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Pese a los avances en la cirugfa de Fontan, obstrucciones en
los conductos extracardiacos pueden producirse y ocasionar
deterioro clinico. Relatamos dos casos en que se llevaron a
cabo implante de stent para la correccién de estenosis en la
cirugia de Fontan. Ascitis era o el signo clinico comin; un
paciente tenfa enteropatia perdedora de proteinas. Todos
los procedimientos obtuvieron éxito angiografico y clinico.

Introduccion

El procedimiento de Fontan permitié la correccion fisiologica
con la separacién de las circulaciones pulmonar y sistémica
en nifios portadores de cardiopatias congénitas, en las cuales
la correccion biventricular no es posible. Los criterios para
la indicacion de la cirugia de Fontan estan bien establecidos
en la literatura’. Flujo sanguineo libre de obstrucciones en
las arterias pulmonares y venas sistémicas, asi como bajas
presiones en las arterias pulmonares, son factores importantes
para el mantenimiento de condiciones hemodindmicas
6ptimas a largo plazo?. Sin embargo, el desarrollo de estenosis
en el seguimiento clinico, principalmente en los locales de
las anastomosis pueden producirse, conllevando condiciones
hemodinamicas subdptimas®. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes observadas en estos casos son: ascitis, derramen
pleural y enteropatia perdedora de proteina (EPP)*.

Este articulo tiene por objeto ilustrar complicaciones en el
postoperatorio que pueden ser contornadas de forma poco
invasiva, auxiliando en el control de nifios con cardiopatias
congénitas complejas sometidas a la correccién univentricular®.

Casos clinicos

Caso 1

Paciente G.T.M., diez anos y seis meses, portador de atresia
tricGspide, en postoperatorio tardio de cirugia de Fontan
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con tubo extracardiaco (TEC) de Gore-Tex (GT; W.L. Gore
& Associates, Flagstaff, AZ, USA), realizada el 20/07/2003
a los seis anos y nueve meses. Admitido el 25/04/2007 con
cuadro de EPP, el estudio hemodindmico evidencio estenosis
moderada en la anastomosis de la vena cava inferior (VCI) con
el tubo de Fontan (midiendo 9 mm en la estenosis y 18 mm
como didmetro de referencia), con gradiente de 2 mmHgen
reposo (Figura 1). Sometido a implante de stent Cheatham
Platinum 8 ZIG 39 mm (NuMed, Inc., Nicholville, NY, USA),
con balén BIB 14x45 mm (NuMed, Inc., Nicholville, NY, USA),
y posdilatacién con balén Max LD (Cordis Corp., Miami Lakes,
Florida, EE.UU.) de 18x40 mm en el local de la estenosis
con éxito, sin gradiente residual. Fue dado de alta en el 112
posimplante con mejora importante del cuadro clinico. La
terapéutica resulté en estabilidad de los niveles de albumina
y posibilité retorno del nifio para las actividades escolares.

Evolucioné seis meses de estabilidad clinica, cuando
gradualmente retornaron los sintomas de EPP. Tras 11 meses,
se llevé a cabo nuevo estudio hemodindmico que demostré
buena patencia del stent implantado y la ausencia de signos
de trombo o reestenosis. La presién promedio de la arteria
pulmonar (AP) era 16 mmHg.

El 02/06/2008, presentando condiciones favorables para la
intervencion quirdrgica, se sometié a la cirugia de reemplazo
del TEC, ahora con fenestraciéon (debido al mantenimiento
de presion en la AP elevada). Fue dado de alta en el 21
posoperatorio para el seguimiento clinico, manteniéndose
sin la necesidad de reinternacion.

Caso 2

Paciente J.A.P, seis anos, portadora de cardiopatia
congénita ciandtica: doble via de entrada de ventriculo
Gnico tipo ventriculo izquierdo e histérico quirdrgico de
anastomosis de Blalock-Taussig a los cuatro dias de vida,
Glenn a los dos afos y Cirugia de Fontan a los cinco anos
(TEC de vena yugular bovina). Se interné el 04/04/2007, con
cuadro de tos crénica y hemoptisis en las Gltimas 24 horas. El
estudio hemodindmico con arteriografia pulmonar evidencié
medicion del tubo VCI-AP derecha sin gradiente de presion
y grande cantidad de trombo en ramos pulmonares para
base del pulmén izquierdo (tromboembolismo pulmonar).
Bajo anticoagulacién oral, se observé importante mejora
del cuadro clinico, recibiendo alta tras 12 dias sin imagen
sugestiva de trombo en el TEC al ecocardiograma.

El 28/08/2008, se interné debido al cuadro de ascitis;
ultrasonido de abdomen demostré dilatacién de venas
suprahepaticas y discreta esplenomegalia. Se someti6 a
cateterismo en que se constat6 TEC difusamente estenético
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Fig. 1- Aspectos angiograficos pre: estenosis VCI-TEC (flecha); y pos: implante del stent.

(menor didmetro = 4 mm y didmetro de referencia = 14
mm - Figura 2A) con gradiente AP-VCI de 8 mmHg y presion
promedio en la AP de 15 mmHg. Realizado el implante de
stent Palmaz-Schatz (Cordis Corp., Miami Lakes, Florida, USA)
4014 en balén Max LD (Cordis Corp., Miami Lakes, Florida,
USA) de 14x40 mm, con éxito parcial por presentar gradiente
residual de 6 mmHg. En tres dias, se sometié a redilatacion del
stent con dos balones Power Flex (Cordis Corp., Miame Lakes,
Florida, USA) de 9x20 mm y 10x20 mm simultaneos — 14
atm (Figura 2B), con desaparicién del gradiente. La evolucién
hospitalaria fue favorable con resolucién de los sintomas bajo
la utilizacién de anticoagulacién oral y sildenafil. Se mantiene
bien en seguimiento clinico.

Discusion

La estabilidad a largo plazo de la cirugia de Fontan depende
del desarrollo satisfactorio de la circulacién pulmonar durante
el crecimiento somético de los nifos operados precozmente
y del mantenimiento de una buena funcién ventricular. Es
posible el desarrollo de estenosis en el postoperatorio debido
a estrechamientos o tensiones en las areas de anastomosis o
aun a la compresién aértica extrinseca, como observado por
algunos autores®.

Relatamos dos casos en que las correcciones univentriculares
se llevaron a cabo con técnicas distintas, y las alteraciones de
flujo ocasionadas por estenosis al nivel de los conductos

Fig. 2 - Aspectos angiogréficos pre A1: estenosis difusa en el TEC (flechas); A2: colaterales venosas (flechas); A3: balén insuflado con presién limite de rotura,
manteniendo estenosis en el tubo (flecha); A4: aspecto final. B1: mala expansion del stent; B2: dilatacién con un balon; B3: dilatacion de la estenosis residual con dos

balones simultaneos de alta presion. B4: resultado final..
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tuvieron importancia en el desarrollar de ascitis, elemento
clinico comdn entre los pacientes.

En el caso 1, la fisiologia del Fontan fue establecida por
un TEC de Core-Tex, y una estenosis moderada al nivel de la
anastomosis con la vena cava inferior fue encontrada en una
nifa de diez afios con cuadro de EPP y ascitis cronica refractaria
al tratamiento clinico. El alivio transitorio de los sintomas con
el implante de stent resalté no solamente la importancia de la
obstruccion en la fisiopatologfa de las manifestaciones clinicas
como la naturaleza multifactorial de estas. En este caso, el
mantenimiento de presiones pulmonares elevadas condujo el
equipo de cirugfa a la reoperacion, al asociar la fenestracién a
un nuevo tubo sin estenosis. Con dichas mediciones, no hay
necesidad de reinternaciones del paciente.

En el caso 2, un TEC con material bioldgico resulté en
una evolucién posoperatoria con eventos severos como
tromboembolismo pulmonar y una reduccién luminal difusa al
nivel del tubo y severamente progresiva. La extrema dificultad
de expansién del stent sugiere la naturaleza inflamatoria
crénica de la estenosis.

Stanislav et al han relatado recientemente la importancia
del mantenimiento de los conductos quirtrgicos previos y
sin estenosis, preconizando el abordaje percutanea aun en
casos en que la obstruccion es angiograficamente discreta sin
gradiente de presion significativo. Han resaltado la dificultad
de deteccién de gradientes en sistema de baja presion vy el
hecho de estas obstrucciones poder dificultar el flujo venoso
pasivo, especialmente en direccién opuesta a la gravitacional’.

La EPP permanece un sindrome clinico de etiologia
desconocida. Edema periférico, ascitis y efusiones pleuro-
pericardicas son hallazgos usuales. El desarrollo de la EPP
cinco afios tras la cirugia de Fontan esta presente en hasta
30% de los pacientes®. Estd relacionada a condiciones
hemodinamicas desfavorables tras la correccién univentricular,
como elevada presién venosa sistémica, indice cardiaco
bajo, resistencia vascular pulmonar elevada y disfuncién
ventricular sistodiastélica. Es un sindrome asociado a la alta
mortalidad, con sobrevida actuarial en cinco anos del 46%.
Teniendo en cuenta la etiologia desconocida, los métodos de
tratamiento son arbitrarios y comprenden desde mediciones
de control medicamentoso hasta conductas invasivas, como
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alivio de estenosis en todo el circuito del Fontan®, oclusién
de conexiones aortopulmonares, creacién de fenestracién
y trasplante cardiaco. En el caso 1, el alivio de las estenosis
en el conducto resulté en la mejora clinica, con la remisién
de la EPP solamente por un periodo de seis meses. Asi que,
se hizo necesaria la asociacion de la fenestracién para la
descompresion de la presién de la VCl y para el control de la
EPP por periodo més prolongado.

En los casos presentados, no tuvimos dificultad en utilizar
dispositivos de alto perfil debido al hecho de los nifios
tener mas edad y accesos venosos menos problematicos. La
mayor e inesperada dificultad fue en el caso 2, debido a la
imposibilidad de ampliacién adecuada con balones de baja
presién de rotura. Por esto, en un segundo procedimiento,
utilizamos dos balones simultdneos de alta presion,
obteniéndose, entonces, el lumen adecuado, sin gradiente
de presién. Los pacientes se mantuvieron en régimen de
anticoagulacion oral, y no observamos clinicamente y en el
estudio ecocardiogréfico la formacién de trombo al nivel de
los stents, tromboembolismo pulmonar o aun reestenosis.

La constante vigilancia de los pacientes sometidos a la
cirugia de Fontan en bisqueda de estenosis, distorsiones
y compresiones extrinsecas se debe llevar a cabo, sobre
todo de aquellos cuya correccién univentricular se realiz6
en condiciones hemodindmicas no ideales, asi como las
alteraciones se deben tratar precozmente para una buena
evolucién de estos pacientes a promedio y largo plazos.
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