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una grave complicacion
del Fontan
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Caso clinico

Ductal stent

Nino de 5 anos

Diagnostico de
atresia pulmonar
y tricuspidea con

septo integro

Tratamiento:
Espironolactona
Warfarina
Tadalafilo
Macicentan
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02/202 Fontan extracardiaco fenestrado

%

Implante stent ductal

Cirugia de Glenn

Cateterismo:

- Presiones pulmonares y presion
telediastolica del VI elevadas

- Stent RPI
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Caso clinico

Cuadro de tos, cianosis y expectoracion de molde
bronquial

10/2023

@E&) Durante su hospitalizacion:

« Oxigenoterapia con gafas nasales
« Drenaje toracico por derrame pleural bilateral

 Fibrobroncoscopia con instilacion de
uroquinasa

« Tratamiento médico: salbutamol inhalado,
DNasa y uroquinasa nebulizadas,
metilprednisolona i.v.

Servicio de
&« Hospital Universitario “ _ Pediatria
Hospital Carlos i DEPARTAMERTO O€ SALVD

SaludMadrid La Paz Hospital Cantoblanco ALTANTE - MOSPITAL GENERAL




Caso clinico

% \& Ecocardiograma transtoracico:

« Fontany Glenn permeables
* Fenestracion permeable con gradiente estable (9 mmHg)

« Buena funcion biventricular

@ Cateterismo:

« RVP elevadas para fisiologia univentricular (PCP 17 mmHQg)

« Dilatacion de la fenestracion con balén
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Caso clinico 1

@E@ Fibrobroncoscopia de control: no se visualizan moldes bronquiales

ALTA con tratamiento médico

(& Mejoria clinica sin expulsién de nuevos moldes mp S | N
©0—0 y fisioterapia respiratoria

Tratamiento:
Salbutamol y budesonida inhalados
Uroquinasa y DNasa nebulizadas

Inclusion en lista de espera de
FORNAN IFRAGAS/ADO trasplante cardiaco (URGENCIA 1) .x ¢ —
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Procedimiento quirdrgico paliativo en
pacientes con corazén funcionalmente
univentricular

Derivacion cavopulmonar total

Separacion completa de la circulacion
sistéemica y pulmonar

El ventriculo Unico se encarga de la
circulacion sistémica
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Fontan

Primera
fase

Recién nacido

Stent ductal/
E> fistula S-P
Banding
= pulmonar
Norwood/
E> Stansel
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Conexion
VCS-AP
(Glenn)

6-12 meses

»

Conexioén
VCI-AP
(Fontan)

2-5 anos

Circulacion

Fontan
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Circulacion Fontan: fisiopatologia
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No fisioldgica
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Bajo gasto
cardiaco

A 4

Disfuncion
ventricular
progresiva

Circulacion

cavopulmonar

Ausencia de
pulsatilidad
pulmonar

A 4

Resistencias
pulmonares
elevadas

Pasiva

Congestién
venosa
sistémica

A

Vasculatura
pulmonar
anomala
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Circulacion Fontan: fisiopatologia

Caval Veins
12-15 mmHg Systemic
Caval Veins Systemic Arteries
Artenes 60 mmiyg
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Circulacion Fontan: complicaciones
Hipertension Disfuncion Cianosis
venosa sistémica ventriculo Unico progresiva ke
1/ G 2
L
Taqui/ Disfuncion Fendmenos
bradiarritmias hepatica tromboembalicos N
Alteraciones Enteropatia Bronquitis
hormonales pierde-proteinas plastica
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Bronquitis plastica: generalidades

Complicacion respiratoria poco frecuente y grave del Fontan que consiste en la formacion

y/o expectoracion de moldes bronquiales fibrinomucosos

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

Aparece a los 2-3 ainos de la circulacion Fontan completa

Etiologia multifactorial
Congestion venosa sistémica E» Alteracion circulacion linfatica
Factores inflamatorios

Factores geneéticos :
A
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Bronquitis plastica: generalidades

= Factores de riesgo:

o Fontan tardio
o Ventriculo sistémico de morfologia derecha

o Derrame pleural, ascitis o quilotérax de repeticion tras Fontan

= Puede aparecer en otras enfermedades:

o Asma
o Fibrosis quistica

o Anemia de células falciformes
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Bronquitis plastica: fisiopatologia

4 Presion
venosa central

4 Produccion
linfatica
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Dilatacion de vasos
y disfuncion valvular

Congestion
linfatica

Circulacion
colateral

Drenaje linfatico
ala via aérea

Formacion de
moldes
bronquiales

Solidificacion
de la linfa
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Bronquitis plastica: fisiopatologia ... .

Normal Fontan

Normal Fontan
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Bronquitis plastica: clinica

Obstruccion de la via aérea: tos, disnea, sibilancias, hipoxemia

Infecciones respiratorias de repeticion

Expectoracion de moldes (frecuencia variable)

Hospitalizacion frecuente

y¥ 3§ 3 3 3

Patologia concomitante: disfuncion hepatica,

enteropatia pierde-proteinas, fenomenos

tromboembodlicos, etc. ‘X o
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Bronquitis plastica: clinica
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Supervivencia libre de
mortalidad/trasplante tras el

5—-year rate: 70% (58%—85%) |

Freedom from Death or Heart Transplantation (%)

. , .. .. , . 40 A 10—year rate: 65% (51%—83%) -
diagnostico de bronquitis plastica 15-year rate: 43% (26%-73%) |
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Years post PLE/PB onset

Protein-losing enteropathy and plastic bronchitis after the Fontc - o ®
»
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Bronquitis plastica: diagnostico

Radiografia de
torax/TC torax

Infiltrado broncoalveolar,
consolidaciones, atelectasias

Dete(_:ta fug,a I|n,fat|ca GOLD
hacia la via aérea

Permite visualizar y extraer
moldes bronquiales

Linfangio-RMN
con contraste
dinamico

$y $ ¥

Broncoscopia

Anatomia
patoldgica

Define la composicion de los
moldes bronquiales

El diagnostico de la bronquitis plastica es
fundamentalmente clinico *e
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Bronquitis plastica: tratamiento

Uroquinasa

- Fibrinoliticos »

Activador tisular del
plasmindgeno (t-PA)

DNasa

coliicos IS

Expectoracion
e molldes Broncodilatadores _ R
No existe ningun

Corticoides régimen

N-acetilcisteina

Heparina inhalada

Macrolidos
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Bronquitis plastica: tratamiento

Diuréticos
Disminuciéon Vasodilatadores
de la PVC i pulmonares
. . Dilatacidon de RRPP, Glenn,
Cateterismo cardiaco » )
Fontan o fenestracion si hay
i Fontan fenestrado estenosis
Extraccion .
Broncoscopia
manual de moldes
Embolizacion de
Intervencionismo vasos linfaticos
infati : L
linfatico Ligadura del . Rg—
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Bronquitis plastica: tratamiento
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TRASPLANTE _
CARDIACO

Hospital Universitario

La Paz ..
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pital Cantoblanco

Tratamiento definitivo cuando
fallan otras estrategias

Permite la curacion completa
sin recurrencias

La desaparicion de la clinica
no es inmediata

La duracion y la gravedad de la
bronquitis plastica no influyen en el
resultado del trasplante
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Conclusiones
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La bronquitis plastica es una enfermedad poco frecuente y grave que aparece en los

pacientes con circulacion Fontan

Se etiologia es multifactorial y se debe fundamentalmente a una alteracion de la

circulacion linfatica secundaria a la congestion venosa sistémica

Su manejo incluye tratamiento meédico para facilitar la expulsion de los moldes

bronquiales e intervencionismo para mejorar la situacion hemodinamica del paciente
El trasplante cardiaco se considera el Unico tratamiento curativo

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