos paliativos con la finalidad de incrementar la esperanza y
calidad de vida de estos pacientes. Estos tratamientos paliativos se realizan por
etapas o fases, dependiendo de la anatomia particular de la CC, asi como de la

edad a la que se establece el diagnéstico. ©

En el periodo neonatal, la primera fase paliacion de los CUV depende de la

cantidad de flujo sanguineo pulmonar: en caso de ser excesivo se procede a
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realizar una bandaje o cerclaje de la arteria pulmonar con la finalidad de disminuir
el flujo sanguineo pulmonar; en caso contrario, cuando el flujo sanguineo pulmonar
es disminuido, se opta por realizar algan procedimiento que asegure un adecuado
flujo sanguineo pulmonar ya sea mediante la creacion de una fistula sistémico
pulmonar (habitualmente una fistula de Blalock-Taussig modificada) o bien, la

colocacion de un stent en el conducto arterioso.

La segunda etapa realizada habitualmente realizada entre los 6 - 9 meses de edad,
es la creacidén de una anastomosis cavopulmonar superior (Glenn bidireccional) y

la eliminacion de la fistula sistémico pulmonar existente. ()

La tercera etapa, descrita en 1971 en Francia por el Dr. Francis Fontan Burdeos y
conocida actualmente como la cirugia de Fontan, es un procedimiento enfocado a
establecer una derivacion cavopulmonar total, separando las circulaciones

sistémica y pulmonar.

PROCEDIMIENTO DE FONTAN

Descrita por primera vez como una técnica quirdrgica paliativa para los pacientes
con atresia tricuspidea, es actualmente utilizada en una amplia variedad de

cardiopatias congénitas complejas que tienen en comun el de tener un CUV.

El procedimiento de Fontan consiste en dirigir la totalidad del retorno venoso
sistémico hacia las arterias pulmonares conectando las venas cavas a la arteria
pulmonar, evitando asi, el paso de sangre desaturada por las cavidades derechas

del corazon.

Desde su descripcion original, la cirugia de Fontan ha sufrido numerosas
modificaciones. La vena cava superior era conectada de manera directa a la
arteria pulmonar, mientras que, al principio, para la vena cava inferior los cirujanos
utilizaban conexiones entre la vena cavia inferior y la auricula derecha y entre ésta
ultimay la arteria pulmonar. De manera mas reciente se han descrito dos variantes
0 técnicas para conectar la vena cava inferior a la rama pulmonar: el tanel lateral

y el conducto extracardiaco:
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El tinel lateral consiste en un deflector de prétesis y una porcién de la pared
lateral de la auricula derecha, ofreciendo con ello un camino tubular entre
la vena cava inferior y la arteria pulmonar, sin embargo, una de las
complicaciones frecuentes en esta cirugia es la alta incidencia de arritmias
auriculares.

El conducto extracardiaco, introducido en 1990, es la técnica mas
empleada actualmente, consiste en un injerto de tubo entre la vena cava
inferior y la arteria pulmonar. ) Este circuito al ser extracardiaco, permite
optar por realizarlo con o sin circulacion extracorporea durante el tiempo

quirdrgico.

La finalidad tedrica del procedimiento de Fontan es separar la circulacion sistémica
y pulmonar, con el plan de disminuir la sobrecarga de volumen del ventriculo
fisioldgica o anatdmicamente Unico, disminuir los efectos adversos de la hipoxemia
prolongada, reducir los eventos trombo-embdlicos, preservar la funcion ventricular

y prolongar la esperanza de vida de los pacientes con CUV (D
SELECCION DE LOS PACIENTE PARA PROCEDIMIENTO DE FONTAN

Los actualmente conocidos como “10 mandamientos de Choussat’, fueron
propuestos por primera vez en 1977 por Choussat y Fontan, como una guia que
describia aquellos componentes o requisitos que debia de cumplir el “paciente o
candidato ideal” para ser llevado a una paliacion univentricular con el

procedimiento de Fontan con grandes probabilidades de éxito. (Tabla 1) 12

Estos criterios que durante muchos afios sirvieron a los clinicos como una guia
para determinar que paciente podria potencialmente ser llevado a procedimiento
de Fontan con altas probabilidades de éxito, en la actualidad, algunos de estos
criterios han sido modificados y algunos otros desechados como requisitos

fundamentales para realizar este procedimiento.
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Edad > 4 afios

Ritmo sinusal

Retorno venoso sistémico normal

Volumen auricular derecho normal

Presion media de la arteria pulmonar <15 mmHg

Resistencia vascular pulmonar arteriolar < 4 unidades Wood/m2
Relacion arteria pulmonar — arteria aorta > 0.75

Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo >60%

Valvula mitral competente

Ausencia de distorsion de las arterias pulmonares (indice de McGoon

>1.8)

TABLA 1. Criterios de seleccién para procedimiento de Fontan

En la actualidad, por ejemplo, la mayoria de los centros optan por llevar a cabo
este procedimiento entre los 24 y 48 meses de edad, evitando con ello la
exposicion prolongada del organismo a la cianosis y la hipoxemia y con ello, su

influencia negativa a la funcion cardiaca.

Anormalidades en el retorno venoso sistémico o pulmonar, hoy en dia, no son
impedimento para efectuar el procedimiento de Fontan, debido a que existen
multiples técnicas quirdrgicas para resolver estas alteraciones antes de dicho

procedimiento.

El tamafio o volumen auricular derecho tampoco es hoy en dia un requisito
fundamental como lo era hace 40 afos, debido a que, en la actualidad, se ha
dejado de ocupar la auricula derecha para dirigir el flujo de la vena cava inferior
hacia la arteria pulmonar y se ha optado por los tubos protésicos, ya sea mediante

la técnica de tunel lateral o bien, el tubo extracardiaco.

La competencia de la valvula mitral y la ausencia de distorsiébn de las ramas
pulmonares, tampoco es mas una contraindicacion para efectuar procedimiento de
Fontan, debido a que es factible realizar plastias de la valvula mitral o la valvula

AV sistémica incluso en el mismo momento del Fontan. Del mismo modo, las
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arterias pulmonares pequefias o distorsionadas pueden ser susceptibles de

plastias extensas que podrian corregir estas alteraciones.

Sin embargo, la adecuada funcién ventricular contindia siendo indispensable para
una adecuada evolucion con el procedimiento de Fontan, ya que el 90% de la
energia ventricular se emplea para impulsar el flujo a través de la resistencia
sistémica y solo el 10% en la resistencia pulmonar, por lo que cualquier descenso
en la funcion ventricular puede ser critico y perderse el flujo a través del circuito

vascular pulmonar. ®

De la misma forma, es indispensable que la resistencia arteriolar pulmonar sea
baja para lograr el éxito de la cirugia de Fontan. Como se menciond con
anterioridad, en el mejor de los casos, el impulso ventricular solo tiene un 10% de
energia para atravesar la barrera vascular del pulmén, por ello, cualquier
incremento en la resistencia por minimo que sea, puede hacer fracasar el principio

de Fontan. ®

La realizacién de una fenestracién se hace conectando un injerto pequefo entre
el tubo recientemente colocado y la auricula derecha, las ventajas citadas de la
fenestracion incluyen la descompresion de la circulacion venosa sistémica y el
aumento del gasto cardiaco en el periodo posoperatorio temprano. Las
desventajas cuando se realiza fenestracion consiste en desaturacion arterial
sistémica con posible embolizacion sistémica de las venas sistémicas y en la

necesidad del cierre posterior de la fenestracion.

COMPLICACIONES

El procedimiento de Fontan tiene la finalidad de disminuir la sobrecarga de
volumen del ventriculo fisiol6gica o anatbmicamente Unico, disminuir los efectos
adversos de la hipoxemia prolongada, reducir los eventos trombo-embdlicos,
preservar la funcion ventricular y prolongar la esperanza de vida de los pacientes

con CUV, sin embargo, diversos resultados adversos como muerte prematura, falla
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ventricular, eventos trombo-embadlicos arritmia, enfermedad hepética y enteropatia
perdedora de proteinas han sido reconocidos en el seguimiento de los pacientes

con este procedimiento- (11

PRONOSTICO

Las tasas de mortalidad de la cirugia de Fontan oscila entre el 1 y 27%, sin
embargo, en los ultimos afios ha sufrido una disminucién paulatina en estudios
reportados a nivel mundial. En relacion con la mortalidad operatoria, considerada
en los 30 primeros dias posteriores a la cirugia, la mayoria ocurre en la primera
semana y se debe principalmente a falla ventricular y arritmias.  En México en
un estudio retrospectivo de pacientes operados de Fontan entre 1989 y 2003
concluyé una mortalidad del 28.3%. © Un estudio retrospectivo realizado en
Espafia, reportd una mortalidad de la cirugia de Fontan del 9% y la cardiopatia

mas frecuente fue atresia tricuspidea.
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2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se estima que entre 8 y 14 nifios de cada 1,000 recién nacidos vivos presentan una
malformacion congénita importante al nacer, en México, las cardiopatias congénitas
ocupan el segundo lugar en orden de frecuencia, soOlo superadas por las
malformaciones del sistema nervioso central? Sin tratamiento, 25% de los pacientes
con cardiopatias congénitas fallecen durante el periodo neonatal, 60% en la infancia

y solo el 15% sobrevive hasta la adolescencia 1.

La cirugia de Fontan es un procedimiento paliativo que se emplea en aquellos
pacientes con cardiopatias univentriculares, siendo la méas frecuente, hasta en el
39% de los casos la atresia tricuspidea®1%13-14, En los afios 70’s, la sobrevida de
este procedimiento oscilaba entre 75% y 83%; actualmente es de alrededor de
90%?°. En un estudio realizado en el Hospital de Nifios de Boston'? se informé que
las siguientes variables se asocian a la falla del procedimiento: presioén pulmonar de
>19 mmHg, sindrome de heterotaxia, edades jévenes (menores de 4 afios de edad)
en el momento de la cirugia, una valvula tricispide como Unico sistema
auriculoventricular, distorsion de la arteria pulmonar, conexién auriculopulmonar
gue se origine en la orejuela o auricula derecha, ausencia de fenestracion y tiempo
de bomba prolongado durante la cirugia. Ademas de ser indispensable una
adecuada funcion ventricular se reporta que la morfologia ventricular derecha se
asocia con mayor frecuencia a arritmias'®, las cuales son unas de las principales

causas de muerte en los operados de Fontan’.

Hay algunos estudios que describen las caracteristicas morfologicas de los
pacientes sometidos a la cirugia, sin embargo, a nivel nacional no hay estudios que
determinen cuales estan asociadas a falla o éxito del procedimiento. Por lo anterior
es importante realizar un estudio que permita conocer las caracteristicas
morfolégicas de los pacientes llevados a cirugia de Fontan en el Instituto Nacional

de Pediatria.
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3. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cuales son las factores asociados a mortalidad y buen prondstico de los pacientes

sometidos a cirugia de Fontan en el Instituto Nacional de Pediatria?

4. JUSTIFICACION

Internacionalmente hay estudios que describen las caracteristicas que conducen a
la falla del procedimiento de Fontan, dentro de ellas, las morfolégicas como el tipo
de cardiopatia y la morfologia ventricular, son importantes para identificar aquellos
pacientes en los que existe mayor riesgo fallar el procedimiento. En nuestro medio
no contamos con estudios que identifiquen factores que se asocien a buen o mal
prondstico en pacientes operados de Fontan, conjunte las propias caracteristicas
de la poblacibn en seguimiento del Instituto Nacional de Pediatria permitira
compararlas con las de otros estudios, esto es importante para identificar aquellos
pacientes con posibilidad de falla de la cirugia de Fontan y establecer estrategias

gue disminuyan esa posibilidad.
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5. OBJETIVOS

GENERAL

Describir las caracteristicas demogréaficas, anatdbmicas y el seguimiento
postoperatorio en pacientes pediatricos operados de Fontan atendidos en el INP.

ESPECIFICOS

Estimar la frecuencia de las variedades anatémicas de los pacientes

pediatricos operados de Fontan atendidos en el INP.

1. Estimar el nUmero de pacientes operados de Fontan que hayan tenido

diametro adecuado de ramas pulmonares (indice de McGoon > 1.8)

2. Determinar cudles son las principales causas de falla de fontan en el

postoperatorio inmediato y tardio.

3. Determinar las principales causas de fallecimiento de los pacientes

operados de Fontan.
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6.- MATERIAL Y METODOS
Tipo de Estudio
Estudio observacional, retrospectivo, entre grupos de comparacion, retrolectivo.
Poblacion de Estudio

Se revisaron expediente de pacientes de cardiologia pediatrica del instituto
nacional de pediatria de cero a 18 afios, de ambos sexos que tienen cardiopatias
complejas que funcionan con fisiologia univetricular que han sido operados de
cirugia de Fontan, se analizaron los ecocardiogramas de seguimiento posteriores
a la cirugia, asi como la necesidad de medicamentos en el postoperatorio y el
estado clinico de cada paciente para determinar si tienen una adecuada funcion

cardiovascular.
Criterios de inclusioén

Se incluiran todos los pacientes que tengan expediente dentro de la Institucion,
gue tengan como enfermedad de base una cardiopatia corregida con cirugia de
Fontan y se encuentren en seguimiento por el servicio de Cardiologia pediatrica

de este Instituto.
Criterios de Exclusion

Se excluyen pacientes con cardiopatia con fisiologia univentricular no corregida o
que hayan perdido seguimiento dentro de la Institucion, o que no tengan la

informacion completa que se necesita para el estudio constatada en el expediente
Tamario de la muestra

Expedientes que cumplan con los criterios de inclusién en los ultimos dieciocho

afos, se llevara a cabo un muestreo por conveniencia.
Andlisis estadistico

Con las variables del estudio que fueron seleccionadas, se construira una base de
datos en el programa Excel, la cual posteriormente se exportara al programa

estadistico SPSS version 21 con el cual se llevara a cabo el andlisis segun el tipo
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de variables, y los resultados finales del estudio se presentaron gréficos y tablas.

7.- RESULTADOS

Se recolectaron datos de 73 expedientes pediatricos con diagnoéstico de
cardiopatia congénita, a la cual se le realiz6 procedimiento de Fontan en los
altimos 18 afios en el INP. Se exporté al programa IB SPSS Statistics V. 21 donde
se realiz6 el analisis estadistico de las variables las cuales se presentan a

continuacion en graficos y tablas.

De los pacientes seleccionados se excluyeron 4 pacientes cuyos expedientes no

se lograron conseguir, o0 no se contaba con informacién al respecto.

De los pacientes sometidos a procedimiento de Fontan el 60.3% corresponde al
sexo masculino y el 39.7% al sexo femenino. Del total de defunciones (n=18) 9
correspondieron al sexo masculino y 9 al sexo femenino, obteniendo el 50% del

total de defunciones por cada sexo. Pero una mortalidad mas alta en las mujeres

(33% vs 21.4%), con una mortalidad global en todo el grupo de andlisis del 26%.
(Tabla 2)

No. Porcentaje  Muertos Vivos Mortalidad

Pacientes por genero
Masculino 42 60.8% 9 35 21.4%
Femenino 27 39.1% 9 20 33.3%

Tabla 2.- Relacion de pacientes y mortalidad de acuerdo al sexo.
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Las cardiopatias congénitas méas frecuentes sometidas a procedimiento de Fontan
en orden de frecuencia fueron: Atresia tricuspide (AT) en el 30.4% (n = 21), Canal
AV desbalanceado (CAD) 18.8% (n = 13) Doble salida de ventriculo derecho
(DSVD) en el 15.9% (n = 11), doble entrada de ventriculo izquierdo (DEVI) en el
14.5% (n = 10) atresia pulmonar (AP) en el 14.5% (n =10), sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico (SVIH) en el 1.4% (n = 1) y otras en el 4.3% (n = 3) de los

casos (Grafico 1).

TIPO DEOCARDIOPATiAS
tras
DSVD 4.3%
15.9% AT

30%

DEVI
14.5%

AP
CAD 15%
18.8%

Grafico 1. Tipo de Cardiopatias

La morfologia ventricular en orden de frecuencia fue: Morfologia izquierda en el
65% de los casos (n = 45), morfologia derecha en el 13% de los casos (n = 9),
morfologia biventricular en el 17% de los casos (n = 12) y en el 5% no se pudo

determinar la morfologia ventricular (n = 3)

De los casos que fallecieron encontramos que en un 77% (n = 13) se identificd
morfologia izquierda y en un 22% (n = 4) morfologia derecha, en un 5.5% (n = 1)

no se pudo establecer la morfologia (Gréfico 2).
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MORFOLOGIA Y MORTALIDAD
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Grafico 2. Morfologia y Mortalidad.

En cuanto a procedimientos realizados previo a la cirugia de Fontan en un paso
inicial se realizé una Fistula de Blalock-Taussig en el 24.6% (n = 17) de los casos,
Bandaje pulmonar en el 16% (n = 11) de los casos, procedimiento de Norwood en
el 1.4% de los casos (n =1), y se realizé una cirugia de Glenn en 58% de los

pacientes (n = 40) (Grafico 3).

PROCEDIMIENTOS PREVIOS

mBP

m EFBT

= GLENN
ENORWOOD

Grafico 3. Procedimientos previos
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En cuanto a la edad de la cirugia, la media del total de pacientes, fue de 85 meses
(7 afios 1 mes), con edad minima de 35 meses (2 afios 11 meses) y maxima de
176 meses (14 afios 8 meses). La edad media de las defunciones fue de 89 meses
(7 anos 5 meses) y en cuanto a los que se encuentran vivos y en seguimiento, la

edad promedio al momento de la cirugia fue de 105 meses (8 afios y 9 meses).

El promedio del peso de los pacientes al momento de la cirugia fue de 22.2 kg con
un peso minimo de 12 kg y méximo de 55 kg. En los pacientes finados el promedio
del peso al momento de la cirugia fue de 22.9 kg, con minimo de 12.5 kg y maximo
de 55 kg, y el promedio del peso de los pacientes vivo al momento, es de 22.03

kg, con minima de 12 y maxima de 48.9 kg

Entre las principales complicaciones postquirdrgicas encontradas en esta serie de
casos, se encontraron: derrame pleural en el 39.1% de los casos, arritmias en 5.7%
de los casos, choque cardiogénico en el 14.5% de los casos, complicaciones
neurolégicas en el 4.3% de los casos, complicaciones hepaticas reportadas en

1.4% de los casos e infecciones en mediastino en 2.9% de los casos.

En cuanto a mortalidad, se encontré en esta serie una mortalidad del 26% la cual
se dividié en dos periodos: temprana si ocurrid en un periodo menor 30 dias o
antes del egreso hospitalario, que correspondié a 15 casos (83.3% del total de
muertes) y 3 casos (21.7%) con mortalidad tardia, definida como la muerte

posterior a los 30 dias de la cirugia o posterior al egreso hospitalario.
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CAUSAS DE MORTALIDAD
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Grafico 4. Causas de Mortalidad

Las principales causas de mortalidad fueron choque cardiogénico en el 50% (n =
9) de este total el 77.7% de los casos ocurrié en el postoperatorio inmediato (n =
7)y en 22.2% en un periodo a largo plazo (n = 2), Arritmias cardiacas en el 16.7%
de los casos (n = 3) en el 11.1% la causa del fallecimiento fue por complicaciones
neurologicas (n = 2), y en el 16% (n = 3) de los casos la causa de muerte no se
establecié de manera clara o no se relacion6 al procedimiento de Fontan. Solo un
paciente fallecié por Enteropatia perdedora de proteinas y linfangiectasia intestinal
(Gréfico 4).

Del total de paciente estudiados: 6 fueron operados en el periodo de 2000 — 2005,
14 fueron operados en el periodo de 2006 — 2010, 27 fueron operados en el periodo
de 2011 - 2015 y 22 fueron operados en el periodo de 2016 — 2019. El nimero de
pacientes que fallecieron en cada periodo fue el siguiente: del 2000 — 2005 4
pacientes, del 2006 — 2010 fallecieron 7 pacientes, del 2011 al 2015 fallecieron 3
pacientes y del 2010 al 2019 fallecié solo un paciente en el periodo postoperatorio
menor a 30 dias (Grafico 5).
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MORTALIDAD PERIOPERATORIA
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Grafico 5. Mortalidad Perioperatoria

De los pacientes que actualmente tenemos en seguimiento encontramos que el
100% tiene una buena calidad de vida, y se refieren como asintoméaticos en sus
citas de seguimiento, la mayoria de los pacientes esta en control con
medicamentos antiagregantes plaquetarios o IECA, en un 89% del total de
pacientes en seguimiento, tuvimos una minima de seguimiento de 2 meses en una
paciente recién operada y una maxima de 136 meses, con un promedio de

seguimiento a largo plazo de 50 meses. (Grafico 6).
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Grafico 6. Muestra total de pacientes.
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8.- DISCUSION

Comparando la literatura internacional con nuestra serie de pacientes, en un
estudio de la clinica Mayo de seguimiento a 40 afios en pacientes operados de
Fontan, se reporta una edad promedio de intervencion de 9.4 afios + 7.5 afios, y
la media del seguimiento fue de 15.3 + 9.3 afios. Comparandolo con nuestra serie
en gque la media de edad fue de 7.2 afios y el seguimiento fue de 4 afos y dos
meses. En cuanto a las cardiopatias que fueron intervenidas, la Atresia tricuspidea
fue la mas frecuente siendo el 26% de su total de manera similar a nuestra serie.
Como en nuestro estudio, la morfologia ventricular de los pacientes no impacto en

la supervivencia a largo plazo, la diferencia no fue significativa. @

En cuanto a las causas de mortalidad a largo plazo nuestra serie difiere de este
estudio debido a que en nuestro centro existe una alta tasa de mortalidad en el
postoperatorio inmediato, ademas de las dificultades para realizar un seguimiento
a largo plazo en comparacion con lo reportado por La Clinica Mayo, sin embargo,
las principales causas fueron de origen cardiovascular en este estudio a largo

plazo en un 83% de los casos. (11

En este estudio se observé que la realizacién de un Glenn Bidireccional previo a
la operacion de Fontan aumentaba la supervivencia a largo plazo, practica que se

ha implementado en nuestro Hospital. 1)

En otro estudio del 2008 del Boston Children’s Hospital se dividieron las causas de
muerte en perioperatorias (menor a 30 dias) o tardias (mayores a 30 dias) En este
estudio se encontr6é una mortalidad temprana perioperatoria del 78.9% y tardia en
21.1% a comparacion con nuestra serie en que la mortalidad perioperatoria fue del
77.7% y la tardia del 22.2%, en esta serie la mediana de edad para la realizacion
del Fontan fue igual de 7.9 afios y la cardiopatia mas frecuente fue igualmente la
atresia tricuspidea en el 31% de los casos. En este estudio la morfologia ventricular
derecha si tuvo un riesgo incrementado de aumento de la mortalidad a diferencia
del estudio previo, ademas de la presencia de enteropatia perdedora de proteinas
la cual se present6 en 1 de nuestros pacientes, por lo que nuestra muestra no es

tan grande para establecer significancia clinica al respecto. 13
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En una revision del 2017 de la British Medical Journal, se establecieron las
principales causas de mortalidad a largo plazo de pacientes con Fontan
encontrando la mas frecuente como Falla Cardiaca, en segundo lugar arritmias y
en 3er lugar falla respiratoria, de nuestros pacientes que fallecieron posterior a 30
dias, la causa mas frecuente fue insuficiencia cardiaca en 2 pacientes, y en
segundo ligar la enteropatia perdedora de proteinas, las arritmias se presentaron
mas bien en el periodo temprano, sin embargo el tamafio de la muestra es muy
pequefio para poder darle significancia clinica. En esta revision también se observo
que la presencia de derrame pleural que tardo mas de 3 semanas en resolver se
asocié a una mortalidad tardia mas elevada, este dato es importante ya que la
mayoria de nuestros pacientes presento derrame pleural en un 40% de los casos,
sin embargo, no se documento la duracion del mismo en todos los casos, pero

abre un parte aguas para vigilar el tiempo de resolucién del derrame pleural. 4

9.- CONCLUSIONES

Actualmente la cirugia de Fontan ha tenido grandes avances en cuanto a
mortalidad y calidad de vida en los pacientes con fisiologia univentricular, sin
embargo, aln se necesita mas conocimiento en cuento a causas de mortalidad en

estos pacientes.

En nuestro centro se han realizado avances equiparables a la literatura mundial,
sin embargo, aun nuestra muestra de paciente no es tan grande comparado con

los centros mencionados.

Ademas, podemos observar que la mortalidad perioperatoria ha disminuido
conforme al tiempo de realizada la cirugia, esto debido, a la experiencia y la
mejoria en el manejo perioperatorio de estos pacientes, observandose una
disminucion significativa en el nimero de muertes en comparacion con los

procedimientos realizados por periodos de tiempo.

Una de las limitantes es el seguimiento a los pacientes ya que este se pierde al

cumplir la mayoria de edad (18 afios de edad), por ser nuestro centro, un Hospital
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exclusivamente pediatrico y es dificil continuar con el seguimiento después esta
edad.
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