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sada. Analizamos nuestros resultados respondiendo la pregunta de si la cirugia aporta beneficios estando
avanzada la historia natural de la enfermedad en los primeros y la historia quirdrgica en los Fontan
disfuncionantes.
Fontan Meétodos: Estudio descriptivo retrospectivo de todos los mayores de 18 afios, portadores de VU e interve-
Cirugia del adulto nidos con circulacién extracorpérea (CEC) entre 1993-2014. Anadlisis de factores de riesgo relacionados
Fontan fracasado con la mortalidad.
Resultados: Dos grupos de enfermos, repitiéndose un paciente en ambos por fracaso subagudo de su
Fontan: sin cirugia/solamente paliados en primer estadio, 14 procedimientos/13 pacientes. Portadores
de un Fontan fracasado, 6 procedimientos/5 pacientes. Mortalidad hospitalaria referida a procedimien-
tos 2/20 (10%) y a pacientes 2/17 (11,8%). Seguimiento completo, medio 11 afios (0,5-21,5). Mortalidad
en seguimiento: 3 enfermos, 2 en grupo Glenn, 0 en Fontan primario y uno en Fontan revisado. Unico
factor de riesgo significativo para mortalidad: tiempo de pinzado aértico (p=0,02). Comparando Glenn
como paliacién definitiva versus Fontan, no existen diferencias significativas en cuanto a supervivencia
(p=0,49).
Conclusiones: En el grupo compensados/paliados en primer estadio, el Fontan mejora la oxigenacion, la
hiperviscosidad y el grado funcional, pero no la funcién del VU.
Grupo Fontan disfuncionante: recomendamos revision quirtrgica si existen problemas anatémicos
solucionables, con funcién ventricular preservada. En el resto de casos optaremos por trasplante.
© 2015 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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ABSTRACT

Keywords: Introduction and objectives: Two groups of adult patients participated in the single ventricle surgery:
Glenn Those without surgery or only palliated with a fistula or pulmonary banding, and those having a cavo-
Fontan

pulmonary shunt performed in childhood, with failed functionality. An analysis was performed on our
results with these patients, answering the question of whether surgery offers benefits when the natural
history of the disease is advanced for the first group, and in those with a surgical history of a failed Fontan
procedure in the second group.

Methods: Retrospective descriptive study of all single ventricle patients older than 18 years, operated on
through cardiopulmonary bypass between 1993-2014. Analysis of risk factors related to mortality.
Results: Two groups of patients, repeating one patient in both groups due to a sub-acute failed Fon-
tan: Patients without surgery or only first stage palliated: 14 procedures/13 patients. Patients with
failed Fontan: 6 procedures/5 patients. Hospital mortality: 2/20 (10%) procedures; 2/17 (11.8%) patients.
Mean follow up 11years (0.5-21.5), without losses. Late mortality: 3 patients, 2 with Glenn proce-
dure, 0 with primary Fontan procedure and 1 with Fontan revision procedure. The only significant risk
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factor for mortality was aortic clamping time (P=.02). The Glenn procedure as a definitive palliation
compared with the Fontan procedure showed no significant differences in the survival rate (P=.49).
Conclusions: Fontan surgery performed in adults with single ventricle improves oxygenation, hypervis-
cosity and clinical status, but not ventricular function.

Dysfunctional Fontan: A surgical revision is recommended if there are solvable anatomical problems
with preserved ventricular function. In other cases we would prefer a cardiac transplant.
© 2015 Sociedad Espafiola de Cirugia Tordcica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is

an open access article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

En 1958 Glenn' establecié una alternativa a las fistulas
sistémico-pulmonares para oxigenar la sangre venosa al anasto-
mosar la cava superior y la arteria pulmonar derecha desinsertada
del tronco, de forma término-terminal, descargando volumétrica-
mente al corazén.

En 1971 Fontan?? publicé la separacién de las circulaciones sis-
témica y pulmonar mediante la asociacién de un Glenn clasico
(sangre de la cava superior al pulmén derecho) y la anastomosis
entre la orejuela derecha y el tronco pulmonar, derivando la sangre
de la cava inferior al pulmén izquierdo.

Estas técnicas y posteriores variantes (figs. 1-3) ofrecen super-
vivencia a una patologia frecuentemente letal, salvo en los casos
favorables de ventriculo Gnico (VU) balanceado, al conseguir sepa-
rar las 2 circulaciones. Un buen niimero de pacientes han alcanzado
la edad adulta, pero no exentos de importante morbilidad secunda-
ria a multiples cirugias y cateterismos, al aumento mantenido de la
presiéon venosa hasta rango pulmonar y a la disfuncién progresiva
del VU.

Aunque actualmente las técnicas de reparacién univentricular
desarrollan sus etapas casi exclusivamente en la edad infantil, con-
sideramos que la cirugia todavia tiene papel en el VU de la vida
adulta, demostrandolo con la revisién de nuestra casuistica.

Dos grupos basicos de pacientes protagonizan las intervencio-
nes sobre los VU de los adultos:

1) Los que superan la adolescencia compensados sin cirugia o solo
paliados con una fistula o un cerclaje pulmonar.

2) Los portadores de una derivacién cavopulmonar (Glenn, Fontan
auriculopulmonar o Fontan tdnel lateral/extracardiaco) reali-
zada en la infancia y con fracaso de su funcionalidad.

Exponemos los resultados de nuestro servicio con los distintos
procedimientos quirdrgicos practicados a este complejo grupo de
pacientes mayores de 18 afios, tratando de responder la pregunta
de si la cirugia les aporta beneficios estando avanzada la historia
natural de la enfermedad en los primeros, y la historia quirdrgica
en el caso de los Fontan disfuncionantes.

Métodos

Estudio retrospectivo de una cohorte que incluye todos los
pacientes mayores de 18 afios portadores de VU e intervenidos
entre 1993-2014 por nuestro Servicio de Cirugia Cardiaca Infantil.

Se excluyen de esta revisién los enfermos a los que se les ha
realizado una cirugia tipo ventriculo y medio, por estar septados y
asemejarse su fisiologia a la biventricular. Se excluyen, también, un
grupo numeroso de pacientes portadores de VU con cirugias meno-
res (implantes de marcapasos, desfibriladores) o procedimientos
antiarritmicos electrofisiolégicos.

Se defini6 mortalidad quirdrgica como la acontecida
durante el ingreso antes del alta hospitalaria o si, habiéndose

producido el alta, esta ocurrié6 antes de los primeros 30 dias
postoperatorios. Los fallecidos en seguimiento que no cumplieron
estas condiciones se consideraron mortalidad tardia.

Se consideraron potenciales factores de riesgo para mortalidad
hospitalaria: la edad en el momento de la cirugia, el tipo de cirugia
realizada (Glenn, Fontan, revisiéon de un Fontan fracasado o tras-
plante cardiaco), el sexo, el tiempo de circulacién extracorpérea, si
la cirugia se realiz6 con/sin isquemia miocardica (ausencia de pin-
zado aédrtico), el tiempo de isquemia miocardica si se pinzé la aorta,
el nimero de cirugias previas, el nimero de procedimientos qui-
rirgicos asociados, la morfologia del VU (derecho o izquierdo), la
disfuncién del VU y lainsuficiencia de la valvula auriculoventricular
de retorno venoso pulmonar (valvula AV sistémica).

Se consideraron morbilidad hospitalaria las complicaciones apa-
recidas durante la cirugia o durante el ingreso hospitalario.

El seguimiento clinico de los pacientes fue completo. En todos se
revisaron la historia clinica, los estudios ecocardiograficos, hemodi-
namicos, de cardiorresonancia o angiotomografia, y los protocolos
quirtargicos. Consideramos fin de seguimiento en los supervivien-
tes: la fecha de su Gltima visita en nuestra Unidad de Cardiopatias
Congénitas del Adulto (UCCA), el contacto telefénico durante este
Gltimo afio o la fecha de fallecimiento tardio.

Resultados

Se trata de 17 pacientes sobre los que se han realizado 20 pro-
cedimientos con circulaciéon extracorpérea (CEC). Los diagndsticos
de base se recogen en la tabla 1.

Se diferencian 2 grupos de enfermos, repitiéndose un paciente
en ambos al pasar del primer al segundo grupo a lo largo de su
ingreso hospitalario por fracaso subagudo de su Fontan:

- Los que llegan a la vida adulta sin cirugia o solamente paliados en
primer estadio (14 procedimientos en 13 pacientes).

- Los portadores de una derivacién cavopulmonar y fracaso de la
funcionalidad de la misma (6 procedimientos sobre 5 pacientes).

La edad media en el momento de la cirugia fue de 30 + 6,8 afios
(rango 19-46). El peso medio fue de 63 + 10 kg (rango 43-78). Son
varones 12 (71%).

Se realizé ecocardiograma preoperatorio en todos los pacien-
tes, cateterismo en 16 y cardiorresonancia magnética en 4, los mas
recientes de la serie.

Condiciones preoperatorias de los 20 procedimientos: grado
funcional avanzado segiin la New York Heart Association (NYHA) en
todos los casos, Ill en 11 (55%) y IV en 9 (45%); saturacién arterial
de oxigeno (Sa0,) media de 81 & 10% (rango 60-95%); hemoglobina
media 19 +4mg/dl (rango 11,5-26); insuficiencia mayor que leve
de la/s valvula/s AV sistémica/s evaluada mediante ecocardiogra-
fia en 2 casos (10%); disfuncién mayor que leve del VU evaluada
mediante ecocardiografia en 10/20 casos (50%).

Morfologia del VU: izquierdo en 13 pacientes y derecho en los 4
restantes.
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Figura 1. Fontan intra-extracardiaco en VU izquierdo doble entrada + LTGA + doble lesién valvula AV izquierda. A) Reseccion del tabique interauricular y cierre de la valvula
AV izquierda no reparable. La valvula AV derecha quedara como sistémica. B) Arteria pulmonar seccionada. Cierre del mufién proximal.

Figura 2. Fontan intra-extracardiaco en VU izquierdo doble entrada +LTGA +doble lesion valvula AV izquierda. A) Sutura del conducto de PTFE que, recogiendo el flujo de la
cava inferior, se hace extracardiaco. B) Sutura del conducto al tronco pulmonar previamente seccionado para completar el Fontan.

Figura 3. Fontan auriculopulmonar. A) RM eje corto. Imagen de trombo hipointenso en receso anterosuperior de la auricula, disminuyendo el didmetro del origen de la
arteria pulmonar. B) Mismo paciente, control evolutivo, eje largo. Esta técnica facilita diferenciar la presencia de calcio (*) en la evolucién del trombo (cronicidad).
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Diagndsticos anatémicos basales, fecha de primera cirugia cavopulmonar o de revisién de Fontan y estatus actual

Diagnéstico

Ao de cirugia/Procedimiento Estatus actual

VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP
VU izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados
VU derecho + DCSAV + AP
VU izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados
Heterotaxia derecha en dextrocardia + DVPAT + DCSAV + EP
VU derecho + AM + TGA +EP

VU izquierdo doble entrada + LTGA +EP
VU derecho + AM +vasos normalmente relacionados

VU derecho + LTGA + EP

VU izquierdo + AT y vasos normalmente relacionados
VU izquierdo + AT+ TGA +EP

VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP?
Heterotaxia izquierda + AP

VU izquierdo doble entrada + LTGA +EP*?
VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP
VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP + DLM severa®
VU izquierdo doble entrada + LTGA + EP

1993/Glenn Vivo
1993/Rev. F Fallecido
1995/Glenn Fallecido
1995/Fontan Vivo
1996/Glenn Fallecido
1997/Glenn Fallecido
1999/Glenn Vivo
2000/Rev. F Vivo
2000/Glenn Vivo
2001/Glenn Vivo
2002/Glenn Vivo
2005/Fontan Vivo
2008/Tx Vivo
2008/Rev. F Fallecido
2012/Rev. F Vivo
2014/Fontan Vivo
2014/Fontan Vivo

AM: atresia mitral; AP: atresia pulmonar; AT: atresia tricspide; DCSAV: defecto completo del septo auriculoventricular; DLM: doble lesién mitral; DVPAT: drenaje venoso
pulmonar anémalo total; EP: estenosis pulmonar; LTGA: L trasposicién de grandes arterias; Rev. F: revisién de Fontan; Tx: trasplante; VU: ventriculo Ginico.

3 Paciente con mds de un procedimiento mayor en el mismo ingreso.

Cirugia paliativa en el primer estadio en 12 (70%) de los pacien-
tes: en 11, una o varias fistulas sistémico-pulmonares y en uno, un
cerclaje de la arteria pulmonar.

Media de cirugias mayores previas por paciente hasta la del

objeto de este estudio: 1,6 (rango 0-3).

El tiempo medio de CEC fue de 168 + 119 min (rango 35-500).
Cuatro procedimientos (20%) se realizaron sin pinzar la aorta, con
el corazén latiendo. El tiempo medio de pinzado en los 16 restantes
fue de 91 + 56 min (rango 15-239).

Los procedimientos principales y secundarios realizados sobre
los 17 pacientes y los resultados hospitalarios y tardios se recogen

en la tabla 2.

Aplicando la escala de riesgo RACHS-1, el valor medio de todos

los procedimientos fue de 2,740,5 (rango 2-4). Segln la escala
de complejidad Aristételes basico, el valor medio fue de 8,2+1
(rango 6,8-9,3). El Euroscore logistico predijo un riesgo medio del

La mortalidad hospitalaria referida a los procedimientos (2/20)
fue del 10%; la referida a los pacientes (2/17) fue del 11,8%. Fallecie-
ronun Glenn en el contexto de una heterotaxia (reparacién asociada
de drenaje venoso pulmonar anémalo total) y una conversion de
Fontan auriculopulmonar fracasada.

Tiempos medianos: intubacién orotraqueal, 24 h (rango inter-
cuartilico 12-37); estancia en Reanimaciéon, 5 dias (rango
intercuartilico 2-8) y hospitalizacién, 16 dias (rango intercuartilico
10-40).

La morbilidad perioperatoria se recoge en la tabla 3.

El seguimiento es completo, medio de 11+6,8afios (rango
0,5-21,5). La mortalidad en seguimiento de los 15 supervivien-
tes al tramo hospitalario ha sumado otros 3 casos, 2 en el grupo
Glenn, a los 7 y 15 afios posquirdrgicos respectivamente, ambos
de causa cardiaca. No hay mortalidad tardia en el Fontan pri-
mario y si otra fallecida en el grupo de Fontan disfuncionante
revisado, a los 21,5afos posquirirgicos, de causa no cardiaca

8,1+6,6% (rango 1,5-23).

Tabla 2

Experiencia quirtrgica del Servicio de Cirugia Cardiaca Infantil de nuestro hospital con la cirugia del VU en la edad adulta (pacientes mayores de 18 afios). Se trata de 20
procedimientos bajo CEC sobre 17 pacientes. No estan incluidos pacientes a los que se tratan arritmias de forma percutdnea ni intervenciones menores para implante de

marcapasos
Procedimiento Técnica quirdrgica Reintervencién Mortalidad Cateterismo Muerte tardia
principal adicional mayor en el mismo hospitalaria intervencionista
ingreso en postoperatorio
VU compensado o Glenn (n=9) SVA por Completar Fontan 1 Glenn + DVPAT No 2
paliado en primer endocarditis (n=1) (n=1)
estadio Reparacién DVPAT
(n=1)
Fontan (n=3) Cierre Convertir Fontan No Cierre fenestracion No
mitral + creacién (pasa a fracaso Cierre fistula SP
CIA(n=1) circulacién Fontan)
Fracaso de Ampliacién No No No No 1
circulacién Fontan estenosis AD-AP y
que precisa cierre CIA residual
revision (n=1)
Conversién a ttnel No No No No No
lateral (n=1)
Conversién a No Fenestracion+ECMO 1 No No
extracardiaco (n=1)
(n=3)
Trasplante cardiaco Trasplante tricavo Secci6én doble No No Dilatacion No

bipulmonar (n=1)

fistula BT

percutidnea vena
cava superior
derecha e izquierda

AD: auricula derecha; AP: arteria pulmonar; BT: Blalock-Taussig; CIA: comunicacién interauricular; DVPAT: drenaje venoso pulmonar anémalo total; ECMO: extracorpérea
prolongada con oxigenador de membrana; SP: sistémico pulmonar; SVA: sustitucién valvular aértica.
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Tabla 3
Morbilidad perioperatoria de los pacientes con VU > 18 afios intervenidos por nues-
tro SCCVI. Cada paciente puede tener mas de una complicaciéon

Tipo de complicacién n %

Reintervencién mayor durante el ingreso 3 17,6
Arritmia paroxistica o definitiva supraventricular 5 294
Infeccién hospitalaria? 5 29,4
Toracocentesis, pericardiocentesis, paracentesis 3 17,6

posquirdrgicas

Necesidad de hemodiafiltracién transitoria 2 11,8
Linforragia inguinal 2 11,8
Necesidad de marcapasos definitivo 1 59
Paralisis frénica/recurrencial 1 59
Reintervencién por sangrado 1 59
Accidente cerebrovascular con secuelas 1 59
Asistencia mecanica circulatoria 1 59

2 Infeccién hospitalaria: neumonia, sepsis, endocarditis resuelta mediante trata-
miento antibiético exclusivamente.

(hepatocarcinoma), si bien se encontraba en un grado funcional
avanzado.

Condiciones de los 12 supervivientes actuales: grado funcional
NYHAIenuno (8%),11en3(25%),1llen7(59%)y IV enuno (8%); SaO,
media del 87% + 8 (63-96%); hemoglobina media 17,9 +4,3 mg/dl
(rango 12-23 mg/dl); insuficiencia mayor que leve de la/s valvula/s
AV sistémica/s en 2 casos; disfuncién mayor que leve del VU en 6
(50%).

De los potenciales factores de riesgo para mortalidad hospitala-
ria analizados en el apartado «Métodos», solo resulté significativo
en el andlisis univariable el tiempo de pinzado aértico (p=0,02).

Comparando la cirugia de Glenn como paliacién definitiva (un
fallecido hospitalario +2 tardios) versus la cirugia de Fontan (sin
fallecidos hospitalarios ni tardios), a pesar de la tendencia mas favo-
rable de esta (ltima, no existen diferencias significativas en cuanto
a supervivencia (p = 0,49).

Discusion

Los adultos no intervenidos previamente —o paliados solo
mediante una fistula sistémico-pulmonar o un cerclaje pulmonar—
son una rareza en paises desarrollados. La cirugia en este momento
de la vida debe reservarse para pacientes muy sintomaticos, en los
que la relacién riesgo-beneficio de cualquier técnica propuesta se
incline a favor de este Gltimo®. Todos los pacientes que llevamos a
quiréfano se encontraban en grado funcional NYHA avanzado.

El segundo grupo de enfermos, constituido por Fontan auri-
culopulmonares realizados hasta la década de los noventa y los
posteriores tipo tanel lateral y extracardiacos ya con 15-20 afios
de evolucién, algunos de los cuales precisaran «revisién» por mal
funcionamiento, son, sin embargo, una poblacién creciente en la
consulta cardiolégica de la UCCA.

Ambos grupos suman el 8% del total de pacientes en seguimiento
cardiolégico, pero solo el 4% de los procedimientos quirdrgicos
mayores realizados en nuestra UCCA®.

Ventriculos tinicos que alcanzan la vida adulta compensados sin
cirugia o solo paliados con una fistula o un banding pulmonar

Este grupo es actualmente una rareza, si bien en el histérico de
nuestra Unidad es el mas frecuente. Son escasisimas las publica-
ciones relativamente recientes (15 Gltimos afios) que traten este
problema refiriéndose a pacientes adultos exclusivamente, ya que
la mayoria mezclan resultados de todas las franjas etarias. Son
todavia menos las que analizan resultados quirtrgicos e identifican
factores de riesgo relacionados con mortalidad.

Grupos como Toronto propugnaban en el afio 2000, y para adul-
tos con VU, la cirugia de Glenn como terapia definitiva®, si bien

esta misma institucién, un afio después, se inclinaria por la cirugia
de Fontan’ frente a la historia natural de la cardiopatia en los que
llegaban compensados a la vida adulta.

Analizamos la serie del Hospital Royal Brompton (cirugia de
Glenn en «adultos»), que incluye mayores de 16afios®, y las de la
cirugia de Fontan en adultos de la Clinica Mayo® y del Hospital Marie
Lannelongue'©.

Las conclusiones del grupo britanico son que la cirugia de Glenn
tiene una mortalidad hospitalaria y en seguimiento igual o superior
a la de la edad infantil, aportando escasa y transitoria mejoria de
la oxigenacién y la capacidad funcional. Si se emplea como palia-
cién definitiva, recomiendan acompafiarla de otra fuente de flujo
pulmonar adicional.

En cuanto a la cirugia de Fontan, la Clinica Mayo recoge
132 pacientes con edad media de 23 afios, la mayoria previamente
paliados. La mortalidad hospitalaria es del 8,3%, reconociéndose
seleccién de casos. Solo se relacioné con las formas anatémicas
mas complejas. La supervivencia a 5, 10 y 15 afios es del 89, del
75y del 68%, respectivamente, descontada la mortalidad hospita-
laria. La libertad de reintervencién de los supervivientes es del 89,
del 85 y del 80%, respectivamente. Al recoger datos hasta 2002, la
mayoria de los casos no son Fontan extracardiaco, técnica mas fre-
cuentemente empleada hoy en dia y de la que se espera mejore la
supervivencia.

Marie Lannelongue reporta 32 pacientes con edad mediana de
24 afios, la mayoria paliados previamente, sin mortalidad hospi-
talaria y con postoperatorio complejo. Solo se ha producido un
fallecimiento tardio y otro enfermo se ha trasplantado, en un segui-
miento todavia corto (mediano de 33 meses), con mejoria en la
oxigenacion, grado funcional y funcién del VU en casi todos los
casos.

La experiencia de nuestro grupo es similar a lo referido en la
literatura: la cirugia de Glenn (9 casos) apenas consigue mejorar
la oxigenacion y necesita acompaifarse de flujo adicional (general-
mente dejandolo pulsatil aprovechando una estenosis pulmonar
protectora con presién pulmonar media inferior a 20-22 mmHg)
si se considera terapia definitiva. Son los casos mas antiguos de la
serie y no lo empleamos desde 2002. Sumando mortalidad hospita-
laria y tardia hemos perdido 3 pacientes. Otro de los Glenn necesité
completar el Fontan en el mismo ingreso por su bajisima capacidad
de oxigenacién.

En cuanto a la cirugia de Fontan en un solo tiempo, es factible
y recomendable en casos seleccionados. En el Ginico paciente que
cumpliendo condiciones se intentd la cirugia en 2 tiempos, como
ya se ha referido, tuvo que completarse el Fontan sin podérsele
dar de alta de la unidad de intensivos por desaturacién mante-
nida. No hay mortalidad hospitalaria ni tardia en este subgrupo de
pacientes. Los postoperatorios fueron complejos, con importante
morbilidad asociada (hemodiafiltracién, traqueostomia y catete-
rismo intervencionista antes del alta en el 50%), siendo necesario
convertir el paciente al que se realizé un Fontan intra-extracardiaco
fenestrado + auriculoseptectomia + cierre de la valvula mitral y
fracaso subagudo de su funcionalidad a extracardiaco no fenes-
trado, cursando finalmente de forma favorable. Posteriormente, los
4 pacientes han mejorado en grado funcional y en oxigenacion, por
lo que parece merecer la pena apostar por esta opcién en casos
seleccionados con presién y resistencias vasculares pulmonares
bajas, funcién conservada del VU determinada por resonancia mag-
nética y sin insuficiencia/s significativa/s de la/s valvula/s AV.

Aunque la tendencia de la serie apuesta por la cirugia de Fontan
frente a la de Glenn, la supervivencia global no resulta significativa,
probablemente por la escasa casuistica.

Resultan imprescindibles cuidados postoperatorios experimen-
tados para optar por el Fontan en un solo tiempo, aunque las
condiciones del caso sean a priori favorables. El manejo de estos
pacientes es diferente a los intervenidos en edad infantil.
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Finalmente, en la Gnica paciente en la que se opté por tras-
plante cardiaco, a pesar de estar conservada la funcién del VU, fue la
insuficiencia severa no reparable de la valvula AV sistémicala deter-
minante de esta elecciéon terapéutica. Se encuentra asintomadtica
6 aflos después del trasplante.

Portadores de una derivacion cavopulmonar (Glenn, Fontan
auriculopulmonar o Fontan intra-extracardiaco) realizada en la
infancia y con fracaso de su funcionalidad

Aun en los Fontan sin secuelas existe disminucién progresiva
de la capacidad funcional y de la supervivencia. Son condicionan-
tes del fracaso de la circulacién Fontan: complicaciones anatémicas
(lesiones residuales quirdrgicas o complicaciones evolutivas como
lainsuficiencia de la/s valvula/s AV), arritmias sintomaticas, disfun-
cién del VU con insuficiencia cardiaca y/o fracaso de la circulacién
Fontan con funcién ventricular (al menos sistdlica) conservada,
manifestindose como enteropatia pierdeproteinas y/o bronquitis
plastica.

Cualquiera o varias de estas complicaciones pueden ser respon-
sables de la revision de un Fontan. Esta revision puede implicar un
riesgo vital relativamente bajo (implante de un marcapasos epicar-
dicobicameral) a otras complicaciones mas complejas (recambio de
un conducto extracardiaco estenético o la plastia de una valvula AV
sistémica insuficiente) o situaciones de riesgo vital elevado, como
la necesidad de convertir un auriculopulmonar fracasado con fun-
cion ventricular limite a extracardiaco + cirugia de arritmias, como
propone Mavroudis, o trasplantar un Fontan extracardiaco con dis-
funcién severa del VU y grado funcional avanzado.

Cuando existen problemas anatémicos concretos, la indicacién
de revisar el Fontan es mas clara. Se optara por su solucién quirdr-
gica convencional, salvo disfuncién del VU coexistente.

Es mas dificil definir, en el subgrupo de auriculopulmonares fra-
casados, cuando optar por su conversiéon a Fontan extracardiaco o
cuando considerar que el trasplante cardiaco es la mejor opcion.
La bibliografia al respecto es numerosa, pero siempre se trata de
estudios retrospectivos, sujetos a sesgos de seleccion.

Las guias clinicas de la ACC/AHA 2008 para el manejo de los
adultos con cardiopatia congénita no recogen especificamente la
problematica quirdrgica del Fontan auriculopulmonar, salvo con-
siderar su conversién a tinel lateral o extracardiaco =+ cirugia tipo
Maze, como una indicacién Ila en casos de arritmias recurrentes
con significacién hemodindmica. Las indicaciones clase I se reser-
van para problemas anatémicos concretos que implican revisién
de cualquier tipo de Fontan. El trasplante cardiaco, si existe dis-
funcién severa del ventriculo o enteropatia pierdeproteinas, es una
indicacién IIb. El nivel de evidencia cientifica es siempre C'!.

Esquematizamos en la tabla 4 las recomendaciones de las guias
clinicas de la AHA/ACC 2008.

En el registro internacional de trasplantes, con datos hasta 2009,
la cardiopatia congénita de base supone solo el 3% de los trasplan-
tados en mayores de 18 afios, si bien es cierto que el fracaso de la
fisiologia univentricular es la primera causa de trasplante cardiaco
en congénitos adultos.

La informacién existente en cuanto al trasplante cardiaco sobre
fisiologia univentricular fracasada en nuestro pais, con datos hasta
2009 inclusive, se recoge en el articulo de Paniagua et al.'2. La expe-
riencia es escasa; son solo 28 pacientes no estrictamente adultos,
puesincluyen los que tienen 16 o mas afios, y en las 3 etapas de lavia
univentricular, recogiendo también VU compensados nunca inter-
venidos previamente. Concluye que la supervivencia del trasplante
sobre fisiologia univentricular fracasada no muestra diferencias sig-
nificativas a medio y largo plazo con respecto a otras formas de
cardiopatias congénitas, si bien inicialmente la mortalidad hospi-
talaria es mayor en el caso de los Glenn o Fontan fracasados.

Tabla 4

Recomendaciones de las guias clinicas de la AHA/ACC 2008 para el manejo quirir-
gico (reintervenciones) de los cardiépatas congénitos adultos con Fontan previo de
cualquier tipo. Se recomienda que las intervenciones sean realizadas por cirujanos
con experiencia en cardiopatias congénitas y fisiologia univentricular. Siempre nivel
de evidencia C

Clase CIA residual con cortocircuito derecha-izquierda que cause
cianosis o sintomatologia y no pueda cerrarse
percutineamente

Fistula sistemicopulmonar previa o conducto VD-AP
permeable, hemodindmicamente significativo, no susceptible
de cierre percutdneo

Insuficiencia moderada o severa de la valvula AV sistémica
Obstruccién subadrtica significativa (gradiente pico-pico

>de 30 mmHg)

Obstruccién del conducto del Fontan

Desarrollo de colaterales venosas o malformaciones
arteriovenosas pulmonares no susceptibles de manejo
percutineo

Obstruccién de venas pulmonares

Trastornos del ritmo cardiaco que obliguen a implantar un
marcapasos epicardico definitivo

Necesidad de la creacién o cierre de una fenestracién que no
pueda realizarse de forma percutdnea

La conversién de un Fontan auriculopulmonar a uno tipo tdnel
lateral o a extracardiaco con conducto puede beneficiar a los
pacientes en los que se produce fibrilacién auricular o flutter
recurrentes sin obstrucciones anatémicas. Se deberia realizar
un procedimiento antiarritmico quirdrgico concomitante

Los pacientes con disfuncién severa del VU o enteropatia
pierdeproteinas pueden beneficiarse de un trasplante cardiaco

Clase Ila

Clase IIb

AP: arteria pulmonar; AV: auriculoventricular; CIA: comunicacién interauricular;
VD: ventriculo derecho.

La conversiéon del Fontan auriculopulmonar fracasado, tal y
como la propone Mavroudis, es una cirugia técnicamente compleja,
con tiempos de CEC prolongados y frecuente necesidad de acceso
periférico antes de la reesternotomia. Los resultados de la serie
de Chicago!'? son espectaculares: 133 pacientes intervenidos hasta
2011, mortalidad hospitalaria del 1,5% y del 9% en seguimiento
tardio, con tasa de recurrencia de arritmias del 15% a 10 afios.
Otros grupos de conocida solvencia en el tratamiento de las car-
diopatias congénitas han publicado resultados mas desfavorables;
asi, Boston refiere mortalidad hospitalaria del 12% con recurren-
cia de arritmias en el 28% de los que se realizé procedimiento
antiarritmico asociado'4. Milan publica mortalidad hospitalaria del
13% y recurrencia de arritmias del 15%!°. La Clinica Mayo reporta
10 pacientes convertidos a Fontan extracardiaco o a ventriculo
y medio sin mortalidad hospitalaria ni tardia, en pacientes muy
seleccionados'®.

Nuestra experiencia con larevisién del Fontan disfuncionante en
congénitos adultos es incipiente. Hemos reintervenido 5 pacientes,
2 auriculopulmonares estenéticos en grado funcional 1v, ambos en
la «época preMavroudis», recambiando un conducto en uno y con-
virtiendo el otro a tnel lateral. Han evolucionado favorablemente,
hasta el fallecimiento 21 afios después de la cirugia, por causa no
cardiaca, de la paciente a la que se recambié el conducto.

Posteriormente, hemos convertido otros 2 auriculopulmonares
a conducto extracardiaco + cirugia de arritmias. El primero precis6
ECMO postoperatorio por disfuncién del VU y falleci6 en espera de
trasplante cardiaco. El segundo cursé favorablemente, pero recidi-
varon las arritmias antes del primer afio postoperatorio. Revisando
el caso fallecido, probablemente sobreestimamos la funcién del VU,
cuya causa de disfuncién aparente eran exclusivamente las arrit-
mias. En un caso similar, actualmente nuestra primera opcioén seria
trasplante.

El quinto paciente fue un fracaso subagudo de Fontan intra-
extracardiaco realizado en un tiempo sobre una anatomia muy
compleja (se cerraron las valvulas pulmonar y mitral y se realiz6
una auriculoseptectomia). Se identificé como causa de disfuncién
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la obstruccién parcial de la comunicacién interauricular por el con-
ducto del Fontany se reintervino para su conversién a extracardiaco
no fenestrado. La reintervencion, en situacién de fracaso multisis-
témico (insuficiencias respiratoria, cardiaca, renal y resistencia a
heparina con necesidad de utilizacién de hirudina en CEC), permitié
finalmente su evolucién satisfactoria tras 3 meses de hospitaliza-
cion, sin secuelas.

Ante el gran volumen de informacién existente, con minima
evidencia cientifica, nuestra actitud se resume con el siguiente pro-
tocolo:

Preferible la revision quirtirgica de una fisiologia univentricu-
lar fracasada si existen problemas anatémicos solucionables con
funcién conservada del VU.

Optar por trasplante cardiaco en todas las situaciones en las que
la funcién del VU sea inferior al 40-45%, cuantificada mediante
resonancia magnética, y en el fracaso de circulacién Fontan (ente-
ropatia pierdeproteinas y/o bronquitis plastica) ya fenestrado, sin
problemas anatémicos y con funcién conservada del VU.

En el caso de fallo de Fontan auriculopulmonar por arritmias
no tratables + disfuncién del VU solo atribuible a arritmias, si bien
Mavroudis propone conversion del Fontan a extracardiaco +cirugia
de arritmias, nosotros optariamos por trasplante cardiaco, al haber
sido mala nuestra experiencia con la conversion.

Consideramos que la escasez de la casuistica tratada, en com-
paracién con series internacionales, es la principal limitacién de
nuestro articulo, pero, en contrapartida, podemos ofrecer un exce-
lente seguimiento medio (superior a 11 afios, sin pérdidas). Este
es un problema comin a cualquier serie de resultados de cirugia
de las cardiopatias congénitas en nuestro pais, pero que pensamos
no debe impedir reportarlos, ya que el compartir experiencia puede
ayudarnos mutuamente enla, a veces compleja, toma de decisiones.

Conclusiones

La cirugia de Glenn como paliacién definitiva para el VU del
adulto no es recomendable. O se asocia una fuente de flujo pul-
monar adicional o se deberia optar por el trasplante cardiaco si no
se cumplen condiciones para completar el Fontan.

La paliacién mediante cirugia de Fontan en un solo tiempo de
los VU que llegan a la edad adulta compensados o paliados en pri-
mer estadio es factible siempre que las condiciones de presién y
resistencias vasculares pulmonares, funcién del VU y funcionalidad
de la/s valvula/s AV sistémicas sean adecuadas. Los casos que no
cumplan estas condiciones deberian derivarse hacia el trasplante
cardiaco. La cirugia mejora la oxigenacién, la hiperviscosidad y el
grado funcional, pero no la funcién del VU.

Estos procedimientos, como recomiendan las guias clinicas,
se reservaran para pacientes sintomaticos; preferiblemente seran
realizadas por cirujanos con experiencia en tratamiento de cardio-
patias congénitas y en un dmbito postoperatorio experimentado en
tratamiento de congénitos adultos.

En cuanto a los portadores de una derivacién cavopulmonar dis-
funcionante, si existen problemas anatémicos solucionables con
funcién ventricular conservada, optaremos por la revisiéon quirdr-
gica del Fontan.

Si la edad es superior a 45-50 afios y/o hay disfuncién ventricu-
lar, recomendamos trasplante cardiaco, asi como en los pacientes
en los que existe fracaso de circulacién Fontan sin problemas ana-
témicos y funcién conservada del VU.
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