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Caso clínico  

2018 

2017 Implante stent ductal Niño de 5 años 

 

Diagnóstico de 

atresia pulmonar 

y tricuspídea con 

septo íntegro 

Cirugía de Glenn 

2021 Cateterismo: 

- Presiones pulmonares y presión 

telediastólica del VI elevadas 

- Stent RPI 

02/202

3 

Fontan extracardiaco fenestrado 

 

Tratamiento: 

Espironolactona 

Warfarina 

Tadalafilo 

Macicentan 



Caso clínico 

10/2023 
Cuadro de tos, cianosis y expectoración de molde 

bronquial 

Durante su hospitalización: 

• Oxigenoterapia con gafas nasales 

• Drenaje torácico por derrame pleural bilateral 

• Fibrobroncoscopia con instilación de 

uroquinasa 

• Tratamiento médico: salbutamol inhalado, 

DNasa y uroquinasa nebulizadas, 

metilprednisolona i.v.  

 



Caso clínico 

Ecocardiograma transtorácico: 

• Fontan y Glenn permeables 

• Fenestración permeable con gradiente estable (9 mmHg) 

• Buena función biventricular 

 

Cateterismo: 

• RVP elevadas para fisiología univentricular (PCP 17 mmHg)  

• Dilatación de la fenestración con balón 

 







Caso clínico 1 

Fibrobroncoscopia de control: no se visualizan moldes bronquiales 

 

 

 

Inclusión en lista de espera de 

trasplante cardiaco (URGENCIA 1) 

 

 

 

Mejoría clínica sin expulsión de nuevos moldes 

 

 

 

FONTAN FRACASADO 

 

 

 

Tratamiento: 

Salbutamol y budesonida inhalados 

Uroquinasa y DNasa nebulizadas 

ALTA con tratamiento médico 

y fisioterapia respiratoria 



Fontan 

 Procedimiento quirúrgico paliativo en 

pacientes con corazón funcionalmente 

univentricular 

 Derivación cavopulmonar total 

 Separación completa de la circulación 

sistémica y pulmonar 

 El ventrículo único se encarga de la 

circulación sistémica 



Fontan 

Primera  

fase  

Conexión 

VCS-AP 

(Glenn) 

Conexión 

VCI-AP 

(Fontan) 

Circulación 

Fontan 

Recién nacido 
6-12 meses 2-5 años 

Stent ductal/ 

fístula S-P 

Banding 

pulmonar 

Norwood/ 

Stansel 



Circulación Fontan: fisiopatología 

Circulación 

cavopulmonar No fisiológica 

Bajo gasto 

cardiaco 

Disfunción 

ventricular 

progresiva 

Congestión 

venosa 

sistémica 

Resistencias 

pulmonares 

elevadas 

Ausencia de 

pulsatilidad 

pulmonar 

Pasiva 

Vasculatura 

pulmonar 

anómala 



Circulación Fontan: fisiopatología 



Circulación Fontan: complicaciones 

Hipertensión 

venosa sistémica 

Disfunción 

ventrículo único 

Cianosis 

progresiva 

Taqui/ 

bradiarritmias 

Disfunción 

hepática 

Fenómenos 

tromboembólicos 

Enteropatía 

pierde-proteínas 

Alteraciones 

hormonales 

Bronquitis 

plástica 

Enteropatía pierde-

proteínas 



 Complicación respiratoria poco frecuente y grave del Fontan que consiste en la formación 

y/o expectoración de moldes bronquiales fibrinomucosos 

 Incidencia: 1-4% de los pacientes con Fontan (infradiagnóstico) 

 Aparece a los 2-3 años de la circulación Fontan completa 

 Etiología multifactorial 

Bronquitis plástica: generalidades 

Congestión venosa sistémica 

Factores inflamatorios 

Factores genéticos 

Alteración circulación linfática 



 Factores de riesgo: 

o Fontan tardío 

o Ventrículo sistémico de morfología derecha 

o Derrame pleural, ascitis o quilotórax de repetición tras Fontan 

 Puede aparecer en otras enfermedades: 

o Asma 

o Fibrosis quística 

o Anemia de células falciformes 

Bronquitis plástica: generalidades 



Bronquitis plástica: fisiopatología 

Presión  

venosa central 

  Producción 

linfática 

  Dilatación de vasos 

y disfunción valvular 

Congestión 

linfática 

Circulación 

colateral 

Drenaje linfático 

a la vía aérea 

Formación de 

moldes 

bronquiales 

Solidificación 

de la linfa 



Bronquitis plástica: fisiopatología 



Bronquitis plástica: clínica 

Obstrucción de la vía aérea: tos, disnea, sibilancias, hipoxemia 

Infecciones respiratorias de repetición  

Expectoración de moldes (frecuencia variable) 

Hospitalización frecuente 

Patología concomitante: disfunción hepática, 

enteropatía pierde-proteínas, fenómenos 

tromboembólicos, etc. 



Bronquitis plástica: clínica 

Supervivencia libre de 

mortalidad/trasplante tras el 

diagnóstico de bronquitis plástica 

Protein-losing enteropathy and plastic bronchitis after the Fontan 
procedure. J Thorac Cardiovasc Surg. 2021 



Bronquitis plástica: diagnóstico 

GOLD 

STANDARD   

Linfangio-RMN 

con contraste 

dinámico  

Detecta fuga linfática  

hacia la vía aérea 

Broncoscopia  
Permite visualizar y extraer 

moldes bronquiales 

Radiografía de 

tórax/TC tórax 

Infiltrado broncoalveolar, 

consolidaciones, atelectasias 

Anatomía 

patológica  

Define la composición de los 

moldes bronquiales 

El diagnóstico de la bronquitis plástica es 

fundamentalmente clínico 



Bronquitis plástica: tratamiento 

Expectoración  

de moldes 

Fibrinolíticos 

Fisioterapia 

Broncodilatadores 

Mucolíticos 

Uroquinasa 

DNasa 

Activador tisular del 

plasminógeno (t-PA) 

N-acetilcisteína 

Heparina inhalada 

No existe ningún 

régimen 

terapéutico 

establecido 

Corticoides 

Macrólidos 



Bronquitis plástica: tratamiento 

Extracción 

manual de moldes   
Broncoscopia 

Intervencionismo 

linfático 

Embolización de  

vasos linfáticos 

Disminución  

de la PVC 

Diuréticos  

Vasodilatadores  

pulmonares  

Cateterismo cardiaco 

Ligadura del  

conducto torácico 

Dilatación de RRPP, Glenn, 

Fontan o fenestración si hay 

estenosis Fontan fenestrado 



Bronquitis plástica: tratamiento 

TRASPLANTE 

CARDIACO 

Tratamiento definitivo cuando  

fallan otras estrategias  

La duración y la gravedad de la  

bronquitis plástica no influyen en el 

resultado del trasplante 

Permite la curación completa  

sin recurrencias  

La desaparición de la clínica  

no es inmediata 



Conclusiones 

 La bronquitis plástica es una enfermedad poco frecuente y grave que aparece en los 

pacientes con circulación Fontan 

 Se etiología es multifactorial y se debe fundamentalmente a una alteración de la 

circulación linfática secundaria a la congestión venosa sistémica 

 Su manejo incluye tratamiento médico para facilitar la expulsión de los moldes 

bronquiales e intervencionismo para mejorar la situación hemodinámica del paciente   

 El trasplante cardiaco se considera el único tratamiento curativo 

 Se requieren más estudios para poder establecer un régimen terapéutico eficaz y 

seguro 
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