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1991: Nacimiento

« Cianosis intensa, hipoxemia y policitemia

* Ingreso en UCI- neonatal

« Empeoramiento tras los primeros dias
(cierre del ductus arterioso)
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MADRID

1991: Nacimiento
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* Ingreso en UCI- neonatal
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N {Dw = (cierre del ductus arterioso)

“CORAZON UNIVENTRICULAR?”

1. Atresia pulmonar
2. Comunicacion interventricular
3. Comunicaciones aorto-pulmonares




Clasificacion de las cardiopatias congénitas
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NO CIANOGENAS

/ CIANOGENAS \ [

/FLUJO PULMONAR \

DISMINUIDO

Tetralogia de Fallot
Atresia tricuspidea

Atresia pulmonar con
septo integro

Ventriculo Unico con
estenosis pulmonar

/FLUJO PULMONAR\

AUMENTADO

Corazén izquierdo
hipoplasico

Drenaje pulmonar venoso
andémalo

Trasposicion de grandes
vasos

Tronco arterial

Ventriculo Unico

/FLUJO PULMONAR \

AUMENTADO

Comunicacion
interauricular e
interventricular

Comunicacion
interventricular maltiple

Defecto septo
atrioventricular

Ductus persistente

/ FLUJO PULMONAR\

NORMAL

1. Afectacioén del corazén
izquierdo:

* Estenosis adrtica

* Coartacion aortica

* Estenosis e
insuficiencia mitral

e Cor Inatriatum

2. Afectacion del
corazoén derecho:

+ Estenosis pulmonar
* Enfermedad de

o /

Qtresia trcuspidea /

Ventana aorto-pulmonar

N /

Ebstein
N /

~—

Oliver Ruiz JM. Rev Esp Cardiol. 2003



Cardiopatias univentriculares D'GEST""’

« Atresia tricuspidea
« Estenosis/ atresia pulmonar
« Doble salida del ventriculo derecho

« Doble entrada del corazén izquierdo

« Hipoplasia del corazon/ventriculo izquierdo
« Hipoplasia del corazon/ventriculo derecho

« +/- Trasposicion de grandes arterias

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Caso clinico: Evolucion

Intervenciones quirdrgicas

ESTADIO 1: Paliacion neonatal ESTADIO 2: Cirugia de Glenn ESTADIO 3: Cirugia de Fontan
Mes +2 de vida (1991) Afio + 5 de vida (1996) Afio + 7 de vida (1998)
A SUbTJ \) \/

Aorta c
g
S
L A. pulmonar
3
J
S
o
5
(@)

“Blalock-Taussing” “Glenn bidireccional” “Fontan extracardiaco”




Cirugia de Fontan
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ATRIOPULMONARY

INTRAATRIAL LATERAL CONDUIT
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BICAVOPULMONARY

* Fenestration

EXTRACARDIAC CONDUIT

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017
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Introduction: Types of Fontan surgery
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BIVENTRICULAR CIRCULATION FONTAN CIRCULATION

Atriopulmonary variant Bicavopulmonary variant
(Lateral tunnel with Fenestration)
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Courtesy of MJ del Cerro, M Toledano & M Alvarez
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Cambios hemodinamicos tras cirugia de Fontan

Circulacion pulmonar - Pasiva

l“Baja” presion

Fontan

Ventriculo Unico
Alta presion

Circulacioén sistémica

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Caso clinico: Evolucién

Marzo 2017

Conectado a ENDOBASE:S

_— .
TRy
P .

Hemorragia digestiva alta
(Varices esofagicas)
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Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

M 26
1870371991
2370372017
o 13:58:25
wopm——0Ov “
D.F:14
EEE/-—-
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Eh:A1 Gm:1
Traslado a -l

H. U. Ramoén y Cajal

'he

Conectado a ENDOBASE:S Conectado a ENDOBHSE/‘. /
. \

Hemorragia digestiva alta Ligadura con bandas elasticas

(Varices esofagicas) + Somatostatina iv
+ Ceftriaxona iv



Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

Analisis:

Funcion renal: Crea. 1,0; Urea 31

lonograma: Na 136; K 4,2

Funcion hepatica: Bil. 1,57; AST 30; ALT 19; GGT 140; LDH 151; F.A. 140
Proteinas: Albdmina 3,3; Prealbumina 8; Proteina ligada al retinol <1,25.
Hemograma: Hb 11,6; Plaquetas 69.500; Leucocitos 4470.

Hemostasia: INR 1,28 (AP 64%)

Hormonas tiroideas:
Metabolismo del hierro:
Metabolismo del cobre:
Autoinmunidad:
Serologia VHC:
Serologia VHB:
Serologia VIH:

Estudio etiologico de enfemedad hepatica:

TSH: 1,0

Ferritina 66; IST 9%.

Ceruloplasmina 26,6.

ANA, ASMA, AntiLKM, AMA negativos. Inumoglobulinas, normales.
ELISA Negativo

AgHBs (-); AcHBs <100; AcHBc (-)

ELISA negativo.
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Caso clinico: Evolucién

Marzo 2017

Ecografia Doppler abdominal

TOSMIBA L'R.Y CAUAL-GASTRO - OPE- Abdomen » Bordes hepaticos nodulares

« Parénquima muy irregular

« Ascitis moderada

« Circulacion colateral periesplénica y perihepatica
 Esplenomegalia

 Enlentecimiento de velocidad portal

« Venas suprahepaticas dilatadas




Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

wce O
H.R. Y CAJAL-GASTRO

- OPE - Abdomen

Elstografia de transicion (Fibroscan®)

Rigidez hepatica:

35,3 KPa (IQR/med 8%:; IQR 5,6 Kpa)
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Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

Hemodinamica hepatica/ sistémica
Estenosis del conducto de Fontan
Angioplasia con balon

Presion en circuito de Fontan: 17 mmHg
(hipertension venosa)

Presion suprahepatica libre: 20 mmHg.

GPVH: 3 mmHg

Presion suprahepatica enclavada: 23 mmHg.
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Caso clinico: Evolucién

Insuficiencia cardiaca derecha
Pericarditis constrictiva
Sindrome de Budd-Chiari
Oclusién de vena cava inferior

Hipertension portal
Posthepética

\-—v

P. Libre

P. Enclavada

\/WVWWW\/\/\/VV\/VVV\/‘

P. Enclavada

P. Libre U[\’VTV‘/\"{VVV

—

P. Libre

P. Enclavada

MM

NORMAL

GPVH<5 mmHg

SINUSOIDAL

GPVH>5 mmHg
HPCS si >10 mmHg

PRESINUSOIDAL

GPVH <10 mmHg
Comunicantes venosas

P. Libre

P. Enclavada

Lot

POSTHEPATICA

GPVH <5 mmHg




Caso clinico: Resumen

Clinica

Analitica

Ecografia

Elastografia Hemodinamica

Ascitis

Hemorragia por
varices

Bil. 1,57

Alb. 3,3
Plaquetas 69500
INR 1,3 (AP 65%)

Bordes nodulares
Parénquima
heteogéneo

Velocidad portal
disminuida

Esplenomegalia

Hipertension portal
35,3 KPa postsinusoidal
(GVPH 3 mmHgQ)

Enfermedad hepéatica avanzada descompensada

Child-Pugh B8

MELD 11
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Enfermedad hepatica asociada a la cirugia de Fontan EJ&E%E':,’,S

1. ¢Por qué se produce el daino hepatico?

2. ¢Se puede predecir el dafio hepatico?

3. ¢Qué consecuencias tiene el daino hepatico?




MADRID

Enfermedad hepatica asociada a la cirugia de Fontan EJ&E%E':,’,S

1. ¢Por qué se produce el daino hepatico?

2. ¢Se puede predecir el dafo hepatico?

3. ¢Qué consecuencias tiene el dafio hepatico?
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Fisiopatologia
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Fontan “funcionante” “Fracaso” del Fontan
Resistencias pulmonares || Resistencias pulmonares normales TT Resistencias pulmonares
,,,,,,,,,,,,, N
————————————— Precarga
Disfuncion

Sistélica & diastélica

Normal/ lGC

Congestion sistémica grave
disminuida

Congestién sistémica leve
Congestidn sistémica moderada

Hipoxemia grave con perfusion normal
Perfusién sistémica mantenida
Hipoxemia y perfusion periférica

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia
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Célula hepéatica
estrellada

= ”0‘27 Célula de Kuppfer

=@ Endotelio

S
Ven paf’ca . Hepatocito
9 ports,
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oy
— Vena
— Células endoteliales centrolobulillar
ﬁ AQ\,\;_,?Z

EspaC|o de Disse

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia D'GEST""’

Dilatacion sinusoidal

]

Célula hepatica
estrellada

& Célula de Kuppfer
=@ Endotelio
' Hepatocito

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017
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Fisiopatologia
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Dafo endotelial \

i .27, f

. .
DRTRRIGNINN

(;5% Célula de Kuppfer

Célula hepatica
estrellada

«@»» Endotelio

' Hepatocito

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia D'GEST""’
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Célula hepatica
estrellada
& Célula de Kuppfer

=@ Endotelio

' Hepatocito

*  # #*
DRTRRIGNINN

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia
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- & Célula de Kuppfer
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Célula hepatica
estrellada

Hepatocito

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia
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Célula hepatica
‘ estrellada (activada)

& Célula de Kuppfer

=w»» Endotelio

' Hepatocito

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia
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Edema perisinusoidal

=@ Endotelio

Célula hepatica
estrellada (activada)

. Hepatocito

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Fisiopatologia

N=48 pacientes
10 (trombosis)
38 (sin trombosis)

Fase de la hemostasia Alteracion prohemostatica Alteracion antihemostatica
Hemostasia primaria ™1 F. vonWillebrand 1] Plaguetas
., ] H AntVEromblna }| Factores de la coagulacion
Coagulacion sanguinea || Proteinas Cy S
(1, V, VI, IX, X)
1 Factor VIl
Fibrinolisis }| Plasminogeno | Inhibidor de la plasmina

Tomkiewicz-Pajak L et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2014



Fisiopatologia

N=48 pacientes
10 (trombosis)

38 (sin trombosis) | Plaquetas
| Factor I, V, | VII, X
| PAI | Proteina C

| Proteina S

T Factor VI

T FVYW

| Plasmindgeno

Fase de la hen ostatica

Hemostasia p

Coagulacion sa

Fibrinolis

Tomkiewicz-Pajak L et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2014



Fisiopatologia

N=48 pacientes
10 (trombosis)
38 (sin trombosis)

Triada de Virchow

Fase de la hen 8 ostatica

Hemostasia p

Coagulacion sa

Fibrinolis

Dafno endotelial




Fisiopatologia
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Isquemia

AL

Fibrosis

Célula hepatica
estrellada (activada)

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017
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Tincién
rojo sirio

Intensidad de fibrina
W

_A_l

Normal  Fontan Otras cardiopatias
congestivas

Fibrina
2 = N W k& @ & = I

Simonetto DA et al. Hepatology. 2015
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Sirius red
stain

Presion portal
Sirius red stain
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SHAM Ligadura Warfarina SHAM Ligadura Warfarina SHAM Ligadura Warfarina
cava cava cava

Simonetto DA et al. Hepatology. 2015
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Enfermedad hepatica asociada a la cirugia de Fontan EJ&E%E':,’,S

1. ¢Por qué se produce el dafo hepatico?

2. ¢Se puede predecir el dafio hepatico?

3. ¢Qué consecuencias tiene el dafio hepatico?




Historia natural
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>20 anos

Congestion sinusoidal
sin fibrosis

Fibrosis
sin hipertension portal

Asintomatico
Hepatomegalia dolorosa (53%)

Asintomatico
Hepatomegalia dolorosa (53%)

Ascitis
Varices esofagicas

el Reflujo hepatoyugular Reflujo hepatoyugular (hemorragia)
Carcinoma hepatocelular
Hiperbilirrubinemia indirecta Hiperbilirrubinemia indirecta Hipoalbuminemia
Analitica 1M1 GGT M1 GGT Plaquetopenia
1 AST-ALT (x3-5-fold) (30%) 1 INR
Dilatacion sinusoidal en zona 3 Necrosis en zona 3 Fibrosis en puentes “centro-
Histologia Necrosis hemorragica en zona 3 Fibrosis perisinusoidal centrales”

Noédulos regenerativos

Noédulos regenerativos

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Historia natural D'GEST""’
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Histologia Necrosis hemorragica en zona 3 Fibrosis perisinusoidal centrales”

Noédulos regenerativos

Noédulos regenerativos

Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017
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Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017
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Tellez L et al. Annals of Hepatology. 2017



Factores de riesgo de enfermedad hepatica avanzada D'GEST""’

Factores de riesgo de enfermedad hepética avanzada

Elevacion de la presion sistémica (r=0.83, p<0.01)
Duracion del Fontan (r=0.75, p=0.01)

Disminucién ventricular (p=0.02)

Arritmia (p<0.01)

Disfuncion sinusal (p=0.03)

Trombosis del canal de Fontan (p=0.02)

Sindrome de hipoplasia del corazén izquierdo (p=0.01)
Cirugia atriopulmonar (p=0.02) * Controvertido
Amiodarona

Infeccion por VHC (trasfusiones <1992)

Enteropatia pierdeproteinas (p<0.05)

RW Elder et al. 1IJC 2013; JS Baek et al. Heart 2010; CH Kiesewetter et al. Heart 2007; G Agnoletti et al. IJC 2016



Factores de riesgo de enfermedad hepética avanzada

Elevacion de la presion sistémica (r=0.83, p<0.01)
Duracién del Fontan (r=0.75, p=0.01)

Disminucién ventricular (p=0.02)

Arritmia (p<0.01)

Disfuncion sinusal (p=0.03)

Trombosis del canal de Fontan (p=0.02)

Sindrome de hipoplasia del corazén izquierdo (p=0.01)
Cirugia atriopulmonar (p=0.02) * Controvertido
Amiodarona

Infeccion por VHC (trasfusiones <1992)

Enteropatia pierdeproteinas (p<0.05)

Factores de riesgo de enfermedad hepatica avanzada
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Tiempo tras cirugia, principal factor de riesgo

N= 129 pacientes

>25 years

15-20 years
B Severe liver fibrosis (CHFS 3-4)

<10 years 10-15 years 20-25 years

mMild/Moderate liver fibrosis (CHFS 0-2)

Time from FS =215 was independently related to the risk of
severe liver fibrosis
(OR 3.5 (1.6-7.7), p= 0.01).

Téllez L et al. EUROGUCH. 2021



Pathophysiology: Fontan Failure "'GEST“’°

"Well functlonatlng Fontan” “Failing Fontan”
A, ; -l

| 4 h
‘/'/‘ PA 13 mmHg

k\ ;af

| "." ,__’ /‘ ‘\4 !\

EDSP 12 mmHg

IVC14 mmHg

Courtesy Dr..MJ del Cerro

Patient 1. Patient 2:
21 years old: Fontan (BCP) at 6 y.o (14 post-Fontan) 36 years old: Fontan (AP) at 6 y.o (30 post-Fontan)
FC: I-1l NYHA: Well ventricular function FC: llI-IV NYHA; Systolic and diastolic dysfunction
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Pathophysiology: Fontan Failure

MADRID

”Well functionating Fontan” “Failing Fontan”

\-

PA 19

mmHg

o

P T AT

o Ny

Courtesy Dr. C Perna (Department of Pathology. HU Ramon y Cajal)
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Standard
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Biopsia hepatica: ¢gold standard?
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Modelo “clasico” de fibrogénesis

., Dano vascular = Centrosinusoidal
Inflamacién = Portal

Rychik J et al. Pediatr Cardiol. 2012



¢ Como interpretar la biopsia hepatica? EJ&E%E‘L’S
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Numerosos septos Cirrosis Puentes fibrosos Cirrosis

METAVIR score Congestive Hepatic Fibrosis Score

Dai DF, et al. Mod Pathol. 2014



¢ Como interpretar la biopsia hepatica? o1 AL
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1. Afectacion heterogénea (compleja vascularizacion)
2. Procedimiento de riesgo*
 Paciente anticoagulado

« Altas presiones hepaticas

3. ¢Dependiente de la via de obtencion?

(*) 7.1% hemorragia post-biopsia percutanea, “solo” 1.5% fatal. 3.2% transuyugular ~ A) Fibrosis leve

Bosch DR et al. Am J Surg Pathol. 2019; Srinvarsan et al. Pediatric Radiology. 2019; Silva-Sepulveda et al. Congenit Heart Dis. 2019; Wu FM, et al. J Heart Lung Transpl. 2015
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¢, Como interpretar la biopsia hepatica?

Autor, afio

Pacientes
incluidos

Edad
(mediana)

(%) fibrosis
grave

Eventos clinicos

Rathaeber. 2020 14 (nifios) 117 T Scheuer 0% Fibrosis universalmente presente en pacientes pediatricos.
9 ’ ' Correlacion con la edad
Téllez & Payancé, 2019 42 (adultos) 325 TJ, PC CHFS 73.9% Fibrosis relacionada con la presion sistémica
Munsterman, 2019 38 (adultos) 27.0 PC CHFS 57.9% --
Silva-Sepllveda, 2019 49 (ambos) 17.8 TJ CHFS, Ishak NR Fibrosis relacionada con la presién en Fontan
Schachter, 2018 14 (adultos) 26.4 PC CHFS 35.7% No relacion con eventos clinicos
Wu, 2017 68 (ambos) TJ,PC, A No relacién con eventos clinicos
Goldberg, 2017 67 (ambos) 17.3 PC %CD 23.0% No relacion con eventos clinicos
Surrey, 2016 74 (ambos) 17.7 TJ,PC CHFS 39.2% No relacién con eventos clinicos
Pundi, 2016 24 (ambos) -- NR -- ~50% 35%- 5 afios superviveinciatras diagnéstico de cirrosis
Evans, 2016 70 (ambos) 16.0 TJ 0-8 NR Fibrosis relacionada con scores no invasivos
Wu, 2015 68 (ambos) 23.2 TJ, PC 73% La fibrosis no predice supervivenciatras trasplante
Johnson, 2014 (ni%s;s) 7.7 Autopsia Ninguno 60.0% Fibrosis presente incluso antes de la cirugia
Schwartz, 2013 13 (ambos) 19.1 TJ Scheuer 69.0% Fibrosis relacionada con el recuento de plaguetas
Kendall, 2008 18 (ambos) -- TJ -- -- --
Kiessewetter 2007 12 (ambos) 246 T3 METAVIR 580¢ Fibrosis relacionada con la presion venosa central y el
' ' 0 riesgo de varices esofagicas
Ghaferi, 2004 9 (nifios) -- Autopsia -- -- El tiempo se asocia a la fibrosis




MADRID

La fibrosis se encuentra universalmente presente EJ&E%E',},’S

v' Dilatacion X Inflamacién v Fibrosis

100%

90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%

Sinusoidal Portal Portal fibrosis Sinusoidal METAVIR CHFS
dilatation inflammation fibrosis

OAbsent BGrade1 BOGrade2 BGrade3 mBGrade 4

Téllez L et al. EUROGUCH. 2021
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Staging FALD: Correlation with clinical outcomes

Patients Agg . (%) severe .
Author, year . (median Via Score : : . Clinical outcomes
included liver fibrosis
of years)

Rathgeber, 2020 14 (children) 117 T3 Scheuer 0% Fibrosis Was.unlve.rsally present in paediatric patients.
Liver stiffness correlates to age

Téllez & Payance, 2019 42 (adults) 32.5 TJ, PC CHFS 73.9% Fibrosis was related to systemic pressure and time

Munsterman, 2019 38 (adults) 27.0 PC CHFS 57.9% --

Silva-Sepulveda, 2019 49 (mixed) 17.8 TJ CHFS, Ishak NR Fibrosis was related to Fontan pressure

Schachter, 2018 14 (adults) 26.4 PC CHFS 35.7% No relationship with clinical events

Wu, 2017 68 (mixed) TJ, PC, A No relationship with liver function or exercise capacity

Goldberg, 2017 67 (mixed) 17.3 PC %CD 23.0% Fontan-complications are not related to fibrosis

Surrey, 2016 74 (mixed) 17.7 TJ, PC CHFS 39.2% No relationship with clinical events

Pundi, 2016 24 (mixed) -- NR -- ~50% 35%- 5 yr survival after cirrhosis diagnosis

Evans, 2016 70 (mixed) 16.0 TJ 0-8 NR Fibrosis was related to MELD-XI

Wu, 2015 68 (mixed) 23.2 TJ, PC 73% Did not predict 3-yr transplant-free survival

33 Fibrosis is present early immediately postoperative
0,

Johnson, 2014 (Children) [ Autopsy None 60.0% dead patients (starts before FS)

Schwartz, 2013 13 (mixed) 19.1 TJ Scheuer 69.0% Fibrosis was inversely related to platelets

Kendall, 2008 18 (mixed) -- TJ -- - -

Kiessewetter, 2007 12 (mixed) 246 T3 METAVIR 5306 Fibrosis was related to hepatic and_central pressures

and oesophageal varices
Ghaferi, 2004 9 (children) -- Autopsy -- - Time from FS was related to fibrosis




Analisis, funcion hepatica D'GEST""’

0® s

Dafo/ infarto pulmonar Ingesta inadecuada Enteropatia pierdeproteinas
(malnutricion)

Hemolisis

HIPERBILIRRUBINEMIA INR HIPOALBUMINEMIA

O

Toxicidad farmacologica

Congestién canalicular

Necrosis en zona 3 y congestion | Sintesis hepatica Nefropatia hipertensiva

¢ MELD, MELD XI, Child-Pugh?

Fujishiro J, et al. Pediatr Int. 2018



Analisis, ¢pueden predecir la fibrosis?

=
=5
i

3

ELFscore
©

q‘.'l

p=.350
o
o m]
o I:qul:lnl:l
020094 —Hepar—
(5] nﬂn
o0 L}
o
ob o

FIB4

|| 1
Fibrosis leve Fibrosis avanzada

B 2.0+

1.5+

1.0+

APRI

0.0
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O
Yoo

Forns

TR E TP

Fibrosis Itleve

Fibrosis a\'ranzada

p<0.01

Fibrosis leve

Fibrosis avanzada

A: Munsterman et al. Eur Heart Journal 2019; B,C,D: Téllez L et al. ILC 2019



Pruebas de imagen

Signos radiologicos de enfermedad hepatica * 241 adultos con Fontan,

avanzada/ hipertension portal « Mediana desde Fontan: 20.3 afios

» Nodularidad de bordes hepaticos 100 * Iméagenes hepaticas en 22% (45 TC, 9

« Heterogenicidad del parénquima hepatico RM)

» Atrofia segmentaria e hipertrofia * Hipertension portal ~40%
compensadora

* Realce heterogéneo

» Dilatacion del diametro de la vena porta 50

« Esplenomegalia

* Inversion del flujo sanguineo portal

* Enlentecimiento de la velocidad portal
« Aumento de la resistencia de la arteria

- 0 L
hepatlca Realce  Hipertrofia  Atrofia Caudado-LHDContorno EsplenomegaliaAscitis ~ Colaterales/
« Presencia de circulacién colateral porto- ey o Seumenariasegmen A e megular - (n=5) ness

sistémica

Wu FM, et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2017
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Table 4 Radiological evaluation of fibrosis
characteristics compared with histology

Severe fibrosis
(n=122)

P-value

Mild fibrosis
(n=1&)

Periphery?®

Mone 011

Mild &6/11 (55%)

Marked 511 (45%)
MNodularity

MNone 3M6 (19%)

Mild 6/16 (38%)

Marked 716 (44%)
Reticulation™

MNone om

Mild 7111 (64%)

Marked 4/11 (36%)
Dysmomphy 1616 (100%)
Segment 1

Atrophy 0/16

Mormal 116 (63%)

Enlarged 1516 (94%)
Segment 4

Atrophy 4116 (25%)

MNormal 916 (56%)

Enlarged 3M6 (19%)
ADC 1.03 (0.56-1.30)
RER 0.45 (0.38-0.65)

119 (5%)
10/19 (53%)
8/19 (42%)

212 (9%)
922 (41%)
11722 (50%)

4119 (21%)

719 (37%)

819 (42%)
22/22 (100%)

02
4022 (18%)
18722 (82%)

322 (14%)
12722 (55%)
712 (32%)

1.0 (0.96-1.04)

051 (0.41-0.61)

0684

0179

0.374

0534

0250
0988
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IS Fibrosis grave
Variable leve/ausente N—4f
N=37 -

Ecogenicidad heterogénea 19/37 (51%) 29/41 (70%) 0.06
@
[=3
§ Superficie nodular, n(%) 16/37 (43%) 27141 (69%) 0.04*
:% Tamafio LHD, cm 13.1 (12.0-14.6) 14.9 (13.5-16.0) 0.15
E” Didmetro portal, mm 11.7 (9.4-13.0) 12.0 (9.0-14.0) 0.47
(&)
- Spleen diameter, cm 13.0 (11.0-14.0) 13.0 (11.0-16.0) 0.22

Realce reticular 17/37 (52%) 29/41 (70%) 0.07

Hipertrofia del caudado/
I6bulo hepatico 8/37 (22%) 16/41 (39%) <0.01*
izquierdo, n(%)

Colaterales venosas, n 2137 (5%) 14/41 (34%) <0.01*
(%)
Presencia de nddulos, n 16/37 (43%) 17/41 (41%) 0.53
(%)
Mediana (RI)

*y2 test; t-student para datos independientes

Téllez L et al. ILC 2019; Munsterman et al. Eur Heart Journal 2019



Elastografia

pSWE
ARFI® (Siemens)
ElastoPQ (Phillips)

Transicion
Fibroscan®
(Echosens)

SWSI
Aixplorer®
(Supersonic)

MRI
Elastography

p4 ﬂ%ﬂ}
. @ ) A
{,\- :‘0
fibrosis
Rango 2,5-75 kPa 0,5-4,4 m/s 1-180 kPa
Ausencia de <6.8 kPa <12 m/s <6,2 kPa 2 20+0,31 kPa
fibrosis
Fibrosis 6,8-11 kPa 1.2-2.1 m/s 6,2-10,4 kPa >4 .89 kPa
moderada/ grave
Cirrosis >11-14 kPa >2.1 m/s >10,4 kPa
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Elastografia

Elastogr_afla de transicion 2-D US- She_ar wave elastografia Elasgrafia por RM3
(Fibroscan®)! (Aixplorer®)>2
p<0.001 20- p<0.001 p<0.001
20 18.6 kPa 207
) ' 15.6 kPa
15+ 15
_ 154 E :
vl
o = - .
,_;5 10~ = 10 10=
7]
5.5 kPa 5.6 kPa
3 | 47kpa - ..
2.5 kPa
0 \. T 0 \I T 0 T T
o N o o o o
& o{'\@ & P & &
C < ® <° ® <°
22 nifios con Fontan 41 adultos/nifios con Fontan 16 adultos/nifios
22 controles sanos 65 controles sanos 14 controles sanos
Tiempo desde la cirugia: 9.6 (1.0- 12.9) afios Tiempo desde la cirugia: 11+5.1 afios Tiempo desde la cirugia 12.9 (6.5-30.9) afios

(1) B Chen et al. Can J Gastroenterol Hepatol 2016; (2) Kutty et al. Hepatology. 2014 ; (3) Sugimoto et al. J Cardiol. 2016
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75- Curva ROC
p<0.01 ._l..
75 60-
g
$ 45 . E
60 B 304 D
=2 @
[ i
—~ 15+
©
D. 45 0 1 0 T T 1
D Avanzada 0 50 100 150
s 100% - Especificidad%
» 30
Puntos de corte para "fibrosis avanzada”
Rigidez hepatica (kPa)
15 20.1 kPa 15.0 kPa
0 Sensibilidad 71 (55-84) % 93 (80-99) %
FO0-1 F2 F3 F4 Especificidad 67 (48-81) % 43 (26-61) %
. . . VVP 71% 79%
Global liver fibrosis ° i
(Congestive Hepatic Fibrosis Score) — VPN 52% 83%
LR+ 2.06 1.62

Téllez L et al. EUROGUCH. 2021



Elastografia

Complicaciones cardiacas

Marcadores
serologicos

Disfuncion +

cardiaca Elastografia

+

Imagen

-
% A
L™ .
B
X 1B

.........

Fibrosis hepatica

Opinién personal
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Enfermedad hepatica asociada a la cirugia de Fontan EJ&E%E':,’,S

1. ¢Por qué se produce el dafo hepatico?

2. ¢Se puede predecir el dafo hepatico?

3. ¢Qué consecuencias tiene el daino hepatico?




¢ Es importante el dafio hepatico?

50

40

30

20

10
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El desarrollo de hipertension portal predice el riesgo de muerte, necesidad de
trasplante o desarrollo de hepatocarcinoma (x9)

E= Muerte o trasplante
1 Vivo

Varices

Ascitis

Splenomegaly
Trombocitopenia

No Si

Datos de hipertension portal

Odds ratio (95% IC)

0

19.9
9.1
4.1
- 1.1 1.1 0.9
Hipertension  Fallo Fracaso Edad Tiempo Hb
portal  Cardiaco| Fontan Tras cirugia

Adaptado de Elder et al. Int J Cardiol. 2013.



Complicaciones de la hipertension portal: Varices esofagicas
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Varices esofagicas y riesgo hemorragico

Alta prevalencia: 9.4-43% (relacionado con edad y fibrosis hepatica)
16% son grandes (de riesgo), pero la incidencia de sangrado es baja
Factores de riesgo: Fibroscan® > 30 kPa y plaguetas <125.000

Autor, afio Pacientes incluidos Definidas por Prevalencia Factoreg d.e T
Asociaciones
. Nifios . 0 Esplenomegalia
Agnoletti, 2016 64 (14.5 afios) Endoscopia 9.4% Presiones del Fontan elevadas
AMbOS Se asocian a mayor riesgo de
Elder, 2014 73 ~ TC 19.2% muerte o necesidad de
(24.0 afios) .
trasplante cardiaco
Pundi, 2016 37 diagnostico AUl TC 43%
radiologico de cirrosis (~30 yr)
Fibrosis (cirrosis)
47 con evaluacion 34.8% Elastografia elevada
. histologica, Adultos TACy (40.5% en pacientes Trombopenia
Téllez, 2019 B ~ . . . .
hemodinamica y (32.5 afos) endoscopia con fibrosis Esplenomegalia
endoscopica avnzada) Presion de enclavamiento
elevada
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Does EV represents always portal hypertension? EJ&E%LL‘{A?

27 y.o. Fontan patient (BCP)

Admitted with dyspnoea and edema

Cardiac transplantation work-up

Large and multiple periesophageal varices in CT



Does EV represents always portal hypertension? ol s

MADRID

Small EV in the lower and upper esophagus

27 y.o. Fontan patient (BCP)

Admitted with dyspnoea and edema

Cardiac transplantation work-up

Large and multiple periesophageal varices in CT



Does EV represents always portal hypertension? ol s
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‘k

EXPECTED

et s it . . S sl ™4

27 y.o. Fontan patient (BCP)

Admitted with dyspnoea and edema

Cardiac transplantation work-up

Large and multiple periesophageal varices in CT
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Shunting of systemic venous flow LEJ&E%LL‘{A?

A Varices periesofagicas

|
LS ' Estémago

27 y.o. Fontan patient (BCP)

Admitted with dyspnoea and edema

Cardiac transplantation work-up

Large and multiple periesophageal varices in CT
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Complicaciones de la hipertension portal: Varices esofagicas
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CARDIACOS
‘ lGasto cardiaco D
l Frecuencia cardiaca

INTRAHEPATICOS
‘l Resistencias intrahepética@

! Flujo portal

Hip. portal

ESPLACNICOS O
| Vasodilatacion esplacnica

RENAL
. Disminucioén de la presion O
de perfusion renal

O SISTEMICOS O

Hipotension

Circulacién hiperdinamica (modelo clasico)
(ueluo4) eolwreuipodiy uoloe|NJIID

‘ Efecto beneficioso O Potencialmente nocivo ‘ Efecto nocivo O Efecto desconocido
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Complicaciones de la hipertension portal: Varices esofagicas
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Hemodinamica en el “modelo clasico” Hemodinamica en Fontan

“Precoz” “Fracaso del Fontan”

s

Disfuncion sistolica

T1 Gasto cardiaco

A

™
Resistencias

Beta- bloqueantes pulmonares

™
Restriccion del
conducto

v

TT Resistencias

™
Resistencia
intrahepética

“Cuello de botella hepatico” “Multiples cuellos de botella”



Complicaciones de la hipertension portal: Varices esofagicas ?Jﬁﬁﬁi'ﬂﬂ
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Hemodinamica en el “modelo clasico” Hemodinamica en Fontan

“Precoz” “Fracaso del Fontan”

1T Gasto cardiaco : l ! L
. Disfuncion sistolica Trasplante cardiaco
Dispositivos
mecanicos
i
sl I
Resistencias Vasodilatadores
Beta- bloqueantes pulmonares pulmonares
™ Angioplastia
, Restriccion del Re-stent
Cirugia
11 Gasto ¢ar "
TT Resistencias
™ ¢Beta- bloqueantes?
Resistencia ¢Anticoagulantes?
intrahepatica

“Cuello de botella hepatico” “Multiples cuellos de botella”



Complicaciones de la hipertension portal: Ascitis EJ&E%E',},’S
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Varices esofagicas y riesgo hemorragico

Alta prevalencia: 9.4-43% (relacionado con edad y fibrosis hepatica)
16% son grandes (de riesgo), pero la incidencia de sangrado es baja
Factores de riesgo: Fibroscan® > 30 kPa y plaguetas <125.000

Ascitis

2-17% de los pacientes con cirugia de Fontan

\ Origen de la ascitis en los pacientes con cirugia de Fontan

Estenosis/ Trombosis aguda del canal de Fontan

Disfuncién cardiaca grave

Hipoalbuminemia secundaria a enteropatia/ nefropatia pierdeproteinas

Fibrosis hepatica/ Hipertension portal

Rodriguez-Santiago E & Téllez L et al. Liver International. 2020; Optowosky AR et al. Heart. 2017
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“Heart- Gut- Liver axis”

Variable Patients with PLE Patients without PLE P values
Bilirubin (mg/dI) 1.4 (0.3-3.6) 1.3 (0.5-3-6) 0.91
AST 25 (15-55) 26 (18-37) 0.84
ALT 24 (14-98) 21 (11-61) 0.74
Alkaline phosphatase 72 (41-172) 79 (47-643) 0.52
Gammaglutamil transpherase 95.5 (17-358) 68 (16 -279) 0.38
e Platelets / mm3 117 (71-259) 153 (97- 298) 0.01
Congestién / Liver stiffness (Kpa) 25.4 (14.1-66.4) 14.5 (11.1 -26,3) 0.003
sistémica LSPS index 2.2(0.8-9.6) 0.38(0.1—1.6) <0.001
Fiba 1.4 (0.3-2.8) 0.9 (0.3-1.8) 0.016
Ascites in US 42.9% (6/14) 6.7% (1/15) 0.035
Blunt liver margins 71.4% (4/14) 26.7%(4/15) 0.027
o Spleen size (cm) 13.6 (10.4 - 18.6) 11 (9.1-15) 0.005
Isquemia = Congestion linfética | pesophageal varices or intrabdominal 64.3% (9/14) 33.3% (5/15) 0.03
intestinal # OO ﬁ Congestion venosa collaterals in CT/MRI

e Inflamacion local
Dafno cardiaco

¢inflamacién? /\

éTraslocacion bacteriana? . ~ . .
Dafo hepatico €= Dafio intestinal

Inflamacion
Congestion

Rodriguez-Santiago E & Téllez L et al. Liver International. 2020
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Complicaciones de la hipertensién portal: Encefalopatia hepatica E;gﬁ%t',},’,ﬁ

Varices esofagicas y riesgo hemorragico

Alta prevalencia: 9.4-43% (relacionado con edad y fibrosis hepatica)
16% son grandes (de riesgo), pero la incidencia de sangrado es baja
Factores de riesgo: Fibroscan® > 30 kPa y plaguetas <125.000

Ascitis

2-17% de los pacientes con cirugia de Fontan

Origen de la ascitis en los pacientes con cirugia de Fontan
| | Estenosis/ Trombosis aguda del canal de Fontan
- [ S N Disfuncion cardiaca grave
- Lj Hipoalbuminemia secundaria a enteropatia/ nefropatia pierdeproteinas

Fibrosis hepatica/ Hipertension portal

Encefalopatia hepéatica

Incidencia desconocida tanto minima como abierta (pocos casos documentados)
Probablemente rara (funcion hepatica preservada)
Riesgo en pacientes con shunt porto-sistémico grande
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Complicaciones de la hipertension portal: Encefalopatia hepatica
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Sch, 474
TIFFE/M

| Hlperlnten5|dad del
g’robo?él{do

-m

’:N dx{ \) &

Ausencia de pico de |
mioinisitol Pico de

glutamina

Shunt porto-sistémico




Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

Analisis:

Funcion renal: Crea. 1,0; Urea 31

lonograma: Na 136; K 4,2

Funcion hepatica: Bil. 1,57; AST 30; ALT 19; GGT 140; LDH 151; F.A. 140
Proteinas: Albdmina 3,3; Prealbumina 8; Proteina ligada al retinol <1,25.
Hemograma: Hb 11,6; Plaquetas 69.500; Leucocitos 4470.

Hemostasia: INR 1,28 (AP 64%)

Hormonas tiroideas:
Metabolismo del hierro:
Metabolismo del cobre:
Autoinmunidad:
Serologia VHC:
Serologia VHB:
Serologia VIH:

Estudio etiologico de enfemedad hepatica:

TSH: 1,0

Ferritina 66; IST 9%.

Ceruloplasmina 26,6.

ANA, ASMA, AntiLKM, AMA negativos. Inumoglobulinas, normales.
ELISA Negativo

AgHBs (-); AcHBs <100; AcHBc (-)

ELISA negativo.
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Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

Analisis:

Funcion renal: Crea. 1,0; Urea 31

lonograma: Na 136; K 4,2

Funcion hepatica: Bil. 1,57; AST 30; ALT 19; GGT 140; LDE
Proteinas: Albumina 3,3; Prealbumina 8;_B
Hemograma: Hb 11,6; Plaguetas 69

Hemostasia:

Hormonas tirpis
Metabolis
Metabolis
Autoinmunic
Serologia VHC:
Serologia VHB:
Serologia VIH:

Estudio etioldgico

=rtloplasmina 26,6.

ANA, ASMA, AntiLKM, AMA negativos. Inumoglobulinas, normales.
ELISA Negativo

AgHBSs (-); AcHBs <100; AcHBc (-)

ELISA negativo.
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Caso clinico: Evolucion D'GEST"’O

Marzo 2017

FASE ARTERIAL FASE VENOSA/TARDIA
(Lavado)

(Hipercaptacion) LOE 1: 4,1cm




N EPZe DIGESTIVO
Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

FASE ARTERIAL FASE VENOSA/TARDIA
(Lavado)

(No visible) LOE 2: 1,6 cm




Caso clinico: Evolucion

Marzo 2017

LOE 2: 1,6 cm

Fibrosis sinusoidal: 4
Fibrosis portal: 4
METAVIR: 4
CHFS: 4

“Hepatocarcinoma
bien diferenciado”
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Caso clinico: Evolucion

MADRID

Marzo 2017

TACE supraselectiva (respuesta parcial)




Nodulos

hepaticos

Nédulos por
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Disefo Diagnostico Prevalencia . Tamafio Caracteristicas
paciente
RT(e;llllez & ; . us 29 6% Tiempo trasf cirugl’(;;l >}O afos principal
1 QUEZ g5y | TTOSPECTIVO, Rango: 0-14 | 9 mm (6-12) 0! €8 118909
antiago, multicéntrico CT/MRI 47 7% IOpS,Ia obligatoria
2019 (2 CHC en nodulos sospechosos)
i us 6.1%
Huvart, 2018 49 Restro§pegtlvo, X X
unicentrico MRI 31.8%
Wu, 2017 gg | Restrospectivo, | uoisgico 33% X X FNH-like
multicéntrico
. Mediana: 18 mm . . .
. Mediana: 4 Relacionado con hipertensién venosa
0 . -
Bryan, 2011 27 Retrospectivo CT 26% Rango: 1-22 Rang(r)T."(T)].S 3.2 ENH-like
Wallihan, . Mediana: 2.8 Captacién arterial sin lavado
0 .
2013 42 Retrospectivo TC o RM 31% Rango: 1-7 Rango: 3-30mm 1 Hepatocarcinoma
Poterucha, . 62% captacion arterial
0
2015 50 Retrospectivo RM 26% X X 3 CHC( 2 HCV +4)
Bulut, 2013 26 Retrospectivo RM 35% X X Captacion arte'r lal sin lavado
Multiple
Kiesewetter TC Captacion arterial sin lavado
’ 12 Retrospectivo i 16.6% X X Relacionado a hipertensién venosa
2007 Histologico ENH-like




N6dulos hepaticos

LI-RADS 2 3
(95% intervalo de confianza)

Sensibilidad 56.0% (42.3-68.8)
Especificidad 83.8% (74.2-90.3)
Valor predictivo positivo 68.3% (53 — 80)
Valor predictivo negativo 75.3% (65 — 83)
Likelihood ratio positivo 3.4 (1.97 - 6)
Likelihood ratio negativo 0.5(0.38 -0.73)

Acuerdo inter-test
(Coeficiente Kappa: 0,34).

Téllez L & Rodriguez de Santiago E et al. Journal of Hepatology. 2019



N6dulos hepaticos

|
Congestion - | Flujo sanguineo portal 1 Flujo sanguineo arterial
Extincion del parénquima / Hiperplasia

Cazals- Hazem et al. Hepatology 2003; Bryant et al. Int J Cardiol. 2011



Carcinoma hepatocelular D'GEST""’

Rodriguez de Santiago E & Téllez L, et al. Hepatology Research. 2020



Carcinoma hepatocelular

Identification ]

{

)

Eligibility Screening

Included

PRISMA Flow Diagram

Records identified through
database searching

Additional records identified
through other sources

(I'I = 257] (n = 5]
h 4 h 4
Records after duplicates removed
(n =249)
\ 4
Records excluded based on title
Records screened dab
(n = 249) > and abstract
(n=214)
v
Full-text articles assessed Full-text articles excluded, with
for eligibility > reasons (n = 4):
(n=35)
*No data on hepatocellular

v

carcinoma (n=1)
*Overlapping patients (n = 3)

(n=31)

Studies included in
qualitative synthesis
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Mensaje 1:
Puede aparecer en pacientes SIN CIRROSIS

Not reported
18%

-

Cirrhosis
53%

Without cirrhosis
29%

Rodriguez de Santiago E & Téllez L, et al. Hepatology Research. 2020
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Carcinoma hepatocelular

PRISMA Flow Diagram Mensa_le 2
Es una complicacién “TARDIA”

)

g Records identified through Additional records identified
] database searching through other sources
EE (n=267) (n=5)
5
= <10 anos tras la =>10 aios tras la cirugia
— ¥ ¥ —| cirugia de Fontan |7 de Fontan
PR Records after duplicates removed 1 6
(n=249)
® 14
: ! 12
= Records screened Records e:;lct;jit:t?:z:d on title 10
L (n = 249) 2 214) 8
. 6 13
v 4
g Full-text articles assessed Full-text articles excluded, with 2
=uEn for eligibility > reasons (n = 4):
fre {n=35) 0
*No dat hepatocellul .
S rdnoma(na) Prior <5years 5-10|| 10-15 15-20 20-25 >25
T “Overlapping patients (n =3) Fontan years| | years years years years
FU rgery
- v
@
= Studies included in -
‘_E qualitative synthesis N- 47
- (n=31)

Rodriguez de Santiago E & Téllez L, et al. Hepatology Research. 2020



Carcinoma hepatocelular

PRISMA Flow Diagram

antification

Records identified through
database searching
(n=267)

Additional records identified
through other sources
(n=5)

Diametro (>2 cm)

Hipercaptcion arterial

Definitivamente benigna _

Probablemente benigna

Intermedio para malignidad

Li-RADS 2

Li-RADS 3

Lavado tardio (venoso)

Pseudocapsula

Mensaje 3:
Los criterios radiolégicos NO SON VALIDOS

Fontan Tiempo FS AFP

Caracteristicas ecograficas

No. 1: 17 mm hiperecoico

Caracteristicas TC/RM

Histologia

DIGESTIVO
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Manejo

Probablemente maligna

Definitivamente maligna

*Overlapping patients (n = 3)

2;4 BCP 177 |ss52| 4 redondeado No. 1: 22 mm, LI-RADS 5, lavado | Biopsia No.1: Negativo |Seguimiento a los 3
: ’ ' Nos. 2, 3: 6 mm hiperecoicos | No. 2: 17 mm, LI-RADS 4, lavado para malignidad meses
redondeados
339 3 Clasico| 34.5 |22.3| 272 | 20 mm irregular e isoecoico 20 mm, LI-RADS 5, lavado Carinoma hepatocelular| Radiofrecuencia
a " No.1: 10 mm hiperecoico 1\ 4. 15 1 | |.RADS 4, lavado | Biopsia No.1: Negativo [Seguimiento a los 3
Clasico| 27.4 | 48 | 1.3 No. 2: 6 mm hiperecoico .
33 . . No. 2: 3 mm, LI-RADS 3 para malignidad meses
No. 3: 5 mm hiperecoico
E No. 1: 14 mm, LI-RADS 5, lavado |PAAF no.1: inconclusivo Sequimiento a los 3
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No. 3: 6 mm, LI-RADS 3 mm para malignidad
. . Biopsia No. 1:
4 . No. 1: 40 mm isoecoico No. 1: 40 mm, LI-RADS 5, lavado .
26 | Clasico] 192 1 70\ 3391 o 5 18 mm hiperecoico | No. 2: 16 mm, LI-RADS 4, lavado Carcinoma TACE
hepatocelular
4 3 hiperecoico nodules (21,15,7 [ No. 1: 15 mm, LI-RADS 4, lavado |_. . . Seguimiento a los 3|
24 BCP 1" 125 1 mm) No. 2: 15 mm, LI-RADS 1 Biopsia No. 1: Adenoma meses
d . . . No. 1: 16 mm, LI-RADS 5, lavado | Core biopsy nodule No. [Seguimiento a los 3
37 Clasico 25 7352 No visualizado No. 2: 3 mm, LI-RADS 3 1: Adenoma meses
Q —
* BCP | 165 |353] 1.2 20 mm hiperecoico No. 1: 17 mm, LI-RADS 4, lavado No biopsia Seguimiento a los 3
235 meses
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PRISMA Flow Diagram Men Sa._l e 4

Los tratamientos son COMPLEJOS
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Mensaje 5:
Mala supervivencia en estadios avanzados

40- R S

Survival (%)

Advanced
(BCLC C-D)
41%

0 L} ] Ll
0 12 24 36

Time (months)

100+

80~

. Asymptomatic Hcd—LI_

20- Symptomatic HCC|
p<0.001

Early-
ntermediate
(BCLC A-B)
59%

Survival (%)

0 12 24 36
Time (months)

N=71 0

Rodriguez de Santiago E & Téllez L, et al. Hepatology Research. 2020
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Aparece > 10 afos tras la cirugia

Incluso sin cirrosis

La biopsia de confirmacion es OBLIGATORIA

Tiene muy mala supervivencia en estdios avanzados

hroOnNE

EL CRIBADO DEBE SER OBLIGATORIO

Rodriguez de Santiago E & Téllez L, et al. Hepatology Research. 2020



DIGESTIVO

Carcinoma hepatocelular

MADRID

10 years after Fontan surgery

Typical nodules in Fontan patients (FNH-like
(or earlier in case of Fontan failure) yp! el pat ( tke)

1. Homogeneous in attenuation or signed
l intensity an all series
Baseline study Abdominal US + contrast-enhanced CT/MRI + AFP 2.  Mild T1 & T2 hyperintensity or isointensity

3. Mild or no restricted diffusion
| 4. Late arterial phase hyperintensity or

isointensity
i l 5. Hyperattenuation with fade to isointensity on

No liver nodule(s) =1 liver nodule(s) portal or delayed phase
o 6. Lack of threshold growth (for those nodules in
£ follow-up)
s 7. Normal AFP
g » US and AFP every 6 months 8. Multiple and peripheral
7]

Suspicious nodules in Fontan patients
1. Any nodule with increased AFP
2. Any arterial phase hyperenhancing nodule
Typical Suspicious without typical features
¢ L 3. Tumor in vein
. ) . 4. Presence of pseudocapsule or washout
P Follow-up with AFP and CT/MRI in 3 months » Biopsy 5 Presence of threshold growth during follow-up
8 v
§ l " l HCC confirmed?
= |
Stable Growth or change ¢ *
No Yes
Detected on US? |
Yes No ———» Follow-up with AFP and CT/MRI in 6-12 months* Treatment

Téllez L et al. Seminars in Liver Dis. 2021



Resumen: Algoritmos diagnostico-terapéuticos

DIGESTIVO
RAMON Y CAJAL
MADRID

Manejo del dafio hepatico (>10 afios tras la cirugia de Fontan)

Plaguetas y bazo normales

Minimos cambios radiologicos

Plaguetas | y/o esplenomegalia

Plaquetas | y/o esplenomegalia

Ausencia de ascitis y varices

Cambios radioldgicos relevantes

Cambios radiol6gicos relevantes

Fibrosis hepatica leve y/o
rigidez hepatica <15 kPa

Ausencia de descompensacién

Descompensacion y/o CHC

V

Seguimiento rutinario y cribado de
lesiones focales hepaticas

Fibrosis hepatica avanzada y/o
rigidez hepatica >20 kPa

Fibrosis hepética avanzada
(demostrada en biopsia)

¥

Seguimiento estrecho
Mejorar la circulacién de Fontan
(médico + interv.)
Considerar trasplante cardiaco aislado

Mejorar la circulacién de Fontan
(médico + interv.)
Considerar doble trasplante
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