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Oclusion del conducto externo en cirugia modificada
de Fontan mediante dispositivo Amplatzer:
RESUMEN ABSTRACT

La cirugia modificada de Fontan es la cirugia paliativa de elec-
cién en pacientes con cardiopatia congénita que cursa con co-
razén univentricular, incluyendo aquellos excepcionales casos
con una rama de arteria pulmonar tnica vascularizando un
solo pulmén. La cianosis no es un hallazgo excepcional en la
evolucion de estos pacientes y puede ser debida a varios facto-
res. Presentamos el caso de una enferma con fisiologia uni-
ventricular y un dnico pulmén viable para recibir el flujo sis-
témico, cirugia bicavopulmonar (realizada en dos tiempos ope-
ratorios) con exclusiéon intencionada de las venas hepaticas de
la circulacién pulmonar a quien se ocluy6 el conducto externo
con dispositivo de Amplatzer. En su evolucién ha desarrollado
dilatacién de la vena porta y venas pélvicas retroperitoneales
con fistulas porto-hepaticas y hepatomegalia, una estenosis
severa de la vena cava inferior prehepatica, como consecuen-
cia de la oclusién del conducto externo del Fontan con un dis-
positivo Amplatzer.
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INTRODUCCION

La apariciéon de cianosis tras la cirugia modificada
de Fontan o sus variantes es una condicién clinica
resultante de un cortocircuito derecha a izquierda a
nivel intra o extra cardiaco. Cuando es intracardia-
co, es consecuencia de una fenestracion, o secunda-
ria a fugas (“leaks”) presentes en el parche (en ca-
sos de Fontan clésico), o en el tunel lateral cuando
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The Fontan operation is the preferred palliative surgery in
patients with congenital heart disease that deals with func-
tionally univentricular hearts, included such exceptional
cases as the ones with only one pulmonary artery to one lung.
Cyanosis is not an exceptional in this patients’s evolution.
And it can be due to several factors. We present the case of a
young woman with univentricular heart physiology and an
only lung able to receive systemic flow, total cavopulmonary
connection (in 2 steps) with intentional exclusion of hepatics
veins from the pulmonary circulation whom extern conduct
had be occluded with an Amplatzer device. In her evolution
she develops portal vein and retroperitoneal pelvic veins di-
latation. with hepatoportal fistulas and hepatomegalies and
a severe stenosis of prehepatic inferior caval vein as conse-
quence of Fontan’s external conduct occlusion with an Am-
platzer device.

Key words: Fontan cyanosis, Amplatzer.

existe un conducto intraatrial. Cuando se trata de
un cortocircuito extracardiaco, el origen de la ciano-
sis se debe a una inesperada y progresiva reper-
meabilizacion de canales venosos con localizacién to-
racica o supradiafragmatica, como pueden ser las fis-
tulas arteriovenosas pulmonares o colateralizaciones
veno-venosas con vaso eferente conectando con la
auricula venosa pulmonar.

Con menor frecuencia, el cortocircuito se localiza
a nivel infradiafragmatico siendo debido a tres cir-
cunstancias: 1) exclusién intencionada de una vena
hepatica de la circulacién pulmonar al tiempo de rea-
lizar la cirugia bicavopulmonar, 2) repermeabiliza-
cion de venas embrionarias hepaticas preexistentes
que cruzan diafragma y conectan con el atrio venoso
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pulmonar inadvertidas por el hemodinamista o ciru-
jano (éstas son especialmente frecuentes en isomeris-
mos con/sin continuidad vena cava inferior-acigos).
Numerosos autores han descrito estas conexiones
venosas andmalas, ratificando la posibilidad de
ocluirlas mediante cateterismo intervencionista.l-®
Un sustrato hemodinamico bien reconocido que ex-
plica la aparicién de cianosis no intencionada es la
presencia de un gradiente transpulmonar superior a
8-10 mmHg (entre venas sistémicas o arteria pulmo-
nar y el atrio pulmonar).

Presentamos el caso de una enferma con fisiologia
univentricular y un Gnico pulmoén viable para recibir
el flujo sistémico, cirugia bicavopulmonar (realizada
en dos tiempos operatorios) con exclusién intencio-
nada de las venas hepaticas de la circulacién pulmo-
nar a quien se ocluy6 el conducto externo con dispo-
sitivo de Amplatzer.

CASO CLINICO

Mujer de 20 anos diagnosticada en el periodo neona-
tal de situs solitus con dextrocardia, ventriculo Gnico
de tipo izquierdo, atresia pulmonar y tricaspide, co-
municacién interauricular, grandes vasos en D-trans-
posicion, y desconexiéon de ramas pulmonares. A los
18 dias de vida se realiza fistula de Blalock Taussig
(BT) derecha por crisis hip6xicas severas e hipoxemia
mantenida, posteriormente y debido un incremento
progresivo de la cianosis se realiza un BT izquierdo
(1.3 meses de vida). A los 5 anos se decide cateterismo
diagnoéstico como paso previo para la cirugia de Glenn
bidireccional. Ambas fistulas eran pequenas e hipo-
funcionantes especialmente la izquierda; asimismo, se
observo una desconexion de rama pulmonar izquierda
con extensa estenosis desde su origen, y presencia de
colaterales sistémico-pulmonares pequenas a lébulo
superior derecho provenientes de la arteria subclavia
derecha. Aun cuando la presién final diastélica ven-
tricular era de 14 mmHg, se confirmé que la presiéon
pulmonar era normal [presién media de 12-13 mmHg
en ambas ramas sondadas a través de las fistulas],
con todo, se decidi6 realizar reconexién de ambas ra-
mas, oclusiéon de ambos BT, y Glenn bidireccional con
ligadura de vena 4cigos; dias después de esta opera-
cion fue necesaria plicatura diafragmatica bilateral.
En las revisiones clinicas, la cianosis basal postopera-
toria fue aumentando progresivamente. A los 10 anos
se completa la circulacién de Fontan, con un segundo
tiempo efectuado en otro centro mediante conducto
extracardiaco, objetivandose en cateterismo preopera-
torio la ausencia de rama pulmonar izquierda y trom-

bosis total de vena cava inferior al menos en el seg-
mento prehepatico. Se conecta entonces el orificio de
vena cava inferior a la arteria pulmonar derecha, ali-
neando en el espacio el flujo de ambas cavas (Glenn y
conducto externo) debido a la presencia de una sola
rama pulmonar tutil para la conexién; al tiempo, se ex-
cluye de manera expresa una vena hepatica de la cir-
culacién pulmonar (se dejan conectadas con la auricu-
la). A los 12 anos, tras empeoramiento paulatino de
su cianosis basal, aparicion de disnea de pequenos es-
fuerzos y la persistencia de un hematécrito elevado
que obliga a sangrias recurrentes, se realiza nuevo
cateterismo cardiaco. Ademas de los diagnésticos pre-
vios, dicho estudio ratifica la presencia de trombosis
femoroiliaca bilateral y cava inferior (ya observadas
en cateterismo previo) y flujo invertido a través del
conducto externo desde vena cava superior a venas
suprahepaticas y auricula pulmonar, con reducciéon
significativa del flujo pulmonar derecho. La presion
de cava superior, arteria pulmonar derecha y conduc-
to fue de 14 mmHg y la presion final diastdlica ventri-
cular fue de 8 mmHg. Se decide entonces revisién pe-
riédica, pero un ano mas tarde, se constata que la sa-
turacion de oxigeno basal es < de 80%, por lo que se
plantea incrementar el flujo pulmonar mediante oclu-
sién del conducto externo con un dispositivo amplat-
zer de cierre ductal, aceptando con esta conducta el
retorno a la situacion hemodinamica de Glenn unidi-
reccional (un solo pulmén). Con este procedimiento,
se registra una mejora de la cianosis, con aumento de
la saturacion de 80 a 88% y disminucién significativa
del hematocrito, pero a los 6-8 meses la situacién cli-
nica de la enferma desmejora retornando a una fisio-
logia similar a la que presentaba antes de la oclusion.
A los 15 anos se plantea cirugia paliativa para recupe-
rar flujo pulmonar izquierdo, pero un nuevo catete-
rismo ratifica la ausencia de rama pulmonar izquier-
da. A los 17 anos la paciente presenta nuevamente
una saturacion basal de 82% y una gammagrafia pul-
monar que confirma la ausencia de perfusién del pul-
mon izquierdo. A los 19.5 anos, se realiza resonancia
magnética cardiaca y angio-TAC que muestran los si-
guientes hallazgos: disminuciéon muy severa del cali-
bre de la vena cava inferior prehepatica, drenaje del
flujo venoso esplénico y pélvico a través de suprahe-
paticas en la auricula pulmonar, dilatacién de la vena
porta con fistulas porto-hepaticas, hepatomegalia, au-
sencia del sistema acigos-hemiacigos, y venas pélvicas
retroperitoneales con llamativa dilataciéon varicosa.
Se evidencian ademas colaterales adrticas hacia vérti-
ce del pulmoén derecho y base del pulmén izquierdo.
Con angio-TAC inyectando contraste en vena femoral
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izquierda se demuestra: vena ovarica izquierda muy
dilatada y una intensa colateralizacion (“ovillos veno-
s0s”) que conectan con el sistema venoso mesentéri-
co-portal, este flujo aferente al higado drena en atrio
pulmonar a través de las venas hepaticas excluidas en
el 22 tiempo de Fontan modificado (Figuras 1y 2).

DISCUSION

Con el cumplimiento de todos los requisitos cardio-
pulmonares preoperatorios, la cirugia modificada de
Fontan es la paliacién de eleccién que mejora sus-
tancialmente la vida de nifios o adultos portadores
del denominado coloquialmente corazén univentricu-
lar, incluyendo aquellos excepcionales casos con una
rama de arteria pulmonar tnica vascularizando un
solo pulmén. La cirugia modificada de Fontan a un
tnico pulmoén es posible, y la informacion bibliogra-
fica demuestra los beneficios de la operacién en estos
casos, si bien se apunta que la saturacion arterial de
oxigeno entre 2 y 5 puntos menor que la registrada
en un sistema bipulmonar.?

Con el fin de reducir la incidencia de derrames,
congestion hepatica y otras complicaciones deriva-
das del Fontan, se introdujo el concepto de exclusién
de las venas hepaticas como alternativa a la fenes-

venas
Amplatzer hepaticas

ovillos
venosos

Figura 1. Angio-TAC que muestra las dilataciones varicosas de las
venas pélvico-esplacnicas.
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tracién persiguiendo un cortocircuito “derecha-iz-
quierda” controlado.1? Se decidié tal conducta debido
a que la presiéon media en arteria pulmonar derecha
y presion final diastélica ventricular asi lo permitian
(12 y 8 mmHg, respectivamente).

En nuestro caso, 2 anos después del 22 tiempo de
Fontan la paciente presenta una cianosis crénica im-
portante, demostrandose mediante cateterismo cardia-
co, flujo invertido desde vena cava superior directa-
mente dirigido al orificio de vena cava inferior, venas
suprahepaticas y atrio venoso pulmonar, todo ello de-
bido a la alineacién en el espacio de ambas cavas y a
la menor resistencia que supone la conexion de las ve-
nas hepaticas al atrio venoso en relaciéon a la que
ofrece la resistencia arteriolar del pulmén derecho.

La cianosis progresiva tras la cirugia de Fontan
es frecuentemente debida a fistulas arteriovenosas
pulmonares desarrolladas de novo, o a canales ve-
novenosos intrahepaticos que originan cortocir-
cuito a este nivel.2-811-13 En 1a literatura, la tasa

Colaterales
espleno-portal

Vena ovarica

Figura 2. Angio-TAC inyectando contraste en vena femoral izquierda
que muestra severa dilatacion de vena ovérica izquierda que median-
te colaterales espleno-portal drena la circulacion infradiafragmatica
hacia el higado.
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de mortalidad de la cianosis progresiva debida a
cortocircuitos intrahepaticos post-Fontan es espe-
cialmente alta?811.13 y requieren por tanto una
actitud terapéutica agresiva y temprana. En
acuerdo con la informacién bibliografica, y como
solucién al problema, se ocluy6 el conducto con
dispositivo de Amplatzer?® ante la imposibilidad de
oclusién de las venas hepaticas excluidas del siste-
ma univentricular.

La incertidumbre acerca del curso que adopta
todo la circulaciéon venosa infradiafragmatica se
aclara mediante las imagenes de RMC y angio-TAC:
las venas pélvicas se presentan dilatadas-varicosas
conectando con el sistema mesentérico portal desde
donde se conduce todo el flujo infradiafragmaético ha-
cia las venas hepéaticas y atrio pulmonar mediante
fistulas porto-hepaticas, ello explica la persistente y
creciente desaturacion sistémica. La severa obstruc-
ciéon de vena cava inferior y la ligadura operatoria
del sistema acigos constituye un factor adicional ne-
gativo ya que obliga a la totalidad de la circulacién
infradiafragmatica a utilizar el higado como ruta de
acceso al atrio pulmonar. Es llamativo también en
nuestro caso, que a pesar de la significativa dilata-
ci6n venosa esplacnica, no se hayan desarrollado co-
laterales de pared abdominal o yuxta-esofagicas.1415
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