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Operação de Fontan Modificada
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Menina com 9 anos de idade, cianose desde o nas-
cimento, cansaço e dispnéia às mamadas, foi diagnos-
ticado ventrículo único de morfologia esquerda, com
transposição dos grandes vasos, estenose pulmonar valvar
moderada e comunicação interatrial. Submetida à corre-
ção cirúrgica sob circulação extracorpórea, realizando-se
anastomose da veia cova superior com artéria pulmonar
direita e anastomose da veia cova inferior, utilizando tú-
nel lateral. A avaliação clínica e laboratorial
(ecocardiograma e cateterismo cardíaco) mostraram bom
resultado cirúrgico. A conexão cavopulmonar total foi
proposta como modificação da operação de Fontan que
permite maiores benefícios que os procedimentos anteri-
ores. Os resultados demonstram que esta modificação
possibilita tratamento precoce definitivo, melhora no per-
fil hemodinômico, baixa morbimortalidade,
destinando-se à variedade de lesões cardíacas congênitas
complexas.

Modification of the Fontan Operation

Nine-year-old female patient presented with
cianosis since she was born, fatique and dyspnea when
suking. The diagnosis was univentricular heart with left
ventricular morphology, transposition of the great
arteries, moderate pulmonary valve stenosis and atrial
septal defect. Submitted to surgical correction with supe-
rior vena cava right pulmonary artery anastomosis, infe-
rior vena cova anastomosis using lateral tunnel, with
cardiopulmonary bypass. After surgical correction, the
clinical and laboratorial (echocardiogram and cardiac
catheterization) evaluation showed Fontan operation with
good surgical results.

Total cavopulmonary connection was proposed as
a modification of the Fontan procedure that might have
greater benefits than previous proposed techniques. The
results demonstrate that this modification provides ex-
cellent early definitive treatment, increasing hemody-
namic profile, with low morbidity and mortality, for a
variety of complex congenital heart lesions.
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O tratamento cirúrgico de pacientes com coração
univentricular tem apresentado significante evolução. Em
1949, Robdand e Wagner1 publicaram suas primeiras
experiências de bypass. Após 9 anos, Glenn2 descreveu
o primeiro shunt da artéria pulmonar (AP) distal direita
com a veia cava superior, demonstrando que o sistema
venoso pode ser derivado diretamente para as artérias
pulmonares. Em 1971, Fontan e Baudet3 descreveram o
primeiro procedimento com sucesso clínico, em que o
retorno total do sistema venoso era desviado para a AP,
em pacientes com atresia tricúspide. O procedimento in-
cluía um shunt de Glenn, fechamento do defeito septal
atrial, colocação de um homo-enxerto de inserção de vál-
vula no orifício da veia cava inferior, colocação de
homo-enxerto de válvula do átrio direito (AD) para a AP
esquerda e ligadura do tronco pulmonar. Shemin e col4

encontraram necessidade de uma válvula de saída em

experimento com cão. Galle e col5 relataram complica-
ções em condutos valvulados numa prevalência de 17%,
e apresentaram favoráveis resultados usando uma cone-
xão AD-AP sem válvula; resultados semelhantes foram
observados por Pugas e col6. Kreutzer e col7, em 1973,
descreveram método de bypass pela construção de uma
anastomose entre AD e AP sem concomitante shunt de
Glenn. Desde essas derivações, tem havido múltiplas
modificações na técnica original que, aliadas aos avan-
ços na anestesia e aos cuidados no pós-operatório (PO),
têm permitido aplicações com sucesso do procedimento
de Fontan para outras anomalias congênitas complexas8,9.

A pressão intratorácica pode alterar diretamente o
fluxo sangüíneo pulmonar devido à alteração na resis-
tência vascular pulmonar10. Além disso, o rendimento
cardíaco depois do procedimento de Fontan pode ser afe-
tado pelo menor nível de mudanças na resistência vas-
cular pulmonar, devido ausência da conexão ventrículo-
pulmonarll. As taxas de sobrevida são menores quando a
operação de Fontan é utilizada para lesões cardíacas
univentriculares, quando comparadas com atresia tricús-
pide. A sobrevida tardia depois da operação de Fontan
para coração univentricular não está bem definida. Quan-
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to à mortalidade hospitalar, em pacientes designados
como sendo de “baixo risco” têm sido relatadas cifras em
torno de 3,7% a 17%, com relativa baixa morbidade12,13.
Em pacientes considerados de “alto risco”, entretanto,
este procedimento envolve risco de mortalidade entre
17% e 75%, com significativo aumento da
morbidade5,14,15.

Relato do Caso

Trata-se de uma menina de 9 anos de idade, cor
parda, nascida de parto normal a termo, sem intercorrên-
cias, pesando 3kg, cuja mãe relatava gestação normal,
negando uso de drogas e infecções durante o período
gestacional. Foi admitida com história de cianose desde
o nascimento, cansaço e dispnéia às mamadas, sendo
diagnosticada cardiopatia aos dois meses de idade, ten-
do usado propranolol durante dois anos com melhora dos
sintomas. Apresentou ainda, baixo ganho pôndero-esta-
tural, bem como sudorese aos esforços. Teve um episó-
dio de pneumonia aos 14 meses de idade. Ao exame fí-
sico, apresentava-se em bom estado geral, déficit
pôndero-estatural discreto, acianótica, boa perfusão pe-
riférica e eupnéica. Frêmito sistólico em bordo esternal
esquerdo foi observado, bem como pulsos normais. O rit-
mo cardíaco era regular, pressão arterial 90x60mmHg,
freqüência cardíaca de l00bpm e sopro meso-tele-sistólico
rude em borda esternal esquerda alta. Os pulmões apre-
sentavam murmúrio vesicular fisiológico, o abdome era
flácido, sem visceromegalias e os membros inferiores sem
edema.

Os exames complementares apresentaram os
seguintes resultados: eletrocardiograma (ECG) -
taquicardia sinusal, sobrecargas atrial e ventricular direi-
ta; radiografia de tórax - aumento da área cardíaca +/
++++, aumento discreto da trama vascular pulmonar;
ecocardiograma - ventrículo único de morfologia esquer-
da com transposição dos grandes vasos (aorta anterior e
artéria pulmonar posterior), estenose pulmonar valvar
moderada (gradiente sistólico de 51mmHg) e comunica-

ção interatrial (CIA) grande (fig. 1); cateterismo cardí-
aco - ventrículo único de morfologia esquerda com trans-
posição dos grandes vasos, CIA grande, tipo ostium
secundum e estenose pulmonar valvar com gradiente de
64mmHg (fig. 2).

Foi submetida à toracotomia mediana e verificadas
pressões de artéria pulmonar (PAP 13x7mmHg, PAPM
9mmHg), quando então optou-se pela operação de Fontan
modificada. Com o auxílio da circulação extracorpórea
(CEC), realizou-se anatomose da veia cava superior com
AP direita, utilizando fio absorvível tipo PDS, através do
emprego de túnel lateral, a anastomose da veia cava infe-
rior com fio PDS (fig.3).

Paciente saiu de CEC em ritmo sinusal, sem
intercorrências e no PO imediato necessitou poucas dro-
gas vaso-ativas.

Fig. 1- Desenho esquemático de anastomose da veia cava superior com artéria
pulmonar e anastomose da veia cava inferior através de tunel lateral

Fig. 2 - Ecocardiograma de pré-operatório demonstra: posicão paraesternal esquerda
(eixo longitudinal). W- ventrículo único; TP- tronco pulmonar; AE- átrio esquerdo

Fig. 3 - Angiografia mostrando anastomose da veia cava superior com artéria pulmonar
direita, anastomose da veia cava inferior através túnel lateral
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Os exames complementares demonstraram: ECG -
ritmo sinusal, sobrecarga de ventrículo direito e altera-
ção de repolarização ventricular difusa; radiografia de
tórax - aumento global da área cardíaca ++/++++, con-
gestão peri-hilar discreta à direita e trama vascular pul-
monar aumentada; ecocardiograma - operação de Fontan
com bom resultado cirúrgico; cateterismo cardíaco -
ventrículo único com transposição dos grandes vasos e
atresia tricúspide com cirurgia de Fontan modificada
funcionante. À manometria: veia cava inferior 8mmHg,
artéria pulmonar direita 9/6/8mmHg, artéria pulmonar
esquerda 9/6/8mmHg, ventrículo único 100/0/6mmHg e
aorta 110/67/84mmHg (fig. 4).

Discussão

Choussat e Fontan16 descreveram 10 critérios que
devem ser satisfeitos para um paciente com ventrículo
único funcional, antes de um procedimento de Fontan ser
realizado. Estudos demonstraram que excelentes resulta-
dos de cirurgia precoce podem ser alcançados naqueles
que não satisfazem um ou mais desses critérios17-20. To-
davia a sobrevida diminuiu significativamente quando
dois ou mais destes critérios foram violados19.

A avaliação da função da AP nos resultados do pro-
cedimento de Fontan mantém controvérsias; embora ar-
térias pulmonares pequenas, certamente, aumentem o ris-
co de falência pré-operatória precoce21,22, vários autores
não conseguiram identificar o tamanho da AP, sozinho,
como fator prognóstico de mortalidade no PO preco-
ce17,23-25. Mayer e col26 enfatizaram a importância da ele-
vação da resistência arteriolar pulmonar como fator de
risco para a mortalidade no PO precocel. Uma possibili-
dade para esses pacientes de alto risco é uma anastomose

cavopulmonar total com fenestração do túnel intra-atrial,
que permite um grau variável de shunt da direita para a
esquerda durante o período PO, preservando a pré-carga
ventricular e o rendimento cardíaco, enquanto limita a
elevação da pressão venosa central. Provavelmente, mui-
tos pacientes de alto risco irão se beneficiar desta modi-
ficação de anastomose cavopulmonar total no futuro27.

Os benefícios antecipados para o procedimento de
Fontan em pacientes com ventrículo único têm prolon-
gado a sobrevida e melhorado a sua qualidade de vida.
Pelo estabelecimento de uma circulação em série, a de-
manda ventricular é normalizada. Alguns defendem que
a função ventricular será preservada e os pacientes expe-
rimentarão melhora na capacidade funcional e na
sobrevida a longo termo27. A curva actuarial de sobrevida
é de 66% em 5 anos e 49% em 10 anos27-29. O risco de
morte é maior durante o PO precoce e estabiliza-se no
período intermediário. Entretanto, um seguimento pro-
longado tem mostrado haver elevação do risco tardia-
mente. Esta observação é consistente com aquela de
Fontan e col9, que mostrou apreciável aumento de risco
de morte tardia, elevando-se gradualmente cerca de 6
anos após a operação.

Os resultados funcionais de sobrevida também têm
importancia: 42,72% são assintomáticos, sendo que, 30%
tiveram depressão de leve a moderada da função
ventricular pelo ecocardiograma de controle no
pós-operatório. Além disso, 38% dos sobreviventes tive-
ram pior função ventricular que antes da operação27. Es-
sas observações sugerem que a operação de Fontan não
é um alcance a longo termo da preservação da função
ventricular. Fontan e col9 relataram que, quanto maior o
intervalo entre a cirurgia e o exame de seguimento, me-
nor a proporção de pacientes que permanecem na classe
funcional I (NYHA). Para melhorar os resultados com a
operação de Fontan, é necessária uma melhor seleção dos
pacientes. Função e hipertrofia ventricular devem ser
avaliados e classificados em cada paciente. De 11,29%
dos pacientes com função ventricular moderadamente
deprimida, 57,14% morrem durante período de 6 anos.
Para esse grupo outras formas paliativas podem ser mais
apropriadas, com expectativa de transplante cardíaco
posterior quando indicado27.

A decisão quanto a pacientes com hipertrofia ven-
tricular é mais difícil, já que o grau de hipertrofia é in-
versamente proporcional ao prognóstico de sobrevida dos
pacientes. Esses achados concordam com a análise de
Kirklin e col28 para todos os pacientes tratados pelo pro-
cedimento de Fontan. Se a hipertrofia ventricular é leve,
é sensato proceder a operação de Fontan. Pacientes com
cerclagem da AP ou estenose subaórtica que apresentem
de moderada a severa hipertrofia ventricular, respondem
com retirada da cerclagem ou correção da estenose
subaórtica em uma operação separada. Se a hipertrofia
ventricular regredir, eles podem ser reconsiderados para
subseqüente operação de Fontan. Pacientes com depres-

Fig. 4 - Controle de pós-operatório demonstra anastomose com boa perviabilidade
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são da função ventricular pré-operatória, ou mais que
uma hipertrofia ventricular leve, têm inaceitável
sobrevida depois de uma operação de Fontan, e formas
alternativas de condução, como o shunt bidirecional de
Glenn ou transplante cardíaco, devem ser considerados.

Na preparação de pacientes para operação de
Fontan, fatores que resultam em hipertrofia miocárdica,
como cerclagem do tronco pulmonar ou estenose
subaórtica, devem ser identificados e analisados. Marc
Gewillig e col30, em uma série de pacientes submetidos
a operação de Fontan, relataram que taquicardias peri-
operatórias eram comuns e associadas com significante
morbidade e mortalidade. Flutter atrial precoce foi um
marco de pré-operatório e de funções hemodinamicas
pós-operatórias adversas. Durante o seguimento interme-
diário, o desenvolvimento de arritmia supraventricular
foi também associada com condições hemodinâmicas
borderline e com aumento de dimensões do AD.
Taquicardias tardias foram hemodinamicamente melhor
toleradas que no período PO precoce. Há relatos de
arritmias atriais tardias após a operação de Fontan em
mais de 35% dos pacientes31,32. Essas arritmias devem
resultar da atriotomia e de seu fechamento, da linha de
sutura do patch intra-atrial, bem como das elevadas pres-
sões às quais o AD é submetido33.

Desde a descrição original de Fontan de bypass de
ventrículo direito (VD) para atresia de tricúspide, vári-
as modificações têm sido descritas. Kreutzer e col7, logo
após Fontan, descreveram uma conexão entre AD e AP
usando uma desconexão da artéria e valva pulmonar; a
válvula da veia cava inferior era eliminada neste reparo.
Vários métodos subseqüentes foram usados para cone-
xões sem válvula entre AD e AP34,35. Para pacientes com
atresia tricúspide e defeito do septo interventricular a
conexão entre AD e VD deve ser feita com36 ou sem37 vál-
vula. Na atresia tricúspide, se o AD é dilatado, a cone-
xão cavopulmonar total deve ser executada para evitar
exposição do AD a uma pressão elevada. Em outras ano-
malias congênitas complexas com coração univentricular
funcional e adequada medida de AD, prefere-se a cone-
xão cavopulmonar total.

Há várias vantagens técnicas para a conexão cavo-
pulmonar total quando comparadas com outras modifi-
cações de Fontan. A construção de um túnel lateral
permite sutura localmente próxima ao sistema de condu-
ção atrioventricular, diminuindo a probabilidade de blo-
queio atrioventricular total no PO33. Demonstração teó-
rica de vantagens hemodinamicas da conexão
cavopulmonar é difícil, porque há grande variabilidade
na função ventricular pré-operatória e resistência
vascular pulmonar entre os pacientes. Uma das vantagens
propostas para a conexão cavopulmonar total, em traba-
lho experimental de Leval e col38, tem sido a não ocor-
rência de turbulência que pode causar gradiente de pres-
são entre veia e AP. Estudos prévios têm documentado
os efeitos deletérios da descompressão do VD no supri-
mento sangüíneo do miocárdio em pacientes com atresia

tricúspide com septo interventricular íntegro39.
Concluindo, a conexão cavopulmonar total é uma

efetiva modificação do procedimento de Fontan, que pode
ser realizada com relativa facilidade técnica, podendo ser
utilizada para tratar grande número de defeitos cardía-
cos congênitos caracterizados funcionalmente, por um
ventrículo único, e é de particular uso em pacientes com
anomalias congênitas complexas, incluindo atresia pul-
monar com septo interventricular íntegro. A operação
pode ser realizada com baixa morbi-mortalidade e resul-
tar em melhora hemodinâmica, quando comparada com
outros procedimentos do tipo Fontan. O túnel lateral pode
prevenir a distensão do AD e diminuir as arritmias tar-
dias; entretanto, o segmento é necessário para estabele-
cer a segurança a longo termo desse procedimento.
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