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PRESENTACION DEL CASO

La cirugia de Fontan es una cirugia compleja con mas riesgos que el resto de las cirugias cardiacas y que conlleva complicaciones por su
fisiologia, siendo las mas frecuentes la presion elevada en el circuito cavo-pulmonar, el sindrome de bajo gasto, la hipoxemia y las arritmias;
otras, como la bronquitis plastica, el sindrome pierde proteinas, la ascitis, el derrame pleural, la hipertensién portal y la fibrosis hepatica,
también pueden presentarse. De igual manera, se pueden establecer conexiones entre el circuito pulmonar y el sistémico, lo que provoca
un aumento en las presiones del circuito de Fontan.

Se presenta el caso de un paciente de 17 afios diagnosticado al nacimiento de atresia tricuspidea, con comunicacién interventricular
restrictiva, malposicién de grandes vasos y estenosis pulmonar mixta grave. Para la realizacién de este articulo se han obtenido los
correspondientes consentimientos informados, que se encuentran archivados.

A los 7 afos de edad fue intervenido de cirugia de Fontan fenestrado en un solo tiempo, con anastomosis independientes de vena cava
superior y por otro lado techo de auricula derecha con rama pulmonar derecha, ampliacién de la comunicacién interventricular y ligadura
del tronco de la arteria pulmonar (video 1 del material adicional). La lesion se resolvié con sutura continua durante la cirugia en la arteria
coronaria circunfleja. La evolucién fue satisfactoria y estuvo asintomatico en los siguientes 7 afios, con excelente capacidad funcional y
saturacién del 95%. En los controles se observo ecograficamente una estenosis pulmonar subvalvular grave, con dilatacion del tronco ciego
de la arteria pulmonar y un flujo turbulento en su interior, sin otros hallazgos.

En la revisién clinica a los 14 anos de edad, en la ecocardiografia transtoracica se observé una estenosis pulmonar subvalvular grave (figura 1),
con un gradiente de 90 mmHg a su través, junto con sospecha de fistulizacién entre el tronco de la arteria pulmonar y el circuito de
Fontan (figura 2), con un flujo pulsatil con gradiente de 73 mmHg sistélico maximo, manteniendo un flujo diastélico desde el tronco de la
arteria pulmonar a la auricula derecha conectado a las ramas pulmonares. Se traté con cateterismo cardiaco, durante el cual se observaron
una presiéon media del circuito de Fontan de 16 mmHg y un salto oximétrico entre la arteria pulmonar con respecto al resto del circuito
(91 frente a 78%), descartdndose colateralidad aortopulmonar. En la ventriculografia se evidencié una estenosis pulmonar subvalvular
grave con una dilatacién aneurismatica del tronco de la arteria pulmonar y presencia de una fistula entre el tronco y la arteria pulmonar
derecha (figura 3 y video 2 del material adicional), y por otro lado un seudoaneurisma en localizacién posterior y a la izquierda de la aorta
(30 x 38 mm), con una entrada muy amplia (figura 4 y video 3 del material adicional) y calcificacién en sus pares, con una movilidad
fundamentalmente de la pared posterior, relacionado con el evento coronario de la intervenciéon quirtrgica.

Con el diagnéstico de fistula entre el tronco de la arteria pulmonar y el circuito de Fontan, mas seudoaneurisma del ventriculo izquierdo,
se presentd en sesion médico-quirtrgica y se decidio realizar el cierre percutaneo de la fistula y resolver la estenosis pulmonar subvalvular.
Con respecto al seudoaneurisma, el tamafio del orificio de entrada descart6 la intervencién percutanea. Esto, afiadido a la estabilidad
radiolégica seriada, hizo que se optara por una actitud conservadora.
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Figura 1. Vision ecocardiografica en plano apical de 4 camaras, en la que se Figura 2. Vision ecocardiografica en plano paraesternal derecho, en la que

observa el origen del flujo turbulento en la zona subpulmonar que llega hasta se observa la conexion entre el tronco pulmonar y el circuito pulmonar con
el techo del tronco pulmonar. Al: auricula izquierda; AP: tronco pulmonar; TU: paso de flujo. Flecha verde: tronco pulmonar. Flecha roja: rama pulmonar
tubo de Fontan; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo. derecha.

Figura 4. Ventriculografia en la que se observan el seudoaneurisma, el tronco
pulmonar y la aorta en posicién anterior en malposicion de vasos, con paso de
Figura 3. Angiografia lateral en el tronco de la arteria pulmonar que muestra contraste desde el tronco pulmonar al circuito de Fontan. X1: fistula entre el
la fistula a la rama derecha. tronco pulmonar y la rama derecha. X2 y X3: dimensiones del tronco pulmonar.
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¢COMO LO HARIA?

El caso descrito de fistulizacién entre el tronco de la arteria pulmonar y la rama pulmonar derecha es, sin lugar a duda, un interesante
caso asimilable en cuanto a procedimiento a las situaciones mas frecuentes en la préctica diaria, en las que la ligadura quirtrgica del
tronco de la pulmonar no es completa y deja un cierto paso residual entre el corazén y el circuito de Fontan, lo cual es indeseable dado
que envia sangre ya oxigenada de nuevo al pulmén, sobrecargando una circulacién tan sensible como es la de Fontan, que carece de
bombeo cardiaco y funciona por gradiente de presién venosa.

En este tipo de procedimientos suele bastar con el cierre de la boca de unién entre la rama y el tronco pulmonar, y para ello hay distintas
estrategias. En un primer momento se debe valorar desde qué abordaje cerrar el defecto, y aunque en este caso la existencia de una
fenestraciéon (comunicaciéon entre la circulacién de Fontan y la zona auricular sistémica) permite realizar la oclusién de forma tanto
anterégrada (a través del ventriculo) como retrégrada (viniendo desde la arteria pulmonar), este segundo abordaje suele ser més sencillo
y rapido. El procedimiento se puede realizar desde el acceso femoral y resultara tanto mas sencillo cuanto mas grande sea el paciente; sin
embargo, sobre todo en pacientes muy pequenos, suele ser mas sencillo hacerlo desde un abordaje yugular, que permite un acceso directo
y recto a la rama pulmonar en la circulacién de Fontan y logra un gran soporte para realizar el procedimiento.

En el cierre de este defecto podemos aprovechar, si hay alguna estenosis en esa zona, para el implante de un stent recubierto de polite-
trafluoroetileno (PTFE), con lo cual trataremos la estenosis y ademés cerraremos el paso anterégrado. Si no hay estenosis, podemos optar
por un cierre directo del defecto, que al ser una zona ligada previamente por cirugia suele ser bastante rigida y dar bastante soporte a los
dispositivos, lo que hace que habitualmente no sean necesarios un sobredimensionamiento importante del dispositivo ni grandes discos
de retencién para conseguir su estabilidad. Es posible, en caso de existir dudas sobre la consistencia del defecto, usar un balén distensible
para evaluarla.

Habitualmente usamos dispositivos Amplatzer Vascular Plug II (Abbot Cardiovascular, EE.UU.), que en este caso especifico podrian ser
de 12 0 14 mm, lo que supone usar unas vainas de 5 o 6 Fr, que pueden incluso navegar con guias teflonadas estandar, o guias un poco
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