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Operacao de Fontan Modificada
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Menina com 9 anos de idade, cianose desde o nas- Modification of the Fontan Operation
cimento, cansaco e dispnéia as mamadas, foi diagnos- Nine-year-old female patient presented with

ticado ventriculo Gnico de morfologia esquerda, com . o :

transposicao dos grandes vasos estgnose qulmonar valva(r:IanOSIS since she was born, fatique and dyspnea when

modepradg o comSnica %0 interz;trial Subrrl?etida 3 corre suking. The diagnosis was univentricular heart with left
. nicacao " . ventricular morphology, transposition of the great

¢éao cirdrgica sob circulagéo extracorporea, realizando-se

anastomose da veia cova Superior com artéria uImomrarteries, moderate pulmonary valve stenosis and atrial
- oUp o 'ap . septal defect. Submitted to surgical correction with supe-
direita e anastomose da veia cova inferior, utilizando ta-

s L : rior vena cava right pulmonary artery anastomosis, infe-
nel lateral. A avaliacdo clinica e laboratorial gntp y y

(ecocardiograma e cateterismo cardiaco) mostraram bomrior vena cova anastomosis using lateral tunnel, with
grama ~ . cardiopulmonary bypass. After surgical correction, the
resultado cirdrgico. A conexdo cavopulmonar total foi

roposta como modificacio da operacio de Fontan ueclinical and laboratorial (echocardiogram and cardiac
prop & perag qu catheterization) evaluation showed Fontan operation with

ermite maiores beneficios que os procedimentos anteri- :
gres Os resultados demor?stram pue esta modifica éogOOd surgical results,
: q & Total cavopulmonary connection was proposed as

Efss'ﬁg'ﬁ;;ﬁ;agqnfrgg preg(z)iti:i;eflmt(l)vr%imglrf][(;rlzii dr;%zer- a modification_ of the Fontgn procedure that m_ight have
destinando-se a varie'dade de lesdes cardiacas congé,nitagreat(_)r benefits than previous prop(_)se(_:l techmques. The
complexas esults demonstr_a’Fe_ that this modl_flcat|on_prowdes 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 cirdrgico de pacientes com coracdo experimento com cdo. Galle e totlataram complica-
univentricular tem apresentado significante evolu¢cdo. Em ¢des em condutos valvulados numa prevaléncia de 17%,
1949, Robdand e Wagngiublicaram suas primeiras e apresentaram favoraveis resultados usando uma cone-
experiéncias de bypass. Apds 9 anos, Gleescreveu xdo AD-AP sem valvula; resultados semelhantes foram
0 primeiro shunt da artéria pulmonar (AP) distal direita observados por Pugas efdreutzer e cd| em 1973,
com a veia cava superior, demonstrando que o sistemadescreveram método de bypass pela construgdo de uma
venoso pode ser derivado diretamente para as artériasanastomose entre AD e AP sem concomitante shunt de
pulmonares. Em 1971, Fontan e Badidescreveram o Glenn. Desde essas derivag@es, tem havido multiplas
primeiro procedimento com sucesso clinico, em que o modificacdes na técnica original que, aliadas aos avan-
retorno total do sistema venoso era desviado para a AP,cos na anestesia e aos cuidados no pos-operatorio (PO),
em pacientes com atresia tricuspide. O procedimento in- tém permitido aplicagbes com sucesso do procedimento
cluia um shunt de Glenn, fechamento do defeito septal de Fontan para outras anomalias congénitas compiexas
atrial, colocagdo de um homo-enxerto de insercéo de val- A pressdo intratoracica pode alterar diretamente o
vula no orificio da veia cava inferior, colocacdo de fluxo sangiiineo pulmonar devido a alteragédo na resis-
homo-enxerto de valvula do atrio direito (AD) para a AP téncia vascular pulmorfar Além disso, o rendimento
esquerda e ligadura do tronco pulmonar. Shemin“ col cardiaco depois do procedimento de Fontan pode ser afe-
encontraram necessidade de uma valvula de saida entado pelo menor nivel de mudancas na resisténcia vas-
cular pulmonar, devido auséncia da conexao ventriculo-
pulmonat. As taxas de sobrevida sdo menores quando a

Hospital Santa Genoveva - Goiania, GO operacgdo de Fontan é utilizada para lesGes cardiacas
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Rua da Concbrdia, 26 CEP 74670.430 Goidnia, GO u_nlventrlculares, quanc_lo comp_aradas com ?tresm tricas-
Recebido para publicacio em 27/1/95 pide. A sobrevida tardia depois da operacdo de Fontan

Aceito em 29/5/95 para coracéo univentricular ndo esta bem definida. Quan-
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to & mortalidade hospitalar, em pacientes designados
como sendo de “baixo risco” tém sido relatadas cifras em
torno de 3,7% a 17%, com relativa baixa morbiéfaée

Em pacientes considerados de “alto risco”, entretanto,
este procedimento envolve risco de mortalidade entre
17% e 75%, com significativo aumento da
morbidadé***3

Relato do Caso

Trata-se de uma menina de 9 anos de idade, cor
parda, nascida de parto normal a termo, sem intercorrén-
cias, pesando 3kg, cuja mée relatava gestacdo normal,
negando uso de drogas e infec¢cBes durante o period
gestacional. Foi admitida com histéria de cianose desde
(0] nascimento, cansaco e dispnéia as mamadas, SendCFig.2-Ecocardiogramadepré-operatériodemonstra: posicédo paraesternal esquerda
diagnosticada cardiopatia aos dois meses de idade, ten_(eixolongitudinal).W—ventn’culo Gnico; TP-tronco pulmonar; AE- atrio esquerdo
do usado propranolol durante dois anos com melhora dos
sintomas. Apresentou ainda, baixo ganho pdndero-esta- s
tural, bem como sudorese aos esfor¢os. Teve um episo-
dio de pneumonia aos 14 meses de idade. Ao exame fi-|.
sico, apresentava-se em bom estado geral, déficit
pdndero-estatural discreto, acianoética, boa perfuséo pe-
riférica e eupnéica. Frémito sistélico em bordo esternal
esquerdo foi observado, bem como pulsos normais. O rit-
mo cardiaco era regular, presséo arterial 90x60mmHg,
frequéncia cardiaca de 100bpm e sopro meso-tele-sistélico
rude em borda esternal esquerda alta. Os pulmdes apre
sentavam murmurio vesicular fisiolégico, o abdome era
flacido, sem visceromegalias e os membros inferiores sem
edema.

Os exames complementares apresentaram 0s
seguintes resultados: eletrocardiograma (ECG) -
taquicardia sinusal, sobrecargas atrial e ventricular direi-
ta; radiografia de torax - aumento da area cardiaca +/
++++, aumento discreto da trama vascular pulmonar;
ecocardiograma - ventriculo Unico de morfologia esquer-
da com transposi¢éo dos grandes vasos (aorta anterior
artéria pulmonar posterior), estenose pulmonar valvar
moderada (gradiente sistélico de 51mmHg) e comunica-

Fig. 3- Angiografia mostrando anastomose da veia cava superior com artéria pulmonar
direita, anastomose da veia cava inferior através tlnel lateral

¢ao interatrial (CIA) grande (fig. 1); cateterismo cardi-
aco - ventriculo Unico de morfologia esquerda com trans-
posicdo dos grandes vasos, CIA grande, tipo ostium
secundum e estenose pulmonar valvar com gradiente de
64mmHg (fig. 2).

Foi submetida a toracotomia mediana e verificadas
pressdes de artéria pulmonar (PAP 13x7mmHg, PAPM
9mmHg), quando entdo optou-se pela operacdo de Fontan
modificada. Com o auxilio da circulacdo extracorpdrea
(CEC), realizou-se anatomose da veia cava superior com
AP direita, utilizando fio absorvivel tipo PDS, através do
emprego de tunel lateral, a anastomose da veia cava infe-
rior com fio PDS (fig.3).

Paciente saiu de CEC em ritmo sinusal, sem

Fig. 1- Desenho esguematico de anastomose da veia cava superior com ar’[ériaintercorrénCiaS e no PO imediato necessitou poucas dro-
pulmonar e anastomose da veia cava inferior através de tunel lateral gas vaso-ativas.
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3 cavopulmonar total com fenestracdo do tunel intra-atrial,
gue permite um grau variavel de shunt da direita para a
esquerda durante o periodo PO, preservando a pré-carga
ventricular e o rendimento cardiaco, enquanto limita a
elevacao da pressado venosa central. Provavelmente, mui-
tos pacientes de alto risco irdo se beneficiar desta modi-
ficacdo de anastomose cavopulmonar total no ftituro

Os beneficios antecipados para o procedimento de
Fontan em pacientes com ventriculo Unico tém prolon-
gado a sobrevida e melhorado a sua qualidade de vida.
Pelo estabelecimento de uma circulagdo em série, a de-
manda ventricular € normalizada. Alguns defendem que
a funcao ventricular serd preservada e os pacientes expe-
rimentardo melhora na capacidade funcional e na
sobrevida a longo terrfoA curva actuarial de sobrevida
é de 66% em 5 anos e 49% em 10 &ridO risco de
morte € maior durante o PO precoce e estabiliza-se no
periodo intermediario. Entretanto, um seguimento pro-
longado tem mostrado haver elevagéo do risco tardia-
mente. Esta observacao é consistente com aquela de
Fontan e cd) que mostrou apreciavel aumento de risco
de morte tardia, elevando-se gradualmente cerca de 6
Os exames complementares demonstraram: ECG - anos ap06s a operagao.

Fig. 4 - Controle de p6s-operat6rio demonstra anastomose com boa perviabilidade

ritmo sinusal, sobrecarga de ventriculo direito e altera-
¢ao de repolarizacdo ventricular difusa; radiografia de
térax - aumento global da area cardiaca ++/++++, con-
gestao peri-hilar discreta a direita e trama vascular pul-

Os resultados funcionais de sobrevida também tém
importancia: 42,72% s&o assintomaticos, sendo que, 30%
tiveram depresséo de leve a moderada da funcéo
ventricular pelo ecocardiograma de controle no

monar aumentada; ecocardiograma - operacao de Fontamds-operatdrio. Além disso, 38% dos sobreviventes tive-
com bom resultado cirargico; cateterismo cardiaco - ram pior fung&o ventricular que antes da operache-
ventriculo Gnico com transposic¢éo dos grandes vasos esas observacdes sugerem que a operacdo de Fontan ndo
atresia tricispide com cirurgia de Fontan modificada ¢é um alcance a longo termo da preservacio da fungéo
funcionante. A manometria: veia cava inferior 8mmHg, ventricular. Fontan e cbtelataram gue, quanto maior o
artéria pulmonar direita 9/6/8mmHg, artéria pulmonar intervalo entre a cirurgia e o exame de seguimento, me-
esquerda 9/6/8mmHg, ventriculo Unico 100/0/6mmHg e nor a proporgédo de pacientes que permanecem na classe
aorta 110/67/84mmHg (fig. 4). funcional | (NYHA). Para melhorar os resultados com a
operacdo de Fontan, é necessaria uma melhor selegcéo dos
pacientes. Funcéo e hipertrofia ventricular devem ser
avaliados e classificados em cada paciente. De 11,29%

Choussat e Font&ndescreveram 10 critérios que  dos pacientes com fungdo ventricular moderadamente
devem ser satisfeitos para um paciente com ventriculo deprimida, 57,14% morrem durante periodo de 6 anos.
unico funcional, antes de um procedimento de Fontan ser pgra esse grupo outras formas paliativas podem ser mais
realizado. Estudos demonstraram que excelentes feSU"fa'apropriadas, com expectativa de transplante cardiaco
dos de cirurgia precoce podem ser alcangados naquelesposterior quando indica&lo

que ndo satisfazem um ou mais desses critétiogo- A decisdo quanto a pacientes com hipertrofia ven-
davia a sobrevida diminuiu Significativamente quando tricular é mais d|ﬁc||’ ]é que o grau de hipertrofia é in-
dois ou mais destes critérios foram violaglos versamente proporcional ao prognéstico de sobrevida dos
A avaliacdo da funcéo da AP nos resultados do pro- pacientes. Esses achados concordam com a andlise de
cedimento de Fontan mantém ContrOVérSiaS; embora ar- Kirklin e COIZB para todos oS pacientes tratados pe|0 pro-
térias pulmonares pequenas, certamente, aumentem o ristedimento de Fontan. Se a hipertrofia ventricular é leve,
co de faléncia pré-operatoria precogevarios autores & sensato proceder a operacio de Fontan. Pacientes com
nao conseguiram identificar o tamanho da AP, sozinho, cerclagem da AP ou estenose subadrtica que apresentem
como fator prognéstico de mortalidade no PO preco- de moderada a severa hipertrofia ventricular, respondem
ce?2 Mayer e c6P enfatizaram a importancia da ele-  com retirada da cerclagem ou correcio da estenose
vacao da resisténcia arteriolar pulmonar como fator de gypagrtica em uma operacédo separada. Se a hipertrofia
risco para a mortalidade no PO pre¢ddena possibili- ventricular regredir, eles podem ser reconsiderados para
dade para esses pacientes de alto risco € uma anastomos§bseqiiente operacédo de Fontan. Pacientes com depres-

Discussdo
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sdo da funcéo ventricular pré-operatéria, ou mais que tricuspide com septo interventricular inté§ro

uma hipertrofia ventricular leve, tém inaceitavel

Concluindo, a conex&do cavopulmonar total € uma

sobrevida depois de uma operacdo de Fontan, e formasefetiva modificagdo do procedimento de Fontan, que pode
alternativas de condug&o, como o shunt bidirecional de ser realizada com relativa facilidade técnica, podendo ser
Glenn ou transplante cardiaco, devem ser considerados. utilizada para tratar grande nimero de defeitos cardia-
Na preparacdo de pacientes para operacdo decos congénitos caracterizados funcionalmente, por um
Fontan, fatores que resultam em hipertrofia miocardica, ventriculo Unico, e € de particular uso em pacientes com
como cerclagem do tronco pulmonar ou estenose anomalias congénitas complexas, incluindo atresia pul-
subadrtica, devem ser identificados e analisados. Marc monar com septo interventricular integro. A operacéo
Gewillig e cof’, em uma série de pacientes submetidos pode ser realizada com baixa morbi-mortalidade e resul-
a operacao de Fontan, relataram que taquicardias peri-tar em melhora hemodin&dmica, quando comparada com
operatérias eram comuns e associadas com significanteoutros procedimentos do tipo Fontan. O tunel lateral pode

morbidade e mortalidadé&lutter atrial precoce foi um

prevenir a distensdo do AD e diminuir as arritmias tar-

marco de pré-operatério e de fungdes hemodinamicas dias; entretanto, o0 segmento € necessario para estabele-
pés-operatérias adversas. Durante o seguimento interme-cer a segurancga a longo termo desse procedimento.

diario, o desenvolvimento de arritmia supraventricular
foi também associada com condi¢cdes hemodinamicas
borderline e com aumento de dimensdes do AD.
Taquicardias tardias foram hemodinamicamente melhor
toleradas que no periodo PO precoce. Ha relatos de 2
arritmias atriais tardias apds a operacdo de Fontan em
mais de 35% dos paciente®d Essas arritmias devem
resultar da atriotomia e de seu fechamento, da linha de
sutura do patch intra-atrial, bem como das elevadas pres-4‘
sdes as quais o AD é submetido

Desde a descricdo original de Fontan de bypass de >
ventriculo direito (VD) para atresia de tricUspide, vari-
as modificagdes tém sido descritas. Kreutzer & loglo 6.
apos Fontan, descreveram uma conexdo entre AD e AP
usando uma desconexéao da artéria e valva pulmonar; a,
valvula da veia cava inferior era eliminada neste reparo.
Varios métodos subsequientes foram usados para cone-$
xdes sem valvula entre AD e AP Para pacientes com o
atresia trictuspide e defeito do septo interventricular a
conexdo entre AD e VD deve ser feita ¢obou ser? val-
vula. Na atresia tricuspide, se o AD é dilatado, a cone-

xdo cavopulmonar total deve ser executada para evitar 11.

exposi¢cdo do AD a uma presséo elevada. Em outras ano-

malias congénitas complexas com coragao univentricular ;,

funcional e adequada medida de AD, prefere-se a cone-
x&ao cavopulmonar total.
Hé vérias vantagens técnicas para a conexao cavo-

pulmonar total quando comparadas com outras modifi- 14.

cacdes de Fontan. A construcdo de um tunel lateral
permite sutura localmente proxima ao sistema de condu-
¢éo atrioventricular, diminuindo a probabilidade de blo-
gueio atrioventricular total no PODemonstracdo teé-
rica de vantagens hemodinamicas da conex&o

cavopulmonar é dificil, porque hé grande variabilidade 17.

na funcdo ventricular pré-operatoria e resisténcia

vascular pulmonar entre os pacientes. Uma das vantagens g

propostas para a conexdo cavopulmonar total, em traba-
Iho experimental de Leval e é§ltem sido a n&do ocor-
réncia de turbuléncia que pode causar gradiente de pres-,,
sdo entre veia e AP. Estudos prévios tém documentado
os efeitos deletérios da descompresséo do VD no supri-
mento sanguineo do miocardio em pacientes com atresia

10.

13.

16.

19.
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