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RESOLUCION DIRECTORAL
Lima, 3/ de Ore0  cel 2024

- WISTO:

. El expediente con Reglistro N° 825-2024, que contiene el Memorando N© 026-
2024-DG/INSN, con el cual se hace llegar y se otorga el visto buzno al documento
“GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE VENTRICULO. UNICO
POST FONTAN”, y solicitando su aprobacidon mediante resolucion directoral
correspondients; '

k C‘(ENS‘SI[DEF!ANDQ:

Que, el Reglamento de Organizacién v Funciones del Instituto Nacional de
Salud del Nifio aprobado con Resolucion Ministerial 083-2010/MINSA, en su articulo
6% literales i) y j) dispone como una de nuestras funcicnes, procurar el legro de la
mejora continua de procesos organizaciones en el instituto enfocado en los
objetivos de los usuarios y conducir las actividades de imalementacidén y/o
mejoramiento  continuo del modelo organizacional, v aprobar y/o modificar
documentos de gestion seguin las normas vigentes, sucesivamente;

' Que, tos nurnerales 11 y VI del Titulo Preliminar de la Ley N° 25842, Ley General
de Salud, establacen que la proteccion de la salud es de interés plblico v por tanto
es resporsabilidad cel Estacio regularla, vigilarla y promoverla;

Que, los literales ¢) y d) del Articulo 12° del Reclamento ce Organizacion y
Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio, aprobad:y por Resolucion
Ministerial N° (83-2010/MINSA, contemplan dentro de sus funciones el irplementar
las noriras, estrategias, metodologias e instrumentos de la calidad para la
implemeritacion del Sistema de Gestidn de la Calidad, v asesorar en la fo-mulacién
de normes, guias de atencidn y procedimientos de atencion al paciente:

.Que, mediante Memorando N°0002-2024-DIDAC-INSN, de fecha 02 de enero
del 2024, remite su opnion favorable para el “GUIA TETNICA 2ARA EL
DEAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE VENTRICULO UNICO FCST FONTAN",”,
elaborado por la Unidad Post Operatoria Cardiovascular (UPD) del Servicio de
Cirugia de Tdrax y Cardiovascular del Instituto Nacional de Salud cel Nifig, lo cual es
refrendacio por el Memorando N®005-DEIDAECNA-INSN-2024.

Que, con Mernorando N°026-2024-DG/INSN, de fecha 11 de enero de 2024, la
Direccién General apfuet;a la “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE VENTRICULO UNICO POST FONTAN”, elaborado por a Unidad
PostOperatoria Cardiovascular (UPQ) del Servicio de Cirugia de Tirax vy
Cardiovascular del Instituto Nacional de Salud del Nifio; Y autoriza la elabcracion de
la resolucion correspondiente;

) Av. Brasil 600
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lidacion cle naestra Indepedzi cia y de la

Instituto Nacional “afic del Bicuntenario de la co
de Salud del Niflo conm :moracién de las heroicas hatallas de Junin y Aya:uco”

Con la opinién favorable de la Direccidn General, la Oficina de Gestion de la
Calidad, Direccidn Ejecutiva de Investigacion, Docencia y Atencion Especializacla en
Cirugfa del Nifio y el Adolescente y la visacién de la Oficira de Asesoria Juridica del
Instituto Nacional de Salud del Nifio, y;

De conformidad con lo dispuesto en la Ley N° 26842, Ley General de Salud, y
el Reglamento de Organizacién y Funciones del Instituto Nacional de Salud del \iiio,
aprobado con Resolucion Ministerial N° 083-2010/MINSA;

Sk RESUELVE:

Aprobar la Guia Técnica: “GUIA TECNICA PARA =L DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE VENTRICULO UNICO POST FONTAN”, que consta de 33 paginas,
elaborada por ia Unidad PostOperatoria Cardiovascular (IJPO) del Servicio de Cirugia
de Tdrax y Cardiovascular del Instituto Nacional de Salucl del Nifo. ‘

Articulo 2°.- Encargar a la Oficina de Estadistica e Informdtica, la publicacion
de la Guia Técnica: “WGUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTD DE
VENTRICULO UNICO POST FONTAN”, en la pagina web Institucional.

Registrese, Comuniquese y Publiguese.
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I. FINALIDAD.

Después del procedimiento de Fontan, los pacientes enfrentan riesgos sustanciales de
morbilidad y mortalidad y requieren un seguimiento de por vida con un cardidlogo con
experiencia en el cuidado de pacientes con cardiopatias congénitas complejas La presente
guia pretende proporcionar recomendaciones para el manejo de estos pacientes, en el
postoperatorio inmediato, ingresados en UPOCV y el seguimiento a largo plazo. La mayor
parte de las recomendaciones estan basadas en metanalisis y el consenso de expertos,
debido a la falta de estudios clinicos aleatorizados, de adecuado disefio y tamario muestral
en este grupo de pacientes. La calidad de la evidencia y la fuerza de las recomendaciones
se realizé siguiendo la metodologia GRADE.

il. OBJETIVO.

Proporcionar recomendaciones para el manejo de pacientes con ventriculo Unico post
Fontan, en el postoperatorio inmediato de cirugia cardiaca, ingresados en la UPOCV. y
aportar, el conocimiento concreto y las herramientas practicas para la identificacion
temprana y la intervencion eficiente en el nifio en estado critico, La guia es transparente en
cuanto a la bibliografia que sustenta las recomendaciones y el nivel de evidencia, asi como
el método usado para el desarrolio de la misma. Esto permite que sea reproducible y
aplicable en las diferentes UCls.

ll. AMBITO DE APLICACION.

Esta guia ha sido elaborada para ser consultada y usada por todo el equipo de salud:
medicos, cirujanos, enfermeras, técnicos que estén involucrados en el manejo
perioperatorio de Fontan o, en los aspectos mas generales, para médicos implicados en el
manejo de pacientes criticos de ventriculo Unico. También puede ser usada para labores
docentes de médicos intensivistas o residentes.

IV. PROCESO O PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR.
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL PROCEDIMIENTO FONTAN
4.1. NOMBRE Y CODIGO

VENTRICULO UNICO CODIGO CIE-10; Q20.4

V. CONSIDERACIONES GENERALES.

Los nifios que nacen con defectos cardiacos suelen someterse a una cirugia del corazén a
una edad temprana. Ellos estan en riesgo de la funcién cardiaca reducida y la muerte
después de la cirugia.

La operacion de Fontan se introdujo en 1968 y se ha convertido en el tratamiento definitivo
para pacientes aptos con una amplia gama de malformaciones cardiacas caracterizadas
por un unico ventriculo funcional. Dependiendo de la anatomia subyacente, el ventriculo
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predominante podria ser izquierdo o derecho, ambos o, en casos raros, indeterminados.
(Fluxograma)

El procedimiento de Fontan consiste en la separacién de los retornos venosos sistémico y
pulmonar sin un ventriculo subpulmonar, restaurandose para que estén «en serie», por lo
que en sus diversas formas, desvia eficazmente el retorno venoso sistémico a los
pulmones. El flujo pulmonar es impulsado por la presion venosa central y aumenta por los
cambios en la presion intratoracica, ia relajacion activa del ventriculo sistémico y la
contraccion del musculo esquelético periférico [5]. Para que esta circulacion sea eficaz, el
paciente debe tener una resistencia arteriolar pulmonar baja, una funcion sistdlica y
diastolica relativamente normal del ventriculo Unico y arterias pulmonares suficientemente
grandes para minimizar la resistencia mecanica [6,7].

5.1. DEFINICIONES OPERATIVAS

El Ventriculo Unico: es un espectro de malformaciones cardiacas con grandes arterias
normalmente relacionadas que se caracteriza por un subdesarrollo del corazdn izquierdo
con hipoplasia significativa del ventriculo izquierdo (LV), que incluye atresia, estenosis o
hipoplasia de las valvulas mitral y/o adrtica, e hipoplasia de la aorta ascendente. y arco [6].
Las variantes anatémicas de la enfermedad a menudo se distinguen por el estado de las
valvulas mitral y aortica.

El procedimiento de Fontan fue desarrollado para desviar el retorno venoso sistémico a los
pulmones en pacientes con un ventriculo unico anatémico o funcional. Para que esta
circulacion sea eficaz, los pacientes deben tener una resistencia arteriolar pulmonar baja,
una funcion sistélica y diastélica relativamente normal del ventriculo Gnico y arterias
pulmonares suficientemente grandes para minimizar la resistencia mecanica.

Las lesiones en las que se puede realizar un Fontan incluyen: - Sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico (SCIH), atresia tricuspidea, atresia pulmonar con tabique ventricular
intacto, ventriculo izquierdo de doble entrada, defectos del canal auriculoventricular
desequilibrado y en raras ocasiones, se puede realizar una operacién de Fontan en
pacientes con otras afecciones, como anomalia de Ebstein, ventriculo derecho de doble
salida, transposicion congénitamente corregida de las grandes arterias u otras variantes
anatomicas en las que existe una hipoplasia significativa de cualquiera de los ventriculos.

5.2. ETIOLOGIA

Se cree que la patogenia del SCIH es multifactorial, con alteraciones en el flujo sanguineo
y factores genéticos que contribuyen al desarrollo. Sin embargo, los mecanismos causales
subyacentes son poco conocidos. Otros posibles factores contribuyentes que se han
sugerido incluyen infarto intrauterino, infeccion y una miocardiopatia selectiva del ventriculo
izquierdo (VI).

La teoria del flujo sanguineo alterado plantea que los defectos anatémicos "primarios" de
las estructuras aisladas del corazon izquierdo conducen a un flujo sanguineo alterado a
traves del lado izquierdo del corazon, lo que resulta en malformaciones segyndarias del Vi
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y las estructuras del tracto de salida (a veces llamado "falta de flujo") [7]. Ademas, los
estudios en animales han demostrado que la obstruccién del flujo produce defectos
cardiacos estructurales graves [8,9].

5.3. FISIOPATOLOGIA

En aproximadamente el 10 % de los casos de SCIH, hay un defecto inadecuado o ningtin
defecto en el tabique auricular para permitir la salida del retorno venoso pulmonar desde la
auricula izquierda hacia el VD [19-21]. Un tabique auricular restrictivo o intacto puede
provocar una mayor congestion venosa pulmonar y una mezcla interauricular inadecuada
de sangre oxigenada y desoxigenada. Las pacientes con esta fisiologia se presentan
después del parto con cianosis y acidosis graves y se deterioran rapidamente con
inestabilidad hemodinamica y shock. Esto ocurre mas comunmente en pacientes con
atresia mitral. Se requiere una intervencién urgente para crear una comunicacion auricular
mas grande para la supervivencia [21]. En algunos pacientes con tabique interauricular
restrictivo o intacto, la auricula izquierda puede estar parcialmente descomprimida si hay
una vena cardinal levoauricular, pero esto a menudo no excluye la necesidad de
agrandamiento eventual de la CIA.

5.4. ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

El SCIH es la forma mas comun de ventriculo Unico funcional, con una prevalencia al nacer
de aproximadamente 2 a 3 casos por cada 10.000 nacidos vivos en los Estados Unidos [1-
4]. EI SCIH representa del 2 al 3 por ciento de todas las enfermedades cardiacas congenitas
[1,2]. Se observa un predominio masculino (1,5:1) en la mayoria de los estudios [4,5]. Es
probable que la incidencia esté subestimada debido a la tasa indeterminada de abortos
espontaneos y la interrupcién electiva del embarazo de los fetos afectados.

A pesar de su baja incidencia en relacidén con otros trastornos cardiacos congénitos, el
SCIH, si no se trata, es responsable del 25 al 40 % de todas las muertes cardiacas
neonatales.

Se estimo que la poblacion mundial de pacientes con circulacién de Fontan era de 50.000
a 70.000 pacientes a partir de 2018, con un 40 % de pacientes mayores de 18 afios [1,8].

En Peru se realizan mas de 1.000 intervenciones con circulacién extracorpérea (CEC) cada
afo, por lo que podriamos estimar un numero elevado de pacientes (10-50) con Fontan
anuales en nuestro pais.(estadisticas de la unidad UPOCV. Datos no publicados)

5.5. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

Genética: cada vez hay mas evidencia de que los factores genéticos juegan un papel clave
en el desarrollo de SCIH [10]. EI SCIH puede ocurrir en asociacién con aneuploidia
cromosomica y sindromes de microdelecion, incluidos el sindrome de Turner, el sindrome
de Jacobsen, la trisomia 13, la trisomia 18 y el sindrome de DiGeorge [11-13]. Sin embargo,
estos representan la minoria de los casos de SCIH y la mayoria de los recién nacidos
afectados no son sindromicos.
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También se han implicado mutaciones de un solo gen (p. ej.,, NKX2-5) [14]. En un estudio,
se observaron variantes putativas del nimero de copias patoldgicas en el 14 % de los
pacientes con defectos cardiacos de ventriculo unico, en comparacion con el 4 % de los
sujetos de control [15]. El papel genético en SCIH también esta respaldado por el hallazgo
de que el riesgo de recurrencia de SCIH en hermanos posteriores es de aproximadamente
8 por ciento [186].

Los sindromes genéticos y las variantes genéticas parecen estar asociados con un mayor
riesgo de mortalidad y un resultado neurocognitivo deficiente en pacientes con SCIH
(15,17,18]

VI. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS.

La evaluacion frecuente y exhaustiva de la hemodinamica y el estado fisico son
componentes criticos de la atencién al paciente postoperado de corazén. La prestacion de
intervenciones apropiadas y oportunas evita complicaciones. Las habilidades de
pensamiento critico en la atencién son esenciales para resultados optimos del paciente.
En el postoperatorio, por las peculiaridades previamente comentadas, el manejo
hemodinamico inicial debe realizarse de una forma sistematica y organizada, teniendo
presentes los conocimientos fisiopatologicos y considerando como objetivos principales
preservar la oxigenacion y la perfusion de los 6rganos vy tejidos, asi como la deteccidn
precoz de posibles complicaciones agudas. Como esquema global, nos basaremos en los
datos que aporten la adecuada exploracién fisica, la monitorizacion continua y las pruebas
complementarias, tanto analiticas como de imagen.El examen fisico siempre es lo mas
importante.

6.1. CUADRO CLINICO
6.1.1. Sighos y Sintomas

Los sintomas a ventriculo Unico post Fontan incluyen palpitaciones/arritmias, sincope o pre
sincope, disnea, fatiga, intolerancia al ejercicio, crecimiento somatico deficiente, diarrea y
edema o ascitis. Dichos sintomas pueden estar relacionados con insuficiencia cardiaca
(debido a la circulacién de Fontan, disfuncién ventricular, arritmias, disfunciéon valvular o
derivaciones de carga de volumen), enteropatia perdedora de proteinas, hepatopatia o
condiciones mas complejas.

Hallazgos del examen fisico: Los hallazgos fisicos que se observan comunmente en el
curso natural del SCIH incluyen cianosis, dificultad respiratoria, extremidades frias y pulsos
periféricos disminuidos. Por lo general, no se escucha ningtin soplo durante la auscultacién
cardiaca.

El examen fisico es Util para identificar complicaciones después del procedimiento de
Fontan.La distension venosa yugular leve (generalménte no pulsatil) es comun después del
procedimiento de Fontan cavopulmonar, y con frecuencia se pueden ver ondas A
prominentes en el procedimiento de Fontan auriculopulmonar. Sin embargo, la distensién
venosa yugular marcada y la hepatomegalia deben generar preocupacion por la obstruccion
de Fontan o insuficiencia ventricular.

Las derivaciones previas pueden afectar el examen fisico. En pacientes con derivacién
previa de Blalock-Thomas-Taussig (derivacion de la arteria subclavia a la artéri pulmonar),

M
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se pueden obtener lecturas de presién arterial ipsilateral falsamente bajas o ausentes en
las extremidades superiores, particularmente en el contexto de una derivacién clasica de
Blalock-Thomas-Taussig . En pacientes con antecedentes de una operacion de Glenn, Ila
obstruccion de Fontan puede manifestarse como distension hepatica y edema periférico
posterior, sin distension venosa yugular.

La cianosis debe evaluarse siguiendo el procedimiento de Fontan. No se espera que los
pacientes con operacién de Fontan estén significativamente cianéticos (<90 por ciento) a
menos que tengan una fenestracién de Fontan o colaterales veno-venosas. La cianosis
puede empeorar con la actividad fisica. Los pacientes cianéticos gue no hayan recibido una
fenestracion intencional deben derivarse para un cateterismo cardiaco para determinar la
causa de la cianosis.

La presencia de edema o ascitis debe impulsar la evaluacion de disfuncion cardiaca,
obstruccion de Fontan, Enteropatia perdedora de proteinas (EPP) o enfermedad hepatica.
La insuficiencia venosa de las extremidades inferiores se observa con frecuencia durante
el seguimiento tardio, en particular en aquellos con multiples cateterismos cardiacos previos
y/o antecedentes de trombosis venosa profunda. La identificacién de las personas con
mayor riesgo de trauma local y sangrado de las varices periféricas es importante para
asegurar buenos resultados.

*Buscar signos de Sindrome de bajo gasto cardiaco (SBGC):

1. Hipotension: PA media < 60 mmHg en nifios y menor de 45 mmHg en neonatos.

. Presion diferencial disminuida: < 30 mmhg.

. Flujo urinario: < 1 ml/k/h.

. Extremidades inferiores palidas, frias, con relleno lento, pulsos débiles o ausentes.
. Aumento de la temperatura central.

. Taquicardia o pérdida del ritmo sinusal.

. Resistencias periféricas aumentadas.

. Presiones de llenado altas.

© 00 N O o0 A W N

. Acidosis metabdlica.

10. Agitacién.

11. Problemas ventilatorios y de oxigenacién.
6.2. DIAGNOSTICO

6.2.1. Criterios de Diagnéstico

Las imagenes ecocardiograficas, ya sean prenatales o postnatales, son suficientes en la
mayoria de los casos para hacer un diagnastico de SCIH. Tanto en los examenes fetales
como postnatales, las caracteristicas anatomicas que incluyen un VI diminuto, valvulas
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mitral y adrtica anormales y una aorta ascendente hipoplasica se identifican facilmente y
confirman el diagnéstico de SCIH.

Diagnéstico prenatal: el diagndstico de SCIH se realiza antes del nacimiento en
aproximadamente el 50 al 75 por ciento de los casos [19,26,27]. El diagnostico prenatal se
puede realizar mediante una ecografia obstétrica de rutina en el segundo trimestre del
embarazo (normalmente entre las 18 y las 24 semanas de gestacion), VI diminuto, valvulas
mitral y adrtica anormales e hipoplasia de la aorta ascendente. Algunos fetos durante este
periodo de gestacion pueden tener un VI de tamafio normal sin una alteracion obvia del
flujo a través de las valvulas mitral y aodrtica. Por lo tanto, la atencion cuidadosa a otras
caracteristicas mas sutiles puede ayudar a identificar a aquellos pacientes en riesgo de
desarrollar SCIH. Estos pueden incluir [7]: Flujo de izquierda a derecha a nivel del tabique
auricular (normalmente, de derecha a izquierda en el Utero), entrada monofasica de Ia
valvula mitral, flujo retrogrado en el arco transverso (debido a que el flujo arterial aortico
ascendente y coronario se suministra a través del conducto arterioso),disfuncion sistolica
del VI.

El diagndstico prenatal también se puede realizar con ecocardiografia fetal, que puede
realizarse debido a antecedentes familiares u otras anomalias fetales [26].

El diagnéstico prenatal permite tiempo para la educacion y el asesoramiento de los padres,
para planificar el parto en un centro de atencién terciaria con experiencia en el cuidado de
recién nacidos con SCIH [28] o para Ia interrupcién del embarazo. La deteccién temprana (
durante el primer trimestre) puede identificar algunos fetos con SCiH y también puede
detectar otras anomalias no cardiacas [29].

Segun las series de casos disponibles, no parece haber una diferencia en la mortalidad
entre los recién nacidos vivos diagnosticados prenatalmente en comparacion con los
pacientes diagnosticados postnataimente [26,27,30].

Diagnéstico postnatal

Los hallazgos ecocardiograficos caracteristicos del SCIH son un VI diminuto, valvulas mitral
y adrtica anormales y aorta ascendente hipoplasica, que confirman el diagnostico. La
anatomia segmentaria es normal y el tabique ventricular esta intacto. Las valvulas mitral y/o
adrtica pueden estar atrésicas o estenoticas. La aorta ascendente suele ser pequefia y
puede ser extremadamente diminuta en casos de atresia aértica. El flujo ductal suele ser
bidireccional (de derecha a izquierda en la sistole). Una CIA es esencial para la
supervivencia y el flujo es de izquierda a derecha.

6.2.2. Diagnéstico diferencial

El diagnoéstico diferencial para un recién nacido que presenta cianosis, dificultad respiratoria
y mala perfusion incluye:

¢ Otros defectos cardiacos congénitos ciandticos

eCausas no cardiacas de dificultad respiratoria y cianosis (p. ej., sepsis, neumonia,
hipertension pulmonar persistente del recién nacido)

6.3. EXAMENES AUXILIARES
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La evaluacion del paciente incluye los siguientes estudios de manera inicial:

. #Oximetria de pulso: debido al flujo de derecha a izquierda a través del conducto arterioso
permeable (PCA) y la mezcla de sangre oxigenada y desoxigenada, |a mayoria de los recién
nacidos con SCIH tendran una saturacion posductal anormal en la oximetria de pulso. Para
los recién nacidos no diagnosticados prenatalmente, la deteccion con oximetria de pulso
puede ser mas sensible para detectar el SCIH que el examen fisico [31].

oECG: la desviacion del eje a la derecha y la hipertrofia del ventriculo derecho (VD) son
hallazgos comunes del ECG en pacientes con SCIH; sin embargo, estos son hallazgos
inespecificos y son dificiles de distinguir del tipico predominio del VD gue se observa en el
ECG de los recién nacidos normales [32].El ECG suele revelar ritmo de unién o arritmias
auriculares.

eRadiografia de térax: Los hallazgos de la radiografia de térax varian y no son especificos.
En lactantes con aumento del flujo sanguineo pulmonar, los hallazgos tipicos incluyen
cardiomegalia y aumento de la vasculatura pulmonar. En los lactantes con un tabique
interauricular intacto o restrictivo, la radiografia de térax revelard una apariencia de
“blanqueamiento” similar a la que se observa con la conexion venosa pulmonar anémala
total obstruida.El derrame pleural en la radiografia hace sospechar la enteropatia perdedora
de proteinas.

eHallazgos de laboratorio: La albimina sérica baja o la proteina total deben impulsar la
evaluacion de enteropatia perdedora de proteinas(EPP) u otras causas de pérdida de
proteina. Los pacientes con evidencia de enfermedad renal (creatinina elevada, cistatina-
C y/o tasa de filtracion glomerular reducida), EPP o enfermedad hepatica (LFT anormales,
trombocitopenia, INR elevado) deben recibir una evaluacién adicional y derivacion a
especialistas en nefrologia vy gastrointestinal/hepatologia. con experiencia en el
tratamiento de pacientes con complicaciones después de la operacion de Fontan :
Ecocardiografia: La ecocardiografia puede identificar una disfuncién ventricular sistémica.
Esto generalmente se evalla utilizando una combinacion de medidas cualitativas y
cuantitativas. Los cambios en la fuhcion ventricular deben impulsar la consideracién de
una evaluacion adicional (p. ej., cateterismo o imagenes avanzadas) y la adicion de
terapias para la insuficiencia cardiaca.

La enfermedad de las valvulas auriculo ventricular y semilunar también se evaltan de
forma rutinaria mediante ecocardiografia transtoracica (ETT) , y la presencia de
enfermedad valvular grave puede indicar una intervencion adicional. El trombo
intracardiaco se busca rutinariamente, especialmente aquellos con arritmias y/o
procedimiento de Fontan auriculopulmonar con dilatacién auricular derecha asociada. La
dilatacion aértica se puede observar en poblaciones de pacientes seleccionadas después
del procedimiento de Fontan.

La ecocardiografia con Doppler y otras modalidades de imagen pueden identificar la
obstruccion en cualquier punto del circuito de Fontan. Si se sospecha, se requerira un
cateterismo cardiaco para confirmar y determinar las mejores opciones de tratamiento.
Dado que la ecocardiografia y otras imagenes pueden pasar por alto la obstruccién de
Fontan, el cateterismo cardiaco es la prueba diagndstica de eleccion cuandg se sospecha
obstruccion.
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La resonancia y la tomografia son utiles para evaluar la via de Fontan y las venas
colaterales y pulmonares (p. ej., obstruccion de vena pulmonar por AD agrandada) y
detectar trombos.La resonancia se realiza con regularidad para los volUmenes
ventriculares, la permeabilidad y los flujos de Ia via de Fontan, para evaluar la insuficiencia
de la valvula AV, la obstruccion subaortica, la fibrosis miocardica y la deteccion de
trombos.

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

6.4.1. Medidas generales y preventivas El SBGC es en general una situacion transitoria
que tiende a mejorar después de 24 a 48 h de la operacion si se lo trata adecuadamente.

1. La monitorizacion del paciente en el postoperatorio se adaptarad a la situacion
clinica del paciente (1C). . El monitoreo invasivo y continuo del gasto cardiaco en
los neonatos y lactantes es dificil y a menudo contraproducente.

2. Se recomienda, como monitorizacién basica a implantar en los pacientes en
situacion de estabilidad clinica, la monitorizacion electrocardiografica continua, la
saturacion arterial sistémica de oxigeno, la PA invasiva, el balance de fluidos
(diuresis, drenajes) y la medida de la presion venosa central (PVC) (1D).

3. En enfermos de bajo riesgo, se considera suficiente la monitorizacién con PVC,
no precisando catéter de arteria pulmonar (PAP) u otros sistemas de medicion de
GC o saturacién venosa de oxigeno (Sv0O2) continua (1B).

4. La utilizaciéon de otros dispositivos o técnicas dependerd de la complejidad
quirurgica, la situacion clinica y evolucién postoperatoria con inestabilidad del
paciente (1D).

5. Se recomienda realizar una monitorizacion hemodinamica avanzada en los
pacientes postoperados que presenten inestabilidad hemodinamica o sospecha de
SBGC, que no respondan a las maniobras terapéuticas iniciales (1C)

Manejo de la cirugia no cardiaca: los pacientes con circulacion de Fontan tienen un mayor
riesgo de complicaciones anestésicas y perioperatorias, incluida la muerte. Los
procedimientos quirlrgicos no cardiacos electivos deben realizarse en centros
experimentados, y un equipo multidisciplinario experimentado debe manejar a los pacientes
con Fontan. Los pacientes de mayor riesgo parecen ser aquellos con disfuncién ventricular,
enteropatia perdedora de proteinas y hepatopatia asociada a Fontan [27,28].

Profilaxis de endocarditis: la profilaxis de endocarditis se recomienda de forma rutinaria para
pacientes con el mayor riesgo de efectos adversos por endocarditis; esto incluye pacientes
con circulacion de Fontan, dada Ia presencia de un conducto protésico y flujo pasivo [2]. En
Fontan reciente (< 6 meses), cianosis, valvula protésica, derrame del parche residual o
endocarditis previa.

Se sugiere profilaxis antibiotica para pacientes con operacion de Fontan para todos los
procedimientos relevantes designados; estos incluyen procedimientos dentales que
implican la manipulacion del tejido gingival, la region periapical de los dientes y la
perforacion de la mucosa oral.
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6.4.2. TERAPEUTICA

Es necesario investigar el papel de la medicacién, incluidos los vasodilatadores
pulmonares, en pacientes con circulacion de Fontan.Se pueden considerar los antagonistas
del receptor de la endotelina y los inhibidores de la fosfodiesterasa-5 para pacientes
seleccionados con presion/resistencia pulmonar elevada en ausencia de presiéon
telediastolica ventricular elevada (2B)

En las bradiarritmias con repercusién hemodindmica se debe mantener la estimulacién
epicardica para conseguir una adecuada situacion hemodinamica (1D).

Las taquiarritmias con repercusion hemodinamica deben recibir tratamiento urgente (1B).

En la fibrilacién auricular / flutter auricular se recomienda lIa cardioversion eléctrica
sincronizada para restablecer el ritmo sinusal en pacientes con grave compromiso
hemodinamico o isquemia miocardica (1B).

En los pacientes con fibrilacion auricular / flutter auricular, con menor compromiso
hemodinamico, se recomienda el tratamiento con amiodarona intravenosa (1B).

Cuando la arritmia no se acompafa de inestabilidad hemodinamica, se recomienda el
control de la frecuencia ventricular (1B).

La anticoagulacion esta recomendada, sin duda, en presencia de trombo auricular, arritmias
auriculares o eventos tromboembdlicos.(1C).Seglin la Asociacion Americana del Corazon
y la Sociedad Europea de Cardiologia con respecto a Ia tromboprofilaxis en Fontan
recomendaron Antagonista de la vitamina K.(AVK) o heparina de bajo peso molecular
(HBPM) durante 3 a 12 meses después del procedimiento de Fontan. La profilaxis a largo
plazo durante la infancia puede consistir en antiplaquetarios, con posible intensificacion de
la anticoagulacion en la edad adulta, aunque no se hace ninguna recomendacion
firme.Otros factores de riesgo menos establecidos podrian justificar la anticoagulacion,
como la presencia de una arteria pulmonar con terminacién ciega, tipos especificos de
Fontan como comunicacion aorticopulmonar, el injerto en Y o el conducto de Kawashima,
disfuncion ventricular sistémica y cortocircuitos significativos de derecha a izquierda.(60)

INDICACION DE REINTERVENCION

Se deberia considerar para cirugia a los pacientes con «fracaso de Fontan» (con
combinacién de arritmia intratable, dilatacion auricular derecha, empeoramiento de la
insuficiencia de la valvula AV, deterioro de la funcidn ventricular o trombo auricular)(61,62)

Durante el seguimiento a largo plazo, los sobrevivientes de Fontan cominmente requieren
una reintervencién quirlirgica o por cateterismo hemodinamico. Estas pueden incluir el
cierre o la creacién de fenestraciones, la dilatacion/colocacion de stent de la conexién
Fontan y la intervencion de la arteria pulmonar. Las reintervenciones quirdrgicas incluyen
la cirugia de conversion y la reoperacion para abordar las complicaciones.
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En pacientes con Fontan fallido, puede haber tres opciones quirdrgicas: revision de Fontan,
conversion de Fontan o trasplante cardiaco. Se considera la conversion cavopuimonar total
quirdrgica a un conducto extracardiaco (0 tunel lateral intracardiaco o conducto
intraauricular) [1,2,6,7].La morbilidad reportada es del 25% y la mortalidad del 8-10% entre
los conversos de Fontan. Si bien la mortalidad operatoria despues de un trasplante cardiaco
por insuficiencia de Fontan es un 30% mayor que para otras enfermedades del corazon, no
hay diferencia en la supervivencia a largo plazo con una supervivencia actuarial a 10 afios
de alrededor del 54%. La asistencia circulatoria mecanica, las células madre y el conducto
Fontan disefiado con tejidos para la terapia de destino o como puente hacia el trasplante
estan recién empezando(63) .

En una serie de 773 pacientes que se sometieron al procedimiento de Fontan, la ausencia
de re operacion fue del 69 % a los 15 afios y del 63 % a los 20 afios; las operaciones mas
comunes fueron la colocaciéon de marcapasos permanente y la revision de Fontan [5]. La
libertad de la intervencién basada en catéter fue del 53 por ciento a los 15 afios y del 50 por
ciento a los 20 afios.

Cirugia de conversién de Fontan: en pacientes seleccionados con antecedentes de
circulacion auriculopulmonar de Fontan, Las indicaciones para evaluar los beneficios y
riesgos de la conversion de Fontan son: Arritmias refractarias sintomaticas (p. ej,
taquicardia por reentrada intraauricular, fibrilacion o aleteo auricular). Trombosis auricular
derecha. Obstruccion de la via de Fontan no susceptible de intervencion
transcatéter.Intolerancia al ejercicio.Compresién de las venas pulmonares (particularmente
de las venas pulmonares del lado derecho) por una auricula derecha muy dilatada en una
antigua conexién auriculopulmonar Fontan.

En pacientes que presentan arritmias sintomaticas. se ha demostrado que la conversion
cavopulmonar total junto con la cirugia de arritmia (procedimiento Maze) reduce la carga de
arritmia y mejora la tolerancia al ejercicio [8,9].

Otras reoperaciones: otras indicaciones para la reoperacion después del procedimiento de
Fontan incluyen las siguientes [1,2]: Comunicacién interauricular residual u otra derivacion
intracardiaca, que da lugar a una derivacion de derecha a izquierda sintomatica (con o sin
cianosis) no susceptible de cierre transcatéter. Derivacidn residual hemodinamicamente
significativa de arteria sistémica a arteria pulmonar, derivacion quirurgica residual o
conexion residual de ventriculo a arteria pulmonar no susceptible de cierre transcatéter.
Insuficiencia de la valvula auriculoventricular (AV) sistémica grave con sintomas, dilatacion
ventricular progresiva o disfuncidn ventricular. Obstruccién subadrtica con gradiente pico a
pico superior a 30 mmHg. Obstruccion de la via de Fontan. Canales colaterales Venosos o
malformacion arteriovenosa pulmonar no susceptibles de tratamiento transcatéter.
Obstruccion venosa pulmonar. Alteraciones del ritmo, como blogueo cardiaco completo,
que requieren la insercién de.un marcapasos/desfibrilador epicardico.Indicacion para la
creacion o el cierre de fenestraciones no susceptibles de intervencion transcatéter.
Obstruccion residual a través del tabique interauricular en lesiones hipoplasicas del corazon
izquierdo o derecho en presencia de conexion cavopulmonar total.

6.4.3. Efectos adversos o colaterales con el tratamiento
Cirugias comunes antes del procedimiento de Fontan: al evaluar a un paciente que se ha

sometido a un procedimiento de Fontan, es de vital importancia contar con un historial
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quirdrgico detallado, incluida una revision de todas las notas operativas anteriores, ya que
esto mejora la comprensién de la fisiologia especifica del paciente individual de Fontan.

El procedimiento de Fontan no fenestrado devuelve al paciente a una saturacién de oxigeno
casi normal al separar por completo las circulaciones pulmonar y sistémica y tiene como
objetivo devolver el ventriculo sistémico a una carga de trabajo casi normal.

La gran mayoria de los pacientes (particularmente aquellos que se sometieron al
procedimiento de Fontan desde 1990) habran tenido al menos un procedimiento paliativo
previo. Las siguientes son cirugias que los pacientes pueden haber recibido antes del
procedimiento de Fontan:

eAnastomosis cavopulmonar bidireccional (conexion de Glenn bidireccional).

e Derivaciones sistémico-pulmonares (p. ej., derivaciéon Blalock-Thomas-Taussig [también
llamada comunmente derivacion Blalock-Taussig], derivaciones centrales [p. ej., Potts,
Waterston, Mee])

eSeptectomia atrial o septostomia.

¢ Operacion de Norwood (realizada para el sindrome del corazén izquierdo hipoplasico y
otros pacientes con hipoplasia ventricular izquierda). Esto incluye la reconstruccion por
etapas para permitir el flujo sin obstrucciones desde el ventriculo derecho sistémico hasta
el arco adrtico y las arterias coronarias; por lo tanto, las etapas incluyen la reparacion del
arco aortico, el alivio de la obstruccion del retorno venoso pulmonar (si esta presente) y la
colocacion de una derivacion desde el ventriculo derecho a la arteria pulmonar o una
derivacion Blalock-Thomas-Taussig modificada

e Procedimiento de Damus-Kaye-Stansel (DKS) (generalmente realizado en el momento
de la conexion cavopulmonar para variantes del sindrome del corazén izquierdo hipoplasico
y otras formas de fisiologia de ventriculo Unico con grandes arterias transpuestas y/u
obstruccion del flujo de salida sistémico). El procedimiento DKS implica una conexion
directa de la aorta ascendente y la arteria pulmonar principal, con la intencion de que ambas
salidas se dirijan a la circulacion sistémica, como método para mitigar el riesgo de
obstruccion del tracto de salida ventricular sistémico. Luego se coloca un conducto o
derivacion separado para proporcionar flujo de sangre a la circulaciéon pulmonar.

e Procedimiento de Starnes (realizado por una anomalia de Ebstein grave; el procedimiento
incluye el cierre con parche del anillo de la valvula tricuspide, la septectomia auricular y la
colocacidén de una derivacion sistémico-pulmonar

e Bandas arteriales puimonares (Banding).

Técnica quirdrgica: las formas mas frecuentes del procedimiento de Fontan que se
observan en las clinicas de cardiologia pediatrica y de adultos son la conexidén auriculo
pulmonar (o "clasica") y la conexion cavopulmonar (figura 1). Se ha abandonado la conexion
auriculopulmonar en favor de conexiones cavopulmonares que evitan la dilatacion auricular
progresiva y las complicaciones asociadas como arritmias y formacién de trombos [1].

eEn el Fontan auriculopulmonar, el apéndice auricular derecho se anastomosa
directamente a la arteria pulmonar principal, proporcionando una via para gue la sangre de
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las venas cavas inferior y superior llegue a la circulacion pulmonar (figura 1). E| tabique
auricular se deja intacto (0 reparado) y no debe haber derivacion entre la auricula derecha
(sangre desoxigenada) y la auricula izquierda (sangre oxigenada).

ela conexion cavopulmonar fue descrita por primera vez por de Leval en 1988 y utiliza un
conducto intraauricular en forma de tanel lateral (que incorpora parte de la auricula derecha
nativa en la via) o un conducto extracardiaco (figura 1) [14,15]; este Ultimo fue descrito por
Marcelletti [16]. Esto completa la conexion “cavopulmonar total" Yy s€ puede realizar como
la operacion inicial en combinacion con o después de una anastomosis de Glenn
bidireccional.

*Desde el afio 2000, a la mayoria de los pacientes sometidos a un procedimiento de Fontan
se les ha colocado un conducto extracardiaco no valvulado [1,4,11]; el procedimiento
quirdrgico y el material utilizado para el conducto varian entre instituciones. Estos conductos
extra cardiacos suelen variar en diametro (de 18 a 22 mm) y se colocan en el espacio
pericardico. En general, se prefiere este tipo de conexion, ya que minimiza el tejido auricular
nativo en la via de Fontan.

*Todavia se puede usar un conducto intraauricular cuando las anomalias venosas
pulmonares u otras anomalias complican el uso de un conducto extracardiaco.

Fenestracion: en casos seleccionados, se deja o se crea una fenestracion en el Fontan,
que funciona como una pequefia comunicacion interauricular residual. Esto permite que
persista un pequefio cortocircuito de derecha a izquierda entre la conexién de Fontan yla
auricula izquierda. Dados los posibles beneficios y riesgos de la fenestracion, algunos
centros se han inclinado hacia el uso de Ia fenestracion solo en pacientes de "alto riesgo"”
[17-19]. Esto comUnmente incluye pacientes con presion pulmonar levemente elevada o
resistencia vascular, aquellos con anatomia anormal de la arteria pulmonar Y pacientes con
otros riesgos de enteropatia con pérdida de proteinas (PLE). La decisién sigue siendo en
gran medida especifica del centro. El manejo de pacientes con PLE se analiza por
separado.

Una fenestracion facilita la transicion a Ia circulacion de Fontan para los pacientes al
proporcionar una fuente constante de precarga ventricular sistémica. Los beneficios
secundarios de la fenestracion incluyen una disminucién de la duracién de los derrames
pleurales postoperatorios y una disminucion de la estancia hospitalaria posoperatoria
[20,21].

Los riesgos potenciales de la fenestracion incluyen embolizacion paraddjica debido a la
derivacién de derecha g izquierda (por lo tanto, se sugiere la anticoagulacion para los
pacientes de Fontan con fenestracion), desaturacion por la derivacién de derecha a
izquierda y la posible necesidad de procedimientos percutaneos futuros para cerrar la
fenestracion. fenestracion

El cierre espontaneo de la fenestracion ocurre con frecuencia. Si el paciente tiene una
hemodinamica aceptable después del procedimiento de Fontan, es posible que el cierre
espontaneo de la fenestracion no produzca ninguna secuela y se pueda encontrar durante
el seguimiento de rutina.

"Fisiologia" de Fontan: después del procedimiento de Fontan, dado que no hay una bomba
ventricular para impulsar Ia sangre hacia la circulacion arterial pulmonar, las presiones
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venosas sistémicas se elevan en comparacion con las de una circulacién biventricular
normal (figura 2) [22]. Por lo tanto, los individuos con circulacién de Fontan pueden tener
signos y sintomas de insuficiencia cardiaca en presencia de funcion ventricular conservada,
asi como aquellos asociados con disfuncion sistolica y/o diastélica [1]. Muchas de las
complicaciones observadas después del procedimiento de Fontan estan directa o
indirectamente relacionadas con esta elevacion crénica de la presion venosa central. El
gasto cardiaco también suele ser mas bajo de lo normal en personas con circulaciéon de dos
ventriculos, particularmente durante el esfuerzo fisico.

Los pacientes con circulacion de Fontan generalmente tienen una desaturacion de oxigeno
arterial sistémica leve en reposo con aire ambiente (la saturacion de oxigeno mas
comunmente es del 90 al 95 por ciento) por varias razones [1]. Después de un
procedimiento de Fontan cavopulmonar, la sangre desoxigenada del seno coronario
generalmente se deja drenando hacia la camara auricular, que se conecta directamente
con el ventriculo sistémico y la circulacién sistémica. Ademas, el desajuste entre Ia
ventilacion y la perfusion es causado por el flujo de sangre arterial pulmonar con baja
energia cinética que gravita hacia los segmentos pulmonares inferiores, mientras que los
segmentos superiores reciben una mayor aireacion.

Algunos pacientes quedan con fenestraciones que permiten la derivacion de derecha a
izquierda y disminuyen la saturaciéon de oxigeno. Las comunicaciones intracardiacas o
extracardiacas (p. ej., colaterales veno venosas y fistula arteriovenosa pulmonar) entre las
camaras venosa sistémica y venosa pulmonar de baja presién pueden desarrollarse con el
tiempo. Aigunos pacientes con circulacion de Fontan tienen una marcada desaturacion
arterial de oxigeno (<90%) en reposo, como se analiza por separado.

6.4.4. Signos de alarma
Hipotension, Oligoanuria, saturacion Venosa central < 50%

La arritmia auricular sostenida con conduccion AV rapida es una urgencia médica y debe
tratarse de inmediato con cardioversion eléctrica

6.4.5. Criterios de Alta

Cuando existan criterios de estabilidad hemodinamica, ventilatoria, neurolégica
6.4.6. Pronostico

Bueno seguin el grado de severidad

La supervivencia operatoria ya largo plazo después del procedimiento de Fontan ha
mejorado constantemente [1,53]. Las tasas de supervivencia postoperatoria de 15 a 20
afos después del procedimiento de Fontan oscilan entre el 60 y el 85 por ciento [25,54,55].
Se prevé que los pacientes que actualmente se someten al procedimiento de Fontan tengan
una tasa de supervivencia a 30 afios de aproximadamente el 85 por ciento [1].

Hay factores hemodinamicos importantes que contribuyen al fracaso tardio de la operacion
de Fontan: disminucién gradual de la funcién ventricular sistémica, insuficiencia de la
valvula AV, aumento en la RVP, agrandamiento auricular, obstruccion venosa pulmonar,
DSV subaértico progresivamente restrictivo y las consecuencias de la hipertension venosa
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sistémica cronica, como congestion y disfuncion hepaticas. Los predictores de mortalidad
por todas las causas o trasplante incluyeron antecedentes de sindrome del corazén
izquierdo hipoplasico, presidén venosa central/atrial derecha elevada y antecedentes de
enteropatia con pérdida de proteinas(25).

La supervivencia de los pacientes con sindrome del corazdn izquierdo hipoplasico que se
someten a una operacién de Fontan oscila entre el 72 y el 85 por ciento a los 10 afios
[25,56,57]. Sin embargo, si se tienen en cuenta las otras cirugias requeridas para estos
bebés, la supervivencia general de cualquier bebé con sindrome del corazén izquierdo
hipoplasico a través de todas sus cirugias iniciales es solo del 50 al 70 por ciento a los 10
afos. Esta baja tasa de supervivencia general esta relacionada con otros factores
especificos de la paciente, incluidos los factores genéticos, la edad gestacional y el lugar
del parto [11,58]. La mortalidad que se produce entre los estadios quirtrgicos (conocida
como mortalidad entre estadios) contribuye sustancialmente a la mortalidad general [59].

6.5. COMPLICACIONES

Después del procedimiento de Fontan, las presiones venosas sistémicas se elevan en
comparacion con aquellas con una circulacién biventricular normal, lo que conduce a
muchas de las complicaciones observadas después del procedimiento de Fontan.

Los pacientes de Fontan tienen un mayor riesgo de desarrollar eventos tromboembdlicos.
Estos pueden provocar insuficiencia de la circulacion de Fontan, secuelas crénicas en caso
de accidente cerebrovascular y mortalidad prematura. La anticoagulacion estd indicada en
presencia de (o con antecedentes de) trombo auricular, arritmias auriculares o episodios
tromboembdliicos

Durante el seguimiento a largo plazo, los sobrevivientes de Fontan comunmente requieren
una reintervencion quirdrgica o basada en un catéter. Las intervenciones basadas en
catéter pueden incluir el cierre o la creacién de fenestraciones, la dilatacién/colocacién de
stent de la conexién Fontan y la intervencién de la arteria pulmonar. Las reintervenciones
quirdrgicas incluyen la cirugia de conversion y la reoperacion para abordar las
complicaciones.

Las complicaciones pueden variar desde hemorragia, arritmias, efusiones pleurales, fibrosis
hepatica, insuficiencia cardiaca, quilotorax, cianosis,intolerancia al ejercicio, disfuncién de
la raiz adrtica, disfuncion ventricular, disfuncién vascular pulmonar, Enteropatia perdedora
de proteinas (PLE), tromboembolismo, nefropatia,hepatopatia, insuficiencia venosa hasta
la muerte.

6.6. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

En condiciones de alta sera contra referido a cardiologia o su servicio de origen con
indicaciones y el resumen del postoperatorio.

6.7. FLUXOGRAMA

Esquema terapéutico en las cardiopatias congeénitas para la correccion univentricular con
ventriculo Unico por Atresia Pulmonar sin CIV
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VIl. RECOMENDACIONES

Es preciso investigar los determinantes fisiologicos (incluido el sistema linfatico) en los
resultados a largo plazo en pacientes con circulacion de Fontan. (62)

La seleccion estricta facilita mejores resultados precoces y tardios, con una mortalidad
operatoria < 5% en series modernas, e incluye RVP y PAP bajas (media < 15 mmHg),
funcién ventricular conservada, tamarfio adecuado de AP, insuficiencia de la valvula AV no
relevante y ritmo normal.(62)

Se recomienda asesorar contra el embarazo a las mujeres con circulacion de Fontan y
cualquier complicacion

Se recomienda el cateterismo cardiaco a un umbral bajo en casos de edema inexplicable,
deterioro de la capacidad de ejercicio, arritmia de nueva aparicion, cianosis y
hemoptisis.(62)
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Vill. ANEXOS.

8.1 CONSENTIMIENTO INFORMADO

EXPRESION DEL CONSENTIMIENTO INFORMAD

NISTERIO DE SALUD

M } E
INSTITUTO ACIONAL} DE SALUD DEL Nin 18
U RAFAEL REVES EONGHER
Jefe de Cirugiade Térax y Cardiovascutar
C.M.P. SSBNE. 022082
/
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Fecha y Hora: / /

Yo,

padre, madre ylo tutor del menor

con Historia  Clinica:

he sido informado por el (Profesional Sanitario: Médico Cirujano,

Cirujano Dentista, etc.) que mi menor hijo requiere (Nombre de Ia intervencion
quirirgica o procedimiento a realizar o modalidad de atencién) En la opinién del
(Profesional Sanitario: Médico Cirujano, Cirujano Dentista, etc.), es la mejor opcion
actual en mi caso. El (Profesional Sanitario: Médico Cirujano, Cirujano Dentista, etc.)

ha respondido a todas las dudas Y preguntas que he realizado.

Por lo tanto, en forma libre, consciente y voluntaria; SI (), NO ( ) DOY M
CONSENTIMIENTO para el procedimiento de (Nombre de Ia intervencién quirdrgica o
procedimiento a realizar o modalidad de atencion).

Asi mismo, se me ha explicado que pueda ser necesario el uso de videograbaciones, por
lo tanto (Opcional):

)

(Marcar con una “x” en cada item que se consiente o0 no)
Sl consiento que sea grabado: Video ( ) Audio ( ) Fotografia ( )

NO consiento que sea grabado: Video ()  Audio ( ) Fotografia ( )

T

—

Firma y/o huella digital del padre o responsable legal
del paciente Firma y sello del Personal Asistencial

que realiza el procedimiento.

REYOMATORIA DEL CONSENTIMIENTO INFORMADO DN/

Fecha y Hora: / /

.......................... Ly esreicraarnas,
. RAFAEL REZE%‘\GONGORA
Jete de Cirugia de T, rax y Cardiovascutas
C.M.P. 38851/ R.N.E. 022082
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Se me ha informado que puedo revocar este consentimiento aun después de haberlo
firmado y, por ello NO AUTORIZO |3 realizacion del procedimiento descrito anteriormente
y, habiendo entendido las implicancias que ello conlleve, asumo las consecuencias que de
ello puedan derivarse para la salud o la vida del paciente, deslindando de toda
responsabilidad al Equipo médico y a la Institucion.

S

Firma y sello del Personal Asistencial que
realiza el procedimiento.

Firma y/o huella digital del padre o responsable legal de/
paciente DN/

N° DI N° de Colegiatura:

ANEXO 8.2: PARTICIPANTES EN LA ELABORACION DE LA GUIA TECNICA: GUIA DE
PRACTICA CLiNICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL VENTRICULO
UNICO POST PROCEDIMIENTO FONTAN

RAFAET REVES GONGORA"
Jetfe de Cirugia de T,&rax y Cardiovascula:
C.AMLP 38851 RN E. 022082 )

S
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Elaborado | Eduardo Silva Rivera
por: Victor Huaman Rojas

Rocio Davalos Quevedo
Carlos Guevara Effio

Patricia Chuquiure Valenzuela
Enrique Cordova Aguirre

Firmay o

Sello:
Fecha: Hora: Lugar:
Revisado
por:
Firma Yy wx sk
Sello:
Fecha: Hora: Lugar:
Jefe de Servicio Jefe de Departamento
Aprohado /z/f\/«%/
por:
Cegarmens nQDsgnci
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Hora:

Lugar:

** Colocar Firma y Sello del personal participante.
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ANEXO 8.3: DECLARACION DE CONFLICTOS DE INTERES

El/los elaborador(es), el/los revisor(es) y el/los Jefe(s) declaran no tener ningun conflicto de interés
potencial con respecto a la investigacién, autoria y/o publicacién de [a Guia Técnica: GUIA DE
PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL VENTRICULO
UNICO POST PROCEDIMIENTO FONTAN

ELABORADO POR:

EDUARDO SILVA RIVERA
Firmay Sello;

Fecha, hora y lugar: ..o

REVISADO POR:

Firma y Sello:

Fecha, hora y lugar:
APROBADO POR:

Jefe de Departamento:

lefe de Servicio:

Firmas y Sellos:

Fecha, horay lugar: ..o

23




GUIA TECNICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL VENTRICULO UNICO POST PROCEDIMIENTO FONTAN

.

ANEXO 8.4: INSUMOS, EQUIPOS BIOMEDICOS Y/O MEDICAMENTOS UTILIZADOS:

Instruccion: detallar de manera ordenada en el cuadro de denominacion el/los equipos biomédicos,
instrumental y mobiliario a utilizar, ademas de fa cantidad Y especificaciones de cada uno.

Ne | Denommacmn | | Cantidad - Especificaciones

Maquina de gases arteriales 01 Gases arteriales, electrolitos,
lactato, glucosa, hemoglobina,
bilirrubina

Bomba infusoras 06 Perfusoras de medicamentos
de 20-50 ml

Ventilador mecanico 01 Modos IMV, AC, Neo-
pediatrico- adulto. Volumen
Presion, CPAP nasal

Monitor multiparametros - 01 2-3 lineas de presion
invasivas, 8 0 mas parametros

Marcapaso externo 01 Duat A-V. Modos DDD, VVI,.
AAl,Sobreestimulacion
auricular

Sistema de Drenaje mediastinal y pleural 03 Sistema doble camara presion
negativa vacuum

Instruccidn: detallar de manera ordenada en el cuadro las caracteristicas de los medicamentos con
D.C.I.(Denominacién Comun Internacional), concentracion, forma farmacéutica, presentacion y dosis.

. RS . Forma .. :

N DCI Concentracion Farmacéutica Presentaciéon Dosis
Dopamina 200 mg/5ml ampolla frasco 5ml 3-10ug/kg/min
Adrenalina Tmg/1ml ampolla frasco 1 ml 0.001-

0.1ug’kg/min
Milrinona 10 mg/10 mi ampolla frasco 10 ml 0.35-

0.5ug/kg/min
Norepinefrina 4mg/4mi ampolla frasco 4 ml 0.1-1ug/kg/min
acido tranexamico 100mg/10 m iny frasco 10 ml 20 mg/kg/dia
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) o 5000 U x 20 ml. | Inyectable EV 5 Ul/kg/h
Heparina sddica
5000 Ul/5mI Inyectable EV 20-50 U/kg
) luego 5-20
Heparina sddica Ulkg/h
) ] 50 mg tableta VO / Enteral 0.2-4 mg/kg/do
Sildenafilo
Complejo protrombinico | 500 UJ Inyectable EV 0.9-1.9 ml/kg
humano
. 5mg Comprimido VO 0,2 mg/kg
Warfarina
heparina de bajo peso 4000 UI/O4 mi InyeCtable SC 0,75
molecular (HBPM) mg/kg/dosis

cada 12 horas.

ANEXOS 8.5: OTROS .
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Figura 1

Conexiones de Fontan

Esta ilustracion muestra una conexion auriculopulmonar clasica de Fontan (figura A) en un
paciente con antecedentes de derivacion Blalock~Thomas-Taussig (también conocida
comunmente como derivacion Blalock-Taussig). Se ha anastomosado Ia orejuela auricular
derecha a la confluencia PA y se ha cerrado la comunicacién interauricular. Estas
maniobras dirigen el flujo venoso desde ambas venas cavas a través de |a auricula
derecha y hacia el lecho vascular pulmonar sin la ayuda de una bomba ventricular. La
conexion de la AP principal al ventriculo se ha interrumpido para eliminar cualquier
derivacion residual de izquierda a derecha. Las figuras By C ilustran modificaciones del
concepto original de Fontan. Ambos utilizan una anastomosis bidireccional directa de la
SVC a la PA derecha y un conducto para conectar la IVC a la PA. La figura B muestra un
ejemplo de un conducto intraauricular que conecta la IVC con la PA. Esta modificacion
todavia se puede usar cuando las anomalias venosas pulmonares u otras complican la
colocacion o el uso de un conducto extracardiaco. La figura C ilustra la anatomia de un
paciente con un Fontan extracardiaco. Un conducto sin valvula completa la conexion del
IVC al PA. Este conducto se coloca dentro del espacio pericardico pero fuera del propio
corazén. Se prefiere este tipo de conexidn porque coloca todo el volumen auricular nativo .
del paciente bajo la presidn de distension mas baja posible. Tanto en el tipo de conducto
intraauricular como en el de conducto extracardiaco, se puede colocar una pequefia
fenestracion entre el conducto y la auricula, lo que permite un pequefio cortocircuito
auricular persistente de derecha a izquierda. Por lo general, se coloca un marcapasos
epicardico durante este procedimiento de conversion; los cables se ven unidos al corazén
en este esquema.

. ingf
Figura 2 TSR TER,

e
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Presiones circulatorias relativas en un paciente posoperado de Fontan en comparacion
con un individuo sano con corazon biventricular

— MNormal — - Fr.‘;r':l,;l

A R

Pressure

Chronic elevation of central VenouUs pressures

Este grafico muestra las presiones circulatorias relativas en un corazon biventricular
normal (linea continua) y un paciente con una operacion de Fontan (linea discontinua). En
ambas situaciones, las circulaciones sistémica y pulmonar estan conectadas en serie. La
principal diferencia que se observa en reposo esta en la presién venosa central. Sin un
ventriculo que bombee sangre desde las venas sistémicas a los pulmones, la presién
venosa central permanece elevada.
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. )

Anticoagulation;

- VKA: standard choice
LMWH: pt with unstable INRs, pregnant women

- NOAC: limited experience in Fontan, contraindicated in
mechanical valves

Antiplatelet therapy:
1 . - ASA! standard choice.

Within 6 months ————. After 6 months —— In adulthood

— Regular TE risk reassessment «—
¢ IR

Potential risk factors:

- Definite risk factors:
No risk < Atrial arrylhmia : = PAstump, cul-de-sacs No risk

factors :, History of T L. APCI Y—graﬁ, Kawashima factors
- Mechanical valve - Significant R-L shunt

- Ventricular dysfunction

| : l

Antiplatelets or
anticoagulation

Anticoagulation . Antiplatelets : Anticoagulation

Figura 3. Algoritmo de arbol de decision sugerido para la tromboprofilaxis posterior a la
reparacion de Fontan. *Seguin las guias mencionadas en esta revision: en adultos con
factores de riesgo definidos y en todos los pacientes con valvulas mecanicas se
recomienda la anticoagulacion (nivel 1). En nifios con cualquier factor de riesgo distinto de
la valvula mecénica o en adultos con solo factores de riesgo potenciales se debe
considerar la anticoagulacion (nivel lla).APC, atriopulmonary connection; ASA, acetyl
salicylic acid; LMWH, low molecular-weight heparin: NOAC, non-vitamin K antagonist oral
anticoagulant; PA, pulmonary artery; R-L, right-to-left; TE, thromboembolic event; VKA,

vitamin K antagonist.
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Tabla 1. GRADE modificado: grados de recomendacion
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