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Enfermedad hepatica asociada a
Fontan: reporte de caso y revision
de la literatura

Gheck for
Updates

Fontan-associated liver disease: A case report
and literature review

La cirugia de Fontan es un procedimiento quirdrgico uti-
lizado para la correccion de cardiopatias congénitas de
ventriculo Unico, originalmente descrita en 1971. Consiste
en crear una anastomosis entre el retorno venoso sistémico
procedente de las venas cavas y las ramas de la arteria
pulmonar, logrando asi el llenado pasivo ventricular; esta
disposicion elimina la mezcla de sangre (oxigenada y desoxi-
genada) intracardiaca y aumenta las saturaciones arteriales
de oxigeno en la sangre, al tiempo que reduce la sobrecarga
de volumen en el ventriculo Unico. El objetivo es aliviar la
hipoxemia y prolongar la supervivencia de los pacientes; sin
embargo, el procedimiento resulta en una elevacion de la
presion venosa central’2.

Se presenta el caso de un varon de 19 afnos, con ante-
cedente de sindrome del corazon izquierdo hipoplasico
corregido mediante procedimiento de Norwood en 2005,
procedimiento bidireccional de Glenn en 2009 y Fontan
fenestrado extracardiaco en 2017, el cual es referido del
Instituto Nacional de Cardiologia a la consulta de hepatolo-
gia para abordaje de hipertension portal por la presencia de
un cuadro de hematemesis posprandial, motivo por el cual
se solicita endoscopia digestiva alta, en la cual se reporta
el hallazgo de varices esofagicas pequefas sin datos de
mal pronostico (Baveno IV) y gastropatia hipertensiva portal
leve (McCormack). Por todo esto, se solicita una elastogra-
fia hepatica de transicion con vibracion controlada (VCTE®)
para evaluar el grado de fibrosis hepatica, con un reporte
de 5.9kPa, y una medicion del parametro de atenuacion

controlada de 185dB/m, lo que corresponde a SO (0-5% de
esteatosis). El score de varices, ascitis, esplenomegalia y
trombocitopenia -VAST- para este paciente fue de 3 pun-
tos, indicando una probable enfermedad hepatica asociada a
Fontan (FALD, por sus siglas en inglés) avanzada. Se solicita
una tomografia abdominal trifasica (fig. 1) para descartar
trombosis de la vena porta y las venas suprahepaticas, asi
como una biopsia hepatica percutanea para la confirmacion
diagnostica (fig. 2), en la cual se realiza una estadificacion
de la fibrosis hepatica segln la escala Congestive Hepatic
Fibrosis Score, resultando un estadio 2b, Ishak 2b, Metavir
F2 modificada, y segun el sistema de puntuacion de 3 nive-
les para los cambios relacionados con la congestion crénica
estadio 27.

La FALD fue descrita por primera vez en 1983. Surge
por diversos cambios hemodinamicos secundarios a este
procedimiento. Los pacientes sometidos al procedimiento
paliativo de Fontan, debido al efecto de la conexion de
la pulmonar con la circulacion sistémica, presentan un
aumento en la presion pulmonar, lo que ocasiona un aumento
en las resistencias pulmonares con una consecuente eleva-
cion cronica de la presion venosa central, esto asociado a
una reduccion del gasto cardiaco con disfuncion diastolica
y sistolica ventricular que produce una congestion hepa-
tica con dilatacion sinusoidal?*. Esta dilatacion sinusoidal
con edema perisinusoidal ocasiona la activacion de estrés
oxidativo en las células endoteliales sinusoidales, que dismi-
nuyen la produccion de éxido nitrico, ademas de ocasionar
la activacion de células estelares, lo que resulta en fibro-
sis hepatica; la dilatacion sinusoidal también ocasiona una
congestion linfatica que contribuye al deposito de colageno.
Por otro lado, debido a la disminucion del gasto cardiaco
existe una disminucion en el flujo hepatico, ocasionando un
dano hipdxico/isquémico, que altera la difusion de oxigeno
y ocasiona atrofia y una potencial apoptosis de hepato-
citos centrilobulares. Todo esto, asociado a la presencia

Figura 1

(A) Tomografia computarizada con contraste en fase venosa portal que muestra un higado agrandado con dilatacion de

la vena cava inferior y un patron reticular de realce que afecta a todo el higado, con cambios congestivos severos en la periferia. (B)
TC con contraste en fase venosa portal que muestra esplenomegalia, acompanada de hepatopatia congestiva. Se descarté trombosis

de la vena porta y suprahepaticas.
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Figura 2
bien definidos; a mayor aumento del parénquima hepatico, se observa dilatacion de los sinusoides con dilatacion y congestion de
los mismos, sin inflamacion y sin esteatosis (A, HYyE x100, y B, a mayor aumento, x400). Se evidencian los mismos cambios de
fibrosis Metavir grado 2, CHFS 2b, Ishak 2b, en tinciones de tricrémico de Masson (C, x100) y tincion de reticulo (D, x100). Patron
de fibrosis irregular a través de los acinos con atrofia y alteracion del acomodo y de la arquitectura hepatica.

de un aumento de la permeabilidad intestinal debido a la
congestion venosa y linfatica intestinal, que contribuye al
proceso inflamatorio sistémico y hepatico. Asimismo, los
pacientes con FALD muestran una disminucion en proteinas
anticoagulantes, presentando un estado trombofilico con
el riesgo de trombosis sinusoidales y sistémicas’. Lo pre-
viamente descrito favorece el desarrollo de hipertension
portal, arterializacion del suministro de sangre al higado y
lesion hepatica cronica resultante®. La gravedad de la con-
gestion hepatica es heterogénea debido a las caracteristicas
de flujo dependientes de la técnica de la conexion Fontan
en cada paciente, lo que en parte explica la variabilidad

Biopsia hepatica. Fragmentos de parénquima hepatico con arquitectura conservada, con sus respectivos espacios porta

interindividual en el dafo hepatico’“. Las tasas de compli-
caciones a nivel hepatico después de la cirugia de Fontan
son las siguientes: fibrosis hepatica (0,85-58,3%), cirrosis
hepatica (20,5-23,0%), carcinoma hepatocelular (1,2-9,8%),
varices gastroesofagicas (19,2-33,3%) y gastroenteropatia
perdedora de proteinas (3,7-24,0%)*. Un estudio retrospec-
tivo mostroé que a 10, 20 y 30 anos presentaban cirrosis el 1,
6y 43%, respectivamente?.

Se considera que la severidad de la FALD esta rela-
cionada principalmente con el tiempo transcurrido desde
el procedimiento de Fontan, aumentando después de 15
anos de realizado el mismo. Otros factores de riesgo con-
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siderados para una FALD avanzada son: mayor edad a la
realizacion del procedimiento, la variante auriculopulmo-
nar de la cirugia, sexo femenino, conexion extracardiaca,
sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, la presen-
cia de shunts intrapulmonares y la hipoxemia cronica’. La
deteccion de FALD se encuentra limitada por la falta de
hallazgos significativos en el examen fisico, unos resultados
de laboratorio que suelen estar dentro de rangos norma-
les y la carencia de caracteristicas concluyentes en las
imagenes. Como resultado, la biopsia del higado se man-
tiene como el método mas cominmente aceptado para
el diagndstico. Diferentes estudios de vigilancia han evi-
denciado que casi el 100% de los jovenes adultos que se
sometieron al procedimiento de Fontan presentan signos
histologicos de fibrosis hepatica. Ademas, una parte signi-
ficativa de estos pacientes (entre el 35 y el 68%) muestra
fibrosis en puente®. El interés del presente caso es desta-
car la importancia de la vigilancia estrecha en pacientes
que han sido sometidos a la cirugia de Fontan, dado que
la mayoria desarrollara algun grado de alteracion hepa-
tica, que puede ir desde fibrosis leve hasta complicaciones
graves como cirrosis o carcinoma hepatocelular. La pro-
gresion del dano hepatico suele ser insidiosa y silenciosa,
lo que refuerza la necesidad imperiosa de un seguimiento
y tratamiento multidisciplinario. Este enfoque es esencial
para prevenir la evolucion hacia una enfermedad hepatica
severa y mejorar la calidad de vida de estos pacien-
tes.
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