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Introduccidn y objetivos. El procedimiento de Fontan
esta concebido para paliar cardiopatias congénitas com-
plejas con fisiologia univentricular. Analizamos los deter-
minantes de mortalidad temprana (< 30 dias), tardia (> 31
dias) con esta operacion efectuada en un solo tiempo
quirdrgico durante un periodo de 22 afos.

Material y métodos. En el periodo 1978-2000 fueron
realizadas 102 conexiones atriopulmonares, 16 bicavo-
pulmonares y 6 tipo Kawashima en 124 nifios operados
con una edad de 7,3 + 4,7 anos. Se analizaron 45 varia-
bles dependientes del enfermo y del procedimiento qui-
rurgico; el resultado se tipificé como variable dependiente
y los eventos se acreditaron en toda la serie.

Resultados. Se registraron 29 muertes inmediatas
(23%) y 20 tardias (16%), siendo la supervivencia a los
30 dias, a los 2, 5y 20 afos del 78, el 75, el 66 y el 50%,
respectivamente. En el postoperatorio 8 niflos desarrolla-
ron estenosis subadrtica, 5 sindrome pierdeproteina, y en
33 aparecio arritmia cardiaca. La presion diastélica ventri-
cular (> 13 mmHg) y media de arteria pulmonar (> 19
mmHg), tiempo de circulacion extracorpérea, atresia/es-
tenosis mitral, heterotaxia, situs inversus, insuficiencia
atrioventricular, ausencia de fenestracion, criterios de
riesgo, la técnica y el calendario quirdrgico se asociaron
a la mortalidad inmediata. Las reoperaciones, la arritmia
tardia y el implante de marcapaso determinaron el resul-
tado tardio. El 40% de los nifios esta libre de reinterven-
ciones quirdrgicas o por catéter a los 20 afos.

Conclusiones. La preservacion preoperatoria de la
funcion ventricular y de la fisiologia circulatoria pulmonar
es esencial para el éxito de la cirugia de univentriculari-
zacion tipo Fontan. La aparicion de arritmia postoperato-
ria y las reoperaciones limitan la longevidad de este mo-
delo circulatorio; la técnica cavopulmonar ofrece ventajas
respecto de la atriopulmonar.
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tan. Anastomosis cavopulmonar.
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Single-Stage Fontan Procedure: Early and Late
Outcome in 124 Patients

Introduction and objectives. The Fontan procedure
was designed to palliate complex congenital heart disea-
se with univentricular physiology. A retrospective study
was made to document the determinants of early (< 30
days) and late (> 31 days) mortality with the modified
Fontan procedure performed in one-stage over a 22-year
period.

Material and methods. Between 1978 and 2000, 102
atriopulmonary, 16 cavopulmonary, and 6 Kawashima
type anastomoses were performed to palliate complex
congenital heart defects in 124 patients with a mean age
of 7.3 £ 4.7 years. Forty-five patient and procedure-related
variables were analyzed in relation to mortality. All events
were verified.

Results. There were 29 early (23%) and 20 late (16%)
deaths. Estimated survival at 30 days, 2 years, 5 years,
and 20 years was 78, 75, 66, and 50%, respectively.
Subaortic stenosis, protein-losing enteropathy, and arryth-
mia were observed in 8, 5 and 33 patients, respectively, af-
ter surgery. Univariate and multivariable analysis indicated
that left ventricular end-diastolic pressure (= 13 mmHg),
mean pulmonary pressure (> 19 mmHg), mitral
stenosis/atresia, atrioventricular valve regurgitation, visce-
ral heterotaxia, absence of fenestration, risk factors criteria,
duration of extracorporeal circulation, and operative techni-
que were associated with early mortality. Reoperation,
arrhythmia, and pacemaker implantation were predictors of
late death. Forty percent remained free from surgical or
catheter reintervention after Fontan operation at 20 years.

Conclusions. The outcome of Fontan procedure is
profoundly affected by patient-related variables (ventricu-
lar function and pulmonary circulation). Postoperative
arrhythmia and reoperation shortened the lifespan of the
Fontan circulation model in patients with atriopulmonary
connections. Total cavopulmonary anastomosis improves
the physiology of univentricular circulation. In the light of
our findings, the modified Fontan procedure (one or two
stages) should be performed early in life to better preser-
ve ventricular and pulmonary vascular function.

Key words: Heart defects. Congenital. Fontan procedu-
re. Cavopulmonary anastomosis.
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ABREVIATURAS

PMAP: presion media de la arteria pulmonar.
PSAP: presion sistdlica de la arteria pulmonar.
PFDV: presion final diastélica ventricular.
Rpa: resistencia arteriolar pulmonar.

CEC: circulacién extracorporea.

AV: auriculoventricular.

INTRODUCCION

La cirugia concebida y aplicada por Fontan en 1971
continda creando un campo fascinante de creciente y
continuo interés en la cardiologia pedidtrica. Inicial-
mente efectuada en enfermos con atresia tricispide y
luego extendida a diferentes defectos con conexidn
atrioventricular univentricular, también es aplicable a
otras complejas malformaciones cardiacas con dos
ventriculos —completos o incompletos— en los que la
cirugia biventricular no es posible. Merced al empefio
de cirujanos innovadores, la técnica original ha evolu-
cionado a lo largo de los afios acogiendo diversas mo-
dificaciones con el objetivo de reducir la mortalidad
operatoria y prolongar la longevidad de este especial
sistema circulatorio. A pesar de tales contribuciones y
tal vez indebidamente, parece acufiada en la biblio-
graffa la denominacién genérica de procedimiento u
operacion de Fontan o variantes para toda aquella mo-
dalidad operatoria que conduce a un modelo de circu-
lacién caracterizado por el avance del retorno venoso
sistémico hacia el dmbito vascular pulmonar sin el so-
porte de un impulso ventricular inmediato, modelo que
bien podria expresarse como principio de Fontan o
simplemente circulacién univentricular total'-’.

Entre las innovaciones se incluyen la reduccion del
tiempo que transcurre entre las intervenciones paliati-
vas previas y la operacién definitiva, el implante de un
conducto extracardfaco con o sin circulacién extracor-
poérea, la fenestracion entre el reservorio venoso sisté-
mico y la auricula que acoge las venas pulmonares, y
la posibilidad de configurar el modelo univentricular
definitivo de forma escalonada en dos tiempos opera-
torios bien diferenciados. Investigadores de prestigio
con series amplias han demostrado el impacto de di-
versos factores que, asociados a la mortalidad inme-
diata y/o tardia, condicionan el éxito quirtrgico, y si
bien puede observarse alguna discordancia entre ellos,
ésta es admisible debido al carécter retrospectivo de
los estudios y a la incorporacion paulatina de diferen-
tes estrategias medicoquirtrgicas®!’.

El objetivo de este trabajo es identificar los factores
determinantes de mortalidad global, temprana y tardia
en una serie de 124 pacientes operados con el procedi-
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miento de Fontan y variantes realizado en un solo
tiempo quirtrgico a lo largo de 22 afios en un mismo
centro hospitalario. Otras finalidades afines son la de
contrastar nuestras observaciones con las descritas en
la bibliografia, proponer acciones que reduzcan el im-
pacto de factores deletéreos en un intento de disminuir
la mortalidad y, por ultimo, utilizar la informacién
como referencia para comparar otras estrategias qui-
rurgicas.

MATERIALY METODOS

Entre junio de 1978 y febrero del 2001 se realizaron
166 intervenciones con técnica de Fontan modificada
y variantes en nuestro hospital: 131 en solo un tiempo
quirtrgico, y 35 en dos tiempos operatorios (31 con
Glenn bidireccional y 4 con Glenn unidireccional pre-
vios). De los 131 nifios operados en un tiempo quirdr-
gico se excluyeron a siete debido a la presencia de se-
veras anomalias: discontinuidad de las ramas
pulmonares (n = 2), insuficiencia mitral orgdnica seve-
ra que requirié prétesis valvular (n = 2), y drenaje ve-
noso pulmonar anémalo (n = 3); por ello, la muestra
sujeta a estudio en este trabajo estd constituida por 124
pacientes operados entre 1978 y finales del afio 2000.
La indicacién de Fontan fue establecida antes de entrar
en quiréfano en 120 enfermos; en los cuatro restantes
la técnica operatoria se decidid en el propio teatro ope-
ratorio al no poder realizar con éxito la técnica para la
que habian sido programados: anastomosis de Glenn
bidireccional en dos casos y correccién biventricular
en otros dos.

La cirugia se efectud a una edad media de 7,3 + 4,7
anos (0,06-35), con un peso medio de 22 + 11,6 kg
(3,5-90); la relacién sexo masculino/femenino fue de
1,47. Con independencia de si se hubieran o no reali-
zado en nuestro centro, 294 cateterismos cardiacos
preoperatorios fueron registrados en la serie con una
media de 2,4 por paciente (de 1 a 5), y otros 51 se
efectuaron en 40 enfermos durante el periodo postope-
ratorio. De los procedimientos pre-Fontan, 252 fueron
diagndsticos y 42 terapéuticos (septostomia con balén
en 36, con cuchilla y balén en cuatro, e implante de
stent en rama pulmonar en dos), mientras que en 18 de
los 51 post-Fontan se efectuaron procedimientos inter-
vencionistas.

En la figura 1 se indican los diferentes sustratos ana-
tdmicos y anomalias asociadas, para cuya definicién
fueron examinados los estudios angiogrificos y eco-
cardiogréficos preoperatorios, como también los infor-
mes operatorios cuando fue necesario. El ventriculo iz-
quierdo fue la cdmara ventricular principal en cerca del
70% de los componentes de la serie; el ventriculo dere-
cho o un ventriculo de morfologia indeterminada lo
fue en el 12%, y con independencia del tamaifio ventri-
cular, dos ventriculos completos compartian el soporte
de la circulacion sistémica en un 18% de los casos.
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Situs SONTUS.....oviiiiiie 114
VUI SitUS INVErSUS....ooveieieeieieeeieee 4
507 37,1% AMDIGUO......ocvvveeeeeeeeeeeeee e 6
457 DeXtrocardia............coocovveevveervienr, 12
40 Mesocardia............coovieirivininininene 2
354 Levocardia.........coceeeeeecieceene 110
30 21?3/%[\,'; Doble sistema cava superior............... 7
251 o Agenesia valvular pulmonar................ 1
20 Yuxtaposicion orejuelas......... 6
Fig. 1. Diagnostico anatémico. AT: 15- Continuidad cava-écigos.... 6
atresia tricuspide; VUI: ventriculo Arco adrtico derecho...........cccevennnen. 5
Gnico izquierdo; AP + SI: atresia 107 Trasposicién/doble salida ventricular.. 77
pulmonar con septo integro; VUD: 5 Atresia/estenosis AV izquierda severa... 10
ventriculo (nico derecho; VUInd: 0-
ventriculo Unico indeterminado; 2 AT AP +SI VUInd
VENT: cardiopatias con dos ven- 26,6% 6,4% 5,6%
triculos completos (uno de ellos hi-
poplésico); AV: auriculoventricular.
60— Bilateral (n = 29)
| | Sin cirugia previa (n = 27)
157 cirugias previas (n = 97)
T 106 fistulas (n = 77)
50—
BTI
40—
30 I
90 W-C
10—
Aortoplastia  Reseccion
subadrtica
Fig. 2. Cirugias previas. BAND: 0 —
banding pulmonar; BTl y BTD: Bla-
lock-Taussig izquierdo y derecho, BAND BTD B-H
respectivamente; W-C: Watterston
Cooley; B-H: Blalock-Hanlon.

El nimero y tipo de cirugias previas a la operacion de
Fontan (hubieran o no sido realizadas en nuestro centro)
se detallan en la figura 2. Se llevaron a cabo 157 proce-
dimientos quirtrgicos en 97/124 enfermos (78%), s6lo
en 27 se constatd la ausencia de cirugia previa (22%).
Los procedimientos efectuados fueron: 18 cerclajes
(banding) de arteria pulmonar, 106 fistulas sistemico-
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pulmonares (87 tipo Blalock-Taussig [36 izquierdas y
51 derechas] y 19 tipo Watterston-Cooley; 29 del total
fueron bilaterales), 31 septectomias del tabique interau-
ricular con técnica de Blalock-Hanlon y, finalmente, en
2 nifios fue necesario realizar aortoplastia para corregir
una coartaciéon de aorta en un caso y ampliacién de un
defecto interventricular restrictivo en otro.
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Se efectuaron 102 conexiones atriopulmonares, de
las cuales 69 fueron anastomosis entre orejuela dere-
cha y arteria pulmonar (una con conducto valvulado) y
33 entre el techo de la auricula derecha y la porcién
adyacente de la vena cava superior con la arteria pul-
monar derecha; en 4/102 se realizé Glenn bidireccio-
nal (doble en un caso) como parte de la conexion
atriopulmonar. Se realizaron 16 conexiones cavopul-
monares (13 intracardiacas y tres extracardiacas, res-
pectivamente); en 12/16 se efectué Glenn bidireccio-
nal (doble en dos casos) como parte de la operacidn,
mientras que en los cuatro restantes se conservo la co-
nexién genuina de la vena cava superior con la auricu-
la derecha al tiempo de realizar la técnica cavopulmo-
nar. Finalmente, en 6 enfermos se efectud la técnica
descrita por Kawashima conectando la vena cava supe-
rior con la arteria pulmonar homolateral (en un nifio se
realiz6 Glenn contralateral asociado) debido a que to-
dos ellos tenian ausente la porcién suprahepatica de la
vena cava inferior y conexién de este vaso con la vena
cava superior a través de la vena acigos; en cuatro de
los 6 pacientes no se incorporaron las venas suprahe-
paticas a la circulacién pulmonar, mientras que en dos
se incorporaron mediante un conducto intracardiaco de
Gore-tex a la arteria pulmonar derecha. Asi pues, en
17 de los 124 pacientes, una o dos anastomosis de
Glenn bidireccional constituian parte de la operacién
de Fontan o variantes.

En 22/124 nifios se implanté un conducto de 14 a
22 mm de didmetro (media de 19 mm) en las distintas
conexiones entre el retorno venoso sistémico y las ar-
terias pulmonares. En 13/124 casos se cerré la vdlvula
tricuspide aislando la auricula derecha del ventriculo
unico. Cabe hacer constar que conjuntamente con la
cirugia de univentricularizacién se corrigié la esteno-
sis de rama pulmonar homolateral cuando estuvo pre-
sente, solo en tres casos se realizd plastia de la rama
contralateral y, finalmente, en un nifio se repararon le-
siones estendticas sobre ambas ramas. Se secciond o
lig6 la arteria pulmonar en 104/124 nifios; ocluyéndo-

se al tiempo las fistulas sistemicopulmonares en 67 de
los 74 nifios en quienes aquéllas se constataron in-
cuestionablemente permeables. En 7/124 se dej6 una
fistula sistemicopulmonar como fuente adicional de
flujo pulmonar, ya por dificultades técnicas o en la
creencia de que eran significativamente hipofuncio-
nantes; en tres casos éstas se cerraron con coils en un
cateterismo postoperatorio. Ademds, en 2 nifios se
combinaron otras técnicas como plastia de vélvula
mitral (un caso), implante de marcapaso (un caso) y
ligadura de las venas cavas, superior derecha (un pa-
ciente) e izquierda (un caso), respectivamente, ambas
muy pequenas.

En esta serie todos los nifios fueron intervenidos con
circulacién extracorpérea (CEC), cuya duracién fue de
108 £ 36 min (27-230). En 7 nifos pudo realizarse el
Fontan sin pinzamiento adrtico y fue necesario efec-
tuarlo en 117; el tiempo medio fue de 68 + 2 min (9-
127). La temperatura rectal fue de 26 + 4,6 °C (16-36).
Tal como se observa en la tabla 1, fue necesario rein-
tervenir a 49 enfermos; en 33 se llevaron a cabo 47
procedimientos quirdrgicos para corregir lesiones he-
modindmicas residuales o trastornos del ritmo, y en 16
se llevaron a cabo 18 cateterismos terapéuticos. Otros
13 nifios fueron sometidos a 15 pequefias operaciones
inmediatas por hemorragia (n = 6), taponamiento (n =
4), pardlisis frénica (n = 3) y mediastinitis (n = 2); seis
de estos 13 nifios estdn incluidos en el listado de los
33 que requirieron procedimientos quirtrgicos rele-
vantes. En cuanto al ndmero de procedimientos por
enfermo, cinco requirieron > 3, en 13 se realizaron
dos, y en los restantes sélo se efectud una reoperacion.

Se obtuvieron los datos evolutivos de todos los pa-
cientes, sin excepcion. En aquellos que sobrevivieron
> 31 dias, la informacién estd documentada y referida
a la dltima revision clinica u obtenida mediante con-
tacto telefénico (padres, cardilogos y/o pediatras res-
ponsables) siempre en los dltimos 6 meses antes del
cierre del estudio, que se efectud el 28 de febrero
del 2001.

TABLA 1. Reintervenciones post-Fontan en 49 nifos para reparar secuela hemodinamica, anatémica, o paliar

trastorno del ritmo cardiaco

45 procedimientos quirirgicos en 33 enfermos

18 procedimientos con catéter en 16 enfermos

Cierre CIA residual
Reseccion subaortica
Desobstruccion Fontan
Cierre trictspide
Fistula S-P
Fenestracion

Cierre arteria pulmonar
Glenn contralateral
Trasplante cardiaco
Implante marcapaso

—_
W= =N NN OOl

Stent ramas pulmonares
Angioplastia ramas pulmonares
Coils en fistula S-P

Stent conexion AD-AP
Valvuloplastia en conducto
Angioplastia unién AD-AP
Dispositivo Rashkind en CIA residual
Stenten VCS

EEF + ablacion

_ g AW s o

CIA: comunicacion interauricular; S-P: sistemicopulmonar; AD-AP: auricula derecha-arteria pulmonar; VCS: vena cava superior; EEF: estudio electrofisioldgico.
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Adquisicion de variables

En los anexos 1y 2 se detallan las 45 variables estu-
diadas, destacando los periodos de observacion en las
que fueron registradas y las abreviaturas correspon-
dientes. El diagndstico anatomico se clasificé en 6
subtipos (fig. 1), mientras que la morfologia ventricu-
lar principal fue calificada como izquierda, derecha,
indeterminada o con dos ventriculos cuando ambas cé-
maras se observaron como completas. Se registraron la
presion sistélica y media de la arteria pulmonar (PSAP
y PMAP, respectivamente) en todos los enfermos ex-
cepto en ocho, de los cuales en cinco se homologé la
PMAP desde el registro de la presion en la vena pul-
monar enclavada. La relacién entre los flujos sistémico
y pulmonar se obtuvo con el principio de Fick (n =
74), mientras que la resistencia arteriolar pulmonar
(Rpa) se calcul6 cuando la PMAP y el flujo pulmonar
fueron determinados conjuntamente (n = 55). La pre-
sién final diastdlica ventricular (PFDV) fue registrada
en 121 enfermos, y la saturacion adrtica de oxigeno en
100 de 124. Debido a las dificultades para medir el
didmetro absoluto de las arterias pulmonares, especial-
mente en las angiografias mds antiguas, se prefirié de-
terminar la relacién del calibre de cada una de ellas es-
timado a nivel predivision de sus ramas con el
correspondiente de aorta en el diafragma. La estenosis
localizada de rama pulmonar se consideré presente
cuando la reduccién de la luz vascular era mayor o
igual del 50%; del mismo modo, la insuficiencia de la
o las valvulas auriculoventriculares fue considerada
presente cuando se la definié6 como moderada o seve-
ra. El tamafio diastélico del ventriculo y su funcion
sistdlica fueron ambos clasificados también de forma
cualitativa con calificacién dicotémica desde la obser-
vacion de las imdgenes angiograficas.

En el postoperatorio se determinaron los tiempos
(expresados en dias) de ingreso en la unidad de vigi-
lancia intensiva, de infusién de farmacos inotrépicos
y/o inodilatadores, de asistencia respiratoria mecdnica,
de duracién de los drenajes tordcicos y de hospitaliza-
cién total.

Otros factores de riesgo con impacto clinico recono-
cido en diferentes estudios se exploran de forma dico-
témica atendiendo al momento de la evolucién en la
que fueron registrados: atresia o estenosis de la vélvu-
la auriculoventricular (AV) izquierda en sifus habitual,
o de la derecha en el contexto de situs inversus; este-
nosis subdortica por comunicacién interventricular
restrictiva u otro tipo de obstruccidén con gradiente
Doppler y/o por catéter > 20 mmHg; arritmia cardiaca
cuando se registraron trastornos rapidos o lentos del
ritmo cardiaco, o ausencia del ritmo sinusal; e implan-
te de marcapaso. La deteccién de cortocircuito atrial
mediante cateterismo cardiaco o ecocardiografia Dop-
pler color post-Fontan (ya fuera por defecto residual
en 21 casos, por reapertura de la valvula tricispide que
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TABLA 2. criterios de riesgo

Arritmia

Edad < 3 afios

API/Ao 'y APD/A0 < 0,75

PMAP > 16 mmHg

PFDV > 13 mmHg

Rpa > 2,1 u/m?

Estenois ramas pulmonares (= 50%)
Insuficiencia valvula AV (moderada-severa)
Obstruccion subadrtica (gradiente > 20 mmHg)
Funcién sistélica ventricular disminuida

Relacion n.° de criterios/n.° de enfermos

0 42 (34%)
1 49 (40%)
2 23 (18%)
>3 10 (8%)

API: arteria pulmonar izquierda; APD: arteria pulmonar derecha; Ao: aorta;
PMAP: presion media de la arteria pulmonar; PFDV: presion final diastélica
ventricular; Rpa: resistencia arteriolar pulmonar; AV: auriculoventricular.

vehiculiza sangre venosa sistémica en didstole al ven-
triculo principal en cinco, o por ambas condiciones en
un caso), se denominé fenestracién y se considerd in-
voluntaria (n = 25) si no fue creada con intencién por
el cirujano, o voluntaria cuando lo fue por propia deci-
sién del operador (n = 2). El sindrome pierdeproteina
fue ratificado cuando se constaté hipoproteinemia con
hipoalbuminemia y aclaramiento positivo en heces de
d-tripsina; finalmente, el nimero y tipo de reoperacio-
nes post-Fontan se registraron en detalle considerando
en exclusiva a efectos estadisticos todas aquellas que
fueron necesarias para modificar u optimizar el siste-
ma circulatorio univentricular (de cardcter hemodina-
mico o eléctricas), excluyéndose por tanto las reinter-
venciones simples inmediatas. Se elabor6 una variable
denominada criterios, que define el nimero de fac-
tores de riesgo presentes en cada uno de los nifios es-
tudiados en la serie, utilizando como referencia el
catdlogo de Choussat conjuntamente con las modifica-
ciones mds recientes comunicadas en diferentes infor-
mes. Como puede observarse en la tabla 2, mds de dos
tercios de los pacientes tenfan uno o mds factores de
riesgo en el momento de la cirugia de Fontan'3-%,

Analisis estadistico

Las variables continuas se expresan como media,
desviacion estdndar y rango. Las medias de los sub-
grupos supervivientes y fallecidos se comparan me-
diante el test de Wilcoxon para datos no pareados;
cuando se comparan los datos hemodindmicos antes y
después de la cirugia de Fontan se emplea el test de
Wilcoxon pareado. La pruebas de Fisher, de 1a ¢ o bi-
nomial se utilizaron para comparar proporciones, ela-
bordndose asimismo tablas de contingencia segtn fue-
ra apropiado. Diferentes variables se analizaron como

Rev Esp Cardiol 2002;55(4):391-412 395



Cazzaniga M, et al. Operacion de Fontan o variantes: determinantes de la mortalidad

continuas o categorizadas cuando fue necesario defi-
niendo como mortalidad toda muerte atribuida o no a
la cirugia de Fontan; la inmediata (< 30 dias), tardia (=
31 dias) o ambas conjuntamente fueron calificadas
como dependientes. Debido a que determinadas varia-
bles con caricter independiente pueden relacionarse de
forma diferenciada con la mortalidad < o > de 30 dfas,
se analizé la posible influencia de cada una de ellas
utilizando la regresién logistica no condicional, y se
determind la odds ratio (OR) correspondiente con sus
intervalos de confianza (IC) del 95%. Para la pesquisa
de determinantes de la mortalidad tardia se excluyeron
del anélisis los fallecidos tempranamente; asimismo,
y debido a que los nifios de mds reciente seguimiento
pueden por esta misma causa no haber presentado
acontecimientos clinicos o intervencionistas relevan-
tes, se evitd este sesgo analizando diferentes variables
en aquellos enfermos con = 5 afios de seguimiento. Se
crearon variables dummy para el implante de marcapa-
so y la aparicién de arritmia con el objeto de discernir
el impacto de cada una de ellas en acuerdo con el pe-
riodo en que fueron registradas (pre, postinmediato o
postardio). Mediante la regresiéon de Cox y su corres-
pondiente IC del 95%, se determind el riesgo relativo
de variables seleccionando a tal efecto sélo aquellas
que, desde el punto de vista clinico, se percibieran con
potencial influencia sobre el resultado operatorio. En
la construccién de modelos multivariantes se utilizé la
estrategia «hacia atrds» sélo con aquellas que hubieran
presentado una p < 0,1 en el andlisis univariante; pre-
viamente se eliminé la posibilidad de colinealidad en-
tre variables aplicando el test correspondiente. Las
curvas de supervivencia y de enfermos libres de proce-
dimientos quirdrgicos e intervencionistas se construye-
ron con el método de Kaplan-Meier, calculdndose los
IC con el método Greenwood; también con esta meto-
dologia se crearon curvas de supervivencia en relacién
a la PMAP y PFDV estableciendo diferentes puntos de
corte segin fuera apropiado. Con el mismo método
de observacion se exploro la asociacién del nimero de
factores de riesgo presentes en cada enfermo y el tipo
de cirugia univentricular realizada con la mortalidad
global. Se considerd significativo todo nivel de p <
5%. El paquete estadistico PRESTA fue el soporte de
todas las exploraciones analiticas realizadas?'.

RESULTADOS
Acerca de la mortalidad global

En la tabla 3 se exponen el modo y/o causa de
muerte en los 49 fallecidos. La mortalidad inmediata
(n = 29) se manifestd entre el teatro operatorio y los
28 dias del postoperatorio, con una media de 3,6 + 7,6
dias, mientras que la «tardia» (n = 20) oscil6 entre los
0,12 y 13 afios, con una media de 2,6 + 4,5 afnos. En
esencia, en mas del 60% la causa se relaciona con dis-
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Curva de supervivencia

83%
______ (IC del 95%)
R R 62%
68% B R 50%
38%
(97) (80) (18)
20 afios

Fig. 3. Curva de supervivencia global con la cirugia de Fontan y varian-
tes, con sus correspondientes intervalos de confianza del 95%. Obsér-
vese cOmo a la mortalidad inicial, el dbito continia paulatinamente a lo
largo de los afios. El nimero de pacientes en seguimiento en esta y las
siguientes figuras se expone entre paréntesis.

funcién ventricular, reoperaciones para optimizar el
sistema circulatorio univentricular, o es consecuencia
de una indicacién inapropiada. La muerte subita rela-
cionada con arritmia reconocida previamente alcanza
el 20%, mientras que en la proporcidn restante se in-
cluyen tromboembolismo, sindrome pierdeproteina,
trastorno neuroldgico, sepsis y origen no reconocido.
La supervivencia global a los 30 dias, 2, 5 y 20 afios
desde la operacién de Fontan o variantes fue del 78,
75, 66 y 50%, respectivamente (fig. 3). El seguimiento
de los 75 supervivientes oscila entre el 0,41 y los 20
afos, con una media de 8,4 + 4,6 anos; diferentes as-
pectos clinicos de este esencial subgrupo seran anali-
zados detalladamente en otro informe.

TABLA 3. Modo y/o causa de muerte en relaciéon con
cada subgrupo

<30 dias >31 dias
No sale de CEC 6 -
Bajo gasto/IRA 10 -
+ post-ECMO 1 -
Reoperacion 2 3
Sepsis + reoperacion 1 2
Neuroldgica 1 -
Tromboembolismo 1 1
Sindrome PP - 1
+ reoperacion 1
Muerte stbita 3 2
+ arritmia previa - 5
Insuficiencia cardiaca - 3
No conocida 4 2
Total 29 20

CEC: circulacion extracorpdrea; IRA: insuficiencia renal aguda; PP: pierde pro-
teina; ECMO: CEC mantenida con oxigenacion de membrana.
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Fig. 4. Curva de supervivencia se- (51)
gun el calendario quirdrgico: pa-
cientes operados entre 1978 vy

— 1978-1989

------ 1990-2001

42% (IC del 95%, 27-56)

—_—

1989, y entre 1990 y 2000. Las di- ' '
ferencias se aprecian desde el pe-

riodo postoperatorio inmediato.

El andlisis univariante en el que se comparan las
medias de variables continuas entre muertos y vivos se
expone en la tabla 4. Las diferencias en la PMAP,
PFDV vy el tiempo de drenaje tordcico entre ambos
subgrupos resaltan como significativas, si bien en el
valor medio de esta dltima influye el corto curso del
implante de los drenajes tordcicos en nifios que mue-
ren tempranamente. Aun sin alcanzar significacion es-
tadistica, los valores medios de peso corporal, Rpa y el
tiempo de ingreso en la unidad de vigilancia intensiva
presentan una tendencia a ser menores en el subgrupo
vivos respecto de los fallecidos.

La fecha operatoria presenta una estrecha relacién
con la mortalidad global. En efecto, de los operados
entre 1978 y 1989 falleci6 el 57% (27/47), mientras
que entre los intervenidos entre 1990 y 2000 tal acon-
tecimiento se registré en el 29% (22/77) (> = 9; p <
0,003), si bien es verdad que en esta observacién se
advierte un efecto potenciador de las diferencias que
es atribuible al paulatino y progresivo nimero de en-
fermos fallecidos durante el seguimiento. En la figura 4
se expone la curva de supervivencia correspondiente a
los pacientes operados en cada uno de estos dos perio-
dos de observacion.

En la tabla 5 se exponen los individuos y porcenta-
jes correspondientes a diferentes variables dicotomi-
cas. La construccién de tablas de contingencia para
cada una de ellas no demostré asociacién con la mor-
talidad, excepto cuando se evalda la insuficiencia val-
vular AV (p < 0,017). Si se observé una tendencia a
aquella asociacién cuando se compard la presencia de
dilatacion ventricular (p < 0,081); sin embargo, la me-
todologia cualitativa dicotémica utilizada en su tipifi-
cacién previene sobre esta observacion. De los 8 nifios
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TABLA 4. Comparacion de medias

Vivos Fallecidos p
Edad 79+55(1,5-35) 6,4+3(0,06-14) NS
Peso 23 +13(9-92) 20 £ 9 (3,5-60) 0,07
PSAP 20 + 5 (10-30) 21+ 5 (12-35) NS
PMAP 13+ 3 (7-20) 15 + 4,7 (7-29) 0,04
Rpa 0,95+0,5(0,2-2,7) 1,32+0,79(0,35-3,2) 0,09
PFDV 9,3+2,3(6-16) 11,2+£2,2 (11-16) 0,00
SatAo 84 + 4 (77-94) 83+ 5 (71-94) NS
FP/FS 16+09(065 15+08(0535) NS

CEC 103 +32 (27-220) 115+39 (31-230) NS

CLAO 66 =21 (9-120) 71 £ 20 (25-127) NS
Temperatura

rectal 26 + 4 (16-36) 25+5(16-36) NS
uvi 5,9 + 4,7 (2-30) 6,8 +10 (0,04-58) 0,06
Tiempo de

hospitalizacion 22 + 13 (4-69) 21+20(1-87) NS
ARM 1,9+ 3(0,3-24) 2,1+1,5(0,5-6) NS
DRENAJ 14 £ 12 (3-60) 9,6 + 14 (1-59) 0,00
RPI/Ao 1,07+ 0,18 (0,71-2) 1,08 £ 0,22 (0,65-2) NS
RPD/Ao 1,07+ 0,23 (0,72-2) 1,09+0,19 (0,65-2) NS

PSAP: presion sistolica de la arteria pulmonar; PAMP: presién media en la ar-
teria pulmonar; Rpa: resistencia arteriolar pulmonar; PFDV: presion final dias-
télica ventricular; SatAo: saturacion arterial de oxigeno; FP/FS: relacion flujo
pulmonar/sistémico; CEC: circulacion extracorporea; UVI: tiempo de ingreso
en la unidad de vigilancia intensiva; DRENAJ: drenaje; RP1/Ao: rama pulmonar
izquierda y derecha respectivamente en relacion a la aorta abdominal; CLAO:
pinzamiento aortico.

con ramas pulmonares pequefias (derecha en dos y
ambas en tres) falleci6 el 70% respecto del 37% de
aquéllos con ramas normales (p < 0,057).

La morfologia ventricular no presenté asociacidon
con la mortalidad, tanto cuando se analizan las catego-
rias originales o cuando se aglutinan aquellos nifios
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TABLA 5. Variables categorizadas (individuos
y porcentajes)

Muertos Vivos p
Dilatacion Si 34 (37) 52 (63) 0,081
Ventricular No 4 (20) 22 (80)
Funcion Buena 33 (34) 65 (66) NS
Ventricular Mala 2 (67) 1(33)
Estenosis Si 14 (43) 18 (57) NS
de ramas No 34 (38) 54 (62)
Insuficiencia Si 5 (100) 0(0) 0,017
vélvula AV No 44 (39) 68 (61)
Hipoplasia Si 3 (100) 0(0) 0,066
ambas ramas No 44 (39) 68 (61)

Entre paréntesis se indica el porcentaje de enfermos.

con ventriculo izquierdo que actiia como dnico o prin-
cipal, frente a aquéllos con morfologia ventricular de-
recha e indeterminada. Tampoco se observaron dife-
rencias cuando se incorpord al andlisis el subgrupo
con dos ventriculos completos. El nimero y tipo de ci-
rugias previas no presentaron asociacién con la morta-
lidad global cuando se analizaron mediante tablas de
contingencia. En la figura 5 se ilustra la supervivencia
segtin el tipo de técnica quirdrgica utilizada. La com-
paracion de las curvas demuestra una tendencia a las
diferencias (%* = 4,8; p < 0,08); sin embargo, el andli-
sis estd afectado por el escaso nimero de enfermos
operados con la técnica de Kawashima, lo que produce
un excesivo IC para la curva correspondiente. Aun
asumiendo que la técnica atriopulmonar es mas nume-
rosa y mas «antigua» que la bicavopulmonar, la com-

paracién de las diferencias s6lo entre ambas resulta
significativa, tanto cuando se expresan como curvas
x* = 4,4; p < 0,03) como cuando se comparan me-
diante tablas de contingencia (> = 6,8; p < 0,008).

En la tabla 6 se exponen la variables asociadas a la
mortalidad global evaluadas mediante la regresiéon de
Cox. El andlisis univariante demostré que la PMAP, la
PFDV, la CEC, la atresia o estenosis mitral, los crite-
rios, la combinada asociacion de situs inversus y hete-
rotaxia visceroatrial y la insuficiencia AV se asocian
estrechamente con aquélla; con excepcién de esta ulti-
ma, las demds variables permanecen en el modelo
multivariante.

El impacto de la PMAP y PFDV en el resultado qui-
rurgico, expresadas como curvas de supervivencia, se
exponen en las figuras 6 y 7, respectivamente. Para el
andlisis de la primera fueron inicialmente exploradas
diferentes categorias, y se encontré que dos de ellas
presentaban las mayores diferencias entre si (< 18
frente a > 19 mmHg, respectivamente) (x> = 6,3; p <
0,011); del mismo modo, el punto de corte con signifi-
cacidn estadistica para la PFDV fue < 12 frente a > 13
mmHg (%% = 8,9; p < 0,002).

En la figura 8 se expone la curva de supervivencia
para la variable de criterios. La exploracién determiné
que tres categorias representaban mas fielmente su aso-
ciacion con la mortalidad global, siendo asi que para los
nifios con tres o mas factores de riesgo asociados el pro-
néstico fue en esencia peor (}? = 20,4; p < 0,00006).

Variables asociadas a la mortalidad temprana

El calendario quirtirgico, aun sin significacion esta-
distica, presenta una tendencia en relacién con la mor-

Bicavopulmonar

94% (IC del 95%, 82-100)

Atriopulmonar

48% (IC{del 95%, 35-60)

Kawashima

44% (IC del 95%, 0,01-88)

Fig. 5. Curva de supervivencia en
relacion con la técnica quirdrgica
(18) empleada. Si bien las diferencias
entre las distintas técnicas es
apreciable, cabe hacer constar

que la bicavopulmonar es mas re-
ciente y tiene menor tiempo de
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seguimiento.
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TABLA 6. Regresion de Cox

Univariante Multivariante

RR (IC del 95%) p RR (IC del 95%) p
PMAP 1,08 (1,01-1,54) 0,029 - -
PFDV 1,26 (1,12-1,41) 0,000 1,14 (1,01-1,29) 0,018
CEC 1,01 (1,00-1,02) 0,011 1,01 (1,00-1,02) 0,031
Criterios 1,85 (1,35-2,49) 0,000 1,61 (1,16-2,24) 0,004
Atresia o estenosis AV 2,71 (1,64-4,49) 0,000 2,23 (1,33-3,76) 0,002
Insuficiencia AV 4,57 (1,78-11,7) 0,001 - -
Situs inversus + heterotaxia 1,71 (1,07-2,73) 0,022 1,74 (1,05-2,87) 0,027

PMAP: presion media de la arteria pulmonar; PFDV: presion final diastdlica ventricular; CEC: circulacion extracorporea; AV: auriculoventricular; RR: riesgo relativo;
IC: intervalo de confianza.

TABLA 7. Regresion logistica no condicional frente a mortalidad < 30 dias

Univariante Multivariante

OR (IC del 95%) p OR (IC del 95%) p
PMAP 1,08 (1,01-1,54) 0,029 - -
PFDV 1,39 (1,14-1,68) 0,000 1,46 (1,18-1,82) 0,000
CEC 1,01 (1,00-1,03) 0,009 - -
Fenestracion 0,21 (0,05-0,94) 0,038 0,07 (0,01-0,52) 0,009
Criterios 1,94 (1,22-3,07) 0,004 - -
Atresia o estenosis AV 4,71 (1,65-14,1) 0,005 15 (2,65-85,3) 0,002
Situs inversus 10,8 (1,08-108) 0,040 - -

PFDV: presion final diastélica ventricular; CEC: circulacion extracorpdrea; OR: odds ratio; 1C: intervalo de confianza; PMAP: presion media arteria pulmonar.

talidad < 30 dias, ya que se advierte un descenso del La edad operatoria se asocia a la mortalidad inme-
30 al 19% entre 1978-1989 y 1990-2000, respectiva- diata, siendo que el 56% de los menores de 3 afios
mente; en los dltimos 3 afios s6lo se registrd una (5/9) fallecid, mientras que s6lo el 21% de los mayo-
muerte, lo que constituye un 8% de mortalidad precoz res de esa edad (24/115) muere tempranamente (x> =
en este periodo (1/13). 3.,8; p < 0,047). El peso corporal también present6 aso-

56% (IC del 95%, 43-70)

T ; p<0,011

i P x%2=6,3

1 24% (IC del 95%, 0,1-49)
Fig. 6. Curva de supervivencia 1 (76) (43) (a7
que ilustra el impacto en la evolu- (10) (6) )
cion global de la presién media o T T T T T T T T T N
preoperatoria en la arteria pulmo- 20 afios

nar; pacientes con > 19 mmHg
tienen peor prondstico.
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p <0,003 —l_'f
1 x2=8,9

53% (IC del 95%, 39-68)

Fig. 7. Curva de supervivencia
que ilustra la evolucién global de
los pacientes con < 12 y > 13
mmHg. Aun cuando se observa
(7) en ambas curvas una tendencia al
acercamiento en el seguimiento

34% (IC del 95%, 13-55)

T

] p < 0,00006
: x2 =204

20 aﬁlos tardio, las diferencias contintan
siendo significativas.
------- 0
1+2
------------- >3

(IC del 95%, 27-57)

20% (IC del 95%, 0,0-45)

(8)

(10) Fig. 8. Curva de supervivencia
() que expresa el impacto negativo

T T 1 e , , P

20 afios inicial y tardio segun el nimero
de criterios de riesgo preoperato-
rio presentes en cada enfermo.

ciacion con el ébito precoz: el 47% (8/17) de los nifios
con peso < 13 kg fallece, frente al 20% (21/107) de
aquéllos con > 14 kg (x> = 4,6; p < 0,029). En la tabla 7
se exponen otras variables asociadas que se analizaron
con regresion logistica no condicional: PFDV, CEC,
atresia o estenosis mitral, fenestracion, criterios y el si-
tus inversus.

Observadas de forma categorizada, también se apre-
cia el impacto de la CEC y el pinzamiento adrtico. En

400 Rev Esp Cardiol 2002;55(4):391-412

efecto, el 30% (24/79) de los nifios con CEC > 91 min
fallecid, respecto del 11% (5/45) de aquéllos con < 90
min (x> = 4,9; p < 0,02); del mismo modo, el 32%
(22/68) de los nifios con un tiempo de pinzamiento
> 61 min fallecid, frente al 14% (7/51) con un tiempo
< 60 min (¥*> = 4,5; p < 0,03). La presencia de atresia
mitral o estenosis severa de dicha valvula se asocia
con la mortalidad; en esta observacion no se identificd
que tal asociacién se deba en esencia a la coexistencia
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TABLA 8. Regresion logistica no condicional frente a mortalidad > 31 dias (n = 95)

Univariante Multivariante
OR (IC del 95%) p OR (IC del 95%) p
PFDV 1,33 (1,07-1,66) 0,010 - -
PMAP 1,23 (1,05-1,43) 0,007 - -
Criterios 2,63 (1,40-4,92) 0,002 2,31 (1,19-4,50) 0,013
Reoperacion 3,34 (1,63-6,85) 0,002 15 (2,65-85,3) 0,002
Calendario quirdrgico 0,52 (0,30-0,93) 0,025 - -

PMAP: presién media de la arteria pulmonar; OR: odds ratio; 1C: intervalo de confianza.

de insuficiencia de la valvula auriculoventricular que
actiia como tnica o dominante. Resulta de interés ad-
vertir que la presencia de fenestracion se asocia de for-
ma inversa con la mortalidad precoz; es asi que sé6lo
fallecidé el 7% (2/27) de los pacientes con este diag-
nostico, respecto del 28% (27/97) de aquéllos que no
tenian sospecha alguna de cortocircuito residual —ya
por no registrarse desaturacion sistémica de oxigeno o
por exclusiéon del mismo mediante cateterismo y/o
ecocardiografia— (%2 = 3,8; p < 0,042). El impacto de
esta variable en la evolucién inmediata atin se mantie-
ne si excluimos del andlisis a los nifios fallecidos en el
propio quiréfano, en quienes, como resulta evidente,
no fue posible reconocer la presencia o ausencia de un
defecto residual atrial; en cualquier caso, tal vez pueda
apreciarse en esta observacion que la fenestracion tie-
ne un efecto protector en el postoperatorio inmediato.
Otras variables que, sin alcanzar significacion esta-
distica, presentaron una fuerte tendencia a asociarse
con la mortalidad < 30 dias fueron: insuficiencia val-
vular AV (OR = 5,3; IC del 95%, 0,85-33), la presen-
cia de heterotaxia (OR = 1,6; IC del 95%, 0,70-4,1) y

TABLA 9. Regresion logistica no condicional en
pacientes con un seguimiento > 5 anos (n = 63)

OR p IC del 95%

Reoperacion 3,12 0,014 1,24-7,81
Arritmia 2,23 0,021 1,12-4,47
Tardia 11,1 0,033 1,18-102
Marcapaso 1,87 0,032 1,04-3,37
Tardio 7,2 0,026 1,24-41,2

OR: odds ratio; IC: intervalo de confianza.

el implante previo de fistula sistemicopulmonar (OR =
2,1; IC del 95%, 0,88-4,99). En relacion con esta tlti-
ma variable, se aprecié que la media de la PFDV en
los nifios con fistula fue significativamente mayor res-
pecto de los que no la tenfan (12 frente a 9, respectiva-
mente; p < 0,012). Si bien la morfologia del ventriculo
principal no mostré relacién con la mortalidad precoz,
si cabe destacar que el 60% (6/10) de los nifios con si-
tus inversus y heterotaxia fallecio, respecto del 20% de
aquéllos con situs visceroatrial habitual (23/114) (x> =

Fig. 9. Curva de pacientes libres
de reintervenciones quirdrgicas o -
por catéter a lo largo del segui-

(IC del 95%)

miento. Obsérvese como en los T T
primeros 12 afos los procedi-
mientos son necesarios para me-
jorar o abolir lesiones residuales.

58%
7 53%
i { 40%
T 36% ‘
8 26%
(43) )
10 20 afios
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6,1; p < 0,01); probablemente esta diferencia refleja
una constelacidon de asociaciones presentes en los ni-
flos con situs diferentes del habitual que suponen ma-
yor gravedad de la patologia. En el modelo multiva-
riante solo subsistieron la PFDV, fenestracion y atresia
0 estenosis mitral.

Variables asociadas a la mortalidad tardia

Se analizan 95 pacientes que sobreviven > 31 dias.
Las variables asociadas a la mortalidad «tardia» se ex-
ponen en la tabla 8, y fueron: PMAP, PFDV, reopera-
cion, criterios y el calendario quirdrgico. Cabe asimis-
mo ratificar que tanto el sindrome pierdeproteina (OR
= 5,01; IC del 95%, 0,90-28) como la estenosis sub-
aortica (OR = 2,17; IC del 95%, 0,96-4,91) presentan
una tendencia apreciable a reflejar el impacto negativo
sobre la mortalidad tardia, aun cuando no alcancen la
significacion estadistica requerida. En el modelo mul-
tivariante sélo permanecieron las variables criterios y
reoperacion. En la figura 9 se ilustra la curva de pa-
cientes libres de reoperaciones y reintervenciones por
cateterismo en el postoperatorio del Fontan, excluyen-
do aquellos procedimientos no vinculados a la repara-
cién de secuela hemodindmica o del ritmo cardiaco;
como puede observarse, existe una paulatina necesidad
de corregir alteraciones a lo largo del seguimiento.
Cuando sélo se analizan enfermos con un seguimiento
> 5 afios (9,7 £+ 3,5 afios; entre 5 y 20) con la idea de
evitar el sesgo que supone la inclusién de aquéllos con
breve periodo de seguimiento en los operados mas re-
cientes, se observa que, ademds de la variable reopera-
cion, la arritmia de aparicion tardia y el implante de
marcapaso también tardio se asocian con la mortalidad
> 5 afios (tabla 9).

Descripcion de otras observaciones
de interés clinico

Estenosis subdortica

Con un gradiente subadrtico de entre 20 y 100 mmHg,
10 nifios se incluyen en este subgrupo (8%), siendo la
mortalidad global del 40%. En ocho de diez se detectd
la obstruccién durante el periodo post-Fontan. El ban-
ding (60 frente al 11%) (x*> = 14; p < 0,0002) y la dis-
cordancia ventriculoarterial (100 frente al 61%) (y*> =
4.4; p < 0,033) se asociaron significativamente a esta
condicién respecto de aquellos que no la presentaron.
Seis nifios fueron sometidos a reparaciéon quirdrgica:
uno antes de la cirugia univentricular y en cinco como
reintervenciones en el postoperatorio de Fontan (entre
3y 9 afios después); uno de estos ultimos requiri dos
procedimientos para aliviar la obstruccién y finalmen-
te fallecié 7 afios post-Fontan, siendo rechazado pre-
viamente para trasplante cardiaco por el nimero de ci-
rugias previas. De aquellos en quienes no se considerd
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cirugia alguna para paliar la obstrucciéon subadrtica
(4/10), fallecieron dos nifios en el postoperatorio del
Fontan (uno en el tardio y otro en el inmediato); otros
dos sobreviven, si bien uno de ellos desarrollé sindro-
me pierdeproteina y en la actualidad presenta una ex-
celente condicién clinica como consecuencia de un
exitoso trasplante cardiaco efectuado 6 afos post-Fon-
tan.

Sindrome pierdeproteina

Cinco nifios desarrollaron este sindrome durante la
evolucion (4%); dos de ellos (40%) fallecieron: uno
con hepatitis comprobada meses después de dos re-
operaciones (desmontaje y re-Fontan + plicatura dia-
fragmatica) y otro de forma subita con arritmia reco-
nocida. En los tres supervivientes, se realizaron
reoperaciones entre dos y 12 afios post-Fontan: un cie-
rre de cortocircuito residual, un trasplante cardiaco y
un cierre de arteria pulmonar, respectivamente. Cabe
afiadir que ninguna variable hemodindmica pre o post-
operatoria se asocid con este particular sindrome clinico.

Arritmia

Este subgrupo lo componen 41 nifios (33%). El tras-
torno del ritmo se detect6 en el periodo pre-Fontan en
8 (19,5%); en el postoperatorio inmediato en 12
(29%), y durante la evolucién en 21 (51%). El fldter
auricular, la taquicardia paroxistica y el bloqueo AV
avanzado fueron las arritmias mds frecuentes. Del to-
tal, fallecieron 13 nifios (32%), dos de ellos durante el
postoperatorio < 30 dias. El 27% (11/41) falleci6 du-
rante el seguimiento (siete de forma subita), propor-
cién significativamente diferente respecto del 11% de
mortalidad tardia en los enfermos sin arritmia recono-
cida previa (p < 0,022). En 13 de los 41 enfermos fue-
ron necesarias distintas reintervenciones, de las cuales
12 correspondieron al implante de marcapaso. La
PMAP preoperatoria se constaté elevada en aquellos
pacientes con arritmia respecto de aquellos que no la
manifestaron (15 frente a 13,7; p < 0,02); si se exclu-
yen los enfermos con trastorno del ritmo preoperato-
rio, la PMAP pierde influencia como posible factor in-
ductor de arritmia. Tampoco la septectomia
interauricular previa (Blalock-Hanlon) se asoci6 con la
aparicién de arritmia en el postoperatorio de Fontan;
en cambio si se observd que la técnica atriopulmonar
presentd una tendencia apreciable a asociarse con alte-
racién del ritmo de aparicidn postoperatoria respecto
de la técnica cavopulmonar (19 frente a 2, respectiva-
mente; p < 0,07).

Tromboembolismo

En 5 enfermos (4%) se demostré la presencia de
trombosis venosa sistémica tanto mediante el cateteris-
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mo cardiaco como con ecocardiografia transtoracica.
Un 6bito se registré precozmente precedido de trom-
boembolismo pulmonar confirmado, y 3 pacientes fa-
llecieron tardiamente (con trombosis en vena yugular
y en vena cava superior, respectivamente), si bien to-
dos ellos dentro del contexto de reoperaciones para
optimizar el modelo circulatorio. Cabe afadir que en
todos los fallecidos se efectud la técnica atriopulmo-
nar. Finalmente en un superviviente se detectd trombo-
sis en vena cava inferior en el postoperatorio inmedia-
to, que desaparecid tras el tratamiento con heparina.
Se sospechd tromboembolismo, pero sin la debida
confirmacion definitiva, en 2 nifios fallecidos en los
periodos precoz (probable embolismo pulmonar) y tar-
dio (probable embolismo sistémico en presencia de fe-
nestracion), respectivamente.

DISCUSION
Nuestra serie y sus limitaciones

El presente trabajo analiza y describe en detalle la
experiencia en una larga serie de nifios operados con
cirugia de Fontan o variantes realizadas en un tiempo
operatorio y en un mismo centro durante un periodo
de 22 afios. La poblacién estudiada se compone mayo-
ritariamente de casos similares a los referidos en las
primeras y grandes series publicadas en la bibliografia,
compuestas por pacientes operados en la década de los
ochenta en quienes la técnica de eleccién predominan-
te fue la conexion atriopulmonar. Nuestra serie —con
unos afios de retraso— se extiende hasta bien entrada la
década de los noventa y s6lo en los tltimos afios —des-
de 1992-y de forma progresiva hemos incorporado la
técnica bicavopulmonar?*2,

Debido a los diferentes cambios en la estrategia de
selecciéon de enfermos y en la eleccién de la propia
técnica quirudrgica empleada a lo largo de los afios, asi
como a causa de su cardcter retrospectivo, el presente
estudio tiene una limitacién de disefio que debera con-
siderarse en el momento de interpretar las observacio-
nes que se detallan en la discusion. Por estos mismos
argumentos, sumados a bien conocidas consideracio-
nes hemodindmicas, hemos preferido no incluir en este
trabajo la informacién extraida de la univentriculariza-
cion en dos tiempos operatorios, si bien este ultimo
grupo de enfermos serd tratado en un préximo infor-
me. Ademas, tanto debido a factores relacionados con
el enfermo, de cardcter ético, como a otros que devie-
nen de las técnicas operatorias, es en esencia imposi-
ble distribuir de forma aleatoria subgrupos homogéne-
os que posibiliten percibir de forma nitida los
determinantes que contribuyen al fracaso operatorio y
a la limitacion de la longevidad de este sistema circu-
latorio. Aun con estos precedentes, entendemos que
esta serie es amplia para un tnico centro y aporta da-
tos relevantes de interés, tanto para el clinico como
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para el cirujano, que en efecto permiten examinar el
principio de Fontan desde diferentes perspectivas. Asi-
mismo, constituye nuestra propia referencia con la que
contrastar los resultados de las nuevas estrategias que
en la actualidad aplicamos.

Mortalidad

En nuestra serie la mortalidad global fue del 39%
(49/124) en un seguimiento de hasta 20 afios (8,4 +
4,6), siendo la supervivencia a los 30 dias, 2, 5y 20
afios desde la fecha operatoria del 78, 75, 66 y 50%,
respectivamente (fig. 3). En la Clinica Mayo, sobre
352 casos de Fontan operados entre 1973 y 1984 el
16% falleci6 al mes, el 23% al afio y el 40% a los 10
afios; mientras que en un estudio multicéntrico con
334 nifios operados en la década de los ochenta, el
33% muri6 precozmente y el 13% tardiamente**%.

Nuestra mortalidad global con esta cirugia efectuada
en un tiempo quirdrgico es alta, incluso adentrados ya en
los afos noventa. Ello es debido posiblemente a una
actitud inicial prédiga en técnicas paliativas, y a reali-
zar la operacién con una técnica no suficientemente
depurada y con alta incidencia de reoperaciones, facto-
res todos estos que entendemos deterioran la funcién
ventricular. Si bien en los dltimos afios hemos hecho
descender la mortalidad inmediata al 8%, la propor-
cion del 22% (29/124) es elevada; en otras series simi-
lares que abarcan los afios ochenta y noventa fallecen
en < 30 dias entre el 15 y 31% de los nifios. En publi-
caciones mds actuales la mortalidad decrece hasta va-
lores entre el 0 y el 10%, incrementdndose la supervi-
vencia mds alld del 80% a los 10 afios®?>3%-3,

Factores de riesgo relacionados con el
paciente

La funcion ventricular y sus enemigos

Debido a que el ventriculo que actia como bomba
en el sistema univentricular es la tnica fuente de ener-
gia para sostener dos resistencias en serie, una buena
funcién es requisito indispensable para obtener éxito
—inmediato y tardio— con la operacién de Fontan. En
este modelo circulatorio, el 90% de la energia ventri-
cular se disipa en impulsar el flujo sanguineo a través
de la resistencia vascular sistémica recurriendo, en el
mejor de los casos, al 10% restante y a su propio poder
de succién diastdlico para vencer la resistencia vascu-
lar pulmonar; se entiende entonces que cualquier dis-
minucion de la funcién ventricular, por muy pequefia
que sea, puede ser critica al perderse la energia nece-
saria para que el flujo sanguineo atraviese con facili-
dad el circuito vascular pulmonar'>-14,

La funcién ventricular en estas malformaciones con
un solo ventriculo ttil puede deteriorarse por multiples
causas, siendo probablemente la primera el sustrato de
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la mioarquitectura miocardica como se deduce de la
publicacién de Sanchez Quintana, a este factor se su-
man otros que aparecen en la historia natural o modifi-
cada por la cirugia. La volemia ventricular inicial pre-
operatoria suele ser incluso superior al doble de lo que
consideramos normal en corazones biventriculares, las
numerosas fistulas sistemicopulmonares —inevitables
en la mayoria de los casos— (en nuestra serie 106 en 77
de los 124 enfermos) producen un hiperaflujo pulmo-
nar que favorece una buena saturacién inicial de oxi-
geno en estos enfermos, pero a su vez incrementa en
exceso la ya presente sobrecarga ventricular que, en no
pocas ocasiones, se refuerza con una insuficiencia de
la/s vélvula/s atrioventriculares de grado variable®®7,

La sobrecarga crénica de volumen produce una geo-
metria cavitaria que evoluciona a la dilatacién. Si la
relacién masa/volumen no se equilibra con una paula-
tina hipertrofia parietal compensadora o la dilatacién
es excesiva, es posible que se produzcan alteraciones
de la funcidn sistélica y ain més de la diastélica que
afecta el poder de succion ventricular. Si bien es dificil
predecir cudndo tales alteraciones son irreversibles,
parece razonable suprimir lo antes posible la sobrecar-
ga de volumen, evitando las fistulas si es factible, im-
plantdndolas de pequefio calibre, o efectuando las
anastomosis de Glenn y/o la cirugia de Fontan precoz-
mente. Con este precedente, y reconociendo que esta
dltima cirugia induce un rdpido cambio geométrico, el
predominio relativo de la hipertrofia en tales condicio-
nes puede promover un pérdida de la elasticidad mio-
cérdica, con la consiguiente disfuncién diastdlica du-
rante los primeros dias o meses del postoperatorio. Es
representativo de tales consideraciones en esta serie
que el implante de fistula previa y la dilatacién ventri-
cular, con su consecuencia sobre la presion diastdlica
final, presentan cierta tendencia a asociarse a un peor
resultado operatorio®-+,

Asimismo, en sustratos anatémicos propensos el
cambio geométrico postoperatorio facilita la obstruc-
cion subadrtica (por reduccion del tamafio de la comu-
nicacién interventricular) y/o favorece la regurgitacién
valvular AV por redundancia de valvas. Al menos un
20% de los enfermos con ventriculo tnico tiene lesio-
nes obstructivas sistémicas que ocasionan sobrecarga
de presion e hipertrofia ventricular que acaban alteran-
do la funcion diastélica. En ellos es muy frecuente que
se asocie hiperaflujo pulmonar anterégrado debido a la
ausencia de estenosis pulmonar protectora; la inevita-
ble necesidad de controlar el flujo pulmonar con el
banding provoca o incrementa la estenosis subadrtica
alterando ain mads la funcién ventricular. En nuestra
serie, tal como es bien conocido es también se observd
una estrecha relacion entre banding, discordancia ven-
triculoarterial y la aparicidn de estenosis subadrtica*>,

Todo lo comentado llevaria a una severa disfuncién
ventricular en el postoperatorio inmediato, cuya con-
secuencia es la muerte del enfermo; es por ello que la
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consecucion del principio de Fontan en dos tiempos
operatorios ha ido ganando adeptos para que los cam-
bios en la relaciéon masa/volumen sean mds paulatinos,
politica que también hemos adoptado en los udltimos
anos. Quedard por ver si esta estrategia consigue una
menor mortalidad operatoria y, a su vez, una mayor
longevidad del sistema circulatorio. En cualquier caso,
entendiendo como basico que la buena funcién de la
unica bomba impulsora es esencial en la fisiologia del
modelo univentricular, parece evidente que los muchos
y poderosos enemigos que tiene afectan, y a su vez es-
trechan, los margenes de su reserva funcional. En la
mayoria de las series, y también en la nuestra, la dis-
funcién ventricular es la principal causa de muerte
precoz y tardia, de desmonte del Fontan o de trasplan-
te cardiaco. Por todo ello no es de extrafiar que los in-
dices que reflejan el comportamiento de la funcién
ventricular, como son la PFDV, la fraccion de eyeccion,
el grado de hipertrofia, y la cardiomegalia, sean univer-
salmente reconocidos como factores de riesgo?>3+3!,

En nuestra serie la PFDV aparece como un factor
determinante de mortalidad cualquiera sea el periodo
analizado; es el indice de mayor impacto prondstico,
de forma que nos permite asegurar que una PFDV >
12 mmHg implica un mal resultado postoperatorio, tal
como se refleja en la figura 7, aun cuando las curvas
de supervivencia en aquéllos con < 12 y > 13 mmHg
tiendan a aproximarse en el seguimiento. Observamos
también que la dilatacién ventricular, a pesar que su
determinacién dicotémica pueda considerarse impreci-
sa, presenta una tendencia a asociarse con la mortali-
dad global (3> =2,8; p < 0,08). A la luz de estos datos
es pues esencial intentar preservar al maximo la reser-
va funcional del ventriculo ya desde el periodo neona-
tal, para lo cual creemos necesario impulsar la nueva
estrategia centrada en la precocidad de las actuaciones:
evitar las operaciones paliativas al méximo procurando
controlar de forma conveniente el flujo pulmonar
cuando éstas son inevitables, precocidad en el implan-
te de la anastomosis de Glenn bidireccional o de la
propia cirugia de Fontan o variantes, y cuando sea ne-
cesario, optimizar la hemodinamia configurando la
univentricularizacion total en dos tiempos. El futuro
dira si esta aseveracion es verdad; no dudamos en con-
siderar el trasplante cardiaco si la funcién ventricular
estd muy deteriorada'>1317,

Insuficiencia de la vdlvula auriculoventricular. Es
un factor reconocido de mortalidad inmediata y global
en la operaciéon de Fontan; los 5 nifios con esta condi-
cion fallecieron (tabla 5). Su asociacién con la presen-
cia de una valvula AV comtn o unica resulta evidente
toda vez que esta morfologia valvular estaba presente
en tres de ellos, quienes a su vez tenian heterotaxia
visceroatrial. En una serie de 500 casos operados con
Fontan, la Clinica Mayo identifica la insuficiencia AV
como factor de riesgo inmediato poscirugia, y vuelve a
ratificar tal asociacién —esta vez con la mortalidad glo-

122



Cazzaniga M, et al. Operacion de Fontan o variantes: determinantes de la mortalidad

bal- en 352 casos operados entre los afios 1973 y
1984. Kaulitz et al, en 72 nifios intervenidos con cone-
xién cavopulmonar, también la reconocen como factor
de riesgo significativo. De hecho, es una condicién
asociada que incrementa el riesgo de muerte en los
sindromes de heterotaxia visceral con o sin conexiones
anormales de las venas pulmonares o sistémicas, mal-
formaciones en las que es muy frecuente la presencia
de una tnica valvula AV**375255,

Estas observaciones no deben extrafiar si considera-
mos que una valvula morfolégicamente normal y fun-
cionalmente competente es esencial para un buen fun-
cionamiento del sistema. Ya en 1977 la ausencia de
insuficiencia mitral era el requisito ndmero 9 en la lis-
ta de los conocidos 10 mandamientos de Choussat, y
aunque al menos cinco de estos requisitos parecen ha-
ber perdido vigencia en la actualidad, aquélla sigue
siendo fundamental para lograr el éxito con la cirugia
univentricular. No es infrecuente encontrar casos con
prétesis mitral en series de Fontan; sin embargo, poco
se sabe de la evolucion tardia de estos enfermos. A
partir de nuestra propia experiencia, parece recomen-
dable realizar plastia mitral ante cualquier insuficien-
cia mayor que leve. Aunque la metodologia que utili-
zamos para tipificar el grado de regurgitacion difiere
de la descrita por Imai et al, estos autores proponen si-
milar conducta y, aun cuando advierten del riesgo in-
mediato y tardio de esta condicién, reconocen una re-
duccién de la incompetencia valvular tras la
anuloplastia en aquellos que tenian un grado de regur-
gitacion preoperatoria mayor de 2 grados's*'.

Morfologia ventricular. Aunque el impacto de la
morfologia ventricular en la mortalidad con la opera-
cion de Fontan no tiene ain un consenso definido,
cada vez son mds numerosos los grupos que conside-
ran la morfologfa derecha y/o indeterminada como
factores de mal prondstico tanto en términos de morta-
lidad y/o morbilidad. En este sentido, se admite la in-
competencia de dicha cdmara para conseguir una nor-
mal capacidad aerdbica con el ejercicio en nifios y
adultos operados, vinculando los hallazgos a una anor-
mal funcién diast6lica y deficiente reserva funcional.
En nuestra serie no observamos este hallazgo, pero tal
vez se deba a un problema de potencia en razén del es-
caso nimero de enfermos con este tipo de morfologia
cavitaria. En cambio, si observamos que la constela-
cion de asociaciones vinculadas a la conexién AV o al
situs visceral, entre otras, es mayor en los casos con
ventriculo derecho dominante o indeterminado!7-30-5-5%,

Estenosis/atresia de la vdlvula mitral. Este tipo de
conexién atrioventricular es un factor determinante
de mortalidad en nuestra serie; fallecieron ocho de los
10 nifios (80%) con esta anomalia. Los mecanismos
tedricos involucrados pueden ser varios: a) la conges-
tién venocapilar pulmonar e hipertension pasiva man-
tenida durante varios meses y aun afios, tanto mds
cuando coexiste hiperflujo previo, alteraria la madura-
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cién extrauterina de la vasculatura pulmonar (tres ca-
sos antiguos en nuestra serie); b) la atrioseptostomia
con balén y/o cuchilla, y la necesidad de realizar sep-
tectomia de Blalock-Hanlon (7/10 de nuestros casos)
serian causa de intervenciones adicionales que pueden
inducir arritmias y, a su vez, dificultar posteriores ope-
raciones, y c) la conexion atriopulmonar en presencia
de estenosis o atresia mitral obliga al implante de par-
ches amplios y oblicuos, con largas lineas de sutura
que no sélo incrementan el tiempo de circulacién ex-
tracorpdrea, sino que también potencian también la
aparicién de arritmias. En la actualidad, siendo la téc-
nica cavopulmonar —intra o extracardiaca— de eleccién
en la mayoria de los centros, este ultimo mecanismo
pierde valor; asimismo, entendemos que conseguir
precozmente una amplia comunicacidn atrial suavizaria
el impacto de las dos primeras argumentaciones*$:606!,

Obstrucciones sistémicas. La coartacion de aorta y
la aortoplastia previa a la cirugia de Fontan han sido
detectadas también como determinantes de mortalidad
global dentro de un modelo multivariante por el grupo
de Boston. De confirmarse este hecho en otras series,
el mecanismo fisiopatoldgico podria estar relacionado
con la hipertrofia parietal del ventriculo, aunque no se
descartaria la hipertensién pulmonar en casos con
hiperaflujo, frecuente por otra parte en estos nifios.
En nuestra serie s6lo un paciente precisé aortoplastia
pre-Fontan y sobrevivié a esta cirugia®.

Con respecto a la estenosis subdortica, cuatro de
nuestros 10 nifios (40%) con esta condicion fallecie-
ron, y si bien sélo se aprecia una tendencia a asociarse
con la mortalidad tardia, el impacto negativo de la obs-
truccidn pasa a ser muy evidente si a los fallecidos les
sumamos el dnico enfermo que desarrolld sindrome
pierdeproteina asociada a su obstruccién subadrtica y
que sobrevive merced a un trasplante cardiaco. El gru-
po de la Clinica Mayo establece una fuerte asociacién
entre gradiente subadrtico y mortalidad con la cirugia
de Fontan; ésta puede alcanzar el 67% si el gradiente
es superior a 40 mmHg, o descender al 17% cuando se
realiza primero la ampliacién del defecto, mientras
que con un gradiente inferior a 25 mmHg la mortali-
dad es menor del 10%. En la mayoria de nuestros en-
fermos esta condicién aparece durante la evolucién
post-Fontan; por ello es esencial demostrar gradiente
subadrtico preoperatorio en casos con anatomia pro-
pensa, ya que podria subsanarse la obstruccion latente
al tiempo de realizar la cirugia de Fontan o incluso an-
tes48’51.

Situs inversus y heterotaxia visceroatrial. Ya de for-
ma individual o combinada, el situs diferente del habi-
tual es un factor conocido de mortalidad. En nuestra
serie fallecieron cuatro de los 6 nifios con heterotaxia
(67%, tres en el periodo inmediato y uno en el tardio),
y tres de los 4 con situs inversus (75%, todos en el pe-
riodo < 30 dias). En la experiencia de la Clinica Mayo,
la heterotaxia es un determinante de mal prondstico
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tanto en los operados con técnica atriopulmonar como
con la cavopulmonar. También Marcelletti advierte de
que la heterotaxia aumenta el riesgo operatorio en los
pacientes operados con conducto extracardiaco. Es po-
sible que una estrategia de Glenn precoz reparando la
insuficiencia valvular, frecuente en estos casos, pueda
beneficiar la evolucién de estos nifios; aun asi queda
por resolver si este subgrupo tan complejo por sus aso-
ciaciones tendrd buen prondstico a largo plazo con la
cirugia de Fontan3345662,

Arritmias. Debido a que la aparicién de arritmia
puede sobrevenir antes de la cirugia, en el postoperato-
rio inmediato o en el tardio, resulta dificil determinar
de forma nitida el impacto del trastorno del ritmo en
los enfermos operados con la técnica de Fontan o sus
variantes. En nuestra serie se observo que sélo la arrit-
mia de aparicion tardia se asocié con la mortalidad en
nifios con mds de 5 afios de seguimiento. De hecho,
cinco de los 7 fallecidos tenian antecedente de arritmia
reconocida previa. No hay consenso atin acerca de si
los trastornos del ritmo son menos frecuentes con la
técnica del tinel extracardiaco respecto de la atriopul-
monar a largo plazo. En cualquier caso se invocan di-
ferentes factores como inductores de arritmia. Tal
como lo refieren otros autores, también observamos la
asociacion del implante de marcapaso con la mortali-
dad tardia; el grupo de la Clinica Mayo detecta que
ésta es mayor en aquellos nifios que han requerido im-
plante de marcapaso previo al Fontan, mientras que el
grupo de Boston precisa su impacto en nifios con téc-
nica de tunel intracardiaco e implante de marcapaso
pre y poscirugia. Lo que si parece evidente es que la
presencia de ritmos rdpidos o lentos y/o bloqueos con-
génitos o postquirdrgicos pueden afectar la funcién
ventricular y, a su vez, ser motivo de frecuentes reope-
raciones que empeoran el prondstico de estos nifios.
Es deseable una conducta agresiva ante los trastornos
del ritmo, se debe estudiar en detalle la situacion he-
modindmica y/o eléctrica de cada enfermo, tratando
aquellos trastornos con medicacién vigorosa, y/o con-
templando la posibilidad de reconvertir la técnica
atriopulmonar a cavopulmonar asociando, si es preci-
so, procedimientos quirdrgicos antiarritmicos®*7°.

La circulacion pulmonar y su anatomia vascular:
la dltima barrera por vencer

La resistencia arteriolar pulmonar que depende de
una adecuada anatomia y fisiologia de su patrén vas-
cular debe ser necesariamente baja para lograr el éxito
con la operaciéon de Fontan o variantes. Destacamos
que, en el mejor de los casos, el impulso ventricular
solo tiene un 10% de energia para atravesar la barrera
vascular del pulmén. Por ello, cualquier incremento en
la resistencia, por minimo que sea, puede hacer fraca-
sar el ya fragil principio de Fontan. Son numerosos los
factores que en la historia natural o modificada por la
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cirugia pueden incrementar la resistencia; son factores
tanto fisiolgicos (hiperaflujo pulmonar mantenido por
mucho tiempo, lesiones obstructivas sistémicas) como
los anatomicos secundarios a distorsiones de los vasos,
amputacion de ramas secundarias o estenosis de las ar-
terias provocados por las propias fistulas, el cierre
ductal en algunos casos, y/o el cerclaje de la arteria
pulmonar. En definitiva, todos estos factores restringen
la capacitancia del arbol vascular pulmonar, y no debe
extrafiar entonces que los indices que gradian tales al-
teraciones fisiolégicas y/o morfoldgicas hayan sido
definidos como determinantes de riesgo.

En nuestra serie la PMAP tiene un claro impacto pro-
ndstico de forma que, cuando es superior a 18 mmHg en
su determinacion preoperatoria, es esperable una curva
de supervivencia muy desfavorable, tal como se obser-
va en la figura 7. Siendo ain mads restrictivos, también
hemos comprobado que con mds de 15 mmHg de pre-
sion media en AP el prondstico empeora. En lo que
concierne a la Rpa, diversos factores pueden explicar
que s6lo se observara su influencia como tendencia a
afectar el resultado operatorio; entre ellos pueden ad-
mitirse los errores inherentes al método, a la falta de
potencia en relacién con el nimero de casos en los que
pudo ser determinada, y al estrecho rango de valores
que aceptamos para efectuar la cirugia. En este sentido,
dos de los tres casos que superaron las 2,5 u/m? falle-
cieron (67%). Hemos explorado también otros indices
de resistencia, como los descritos por Mair y Knott-
Craig, que engloban diferentes variables hemodindmi-
cas como la relacién de flujos pulmonar y sistémico, la
PMAP y el Rpa. Del mismo modo que los propios in-
vestigadores, hemos detectado su asociaciéon con la
mortalidad inmediata y global pero, debido a que su
valor predictivo no fue superior a la PMAP, no los he-
mos reflejado en el texto>7172,

El grupo de Boston constata que una Rpa > 2 u/m?,
una PMAP > 15 mmHg, y la distorsién de las arterias
pulmonares constituyen factores nitidos de riesgo; Kir-
klin también ratifica que esta tltima variable es un fac-
tor asociado a la mortalidad global. En un estudio mul-
ticéntrico combinado se aconseja que para obtener el
éxito operatorio se requiere ausencia de distorsiones
en el arbol vascular pulmonar e indices de Nakata y
McGoon superiores a 250 mm*m? y 1,5, respectiva-
mente, si bien estos datos son rebatidos por otros auto-
res que argumentan que el flujo continuo no fésico ca-
racteristico de este modelo circulatorio univentricular
torna innecesario alcanzar aquellos valores. En nuestra
serie, cuando ambas ramas son pequefias (relacién con
aorta abdominal < 0,75), el resultado operatorio es
peor (fallecen los 3 enfermos con esta condicién). Sin
embargo, no se detect6 la influencia de las estenosis
de ramas en la evolucidn; la reparacién de las mismas
durante la cirugia sin excesiva prolongacién de la CEC
y/o la intervencidn posterior con catéter neutralizan su
potencial efecto negativo!8:24:30:3462.73-75,
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Otros factores extrapulmonares y
extracardiacos

Una edad mds joven (< 4 afios) y/o un peso mds re-
ducido (< 15 kg) suelen incrementar el riesgo en el tra-
tamiento quirdrgico de las cardiopatias congénitas. Las
causas son mdltiples y, entre otras, cabe mencionar la
mayor complejidad de la cardiopatia, el menor margen
de error en la técnica o dificultades en el manejo post-
operatorio. Sin embargo, aun a pesar de que diferentes
investigadores han resaltado la importancia de la edad
y el peso como determinantes de la mortalidad tam-
bién en la paliacidn univentricular (tanto con la técnica
atriopulmonar o mediante la interposicién de conduc-
tos), la mayoria de los cirujanos consideran que el
avance tecnoldgico y las mejoras técnicas anulardn
el impacto negativo de estos factores. De hecho, ya se
acepta en series de la década de los ochenta 0 mds mo-
dernas que la edad no es un determinante de mortali-
dad y reducen ésta a 3 afios o menos para efectuar con
seguridad las variantes de Fontan. Dado que nuestro
grupo ha incorporado con éxito la técnica cavopulmo-
nar —en uno o dos tiempos quirdrgicos— y basandonos
en nuestras propias observaciones, actualmente nos
planteamos efectuarla en edad cercana a los 3 afios y
con un peso corporal alrededor de los 13-15 kg?87677,

La variable criterios elaborada con un compendio
de 10 factores cardiacos, pulmonares y la edad,
todos derivados del propio enfermo

En nuestra serie los 10 factores compendiados que
reflejan la funcién ventricular, la situacién vascular
pulmonar y la edad generan un fuerte impacto con alta
significacion en la mortalidad precoz, tardia y global,
tal como puede observarse en las tablas correspondien-
tes. Cuando se analiza la supervivencia en relacién con
el nimero de actores presentes en cada nifio, se advier-
te que los nifios con tres o mds criterios tienen una
curva de evolucion peor (fig. 8). Otros autores han ela-
borado indices similares que resultan altamente signi-
ficativos; su utilidad reside en su evaluacion sistemdti-
ca, que permitird cuantificar el riesgo en enfermos
futuros?.

El sindrome pierdeproteina es una indeseable com-
plicacién en los supervivientes a la cirugia de Fontan.
La tasa del 4% en nuestra serie es similar a la descrita
en un estudio multicéntrico por Mertens et al. Se trata
de una condicién con mal prondstico, cuyo intimo me-
canismo no estd suficientemente reconocido, si bien se
acepta que la congestion venosa sistémica subdiafrag-
matica puede ser un factor desencadenante aun a pesar
de que la presion media cavopulmonar no suele estar
elevada en todos los casos, tal como ha sido nuestra
propia experiencia. La tasa de éxito con las reopera-
ciones para reparar lesiones residuales significativas
en estos nifios es baja en el estudio de Mertens et al;
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aun asi creemos necesario dar solucién quirdrgica con-
vencional o por catéter a dichas lesiones, ya que es po-
sible la desaparicion del cuadro tal como acontecié en
dos de nuestros pacientes. El trasplante cardiaco es
también una opcioén cuando no es posible reintervenir
las alteraciones anatomofuncionales, o cuando el cua-
dro no remite a pesar del tratamiento con heparina pre-
conizado recientemente (un nifio en esta serie)’s-%.

El tromboembolismo es otra condicién que incre-
menta la morbimortalidad tras la cirugia de Fontan. La
observacion en nuestros propios pacientes de un flujo
muy lento paralelo a la pared de una dilatada e hipo-
contréctil auricula derecha en la angiografia posciru-
gfa, o la visualizacién de autocontraste significativo
mediante ecografia en esa cimara y en las venas cavas
son consecuencia de la alteracién de maltiples factores
trombogénicos (anatomofuncionales y bioquimicos)
considerados de riesgo tromboembdlico. En la actuali-
dad procuramos identificar precozmente signos tem-
pranos de trombosis con ecocardiografia transtordcica
y/o intraesoféagica, tratando a su vez de forma agresiva
esta alteracién hematoldgicad!.

Factores determinantes de mortalidad
dependientes del tiempo y la evolucion
tecnologica

El ano de operacion

Tal como se ratifica en nuestra serie, el calendario
quirdrgico tiene fuerte impacto en la mortalidad tanto
inmediata, tardia o global; no s6lo hemos observado la
pérdida de enfermos a lo largo de los afios, sino tam-
bién la reduccién de la mortalidad inmediata al 8% en
los ultimos 3 afios. También el factor afio operatorio es
omnipresente en todas las grandes series cuya expe-
riencia se ha extendido a lo largo de muchos afos, y
esto se relaciona con la curva de aprendizaje, la incor-
poracién de nuevas tecnologias y el dispar seguimien-
to de las diferentes técnicas quirdrgicas. Asi pues, el
factor afio es considerado universalmente como deter-
minante de la mortalidad. No aporta en realidad nada
nuevo, pero entorpece y dificulta la deteccion de otros
factores de mayor relevancia practica.

Técnica de Fontan

Siendo la mds antigua, la derivacién atriopulmonar
constituye un determinante de mortalidad; la global en
nuestra serie de 102 casos fue del 44% y s6lo del 6,3%
en los casos con técnica cavopulmonar. En la figura 5
se puede observar la peor supervivencia de los nifios
operados con técnica de Kawashima y atriopulmonar.
Sin embargo, este trabajo no es 6ptimo para comparar
técnicas, ya que no tiene en cuenta la estrecha relacién
entre mortalidad tardia y tiempo de seguimiento. Ade-
mds, como hemos comprobado en nuestro propia se-
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rie, la seleccion de enfermos ha mejorado drastica-
mente a lo largo de los afios: el porcentaje de nifios sin
criterios de riesgo ascendié del 29% con la técnica
atriopulmonar al 68% con la bicavopulmonar (p <
0,004). Balaji et al observan también que la técnica ca-
vopulmonar reduce la mortalidad global del 37 al
15%, y puntualizan que la incidencia de arritmias es
menor respecto de los operados con la técnica clésica.
Si bien diferentes autores hacen asimismo hincapié en
las bondades de la modalidad cavopulmonar, otros por
el contrario no observan tales diferencias. Asi pues, es-
tas discrepancias debemos atribuirlas a la imposibili-
dad de realizar estudios comparativos aleatorizados se-
rios en un mismo periodo de tiempo y con un mismo
seguimiento, aunque la impresion actual es que la ca-
vopulmonar aporta ventajas apreciables3?33-31:52.6382,

Tiempo de circulacién extracorporea

Como en las series de otros muchos investigadores,
detectamos que un tiempo de CEC prolongado afecta
la mortalidad temprana y global. Efectivamente, cuan-
do la CEC es > 90 min, la mortalidad aumenta del 34
al 42%. También esta diferencia afecta al pinzamiento
aortico (31 frente al 44% cuando es > 60 min). Aun-
que ambas variables estdn sujetas a multiples factores
intraoperatorios, de todos son conocidos los efectos
deletéreos que provocan en la funcién endotelial mio-
cardica y pulmonar; especialmente dafiinos en la cir-
culacién univentricular que tanto depende de una bue-
na funcién diastdlica del ventriculo y de una baja
resistencia pulmonar. Compartimos la idea de otros
autores de que siempre que sea posible se debe evitar
el pinzamiento adrtico e incluso la circulacién extra-
corpdrea en la cirugia de Fontan. Aunque sélo en 7 ca-
sos evitamos el pinzamiento adrtico, es ya la regla en
los ultimos pacientes operados®*-83-83,

Acerca de la fenestracion

La hipertension en el circuito cavopulmonar y/o el
bajo gasto sistémico se combinan con frecuencia en
el postoperatorio inmediato de la cirugfa univentricu-
lar total. La fenestracién alivia dicha hipertension e in-
crementa el gasto cardiaco a costa de disminuir la sa-
turacion sistémica. Se trata de una puerta de escape
que proporciona tiempo de adaptacién al nuevo mode-
lo circulatorio, y en especial neutraliza los nocivos
efectos temporales de las técnicas intraoperatorias so-
bre el sistema cardiopulmonar. Se puede aplicar electi-
vamente en presencia de factores de riesgo, o bien
como alternativa de supervivencia cuando la PMAP
previa es = 19 mmHg, o el gradiente cavopulmonar-
PFDV intraoperatorio es elevado. Nuestro grupo no ha
practicado la fenestracién de forma sistemadtica o elec-
tiva. De hecho s6lo en dos de 27 casos fue electiva;
por ello, y siendo involuntaria en los restantes, tiene si
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cabe mas valor el hallazgo casual de que la mortalidad
precoz fuera menor en este subgrupo (7,5%) respecto
de los que no tenian fenestracion (29,8%). Bridges et
al sefialan que, cuando se comparan subgrupos con y
sin fenestracion, los dltimos tienen menor mortalidad
precoz, presiones venosas cavopulmonares menores y
también consumen menos tiempo en el drenado toréci-
co. Otros grupos aconsejan asimismo fenestrar a nifios
con factores de riesgo argumentando que la disminu-
cién de la saturacién sistémica de oxigeno se compen-
sa por el aumento del gasto cardiaco que, a la postre,
aporta en realidad mayor oxigeno tisular. Sin embargo,
no sélo hay investigadores que no detectan tales dife-
rencias, sino que existen comunicaciones que llaman
la atencién acerca del embolismo sistémico paraddjico
que se produce a través de la fenestracion. Parece en-
tonces que mantener un pequefio cortocircuito entre el
reservorio venoso pulmonar y la auricula sistémica
proporciona un postoperatorio mas satisfactorio y con
menor mortalidad inicial en nifios con factores de ries-
go declarados o con presiones cavopulmonares eleva-
das en la sala operatoria'!-86-38,

Acerca de la reoperacion

Las reoperaciones han sido frecuentes y han alcan-
zado hasta el 50% de los supervivientes en las series
mas antiguas; en las mds recientes, la frecuencia de re-
operacion no sobrepasa el 15% y es mds elevada en ni-
flos con técnica atriopulmonar respecto de la cavopul-
monar. La incidencia de reintervencién en nuestra
serie, tanto en lo referente a procedimientos quirtrgi-
cOos como a intervenciones con catéter, es elevada, lo
que puede ser debido al curso de los 23 afios con este
tipo de cirugia. En la figura 9 se resalta que sdlo el
40% de los nifios estd libre de reintervenciones. El
35% de los 95 supervivientes a la cirugia requiri6 re-
operacion; la causa mds frecuente fue la hemodindmica
(principalmente cortocircuito residual, estenosis sub-
aodrtica, obstruccidn/estenosis de la anastomosis atrio
y/o cavopulmonar, dehiscencia tricuspidea) y, en se-
gundo lugar, la arritmica (implante de marcapaso), o
ambas, respectivamente. En el subgrupo de 33 reope-
rados, la mortalidad tardia alcanzé el 36,3% (12/33),
mientras que s6lo fue del 13% (8/62) en los no reope-
rados. Asi pues, la reoperacion es un factor determi-
nante de mortalidad en nuestra serie. Creemos que se
evitaria suprimiendo en lo posible las fistulas u otros
procedimientos paliativos previos al Glenn bidireccio-
nal o Fontan, perfeccionando al maximo la técnica
para evitar lesiones residuales o recurriendo al catete-
rismo intervencionista para ayudar a aquel menester®-!,

CONCLUSIONES

La cirugia destinada a lograr un modelo circulatorio
univentricular es paliativa y estd bajo sospecha en lo
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ANEXO 1. Variables analizadas

Demogréficas
Edad (afios)
Peso (kg)
Preoperatorias
Presion sistdlica de arteria pulmonar (PSAP) (mmHg)
Presion media en arteria pulmonar (PMAP) (mmHg)
Resistencias arteriolares pulmonares (Rpa) (U/m2)
Saturacion arterial de oxigeno (%)
Relacion de flujo pulmonar/sistémico
Presion final diastdlica ventricular (PFDV) (mmHg)
Relacion calibre rama pulmonar derecha/aorta abdominal
Relacion calibre rama pulmonar izquierda/aorta abdominal
Estenosis localizada de ramas pulmonares*
Insuficiencia valvula/s auriculoventricular/es (moderada-severa)*
Dilatacion ventricular*
Funcion ventricular (buena /mala)

Diagnostico anatémico y/o morfologia ventricular principal (6 categorias)
Otras variables anatdmicas: atresia/estenosis auriculoventricular (AV) izquierda; heterotaxia; situs inversus; discordancia ventriculoarterial

Cirugias paliativas previas (5 categorias)

*Categorizadas si/no.

ANEXO 2. Variables analizadas

Perioperatorias?
Técnica quirargica
Tiempo de circulacion extracorporea (CEC)
Tiempo de pinzamiento adrtico
Temperatura rectal

Postoperatorias®
Tiempo de ingreso en unidad de vigilancia intensiva
Tiempo de infusion de farmacos inotropicos/inodilatadores
Tiempo de asistencia respiratoria mecanica
Tiempo de permanencia con drenajes toracicos
Tiempo de hospitalizacion

Otras®
Arritmia cardiaca (pre, peri y postoperatoria)
Implante de marcapaso (pre, peri y postoperatorio)
Presencia de «fenestracion» post-Fontan
Calendario quirtrgico (1978-1989/1990-2001)
Estenosis subadrtica
Reoperaciones
Sindrome pierdeproteina
Criterios

aMinutos; °dias; °categorizadas en: si/no.

referente a su longevidad. La técnica cavopulmonar
tiene menor mortalidad, pero su seguimiento a largo
plazo es corto para apreciar diferencias. Es necesario
investigar nuevas formas de conseguir el principio de
Fontan o explorar otras opciones para mejorar las ex-
pectativas de vida y el prondstico en nifios con patolo-
gia univentricular. Los factores dependientes del pro-
pio enfermo son los determinantes principales de la
mortalidad en nuestra serie, y por ello deberemos es-
forzarnos por preparar el camino hacia este tipo de ci-
rugia de forma muy rigurosa, preservando ya desde el
periodo neonatal la reserva funcional del corazén y del
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pulmén. Choussat no estaba equivocado, y si bien se
han extendido los limites que encuadran lo que puede
denominarse candidato ideal para la univentriculariza-
cién, sus criterios contindan hoy vigentes. La elabora-
cion de un estricto indice de riesgo puede contribuir a
una seleccién y/o preparaciéon mas apropiada de los
enfermos. Diferentes estrategias emergen como indis-
pensables para reducir la mortalidad inmediata; entre
ellas cabe destacar el empleo precoz de la técnica
cavopulmonar parcial, la reduccién o abolicién de la
circulacién extracorpdérea y el pinzamiento adrtico,
conseguir el principio de Fontan en dos tiempos opera-
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torios, recurrir a la fenestracion en casos determinados
y procurar una técnica mds precisa y depurada para
evitar reintervenciones. Queda por determinar si con
todas estas propuestas se reducird la mortalidad precoz
y se conseguird a su vez un pronostico favorable mas
alla de la tercera o cuarta décadas, o por el contrario se
replanteardn otras paliaciones parciales ya conocidas®*s,
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NOTA

Desde la culminacion de este trabajo, contabilizamos el fallecimiento tar-
dio de dos enfermos adultos: uno operado con técnica cavopulmonar que
presentd un infarto séptico en territorio de arteria coronaria descendente
anterior debido a endocarditis bacteriana, y otro operado con técnica
atriopulmonar que fallece subitamente en un contexto de arritmia cardiaca
que precis6 implante de marcapaso, disfuncién ventricular e insuficiencia
valvular AV.
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