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RESUMEN

Introduccioén: la atresia tricuspidea es la cardiopatia congénita ciandtica que motiva
mayor indicacion de cirugia univentricular. El tratamiento quirdrgico consiste en
separar las circulaciones sistémica y pulmonar a través de una derivacion
cavopulmonar total (proceder de Fontan).

Objetivo: comparar la evolucion posoperatoria del proceder de Fontan entre enero de
1990 y diciembre de 2010 en relacion con el diagndstico morfoldgico.

Métodos: se ordenaron en 2 grupos de estudio (AT: atresia tricuspidea y No AT: con
diagndstico diferente a atresia tricuspidea). Las variables cualitativas y cuantitativas
se analizaron a través de las pruebas chi cuadrado y t de student para un nivel de
significaciéon < 0,05.

Resultados: presentaron atresia tricuspidea 31 pacientes y 61 no atresia tricuspidea.
En el posoperatorio 68 pacientes presentaron complicaciones, 23 con atresia
tricUspidea (74,2 %) y 45 con diagnoéstico diferente a atresia tricuspidea (73,7 %).
Treinta pacientes presentaron efusiones pleurales persistentes durante el
posoperatorio, 11 (35,5 %) y 19 (31,4 %) para la atresia tricUspidea y con
diagndstico diferente a atresia tricuspidea respectivamente. Fallecieron 18 enfermos,
sin diferencia significativa entre ambos grupos. Durante el seguimiento, la causa de
morbilidad mas frecuentes fue por capacidad funcional disminuida de forma moderada
0 grave, en 13 pacientes con atresia tricuspidea (44,8 %) y en 20 (44,4 %) en el otro

grupo (p=1).
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Conclusiones: el proceder de Fontan es una opcion quirdrgica que permite la
supervivencia de los pacientes con corazén univentricular asociada a morbilidad
posoperatoria a largo plazo. El diagndstico morfolégico de atresia tricuspidea no se
relaciona con la morbilidad y mortalidad.

Palabras clave: cardiopatia congénita, derivacion cavopulmonar, univentricular.

ABSTRACT

Introduction: tricuspid atresia is the cyanotic congenital heart disease that more
frequently involves the indication of univentricular heart surgery. The surgical
treatment consists of separating the systemic circulation from the pulmonary one
through total cavopulmonary shunt (Fontan procedure).

Objective: to compare the evolution of Fontan procedure postoperatively from
January 1990 to December 2010 with the morphological diagnosis.

Methods: the children were divided into 2 study groups (Triscupid atresia and
Triscupid atresia-free with diagnosis different from that of tricuspid atresia). Chi
square and Student's tests helped to analyze qualitative and quantitative
variables for significance level < 0.05.

Results: tricuspid atresia was observed in 31 patients and 61 tricuspid atresia-
free. In the postoperative period, 68 patients suffered complications, 23 with
tricuspid atresia (74.2 %) and 45 diagnhosed with a disease other than tricuspid
atresia (73.7 %). Thirty patients had persistent pleural effusions during the
postoperative period, 11 (35.5 %) and 19 (31.4) in the tricuspid atresia group
and in the tricuspid atresia-free group respectively. Eighteen patients died and no
significant association was found in neither of the groups. During the follow-up,
the most frequent cause of morbidity was reduced functional capacity either
moderate or severe in 13 patients with tricuspid atresia (44.8 %) and in 20
children (44.4 %) from the other group (p= 1).

Conclusions: Fontan procedure is a surgical option that allows the survival of
patients with univentricular heart associated to long-term postoperative
morbidity. The morphological diagnosis of tricuspid atresia is not related to
morbility and mortality.

Keywords: congenital heart disease, cavopulmonary shunt, univentricular.

INTRODUCCION

En el corazén normal, las circulaciones sistémica y pulmonar transcurren en serie
impulsadas por un ventriculo independiente; el ventriculo izquierdo impulsa la sangre
a la circulaciéon sistémica y coronaria, y el ventriculo derecho hacia la arteria
pulmonar. Existe un grupo de malformaciones cardiacas congénitas (CC) cuya
fisiopatologia es compatible con el trabajo de un ventriculo, que puede ser de
morfologia derecha, izquierda o indiferenciada.

347
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria. 2013;85(3):346-355

Los corazones univentriculares pueden caracterizarse por la ausencia de una salida
ventricular con un ventriculo hipoplasico o rudimentario, como ocurre en la atresia
pulmonar (AP) con ventriculo derecho bipartito o en el sindrome de hipoplasia de
ventriculo izquierdo (SHVI), por una doble entrada a un ventriculo, por un defecto de
septacion auriculoventricular completo (DSAVC) disbalanceado, o por la ausencia de
conexion entre una cavidad auricular y el ventriculo correspondiente, como ocurre en
la atresia tricuspidea (AT).*

La AT es la malformacién cardiaca mas frecuente y tipica de este grupo. Es una
anomalia congénita ciandtica en la que no hay comunicaciéon entre la auricula derecha
y la cavidad ventricular derecha. El plano valvular auriculoventricular esta ocupado
por tejido fibroso o muscular. Generalmente se acompafa de hipoplasia de la zona de
entrada del ventriculo y de la zona trabeculada del cuerpo del ventriculo derecho
(VD). La posicion de los grandes vasos Yy la obstruccion o no del tracto de salida del
VD determinan la clasificacion y expresion clinica:

- Tipo | (vasos relacionados normalmente, 69 %). IA: con atresia pulmonar sin
comunicacion interventricular (CIV) (9 %); IB: con estenosis pulmonar y CIV (51 %);
IC: gran CIV sin estenosis pulmonar (9 %).

- Tipo Il (con transposicion de grandes vasos [TGV]). IlA: con atresia pulmonar y CIV
(2 %); 1IB: con estenosis pulmonar o subpulmonar y CIV (8 %); IIC: CIV sin
estenosis pulmonar (18 %).?

Es la tercera CC mas frecuente en el periodo neonatal, siguiendo ala TGV y a la
tetralogia de Fallot. Su incidencia es de 0,056 por 1 000 nacidos vivos, representa
menos de 3 % de las CC. Sin cirugias paliativas, solo 5 % llega a los 2 afios de edad y
un por ciento menor alcanza la adolescencia.?

La separacion de la circulacion sistémica y pulmonar, solo puede llevarse a cabo
conectando el retorno venoso sistémico al arbol arterial pulmonar. Francis Fontan, con
la derivacién atrio pulmonar total (DAPT) en 1971,% logré desviar todo el retorno
sistémico a las arterias pulmonares sin participacioén ventricular. La técnica quirdrgica
ha variado con el tiempo y ampliado su indicacidon a todas las variantes anatdmicas
con funcionamiento univentricular. Con esta estrategia, el ventriculo Unico descargado
de volumen, funciona como una bomba aspirante y expelente: la primera, de manera
pasiva, recibe la circulacidon venosa pulmonar; y la segunda, de manera activa,
impulsa la circulacion arterial sistémica.®

En el corazén con AT no hay comunicacidén entre las cavidades derechas, la sangre de
las venas cavas pasa a través de un defecto del tabique interauricular a la auricula
izquierda, y luego al ventriculo izquierdo, apto para el sostén de la circulacion
sistémica. Esto no se cumple en los corazones que no tienen AT, ya que si tienen 2
ventriculos con uno hipoplasico, la hipertension del ventriculo sin salida afecta por
interdependencia ventricular al ventriculo principal. Si el ventriculo es derecho, las
posibilidades de sostener la circulacion sistémica a largo plazo disminuyen por las
caracteristicas geométricas diferentes de este.

La indicacion de la cirugia univentricular se basa en condiciones hemodinamicas que
aseguren la circulacién transpulmonar, tales como, bajas presiones pulmonares, no
distorsion de ramas pulmonares, ausencia de estenosis o insuficiencia valvular
auriculoventricular, adecuada masa ventricular y presiéon diastélica ventricular baja.
Las resistencias pulmonares elevadas y mala funcién ventricular, son factores de
riesgo para el fallo de las cirugias del corazén univentricular.®
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Las técnicas quirurgicas utilizadas actualmente se realizan en 2 pasos para garantizar
la adaptacion progresiva a la descarga de volumen ventricular. En un primer tiempo
se realiza la anastomosis de Glenn (denominada asi en honor a William Glenn, quien
la describid), o derivacidon cavopulmonar parcial, que consiste en la unién de vena
cava superior con rama derecha de arteria pulmonar; y luego, en un segundo tiempo,
una conexion cavopulmonar total (DCPT) intratrial (I1A) o extracardiaca (EC). La
primera consiste en la construccion de un conducto con material protésico en la mitad
de su circunferencia, y en su otra mitad de tejido auricular para conectar la vena cava
inferior a la arteria pulmonar derecha. La DCPT EC desvia, mediante un conducto
protésico, la sangre de la vena cava inferior a la rama derecha de la arteria pulmonar,
sin necesidad de trabajar dentro de la cavidad auricular. Esta forma de circulacion
provoca morbilidad en los sobrevivientes: efusiones pleurales persistentes,
disminucién progresiva de la capacidad para el ejercicio, disfuncion ventricular,
arritmias y enteropatia perdedora de proteinas.

Se describen muchos factores de riesgo para la morbilidad y mortalidad (las
caracteristicas del ventriculo, las presiones pulmonares previas, la edad de los
pacientes, el tiempo de evolucion, el diagndstico morfoldgico y las anomalias
asociadas). El tratamiento quirurgico de las CC en Cuba, contribuy6 a la reduccion de
la tasa71 de mortalidad infantil por esta causa hasta 0,6 por 1 000 nacidos vivos en
2010.

Las derivaciones cavopulmonares se introdujeron en el Cardiocentro Pediatrico
"William Soler" en 1990, y hasta diciembre de 2010 se operaron 92 pacientes, a los
que se ha seguido en busca de deteccion y tratamiento de las causas mas
importantes de morbilidad posoperatoria. El objetivo de este trabajo es describir la
evolucion posoperatoria del proceder de Fontan, en cuanto a morbilidad y mortalidad
en los pacientes con diagndstico de AT y los No AT.

METODOS

Se realiz6é un estudio de cohorte prospectivo, que incluy6 a los 92 pacientes que
fueron operados por corazén univentricular en el periodo entre enero de 1992 y
diciembre de 2010, y que permitieron un seguimiento evolutivo mayor a 1 afio luego
de la DCPT hasta concluir la investigacion. Se ordenaron en 2 grupos de estudio:

- AT: con diagnéstico de AT.
- No AT: con diagndéstico diferente a AT.

La seleccién de la técnica quirdrgica estuvo modificada por el criterio del equipo de
cirujanos actuantes. Se estudiaron variables demograficas como edad y sexo,
diagndstico de base, cirugias paliativas previas, técnica quirdrgica utilizada,
mortalidad posoperatoria, complicaciones posoperatorias, efusiones pleurales
persistentes, morbilidad posoperatoria durante el seguimiento (arritmias, disfuncion
ventricular moderada-grave, enteropatia perdedora de proteinas y capacidad
funcional disminuida moderada-grave). La ocurrencia de efusiones pleurales
posoperatorias persistentes se considerd cuando su duraciéon fue méas de 5 mL/kg/d
durante 14 dias o mas,® las arritmias se exploraron a través de estudio
electrocardiografico, y la disfuncién ventricular se clasific6 en moderada o grave,
segun estudio ecocardiografico, cuando la fraccidon de eyecciéon reportada fue igual o
menor a 60 %.° La capacidad funcional se expresé en por ciento de la capacidad
esperada, luego de ergometria con protocolo de Bruce modificado en estera rodante.
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La variable enteropatia perdedora de proteinas fue recogida segun aparicion de los
sintomas. Los pacientes se evaluaron durante ingresos programados al afio de
operado, al tercer afio, al quinto, o un momento final al cierre de este trabajo.

Como medidas de resumen se utilizaron las medias y desviacion estandar, por cientos
y nimeros absolutos. Para la comparacion de las variables cualitativas se utilizo la
prueba no paramétrica chi cuadrado, y para las cuantitativas se emple6 la prueba
paramétrica t de student, para un nivel de significacion para ambas < 0,05. Se utilizé
una prueba no paramétrica (prueba de U de Mann-Whitney), en caso de no cumplir
los supuestos de normalidad para la prueba t de comparacion de medias. Los datos
fueron recolectados y procesados en una base de datos creada al efecto y se
expresan en tablas. Se contd con la aprobacion del consejo cientifico y comité de ética
de la institucién. Se respetaron los principios éticos segun la declaracion de Helsinki.*®

RESULTADOS

En el periodo estudiado se les realizé una DCPT a 92 pacientes, de los cuales 43 eran
del sexo masculino (46,7 %), y la media de la edad fue 7,8 afos (+£4,4). El tiempo del
seguimiento evolutivo promedié 8,8 afios (£5,8). Con respecto al diagnostico, 31
cardiopatas (33,7 %) presentaban AT, y 61 (66,3 %) tenian corazén univentricular
por CC diferente a AT. En 39 sujetos el proceder de Fontan se realiz6é extracardiaco, y
en 53 se les realiz6 intratrial, con diagndstico AT en 30,7 % y 35,8 % pacientes
respectivamente (tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas generales de los pacientes operados

Fontan Fontan
Mariable Total % extracardiaco % intratrial % Malor
n= 92 n= 39 n= 53 de p

Sexo masculino 43 46,7 21 53,8 22 41,5 a 0,34
Diagnostico AT chi 23,7 12 20,7 19 25,8
Diagnastico Mo AT 61 66,3 27 69,2 33 64,2 | 2 U7
Edad en afios 7.8 =] 7.7

* 0,74
Media (£ desviacion (+4,4) (+6,0) (£2,8)
estandar)
Tiempo de 6,78 7,89 4,41
seguimiento en afios £0,01
Mediana (rango) (1,27-19,77) {1,27-19,77) {1,06-15,41)

AT: con diagnéstico de base de atresia tricuspidea, Mo AT: con diagnastico de base
diferente a atresia tricuspidea
*prueba t de student, "chi cuadrado, #prueba U de Mann-Whitney
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Necesitaron alguna paliacion quirdrgica 53 pacientes antes de la primera derivacion
cavopulmonar, 24 en los pacientes con AT (77,4 %) y 29 en los No AT (47,5 %)
(tabla 2).

Tabla 2. Cirugias paliativas previas al proceder de Fontan

Cirugia paliativa e

AT 24 77,4
No AT 29 47,5
Total 53 57,6

AT: con diagnostico de base de atresia tricuspidea, Mo AT: con diagnostico
de base diferente a atresia tricuspidea

De los pacientes operados, 68 presentaron complicaciones en el posoperatorio, 23 con
AT de base (74,2 %) y 45 No AT (73,7 %). Con respecto a las efusiones pleurales, 30
sujetos la presentaron de forma persistente durante el posoperatorio, 11 (35,5 %) y
19 (31,4 %) para la AT y No AT respectivamente (tabla 3).

Tabla 3. Complicaciones vy efusiones pleurales persistentes posoperatorias

Camplicaciones % Efusiones pleurales %
posoperatorias persistentes posoperatarias
AT 23 74,2 11 35,5
Mo AT 4L 73,7 19 31,4

AT: con diagndstico de base de atresia tricuspidea, No AT: con diagndstico de base
diferente a atresia tricuspidea

Durante el posoperatorio fallecieron 18 enfermos (19,6 %). Con AT fallecieron 2 (6,5
%) y de los No AT fallecieron 16 (26,2 %). No hubo diferencia significativa con
respecto al diagndstico (tabla 4).

Tabla 4. Mortalidad hospitalaria posoperatoria

Diagnostica | Wivos 24 Fallecidas e Total
AT 29 93,5 2 6,5 31
Mo AT 4L 73,8 16 26,2 61
Total T4 20,4 15 19,6 oz

Prueba chi cuadrado, p= 0,631
AT: con diagndstico de base de atresia tricuspidea, Mo AT: con diagnostico
de base diferente a atresia tricuspidea
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Se les realiz6 seguimiento posoperatorio durante un promedio de 6,7 + 4,4 afios a 74
pacientes. Las causas de morbilidad mas frecuentes se resumen en la tabla 5. El por
ciento de ocurrencia de arritmias y la deteccién de disfunciéon ventricular fue mas
frecuente si el diagndstico no fue la AT. La enteropatia perdedora de proteinas y la
capacidad funcional disminuida se detect6 en la misma medida en ambos grupos
morfolégicos. No se encontrd relacion significativa entre el diagndstico y la aparicion
de complicaciones.

Tabla 5. Morbilidad del paciente operado por proceder de Fontan

Causas de marbilidad AT % Mo AT 96 p*
n= 29 n=45

Arritmias 3 10,3 10 22,2 3,18

Disfuncion ventricular M-G 3 10,3 2 17,8 | 0,511

Enteropatia perdedora de proteinas 3 10,3 3 6,7 | 0,673

Capacidad funcional disminuida M-G 13 4.8 20 g 4 1

AT: con diagnistico de base de atresia tricuspidea, Mo AT: con diagndstico de base
diferente a atresia tricuspidea, M-G: moderado-grave
*prueba chi cuadrado

DISCUSION

La primera descripcion de un método quirdrgico como opcion para disminuir la
elevada mortalidad por severa hipoxemia, fue en un paciente con AT. En la década del
70 del pasado siglo fue la cardiopatia tipo para la derivacién atriopulmonar y sus
primeras modificaciones hasta la descripcion de la DCPT. En esta reconstruccion, el
retorno venoso sistémico es dirigido a la circulacion pulmonar arterial por medio de la
unién de la vena cava superior a la arteria pulmonar (o anastomosis de Glenn
bidireccional), y la conexién de la vena cava inferior a la arteria pulmonar con un
tanel intratrial o extracardiaco.

La anastomosis de Glenn se realiza durante el primer afio de vida (4 a 6 meses),
cuando ya las presiones pulmonares estén bajas y la DCPT es usualmente realizada
entre los 3 y 4 afos de edad. En los pacientes del Cardiocentro Pediatrico "William
Soler" se realizaron en edades extremas (entre 1 afio y 26 afios). Napoleone™*
demostré con sus resultados que la edad en que se realiza la DCPT no influye en la
morbilidad.

Muchos lactantes necesitan, por el grado de hipoxemia grave o por insuficiencia
cardiaca congestiva, la realizacion de alguna medida quirdrgica que proporcione flujo
pulmonar o lo limite segun el caso, antes de cualquier proceder definitivo. Las
cardiopatias con corazén univentricular son, en su mayoria, complejas, y requieren
cirugias paliativas previas. Robbers-Visser'? report6 que, en 209 cardiopatas
estudiados, se realizaron 291 procederes paliativos previos, que incluyeron fistula
sistémico pulmonar, cerclaje de la arteria pulmonar, atrioseptostomia, proceder de
Norwood, reparacion de valvula auriculoventricular, reparacion de rama de arteria
pulmonar e implantacion de marcapaso. En este estudio se realizaron 53 cirugias
paliativas previas al proceder de Fontan, en una proporcién mayor para aquellos
pacientes con AT. Esto pudiera aumentar el riesgo para la realizacion de la derivacion
parcial, por la posible distorsion de ramas o estenosis que produce una cirugia
paliativa, pero no parece influir en el resultado de la DCPT.
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Las complicaciones posoperatorias pueden ser resultado de un cambio en la
hemodinamica a la que el corazén y el organismo deben adaptarse. La mortalidad
posoperatoria fue 19,5 %, sin diferencia significativa en ambos grupos. Tampoco
Ohuchi,*® en un estudio de 3 décadas en un centro, encontré relacion entre el
diagndstico y la mortalidad. En su reporte los factores de riesgo fueron la disfuncion
ventricular y la insuficiencia auriculoventricular preoperatoria, aspectos que
determinan igualmente la indicacién de esta cirugia. En un estudio en 259 pacientes
en 13 afios,™ se muestra una excelente supervivencia de 97 %, sin encontrar
tampoco relaciéon entre el diagnéstico y la morbilidad y mortalidad.

Se ha reportado que aquellos corazones con fisiopatologia univentricular de
morfologia izquierda tienen menor morbilidad y mortalidad,*® por las caracteristicas
particulares del ventriculo que soporta las presiones sistémicas. En el caso de la AT, el
ventriculo derecho generalmente es rudimentario y el ventriculo izquierdo debe
asumir la funcidén de ambos; sin embargo, los pacientes cardidépatas operados con
DCPT, cuyo ventriculo principal es el izquierdo, a largo plazo también pueden
presentar disfuncién ventricular, ya que la presiéon aumentada en el ventriculo
rudimentario o sin salida, puede afectar el ventriculo funcional, lo cual se debe a la
interdependencia ventricular y la funcién sistélica del tabique interventricular.®

Las efusiones pleurales son motivo de largas estadias hospitalarias luego de la cirugia
univentricular. Se postula el aumento de las presiones del compartimento venoso
sistémico y linfatico como probable causa.'® No hay diferencias en su aparicién
relacionada con la AT, lo cual reafirma que, independientemente de la morfologia
ventricular o la variante de corazon univentricular, la explicacion pudiera encontrarse
en los mecanismos de aumento de presiones auriculares u hormonales.*®

En este estudio se muestra que la morbilidad posoperatoria manifestada durante el
seguimiento de los pacientes se comporta sin diferencia significativa con respecto al
diagndstico morfologico de AT o no. La enteropatia perdedora de proteinas, una vez
diagnosticada, reduce la expectativa de vida de estos pacientes a 5 afios, de ahi la
importancia de su deteccion y prevencion.'’ La mitad de los pacientes que la padecen
en este reporte, tenian diagnoéstico de AT. Como en otros estudios, el diagnéstico no
se relaciona con la aparicion de arritmias, y se ha demostrado su relacién con la
suficiencia valvular auriculoventricular y disfuncién ventricular.*®

La capacidad funcional es uno de los parametros de mayor importancia a la hora de
evaluar el impacto de la cirugia en la calidad de vida de los pacientes. Se ha
demostrado un decrecimiento de la capacidad funcional en relacién con el tiempo
vivido con la derivacion, sin relacion con el tipo de CC.*® En ambos grupos se clasificé
con disminucién moderada o grave al 44,8 % y 44,4 % en los cardi6patas con AT y
No AT respectivamente.

En un estudio de morbilidad y mortalidad tardia en pacientes operados con DCPT,?° se
enuncian como factores de riesgo de mortalidad la ocurrencia de enteropatia
perdedora de proteinas y la morfologia ventricular derecha, y por lo tanto, excluye la
AT. Durante el presente estudio se diagnostic6 la enteropatia perdedora de proteinas
en 3 pacientes con AT.

Se concluye que el proceder de Fontan es una opcidon quirdrgica que permite la
supervivencia de los pacientes pediatricos con corazdn univentricular. El diagndéstico
de AT no influye en el riesgo de morbilidad luego de la derivacion cavopulmonar total.
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