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Fontan Operation: Reflections on its Current Evolution and Perspectives
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Tendo a operagao de Fontan' se tornado a mais realizada
na Cardiologia Pediatrica, visando a corregao funcional de
muitas cardiopatias congénitas com fisiologia univentricular,
passou ela a merecer consideragdes acerca de taticas mais
adequadas a fim de minimizar as complicagées que a longo
prazo continuam desafiando o seu manejo.

Embora tenham estas diminuido, principalmente desde
1988, com a introdugao da técnica cavopulmonar total?
ainda se percebe o aparecimento de elementos de morbidade,
cujos indices preocupam e afetam a evolugao do referido
método.

Pela dindmica imposta a nova situagdo anatémica, através
da conexao cavopulmonar, a qual elimina a fungao pulsatil do
ventriculo direito e institui o fluxo venoso e lento pelas veias
cavas a arvore arterial pulmonar, ha o favorecimento, daf,
das complicagbes que surgem em decorréncia de aspectos
congestivos, elétricos e tromboembélicos.

Os congestivos se caracterizam pela pressdo venosa
aumentada, hepatomegalia, enteropatia perdedora de
proteinas por linfangiectasias, edema de membros inferiores
e ascite.

Os elétricos se referem tanto a diminuigdo do automatismo
sinusal quanto a arritmias supraventriculares como extra-
sistoles, fibrilagao e taquicardias paroxisticas.

Os tromboembodlicos, que se iniciam no sistema venoso
e nas jungdes venoarteriais e conexdes por tubos, guardam
relagdo também ao aparecimento de vdrias alteragbes
da coagulagao, motivadas por fatores oriundos do figado
congesto.

Fatores patogénicos destes elementos adversos guardam
relagdo com aspectos anatomo-funcionais pré-operatérios
e daf a exigéncia da analise mais acurada dos mesmos, por
ocasiao da técnica operatdria.

Nesse contexto, tornam-se oportunas a lembranga e a
mengao dos fatores considerados como ideais para a indicagao
operatéria, os quais constituem-se principalmente na
preservagao da fungao ventricular, préxima da normalidade,
na arvore arterial pulmonar adequada e com pressoes médias
abaixo de 15 mmHg e resisténcia pulmonar inferior a 2U
Wood e ainda na presenga de ritmo sinusal, responsivo aos
estimulos®. Acresce-se a auséncia de regurgitacao das valvas
atrioventriculares e adrtica, de fistulas e de vasos anastométicos
sistémico-pulmonares, além da hipertrofia miocardica.

Esses fatores deletérios sdo os reais responsaveis pela
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mortalidade que ocorre com o passar do tempo e que varia
conforme a experiéncia de cada centro médico, oscilando
entre 15 a 30% apds 15 anos da operagao®. A morte advém
dai, principalmente relacionada a insuficiéncia cardfaca, as
arritmias, ao tromboembolismo e a sindrome perdedora de
proteinas.

Dentre as complicagdes, as que mais chamam a atengao
pela prevaléncia e repercussao sao a insuficiéncia cardiaca e
as arritmias, principalmente em técnicas atriopulmonares*®,
mas também em cavopulmonares’, quando realizadas na
idade adulta. Essas complicagdes sao menos encontradas nas
corregbes cavopulmonares com tubos extracardiacos® do que
em tinel lateral intra-atrial”®. As outras complicagdes como
tromboembolismo e enteropatia perdedora de protefnas
também guardam relagao direta com a técnica atriopulmonar*
610 e quando os pacientes sdo operados na idade adulta®. Estas
dltimas complicagoes foram menos encontradas na técnica
cavopulmonar®®''2 principalmente com o emprego do tubo
extracardiaco® (tab. 1).

Apesar desses achados, no entanto, nota-se por outras
avaliagbes que a evolugao dos pacientes operados na fase
adulta seja semelhante a dos operados no periodo infantil,
quanto ao tempo de aparecimento das complicagbes e a curva
actuarial de sobrevida pés-operatéria®.

Assim, segundo Burkhart e cols.”®, de 132 adultos operados
entre 18 e 53 anos com mortalidade imediata de 11 (8,3%)
pacientes e sobrevida de 68% ap6és 15 anos, as complicagoes
alongo prazo, com média de evolugao pés-operatéria de 9,1
anos, foram representadas por enteropatia perdedora de
proteinas em 8 (7,4%), derrame pleural em 7 (6,5%), acidente
vascular cerebral em 4 (3,7%), bloqueio atrioventricular total
em 16 (15%) e insuficiéncia cardiaca em 6 (5,2%) além da
trombose de veia cava inferior em 1 paciente. A titulo de
comparagao, na infancia, segundo Lee e cols.", dentre 405
casos analisados apés 10 anos de evolugdo pés-operatéria, a
ocorréncia de tromboembolismo foi de 1,2%, de arritmias em
17% e de insuficiéncia cardiaca em 2,4% dos casos.

Dada a similaridade evolutiva desses grupos etdrios, cresce
o questionamento quanto a época ideal da operagao, se mais
precoce ou se no seu tempo natural adequado.

Alids, neste contexto, a fim de reforgar ainda mais a
polémica da época mais adequada da operacao, Lee e cols."
nos relatam que a sobrevida dos 405 pacientes operados
entre 1988 e 2000, com idade média de 28 meses, foi
consideravelmente menor (60%) que a de 94% relatada por
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Idade Média (anos) Técnica Mortalidade
N o2 lonso e Arritmia  TE EPP AP CP Imed  Tardia
operacao  prazo
CazzanigaM 124 7,3%4,7 33(34,7%) 5(5,2%) 102  22* (223%9 20(16%)
()
van den _ 15(0- 1 4 o o . o
Bosch AE 36 120234 o 36,8% 2056%  9(25%) 32 4 10(28%)
Veldtman 2 0 o o " 8 o
CR 61 24(18-47) 10 (349%) 34(57%) 14(32%) - 51 9 (13%) 10(17%)
*
Burkhart HM 132 18-53 9,1 6(52%) 16 (15%) 54,7%) 8(7,4%) 110 ;*3 (18 37; 34(32%)
,0/0
12 %
Mott AR 23 23(18-41)  30m 3(13%) 2 115 -
. 66,3 91,1+ o 121*
Kaulitz R 142 57.9m 43,9m 10 (7%) 4 (2,8) 21+* - -
) 102+ 2 6 o 3 " 1 2 o
Stamm C 220 11m-32a 0,6 (13%) 60 (30%) (1,5%) 220 (5,4%) 7(3,3%)
Tokunaga S 100 6,1%+4,2 37,3m 100** 5(5%)
3
0, * _ %,
87  6,2+39 8(9,8%) 3,7%) 87 7(8%)
Ovoutskis 15 26(16-38) 62 O g7 1o 1(6,6%)
’ (71%) ° 54 (6,6%) e
* - técnica tanel lateral intraatrial; ** - técnica tubo extracardiaco; AP - atriopulmonar; CP - cavopulmonar, EPP - enteropatia perdedora de proteinas;
IC - insuficiéncia cardiaca; Imed — imediata; m — meses; TE — tromboembolismo; Técnica AP pode conter raros casos da técnica atrioventricular.
Tabela 1 - Complicagées evolutivas da operacao de Fontan, segundo vérios autores

Nakano e cols." em 167 pacientes operados entre 1991
e 1999, com idade média de 6,2 anos, tendo transcorrido
respectivamente, nos dois trabalhos, 10 e 8 anos apés a
intervencao.

Dai ser questiondvel a padronizagdo, caracterizando a
necessidade da operagao mais precoce, interrompendo assim,
por vezes, a evolugao natural de pacientes cuja saturagao de
oxigénio mantém-se elevada e adequada por longo tempo, até
a necessdria intervengao, pelo aparecimento da hipéxia.

Em nosso meio, no Instituto do Coracdo da Faculdade
de Medicina da Universidade de Sao Paulo, a padronizagao
de indicagdo precoce ndo tem sido realizada na maioria
das situagbes e em 41 pacientes submetidos a operagdo
cavopulmonar com fenestragdo atrial, em idade média de
7,6%£4,6 anos e em outros 21 pacientes, sem fenestragao
atrial, com média de idade de 7,3%+3,4 anos, a evolucdo
mostrou-se adequada (57 dos 62 pacientes em classe funcional
) em periodo médio evolutivo de 3,1+2,4 e de 5,1+3,3 anos,
respectivamente, nos dois grupos'.

Vale ressaltar que Binotto e cols." encontraram fibrose
intersticial, principalmente na camada subendocérdica, em
estudos de necropsia, em sitios de entrada, na ponta e via
de saida do ventriculo esquerdo na atresia trictspide e em
extensao da fibrose proporcional a idade do paciente. Esse
achado representa sobrecarga de volume cronica em presenga
de isquemia e de ocorréncia precoce na vida, ja que a idade
deste grupo estudado correspondeu a 9,6 13,9 meses, com
média de 2,5 meses.
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Apesar da demonstragdo da fibrose crescente com a
idade de cardiopatias tipo atresia trictspide, fica ainda a
ser verificado se 0 mesmo ocorreria se o paciente evoluisse
de maneira equilibrada, com fluxos pulmonar e sistémico
balanceados, até a verificagdo da necessidade real da
realizagdo da operagdo, em face da progressdo natural da
hipoxia.

A favor dessa proposicao esta a boa evolugdo demonstrada
por pacientes operados mesmo na idade adulta™.

Muito ainda necessita ser comprovado a respeito, mas
é preciso sempre ter em mente que a operagao de Fontan
constitui-se em intervengdo paliativa e apresenta uma série
de inconvenientes que colocam em risco a evolugao desses
pacientes como as complicagbes ja citadas, assim como a
demonstracdo da elevacao da a-1-antitripsina, mesmo sem
hipoproteinemia'’, as alteragoes de coagulagao subclinicas'®
e a prépria elevagao da pressao venosa sistémica.

A preservagao de todos os fatores adequados para o
sucesso da operagao em indicagbes precoces ou mais tardias
ndo implica um funcionamento normal cardiaco perene,
dado a modificagao anatomo-funcional imposta pela técnica
cavopulmonar total, a qual predispde por si s6 o aparecimento
incondicional dos aspectos relacionados as complicagoes
mencionadas.

Continuamos, no entanto, otimistas com esta técnica, visto
que a mudanga substancial provocada com a restituicao da
saturacao normal de oxigénio arterial é nitidamente superior
em relagdo a de outras técnicas paliativas que, ao contrério,
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provocam sobrecarga cardfaca como a cldssica anastomose
sistémico-pulmonar (operagao de Blalock-Taussig). Além
disso, a operagdo cavopulmonar constitui-se, em tese, em
técnica que elimina a sobrecarga do coragao, devido ao
posicionamento em série das veias cavas com a drvore arterial
pulmonar.

Por tudo isso, hoje, parece evidente que a operagao de
Fontan pode trazer evolugdao mais favoravel ainda, desde
que os fatores adquiridos sejam minimizados através de
corregOes mais precoces, a partir de dois anos de idade, e a
técnica preferida seja a da utilizagao de tubo extracardiaco,
a fim de se obter diminuicao de arritmias, de fendmenos
congestivos e de enteropatia perdedora de proteinas, devido
a eliminacgao de linhas de sutura intra-atrial, de dano ao n6
sinusal e diminuigao dos fatores de pressao e de volume
aumentados no étrio, favorecidos estes dGltimos elementos
pelo tanel lateral intra-atrial.

Aproveito para mencionar, ainda como perspectivas, outras
vantagens da operacao cavopulmonar com tubo extracardiaco
sobre o tdnel lateral intra-atrial, que necessitam ser salientadas.
Dentre as principais, cita-se a aplicabilidade da técnica a
pacientes com heterotaxia e com alteragées do retorno venoso
sisttmico e pulmonar e ainda com uma valva atrioventricular,
araridade da ocorréncia de arritmias supraventriculares, com
possibilidade de se completar a conexao cavopulmonar, sem
a necessidade de parada cardiaca cardioplégica, além de
vantagens hemodindmicas que ndo predispdem a congestao
venosa sistémica®.
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A fenestragdo atrial ndo é mandatéria, desde que os fatores
de indicagdo da técnica estejam preservados e ndo se afastem
corregOes mais tardias, principalmente na idade adulta,
desde que nestes haja a preservagdo dos elementos de boa
indicagdo. Amplia-se ainda o conceito de que a fenestragao
nao seja procedimento primordial, desde que o abaixamento
da pressao pulmonar possa ser conseguido através de outros
métodos terapéuticos no pés-operatério imediato dada a
disponibilidade do uso de 6xido nitrico inalado e de outras
drogas vasodilatadoras, além de medidas anticongestivas
precoces que diminuem o edema em geral.

Ademais, parece consenso a necessariaanticoagulagao perene
a fim de minimizar a ocorréncia de tromboembolismo.

Em perfodo imediato a operagao, a fim de diminuir riscos
e a intensidade do derrame pleural, assim como o tempo de
internagao hospitalar, Cava e cols." sugerem o uso endovenoso
de furosemida na dose de 1 mg/kg de 8/8 h no 1° dia e, a
partir de 2 ou 3 dias, o uso associado de hidroclorotiazida
e espironolactona na dose de 1 mg/kg a cada 12 h, além de
captopril Tmg/kg/dia e restrigdo hidrica rigorosa.

Pode-se resumir esta apresentagao salientando-se os bons
resultados da operagao cavopulmonar total sem fenestragao,
atribuidos a efeitos benéficos do tubo extracardiaco e a boa
selecdo dos pacientes.
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