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A Operacao de Fontan Nao € o Destino Final

The Fontan Operation is Not the End of the Road
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O objetivo deste ensaio é aumentar a conscientizagao
sobre o que os pacientes, familias e aqueles envolvidos
no tratamento e seguimento podem enfrentar em longo
prazo com a operagao de Fontan (OF), assim como
fornecer algumas pistas para diminuir os efeitos deletérios
da fisiologia do ventriculo Gnico (VU). Embora um niimero
significativo de pacientes sobrevivam e sejam inicialmente
assintomaticos, mais provavelmente devido a uma adaptagao
as suas limitagoes, uma avaliagao criteriosa e proativa se faz
necessaria, a fim de evitar problemas e, assim, melhorar o
prognéstico a longo prazo destes pacientes.

Quando William Harvey descreveu a circulagao, ele
declarou: "Aqueles que acreditam que um unico ventriculo
pode levar sangue efetivamente para o corpo e para 0s
pulmoes de forma semelhante, sao hereges. Eles esqueceram
que a natureza, sendo divina, jamais colocaria um coragao
num lugar que ndo houvesse necessidade". Quando Fontan
e Baudet publicaram seu procedimento, nos alertaram que
"este procedimento ndo é uma corre¢do anatémica, o que
exigiria a criagdo de um ventriculo direito, mas sim um modo
de restauragao do fluxo sanguineo pulmonar fisiolégico, com a
supressdo da mistura dos fluxos sanguineos direito e esquerdo".!
Eles também descreveram os "Dez Mandamentos", uma lista
de recomendacdes precisas para a indicagao dessa cirurgia.?
Alguns dos problemas que vemos hoje sdo o resultado de suas
orientagdes nao terem sido seguidas. Embora eles tenham
definido claramente o principal objetivo desse procedimento,
nao poderiam prever as implicacdes a longo prazo nesse
avango no tratamente desses pacientes.

Mais de quarenta anos depois, estamos testemunhando
as consequéncias de nao se ter um ventriculo sub-pulmonar.
Embora a experiéncia clinica mostre que para sobreviver nao
precisamos de uma camara de bombeamento para conduzir
o sangue para os pulmoes, o fluxo nao pulsatil de ambas
as veias cavas ligadas diretamente a circulagdo pulmonar
resulta nas seguintes consequéncias: 1) elevagao da pressao
venosa central e 2) débito cardiaco abaixo do ideal quando
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comparado a circulagao na presenga de dois ventriculos
funcionais. Esse débito cardiaco subétimo é decorrente de: a)
resposta cronotrépica deficiente ao exercicio; b) diminuicao
da capacidade de transportar um volume normal de sangue
através do leito vascular pulmonar, resultando em enchimento
ventricular reduzido e baixo volume sistélico; c) incapacidade
de aumentar adequadamente o volume sist6lico durante os
periodos de aumento da demanda e, d) elevada resisténcia
vascular sistémica com baixa perfusao tecidual e metabolismo
anaerdébico.

Estamos mudando a histéria natural da fisiologia do VU?

Atualmente, esta operagao é o procedimento padrao-ouro
para pacientes com fisiologia de VU. Ao longo dos anos,
técnicas e estratégias tém evoluido desde a conexao direta
do atrio direito a artéria pulmonar, passando pela confecgao
de um tanel lateral intracardiaco, até a utilizacdo de um
tubo extracardfaco entre a cava inferior e a artéria pulmonar,
incluindo procedimentos de estadiamento e fenestragoes.
Os melhores resultados obtidos mais recentemente com
esta operacao foram atribuidos a essas modificagdes
técnicas. Ha muitos dados mostrando excelente resultado
imediato e em longo prazo com boa taxa de sobrevivéncia.**
No entanto, apesar das melhorias notaveis na qualidade de
vida e prognéstico dos pacientes tratados pela OF, hd uma
diminuigao da capacidade de exercicio e um desempenho
ventricular abaixo do ideal, subsequente a pré-carga
reduzida do VU funcional. Além disso, esses pacientes
frequentemente desenvolvem escoliose, cifose, tém pulmébes
pequenos e, consequentemente, um padrao pulmonar
restritivo devido a procedimentos cirlrgicos tordcicos
anteriores. De forma geral, o procedimento afeta diferentes
subsistemas com um impacto negativo sobre o estado
funcional, qualidade de vida e a taxa de sobrevivéncia livre
de transplante em longo prazo. Diversos estudos avaliando
os resultados da OF demonstraram uma diminuicdo na
sobrevivéncia com uma piora progressiva 15 anos apds o
procedimento, independentemente do tipo cirtirgico da
conexao cavopulmonar.”Em um estudo recente unicéntrico,
a sobrevivéncia atuarial livre de morte ou transplante foi de
87%, 83% e 70% em 15, 20 e 25 anos, respectivamente,
apés a cirurgia. Neste grupo, a morte foi stbita e
inexplicada em 9%, tromboembdlica em 8%, e relacionada
a insuficiéncia cardiaca em 7%.'° Em outro estudo avaliando
VU morfologicamente esquerdo, a sobrevida atuarial foi
de 73% em 15 anos. Arritmias atriais estavam presentes
em 57%, EPP em 9%, e eventos tromboembdlicos em 6%.
Em outras palavras, a probabilidade é de 1 em 4 de que
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uma crianga apés a OF estara morta quando chegar perto
da terceira década.’ Em uma coorte multicéntrica, o estudo
Pediatric Heart Network (PHN) (em portugués, Rede Cardiaca
Pediétrica) analisou 546 criangas que tinham, em média,
11,9 anos de idade no momento do estudo e 8,5 anos
ap6s a OF. Acidente vascular cerebral ou tromboembolismo
foram observados em 8% dos pacientes, o desempenho em
exercicio foi anormal e o consumo de oxigénio de pico foi
apenas 65% do previsto para idade e sexo em um grupo
relativamente jovem.'? Adolescentes (pacientes "mais velhos")
tiveram um desempenho pior do que as criangas mais novas,
sugerindo uma diminui¢ao em funcionalidade relacionada ao
tempo."? Em outro estudo PHN, morbidades relatadas pelos
pais dos pacientes incluiram déficits de visao em 33%, de fala
em 27%, e da audigdo em 7%, assim como problemas de
atengdo em 46%, aprendizagem em 43%, desenvolvimento
em 24%, comportamento em 23%, 17%, em ansiedade e
depressao em 8%."

Em nosso centro, Turquetto et al.”® relataram recentemente
funcao cardiaca subdtima, diminuigao do volume e capacidade
pulmonares, bem como forga muscular respiratéria reduzida em
pacientes assintomaticos — o assim chamado "Fontan perfeito".">'¢
Esses sao componentes importantes de um sistema complexo no
qual o desempenho e os desfechos dependem de intrincadas
interagoes dinamicas que poderiam explicar as anomalias
encontradas no pés-operatério tardio. Em outras palavras, apesar
da baixa mortalidade precoce, quando avaliamos as morbidades
em longo prazo, o nimero de pacientes livres de problemas é
baixo. Esses resultados ndo podem ser ignorados, e certamente
refletem uma estratégia ainda nao perfeita para o tratamento dos
pacientes com fisiologia de VU.

Em resumo, apesar dos bons resultados iniciais,
sobreviventes em longo prazo podem experimentar algumas
das seguintes complicagoes:

* Arritmias

e Tromboembolismo

* Crescimento somético atrasado

* Desenvolvimento puberal atrasado

* Enteropatia perdedora de proteinas (EPP)

* Bronquite pléstica (BP)

* Intolerancia ao exercicio

* Fibrose hepatica

* Disfungao renal

* Insuficiéncia venosa

As questdes acima mencionadas justificam um seguimento
regular e cuidadoso desses pacientes em intervalos de trés
ou quatro anos, executando-se um exame mais abrangente
10 anos ap6s a OF. O estado de satide de criangas e adolescentes
ap6s a OF é subdtimo e o manejo das complicagoes tardias
representa um desafio consideravel. Se possivel, todos os
pacientes devem passar por estudos ecocardiogréficos seriados,
teste cardiopulmonar, ultrassom abdominal, absortometria
radiolégica de dupla energia (DEXA) de corpo inteiro e um
hemograma completo com contagem diferencial, eletrdlitos,
enzimas hepaticas, gama-glutamil transpeptidase sérica,
proteina total, albumina, horménio paratireoideano, 25-hidroxi
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vitamina D e Ca*? ionizado no soro. Também devem ser feitas
medigdes da relacao célcio/creatinina na urina, para avaliagao
nutricional, dosagem do peptideo natriurético do tipo B, da
cistatina C e o painel imunolégico basico."”

No seguimento tardio, podemos enfrentar a “Faléncia
do Fontan”. A Faléncia do Fontan pode se apresentar de
duas formas: a) na presenca de disfungao ventricular e
b) na faléncia da circulagao univentricular, mas com fungao
ventricular preservada, manifestada clinicamente como EPP
e BP. Ao menos dois tergos dos pacientes adultos submetidos
a OF que morrem ou que precisam de transplantes o fazem
com a funcao ventricular preservada.®

Devido ao niimero crescente de pacientes tratados
paliativamente com a OF, o nimero de criangas, adolescentes
e jovens adultos que necessitam de terapia de resgate
tardio com transplante de coragao deve aumentar."
A disponibilidade insuficiente de doadores e as morbidades
associadas com a imunossupressao tornam imperativo que
esse escasso recurso seja utilizado de forma adequada e
no melhor momento. Portanto, é importante identificar
aqueles que apresentam maior risco ao transplante, com
faléncia da fisiologia univentricular e disfungao diastdlica,
os quais podem se beneficiar de outros métodos que
possam otimizar a ausencia do ventriculo subpulmonar.
Dispositivos de assisténcia ventricular (DAV) podem servir de
ponte preparando a circulagdo do VU ao longo dos meses,
a fim de melhorar os resultados do transplante através de
uma melhora clinica desses pacientes.*

Criangas e adultos com procedimentos prévios submetidos
a transplante de coragao exigem operagdes mais complicadas
que devem ser realizadas por cirurgides mais experientes.
Os desfechos do transplante cardiaco em criangas com doenga
cardiaca congénita (DCC) tém se mostrado repetidamente
inferiores aos de criangas com cardiomiopatia.”’

Embora varios centros tenham descrito que o transplante
cardiaco apds a OF estd associado a piores desfechos em
comparagao com os desfechos em outras formas de DCC,
um estudo recente mostrou resultados excelentes no primeiro
grupo, comparavel aqueles apresentados em criangas que
receberam transplantes para cardiomiopatia.? Vérios fatores
contibuem para os resultados inferiores no grupo de Fontan,
incluindo alosensitizacdo, hipertensao pulmonar, operagao
desafiadora devido a vdrias esternotomias anteriores, anatomia
venosa complexa, exigéncia de reconstru¢ao concomitante da
artéria pulmonar e presenga de colaterais com subsequente
hemorragia. Além disso, a ma condicao clinica devido a
EPP, desnutrigao, disfungdo renal e hepdtica, sao condigoes
agravantes.?? Especulamos que o encaminhamento precoce
em melhores condicbes clinicas poderia ser responsavel pelos
excelentes resultados descritos nesta recente publicacao.

Para onde estamos indo?

Considerando os resultados tardios do tratamento paliativo
do VU, devemos seguir um tratamento estadiado com prazos
bem estabelecidos para cada etapa, nao baseado em sintomas,
mas programado com antecedéncia. Seguindo o algoritmo
internacionalmente reconhecido, no inicio da vida deveriamos
realizar a bandagem efetiva do tronco pulmonar para proteger
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a vasculatura do pulmao e prevenir o aumento da resisténcia
vascular pulmonar nos pacientes com hiperfluxo pulmonar, ou
realizar um “shunt” sistémico pulmonar naqueles pacientes com
hipofluxo. O préximo passo tem como objetivo a diminuigao da
sobrecarga de volume do VU, através da conexao da veia cava
superior a artéria pulmonar — operacao de Glenn bidirecional —
que deve ser realizada dos 3 aos 6 meses de idade. Por dltimo,
completar a OF entre 2 e 4 anos de idade.

Num estagio final da evolugao desses pacientes, poderemos
enfrentar duas situagoes distintas e nao programadas:

a) Presenca de disfungdo ventricular grave, onde o
transplante cardiaco serd necessario no momento certo
e antes de uma deterioracao clinica mais avancada.

=

Faléncia da circulagdo univentricular, onde a falta do
ventriculo subpulmonar, comprometera a longo prazo
a fungdo adequada de vdrios subsistemas, tornando
esses pacientes extremamente debilitados. Nesse caso, o
transplante cardiaco é de maior risco de morte quando
comparado ao primeiro grupo grupo de pacientes,que
se apresntam com disfuncao ventricular. A utilizagdo
de DAV, antes do transplante, poderia otimizar as
condigbes clinicas deles e contribuir na melhora
desses resultados.?

A melhor compreensdo do estado "ndo natural" dos
pacientes submetidos a OF devem ser motivos de estudos mais
detalhados. Estratégias orientadas para a melhoria do débito
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