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SINTESIS

La derivacion cavopulmonar total permite evitar la mezcla de las circulaciones
sistémica y pulmonar, proveer de adecuada oxigenacién y descargar de volumen al
ventriculo principal en los corazones univentriculares. La morbilidad posoperatoria es
alta. Se realizd6 un estudio de cohorte prospectivo en el Cardiocentro Pediatrico
William Soler desde 1992 hasta 2012 en 92 pacientes, 39 con la técnica
extracardiaca y 53 con la intratrial con el objetivo de valorar la evolucion e identificar
factores de riesgo de complicaciones. No hubo diferencias significativas en la
morbimortalidad temprana. La cirugia en un tiempo es un factor de riesgo de
mortalidad hospitalaria. No se identificaron factores de riesgo para los derrames
pleurales persistentes, para la arritmia se identific6 a la insuficiencia
auriculoventricular posoperatoria. La disminucion progresiva del indice de masa
ventricular en evaluaciones sistematicas es un factor de riesgo de disfuncidon
ventricular postquirurgica que predispone a la enteropatia perdedora de proteinas y
a la disminucion de la capacidad funcional. El tiempo libre de complicaciones es
mayor con la derivacion extracardiaca. La evaluacion periodica y sistematica de los
operados permite detectar alteraciones que orientan la terapéutica y evitar o

demorar la aparicion de complicaciones letales.
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INTRODUCCION
Contexto histoérico social del objeto de estudio.

El tratamiento quirdrgico de las cardiopatias congénitas (CC) en Cuba, contribuyo a
la reduccion de la tasa de mortalidad infantil por esta causa hasta 0,6 por 1 000
nacidos vivos en 2010 y logré incorporar a la vida familiar y social a miles de nifios,
que hoy constituyen una poblacién de adolescentes y adultos socialmente utiles. El
Cardiocentro Pediatrico William Soler (CPWS) es el centro de referencia nacional
para el tratamiento de las CC y desde el afio 1986 en que se inauguré hasta
diciembre de 2012 se operaron 7 851 pacientes.

La incidencia de las CC varia de 2,3 a 14 por cada 1 000 nacidos vivos.?* Existe un
grupo en las que solo un ventriculo mantiene toda la circulacién y su incidencia se
reporta de 0,3 a 3 por 1 000 nacidos vivos.? Sin cirugias paliativas, 5 % llega a los
dos afos de edad y un porcentaje menor alcanza la adolescencia.’

En el corazén normal, las circulaciones sistémica y pulmonar transcurren en serie
impulsadas por dos ventriculos independientes. En la circulacion univentricular, un
ventriculo impulsa durante la sistole o contraccién, el flujo sanguineo hacia ambas
circulaciones y en su fase de diastole o relajacion, favorece el retorno venoso
sistémico y pulmonar, asi como la mezcla de ambas circulaciones en la cavidad

auricular o ventricular. Existe como consecuencia, una sobrecarga de volumen del



ventriculo. La expresion clinica en el lactante es la cianosis y en ocasiones la
insuficiencia cardiaca congestiva.

El objetivo del tratamiento quirurgico, es la creacion de un sistema hemodinamico
que desvia hacia las arterias pulmonares el retorno venoso sistémico sin la
participacion de una cavidad ventricular. El ventriculo unico descargado de volumen,
funciona como una bomba aspirante que de manera pasiva recibe la circulacion
pulmonar y expelente que de manera activa impulsa la circulaciéon sistémica.

La intervencidon quirurgica es paliativa, no corrige la cardiopatia sino que redirige la
circulacién con aproximacion a la normal, sin mezcla de la sangre arterial con la
venosa y como consecuencia, sin cianosis.

La introduccidon de estas técnicas quirurgicas en Cuba significd la posibilidad de
prolongar la expectativa de vida de quienes nacen con corazén univentricular.
Antecedentes de la cirugia univentricular.

Algunos trabajos experimentales en la década del 40 vy principios de los 50 del siglo
XX, demostraron que la circulacion pulmonar podia sostenerse sin el ventriculo
derecho.®®

Glenn (1958) report6 la primera aplicacion clinica de una derivacion cavopulmonar
(DCP). ® Con ella se conectaba la vena cava superior (VCS) a la rama derecha de la
arteria pulmonar (RDAP). El retorno venoso sistémico del compartimento superior del
cuerpo pasaba asi al pulmén derecho. Con una modificacion posterior se redirigio el
flujo de la sangre venosa a ambas ramas arteriales pulmonares y se denomino

Glenn bidireccional (GB) o derivacion cavo pulmonar parcial (DCPP). '



Derivaciones atriopulmonares

Francis Fontan en 1968 y Kreutzer en 1971 lograron desviar todo el retorno
sanguineo sistémico hacia el arbol vascular arterial pulmonar sin participacion
ventricular. Conectaron la auricula derecha (AD) directo al tronco de la arteria
pulmonar (TAP). 1213

En los afios ochenta del siglo XX, se aplico la idea en los pacientes con hipoplasia
del ventriculo izquierdo u otras formas anatémicas de circulacion univentricular y se
describieron nuevas derivaciones del retorno venoso sistémico al arbol arterial
pulmonar ante la mala evolucion de la derivacion atriopulmonar por obstrucciéon del
sistema de conductos o por arritmias. '4'®

Derivaciones cavopulmonares

La derivacion cavopulmonar total (DCPT) se describié sobre la base tedrica de evitar
la pérdida de energia cinética sanguinea por la turbulencia del flujo auricular en las
técnicas atriopulmonares de Fontan y Kreutzer. ' Ademas, en los pacientes con
asociacion de cardiopatias complejas con una operacion de Glenn, se hizo necesario
aumentar el flujo pulmonar efectivo para reducir la hipoxemia que reaparecia con el
crecimiento y desarrollo, por lo que se aprovecho la anastomosis anterior y se llevo a
esta, el retorno de la vena cava inferior. 1% 2% 2’

La derivacion cavopulmonar total intratrial (DCPT |A) fue publicada por varios
autores.'” '8 22 Consiste en la construccién de un conducto intracardiaco con material

protésico en la mitad de su circunferencia y tejido auricular para la otra que une a la

vena cava inferior (VCI) con la rama derecha de la arteria pulmonar, ademas de una



DCPP o Glenn bidireccional. Asi queda conectado todo el retorno venoso sistémico a
la circulacién arterial pulmonar.

Con la derivacion total se descarga de gran parte del volumen al ventriculo que hasta
ese momento se dilatd y sufrié cambios geométricos. La descarga brusca del retorno
de ambos territorios de las venas cavas, produce un desequilibrio entre el volumen
del ventriculo y el sanguineo durante la diastole, con trastorno en la funcion sistdlica
y diastdlica, cambios en el estrés de la pared cardiaca, disminucion de la perfusion
sistémica, aumento de la presién venosa y enlentecimiento del flujo transpulmonar.
Con el tratamiento en dos etapas, primero la derivacion parcial y luego la total, los
cambios por la reduccién de la carga de volumen y de la relacion del volumen con la
masa ventricular son progresivos y se expresan con mejor tolerancia clinica. 2 2*

Las implicaciones hemodinamicas y complicaciones con posible asociaciéon a la
DCPT 1A, motivaron la descripcion de la técnica de derivacion cavopulmonar
extracardiaca (DCPT EC). Mediante un conducto protésico se desvia la sangre
desde la vena cava inferior hasta la rama derecha de la arteria pulmonar, sin
necesidad de trabajar dentro de la cavidad auricular. ?° Su facil realizacion ayudé a
su adopcion rapida en numerosas instituciones sin esperar la prueba del tiempo o las
evidencias de la morbilidad de la variante intratrial. 2°

Repercusion sistémica de la circulacion cavopulmonar

Este sistema de conductos permite el flujo segun las diferencias de presion entre el

retorno venoso, los vasos pulmonares y la diastole ventricular. Cuando no funciona,

aparecen sefiales clinicas de bajo gasto cardiaco, congestion sistémica e hipoxemia.



El gasto cardiaco depende de la contractilidad cardiaca, la frecuencia cardiaca, la
precarga o volumen del retorno sanguineo y la postcarga o resistencias vasculares
arteriales. %’

En el paciente con corazén univentricular el gasto cardiaco depende de la funcion
ventricular y en grado menor de la frecuencia cardiaca. El incremento de la
impedancia pulsatil (adrtica) y no pulsatil (pulmonar) en serie, aumenta las
resistencias vasculares y la postcarga, lo que provoca un rapido deterioro de la
funcién del ventriculo principal. 28 El flujo a través de la red vascular pulmonar,
depende de sus resistencias por lo que el gradiente de presiones transpulmonar
determina la precarga ventricular, también limitada por una disminucién de la
compliancia y capacitancia venosas, la variacion de la circulacion esplacnica y del
retorno venoso en la inspiracion y en posicién ortostatica. 2% %

El término “fallo del Fontan” se refiere a la disminucion de la capacidad para el
ejercicio, la disfuncion ventricular, la aparicion de arritmias, de tromboembolia, de
enteropatia perdedora de proteinas y de fallo hepatico. 32:34

Las arritmias son la expresion clinica de un sustrato electrofisiolégico de circuitos
potenciales multiples por dilatacion, cirugia o disposicion andémala nativa de las vias
de conduccion. En orden decreciente se relacionan con las técnicas de derivacion
atriopulmonar, cavopulmonar intratrial y extracardiaca. ** Sin embargo, no hay
pruebas aun del beneficio del uso de la derivacion extracardiaca en cuanto a las
arritmias a largo plazo. %°

La respuesta hemodinamica al ejercicio disminuye en estos pacientes, asociada a las

arritmias, la disminucion de la funcién ventricular o a la morfologia ventricular. 3 %



La enteropatia perdedora de proteinas es una rara complicacion de mal prondstico
causada por la congestién gastrointestinal o algun déficit en las células epiteliales
intestinales. 3’

Los factores de riesgo de disfuncion del sistema circulatorio univentricular son
dificiles de identificar, se pudieran incluir la seleccion del paciente, las opciones
técnicas, la variabilidad morfoldgica y el tiempo de seguimiento.

La mortalidad asociada a la operacion es comparable a la de procedimientos de
correccion biventricular. * La supervivencia en los operados, a pesar de la morbilidad
asociada, en 20 afios se reporta hasta de 69 %. 0 Este resultado aunque no es
optimo, es consecuencia de la mejor seleccién de los pacientes, la aplicacion de
protocolos quirurgicos y mejora de los tratamientos posoperatorios.

Actualidad y justificacion del estudio

La terapia actual se basa en conclusiones a partir de la recoleccion de datos
retrospectivos y las experiencias de cada centro. Un estudio multicéntrico en el ano
2008 de 546 sobrevivientes evidencié que no existe una estrategia efectiva. *'

Las ventajas tedricas de la técnica extracardiaca, la posibilidad de realizarse sin el
uso de la circulacion extracorpérea, pinzamiento adrtico y la potencial reduccion de
arritmias al evitar las lineas de sutura, determinan las preferencias de algunos grupos
quirurgicos a pesar de su potencial trombogenicidad e incapacidad de crecimiento.**
48

En un analisis multicéntrico en hospitales con un promedio de 10 operaciones tipo
Fontan por afio se reportod variacion en la técnica de preferencia y uso exclusivo de la

48

opcion extracardiaca por algunos. Se mostré asociacion entre la derivacion



extracardiaca y su frecuencia de fallo, desmonte o revisién quirurgica, ademas de
mayor estadia hospitalaria con independencia del ajuste a caracteristicas de los
pacientes, al volumen de casos por centro o a los procederes asociados. La conexiéon
intratrial tuvo una evolucion superior a corto plazo.

Se han publicado estudios retrospectivos en un centro que evaluan una técnica, el
uso de varias técnicas a mediano plazo y otros que analizan bases de datos
multicéntricas. No hay opcién quirurgica libre de complicaciones a largo plazo, por lo
que no parece hasta hoy, que el tipo de técnica cavopulmonar determine la
evolucion. #6485

Segun el Dr. Robert D. Steward (2012), hay tres momentos de corte en el estudio a
largo plazo de estos pacientes, la muerte tardia, el trasplante cardiaco y el desmonte
0 revision quirurgica de la derivacion. Pero hay aspectos relacionados con la técnica
que pudieran ser también momentos de corte y cita a las arritmias, quién tiene mas,
en quiénes aparece primero, qué tipo de arritmias o si existe relacion entre el tipo de
derivacion y la enteropatia perdedora de proteinas. Plante6 que si se conocieran
estos detalles, algunos de los grupos cardioquirurgicos pudieran hacer cambios en
su practica. *®

En la opinion del autor, la morbilidad parece estar relacionada con otros factores
diferentes al tipo de técnica. La arritmia no solo aparece por suturas auriculares. La
dilatacion auricular, la insuficiencia auriculoventricular, la disfuncion ventricular y la
hiposaturaciéon de oxigeno de la hemoglobina mantenida pueden generar circuitos
arritmogénicos. La realizacién de la técnica extracardiaca en un paciente que ha

vivido varios afios asi, no evita la ocurrencia de arritmias. Por otra parte al operar al



nifo en edad prescolar, pudieran aumentar las probabilidades de aparicion mas
temprana de la morbilidad asociada al estado de disminucién relativa del gasto
cardiaco y aumento de las presiones venosas descritas sin embargo, se obtiene el
beneficio de la descarga del ventriculo que evita la dilatacion y se logra una
oxigenacion adecuada.

Las derivaciones atriopulmonares se introdujeron en el Cardiocentro Pediatrico
“‘William Soler” en el afio 1987 y en 1990 las cavopulmonares junto a la estrategia
quirurgica de dos estadios. Aun cuando existe una seleccion del paciente con apego
a criterios hemodinamicos preoperatorios de buen funcionamiento de la derivacion,
aparecen las complicaciones citadas sin relacion demostrada con un tipo u otro de
DCPT. ®

En la literatura médica nacional hay acercamientos a la experiencia en el tratamiento
quirurgico de las cardiopatias congénitas y dentro de ellas los corazones
univentriculares, sin embargo no existe un estudio prospectivo sobre la aplicacién de
las dos DCPT y la morbilidad posoperatoria a mediano y largo plazo. *®

Por la frecuencia de presentacién en la practica del CPWS, se impone la evaluacion
sistematica de la evolucion posoperatoria para comprender los mecanismos basicos
y modificables, con el fin de adoptar una estrategia de tratamiento que permita
mejorar los indices de morbimortalidad y garantice la reincorporacion familiar y social
de los afectados.

Se considerd entonces necesario evaluar la evoluciéon de los pacientes con ambas

estrategias para la atencién al niflo cardidpata con corazén univentricular en el



CPWS, para obtener un nivel de evidencia superior en la deteccidén de factores que
pudieran relacionarse con la morbilidad asociada.

Por tanto, se planteé el siguiente problema cientifico

¢, Se pueden identificar en la evolucién de los pacientes con cirugia univentricular los
factores que predisponen a la aparicion de las principales complicaciones y con ello
modificar las estrategias médico quirurgicas?

El objeto de estudio de la investigacion es la evolucion luego del tratamiento
quirurgico de los nifilos con ventriculo unico funcional. Se delimita como campo de la
misma la evolucion de los pacientes segun dos opciones quirurgicas de derivacion
cavopulmonar total.

Se definié como objetivo:

Identificar los factores de riesgo de las principales complicaciones a mediano y largo
plazo en los pacientes con derivacion cavopulmonar total intratrial y extracardiaca.
Para conducir la investigacién se formulé como hipétesis:

Existen factores de riesgo que orientan al equipo médico quirurgico en la deteccion
de las principales complicaciones de la derivacidon cavopulmonar total y en las
estrategias de tratamiento al considerar el diagnostico morfolégico, la edad, la
técnica quirurgica, los intervalos entre la derivacion parcial y la total, la variacién de
la masa ventricular, la variacién del diametro de ramas pulmonares u otras variables
que modifican la evolucién de estos pacientes.

El aporte tedérico de la investigacidon es la identificacion durante la evolucion

posoperatoria de los factores de riesgo de las principales limitantes clinicas de los



pacientes con derivacién cavopulmonar total para la orientaciéon de las acciones
terapéuticas que pudieran evitar o retardar la aparicion de dichas complicaciones.

El aporte practico ademas de mostrar la supervivencia de un grupo de pacientes
que antes de la aplicacibn de estas técnicas quirdrgicas en Cuba no tenian
expectativa de vida, consiste en incorporar conductas en aras de disminuir la
morbilidad asociada a la evolucién con este tipo de circulacion univentricular y con
ello identificar si es necesaria la modificacion de la practica actual. La aplicacion de
este conocimiento beneficiara el trabajo de la red cardiopediatrica nacional.
Constituye una novedad cientifica, ya que no se encontré6 antecedente de la
evaluacion de pacientes con ambas técnicas en su evolucion con analisis de
posibles factores de riesgo de la morbilidad de manera prospectiva en un centro y no
hay precedente en el contexto cubano. Se contribuye a brindar evidencias cientificas
nacionales acerca de tendencias aun sin definicion a nivel internacional.

La tesis consta de introduccién, cuatro capitulos, conclusiones, recomendaciones,
referencias bibliograficas y anexos. El capitulo uno presenta los fundamentos
tedricos sobre el objeto, el campo y el estado actual del conocimiento. El capitulo
dos describe la metodologia utilizada para disefiar el estudio, la recopilaciéon y el
procesamiento de los datos que se usaron para dar respuesta a la pregunta de
investigacion. El capitulo tres presenta los resultados y su analisis estadistico,

mientras el cuatro esta dirigido a la interpretacion y discusion de los mismos.
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CAPITULO I. MARCO TEORICO

El objetivo de este capitulo es enunciar las bases teoricas de la circulacion
univentricular, la evolucion de las estrategias quirurgicas y el estado actual del
conocimiento de la evolucion de los pacientes con derivaciones cavopulmonares.
Anatomia y fisiologia univentricular

El corazén normal tiene una doble conexion atrioventricular con dos orificios
permeables y dos valvulas auriculoventriculares (AV) que permiten el paso de sangre
de las auriculas a dos ventriculos competentes, el derecho conectado al tronco de la
arteria pulmonar (TAP) y a la circulacion pulmonar y el izquierdo conectado a la aorta
y a la circulacién sistémica.

Algunas malformaciones congénitas cardiacas presentan solo una camara ventricular
funcional util, aun cuando la anatomia muestra la presencia de dos ventriculos
diferenciados por la morfologia y con independencia del tamafio de cada uno de
ellos. El espectro de malformaciones es amplio aunque es comun la relacién, total o
casi total, de ambas auriculas con una sola camara ventricular funcional. 3*

Para este grupo de malformaciones se utilizan diferentes nhomenclaturas: corazon
biatrio triloculado, cor biloculare, ventriculo comun, ventriculo uUnico funcional o
corazon univentricular. 7

Desde el punto de vista quirdrgico el término ventriculo unico se refiere a las lesiones

que adolecen de dos ventriculos bien desarrollados.®! Se clasifican en: conexion AV

12



con doble entrada a ventriculo izquierdo o derecho, ausencia de una conexion AV
(mitral o tricuspidea), valvula AV comun con un ventriculo desarrollado y un soélo
ventriculo bien desarrollado en el sindrome de heterotaxia en el cual la localizacién
anatdmica de las visceras toracicas y abdominales difiere de la normal. %2

El sistema circulatorio biventricular consiste en un doble circuito vascular (pulmonar y
sistémico) conectado en serie, a través de los cuales la sangre fluye impulsada por
dos camaras ventriculares diferenciadas y desarrolladas, que actuan como bombas
impulsoras (Figura 1).

La circulacién univentricular, en la que una sola camara ventricular recibe toda la
sangre y la impulsa a dos sistemas arteriales en paralelo, genera dos problemas:
sobrecarga de volumen del ventriculo y baja saturacion sistémica de oxigeno, por la
mezcla de la sangre oxigenada con la no oxigenada en una camara comun (Figura
1). Esta circulacién se modifica por la coexistencia de obstruccion en la salida o la
entrada ventricular, por la obstruccion del drenaje venoso a través de las venas
pulmonares, por el aumento de las resistencias vasculares pulmonares o la
insuficiencia de las valvulas AV.

La hipoxemia ocurre por el paso de sangre no oxigenada a una cavidad o espacio
vascular por donde circula sangre oxigenada y por la disminucién del flujo pulmonar
efectivo o volumen de sangre no oxigenada que participa del intercambio gaseoso en
el espacio alveolo capilar.

El ventriculo eyecta la sangre mezclada en dependencia de las resistencias
vasculares sistémica y pulmonar. El flujo de sangre es mayor hacia donde menor

sean dichas resistencias. La tolerancia clinica depende de la funcion ventricular, la
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ausencia de regurgitacion AV, de una comunicacién interauricular amplia y de
resistencias vasculares pulmonar y sistémica balanceadas. 34

El deterioro progresivo por la hipoxemia, por las lesiones obstructivas concomitantes
o por la sobrecarga de volumen que induce al fallo ventricular, impide el desarrollo
del paciente y limita su expectativa de vida sin alguna intervencién quirurgica.

Por la variedad de las alteraciones morfoldgicas asociadas pudiera necesitarse de
alguna opcién quirurgica paliativa previa o varias de ellas en un mismo paciente con
el objetivo de regular el flujo pulmonar desde la lactancia.

La paliacion inicial mas utilizada es la fistula sistémico pulmonar modificada de
Blalock-Taussig, con la que se desvia sangre arterial desde la arteria subclavia hasta
la rama ipsilateral de la arteria pulmonar a través de un conducto protésico, lo que
contribuye a aumentar el flujo pulmonar efectivo y disminuir la hipoxemia. 63

Cuando el flujo sanguineo pulmonar es excesivo y pudiera aumentar a mediano
plazo la presion arterial pulmonar, se realiza un cerclaje o estenosis pulmonar
quirGrgica que permite restringir dicho flujo.

La manipulacion temprana de las estructuras vasculares pulmonares por estas
medidas quirurgicas, pudiera distorsionar las ramas arteriales pulmonares, provocar
estenosis u otra lesién que afectara el funcionamiento de las operaciones futuras.

1.2 Evolucion historica de las opciones quiruargicas

La operacién tipo Fontan también llamada correccion ortoterminal o derivaciéon
cavopulmonar total (DCPT) es la alternativa quirurgica actual para pacientes con

corazdn univentricular y aunque existen otras, se realizan dos técnicas por la
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mayoria de los centros quirurgicos, la variante intratrial (IA) y la extracardiaca (EC).
48, 65- 68

El propésito de la DCPT es evitar la mezcla de la sangre arterial y venosa al separar
las circulaciones sistémica y pulmonar, proveer de adecuada oxigenacion y
descargar de volumen al ventriculo principal, lo cual se manifiesta en mejores
condiciones clinicas (Figura 1).

En la década del 40 del siglo XX, luego de la observacion experimental de que la
destruccion de una parte del ventriculo derecho en animales no era mortal ni
aumentaba la presidon venosa sistémica y que algunos enfermos con estenosis
combinada de las valvulas tricuspide y pulmonar podian vivir mas de 20 afos, se
establecieron las bases para el pensamiento de que el ventriculo derecho no era vital
para mantener la circulacién. ® Los trabajos de Rodbard (1949) y de otros autores,
demostraron que la presion venosa podia ser suficiente para sostener la circulacion
pulmonar. & &7°

Los primeros pasos hacia las técnicas actuales se reportaron en ltalia por Carlon
(1950) quien en un modelo canino anastomosé la vena acigos de manera término
terminal a la arteria pulmonar ipsilateral y ligoé la vena cava superior (VCS) antes de
su entrada en la auricula derecha. ’

William Glenn y José Félix Patifio, en la Universidad de Yale (1954), realizaron a una
serie canina, la anastomosis cavopulmonar superior y posteriormente publicaron la
experiencia clinica.”" Unieron la desembocadura de la vena acigos en la VCS a la
zona distal de la arteria pulmonar derecha en un nifio de siete afios de edad, con

corazon univentricular funcional por transposicion de grandes arterias con estenosis
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pulmonar y cerraron mediante ligadura el extremo proximal de la rama pulmonar
derecha.’

Se utilizé como paliacion para pacientes con atresia tricuspidea y sufrié varias
modificaciones como la que realizé Haller en perros en 1966, que consistio en la
anastomosis latero lateral de la VCS a la rama derecha de la arteria pulmonar y la
obliteracién de la valvula tricuspide. '° Como se pudo desviar el flujo venoso
sistémico hacia ambas ramas arteriales pulmonares y no solo a la rama derecha, se
le llamé operacion de Glenn bidireccional (GB) (Figura 2). > 7

1.2.1 Derivacion atriopulmonar

La primera derivacion atriopulmonar como tratamiento definitivo de la atresia
tricuspidea se report6 por Francis Fontan y Eugene Boudet, del Centro de
Cardiologia de la Universidad de Burdeos, Francia.'> Resumieron la experiencia
desde 1968 con tres pacientes a quienes realizaron una anastomosis de la VCS a la
rama derecha de la arteria pulmonar y luego unieron la orejuela de la auricula
derecha a la rama izquierda de la arteria pulmonar con interposicion de homoinjerto
valvular en esta posicion y en la desembocadura de la vena cava inferior (VCI).

El objetivo fue excluir al ventriculo derecho y provocar la hipertrofia o
“ventriculizacion” progresiva de la auricula derecha. Las observaciones posteriores
demostraron que la contraccion atrial no funcionaba como bomba, no optimizaba el
flujo venoso, producia dilatacion auricular e inducia la aparicion de trombosis y de
arritmias supraventriculares.

Guillermo Kreutzer y colaboradores en el Hospital de Nifios de Buenos Aires,

operaron a un paciente con atresia tricuspidea en Julio de 1971 sin conocimiento del
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antecedente europeo. 13.74 3¢ e implanté un homoinjerto pulmonar desde la orejuela
derecha al extremo distal de la arteria pulmonar una vez cerrado el extremo proximal.
A un segundo paciente, se le anastomosé su propia arteria pulmonar con su valvula
a la orejuela derecha, con cierre de la salida del ventriculo derecho y cierre parcial de
la comunicacion interauricular, lo que constituyd el primer intento de uso de la
fenestracion entre ambas circulaciones.

La posibilidad de compresién esternal de la conexion atriopulmonar al quedar entre la
aorta y el esterndn, condicioné la realizacion en 1978 de una anastomosis
atriopulmonar posterior, pasando el tronco de la arteria pulmonar por detras de la
aorta y hacia la derecha.’® Este procedimiento conocido como anastomosis
atriopulmonar posterior, se adoptd por la comunidad médica hasta mediados de la
década del 80 del siglo XX y fue el primero en usar el concepto de flujo venoso
pasivo hacia la arteria pulmonar.

En los pacientes con estas derivaciones se observo una alta tasa de obstrucciéon de
la conexidn atriopulmonar de 40 % a los 15 afios.' Se presentaron complicaciones
por dilatacion grave de la auricula derecha, compresion progresiva de las venas
pulmonares derechas, tromboembolia pulmonar, taquiarritmias auriculares vy
enteropatia perdedora de proteinas causada quizas por la elevacion de la presion
portal. "

1.2.2 Derivacion cavopulmonar total intratrial

Francisco Puga de la Clinica Mayo, Marc de Leval del Hospital Great Ormond Street

en Londres y Aldo Castafieda en Boston, describieron la técnica conocida como tunel
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lateral intratrial para la derivacién cavopulmonar total (DCPT) en pacientes con
diferentes situaciones morfoldgicas. ' '8 2!

El grupo inglés demostré6 en estudios hidrodinamicos, que la presencia de una
camara preanastomoética, la auricula derecha, producia una pérdida de energia
cinética generada por la turbulencia del flujo en una cavidad dilatada sin contraccién
efectiva, lo que justific la creacion de un sistema de flujo laminar. '

La operacion consistio en la realizacion de dos anastomosis cavopulmonares en un
tiempo. Unieron la vena cava superior a la rama derecha de la arteria pulmonar
(Glenn bidireccional) y la cara superior de la auricula derecha (AD) a la cara inferior
de la arteria pulmonar derecha, donde conectaron un tunel creado en la cara interna
lateral de la AD, en el que una mitad de la circunferencia la conformaba un parche
de politetrafluoretileno expandido (PTFE) y la otra, el tejido auricular. (Figura 3)

1.2.3 Derivacion cavopulmonar total extracardiaca

Obligados por la complejidad de las lesiones anatdmicas encontradas en un
paciente, Francisco Puga y Gordon Danielson realizaron y publicaron (1988) una
variante técnica que excluyo el uso de la auricula. Colocaron un tubo protésico entre
la vena cava inferior y la rama derecha de la arteria pulmonar. ?'

En 1990, el Dr. Carlo Marcelletti del Hospital del Nifio Jesus en Roma, describié una
conexion cavopulmonar basado en la prevencion de las taquiarritmias auriculares.
2578 gy fundamento fue dejar un corazén bicameral con las dos auriculas que
funcionaran como unica en un sistema de baja presion sin distensién ni suturas
auriculares. Consisti6 en una anastomosis cavopulmonar total con un conducto

protésico para derivar el retorno venoso desde la vena cava inferior hacia la cara
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inferior de la rama derecha de la arteria pulmonar. El flujo de la vena cava superior
se derivo a la arteria pulmonar derecha a través de una derivacion parcial o Glenn
bidireccional (Figura 4)

1.3 Criterios de riesgo y seleccion de pacientes.

La seleccion de pacientes para estas intervenciones garantiza la buena evolucion.®
Choussat y Fontan publicaron los primeros criterios de seleccion: edad mayor de 4
anos, presencia de ritmo sinusal, drenaje normal de las venas cavas, volumen
normal de la auricula derecha, presion de la arteria pulmonar menor de 15 mm de
Hg, resistencia vascular pulmonar menor a 4 unidades Wood/m? SC, relacién del
didmetro de las ramas de la arteria pulmonar con el de la aorta descendente mayor
de 0,75 ; funcion ventricular normal o fraccion de eyeccion mayor de 60 %, ausencia
de insuficiencia valvular auriculoventricular y de distorsion o estenosis de las ramas
pulmonares. ’’

La diferencia de presion entre las venas cavas y la cavidad ventricular se conoce
como gradiente transpulmonar y la disminucion del mismo garantiza el volumen de
sangre que en cada sistole impulsa el ventriculo al sistema arterial sistémico. A
menor gradiente transpulmonar, menor resistencia al flujo sanguineo pasivo desde
las venas cavas al ventriculo (Figura 5). ®

El desarrollo tecnoldgico y su aplicacidon en el tratamiento de estos pacientes permite
en la actualidad la modificacién de los criterios originales. °>"®"® El tratamiento
quirurgico sobre las lesiones de ramas arteriales pulmonares, de las valvulas AV, de
la salida ventricular o el uso de vasodilatadores previo a la DCPT, contribuyen a la

reduccién de las presiones de la auricula izquierda y del gradiente transpulmonar. 2*
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69.80-82  Es por esto que hoy los criterios de seleccidn se reducen al funcionamiento

ventricular y a las presiones pulmonares preoperatorias. %

Se considera con buen prondstico para la DCPT al paciente con presion pulmonar
arterial menor a 15 mm Hg, con gradiente transpulmonar menor de 7 mm Hg y
presidn diastolica ventricular menor de 6 mm Hg. Son considerados de alto riesgo de
morbimortalidad los pacientes que se operan con presion arterial pulmonar mayor a
20 mm Hg, con gradiente transpulmonar mayor de 12 mm Hg y presién diastdlica
ventricular mayor de 12 mm Hg. &

1.4 Uso de fenestracion

En el Hospital de Nifios de Boston, el Dr. Aldo Castafieda propuso una anastomosis
cavopulmonar intratrial con una fenestracion u orificio a nivel del parche del tunel
que contribuye a disminuir la presion auricular a expensas de ligera disminucién de
la saturacién de oxigeno sistémica, provocada por el paso de sangre no oxigenada
al ventriculo a través de la comunicacién quirtrgica (Figura 3). 2 Su uso es
controversial por la probabilidad de embolia; sin embargo su introduccién se
relaciona con la reduccién de complicaciones posoperatorias y la posibilidad de
operar a pacientes con riesgo de disfuncién de la DCPT. 3 #

1.5 Tratamiento en dos etapas.

Después del nacimiento, es necesario mantener la circulacion en paralelo en esta
anatomia univentricular y garantizar el crecimiento adecuado de las ramas de la
arteria pulmonar, hasta que se reduzcan las resistencias pulmonares propias del
recién nacido. Para equilibrar las circulaciones se realiza una fistula sistémico

pulmonar o un cerclaje pulmonar.®
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El volumen que recibe un ventriculo Unico antes de la derivacion siempre excede el
volumen en la circunstancia de dos ventriculos. Esa sobrecarga de volumen provoca
dilatacion auricular y ventricular reversible, hipertrofia excéntrica similar a la
observada en atletas, se acelera el crecimiento de las valvulas, hay reorientacion de
las fibras miocardicas y remodelacion esferoidal a diferencia de la ovalada normal,
aumento del estrés de pared que pudiera potenciar la isquemia subendocardica y la
dilatacion de los anillos valvulares que genera insuficiencia valvular. 88

En espera de la derivacion total en un tiempo, para alcanzar dimensiones de ramas
pulmonares y de las venas cavas que permitan un buen drenaje de las ultimas en las
primeras, habria que mantener mas tiempo el flujo pulmonar a través del cerclaje o
de una segunda fistula quirdrgica para lograr niveles de oxigenacion que permitan el
crecimiento, por lo que la dilatacién del ventriculo aumentaria por el efecto mantenido
de la sobrecarga (Figura 6 A).

En circunstancias en que hay mezcla de toda la sangre venosa sistémica y pulmonar,
el flujo pulmonar debe ser una vez y media el flujo sistémico para alcanzar una
saturacién de oxigeno de 85 %. Esto se logra con el doble o el triple del gasto
normal. El ventriculo recibe entonces hasta 250 % del volumen para la superficie
corporal. Si la fraccion de eyeccion ventricular es normal, esto implica que el volumen
diastélico final debe ser 200 a 300 % el normal. ¥ La DCPT en un solo tiempo puede
descargar al ventriculo hasta 50 % al 70 % del volumen sanguineo para la superficie
corporal (Figura 6 A).

La interposicion del lecho vascular pulmonar entre las venas sistémicas y la cavidad

ventricular sin una camara impulsora, establece una nueva resistencia que enlentece
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la entrada de sangre oxigenada al ventriculo unico. Se produce un desequilibrio entre
el volumen que acepta la cavidad y el que realmente recibe. Como consecuencia se
produce relajacion ventricular asincronica y una tendencia progresiva a la hipertrofia,
lo cual puede provocar disminucion de la perfusién sistémica, de las arterias
coronarias, incremento agudo de las presiones venosas y cambios en la tensién de
pared muscular cardiaca que contribuyen al fallo ventricular. 2* %

La necesidad de ampliacion de las arterias pulmonares en la cirugia del sindrome de
hipoplasia de ventriculo izquierdo, hizo que se realizara la modificaciéon conocida
como hemifontan, que sigue el principio de derivar la sangre de la VCS a las ramas
arteriales pulmonares, amplia estas y su comunicacion con el techo de las
auriculas.”’

La reduccién de volumen de trabajo para el ventriculo unico a través de la operacion
de Glenn bidireccional o de la hemifontan hizo pensar en la derivacion cavopulmonar
parcial (DCPP) como primer estadio de tratamiento que permite la adaptacion a los
cambios circulatorios de manera progresiva y una mejor tolerancia a un segundo
tiempo de descarga ventricular con la derivacion total. %

Si no ha ocurrido crecimiento ventricular exagerado la disminucion de la precarga
con la DCPP, es menos de 50 % del volumen (Figura 6 B). ?* El primer estadio no
solo evita la descarga brusca de volumen sino que disminuye el periodo de
sobrecarga ventricular y ademas facilita la correccion simultanea de otras
alteraciones anatémicas como la obstruccidn del flujo sistémico intracardiaco, del

arco aortico transverso o la coartacion aértica, la obstruccion venosa pulmonar, la

restriccion de la comunicacion interauricular o la insuficiencia auriculoventricular. %
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El tratamiento por etapas permitio la aplicacion de los principios de la circulacién tipo
Fontan a diferentes lesiones morfolégicas y se generalizd6 antes de que fuera
demostrada su efectividad. °* %

Aunque se reconoce una mejor tolerancia al ejercicio en aquellos a quienes se les
descargd el ventriculo con la operacion de Glenn bidireccional antes de la DCPT,
Chin (2010) report6 la evolucion de tres pacientes con sindrome de hipoplasia de
corazén izquierdo quienes con la primera paliacion mantuvieron aceptable
oxigenacion y favorable hemodinamica hasta ser operados con DCPT en un solo
tiempo en la adolescencia. % Esta experiencia hace pensar que aunque la estrategia
en dos etapas influye en el resultado posoperatorio inmediato, no es de indicacion
absoluta. %

1.6 Edad de realizacion de la derivacion cavopulmonar total.

La respuesta ventricular en relacion con la edad, determiné la tendencia actual de
indicacion de la derivacion total. A diferencia de los pacientes operados con mas de
10 afos de edad, se observo en los menores, la disminucién de las dimensiones
ventriculares y del estrés de la pared asi como la mejora de la funcion ventricular y
de la contractilidad luego de la derivacion total.®

La probabilidad de proteccion de 6rganos y sistemas de los efectos de la hipoxemia
también condiciona la indicacién temprana de la DCPT. Durante el crecimiento del
niRo, ocurre un cambio en los volumenes sanguineos venosos del hemicuerpo
superior y el hemicuerpo inferior, siendo mayor el porciento del inferior después de
los 5 afos de edad. Para mantener una saturacion de oxigeno de la hemoglobina

que permita el crecimiento y desarrollo se impone antes de ese momento, la
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necesidad de oxigenar ese volumen de sangre con la derivacion hacia las arterias
pulmonares del retorno venoso de la VCI, sin embargo; con el enfrentamiento precoz
a la circulacion tipo Fontan, el paciente se expone también a la morbilidad asociada
como los derrames pleurales, las lesiones hepaticas, la bronquitis plastica, la
enteropatia perdedora de proteinas, las arritmias y la disminucién de la capacidad
funcional o tolerancia al ejercicio. ** 9 %

Aunque hay variaciones en el area transversal del tunel intratrial, estd demostrada la
capacidad de crecimiento y adaptaciéon del flujo sanguineo con respecto a la edad y
al area de superficie corporal, lo que justifica su uso en nifios pequefios. * '°° Para la
realizacion de la DCPT EC se aconseja el uso de un tubo protésico 80 % del
diametro de la cava inferior en la edad adulta, por lo que se necesitan tubos entre 16
y 22 mm de diametro para nifos mayores de tres afios de edad y de 10 kg de
peso.'! Existe evidencia de una reduccion de 14 % del area transversal del conducto
a los tres afos de colocado, sin relacion con el diametro original, lo que pudiera
motivar una reintervencion quirtirgica para el cambio del conducto por estenosis.*?
Sin embargo, se demostré el crecimiento longitudinal del sistema de conductos a
expensas de las estructuras de las venas cavas originales.'"

Los partidarios de la intervencion temprana recomiendan la DCPP entre los tres y
seis meses de edad, para completar el modelo circulatorio univentricular con el
conducto externo o tdnel intratrial alrededor de los 2 a 3 afios de edad.*® °®'% No
obstante, la complejidad de la cardiopatia que obliga a medidas quirdrgicas

paliativas tempranas y las complicaciones asociadas en el periodo previo a la

derivacion total modifican las tendencias de opinion al respecto.'®
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La ausencia de relacion significativa entre las complicaciones y la edad de
realizacién de cualquier tipo de conexion total justificaria para Napoleone la demora

105

de su indicacion. Existen reportes de pacientes operados con derivaciones

106. 107 Algunos de los

parciales y totales en edad adulta con buena evolucion.
pacientes con derivacion parcial, pudieran no necesitar en el futuro el
completamiento de la derivacién teniendo en cuenta la evolucion y el alto riesgo de

1% para pacientes con alto

complicaciones del siguiente tratamiento quirurgico.
riesgo de funcionamiento se justifica demorar o no completar la derivacion con el
argumento de una mejor hemodinamica con la derivacion parcial y alguna fuente de
flujo pulmonar accesoria. % 1%

1.7 Flujo adicional asociado a la derivacién cavopulmonar parcial.

La estrategia de dejar flujo adicional asociado a la derivacién parcial a través de la
arteria pulmonar nativa o fistula quirdrgica es controversial.'"® El flujo pulmonar
pulsatil que este aporta puede contribuir al crecimiento de las ramificaciones mas
distales y mejorar la oxigenacion.”"! Esto sustentd la idea de su uso asociado a la
DCPP para disminuir el riesgo de la DCPT o como medida definitiva en pacientes
con alto riesgo."® "2 Sin embargo, retardar la derivacién total basados en mejor
oxigenacion, no ofrece una mejor evolucion en el posoperatorio inmediato a los
pacientes con flujo adicional comparados con quienes no lo han tenido."*

1.8 Diametro de las arterias pulmonares y resistencia vascular pulmonar.

Al reducirse el flujo pulmonar con la DCPP para la superficie corporal se reduce el

potencial crecimiento de las ramas. La disminucidn de las dimensiones de las ramas

pulmonares arteriales se asocia a la presencia de lesiones de la intima vascular,
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trombos, hipertrofia de la musculatura lisa, disminucion del area de arterias
intrapulmonares y mala evolucién posoperatoria.’®

En los pacientes en quienes hay hipoplasia o estenosis de ramas, disminuye la
capacitancia de estos vasos y aumenta la resistencia vascular. Con el
completamiento de la DCP, aumenta el flujo pulmonar otra vez y el potencial de
crecimiento aumenta aunque es improbable que se alcance el diametro de las ramas
esperado para la superficie corporal pues el flujo no pulsatil siempre es menor. 24

La cirugia paliativa previa a la DCPP puede tener impacto negativo sobre el arbol
pulmonar como causa de distorsiéon y aumento de la presion arterial pulmonar. Las
fistulas de Blalock-Taussig modificadas pueden provocar hiperflujo o desarrollar
estenosis distal y el cerclaje pulmonar puede migrar y estrechar la emergencia de
las ramas pulmonares principales. Ademas, se debe evitar cualquier tratamiento
quirurgico paliativo para ampliar las dimensiones de las ramas pulmonares que de
manera secundaria aumente el retorno venoso al ventriculo principal y contribuya con
su dilatacion. '

Después de la DCPT se enlentece el crecimiento de las ramas pulmonares, lo que
pudiera aumentar la resistencia vascular pulmonar y provocar disfuncién a largo
plazo en pacientes en periodo de crecimiento. ''® Buheitel reporté la reduccién de
diametros de ramas pulmonares sin cambios en la resistencia arteriolar pulmonar en
pacientes que aun no habian alcanzado la adolescencia. '"°

En cuanto al tipo de derivacion, Dasi demostré que el sitio en que el diametro sea
menor en las ramas pulmonares es un factor mas importante para la pérdida de

energia que las diferencias en las formas o dimensiones de los conductos
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extracardiaco e intratrial o la orientacion espacial de dichas conexiones, de ahi su
importancia para el gasto cardiaco. %°

Aun cuando los pacientes son seleccionados segun criterios de bajo riesgo, se
reporta un aumento progresivo de las resistencias pulmonares no relacionado con el
diametro de las arterias pulmonares y quizds con la respuesta vasoactiva de las
arteriolas precapilares y las vénulas postcapilares.50 Un analisis inmunohistoquimico
de estos vasos en pacientes fallecidos por disfuncion de la derivacion, mostrd
aumento de los receptores de endotelina 1, estimulante del remodelado y la
vasoconstriccion, causa probable del aumento de las resistencias vasculares.'®

El estudio de la resistencia vascular pulmonar a través de cateterismo cardiaco
como practica de rutina en los pacientes con corazén univentricular es dificil ya que
las mediciones deben realizarse en un escenario de contaminacion de sangre
oxigenada por no oxigenada y flujo adicional de colaterales.>> 121 Es por esto que
hay quien aconseja la realizacion de cateterismo cardiaco solo para ocluir los vasos
colaterales aortopulmonares o la comprobacion de sospecha por estudio no invasivo
de presiones de riesgo y no en la evaluacién preoperatoria de rutina. %2

1.9 Impacto sistémico de la derivacién cavopulmonar total

En el individuo normal, un ligero aumento de la frecuencia cardiaca, de la
contractilidad o la disminucién de las resistencias vasculares arteriales o postcarga,
produce incremento del gasto cardiaco ya que existe una adecuada reserva de la
precarga o disponibilidad de volumen en el periodo de relajacion ventricular. Durante

el ejercicio el gasto cardiaco puede aumentar hasta cinco veces. *
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El propdsito original de Fontan y Baudet fue separar las circulaciones y mejorar la

2 La redireccion del retorno sistémico al arbol

saturacién de oxigeno periférica.
arterial pulmonar mejora las saturaciones pero aparecen dos nuevas consecuencias
hemodinamicas de la ausencia de una bomba intermedia que imprima energia y del
flujo pulmonar pasivo modificado por la resistencia vascular pulmonar (Figura 5), la
elevacion de la presion venosa central y la reduccién del gasto cardiaco de 50 % a
80 % para la superficie corporal (Figura 6).23 9 123125

Los pacientes con Fontan presentan poca variabilidad de la frecuencia cardiaca (FC)
comparados con individuos sin cardiopatia congénita. La manipulacion quirurgica
durante la derivacion parcial y el efecto cronico de la hipoxemia favorecen la
disfuncién del nodo sinusal, la disminucion de la frecuencia cardiaca y como
consecuencia, del gasto cardiaco. '%°

Dahlgvist encontré relacion entre la prolongacion electrocardiografica de los
intervalos RR con la variedad IA y la disminucion de la variabilidad de la FC
relacionada con el tiempo vivido con ambas derivaciones, lo cual puede responder a
alteraciones de la actividad nerviosa autébnoma cardiaca. Existen ganglios del
sistema autonomo localizados en la superficie posterior de ambas venas cavas cerca
de la unidn con la auricula, por lo que la accidon quirurgica en estas areas presupone
la lesién potencial. 1%

Aun con aumento de la FC, la capacidad de incrementar el gasto cardiaco esta
limitada. A una frecuencia simulada de 150 latidos por minuto, el paciente con

corazon univentricular con alta resistencia vascular logra un incremento del gasto 20

% comparado con el paciente con baja resistencia vascular que logra 50 % y con el
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paciente con circulacién normal que logra 119 %. Esta diferencia es resultado del
aumento de la postcarga hasta 35 % y la disminucién de la precarga hasta 12 % que
se produce en la circulacidn univentricular. '?’Existe ademas, disfuncion diastdlica
por disminucién de la compliancia ventricular, incoordinacién del llene ventricular
por ausencia de la contribucién auricular y relajacion ventricular asincronica.'®®

El estado de bajo gasto después de la DCPT parece explicar la morbilidad asociada
ya que otras intervenciones paliativas que mejoran la oxigenacién y aumentan el
gasto no evolucionan con el mismo dafo sistémico. %

La resistencia sistémica vascular también cambia. Antes de la DCPP, es 20 % menor
a la normal por el impacto combinado de la hiposaturacion arterial que causa
relajacion vascular y de la circulacion en paralelo. Al cambiarse la relacion entre las
circulaciones mayores a una disposicién en serie, se reduce el area transversal, se
incrementa la longitud vascular y con ello, la resistencia. 88

El aumento sostenido de la presion venosa central, la pérdida de energia cinética de
la sangre circulante, a la que contribuye el flujo no pulsatil o la ineficiencia de este
sistema de conductos vasculares se expresa en mala tolerancia clinica y se resume
en el término Fontan fallido o fallo de Fontan.?® Incluye a los derrames pleurales
persistentes, la disminucion de la capacidad para el ejercicio, la disfuncion ventricular
y hepatica, a las arritmias, la cianosis tardia y a la tromboembolia.**>*

En la medida en que se amplian las indicaciones y los operados alcanzan la edad
adulta, esta circulacion también enfrenta cambios relacionados con el
envejecimiento, el ejercicio, el embarazo, la hipertension arterial, enfermedades

coronarias y otras.
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1.9.1 Derrames pleurales persistentes

La elevacion de la presién venosa central, la lesion del conducto toracico, el
sindrome postpericardiotomia, la presencia de colaterales aortopulmonares y la
ausencia de fenestracion se citan como posibles factores asociados a la incidencia
de derrames pleurales después de la DCPT.% %7

Existen tres mecanismos para su produccion: inflamatorio, hidrostatico y hormonal.
129 | 9 respuesta inflamatoria es secundaria al uso de la circulacién extracorpérea y
tiempos de exposicion a ella, la fuga capilar y la retencién de liquido en el tercer
espacio. La presidén hidrostatica en la circulacion venosa luego la DCPT esta
aumentada, contribuye al aumento de la resistencia vascular pulmonar por la fuga de
liquido al espacio intersticial. También se citan como factores asociados, la
hipoxemia cronica, la presion arterial pulmonar preoperatoria alta, el ventriculo
principal de morfologia derecha, la activacion del sistema renina angiotensina y el
nivel en sangre del péptido antidiurético atrial.’®

Los derrames prolongados se asocian a infecciones y parece logico al relacionar las
pérdidas de linfocitos, de factores inmunolégicos y de proteinas plasmaticas con un
estado de inmunodepresion. 103 129

1.9.2 Arritmias.

Francis Fontan escribio al final de su articulo original: “Un elemento es impredecible,
las consecuencias hemodinamicas de la alteracion eventual del ritmo auricular como
la fibrilacion o flutter auricular...” '

En 50 % de los pacientes con corazon univentricular que no recibieron paliacion

quirurgica, el aumento de la presion auricular y el efecto mantenido de la hipoxemia,
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parecen ser los desencadenantes de la aparicién de arritmias en la segunda o
tercera década de sus vidas.

Los pacientes con operacion tipo Fontan muestran disfuncién del nodo con el
transcurso del tiempo como consecuencia de la disminucion de la respuesta de las
células nodales a la modulacion neural. ™' 32 La causa de diferentes tipos de
taquiarritmias pudiera hallarse en las areas de conduccién lenta entre la vena cava
inferior, la valvula tricuspide y el seno coronario que producen retraso
electrofisioldgico después de incisiones, parches auriculares, aumento del estrés de
la pared auricular o una lesion congénita. '*3

Las arritmias causan insuficiencia cardiaca congestiva, trombosis auricular con
potenciales secuelas neurolégicas, embolia paraddjica y riesgo de muerte subita.
Como terapia se aconseja la cirugia de las mismas asociada a la colocacion de
marcapasos externo. **

Parece logica la relacidn entre la aparicion de arritmias postquirurgicas con la edad
de realizacion de la DCPT y para algunos con el tipo de técnica, la presencia de
arritmias preoperatorias, de complicaciones posoperatorias con la pérdida de ritmo
sinusal, la insuficiencia valvular, la presencia de sindrome de heterotaxia, el
ventriculo derecho dominante y el tiempo de seguimiento. > 13

1.9.3 Disfuncion hepatica.

La presion negativa intratoracica durante la inspiracion facilita el flujo del retorno
venoso. El flujo de sangre venosa portal es continuo excepto durante la inspiracion,
en la cual disminuye por la compresion transitoria del descenso del diafragma sobre

el sistema de vénulas portales y sinusoides hepaticos muy distensibles y de facil
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colapso en el individuo normal. En los pacientes con derivacién total el higado,
localizado entre las presiones venosas aumentadas y la circulacién portal, impone
una red capilar adicional entre las redes vasculares pulmonar e intestinal, los
sinusoides hepaticos permanecen llenos y distendidos por lo que la reserva de
precarga esta limitada. Por otra parte el efecto de la presién hidrostatica y la fuerza
de gravedad en el sistema vascular es diferente en individuos con la contribucion
contractil de un ventriculo derecho y cuando esta ausente. En posicion ortostatica la
autorregulacion del flujo esplacnico ocurre por vasoconstriccion, ausente en la DCPT
por el aumento de las presiones venosas y plétora de la reserva hepatica, lo que
provoca enlentecimiento del flujo esplacnico y congestion venosa. %

La disminucion del gasto cardiaco contribuye a la hipoxia del hepatocito, la
congestion y la respuesta fibrotica. ™" Durante la contraccion auricular, existe flujo
reverso intrahepatico, distension de las venas hepaticas y estiramiento del estroma,
lo cual produce compresion de los islotes de hepatocitos adyacentes e induce
también la fibrosis hepatica, cambios de regeneracion nodular o neoplasica.

La disfuncién hepatocelular se manifiesta luego del dafo extenso. El dafio
centrolubulillar consecuencia de mala perfusion, comienza desde la realizacién de la
DCPT y se hace evidente con el paso del tiempo. %% 130138140

1.9.4 Enteropatia perdedora de proteinas

La enteropatia perdedora de proteinas se define como la pérdida anormal de
proteina sérica en la luz del tracto gastrointestinal y es una complicacion asociada a
la mortalidad. En 1980 se describié por primera vez en un paciente con circulacién

univentricular. "' La prevalencia se reporta entre 1 % a 11 % de los operados.®
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Comienza con diarreas, dolor abdominal, edemas periféricos, ascitis, tromboembolia,
tetania, pérdida de peso, compromiso de la talla por un balance nitrogenado negativo
y finalmente la muerte.®

Los sintomas guardan relacién con el edema de la pared intestinal, malabsorcién y
esteatorrea secundaria. Algunos pacientes no refieren sintomas digestivos. El
examen de laboratorio revela niveles bajos séricos de proteinas y albumina. El
diagnostico se realiza por la presencia de alfa 1 antitripsina en heces fecales.'? 143
Como consecuencia de los niveles séricos de albumina bajos, disminuye la presién
oncotica, hay paso de liquido al espacio intersticial, edemas, ascitis y derrames
pleuropericardicos. Aparecen sintomas musculares de tetania al reducirse la
capacidad de transporte de calcio ligado a la albumina. La hipocalcemia crénica
induce la osteopenia y la falla del crecimiento. Se pierden proteinas que participan de
otros procesos biolégicos, disminuyen los factores de coagulacién circulantes, hay
incremento de riesgo de tromboembolia, hipogammaglobulinemia, linfedema,
linfopenia e inmunodeficiencia. '*

La causa de la EPP se relaciona con la inflamacioén, linfangiectasia, congestion
venosa crénica y alteraciones de la membrana basal del enterocito. *” ** El aumento
de las presiones en el circuito Fontan provoca la pérdida de la integridad de la red
vascular y el aumento de la permeabilidad, ademas del aumento de las resistencias
en este compartimento vascular que se manifiesta en la pérdida de flujo diastdlico
arterial mesentérico.’ No existe un tratamiento eficaz y la expectativa de vida se

reduce una vez que se diagnostica, a 5 afios en 50 % de los pacientes.?® 4614
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1.9.5 Cianosis tardia

La cianosis tardia pudiera ser una respuesta al estado cronico de perfusion
inadecuada con el desarrollo de colaterales venosas sistémicas a venas pulmonares,
con vasodilatacion capilar arteriolar pulmonar que produce un cortocircuito
arteriovenoso y con conexiones anormales portopulmonares. %

1.9.6 Disminucion de la capacidad funcional

En los pacientes con operacién de Fontan disminuyen la tolerancia al ejercicio el
consumo de oxigeno de 50 % a 60 % para la edad. 3% 40 148

Durante el ejercicio ocurre un aumento de la presién pulmonar, hay disminucion
anormal del volumen diastdlico final y la frecuencia cardiaca aumenta poco. 9 En un
meta analisis de 25 estudios, la media del aumento de la frecuencia cardiaca fue de
153 = 10 latidos por minuto. 23 |a ausencia de respuesta cronotrépica al ejercicio y
la disminucion del volumen sistdlico del ventriculo unico comprometen el gasto
cardiaco. *% 1°% 152 gegun Giardini los pacientes con morfologia ventricular izquierda
muestran mejor tolerancia. ** Existe mayor disminucién de la capacidad funcional
hasta 25 % en el grupo con derivaciones tipo Fontan en comparacion con la
tolerancia al ejercicio en pacientes adultos con otras cardiopatias congénitas. En
nifos y adolescentes se reportd una capacidad funcional mayor de 32 % a 65 %,
asociadas a la indicacién temprana de la cirugia. '°>"** Ohuchi analizé la evaluacion
cada cinco anos de los pacientes con operaciones tipo Fontan, encontré una
reduccion progresiva de la capacidad funcional entre 55 % y 50 % en los pacientes
que clasific6 como no excelentes y un incremento posoperatorio de 58 % a 60 % de

la capacidad esperada en los de excelente evolucién. '*°
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La actividad fisica en estos pacientes también se asocia a factores no relacionados
con el estado cardiaco como el tratamiento antitrombético, la ocupacion, la
apreciacion de los padres sobre la actividad fisica que requieran sus hijos, las
estaciones del afo por la restriccion observada en invierno o durante las lluvias y la
percepcion individual del estado de salud y limitaciones. '

1.10 Factores de riesgo de morbilidad

En la medida en que crece la poblacién con operacion tipo Fontan aumenta la
probabilidad de incremento de pacientes con fallo de esta circulacién y el numero de
nifios, adolescentes y adultos que necesitaran un trasplante cardiaco o terapias de
rescate tardio como la conversion de un tipo de derivacion a otra, ya que no existen
hasta el momento dispositivos de asistencia ventricular para este tipo de
circulacion. 1%

Los factores de riesgo de esta evolucion son dificiles de determinar. No hay absoluta
coincidencia y se citan la seleccion del paciente, las opciones técnicas, la variabilidad
en el tiempo de seguimiento, la edad de indicacion quirdrgica mayor de 16 anos, el
sindrome de heterotaxia, la morfologia ventricular derecha, la insuficiencia
auriculoventricular moderada o grave, la presion pulmonar mayor de 15 mm Hg, la
resistencia pulmonar mayor de 4 U Woods y el indice del area de arterias
pulmonares menor de 200 mm?/ m? SC.38 5 160. 161

1.11 Supervivencia

Estas cardiopatias son letales sin la paliacién quirurgica y la mortalidad actual en

muchos centros del mundo es comparable a la de procedimientos de correccidn

biventricular. Oscila de 2 % a 7 %, de una inicial de cerca de 20 %, lo cual es
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consecuencia de la seleccién de los pacientes y la exclusion de los de alto riesgo
segun los criterios de Choussat. 7 '®

En sobrevivientes con operacion de Fontan nacidos antes de 1985, se reportd
sobrevida o libertad de trasplante de 93.7 %, 89.9 %, 87.3 %, 82.6 % y 69.6 % a los
5, 10, 15, 20 y 25 afos respectivamente.*’ La mortalidad tardia parece independiente
al fallo grave de la funcion ventricular con fraccién de eyeccion menor a 50 %; pero
relacionada con la insuficiencia de los aparatos valvulares AV, tromboembolia, la
enteropatia perdedora de proteinas y el ventriculo principal derecho.% 103 161. 162

No hay dudas sobre la ventaja de las derivaciones cavopulmonares sobre las
atriopulmonares. Aunque la DCPT extracardiaca evita el uso de pinzamiento adrtico
en su ejecucion, las suturas auriculares y con ello la génesis de circuitos
arritmogeénicos, la incidencia de complicaciones no parece diferenciarse en esencia
de lo que se observa con la DCPT intratrial. Se adolece de estudios a largo plazo
que establezcan las verdaderas ventajas de una sobre otra.*® 48 49. 100,123, 148,163-169
Steward concluyé que ambas conexiones cavopulmonares son de uso actual. Las
complicaciones a largo plazo se presentan con baja frecuencia con los dos tipos de
derivaciones y planted que mientras se acumula experiencia en la evolucién a largo
plazo, el tratamiento se debe basar en las consideraciones sobre la asociacién de
complicaciones inmediatas y la técnica quirGrgica. *°

La regulacién de las circulaciones sistémica y pulmonar desde el punto de vista

meédico, la identificacion de factores de riesgo de morbilidad, de marcadores

genéticos y las futuras modificaciones técnicas a esta circulacion, haran posible el
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tratamiento de la paradoja de la operacién tipo Fontan, hipertensién venosa e
hipotension arterial. 3 %2:170- 173

En Cuba no hay antecedente de un analisis de la experiencia con ambas opciones
quirurgicas. La mortalidad por corazén univentricular en los primeros afnos de vida
era alta antes de la introduccion de estas técnicas de derivacion pues las opciones
paliativas existentes permitian una vida corta. Hoy el problema que se enfrenta es
mantener al paciente sobreviviente de la derivacién cavopulmonar asintomatico y con
una vida de relacioén similar a quienes no tienen cardiopatias congénitas.

La identificacion de factores prondstico de la evolucidn en los pacientes operados
durante estos afos, es necesaria para la deteccién de elementos modificables en la
experiencia futura que posibiliten una mejor evolucion clinica.

Se describieron en este capitulo algunos elementos fisiopatoldgicos de la circulacion
univentricular, de la derivacion cavopulmonar total y de la repercusion sistémica de
esta forma de circulacidén sanguinea. Las técnicas de derivacion cavopulmonar
intratrial y extracardiaca son opciones en el arsenal terapéutico moderno asociadas
a morbimortalidad a largo plazo, lo que después de cuatro décadas desde los

primeros intentos para prolongar la vida de los pacientes con corazén univentricular,

constituye aun, un reto para la comunidad médica.
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CAPITULO II.

DISENO METODOLOGICO
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CAPITULO II. DISENO METODOLOGICO
El objetivo del este capitulo es exponer el tipo de estudio que se disefid para
alcanzar el objetivo propuesto, el lugar y el periodo en que se desarrollo la
investigacion, los criterios de inclusion y de exclusion. Ademas, los métodos
utilizados para la evaluacion de la respuesta, las variables y su operacionalizacién,
la forma de recoleccion, procesamiento, analisis estadistico y consideraciones éticas
del estudio.
2.1 Tipo de estudio. Lugar y periodo.
Se realizé un estudio observacional, analitico, de cohorte prospectivo, desde enero
de 1992 a enero de 2012, incluidos ambos meses, en el Cardiocentro Pediatrico
“William Soler” (CPWS).
Es wuna investigacion aplicada, con el propdsito de contribuir a generar
recomendaciones sobre normas de tratamiento quirurgico a pacientes con corazon
univentricular, para la obtencion de resultados con mejor prondstico en la evolucion
clinica y expectativa de vida.
Esta investigacion contribuye a dar respuesta a un importante problema de los
programas ramales del Ministerio de Ciencia Tecnologia y Medio Ambiente (CITMA),
comprendido en el Programa Nacional de Atencion Materno Infantil (PAMI) y en el

programa de calidad de vida.
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2.2 Poblacion.
La poblacién objeto la constituyen todos los pacientes con corazén univentricular que
son operados con una intervencion tipo Fontan o derivaciéon ortoterminal.
2.3 Muestra.
La muestra se constituyd de pacientes con circulacion univentricular a quienes se les
realizé derivacién cavopulmonar, que cumplieran los criterios de inclusion e
incumplieran los de exclusion.
2.3.1 Criterios de inclusion
1. Pacientes con circulacion univentricular operados con derivacion
cavopulmonar total intratrial o extracardiaca.
2. Pacientes cuyos tutores legales expresaron en el proceso de consentimiento
informado la conformidad con la inclusidn en esta investigacion (Anexo 3).
2.3.2 Criterios de exclusién
1. Pacientes con derivacion atriopulmonar previa que se operaron para
conversion a derivacién cavopulmonar.
2. Pacientes extranjeros a quienes seria imposible mantener el seguimiento
evolutivo en el tiempo minimo de estudio posoperatorio de un afno.
2.3.3 Criterios de Salida
e Pacientes cuyos tutores habian otorgado el consentimiento informado para el
estudio evolutivo (Anexo 3) y decidieron revocar el mismo.
e Pacientes a los que no se les realizo el seguimiento evolutivo en el tiempo

minimo de un afo por causa diferente a mortalidad posoperatoria.
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La muestra quedd constituida por 92 pacientes: 53 operados con derivacion
cavopulmonar total intratrial (DCPT IA) y 39 con derivacién cavopulmonar total
extracardiaca (DCPT EC) que fueron intervenidos desde enero de 1992 hasta enero
de 2011, incluidos ambos meses, en el CPWS.

Los dos grupos de la muestra se conformaron segun la realizacion de una u otra
técnica quirurgica, que no fue manipulada por el investigador sino resultado de la
decision del equipo quirdrgico actuante en cada paciente.

El analisis de los datos se realizd por un especialista ajeno a la actividad quirargica y
con desconocimiento de la identidad de los grupos.

2.4 Técnicas quirurgicas:

Aunque las operaciones fueron realizadas por diferentes equipos quirurgicos, se
trabajo segun las guias de buenas practicas del CPWS para la anestesia, la cirugia
en ambas modificaciones técnicas, el uso de la circulacidn extracorpérea, la
proteccion miocardica y los cuidados postquirdrgicos. '™

La evaluacion preoperatoria se realizé segun los protocolos del Servicio de Cirugia
Cardiovascular del Cardiocentro Pediatrico William Soler, teniendo en cuenta los
criterios hemodinamicos de riesgo. 817

2.4.1 Derivacion cavopulmonar total intratrial:

A través de esternotomia media se realiz6 la diseccion del corazén y de los grandes
vasos. Se canularon la aorta, la derivacion cavopulmonar parcial o Glenn en vena
cava superior (VCS) alta y la vena cava inferior (VCI) lo mas distal posible al corazén.

En circulacion extracorpdrea (CEC), en hipotermia ligera y con pinzamiento aértico,
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se aplicé una solucién de cardioplejia cristaloide fria en la raiz de la aorta. Se realizé
la ligadura total del tronco de la arteria pulmonar (TAP) si permanecia permeable.

A través de una atriotomia derecha se realizd atrioseptectomia total e incision en el
techo de la auricula derecha (AD) en contiguidad con la cara inferior de la rama
derecha de la arteria pulmonar (RDAP). Se suturaron ambas estructuras de manera
término lateral con sutura continua de polipropilene monofilamento no absorbible. Se
colocd un parche de politetrafluoretieno (PTFE) (W. L. Gore and Associates,
Flagstaff, AZ), fenestrado con orificio de cuatro milimetros, en la cara medial interna
auricular desde la anastomosis con la RDAP hasta la entrada de la VCI, con sutura
continua de polipropilene monofilamento no absorbible. La desembocadura del seno
coronario en la auricula derecha se dej6 fuera del tunel. Se suturaron los bordes de
la AD con el borde externo del parche de PTFE entre ellos. Se comprobd la
permeabilidad del sistema de drenaje venoso sistémico en arterias pulmonares con
ecocardiografia transesofagica (ETE) cuando hubo disponibilidad técnica o se
midieron las presiones directamente en el tunel, VCS, VCI y auricula con el objetivo
de detectar residuos quirurgicos.

2.4.2. Derivaciéon cavopulmonar total extracardiaco:

La diseccion y exposicion de las estructuras vasculares se realizé de la misma
manera descrita para la variante intratrial.

En CEC e hipotermia ligera, con torniquete y cierre sobre la canula colocada en la
VCI se seccion0 su entrada a la AD con pinza hemostatica en esta ultima. Se cerré
con sutura continua de hilo monofilamento no absorbible el extremo auricular de la

VCI. Se sutur6 el otro extremo de VCI, distal al corazon, a un tubo de PTFE (W. L.
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Gore and Associates, Flagstaff, AZ) de didametro de 16 a 20 mm en correspondencia
con el area de la superficie corporal del paciente, con sutura continua de hilo
monofilamento no absorbible de manera término terminal. Con la utilizacién de
pinzamiento hemostatico lateral en la cara inferior de la RDAP y una incision
longitudinal en esta ultima, se realiz6 la sutura término lateral entre el conducto de
PTFE y la RDAP. Se ligé el TAP si estaba permeable. Con pinzamiento lateral en la
AD y el tubo de PTFE, se realizdé una fenestracién de 4 mm en ambas estructuras y
se anastomosaron de manera latero lateral con hilo de sutura monofilamento no
absorbible de forma continua.

En todos los pacientes se colocaron cuatro electrodos de marcapasos externo y
tubos de drenajes en pleura derecha y mediastino.

En los pacientes en quienes se realiz6 la derivacién en un tiempo quirurgico, una vez
que se canularon las VCS, VCI, la aorta y se comenzo la CEC, se seccioné entre
pinzas hemostaticas, la entrada de la VCS a la auricula derecha. Se cerré el
extremo auricular y se realizé la anastomosis del extremo distal al corazén de la VCS
a la cara superior de la arteria pulmonar derecha. Una vez concluida esta, se realizd
la derivacion de la VCI ya descrita.

2.5 Métodos para evaluar la respuesta.

Para valorar las técnicas de DCPT se compararon las medias de los tiempos de
circulacion extracorporea, las medias del tiempo de pinzamiento adrtico, la
ocurrencia de complicaciones posoperatorias inmediatas, la mortalidad y la aparicion

de complicaciones durante el periodo de estudio hasta febrero de 2012.
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Se midieron las presiones arterial pulmonar y diastélica ventricular al final de la
intervencidn quirurgica. Se hallé la media de la variacidon de las presiones
pulmonares y diastélicas ventriculares en el tiempo de seguimiento de los pacientes
a quienes se les indicd estudio hemodinamico al menos una vez después de la
DCPT. Se relacion6 esta variacion con la aparicion de derrames pleurales
persistentes, de arritmias, de disminucion de la capacidad funcional, de enteropatia
perdedora de proteinas y de disfuncion ventricular.

Se obtuvo el indice de la relaciéon entre la masa ventricular hallada por
ecocardiograma y el area de la superficie corporal. Para el calculo de la variacion del
indice de masa ventricular, se hallo la diferencia entre la medicion realizada en el
preoperatorio de la derivacion total y el ultimo examen posoperatorio.

La funcion ventricular se evalué por ecocardiograma a través de la fraccion de
eyeccion (FE). Este parametro expresa la fraccion del volumen sanguineo diastdlico
final ventricular que se expulsa hacia las arterias en cada sistole. '

El diagndstico de arritmias se exploré mediante electrocardiograma en los ingresos
programados en el posoperatorio al afio de operado, a los tres afios, a los cinco afos
y un momento final coincidente con la terminacion del estudio o la ultima consulta.

La capacidad funcional (CF) o tolerancia al ejercicio de los pacientes fue evaluada a
través de una prueba ergométrica, con protocolo de esfuerzo de Bruce sobre estera
rodante. '"® Se evalud la CF segun el porcentaje logrado de la capacidad funcional
esperada.®

Para el analisis del tiempo libre de complicaciones y la supervivencia, se recogieron

las fechas de aparicion de los eventos analizados y se hallaron los tiempos entre
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estos si ocurrieron y si no, entre el momento final del estudio y la realizacion de la
derivacion total.

Se considerd evolucion a mediano y largo plazo después del afio de operado sin
limite de tiempo superior. %

2.6 Recoleccion de datos.

Los datos se recogieron prospectivamente (Anexo 4) durante ingresos hospitalarios
programados en una base de datos creada al efecto, en el periodo preoperatorio de
la DCPT, durante el ingreso para la operacion y en cuatro momentos; al afio de
operado, a los tres, cinco afos de la intervencidn y un momento final. Se cred una
base de datos al efecto.

Se estudiaron variables demograficas, diagndstico morfologico, presencia de
sindrome de heterotaxia, antecedente de cirugia paliativa previa, cirugia en uno o
dos tiempos, fecha de la derivacion cavopulmonar parcial, estudios preoperatorios de
electrocardiograma, ecocardiografia y cateterismo cardiaco. Las variables
perioperatorias fueron la edad en el momento de esta cirugia, el tipo de derivacion,
los tiempos de circulacion extracorporea, de pinzamiento adrtico, la presion arterial
pulmonar y las presiones en la vena cava superior y el ventriculo al finalizar la
operacion. En el posoperatorio inmediato se recogio la presencia de complicaciones,
la duracion de los derrames pleurales y el resultado al alta hospitalaria.

Las variables evolutivas fueron el resultado de electrocardiograma, de
ecocardiograma y la ergometria, ademas de la aparicion o no de complicaciones. Se
calcularon los tiempos entre la derivacion parcial y la total ademas del tiempo vivido

con la derivacion total hasta el final del estudio para cada paciente.

45



2.7 Tipos de variables y definicion operacional.

Variable Clasificacion y | Definicion operacional Indicador
Escala

Edad Cuantitativa Edad en afios al momento | Media y

continua de la cirugia de la |desviaciéon
derivacién cavopulmonar | estandar.
total.

Edad de riesgo Cualitativa Mayor a 6 afios de edad Frecuencia
nominal en el momento de la absoluta vy
dicotémica cirugia. El punto de corte relativa
. Si . No se obtuvo del promedio de

edad referido que pudiera
determinar diferente
evolucion. 5, 32, 41, 105, 169

Tipo de | Cualitativa Técnica quirurgica | Frecuencia

derivacion nominal aplicada a cardiopatias | absoluta vy

cavopulmonar dicotomica. congénitas con corazon | relativa

total. . Intratrial anatdmico o funcional
. Extracardiaca | unico.

Diagnéstico Cualitativa Atresia tricuspidea: | Frecuencia

preoperatorio nominal Cardiopatia congénita | absoluta vy
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dicotémica ciandtica con ausencia de | relativa
. Atresia conexion entre la auricula
Tricuspidea y el ventriculo derechos
. No Atresia por ausencia de la valvula
Tricuspidea tricispide.”® Se sugiere
mejor evolucion
posoperatoria con este
diagnostico.'®

Morfologia Cualitativa Caracteristicas Frecuencia

ventricular nominal. morfolégicas del ventriculo | absoluta vy
Politébmica predominante por | relativa
. Derecha ecocardiograma.®? Se
. lzquierda refiere mejor evoluciéon en
.Indeterminada | pacientes con ventriculo

principal izquierdo."’

Heterotaxia Cualitativa Sindrome por alteracion en | Frecuencia
nominal la disposicion de 6rganos | absoluta 'y
dicotémica toracicos y abdominales | relativa
. Si . No sin diferencia entre lo

derecho e izquierdo con

relacion referida a mala

evolucion, 103178
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Cirugia paliativa Cualitativa Realizacion antes de la | Frecuencia
previa a la nominal DCP de algun proceder | absoluta vy
derivacién dicotémica quirurgico para regular el | relativa
cavopulmonar . Si . No fluo pulmonar: Cerclaje
parcial (DCP) pulmonar o fistula

sistémico pulmonar de

Blalock-Taussig. % La

distorsion de ramas

pulmonares resultante de

las paliaciones previas se

relaciona con mayor

morbimortalidad.'®®
Derivacion Cualitativa Realizacion o no de una | Frecuencia
cavopulmonar en | nominal derivacion  cavopulmonar | absoluta vy
dos tiempos dicotémica parcial o] Glenn | relativa

. Si . No bidireccional antes de la

operacion tipo Fontan
Tiempo de Cuantitativa Tiempo en minutos de | Media y
circulacion continua conexion del paciente a la | desviacion
extracorpodrea CEC. estandar.
(CEC)
Tiempo de | Cuantitativa Tiempo en minutos | Media y
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pinzamiento continua transcurrido desde el cierre | desviacion
aortico aoértico por la pinza | estandar.
hemostatica hasta su
liberacion.
Disfuncién Cualitativa Fraccion de  eyeccion | Frecuencia
ventricular nominal ventricular medida por | absoluta vy
dicotémica ecocardiograma menor a | relativa
.Si  .No 50 %.'°
Variaciéon del | Cuantitativa Diferencia de los diametros | Media y
diametro de | continua de ramas de arteria | desviacidon
ramas de arteria pulmonar medidos en | estandar.
pulmonar milimetros por
ecocardiograma'”®  entre
un momento final y el
estudio preoperatorio.
Variacion del | Cuantitativa Diferencia entre las medias | Media y
indice de masa | continua del indice de masa | desviacidon
ventricular ventricular hallado en el | estandar.

preoperatorio y al final del
estudio. indice de masa:
Expresiéon en g / m? de la

masa ventricular medida
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con ecocardiograma en
relacion al area de la
superficie corporal (SC)."®
Presién media | Cualitativa Presién media de la arteria | Frecuencia
pulmonar de | nominal pulmonar igual o mayora | absoluta vy
riesgo dicotémica 15 mm Hg medida en relativa
. Si . No cateterismo
preoperatorio.®® 8% 181
Presién diastolica | Cualitativa Igual o mayor de 10 mm | Frecuencia
ventricular de | nominal Hg en cateterismo | absoluta vy
riesgo dicotomica preoperatorio > &3 101 relativa
. Si . No
Insuficiencia Cualitativa Insuficiencia del aparato | Frecuencia
auriculoventricular | nominal valvular auriculoventricular | absoluta vy
de riesgo dicotémica de rango moderado o |relativa
. Si . No grave determinado por
ecocardiograma.®® 82
Intervalo entre las | Cuantitativa Tiempo en anos | Media y
derivaciones continua transcurrido entre la | desviacion
cavopulmonares derivacién cavopulmonar | estandar.
parcial y total parcial y la total.
Intervalo de | Cualitativa Periodo entre el Glenn | Frecuencia
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riesgo nominal bidireccional y la DCPT | absoluta vy
dicotémica mayor de 4 anos. El punto | relativa
. Si . No de corte se obtuvo del
promedio del tiempo
referido que pudiera
determinar diferente
evolucion, 41105183
Derrames Cualitativa Derrame pleural de mas de | Frecuencia
pleurales nominal 5 ml/kg/d por 14 dias o mas | absoluta vy
persistentes dicotdmica de  evolucion en el | relativa
. Si . No posoperatorio inmediato.®”
181
Arritmias Cualitativa Cualquier alteracion en los | Frecuencia
nominal valores normales de | absoluta vy
dicotémica frecuencia y del ritmo | relativa
. Si . No cardiaco en el
electrocardiograma.
Ocurrencia de | Cualitativa Ocurrencia de | Frecuencia
complicaciones nominal complicaciones en el | absoluta vy
dicotdmica posoperatorio antes del | relativa
.Si .No alta hospitalaria.*®

1. Bajo gasto cardiaco
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2. Disfuncion transitoria de
la DCPT: edemas, ascitis
de menos de siete dias de
evolucion.

3. Arritmias

4. Dafio neurolégico

5. Sangrado posoperatorio

6. Paralisis frénica

7. Otras

Estado al egreso | Cualitativa Estado de los pacientes al | Frecuencia
nominal momento de ser | absoluta vy
dicotémica egresados del hospital y | relativa
.Vivo en cualquier momento del
.Fallecido estudio.

Mortalidad Cualitativa Temprana: Fallecido en los | Frecuencia
nominal primeros 6 meses de |absoluta vy
dicotémica posoperatorio.** 184 relativa
.Temprana Tardia: Fallecido luego de
.Tardia 6 meses de

posoperatorio.'®

Enteropatia Cualitativa Sindrome caracterizado | Frecuencia

perdedora de | nominal por diarreas, | absoluta vy
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proteinas dicotdmica hipoproteinemia, ascitis, | relativa
. Si . No consecuencia de la pérdida

de proteinas en heces

fecales."’
Capacidad Cualitativa Igual o menor a 65 % de Frecuencia
funcional nominal capacidad funcional absoluta vy
disminuida dicotémica esperada en ergometria.’® | relativa
. Si . No
Tiempo con la | Cuantitativa Tiempo en afos vivido | Media y
DCPT continua desde la DCPT hasta el | desviacion

cierre de la investigacion o | estandar

fallecimiento.

2.8 Técnicas de procesamiento y analisis de la informaciéon

La recogida de datos se realizé de manera prospectiva en cada ingreso programado
(Anexo 4). Todas las variables se almacenaron y procesaron en una base de datos
creada en el programa estadistico SSPS 13.5 (SPSS Inc., Chicago, lllinois, Estados
Unidos).

Se construyeron distribuciones de frecuencias y tablas de contingencia. Como
medidas de resumen se emplearon los porcentajes para las variables cualitativas y

medias y desviaciones estandar en las variables cuantitativas. Para el analisis de
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asociacién entre variables cualitativas se empleé la prueba no paramétrica de

independencia Ji cuadrado de Pearson y la prueba exacta de Fisher.

Para las variables cuantitativas se empled la prueba paramétrica t de Student previo

anadlisis de homogeneidad de varianzas. Se utilizd una prueba no paramétrica

(prueba U de Mann — Whitney), en caso de no cumplir los supuestos de normalidad

para la prueba t de comparacién de medias.

Para la identificacion de factores de riesgo de complicaciones y mortalidad se utilizd

la regresioén logistica binaria.

Se relacionaron las siguientes variables:

o Dependientes: Efusiones pleurales persistentes, arritmias, enteropatia perdedora
de proteinas, disfuncion ventricular de riesgo y capacidad funcional disminuida.

¢ Independientes: Edad, diagndstico morfolégico, heterotaxia, tipo de derivacion
cavopulmonar total, cirugia en uno o dos tiempos, intervalo entre la derivacion
parcial y la total, tipo de ventriculo principal, diagnostico morfolégico,
insuficiencia valvular moderada o grave, presiones arterial pulmonar y ventricular
de riesgo preoperatorias, variacion posoperatoria de estas presiones, variacion
del diametro de ramas pulmonares, variacion del indice de masa ventricular y
tiempo de evolucion.

Fueron considerados de riesgo aquellas variables para las que el estadigrafo de

Wald mostré una probabilidad menor de 5 %. Se analiz6 ademas el exponencial de

los coeficientes (Exp ) del modelo como estimadores de la razén de probabilidad u

Odds Ratio (OR). Para evaluar la calidad del ajuste se utilizd el estadigrafo de

Hosmer y Lemeshow. '8
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Para el analisis de la supervivencia y tiempo libre de complicaciones se estimaron
las curvas de supervivencia de Kaplan-Meier y se compararon mediante prueba de
intervalo logaritmico (Log Rank).

Para validar los resultados en términos de significacion se utilizd un nivel de
confianza de 95 % y se considerd significativo todo valor de p < 0,05 para el
estadigrafo asociado a la prueba.

Para analizar la relevancia clinica se calculo el riesgo relativo (RR), resultado de la
razon entre las incidencias absolutas de un evento en dos grupos conocidos. Lo que
indica el numero de veces que es mas probable que una enfermedad o complicacién
se desarrolle en el grupo expuesto en relacion con el grupo no expuesto a un factor
de riesgo supuesto.'®’

Se calcularon como medidas de impacto, la reduccién absoluta del riesgo (RAR)
y el numero necesario de pacientes a tratar para reducir un evento (NNT) con sus
correspondientes intervalos de confianza de 95 % . Si el NNT hallado resultdé un
valor negativo, se hallé el nimero necesario a dafiar (NND). 88 189

La RAR expresa la diferencia observada entre las incidencias absolutas de un hecho
conocido en dos grupos de elementos.

El NNT se refiere al numero de individuos de un grupo de estudio que deben ser
tratados para obtener los beneficios de una intervencion en un paciente adicional o
evitar resultado indeseable en otro grupo conocido. En esta investigacion
identificamos como intervencién a los factores que mostraron en el analisis
univariado una relacion significativa con el efecto analizado. El valor del NNT es

inversamente proporcional al efecto de la intervencion en los grupos analizados. Si
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su valor es negativo, no existe un efecto beneficioso sino deletéreo del factor o
intervencidn que se analiza y por lo tanto debe hallarse el NND.

El NND se interpreta como el numero de personas que se necesita atender con un
factor o intervencion determinada para producir o no evitar un evento adverso, en
esta investigacion, la morbilidad estudiada.

La informacién resumida se presentd en tablas y graficos para su mejor analisis y
comprensién. Se llegd a conclusiones y se emitieron recomendaciones a partir de la
interpretacion y la discusion de los resultados obtenidos.

2.9 Consideraciones éticas

Para realizar esta investigacion se contd con la autorizacién de la direccion del
Cardiocentro Pediatrico William Soler, de los jefes de los Servicios de Cirugia, de
Anestesiologia, de Perfusion y de Terapia Intensiva; con la aprobacion del Consejo
Cientifico y del Comité de Etica del CPWS. El proyecto recibié el aval de la
Academia de Ciencias de Cuba (ACC) perteneciente al Ministerio de Ciencia,
Tecnologia y Medio Ambiente (CITMA).

Se respetd lo establecido en los principios basicos de la Declaracién de Helsinki que
contiene las recomendaciones a seguir en la investigacion biomédica en seres
humanos. Conforme quedd establecido en la declaracion de la 592 Asamblea
General de la Asociacion Médica Mundial en Seul, Corea, en octubre de 2008, en
toda investigacion con seres humanos, cada individuo potencial debe recibir
informacion adecuada sobre los objetivos, métodos, fuentes de financiamiento,

posibles conflictos de intereses, afiliaciones institucionales del investigador,
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beneficios calculados, riesgos previsibles e incomodidades derivadas del
experimento. '%°

En concordancia con ello los pacientes mayores de 18 afios o tutores legales en
menores de 18 afos de edad firmaron su consentimiento para participar en la
investigacién (Anexo 3). Se les explicd en detalles el procedimiento y la opcién de
retirarse del estudio si lo entendieran conveniente.

Se garantizé en todo momento la integridad del paciente y la confidencialidad de la
informacion, pues no se dieron a conocer datos personales de los enfermos
involucrados en el estudio. Los mismos fueron de uso exclusivo del equipo de
investigadores.

El resultado de esta investigacion sera expuesta al Consejo Cientifico del CPWS
para el analisis de la incorporacién de sus resultados, consideracion de sus
recomendaciones y perfeccionamiento de los protocolos de trabajo.

En este capitulo se explico con detalles el disefio de la investigacion, los materiales

y los métodos utilizados para realizar la misma y darle respuesta al objetivo trazado.
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CAPITULO IIl. RESULTADOS
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CAPITULO Ill. RESULTADOS

En este capitulo se muestran los resultados de la investigacion para la deteccion de
complicaciones y factores de riesgo de morbilidad en pacientes operados con
derivacion cavopulmonar total intratrial (DCPT IA) y extracardiaca (DCPT EC).
Desde enero de 1992 a enero de 2011 se realizaron 126 derivaciones atrio y
cavopulmonares totales en el Cardiocentro Pediatrico William Soler. Se estudi6 la
evolucion de 92 pacientes hasta febrero de 2012; 53 con DCPT IA y 39 con DCPT
EC, durante un promedio de 8,85 + 5,83 anos. Sus caracteristicas se resumen en la
tabla 1.

La DCPT EC se realizd sin circulacion extracorpdérea en cuatro pacientes y sin uso
de pinzamiento adrtico en nueve. El tiempo de pinzamiento adrtico fue mayor en el
grupo con derivacion |IA con diferencia significativa (p=0,046; IC 95 % 0,18 a 20,17)
(Tabla 2).

Presentaron complicaciones posoperatorias inmediatas 76,9 % (30) de los pacientes
con DCPT EC y 71,7 % (38) con IA. La frecuencia de aparicion de complicaciones
encontrada no se relacion6 de manera significativa con la técnica quirurgica (p=0,57;
RR=1,07; IC 95 % 0,84 a 1,37) (Figura 7).

La supervivencia al alta hospitalaria fue 80,3 %. Fallecieron 18 pacientes, ocho (20,5
%) con DCPT EC y 10 (18,9 %) de los que se operaron con la variante IA. La

mortalidad se asocié de manera significativa con la realizacion de la cirugia en un
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tiempo (p=0,04). El valor del RR evidencié que se duplica probabilidad de fallecer
luego de la cirugia si la derivacion total se realiza en un tiempo quirurgico (RR 2,72
IC 95% 1,2 a 6,16). Al calcular la reduccién absoluta de riesgo se obtuvo un valor
negativo por lo que se concluye también que la opcién en un tiempo, aumenta la
probabilidad de fallecer, [RAR -0,22 (IC 95 % -0,41 a -0,03) NND 5 (IC 95 % 3 a 39)].
El diagnéstico diferente a atresia tricuspidea también se asocié a la mortalidad
(p=0,03) [RAR -0,2 (IC 95 % -0,34 a -0,06) NND 6 (IC 95 % 3 a 18)] (Tabla 3).

Entre los fallecidos fue mas frecuente el diagndstico morfolégico de ventriculo
principal derecho. Aunque no resulté significativo, llamé la atencion que fallecié 33,3
% de los 15 pacientes con heterotaxia.

El anadlisis multivariado (Tabla 4) identificé a la realizaciéon de la derivacion en un
tiempo quirdrgico como un factor de riesgo de mortalidad posoperatoria (p=0,04; Exp
B 6,45); lo que establece la ventaja de la estrategia quirurgica en dos etapas.

Los derrames pleurales persistentes se presentaron en 18 pacientes con la variante
IA'y en 12 con la EC (Tabla 5). Aunque a 19 (63,3 %) de los 30 pacientes con
derrames pleurales persistentes se les realizé la DCPT con mas de seis afios de
edad, no se encontro relacion significativa entre la edad y esta complicacion. Los
tiempos de CEC y pinzamiento aortico fueron ligeramente mayores en quienes
desarrollaron esta complicacion.

Aunque el analisis univariado no reflejo relacion significativa, 38,5 % de los que
tenian compromiso de la funcion ventricular preoperatoria, 36,4 % (8 pacientes) con
presiones medias pulmonares de riesgo y 41,7 % (10 pacientes) de los que

presentaron presiones diastodlicas de riesgo desarrollaron esta complicacion.
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Tampoco las variaciones de las presiones ventricular y arterial pulmonar entre el
estudio preoperatorio y el posoperatorio inmediato mostraron relacion con la
aparicion o no de derrames pleurales en los 36 pacientes en que se realizaron las
mediciones al concluir la DCPT (Tabla 6).

En el analisis multivariado no se logré identificar algun factor de riesgo entre las
variables analizadas para la persistencia de derrames pleurales (Tabla 7).

Se realizd seguimiento posoperatorio a 74 pacientes, 43 con DCPT IA y 31 con
técnica EC. La variacion de la masa ventricular se calculé en 50 pacientes (67,5 %)
de los 74 evaluados al menos una vez después del afio de operado y a 31 (41,9 %)
se les realiz6 estudio hemodinamico por cateterismo en alguno de los ingresos
programados después de un afio de operado. El resto de las variables analizadas
luego del afio de operado se recogieron en el 100 % de los sobrevivientes al
posoperatorio inmediato.

La arritmia se presentd en 13 pacientes (Tabla 8). EI RR fue mayor en pacientes con
diagnostico diferente a la AT y con relacion significativa en quienes presentaron
insuficiencia auriculoventricular moderada o grave posoperatoria [p<0,01; RR 7,47
(IC 95 % 3,15 a 17,7)]. El valor de la reduccion absoluta del riesgo de arritmia con
insuficiencia AV posoperatoria fue negativo [RAR -0,61 (IC 95% -0,9 a -0,31)], lo
cual indica un aumento del riesgo. El numero necesario a dafiar fue bajo [NND 2 (IC
95% 2 a 4)], lo que significa una alta frecuencia de presentacion de las arritmias en
pacientes con insuficiencia AV posoperatoria de rango mayor a ligera.

La media del aumento de las presiones pulmonares durante el seguimiento a los

pacientes en quienes se realiz6 cateterismo, fue de tres unidades mayor a la
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variacion en quienes no se desarrollaron arritmias, sin embargo la diferencia no fue
significativa. Tampoco se encontraron diferencias que relacionaran los cambios en la
presién ventricular con las arritmias (Tabla 9).

El analisis multivariado mostré una probabilidad cinco veces mayor de desarrollar
arritmias (p=0,036; Exp B 5,59), cuando hay insuficiencia auriculoventricular
posoperatoria (Tabla 10).

La disfuncién ventricular se presentd en 11 pacientes, siete de ellos con la opcién |1A
(Tabla 11). Fue mas frecuente en pacientes con diagnéstico diferente a la AT y con
ventriculo principal izquierdo. De los pacientes con disfuncion preoperatoria, 25 %
presentd disfuncidon posoperatoria. Aunque el intervalo entre las derivaciones parcial
y total y el tiempo de seguimiento en los pacientes en quienes se detectd disfuncién
ventricular fueron mayores con respecto a quienes no presentaron esta
complicacion, las diferencias no fueron significativas.

Se encontré asociacion entre la disfuncion ventricular y la disminucion del indice de
masa ventricular en los 50 pacientes en quienes se exploraron las dos variables
(Tabla12). El incremento evolutivo del diametro de las ramas pulmonares derechas
también mostroé asociacion con la aparicion de disfuncion ventricular (Tabla 13), sin
embargo no se encontraron cambios significativos que relacionaran las variaciones
de presion arterial pulmonar o ventriculares con la disfuncion ventricular (Tabla 14).
En el analisis multivariado que muestra la tabla 15, no se identificé como factor de
riesgo de disfuncion ventricular posoperatoria su presencia en el periodo
preoperatorio, aun cuando la probabilidad de producirse es mayor comparada con

otros factores estudiados. (p=0,27; Exp 8 2,39).
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La enteropatia perdedora de proteinas (EPP) se diagnosticé en seis pacientes
(Tabla 16), a un promedio de 4,42 + 3,36 afos de realizada la DCPT. En cinco
pacientes se habia realizado derivacion IA y todos tenian ventriculo de morfologia
izquierda. Cinco fueron operados con mas de seis afios de edad, todos se
intervinieron en dos estadios y el intervalo entre ambas derivaciones fue mayor de
cuatro anos en cuatro de ellos.

Se encontré asociacion entre la aparicion de EPP y la disfuncién ventricular
posoperatoria [p=0,004; RR 11,45 (IC 95% 2,37 a 55,16)]. La reduccion absoluta

del riesgo de EPP en presencia de disfuncién ventricular, fue -0,33 (IC 95% -0,62
a -0,04) lo que significa en realidad un aumento del riesgo y el numero necesario de
pacientes a dafar fue 4 (IC 95% 2 a 23).

El intervalo entre derivaciones y la edad en el momento de la DCPT fue mayor en
quienes desarrollaron EPP, pero sin diferencias significativas (Tabla 16). La tabla 17
muestra que las variaciones de las presiones arterial pulmonar y ventricular tampoco
se relacionaron con la EPP.

El analisis multivariado mostré una probabilidad mayor en veinte veces de desarrollo
de enteropatia si aparece disfuncion posoperatoria (p=0,004; Exp B 24,63) (Tabla
18).

La disminucion moderada o grave de la capacidad funcional se detectd en 33
pacientes. La Tabla 19 muestra una mayor incidencia en los pacientes con DCPT IA;
en los que se operaron con mas de seis afios de edad, en los operados en dos
etapas y en los que presentaban presiones pulmonares de riesgo en el preoperatorio.

Se encontro asociacion entre la disminucion de la capacidad funcional y la disfuncion
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ventricular posoperatoria [p=0,04; RR 1,83 (IC 95 % 1,14 a 2,9)]. La disminucion de
la capacidad funcional durante la evolucion posoperatoria con disfuncién ventricular,
mostré una reduccién absoluta de riesgo con valor negativo, o sea, un aumento del
riesgo [RRA de -0,33 (IC 95% -0,62 a -0,04)] y NND 4 (IC 95% 2 a 25).

Las diferencias en las variaciones del indice de masa ventricular con respecto a la
capacidad funcional no fueron significativas (Tabla 20).

Se encontrdé relacion con la variacion del diametro de las ramas pulmonares,
aumentd el diametro en los pacientes en quienes hubo intolerancia al ejercicio, casi
sin variacién en quienes no presentaron esta complicacion (Tabla 21).

No se encontrd relacion significativa entre la variacion de las presiones arteriales
pulmonares, las presiones ventriculares y la capacidad funcional (Tabla 22).

El analisis multivariado mostré una probabilidad de ocurrencia de esta complicacion
mayor relacionada con los estadios quirdrgicos y la disfuncion ventricular
posoperatoria; pero sin significacion, por lo que no se identificaron entre los factores
considerados, alguno de riesgo para la disminucion de la capacidad funcional. (Tabla
23).

Aunque no existieron diferencias significativas, la arritmia (Log Rank p=0,15), la
disfuncion ventricular (Log Rank p=0,14) y la disminucién de la capacidad funcional
(Log Rank p=0,07) aparecieron mas temprano en mayor numero de pacientes con
DCPT IA (Figuras 8, 9,10).

Luego del alta hospitalaria y hasta finalizar este estudio, fallecieron 5 pacientes, tres
con DCPT IA. Dos con EPP, uno de ellos con sangrado digestivo como evento final.

Un paciente que abandon¢ la terapia antiagregante fallecié por embolismo y dafio
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neuroldgico a los cuatro afios de intervenido. Un paciente con DCPT EC presenté
disfuncion del sistema por hipertension arterial que provocé el fallo ventricular.

La supervivencia estimada en el grupo de sobrevivientes al posoperatorio inmediato
para la DCPT IA fue 97,7 % a los 5 afios e igual a los 10 afios y 93,02 % a los 15
afnos. Para la DCPT EC fue de 96,7 % a los 5 y 10 afos también y 93,54 % a los 15
afos. La supervivencia acumulada para la DCPT IA fue 77,4 %, 73,7% y 68% a los
5,10y 15 afos. Para la DCPT EC fue de 76,6 %, 76,6 % y 70,7 % respectivamente
sin diferencias significativas entre ambas técnicas (Log Rank p=0,85) (Figura 11).

Se mostraron en este capitulo los resultados del estudio de la evolucion durante un
promedio de ocho afios de dos cohortes comparables de pacientes con derivacion

cavopulmonar total intratrial y extracardiaca.
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CAPITULO IV. DISCUSION
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CAPITULO IV. DISCUSION

El objetivo del presente capitulo es interpretar y discutir los resultados que se
obtuvieron en la presente investigacion.

La cirugia univentricular esta indicada en diferentes entidades morfolégicas y su
realizacibn no siempre se apega a criterios actuales de indicacion en cuanto a
momento quirdrgico, por razones como la edad al diagnéstico, la edad en la paliacion
quirurgica previa, la adopcion de estrategia en uno o dos estadios y la evaluacion de
riesgo hemodinamico.>® 191: 192

Las derivaciones cavopulmonares totales (DCPT) motivaron de 3 hasta 15
operaciones al afio en muchos reportes.*® %0 163.1931% | 3 frecuencia en la practica
del Cardiocentro Pediatrico William Soler (CPWS) tampoco es uniforme y oscilé de
dos a ocho operaciones anuales.

En los primeros anos del CPWS, se intervinieron los pacientes que constituian la
prevalencia de las malformaciones cardiovasculares en Cuba de los afios en que no
existia un centro especializado, por lo que muchos se operaron en edad escolar
avanzada o en la adolescencia. En el transcurso de dos décadas, la edad de la
indicacion de la cirugia se ha disminuido a un momento cercano al diagndstico hasta

lograr realizar las operaciones en las edades recomendadas internacionalmente,

antes de los cinco afios de edad. 48 50 98 103,105,183
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Anderson (2008) en su estudio de 554 pacientes en siete centros, describié la edad
media de realizacién de la primera derivacién a 1,6 + 1,6 afos de edad y el
completamiento a 3,4 + 2,1 afios de edad. *' Diller (2010) estudi® una cohorte
retrospectiva de 321 pacientes de cuatro instituciones de dos paises europeos, en
quienes se completo la derivaciéon entre los seis y siete afios de edad. '8

La media de ocho afios de edad en el momento de realizacion de la DCPT en el
presente trabajo, es consecuencia del amplio periodo que se estudia, en el que se ha
reducido la edad de indicacion desde los 19 afios hasta el tercer afio de vida.
Schreiber reportd el completamiento de la DCP a un promedio de 2,6 £1,5 afos de
edad luego de 1,55 £1,1 anos de realizada la derivacion cavopulmonar parcial
(DCPP). ¥ La disminucion de la edad de completamiento de la DCP permite

disminuir el tiempo de vida con hipoxemia y propicia la recuperacion nutricional. 47,

196, 198

La primera indicacion para la cirugia univentricular fue la atresia tricuspidea y se
mantiene como la enfermedad tipo para esta paliacion.'® 8 199 200 No existe
experiencia en el CPWS en la DCPT para el sindrome de hipoplasia del corazén
izquierdo, que constituye en muchos trabajos un porcentaje mayor de casuistica, o
cual se asocia ademas a una indicacidn mas precoz de la intervencion en relacion
con la edad, lo que también justifica en el presente reporte una media de la edad
mayor para la indicacidn de la DCPT. 49 103201

En un estudio retrospectivo de la evolucién de 65 pacientes con DCPT por un
promedio de cinco afos, se demostro que la morbimortalidad era similar en los

5

grupos mayor y menor de siete afios de edad. '® Wallace y colaboradores
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concluyeron en un estudio de 2747 pacientes en 68 centros que la edad no es un
factor de riesgo para la evoluciéon posoperatoria. ® Tampoco el estudio del CPWS
identifico a la edad de realizacion de la DCPT como un factor de riesgo de
morbilidad.

El intervalo mayor entre la DCPP y su completamiento favorece, para algunos
autores, el tiempo libre de las complicaciones asociadas a la fisiopatologia
univentricular, por lo que recomiendan demorar el momento de la DCPT y considerar
el uso de la variante EC por la posibilidad de utilizar conductos acordes al peso
corporal. 105, 110, 183, 194

El presente trabajo no demostré tampoco relacién del intervalo entre ambas DCP
con la morbilidad.

En opinién del autor la edad pudo influir en la seleccién de la técnica quirurgica para
algunos pacientes por la capacidad de crecimiento de la DCPT IA, limitada para la
variante EC, aunque hay reportes de demostracién de crecimiento longitudinal del
extremo de la vena cava inferior conectada al conducto protésico.'®

El intervalo entre la DCPP y la DCPT, asi como la edad de realizacion de la ultima no
suponen un riesgo mayor de mortalidad, lo que pudiera explicarse por una buena
seleccidn de cada paciente segun criterios hemodinamicos, el grado de hipoxemia y
la sobrecarga del ventriculo unico. Sin embargo, la edad mayor al momento del
completamiento de la derivacion se asocia a la presencia de insuficiencia valvular y
arritmia, lo cual se relaciona con un periodo mayor viviendo con sobrecarga de
volumen, causa de dilatacién anular AV y de dilatacién auricular. Esta situacion

justifica la indicacion temprana del completamiento de la DCP.*" 2%
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Lo que parece esencial es la realizacion de la DCPP en un tiempo quirurgico previo
para evitar la dilatacion en ventriculos con sobrecarga de volumen por fistulas
previas, la hipertrofia ventricular en pacientes en quienes se aplicé cerclaje pulmonar
0 con estenosis pulmonar nativa, la fibrosis miocardica resultante de la hipoxemia
mantenida y la descarga ventricular brusca al realizar la DCPT en un tiempo
quirdrgico. 2202

El retraso de la DCPT pudiera no influir en la evolucién segun la experiencia
publicada en 70 pacientes de alto riesgo para la circulacion tipo Fontan. La edad
media de indicacion de la DCPT vy el intervalo entre las DCP que se reporto, fue
mayor que la experiencia del CPWS, de 9 afos (2 a 23) y 7 anos (1 a 16)
respectivamente. '°

Existen coincidencias en que el retraso de la DCPT permite una seleccion mejor del
conducto para la variante extracardiaca, disminuye la morbilidad asociada a la
disparidad del conducto con el peso o la talla del paciente y permite el retardo en la
exposicién de las alteraciones del flujo sanguineo en la circulacién tipo Fontan. 1% 202
Un estudio retrospectivo de la experiencia de un centro en 18 afos, destaco la
reduccion de la edad de indicacion de la DCPP y el aumento de la edad de indicacion
de la DCPT con reduccion asociada de la mortalidad.?®

La edad de realizacion de la DCPT de los fallecidos y de los sobrevivientes en el
estudio del CPWS no difiere, tampoco hay diferencia significativa en el intervalo entre
la derivacion parcial y la total, sin embargo en el grupo de los fallecidos este ultimo

fue menor. Quizas en estos pacientes un tiempo mayor solo con la derivacion parcial

permitiera una mejor remodelacion como respuesta a la descarga ventricular y una
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evolucion posoperatoria favorable en el completamiento de la misma, si se considera
que la indicacion de la derivacién parcial fue también demorada.

En cuanto al tipo de DCPT pudiera resultar ventajosa la opcion extracardiaca al
tener en cuenta la significativa diferencia en los tiempos de pinzamiento, lo cual
reduce las posibilidades de complicaciones relacionadas como el bajo gasto cardiaco
por fallo contractil del corazén; sin embargo, no se encontrd diferencia significativa
en la ocurrencia de complicaciones posoperatorias en relacion con la técnica, por lo
que quizas el factor determinante no sea el uso de pinzamiento adrtico si existen
estrategias para tratar o evitar sus efectos negativos. La incidencia en este periodo
de derrame pleural, sangrado o dafo neurolégico debe estar en relacion con un
factor diferente a la técnica quirdrgica empleada.

Ovroutski (2013) reporté la ausencia de mortalidad en 17 pacientes con edad media
de tres anos, en quienes se realizd6 una DCPT EC sin uso de circulacion
extracorpérea (CEC), signific6 ademas la reduccion de la aparicion de derrames
pleurales y estadia hospitalaria. *2

Jacobs también reportd cero mortalidad en cien pacientes en diez afios de trabajo y
enfatizd en que lo esencial es mitigar las consecuencias de la respuesta inflamatoria
luego de la CEC, la posibilidad de embolismos, optimizar el gasto cardiaco
posoperatorio inmediato y evitar complicaciones inmediatas como la paralisis frénica
y el dafio neurolégico grave. °®> En su experiencia la DCPT se realiza en tiempos de
CEC de 35 a 65 minutos con periodos de paro circulatorio en hipotermia profunda

entre 15 y 39 minutos. Los tiempos en la experiencia de este trabajo son superiores
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para ambas técnicas empleadas y no se identificaron como factores de riesgo de la
mortalidad inmediata.

En otro estudio que analizé la mortalidad en la cirugia univentricular durante 30 afios
en un centro, se detectaron como factores de riesgo de mortalidad la disminucion de
la fraccién de eyeccion (FE), la insuficiencia auriculoventricular (AV) preoperatorias y
la asociacion de correccion de drenaje andmalo total de venas pulmonares en el
momento de la derivacion. 2

Aunque la mortalidad inmediata no se asocio a la heterotaxia, es un factor de riesgo

204, 205

referido y en este reporte del CPWS, la tercera parte de quienes tenian este

sindrome fallecieron.

La estrategia de realizar la DCPT en dos etapas surgio a partir de la aplicacion de la
cirugia univentricular a diferentes malformaciones como alternativa al trasplante
cardiaco o ausencia de otra terapéutica y la observacion de una evolucion a corto
plazo diferente de estos pacientes con una operacion tipo hemifontan o DCPP
previa.?®

La primera descarga de volumen con la derivacion parcial permite el remodelado
ventricular, la normalizacion progresiva de la relacion de la masa con el volumen del
ventriculo y como consecuencia, una mejor funcion diastolica en el momento de
completar la derivacién y menor morbilidad. °% 27

Watanabe encontré mejoria de la funcion ventricular a los dos afios de posoperatorio
en pacientes que fueron operados con disfuncién preoperatoria. El efecto por etapas
de la descarga ventricular es mas ventajoso cuando existe este tipo de lesién previa.

208
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Aunque los sobrevivientes a la DCPT en una etapa no enfrentaran las
complicaciones de una reintervencion para completar una derivacion parcial previa,
sufren las consecuencias de la descarga ventricular brusca, lo cual aumenta el riesgo
de intolerancia al modelo circulatorio. 2% 2%°

En un reporte espafiol donde todos los pacientes se operaron en un tiempo
quirurgico, la mortalidad alcanzé el 23 % y la edad promedio de realizacién de la
derivacion fue de 7,3 + 4,2 afos. ' En el andlisis de los resultados en 10 afios,
Attanavanich reporté 26,6 % de mortalidad en el grupo operado en un tiempo
quirdrgico y no mortalidad en el grupo operado en dos etapas. 2™

En el presente trabajo la mortalidad del grupo operado en una etapa casi triplicé la
del grupo operado en dos etapas y la realizacion de la DCPT en un tiempo quirurgico
se identific6 como un factor de riesgo para la mortalidad inmediata.

La aplicacion de esta estrategia no fue uniforme en el CPWS, se relacion6 con el
momento histérico del centro, la edad de los adolescentes y adultos atendidos en los
primeros afos, sus condiciones hemodinamicas y la experiencia del equipo
cardioquirdrgico, tal como reportan otros autores. 0% 193 162,203

El diagndstico diferente a la atresia tricuspidea (AT) también se relacion6 con la
mortalidad. Esos pacientes pueden presentar disbalance ventricular y valvula unica
AV o doble salida ventricular en su mayoria de ventriculos de morfologia derecha y
aunque no resultd significativa la relacion entre la morfologia ventricular y la

mortalidad, mas de 50 % de los fallecidos tenian ventriculo principal de morfologia

derecha, que se describe por su arquitectura con menor posibilidad de soportar las
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resistencias vasculares sistémicas y la descarga ventricular por la DCPT. El
resultado publicado por Hirsch coincide con este reporte. 2"

D’Udekem identificd la morfologia ventricular derecha como unico factor de riesgo
de mortalidad después de la derivacion parcial; pero no en relacion con la mortalidad
luego de la derivacion total. ' Julsrud reporté en una serie de 500 pacientes con
operaciones tipo Fontan mejor supervivencia en quienes tenian ventriculo principal
izquierdo. ' Sin embargo, Tanoue demostré peor funcion del ventriculo izquierdo
en pacientes con atresia pulmonar con tabique interventricular intacto que en
quienes tienen AT. 212 | as presiones elevadas en un ventriculo derecho no funcional
con entrada y sin salida pudieran causar disfuncion al comprometer por
interdependencia ventricular al ventriculo izquierdo funcional después de las
derivaciones cavopulmonares.

Por otra parte resulta muy importante el tiempo de seguimiento ya que existen
trabajos que descartan lo determinante de la morfologia ventricular pero con
periodos de estudios cortos. 2" McGuirk en el seguimiento durante cinco afios de un
centenar de pacientes con DCPT significo la relacion entre la morfologia derecha
ventricular y la estadia posoperatoria prolongada, pero no con la mortalidad. 214

Los derrames pleurales persistentes son complicaciones graves porque provocan un
estado de inmunosupresion, desequilibrio hidromineral y aumento de presion
intratoracica que aumenta la resistencia al flujo sanguineo a través del circuito
intrapulmonar.

Los pacientes intervenidos con disfuncién ventricular preoperatoria, cifras de

presiones pulmonar y diastolica ventricular de riesgo mostraron mayor tasa de
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derrame pleural persistente, pero su relacion no fue significativa. No hubo relacion
tampoco entre los derrames y la edad, los tiempos de pinzamiento adrtico o de
circulaciéon extracorporea a diferencia de lo que reportan algunos autores.'?® 215
Rogers encontré mayor tasa de derrames pleurales en los pacientes con la variante
extracardiaca e identifico como factor de riesgo a la morfologia ventricular derecha.
203 Gupta informo relacion significativa entre los derrames pleurales, el diametro del
conducto de la DCPT EC y la hipoxemia previa a la intervencion. '?°

Parece existir una contribucion simultanea de factores preoperatorios en un paciente
con cualquier DCPT para que se desarrolle un estado de estasis venoso que
justifique la exudacién de liquido extrapleural.?* ® La alteracién del eje renina
angiotensina a consecuencia de la circulaciéon extracorpérea explica el aumento
observado de niveles de aldosterona y la retencion liquida en estos pacientes. 215

La ausencia de identificacién de algun factor de riesgo para la aparicién de derrames
pleurales persistentes en este trabajo, hace pensar en la posibilidad de encontrar
relacion de esa complicacidon con algun elemento no explorado como las resistencias
vasculares pulmonares enfrentadas a la circulacion transpulmonar.

Las arritmias posoperatorias constituyen un factor de riesgo de fallo de la DCPT y de
reintervencion quirtrgica. 2'® Para algunos autores se asocian con el tipo de técnica y
se citan mas frecuentes en la variedad |A, aunque la diferencia entre las tasas de

incidencia para ambas variantes disminuye con el tiempo de observacion. 46 49: %0 163

169, 217, 218

La experiencia en este trabajo difiere ya que un mayor porcentaje de pacientes con

la opcién EC presentaron esta complicacién, coincidente con Kumar. ?'° Pudiera
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relacionarse con la realizacién de la operacidon a pacientes de mas edad, quienes
han vivido en hipoxia mayor tiempo y con posibles cambios auriculares por

dilatacion, base estructural para manifestaciones eléctricas y clinicas.

Ambas técnicas quirurgicas incluyen incisiones en sitios con receptores o
terminaciones vagales como la cara superior auricular derecha y la cresta terminal
por lo que el estimulo para la aparicién de circuitos de reentrada existe en las dos.
220 | a variante extracardiaca no ha evitado la aparicion de arritmias y dificulta el
tratamiento de las mismas con técnicas de ablacion por la imposibilidad de mapear
el territorio auricular a través de acceso venoso profundo. '’

En un estudio de 520 pacientes de siete centros, tampoco se encontraron
diferencias en la aparicion de arritmias en relacion con el tipo de DCPT. %' Otros
factores de riesgo de arritmias citados son la edad de realizacién de la DCPT, la
existencia preoperatoria de arritmias, la insuficiencia AV mayor a ligera en el
preoperatorio, el sindrome de heterotaxia y el tiempo vivido con una DCPT.'33 221. 222
Ninguno fue identificado en el estudio del CPWS.

Ohuchi sefialé que la presion venosa central menor a 12 mm Hg , la presion
diastdlica ventricular menor a 8 mm Hg y la ausencia de disfuncién valvular
auriculoventricular antes de la DCPT y en el seguimiento evolutivo, son factores
determinantes de excelente evolucién clinica. ' La importancia de las presiones
auriculares en relacion con el gasto y la ocurrencia de arritmias se demostré en un
trabajo en el que los pacientes con disfuncion ventricular y arritmias mejoraron luego
de realizar la fenestracion de la derivacion, lo cual disminuia la presion venosa

central y aumentaba el gasto sistémico durante el ejercicio. 2'®
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La estrategia de trabajo en el CPWS es realizar fenestracién en todas las variantes
de DCPT, lo que quizas haya incidido en la aparicién de menos episodios de arritmia
posoperatoria en esta cohorte.

Robbers Visser, relaciond la aparicién de arritmias con la morfologia ventricular
derecha, sin encontrar tampoco relacion con la técnica. % Un estudio retrospectivo de
65 pacientes con DCPT EC durante un promedio de seis afios detecto la aparicion de
arritmias en 4,7 % en relacién significativa con la disfuncion ventricular, las
anomalias del drenaje sistémico y la realizacion previa de DCPP. '’

La cirugia en dos tiempos expone, por la manipulacién del area del nodo sinusal, al
riesgo del proceso de inflamacion y cicatrizacion con potencial arritmogénico
aumentado con respecto a quien no ha recibido cirugia previa. 223 Chowdhury afirmé
que quizas habria que aceptar la existencia de una alteracion del sistema de
conduccion en este tipo de paciente, que a pesar de las estrategias usadas, produce
la pérdida del ritmo sinusal. !

Las arritmias se presentan relacionadas con la edad en la historia natural de
pacientes en quienes no se ha realizado cirugia univentricular o con tetralogia de
Fallot, transposicion de grandes vasos o drenaje anomalo total de venas pulmonares
sin tratamiento quirtrgico.' Las causas probables son la hipoxemia y aumento de
presiones auriculares, lo cual no hace exclusiva esta complicacion de la DCPT, sino
de las particularidades hemodinamicas auriculares y sus consecuencias en el tiempo.
Un estudio retrospectivo de 406 pacientes operados con alguna técnica tipo Fontan,
permitié a Hosein y colaboradores (2007) afirmar que solo las presiones pulmonares

mayores de 15 mm Hg vy la disfuncion ventricular eran factores de riesgo a corto
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plazo. *° En un estudio posterior, Dahlqvist (2012) no relaciond la insuficiencia AV o el
fallo ventricular con esta alteracién del ritmo cardiaco. '%°

La insuficiencia AV preoperatoria es un criterio de mal prondstico, sobre todo cuando
aparece en nifios pequefos. Un cuarto de los pacientes en quienes se diagnostica
fallecen en el primer afo de posoperatorio luego de reintervenciones,
tromboembolias y colocacion de marcapasos. 2%*

Sinha encontré relacion entre la insuficiencia AV preoperatoria y la apariciéon de

arritmias en el posoperatorio inmediato. 172

En el seguimiento luego del alta
hospitalaria solo encontré relacién con la intervencion a mayor edad y presiones
medias pulmonares altas en el periodo preoperatorio.

Kerendi demostré que la cirugia valvular asociada al completamiento del Fontan
aumenta los tiempos quirdrgicos pero no incrementa de manera significativa la
morbimortalidad perioperatoria. &

En una revisién de los expedientes clinicos de 340 operados con derivaciones tipo
Fontan en 15 afnos, se encontraron 37 pacientes con insuficiencia AV preoperatoria.
Se reportd la ausencia de diferencias evolutivas entre quienes fueron operados por
insuficiencia trivial o ligera y quienes no se operaron. La reparacion de las valvulas
en quienes tenian insuficiencia moderada o grave mejoré la suficiencia del aparato
AV vy permitid ofrecer la opcion de la derivacidn a quienes quizas no fueran
seleccionados por el criterio de insuficiencia valvular, por lo que recomendd este
proceder asociado al Fontan en pacientes de riesgo.225

En la investigacion del CPWS no se identific6 algun factor preoperatorio para la

aparicion de arritmias. El hallazgo de un aumento evolutivo de las presiones
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pulmonares de hasta tres veces en los pacientes que presentaron arritmias con
respecto a los que no la presentaron, aunque sin relacion significativa, llama la
atencion sobre el rol de la arritmia como causa o consecuencia de esta elevacion de
presiones en un compartimento vascular anterior a la auricula en cuanto a direccién
del flujo sanguineo. En opinién del autor es probable que sea una consecuencia del
enlentecimiento o trastorno del drenaje pulmonar motivado por el aumento de
presion retrogrado que genera la incoordinacion eléctrica auriculo ventricular.

Un grupo del Instituto del Corazén en Berlin detectd que los factores de riesgo para
la aparicion de taquiarritmias son la variante IA y la morfologia derecha ventricular,
lo cual no se demostré en el trabajo del CPWS. 2"’

Las arritmias ocurren en relacién con una u otra técnica de derivacion.

Los trabajos prospectivos aleatorios con ambas técnicas son improbables por
implicaciones éticas, por lo que quizas con estudios de Holter sistematizados se
pueda detectar la incidencia mas cercana a lo real del tipo de arritmia y su momento
de aparicidn, dato no explorado en este estudio.

Como factor de riesgo de arritmias posoperatorias, se identifico a la existencia de
insuficiencia auriculoventricular posoperatoria moderada o grave, lo cual confiere
importancia al esfuerzo por evitar este residuo o secuela quirurgica y coincide con la
experiencia de Brown, quien apoyo la opcion IA, ya que permite la reparacion de la
valvula por el acceso auricular a la lesion organica reparable de la valvula AV
detectada en el preoperatorio. "%

La cirugia de las arritmias se indica junto a la de conversion de una derivacion

atriopulmonar a cavopulmonar. El analisis de las opciones ante la disfuncién del
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Fontan, la ausencia de dispositivos de asistencia ventricular y las indicaciones para
trasplante cardiaco incluye la disfuncién grave ventricular atribuible a arritmias
crénicas y al efecto inotropico negativo de drogas antiarritmicas.®® 262?28 Esta
experiencia hace pensar en la opcion quirdrgica que trate la causa de la arritmia
antes de que ésta deteriore las condiciones generales del paciente.

La deteccion de insuficiencia AV en el posoperatorio de rango moderado debe, en
opinién del autor, justificar la reintervencidn quirurgica del paciente con el objetivo de
reparar la lesidon AV vy evitar la aparicion de arritmias limitantes de la funcion de la
DCPT.

La referencia a la reparacion valvular después de la DCPT es muy escasa. 224 229 230
Un estudio retrospectivo, reportd la intervencidon sobre la valvula auriculoventricular
en 68 pacientes a un tiempo promedio de 4,7 anos de realizada la operacién tipo
Fontan. Mostraron peor evolucidon quienes tenian ademas enteropatia perdedora de
proteinas o disfuncion grave ventricular. %°

La cirugia univentricular tiene efectos beneficiosos sobre la disfuncion ventricular
preoperatoria. La reduccion de la precarga ventricular mejora la contractilidad y
disminuye el efecto de la hipoxemia mantenida sobre el miocardio con fibrosis e
isquemia subendocardica. '®" 2" 232 No obstante existe la experiencia en pacientes
operados entre los dos y cuatro afios quienes no alcanzaron la tercera década de
sus vidas, momento en que hubo deterioro de la funcién ventricular, lo cual imprime

importancia al tiempo vivido con la derivacion total. ?** Nakamura buscé las causas

de disfuncion ventricular en estudios hemodinamicos de 48 pacientes durante un
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promedio de 18 afos e identific6 mejor funcion en los ventriculos izquierdos y como
factor de riesgo la edad de indicacién de la derivacion y el tiempo vivido con ella. %
No se encontraron en este reporte del CPWS coincidencias en ese sentido. El riesgo
de presentar disfuncién ventricular posoperatoria pudiera ser mayor, si hubo
disfuncion preoperatoria quizas porque la recuperacion total del dano ventricular
previo no se garantiza con la derivacion, sino que retarda su manifestacion clinica o
agravamiento.

En un estudio de las variables hemodinamicas de pacientes con DCPT con excelente
evolucion en un promedio de 18 afos, se encontré una fraccion de eyeccion (FE)
media de 49,3 % (rango de 20 % a 63 %) que mostraba diferencias significativas con
el grupo control y se concluyé que los sobrevivientes a DCPT con excelente
evolucion pueden mostrar disfuncion ventricular pero volumen y masa ventricular

normal. '°

En un estudio comparativo del resultado de la resonancia magnética
nuclear (RMN) entre pacientes que viven con DCPT y un grupo control, se
presentaron resultados similares.?®*

En pacientes con disfuncion ventricular se detecté también por RMN su relacion con
la existencia de fibrosis muscular asociada a disfuncidn sistolica, aumento de la
masa ventricular y aumento del volumen diastdlico.”*® Klimes encontré una masa
ventricular muy aumentada en los pacientes operados en la adultez comparada a la
encontrada en los pacientes operados mas jovenes sin significado estadistico con

mejor funcién ventricular y tolerancia al ejercicio en quienes se les completo el

Fontan antes de los 18 afios. 22
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Tanto el aumento de la masa ventricular como su diminucién fuera de limites de
normalidad se corresponden con el aumento significativo y progresivo de presiones
diastolicas que acompaiian la disfuncion ventricular y de la derivacién. % %3¢ 2%

La disminucion evolutiva del indice de masa ventricular, hallazgo de este trabajo del
CPWS, debe llamar la atencion sobre la disminucion de la funcidén ventricular
posoperatoria y motivar la adopcion de medidas terapéuticas que impidan o retarden
la remodelacién ventricular consecuente.

El diametro pequefio de una rama pulmonar genera un gradiente de presion que
produce pérdida de energia en el sistema de la derivacion. 2%

Después de la DCPT ocurre un enlentecimiento del ritmo de crecimiento o incluso
diminucion del area de las ramas arteriales pulmonares con respecto al area de
superficie corporal, pero esto no limita la eficacia de la derivacion.?*®* Comparado con
individuos normales existe disminucion de la distensibilidad y respuesta lenta al
estrés de la pared de los vasos arteriales pulmonares, lo que hace pensar en alguna
afectacion en la funcion endotelial vascular.?*°

La variacidon del diametro de la rama pulmonar derecha, conectada a la derivaciéon
directamente, mostré relacion significativa con la disfuncién ventricular en esta
investigacion. Esto pudiera ser consecuencia de un aumento de las presiones
pulmonares por el incremento de la resistencia vascular pulmonar o por la
transmision retrograda a partir de presiones diastélicas elevadas. ?*' No se encontré
variacion significativa en las presiones pulmonares, por lo que pudiera ser resultado
de mayor volumen sanguineo que ha contribuido a la dilatacion del vaso arterial. De

la misma manera si las resistencias pulmonares son bajas este volumen contribuye a
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la dilatacion del ventriculo y a la disfuncion del mismo si existe dafio previo por
hipoxemia, perfusion miocardica o retardo de la indicacion quirdrgica. 2>

No se identificd algun factor de riesgo de disfuncién ventricular entre los posibles
analizados, por lo que quizas se deba buscar en estudios futuros, el papel que tiene
la posible variacion de las resistencias sistémicas o postcarga en el origen de esta
complicacion.

La enteropatia perdedora de proteinas (EPP) se reporta de 1 % a 11 % de los
pacientes que viven con una DCPT, en esta investigacion constituyeron 8,1 %. *’ Se
asocia a una mortalidad de 30 % a 50 % a los cinco afios luego del diagnéstico. 242
No se ha identificado la etiologia. Se plantea que las lesiones residuales anatémicas,
la pérdida del ritmo cardiaco normal o el hallazgo de la ausencia de flujo diastélico
provocan aumento de las resistencias vasculares mesentéricas y como
consecuencia la EPP; sin embargo muchos pacientes no llegan a presentar esta
complicacion y otros con presiones pulmonares menores de 15 mmHg la
desarrollan, lo que sefala la importancia de algun otro factor predisponente
individual. " 2%3

En un estudio de la hemodinamica antes y después del comienzo de la enteropatia
perdedora de proteinas en 7,8 % de los pacientes con DCPT en un centro, se
encontré que la presion venosa central y las resistencias pulmonares fueron
elevadas con diferencia significativa con respecto al grupo de excelente evolucion,
también la fraccion de eyeccion fue significativamente menor en el grupo con EPP
que el grupo de buena evolucion. %4 El aumento de la presion venosa puede ser

consecuencia de disfuncion ventricular, del aumento de la presion arterial pulmonar
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y de arritmias, de estado de bajo gasto cardiaco o de sobrecarga de volumen por
colaterales arteriovenosas, todas estas situaciones son frecuentes en este grupo de
pacientes. '**

A diferencia de Rogers, quien detecté como factor de riesgo de la EPP el
antecedente de derrames pleurales, no se encontré en esta investigacion relaciéon

significativa entre ellos. 2%

Al igual que reporté Angeli, la distribucién de los
pacientes con EPP segun tipo de DCPT fue similar y sin diferencias significativas. 2**
En 5,1 % de los 234 pacientes estudiados por Yu y colaboradores se desarroll6 EPP
en un intervalo promedio de dos afos luego de la DCP. 245 Ellos detectaron que en
los pacientes con EPP existié una disminucion significativa de la distensibilidad y
compliancia vascular pulmonar.

La media de la variacion de las presiones pulmonares encontrada en la investigacion
del CPWS, fue mayor aunque no significativa en los pacientes con EPP, lo que
pudiera corresponderse con la disminucion de la compliancia vascular pulmonar.

En la presente investigacion, se detectd una alta probabilidad de sufrir esta
complicacion una vez detectada la disfuncion ventricular moderada o grave en la
evolucion posoperatoria. Segun el NND hallado (NND 4 IC 95% 2 a 23), cada 4
pacientes con disfuncién ventricular, uno pudiera presentar EPP. El tratamiento y
vigilancia de la evolucién debe dirigirse entonces a la busqueda temprana de este
indicador.

El incremento del gasto cardiaco durante el ejercicio es minimo en la circulacion tipo

Fontan por la incapacidad de aumentar la precarga y por la dependencia de la
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resistencia vascular pulmonar, una pobre contribucion al volumen por la contraccion
muscular y los movimientos ventilatorios. 246 247

Ovroutski realizé estudios de tolerancia al ejercicio en 43 pacientes con DCPT, 23 de
ellos operados en edad pediatrica, con un intervalo promedio de cinco afos entre el
primer estudio y el ultimo. 248 Encontrd mejores parametros de capacidad funcional
en los nifios que en adultos y diferencia significativa entre el primer estudio y el
ultimo con decrecimiento de la tolerancia en ambas edades. También Paridon
relacion6é la edad temprana de la cirugia univentricular con mejores porcientos

4

obtenidos de capacidad funcional. ** La tolerancia al ejercicio disminuye en la

medida que aumenta el tiempo vivido con la derivacion total segun varios reportes.‘”‘
202, 244, 249

Existe correlacion positiva entre la capacidad para el ejercicio, el volumen sistélico y
la masa ventricular en la diastole. 2*° En este estudio del CPWS, la presencia de
disfuncion ventricular posoperatoria casi duplicé la probabilidad de disminucion
moderada o grave de la capacidad funcional (RR 1,83 IC 95 % 1,14 a 2,29).

Los cambios significativos encontrados en la variacion del diametro de ramas son
similares a los encontrados en el analisis anterior de la disfuncion ventricular y
pudieran tener la misma explicacion fisiopatoldgica.

El NND fue bajo y esto hace mas probable la expresion clinica de esta complicacion
si aparece en el estudio ecocardiografico una disminucion de la fraccion de eyeccion.
La capacidad funcional de los pacientes con circulacion tipo Fontan esta limitada
como expresion de la disminucion del gasto cardiaco con respecto a la superficie

corporal, no obstante son capaces de incrementar a 2,1 veces el basal en el
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ejercicio con respuesta ventilatoria y metabdlica anormales, la frecuencia cardiaca
aumenta lentamente sin que alcance la frecuencia esperada y hay una respuesta
vasomotora anormal caracterizada por la disminucién del tono vascular periférico. 246
1 La respuesta al esfuerzo es mejor en los pacientes operados mas temprano y con
menos factores de riesgo preoperatorios. 24 2%2

Entre los pacientes del CPWS, hubo un porcentaje mayor con capacidad funcional
disminuida que se operaron con mas de seis afos de edad y con intervalos entre
derivaciones mayores de cuatro afios , sin embargo, no se observaron diferencias
significativas en la edad de indicacién de la derivacion total, en los intervalos entre
derivaciones o el tiempo vivido con la DCPT. Este resultado es quizas consecuencia
de la aplicacién de un protocolo uniforme en la indicacién quirdrgica en cuanto a
condiciones hemodinamicas y edad para cada momento del periodo que se estudio.
No se encontrd relacion entre la capacidad funcional y la morfologia el ventriculo
principal. Aunque no hubo relacion significativa, el porciento de pacientes con DCPT
IA que present6 disminucién de la capacidad funcional fue mayor al del grupo de
DCPT EC, lo que coincide con lo observado por Anderson.*' La distensibilidad del
conducto intratrial con respecto al extracardiaco pudiera provocar pérdida de energia
cinética con aumento de la presion venosa y reduccion del volumen y velocidad del
flujo transpulmonar durante la actividad fisica intensa, aunque esto difiere de
modelos computarizados que postulan una disminucion del flujo en la variante
extracardiaca por el aumento de la resistencia del conducto. % 1%

Resulté Illamativo, que un porcentaje mayor de los pacientes con cirugia en dos

tiempos mostraron disminucion de la capacidad funcional, lo que pudiera explicarse
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por la repercusion de dos periodos posoperatorios y los periodos de rehabilitacion de
cada uno de ellos, el control familiar sobre la actividad fisica del paciente, su
rehabilitacion y la percepcién individual de salud, asi como por la diferencia en las
edades en que se operaron y el tiempo de seguimiento.®® 2%

En un analisis de la evaluacion cada cinco afos de los pacientes con operaciones
tipo Fontan, se encontré una reduccion progresiva de la capacidad funcional entre
55 % y 50 % en los pacientes clasificados como no excelentes y un incremento
posoperatorio de 58 % a 60 % de la capacidad esperada en los de excelente
evolucion. La unica alteracion hemodinamica que diferencié a los pacientes que
requirieron ingresos de quienes no, fue el aumento de la presion diastdlica
ventricular, lo cual expresa disfuncion. 1%

La intolerancia al ejercicio se relaciona con el incremento de la morbilidad pero que
no se relaciona a la mortalidad o necesidad de transplante cardiaco. La combinacion
de signos de disfuncion ventricular y arritmias son superiores como factores de
prondstico de morbimortalidad. '

Las observaciones de la evolucidén de los pacientes con paliaciones univentriculares
son disimiles. Brown estudié 215 pacientes con DCP IA con un seguimiento
promedio de siete afios y estimé una supervivencia a los cinco y diez afios de 96 % y
95 %. La probabilidad de libertad de arritmia estimada fue de 98 % y 97 % a los cinco
y diez afos, por lo que concluyéo que la opcion IA es una opcion con baja
morbimortalidad a mediano y largo plazo. '®®

En un estudio transversal a un promedio de once afos de realizada la DCP las

complicaciones aparecieron asociadas a disfuncién ventricular, trastornos del ritmo
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cardiaco y ausencia de fenestracion en el momento quirdrgico. La operacion se
realizé a una edad media de 4,2 afios (rango de 0,8 a 36,3). El riesgo de morbilidad
en el analisis multivariado fue proporcional al tiempo vivido con la derivacion. El tipo
de derivacién no fue identificado como factor de riesgo. '*

Wallace (2011) recogi6é la casuistica de 68 centros, en la que 63 % de los 2747
pacientes tenia la opcion EC, lo cual demuestra que aun no existe opinidon
generalizada sobre las ventajas de un tipo de derivacion cavopulmonar sobre la otra.
51

En la experiencia del CPWS no se identificaron como factores de riesgo de
morbilidad la técnica de derivacion ni el tiempo vivido con la DCPT.

El analisis del tiempo libre de complicaciones en este trabajo del CPWS, mostré la
aparicion mas temprano de arritmias, de disfuncion ventricular y de disminucién de la
capacidad funcional en la DCPT IA en mayor numero de pacientes, lo cual pudiera
establecer una ventaja de la variante EC.

Con respecto a la mortalidad tardia, Kotani cit6 como factores de riesgo ser operado
con mas de 16 afios de edad, el sindrome de heterotaxia, la morfologia derecha
ventricular y la insuficiencia valvular AV; lo que resalta la importancia de la
prevencion y deteccion de éste ultimo factor modificable. '’

En un estudio de 261 operados en el Hospital de Nifios de Boston, 78 % de las
muertes recogidas fueron perioperatorias. Para el grupo de pacientes vivos, el
porciento de libertad de trasplante o supervivencia a los 5, 10, 15 y 20 afos fue

93,7%:; 89,9%; 87,3% y 82,6%.%° Los porcientos estimados en el trabajo del CPWS,
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son mayores aunque atribuible a que el estudio referido incluye a las derivaciones
atriopulmonares.

Khairy mostrd que para las muertes asumidas como evento final de un trastorno del
ritmo no se detectd factor de riesgo, para las ocurridas por tromboembolismos se
identifico a la falta de tratamiento anticoagulante y en los que fallecieron con
diagndstico de fallo ventricular se identific6 como factor de riesgo a la enteropatia
perdedora de proteinas, a la presién auricular alta y a la morfologia ventricular
derecha, aun cuando hay evidencia de su importancia sélo para la supervivencia
luego de la DCPP. %% 103

La experiencia del CPWS coincide con lo referido, las formas de presentacion del
evento final a mediano y largo plazo en estos pacientes fueron la disfuncion
ventricular, la muerte subita, probablemente asociada a un evento de arritmia y la
trombosis del conducto con tromboembolia a través de la fenestracion. *° La
deteccion temprana de los factores de riesgo identificados, podra disminuir las
probabilidades de fallecer o presentar signos de disfuncion con complicaciones
graves como las descritas.

El estudio multicéntrico de Steward concluyé que aunque muchos hospitales han
migrado de la técnica IA a la EC, el tiempo libre de desmontaje o reintervencion es
mayor y la morbilidad inmediata es menor en la variedad |IA, lo que para él es una
razén para seguir utilizando esta variante de DCPT.*® En un estudio retrospectivo de
morbimortalidad en 165 pacientes con DCPT por un tiempo entre tres y seis afios de
evolucion, tampoco se encontraron diferencias significativas entre las opciones 1A'y

EC. ?* En otro estudio de la casuistica de dos centros en 13 afios y un seguimiento
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entre tres y cinco afos de promedio, se concluyd que ambas opciones ofrecen
semejante morbimortalidad y destaca mayor incidencia de derrames pleurales
persistentes y mayores gastos hospitalarios en la opcion EC. '8

En este estudio del CPWS, la morbilidad inmediata no mostré diferencias
significativas en relacion a la técnica de derivacién por lo que la aparicion de
complicaciones respondi6 a otras causas y no al tipo de procedimiento. La aparicion
de las complicaciones estudiadas no mostrd relacion con el tipo de procedimiento.
Soélo el andlisis del tiempo de libertad de complicaciones fue mayor en mas
pacientes con la DCPT EC; aunque también sin una diferencia significativa con la
derivacion |A, por lo que no se puede afirmar que esta diferencia es solo atribuible al
tipo de técnica seleccionada, pero al existir, pudiera establecer una ventaja en la
seleccion de la opcion extracardiaca, por la probabilidad de demorar la aparicion de
las alteraciones estudiadas y la inclusion en listas de receptores para trasplante
cardiaco como opcion definitiva.

Algunos pacientes de gran riesgo hemodinamico para completar la DCPP, se
benefician de la opcion de derivacion parcial y flujo accesorio como alternativa al
trasplante cardiaco. **° La supervivencia a largo plazo es mayor en quienes se
completa la derivacion cavopulmonar. %4 1%

En cualquiera de las situaciones mencionadas, estos pacientes estan expuestos a
riesgos de morbilidad que limitan su expectativa de vida. Continuar en el camino de
definir factores de riesgo o redisefar tratamientos médicos o quirurgicos contribuira a

la mejora de estos indices.
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En el disefio del estudio no se incluyo la influencia de los tratamientos médicos en la
incidencia de las complicaciones, soélo la aparicion de ellas en el periodo del
seguimiento, lo cual pudiera modificar los datos originales al no contabilizar algun
paciente que no manifestd alguna de estas complicaciones por imposicion de
tratamiento previo. Otra limitante es la diferencia de tiempo de evolucion, teniendo en
cuenta que mientras mas tiempo viva un paciente con DCPT, mayor probabilidad hay
que aparezcan algunas de las complicaciones exploradas. Las curvas de aprendizaje
en la seleccién y tratamiento de los pacientes, por las que ha atravesado el equipo
de trabajo cardioquirurgico del CPWS durante 20 anos es otro factor que puede
incidir en resultados a corto y mediano plazo. La disponibilidad de protesis vascular
para la realizacion de la variante extracardiaca, también determiné en algun caso, la
decision de realizar la DCP IA y no solo la valoracién del equipo basada en su
experiencia. Debido a los riesgos asociados al procedimiento, no todos los pacientes
accedieron al estudio por cateterismo cardiaco en el posoperatorio.

Los intervalos en que se estudiaron los pacientes son consecuencia de la realizacion
de la evaluacion en un centro de referencia nacional. El tiempo entre los estudios de
seguimiento evolutivo debe estar en relacion con la progresion posible de los
cambios geométricos y funcionales descritos. Este autor detectd complicaciones
establecidas en el transcurso de un afio como minimo por lo que la exploracion
semestral pudiera ser vital para detectar antes algun factor de riesgo. Los estudios
ecocardiograficos pueden ser realizados en cualquier provincia cubana, por lo que
quizas si el entrenamiento del personal médico especializado se dirige a la

deteccion temprana de los factores de riesgo descritos, se puedan emprender
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acciones médicas para evitar o retardar la morbilidad asociada, lo que ademas
implicaria un costo menor al disminuir gastos hospitalarios y personales o familiares.
A partir de los fundamentos tedricos y del analisis de los resultados obtenidos, se
concluye que la edad en que se realiza la derivacion total, el intervalo entre las
derivaciones parcial y total o el tipo de DCPT no son factores de riesgo de
morbimortalidad, que la variacion del indice de masa ventricular es un factor de
riesgo de disfuncion ventricular y esta lo es de la enteropatia perdedora de proteinas
y de la disminucién de la capacidad funcional. Se recomienda ademas, el estudio y
tratamiento quirurgico de la insuficiencia valvular auriculoventricular mayor que ligera
residual para la prevencion de nuevas arritmias de las que es un factor de riesgo y
promover el diseio de nuevas investigaciones en el camino de explorar otros
posibles actores de esta fisiopatologia como la circulacién transpulmonar y la
resistencia sistémica, que parecen adquirir importancia una vez que los estudiados
no se identifican como determinantes de las complicaciones mas limitantes, con el
objetivo final de mejorar y prolongar la vida de los pacientes con una derivacion

cavopulmonar total.
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CONCLUSIONES
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CONCLUSIONES

Con el desarrollo del conocimiento aportado y los resultados obtenidos en la

investigaciéon, se le dio repuesta al problema cientifico en correspondencia con el

objetivo propuesto y se corroboroé la hipotesis al demostrar que:

Aunque no existen diferencias significativas en la mortalidad en relacion con las
dos técnicas de derivacion cavopulmonar, la aparicién de arritmias, la disfuncion
ventricular y la disminucion de la capacidad funcional, se manifiestan mas
temprano en los pacientes con la variante quirurgica intracardiaca.

La edad y el intervalo entre las derivaciones parcial y total no constituyen
factores de riesgo de morbimortalidad.

La insuficiencia valvular auriculoventricular posoperatoria de rango moderado o
grave, es un factor de riesgo de aparicién de arritmias.

La deteccidon de la disminucion del indice de masa ventricular durante el
seguimiento posoperatorio es un indicador de la probable aparicién de disfuncion
ventricular en los pacientes con derivacion cavopulmonar total, lo que debe
generar acciones terapéuticas por ser un factor de riesgo para la apariciéon de la
enteropatia perdedora de proteinas y la disminucién de la capacidad funcional.
La evaluacion periddica y sistematica posoperatoria permite la deteccion precoz
de indicadores de posibles complicaciones de la circulacion univentricular y su

prevencion.
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RECOMENDACIONES

Considerar para todos los pacientes con corazén univentricular la variante

extracardiaca como primera opcion de derivacion cavopulmonar total.

Incluir en los protocolos de trabajo del CPWS la plastia de la valvula
auriculoventricular en el posoperatorio de la derivacién cavopulmonar ante la

deteccion de insuficiencia auriculoventricular moderada o grave.

Realizar cada seis meses la exploracion del indice de masa y la fraccion de
eyeccion en la evolucién posoperatoria de todos los pacientes con derivaciéon
cavopulmonar total por personal entrenado de la Red Cardiopediatrica en las
provincias de origen o en el Cardiocentro Pediatrico William Soler para la
prevencion de enteropatia perdedora de proteinas, disfuncién ventricular y

disminucién de la capacidad funcional

Realizar un estudio de las variaciones de las resistencias pulmonares y
sistémicas en los pacientes con circulacidon univentricular y su relacién con la

existencia de complicaciones posoperatorias.

Realizar un estudio comparativo de pacientes con derivacion cavopulmonar
total con y sin empleo de la fenestracion o su cierre en un momento

determinado de la evolucion.
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Anexo 1. Tablas

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

DCPT EC DCPT IA p

n=39 % n=53 %

Edad (afios) 86,01 7,728 0.777

(Media * Desviacion estandar)

Sexo Masculino 21 53.8 22 41.5% 0.34X
Diagndstico AT 12 30,8 19 35,8 0.77 %
Diagndstico No AT 27 69,2 34 64,2

Ventriculo principal Izquierdo 19 48,7 29 54,7 0.83*
Ventriculo principal Derecho 18 46,2 22 41,5

Ventriculo indiferenciado 2 5,1 2 3,8

Heterotaxia 8 20,5 7 13,2 0,51%
Insuficiencia AV preop. 15 38,5 30 56,6 0.13*%
Cirugia paliativa previa 23 59 30 56,6 0.99 %
Cirugia en dos tiempos 16 41 47 88,7 0,0001 %

Tiempo de evolucién (afios)
Mediana 7,89 4,41 0,01

(minimo-maximo) (1,27-19,77) (1,06-15,41)

DCPT: Derivacion cavopulmonar total; IA: Intratrial; EC: Extracardiaca; AV:
Auriculoventricular; preop: preoperatoria, X: Valor de p prueba x 2 Pearson, T: Valor
de p prueba t de Student, 95 % Intervalo de confianza; U: Valor de p prueba U de

Mann-Whiney
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Tabla 2. Tiempos de circulacion extracorpérea y de pinzamiento aortico

Tiempo en minutos DCPT DCPT p
Media Intratrial Extracardiaco (IC 95%)’

(+ Desviacion estandar)

Pinzamiento 68,61 £22,49 58,43 +£20,62 0,046
aortico n=51 n=30 (0,18 a2 20,17)
Circulacién extracorpérea 132,83 +47,09 128 + 69,11 0,71

n=53 n=35 (-21,94 a 31,6)

DCPT: Derivacion cavopulmonar total; CEC: Circulacion extracorporea.

T: Valor de p, prueba t de Student, 95% intervalo de confianza.
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Tabla 3. Mortalidad hospitalaria inmediata. Analisis univariado.

Vivos Fallecidos RR
n=74 % n=18 % pX (IC 95%)
Intratrial 43 81,1 10 18,7 0,94 1,08
Extracardiaca 31 79,5 8 20,5 (0,47 a 2,5)
Un tiempo 19 655 10 34,5 0,04* 2,72
Dos tiempos 55 87,3 8 12,7 (1,2 a6,16)
Diagnostico AT 29 935 2 6,5 0,03* 0,25
No AT 45 73,8 16 26,2 (0,06 a 1)
Heterotaxia 10 66,6 5 333 0,16 1,97
(0,82 a8,71)
Ventriculo Derecho 30 75 10 25 0,45 1,62
Ventriculo Izquierdo 41 85,4 7 14,6 (0,7a3.7)
Primera paliativa 44 83 9 17 0,64 0,73
(0,32 a2 1,68)

Tiempo en afnos. Media + Desviacién estandar
Glenn-Fontan 451+2/16 357+1,84 025" (-0,66a0,94)

Edad al Fontan 8,36 + 4,38 8,92+6,25 0,727 (-3,77 a2,65)

AT: Atresia Tricuspidea. X: Valor de p, prueba x 2 Pearson

T : Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza. *: p<0,05
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Tabla 4. Mortalidad hospitalaria inmediata. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de DCPT 1,29 0,26 2,89
Edad 0,54 0,46 0,94
Cirugia en un tiempo 4,08 0,04 6,46
Ventriculo principal 0,74 0,39 1,74
Disfuncién ventricular preoperatoria 1,55 0,21 5,31
Insuficiencia auriculoventricular 2,44 0,12 0,31
Presion arterial pulmonar 0,61 0,43 2,05
Presion diastdlica ventricular 1,67 0,19 0,30
Tiempo de pinzamiento adrtico 0,01 0,90 0,99
Tiempo de CEC 0,00 0,94 0,99

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,798
DCPT: Derivaciéon Cavopulmonar Total; CEC: Circulacién Extracorporea.

*: p<0,05
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Tabla 5. Derrames pleurales persistentes. Analisis univariado.

Derrames pleurales Si No RRS
persistentes n=30 % n=62 % p* 1C95%
Intratrial 18 34 35 66 0,92 0,9
Extracardiaco 12 30,8 27 69,2 (0,49 a 1,65)
Ventriculo Derecho 13 32,5 27 67,5 0,94 0,92
Ventriculo Izquierdo 16 33,3 32 66,7 (0,51 a 1,65)
No Disfuncién preop 25 31,6 54 68,4 0,75 1,21
Disfuncién preop 5 385 8 61,5 (0,56 a 2,59)
PMP de riesgo 8 36,4 14 63,6 0,86 1,15

No PMP de riesgo 22 31,4 48 68,6 (0,6 a 2,22)

PTDV preop No riesgo 20 29,4 48 70,6 0,39 1,41

PTDV preop riesgo 10 41,7 14 58,3 (0,77 a 2,58)
Edad >6 afios 19 35,8 34 64,2 0,58 1,27
Edad <6afios 11 28,2 28 71,8 (0,68 a 2,35)

Tiempos en minutos. Media £ Desviacion estandar

CEC 137,34 +67,69 127,75 51,05 0,497 (-18,51 a 37,7)

Pinzamiento Adrtico 66,4+19,92 64,14 £23,35 0,65'(-7,59 a 12,11)

CEC: Circulacion extracorporea; PMP: presion pulmonar media; preop: preoperaorio;
PTDV: presion telediastdlica ventricular X: Valor de p, prueba ¥ 2 Pearson ; Riesgo
relativo, IC: 95 % intervalo de confianza. T: Valor de p, prueba t de Student, 95 %

intervalo de confianza.
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Tabla 6. Derrames pleurales y variacién posoperatoria de presiones pulmonar y

ventricular .

Variacién de la presion. Derrames pleurales p (IC 95 %) '

(mm Hg) Media Si No

+ Desviacion estandar n=14 n=22

Arteria pulmonar -0,26 44 -0,86 +4,25 0,68 (-2,39 a 3,59)
Ventriculo principal -3,53+4 -34+44 0,92(-3,08 a 2,82)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza

Tabla 7. Derrames pleurales persistentes. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de Derivacion Cavopulmonar Total 0,33 0,56 0,68
Edad 0,00 0,95 1,00
Cirugia en un tiempo 0,34 0,56 1,46
Ventriculo principal 0,17 0,68 0,83
Disfuncion ventricular preoperatoria 0,78 0,38 1,84
Insuficiencia AV preoperatoria 0,31 0,58 0,76
Presion arterial pulmonar preoperatoria 0,23 0,63 0,76
Presion diastdlica ventricular preoperatoria 1,14 0,29 1,89
Tiempo de pinzamiento adrtico 1,26 0,26 0,98
Tiempo de CEC 1,67 0,19 1.00

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,85

AV: Auriculoventricular; CEC: Circulacion extracorporea.
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Tabla 8. Arritmias. Analisis univariado.

Arritmias Si %  No % p”~ RR %

n=13 n=61 (IC 95%)
Intratrial 6 14 37 86 0,51 1,61
Extracardiaco 7 22,6 24 77,4 (0,6 a4,34)
Insuf.AV preop. 7 20,6 27 79,4 0,75 1,37
No insuficiencia 6 15 34 85 (0,51 a 3,69)
Insuf. AV posop. 7 70 3 30 0,0001* 7,47
No insuficiencia 6 9,3 58 90,7 (3,15a17,7)
Cirugia en un tiempo 4 21,1 15 78,9 0,73 1,28
Cirugia dos tiempos 9 16,4 46 83,6 (0,44 a 3,69)
Atresia Tricuspidea 3 10,3 26 89,7 0,32 2,14
No AT 10 22,2 35 77,8 (0,64 a7,15)
Edad >6afios 9 20,9 34 79,1 0,56 1,62
Edad <6afios 4 12,9 27 87,1 (0,55 a 4,79)
Tiempo en afos. Media £ Desviacion estandar
Tiempo de evolucion 6,78 £4,46 9,01 6,17 0,227 (-5,87 a 1,37)
Intervalo G-F 4,47 + 2,03 4,52 + 2,21 0,947 (-1,37 a 1,27)

AT: Atresia tricuspidea; G-F: Glenn-Fontan; Insuf.AV preop :insuficiencia

auriculoventricular preoperatoria posop: posoperatorio; X: Valor de p, prueba x 2

Pearson; 1 : Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza; §:

Riesgo relativo, IC: 95 % intervalo de confianza. *: p<0,05
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Tabla 9. Arritmias y variacion de presiones arterial pulmonar y ventricular.

Variacién de la presion. Arritmias Sin arritmias
(mm Hg) Media n=11 n=20 p (IC 95 %) T

+ Desviaciéon estandar

Arteria pulmonar 3+5 0+3,54 0,06 (-0,15 a 6,15)

Ventriculo principal 0+4 0+245 1(-2,84 a 2,84)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza

Tabla 10. Arritmias. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de DCPT 0,771 0,380 1.961
Edad en la DCPT 0,315 0,575 0,949
Cirugia en un tiempo 0,966 0,326 0,382
Tiempo de evoluciéon 3,156 0,076 0,873
Insuficiencia AV posoperatoria 4,385 0,036* 5,594
Insuficiencia AV preoperatoria 0,586 0,444 1,671

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,630
DCPT: Derivaciéon cavopulmonar total; AV: Auriculoventricular.
*p<0,05
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Tabla 11. Disfuncién Ventricular. Analisis univariado.

Disfuncién Ventricular No % Si % p~ RR3 (IC 95%)
n=63 n=11

Intratrial 36 837 7 16,3 0,75 0,79

Extracardiaco 27 87,1 4 129 (0,25a2,47)

Diagndstico AT 26 897 3 10,3 0,51 1,71

No AT 37 822 8 17,8 (0,49 a 5,75)

Ventriculo Derecho 26 86,7 4 13,3 0,69 0,78

Ventriculo Izquierdo 34 829 7 17,1 (0,25a2,42)

No disfuncion preoperatoria 54 87,1 8 12,9 0,37 1,93

Disfuncién preoperatoria 9 75 3 25 (0,59 a 6,29)

PTDV de riesgo 15 833 3 16,7 0,72 1,16

No PTDV de riesgo 48 85,7 8 143 (0,34 a 3,93)

Edad >6 afios 37 86 6 14 1 0,86

Edad <6 afios 26 839 5 161 (0,29 a 2,58)

Cirugia en dos tiempos 47 85,5 8 145 1 1,1

Cirugia en un tiempo 16 842 3 158 (0,32 a 3,67)

Intervalo G-F >4 afos 40 85,1 7 149 1 1,05

Intervalo G-F <4arfos 23 85,2 4 14,8 (0,32 a 3,12)

Tiempo en afnos. Media + Desviacion estandar

Intervalo G-F 5627 6,06 +2,82 0,617 (-1,31 a2 2,23)

Tiempo de evolucién 828+59 105+6,15 0,25T (-1,64 a 6,08)

Edad 748+39 7,73+4,02 0,84° (-2,3a2,8)

G-F: Glenn-Fontan; Pr: Presion; AT: Atresia tricuspidea; PTDV: Presién telediastélica

ventricular.X: Valor de p, prueba x 2 Pearson, 1 : Valor de p, prueba t de Student, 95

% intervalo de confianza, §: Riesgo relativo, IC: 95 % intervalo de confianza.
*: p<0,05
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Tabla 12. Disfuncién ventricular y variacion del indice de masa ventricular

Disfuncion ventricular Si No

n=9 n=41
Variaciéon de indice de masa ventricular

-23,38 + 35,86 6,66 + 29,15
(g/ m? SC)
Media + Desviacion estandar p=0,01* (IC 95% -52,5a-7,5) "

SC: superficie corporal, T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de
confianza *: p<0,05

Tabla 13. Disfuncién ventricular y variacion del diametro de arterias pulmonares.

Variacion del diametro Disfuncion No disfuncién

Media ventricular ventricular p (IC 95 %) "
+ Desviacion estandar n=11 n=63

Rama derecha de arteria 2,90 + 2,03 1,57 + 2,03 0,04*
pulmonar (0,01 a 2,65)

Rama izquierda de arteria 2,53 £ 2,66 1,78 £ 2,13 0,3

pulmonar (-0,69 a 2,19)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza, *: p<0,05
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Tabla 14. Disfuncién ventricular y variacion de presiones arterial pulmonar y

ventricular.

Variacién de la presion. Disfuncion ventricular

(mm Hg) Media Si No p (IC 95 %) T

+ Desviacion estandar =8 1=23

Arteria pulmonar -1+4,27 1,69+ 3,78 0,07 (-5,66 a 0,28)
Ventriculo principal -1,37+14 0,13+3,34 0,14 (-6, 43 a 1,05)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza

Tabla 15. Disfuncidn ventricular. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de DCPT 0,67 0,41 0,43
Edad 0,25 0,62 1,04
Cirugia en un tiempo 0,04 0,84 1,25
Disfuncion ventricular preoperatoria 1,20 0,27 2,39
Presion ventricular preoperatoria 0,28 0,59 1,58
Ventriculo principal 0,57 0,45 0,59
Tiempo de evolucién 2,36 0,12 1,12

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,576

DCPT: Derivacién cavopulmonar total
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Tabla 16. Enteropatia perdedora de proteinas. Analisis univariado.

Enteropatia Perdedora No % Si % p* RRS

de Proteinas n =68 n=6 (IC 95%)
Intracardiaco 38 88,4 5 11,6 0,39 0,27
Extracardiaco 30 9,8 1 32 (0,03 a 2,25)
Diagnéstico AT 26 89,7 3 10,3 0,67 0,64
Diagndsico No AT 42 93,3 3 6,7 (0,13 a 2,97)
Ventriculo principal izquierdo 35 85,4 6 14,6 0,07

No isomerismo 58 90,6 6 94 0,58

Disfuncién preoperatoria 11 91,7 1 8,3 1 1,03

No disfuncién preoperatoria 57 91,9 5 81 (0,13 a 8,07)
Edad >6 afios 38 884 5 116 0,39 3,6

Edad <6 afios 30 96,8 1 3,2 (0,44 a 29,34)
Efusiones pleurales 28 90,3 3 9,7 0,32 2

No efusiones pleurales 59 95,2 3 4.8 (0,5a9,34)
Disfuncién Ventricular posop. 7 63,6 4 36,4 0,004 11,45

No disfuncién ventricular 61 96,8 2 3,2 (2,37 a 55,16)
Cirugia en dos tiempos 49 89,1 6 10,9 0,32

Intervalo G-F>4aros 43 91,5 4 8,5 1 1,14

Intervalo G-F<4anos 25 92,6 2 74 (0,22 a 5,86)
Tiempo en afos. Media + Desviacién estandar

Intervalo G-F 562+271 6,18+2,89 0,63 (-1,75a2,87)
Edad al Fontan 7,35+394 9331294 0,237 (-1.31a5.27)
Tiempo de seguimiento 8,71 £ 6,1 7,59+3,97 066" (-6,19a 3,95)

AT: Atresia tricuspidea; G-F: Glenn-Fontan; posop: posoperatorio; *: Valor de p,
prueba X 2 Pearson ; " : Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de

confianza; ¥: Riesgo relativo, IC: 95 % intervalo de confianza. *: p<0,05
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Tabla 17. Enteropatia perdedora de proteinas y variacién posoperatoria de presiones

arterial pulmonar y ventricular.

Variacion de la presion. EPP Sin EPP
(mm Hg) Media n=4 n=27 p (IC 95 %) T

+ Desviacion estandar

Arteria pulmonar 2+1,87 0,8+4,17 0,57 (-3,17 a 5,57)

Ventriculo principal 1+3,16 0,36 £3,09 0,7(-2,75a4,03)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza

Tabla 18. Enteropatia perdedora de proteinas. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de DCPT 1,88 0,169 0,13
Edad DCP 1,91 0,167 1,22
Disfuncion ventricular posoperatoria 8,50 0,004* 24,63
Derrames pleurales 0,66 0,41 2,39

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,854

DCPT: Derivacion cavopulmonar total.*p<0,05
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Tabla 19. Disminucion de la capacidad funcional. Analisis univariado.

Capacidad funcional disminuida No %  Si % p* RR®

(n=41) (n=33) (IC 95%)
Intratrial 21 48,8 22 51,2 0,18 0,69
Extracardiaco 20 645 11 35,5 (0,39 21,21)
Diagnostico AT 16 55,2 13 448 0,97 0,99
Diagnostico No AT 25 55,6 20 44,4 (0,59 a 1,66)
Ventriculo principal izquierdo 22 53,7 19 46,3 0,89 0,93
Ventriculo principal derecho 17 56,7 13 43,3 (0,55 a 1,58)
No disfuncion preoperatoria 34 54,8 28 45,2 1 0,92
Disfuncion preoperatoria 7 583 5 41,7 (0,45a1,9)
No PTDV de riesgo 31 55,4 25 44.6 1 0,99
PTDV de riesgo 10 556 8 44,4 (0,55 a 1,8)
Disfuncién ventricular posop. 3 27,3 8 72,7 0,04 1,83
No disfuncién ventricular posop. 38 60,3 25 39,7 (1,14 a2)9)
No PMP preop. de riesgo 33 60 22 40 0,27 144
PMP preop. de riesgo 8 421 N 57,9 (0,87 a 2,39)
Edad >6 afios 22 51,2 21 48,8 0,53 1,26
Edad <6 afios 19 61,3 12 38,7 (0,73 2 2,16)
Cirugia en un tiempo 13 684 6 316 0,29 1,55
Cirugia en dos tiempos 28 50,9 27 49,1 (0,76 a 3,71)
Intervalo <4 afios 16 59,3 11 40,7 0,79 1,49
Intervalo >4 afios 25 532 22 46,8 (0,66 a 1,98)
Tiempo en afnos. Media + Desviacion estandar
Intervalo G-F 5,73+2,87 5,59 +2,53 0,827 (-1,41a1,13)
Edad al Fontan 729+458 7,79+285 0,57 7(-1,23 a2,33)
Tiempo de seguimiento 8,48 +6,03 8,79 £5,92 0,82 " (-2,48 a 3,09)
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AT: Atresia tricuspidea; Pr.: presion; PTDV: Presion telediastdlica ventricular; PMP:
Presion media pulmonar; Preop: Preoperatorio; posop: postoperatorio; G-F: Glenn-
Fontan. *; Valor de p, prueba x 2 Pearson; T : Valor de p, prueba t de Student, IC: 95
% intervalo de confianza; $: Riesgo relativo; IC: 95 % intervalo de confianza; *:

p<0,05

Tabla 20. Relacién de la disminucién de la capacidad funcional con la variacion del
indice de masa.

Si No
Capacidad funcional disminuida

n=26 n=24
Variacion de la masa (gr/m2 SC)

-0,27 £ 32,38 2,91+ 32,71
Media + Desviacion estandar
p (IC95%)" 0,73 (-21,69 a 15,33)

SC: superficie corporal; T: valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de
confianza
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Tabla 21. Disminucion de la capacidad funcional y variacion del diametro de arterias

pulmonares.

Variacion del diametro

Media

Capacidad funcional disminuida p (IC 95 %) "

Si No
+ Desviacion estandar n=33 n=41
Rama derecha de arteria 2,34 (2,53) 1,31(1,42) 0,04* (0,03 a 2,02)
pulmonar
Rama izquierda de arteria 1,98 (2,81) 1,82 (1,62) 0,77 (-0,94 a 1,26)

pulmonar

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza  *: p<0,05

Tabla 22. Disminucion de la capacidad funcional y variacion de presiones arterial

pulmonar y ventricular.

Variacion de la presion.

Capacidad funcional

p (IC95%)"

(mm Hg) Media disminuida

+ Desviacion estandar Si n=19 No n=12

Arteria pulmonar -0,16 £ 3 2+524 0,21 (-5,7 a 1,38)
Ventriculo principal -0,1+4 -1+£21 0,42 (-1,35 a 3,15)

T: Valor de p, prueba t de Student, IC: 95 % intervalo de confianza
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Tabla 23. Disminucion de la capacidad funcional. Analisis multivariado.

Variables Wald Sig. Exp(B)
Tipo de DCPT 0,53 0,46 0,61
Intervalo entre DCP 1,08 0,29 1,19
Edad DCPT 0,00 0,98 0,99
Tiempo de evoluciéon 1,05 0,30 1,06
Disfuncion ventricular preoperatoria 0,39 0,53 0,63
Presion arterial pulmonar preoperatoria 0,36 0,54 1,47
Presion diastdlica ventricular preoperatoria 0,00 0,97 1,02
Ventriculo principal 0,08 0,77 0,86
Cirugia en dos tiempos 2,07 0,15 5,27
Disfuncion ventricular posoperatorio 2,47 0,12 3,43

Prueba de Hosmer y Lemeshow p=0,421

DCPT: Derivaciéon cavopulmonar total.
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Anexo 2. Figuras

Fisiologia normal

Circulacion
Pulmonar

Circulacion
Sistémica

VD: Ventriculo Derecho

VU: Ventriculo Unico

Fisiologia univentricular

Circulacion
Pulmonar

Circulacion
Sistémica

VI: Ventriculo 1zquierdo
DCPT: Derivacion Cavopulmonar Total

Fisiologia “Fontan”

Circulacion
Pulmonar

Circulacion
Sistémica

Figura 1. Representacion esquematica del flujo sanguineo en la circulacion normal,

univentricular y con derivacion cavopulmonar.
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Figura 2. Derivacion cavopulmonar parcial u operacion de Glenn bidireccional.

AD: Auricula derecha; Ao: Aorta, TAP: Tronco de arteria pulmonar; RDAP: Rama
derecha de arteria pulmonar; RIAP: Rama izquierda de arteria pulmonar; VCS: Vena

cava superior; VCI: Vena cava inferior; VU: Ventriculo unico.
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Figura 3. Derivacion cavopulmonar intratrial.

AD: Auricula Derecha; Ao: Aorta; RDAP: Rama Derecha de la Arteria Pulmonar,
RIAP: Rama lzquierda de la Arteria Pulmonar; VCI: Vena Cava Inferior; VCS: Vena

Cava Superior; VU: Ventriculo unico.
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Conducto extracardiaco

Figura 4. Derivacion cavopulmonar extracardiaca.

AD: Auricula Derecha; Ao: Aorta; RDAP: Rama Derecha de la Arteria Pulmonar,
RIAP: Rama Izquierda de la Arteria Pulmonar; VCI: Vena Cava Inferior; VCS: Vena

Cava Superior; VU: Ventriculo unico.
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Figura 5. Representacion esquematica de la variacion de presion en las circulaciones
biventricular y univentricular. (Tomado de Gewillig M, Brown SC, Eyskens B, Heyins
R, Ganame J, Gerche Al, et al. The Fontan circulation: who controls cardiac output?

Interact CardioVasc Thorac Surg. 2009;10: 429)

Izquierda: Circulacion biventricular normal en serie. Derecha: Circulacion

univentricular en serie.

Al: Auricula izquierda; VI: Ventriculo izquierdo; Ao: Aorta; S: Circulacion sistémica;
AD: Auricula derecha; VD: Ventriculo derecho; TAP: Tronco de arteria pulmonar; P:
Circulacion pulmonar; A: Auricula; V: Ventriculo; DCPT: Derivacién cavopulmonar

total.
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Figura 6. Representacion esquematica de la variacion de la precarga ventricular en el
corazon univentricular. (Tomado de Gewillig M, Brown SC, Heying R, Eyskens B,
Ganame J, Boshoff DE, et al. Volume load paradox while preparing for the Fontan:
not too much for the ventricle, not too little for the lungs. Interact CardioVasc Thorac
Surg 2010;10: 263.)

A: Derivacion cavopulmonar en un tiempo.

B: Derivacién cavopulmonar en dos tiempos.

FBT: Fistula sistémico pulmonar de Blalock-Taussig
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Paralisis frénica
Arritmia
Sangrado

Dafo neurolégico

Disfuncion transitoria

i

Derrame Pleural

Bajo gasto grave

5 10 15 20

o

Numero
DCPT EC mDCPT IA

p=0,57 RR=1,07 IC 95 % (0,84 a 1,37)
Figura 7. Complicaciones posoperatorias inmediatas.

DCPT EC: Derivacion cavopulmonar total extracardiaca.
DCPT IA: Derivacion cavopulmonar total intratrial.
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Figura 8.Tiempo libre de arritmias segun tipo de derivacion cavopulmonar total.

DCPT: Derivacion cavopulmonar total, EC: Extracardiaca, IA: Intratrial
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Figura 9.Tiempo libre de disfuncién ventricular segun tipo de derivaciéon

cavopulmonar total.

DCPT: Derivacion cavopulmonar total, EC: Extracardiaca, IA: Intratrial
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Figura 10. Tiempo libre de capacidad funcional disminuida segun tipo de derivacion

cavopulmonar total.

DCPT: Derivacion cavopulmonar total, EC: Extracardiaca, IA: Intratrial
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Figura 11. Supervivencia segun tipo de derivacién cavopulmonar total.

DCPT: Derivaciéon cavopulmonar total, EC: Extracardiaca, IA: Intratrial
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Anexo 3. Documento de Consentimiento Informado

Cardiocentro Pediatrico “William Soler”.
Como contribucion al estudio de la evolucion de los pacientes con corazon

univentricular operados en el Cardiocentro “Wiliam Soler’, su hijo/a

Puede ser incluido/a en la investigacion “Evolucién de los pacientes con derivacion
cavopulmonar intratrial y extracardiaca”, que consistira en la evaluacién del resultado
quirurgico a través de ecocardiograma, hemoquimica, prueba ergométrica y en el
caso necesario cateterismo diagndstico, al afio de operado, a los tres anos de
operado, cinco afios y durante el ultimo ingreso antes del cierre de la investigacion
en el Centro de Rehabilitacion Cardiovascular. El estudio permitira detectar
precozmente posibles secuelas de la técnica quirdrgica empleada o complicaciones a
largo plazo inherentes a la malformacion cardiovascular que motivé la intervencion y
su historia natural.

Los padres, estan en el derecho de retirar a su hijo/a del estudio si asi lo desearan
en cualquier momento del estudio y expresar su conformidad con lo anterior
mediante la firma de este documento.

Nombre del representante legal:

Firma:

Nombre del investigador:

Firma
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Anexo 4. Hoja de recogida de datos

Evolucién de la Derivacion Cavo-pulmonar. Encuesta

Nombre: Sexo: HC:
F.Nac:

Diagndstico:

Morfologia Ventricular: Der1 lzg2_ Ind3___

V. F: Fecha: Necro:

Paliacién previa: Fecha:

Complicacién:

Estudio Previa DCP

Hto: HbO2:
Eco: Ramas Pulmonares: Adecuadas 1:_ Finas o Estendticas 2:
Estenosis de una RAP 3:_
Masa Ventricular:
Funcion Ventricular: FE:__ FA:
Pr asumida en TAP:
Cateterismo: TAP____ TDV sistémico_

DCPP . Tipo: TAP abierto 1 Fecha:

TAP cerrado 0___

Pinzamiento Ao: CEC: Paro Circ:

Complicacioén: Estadia en UCI:
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Post DCPP (previo completamiento, si procede)

SintomaticoNo 0:__ Si 1: Sintoma principal:
Hto: HbO2:
Eco: Ramas Pulmonares: Adecuadas 1:_ Finas o Estenoticas 2:

Estenosis de una RAP 3:
Masa Ventricular:
Funcién Ventricular: FE: FA:

Pr asumida en TAP:

Cateterismo: VCS: TAP AD_ TdVsistémico
HbO2en Ao

Cine angiografia: Colaterales directas: Si 1:___ NoO:

Ergometria (si procede): AHA: Cap Func: Arritmia Tipo:

DCPT Tipo:

Fecha: Pinzamiento Ao:

CEC: Paro Circ:

Complicacion: Estadia en UCI:

1r Aiho de postoperatorio Fecha:

SintomaticoNo 0:_ Si 1: Sintoma principal:
Hto: HbO2:
Eco: Funcionamiento de la Derivacion:

Masa Ventricular:
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Funcion Ventricular: FE: FA:

Pr asumida en TAP:

Cateterismo: VCS: TAP AD__ TdVsistémico_
HbO2en Ao

Cine angiografia: Colaterales directas: Si 1:___ NoO:

Ergometria : AHA: Cap Func: Arritmia Tipo:

3r Ao de la DCP Fecha:
SintomaticoNo 0:__ Si1:___ Sintoma principal:
Hto: HbO2:
Eco: Funcionamiento de la Derivacion:
Masa Ventricular:
Funcion Ventricular: FE:__ FA:

Pr asumida en TAP:

Cateterismo: VCS: TAP AD___ TdVsistémico_
HbO2en Ao

Cine angiografia: Colaterales directas: Si 1:___ NoO:

Ergometria : AHA: Cap Func: Arritmia Tipo:

5to Ano de la DCP Fecha:
Sintomatico No 0:__ Si 1: Sintoma principal:
Hto: HbO2:

Eco: Funcionamiento de la Derivacion:

167



Masa Ventricular:
Funcioén Ventricular: FE: FA:

Pr asumida en TAP:

Cateterismo: VCS: TAP AD__ TdVsistémico_
HbO2en Ao

Cine angiografia: Colaterales directas: Si 1:___ NoO:

Ergometria : AHA: Cap Func: Arritmia Tipo:

Ultimo chequeo realizado. Fecha:
SintomaticoNo 0:__ Si1:___ Sintoma principal:
Hto: HbO2:
Eco: Funcionamiento de la Derivacion:
Masa Ventricular:
Funcion Ventricular: FE:__ FA:

Pr asumida en TAP:

Cateterismo: VCS: TAP AD___ TdVsistémico_
HbO2en Ao

Cine angiografia: Colaterales directas: Si 1:___ NoO:

Ergometria (si procede): AHA: Cap Func: Arritmia Tipo:
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