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Resumen

Introduccion y objetivos: Lafisiologia circulatoria de los pacientes con Fontan conlleva un aumento del
riesgo de desarrollo de enfermedad hepética. El objetivo de este estudio fue analizar la frecuencia, e espectro
de presentacion de af ectacion hepaticay |os factores asociados a desarrollo de dafio hepatico avanzado en
estos pacientes.

M étodos: Estudio descriptivo retrospectivo de 49 pacientes con circulacion de Fontan seguidos entre enero
de 2001 y mayo de 2020. Se recogieron datos clinicos, de imagen por ecocardiograma, de funcién hepatica
por analiticay ecografia abdominal, y datos funcional es mediante ergometria con consumo de oxigeno y
cateterismo. Se definid dafio hepético avanzado (DHA) como la combinacion de determinadas alteraciones
analiticas (trombopenia, hiperbilirrubinemia o hipertransaminasemia) y de imagen (contorno hepatico
irregular, aspecto heterogéneo, atrofia segmentaria, esplenomegalia).

Resultados: Lamedia de edad de los pacientes fue de 21,4 afios (RIQ = 11,7-28,2) y lamediade edad en €l
momento de Fontan fue de 5,9 afios (RIQ = 3,4-7,7). Lamedia de tiempo desde |a cirugia de Fontan fue de
15 afios (RIQ = 5,7-20,0). Un 57,1% de | os pacientes eran varones. El resto de caracteristicas de los pacientes
se muestran en latabla. 35 pacientes (71,4%) presentaban alguna alteracion analitica de la funcion hepética
(trombopenia, hiperbilirrubinemia, hipertransaminasemia o hipoabuminemia). 28 pacientes (28/40, 70%)
presentaban algun hallazgo patol gico en ecografia abdominal. Se observaron datos de DHA en 21 pacientes
(42,9%). Mediante andlisis univariante, resultaron factores asociados al desarrollo de DHA €l tipo de Fontan
(extracardiaco frente atriopulmonar; OR 0,15; 1C95% 0,03-0,82; p = 0,029), el tiempo transcurrido desde la
cirugiade Fontan (OR 1,21; 1C95% 1,04-1,21; p = 0,003) y €l consumo maximo de oxigeno comao% teorico
(OR 0,91; 1C95% 0,82-0,99; p = 0,033). En el andlisis multivariante, Unicamente el tiempo transcurrido
desde la cirugia de Fontan resulté factor de riesgo del desarrollo de DHA (OR 1,20; 1C95% 1,02-1,41; p =
0,032).

Caracteristicas de los pacientes

Edad (afios); media (RIQ) 21,4 (11,7-28,2)



Edad 18 afios, n (%)

Edad ? 18 afios, n (%)

Edad a Fontan (afios), media (RIQ)

Tiempo desde la cirugia Fontan (afios), media (RIQ)

Sexo

Varones, n (%)

Anatomia

Atresiatricuspidea, n (%)

VI de doble entrada, n (%)

VD de doble salida, n (%)

Cana AV comun, n (%)

Hipoplasiade VI, n (%)

Transposicion congénitamente corregida, n (%)

Atresia pulmonar con septo integro, n (%)

Hipoplasiade VD, n (%)

Otros, n (%)

Morfologia ventricular predominante

Izquierda, n (%)

20 (40,8)

29 (59,2)

5,9 (34-7,7)

15 (5,7-20,0)

28 (57,1)

13 (26,5)

10 (20,4)

9 (18,4)

4(8,2)

5(10,2)

1(2,0)

2(41)

2(41)

3(6,1)

31 (63,3)



Derecha, n (%) 18 (36,7)

Tipo de Fontan

Atrio pulmonar, n (%) 9(18,9)
Conducto lateral, n (%) 2 (4,0)
Extracardiaco, n (%) 38 (77,6)
Fenestra, n (%) 16 (32,7)
Taquiarritmia, n (%) 9(18,9)
Fibrilacién auricular, n (%) 2(4,1)
Flutter auricular, n (%) 5(10,2)
Otrataguicardia supraventricular, n (%) 2(4,1)
Bradiarritmia, n (%) 7(14,2)
Bloqueo AV completo, n (%) 1(2,0)
Disfuncion sinusal, n (%) 6 (12,2)
Implante de marcapasos, n (%) 5(10,2)

Funcioén ventricul ar

Normal, n (%) 28 (57,1)

Ligeramente reducida, n (%) 8 (16,3)

M oderadamente reducida, n (%) 10 (20,4)



Gravemente reducida, n (%)

Insuficienciavalvular AV, n (%)

Ligera, n (%)

Moderada, n (%)

Grave, n (%)

PCP (mmHg), mediana (RIQ)

Consumo méx. O2 (% del tedrico), mediana (RIQ)

NTproBNP (pg/ml), mediana (RIQ)

Clase funciond

NYHA I, n (%)

NYHA I1, n (%)

NYHA 11, n (%)

NYHA IV, n (%)

Trasplante cardiaco, n (%)

Muerte, n (%)

3(6,1)

33 (67,3)

19 (38,8)

12 (24,5)

2(41)

13 (12-15)

31,8 (25,1-34,6)

83 (61-79)

27 (60,0)

13 (28,9)

2(44)

3(6,7)

6(12,2)

5(10,2)

NYHA: New York Heart Association; PCP: presion de enclavamiento pulmonar.

Hallazgos patol 6gicos en ecografia abdominal.



Conclusiones: Los pacientes con circulacién de Fontan presentan alteracién bioquimica o estructural
hepética con elevada frecuencia, siendo amplio el espectro de presentacion. El desarrollo de dafio hepatico
avanzado se relaciona con el tiempo transcurrido desde la cirugia de Fontan.



