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RESUMEN

-Antecedentes y planteamiento del problema: La disfuncion linfatica (DL) juega un
papel importante en el desarrollo de complicaciones tempranas (derrames pleurales) y
tardias (bronquitis plastica y enteropatia perdedora de proteinas) posterior a la
realizacion de procedimiento de Fontan. La DL es una variable que no es estudiada de

manera rutinaria en pacientes candidatos a fisiologia univentricular en nuestro medio.

-Objetivos: Valorar la presencia de DL por resonancia magnética (RM) en pacientes
operados de fisiologia univentricular en el Hospital Infantil de México Federico Gomez
(HIMFG)

-Diseno de estudio: Se trata de estudio observacional, transversal, retrospectivo y
descriptivo. Se analizara el patron linfatico de cuello y térax de pacientes con fisiologia

univentricular a quienes se les haya realizado RM desde enero 2020 hasta mayo 2023.

-Poblacion y variables a estudiar: Criterios de inclusion: Pacientes entre 4 y 18 ainos,
atendidos en el servicio de cardiologia en el HIMFG, con fisiologia univentricular y que
cuenten con RM vy linfangiografia 12 meses posterior a la derivacion cavopulmonar
inferior. Criterios de exclusion: Pacientes que no cuenten con imagenes adecuadas de
linfangiografia para valoracion de patron linfatico. Criterios de eliminacion: Pacientes en
quienes no se realizé la derivacion cavopulmonar inferior en nuestro instituto, y que por

ende no contemos con datos hemodinamicos y quirurgicos.

Variables a estudiar: Patrones de linfangiografia por secuencia de T2 en RM, variables

demograficas, ecocardiograficas y hemodinamicas.

-Limitaciones del estudio: La RM no es un estudio que en nuestro medio se realice
de manera rutinaria a pacientes candidatos a completar fisiologia univentricular, por lo
que solo se valoraron a aquellos pacientes que cuentan con este estudio. No se cuentan

con RM con linfangiografia previo a 2020 en nuestro instituto.



ANTECEDENTES

Las cardiopatias son las malformaciones congénitas mas frecuentes en los recién
nacidos. Dentro de ellas existe un subgrupo de cardiopatias que van a funcionar
como univentriculares, dentro de las que se encuentran el sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico, atresia tricuspidea, algunos casos de atresia pulmonar y de

doble via de salida de ventriculo derecho, entre otras.

Para estos pacientes desde 1968 se desarrollé6 un procedimiento paliativo el cual
consiste en derivar los retornos venosos sistémicos directamente a la arteria
pulmonar; y que asi, no tengan que pasar por el corazon. Este procedimiento se
realiza en dos etapas; la primera es la derivacion cavopulmonar superior (Glenn) en
la cual se desinserta la cava superior del atrio y se anastomosa a la arteria pulmonar;
la segunda es la derivacion cavopulmonar inferior, en la cual, mediante un tubo se

deriva el flujo de la vena cava inferior a la arteria pulmonar (Fontan).

El procedimiento de Fontan ha mejorado la supervivencia de los pacientes con
corazones univentriculares; sin embargo, esta fisiologia va a estar caracterizada por
presion venosa central persistentemente elevada, congestion venosa y bajo gasto
cardiaco. Todo lo anterior, genera que estos pacientes presenten complicaciones a

diversos niveles.

Dentro de los sistemas afectados por la fisiologia univentricular, se encuentra la
circulacion linfatica; debido a que al incrementar la presion venosa central, se
incrementa la poscarga para el drenaje linfatico, generando congestion y disfuncion
del mismo. La disfuncion linfatica en estos pacientes se vera reflejada con
complicaciones tanto tempranas como tardias, dentro de las que se encuentran los
derrames pleurales persistentes, quilotérax, enteropatia perdedora de proteinas y

bronquitis plastica.



Hay estudios donde se ha analizado el papel que tiene la disfuncion linfatica en la

aparicion de complicaciones, tanto tempranas como tardias, en pacientes operados

de fisiologia univentricular; dentro de los cuales existe clara asociacidén entre la

disfuncioén linfatica y la aparicién de complicaciones.

Tabla 1. Estudios de patrén linfatico en Fontan

Pais y Tipo de Numero de
Autores
ano estudio pacientes
Biko D.M.; E.U.A. Retrospectivo = 83
DeWitt Filadelfia = Junio 2012 a pacientes
A.G,etal.' 2019 Mayo 2015 (entre 6.7 y
8.3 anos)

Objetivos

Valorar si las
anormalidades
del

linfatico previo

patron

a completar
Fontan

correlacionaba
n con los
resultados del

Fontan.

Resultados
Los pacientes con patrén
linfdtico 1 y 2 no tuvieron

diferencia en el curso clinico y los
resultados.
Se

significativa en la presiéon del

encontré diferencia

Glenn en los pacientes con
disfuncién linfatica tipo 4. No
hubo diferencia en RVPi, GTP y
QP/QS.
Se

significativa en

encontro diferencia
las tasas de
completar el Fontan, entre los
pacientes con patron linfatico 1y
2 (98%); con 3 (94.1%) y 4
(46.2%);

mortalidad siendo de 0% en

asi como en la
pacientes con PL tipo 1,2y 3;y
siendo de 23% en PL tipo 4.

Mayor
pleural (PL tipo 1y 2: 6 dias; PL
tipo 3 8 dias y PL tipo 4 15 dias)
Duracion de

duracion de derrame

estancia
hospitalaria (PL tipo 1y 2: 9 dias,
PL tipo 3 10 dias; PL tipo 4 29

dias)



Ghosh R.M; E.U.A.

Griffis H.M; Filadelfia
et al.? 2020
Dittrich S. Alemania

etal’

2020

Retrospectivo
Junio 2012 a
Julio 2017

Retrospectivo,
transversal.
Septiembre
2007 a Agosto
2015

238
pacientes

con Fontan

44

pacientes

Describir la
prevalencia y
causa de
morbilidad
temprana
posterior a
Fontan.
Valorar
asociacion
entre  patron
linfatico por
resonancia
magnética
previo al
Fontan y
complicacione
s tempranas.
Investigar
asociacion
entre
complicacione
s tempranas
del Fontan,
con patron de
perfusion
linfatico
toracoabdomin
al por RM 6
meses
posterior al

Fontan.

168 pacientes no tuvieron
complicaciones tempranas y 58
con complicaciones tempranas.
De los 58 pacientes con
complicaciones tempranas, 35%
fueron secundarias a fallas
estructurales, 14% por falla de
21.5%

pleurales prolongados y 21.5%

bomba, derrames
por falla linfatica.

Asimismo, se encontré que el
patrén linfatico tipo 3 0 4 conferia
un riesgo 6 veces mayor de
presentar complicaciones

tempranas.

9 de los 42

presentaron

pacientes
complicaciones
tempranas (21%).

7 presentaron edema periférico,
5 ascitis, 4 hipoalbuminemia y 6
derrames pleurales.
ellos

Ninguno de presentd

enteropatia perdedora de
proteinas a los 6 meses.
La resonancia magnética previa

y posterior al Fontan no mostré

diferencias en la funcidn
ventricular.
De los 9 pacientes con

complicaciones tempranas, 4
presentaban patrén linfatico 3 o
4,

De los 33 pacientes sin
complicaciones, solo 1 se

clasific6 como patron linfatico



tipo 3 y ninguno con patrén
linfatico tipo 4.

Se encontro diferencia
significativa entre el patrén de
perfusion linfatico y la presencia
de complicaciones tempranas

del Fontan.



MARCO TEORICO

Fisiologia univentricular

Las cardiopatias congénitas representan la malformacion congénita mas frecuente,
con una incidencia de 7 por cada mil recién nacidos vivos. De estos pacientes con
cardiopatia congénita, encontraremos un subgrupo de malformaciones cardiacas

con fisiologia univentricular 4; dentro de las que se encuentran:

- Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico

- Atresia tricuspidea

- Algunos tipos de atresia pulmonar

- Doble via de salida o de entrada ventricular.
- Algunos tipos de canal AV

Los pacientes con fisiologia univentricular, van a depender de un solo ventriculo, ya
sea morfolégicamente derecho o izquierdo, para que mantenga la circulaciéon
sistémica; mientras que la circulacion pulmonar va a depender del grado de
estenosis pulmonar, la presencia de colaterales aortopulmonares, y la presencia y

extension de comunicaciones entre la circulacion sistémica y pulmonar. °

Para estos pacientes con fisiologia univentricular, en 1968 se desarrollé un
procedimiento paliativo, denominado operacion de Fontan, el cual se disefi¢ de
manera inicial para pacientes con atresia tricuspidea.® Este procedimiento paliativo

ha incrementado la supervivencia en pacientes con cardiopatias univentriculares.”

La fisiologia univentricular, consta de dos etapas planeadas que incluyen una
derivacion cavopulmonar superior (Glenn) en la cual se realiza una anastomosis de
la vena cava superior a la arteria pulmonar (o venas cavas superiores, en caso de
vena cava izquierda persistente); y posteriormente se completa con una derivacién
cavopulmonar inferior (Fontan); la cual consiste en derivar el flujo de la vena cava

inferior a través de un tubo (intra o extracardiaco) hacia la arteria pulmonar. 7 De



esta manera todos los retornos venosos sistémicos se derivan directamente a la

circulacion pulmonar, sin pasar por el corazon.

La técnica preferida en los ultimos afos para realizar la derivacion cavopulmonar
inferior es la de colocar un tubo extracardiaco de 18-20mm, y para contrarrestar la
presion venosa central elevada, se agrego6 a la técnica quirurgica el uso de una
fenestra (del tubo extracardiaco al atrio derecho), la cual sirve para disminuir un

poco la presion del sistema. ’

Previo a las etapas establecidas de derivacion cavopulmonar, algunos pacientes
requieren alguna primera intervencion quirurgica para asegurar el flujo pulmonar y
mejorar la saturacion mediante una fistula sistémico pulmonar; o bien, para
disminuir el flujo pulmonar y proteger la vasculatura pulmonar con un cerclaje de

arteria pulmonar.*

A pesar de que no hay edades bien definidas para cada etapa de la fisiologia
univentricular, para la derivacion cavopulmonar superior o cirugia de Glenn, se
recomienda entre los 6 y 8 meses; mientras que la derivacion cavopulmonar inferior
o cirugia de Fontan, se completa cuando el paciente pesa aproximadamente 15 kg

o entre los 2 y los 4 afios. 47

Se basa en la premisa de que el ventriculo subpulmonar no es adecuado para que
el retorno venoso cruce al lecho pulmonar; por lo que el flujo pulmonar puede
derivarse directamente a la circulacion pulmonar por presion venosa central
moderadamente elevada; cuando las resistencias vasculares pulmonares son lo

suficientemente bajas como para permitir el flujo.”

Esta fisiologia univentricular se caracteriza por presion venosa central
persistentemente elevada; asociado a bajo gasto cardiaco, congestion venosa y
resistencias vasculares mesentéricas incrementadas®®, los cuales tienen

consecuencias deletéreas en todos los 6rganos.®

Acorde a las guias de la AHA, para 2018 se estimaba que vivian 50 a 70mil
pacientes con paliacion de Fontan, de los cuales aproximadamente 40%

corresponderian a adultos; estimando una sobrevida a 30 afos de



aproximadamente 85%.” Otro estudio valord el numero de pacientes operados de
Fontan de 2010 a 2020 en 11 paises que incluian Estados Unidos, algunos paises
europeos, Australia y Nueva Zelanda: encontraron que en 2020 habia 47,881
pacientes viviendo con Fontan; con lo que se espera que para 2030 incremente a
59,777pacientes. Para 2020, 55% eran adultos, 17% adolescentes y 28% nifios.®

Acerca de la supervivencia de los pacientes con Fontan, la AHA estima una
sobrevida aproximada a 30 afios de 85%’; mientras que un estudio unicéntrico de
Filadelfia en Estados Unidos, reporta sobrevida al ano de 94%, de 90% a los 10

anos, 85% a los 15 afios y 74% a los 20 arios posterior al Fontan.®
Resonancia magnética en fisiologia univentricular

Dentro de los estudios que se realizan para poder llevar a un paciente a fisiologia
univentricular se encuentran el ecocardiograma, cateterismo cardiaco y estudios de

imagen como tomografia cardiaca y resonancia magnética cardiaca. ’

Estos pacientes, con fisiologia univentricular, tienen necesidades unicas para el
seguimiento clinico e imagenoldgico por la susceptibilidad alta de complicaciones

agudas y tardias. '

La evaluaciéon por resonancia magnética tendra diversas ventajas sobre el
ecocardiograma en la valoracion de pacientes con fisiologia univentricular; dentro

de las que se encuentran:®

- Valorar la anatomia cardiaca en multiples planos, con alta resolucion
espacial.

- Valorar el sistema del Fontan y si existen obstrucciones en el mismo

- Evaluar las anastomosis de las venas cavas y de las arterias pulmonares

- Es el método de eleccion para cuantificacion de volumenes y funcion sistolica
ventricular

- Calcular indices como velocidad maxima y media, volumen latido, fraccién
regurgitante y gasto cardiaco.

- Evaluar obstrucciones en ramas pulmonares.
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- Valoracion de fibrosis miocardica (focal y difusa) mediante reforzamiento
tardio y fraccion de volumen extracelular

- Evaluar enfermedad tromboembdlica (presente en 12% de los pacientes con
Fontan)

- Valoracion de patrén linfatico.

La evaluacién por resonancia magnética de pacientes con fisiologia univentricular
deberia de llevarse a cabo previo al procedimiento de Fontan y posterior al mismo,

con un seguimiento por resonancia magnética cada 2 a 3 afos.*
Complicaciones de la fisiologia univentricular

Hay diversos factores que influencian de manera negativa el pronostico de los
pacientes con fisiologia univentricular; dentro de los que se han descrito: ventriculo
sistémico de morfologia derecha, género masculino, valvula auriculoventricular
unica, mayor edad al momento del Fontan, complicaciones postquirdrgicas con
incremento de presion pulmonar y derrames pleurales persistentes posterior a
derivacion cavopulmonar inferior #; asi como disminucion de la supervivencia, si se
presentan complicaciones como enteropatia perdedora de proteinas, bronquitis

plastica, arritmias y eventos tromboembodlicos.

Los pacientes con fisiologia univentricular presentan una variedad de

complicaciones en multiples 6rganos y sistemas’; dentro de los que se incluyen:

- Pulmones
o Incremento de las resistencias vasculares pulmonares
- Hepatico
Secundario al incremento de la presién venosa central, sobrecarga linfatica y
estrés hipdxico en los sinusoides hepaticos.*
o Fibrosis hepatica
o Cirrosis hepatica
o Carcinoma hepatocelular (1.3%)
- Sistema nervioso central

o Alteraciones del neurodesarrollo

11



- Hueso
o Deficiencia mineral ésea con niveles bajos de vitamina D e incremento de
hormona paratiroidea
o Alteraciones del crecimiento con menor estatura.
- Sistema linfatico
o Bronquitis plastica
o Enteropatia perdedora de proteinas
o Linfangiectasias
o Quilotérax
- Renal

o Falla renal

Las complicaciones que presentan estos pacientes se pueden dividir en tempranas
y tardias. Dentro de las complicaciones tempranas mas frecuentes se incluyen:
edema periférico, ascitis, quilotérax y derrames pleurales prolongados; con una
incidencia de hasta 24%3; mientras que las complicaciones tardias mas frecuentes

incluyen la enteropatia perdedora de proteinas y la bronquitis plastica.
Sistema linfatico

Los vasos linfaticos recolectan fluido desde los 6rganos y tejidos periféricos,
transportandolo de manera central al canal de drenaje linfatico principal el cual se
llama conducto toracico. En la porcién proximal del conducto toracico se encuentra
un saco denominado cisterna del quilo; el cual colecta fluido de las extremidades

inferiores, higado y mesenterio. '
El sistema linfatico tiene 3 funciones principales:

- Regulacion inmune
- Absorcién de acidos grasos de cadena larga

- Mantener la circulacién hidrica tisular.!

La circulacion linfatica carece de una bomba central que transporte la linfa; por ende,

el transporte linfatico esta dado predominantemente por el resultado de
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contracciones espontaneas de cada linfangion. El linfangion constituye la unidad

anatémica y funcional del sistema linfatico. '2

En adultos sanos, se filtran de los capilares aproximadamente 8 litros de fluido
intersticial a los conductos linfaticos; de los cuales 2-3L fluyen por el conducto
toracico; y la unica ruta por la cual el liquido puede retornan a la circulacion es por

los vasos linfaticos. 1112

Al hablar de la circulacion linfatica se ha usado el término circulacion olvidada; sin
embargo, en la ultima década, los avances en la imagen linfatica y las técnicas

intervencionistas han resurgido el interés en este sistema. '’
Circulacioén linfatica en Fontan

La circulacion de Fontan afecta a los linfaticos de dos maneras: la primera
incrementando la cantidad de liquido que tienen que remover para mantener el
balance hidrico tisular normal y segundo al incrementar la postcarga por el

incremento de la presion venosa central. 12

Algunos estudios han demostrado que el incremento de la poscarga de un linfangion
incrementa la contractilidad, y que los linfangiones proximales van a tener mejor

funcion de bomba que los distales. 12

Al contrario, en caso de que los linfaticos se sobredilaten, la fuerza que generan va
a disminuir; por lo que es posible que la dilatacién de los vasos linfaticos disminuya

la presién de bomba que estos generan. 2

Hay estudios donde, en pacientes con Fontan, se ha evidenciado incremento en la
frecuencia de contraccion de los linfaticos, lo cual se podria explicar por

mecanismos diferentes:

- Incremento de la cantidad de linfa en los vasos linfaticos: A pesar de que se ha
demostrado que la permeabilidad de la microvasculatura linfatica es normal en
pacientes con Fontan (por pletismografia), se ha demostrado que la filtracion
capilar de liquido esta incrementada por la PVC elevada; por ende, los vasos

linfaticos necesitan remover mayor liquido para mantener un balance hidrico
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tisular. Una manera de manejar este liquido adicional seria incrementar la
contraccion. 12

- Estimulacion de los receptores adrenérgicos. Recientemente se ha demostrado
que los pacientes con Fontan tienen un incremento de 20% de los niveles
circulantes de norepinefrina e incremento del tono simpatico en las piernas. Ex
vivo se ha demostrado que el estimulo alfa adrenérgico con norepinefrina y el
estimulo de los nervios adrenérgicos incrementa la frecuencia de contraccién de

los vasos linfaticos. 12
Disfuncion linfatica

En los ultimos afios se ha identificado que las anormalidades y la disfuncién linfatica
juegan un papel fundamental en la fisiopatologia de las complicaciones presentes

en pacientes con Fontan. 8

Las anomalias de la circulacion linfatica en pacientes con fisiologia univentricular
pueden llevar a complicaciones tempranas o tardias del Fontan; siendo la
congestion linfatica un factor de riesgo independiente para la presencia de
complicaciones tempranas y tardias del Fontan; algunas de las cuales incluyen a la

enteropatia perdedora de proteinas, bronquitis plastica, quilotérax y edema. 3

La valoracion del patrén de perfusion linfatico del térax y cuello, por resonancia
magnética (T2w), ha permitido que se establezcan los patrones de disfuncion
acorde a la localizacion anatomica de los canales linfaticos prominentes. La

perfusion linfatica anormal parece comenzar afectando la region supraclavicular.

- Tipo 1: Ausencia o escasos canales linfaticos en a regién supraclavicular y
mediastino.

- Tipo 2: Canales linfaticos anormalmente incrementados en la region
supraclavicular, sin extension al mediastino.

- Tipo 3: Canales linfaticos anormalmente incrementados en la region
supraclavicular, con extensién al mediastino.

- Tipo 4. Canales linfaticos anormalmente incrementados en la region

supraclavicular, con extension al mediastino y al parénquima pulmonar.

14



(Cuando el patron anormal de perfusion linfatica y la dilatacion de los mismos
se extiende al parénquima pulmonar, se le denomina sindrome de perfusion

linfatica pulmonar).

A

Type 1: Y AV Type 2:
Little or no / \f ] e Abnormal
abnormalities  |J ‘ | | j .' \ [ perfusion in
\ ] 9 supra-clavicular
region

Type 3: £ T Ve - Qe Type 4:
Abnormalities / \ \ ' £l Abnormal
extending into ,_ | ] ' perfusion
mediastinum \ | | extending into
‘ ‘ the lung

Imagen 1. Tipos de patron linfatico

Ghosh RM, Griffis HM, Glatz AC, Rome JJ, Smith CL, Gillespie MJ, et al. Prevalence and cause of
early Fontan complications: Does the lymphatic circulation play a role? Journal of the American
Heart Association. 2020;9(7). Disponible: doi:10.1161/jaha.119.015318

En 2019 la Asociacién Americana del Corazéon (AHA, por sus siglas en inglés)
publicé un articulo de Mohanakumar et al. realizado en Dinamarca en el cual se
realizaron imagenes de fluorescencia cercana al infrarrojo para estudiar el flujo
linfatico, y pletismografia de las extremidades para medir la permeabilidad
microvascular y resonancia magnética desde el cuello hasta los pies en 10 adultos

sanos y en 10 pacientes operados de Fontan. 2

En este estudio encontraron que la presion de bomba de los linfaticos de la pierna
fue menor a la de los controles; con una mayor frecuencia de contraccién en el grupo

de Fontan que en los controles. En uno de los pacientes con Fontan que presentaba
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edema de una de las extremidades inferiores se encontré fuga extravascular de linfa

por colaterales secundario a obstruccion. 12

En la resonancia magnética se evidencié que el que conducto toracico de los
pacientes sanos era delgado, recto y sin linfangiectasias; en cambio, en los
pacientes con Fontan el conducto toracico era tortuoso y varios presentaban
diferentes malformaciones linfaticas. Asimismo, los pacientes con Fontan
presentaron mayor liquido acumulado alrededor del higado y en algunos de ellos se

encontraron colaterales en los hombros, térax y pared abdominal. 2

Se encontré 17% menos presion de bomba en los linfaticos de las extremidades
inferiores que en los controles sanos; con una frecuencia de contraccion
incrementada en 62% en los pacientes con Fontan. No se encontroé diferencia en la

permeabilidad microvascular. 12

La disfuncion linfatica es un factor de riesgo para presentar complicaciones a corto
plazo en pacientes operados de fisiologia univentricular; asi lo reportan Ghosh RM
et al. en un estudio realizado en Filadelfia donde se encuentran complicaciones
tempranas en 15% de los pacientes con patrén de perfusion linfatica tipo 1, en 22%
de los pacientes con patrén de perfusién linfatica tipo 2, en 43% de los pacientes
con patrén de perfusion tipo 3 y el 100% de los pacientes con patrén linfatico tipo 4;
encontrando que un paciente con patron linfatico tipo 3 tiene 5.5 veces mayor
probabilidad de desarrollar complicaciones a comparacion de un paciente con

patron linfatico tipo 1.2
Complicaciones secundarias a disfuncién linfatica

Enteropatia perdedora de proteinas

Es una complicacién grave de pacientes con Fontan, que se presenta con una

incidencia de 3-14%.2 Dentro de sus manifestaciones clinicas encontraremos:

e Edemay ascitis: > 50% de los pacientes
e Derrames pleurales 20%

e Disenteria en el 10%.
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e Hipercoagulabilidad
e Inmunodeficiencia secundario a la pérdida intestinal de linfocitos y niveles

bajos de inmunoglobulina sérica.

El intervalo de tiempo entre el diagndstico y el diagndstico de enteropatia perdedora
de proteinas es de 2.7 a 13 afios y tiene una mortalidad a 5 afios de hasta 50% en

el pasado, la cual ha mejorado a 6-12% en los ultimos estudios.3

Bronquitis plastica

Se presenta en aproximadamente 5% de los pacientes con fisiologia univentricular,
se origina por la extravasacion linfatica rica en proteinas, en la via aérea; generando

moldes gruesos los cuales pueden obstruir parcal o totalmente la via aérea. '3
Tratamiento de disfuncion linfatica

Tras las investigaciones de disfuncion linfatica y su efecto en las complicaciones de
Fontan, se ha propuesto la embolizacién del conducto toracico como tratamiento de
la disfuncion linfatica. Haddad R. et al. (2023) reportaron un caso en el que se
emboliz6 de manera exitosa el conducto toracico como tratamiento de disfuncién

linfatica en un paciente pediatrico con Fontan y bronquitis plastica recurrente. '3

Existen también articulos en los que se describen estrategias de manejo para
alteraciones severas que ocurren de manera simultanea en el flujo linfatico, “falla
linfatica multicompartimental”. La técnica quirurgica consiste en desinsertar la vena
innominada de la vena cava superior y se anastomosa al atrio izquierdo.,

permitiendo el drenaje linfatico a un atrio de presion baja.™

Smith C. et al. describen la descompresion percutanea del conducto toracico,
redirigiendo el flujo del conducto mediante el uso de stents cubiertos desde la vena
innominada hasta el atrio izquierdo. Analizaron casos de 12 pacientes con falla
linfatica multicompartimental a los que se les realizé descompresion percutanea del
conducto toracico; 6 de los 12 pacientes tuvieron resolucion de los sintomas (50%),

2 presentaron mejoria sin resolucion completa y 4 no tuvieron cambios.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Nuestro instituto es un centro de tercer nivel de atencion, el cual cuenta con servicio
de cardiologia pediatrica, cirugia cardiovascular y terapia intensiva cardiovascular;
el cual funge como centro de concentracién de pacientes con cardiopatias

congénitas complejas en México.

Al tratarse de un centro de referencia para cardiopatias congénitas en nuestro pais;
es un centro en donde se da manejo a pacientes candidatos a fisiologia
univentricular. Se realizan en nuestro instituto procedimientos de derivacién
cavopulmonar superior (Glenn) y derivacion cavopulmonar inferior (Fontan), como

paliacion para pacientes con cardiopatias univentriculares.

Dentro de nuestro protocolo de atencidon para estos pacientes se incluyen el
ecocardiograma, electrocardiograma y cateterismo cardiaco; sin embargo, no se
realiza de manera rutinaria la resonancia magnética previo o posterior la derivacion

cavopulmonar inferior.

A partir del 2020, contamos con médico especialista en imagen cardiovascular, por
lo que dentro de los pacientes operados de Fontan, en quienes se han solicitado
resonancias magnéticas, se comenzo6 a incluir la evaluacidén del patron linfatico
mediante linfangiografia dentro del protocolo al realizar resonancia magnética
cardiaca; a pesar de esto, aun no es una practica que se realiza de manera

estandarizada en los pacientes.

A pesar de tratar pacientes con fisiologia univentricular, y de que existen diversos
articulos que demuestran la importancia de la disfuncién linfatica en el desarrollo de
complicaciones tempranas y tardias para pacientes operados de Fontan,
desconocemos el patron linfatico de los pacientes operados de fisiologia

univentricular en nuestro Instituto.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cual es el patron linfatico por resonancia magnética en pacientes con fisiologia

univentricular en el Hospital Infantil de México Federico Gomez?
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JUSTIFICACION

La cirugia de Fontan es un procedimiento paliativo para los pacientes con
cardiopatias univentriculares, en la que se deriva todo el flujo sistémico a las arterias
pulmonares en 2 etapas quirurgicas (derivacion cavopulmonar superior y derivacion
cavopulmonar inferior). La fisiologia univentricular esta caracterizada por

incremento en las presiones venosas y disminucién de gasto cardiaco.

Los pacientes que viven con fisiologia univentricular desarrollan una serie de
complicaciones en diversos organos y sistemas secundario a la presion venosa
persistentemente elevada y al bajo gasto cardiaco. Dentro de las complicaciones
mas relevantes destacan los derrames pleurales persistentes, el quilotérax, la

enteropatia perdedora de proteinas y la bronquitis plastica.

El papel de la disfuncion linfatica dentro de las complicaciones que presentan los
pacientes con fisiologia univentricular ha sido tema de investigacion en los ultimos
afnos; demostrando que la disfuncidn linfatica se encuentra asociada a
complicaciones, tanto tempranas como tardias, en pacientes con fisiologia

univentricular.

La evaluacién por resonancia magnética del patrén linfatico se realiza de manera
rutinaria en diversos centros para evaluar el riesgo de complicaciones tempranas y
tardias de pacientes con fisiologia univentricular, asi como para comprender el

papel que la disfuncion linfatica tiene en lo pacientes operados de Fontan.

Al encontrarnos en una institucion que interviene pacientes de fisiologia
univentricular, es pertinente comenzar a evaluar las caracteristicas del patron
linfatico en nuestra poblacién; para poder posteriormente analizar el papel que la
disfuncion linfatica tiene en la presentacion de complicaciones tempranas y tardias

en nuestro medio.
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HIPOTESIS

Al ser un estudio observacional, no hay hipétesis.
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OBJETIVOS

Objetivo general
o Identificar el patron linfatico por resonancia magnética de pacientes
operados de fisiologia univentricular atendidos en un hospital de tercer

nivel.

Objetivos Especificos
o ldentificar el patron linfatico por resonancia magnética de pacientes
operados de fisiologia univentricular atendidos en el servicio de
cardiologia Pediatrica atendidos en el Hospital Infantil de México Federico

Gomez.
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METODOLOGIA

DISENO DEL ESTUDIO

De acuerdo a la imposicién o no de una maniobra con fines de investigacion es un
estudio:

. Observacional

De acuerdo al seguimiento o no del paciente a través del tiempo es un estudio:

. Retrospectivo

De acuerdo a la direccionalidad en la obtencién de la informacién es un estudio:

. Prolectivo

De acuerdo a la busqueda o no de asociacion entre dos variables es un estudio:

. Descriptivo

UBICACION TEMPORO-ESPACIAL

El estudio se realizé en el Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG) que
es un hospital de tercer nivel de atencidn médica, que cuenta con un area de
hospitalizacion y consulta externa de especialidades y subespecialidades de
cardiologia, cirugia cardiovascular, imagen cardiovascular y terapia intensiva
cardiovascular. Es un centro de referencia de pacientes con sospecha de
cardiopatias congénitas, que brinda métodos de deteccidn, diagnostico, tratamiento

y seguimiento de cardiopatias congénitas.

Se evaluaran a los pacientes con procedimiento de Fontan que cuenten con
evaluacion de patron linfatico por resonancia magnética del periodo de 2020 a mayo
de 2023.
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POBLACION
e Poblacion objetivo
Pacientes operados de fisiologia univentricular (Fontan), que cuenten con

resonancia magnética cardiaca >12 meses posterior al evento quirurgico.

e Poblacion elegible

Pacientes, de 4 a 18 anos, operados de fisiologia univentricular (Fontan), que
cuenten con resonancia magnética cardiaca >12 meses posterior al evento
quirurgico realizada en el servicio de imagen cardiovascular del Hospital Infantil de

México Federico Gomez.

e Criterios de inclusion
o Cualquier género
o Pacientes entre 4 afios y 18 afios
o Pacientes que cuenten con resonancia magnética cardiaca con
linfangiografia, > 12 meses posterior a completar fisiologia
univentricular, en el periodo de enero 2020 a mayo 2023 en el Hospital

Infantil de México Federico Gémez

e Criterios de exclusion
o Pacientes que no cuenten con imagenes adecuadas de linfangiografia

para valoracion de patron linfatico.

e Criterios de eliminacion
o Pacientes en quienes no se realiz6 la derivacién cavopulmonar inferior en
nuestro instituto, y que por ende no contemos con datos hemodinamicos

y quirurgicos.

TAMANO DE LA MUESTRA

El muestreo se realizé por conveniencia. Se incluyeron pacientes con resonancia

magnética mas de 12 meses posterior a completar fisiologia univentricular, en
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quienes se realiz6 linfangiografia, en el periodo de enero 2020 a mayo 2023, en el

Hospital Infantil de México Federico Gémez.

MUESTREO
Se trata de un muestreo por conveniencia, en el que se incluyeron individuos que

cumplieron los criterios de seleccion.

LOGISTICA DE LA INTERVENCION

e Se buscara a los pacientes operados de Fontan, que cuenten con resonancia
magneética realizada en el periodo de 2020 a mayo de 2023, tras 12 meses
de la cirugia.

e Se evaluara el patrén linfatico por médico especialista en imagen cardiaca.

e Se analizaran las variables demograficas, hemodinamicas, quirurgicas e

imagenoldgicas,
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PLAN DE ANALISIS DE LOS DATOS

Se realizaran frecuencias y porcentajes para las variables cualitativas.

Se obtendran medianas y rangos intercuartiies para las variables
cuantitativas.

Todas las estimaciones estadisticas se realizaran por medio del programa
estadistico SPSS version 20.0
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Variable

Patron linfatico

Tipo de
variable

Dependiente

VARIABLES

Definicion
conceptual
Patrones de

disfuncion
acorde a la
localizacién
anatémica de los
canales
linfaticos
prominentes en
térax, evaluados
con
linfangiografia
por resonancia

magnética

27

Definicion
operacional
Tipo 1:
Ausencia o
escasos
canales
linfaticos en a
region

supraclavicul

ar y
mediastino.
Tipo 2:
Canales
linfaticos

anormalment
e
incrementado
s en la region
supraclavicul
ar, sin
extension al
mediastino.
Tipo 3:
Canales
linfaticos
anormalment
e
incrementado
s en la region
supraclavicul
ar, con
extension al

mediastino.

Tipo de

variable
Cualitativa,
nominal,
policotémic

a

Escala de
medicién
Tipo 1, tipo 2,
tipo 3, tipo 4



Sexo

Lugar de origen

Edad

Independiente Conjunto de las
peculiaridades
que caracterizan
a los individuos
en masculino y

femenino

Independiente  Lugar de

procedencia

Independiente Tiempo que ha
vivido el

paciente

28

Tipo 4.
Canales
linfaticos
anormalment
e
incrementado
s en la region
supraclavicul
ar, con
extension al
mediastino y
al
parénquima
pulmonar.
Paciente
hombre o]

mujer

Lugar de
residencia del

paciente

Meses de
vida que tiene
el paciente al
momento de
la realizacién

de la

Cualitativa,
nominal,

dicotdmica

Cualitativa,
nominal,
policotomic

a

Cuantitativa
, continua,

de razén

Hombre,

mujer

Ciudad de
México,
Estado de
México,
Morelos,
Veracruz,
Guerrero,
Guanajuato

Meses



Diagnéstico Independiente

Necesidad de

cirugia

Independiente

cardiovascular

previa

Cirugia Independiente
cardiovascular

previa

Morfologia de  Independiente
ventriculo

sistémico

Diagnostico del

paciente

Necesidad de
cirugia
cardiovascular
previo a
derivacién
cavopulmonar

superior

Tipo de cirugia
cardiovascular
realizada previo
a derivacioén
cavopulmonar

superior

Morfologia de
ventriculo

sistémico

29

resonancia

magnética

Presencia o
ausencia de
cirugia
cardiovascula
r previa a
derivacién
cavopulmona
r superior
Tipo de
cirugia
cardiovascula
r realizada
previo a
derivacion
cavopulmona
r superior
Morfologia de
ventriculo

sistémico

Cualitativa,
nominal,
policotémic

a

Cualitativa,
nominal,

dicotdmica

Cualitativa,
nominal,

dicotémica

Cualitativa,
nominal,

dicotdmica

Atresia
tricuspidea,
ventriculo
derecho
hipoplasico,
heterotaxia
asplenia,
doble via de
salida de
ventriculo
derecho,
otro.

Si, no

Fistula de
Blalock
Taussig
modificada,
cerclaje de
arteria

pulmonar

Derecho,

izquierdo



Edad al
cateterismo
previo a
derivacion
cavopulmonar

superior

Presion media
de la arteria
pulmonar

Previo al Glenn

Presion
telediastolica
de ventriculo

sistémico

Previo al Glenn

Gradiente
transpulmonar

Previo al Glenn

Independiente

Independiente

Independiente

Independiente

Edad al
momento del
cateterismo
previo a
derivacion

cavopulmonar

superior
Presion media
de la arteria

pulmonar previo
a derivacion
cavopulmonar

superior

Presion
telediastdlica de
ventriculo
sistémico, previo
a derivacion
cavopulmonar

superior

Gradiente
transpulmonar,
previo a
derivacién
cavopulmonar

superior
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Edad en Cuantitativa
meses al , continua
momento del

cateterismo

previo a

derivacion

cavopulmona

r superior

Presion Cuantitativa
media de la , continua
arteria

pulmonar,

medida  por

cateterismo,

previo a

derivacion

cavopulmona

r superior

Presion Cuantitativa
telediastolica , continua
de ventriculo

sistémico,

medida  por
cateterismo,

previo a

derivacion

cavopulmona

r superior

Gradiente Cuantitativa
transpulmona |, continua

r, medida por
cateterismo,
previo a

derivacion

Meses

mmHg

mmHg

mmHg



Resistencias
vasculares
pulmonares

Previo al Glenn

Edad de la
derivacion
cavopulmonar

superior

Edad al
cateterismo
previo a
derivacién
cavopulmonar

inferior

Presién media
de la arteria
pulmonar
Previo al

Fontan

Independiente

Independiente

Independiente

Independiente

Resistencias
vasculares
pulmonares,
previo a
derivacion
cavopulmonar

superior

Edad a la que se
realizd la
derivacion

cavopulmonar

superior

Edad al
momento del
cateterismo
previo a
derivacion

cavopulmonar

inferior
Presion media
de la arteria

pulmonar previo
a derivacion
cavopulmonar

inferior
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cavopulmona
r superior

Resistencias
vasculares

pulmonares,
medida  por
cateterismo,
previo a
derivacién

cavopulmona
r superior

Edad en
meses a la
que al
paciente se le
realizo la
derivacion

cavopulmona

r superior
Edad en
meses al

momento del
cateterismo
previo a
derivacién
cavopulmona
r inferior
Presion
media de la
arteria
pulmonar,
medida  por
cateterismo,
previo a

derivacion

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Meses

Meses

mmHg



Presién Independiente
telediastolica
de ventriculo

sistémico

Previo al

Fontan

Gradiente Independiente
transpulmonar
previo al

Fontan

Resistencias  Independiente
vasculares
pulmonares
Previo al

Fontan

Edad a la

derivacion

Independiente

cavopulmonar
inferior
(Fontan)

Presion
telediastdlica de
ventriculo
sistémico, previo
a derivacion
cavopulmonar

inferior

Gradiente
transpulmonar,
previo a
derivacion
cavopulmonar

inferior

Resistencias
vasculares
pulmonares,
previo a
derivacién
cavopulmonar

inferior

Edad a la que se
realiz la
derivacion
cavopulmonar

inferior (Fontan)
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cavopulmona
r inferior
Presion Cuantitativa
telediastdlica , continua
de ventriculo

sistémico,
medida  por
cateterismo,
previo a
derivacién
cavopulmona
r inferior
Gradiente Cuantitativa
transpulmona , continua
r, medida por
cateterismo,
previo a
derivacion
cavopulmona
r inferior
Resistencias  Cuantitativa
vasculares , continua
pulmonares,

medida  por
cateterismo,
previo a
derivacion
cavopulmona
r inferior
Edad en

meses a la

Cuantitativa
, continua
que al

paciente se le

realizé la

derivacion

mmHg

mmHg

Meses



Técnica de Independiente
derivacion
cavopulmonar
inferior

(Fontan)

Tamario de Independiente
tubo utilizado
para la
derivacion
cavopulmonar
inferior
(Fontan)

Uso de fenestra Independiente

Uso de

circulacion

Independiente

extracorporea

Técnica utilizada
para la
realizacién de la
derivacion
cavopulmonar

inferior

Tamarno de tubo
utilizado para la
realizacién de la
derivacion
cavopulmonar

inferior

Realizacién de
fenestra de tubo
de Fontan a atrio
durante la
derivacién

cavopulmonar

inferior

Uso de
circulacion
extracorporea
para la

realizacion de la
derivacion
cavopulmonar

inferior.
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cavopulmona
r inferior
(Fontan)
Técnica
utilizada para
la colocacién
de tubo en la
realizacion de
la derivacién
cavopulmona
r inferior
Tamafio de
tubo utilizado
para la
realizacién de
la derivacién
cavopulmona
r inferior
Realizacién o
no realizacién
de fenestra de
tubo de
Fontan a atrio
durante la
derivacién
cavopulmona
r inferior

Uso o no de
circulacion
extracorporea
para la
realizacién de
la derivacién
cavopulmona

r inferior.

Cualitativa,
nominal,

dicotdmica

Cuantitativa

, continua

Cualitativa,

dicotébmica

Cualitativa,

dicotdmica

Tubo
extracardiac
o, tubo intra-
extracardiac

0.

mm

Si, no

Si, no



Tiempo de
circulacion

extracorporea

Uso de
pinzamiento

aortico

Tiempo de
pinzamiento

aortico

Dias de
ventilacion
mecanica

invasiva

Independiente

Independiente

Independiente

Independiente

Tiempo de
circulacion
extracorporea
en la cirugia de
derivacién
cavopulmonar

inferior

Necesidad de
pinzamiento
aortico para la
realizacion de la
derivacion
cavopulmonar

inferior.

Tiempo de
pinzamiento
aortico en la
cirugia de
derivacion
cavopulmonar

inferior

Tiempo que el
paciente amerito
ventilacion
mecanica
invasiva
posterior a la
realizacion  del

Fontan
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Tiempo de
circulacion
extracorporea
, en minutos,
en la cirugia
de derivacion
cavopulmona
r inferior
Necesidad o
no de
pinzamiento
aortico parala
realizacién de
la derivacién
cavopulmona
r inferior.
Tiempo de
pinzamiento
aortico, en
minutos, en la
cirugia de
derivacion
cavopulmona
r inferior
Tiempo en
dias, que el
paciente
ameritd
ventilacion
mecanica
invasiva
posterior a la
realizacion

del Fontan

Cuantitativa

, continua

Cualitativa,

dicotdmica

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Min

Si, no

Min

Dias



Dias de
estancia en
terapia

intensiva

Dias de

estancia

intrahospitalaria

Tiempo con
sondas
endopleural

derecha

Tiempo con
sondas
endopleural

izquierda

Independiente

Independiente

Independiente

Independiente

Tiempo que el
paciente amerito
de estancia en
terapia intensiva
posterior a la
realizacién del

Fontan

Tiempo que el
paciente amerito
de estancia
intrahospitalaria
desde la cirugia
de Fontan hasta
su egreso

hospitalario.

Tiempo desde el
Fontan, hasta el
retro de Ia
sonda
endopleural

derecha

Tiempo desde el
Fontan, hasta el
retro de la
sonda
endopleural

derecha
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Tiempo en
dias, que el
paciente
amerit6  de
estancia en
terapia
intensiva
posterior a la
realizacién
del Fontan
Tiempo que el
paciente
amerité, en
dias, de
estancia
intrahospitala
ria desde la
cirugia de
Fontan hasta
su egreso
hospitalario.
Tiempo
desde el
Fontan, hasta
el retiro de la
sonda
endopleural
derecha en
dias

Tiempo
desde el
Fontan, hasta
el retiro de la
sonda

endopleural

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Dias

Dias

Dias

Dias



Edad a la que
se realiz6 la
resonancia

magnética

Tiempo
transcurrido
entre el Fontan
y la resonancia

magnetica

Fraccién de
eyeccion del
ventriculo

izquierdo

Independiente

Independiente

Independiente

Edad a la que se

realizd la
resonancia
magnética
cardiaca

Tiempo que

transcurrié entre
la cirugia de
derivacion
cavopulmonar
inferior 'y la
realizacion de la
resonancia
magnética

cardiaca

Funcion

determinada por
fraccion de
eyeccion medido
por resonancia
magnética de
ventriculo

izquiero.
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derecha en
dias

Edad en
meses a la
que al
paciente se le
realizd la
resonancia
magnética
cardiaca

Tiempo, en

meses, que
transcurrié
entre la

cirugia de
derivacioén
cavopulmona
r inferior y la
realizacion de
la resonancia
magnética
cardiaca
Funcion
determinada
por fraccién
de eyeccion
medido  por
resonancia
magnética de
ventriculo
izquierdo.
Normal
>55%,
disfuncion
leve 40-55%,

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Cualitativa,
policotomic

a, nominal

Meses

Meses

Normal,
disfuncion
leve,
disfuncion
moderada,
disfuncion

grave.



Fraccion de
eyeccion del
ventriculo

derecho

Volumen
telediastolico
del ventriculo

derecho

Volumen
telediastolico
de ventriculo

derecho

indexado

Independiente

Independiente

Independiente

Funcion

determinada por
fraccion de
eyeccion medido
por resonancia
magnética  de
ventriculo

derecho.

Volumen por RM
del

derecho en la

ventriculo

telediastole

Volumen por RM
del

derecho en la

ventriculo

telediastole,
indexado a
superficie

corporal
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disfuncion
moderada 30-
39%,
disfuncipin

grave >29%

Funcion
determinada
por fraccién
de eyeccion
medido  por
resonancia
magnética de
ventriculo
derecho.
Volumen por
RM del
ventriculo
derecho en la
telediastole

en ml

Volumen por
RM del
ventriculo
derecho en la
telediastole
indexado a
superficie
corporal en

ml/m?

Cualitativa,
dicocotomic

a, nominal

Cuantitativa

, continua

Cuantitativa

, continua

Normal,

disfuncién

ml

ml/ m?



Volumen Independiente
telesistdlico del
ventriculo

derecho

Volumen Independiente
telesistolico de
ventriculo
derecho

indexado

Volumen Independiente
telediastolico
del ventriculo

izquierdo

Volumen Independiente
telediastolico
de ventriculo

izquierdo

indexado

Volumen por RM
del

derecho en la

ventriculo

telesistolico

Volumen por RM

del

derecho en la

ventriculo

telesistole,
indexado a
superficie

corporal

Volumen por RM
del

izquierdo en la

ventriculo

telediastole

Volumen por RM

del

izquierdo en la

ventriculo

telediastole,
indexado a
superficie

corporal
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Volumen por
RM del
ventriculo
derecho en la
telesistolico
en ml
Volumen por
RM del
ventriculo
derecho en la
telesistole
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la telediastole
en ml
Volumen por
RM del
ventriculo
izquierdo en
la telediastole
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, continua

Cuantitativa
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Cuantitativa
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Cuantitativa

, continua

ml

ml/ m?

ml

ml/ m?



Volumen
telesistdlico del
ventriculo

izquierdo

Volumen
telesistolico de
ventriculo
izquierdo

indexado

Masa del
ventriculo

izquierdo

Masa del
ventriculo
izquierdo

indexada

Independiente

Independiente

Independiente

Independiente

Volumen por RM
del

izquierdo en la

ventriculo

telesistolico

Volumen por RM
del

izquierdo en la

ventriculo

telesistole,
indexado a
superficie

corporal

Masa del
ventriculo
izquierdo

medida por RM

Masa del
ventriculo
izquierdo
medida por RM
indexada a la
superficie

corporal
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ventriculo
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ventriculo
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la telesistole
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Masa en
gramos  del
ventriculo
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medida  por
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gramos  del
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Cuantitativa

, continua

Cuantitativa
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Cuantitativa
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Cuantitativa

, continua
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gr/m2



Insuficiencia

valvular

Diagnéstico

asociado

Higado

Independiente

Independiente

Independiente

Presencia o]
ausencia de
insuficiencia de
valvula
atrioventricular
de ventriculo

sistémico

Descripcion de
otros hallazgos
en la resonancia
magnética que
alteren la
funcionalidad del

Fontan

Descripcion de
caracteristicas
de higado por
resonancia

magnética
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Descripcion Cualitativa,
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magnética
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funcionalidad
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por
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magnética

Presente o

ausente

Ninguno,
subobstrucci
on del Fontal,
flujo
anterogrado
del tronco de
la arteria
pulmonar,
estenosis de
rama
izquierda de
arteria
pulmonar

No se
describe,
higado
normal,
higado

heterogéneo



RESULTADOS

Se identificaron 11 pacientes a los cuales se les realizo resonancia magnética en el
periodo de enero 2020 a mayo 2023, al menos 12 meses posterior al Fontan; sin
embargo, se excluyo un paciente a quien no se le realizo la derivacion cavopulmonar

superior e inferior en nuestro instituto: por lo que se analizaron 10 pacientes.

Se analizaron 10 pacientes, de los cuales 7 fueron de género masculino (70%) y 3
de género femenino (30%). En cuanto a los Estados de procedencia 3 de los
pacientes eran provenientes de la Ciudad de México (30%), 2 pacientes del Estado
de México (20%), 2 pacientes de Veracruz (20%), 1 paciente de Morelos (10%), 1

paciente de Guerrero (10%) y 1 paciente de Guanajuato (10%).

Tabla 2. Variables demograficas

Variables n %
Género Mascul.ino 7 70.00%
Femenino 3 30.00%
Ciudad de México 3 30.00%
Estado de México 2 20.00%
Procedencia Morelos 1 10.00%
Veracruz 2 20.00%
Guerrero 1 10.00%
Guanajuato 1 10.00%

De los pacientes evaluados, se identificé que el mayor porcentaje correspondia a
pacientes con atresia tricuspidea, representando el 40% del total, seguido de canal
auriculoventricular con doble via de salida de ventriculo derecho con 2 pacientes
(20%), 1 paciente con doble via de salida de ventriculo derecho (10%), 1 paciente
con ventriculo derecho hipoplasico (10%), 1 paciente con doble discordancia y
estenosis pulmonar (10%) y 1 paciente con ausencia de conexién auriculo

ventricular izquierda (10%).

De estos 10 pacientes, 2 de ellos presentaron diagndstico de heterotaxia visceral

variedad asplenia, representando el 20%.
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La morfologia del ventriculo sistémico fue derecha en 4 de los pacientes. lo que
representa el 40%; mientras que los 6 pacientes restantes cuentan con ventriculo

sistémico de morfologia izquierda (60%).

Tabla 3. Variables clinicas

Variables n %
Atresia tricuspidea 4 40.00%
Doble \{la de salida de 1 10.00%
ventriculo derecho
Canal auriculoventricular y
doble via de salida de 2 20.00%
ventriculo derecho
Diagndstico :
g Ventr_lculord_erecho 1 10.00%
hipoplasico
Doble discordancia con 1 10.00%
estenosis pulmonar
Ausencia de conexion
auriculo ventricular 1 10.00%
izquierda
. : Ninguno 8 80.00%
Diagnostico Heterotaxi iedad
asociado S L] 2 20.00%
asplenia
Morfologia del Derecho 4 40.00%
ventriculo
sistémico Izquierdo 6 60.00%

De los 10 pacientes, 4 ameritaron alguna intervencién quirurgica previo a la
derivacién cavopulmonar superior o cirugia de Glenn (40%). De estos 4 pacientes,
a 3 se les realizé una fistula de Blalock Taussig modificada (fistula sistémico

pulmonar) y a 1 paciente se le realizo cerclaje de arteria pulmonar.

Tabla 4. Procedimiento previo a derivacion cavopulmonar inferior

Variables n %

Cirugia previa al Si 4 40.00%
Glenn No 6 60.00%
Ninguna 6 60.00%

. L Fistula de Blalock Taussig 0
Tlpo_de cirugia modificada 3 30.00%

previo al Glenn Cerclaie de Ia arteri

erclaje de la arteria 0

pulmonar 1 10.00%
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De las variables hemodinamicas, se recabaron los parametros de los cateterismos
previos a la derivacion cavopulmonar superior y previo a la derivacion cavopulmonar

inferior.

La mediana de edad a la que se realizd el cateterismo previo a la derivacion
cavopulmonar superior (Glenn) fue de 29 meses. Obteniendo mediana de presién
mediade la arteria pulmonar de 10mmHg, mediana de presién telediastolica del
ventriculo sistémico de 8mmHg, mediana de gradiente transpulmonar de 5mmHg y

mediana de resistencias vasculares pulmonares de 1.2.

Tabla 5. Variables hemodindmicas del cateterismo previo a la derivacion
cavopulmonar superior
Percentil  Percentil

Variables Mediana o5 75
Edad (meses) 29 16 71
Presion media de la arteria pulmonar 10 8 13
(mmHg)
Presion telediastdlica de ventriculo
SR 8 6 9
sistémico (mmHg)
Gradiente transpulmonar (mmHg) 5 2 6
Resistencias vasculares pulmonares 1.2 0.74 2.05

La mediana de edad a la que se realizé el cateterismo previo a la derivacion
cavopulmonar inferior (Glenn) fue de 84 meses (7 afos). Obteniendo mediana de
presion mediade la arteria pulmonar de 10mmHg, mediana de presion telediastolica
del ventriculo sistémico de 8mmHg, mediana de gradiente transpulmonar de

5mmHg y mediana de resistencias vasculares pulmonares de 2.
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Tabla 6. Variables hemodinamicas del cateterismo previo a la derivaciéon
cavopulmonar inferior
Percentil  Percentil

Variables Mediana o5 75
Edad (meses) 84 72 134
Presion media de la arteria pulmonar 10 9 11
(mmHg)
Presién telediastdlica de ventriculo
AR 8 6 8
sistémico (mmHgQ)
Gradiente transpulmonar (mmHg) 5 3 6
Resistencias vasculares pulmonares 2 1.3 2.6

Acerca de las variables quirurgicas, la mediana de edad a la que se realizé la
derivacion cavopulmonar inferior (Fontan) fue de 85 meses (7 afos), la técnica mas
utilizada fue la de tubo extracardiaco en 8 pacientes (80%) y los 2 pacientes
restantes se realizaron con técnica de tubo intra-extracardiaco (20%). A los 10

pacientes se les realizd fenestra representando al 100%. Se utiliz6 bomba de

circulacion extracorpérea en 5 de los pacientes (50%).

Tabla 7. Variables quirurgicas cuantitativas
Percentil  Percentil

Variables Mediana o5 75

Edad al Fontan (meses) 85 79 135

Tamafo del tubo (mm) 18 16 18

Tiempo de C|rcuIaC|oD extracorpdrea (min) 103 0 160
(n=5)

Tiempo de plnz?nmzle;)to adrtico (min) 62 0 77

Tabla 8. Variables quirurgicas cualitativas

Variables n %
Técnica quirdrgica Extracardiaco 8 80.00%
del Fontan Intra-extracardiaco 2 20.00%
Realizacion de Si 10 100.00%
Fenestra No 0 0.00%
Uso de circulacién Si 5 50.00%
extracorpdlrea No 5 50.00%
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En cuanto a la evolucion postquirdrgica la mediana de tiempo que los pacientes
estuvieron intubados fue de 2 dias, con mediana de tiempo de estancia en terapia
intensiva de 7 dias y mediana de estancia intrahospitalaria de 33 dias. Las sondas
pleurales se retiraron: la derecha con una mediana de 21 dias y la izquierda con

una mediana de 14 dias.

Tabla 9. Evolucion postquirlirgica

Variables e Percentil Percentil

25 75
Tiempo de estancia en terapia (dias) 7 4 12
Tiempo estancia hospitalaria (dias) 33 28 46
Tiempo de intubacién orotraqueal (dias) 2 1 2
Tiempo con sonda pleural derecha (dias) 21 13 33
Tiempo con sonda pleural izquierda (dias) 14 6 19

La evaluacion por resonancia magnética evidencio patron linfatico tipo 1 en el 50%
de los pacientes, paton linfatico tipo 2 en 40% de los pacientes, patrédn linfatico tipo
3 en 10% de los pacientes y ninguno de los pacientes evaluados presentaba patrén
linfatico tipo 4 (Tabla 10).

Ninguno de los pacientes evaluados tuvo insuficiencia de la valvula
auriculoventricular. Acerca de la funcion ventricular derecha por fraccién de
eyeccion del ventriculo derecho, se valoré en 5 pacientes, de los cuales el 100%

tuvo fraccion de eyeccion del ventriculo derecho normal.
En cuanto a la fraccidn de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI), de los 10

pacientes evaluados, 9 se encontraron con FEVI normal 90%; y el paciente restante

con disfuncion leve (10%).
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Tabla 10. Variables cualitativas de resonancia magnética

Variables por resonancia magnética n %
Patrdn linfatico tipo 1 5 50.00%
Disfuncion Patrén linfatico tipo 2 4 40.00%
linfatica Patron linfatico tipo 3 1 10.00%
Patron linfatico tipo 4 0 0.00%
Insuficiencia de la Si 0 0.00%
véalvula
auriculoventricular No 10 100.00%
Fraccion de Normal 5 100.00%
eyeccion del
ventriculo derecho Disfuncion 0 0.00%
(n=5)
Normal 9 90.00%
Fraccion de . L
0
eyeccion del Disfuncion leve 1 10.00%
yentr_lculo Disfuncion moderada 0 0.00%
izquierdo
Disfuncion grave 0 0.00%
Ninguno 4 40.00%
Obstruclczlggtgr?rmal del 1 10.00%
Diagnostico Flui sarado del
asociado en la tuJO an:jerolgra to ae 4 40.00%
resonancia ronco Ie a arteria .00%
magnética puimonar
Estenosis de rama
izquierda de arteria 1 10.00%
pulmonar
Caracteristicas No se describe 6 60.00%
hepaticas por
resonancia i
magnética Heterogéneo 4 40.00%

Las variables cuantitativas de la resonancia magnética que incluyen volumenes
telediastolico y telesistolico de ventriculo derecho y de ventriculo izquierdo, asi
como la masa del ventriculo izquierdo, se muestran en la tabla 11.
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Tabla 11. Variables cuantitativas de resonancia magnética

. . Percentil Percentil

Variables Mediana o5 75

Edad a la resonancia magnética (afios) 12 10 15

Tiempo mtercm_Jrrldo er]t_re el Fontany la 45 34 84

resonancia magnética (meses)

Volumen telediast6lico del ventriculo

derecho (ml) (n =5) 54 4l 59
Volumen telediastolico del ventriculo

derecho indexado (ml/m2) (n = 5) a4 £ e
Volumen telesistolico del ventriculo

derecho (ml) (n =5) 22 16 21
Volumen telesistolico del ventriculo

derecho indexado (ml/m2) (n = 5) 1 = 2

Volumen tel_edla_stollco del ventriculo 578 36 78

izquierdo (ml)
Volumen t_eled.lastollco del ventriculo 512 o8 0.9
izquierdo (ml/m2)
Volumen te_IeS|s_toI|co del ventriculo o5 3 16 35
izquierdo (ml)
Volumen _teles'lstollco del ventriculo 243 124 27 2
izquierdo (ml/m2)
Masa del ventriculo izquierdo (gr) 31.5 26 37
Masa del ventriculo izquierdo (gr/m2) 29.8 22.4 33.7

Dentro de este estudio encontramos 1 paciente con patron linfatico tipo 3 y ninguno
con patrdn linfatico tipo 4; a continuacién, en la tabla 12 se muestra el desgoce de
pacientes con su respectivo tipo de patron linfatico; y en la tabla 13 se muestra el
patrén linfatico acorde a la morfologia del ventriculo sistémico.
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No.

10

Diagnéstico

Atresia
tricuspidea
Atresia
tricuspidea
Doble via de
salida del
ventriculo
derecho
Canal AV y
doble via de
salida del
ventriculo
derecho
Atresia
tricuspidea
Ventriculo
derecho
hipoplasico
Canal AVy
doble via de
salida del
ventriculo
derecho
Doble
discordancia
y estenosis
pulmonar
Atresia
tricuspidea
Ausencia de
conexion
auriculo
ventricular
izquierda

Ventriculo
sistémico

Izquierdo

Izquierdo

Derecho

Derecho

Izquierdo

Izquierdo

Derecho

Derecho

Izquierdo

Izquierdo

Edad al
Glenn
(meses)

33

13

26

40

62

100

23

146

Tabla 12. Desglose de pacientes

Edad al
Fontan
(meses)

104

82

49

82

88

135

75

146

79

137

Tiempo de
intubacion
(dias)

13

48

Duracién
de
sonda
pleural
derecha
(dias)

21

33

13

52

13

28

33

12

11

Duracién
de sonda
pleural
izquierda
(dias)
17

11

16

52

11

20

Tiempo
transcurrido
entre el
Fontany la
RM (meses)

91

89

84

34

53

45

45

34

15

15

Disfuncion
linfatica



DISCUSION

La disfuncion linfatica tiene un papel fundamental en el desarrollo de complicaciones
en los pacientes con fisiologia univentricular; se ha demostrado que ha mayor grado
de disfuncion linfatica, incrementa el riesgo de aparicion de complicaciones

tempranas y tardias en estos pacientes.

La resonancia magnética es un estudio de imagen que nos permite evaluar multiples
aspectos en pacientes con fisiologia univentricular; como son: la funcién y los
volUmenes ventriculares, la masa ventricular, fibrosis endomiocardica, la
permeabilidad de las derivaciones cavopulmonares, insuficiencias valvulares; y

ademas, permite la evaluacion del patrén linfatico.

En este estudio se analizaron los pacientes que contaran con resonancia magnética
y evaluaciéon de patrén linfatico, mas de 12 meses posterior a la realizacion del
Fontan, en el periodo de enero 2020 a mayo 2023. Se identificaron 10 pacientes; de
los cuales el 50% present6 patron linfatico tipo 1, el 40% presentd patrén linfatico
tipo 2 y 10% patron linfatico tipo 3. Ninguno de los pacientes evaluados presenté

patrén linfatico tipo 4.

Cabe destacar que el paciente que presentaba disfuncion linfatica tipo 3, tenia de
diagnostico asociado en la resonancia magnética presencia de flujo anterégrado
masivo a través del tronco de la arteria pulmonar, y ameritd6 procedimiento
percutaneo para el cierre del flujo anterégrado; por lo que esta situacidén podria
contribuir a la presencia de la disfuncion linfatica y tendria que ser revalorado con
linfangiografia posterior al cierre del flujo anterégrado para valorar el

comportamiento de la disfuncion linfatica posterior a oclusién de flujo anterégrado.

La realizacidon de linfangiografia previo y posterior a la derivacién cavopulmonar
inferior, esta indicada en los pacientes con fisiologia univentricular; poder analizar

el patron linfatico en estos pacientes y su correlacion con presencia de
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complicaciones tempranas y tardias en nuestro instituto nos ayudaria a demostrar
que la disfuncion linfatica es una de las causas por las cuales nuestros pacientes

presentan complicaciones.

A pesar de que esta demostrado en diversos articulos que la disfuncion linfatica se
asocia a complicaciones tempranas como presencia de derrames pleurales
persistentes mayor a 15 dias; es fundamental conocer cual es el papel de la
disfuncién linfatica en nuestro entorno; en los 10 pacientes que analizamos la media
de duracion de la sonda pleural derecha fue de 24 dias (minima de 12 dias y maxima
de 52 dias) y la duracién de la sonda pleural izquierda en los pacientes que la
requirieron (n=7) la media de duracion fue de 18.4 dias (con minima de 2 dias y
maxima de 52 dias). De estos pacientes solo en 4 de ellos se logro el retiro temprano
de la sonda pleural derecha (<15 dias); a pesar de que 9 de los pacientes tienen

patrones linfaticos tipo 1y 2.

De la misma manera, la realizacion de manera estandarizada de resonancia
magneética cardiaca con evaluacion de patrdn linfatico en momentos determinados
de la evolucion post quirurgica, nos ayudaria a definir la etiologia de las
complicaciones de nuestros pacientes y si estas se deben a disfuncion ventricular,
insuficiencias valvulares, obstruccién del sistema o disfuncion linfatica. Tener
entendimiento de la génesis de las complicaciones, es fundamental para poder guiar

el tratamiento de estos pacientes.

La evaluacién de la disfuncién linfatica y su correlacion con complicaciones
tempranas y tardias en nuestro instituto es un area de oportunidad de investigacion;
para esto se requiere evaluar el patron linfatico de manera sistematica en los
pacientes; esto nos permitiria no solo definir cual es el papel de la disfuncion linfatica
en el desarrollo de complicaciones tempranas y tardias en nuestro medio; sino

también poder, en un futuro, dar un tratamiento dirigido a la disfuncion linfatica.
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CONCLUSIONES

En la evaluacion de patron linfatico por resonancia magnética en pacientes con
fisiologia univentricular, mas de 12 meses posterior al Fontan, se encontraron 10
pacientes; de los cuales: 6 pacientes tienen patrén linfatico tipo 1 (60%), 4 pacientes
tienen patrén linfatico tipo 2 (20%), 1 patron linfatico tipo 3 (10%) y ningun patrén
linfatico tipo 4 (0%)

- Patrdn linfatico tipo 1 — 60%
- Patrén linfatico tipo 2 — 40%
- Patrédn linfatico tipo 3 — 10%
- Patrdn linfatico tipo 4 — 0%
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LIMITACIONES

Se trata de un estudio con numero de pacientes evaluado limitado.

Al tratarse de un estudio observacional y descriptivo, su finalidad no fue analizar
la disfuncion linfatica como factor de riesgo para presentacién de complicaciones

tempranas y/o tardias, por lo que los hallazgos son unicamente descriptivos.

Existe un sesgo de seleccion debido a que solo se estan valorando pacientes
con fisiologia univentricular que cuentan con resonancia magnética, y este no es
un estudio que se realiza de manera rutinaria a los pacientes operados de

fisiologia univentricular en nuestro instituto.

No se toma en cuenta dentro del estudio, el motivo por el cual se solicito la

resonancia magnética en estos pacientes.
Se valoraron exclusivamente las resonancias magnéticas que se realizaron

posterior a 2020 debido a que previo a esta fecha no se incluia la valoracién del

patrén linfatico dentro del protocolo de las resonancias magnéticas cardiacas.
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