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A boa evolucéo da operacdo de Fontan verificada principalmente para a correcdo da atresia
triclspide motivou a sua realizacdo em outras cardiopatias mais complexas.

Neste relato apresentam-se 4 casos operados com essa técnica, que exteriorizam anomalias com
determinadas particularidades que ndo respeitavam os critérios ja bem estabelecidos por Choussat
para a indicacdo classica. Apesar das atipias, a evolucdo foi satisfatéria em todos, abrindo novas
possibilidades para outros casos incomuns.

Os 4 casos apresentavam como particularidades: fistulas coronario-cavitarias emum, associadasa
atresia trictspide; vaso andmalo sistémico-pulmonar elevando a pressdo média da artéria pulmonar
para 27 mmHg em cardiopatia complexa (situs inversus, levoversao, ventriculo Unico tipo direito e
estenose pulmonar valvar) no segundo. Nos outros dois foi necessaria a septacéo do atrio direito para
a conexao com a artéria pulmonar em vista da presenca de hipoplasia trictispide em ambos, um
associado a dupla via de saida do ventriculo direito, inversido ventricular e ventriculo direito
hipoplasico, e o outro a transposi¢do corrigida dasgrandesartérias, estenose pulmonar e comunicagao

interventricular.

A derivacéo atriopulmonal tem sido amplamente
indicada, apésrelatoinicia de Fontan e Baudet em 19711,
em varios defeitos cardiacos congénitos,. sendo a
morbidade e mortalidade (15 a 27%) ainda elevada nos
casos complexos e bem menores naatresiatriclspide com
normoposicao dos vasos da base, de acordo com a
experiéncia de vérios centros cardiol 6gicos?3.

Neste relato apresentam-se 4 pacientes operados sob
essa técnica, que exteriorizavam anomalias com
determinadas particularidades que ndo respeitavam 0s
critériosjabem estabel ecidos por Choussat em 19774, para
aindicacdo classica, tendo tido os mesmos evolugdo pos-
operatériasatisfatoria, abrindo assim novas possibilidades
para outros casos incomuns.

RELATODOSCASOS

Foram operados sob essa técnica 4 casos, na faixa
etaria de 2 anos e 6 meses a 31 anos, sendo 2 do sexo
masculino, durante o ano de 1986 no Instituto do Cora-
¢do do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medi-
cina daUniversidade de Sao Paulo.

Os aspectos clinicos, radiol6gicos, eletrocardio-
graficos e a evolugdo pés-operatdria encontram-se
resumidosno quadro |. Com excegéo do caso n.° 3, portador
de atresia trictspide Ib, os demais tinham cardiopatias
complexas destacando-se no caso um, situs inversus e
levoversao. Todos os pacientes eram ciandticos com graus
varidveis de estenose pulmonar valvar. Em todos os casos
aradiografiado térax mostravaareacardiaca, discretamente
aumentada e o el etrocardiograma, ritmo sinusal. A média,
nos 4 pacientes, da pressdo média da artéria pulmonar era
de 9,7 mmHg, tendo sido os casos n.° 2 e 4 submetidos a
cirurgiapréviadeBlalock-Taussig.

As atipias anatomo-funcionais observadas
constituiram-se no caso n.° 1 com situs inversus,
levoversao, ventriculo Unico tipo direito e estenose
pulmonar valvar - na presenca de vaso anémalo
sistémico-pulmonar (fig. 1 e 2), que, ndo tendo sido
ressecado inicialmente, levou o paciente a um quadro
de hiperfluxo e hipertensdo pulmonar (pressao médiade
AP =27 mmHg), com insuficiéncia cardiaca congestiva
e baixo débito importante no pds-operatério imediato,
necessitando o uso de compressor externo abdominal

Trabalho realizado no Instituto do Corag&o do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Séo Paulo.
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e posterior ligadura do vaso. O caso n.° 2, com dupla
viade saidado ventriculo direito hipopléasico einversao
ventricular, necessitou de septacéo do atrio direito com
a finalidade de manter o débito sistémico a partir do
ventriculo esquerdo colocado a direita (figs. 3 e 4). O
paciente n.° 3 apresentava microfistulas coronarianas
em ventriculos esquerdo e direito (fig. 5), com
desempenho ventricular discretamente diminuido e
hipocinesia aplical constatada inclusive no estudo
radiocardiogréafico feito com tecnésio. O caso n.°4 era
portador de transposic¢éo corrigida dos grandes vasos
dabase, com estenose pulmonar valvar e comunicagéo
interventricular grande, no qual ndo podde ser feita
correcéo cirurgica devido a hipoplasia do ventriculo
direito e “straddling” da valva atrioventricular
esquerda. A septacdo do atrio direito, nesse paciente,
foi realizada de maneira semelhante & do caso n.° 2,
interessando ainda salientar como particularidade,
episddio de taquiarritmia supraventricular desen-
volvido durante o ato operatério por feixe andbmalo de
Kent, o que motivou a sec¢do do mesmo, além do
encontro devalvapulmonar calcificadapor endocarditeinfe-
ciosaprévia, que foi entdo retirada.
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Fig. 1 - cateterismo arterial p6s-operatorio: passagem de cateter
para a arvore arterialpulmonar, com contraste, através de vaso
andmalo da aorta descendente (seta).
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Fig. 2 - Esquema dos achados anatémicos principais no caso n,°1,
com situs inversus e ventriculo Unico tipo direito, estando o &trio
direito a esquerda, conectado a artéria pulmonar.
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Fig. 3 -Esquema dos achados anat6micos principais e da técnica
operatéria realizada nos casos n.% 2 e 4, mostrando a septacéo do
ario direito para a conexd com a artéria pulmonar.
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Fig. 4 - Angiografia p6s-operatério: inversdo ventricular sendo
hipoplésico o ventriculo direito do qual nasce a aorta dilatada(A).
O étrio direito foi septado e conectado a artéria pulmonar (B), de
bom calibre.
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Fig. 5 - Injecdo de contrasteno ventriculo direito hipoplasico
mostrando estenose pulmonar infundibulo valvar e comunicagéo
inter-ventricular (A) e presenca de microfistulas coronarianas através
das coronérias esquerda (B) e direita (C).

Apesar dessas atipias nessas cardiopatias congé-
nitas citadas, a evolugdo foi satisfatoria em todos os
casos.

DISCUSSAO

Desde 1971, quando a derivacao &trio-pulmonar
foi realizada pela primeira vez por Fontan em pacientes
com atresiatricuspide, abriram-se novas perspectivaspara
criangas com essacardiopatiacongénitae, maistarde, para
outros defeitos mesmo compl exos. cujacorregdo anatdmica
ndo era possivel. ModificacOes a essa técnica cirlrgica,
como asidedlizadaspor Bjork, Kreutzer, Di Donato, Moling,
Yacoub e outros™®, tém também ocasionado bons
resultados.

Ofato deessacirurgiater hoje baixo risco em pacientes
selecionados nos quais sdo obedecidos os critérios de
Choussat™®, motivou aindicagdo damesmaem outros casos,
como em criangas abaixo de 4 anos de idade em trabalho
realizado nesse servigo™, quando foi utilizadaatécnicade
Fontan-Kreutzer em lactente de 8 meses de vida, com boa
evolugdo e acompanhamento clinico de’5 anos, assim como
em mais 11 lactentes até 3 anos de idade com resultado
semelhante aos operados depois dos 4 anos.

A presencga de ritmo sinusal ndo se constitui em fator
obrigatério paraaselecdo dos pacientes. Alboliras e col .2
descreveram casos com bloqueio atrioventricular total e
uso de marca-passo definitivo que tiveram boa evolucéo
comaindicago dessacirurgiae Taliercio e col . relataram
15 pacientes que, apos a cirurgia de Fontan, necessitaram
de implante de marcapasso, sendo que 5 dos mesmos ja
possuiam bloqueio atrioventricular total congénito. Na
indicagdo operatoria dessa técnica em nosso servico, haa
inclusdo de casos com ritmo juncional cuja evolucdo foi
boa.

Podem-se hoje também excluir outros critérios tidos
como indispensaveis paraarealizagdo datécnicade Fontan,
como a drenagem normal de veias cavas e pulmonares,
COMO No caso n.° 1, que apresentava situs inversus, &trio
direito aesguerda com agenesiade veiacavainferior.

Quanto ap tamanho do étrio direito, ndo € necessario
gueelesgianormal, poisadiminuicdo cirdrgicaatravésda
septacdo obrigatria em casos cuja drenagem venosa
pulmonar deve ser orientada para o ventriculo colocado a
direita, ndo se constitui em 6bice ao bom desempenho
funcional, como sucedeu no caso n.° 2.

Dos outros critérios salienta-se como 0 mais
importante para a boa evolugao no pos-operatério a
auséncia de hipertensdo pulmonar, (PAP < 15 mmHg)
com resisténcia vascular pulmonar abaixo de 4 U/m?,
que, ao lado da funcédo adequada do ventriculo
esquerdo, constituem-se em elementos que devem ser
rigorosamente investigados e avaliados: no cason.°1,
pela ndo observacdo do vaso an6malo sistémico-
pulmonar durante afeituradaderivag&o &trio-pulmonar,
0 paciente evoluiu com baixo débito cardiaco, pressédo
média da pulmonar de 27 mmHg e necessitou no pos-
operatério de compressao externa como descrito por
Heck e Doty*5, além da ligadura do vaso anémalo.
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Quadro | - Aspectos clinicos, cir ar gicos e evolutivos dos quatr o casos submetidos a cir ur gia de Fontan.
N.° do caso,
Quadro Clinico RX ECG Diagnosticos Cirurgia Evolucéo
idade e sexo
1.2 anos 6 meses |- dispnéiaecianose |S. Inversus R. Sinusal - Situs Inversus - Fontan modificado |- Baixo déhito
masc. progressiva desde Levoversao Sobrecarga - Levoversdo AD-TP no PO imediato
0 hascimento - AC+ biventricular - Ventriculo Ginico D - Boaevolugao
~ TVP - Duplavia de entrada - Reoperaciopara | apés reoperagéo
esaida ligadura do vaso
TGA + EPV andmalo Sstémico |- Anta 20°, PO
AgenesaVC Inferior pulmonar
\aso anbmalo
2.10 anos - crisesde hipéxia; | S. solitus R. sinusal - Duplaviade saidaVD - Fontan modificado |- Boa evolugéo
masc. BT - 4 meses ~ AC+ SAD - Inversdo ventricular septacdo do AD - Antano 10.° PO
4 cianoseha2 anos|TVPnN SvVD -TGA + EPIV + CIV
-CIA
- Hipoplasa VD
3. 16 anos - cianoseedispnéa |S. solitus R. sinusal - Atresia Triclispide Ib - Fontan modificado |- Boa evolugdo
fem. desde 0s 5 anos ~ AC+ BDAS -CIA AD-TP - Anta13.° PO
deidade VP SVE - ClV peguena
-EPIV
- microfistulas coronarianas
VEeVD
4. 31 anos - clanose desde o S. solitus R. sinusal - Trangposicéo corrigida - Fontan modificado |- Derrame pleural
D
fem. nascimento - AC+ SAD das grandes AD-TP -Altal4.°PO
-BT aE-5 anos TVPn SvD artérias - septacdo do AD
- BT aD-15 anos - ClV grande - seccdo do feixe de
4 cianoseh& 2 anos - hipoplasa VD Kent
Endocardite infec- - graddling de valva - retirada de valva
ciosahd 1 ano AV exquerda pulmonar calcificada
- WPW

B. T.=Blaock Taussig; AC = &rea cardiaca; TVP = trauma vasal pulmonar; SAD, SVD = sobrecarga de &trio direito e ventriculo direito;

BDAS = bloqueio divisional antero-superior; AV = atrioventricular.

A funcdo do ventriculo esquerdo discretamente
prejudicadano caso n.° 3 - com atresiatriclspide e estenose
pulmonar - decorrente da presenca de microfistulas
coronarianas nos ventricul os esquerdo edireito (pd2 e VE
= 13 mmHg), ndo interferiu no bom resultado pos-
operatorio, podendo por isso se estender aindicacdo para
outros casos que apresentem essa disfuncdo miocérdica
decorrentede hiperfluxo pulmonar por operacdo préviatipo
Blallock-Taussig, por exemplo.

A selecdo apropriada de pacientes € necessaria para o
sucesso daoperacdo de Fontan, segundo todos oscritérios
j& comentados. Apesar das atipias citadas neste trabalho,
a evolucdo foi satisfatéria abrindo, assim, novas
possibilidades para outros casos incomuns dessa forma,
ampliando-se as indicacdes para essa cirurgia, além
daguelas classificadamente propostas.

SUMMARY

Thewell known outcome of Fontan operation, verified
mostly after functional correction of tricuspid atresiawas
thereason to start itsindicationsin other cardiac anomalies
eveninthecomplex one's.

Four distinct anomalies with some particularities
that did not obey the well established criteria by
Choussat for the classical indication of thistechnique,

are presented in this work. Although the presence of
these odd elements, the follow-up showed good
performancein al patients, opening new possibilities for
other unusual anomalies.

In the first case there were coronary-fistulas into right
and left ventricle associated to tricuspid atresia with
elevated left ventricular end diastolic pressure. The second
one with acomplex anomaly (situsinversus, levoversion,
univentricular heart and valvar pulmonic stenosis) showed
an anomalous systemic-pulmonary vessel from the
descending aortathat increased the mean pulmonary artery
pressureto 27 mmHg.

In other two patients, septatin of the right atrium
was necessary to connect part of it with the pulmonary
artery, in view of the presence of a hipoplasia of the
tricuspid valve in both, presenting one double outlet
right ventricle, ventricular inversion and hipoplasia
of the right ventricle and the other a corrected
transposition of the great arteries, pulmonic stenosis,
ventricular septal defect and a hypoplastic right ven-
tricle.
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