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Justificacion del Tema

En 1971 Francis Fontan y Eugene Baudet describieron una técnica quirurgica
restaurativa del flujo pulmonar en portadores de atresia tricuspidea (Windsor et al.,
2017). La misma ha tenido modificaciones a lo largo del tiempo, pero el efecto final
de la fisiologia univentricular se ha mantenido invariable (Dabal et al., 2014).
Actualmente es conocido como procedimiento de Fontan, y esta indicado en
aquellas cardiopatias congénitas catalogadas como ventriculo unico que de lo
contrario tendrian una pobre sobrevida (Greutmann et al., 2015).

En paises desarrollados en el area de salud, han publicado sus experiencias con
estos pacientes. Existen estudios epidemiolégicos que ponen en manifiesto el
crecimiento de la poblacion no pediatrica con Fontan; por ejemplo en Nueva Zelanda
y Australia en el 2014 se report6 4.8 portadores de esta fisiologia por cada cien mil
habitantes, y se proyecta que en el 2045 ese numero sera 7.2 por cien mil, para esa
fecha se calcula que la media de edad va a ser de 31 afos (Schilling et al., 2018).

De acuerdo con un estudio realizado por la Universidad de Toronto, en jovenes con
Fontan con 18 afos o mas, se proyecta una sobrevida estimada de 60% a los 40
anos (Greutmann et al., 2015). Ademas, Estados Unidos reporté una sobrevida de
76% a los 20 afos (Dabal et al., 2014), y en Japdn 92.8% a los 15 afos (Nakano et
al., 2015). En Costa Rica no existen aun publicaciones cientificas que analicen esta

informacion en los pacientes que han sido sometidos a este procedimiento.

Los estudios mencionados coinciden en que la mejora en el manejo pediatrico lleva
a un cambio epidemiolégico con un consecuente aumento en la prevalencia de
adultos portadores de cardiopatias congénitas operadas. Esto representa un reto
para los sistemas de salud y para los profesionales en las diferentes areas de

atencion, dentro de los cuales se incluye anestesiologia.

En Costa Rica el encargado del manejo inicial es el Hospital Nacional de Nifios;
actualmente existen pacientes portadores de fisiologia de ventriculo unico por

paliacion de Fontan, que segun las proyecciones internacionales anteriormente



citadas tienen altas posibilidades de llegar a edad adulta. Los mismos podrian
eventualmente ameritar una cirugia no cardiaca en cualquier momento de la vida
(Baehner & Ellerkmann, 2017); a pesar de esto no se ha establecido un centro de
referencia especializado para casos de adultos con Fontan que requieran una
intervencidn quirurgica o un procedimiento que requiera anestesia fuera de

quiréfano.

Maxwell et al., (2014), estudiaron las inquietudes de un grupo de anestesidlogos
con respecto a este tema, determinaron que se debe de tener claro los aspectos
fisiopatoldgicos, para poder establecer un adecuado manejo anestésico pre, intra 'y
post operatorio. El abordaje en estos tres momentos se ha demostrado que tiene
relacion con los eventos adversos durante y después del procedimiento.

Este trabajo recopilara informacion relevante para entender la fisiologia y los
cambios patologicos prevalentes en la poblacion adulta con Fontan. Se revisaran
las medidas basadas en la evidencia para un adecuado abordaje, considerando las
herramientas clinicas, diagnosticas, de recurso humano, tecnolégicas y terapéuticas
disponibles en el Hospital San Juan de Dios, con la elaboracion de una propuesta
de protocolo para el manejo anestésico.

Metodologia: Revision bibliografica de literatura cientifica relacionada con el tema
propuesto, publicada en revistas indexadas en los ultimos diez afios, en inglés y
espafol, por medio de una busqueda en bases de datos Pubmed, Scielo, Science
Direct, EBSCOhost: MEDLINE, Clinical Key, OVID MEDLINE, disponibles a través
del Sistema de Bibliotecas de la Universidad de Costa Rica.



Pregunta de Investigacion: ;Cual es el adecuado manejo anestésico de los
pacientes mayores de 12 afios con Fontan, para cirugia no cardiaca y

procedimientos fuera de quir6fano?

Objetivos generales y especificos

Primer objetivo general: Analizar las generalidades y los fundamentos fisiologicos
y patologicos, relevantes para el manejo anestésico en pacientes con Fontan
mayores de 12 afos.

Objetivos especificos

1. Describir el procedimiento de Fontan, enfatizando en los aspectos de
relevancia para la comprension de los cambios morfolégicos que competen
al anestesiologo.

2. Examinar las alteraciones en la fisiologia secundarias al procedimiento de
Fontan en diferentes 6rganos y sistemas.

3. Analizar las patologias asociadas al Fontan en el paciente mayor de 12 afos.
Revisar las consideraciones anestésicas descritas en la literatura para el
paciente con Fontan antes, durante y después del procedimiento quirurgico

no cardiaco.

Segundo objetivo general: Proponer un protocolo para el manejo anestésico de
los pacientes mayores de 12 afios con Fontan, para cirugia no cardiaca y
procedimientos fuera de quiréfano en el Hospital San Juan de Dios.

Objetivos especificos:

1. Elaborar una propuesta de protocolo de manejo anestésico para pacientes
con Fontan mayores de 12 afos, ajustado a los recursos disponibles en el

Hospital San Juan de Dios.



Marco Teorico
1. Procedimiento de Fontan
a) Definicion y evolucion

El tratamiento de la atresia tricuspidea ha tenido una amplia evolucion, antes de 1968
sOlo existian cirugias que resultaban en una mezcla de sangre oxigenada y
desoxigenada. En 1971 se publico por primera vez por Fontan y Baudet una
estrategia de reparacion que lograba crear una derivacion completa de la sangre
venosa hacia la arteria pulmonar (AP), de manera que se maximizaba la oxigenacion
de esta. Reportaron tres casos, dos de los cuales se consideraron exitosos (Fontan
y Baudet, 1971; Windsor et al., 2017; De Leval, 2010).

La técnica de Fontan fue definida en dos pasos. El primero (descrito por Glenn en
1958), consiste en una anastomosis termino terminal de la region distal de la arteria
pulmonar derecha (APD), con la vena cava superior (VCS). El segundo, realizar la
anastomosis del extremo proximal de la APD con el atrio derecho (AD), seguido de
la reparacion del defecto septal atrial y de ligar la AP a la salida del ventriculo derecho
(VD) hipoplasico. Se colocaban dos injertos valvulares (pulmonar o aértico) a nivel
de la unién entre la vena cava inferior (VCI) y el AD, y otro que servia como
anastomosis entre el AD y la AP, con el fin de facilitar el flujo anterégrado y evitar el
reflujo a la VCI durante la sistole atrial (Fontan y Baudet, 1971; Rychik et al., 2019).

El procedimiento ha experimentado modificaciones importantes en su técnica. Se
abandond el uso de los injertos valvulares debido a que experimentaban calcificacion
y generaban obstruccion. La conexidn atrio pulmonar se asocié a dilatacion atrial con
pérdida de energia y estasis, por lo que fue sustituido por técnicas sin valvulas, como
el conducto total extra cardiaco entre la VCl y la AP (descrito en 1990 por Marcelletti
y colegas), y el tunel lateral publicado inicialmente por Puga y colegas en 1987 (figura
1y 2). Una diferencia importante entre ambas técnicas es que el tunel lateral tiene
mayor cantidad de suturas atriales, mientras que en el conducto extra cardiaco solo
se sutura el atrio a nivel de la union cavo atrial (Rychik et al., 2019; Dabal et al., 2014;
De Leval, 2010).



Figura 1. Representacién grafica de la descripcidn original por Fontan y Baudet. Se
observa la anastomosis entre la VCS y APD, |la anastomosis atrial — arteria pulmonar
con la valvula en posicion, y la valvula a nivel de la union cavo atrial. Tomado de
Fontan & Baudet, 1971.

Otra modificacion con relevancia clinica es la introduccion de la fenestracion entre el
retorno venoso sistémico y el atrio venoso pulmonar (atrio que antecede a ventriculo
unico), resultando en un cortocircuito controlado derecha izquierda. Esta técnica ha
demostrado una disminucion de la duracién de la hospitalizacién y del tiempo
necesario para retirar los drenajes pleurales (Rychik et al., 2019).

Para la realizacion del procedimiento de Fontan existen contraindicaciones no
modificables como enfermedad pulmonar cronica con hipertension pulmonar y
disfuncion ventricular sistolica o diastolica severa. En la descripcidn original de
Fontan se incluian otras que en este momento no se clasifican de esa manera,
debido a que con la tecnologia actual si se pueden modificar, por ejemplo: las
valvulopatias moderadas o severas y la estenosis o hipoplasia de alguna rama de la



AP; de esta manera se ha logrado ampliar la cantidad de pacientes que pueden ser
sometidos a esta intervencién quirurgica. (Rychik et al., 2019)

Figura 2. Diferentes técnicas del procedimiento de Fontan. A. Conexion atrio
pulmonar. B. Tunel lateral. C. Conducto total extra cardiaco. IVC: Vena cava inferior;
RA, Atrio derecho; RPA: Arteria pulmonar derecha; SVC: Vena cava superior.
Tomado de Rychik et al., (2019).

A pesar de que la descripciéon de Fontan y Baudet fue para atresia tricuspidea, este
procedimiento se realiza en los pacientes con fisiopatologia de ventriculo Unico,
dentro de los cuales se incluyen atresia mitral, sindrome del corazdn hipoplasico
izquierdo, VD hipoplasico, doble tracto de salida del VD con atresia aortica,
sindromes de heterotaxia, sindromes de defectos atrio ventriculares (AV) completos
desbalanceados, atresia pulmonar con hipoplasia del VD y septum ventricular integro
(Windsor et al., 2017).

b) Incidencia y sobrevida

Las cardiopatias congénitas complejas tienen una incidencia de aproximadamente
0.6% de todos los recién nacidos vivos. Con el avance de la ciencia y tecnologia

meédica se ha logrado que la mayoria de estos pacientes llegue a superar los 18



afos, sin embargo, como grupo tienen una menor sobrevida que la poblacion general

para su edad (Greutmann et al., 2015).

El procedimiento de Fontan también ha experimentado avances importantes, y de
manera paralela con el desarrollo de la medicina, ha demostrado mejoria en su
sobrevida a largo plazo. La poblacion mundial de estos pacientes ha crecido a un
estimado de cincuenta a setenta mil individuos en el 2018, de los cuales un 40% ya
alcanzan la edad adulta. Se ha establecido en la literatura que este crecimiento
demografico se va a mantener; un ejemplo de esto es Nueva Zelanda y Australia que
proyectan superar la incidencia actual, es decir, pasar de 4.8 personas con Fontan
por cada cien mil a 7.2 por cada cien mil habitantes para el 2045; se estima que para

entonces la edad media sera de 31 afios (Schilling et al., 2016).

En un estudio prospectivo con 1052 pacientes realizado en la Clinica Mayo en
Estados Unidos publicado en el 2015, se determin6 que la sobrevida a los 20 y 30
anos fue de 61% y 43% respectivamente. Sefalan algunos de los aspectos que
representan un desafio en el manejo posterior y que tienen relaciéon con el aumento
de la mortalidad; algunos de ellos son: enteropatia perdedora de proteinas, falla
ventricular, arritmias, cirrosis y necesidad de re-operacion de Fontan. Establecen
como limitante en su estudio la heterogeneidad de técnicas quirurgicas utilizadas e

inconvenientes en sus registros (Pundi KN et al., 2015).

En Canada pais pionero en el manejo de cardiopatias congénitas del adulto, se han
realizado estudios estadisticos los cuales preveen que los pacientes con Fontan que
llegan a tener 18 afnos o mas, tienen una sobrevida estimada de 60% a los 40 afios,
libre de trasplante cardiaco (Greutmann et al., 2015). Estados Unidos a su vez tiene
una sobrevida de 76% a los 20 afios (Dabal et al., 2014). Y en Nueva Zelanda y
Australia de 76% a los 25 afos (d’'UdekemY et al., 2014).



2. Alteraciones en los sistemas organicos secundarias al procedimiento
de Fontan

a) Circuito cardiaco univentricular en Fontan

La circulacion univentricular en Fontan implica una gran cantidad de cambios
fisiopatologicos. La sangre tiene un recorrido directo desde las venas cavas hacia
la circulacion pulmonar, donde sucede el intercambio gaseoso, seguidamente
pasando al atrio y después al ventriculo unico, donde a su vez es eyectada a la
circulacidon sistémica. En la circulacion biventricular normal existe un reservorio
subpulmonar (el VD), que colabora con la circulacion de manera activa
transportando sangre hacia la circulacion pulmonar, y que no depende del gradiente
de presion entre las cavas y las AP. En esta circulacion neo-formada por medios
quirurgicos, no existe un ventriculo o bomba subpulmonar, de manera que le retorno
venoso (RV) hacia la camara ventricular unica comprende un proceso pasivo, no
pulsatil y dependiente del mantenimiento de gradientes de presion (Windsor et al.,
2017; Rychik et al., 2019).

El flujo a través de la circulacion pulmonar esta determinado por una serie de
variables que se describen a continuacidn. El primero es la resistencia vascular
pulmonar (RVP), que es la impedancia intrinseca que se opone a dicho flujo; si las
resistencias aumentan el flujo disminuye de manera consecuente. El segundo la
capacitancia y precarga de las camaras cardiacas sistémicas, generando un
aumento de flujo pulmonar si alguna de estas caracteristicas aumenta. El tercero la
adecuada funcion ventricular, con una buena funcion sistolica y complianza
diastdlica, y con el correcto funcionamiento de las valvulas semilunar y la AV; todos
estos favorecen el flujo anterégrado. Por ultimo, la presion venosa central (PVC),
que debe encontrarse en valores normales a altos (10-15 mmHg), para poder
garantizar que la sangre pase desde el circuito venoso sistémico hacia la
vasculatura pulmonar de manera adecuada. Si se mantienen éptimos todos estos

aspectos favoreceran el gradiente de presion transpulmonar, que es el resultado de



la diferencia entre la PVC y la presidén en el atrio comun, que tiene como valores

ideales un intervalo entre 5y 10 mmHg (Eagle & Daves, 2011; Windsor et al., 2017).

b) Vasculatura colateral

En personas con fisiologia normal, existe una red de conexiones vasculares que
habitualmente no estan permeables. En Fontan, dicha red puede reclutarse,
creando un paso del flujo sistémico hacia la circulacion pulmonar. Se describen con
significancia clinica las colaterales venovenosas, entre la vena bronquial y la vena
pulmonar (VP); y las colaterales aortopulmonares, que se encuentran entre la arteria
bronquial y la AP (Valverde et al., 2012). No existe consenso en cuanto a la
prevalencia real de los pacientes que tienen este flujo andbmalo, sin embargo cuando
lo presentan deben de tenerse en cuenta los fendmenos fisiopatolégicos que afiade
(Valverde et al., 2012).

Las derivaciones aorto pulmonares, se caracterizan por un aumento de la relacion
pulmonar sistémica (Qp/Qs), resultando en la pérdida de energia cinética en la via
de Fontan (ventriculo-sistémica), por transferencia de la misma hacia la vasculatura
pulmonar distal; se da aumento de flujo hacia el ventriculo unico, ocasionando
sobrecarga de volumen en el mismo. Una manifestacion clinica frecuente ante el
aumento de flujo y presion de la circulacion pulmonar es la hemoptisis. Existen
reportes de que hasta un 30% de los pacientes con Fontan pueden tener este tipo
de colaterales (La Fuente et al., 2016).

Las colaterales venovenosas derivan la sangre sin haber realizado el intercambio
gaseoso hasta la vasculatura venosa pulmonar que tiene una mayor carga de
oxigeno. Constituye un cortocircuito derecha izquierda, que resulta en una
disminucién de la saturaciéon de oxigeno sistémica. Por esto, a pesar de que el
circuito de Fontan no fenestrado supone mantener saturaciones elevadas de
manera permanente, un aumento de los colaterales venovenosos podria
manifestarse con disminucion en este valor e incluso cianosis (Poterucha et al.,
2015).



c) Presién venosa central

Al completar el procedimiento de Fontan se generan cambios hemodinamicos
importantes. Por las caracteristicas del circuito, en estos pacientes es necesario

mantener una presidn transpulmonar a expensas de un gradiente pasivo, no pulsatil.

En la fisiologia biventricular normal el VD se encarga de compensar los cambios en
las RVP, de manera que estas no tienen necesariamente una repercusion sobre la
PVC (Oruchi, 2017).

En Fontan, la ausencia del ventriculo subpulmonar y la conexién directa entre el
retorno venoso sistémico y la circulacion pulmonar, hace que un cambio pequefio
en las RVP pueda generar un gran impacto sobre la PVC. Las RVP dependen de
multiples factores y pueden cambiar constantemente como parte de respuestas
fisiolégicas normales; los pacientes con Fontan compensan con una PVC
persistentemente elevada, cumpliendo asi el mantenimiento del gradiente y la
fuerza motriz necesarias para el desplazamiento anterogrado sanguineo a través
de la circulacion pulmonar (Oruchi, 2017). La PVC habitual en estos individuos es
entre 10-15 mmHg (Windsor et al., 2017).

No obstante, la elevacion cronica de la PVC causa congestion sistémica. De esto
se originan multiples condiciones como insuficiencia cardiaca, arritmias, enteropatia
perdedora de proteinas y cirrosis. Se define que una PVC persistentemente superior
a 14 mmHg tiene relacién a las patologias citadas y conlleva a un aumento en la
mortalidad (Oruchi, 2017; Oruchi et al 2017).

d) Funcién ventricular y retorno venoso

La circulacion de Fontan comprende de un circuito en serie. Necesita mantener una
presion arterial 6ptima para vencer tres sitios de resistencias: sistémicas, en la union
cavo pulmonar y las RVP. Es mandatorio contar con una adecuada funcion
ventricular para generar un gradiente permanente y una correcta circulacion (Jolley
et al., 2015).



La funcion ventricular depende de la precarga, postcarga y contractilidad. En Fontan
estos parametros tienen una relacion mas estrecha y dependiente que en pacientes
con corazones biventriculares. Si hay un aumento de la resistencia del circuito cavo
pulmonar o las RVP, el RV por las AP disminuye, lo cual ocasiona una disminucion
de flujo hacia el atrio comun, que se traduce en disminucion de la precarga
ventricular. En condiciones ideales el sistema intenta compensar estos cambios
aumentando la poscarga y concomitantemente la presidbn venosa sistémica
favoreciendo el gradiente y manteniendo la precarga. En contraste, en los
corazones morfologicamente normales y sin patologias asociadas, el ventriculo
subpulmonar se encarga de compensar estos aspectos manteniendo el sistema con

PVC inferiores a la presion a nivel de la AP. (Jolley et al., 2015)

Existen modelos matematicos que analizan la relacion entre la elastancia efectiva
arterial (Ea) y la elastancia ventricular al final de la sistole (Ees), estos parametros
correlacionan con la poscarga y la contractilidad respectivamente. El radio entre los
dos (Ea/Ees) aporta datos sobre el acople ventriculo-arterial, y es inversamente
proporcional a la medicion de fraccion de eyeccion (FE). En los pacientes con
Fontan se ha demostrado que la Ea se encuentra aumentada, traduciendo una
poscarga mayor con respecto a los controles (corazones biventriculares), con una
precarga limitada y reserva contractil disminuida. Estudios clinicos que han
analizado estos fendmenos en Fontan han demostrado un desacople Ea/Ees, por
poscarga aumentada y contractilidad disminuida, con disminucion concomitante de
la FE y fraccién de acortamiento (FA). Ademas, se ha determinado que la circulaciéon
de Fontan requiere 75% mas trabajo (poder hidraulico), por unidad de flujo
impulsado registrado, teniendo en promedio un indice cardiaco 37% menor que los
controles, ilustrando a su vez menor eficiencia mecanica ventricular (Jolley et al.,
2015).

En Fontan, el RV sistémico comprende la totalidad de sangre que ingresa al circuito
cavo pulmonar. De manera general en estos individuos un 65 % del mismo es
aportado porla VCly el 35% restante por la VCS. El retorno a la VCI esta compuesto
en un 40% por sangre proveniente de las venas hepaticas y 60% de la VCI infra



hepatica; las venas hepaticas drenan la sangre provista por la irrigacion mixta del
higado conformada por la arteria hepatica y vena porta, esta ultima a su vez sitio de
drenaje de la circulacion esplacnica. La circulacion esplacnica posee caracteristicas
adaptativas particulares en Fontan, mantiene un tono venoso superior a los
controles, logrando alcanzar el gradiente de presion necesario para impulsar el flujo
hacia el retorno sistémico. El drenaje esplacnico tiene que vencer no solo la presion
de la VCI, sino también la del lecho portal hepatico para poder mantener un flujo
anterégrado y minimizar la congestion. Estos mecanismos de compensacion estan
tanto en la circulacion esplacnica como en las venas de los miembros inferiores, y
consisten en una menor capacitancia venosa producida por una sensibilidad
aumentada a estimulos simpaticos; de esta manera una menor cantidad de sangre
contenida en dichas venas logra generar mayor presion. Estos cambios vasculares
se traducen en un mayor umbral para la presion de filtracion vascular y
consecuentemente menos formacion de edemas, y una buena compensacion al

ortostatismo y a la maniobra de Valsalva (Jolley et al., 2015).

En Fontan el organismo mantiene el gradiente de presion transpulmonar con todos
los mecanismos mencionados, sin embargo, sigue existiendo una gran limitante
para el flujo, ya que el VU no logra compensar completamente debido a la
deficiencia en la generacion del efecto de succion requerido para evitar la
congestion y el efecto presa en el sistema neo portal de Fontan. Esto le confiere
una condicion crénica de presion venosa elevada y de precarga permanentemente
suboptima, lo que a su vez lleva a remodelamiento miocardico, disminucién de
complianza del ventriculo, aumento de presiones de llenado ventricular y
eventualmente una disminucién del gasto cardiaco (GC). Para revertir parcialmente
este proceso en algunos pacientes se utiliza una fenestracion quirurgica que permite
el paso de la sangre desde el circuito de Fontan hacia el atrio sistémico, de manera
que reduce la congestion y efecto presa a expensas de saltarse el lecho capilar
alveolar, disminuyendo las presiones venosas y mejorando la precarga ventricular,
sin embargo, resulta en desaturacion arterial de oxigeno (Gewillig & Goldberg,
2014).



e) Flujo vascular pulmonar

Al estudiar cambios en la vasculatura pulmonar se debe tener en cuenta que el
procedimiento de Fontan es usualmente el ultimo de una serie de intervenciones
quirurgicas. En el periodo neonatal algunos de estos pacientes fueron sometidos a
cirugias para regular el flujo pulmonar, y posteriormente (usualmente en la infancia)
a conexiones cavo pulmonares y cierre de derivaciones paliativas previas, que
resultan en una reduccion del flujo en la circulacion pulmonar. Esto puede ocasionar
cambios en la arquitectura de los vasos, como hipoplasia del lecho vascular
pulmonar, estenosis por constriccion del ductus y conexiones anormales, con una

distribucién del flujo heterogénea (Rychik et al., 2019).

Los cambios del ciclo respiratorio y la relacion de estos con las variaciones en el
flujo pulmonar también difieren con respecto al corazén biventricular. En la fisiologia
normal de la inspiracion espontanea la presién negativa intratoracica genera un
aumento del flujo vascular pulmonar. En los pacientes con Fontan este flujo medido
por método Doppler se ha determinado que es 35% mayor en inspiracion que en
espiracion. En un adulto con conexion cavo pulmonar, el 30% del flujo venoso
sistémico que llega a la AP es dependiente de estos fendmenos respiratorios,
mientras que en un corazdn normal corresponde solo a un 15%. En Fontan, el flujo
a nivel de la VCI aumenta un 53%, en contraste con el 13% de la VCS, lo cual se
atribuye principalmente a un incremento en el retorno venoso hepatico, gracias al
movimiento diafragmatico por presion directa del higado en su descenso e incursion
abdominal (Jolley et al., 2015).

Es importante notar que, al no existir un modelo de dos ventriculos, la
interdependencia ventricular esta ausente, por lo tanto, no existe una variacion tan
marcada en el volumen sistolico con relacién a los movimientos respiratorios. Esto
también cobra relevancia en patologias como taponamiento cardiaco y enfermedad
pulmonar obstructiva, donde se pierde el pulso paraddjico como manifestacion
clinica (Jolley et al., 2015).



El flujo pulsatil en presencia de un corazén normal es responsable en gran medida
del reclutamiento de capilares pulmonares, lo cual disminuye la resistencia al paso
del flujo un 30% en comparacién con la circulacién en Fontan. La ausencia de flujo
pulsatil también puede inducir alteracion de la funcién endotelial, disminucidn de la
produccion de oOxido nitrico y alteracion del crecimiento pulmonar; todas esas
condiciones favorecen a la elevacion de las RVP, con resultado comun de una

elevacion cronica de la presion pulmonar (Jolley et al., 2015; Rychik et al., 2019).
f) Funcién renal

Los rinones son organos altamente vascularizados que pueden llegar a ocupar un
25% del GC en reposo, por lo que son muy sensibles a alteraciones circulatorias.
En pacientes adultos con Fontan, la incidencia de algun grado de disfuncién renal
es de hasta un 50% en algunas series, con disminucién severa de la misma en 10%
a 15% del total. Uno de los factores mas importantes es la ausencia de bomba
subpulmonar, que genera (por los mecanismos explicados en apartados anteriores)
una elevacion obligada de la PVC, y disminucion del indice cardiaco. El decremento
en el flujo sanguineo renal consecuente y el aumento en la presion venosa,
impactan de manera negativa la presiéon de perfusion renal, favoreciendo una
disfuncioén cronica y progresiva (Eagle et al., 2011; Sharma et al., 2016; Rychik et
al., 2019).

Los pacientes con Fontan por definicion han sido sometidos a una o mas cirugias
cardiacas, que conjuntamente se se asocian a lesion renal tanto en nifios como en
adultos, por hemoglobinuria, bajo gasto post operatorio e hipotensién. Esta
poblacién ademas es llevada a procedimientos diagnodsticos con medio de contraste
nefrotoxicos de manera frecuente, ademas algunos de ellos han sufrido de
saturaciones de oxigeno crénicamente bajas que pueden llegar a provocar
nefropatia ciandgena. Todos estos factores implican la activacién de una respuesta
neurohumoral adaptativa similar a la que sucede en insuficiencia cardiaca y a una
insuficiencia renal en los casos mas extremos (Eagle et al., 2011; Sharma et al.,
2016).



Para la valoracion de la funcion renal hay métodos directos como la medicion de la
creatinina y la cistatina C, e indirectos como la proteinuria y el hiperparatiroidismo.
La microalbuminuria es uno de los indicadores mas tempranos de glomerulopatia
en Fontan, y correlaciona con elevaciones en la VCS y el las RVP, por lo que es un
indicador util y complementario a la tasa de filtraciéon glomerular (TFG) calculada
(Eagle et al., 2011; Sharma et al., 2016).

g) Cerebro y funciéon neurocognitiva

En las ultimas dos décadas se ha demostrado una tendencia a problemas de
neurodesarrollo y cognitivas en pacientes pediatricos y adultos con la cirugia de
Fontan. Influyen factores intrinsecos como nacimiento pretérmino, bajo peso al
nacer y anormalidades genéticas; y extrinsecos como alteraciones de hematocrito
posterior a circulacion extracorporea, convulsiones perioperatorias y estadias

hospitalarias prolongadas (Fogel et al., 2016; Rychik et al., 2019).

Las multiples cateterizaciones cardiacas a las que deben ser sometidos estos
pacientes conllevan el riesgo de micro y macro émbolos con posibilidad de injuria
hipdxico-isquémica. En la nifiez afecciones de gran peso para deterioro del
desarrollo neural son la cianosis crénica en las etapas tempranas del estadiaje
quirurgico y la mal nutricion. En el periodo post Fontan y edad adulta el estado
protrombdtico y la propensién a arritmias de origen atrial, pueden favorecer la
aparicion de trombos y de eventos cerebrovasculares por embolismo. La incidencia
reportada de esta patologia es de un 3% a 20%, con una aparicién bimodal, el primer
pico desde la cirugia hasta 3.5 aflos después del procedimiento, y un segundo
aumento de episodios después de los 10 afios de la cirugia (Eagle et al., 2011;
Rychik et al., 2019).

En un estudio que comparo las resonancias magnéticas (RM) de sistema nervioso
central en 144 adolescentes con Fontan (versus 105 sujetos normales), se
encontraron alteraciones morfolégicas en un 66% comparado con 6% en el grupo
control. Algunas de las lesiones descritas fueron secuelas de eventos

cerebrovasculares, cambios isquémicos crénicos, atrofia y ventriculomegalia. Otros



estudios de la misma linea determinaron que de manera generalizada los pacientes
con Fontan tienen reducciones de la masa gris cortical y subcortical. Todo esto se
ha asociado a disminucion significativa en escalas de evaluacion cognitiva como el

coeficiente intelectual con respecto a la poblacion general (Rychik et al., 2019).

No existe aun una relacion causal entre ningun fenomeno hemodinamico y las
alteraciones neurocognitivas, sin embargo, se han propuesto algunos mecanismos.
La rigidez en las arterias cardtidas presente de manera comun en pacientes con
Fontan, puede ser causante de cambios en el flujo cerebral, mediante el
remodelamiento de las arteriolas cerebrales, induciendo hipoperfusion tisular. La
disfuncion endotelial, activacion del sistema renina angiotensina aldosterona y la
disfuncion autonémica que se encuentra habitualmente en estos pacientes, podrian
explicar tanto esta rigidez, como la afectacion de la autorregulacion cerebral
observada en algunos estudios (Saiki et al., 2014; Saiki et al 2015).

h) Capacidad de ejercicio

Los pacientes con circulacion de Fontan asocian de manera frecuente una
capacidad disminuida para la realizacion de ejercicio fisico. En la fisiologia
biventricular normal, el cuerpo tiene mecanismos de respuesta y compensacion ante
el ejercicio; muchos de estos se encuentran limitados en Fontan, por ejemplo, la
alteracion de la respuesta cronotrépica y la disminucién de la reserva vascular

pulmonar (Rychik et al., 2019).

En el 2008 se publicé un estudio que evaluo el rendimiento al ejercicio durante las
primeras dos décadas de vida después de la operacion de Fontan. De los 411
sujetos que cumplieron los criterios de inclusion, solo un 28% alcanz6 un consumo
maximo de oxigeno en el rango de la normalidad. De manera sorpresiva, la mayoria
presentd un umbral anaerdbico preservado. A partir de esto, se concluyé que los
sujetos con Fontan pueden tolerar un nivel superior de actividad de lo que se habria
anticipado con la medicion unica de consumo maximo de oxigeno. Los autores del

estudio, sefalan que la ausencia de un ventriculo subpulmonar puede limitar la



habilidad de compensacion ante eventos hemodinamicos asociados con niveles de
ejercicio por encima del umbral anaerébico (Paridon et al., 2008).

Otro aspecto que debe ser tomado en cuenta en estos pacientes es la posibilidad
de desaturaciones durante el ejercicio. En el mismo estudio se observo que, aunque
la poblacion tenia solo desaturaciones leves en reposo, presentaron desaturaciones
significativas durante el pico de actividad fisica. Esto cobra aun mas importancia si
existe alguna comunicacion entre la sangre venosa y arterial como en la vasculatura

colateral y en la fenestracion del circuito (Paridon et al., 2008).

Los factores que afectan la capacidad del ejercicio pueden ser también extra-
cardiacos. Suelen asociar enfermedad pulmonar restrictiva post toracotomia,

sarcopenia y mala condicion fisica basal (Rychik et al., 2019).
i) Fontan y Coagulacion

En los pacientes con Fontan las alteraciones de la coagulacion pueden llegar a
desencadenar fendmenos tromboembolicos. Los mismos presentan fendmenos
clasicos considerados en la triada de Virchow para un aumento en la trombogénesis:
flujo sanguineo anormal, anormalidades en las paredes de los vasos y alteraciones
en los constituyentes sanguineos. Los eventos tromboembdlicos pueden ocurrir
tanto en el Fontan temprano como tardio, y en presencia o ausencia de esquemas
de anticoagulacion estandar con warfarina o heparina. Esto es el resultado de una
compleja interaccion de multiples factores (Ohuchi, 2016).

Un estudio publicado en el 2014 analizé la coagulacion sanguinea, activacion
plaquetaria y fibrinolisis en 48 pacientes con Fontan con edades entre 18 y 40 afios.
El mismo determin6 que hay alteraciones hemostaticas complejas en los pacientes
adultos con este procedimiento. Por una parte, favorecen el sangrado por medio de
la reduccion de la produccion de factores de coagulacién y por otro lado promueven
trombosis a través de la reduccién de proteina S, hipofibrindlisis, alteracion de la
funcion endotelial y aumento de la actividad plaquetaria. Observaron diferentes
patrones en el perfil de coagulacién en los adultos con Fontan con respecto a los



nifos con el mismo diagnostico. En los pacientes adultos con mucho mas tiempo
desde su intervencidn quirurgica se encontrd, por ejemplo, una reduccidn de
factores de coagulacion entre los cuales figura el VIII. A pesar de esto, los eventos
hemorragicos son poco frecuentes, lo cual sugiere una contraparte protrombdética
importante. Dos factores que naturalmente inhiben la coagulacion, la antitrombina y
el inhibidor de la via del factor tisular, se encuentran disminuidos en esta poblacién.
Los autores proponen que estos cambios corresponden a mecanismos
compensatorios para mantener la homeostasis de la coagulacion (Tomkiewicz,
2014).

Uno de los cambios fisiopatolégicos que mas predispone a la trombosis es la estasis
del flujo sanguineo. La estasis venosa se observa en estos pacientes durante el
paso de la sangre por el circuito cavo pulmonar; ante la ausencia del ventriculo
subpulmonar, se limita el flujo del retorno venoso sistémico y con esto el flujo arterial
pulmonar. Factores adicionales que predisponen la trombosis son la conexion de
tipo atrio pulmonar, arritmias, presencia de material extrafio (no biolégico),
disfuncion ventricular, dilatacion atrial, inmovilizacion prolongada y enteropatia
perdedora de proteinas (EPP) (Rychik et al., 2019).

j) Embarazo y Fontan

Como consecuencia de la buena sobrevida en los pacientes de Fontan, también
han aumentado los casos de mujeres con esta paliacion que llegan a edad
reproductiva y resultan embarazadas (Rychik et al., 2019). Durante el embarazo una
cardiopatia preexistente puede aumentar la posibilidad de complicaciones hasta
100 veces con respecto a la poblacion general; esto las transforma de manera
automatica en casos obstétricos de alto riesgo (Cauldwell et al., 2016).

La gestacion conlleva un aumento en las demandas hemodinamicas como parte de
su fisiologia normal; la circulacién de Fontan tiene una capacidad limitada para
alcanzar dichos requerimientos. Ademas, esta paliacion tiene condiciones
asociadas como PVC elevada, arritmias, necesidad de anticoagulacion, disfunciéon
hepatica, renal y cardiaca, que pueden complicar el manejo con respecto a una



embarazada sana y las hace candidatas a un abordaje multidisciplinario (Cauldwell
et al., 2016; Rychik et al., 2019).

Existen pocos datos a largo plazo sobre el impacto cardiovascular de los cambios
circulatorios en el embarazo sobre la fisiologia de Fontan, debido a esto el consejo
preconcepcional puede ser retador (Rychik et al., 2019). En un estudio que evalu6
la respuesta de 55 mujeres con Fontan a la terapia post concepcional, se documenté
que la mayoria eligio la opcién del embarazo, a pesar de conocer el riesgo que
representa (Cauldwell et al., 2016).

La revision sistematica mas grande que ha estudiado y evaluado esta poblacion, fue
publicada en el 2018; en la misma se analizaron los datos de 255 embarazos en
133 mujeres con Fontan. Se documentd 115 nacimientos con productos vivos, de
los cuales un 59% fueron prematuros, 20% fueron pequefios para la edad
gestacional y 5% fallecieron en el periodo neonatal. La complicacién obstétrica mas
frecuente fue hemorragia post parto, afectando a un 14% de las pacientes; y las
complicaciones cardiovasculares mas comunes fueron arritmias supra ventriculares
(en un 8.4%), y episodios de insuficiencia cardiaca (en 3.9%). No hubo ninguna
muerte materna (Garcia et al., 2018).

3. Patologias asociadas a Fontan
a) Enteropatia Perdedora de Proteinas

La EPP consiste en una pérdida anormal de proteinas séricas en el lumen intestinal.
Ocurre en un 5 a 12% de los pacientes que son sometidos al procedimiento de
Fontan (Rychik et al., 2018). Asocia una alta morbimortalidad, la sobrevida a 5 afios
posterior al diagnostico es de solo 46% a 59%. El tiempo de aparicion abarca un
intervalo amplio, desde las primeras semanas hasta un pico de incidencia entre los
3 a 8 afos post operatorios (Kay et al., 2018). La presentacion clinica tipica
comprende diarrea, dolor abdominal, ascitis, alteraciones hidroelectroliticas, edema
periférico, ganancia o pérdida de peso, fatiga y derrame pleural o pericardico (Kay
et al., 2018).



La fisiopatologia no esta aun bien dilucidada, sin embargo, la PVC elevada se
asocia con el inicio del cuadro clinico. Se han descrito las infecciones como factor
precipitante y agravante. Una de las teorias es que las proteinas séricas entran en
el lumen intestinal debido a una pérdida de la barrera intestinal, aumentando la
permeabilidad y el paso de estas macromoléculas (Kay et al., 2018).

Investigaciones recientes identificaron un aumento en los vasos linfaticos anoémalos
en el tracto gastrointestinal de estos pacientes. Se ha observado congestion
linfatica, que a su vez favorece la fuga de liquido rico en linfa hacia el tracto
gastrointestinal. Esta filtraciéon puede exacerbarse por el aumento de presion en las
venas a las cuales drenan los vasos linfaticos (Kay et al., 2018).

Otro factor relevante es la limitacion crénica del GC con elevacion persistente de las
RVS (entre ellas las mesentéricas), y con ello redistribucion del flujo sanguineo. El
estado de bajo GC genera un ambiente proinflamatorio que puede alterar la
permeabilidad de los enterocitos. La pérdida de proteinas induce una disminucion
de la presion oncatica capilar, y favorece el edema sistémico. El edema localizado
en el intestino puede perpetuar un ciclo vicioso al aumentar la pérdida proteica
(Rychik et al., 2019).

Como consecuencia de estos eventos, se produce hipoalbuminemia, que a su vez
provoca hipocalcemia (ya que esta proteina tiene un papel preponderante en el
transporte del calcio), posteriormente se genera una disminucion de la densidad
0sea, pudiendo afectar incluso el crecimiento lineal. Se presentan alteraciones en
la hemostasia por pérdida de factores implicados tanto en la formacion del trombo
como en su contraparte de anticoagulacion y fibrinolisis. Existen también
frecuentemente anomalias inmunes, que incluyen linfopenia con disminucion el
conteo de ceélulas CD4+ y disminucion de los niveles de inmunoglobulinas. Esto
puede predisponer a infecciones cutaneas de origen viral, por ejemplo, el molusco

contagioso (Rychik et al., 2019).

Los criterios diagnosticos han sido discutidos en la literatura debido a la variabilidad
fenotipica y a la dificultad que representa el estudio de una poblacién tan pequefia.



No existe una unica definicidon de caso basada en una lista especifica de laboratorio
o gabinete. Rychik y colegas (2019), sefalan que el estandar de oro para el
diagnostico de EPP es un elevado aclaramiento de a-1 anti-tripsina en la coleccion
de heces de 24 horas, aunque también considera aceptable la medicién de niveles
elevados de este parametro en una unica muestra, siempre y cuando este resultado
se presente concomitantemente con hipoalbuminemia y edemas. El seguimiento de
albumina sérica periodica en estos pacientes podria llegar a detectar casos
subclinicos de esta entidad (Rychik et al., 2019).

La unica intervencion terapéutica que ha demostrado tratar de manera efectiva la
EPP es el trasplante cardiaco orto topico. Sin embargo, suelen ser pacientes fragiles
y con problemas de malnutricion, lo que los hace pobres candidatos a trasplante e
incluso algunos fallecen en la espera del érgano. El tratamiento sintomatico se
enfoca en la disminucion de la pérdida proteica, reduccion de PVC, mejora de la
funcién cardiaca, reducir la inflamacion y mejorar el estado nutricional (Rychik et al.,
2019).

Algunas estrategias intervencionistas para disminuir la presion venosa y con esto
mejorar el gradiente para el flujo de linfa son la fenestracion transcateter del Fontan
y la angioplastia con balon o colocacidén de stents en sitios de estrechez. Se ha
reportado el uso exitoso de marcapasos para aumentar el GC a expensas de la
frecuencia, con mejoria de la perfusion intestinal y disminucion de la inflamacion
local (Kay et al., 2018; Rychik et al., 2019).

El tratamiento nutricional por si solo es insuficiente, y se enfoca en una dieta alta en
proteinas y baja en grasas con una proporcion mayor de triglicéridos de cadenas
medias. La terapia farmacoldgica incluye el uso de loperamida, consumo de
corticosteroides parenterales y orales, reposicion aguda o cronica de albumina,
administracion intravenosa de inmunoglobulinas, uso de inhibidores de la
fosfodiesterasa 5 y el uso de diuréticos como espironolactona y furosemida (Kay et
al., 2018; Rychik et al., 2019).



b) Bronquitis Plastica

La bronquitis plastica se caracteriza por la formacion de moldes gruesos en el lumen
del arbol traqueo bronquial. Los mismos estan compuestos por coagulos de fibrina
y linfa rica en proteinas que inicialmente tienen textura de goma y finalmente de
molde sdlido. Es una complicacion observada en un 4-5% de los pacientes con
Fontan y se estima que la prevalencia subclinica es mucho mayor. Puede presentar
una mortalidad a 5 afios de hasta un 50%. Es habitual que posterior al diagndstico
estos pacientes requieran multiples hospitalizaciones y la realizacion frecuente de

procedimientos invasivos (Schumacher et al., 2014).

La fisiopatologia se desconoce, sin embargo, se cree que esta relacionada
principalmente a la hipersecrecion de moco debido a la elevadas presiones venosas
sistémicas y congestion linfatica. No todos los pacientes con Fontan que tienen PVC
aumentada crénicamente presentan bronquitis plastica; se sugieren otros
mecanismos como: la malformacién del conducto toracico, filtracion de linfa en la
via aérea, bajo GC y una respuesta inflamatoria anormal. Por la similitud de los
mecanismos, algunos de estos pacientes cursan también con EPP (Schumacher et
al., 2014; Rychik et al., 2019). En la Bronquitis plastica la reaccion inflamatoria de la
via aérea resulta en una mezcla entre linfa y fibrina que sufre un proceso de
endurecimiento. Los moldes bronquiales resultantes, pueden generar obstruccion
parcial o total del lumen de la via aérea, llevando a hipoxemia, asfixia y en los casos
mas extremo muerte (Schumacher et al., 2014; Rychik et al., 2019).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son tos cronica, hipoxemia y
expectoracion de moldes proteinicos. El diagndstico se realiza con la confirmacion
de estos moldes, ya sea por expectoracibn o remocién broncoscopica. Los
hallazgos mencionados anteriormente, y/o sibilancias que no responden a
broncodilatadores en un paciente con historia de Fontan, deben generar sospecha
clinica para el diagndstico de bronquitis plastica (Schumacher et al., 2014; Rychik
et al., 2019).



El tratamiento inicial se enfoca en el aclaramiento de de la via aérea. La terapia con
diuréticos (especialmente con inhibidores de la aldosterona) y vasodilatadores
pulmonares puede ser util. La N-acetil cisteina (agente mucolitico), ha demostrado
en series pequeias fomentar la movilizacion de los moldes proteicos. La
nebulizacion con activador tisular del plasminégeno ayuda a la remocion de los
moldes en obstrucciones agudas debido a la interaccion con la fibrina contenida en
los mismos. Los tratamientos no farmacoldgicos o mixtos consisten en terapia fisica
toracica agresiva junto con el uso de broncodilatadores y modificaciones dietarias
con disminucion de la ingesta de grasas; ambas estrategias han demostrado ser
efectivas. Las terapias intervencionistas como embolizacion por catéter de vasos
linfaticos comunicantes con la via aérea han generado disminucion en la morbi
mortalidad. Al igual que la EPP, el trasplante cardiaco es el tratamiento mas efectivo,
generando remision de la enfermedad (Schumacher et al.,, 2014; Rychik et al.,
2019).

c) Disfuncién Renal

La disfuncidn renal es frecuente en los pacientes con Fontan, teniendo una
incidencia de hasta 50 %. Es el resultado de multiples injurias por el circuito
circulatorio propiamente y factores relacionados a terapias farmacologicas,

diagndsticas y quirargicas (Rychik et al., 2019).

Una complicacion infrecuente asociada a disfuncion renal pero que se relaciona
intimamente a eventos de la historia natural de Fontan es la nefropatia ciandética. El
Fontan es el procedimiento paliativo comun de varias patologias y conlleva una serie
de intervenciones quirurgicas, algunas de las cuales pueden permitir el paso de
sangre desaturada a la circulacion sistémica; aunado a esto, otro factor con
potencial ciandégeno post Fontan es la vasculatura colateral veno arterial y la
fenestracion de este. En estos pacientes lo que ocurre es que se da una policitemia
secundaria en respuesta a la hipoxia crénica, que aumenta la viscosidad de la
sangre y de manera consecuente genera un enlentecimiento del flujo sanguineo y
un aumento en la resistencia vascular renal. Esta elevacion incrementa la presion

efectiva de filtracion para mantener una adecuada TFG, resultando en proteinuria a



rangos nefriticos. A nivel histopatolégico se han encontrado lesiones secundarias a
la presion intraglomerular, como dilatacion vascular glomerular, congestion
glomerular y glomerulomegalia. Por la hiperviscosidad se genera también necrosis
isquémica de pequefias areas, lo cual contribuye a la fibrosis glomerular. En algunos
pacientes la glomeruloesclerosis segmentaria puede llegar a producir proteinuria en

rango nefrético (Gupte et al., 2013).

En el Fontan existen caracteristicas particulares que deben tomarse en cuenta al
interpretar resultados de laboratorio para definir la funcién renal. Estos pacientes
tienen menor talla y peso que la poblacién general, con menos masa muscular y
frecuente desnutricion, lo que reduce la fiabilidad de la creatinina y su aclaramiento
como medida de la TFG. Existen estudios que comparan la estimacion de TFG a
partir de creatinina sérica versus cistatina C en esta poblacién; se ha observado que
utilizar unicamente el valor de creatinina resulta en falsas elevaciones de dicho
calculo, por lo cual se puede subestimar el dano renal presente. Esto es relevante
porque se ha demostrado que la disminucion leve de la TFG se asocia a un peor
prondstico en la poblacion adulta con Fontan y un aumento de la mortalidad en 5
veces, y precisamente estos cambios pequefios son los que se dejan de percibir
con estos sesgos de medicion (Sharma et al., 2016).

Lee y colegas en el 2018, realizaron un estudio que determiné el grado de lesion
renal en 81 pacientes con Fontan mayores de 18 afos. Utilizaron para la
determinacién de la TFG estimaciones con creatinina sérica y mediciones directas
de esta con imagenes renal con **mTc-DTPA, ademas valoraron la utilidad de afadir
el cociente de albumina - creatinina urinaria en la evaluacion del dafo renal.
Encontraron que la mitad de la poblacién tenia algun grado de alteracion en la
funcion renal, y que de este grupo el 50% no era detectado al utilizar como medida
unica la TFG estimada con creatinina sérica. Encontraron que la utilizacion del
cociente albumina — creatinina urinaria en conjunto con la estimacion por creatinina
sérica tenia mas sensibilidad para evaluar la funcién renal en Fontan (Lee et al.,
2018).



d) Enfermedad hepatica asociada a Fontan

La enfermedad hepatica asociada a Fontan consiste en una serie de alteraciones
funcionales y estructurales en el higado relacionadas a la fisiologia univentricular de
Fontan. Tiene una evolucion inicial heterogénea, dependiente principalmente de la
situacion cardiaca y hemodinamica del individuo. Al llegar a la fase final pueden
surgir complicaciones severas que pueden amenazar la vida del paciente (Tellez et
al., 2018).

La fisiopatologia no es exclusiva de Fontan, ya que corresponde a un estado de alta
presidn venosa sistémica con bajo GC. La elevacion usual en la PVC de estos
pacientes aumenta la presion de las venas hepaticas de manera retrograda, lo cual
genera una dilatacidn del sinusoide hepatico. El aumento de la presion hidrostatica
sinusoidal ocasiona hiperfiltracion hacia el espacio de Disse, esto aunado al bajo
GC, disminuye la llegada de oxigeno a los tejidos favoreciendo necrosis de
hepatocitos y liberacion de factores promotores de la fibrosis como el factor de
necrosis tumoral beta. El estrés mecanico induce un cambio en las células
endoteliales, las cuales se vuelven fenestradas y liberan mediadores quimicos que
a su vez activan las células estrelladas hepaticas (de Ito), que facilitan fenédmenos
de fibrogénesis. La lesion hipoxica y de fibrosis se produce inicialmente en la zona
3 del acino hepatico, pero con el tiempo se forman puentes fibrosos entre las zonas
centrolobulillares, nédulos regenerativos y necrosis hepatocelular. La fase final
consiste en fibrosis avanzada con hipertension portal, con hipoalbuminemia,
alteracion de tiempos de coagulacion y trombocitopenia (Tellez et al., 2018).

Esta entidad comprende un amplio espectro de manifestaciones que van desde
cambios histologicos leves en pacientes asintomaticos hasta falla hepatica
fulminante. En este rango, el punto que se asocia a una disminucidn mas
significativa de la esperanza de vida es la presencia de cirrosis y las complicaciones

secundarias a la misma (Kay et al., 2018).

Durante los primeros 5 afios post Fontan se pueden observar de manera temprana
alteraciones histopatoldgicas de lesion tisular. Sin embargo, esta bien establecido



que este fendbmeno es progresivo, con un aumento en la lesidon hepatica
proporcional a la edad y al tiempo desde la cirugia. La prevalencia en adultos
jovenes llega a ser 100%, aunque no necesariamente manifiesten disfuncién
hepatica con implicaciones clinicas en un inicio (Rychik et al., 2019). En un estudio
realizado por Surrey y colegas en el 2016, se analizaron biopsias hepaticas de 66
individuos con una media de 17.7 afios y en promedio a 10 afos de la cirugia, con
capacidad funcional clasificada como | o |l en la escala de la Asociacion Neoyorkina
del Corazon (NYHA); se describié 93% de fibrosis peri-portal y un 100% de fibrosis
centrolobulillar, de estas un 43% clasificadas como fibrosis congestiva hepatica de
alto grado. Encontraron correlacion leve entre esta fibrosis y elevaciones del INR, el
tiempo de protrombina y la fosfatasa alcalina. Afirman que la vigilancia convencional
con examenes de laboratorio es insuficiente para valorar el dafo hepatico, ya que

excluyen los casos subclinicos (Surrey et al., 2016).

Se reconocen tres etapas en la historia natural, que esquematizan de manera
aproximada la progresion de la enfermedad a partir de la cirugia de Fontan. Durante
los primeros 10 afios ocurre congestion sinusoidal sin fibrosis, en este periodo
suelen cursar asintomaticos o presentar hepatomegalia dolorosa, con reflujo
hepatoyugular al examen fisico; en el laboratorio asocian hiperbilirrubinemia
indirecta y gamma glutamil transpeptidasa (GGT) elevadas. De los 10 a los 20 afios
post Fontan hay fibrosis sin hipertension portal, que presenta todas las
caracteristicas anteriores y suma un aumento de la aspartato aminotransferasa
(AST) y la alanino aminotransferasa (ALT) en tres a cinco veces su basal. Por ultimo,
después de los 20 afios de la cirugia, hay una fibrosis avanzada y/o hipertensién
portal, con ascitis, varices esofagicas, carcinoma hepatocelular y encefalopatia
hepatica; con hiperbilirrubinemia, trombocitopenia y aumento marcado del indice
internacional normalizado (INR) (Tellez et al., 2018).

El estandar de oro para el diagnéstico es la biopsia hepatica, sin embargo, se ha
intentado anadir otros estudios menos invasivos, que tengan una adecuada
sensibilidad y que funcionen para monitorizacién seriada de estos pacientes (Hsu,
2015). Los laboratorios individuales mencionados anteriormente pueden estar



alterados, pero no correlacionan con el grado de fibrosis, por lo cual no son los
indicadores mas apropiados. Existen métodos serolégicos combinados que tienen
valor diagnostico en Fontan como el MELD-XI (por sus siglas en inglés de modelo
para enfermedad hepatica en estadio final), que considera el valor de creatinina y
bilirrubina, y el Forns que evalua GGT, edad, plaquetas y colesterol. Se han
implementado estrategias como la cuantificacién de la rigidez hepatica mediante
elastografia transitoria, y documentacion de alteraciones morfologicas y vasculares
con ultrasonido (US) y RM, sin embargo, no existen estudios de validacién con
respecto a la biopsia hepatica (Tellez et al., 2018; Rychik et al., 2019).

El manejo terapéutico de esta patologia incluye el uso de farmacos vasodilatadores
pulmonares, diuréticos e inhibidores de la aldosterona o de la enzima convertidora
de la angiotensina (IECAs). Estos ultimos tedricamente pueden funcionar como
agentes antifibréticos, pero no hay evidencia de que mejore la progresion de la
enfermedad. Se recomiendan estrategias preventivas como vacuna de hepatitis B,
evitar el consumo de tabaco y la obesidad. Ademas, se procura reducir o eliminar el
consumo de sustancias con potencial hepatotdxico como el alcohol o acetaminofén
en altas dosis; la amiodarona también se recomienda usar con precaucion (Rychik
et al., 2019).

e) Trastornos del Ritmo

Los trastornos del ritmo cardiaco son comunes en Fontan, presentan una incidencia
de hasta 50% en la poblacion adulta, con un predominio de taquiarritmias atriales,
sin embargo, también incluye fenomenos como disregulacion autonémica de la
frecuencia cardiaca ante el ejercicio y disfuncion del nodo sinusal (Kay et al., 2018).
Las arritmias confieren gran morbilidad, ya que aumentan la frecuencia de
disfuncion ventricular, falla cardiaca y trombosis atrial. Se asocian a un incremento
de 6 veces en la probabilidad de muerte o necesidad de trasplante, llegando a tener
una mortalidad de mas de 40% a 6 afos (Rychik et al., 2019). El 90% de muertes
relacionadas con falla insuficiencia cardiaca en Fontan, tienen una arritmia

concomitante (Khairy et al., 2014).



Existen factores de riesgo para el desarrollo de arritmias en este contexto, entre
ellos destacan: edad avanzada en el momento de la cirugia, Fontan de tipo
reparacion atrio pulmonar, taquicardia preoperatoria y en el post operatorio
temprano y regurgitacion valvular AV moderada o severa (Rychik et al., 2019). Con
la mejora en la sobrevida general de los individuos con Fontan, ha aumentado la
prevalencia de enfermedades cardiovasculares adquiridas como la hipertensién,
diabetes, apnea obstructiva de suefio y enfermedad coronaria, que a su vez
incrementan el riesgo de presentar un nuevo diagndstico de arritmia, o empeorar
una ya establecida (Kay et al., 2018). Asimismo, la taquicardia atrial y la disfuncién
del nodo sinusal han sido relacionadas a injurias quirurgicas como dafo a la
irrigacion del nodo y lineas de sutura atriales, y a factores resultantes de las
elevadas presiones atriales como hipertrofia y dilatacion del atrio (Rychik et al.,
2019).

La regulacion fisioloégica del ritmo cardiaco puede estar alterada también por
disfuncion en el control autondmico en Fontan. Los mismos presentan una menor
variabilidad de la frecuencia cardiaca y sensibilidad deprimida al barorreflejo. En un
62% de los pacientes esto provoca una respuesta cronotrépica inadecuada ante un
aumento en la demanda de oxigeno, de manera que no logran ejecutar el
mecanismo compensatorio de aumento en el GC. La combinacion de esta
incompetencia cronotropica, la baja reserva cardiaca y el consumo de oxigeno
(VO2) maximo durante una prueba de ejercicio, es un predictor de mortalidad en
Fontan (Rychik et al., 2019).

Con respecto al manejo de estos trastornos, se incluyen métodos farmacoldgicos y
no farmacoldgicos. La terapia médica para taquiarritmias, como la taquicardia por
reentrada intra atrial, requiere frecuentemente el uso de agentes antiarritmicos
como la amiodarona, beta bloqueadores, calcio antagonistas y digoxina (Silversides
et al., 2010; Eagle & Daves, 2011). Es importante considerar que esta medicacién
puede ser usada en arritmias recurrentes, sin embargo, tienden a perder eficacia a
través del tiempo. En esos casos se debe plantear estrategias mas invasivas como
procedimientos de crio ablacion o radiofrecuencia trans-catéter (Silversides et al.,



2010). Muchos de estos pacientes utilizan anticoagulacion o antiagregacion
plaquetaria de manera cronica con el fin de evitar eventos tromboembdlicos, los
cuales corresponden a una complicacion grave de algunas arritmias; en los primeros
anos post Fontan es habitual la utilizacion de warfarina y aspirina
concomitantemente, en cambio en los Fontan tardios es mas comun la monoterapia

con alguno de los anteriores (Deal & Jacobs, 2012).

Dentro de los no farmacolégicos destacan la colocacidn de marcapasos, cirugia de
conversion de Fontan y procedimientos electrofisiologicos de ablacion. La
prevalencia de pacientes con marcapasos varia con respecto al tipo de
procedimiento realizado, se distribuye de la siguiente forma: en la conexion atrio
pulmonar de un 11% a 23%, en el tipo tunel lateral es de un 5% a 55% y en la
conexion extra cardiaca es de un 3% a 27%. Se utilizan en pacientes que requieren
estimulacién de respuesta a la frecuencia para compensar el GC en la actividad
fisica y también en bradiarritmias. Algunos estudios han reportado la presencia de
marcapasos como un factor de riesgo para muerte, trasplante cardiaco o fallo de
Fontan, asociando incluso menor calidad de vida y menor FE ventricular. Con este
ultimo punto, se debe resaltar que es esperable una afeccion hemodinamica
negativa en individuos con Fontan que utilizan un marcapasos que estimula solo el
ventriculo sin sincronizacion AV ni optimizacién de la respuesta de frecuencia
cardiaca; no existen ensayos clinicos que analicen resultados por subgrupos de
acuerdo con el tipo de marcapaso, por lo cual la interpretacion de las asociaciones
negativas debe ser tomada con cautela (Rychik et al., 2019).

En pacientes de alto riesgo, con caracteristicas como mayor edad, arritmias
significativas, ascitis, disfuncién ventricular y regurgitacion en la valvula AV, y tipos
quirurgicos antiguos como la conexion atrio pulmonar es frecuente considerar
cirugia de conversion de Fontan con crio ablacidn concomitante, y en ultima
instancia trasplante cardiaco, que representa el tratamiento mas efectivo (Rychik et
al., 2019).



f) Insuficiencia Cardiaca

La insuficiencia cardiaca es un sindrome clinico causado por una anomalia cardiaca
estructural o funcional, que resulta en un GC reducido y/o presiones cardiacas
elevadas en reposo o durante el estrés (Yancy et al., 2013). También puede
definirse desde el punto de vista fisiopatoldgico como la incapacidad del corazon de
suplir las demandas metabdlicas en reposo o ejercicio a bajas presiones de llenado
ventricular (Rychik et al., 2019).

Esta patologia es altamente prevalente en adultos con cardiopatias congénitas
complejas. Se ha demostrado que en estos individuos existe una progresion clinica
acelerada, de manera que a los 33 afos tienen una sobrevida general, sintomas y
capacidad de ejercicio similares a las de un individuo de 59 afios con insuficiencia
cardiaca por una enfermedad adquirida. En Fontan, un 50% de los que alcanzan la
edad de 30 anos presentan sintomas relacionados a este sindrome. Desde el punto
de vista funcional,10 afios posterior a la paliacion la gran mayoria de los pacientes
se ubica en la clase Il de la escala NYHA, sin embargo, a los 20 afios post Fontan
mas del 60% se ubica en la clase lll, evidenciando el avance de la enfermedad
(Eagle & Daves, 2011).

Hay que tomar en cuenta que un factor predisponente para falla cardiaca ventriculo
sistémico morfolégicamente derecho. Se ha asociado una repercusion diferenciada
segun el tipo de procedimiento que fue realizado en el Fontan primario, la evidencia
sugiere que la sobrevida a largo plazo es mejor con las técnicas de tunel lateral y
conducto extra cardiaco (Rychik et al., 2019).

La funcion sistolica ventricular esta relativamente preservada en las primeras
décadas post Fontan, sin embargo, la misma disminuye progresivamente con el
tiempo secundario a una deprivacion cronica de precarga y al impacto de contraerse
en contra de RVS aumentadas. Durante la disfuncién sistdlica, se presentan
manifestaciones de bajo gasto crénico como intolerancia al ejercicio, pobre

crecimiento somatico y fatiga (Gewillig & Goldberg, 2014).



No obstante, muchos pacientes con Fontan tienen evidencia de falla cardiaca con
FE normal y presencia de disfuncion diastdlica; los mismos usualmente presentan
signos y sintomas de congestidn venosa, y patologias asociadas a esta elevacion
de presién venosa cronica como cirrosis y EPP. La disfuncién diastélica puede
presentarse de forma aislada en Fontan, de hecho, mas del 50% de los pacientes
presentan esta alteracion 10 afios posterior a la paliacion. Al igual que la disfuncion
sistolica, se asocia a factores como un ventriculo sistétmico morfolégicamente
derecho y a la hipertrofia ventricular secundaria al aumento crénico de la poscarga
(Gewillig & Goldberg, 2014).

Con respecto al manejo terapéutico de la insuficiencia cardiaca, se han establecido
dos enfoques: Las intervenciones que permiten la disminucion de los sintomas y las
que reducen la mortalidad. En Fontan el manejo de los sintomas no solo involucra
controlar las variables hemodinamicas, si no también se necesita del manejo de las
comorbilidades asociadas a la fisiologia univentricular como la EPP, bronquitis
plastica, insuficiencia renal, enfermedad hepatica y arritmias, cuyo manejo se
mencionod en secciones anteriores de este trabajo. Los estudios en esta poblacion
no tienen suficiente poder estadistico para demostrar cuales estrategias de manejo
son mas eficaces para disminuir la mortalidad, sin embargo, se evaluan otros
factores como el rendimiento al ejercicio, la remodelacion miocardica y la mejora en

la eficiencia ventilatoria (Kay et al., 2018).

Se ha documentado una activacion neurohormonal en estos pacientes, similar a la
que ocurre en insuficiencia cardiaca con corazones biventriculares. A partir de esto
se ha sugerido medidas farmacologicas para la modulacion del sistema renina
angiotensina aldosterona y el bloqueo de receptores betaadrenérgicos (Silversides
et al., 2010). Los IECAs son ampliamente utilizados en falla sistdlica y diastdlica, sin
embargo, no han demostrado una mejora en la morbimortalidad. Con respecto a los
beta bloqueadores, el mas estudiado es el carvedilol; en algunos ensayos clinicos
se encontré que mejora en algun grado la remodelacién miocardica y rendimiento
en el ejercicio con su uso. Otra terapia utilizada frecuentemente es la que

contrarresta la hipertension pulmonar. Los vasodilatadores como el sildenafil y el



bosentan, han demostrado también una mejora en la capacidad de ejercicio y
capacidad funcional (Kay et al., 2018).

Por otra parte, el manejo puede incluir intervenciones quirurgicas como la
conversion de Fontan y el trasplante cardiaco post Fontan. La cirugia de conversion
de Fontan consiste en un cambio de la técnica quirargica original (usualmente
conexion atrio pulmonar) a una técnica mas moderna, que asocie menor
comorbilidad, en algunos casos realizandose concomitantemente con crio ablacion
intraoperatoria como coadyuvante al tratamiento de arritmias refractarias. Sin
embargo, esta técnica no esta exenta de riesgos e incluso algunos pacientes
pueden fallecer. El trasplante cardiaco post Fontan es el ultimo recurso de
tratamiento para el fallo de Fontan y es reservado comunmente para pacientes que
presentan comorbilidades severas o insuficiencia cardiaca refractaria a las otras
modalidades de tratamiento (Kay et al., 2018; Rychik et al., 2019).

g) Fontan Fallido

La circulacidon de Fontan puede llegar a ser disfuncional. A esto se le llama Fontan
fallido, y puede presentarse de manera temprana (en el post operatorio del Fontan
primario), y tardia. Esta ultima incluye complicaciones hemodinamicas y
multiorganicas, con o sin disfuncion cardiaca directa. Se han descrito cuatro

fenotipos que se mencionan a continuacion (Deal & Jacobs, 2012):

l. Fontan fallido con FE disminuida: Es el mas comun en la poblacién pediatrica.
Presenta disfuncién sistdlica, la cual activa una respuesta neurohumoral
similar a la de la insuficiencia cardiaca adquirida . Esta caracterizada por
sintomas de baja FE, simulando la clinica de una falla cardiaca derecha.
Algunas manifestaciones frecuentes son: edema pulmonar, congestion
hepatica, ascitis, anasarca. Existe la posibilidad de que desarrollen cianosis,
debido a las colaterales veno venosos causados por la PVC crénicamente
elevada (Book et al., 2016).



Il. Fontan fallido con FE preservada: Hemodinamicamente se caracteriza por
un GC normal o disminuido, con presiones telediastdlicas ventriculares
elevadas y RVS altas. Predomina la congestion venosa pulmonar, con
elevacion de presiones en el circuito de Fontan y de manera retrograda hacia
el higado (Book et al., 2016).

I1. Fontan fallido con presiones normales: Es causado por una disfuncion
organica sistémica con hipertension portal y remodelamiento patologico de la
vasculatura pulmonar. Se asemeja a la presentacion clinica de una falla
cardiaca derecha, ya que presenta hepatomegalia, esplenomegalia, ascitis,
venas varicosas, e intolerancia al ejercicio (Book et al., 2016).

V. Fontan fallido con vasos linfaticos anormales: Ocurre en presencia de
bronquitis plastica y EPP, en el contexto de una funcion ventricular y
hemodinamia normal (Book et al., 2016).

El tratamiento del Fontan fallido es heterogéneo, e incluye medidas generales como
mantenimiento del ritmo sinusal, prescripcidn de ejercicio y medias de compresion
vascular; otras intervenciones mas invasivas como la correccion de dafos
estructurales valvulares son también evaluadas segun el caso. Sin embargo, hay
caracteristicas terapéuticas especificas segun el fenotipo. Para el tipo |, se utilizan
medicamentos que han probado eficacia en morbimortalidad en insuficiencia
cardiaca adquirida, debido a las respuestas fisiopatolégicas que comparten, incluye
por ejemplo el uso de antagonistas de la aldosterona, IECAs y beta bloqueadores
cardioselectivos como carvedilol, metoprolol y bisoprolol. En el tipo Il se toman
medidas como control de la presion pulmonar y congestion venosa, restriccion de
sodio, antagonistas de la aldosterona y diuréticos de asa. En el tipo lll, es importante
recalcar que cuando la hipertension portal empeora, aumenta la vasodilatacién,
reduce la presion arterial, disminuye la perfusion renal y precipita una disfuncion
renal, en este caso podria utilizase un alfa 1 agonista como la midodrina, de manera
que eleve las RVS y optimice el flujo renal; en el caso de que el fenotipo Il curse
también con hipertension pulmonar, se podrian utilizar medicamentos como

sildenafil. Por ultimo, en el tipo IV debe tratarse segun el trastorno concomitante, ya



sea la EPP o la bronquitis plastica; dichas terapias ya fueron desarrolladas en las

secciones respectivas (Book et al., 2016).
4. Consideraciones anestésicas en pacientes con Fontan.
a. Valoracion preanestésica.
. Generalidades de valoraciéon preanestésica en Fontan

La valoracion preanestésica es definida por la Sociedad Americana de
Anestesiologia (ASA), como el proceso de evaluacién clinica que precede a la
administracion de cuidados anestésicos para procedimientos quirurgicos o no
quirurgicos. La misma es responsabilidad del anestesidlogo y consiste en la
integracion de informacion de multiples fuentes como la anamnesis y examen fisico,
revision del expediente, e interpretacion de examenes y mediciones
complementarias. Puede incluir interconsultas a otros profesionales para obtener
informacion relevante para el cuidado durante la anestesia. El objetivo de la
valoracion preanestésica incluye la participacion en la educacioén del paciente, la
organizacion de recursos disponibles para el cuidado perioperatorio y la formulacion
de los planes para el cuidado intra y post operatorio (ASA Task Force, 2012).

Un aspecto importante para la realizacion de esta tarea en condiciones tan
complejas como la circulacion de Fontan, es cual anestesiélogo la debe llevar a
cabo. Para adultos con cardiopatias congénitas se han establecido caracteristicas
ideales de recursos humanos y tecnoldgicos del centro destinado a la atencion de
estos. Las guias para el manejo de adultos con cardiopatias congénitas, publicadas
en el 2018 por la Asociacion Americana del Corazén (AHA), y por el Colegio
Americano de Cardiologia (ACC), indican que el contar con un programa
interdisciplinario, colaborativo e integrado, puede mejorar los resultados en estos
pacientes. Dentro de este equipo destaca la presencia de un anestesiologo
cardiovascular con entrenamiento o experiencia en el manejo de pacientes con
cardiopatias congénitas. De manera que si se cuenta con dicho especialista la
valoracion preanestésica debe ser dirigida por el mismo. Este puede solicitar ayuda



de cardidlogos, neumologos, hepatdlogos o cualquier profesional que considere
necesario para el analisis de las comorbilidades y completar la elaboracion del plan
anestésico (Stout et al., 2018, ASA Task Force, 2012)

Il. Anamnesis

Esta valoracion inicia con una historia clinica que incluye datos como antecedentes
personales patolégicos, antecedentes quirurgicos, alergias, medicacion utilizada y
antecedentes anestésicos, ademas de otros aspectos especialmente relevantes en
Fontan como capacidad de ejercicio, historial de hospitalizaciones y cambios
recientes en el estado de salud. (ASA Task Force, 2012)

En este apartado debe indagarse con detalle la capacidad funcional del paciente,
para lo cual se cuenta con varias escalas. Una de las mas utilizadas en ensayos
clinicos con Fontan es la clase funcional NYHA, y se muestra en la tabla 1 (Zhang
et al., 2018). Se ha asociado las clases | y || con mejor prondstico y menor tasa de
comorbilidades concomitantes, en cambio las Ill y IV se asocian con situaciones
agravantes como EPP y arritmias, que les confieren un mal pronéstico (Madan et
al., 2010).

Otra escala que puede evaluar este aspecto es la documentaciéon de equivalentes
metabdlicos (METS), explorando los sintomas de acuerdo con la intensidad de
actividad fisica realizada. 1 METS corresponde al VOZ2 en reposo, que a su vez es
equivalente a 3.5 ml/kg/min o 1 Kcal/kg/hora. No hay estudios que analicen los
METS en individuos con cardiopatias congénitas, sin embargo, si se ha visto en
estos pacientes una reducida capacidad para aumentar el VO2 en respuesta al
ejercicio, lo cual se traduce en una menor capacidad funcional predicha (Bouzo &
Gonzalez, 2016). Se evalua con preguntas como: ¢jpuede subir dos pisos de
escaleras sin experimentar sintomas?, o ¢ puede caminar el equivalente a cuatro
cuadras continuas sin detenerse por presencia de sintomas?; estos sintomas se
refieren a dolor toracico, disnea, palpitaciones, fatiga inapropiada, sincope o
lipotimias; si las dos preguntas son afirmativas, el paciente alcanza un puntaje de 4
METS (Urrea et al., 2015). Se describe como una adecuada capacidad funcional en



el preoperatorio cuando se tiene igual o mas de 4 METS; se utiliza el mismo punto
de corte en Fontan que en la poblacion general (Eagle & Daves, 2011).

Tabla 1. Definicion de la clasificacion NYHA (Tomado de Zhang et al., 2018).

Clase NYHA Sintomas

| No limitacién para la actividad fisica. Actividad fisica habitual no

causa fatiga inapropiada, disnea o palpitaciones

| Limitacidon leve de la actividad fisica. Asintomatico en reposo.
Actividad fisica habitual causa fatiga, disnea o palpitaciones

] Limitacién marcada de la actividad fisica. Asintomatico en reposo.
La actividad inferior a la habitual provoca fatiga, disnea o

palpitaciones

v Incapaz de llevar a cabo cualquier tipo de actividad sin molestias.
Sintomas de insuficiencia cardiaca en reposo, aumentan con

cualquier tipo de actividad fisica

En estos pacientes es importante revisar los antecedentes quirurgicos tanto en la
entrevista como en el expediente clinico, ya que el tipo de procedimiento de Fontan
realizado puede implicar variaciones relevantes. Por ejemplo, un Fontan fenestrado
puede tener disminucién en la saturacion de oxigeno arterial de manera esperable,
sin embargo, un Fontan no fenestrado con desaturacion eleva la sospecha sobre

circulacion colateral (Eagle & Daves, 2011).

En la valoracion por aparatos y sistemas, se debe indagar por sintomas y terapias
asociados a cada patologia asociada con Fontan. Cuando hay historia de trombosis
o con tipos de Fontan que utilizan material protésico, se debe verificar el uso de
agentes antiagregantes plaquetarios o anticoagulantes, los mas frecuentes son
aspirina y warfarina (Deal & Jacobs, 2012). En pacientes con trastornos del ritmo,
es habitual el consumo de agentes antiarritmicos y la presencia de marcapasos, por



lo que se debe ahondar en la historia de sintomas como palpitaciones, lipotimias,
dolor toracico, disnea y sincope, y en las valoraciones documentadas en el
expediente clinico al respecto; estos sintomas pueden corresponder también con
Insuficiencia cardiaca (Eagle & Daves, 2011; Book et al., 2016; Rychik et al., 2019).
Se debe preguntar sobre sintomas respiratorios en asociacion a expectoracion de
moldes proteicos, estableciendo la sospecha diagndstica de bronquitis plastica
(Schumacher et al., 2014; Rychik et al., 2019). En pacientes con historia de
hepatopatia asociada a Fontan se debe indagar sobre edemas, ascitis, ictericia y
dolor en hipocondrio derecho. Cuando ademas de edemas indica historia de diarrea,
dolor abdominal, ganancia o pérdida de peso, debe de sospecharse EPP (Kay et
al., 2018).

Il. Examen Fisico

Con respecto a la examinacion, la ASA establece que una evaluacion fisica
enfocada debe constar como minimo de una valoracion de la via aérea, pulmones,
corazon y documentacion de signos vitales, sin embargo, la anamnesis puede guiar

hacia la revisién de otros sistemas (ASA Task Force, 2012).

En Fontan de forma activa se deben buscar signos que sugieran patologias
especificas asociadas a esta paliacion. La elevacion de la PVC puede manifestarse
como ingurgitacion yugular y hepatica, hepatomegalia, dolor a la palpacion de
hipocondrio derecho e insuficiencia venosa de miembros inferiores. La
hipoalbuminemia comun en Fontan, aunada al aumento de presidén venosa puede
manifestarse con edemas y en casos severos anasarca y ascitis (Kay et al., 2018).
Las alteraciones del ritmo pueden asociarse a pulso o ruidos cardiacos irregulares.
Alteraciones de las valvulas AV o semilunar pueden ser identificadas al auscultar
soplos cardiacos (Eagle & Daves, 2011). La desaturacion de oxigeno arterial puede
documentarse con mediciones de saturacién menores a 90%, en algunos casos
inclusive con cianosis visible; esto puede ser congruente con la historia de un
Fontan fenestrado o con la presencia de circulacion colateral. En la valoracion de
semiologia pulmonar puede haber disminucion del murmullo vesicular en la

presencia de derrames pleurales, sibilancias que se asocian a bronquitis plastica y



crépitos presentes en insuficiencia cardiaca (Eagle & Daves, 2011; Kothandan et
al., 2015; Book et al., 2016; Rychik et al., 2019).

V. Laboratorios

Se deben solicitar los examenes de laboratorio necesarios para evaluar las
comorbilidades y la condicién basal del paciente, esto incluye, pero no se limita a
pruebas hematoldgicos (como hemograma y pruebas de coagulacién), y bioquimica
completa (pruebas de funcién renal, pruebas de funcion hepatica, proteinas totales
y fraccionadas, electrolitos) (Kothandan et al., 2015).

El hemograma puede ser de ayuda para identificar fenbmenos secundarios a
comorbilidades por Fontan (Eagle & Daves, 2011). La anemia puede documentarse
como consecuencia de la disminucion en la liberacion de eritropoyetina que se da
en la falla renal crénica. Un aumento en los valores de hemoglobina y hematocrito
se pueden encontrar en policitemia secundaria a estados de cianosis crénica, por
aumento en la circulacion colateral (Eagle & Daves, 2011; Rychik et al., 2019). La
trombocitopenia es frecuente en estadios avanzados de enfermedad hepatica
asociada a Fontan, sin embargo, debe interpretarse analizando segun la
individualidad del paciente. La bronquitis plastica puede asociarse con obstruccion
cronica de las vias aéreas inferiores, con dificultad en aclaramiento bronquial, lo
cual predispone a infecciones que pueden detectarse en la presencia de leucocitosis
con sintomas respiratorios (Rychik et al., 2019).

Las pruebas de funcién hepatica y pruebas de coagulacién son valiosas en el
seguimiento de la hepatopatia asociada a Fontan. Durante los primeros 10 afios
post Fontan se puede detectar hiperbilirrubinemia indirecta y aumento de GGT. En
el periodo entre los 10 a los 20 afios post Fontan se suman un aumento de la AST
y ALT en tres a cinco veces su basal. 20 afios posterior a la cirugia se puede
encontrar un aumento marcado del INR (Tellez et al., 2018). La hipoalbuminemia
también se puede observar como consecuencia de problemas en la sintesis proteica
en el higado, sin embargo, también se presenta en EPP y en nefropatia cianégena
con proteinuria en rango nefrético (Sharma et al., 2016).



En el analisis de la funcién renal se puede utilizar la creatinina sérica para la
estimacion de la TFG. En pacientes con masa muscular disminuida o desnutricion
los calculos basados en sélo creatinina sérica pueden subestimar el nivel de
afectacion renal, por lo debe valorarse la estimacion de la TFG con la cistatina C
(Kay et al., 2018). La presencia de micro proteinuria como marcador temprano, o
del cociente albumina — creatinina urinaria en conjunto con la TFG con creatinina,
pueden ser buenos indicadores de lesion renal (Lee et al., 2018). Se pueden
encontrar alteraciones hidroelectroliticas en estos pacientes, sin embargo, no solo
se observan en presencia de alteraciones renales, sino también secundarias a EPP
y por el uso de farmacos como la espironolactona y furosemida, comunmente

prescritos en Insuficiencia cardiaca (Book et al., 2016; Rychik et al., 2019).
V. Pruebas de Gabinete

Se debe disponer en el preoperatorio en todos los pacientes con Fontan con un
electrocardiograma, una ecocardiografia transtoracica, y una radiografia de torax.
El electrocardiograma puede evidenciar arritmias de origen supra ventricular, signos
de enfermedad del nodo sinusal y espigas en presencia de marcapasos. En la
radiografia de torax en un Fontan Fallido se puede encontrar cardiomegalia, edema
pulmonar y derrames pleurales (Kothandan et al., 2015).

Con respecto a la ecocardiografia, hay varios factores que deben ser tomados en
cuenta a la hora de interpretar los reportes de este estudio. Las personas con
fisiologia de Fontan tienen anormalidades complejas en la anatomia ventricular y
movimiento segmentario de la pared del ventriculo. Algunos indices
ecocardiograficos como la FE y FA dependen de suposiciones sobre la geometria 'y
simetria del ventriculo, lo cual puede variar de manera significativa en estos
individuos. Otros aspectos como ventanas ecocardiograficas subdptimas y dificultad
para la definicion del borde endocardico pueden limitar aun mas la documentacion
de estos indices (Rhodes et al., 2011). Las mediciones no estan estandarizadas
para esta poblacion, y factores como un ventriculo sistémico morfolégicamente
derecho pueden representar un gran reto; lo que se ha determinado de mayor
utilidad son las mediciones seriadas a lo largo del tiempo utilizando modo M,



Doppler tisular, cambio de area fraccional y las velocidades de influjo mitrales (como
parte del estudio de la disfuncion diastolica en ventriculos unicos morfolégicamente
izquierdos) (Hauser et al., 2017). A pesar de esto descripciones sobre la anatomia,
cambios evidentes en estudios consecutivos en la morfologia ventricular o atrial,
disfunciones valvulares y flujos anormales si pueden ser valorados con mas

precision (Burchill et al., 2017).

La RM cardiovascular representa un elevado costo y presenta contraindicaciones
especificas como presencia de metal con caracteristicas ferromagnéticas en el
cuerpo, claustrofobia y embarazo. Sin embargo, tiene varias ventajas por encima de
otras modalidades de imagen como la ecocardiografia: no tiene radiacion ionizante,
es menos invasivo, tiene menor variabilidad entre operadores y permite la
caracterizacion detallada de tejidos y estructuras. Es considerada el estandar de oro
para el analisis volumétrico y la valoracion funcional, permite incluso la
cuantificacion de shunts (derivaciones de flujo), siendo la forma mas precisa de

determinacion de flujo colateral sistémico pulmonar (Hauser et al., 2017).

La tomografia axial computarizada (TAC) cardiaca es una alternativa a la RM. Tiene
la ventaja de que requiere menos tiempo para ser tomada, y es la mejor técnica
disponible para la valoracién de stents metalicos en la circulacién de Fontan. Sin
embargo, sus principales debilidades son la radiacion ionizante y su pobre
resolucion al ser comparada con la RM o inclusive la ecocardiografia. Este estudio
debe ser reservado solo para cuando la RM no esté disponible o no sea segura
(Hauser et al., 2017).

La modalidad mas invasiva de imagen cardiaca en Fontan es la cateterizacion
cardiaca. Este estudio puede determinar el indice cardiaco, presencia de shunts,
medidas de gradientes de presion en lesiones obstructivas vasculares,
cuantificacion de presiones como la pulmonar, PVC y presién ventricular tele
diastolica. A partir de estos valores se puede calcular el gradiente de presion
transpulmonar y las RVP, que son de gran relevancia para el analisis de la
hemodinamia en Fontan. Ademas, puede usar como una estrategia terapéutica en



la realizacion de fenestraciones de Fontan, cierre de colaterales pulmonares y

correccion de estenosis anatomicas en el circuito venoso (Hauser et al., 2017).

Existen muchas modalidades de imagen, por lo cual se debe tener una guia para
su solicitud. Es importante destacar que muchos de estos estudios son realizados
de base con una frecuencia establecida por cada centro y de acuerdo con el estado
basal del paciente, por lo que muchas de estas van a estar disponibles a la hora de
la primera valoracion preanestésica. Burchill y colegas en el 2017, propusieron un
algoritmo para la eleccion de estudios de imagen no invasivos en pacientes adultos
con cardiopatias congénitas. Sefialan que todos deben contar radiografia de torax
y una ecocardiografia transtoracica. En caso de que la evaluacion anatémica y
fisiologica esté completa de manera que permita una adecuada decision clinica, no
se requieren mas estudios. Si la informacién aportada no es suficiente se debe
seguir de acuerdo con los problemas o necesidades individuales. Si la ventana
acustica es pobre, se puede proceder la realizacion de ecocardiografia
transesofagica, RM cardiovascular o TAC. En caso de que se necesite mayor detalle
en alguna de los siguientes aspectos: morfologia cardiaca, origen de las arterias
coronarias, cuantificacion del tamafio ventricular o FE, evaluacion de los vasos
toracicos extra-cardiacos, y caracterizacion de tejidos cicatrizales o de fibrosis
miocardica, se debe realizar una RM cardiaca; si hay contraindicaciones se indicara
una TAC. Se llevara a cabo una cateterizacion cardiaca en caso de necesitar alguno
de los siguientes datos: coronariografias, evaluacion de las ramas distales de las
arterias pulmonares, presiones de llenado, gradientes transvalvulares, RVP y
gradiente transpulmonar. Se puede realizar un eco de estrés para la valoracion de
gradientes dinamicos y obstruccion del tracto de salida, asi como isquemia
miocardica (Burchill et al., 2017).

VI. Estratificacion de Riesgo

Una adecuada estratificacion de riesgo ayuda a identificar eventos perioperatorios
que pueden a su vez verse beneficiados por intervenciones dirigidas. Algunas de
estas intervenciones son la optimizacion preoperatoria, la necesidad de soporte



respiratorio post operatorio o la admision a una unidad de cuidados intensivos (UCI)
(Stones & Yates, 2018).

Tabla 2. Escala de Mossad: sistema de puntaje para la valoracion del riesgo

anestésico en el paciente adulto con cardiopatias congénitas (Howard-Quijano et

al., 2013).
0 1 2
Diagnéstico de CC Simple (DSA) Moderado Severo (TF)
(DSA+EP)
Intervencién CC Corregida, no residual Corregida con Paliado
residual
Obstruccion Ninguna Si, gradiente <49 Si, gradiente >
ventricular mmHg 49mmHg
Ventriculo, numero 2, VI, es ventriculo 1, VI, es ventriculo 1, VD, es
y posicion sistémico sistémico ventriculo
sistémico
Disfuncién de Leve Moderada Severa

ventriculo sistémico

Resistencias

Normal, <2 unidades

2-4 unidades Wood

>4 unidades Wood

vasculares Wood
pulmonares
Saturacion >90% 75-90% <75%
sistémica de
oxigeno
Hematocrito 30-45% 25-30%, 0 45-65% >65%
Arritmias Poco frecuentes De origen atrial De origen
Ventricular
Numero de 1 2 3 omas
medicamentos
cardiacos

CC: Cardiopatias congénitas, DSA: Defecto septal atrial, EP: Estenosis pulmonar,
TF: Tetralogia de Fallot, VI: Ventriculo izquierdo, VD: Ventriculo derecho

Existen guias de estratificacion de riesgo en adultos que son sometidos a cirugias

no cardiacas, sin embargo, no se han establecido pautas generalizadas en adultos



con cardiopatias congénitas. Uno de los factores considerados para establecer este
riesgo es el nivel de complejidad de la lesidbn o cardiopatia asociada; el
procedimiento de Fontan esta incluido en la categoria de alto riesgo de acuerdo con
la AHA y el ACC (Howard-Quijano et al., 2013).

En la reunion anual del 2002 de la Sociedad Cardiotoracica, se presentd un sistema
de puntaje desarrollado para la evaluacion de riesgo preanestésico en pacientes
adultos con cardiopatias congénitas conocido como escala de Mossad. En la tabla
2 se puede observar los aspectos que evalua. Una suma total de 0 a 6 puntos indica
un riesgo anestésico minimo, de manera que puede ser incluso una cirugia
ambulatoria. Si suma 6 a 13 puntos significa un riesgo moderado anestésico; para
estos pacientes puede darse el ingreso el mismo dia de la cirugia, pero debe
considerarse el traslado a un centro especializado en cardiopatias congénitas.
Cuando el puntaje da 14 a 20 puntos implica un alto riesgo anestésico; para estos
se debe de llevar a cabo el procedimiento en un centro especializado y se tiene que

considerar el ingreso a una UCI (Howard-Quijano et al., 2013).

La mayoria de pacientes que obtienen un puntaje que les confiere alto riesgo en la
escala de Mossad se benefician de cateterismo preoperatorio y de un eco de estrés.
El cateterismo tiene como objetivo la documentacion de la anatomia, presiones y
gradientes como ya se reviso en la seccion anterior de pruebas de gabinete. El eco
de estrés puede ser utilizado para valorar la funcién cardiaca, y puede ayudar a
determinar como el paciente va a responder ante la noxa anestésica y quirurgica,

con cambios subitos de presion y volumen (Howard-Quijano et al., 2013)
VIl. Profilaxis antibiotica para endocarditis infecciosa

La administracion pre-procedimientos para evitar endocarditis infecciosa es un tema
controversial. Esta patologia tiene una incidencia de 1.5 a 6 casos por cada cien mil
personas por afno, de esos casos hasta el 13% tienen una cardiopatia congénita.
Los pacientes adultos con cardiopatias congénitas tienen un riesgo aumentado de
endocarditis infecciosa; especificamente en Fontan existe una mayor probabilidad



de desarrollar esta infeccidn a lo largo de su vida, sin embargo, no hay evidencia de
la eficacia de profilaxis antibidtica en estos pacientes en el periodo perioperatorio.

Tabla 3. Régimen de antibioticoterapia para profilaxis de endocarditis infecciosa en
procedimientos dentales. (Wilson et al., 2007)

Situacioén Agente Adultos Edad Pediatrica
Oral Amoxicilina 29 50mg/Kg
Incapacidad para | Ampicilina o |2gIMo IV 50mg/Kg IM o IV
administracion oral Cefazolina o
ceftriaxona 1gIMo IV 50mg/Kg IM o IV
1gIMo IV 50mg/Kg IM o IV
Alergia a Penicilina o | Cefalexina o |2g 50mg/Kg
Ampicilina - oral clindamicina o
Azitromicina o | 600 mg 20mg/Kg
Claritomicina
500 mg 15 mg/Kg
500 mg 15 mg/Kg
Alergia a Penicilina o | Cefazolina o |1gIMolV 50mg/Kg IM o IV
Ampicilina- Ceftriaxona o
incapacidad para | Clindamicina | 1gIMo IV 50mg/Kg IM o IV

administracion oral
600 mg IM o IV 20mg/Kg IM o IV

IV: Intravenoso, IM: Intramuscular

Los procedimientos considerados de alto riesgo incluyen procedimientos dentales
que involucran manipulacién de gingiva, region periapical y perforacion de la
mucosa oral, ademas procedimientos que involucran incisiones o biopsias del tracto
respiratorio (como adenoidectomias, amigdalectomias, broncoscopias que
requieren toma de biopsias), y en procedimientos sobre piel infectada. (Eagle &
Daves, 2011; Howard-Quijano et al., 2013; Rodriguez-Campos et al., 2017)

Las guias del 2007 de la AHA y la ACC no incluyen de manera especifica los
pacientes con Fontan dentro de sus recomendaciones. Sin embargo, sefiala como

candidatos a profilaxis los pacientes con historia de endocarditis previa y los que



tienen un defecto congénito cardiaco reparado con material protésico hasta 6 meses
después del procedimiento. También los que tienen una cardiopatia congénita
ciandtica no reparada, incluyendo shunts paliativos, y pacientes con defectos
cardiacos congénitos reparados que tienen defectos residuales en el sitio del parche
protésico, o en el dispositivo protésico (los cuales impiden la endotelizacion) (Wilson
et al., 2007, Eagle & Daves, 2011, Rodriguez-Campos et al., 2017). Debera
evaluarse la profilaxis en procedimientos de alto riesgo en pacientes con Fontan
que cumplan con alguna de estas caracteristicas. Los antibioticos deben colocarse
30 a 60 minutos antes del procedimiento. En la tabla 3 se enlistan los
medicamentos, dosis y modo de administracién (Wilson et al., 2007, (Rodriguez-
Campos et al., 2017). Estas recomendaciones son congruentes con las de la
Sociedad Europea de Cardiologia del 2015 (Habib et al., 2015).

b. Consideraciones Anestésicas intraoperatorias en Fontan
. Premedicacion

Los pacientes con Fontan han sido sometidos a multiples procedimientos
quirurgicos y diagnosticos desde una edad temprana. Se ha encontrado una
prevalencia aumentada de sindrome de estrés post traumatico en adultos con
cardiopatias congénitas en comparacion con la poblacién general; uno de los
factores desencadenantes de episodios de ansiedad puede ser la exposicion a un
procedimiento diagndstico, una cirugia o la exposicion a la anestesia (Yuki et al.,
2011; Deng et al., 2015).

Es frecuente que los pacientes ingresen a la sala de operaciones con cierto grado
de ansiedad, de manera que premedicarlos con ansioliticos tipo benzodiacepina
como el midazolam, puede ser deseable. En algunas situaciones especificas el
paciente puede ingresar a sala de operaciones con dolor (por ejemplo, en un
trauma), lo que puede llevar a la administracion de opioides como el fentanilo como
parte también de la premedicacion. Estos farmacos pueden provocar
hipoventilacion, seguida de hipercapnia y un aumento consecuente de las RVP, lo

cual podria generar una descompensacion en la circulacion de Fontan. Sin



embargo, el dolor y la ansiedad pueden tambien causar aumento en las RVP. Se
debe hacer un balance entre el riesgo y el beneficio segun el estado basal del
individuo, y en caso de que se decida proceder con esta premedicacion se
recomienda hacerlo de manera lenta y titulada bajo monitorizacion directa (Eagle &
Daves, 2011).

Il. Monitorizacion

La ASA establece como estandar que durante todas las anestesias se debe evaluar
continuamente la oxigenacion, ventilacidn, circulacion y temperatura del paciente.
Los parametros minimos de seguridad son: medicién de oxigeno inspirado (al usar
magquina de anestesia), uso de oximetria de pulso, uso de capnometria/capnometria
(en ventilacion mecanica), electrocardiograma continuo, medicién de la presion
arterial y frecuencia cardiaca, y medicion de la temperatura (Comité de Estandares
y Parametros de Practica, 2015). En Fontan este tipo de monitorizacion basica
puede ser suficiente en procedimientos en los que se prevea minimas alteraciones

hemodinamicas o cambios de fluidos (Eagle & Daves, 2011).

El uso de monitorizacion invasiva latido a latido de la presién arterial es de gran
utilidad en casos seleccionados, sin embargo, no existe una guia que establezca
indicaciones especificas. Puede ser util en pacientes con: comorbilidades
cardiovasculares adquiridas, en Fontan fallido, cuando se prevé sangrado o
recambio de liquidos importante, riesgo aumentado de inestabilidad hemodinamica,
cirugias de alta complejidad y cirugias de emergencia. La colocacion de una linea
arterial confiere poco riesgo de morbilidad en comparacion con el beneficio que
puede representar en la identificacion temprana de cambios hemodinamicos y
monitorizacion metabdlica por medio de la toma de muestras para gases arteriales
(Eagle & Daves, 2011; Monteiro et al., 2016, DellAnna et al., 2016).

Adicional a la monitorizacion estandar en cirugias mayores debe de medirse de
manera continua la PVC (Kothandan et al., 2015). Una forma de hacerlo es
colocando un catéter intravenoso grueso a nivel ante cubital o yugular externo, esta

medicion no necesariamente implica la colocacion de un catéter venoso central



(Eagle & Daves, 2011). Debido a las alteraciones anatémicas en estos pacientes la
utilizaciéon de un catéter de la AP no esta indicado, sin embargo, la PVC puede
aportar informacion importante sobre la vasculatura pulmonar, ya que en ausencia
de estenosis en las conexiones del procedimiento de Fontan, el valor de la PVC es
equivalente a la presioén arterial pulmonar media (PAPm). Este dato puede ser un
indicador del estado de volemia intraoperatoria, sin embargo, es importante resaltar

que no refleja la precarga ventricular (Del’Anna et al., 2016).

Pueden utilizarse otras modalidades de monitorizacion que aportan datos
hemodinamicos como GC y volumen sistolico. Entre los no invasivos se encuentra
la ecocardiografia y la bioimpedancia eléctrica toracica, otros que representan mas
invasividad son la termodilucién y por analisis del contorno de la onda de pulso, asi
como la medicion continua de la saturacion venosa central (ScvO2) (Yoshitake et
al., 2016; Dell’Anna et al., 2016).

La ecocardiografia transesofagica puede utilizarse en la valoracion intraoperatoria
de la precarga, funcidn ventricular y GC, asi como para detectar la presencia de
episodios embdlicos (Kothandan et al., 2015). La bioimpedancia eléctrica toracica
se ha validado en pacientes con Fontan, aporta datos confiables de indice cardiaco
y volumen sistolico (Yoshitake et al., 2016). Métodos como la termodilucién varian
de acuerdo con si el algoritmo utilizado para el calculo del GC considera o no la
recirculacion por shunts en estos pacientes; una tecnologia que toma esto en cuenta
es el EV1000 ® de Edwards Lifesciences, que utiliza la calibracion con termodilucion
par ajustar los valores de GC proporcionados por la onda de contorno de pulso. Por
ultimo, para evaluar cambios en la ScvO2 es necesaria la colocacion de un catéter
venoso central, representando mayor invasividad (un ejemplo de esto con medicion
continua de este valor es el PreSep® de Edwards Lifescience) (DellAnna et al.,
2016).

1l. Induccion

Si la técnica elegida es anestesia general, se deben seleccionar agentes inductores

cuyas propiedades representen la menor repercusion hemodinamica, considerando



los factores comoérbidos del paciente. Es importante resaltar que la restriccion de
fluidos o el ayuno prolongado preoperatorio puede predisponer a un estado de
hipovolemia, con disminucion del flujo pulmonar y el GC. En este caso una
estrategia prudente es la administracion de soluciones intravenosas ya sea coloide
o cristaloide, con el fin de reestablecer el volumen intravascular y minimizar las
variaciones hemodinamicas con la induccion, teniendo precaucion en presencia de
disfuncioén diastdlica (Eagle & Daves, 2011). Algunos autores recomiendan colocar
al paciente con el térax y los miembros inferiores elevados, con en fin de favorecer

el retorno venoso a favor de la gravedad (Windsor et al., 2017).

Tabla 4. Efectos hemodinamicos de los farmacos anestésicos (Twite et al., 2019).

Contractilidad | PAM RVS PAP RVP FC
Isoflurano — l ) ! ! T
Sevoflurano ! l l ! ! T
Desflurano — l ! I 1 T
Propofol l ) I ! l l
Ketamina — — 1 1— - T
Etomidato — — — 7 T —
Dexmedetomidina — 1 1 - - W
Opioides — — — — - I
Benzodiacepinas — - - - - -

PAM: Presion arterial media, RVS: Resistencia vascular sistémica, PAP: Presion
arterial pulmonar, RVP: Resistencia vascular pulmonar, FC: Frecuencia cardiaca, |:

Disminucion, 1: Aumento, —: No diferencia significativa.



El anestesidlogo debe tomar en cuenta los efectos sistémicos de cada medicamento
(ver tabla 4). El etomidato es una opcion razonable debido a la preservacion de la
contractilidad miocardica y el tono vascular pulmonar, sin embargo, se han
reportado paro cardiaco en pacientes con Fontan con pobre funcion sistdlica, de
manera que hay que tener precaucion en ese escenario clinico. La ketamina
aumenta las RVP y el VO2, lo que puede limitar la utilidad en Fontan. El propofol y
midazolam pueden generar una caida profunda del RV sistémico, asi como
depresidn miocardica, por lo que se debe titular la dosis y anticipar los cambios
circulatorios. En pacientes con Fontan en los que se ha documentado insuficiencia
cardiaca, debe tenerse precaucion en las inducciones inhaladas debido a que tienen
una sensibilizacion aumentada a la depresién miocardica secundaria a estos
anestésicos. Con respecto a la relajacion neuromuscular, deben evitarse los que se
asocian a la liberacion de histamina (como el atracurio y pancuronio), ya que pueden
resultar en hipotension y taquicardia; se recomiendan cisatracurio y vecuronio, o en
caso de necesitar una secuencia rapida: succinilcolina o rocuronio (Kothandan et
al., 2015).

IV. Mantenimiento de la anestesia y metas fisiologicas.

Las metas intraoperatorias en los pacientes con anestesia general se enfocan en el
mantenimiento del GC. Para esto se debera asegurar un adecuado RV, PAPm
adecuadas, un gradiente transpulmonar 6ptimo, buena precarga, adecuada funcion
contractil, mantenimiento de las RVS sin aumentar la poscarga y mantenimiento de
ritmo sinusal. Esto se puede lograr a partir de modificaciones ventilatorias y medidas

farmacolégicas (Kothandan et al., 2015).

Para establecer una adecuada ventilacion mecanica en un paciente con Fontan, es
importante tener en cuenta que en éstos la circulacidon pulmonar es altamente
dependiente de los cambios de presion intratoracicos y de los cambios en las RVP.
Durante la inspiracion normal en ventilacion espontanea, el flujo pulmonar aumenta
de manera significativa como resultado de la disminucion de presion intratoracica,
favoreciendo el paso de la sangre desde las venas cavas hasta las AP. Sin

embargo, la presién positiva intratoracica generada por la ventilacion mecanica



puede limitar el RV e inclusive revertirlo, lo que a su vez disminuye el flujo pulmonar
y consecuentemente la precarga ventricular. Un caso extremo es la ventilacion
unipulmonar, que ademas de lo ya descrito aumenta el shunt derecha a izquierda;
en esta situacion el aumento en la ventilacién en el pulmén dependiente (ventilado),
puede llegar a compensar y a eliminar el diéxido de carbono (COz), sin embargo, la
PAP puede aumentar por un incremento en el gradiente alveolo arterial de oxigeno

y consecuentemente de las RVP. (Bailey & Jobes, 2009)

En casos donde se tenga que utilizar ventilacion mecanica por presion positiva
existen varias estrategias a la hora de escoger los parametros ventilatorios, estos
tienen como objetivo mantener una presion media de la via aérea baja, ya que se
ha demostrado una relacion inversamente proporcional entre esta y el indice
cardiaco. Esto se logra con bajas frecuencias respiratorias, limitando el tiempo
inspiratorio y estableciendo bajos valores de presion positiva al final de la espiracion
(PEEP); existe discrepancia en las recomendaciones del volumen tidal, algunos
autores prefieren valores elevados (10-15 ml/Kg) y otros volumenes mas
conservadores (5-6ml/Kg). Con el fin de prevenir estas alteraciones
hemodinamicas, se recomienda mantener la ventilacibn espontanea en
procedimientos de corta duracion, siempre y cuando se pueda evitar la hipercapnia
severa (Yuki et al 2011; Gologorsky et al., 2012; Kothandan et al., 2015)

Los cambios en el flujo sanguineo pulmonar no son solo inducidos por la ventilacion,
un aspecto con gran relevancia en el manejo anestésico son las alteraciones en las
RVP. Fenobmenos como hipercapnia, acidosis, hipoxemia y estimulacién alfa
adrenérgica pueden aumentar las mismas, y consigo PAPm. Existen medidas
terapéuticas que se pueden llevar a cabo en el intraoperatorio, como por ejemplo:
aumentar la fraccién inspirada de oxigeno a 100% (potente vasodilatador
pulmonar), hiperventilacion (para inducir hipocapnia y alcalosis respiratoria), revertir
la acidosis metabdlica (mejorando la perfusion sistémica o con bicarbonato e sodio),
uso de dobutamina (con accion beta dos agonista vasodilatadora), uso de milrinona
(inotrépico y vasodilatador no catecolaminérgico), prostaglandinas intravenosas
(con la salvedad de que puede inhibir la agregacion plaquetaria y disminuir las



resistencias sistémicas), el uso de oxido nitrico inhalado, y por ultimo la
administracion de sulfato de magnesio (que puede disminuir la presién arterial
sistémica a expensas de las resistencias, por lo cual debe tenerse precaucion)
(Windsor et al., 2017). El objetivo es mantener las resistencias pulmonares en
menos de 4 Unidades Woods/m?, sin embargo, esta es una medida que requiere
valoracion con cateterismo en el laboratorio de hemodinamia; indirectamente
podemos documentar los cambios en las RVP con las variaciones en la PAPm (que
su vez esta reflejada en la PVC). Los valores ideales de PVC en estos pacientes
son de 10 a 15 mmHg (maximo 20 mmHg), de manera que logre un gradiente
transpulmonar de 5 a 8 mmHg. El gradiente transpulmonar es el resultado de la
resta entre la PAPm vy la presidon en el atrio izquierdo funcional, este ultimo en
presencia de funcion ventricular conservada tiene valores entre 5 y 10 mmHg
(equivalente a la presion tele diastdlica del ventriculo sistémico con valvula atrio

ventricular competente) (Kothandan et al., 2015).

Los pacientes con Fontan tienen una sensibilidad aumentada de las resistencias
vasculares en la porcion venosa ante estimulos simpaticos, por lo que de base
presentan venoconstriccion. Otro mecanismo compensatorio para mantener un
adecuado RV sistémico es un volumen intravascular aumentado, por lo tanto, son
mas labiles con la administracion de farmacos anestésicos o analgésicos que
generan vasodilatacion. Al disminuir el RV, se puede dar una disminucion de flujo
pulmonar, una menor precarga y un detrimento en el GC, llevando a inestabilidad
hemodinamica. Cuando el paciente con Fontan tiene una disminucion en la presion
arterial en el intraoperatorio se debe hacer una valoracion integral con la
monitorizacion disponible, de manera que se garantice una estrategia terapéutica

dirigida y efectiva (Kothandan et al., 2015).

Cuando la cirugia es laparoscopica, se debe considerar que el neumoperitoneo no
puede pasar de 10-12 mmHg, ya que este es el punto de corte a partir del cual
aumentan las complicaciones hemodinamicas. Después de esa presion se puede
presentar disminucion en el retorno venoso por compresiéon de la cava inferior, lo

que a su vez disminuye la precarga y consecuentemente el GC. Es importante que



en la variante de Fontan con fenestracion, existe un riesgo aumentado de embolia
paraddjica de CO2, por lo cual se debe mantener vigilancia estricta y sospecha
diagnodstica temprana. Los pacientes jovenes con circulacion de Fontan tienen una
muy buena tolerancia al neumoperitoneo, sin embargo, asocian mejores resultados
cuando el riesgo quirurgico es menor, y cuando se logra una adecuada ventilacion
y se mantienen 6ptimos volumenes intravasculares (Kothandan et al., 2015). En
estos casos es mandatorio establecer una comunicacién clara con el cirujano;
manteniendo un umbral bajo para la conversion a cirugia abierta. Un paciente con
fallo de Fontan puede tener un riesgo mucho mayor de complicaciones en cirugia
laparoscopica, de manera que no es la técnica de eleccion cuando se asocia este
diagnéstico (Yuki et al 2011). Cuando se realiza una toracoscopia, los pulmones
estan parcialmente colapsados y existe un aumento de las RVP por efecto mecanico
y por aumento del CO- por la insuflacion. Estrategias para optimizar la hemodinamia
en estos casos son mejorar el volumen intravascular y limitar la presion de
insuflacion (Bailey & Jobes, 2009).

Se debe tomar en cuenta que estos pacientes pueden presentar un riesgo
aumentado tanto de sangrado como de trombosis, de acuerdo con el contexto
clinico. En una cirugia de emergencia donde no hubo un tiempo apropiado para
suspender los anticoagulantes o antiagregantes plaquetarios, se puede presentar
un sangrado secundario al efecto residual de estos medicamentos. Una presion
venosa alta como es usual en Fontan, puede aumentar el riesgo de sangrado de
tipo venoso, similar a como sucede en las cirugias de escoliosis. De manera
contraria, la disminucion de factores como proteina C y la elevacion del factor VI,
asi como la presencia de material protésico en ausencia de anticoagulacién (cuando
se decidioé suspender la misma en el preoperatorio), aunado a la presencia de un
catéter venoso central (cuerpo extrafo), pueden aumentar el riesgo de presentar
trombosis (Yuki et al 2011).

Windsor y colegas proponen un abordaje para el manejo hemodinamico que
contempla los aspectos mencionados anteriormente. Establece como principios

generales que deben estar presentes en todos los pacientes el mantenimiento de



las RVP en valores bajos, permitir la ventilacion espontanea siempre que sea
posible, preservar el ritmo sinusal, mantener la precarga segun la tolerancia
cardiaca y preservar la funcion diastolica y sistélica. Posteriormente hace una
diferenciacion entre los pacientes que tienen una buena funcion ventricular y los que
no. Para los ultimos, si se encuentran estables pueden optimizarse con el uso de
milrinona, dobutamina e isoproterenol (inodilatadores), y en el caso de altas
resistencias sistémicas recomiendan el uso de nitroprusiato de sodio. Sefialan que,
si el paciente presenta una pobre funcidn ventricular y ademas esta
hemodinamicamente inestable, se debe mejorar tanto la contractilidad como la
presion arterial utilizando epinefrina, dopamina o una combinacion de milrinona con
un vasopresor (norepinefrina o vasopresina), ademas recomiendan el uso juicioso
de volumen. En el otro extremo, cuando tienen buena funcion ventricular y se
encuentra inestable hemodinamicamente, se recomienda la mejora de la presion
arterial por medio de la administracion de volumen (puede llegar a necesitar
cantidades considerables), el uso de vasopresina y el mantenimiento de bajas RVP
(con el fin de mejorar el transito de volumen a través de los pulmones) (Windsor et
al., 2017).

Debido a la alta prevalencia de trastornos del ritmo en los pacientes con Fontan, es
posible que se desencadene una arritmia en el intraoperatorio. Las mas frecuentes
son las taquiarritmias supraventriculares. Si el paciente no esta anticoagulado existe
monitorizacion con ecocardiografia transesofagica se debe evaluar la presencia de
trombos intracardiacos. En ausencia de trombosis y ante inestabilidad
hemodinamica, se debe intentar revertir a ritmo sinusal. Si se documenta un trombo,
se debe valorar el riesgo beneficio de complicaciones tromboembdlicas versus una
cardioversion retrasada, en el contexto de una cardiopatia congénita con muy mala
tolerancia a la taquicardia. En pacientes hemodinamicamente estables se puede
valorar la terapia farmacologica con beta bloqueadores o bloqueadores de los
canales de calcio con el fin de disminuir la frecuencia cardiaca y cardioversion
eléctrica, o amiodarona como estrategia de cardioversion farmacoldgica. Si el
problema del ritmo corresponde a una disminucion en la frecuencia (secundaria por

ejemplo a un bloqueo atrio ventricular completo), se debe considerar la colocacién



de un marcapaso temporal, mientras es abordado por el servicio de cardiologia
(Silversides et al., 2010; Monteiro et al., 2016).

Con respecto a la educcion de la anestesia, se ha determinado que hay un mejor
pronostico en estos pacientes cuando tienen una extubacidén temprana. La noxa
persistente de la ventilacion mecanica y su repercusion hemodinamica, cesan al
extubar al paciente y mantenerlo con respiracion espontanea. Algunas de estas
complicaciones son trauma laringeo, neumonia nosocomial, crisis hipertensivas
secundarias a la manipulacion de la via aérea. Sin embargo, algunos pacientes
necesitan permanecer intubados en el post operatorio inmediato debido a
situaciones como inestabilidad hemodinamica, riesgo de atelectasias o colapso
pulmonar con hipoxia, estos pacientes deberan continuar el manejo en una UCI
(Mossad et al.,, 2013). En este periodo se debe tomar en cuenta que el dolor
postoperatorio puede aumentar las RVP y generar una descompensacion
hemodinamica, de manera que se debe atender segun las necesidades de cada
paciente. Si se utilizan opioides para la analgesia, debe considerarse que una
sobredosis puede inducir depresion respiratoria con hipoventilacion 'y
consecuentemente un aumento de las RVP, que de igual manera puede precipitar
una descompensacion aguda cardiovascular. También se debe realizar una
adecuada profilaxis de nauseas y vomitos post operatorios, ya que las nauseas
podrian disminuir la tolerancia oral y retrasar la ingesta de liquido, y los vomitos
podrian resultar tanto en hipovolemia como en un trastorno hidroelectrolitico (Yuki
et al 2011).

V. Anestesia epidural y consideraciones en la paciente obstétrica

La unica técnica de anestesia regional descrita en la literatura para pacientes con
Fontan es la anestesia o analgesia por medio de un catéter epidural. Se han
publicado reportes de caso solamente en la atencion de mujeres embarazadas, ya
sea para cesarea o analgesia de parto. Al presentar frecuentemente terapia de
anticoagulacion o antiagregacion plaquetaria, se debe verificar que no existan
contraindicaciones para la realizacion de una puncién epidural, segun las normas

vigentes establecidas por la Sociedad Americana de Anestesia Regional y Medicina



del Dolor (ASRA), de acuerdo con el medicamento utilizado y las pruebas de
coagulacion correspondientes. Se ha descrito la anestesia general en situaciones
de emergencia o con contraindicacion para la técnica regional, sin embargo, la gran
mayoria se han realizado con anestesia epidural (Nayak & Booker, 2008; Monteiro
et al., 2016).

En las mujeres embarazadas con Fontan los cambios hemodinamicos asociados a
la gestacion pueden influir en la funcion cardiaca. EI VO2 miocardico en las
semanas 20 a la 28 normalmente incrementa un 20% y el volumen sistdlico en un
40%. La retencion de fluido asociada puede generar distension atrial y activar
taquiarritmias atriales, con una gran repercusion hemodinamica. A la hora de
proporcionar anestesia a estas pacientes, se deben seguir los mismos principios de
manejo hemodinamico explicados ampliamente en el apartado anterior. La
anestesia epidural no modifica ni la funcion ventricular ni las RVP, sin embargo, si
puede generar hipovolemia relativa por vasodilatacion, especialmente cuando
alcanza un nivel alto. Para evitar esto se recomienda administrar la anestesia
epidural titulada (nunca en una dosis Unica), mantenimiento de la volemia con
liquidos intravenosos y el desplazamiento uterino hacia la izquierda. Se debe evitar
la administracion vasopresores con actividad agonistas alfa 1, debido a que puede
aumentar las RVP (Nayak & Booker, 2008).

El nivel de monitorizacion en estos pacientes es heterogéneo, siendo el minimo
necesario el establecido por la ASA en su estandar Il. La utilizacion de estrategias
mas invasivas deben ser planteadas y planeadas desde la consulta preanestésica
en el periodo prenatal considerando las comorbilidades y el riesgo individual de
complicaciones intraparto. La colocacidén de una linea arterial es mas frecuente en
anestesias epidurales para cesarea que para parto vaginal, tiene gran utilidad para
la pronta deteccion y abordaje de las respuestas hemodinamicas secundarias por
ejemplo a medicacion o pérdida sanguinea. La monitorizacion de la PVC es menos
frecuente, sin embargo, puede ser considerada en casos de alto riesgo, ya que da
informacion importante sobre el estado de la volemia (Monteiro et al., 2016).



Complicaciones frecuentes en estas pacientes son la hemorragia post parto,
arritmias e Insuficiencia cardiaca. La revision sistematica mas grande realizada con
esta poblacion no identificd ningun reporte de muerte en el embarazo o periodo
periparto. Estrategias para el manejo agudo de las arritmias incluye la maniobra de
Valsalva, cardioversion eléctrica directa, y drogas antiarritmicas como amiodarona,

beta bloqueadores y digoxina (Silversides et al., 2010).
VI. Anestesia fuera de quiréfano

Los pacientes con Fontan pueden ser expuestos a estudios o intervenciones fuera
de quiréfano como RM, cateterizacién cardiaca, broncoscopias, endoscopias
digestivas (Rychik et al., 2019). En esos escenarios pueden llegar a necesitar de un
procedimiento anestésico como sedacion (mas frecuente) o anestesia general
(Junghare & Desurkar 2017).

La ASA ha establecido requerimientos minimos para la administracion de cuidados
anestésicos en areas fuera de quirdfano, entre ellas se incluyen: una fuente de
oxigeno principal y un suministro de respaldo, una fuente de succién, un adecuado
sistema de eliminacién de gases anestésicos, una bolsa resucitadora auto inflable,
equipo de monitorizacién basico, una maquina de anestesia (si se utilizan gases
anestésicos), tomacorrientes suficientes, adecuada iluminacién, suficiente espacio
fisico para acomodar el equipo, y acceso rapido a un carro de paro y a un
desfibrilador (Chang & Urman, 2016).

Las complicaciones mas frecuentes en el laboratorio de cateterizacion posterior a
una sedacion o anestesia general en pacientes con cardiopatias congénitas son
eventos de la via aérea (broncoespasmo, laringoespasmo, aspiracion y apnea),
eventos cardiovasculares (hipotension, arritmias, paro cardiaco) y eventos
postoperatorios (nauseas, vomitos, agitacion, apnea e hipoxia) (Junghare &
Desurkar 2017). Sin embargo, especificamente en la poblacion de Fontan los
aspectos que pueden generar problemas durante o posterior a sedaciones son la
hipoventilacion con un consecuente aumento de la PAPm, lo cual a su vez puede

ser un precipitante para inestabilidad hemodinamica (Tokuhira et al., 2019).



La eleccion del anestésico dependera de la condicidn basal del paciente y del
procedimiento a realizar. Los medicamentos utilizados son los mismos que los
descritos en la seccion de induccién anestésica (ver tabla 4), con las mismas
implicaciones hemodinamicas (Lim et al., 2019). Sin embargo, uno que se ha
estudiado especificamente para sedaciones en pacientes con Fontan es la
Dexmedetomidina. Este es un alfa dos agonista que tiene propiedades hipnéticas y
analgésicas, con preservacion de la ventilacidon y con el riesgo de depresion
miocardica. Un estudio realizado en pacientes post procedimiento de Fontan en una
UCI demostré menor incidencia de hipercapnia asociada a hipoventilacién, sin
embargo, documenté bradicardias que requirieron el uso de marcapasos (Tokuhira
et al., 2019).

VIl. Manejo de paro cardiorrespiratorio en pacientes con Fontan

Para el manejo de un paro cardiorrespiratorio en los pacientes adultos con
cardiopatias congénitas debe administrarse de acuerdo con las guias de ACLS
(apoyo vital cardiaco avanzado) vigentes. Sin embargo, existen caracteristicas
particulares en esta poblacion que deben ser tomadas en cuenta. En estos
individuos la ineficiencia normalmente atribuida a la resucitacion cardiopulmonar
(RCP) se encuentra exacerbada, debido a que la anatomia en muchas de las
patologias asociadas limita el flujo pulmonar efectivo y el flujo sistémico, con una
consecuencia neta de disminucion en la perfusion sistémica. Con ineficiencia de
RCP se hace referencia al flujo suboptimo que llega a érganos como corazoén y
cerebro (30 a 40% del flujo fisiologico), en presencia inclusive de compresiones

adecuadas (Laussen et al., 2019).

Especificamente en Fontan se ha estudiado el sitio éptimo para la realizacién de las
compresiones, con el fin de lograr el mejor GC posible con esta maniobra. Existen
dos mecanismos por los cuales las compresiones logran generar un flujo
circulatorio: la bomba cardiaca y la teoria de la bomba toracica; se ha demostrado
gue la mas importante es la cardiaca, de manera que compresion ventricular directa
en el punto de mayor area transversal y en ausencia de compresion del tracto de

salida se asocia con un GC maximo. La recomendacion de la AHA en estos



pacientes es la aplicacion de esta maniobra en la mitad inferior del esternén (50 %
inferior), sin embargo un estudio que analizé imagenes de TAC en esta poblacion
demostrd que la aorta ascendente y el tracto de salida tienen menor probabilidad de
encontrarse en el cuarto inferior del esterndn (25% inferior), y que a este nivel se
encuentra en la mayoria de los pacientes el punto de mayor area transversal
ventricular; de manera que lo recomiendan como sitio ideal de compresion (Park et
al., 2016).

c. Consideraciones Anestésicas en el post operatorio

El espacio de recuperacion postoperatoria se selecciona de acuerdo con el estado
basal del paciente y la naturaleza del procedimiento realizado. Esto debe ser
discutido por un equipo interdisciplinario entre el cardidlogo, cirujano, anestesiodlogo
e intensivista previo al dia del procedimiento, de manera que si requiere una cama
en una UCI pueda ser reservada. Como se discutio en el apartado de estratificacion
de riesgo, un alto puntaje en la escala de Mossad puede ser un buen parametro
para establecer la necesidad de cuidados post operatorios avanzados. El cuidado
de estos pacientes en sala de operaciones y la UCI es un continuo, de manera que
pueden requerir mantenimiento de la ventilacibn mecanica, continuidad de
infusiones de vasopresores o inotropicos, monitorizacidn avanzada y sedacion
(Nayak & Booker, 2008; Bailey & Jobes, 2009).

En el postoperatorio se deben mantener metas similares que en el manejo
intraoperatorio desde el punto de vista fisiologico: mantenimiento de la volemia, del
estado acido base y del GC. En la unidad de recuperacion post anestésica o en la
unidad de cuidados intensivos, si se presenta bajo GC deben valorarse las posibles
causas y manejar agresivamente con la monitorizacidon y estrategias terapéuticas
disponibles, de la misma manera descrita en el apartado de mantenimiento de
anestesia y metas hemodinamicas. La adecuada analgesia es importante en este
periodo porque mejora la circulacion pulmonar y mecanica ventilatoria, sin embargo,
se debe tener precaucién con el uso de medicamentos depresores respiratorios, por
la posible generacion de hipercapnia e hipoxemia. Si se decide utilizar analgesia
epidural post operatoria, es importante establecer un balance entre el riesgo de



hipotensién y el beneficio que implica el alivio del dolor. En Fontan existe un riesgo
aumentado de trombosis post operatoria, por lo cual se debera establecer profilaxis
con heparina no fraccionada o heparina de bajo peso molecular (Nayak & Booker,
2008).

No todos los pacientes con Fontan que son sometidos a un procedimiento quirurgico
o diagnostico que requiere cuidados anestésicos deben quedar hospitalizados. En
individuos con una fisiologia compensada, menores comorbilidades, en los cuales
se realizan procedimientos de bajo riesgo podrian ser considerados en un programa
ambulatorio (Bailey & Jobes, 2009). Existen criterios para el egreso en cirugia
ambulatoria, entre ellos: saturaciones arteriales de oxigeno en aire ambiente
congruentes con las mediciones preoperatorias, no sangrado, excelente control del
dolor, no nauseas ni vomitos, tolerancia a la via oral, adecuada red de apoyo en el
hogar y presencia de cuidador, tener acceso a transporte propio y vivir a menos de
30 minutos del hospital (Nayak & Booker, 2008). Si alguno de estos aspectos no se

cumple, es prudente establecer la admision hospitalaria (Bailey & Jobes, 2009).



Propuesta de Protocolo para el manejo anestésico de pacientes mayores de
12 anos con Fontan, para cirugia electiva no cardiaca y procedimientos

programados fuera de quiréfano en el Hospital San Juan de Dios.

Justificacion: Debido al aumento en la sobrevida de los pacientes con el
procedimiento de Fontan, es esperable que en los afios venideros se presenten
casos que requieran de la administracion de cuidados anestésicos en el contexto
de un estudios y procedimientos diagnosticos o terapéuticos. En la Caja
Costarricense del Seguro Social 12 afios es el punto de corte usual para la atencion
en el Hospital Nacional de Nifos, de manera que mayores de esa edad
corresponden a Hospitales enfocados en la atencion de adultos, como nuestro
centro (Hospital San Juan de Dios). El profesional que provea la valoracién
anestésica perioperatoria debe tener idealmente experiencia en anestesia
cardiovascular y experiencia o formacion relacionada con cardiopatias congénitas.
Sin embargo, este documento pretende brindar herramientas tedricas para que
pueda ser llevado a cabo por un anestesidlogo general.

Objetivo: Establecer una guia de manejo anestésico en pacientes de Fontan
mayores de 12 afos en el Hospital San Juan de Dios, con el fin de procurar una
atencion de calidad y estandarizada basada en la evidencia y literatura médica
disponible.

Valoracion preanestésica:

La valoracion preanestésica puede requerir varias consultas consecutivas. El
anestesidlogo sera el lider del grupo interdisciplinario perioperatorio. Se anotan

puntos clave a considerar en este apartado:



Historia clinica: podra ser tanto directa (por medio de entrevista), como

indirecta (expediente clinico); se dividira en los siguientes apartados:

e Ficha de identificacion.

e Antecedentes Personales Patoldgicos: diagnostico de cardiopatia
congénita por la cual tuvo que ser sometido el paciente a la cirugia
paliativa de Fontan. Anotar si existe presencia de: trastornos del ritmo,
hepatopatia asociada a Fontan, enfermedad renal cronica, EPP,
bronquitis plastica, insuficiencia cardiaca, antecedente de trombosis.

e Antecedentes Personales no patolégicos: alergias, historial de
transfusiones de hemocomponentes.

e Antecedentes quirurgicos: documentar tipo de Fontan y momento en el
que se realizo.

e Antecedentes anestésicos: historia de nauseas y voOmitos
postoperatorios. Identificar y anotar si existen factores predisponentes a
ansiedad o agitacion en el periodo pre operatorio.

e Historial de hospitalizaciones.

e Capacidad funcional: anotar los METS. Anotar la clase funcional NYHA.

e Valoraciéon por aparatos y sistemas: indagar sobre padecimientos
adicionales que no tengan una relacion obvia con la fisiologia de Fontan.

e Padecimiento actual: motivo de la cirugia o del procedimiento diagndstico
a realizar.

Examen fisico: Debe contar como minimo con los siguientes apartados:

e Signos vitales y datos antropométricos.

e Estado de consciencia.

e Examen fisico cardiopulmonar.

e Valoracion de la via aérea: anotar si tiene o no predictores de via aerea
dificil.

e Otros: pueden anotarse aspectos como examen neuroldgico, revision
abdominal, edemas, signos especificos relacionados al padecimiento

actual o cormorbilidades croénicas.



c. Solicitud de examenes de laboratorio: Se deberan solicitar como minimo
los siguientes laboratorios:

e Hemograma, pruebas de funcidn hepatica, pruebas de funcién renal:
electrolitos completos, pruebas de coagulacion, albumina sérica,
gases arteriales.

e Oftros laboratorios: Los que sean necesarios de acuerdo al estado
basal del paciente y sus comorbilidades especificas.

d. Pruebas de Gabinete:

e Se debe contar en todos los pacientes con radiografia de toérax,
electrocardiograma de 12 derivadas y ecocadiografia transtoracica:

e Otros estudios de imagen: ver apartado de interconsultas.

e. Estratificacion de Riesgo:

e Se utilizara escala de Mossad siempre que se cuenten con todos los
datos necesarios para su calculo (ver tabla 2). Se necesita la medicién
de las RVP en unidades Wood, que se calculan de forma invasiva. Un
puntaje de 0 a 6 permite cirugia ambulatoria, de 6 a 13 se debera
admitir en el hospital, y 14 o mas implica un alto riesgo perianestésico,
por lo cual se recomienda comentar en UCI para su traslado post
operatorio.

f. Profilaxis antibiética para endocarditis infecciosa:

e Ver apartado de interconsultas.

d. Interconsultas:

e Mandatorias:

i. Cardiologia: idealmente cardidlogo con experiencia en
cardiopatias congénitas del adulto. Se consultara sobre otros
estudios de imagen complementarios y sobre indicaciones
especificas en pacientes con marcapasos o desfibriladores
automaticos. Participaran en la optimizacion de comorbilidades
cardiovasculares como arritmias o insuficiencia cardiaca en el
preoperatorio. Estableceran balance riesgo beneficio de
suspender anticoagulacion o antiagregacion plaquetaria.



Infectologia: para definir necesidad de profilaxis antibittica.
Trabajo social: con el objetivo de explorar las redes de apoyo
y situacion socioeconomica, y asi establecer establecer si es
candidato o no a un procedimiento ambulatorio desde este
punto de vista.

iv. Cuidados intensivos: para asegurar espacio en esta unidad
cuando asi lo requiera.

v. Servicio quirargico encargado del procedimiento: para
especificaciones sobre el plan quirurgico.

Opcionales:
i. Gastroenterologia: en presencia de EPP o hepatopatia
cronica asociada a Fontan.

ii. Neumologia: si existe diagnostico o se sospecha de bronquitis
plastica.

iii. Nefrologia: en pacientes con insuficiencia renal cronica.

iv. Servicio de farmacia: en caso de que se necesite realizar
solicitud de algun farmaco de acceso restringido o limitado,
como dexmedetomidina, paracetamol intravenoso, milrinona,
prostaglandinas, albumina, rocuronio y sugammadex.

v. Obstetricia: en pacientes embarazadas.

vi. Otros: el servicio que considere oportuno el anestesiélogo

encargado.

h. Consentimiento informado anestésico

Debera explicarse la técnica anestésica al paciente, posibilidades de

monitorizacion invasiva, de intubacion prolongada y de traslado a UCI,

segun corresponda. Se atenderan dudas y se firmara documento en

el formato que esta establecido en la institucion.

Manejo Anestésico

a. Monitorizacion:
Estandar ASA Il



Monitorizacion invasiva: en pacientes de alto riesgo quirurgico o
anestésico se puede colocar linea arterial y medicion de PVC. La
misma se puede medir con un catéter venoso grueso a nivel
antecubital o yugular interno, en caso de que se quiera evitar la
colocacién de un cateter venoso central. La PVC es equivalente a la
PAPmM en ausencia de obstrucciones del circuito de Fontan.
Monitorizacion del GC: Se encuentran disponibles en nuestro centro:
técnicas no invasivas como bioimpedancia eléctrica como el Cheetah
® y ecocardiografia transesofagica. Técnicas que requieren el uso de
linea arterial para el analisis de la onda de pulso y calibrada con
termodilucion, como el Volume View ® y el Flo-Trac ® de Edwards
Lifesciences.

Otra monitorizacién: monitorizacion de la consciencia con BIS o
Sedline. Monitorizacidn de la relajacion neuromuscular con tren de
cuatro. No existen recomendaciones especificas sobre el uso de dicha
monitorizacion en estos pacientes, por lo que queda a criterio del

anestesiologo a cargo.

b. Premedicacion: Se podra aplicar hasta que el paciente esté monitorizado

Ansiolisis: benzodiacepina de accion corta (Midazolam).

Analgesia preoperatoria: opioide de accién corta (Fentanilo).
Administracion de liquidos intravenosos: coloides o cristaloides.
Hipovolemia en ayuno prolongado. Cautela en terapia con liquidos en
presencia de disfuncion diastolica.

Profilaxis antibiética como indicada por infectologia.

c. Induccion:

La eleccion de el inductor y el relajante neuromuscular debe
individualizarse segun el estado clinico del paciente. Se puede
favorecer el retorno venoso sistémico posicionando al paciente con
torax y miembros inferiores ligeramente elevados. Se recomienda
tener medicacion vasopresora e inotropica inmediatamente disponible

y conectada a un acceso vascular independiente.



d. Mantenimiento de la anestesia:

e. Manejo de alteraciones hemodinamicas:

e Es valido el mantenimiento intravenoso e inhalado con sevoflurane.

Evitar 6xido nitroso en Fontan fenestrado o en cirugia laparoscépica.

e Ventilacidn espontanea: siempre que sea posible dejar ventilacion

espontanea (si hipoventila, se debe asistir).

e Ventilacion mecanica: volumen tidal 5-6 ml/kg, bajas frecuencias

respiratorias (evitar hipercapnia), limitar tiempo inspiratorio, PEEP

bajo; el objetivo es mantener presiones medias de la via aérea lo mas

bajas posibles.

o Establecer analgesia y profilaxis de nauseas y vomitos segun criterio

de anestesidlogo. Se recomienda uso de opioides con cautela.

Principios generales:
Siempre mantener RVP lo mas bajas posibles (6xido nitrico inhalado, prostaglandinas*, sulfato de

magnesio, milrinona*, de ser necesario)

apoN

Mantener ventilacion esponténea siempre que sea posible
Preservar ritmo sinusal
Mantener precarga, segun tolerancia cadiaca
Preservar buena funcion sistélica y diastélica

Pobre funcioén ventricular sistémica

/\

Manejo Hemodinamico del paciente con fisiologia Fontan

Buena funcion ventricular sistémica

4/\;

Estable
hemodinamicamente

Inestable
hemodindmicamente

Estable
hemodindmicamente

Inestable
hemodindmicamente

1.

2.
3.
4.

Mejorar funcion

Milrinona*
Dobutamina
Isoproterenol™

Si RVS estan altas:
usar vasodilatador
como nitroprusiato de
sodio.

Mejorar funcién y PAM

1. Epinefrina 6
Dopamina 6
norepinefrina +
milrinona

2. Milrinona* +
vasopresina**

3. Uso de volumen
juicioso

Continuar mismo manejo

Mejorar PAM

1. Uso juicioso de
volumen (puede ser
necesario una
cantidad elevada)

2. Vasopresina**

3. Mantener bajar RVP
para mejorar transito
del flujo a través de
vasos pulmonares

*Disponible en Caja Costarricense del Seguro Social con restricciones

** No diponibles en Caja Costarricense del Seguro Social

Figura 3. Manejo hemodinamico del paciente con fisiologia de Fontan.

Traducido y adaptado de Windsor et al., 2017, para los recursos

disponibles de la Caja Costarricense del Seguro Social.




Procurar RVP bajas: la PVC debe estar entre 10 y 15 mmHg, no mas
de 20 mmHg.

Precaucion con efectos farmacologicos vasodilatadores.

Mantener un adecuado estado de volemia guiandose con la

monitorizacion hemodinamica.

Manejo de trastornos del ritmo en Fontan

Variante: compresiones

Seguir normas ACLS
M gentes deben darse en 25%
inferior del esternon P py
ropranol* 6
—> .
Verapamilo*
Asistolia o Actividad ___| Hemodinamicamente »  Amiodarona
eléctrica sin pulso estable "
- Cardioversion
Taquiarritmia — No > eléctrica
¢Trombosis si
Manejo de cardiaca?
trastornos del ritmo
en Fontan
Valorar riesgo
Hemodinamicamente beneficio de
— tromboembolia versus

inestable

cardioversion eléctrica

retrasada
Pedir ayuda

Colocar marcapaso
transitorio y llamar a

Bradiarritmia —  Atropina ¢no ) cardidlogo
resuelve? electrofisiélogo
urgente.

*Aplica s6lo para arritmias de origen supraventricular

Figura 4. Manejo de trastornos del ritmo (incluyendo asistolia y
actividad eléctrica sin pulso), adaptado a los recursos disponibles en
el Hospital San Juan de Dios. Elaboracion propia basado en los textos
de Silversides et al., 2010; Park et al., 2016; Laussen et al., 2019.

Precaucion con el sangrado, en Fontan hay un estado basal de

hemostasia alterado, algunos con anticoagulacion. PVC aumentada



predispone a mayor sangrado venoso. Muy sensibles a la
hipovolemia, de manera que se debe corregir rapido.

Manejo hemodinamico de acuerdo a esquema de figura 3.

Uso de fenilefrina ante hipotension puede aumentar RVP y empeorar
cuadro clinico. Debe evitarse su uso.

Ante trastornos del ritmo ver figura 4.

Ver consideraciones para analgesia de parto, anestesia para cesarea,
laparoscopia y toracotomia en la tabla 5.

Tabla 5. Conducta anestésica recomendada para parto vaginal,
cesarea, laparoscopia y toracoscopia. Elaboracion propia basado en
los textos de Nayak & Booker, 2008; Bailey & Jobes, 2009; Yuki et al.,

2011; Kothandan et al., 2015 y Monteiro et al., 2016.

Procedimiento

Anestesia de

Monitorizacion

Cuidados especiales

eleccion recomendada
Analgesia titulada epidural
i Evitar compresion aorto cava
. i Analgesia con Estandar ASA Il Mantener volemia con liquidos IV
Parto Vaginal i catéter epidural | Opcional linea arterial | Evitar shot Unico en caso de conversion a
i anestesia epidural.
Anestesia con Anestesia epidural titulada, nunca shot tnico
: catéter epidural Estandar ASA Il Nulnca anestes!a‘a espmlal
2 i (Idealmente por un . . Evitar compresion uterina aorto cava
Cesarea H - Ideal linea arterial y/o X o
anestesiologo PVC (PAPm) Mantener volemia con liquidos IV
obstétrico y uno Evitar fenilefrina, aumenta RVP
cardiovascular) Anestesia general no esta contraindicada
Bajo umbral de conversion a laparotomia
Estandar ASA Il Mantener neumoperitoneo maximo entre
Linea Arterial 10-12 mmHg

Toracoscopia

Anestesia general

Ecocardiografia
transesofagica

Estandar ASA Il
Linea arterial
PVC (PAPm)

Ecocardiografia

transesofagica

f. Educcion anestésica y extubacion

Mantener euvolemia
Vigilar por embolia paradgjica de CO: y aire

Bajo umbral de conversion a toracotomia
Aumento de las RVP por aumento de CO:
y por compresion extrinseca.

Limitar presion de insuflacion.

Mantener buen volumen intravascular

La extubacién temprana mejora morbilidad postoperatoria

Paciente debe estar libre de relajacion residual.

Evitar hipoventilacion (precaucion con opioides).

Prevenir y tratar nauseas y vomitos postoperatorios (favorecen

deshidratacion e hipovolemia) segun guias locales vigentes.



Optimizar  analgesia  (dolor aumenta RVP y precipita

descompensacion hemodinamica)

d. Anestesia fuera de Quiréfano

Debe de contarse con todo lo necesario para administrar una
anestesia generar y manejar las complicaciones hemodinamicas
(medicamentos vasopresores e inotropicos, bombas de infusion,
equipos)

Monitorizacion estandar ASA Il

Monitorizacion invasiva depende de condicion clinica basal y de la
complejidad del procedimiento.

La eleccion del anestésico dependera de la condicion basal del
paciente y del procedimiento a realizar.

Dexmedetomidina se puede utilizar, preserva de la ventilacion pero
tiene riesgo de depresion miocardica.

Durante o posterior a sedacién la hipoventilacion con un consecuente
aumento de la PAPm, puede ser un precipitante para inestabilidad

hemodinamica.

Consideraciones Anestésicas en el post operatorio

a. Espacio de recuperacion:

Pacientes de menor complejidad pueden ser ambulatorios o pasar a
la unidad de recuperacién post anestésica.

Pacientes de mayor complejidad y riesgo anestésico o quirurgico: UCI.

b. Eventualidades en el post operatorio:

Si se presenta baja presion arterial deben valorarse las posibles
causas y manejar agresivamente con la monitorizacion y estrategias
terapéuticas disponibles, siguiendo esquema de figura 3.

Adecuada analgesia mejora la circulacion pulmonar y mecanica
ventilatoria, precaucion con el uso de medicamentos depresores

respiratorios, por la posible generacion de hipercapnia e hipoxemia.



En Fontan existe un riesgo aumentado de trombosis post operatoria,
por lo cual se debera establecer profilaxis con heparina no fraccionada
o heparina de bajo peso molecular. Esto debe establecerse en

conjunto con cirujanos tratantes.

c. Criterios de egreso cirugia ambulatoria

Saturaciones de oxigeno en aire ambiente congruentes con las
mediciones preoperatorias

No sangrado

Excelente control del dolor

No nauseas ni vomitos

Tolerancia a la via oral

Adecuada red de apoyo en el hogar y presencia de cuidador

Tener acceso a transporte propio y vivir a menos de 30 minutos del
hospital.



Discusion

La inquietud de realizar este trabajo naci6 al participar en 5 procedimientos de
Fontan en la rotacion de anestesia pediatrica en el HNN, los cuales tuvieron buena
evolucion post operatoria inmediata. Ante una fisiologia tan diferente, surgio el
cuestionamiento de si los hospitales de adultos y en especial los profesionales en
anestesiologia tienen las herramientas necesarias y eficaces para administrar
cuidados en salud a esta poblacion. En Costa Rica no existen datos publicados
sobre la epidemiologia local de los procedimientos de Fontan, sin embargo, en el
mundo se ha observado una tendencia de mejora en la sobrevida. Esto hace que
un topico que antes era exclusivo de las subespecialidades pediatricas ahora deba

ser abarcada por los que atienden jovenes y adultos.

El aumento en la prevalencia global de adultos con Fontan, hizo que multiples
grupos y centros internacionales produjeran informacion cientifica de calidad sobre
la atencion integral de los mismos en varios escenarios, dentro de los cuales se
incluye el ambito anestésico. Muchas de estas publicaciones enfatizan la necesidad
de una adecuada comprension de los fundamentos procedimentales, fisioldgicos y
fisiopatoldgicos que coexisten en los pacientes con Fontan, y cdmo estos eventos
modifican las intervenciones en el ambiente perioperatorio. Esta propuesta de
protocolo sobre la atencidn anestésica en esta poblacion responde a la necesidad
de establecer cuidados anestésicos homogéneos en los mismos, con la hipdtesis
de que su aplicacién puede impactar positivamente en los eventos adversos en el

intra y post operatorio.

La propuesta incluye un manejo desde antes del procedimiento que es dirigido por
el anestesiologo. Permite a quien no tiene experiencia en cardiopatias congénitas
un enfoque dirigido y basado en evidencia para la atencion de los jovenes y adultos
con Fontan. Desarrolla los aspectos mas importantes a considerar en la valoracion
preanestésica, en las diferentes fases de una anestesia (sedacion, general o
epidural), y los puntos de mayor relevancia en el post operatorio. Incentiva a la
formacion de un grupo interdisciplinario a través de la modalidad de interconsultas,

de manera que se logre abordar integralmente el caso. Por ultimo, la revision



bibliografica que forma el marco teorico representa una fuente de consulta para
quien quiera profundizar alguno de los fenbmenos fisioldgicos o alguna de las

comorbilidades frecuentes en estos pacientes.



Conclusiones

1. Los pacientes con Fontan han experimentado un cambio epidemioldgico a nivel
mundial, con una mejora en la sobrevida general, esto ha provocado un aumento
de individuos con fisiologia de tipo univentricular que se presentan a sala de
operaciones y con esto una necesidad implicita de actualizacion de los
profesionales en anestesiologia de adultos sobre el tema.

2. El cambio morfolégico principal posterior al procedimiento de Fontan, es el
establecimiento de una circulacion en serie distribuido consecutivamente de la
siguiente manera: ventriculo unico, circulacion arterial sistémica, lecho venoso
capilar, lecho capilar sistémico, retorno venoso sistémico, unién cavo pulmonar,

circulacion arterial pulmonar, lecho capilar pulmonar y atrio unico.

3. Los fendmenos fisiopatoldgicos mas relevantes que se deben comprender para
el manejo anestésico de paciente con Fontan son: la dependencia de un flujo pasivo
arterial pulmonar directamente comunicado con el retorno venoso sistémico, en
ausencia de un ventriculo subpulmonar, de manera que es extremadamente
sensible a cambios en las RVP, la PVC, funcidn ventricular sistélica y diastdlica, y
el estado de volemia.

4. Las pacientes con Fontan que llegan a edad reproductiva pueden llegar a tener
embarazos con mas riesgo de pérdida del producto y de complicaciones en el
periparto, destacando hemorragia, trastornos del ritmo e insuficiencia cardiaca.

5. Existen multiples comorbilidades que afectan a los pacientes con Fontan, algunas
frecuentes como: trastornos del ritmo, disfuncion renal, enfermedad hepatica
secundaria a este procedimiento, insuficiencia cardiaca, y Fontan Fallido; y otras
menos frecuentes como: EPP y bronquitis plastica.

6. La valoracion preanestésica de los pacientes con Fontan incluye un abordaje
interdisciplinario que debe ser dirigido por el anestesidlogo. El manejo anestésico

intra y post operatorio presenta retos en el manejo hemodinamico que deben ser



abordados con un conocimiento basico de los cambios fisiolégicos en la circulacion

de Fontan.



écnica

e

Ficha T

ANESTESIA
PARA
FONTAN

EN MAYORES DE 12 ANOS
PARA CIRUGIA NO
CARDIACA

El Fontan consta circulacion en
serie distribuido asi: ventriculo
unico, circulacion arterial
sistémica, lecho venoso cap
lecho capilar sistémico, retorno
Venoso sistémico, union
cavopulmonar, circulacion
arterial pulmonar, lecho capilar
pulmonar y atrio unico.

N
Dependen de un flujo pasivo
arterial pulmonar directamente
comunicado con el retorno
venoso sistémico, de manera que
es extremadamente sensible a
cambios en las RVP, la PVC,
funcion ventricular sistoélica y
diastolica, y el estado de
volemia.

Anamnesis y examen fisico

Labs: Hemograma, PFH, PFR,
electrolitos completos, P. coag, y
albumina.

Gabinete: Rx torax, EKG 12D, EcoTT

Escalas: deriesgo METS, NYHA,
Mossad

Interconsultas: Cardio, Infecto,
vom._- O—Umw>._.ow_° Trabajo Social, UCI, Servicio Qx que

programo procedimiento

Estandar ASA Il

Extubar siempre que sea Segun complejidad de

posible procedimiento y paciente:

Evitar NVPO R 1.Linea Arterial
Eviar hipovolemia 2.PVC (PAPm)
Evitar hipoventilacion 3.EcOTE
Evitar Hipoxia \ 4.Medicion invasiva o no
invasiva de GC

Premedicacion con MDZ
Induccién con anestésico a
elegir, cautela con cambios

hemodinamicos bruscos
Mantener volemia, RVP, RVS,

PVC<20 mmHg, ritmo sinusal,

ventilacion espontanea o VMA
con: VT 6ml/kg, FR bajas,

mantener P media de VA baja




Manejo Hemodinamico del paciente con Fontan

Principios generales:
1 Siempre mantener AVP lo mids bajas posibles (6xido nitrico inhalado, prostaglandinas®, sulfato de
*, de serr

siempre que sea posible

Mantener precarga, segun tolerancia cadiaca

2
3 Preservar ritmo sinusal
4
5 Preservar buena funcidn sistolica y diastolica

Pobre funcién ventricular Buena funcién ventricular

Estable
hemodinamicamente

Estable
hemodinamicamente

Mejorar PAM
Uso juicioso de
volumen (puede ser
necesario una
cantidad elevada)
Vasopresina™
Mantener bajar RVP
para mejorar transito
del flujo a través de
vasos pulmonares

Mejorar funcion
Milrinona*

Mejorar funcion y PAM
Epinefrina 6 Dopamina
6 norepinefrina +
milrinona
Milrinona® +
vasopresina**
Uso de volumen
juicioso

Dobutamina
Isoproterenol**

Si RVS estan altas:
usar vasodilatador
como nitroprusiato de
sodio.

Continuar mismo
manejo

del Seguro Social con restricciones
del Seguro Social

en Caja C.

>:2I:—f..; de g:-__::_\..-ﬁ_c:
Procedimiento

eleccion recomendada

Seguir normas

ACLS vigentes

Taquiarritmia &l

Manejo de
trastornos del
ritmo en Fontan

Bradiarritmia

*Aplica sélo para

Propranol* o

Verapamilo*

4 Amiodarona

Cardioversion

eléctrica

Cuidados especiales

Parto Vaginal Analgesia con Estandar ASA Il
balad catéter epidural  Opcional linea arterial
Anestesia con
A_Mn.rsﬁaﬂaﬁns Esténdar ASA I
Cesarea POrUN 1 4eal linea arterial y/o
anestealilogo PVC (PAPM)
obstétrico y uno
cardiovascular)
Estandar ASA Il
" ) Linea Arterial
Laparoscopia Anestesia general Ecocardiografia
transesofagica
Estandar ASA Il
Linea arterial
Toracoscopia Anestesia general PVC (PAPm)
Ecocardiografia

transesofagica

Analgesia titulada epidural

Evitar compresion aorto cava

Mantener volemia con liquidos IV

Evitar shot Unico en caso de conversion a
anestesia epidural.

Anestesia epidural titulada, nunca shot Unico
Nunca anestesia espinal

Evitar compresion uterina aorto cava
Mantener volemia con liquidos IV

Evitar fenilefrina, aumenta RVP

Anestesia general no esta contraindicada

Bajo umbral de conversion a laparotomia
Mantener neumoperitoneo maximo entre
10-12 mmHg

Mantener euvolemia

Vigilar por embolia paradéjica de CO; y aire

Bajo umbral de conversién a toracotomia
Aumento de las RVP por aumento de CO;
y por compresion extrinseca.

Limitar presion de insuflacion.

Mantener buen volumen intravascular

ias de origen sup
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