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Se describe el caso de una paciente con diagnéstico
de heterotaxia y drenaje independiente de las venas su-
prahepaticas en la auricula venosa, que se sometié a una
derivacién cavopulmonar total extracardiaca, en la que se
dejaron las venas suprahepéticas drenando en la auricu-
la a modo de fenestracion. La aparicion en el postopera-
torio inmediato de cianosis progresiva indujo a pensar en
una derivacion de derecha a izquierda muy importante.
La ligadura quirirgica de las venas suprahepaticas resol-
vio la complicacion de una manera efectiva, sin la apari-
cién de signos de congestion hepatica o hipertension por-
tal.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Hipoxia.
Procedimiento de Fontan.

Severe Cyanosis After Total Cavopulmonary
Connection, Corrected by Surgical Ligation of the
Suprahepatic Veins

We describe a patient with a diagnosis of heterotaxia
and independent drainage of the suprahepatic veins into
the venous atrium who underwent total extracardiac cavo-
pulmonary connection in which hepatic vein drainage re-
mained directly into the atrium. In the immediate postope-
rative period she showed increasing cyanosis that suggested
substantial right-to-left shunt. Surgical ligation of the su-
prahepatic veins resolved the complication effectively wit-
hout signs of hepatic congestion or portal hypertension.

Key words: Congenital heart disease. Hypoxia. Fontan
procedure.

Full English text available at: www.revespcardiol.org

INTRODUCCION

La derivaciéon cavopulmonar total u operacion de
Fontan, descrita originalmente en 1971', ha experi-
mentado en los ultimos afios importantes modificacio-
nes técnicas y ha ampliado su indicacién a una gran
variedad de cardiopatias donde la correccidon biventri-
cular no es factible’. En los pacientes con un riesgo
alto, dejar que una pequeiia parte del flujo venoso que-
de drenando directamente en las auriculas sistémicas,
mediante una comunicacién de tamafio controlado, ha
demostrado que mejora de manera significativa la evo-
lucién postoperatoria en cuanto a morbilidad y morta-
lidad®. En algunos casos especiales de drenajes veno-
sos andémalos infradiafragmadticos, se han propuesto
otras alternativas quirudrgicas diferentes de la fenestra-

Correspondencia: Dr. D. Borches.

Servicio de Cirugia Cardiaca Infantil. Hospital Universitario La Paz.
P.° de la Castellana, 261. 28046 Madrid. Espafia.

Correo electrénico: dborches.hulp@madrid.salud.org

Recibido el 17 de marzo de 2003.
Aceptado para su publicacion el 12 de enero de 2004.

145

cion, que permiten igualmente que parte de la sangre
venosa drene en la auricula sistémica*.

Se presenta el caso de una paciente sometida a una
derivacion cavopulmonar total en la que se dejaron las
venas suprahepaticas drenando independientemente en
la auricula sistémica como medida de descarga veno-
sa, y que desarroll6 una cianosis progresiva muy seve-
ra cuya correccion requiridé una nueva intervencion
quirdrgica.

Caso clinico

Paciente de 15 afios de edad, ingresada en nuestro
hospital para ser sometida a una derivacién cavopul-
monar total, con diagndstico de sifus visceroatrial am-
biguo, dextrocardia, ventriculo tnico derecho de doble
salida con aorta en d-malposicidn, atresia de la valvula
auriculoventricular venosa y estenosis pulmonar val-
vular y subvalvular. Presentaba conjuntamente drenaje
independiente de las venas suprahepaticas en la auri-
cula venosa, mediante un tronco unico, separado de la
cava inferior. A los 30 meses de edad se le habia reali-
zado una fistula sistémico-pulmonar tipo Blalock
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Fig. 1. Imagen angiografica mediante inyeccién de contraste en la
vena cava superior. El relleno de todo el tubo protésico indica que
existe flujo invertido, desde la cava superior hacia la cava inferior.

Fig. 2. Imagen angiogréfica obtenida mediante inyeccion de contraste
en la colateral venosa que nace de la cava inferior y que muestra la red
de colaterales venosas intrahepédticas que conectan la cava inferior a la
vena suprahepatica. VCI: vena cava inferior; VSh: venas suprahepdtias;
Col: colaterales.

Taussig modificado, y a los 11 afios una intervencion
de Glenn bidireccional, mds ligadura y seccion de la
fistula, dejando el tronco pulmonar permeable.

La derivacién cavopulmonar se realizé con circula-
cién extracorpdrea, sin pinzamiento adrtico, conectan-
do la vena cava inferior con la arteria pulmonar me-
diante un tubo protésico extracardiaco de dacrén
corrugado del n.° 18. No se realizé fenestracidn pero,
siguiendo la idea de Kawashima et al*, se dejé el tron-
co de las venas suprahepdticas drenando independien-
temente en la auricula venosa. La paciente sali6é del
quiréfano con un 90-95% de SpO, y a las 24 h del
postoperatorio comenzd a descender la saturacion. Fue
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trasladada a planta al tercer dia, con una SpO, del
85%; al cuarto dia presentd una cianosis severa, que se
fue incrementando de forma importante con el trans-
curso de los dias, hasta el 60-65%.

La ecocardiografia de contraste mostré permeabili-
dad del tubo protésico, aunque con inversion del flujo
durante parte del ciclo cardiaco desde las arterias pul-
monares hacia la vena cava inferior. El cateterismo
cardiaco confirmé el diagndstico ecocardiogrifico.
Las imdgenes angiocardiograficas muestran, por un
lado, el flujo invertido dentro del tubo protésico (fig.
1) y, por otro, una gran red de colaterales venosas que
drenaban desde la cava inferior hacia el tronco de las
venas suprahepaticas y, por él, hacia la auricula (fig.
2). Ante esto ultimo, se planted reintervenir y proceder
a la ligadura quirdrgica del tronco de las venas supra-
hepadticas. La intervencion se llevé a cabo 30 dias des-
pués de la intervencién quirdrgica anterior mediante li-
gadura del tronco de las venas suprahepdticas, y la
SpO, aumenté inmediatamente al 95%. El postopera-
torio cursd sin complicaciones y no se presentaron de-
rrames pleurales. La paciente fue dada de alta hospita-
laria 10 dias més tarde. Doce meses después de la
operacion la paciente se encuentra asintomadtica, con
una SpO, del 95%, y sin signos clinicos ni analiticos
de congestion hepatica.

DISCUSION

En los casos de derivacion cavopulmonar total reali-
zada en pacientes de alto riesgo, se aconseja dejar una
pequeiia parte del flujo venoso sistémico drenando en
las auriculas con el fin de disminuir la presion venosa
y, a la vez, mejorar la precarga y el indice cardiaco>®.
Una fenestracion de 3-3,5 mm de didmetro es la técni-
ca mds utilizada. Sin embargo, se han propuesto otros
métodos para crear una desviacion parcial del flujo ve-
noso. En 1984, Kawashima et al* describieron, en pa-
cientes afectados de heterotaxia’ y drenajes venosos
sistémicos andémalos, la posibilidad de dejar las venas
suprahepdticas drenando independientemente en la au-
ricula, como forma de desviacion venosa de descarga.
Desde ese momento, esta técnica ha sido utilizada por
diversos equipos quirtrgicos. En el 28% de los pacien-
tes con heterotaxia, las venas suprahepdticas estdn ais-
ladas de la cava inferior o la cava inferior estd ausente
con continuacién de dcigos o hemidcigos, y drenan in-
dependientemente en la auricula venosa’. Sin embar-
go, se ha podido comprobar que en un cierto nimero
de casos aparecia en el postoperatorio inmediato, o
mas tardiamente, cianosis severa como consecuencia
del desarrollo de circulacién colateral esplacnico-por-
tal, con un gran flujo venoso hacia la auricula sistémi-
ca®1, Si esta importante complicacién se presenta,
plantea diferentes opciones en relacion con la actitud
terapéutica que debe seguirse para interrumpir el flujo
venoso hacia la auricula y derivar el flujo de las venas
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Fig. 3. Dibujo esquemaético que trata de representar la alteracion de la
lateralidad con dextrocardia y destacar la red venosa intrahepatica y
sus conexiones. VGI: vena cava inferior; VSh: vena suprahepdticas;
Col: colaterales.

suprahepdticas hacia el territorio pulmonar. Este obje-
tivo se podria cumplir recanalizando la desembocadu-
ra de las venas suprahepdticas en el territorio venoso
sistémico!! o, simplemente, obstruyendo la desembo-
cadura de dichas venas y dejando que la propia red de
colaterales intrahepaticas y extrahepdticas actie de ca-
nalizacién hacia el territorio venoso'?. En este dltimo
caso, se podria plantear la duda en relacién con las po-
sibles congestién hepdtica e hipertensién portal en
caso de que la red venosa intrahepatica no fuese sufi-
ciente para permitir un drenaje adecuado.
Presumiblemente, los gradientes de presion entre el
sistema portal y venoso sistémico mayores de 10
mmHg generan hipertension portal y varices esofagi-
cas®13.

En nuestro paciente se opto por la ligadura quirdrgi-
ca del tronco de la vena suprahepatica sobre la base de
que, de la misma forma que la red de colaterales intra-
hepdticas estaba permitiendo un flujo muy importante
de sangre desde el territorio sistémico hacia el portal,
sin apenas gradiente de presion, lo haria igualmente en
sentido inverso tras la ligadura de la vena suprahepati-
ca (fig. 3). La favorable evolucion postoperatoria, tan-
to clinica como de laboratorio, confirma en este caso
que la red de colaterales desarrolladas ha sido sufi-

147

Borches D, et al. Cianosis severa tras operacion de Fontan

ciente para un buen drenaje portal.

La experiencia de este caso lleva a la conclusién de
que no es recomendable dejar las venas suprahepdticas
drenando libremente en la auricula, como forma de fe-
nestracion, circunstancia que se ve reforzada por la
aparicioén temprana de fistulas arteriovenosas pulmo-
nares cuando la sangre venosa hepatica no drena en la
circulacién pulmonar'.
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