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Se describe la evolucion fatal de una nina de 11 afos,
un mes después de haber sido sometida a una operacion
de Fontan. Diagnosticada de atresia triclspide se le reali-
z0, previamente a la correccion, una fistula de Blalock-
Taussig y un Glenn bidireccional. La operacion de Fontan
se completé con un conducto extracardiaco de Dacron,
fenestrado con un tubo de Goretex® de 6 mm. Tras la ci-
rugia, la primera semana recibié heparina de bajo peso
molecular y, a continuacion, aspirina. Al mes de la opera-
cién ingres6 de urgencia con cianosis subita, disnea, do-
lor toracico y sincope. Se diagnosticd un tromboembolis-
mo pulmonar, en la arteria pulmonar izquierda, y se
procedié a la lisis mecanica del trombo vy fibrindlisis local
con tPA sin éxito, falleciendo 3 h mas tarde.

Palabras clave: Procedimiento de Fontan. Trombo. Fi-
brindlisis.

Pulmonary Thromboembolism after Fontan Operation

The fatal outcome in an eleven-year-old girl, one month
after an extra-cardiac Fontan operation is reported. She
was diagnosed with tricuspid atresia and had a Blalock
Taussig shunt and a bidirectional Glenn procedure. The
Fontan operation was performed using a Dacron conduit,
fenestrated with a 6 mm Goretex® tube. The first week af-
ter the operation she received low molecular weight hepa-
rin, then it was stopped and aspirin was started. One
month after surgery she was admitted to the hospital be-
cause of sudden cyanosis, dyspnea, chest pain and syn-
cope. A diagnosis of left pulmonary artery thrombosis wit-
hout right to left shunt across the fenestrated tube was
made. She was carried to the cardiac catheterization la-
boratory where a mechanical lysis of the thrombi was at-
tempted. A local infusion of rtPA was started without im-
provement and she died 3 hours later.
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INTRODUCCION

La operacién de Fontan, o sus modificaciones re-
cientes, es el tratamiento paliativo de eleccién en la
mayoria de las cardiopatias congénitas del tipo cora-
z6n univentricular'. Los fenémenos trombdticos y
tromboembdlicos son complicaciones frecuentes y po-
tencialmente graves tras esa cirugia y su profilaxis id6-
nea no estd adn aclarada®>. Se presenta el caso de una
nifia operada con esa técnica y que presento, tras la ci-
rugia, un episodio de tromboembolismo pulmonar
(TEP) fatal.
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CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una nifia de 11 afios con atre-
sia tricdspide tipo lb (relacién normal de grandes va-
s0s, comunicacion interventricular restrictiva y este-
nosis pulmonar) a la que se le practicé una operacién
de Fontan. Previamente, en el periodo neonatal, se le
habia practicado una atrioseptostomia con balén se-
guida de una fistula de Blalock-Taussig derecha vy,
posteriormente, a los 4 afios, un Glenn bidireccional.
La paciente evolucioné con disnea de esfuerzo pro-
gresiva, cianosis moderada y acropaquias. Preoperato-
riamente la presion arterial pulmonar media estaba li-
geramente elevada (18 mmHg) y existia disfuncién
ventricular izquierda leve (presion telediastdlica de
15 mmHg y fraccién de eyeccion del 50%). La opera-
cion de Fontan se completé mediante un conducto ex-
tracardiaco de 18 mm de didmetro (Dacron®) desde la
vena cava inferior a la superior, fenestrado con un
tubo de 6 mm (Goretex®). Tras la cirugia se hizo pro-
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ABREVIATURAS

TEP: tromboembolismo pulmonar.
TC: tomografia axial computarizada.

filaxis tromboembdlica con enoxaparina (Clexane®) a
dosis de 1 mg/kg/12 h durante una semana y, a conti-
nuacién, aspirina a 5 mg/kg/dia. El postoperatorio
curs6 con insuficiencia cardiaca derecha moderada
con derrame pleural, ascitis y hepatomegalia que fue
tratada conservadoramente con dieta hipograsa, digi-
tal, diuréticos y vasodilatadores. Un mes después de la
cirugia ingresé de urgencia por un cuadro brusco de
cianosis, disnea intensa, dolor toracico referido a la
espalda y presincope. La tomografia axial computari-
zada (TC) helicoidal demostraba un defecto de reple-

Fig. 1. Imagen de TC; cortes en la carina (A) y en un plano més cau-
dal, en la raiz adrtica (B). En (A) se observa una imagen de defecto de
replecion en el interior de la arteria pulmonar principal izquierda, alar-
gado y adherido a la pared superior del vaso (asterisco), que se conti-
nda por la arteria lobar inferior izquierda (flecha) (B), sugestiva de
trombo. El conducto extracardiaco de Fontan estd situado a la derecha
de la aorta ascendente, poco contrastado, por el escaso retorno veno-
so de la VCI en fases precoces. Asimismo, se aprecia la presencia de
un derrame pleural derecho encapsulado.
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Fig. 2. Angiografia selectiva en el conducto extracardiaco de Dacron®
(CEx), en proyeccion anteroposterior, que conecta la vena cava inferior
con la superior. Se observa la obstruccion completa, por trombosis,
de la arteria pulmonar izquierda (asterisco).

cidn en la arteria pulmonar izquierda que se continua-
ba por las arterias lobar inferior y lingular sugerente
de trombo (fig. 1). Se realizé cateterismo cardiaco y
en la angiografia se observé obstruccion completa de
la arteria pulmonar izquierda, sin cortocircuito a tra-
vés de la fenestracién (fig. 2). Se procedi6 a la lisis
mecdanica del trombo y fibrindlisis local con tPA (0,6
mg/kg/h, durante 6 h) a pesar de lo cual la paciente
fallecié 3 h después en shock cardiogénico. En la ne-
cropsia se observé la existencia de una obstruccién
completa de la fenestracién por trombosis organizada
del tubo de Goretex®, obstruccién de la arteria pulmo-
nar izquierda por trombo fresco y un trombo en la
vena cava inferior, en la desembocadura de las venas
renales.

DISCUSION

Aunque la incidencia de trombosis intracardiaca o
en las venas préximas al corazon tras la operaciéon de
Fontan es elevada, hasta el 33% en pacientes asinto-
maticos®*, el TEP, una complicacién grave con una
mortalidad préxima al 50%, ha sido poco descrito®. La
ecocardiografia transesofdgica, muy sensible para de-
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tectar trombos intracardiacos®’, no ha definido su uti-
lidad en el diagnédstico del TEP; en el caso descrito
habria detectado, probablemente, la obstrucciéon del
tubo de Goretex® utilizado en la fenestracion, pero
quiza no el trombo de la arteria pulmonar, mientras
que la TC helicoidal confirmé rdpidamente el diag-
néstico clinico y localizé con precisién el trombo?.
Los factores de riesgo para trombosis tras la opera-
cién de Fontan son multiples: @) las anastomosis e im-
plantes de material protésico no biolégico® en un sis-
tema circulatorio de bajas presiones, especialmente en
este caso de alto riesgo hemodindmico y, b) la exis-
tencia de un estado procoagulante postoperatorio®. En
esta paciente, otro factor asociado pudo ser la proba-
ble oclusién precoz de la fenestracion y su efecto ne-
gativo sobre el gasto cardiaco, con mayor enlenteci-
miento de la circulacién venosa. En cuanto al
momento de presentacién, es variable: en un 50% de
los casos en los primeros 3 meses y en el resto mas
tardiamente (media de 6,1 afios)'’. Por ello, una tera-
pia profildctica efectiva deberia administrarse durante
mds de 3 meses, aunque las recomendaciones son
muy variadas y no existe consenso en el tipo y dura-
cién'l, En cuanto al tratamiento del TEP grave se ha
utilizado con éxito el tPA tras trombdlisis mecdnica
con un catéter pigtail modificado'®. En la actual pa-
ciente se decidid esta dltima opcién en detrimento de
la cirugia que, aunque eficaz en algunos casos’®, se
descart6 por la inestabilidad hemodindmica.

Como conclusion: a) el TEP exige un alto indice de
sospecha tras la operacion de Fontan; b) la TC helicoi-
dal es util para su diagndstico urgente, y ¢) son preci-
sos estudios prospectivos, multicéntricos, que definan
la profilaxis correcta.
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