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Resumen: La técnica quirtrgica de Fontan consiste en
transmitir el flujo de la vena cava inferior a través de una
anastomosis cavopulmonar para evitar que se mezcle la sangre
oxigenada con la no oxigenada, en caso de atresia tricuspidea
asociada a ventriculo hipoplésico. Las alteraciones fisiolégicas
que produce esta nueva circulacién tienen varias consecuencias a
nivel cardiaco y extracardiaco, incluido el higado, con multiples
descripciones de hepatopatia crénica de origen vascular, e
incluso de carcinoma hepatocelular en higado cirrético a edades
tempranas. Con el objetivo de conocer un poco mds sobre
las afectaciones hepdticas que produce este procedimiento, se
describen dos casos clinicos y se realiza una revision de la
literatura. A pesar de que la hepatopatia asociada a Fontan es una
entidad poco frecuente, los hepat6logos deben tenerla presente
y aprender a reconocerla, ya que un adecuado seguimiento
puede ser la diferencia al momento de seleccionar de manera
eficaz, aquellos pacientes que se beneficiarfan de un trasplante
cardiaco tnico o combinado de higado y corazén, ademads de
permitir la deteccién de manera oportuna de complicaciones
tan devastadoras como un carcinoma hepatocelular en estadios
avanzados.

Palabras clave: Fontan, corazén

univentricular, cirrosis hepdtica, hepatopatias, carcinoma

procedimiento  de

hepatocelular.

Abstract: Fontan surgery diverts the flow of the inferior vena
cava through a cavopulmonary anastomosis, to avoid mixing
the oxygenated and non-oxygenated blood, in the presence
of tricuspid atresia associated with hypoplastic ventricle. The
physiological changes produced by this new circulation have
several consequences at cardiac and extracardiac level, including
the liver, with multiple

descriptions of chronic liver disease of vascular origin, and even
hepatocellular carcinoma in cirrhotic liver at an early age. With
the aim of a better understanding of liver complications caused
by this procedure, two clinical cases are described and a literature
review is presented. Despite the fact that Fontan-associated
liver disease is a rare entity, hepatologists must keep it in mind
and learn how to recognize it, since an adequate follow-up can
make the difference when effectively selecting those patients
who would benefit from a single or combined liver and/or heart
transplant, as well as allowing the early detection of devastating
complications such as advanced stage hepatocellular carcinoma.
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INTRODUCCION

En 1971, los médicos Fontan y Baudet publicaron la descripcién de una nueva técnica quirtrgica en
nifos con atresia tricuspidea. Dicho procedimiento consistia en transmitir el flujo de la vena cava inferior,
arterializdndola por medio de los pulmones a través de una anastomosis cavopulmonar, con la premisa de
que solo la sangre oxigenada retornara al corazén izquierdo, evitando asi la mezcla entre sangre oxigenada
y no oxigenada que era lo que ocurria caracteristicamente en las técnicas quirtrgicas previas, con la
finalidad de restaurar la circulacién pulmonar fisiolégica [1]. Casi cinco décadas después, se han presentado
modificaciones para ampliar su uso a varias malformaciones congénitas de un solo ventriculo funcional, en
los casos donde una reparacién anatémica no fuese posible [2].

Las alteraciones ﬁsiolégicas que produce esta nueva circulacién tienen varias consecuencias a nivel
cardiaco y extracardiaco, y el higado no es un drgano ajeno a estos cambios hemodindmicos, con multiples
descripciones de hepatopatia crénica de origen vascular, e incluso de carcinoma hepatocelular (CHC) en
higado cirrdtico a edades tempranas [3,4]. Aunque atn se desconoce la prevalencia de la enfermedad hepatica
asociada a Fontan, un estudio realizado en Japén [5] donde se evalud la prevalencia de cirrosis hepdtica y/o
CHC en 2.700 pacientes con procedimiento de Fontan, mostré que 31 (1,15%) de ellos desarrollaron cirrosis
y/o CHC, con una mortalidad asociada a enfermedad hepética del 0,19%; la edad promedio de diagnéstico
de cirrosis hepatica y de CHC fue 23 y 31 anos, respectivamente. Otro estudio, que consisti6 en una serie
multicéntrica de casos de Norte Américay Europa [4], report6 que de los 2.470 pacientes sometidos a cirugia
de Fontan entre los afios 1990 y 2016, 33 desarrollaron CHC (1,3%), el 52% tenfa cirrosis al momento del
diagnéstico y el 33% tenia compromiso extrahepdtico; la supervivencia alos 12 meses del diagnéstico fue del
53% y a los 24 meses fue del 37%.

A continuacién, con el objetivo de conocer un poco mids sobre las afectaciones hepaticas asociadas a este
procedimiento, se presentan dos casos clinicos de pacientes sometidos a cirugia de Fontan, y se realiza una
revisidn de la literatura.

CAso cLinicOo 1

Mujer de 27 afos que asisti6 a consulta con el servicio de Hepatologia, remitida para estudio por hepatopatia
crénica con antecedente de cirugia de Fontan alos 5 anos de edad, por atresia tricuspidea con severa hipoplasia
de cavidades derechas (figura 1). Al examen fisico se encontrd en buenas condiciones generales, con abdomen
blando, depresible, sin masas ni megalias. La valoracién previa por Cardiologia con prueba de esfuerzo y
electrocardiograma Holter por 24 horas se encontrd sin alteraciones, con ecocardiograma transtorécico que
mostrd funcidn sistdlica izquierda normal, fraccién de eyeccidn del ventriculo izquierdo (FEVI) del 61% y
didstole normal, ademds de una resonancia magnética (RM) de abdomen con contraste, que mostré signos
de hepatopatia crénica (cirrosis) sin lesiones focales ni hipertension portal (figura 2). Se indicé Fibroscan, el
cual reporté 6,9 kPa en rango de fibrosis FO-F1. Ante la divergencia de resultados de las pruebas diagnésticas
se decidié repetir la imagen abdominal con nueva RM contrastada, con los siguientes hallazgos: hepatopatia
crénica asociada a procedimiento de Fontan, dada por franca regeneracién central, con crecimiento del
caudado, con multiples venas pequefas que drenan a la vena cava inferior intrahepatica y leve lobulacion
de los contornos, con realce poscontraste irregular y heterogéneo, con shunt veno-venoso entre las venas
hepdticas derecha y media (figura 3). Adicionalmente, se le practicé endoscopia digestiva alta que reporté
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vérices esofdgicas, y se le ordend un perfil bioquimico hepatico que mostré todas las pruebas dentro de los
rangos normales, excepto un aumento ligero en la GGT (171 U/L). Se planificé seguimiento periédico para
evaluar que no hubiese progresion a fibrosis.

FIGURA 1.
Resonancia magnética posterior a procedimiento de Fontan con circulacién cavopulmonar tipo

extracardiaco, comunicando el sistema venoso sistémico con la arteria pulmonar principal derecha (A)
(flecha blanca). Prominencia de la vena cava inferior y de las venas hepéticas (B, C y D) (flechas rojas).
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FIGURA 2.
Resonancia magnética en la que se observan cambios morfolégicos de hepatopatia crénica (cirrosis)

manifestados por contornos lobulados e irregulares, redistribucion del volumen parenquimatoso
con prominencia del 16bulo caudado y atrofia del sector posterior del hemi-higado derecho
(A, By C), sin signos de hipertensién portal, donde se aprecia bazo de tamafio normal sin
ascitis, sin prominencia de la vena porta principal ni circulacién colateral portosistémica (D).
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FIGURA 3.
Resonancia magnética donde se evidencia enfermedad hepdtica asociada a Fontan, que se manifiesta

como estigmas morfoldgicos de hepatopatia crénica y realce poscontraste heterogéneo con patrén
en mosaico de predominio periférico (estrellas blancas), asociado a hipertrofia del 16bulo caudado,
el cual muestra realce mas homogéneo (estrella roja), hallazgos mas notorios en la fase portal
poscontraste (C). Pequenio nédulo sélido hipervascular con realce homogéneo ¢ intenso en la fase
arterial hepdtica dominante (B) que persiste hiper-realzante en la fase portal (C), tornandose iso-
realzante con el parénquima en la fase tardia de equilibrio (D), con caracteristicas de nddulo hiperplésico.

CAso cLiNICcO 2

Hombre de 19 afios con antecedente de atresia tricuspidea e hipoplasia del ventriculo derecho, que amerit6
cirugia de Fontan a los 4 meses de vida. En control por el servicio de Cardiologia presentd un resultado
de ecocardiograma transtoracico con derivacién cavo pulmonar total extracardiaca normofuncionante, con
FEVIdel 62%. En las figuras 4, 5 y 6 se observan las imégenes de la angioresonancia magnética de corazén més
reciente, realizada a la edad de 18 afos, donde se observa la ausencia de conexion atrioventricular derecha en
2 proyecciones diferentes. Se le realizé ecografia de vias biliares como parte del seguimiento de la enfermedad
cardiaca, que report6 presencia de contornos lobulados y lébulo hepatico derecho con lesiones focales,
ecogénicas; la de mayor tamano de 13x10 mm. Se remitié al servicio de Hepatologia donde se encontrd al
examen fisico con buenas condiciones generales, y se ordené RM de abdomen contrastada, la cual identific6
signos de hepatopatia crénica con cuatro imédgenes hipervasculares compatibles con hiperplasia nodular
regenerativa; la mayor en el segmento IV de 18 mm. Sin ascitis ni adenopatias. Se clasificé con cirrosis hepdtica
de origen criptogénico, Child-Pugh A. Se solicitaron exdmenes paraclinicos para descartar otras causas de
hepatopatia, entre ellas, las virales, las de origen inmune y las metabdlicas. Todos los resultados fueron
negativos/normales, incluida la alfa-fetoproteina (2,65 ng/dL; normal <10 ng/dL). Se observé presencia de
varices incipientes en endoscopia digestiva alta. El paciente contintia con controles periddicos cada 3 meses.
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FIGURA 4.
Secuencia de angiorresonancia con reconstruccién en proyecciones de méxima

intensidad, donde se observan las anastomosis de la vena cava superior (flecha roja)
y de la vena cava inferior (flecha amarilla) a la arteria pulmonar (flecha blanca).
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FIGURA 5.
Secuencia de angiorresonancia T2, coronal oblicuo, donde se observa hipoplasia de la
auricula (flecha amarilla) y del ventriculo derecho (flecha roja), con ausencia de cone-xién
atrioventricular derecha y comunicacién interventricular perimembranosa (flecha blanca).
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FIGURA 6.
Secuencia de angiorresonancia T2 doble oblicua en eje corto. Se observa hipoplasia del

ventriculo derecho (flecha roja) y ventriculo izquierdo de morfologfa normal (fecha blanca).
Discusion

Los cambios circulatorios debido al procedimiento de Fontan alteran la homeostasis de los vasos sanguineos
afectando su impedancia, lo que produce una disminucién en la precarga y un aumento en la poscarga,
que afecta negativamente la contractilidad miocdrdica, y de manera crénica conduce a la disminucién del
gasto cardiaco que exacerba la ya comprometida perfusién hepatica. Al no existir la funcién de bomba de la
cdmara ventricular que se encuentra excluida, se pierde el flujo pulsatil en la circulacién menor, generando
un aumento de la presién capilar pulmonar a modo de contra regulacién, para mantener el flujo sanguineo
constante a través de la unidad respiratoria, pero que a largo plazo genera un aumento adicional en la presién
venosa central [6]. En la figura 7 se esquematiza el flujo de sangre a través de la circulacién de Fontan.

La insuficiencia hepdtica severa con alteracién de la arquitectura hepatica es una complicacion tardia de la
cirugfa paliativa de Fontan, a la cual se le di6 el término de hepatopatia crénica asociada a Fontan (FALD,
por sus siglas en inglés, Fontan-Associated Liver Disease). Hace parte del espectro de las cirrosis de origen
cardiaco donde prima la hipoxia tisular, el incremento de la presién venosa hepdtica transmitida desde el
sistema venoso de manera retrégrada hacia los sinusoides hepaticos, y la disminucién del gasto cardiaco
por una menor precarga y un aumento de la poscarga, lo que genera una reduccién del flujo sanguineo a la
circulacién portal, la cual se encarga del 70% del aporte hepético, induciendo de esta forma un estado de
hipoxia permanente. Con el tiempo, los cambios de una circulacion biventricular a una unicameral conducen
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a procesos de inflamacidn, regeneracién y fibrosis, que culminan en las ya conocidas complicaciones de la
enfermedad hepética avanzada [7].

La fisiopatologia en la enfermedad hepitica asociada a Fontan es esencialmente debida a la disrupcién
en el aporte y en el drenaje hepatico. El aumento de la presién venosa central, descrita de 4 a 5 veces
por encima de los valores normales, genera un drenaje insuficiente de las venas hepaticas hacia la vena
cava inferior, produciendo un estado de congestién venosa crénica que, a su vez, predispone a una
dilatacion de los sinusoides hepdticos con edema perisinusoidal que impide un adecuado aporte de oxigeno,
afectando principalmente la zona 3 o centrilobular al ser la mas susceptible a los fenémenos de hipoxia-
isquemia [8]. Estas alteraciones en el microambiente inducen un cambio fenotipico de las células estrelladas
del higado, transformdndose de una célula que almacena ésteres de retinol a una con caracteristicas
similares al fibroblasto, con capacidad de producir sustancias profibrogénicas como el factor de crecimiento
transformante beta (TGF-f).

Se ha descrito que las alteraciones cardiacas producidas por un ventriculo tnico funcionante previo a la
cirugfa, también causan una congestion hepatica pasiva por aumento de las presiones a nivel auricular, que
son transmitidas al sistema venoso de manera retrégrada; estos hallazgos son sustentados en un estudio de
necropsias de 22 pacientes que fallecieron dias posteriores al procedimiento, con una media de duracién de
20 dias (rango intercuartilico [RIC], 1 a 17 dias), en el que el 91% ya tenia fibrosis portal, y 77% tenia fibrosis
sinusoidal, por lo que se infiere que el dafo hepatico es multifactorial e inicia desde el nacimiento [9].

Los factores que pueden estar asociados a un mayor riesgo de desarrollar complicaciones hepéticas en
los pacientes sometidos al procedimiento de Fontan, fueron evaluados en un estudio transversal con 139
pacientes [10]. De estos, 57 presentaron complicaciones hepaticas; cirrosis en el 25,9%, trombocitopenia en
el 7,2%, hiperbilirrubinemia en el 20,9% y masas hepédticas en el 2,9%. La aparicién de las complicaciones
hepéticas en el anélisis multivariado se correlacion6 tnicamente con el tiempo desde la realizacién del
procedimiento; para 6 a 10 anos el odds ratio fue de 0,56 (IC 0,10-3,10), para 11 a 15 anos fue de 4,38 (IC
1,11-17,3) y para 16 a 20 afios fue de 9,00 (IC 2,24-36,17), siendo estadisticamente significativo a partir
del undécimo ano luego del procedimiento. Lo que muestra cémo el riesgo de enfermedad hepética y sus
complicaciones pueden aumentar con el tiempo después de una cirugia de Fontan, y de ahi que sea necesaria
la evaluacion periddica de estos pacientes [10]. En este estudio, de los marcadores de fibrosis hepética no
invasiva, el de mejor rendimiento fue el indice de Forns (recuento de plaquetas, GGT, edad y colesterol) con
un dreabajo la curva de 0,786; hallazgo que fortalece el valor predictivo dela GGT sobre los demds marcadores
de bioquimica hepdtica, como también se evidencia en otras series [10]. Existen otros factores de riesgo que
son aditivos y que por si solos también son causantes de hepatopatia crénica, como lo son la infeccién por
virus de la hepatitis C (VHC) debida a la transfusién de hemoderivados, el uso crénico de amiodarona como
antiarritmico asociado a lesién hepatica inducida por medicamentos, y la esteatosis hepatica.

Otro estudio con una cohorte de seguimiento Belga liderado por Ackerman y colaboradores [11], evalu6
29 pacientes con una edad promedio de 23,7 anos (RIC 20,5-27,2 afios) y una media de tiempo desde
el procedimiento de Fontan de 19,7 afos (RIC 4,5-21,4 aos). Se reportd, asimismo, que de todos los
pardmetros seroldgicos, solo la GGT estaba elevada consistentemente en el 75% de los pacientes, a diferencia
de los indices FIB-4 y APRI, que no detectaron fibrosis significativa. Por otra parte, las transaminasas solo
tuvieron un aumento discreto; la AST un 7% y la ALT un 36%, con un valor maximo de 42 U/Ly 89 U/
L, respectivamente.

El curso clinico de la hepatopatia asociada a Fontan se caracteriza por 3 fases [12]. En la primera se presenta
congestion hepatica y dilatacién sinusoidal, que puede estar presente inclusive antes de la intervencion.
Lo caracteristico de esta fase es la hepatomegalia dolorosa, asociada a la hiperbilirrubinemia a expensas
de la indirecta, y la elevacién de la GGT [8]. En la segunda fase se presentan cambios estructurales en la
arquitectura del higado con nédulos regenerativos, contornos lobulados y fibrosis periportal, pericelular y
perivenular sin hipertension portal. Por tltimo, la tercera fase trae consigo todas las complicaciones asociadas
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a la hipertension portal por fibrosis avanzada; llama la atencién que en esta fase un grupo importante de
pacientes, a pesar de estar cirrdticos, tienen la bioquimica hepatica normal o levemente alterada, debido a que
el defecto vascular no es homogéneo, y pueden existir zonas preservadas que mantienen la funcién metabdlica
y de sintesis indemne [12]. Ante la falta de un trasplante cardiaco, la historia natural de la patologia serd
siempre la progresién del dano, por lo que culminard con la enfermedad hepética terminal. Cabe resaltar
que en el espectro de la enfermedad, especialmente en las fases dos y tres, se puede presentar un carcinoma
hepatocelular (CHC), que distintivamente tiene una supervivencia més baja que en otras etiologias que
también predisponen a este.

Las pruebas de funcién hepética (enzimas hepdticas, bilirrubina y el recuento plaquetario) no parecen
predecir la aparicién de cirrosis posterior a la cirugia de Fontan, como se demostré en el estudio de cohorte
de Song y colaboradores [13], donde se evaluaron 26 pacientes con Fontan por 10 afios, con un rango
intercuartilico de 4 a 17 anos. De ellos, el 92,3% de los participantes presentaron ecotextura heterogénea del
parénquima por estudio ultrasonografico, sin presencia de nédulos; a 19 pacientes se les practicé tomografia,
encontrindose en 13 de ellos cambios vasculares, y en 6 cirrosis hepatica, sin presentarse ningun caso de
CHC. Todas las pruebas de funcién hepatica fueron normales y no tuvieron correlacién con los hallazgos
tomograficos, incluyendo en los pacientes con cirrosis establecida.

Con relacién alas caracteristicas imagenoldgicas, los factores vasculares asociados al dafio hepético pueden
llevar a diferencias en la perfusién del parénquima hepatico, con zonas de pobre perfusién que contrastan
con regiones congestivas por el aumento en el flujo venoso portal; dichos cambios son determinantes
para la presencia de fibrosis hepatica, y caracteristicamente se visualizan como un parénquima de aspecto
heterogéneo o en parches, que puede o no estar acompanado de nédulos hepaticos, la mayoria benignos como
la hiperplasia nodular focal, pero que indistintamente se deben evaluar debido a reportes de CHC, inclusive
en edades tempranas [14], lo que dificulta su diferenciacién especialmente en adultos jévenes. Lo anterior se
detalla en un estudio retrospectivo de la Clinica Mayo [15] donde se evaluaron 245 nédulos con realce en
fase arterial por medio de RM contrastada, de los cuales 30 nédulos presentaron caracteristicas atipicas (29
nédulos con lavado en fase tardia); al correlacionarse con biopsia hepatica, se evidencié que los nédulos con
lavado venoso, arquitectura en mosaico, en presencia de cirrosis o con alfa-fetoproteina elevada, tenian més
probabilidad de ser un CHC, que las lesiones similares a hiperplasia nodular focal.

Asimismo, Horvart y colaboradores [16] en un diseno transversal, evaluaron 49 pacientes con
procedimiento de Fontan, para determinar el rendimiento de los métodos diagnésticos por imagenes en
la deteccién de nédulos hepaticos. La media de la edad fue de 26,2 + 7 afios. Se documentaron 31,8%
pacientes con estudio por tomografiay 39,6% por RM; ninguno de los nédulos tenia hallazgos de malignidad.
Adicionalmente, se correlaciond la rigidez hepética, medida por elastosonografia, con la presencia de nédulos
hepaticos (2,64 + 0,81 m/s versus 1,94 + 0,49 m/s; p=0,002), convirtiéndose en un buen predictor de
n6dulos hepaticos con un drea bajo la curva de 0,76, una sensibilidad del 78,9% y una especificidad del 67,9%
para predecir nddulos hepéticos, con un punto de corte de 2 m/s.

La biopsia hepética sigue siendo el estaindar de oro para determinar fibrosis hepética y diferenciar nédulos
benignos de nédulos displésicos o CHC, pero en ocasiones este grupo de pacientes puede representar un
verdadero reto cuando se encuentran anticoagulados para evitar eventos tromboembolicos asociados a los
cambios en la fisiologia de la circulacién menor, ya que existe un riesgo adicional. En virtud de lo anterior,
ganan relevancia las ayudas diagndsticas no invasivas que sirven para diferenciar fibrosis significativa y
nédulos hepéticos con probabilidad de malignidad [17].

Con relacién al manejo, se sabe que todos los cambios hemodindmicos que ocurren en el higado son
secundarios a la circulacién de Fontan, por lo que la correccién con un trasplante cardiaco reduciria el
impacto del dafio hepatico, especialmente en aquellos que tienen una cirrosis compensada, que son la mayoria
de los casos. Cuando existe cirrosis descompensada en pacientes con insuficiencia hepatocelular importante,
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se debe individualizar cada caso, dada la alta morbilidad que confiere un doble trasplante de higado y corazén
[18].

Un anélisis retrospectivo [19] realizado en un centro médico en Estados Unidos, evalué el impacto de la
cirrosis hepdtica en aquellos pacientes que eran llevados a trasplante cardiaco. De 20 pacientes que recibieron
trasplante cardiaco, 7 tenfan cirrosis. Las caracteristicas de ambos grupos eran similares con excepcién de una
mayor edad y una media de tiempo mayor desde el procedimiento de Fontan, en aquellos con cirrosis. La
supervivenciaa 1 ano fue del 80% en ambos grupos, y los perfiles bioquimicos fueron similares también, por lo
que se infiere que la cirrosis estaba compensada; no se mencionaron complicaciones de la hipertension portal,
como ascitis o encefalopatia. De lo anterior, los autores concluyeron que el trasplante cardiaco es una buena
opcién en pacientes con cirrosis compensada, con una supervivencia a un ano similar a la de los pacientes
intervenidos sin cirrosis.

El registro de la Red Unida para Compartir Organos de Estados Unidos (UNQOS, del inglés, United
Network for Organ Sharing), entre 1987 y 2010 reportd 97 casos de trasplante combinado de higado y
corazoén. La supervivencia del higado y corazén trasplantados a 1, 5y 10 anos fue de 83,4%, 72,8% y 71%,
y de 83,5%, 73,2% y 71,5%, respectivamente, sin presentarse diferencias significativas con respecto a la
supervivencia del trasplante tinico de corazén o de higado; cabe resaltar que la media del gasto cardiaco
pretrasplante fue de 4,5 L/min, con una desviacién estandar de 1,6, por lo que la mayoria no tenian disfuncién
cardiaca al momento del trasplante. El 17,5% tenian enfermedad cardiaca congénita; la supervivencia
present6 una tendencia a favor de los casos con indicacién de trasplante por amiloidosis, y una limitacién
encontrada fue que no se documentd la supervivencia en el subgrupo de pacientes con trasplante combinado
por enfermedad cardiaca congénita [20].

A la fecha no existe consenso sobre la evaluacién y seguimiento de la funcién hepética luego del
procedimiento de Fontan, especialmente en la tamizacién de nddulos hepiticos; no hay unanimidad
respecto al momento de iniciar el seguimiento, la frecuencia y el método diagnéstico. Algunos autores
[21] recomiendan iniciar el seguimiento ecogrifico con elastosonografia anual a partir de los 10 anos
posprocedimiento, basados en el riesgo incrementado de hepatopatia crénica que se observa a partir de ese
lapso de tiempo; ademas, sugieren iniciar tamizacién mas temprana en aquellos pacientes con circulacion de
Fontan fallida por los niveles mas altos de presion venosa central, que estdn directamente relacionados con
mayor congestion hepdtica y probabilidad de cirrosis.

Las complicaciones del procedimiento de Fontan a nivel hepético y el reconocido aumento en anos
recientes del riesgo de CHC en estos pacientes, hacen que el seguimiento hepdtico continuo sea fundamental.
A pesar de que la hepatopatia asociada a Fontan es una entidad poco frecuente, los médicos especialistas en las
enfermedades del higado deben tenerla presente y aprender a reconocerla, ya que un adecuado seguimiento
puede ser la diferencia al momento de seleccionar de manera eficaz, aquellos pacientes que se beneficiarian de
un trasplante cardiaco tnico o combinado de higado y corazén, ademads de permitir la deteccién de manera
oportuna de complicaciones tan devastadoras como un CHC en estadios avanzados.
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Hacia el cuerpo

Hacia los pulmones
Hacia los pulmones

La sangre que proviene de la parte Desde los pulmones

inferior del cuerpo, ahora llega
direciamente a los pulmones

Ventriculo derecho

FIGURA 7.
Representacion esquematica de los cambios circulatorios que se producen con el
procedimiento de Fontan, donde hay exclusion del circuito cardiaco derecho con paso de
flujo sanguineo directamente a través de la arteria pulmonar, con la subsecuente pérdida
del flujo pulsatil. La sangre es oxigenada en los alveolos respiratorios y desemboca en
las venas pulmonares al circuito izquierdo, y posteriormente a la circulacién sistémica.
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