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RESUMO 

 

Introdução: A cirurgia de Fontan é um tratamento para um grupo heterogêneo de pacientes 

que apresentam corações funcionalmente univentriculares, representando aproximadamente 

10% de todas as cardiopatias congênitas. Há publicações de resultados mostrando 

decréscimo na mortalidade precoce de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan ao longo 

do tempo em países desenvolvidos, porém há poucos relatos dos desfechos de 

morbimortalidade da cirurgia de Fontan em países em desenvolvimento. 

Objetivos: O objetivo desse estudo é descrever o perfil dos pacientes pediátricos submetidos 

à cirurgia de Fontan em hospital público federal de referência para cardiopatias congênitas 

complexas no Brasil. 

Método: Estudo observacional retrospectivo em centro único, por meio de revisão de 

prontuário de todas as crianças submetidas à cirurgia de Fontan, no período de agosto de 

2007 até julho de 2020. 

Resultados: No período,78 crianças foram submetidas à cirurgia de Fontan com conduto 

extracardíaco, sendo 52,6% do sexo feminino. A apresentação morfológica predominante foi 

atresia da valva tricúspide (55,1%), seguida de atresia pulmonar (43,6%) e estenose pulmonar 

(26,9%). A idade média no momento da cirurgia foi de 12,1 ± 3,2 anos. Todos os pacientes 

haviam sido submetidos a cirurgia da anastomose cavo-pulmonar bidirecional, esta com 

mediana de idade de 2,3 [1,6; 5,0] anos.  Hematócrito médio pré-Fontan foi de 56,9 (± 5,0) % 

e saturação média de oxigênio de 78,6 (±7,4)%. A mediana da renda familiar foi de 1,8 [1,2; 

2,6] salários mínimos. A mortalidade em 30 dias foi de 10/77 (13,0%). No teste de associação 

houve diferença de mortalidade em 30 dias entre os pacientes submetidos à cirurgia de Fontan 

até o ano de 2015 (22,9%) e depois de 2015 (4,8%), (p=0,037). Houve também diferença no 

percentual de pacientes extubados no centro cirúrgico entre esses dois períodos 

respectivamente 2,9% e 47,6% (p=0,001). Apenas insuficiência renal pós-operatória (22,9% 

vs. 4,8%%, p=0,037) e diálise pós-operatória (19,4 vs. 2,4%, p=0,021) foram diferentes entre 

os períodos, sendo mais frequente no primeiro. 

Conclusões: Embora a média de idade do paciente durante a cirurgia de Fontan tenha sido 

elevada, houve decréscimo da mortalidade precoce ao longo do tempo e aumento do número 

de pacientes extubados no centro cirúrgico, concomitante ao aumento do número de cirurgias 

por ano. 

Palavras-chave: cirurgia de Fontan; Mortalidade; Cardiopatias Congênitas, Coração 
Univentricular, Brasil



 

 

ABSTRACT 

Introduction: Fontan surgery is a treatment for a heterogeneous group of patients who have 

functionally univentricular hearts, representing nearly 10% of all congenital heart defects. 

There are publications of results showing a decrease in early mortality of patients undergoing 

Fontan surgery over time in developed countries, but there are few reports of morbimortality 

outcomes of Fontan surgery in developing countries. 

Objectives: The aim of this study is to describe the profile of pediatric patients who underwent 

Fontan surgery in a reference federal public hospital for complex congenital heart diseases in 

Brazil. 

Method: Retrospective observational study in a single center, through a review of the medical 

records of all children who underwent Fontan surgery, from August 2007 to July 2020. 

Results: During the period, 78 children underwent Fontan surgery with an extracardiac 

conduit, 52.6% of whom were female. The predominant morphological presentation was 

tricuspid valve atresia (55.1%), followed by pulmonary atresia (43.6%) and pulmonary stenosis 

(26.9%). Mean age at surgery was 12.1 ± 3.2 years. All patients had undergone bidirectional 

cavo-pulmonary anastomosis surgery, the latter with a median age of 2.3 [1.6; 5.0] years. 

Mean pre-Fontan hematocrit was 56.9 (± 5.0)% and mean oxygen saturation 78.6 (±7.4)%. 

The median family income was 1.8 [1.2; 2.6] minimum wages. The 30-day mortality was 10/77 

(13.0%). In the association test, there was a difference in 30-day mortality between patients 

who underwent Fontan surgery before the year 2015 (22.9%) and after 2015 (4.8%) (p=0.037). 

There was also a difference in the percentage of patients extubated in the operating room 

between these two periods, respectively 2.9% and 47.6% (p=0.001). Only postoperative renal 

failure (22.9% vs. 4.8%%, p=0.037) and postoperative dialysis (19.4 vs. 2.4%, p=0.021) were 

different between periods, with more frequent in the former. 

Conclusions: Although the mean age of the patient during Fontan surgery was high, there 

was a decrease in early mortality over time and an increase in the number of patients extubated 

in the operating room, concomitant with the increase in the number of surgeries per year. 

 

Keywords: Fontan Procedure; Mortality; Congenital Heart Defects; Univentricular Heart; Brazil 
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1 INTRODUÇÃO 
 

 

Os corações funcionalmente univentriculares representam aproximadamente 

10% de todas as cardiopatias congênitas1, e esta situação é caracterizada pela 

impossibilidade ou desaconselhamento da reconstrução cirúrgica para um coração 

funcionalmente biventricular com a circulação pulmonar e sistêmica separadas2. 

Havendo somente um ventrículo funcional, o objetivo da chamada circulação 

Fontan, é permitir que esse ventrículo supra a circulação sistêmica e que o retorno 

venoso seja conectado diretamente à artéria pulmonar. O tratamento é realizado de 

forma estagiada3 com múltiplas cirurgias.  

A anatomia cardíaca desses pacientes é diversa; embora todos tenham 

somente um ventrículo funcional, o fluxo sanguíneo que vai para o pulmão poderá ser 

balanceado, de hipofluxo ou de hiperfluxo. Os pacientes com hipofluxo ou hiperfluxo 

poderão ser submetidos a cirurgia prévias visando um fluxo pulmonar balanceado.  No 

hipofluxo é recomendada a cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) modificada, 

que é a anastomose da artéria subclávia à artéria pulmonar. Já quando há  hiperfluxo, 

é realizada a cirurgia de bandagem de artéria pulmonar (BAP).Dessa forma, essas 

cirurgias podem ser necessárias ou não, ainda no período de resistência pulmonar 

elevada. 

Em qualquer que seja a apresentação da anatomia cardíaca, o paciente com 

ventrículo único funcional, já com a resistência pulmonar menor, com cerca de quatro 

a seis meses de vida, será submetido a um primeiro estágio. O estágio consiste na 

anastomose entre a veia cava superior e a artéria pulmonar (cirurgia de Glenn) 

visando melhorar a oxigenação e reduzir a sobrecarga de volume para o ventrículo 

principal. No último estágio, completa-se a circulação Fontan com a conexão da veia 

cava inferior a artéria pulmonar, configurando a anastomose cavo-pulmonar total ou 

cirurgia de Fontan. 

As vantagens da conexão cavo-pulmonar total, a cirurgia de Fontan, incluem a 

estabilização do débito cardíaco, a resolução da sobrecarga volumétrica ventricular e 

a aproximação da oxigenação arterial a valores quase normais, cujo custo é uma 

fisiologia anormal que depende de uma elevada pressão venosa sistêmica que supere 

a resistência vascular pulmonar4. 
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Os pacientes submetidos à cirurgia de Fontan são um grupo heterogêneo, com 

diferentes cardiopatias congênitas de base e  tendo sido submetidos a procedimentos 

prévios, principalmente a cirurgia de Glenn, realizada pela mesma via de acesso, a 

esternotomia mediana. Tais características configuram complexidade e risco à cirurgia 

de Fontan. Ao longo dos anos, a cronicidade da hipertensão do sistema venoso e do 

débito cardíaco (DC) subótimo levam a disfunção de órgãos alvo ao longo do tempo4.  

Por meio de revisão sistemática internacional com o levantamento dos dados 

publicados em cinco décadas de cirurgia de  Fontan, Kverneland, Kramer e Ovroutski 

concluíram  que houve claro decréscimo na mortalidade precoce da cirurgia de Fontan 

ao longo do tempo e tendência de melhora da curva de sobrevida em longo prazo. 

Com a melhora da mortalidade precoce relatada na maioria em centros de países 

desenvolvidos busca-se avançar no manejo pós operatório da cirurgia de Fontan por 

meio da diminuição da morbidade precoce e tardia5. 

A instituição em que se realiza o procedimento é um forte preditor independente 

de tempo de internação hospitalar (período entre a cirurgia e a alta hospitalar) após a 

cirurgia de Fontan, embora não tenha sido possível determinar qual prática entre os 

centros é a causa desses resultados6. Em estudo brasileiro de centro único com 420 

pacientes submetidos à cirurgia de Fontan, Caneo et al. ressaltaram  a importância de 

se planejar e determinar cada passo da circulação de Fontan estagiada, programando 

antecipadamente ao invés de serem tomadas condutas baseadas no aparecimento 

de sintomas7. Cada centro possui um vasto espectro de desfechos clínicos após a 

cirurgia de Fontan8. Portanto, instituições de saúde investem em melhorar os 

desfechos de morbimortalidade precoce da cirurgia de Fontan, enfatizando a 

importância do conhecimento local. 

O Instituto Nacional de Cardiologia (INC), localizado na cidade do Rio de 

Janeiro, é referência do Ministério da Saúde no tratamento das cardiopatias 

complexas sendo o principal responsável em quantidade de procedimentos do 

Sistema Único de Saúde na área cardiovascular no estado do Rio de Janeiro e o 

segundo centro público que mais realiza cirurgias de cardiopatias congênitas no 

Brasil9. 

O conhecimento da realidade de cada centro é relevante, especialmente no 

manejo das cardiopatias congênitas, devido à complexidade, raridade e singularidade 

dos casos. Desse modo, o objetivo desse estudo é descrever uma série de casos de 

pacientes pediátricos submetidos a cirurgia de Fontan no INC, no período de agosto 
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de 2007 até julho de 2020, apresentando o perfil desses pacientes e avaliando a 

mortalidade ao longo do período. 
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2 REFERENCIAL TEÓRICO 
 

A cirurgia de Fontan é o epônimo para a cirurgia de anastomose cavopulmonar 

total; trata-se de uma técnica única para diversas patologias da anatomia 

cardiovascular congênita, cuja apresentação anatômica é de ventrículo único. Os 

corações funcionalmente univentriculares representam aproximadamente 10% de 

todas as cardiopatias congênitas1. Fontan e Baudet relataram dois casos bem 

sucedidos em 1971, inicialmente por meio de anastomose atriopulmonar sendo 

ambos os pacientes portadores de atresia tricúspide10.  

Gewilling e Brown ao falar da circulação Fontan relembram que o sistema 

cardiovascular normal é constituído por duas bombas sincronizadas que impulsionam 

sangue para o leito pulmonar e sistêmico; já na circulação Fontan não há bomba 

propulsora na artéria pulmonar, uma vez que o sistema venoso está diretamente 

conectado a artéria pulmonar8. 

Kouchoukos et al. caracterizam a fisiologia do ventrículo único pela 

impossibilidade ou desaconselhamento da reconstrução cirúrgica para um coração 

funcionalmente biventricular com a circulação pulmonar e sistêmica separadas2. 

Rychick et al. caracteriza a circulação Fontan por uma pressão venosa sistêmica 

elevada cronicamente e um débito cardíaco (DC) subótimo na ausência de um 

ventrículo subpulmonar11. 

David J. Barron no capítulo sobre desvio cavo-pulmonar e circulação Fontan, 

menciona que a cirurgia de Fontan é referida como um procedimento “paliativo” uma 

vez que não corrige a circulação; no entanto, a cirurgia é definitiva para o indivíduo e 

oferece razoável qualidade de vida. Dessa forma, a conotação negativa da palavra 

“paliativo”, em um senso comum de cuidado de final de vida, é uma descrição 

inadequada e deve ser evitada12. 

Santos et al. menciona que o termo coração univentricular é impreciso, vez que 

há, na maioria das vezes dois ventrículos estão presentes (esquerdo e direito), um de 

maior e outro de menor tamanho, chamados de câmara principal e o outro câmara 

rudimentar respectivamente, não significando que os pacientes possuam apenas um 

ventrículo. O verdadeiro ventrículo único, que há apenas uma câmara principal e 

ausência de câmara rudimentar é de difícil determinação de suas características 

anatômicas, como tipo de trabeculações ou tecido de condução e pouco comum13. 
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O sangue proveniente do ventrículo dominante flui para o leito vascular 

pulmonar ou sistêmico; o volume de fluxo será maior para o leito com menor 

resistência, desse modo, não havendo obstruções nas vias de saída pulmonar ou 

sistêmica ou doença vascular pulmonar, o fluxo de sangue pulmonar será maior14. 

Haverá mistura do sangue oxigenado no interior do coração e 

consequentemente baixa saturação de oxigênio, sendo o miocárdio submetido a esse 

meio cronicamente hipoxêmico11.  

Na história natural da doença, a sobrevida tem relação importante com o fluxo 

pulmonar: um baixo fluxo gera cianose e hipoxia, e 90% morrem no primeiro ano; nos 

casos de fluxo pulmonar normal ou alto, a história natural pode ser mais favorável, 

havendo relação dinâmica e importante com a persistência ou não da comunicação 

interventricular e o estreitamento ou não do infundíbulo; essas variações explicam  o 

fato de que alguns pacientes conseguem chegar à segunda ou terceira década de 

vida2. 

O ecocardiograma bidimensional usando o Doppler com fluxo em cores é o 

exame que permite o diagnóstico anatômico com seus diversos arranjos, definindo 

entre outros atresias ou estenoses valvares, a câmara ventricular principal e seu grau 

de disfunção, o grau de hipoplasia da câmara rudimentar, a competência da valva 

atrioventricular e anomalias do situs e outros defeitos associados, se existirem, além 

de revelar a existência de restrições nas comunicações intracavitárias e seus 

tamanhos13.  

Nijres et al. em estudo retrospectivo em centro único nos Estados Unidos da 

América avaliaram se o ecocardiograma conjuntamente com dados clínicos poderiam 

prever quais pacientes precisariam de estudo hemodinâmico por meio de 

cateterização cardíaca e concluíram que o estudo pré - Fontan foi necessário em 70% 

dos pacientes. Nesses pacientes houve algum diagnóstico novo e/ou a necessidade 

de alguma intervenção terapêutica, sendo principalmente importante para eliminar 

fatores de risco como colaterais sistêmico-pulmonares significativas e estenoses das 

artérias pulmonares15.   

 

2.1 ESTÁGIOS CIRÚRGICOS PARA A FISIOLOGIA UNIVENTRICULAR 

A cirurgia de Fontan pode ser indicada tanto nos casos de ventrículo 

hipoplásico com menos de 30% de seu tamanho e função  normais (limiar para a não 
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contribuição do ventrículo na circulação), quanto nos casos de dois ventrículos com 

tamanho e funcionamento adequados, mas com relações complexas entre esses, as 

grandes artérias e as comunicações ventriculares, não sendo possível septação2. 

Somente uma pequena parte dos pacientes com corações univentriculares 

possui um equilíbrio natural razoável entre o fluxo sistêmico e o fluxo pulmonar, não 

necessitando intervenção cirúrgica inicial; alguns pacientes apresentarão obstrução 

importante da via de saída para o pulmão e poderão sofrer cianose grave quando o 

canal arterial fechar, necessitando de prostaglandina E1 até que um desvio sistêmico 

pulmonar seja confeccionado, a cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) 

modificada14. Outros pacientes apresentarão hiperfluxo pulmonar e aumento da 

pressão pulmonar, evoluindo com insuficiência cardíaca congestiva, sendo 

submetidos ao tratamento paliativo inicial: a bandagem da artéria pulmonar (BAP), 

cujo objetivo é diminuir o fluxo pulmonar evitando a evolução para hipertensão 

pulmonar13
.  

A anastomose cavopulmonar superior bidirecional (cirurgia de Glenn) elimina a 

ineficiência de qualquer desvio realizado no período até os primeiros três meses de 

idade, uma vez que após esse período a resistência pulmonar diminui o suficiente 

para permitir que o sangue com pressão venosa tenha força motriz14. Embora a 

cirurgia de Glenn seja tradicionalmente indicada entre os quatro e seis meses de 

idade, o momento ideal é contraditório havendo estudos avaliando pacientes com 

menos de três meses de vida sendo submetidos a  esta  cirurgia16. 

Esperava-se que a cirurgia de Glenn fosse uma paliação final, porém essas 

crianças evoluem com aumento da cianose como resposta ao fluxo sanguíneo 

pulmonar limitado, especialmente durante o exercício, e desse modo a maioria é 

posterirormente submetida à cirurgia de Fontan; essa abordagem estagiada permite 

a adaptação progressiva das condições hemodinâmicas e reduz a mortalidade e a 

morbidade 17. 

Os pacientes submetidos à cirurgia de Glenn possuem risco aumentado para 

formação de fístula arteriovenosa, resultando em dessaturação venosa pulmonar, a 

prevalência estudada com uso de ecocardiografia com contraste foi de 60%18. 

Estudos recentes mostram prevalência de 72% ou 76% a depender do método usado 

para diagnóstico 19. A embolização terapêutica dessas fístulas pode ser necessária 

em cerca de um terço dos pacientes que apresentam desvio de fluxo da direita para 

esquerda e cianose geralmente grave2. 
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 Choussat em 1978 descreveu critérios para melhor evolução após a cirurgia de 

Fontan20: 

1. Idade à operação: 4 a 15 anos. 

2. Ritmo sinusal. 

3. Conexão venosa sistêmica normal. 

4. Átrio direito de tamanho normal. 

5. Pressão média em tronco pulmonar inferior ou igual a 15 mmHg. 

6. Resistência arterial pulmonar inferior a 4 unidades Wood/m2. 

7. Relação entre os diâmetros do tronco pulmonar e da aorta (TP:Ao) superior 

a 0,75.  

8. Fração de ejeção de Ventrículo Esquerdo superior a 60%. 

9. Ausência de insuficiência valvar.  

10. Ausência de distorções das artérias pulmonares. 

 

Baixa resistência pulmonar e função ventricular diastólica e sistólica preservada 

mantem-se como os mais importantes critérios para um resultado cirúrgico satisfatório 

enquanto alguns dos “dez mandamentos” foram se tornando menos relevantes ao 

longo do tempo5.  

Grave distorção do tronco pulmonar, obstrução ao fluxo de saída sistêmico em 

nível valvar ou subvalvar, regurgitação moderada a grave da valva sistêmica 

atrioventricular e disfunção grave do ventrículo dominante podem ser consideradas 

contraindicações à cirurgia de Fontan, sendo o valor de pressão média de artéria 

pulmonar maior que 15 mmHg característico de um paciente de alto risco para cirurgia 

de Fontan13. A obstrução ao fluxo no trato de saída ventricular não diagnosticado 

clinicamente foi encontrada em dois de dez casos de óbitos de cirurgia de Fontan 

submetidos a autópsia21. Cabe ressaltar que embora haja fatores de riscos bem 

conhecidos para a mortalidade precoce e tardia na cirurgia de Fontan, não há um 

consenso universal sobre os critérios para indicar ou não essa cirurgia5. 

Caneo et al. em estudo retrospectivo, de centro único brasileiro com 420 

pacientes, encontrou, por meio de análise multivariada, que a regurgitação valvar pré-

operatória foi fator de risco para mortalidade precoce (OR 3,499, IC 95%:1,566 – 7,817 

e p=0,002), com percentuais expressivos de valva atrioventricular única e valva 

atrioventricular tricúspide apresentando regurgitação moderada a grave, 51/139 

(36,7%) e 16/48 (42,1%). Caneo et al. concluiu que se deve evitar, sempre que 
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possível, que o reparo ou troca da valva seja postergado e realizado somente na 

cirurgia de Fontan7.  Mery et al. em estudo com 610 pacientes submetidos à cirurgia 

de Fontan entre os anos de 1995 e 2016 relataram que a regurgitação moderada a 

grave da valva atrioventricular está associada a quase três vezes o risco de 

transplante e morte (OR 2,6, IC 95%: 1,1-6,0 e p=0,02)22. 

O direcionamento da veia cava inferior para a circulação pulmonar, em contexto 

de ausência de um ventrículo subpulmonar, expõe o sistema venoso e o sistema 

linfático a altas pressões, as quais são associadas a complicações agudas e tardias 

após a cirurgia de Fontan23.  

A cirurgia de Fontan objetiva evitar que o paciente evolua para hipertensão 

arterial pulmonar, protegendo o leito vascular pulmonar, preservando a função 

ventricular e permitindo uma saturação arterial de oxigênio normal1.  

A circulação Fontan por não possuir fonte de energia ventricular é considerada 

um sistema de baixa energia, sendo assim a estagnação e o gasto energético do fluxo 

desempenham papel essencial24. 

Técnicas e estratégias modificaram-se desde a original conexão átrio direito 

para artéria pulmonar até a conexão cavopulmonar total com ou sem a fenestração7.  

 

Figura 1– Desenho esquemático mostrando os três tipos de técnicas da cirurgia de Fontan. 

A, Conexão atriopulmonar. B, Conexão cavopulmonar total com túnel lateral. C, Conexão 
cavopulmonar total com conduto extracardíaco. SVC (Superior vena cava): veia cava superior; RPA 
(right pulmonary artery): artéria pulmonar direita; RA (right atrium): átrio direito e IVC (inferior vena 
cava): veia cava inferior. 
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     Fonte: Adaptado de Rychik J, Atz AM, Celermajer DS, Deal BJ, Gatzoulis MA, Gewillig MH, et al. 
Evaluation and Management of the Child and Adult With Fontan Circulation: A Scientific Statement 
From the American Heart Association. Circulation. 2019;140(6):e234-84 

 

Desde a descrição inicial da cirurgia houve diversas melhorias paralelas, tanto 

do ponto de vista do manejo anestésico, de estratégias de perfusão, de cuidados intra 

e pós operatórios quanto dos avanços cirúrgicos, que incluem a chamada evolução 

do "Fontan"25. 

A cirurgia de Fontan passou por modificações ao longo do tempo até a criação 

do conduto extracardíaco, que diminuiu de forma significativa a incidência de arritmias  

a  longo  prazo, que era previamente alta e decorrente  da  dilatação  atrial,  atriotomia  

e linhas de sutura atriais26.  

 

2.2 TÉCNICAS DA CIRURGIA DE FONTAN 
 

A mudança na técnica da cirúrgica de Fontan mais recente é o uso de um 

conduto extracardíaco, no qual o átrio é completamente isolado do circuito Fontan21.  

A conexão cavopulmonar total com tubo extracardíaco, quando comparada 

com os outros tipos, apresenta como vantagens teóricas uma dinâmica dos fluidos 

otimizada, menor frequência de arritmias atriais e o fato de, tecnicamente, ser um 

procedimento mais fácil de reproduzir. No entanto, a preocupação está no fato de que  

 conduto é artificial e não acompanha o desenvolvimento da criança, sendo também 

trombogênico24.  

A conexão cavopulmonar total com conduto extracardíaco possibilita um tempo 

de circulação extracorpórea curto e evita a isquemia miocárdica em pacientes que não 

precisam de procedimentos concomitantes27. Desse modo, há redução das 

complicações pós-operatórias precoces28.  

O conduto extracardíaco possui riscos relacionadas ao uso de um conduto, 

como o fato de não haver potencial de crescimento, estenose do conduto devido a 

descamação da íntima e o risco aumentado de tromboembolismo e necessidade de 

reoperação29.  Atualmente a comunidade científica investe em encontrar materiais que 

ofereçam melhorar dinâmica dos fluídos para esses condutos11. 

Modificações nas técnicas da cirurgia de Fontan ao longo de cinco décadas 

resultaram na  substituição da conexão atriopulmonar pela técnica do túnel lateral e 

posteriormente pelo  tubo extracardíaco, sendo esse último a mais frequente 
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modificação utilizada, sendo realizada em 44% dos pacientes, em revisão sistemática 

da literatura de de 1971 até 20165.  

A geometria da conexão da veia cava inferior para a artéria pulmonar é crucial 

para uma operação Fontan com fluxo sanguíneo energeticamente eficiente, assim, a 

perda de energia proveniente das disparidades entre a área da sessão transversal do 

fluxo sanguíneo, desestimula o uso de conduítes superdimensionados no conduto 

extracardíaco24.  

A cirurgia de Fontan é realizada por toracotomia transesternal mediana, 

dissecção de aderências provocadas por cirurgias prévias, confecção de bolsas 

cardíacas e canulação venosa e arterial, após adequada heparinização. O paciente é 

submetido a suporte hemodinâmico com a circulação extracorpórea. Faz se a secção 

da veia cava inferior do átrio direito, fecha-se o átrio e segue-se com a anastomose 

entre a veia cava inferior e o conduto. A outra extremidade do tubo é anastomosada 

no ramo da artéria pulmonar. O conduto pode ou não ser fenestrado. A parada 

cardíaca pode ser necessária quando há intervenções intracardíacas para serem 

realizadas. 

 

2.2.1 Fenestração do conduto 
 

 A fenestração é a criação de um orifício com cerca de 4 mm que gera uma 

comunicação entre o átrio e o tubo de Fontan. 

 

Figura 2 – Desenho esquemático mostrando a confecção de fenestração na cirurgia de Fontan com 
tubo extracardíaco. 
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Fonte: Adaptado de Sunstrom RE, Muralidaran A, Gerrah R, Reed RD, Good MK, Armsby LR, et 
al. A defined management strategy improves early outcomes after the Fontan procedure: the 
PORTLAND protocol. Ann Thorac Surg. 2015;99(1):148-55. 

 

A criação de um desvio da direita para esquerda para manter o DC após a 

cirurgia de Fontan permitiu um curso pós-operatório mais rápido, visto que uma 

pressão atrial elevada era mal tolerada por pacientes jovens e frequentemente 

evoluíam com retenção de fluído associada a deterioração da função miocárdica; por 

outro lado, algum grau de cianose é bem tolerado por pacientes que já conviviam com 

cianose crônica14.  

A fenestração reduz a morbidade e mortalidade relacionada a cirurgia de 

Fontan em pacientes com alto risco, mas tem a desvantagem da dessaturação e do 

embolismo paradoxal29.  

Fenestrar ou não o conduíte é uma das mais controversas estratégias no 

manejo do paciente submetido a cirurgia de Fontan30.  

Ovroutski et al. em estudo realizado com 140 pacientes submetidos à cirurgia 

de Fontan entre 1995 e 2011, por meio de análise univariada, identificaram a 

fenestração como fator de risco para derrame pleural prolongado, maior que 10 dias, 

(OR= 3,6 (1,7-7,8); IC 95%; p<0,001). Essa associação poderia ser explicada pelo 

fato de que a fenestração foi realizada somente nos pacientes com pressão elevada 

na circulação Fontan (maior que 18 mmHg), configurando um subgrupo com fatores 

hemodinâmicos desfavoráveis28. 

Em estudo prospectivo e randomizado, com equipe cirúrgica única, com 40 

pacientes, 20 fenestrados e 20 não fenestrados: a fenestração do conduíte não teve 

influência no montante ou na duração do derrame pleural e nem no tempo de 

internação hospitalar; embora esses desfechos tenham apresentado valor mais 

elevado no grupo não fenestrado que no fenestrado (7,89 mL/kg/d x 6,9 mL/kg/d; 14,6 

dp± 7,9 x 11,6 dp±  5,9 dias e 16,9  ±0.5 x 3.3 dp± 6,2 dias, respectivamente), não 

houve diferença estatística significativa entre os grupos31.  

Quando comparados  retrospectivamente em centro único 44 pacientes com 

disfunção ventricular (fração de ejeção menor ou igual a 50%) e o restante sem 

disfunção, em um total de  483 pacientes com conexão cavopulmonar total (CCPT) 

extracardíaco, os resultados mostraram que a fenestração não é necessária nos 

pacientes com CCPT extracardíaco e disfunção ventricular27.  
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Pacientes submetidos à fenestração na cirurgia de Fontan considerados de alto 

risco, quando comparados com os não fenestrados e presumivelmente de baixo risco, 

apresentaram resultados semelhantes, tais como mortalidade precoce e parâmetros 

hemodinâmicos, sendo assim, os autores concluíram que a fenestração pode oferecer 

benefício29.  

Rito et al. estudaram 324 pacientes submetidos à cirurgia de Fontan entre 2000 

e 2013 e encontraram diminuição em média de 27% na duração do dreno de 

mediastino com a criação de fenestra na cirurgia de Fontan, na comparação entre 

fenestrados e não fenestrados. Presume-se que a fenestração reduz o quilotórax por 

diminuir a pressão no sistema Fontan e subsequentemente a congestão linfática23. 

 

2.4 IDADE E PESO DO PACIENTE 
 

Tanto idade quanto peso não são padronizados para definir o momento da 

cirurgia de Fontan, porém a maioria dos serviços, atualmente, submete os pacientes 

à cirurgia entre dois e quatro anos de idade11.  

O peso da criança, o espaço pericárdico, o tamanho da artéria pulmonar e da 

veia cava inferior, a possibilidade da compressão da veia pulmonar e a geometria dos 

vasos devem ser considerados pelos cirurgiões na seleção de um conduíte 

apropriado24.  

Considerando que com o avançar da idade da realização da cirurgia de 

Fontan com tubo extracardíaco a disfunção ventricular foi cada vez mais frequente, 

completar o desvio total cavo-pulmonar (cirurgia de Fontan), precocemente, após o 

desvio de volume que ocorre com a cirurgia cavopulmonar bidirecional (cirurgia de 

Glenn) é essencial para preservar a função ventricular27.   

Por meio de revisão sistemática de 2005 a 2017 concluiu-se que pacientes 

que tiveram a cirurgia de Fontan realizada antes dos setes anos de idade, 

apresentaram maior sobrevida e menos eventos adversos (como falência do Fontan 

e conversão do Fontan) quando comparado com pacientes mais velhos31.  

O estudo binacional (Austrália e Nova Zelândia), com dados de registros de 

1071 pacientes submetidos à  cirurgia de Fontan entre 1975 e 2010, encontrou que 

pacientes submetidos à cirurgia de Fontan com idades entre quatro e até cinco anos 

de idade possuem associação com chances univariadas de mortalidade mais baixas 

quando comparadas com menores de quatro anos (OR= 4,5; IC 95%= 0,6-3,7), cinco 
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a oito anos (OR, 3,6 ;IC 95%, 0,4-3,2) e maiores de oito anos (OR= 6,5; IC 95%= 0,8-

5,5), embora na análise multivariada não tenha havido diferenças estatisticamente 

significativas33.  

Os pacientes com um fluxo pulmonar diminuído e não tratados cirurgicamente 

apresentam fração de ejeção diminuída, que pode estar relacionada a hipóxia e ao 

volume diastólico final aumentado, sendo que ambos pioram progressivamente após 

os cinco anos de idade2.  

A cirurgia de Fontan do tipo túnel lateral é uma técnica que pode ser aplicada 

em crianças com 18 meses até dois anos de idade já que possui a vantagem de ter 

um potencial de crescimento14.  

Uma indicação clínica, como piora da cianose, pode requerer a eliminação da 

sobrecarga ventricular antes que o paciente atinja peso compatível com o uso de um 

conduto extracardíaco do tamanho médio da veia cava inferior (20 mm) adulta, 

geralmente atingido com ao menos 15 quilos de peso, tornando difícil esperar até que 

um conduto do tamanho adequado para idade adulta possa ser implantado24.  

No estudo em centro único brasileiro com 420 pacientes submetidos à cirurgia 

de Fontan durante três décadas, a mediana da idade foi de 8 [6; 12] anos. Dessa 

forma, de acordo com Caneo et al.7, a indicação tardia para completar a circulação 

Fontan ainda é comum no sistema de saúde brasileiro, que não foi capaz de reproduzir 

uma gestão eficaz semelhante a muitos países desenvolvidos em que  se faz uso das 

vantagens da abordagem estagiada da cirurgia de Fontan. 

 

2.5 FUNÇÃO VENTRICULAR E MORFOLOGIA DO VENTRÍCULO PRINCIPAL 
 

O ventrículo na atresia tricúspide (AT) tem mais tecido fibroso que o usual, 

apresentando orientação anormal das fibras miocárdicas, desde o período neonatal. 

Dessa forma, a função ventricular é frequentemente anormal, tanto antes como depois 

da cirurgia de Fontan, sendo considerada disfunção a fração de ejeção menor que 

45%13. 

A mortalidade a longo prazo não aumentou nos pacientes submetidos a cirurgia 

de CCPT com função ventricular prejudicada (fração de ejeção menor que 50%) 

provavelmente pela recuperação da função ventricular em razão do reparo da valva 

atrioventricular. CCPT pode ter efeito protetor na contratilidade ventricular, podendo 

ser explicada pelo aumento da oferta de oxigênio ao miocárdio (aumento na saturação 
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média de oxigênio de 82% para 94%). Um segundo fator que pode ser acrescentado 

é a potencial menor quantidade de volume proveniente do fluxo aortopulmonar 

colateral para o ventrículo sistêmico27.   

O ventrículo direito foi associado por análise univariada e multivariada a maior 

mortalidade precoce após a cirurgia de Fontan com tubo extracardíaco, sendo mais 

propenso à insuficiência precoce que o ventrículo esquerdo. A carga pressórica 

crônica pode induzir a hipertrofia do miocárdio e, possivelmente, a fibrose, com 

decréscimo ainda mais expressivo da contratilidade ventricular28. 

Aproximadamente 75% dos ventrículos únicos são do tipo esquerdo. Anomalias 

do situs são mais frequentes no ventrículo único tipo direito, estando o isomerismo 

direito entre as mais frequentes13.  

2.6 PROCEDIMENTO PRÉVIOS À CIRURGIA DE FONTAN 
 

Os pacientes submetidos à cirurgia de Fontan, são pacientes que no mínimo 

possuem uma cirurgia prévia, a cirurgia de Glenn, por esternotomia mediana. Dessa 

forma, a cirurgia de Fontan, que utiliza a mesma via, necessita de abertura cautelosa, 

já que o tecido possui aderências desorganizadas e não planos bem definidos, como 

em uma primeira cirurgia, podendo aumentar o tempo de sala operatória.  

As reoperações aumentam o risco cirúrgico conforme o escore de risco 

cirúrgico Aristóletes34. A cirurgia de Fontan possui uma pontuação de 9 no escore 

básico de risco, que varia de 1,5 a 15, e os níveis de complexidade relacionados à 

mortalidade, morbidade e dificuldade que variam de um a quatro são de três para a 

essa cirurgia; em ambos quanto maior o número, maior o risco. 

As potenciais intervenções cardiológicas necessárias antes da cirurgia de 

Fontan são a introdução de Stent para dilatação na artéria pulmonar ou coartação da 

aorta, e o fechamento de desvio sistêmico- pulmonar, de vasos colaterais sistêmicos 

para a artéria pulmonar e de  conexões sistêmicas venoarteriais2. 

No período neonatal, quando em hipoxemia e baixo débito, havendo forame 

oval restritivo, é possível fazer atriosseptostomia percutânea por cateterismo cardíaco 

de urgência, a técnica de Rashkind1. A septostomia neonatal com balão foi 

significativamente associada à falência do Fontan: morte precoce, listagem para 

transplante cardíaco e  Fontan takedown (desfazer a cirurgia de Fontan) (OR= 8,5 CI= 

2,6 – 28,1, p < 0.001) 35. 
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Quando há a atresia mitral e septo atrial obstrutivo é importante abrir o septo 

antes da cirurgia, tanto para permitir o fluxo pulmonar adequado para uma oxigenação 

apropriada quanto para baixar a resistência pulmonar antes da cirurgia14. 

Uma vez que colaterais aortopulmonares adquiridas se desenvolvem na 

maioria dos pacientes com fisiologia univentricular, o cateterismo pré-operatório é 

considerado importante visando identificá-las, já que apresentam uma carga de 

volume potencial no ventrículo único; no entanto a importância clínica dessas 

colaterais não é bem estabelecida2.  

O desvio sistêmico-pulmonar é realizado com a técnica de BTT modificada, na 

qual é feita uma anastomose conectando, por meio de um tubo de politetrafluoretileno 

(PTFE), a artéria subclávia ou tronco braquiocefálico (artéria inominada) com a artéria 

pulmonar esquerda ou direita, sendo o acesso cirúrgico a esse procedimento por 

toracotomia mediana (transesternal) ou lateroposterior13.  

A BAP é outro tipo de cirurgia prévia a que esses pacientes podem ter sido 

submetidos, nos casos de hiperfluxo pulmonar. O acesso pode ser por toracotomia 

mediana (transesternal) ou lateroposterior. Tanto a cirurgia de BTT modificada quanto 

a BAP não necessitam que o paciente seja submetido a circulação extracorpórea, 

porém caso haja intercorrências ou uma instabilidade hemodinâmica importante do 

paciente, esse recurso pode ser necessário.  

A cirurgia de Glenn é realizada por toracotomia transesternal mediana, 

dissecção de aderências caso tenham ocorrido cirurgias prévias, principalmente pela 

mesma via de acesso, podendo outras vias de acesso como a toracotomia posterior 

lateral causar dificuldade no acesso. É realizada a confecção de bolsas cardíacas e 

canulação venosa e arterial, após adequada heparinização. O paciente é submetido 

a suporte hemodinâmico com a circulação extracorpórea. Faz se a secção da veia 

cava superior do átrio direito, fecha-se o átrio e segue-se com a anastomose entre o 

a veia cava superior e o ramo da artéria pulmonar, excluindo a veia ázigos para que 

não haja desvio do fluxo. O clampeamento da aorta e a cardioplegia podem ser 

necessários quando há intervenções intracardíacas a serem realizadas. 

É de extrema importância que o paciente seja acompanhado durante o período 

em que aguarda a cirurgia de Fontan para garantir que a cirurgia de Glenn está 

funcionando adequadamente e que a criança não está desenvolvendo um grau 

excessivo de cianose14.  
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A desobstrução do trato de saída do ventrículo único e a correção da 

regurgitação da valva átrio ventricular, mesmo no período entre estágios, são 

importantes para preservar a função ventricular. A interrupção precoce de fluxo de 

colaterais pode impedir a sobrecarga de volume ventricular27. 

2.7 FUNÇÃO RENAL DE BASE 
 

A incidência de insuficiência renal aguda (IRA) após cirurgia cardíaca pediátrica 

é comum (12,3%), ocorrendo geralmente de modo precoce. Nas cirurgias com o 

mesmo nível de complexidade que a cirurgia de Fontan (escore de Aristóteles 3), a 

incidência de IRA foi de 18,8%36.  

A disfunção renal definida por creatinina isoladamente maior que 1 mg/dL em 

neonatos e maior que 2 mg/dL em crianças maiores, bem como a insuficiência renal 

com diálise previamente à cirurgia, são considerados fatores que aumentam a 

complexidade prevista da cirurgia cardíaca pediátrica27.  

Pode-se explicar etiologicamente a injúria renal aguda no contexto de cirurgia 

cardíaca pediátrica pela vasoconstricção e isquemia pelo uso de circulação 

extracorpórea , resultando em  hipoperfusão, inflamação e perda do fluxo pulsátil. A 

injúria renal aguda gera aumento significativo de risco de morte intra-hospitalar e está 

associada a maior tempo de ventilação mecânica, tempo de internação prolongado e 

uso de recursos com maior custo36. Em estudo retrospectivo com 211 pacientes 

submetidos à cirurgia de Fontan, a insuficiência renal aguda (em 72 horas após a 

cirurgia) ocorreu em 42% dos casos e encontrou associação de insuficiência renal 

aguda moderada ou grave com o aumento do tempo de internação hospitalar37.  

 

2.8 PRESSÃO MÉDIA DE ARTÉRIA PULMONAR 

A pressão média de artéria pulmonar (PMAP) elevada é um fator de risco 

independente para o óbito em 30 dias e internação hospitalar prolongada (maior que 

14 dias). Não há um ponto de corte absoluto para a PMAP, mas valores de 15 mmHg 

ou mais foram 90% específicos para desfechos desfavoráveis:  duração de derrame 

pleural (maior que 14 dias), tempo de internação hospitalar prolongado (maior que 14 

dias) e morte intra-hospitalar25. 

A pressão da artéria pulmonar pré-Fontan não prediz a ocorrência de 

quilotórax, embora esteja fortemente associada à duração do tempo de drenagem do 
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mediastino, sugerindo que o quilotórax e o derrame pleural prolongado não quilotórax 

são fenômenos distintos com diferentes mecanismos e implicações a longo prazo23.  

 

2.9 CARACTERÍSTICAS SOCIODEMOGRÁFICAS: IDADE DA MÃE E RENDA 

 

Em estudo retrospectivo com gestantes nos Estados Unidos entre 1990 e 2009, não 

houve diferença na incidência de anomalias no subgrupo de doenças cardíacas 

(n=303) entre mães com menos de 35 anos de idade e mães com 35 ou mais anos 

de idade (0,4% e 0,4% respectivamente OR 0,89; IC 95% 0,68-1,18 e p=0,56), tendo 

sido excluídos as anomalias cromossomiais nesse estudo38. 

Não há evidências para que exames pré-natais especializados sejam 

rotineiramente realizados baseando-se na idade das mulheres, já que não há 

evidências que a idade materna avançada, maior ou igual a 35 anos é um fator de 

risco para o nascimento de crianças com cardiopatia congênita39. 

Em estudo brasileiro retrospectivo entre 2011 e 2012,  com 95 entrevistados 

visando identificar a situação socioeconômica das crianças submetidas à cirurgia 

cardíaca em centro único no Maranhão, os resultados mostraram que cerca de 76%  

das crianças apresentaram elementos que sugerem condições socioeconômicas 

precárias, observou-se que apenas 4,08% das famílias recebiam de 1 a 2 salários 

mínimos, enquanto os demais 95,9% possuíam renda oscilantes caracterizando 

situação de extrema pobreza e somente 12,24% delas estavam em gozo de Benefício 

de Prestação Continuada (BPC)40. 

 

2.10 PÓS-OPERATÓRIO IMEDIATO  

 

As principais complicações decorrentes da cirurgia de Fontan são em razão de 

uma alta pressão venosa, insuficiência cardíaca com débito subótimo e hipóxia. 

Pressão venosa central elevada e DC subótimo podem resultar em hipotensão  

gerando baixa pressão de perfusão sistêmica41. 

Pressão de ventilação elevada, pneumotórax, derrame pleural e derrame 

pericárdico são fatores mecânicos que podem elevar a pressão atrial direita e causar 

efeitos adversos ao paciente, impedindo o retorno venoso, aumentando a resistência 

vascular pulmonar e reduzindo o DC13. 
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Segundo Ovroutski et al. a cirurgia estagiada, a escolha da técnica cirúrgica 

modificada adequada, a fenestração, o tratamento agressivo de malformações, a 

plastia da valva atrioventricular previamente à cirurgia de Fontan, a detecção e o 

reparo de obstruções ao fluxo venoso pulmonar contribuíram para melhorar os 

resultados da cirurgia de Fontan28.  

As melhorias no manejo pré-operatório e pós operatório da cirurgia de Fontan 

resultaram na melhor seleção dos pacientes, provavelmente por um melhor 

entendimento da fisiologia Fontan33.  

Um desfecho imediato é a chamada falência da circulação Fontan,  

caracterizada por anormalidades hemodinâmicas maiores como a pressão venosa 

central alta, risco de DC subótimo e baixa saturação, geralmente, acompanhada da 

disfunção do ventrículo sistêmico, com ou sem a disfunção da valva atrioventricular 

somando-se a mecanismos adaptativos, disparados por complicações pós-

operatórias, os quais podem levar a uma fisiopatologia inaceitável para a circulação 

Fontan41. Atualmente, a cirurgia de Fontan possui excelentes resultados a curto e 

médio prazo com mínima incidência de falência do Fontan aguda e morte precoce21.  

 Rogers et al mostram em estudo retrospectivo com 771 pacientes que a 

presença de uma valva atrioventricular comum é fator de risco importante para morte 

ou Fontan takedown (remoção do Fontan) em 30 dias após a cirurgia de Fontan em 

análise univariada (OR= 2,87; IC=1,2 - 6,6; p= 0,014) e na análise multivariada (OR= 

4,06; IC=1,5 - 11,2; p= 0,007)25. 

 

2.11 ARRITMIAS 

 

Arritmias supraventriculares são frequentes e contribuem para morbidade e 

mortalidade nos pacientes submetidos à cirurgia de Fontan. Os fatores de risco para 

arritmias após a cirurgia de Fontan são a síndrome de heterotaxia, (razão de 

risco=3,914; p=0,001), o tempo de seguimento (RR =0,986; p=0,027) e a idade 

durante a cirurgia (RR =1,151; p=0.001) 29.  

As arritmias atriais são as maiores causas de morbimortalidade no  seguimento 

tardio da cirurgia de Fontan,   e a técnica túnel lateral pode reduzir essa incidência de 

arritmias. As arritmias  devem ser  tratadas e a não reposta a terapêutica 

farmacológica requer implante de marcapasso13.  
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Plastia da valva atrioventricular e a reconstrução da via de saída do ventrículo 

único podem evitar o bloqueio do nodo atrioventricular e a necessidade de 

marcapasso, sendo o ritmo sinusal importante para preservar a função em pacientes 

univentriculares27.  

 

2.12 TROMBOEMBOLISMO 

 

Regiões de fluxo lento, fenestrações, crescimento atrial, disfunção ventricular 

e arritmia são fatores de risco potencialmente envolvidos no tromboembolismo após 

a cirurgia de Fontan13.  

Em estudo retrospectivo de centro único na Coréia do Sul, entre Agosto de 

1996 e Agosto de 2006, o tromboembolismo ocorreu nesse período em 13 (6,5%) dos 

pacientes submetidos à cirurgia de Fontan, e essa complicação ocorreu na maioria 

dos pacientes (11/13; 84,6%) dentro de um ano após a cirurgia29.   

Não há consenso sobre o uso de anticoagulantes para a cirurgia de Fontan, e  

a maior parte dos serviços brasileiros prescreve a varfarina tendo como alvo a razão 

normatizada internacional (INR, international normalized ratio) de 2,5 a 3,513.  

Acredita-se que a anticoagulação é importante em reduzir a incidência de 

trombose e manter a patência da fenestração, tendo assim impacto indireto na 

duração do tempo de dreno e de internação hospitalar. Foi observado que 4,8% dos 

pacientes tiveram sequela neurológica, acidente vascular cerebral embólico 

associado à trombose do enxerto no contexto de baixos níveis de antitrombina III no 

primeiro dia de pós-operatório da cirurgia de Fontan30.  

Independentemente, da técnica utilizada, 3% dos pacientes podem necessitar 

de conversão do Fontan e o mesmo percentual apresentará fenômeno embólico ou 

perda crônica de proteínas13.  

Em estudo retrospectivo, de centro único brasileiro com 420 pacientes 

submetidos à cirurgia de Fontan, Caneo et al. concluíram que eventos embólicos (OR= 

5,788; IC= 1,715-19,52; p<0,005) e enteropatia perdedora de proteína (OR= 20,957; 

IC= 6,824 - 64,358; p<0,01) são comorbidades após a cirurgia de Fontan associadas 

com mortalidade tardia7.  

Por meio de metanálise que abrangeu  dez estudos,  1200 pacientes e teve 

tempo de seguimento médio de 7,1 anos, a incidência de eventos tromboembólicos 
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foi de 11,3% após a cirurgia de Fontan. Quando comparados indivíduos que 

receberam  alguma profilaxia, seja aspirina ou varfarina, com quem não recebeu 

profilaxia, a incidência de eventos tromboembólicos foi 50% menor com o uso de uma 

dessas profilaxias. Não foi encontrado diferença significativa de incidência de eventos 

tromboembólicos entre essas profilaxias, mas as taxas de eventos tromboembólicos 

são altas tanto para a aspirina (8,6%) quanto para a varfarina (9,0%)42.  

 

2.13 TEMPO DE VENTILAÇÃO MECÂNICA 

 

A exclusão de uma bomba propulsora do sistema venoso, resultando em um 

fluxo passivo no leito vascular pulmonar faz a circulação Fontan ser única e ainda 

pouco compreendida43. A pressão positiva da ventilação mecânica exerce efeitos 

indesejáveis, mesmo com o manejo hemodinâmico adequado desses pacientes 

quando em ventilação mecânica13.  A primeira publicação da cirurgia de Fontan em 

1971, já mencionava que assistência respiratória deveria ser retirada precocemente, 

já que a pressão positiva impede o retorno venoso10. Evitar um período de intubação 

prolongado permitindo a respiração espontânea pode mitigar os efeitos deletérios da 

pressão positiva da ventilação mecânica41.  

A saturação arterial de oxigênio menor que 75%, ventrículo principal direito e a 

heterotaxia (arranjo anormal das vísceras torácicas e abdominais) foram encontrados 

como fator de risco para tempo prolongado de ventilação mecânica (maior que 24 

horas) 28.  

Os efeitos indesejáveis da ventilação mecânica são de grande relevância para 

a circulação de Fontan, visto que Kintrunp et al. elaboraram estudo em centro alemão 

para avaliar as diferenças entre a extubação em sala operatória comparando com a 

extubação  em  três a quatro horas após o término da cirurgia. O estudo comparou as 

crianças submetidas a cirurgia de Fontan extubadas na sala operatória eletivamente 

(n=60) com as extubadas na unidade de tratamento intensivo (n=54) eletivamente, 

com tempo mediano de 195 minutos (amplitude de 30-515) de ventilação mecânica 

após o término da cirurgia.  As extubadas ainda no centro cirúrgico  tiveram menos 

volume de derrame pleural durante as primeiras 48 horas após a cirurgia, receberam 

menos fluído nas 24 horas após a cirurgia, menos suporte inotrópico e menos 

antibiótico. Foi ainda observado que, quanto maior o tempo de circulação 
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extracorpórea, mais tardiamente ocorreu a extubação das crianças na unidade 

intensiva43.  

A permanência da entubação em pacientes cirúrgicos na unidade intensiva tem 

como vantagem o fato de que,  caso ocorra instabilidade ou parada cardíaca, as vias 

aéreas já estariam protegidas, e, além disso, o manejo de sedação e da dor pode ser 

mais agressivo no paciente com vias aéreas protegidas. Contudo, acredita-se que os 

potenciais benefícios da extubação precoce nos pacientes submetidos à cirurgia de 

Fontan, até mesmo na sala cirúrgica, são maiores que postergar a extubação44.  

 

2.14 TEMPO DE DERRAME PLEURAL PROLONGADO 

 

 Após a cirurgia de Fontan, tanto o sistema linfático, quanto o sistema venoso 

são expostos a um estado permanente não fisiológico de altas pressões. Com o 

aumento agudo dessa pressão, o paciente evolui no pós-operatório com tempo de 

derrame pleural e quilotórax prolongado. No entanto, até a alta hospitalar há uma 

adaptação na maioria dos pacientes. Nenhum parâmetro anatômico ou fisiológico 

prediz o quilotórax antes da cirurgia de Fontan, embora o diagnóstico de atresia 

pulmonar e a pressão da artéria pulmonar sejam preditores de derrame pleural 

prolongado (maior que 14 dias) 23.  

 O aumento do montante e da duração do derrame pleural causa morbidade 

que prolonga o tempo de internação hospitalar e aumenta os custos de hospitalização 

desses pacientes; além disso as readmissões não são incomuns por derrame pleural 

recorrente31. 

Tempo prolongado de circulação extracorpórea (maior que 120 minutos) foi 

encontrado como fator de risco para derrame pleural prolongado (maior  que 10 dias) 

e insuficiência renal aguda no pós-operatório de cirurgia de Fontan28.  

A realização de procedimento concomitante à cirurgia de Fontan e a Síndrome 

da hipoplasia do coração esquerdo foram fortemente associados a derrame pleural 

prolongado (definido como uma duração maior que 30 dias, necessidade de 

intervenção transcateter, pleurodese ou revisão do Fontan no modelo multivariável 

respectivamente (OR= 2,2; CI 95%= 1,2-3,8 e OR= 3,1; CI 95%= 1,4-6,6) 33.   

O único preditor independente de aumento de risco para a falência do Fontan 

precoce foi o derrame pleural prolongado (OR= 14,5; CI95%= 6,5-32,5). Neste estudo, 
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falência de Fontan foi definida por morte, suporte circulatório mecânico, remoção do 

Fontan e reintervenções maiores33.  

O grupo com quilotórax teve uma duração de tempo de drenagem de 

mediastino (18 dias [14-32] vs. 9 dias [7-14]) significativamente maior que o grupo que 

não apresentou quilotórax e maior tempo de internação hospitalar (19  vs. 10 dias)23. 

 A implementação de um protocolo institucional, chamado PORTLAND 

melhorou os desfechos precoces após a cirurgia de Fontan, como a diminuição do 

volume da drenagem e tempo de permanência de drenos de mediastino, assim como 

do tempo de internação hospitalar, sendo importante notar que o cuidado padronizado 

pode também impactar em diminuição nos custos em saúde para pacientes com 

fisiologia de ventrículo único. PORTLAND é um acróstico em inglês para os seguintes 

manejos: Peripheral vasodilation, Oxygen, Restriction of fluids, Technique of surgery, 

Low-fat diet, Anticoagulation, No ventilator, and Diuretics, traduzido respectivamente 

por: Vasodilatação periférica, oxigenação, restrição de fluídos, técnica cirúrgica, dieta 

pobre em gorduras, anticoagulação, não ventilação mecânica e diuréticos30. 

 Em estudo multicêntrico, apenas metade dos entrevistados relataram a 

existência de um manejo específico para o derrame pleural no pós-operatório de 

Fontan. Foi sugerido que a criação de estratégias no manejo da cirurgia de Fontan 

possa resultar em melhores resultados45. 

 

2.15 READMISSÃO HOSPITALAR 

 

Cirurgias de cardiopatia congênita não Fontan tem como principais causas de 

readmissão complicações respiratórias e infecciosas; já a cirurgia de Fontan, que  

apresenta 16,9% de readmissão hospitalar dentro de 30 dias, apresenta o  derrame 

pleural  como a principal causa de readmissão hospitalar com 62,8% e a cirurgia de 

Glenn e o hemi-Fontan em menor proporção (23,7%)46. Portanto, readmissões 

hospitalares por derrame pleural são significativas nos pacientes submetidos à cirurgia 

de Fontan, sendo indicador de morbidade. 

Com isso, além do tempo de drenagem, as readmissões por essa causa nos 

pacientes submetidos à cirurgia de Fontan também são consideradas visando o  

melhor manejo desses pacientes. Sunstrom et al., em centro único nos Estados 

Unidos da América, entre os anos 2008 e 2013, comparou, um grupo A de pacientes 
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que não foi submetido ao protocolo PORTLAND (n=42) e outro grupo B submetido ao 

protocolo PORTLAND (n=28). Sete pacientes foram readmitidos por derrame pleural, 

5/28 (28%)  no grupo A e e 2/14 (14%) no grupo B30.  

Por meio de revisão de prontuário de 500 crianças em centro único do Canadá, 

no período entre 1958 e 2012, foram identificados como fatores de risco para falência 

do Fontan ou complicações: tempo de circulação extracorpórea prolongado, 

intervenção por cateterismo e reintervenções cirúrgicas, havendo diferença 

significativa entre os pacientes que morrem durante o seguimento quando 

comparados com os que não morrem com relação a curva livre de complicações 

tardias21.   

Pode ser necessário procedimentos com altos índices de sucesso imediato e 

mantido a médio prazo para o tratamento da obstrução de condutos da cirurgia de 

Fontan com uso de Stents não-recobertos, como no desenvolvimento  de  estenoses 

silenciosas, e  a  oclusão de  fenestrações de forma percutânea26.  

 

2.16 MORTALIDADE E MORBIDADE 

 

A Revisão sistemática abrangendo cinco décadas da cirurgia de Fontan 

constatou que a definição de mortalidade precoce varia entre os serviços com 58,8% 

dos estudos definindo precoce como mortalidade em 30 dias e 12,9% a como 

mortalidade intra-hopitalar, o restante do percentual com exceções marcadas na figura 

2: *mortalidade em seis semanas após a cirurgia, **mortalidade em seis meses após 

a cirurgia, †mortalidade sem explicação e  ‡ mortalidade precoce sem explicação, 

conforme figura 25.  
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                                     Período do estudo (anos) 

Figura 3 – Mortalidade precoce após a cirurgia de Fontan ao longo dos anos 1968 e 2015. 

Eixo x: conforme cada estudo. Eixo y: Barras transversas indicam o período do estudo, 
percentagens mostram a taxa de mortalidade precoce, barras coloridas representa 

Fonte: Adaptado de Kverneland LS, Kramer P, Ovroutski S. Five decades of the Fontan 
operation: A systematic review of international reports on outcomes after univentricular 
palliation. Congenit Heart Dis. 2018;13(2):181-193.  

 

Atualmente, a cirurgia de Fontan apresenta percentual de mortalidade precoce 

de 1 a 2% e taxa de falência precoce de 4%33.  

A resistência vascular pulmonar e a função ventricular são os fatores com maior 

impacto na mortalidade, que varia de 1 a 5%13.  

A mortalidade tardia não apresenta mudança ao longo do tempo, sugerindo 

que, atualmente, há limitações na fisiologia de Fontan, as causas de morte são 

diversas e complexas, sendo a morte súbita e as relacionadas ao tromboembolismo 

as principais causas de mortalidade tardia21.  

Reoperações e reintervenções foram frequentes na revisão sistemática 

internacional em cinco décadas, variando nos estudos entre 0,0% e  26,6% e 0,0% e 

28,1% respectivamente, sendo as mais comuns reoperações os implantes de 

marcapasso, procedimentos nas valva atrioventricular e revisão e conversão do 

Fontan. Transplantes cardíacos foram realizados em até 3,5 % e as reintervenções 
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mais comuns foram o fechamento de fenestrações, oclusão de colaterais e 

angioplastia com balão ou Stent nas artérias pulmonares ou nos condutos Fontan5. 
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3 OBJETIVOS 

 

 

3.1 OBJETIVO GERAL 
 

Descrever o perfil de todos os pacientes com menos de 18 anos (pediátricos) 

submetidos à cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, no período de 

agosto de 2007 até julho de 2020.  

 

3.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

1. Analisar descritivamente algumas das características sócio demográficas, 

clínicas, hemodinâmicas e laboratoriais dos pacientes; 

2. Analisar descritivamente o procedimento cirúrgico e os dados do pós-

operatório em até trinta dias desses pacientes ou até a alta hospitalar; 

3. Analisar descritivamente os resultados de morbimortalidade da cirurgia de 

Fontan em até trinta dias ou até a alta hospitalar e até o término do seguimento; 
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4 MÉTODO 

 

Estudo retrospectivo observacional cuja amostra são todos os  pacientes 

submetidos à cirurgia de Fontan no INC entre agosto de 2007 e julho de 2020. Agosto 

de 2007 foi o momento em que há  o primeiro paciente submetido a anastomose cavo-

pulmonar total cadastrado no prontuário eletrônico do hospital. Foram selecionados 

os pacientes com menos de 18 anos de idade (pacientes pediátricos) no momento da 

cirurgia de anastomose cavopulmonar total identificados pelo departamento de 

Planejamento do INC. Foram excluídos os pacientes com 18 anos ou mais de idade 

no momento da cirurgia e os pacientes submetidos à cirurgia fora do período 

mencionado. 

O banco de dados foi elaborado a partir dos prontuários físicos e eletrônicos 

dos pacientes do INC, e por meio de consulta ao Portal Extrajudicial de Nascimentos 

e óbitos do Poder Judiciário do Rio de Janeiro Dados foram coletados por somente 

uma pessoa, a pesquisadora principal e gerenciados por meio da ferramenta 

eletrônica de captura de dados para pesquisas REDCap (Research Electronic Data 

Capture), versão 12.5.5. hospedada no Instituto Nacional de Cardiologia.  

As variáveis de pré-operatório coletadas foram: nome, sexo, naturalidade, local 

de moradia, grau de escolaridade paterno e materno, renda familiar, data de 

nascimento, morfologia anatômica cardíaca de base, presença de cirurgias prévias de 

outros estágios, data das cirurgias prévias dos outros estágios, saturação de oxigênio, 

creatinina, hematócrito, peso, altura, classe funcional, função ventricular, fração de 

ejeção ventricular, presença de regurgitação da valva atrioventricular e pressão média 

de artéria pulmonar. 

Variáveis intra-operatórias coletadas foram: data da cirurgia de Fontan, tipo de 

técnica utilizada na cirurgia de Fontan, se houve fenestração, tempo de circulação 

extracorpórea e tempo de clampeamento da aorta, existência de outro procedimento 

concomitante à cirurgia de Fontan e descrição do mesmo, número e tipo do conduto 

utilizado no tubo extracardíaco e se houve ou não extubação em sala operatória. 

Varáveis pós-operatórias de interesse foram: tempo de intubação orotraqueal, 

tempo de internação na unidade de terapia intensiva e hospitalar total, tempo de 

duração da drenagem mediastino pleural, se houve ou não derrame pleural com ou 

não drenagem invasiva e  tempo de duração da drenagem pleural invasiva, presença 

de complicações: derrames, com necessidade de procedimento invasivos com 
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duração de tempo de dreno, insuficiência renal, necessidade de diálise, convulsão, 

acidente vascular cerebral, eventos neurológicos que não convulsão e acidente 

vascular cerebral, tromboembolismo, sangramento, uso e tempo de permanência de 

uso de oxigenação por  membrana extracorpórea (ECMO), infecçãoes, insuficiência 

hepática, quilotórax, reabordagens cirúrgicas associadas à cirurgia de Fontan, 

implante de marcapasso definitivo e alta com uso ou não de anticoagulação. 

No seguimento pós operatório foram coletados o tempo e número das 

readmissões hospitalares registradas no hospital quaternário, a data da  última 

consulta ambulatorial, a data de óbito, se houve realização de transplante cardíaco, 

as intervenções percutâneas cardíacas realizadas, se houve implante de marcapasso 

definito e conversão do Fontan. 

 

4.1 CONSIDERAÇÕES ÉTICAS 
 

O projeto foi aprovado pela Comissão Científica do Instituto Nacional de 

Cardiologia em setembro de 2020 e aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa 

(CEP), sob o número: 37703420.3.0000.5272. Obteve-se isenção do Termo de 

Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) por tratar-se de estudo observacional 

retrospectivo de revisão de prontuário, e foi confeccionado Termo de Compromisso 

de Utilização de Dados (TCUD). 

 

4.3 ANÁLISE DOS DADOS  
 

Foram descritos os resultados perioperatórios associados à morbimortalidade 

em 30 dias e até a alta hospitalar dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan no 

INC. Os resultados foram divididos em períodos antes (incluindo) e após o ano de 

2015, para comparação dos períodos com quantidade de pacientes semelhantes, 

visando avaliar as mudanças nos desfechos temporalmente. 

Para a análise estatística e elaboração dos gráficos foram utilizados o programa 

Jamovi project, versão 2.3 usando a linguagem estatística R, versão 4.1. O nível de 

significância adotado foi de 5%. A tabulação foi realizada com Microsoft Word para 

Mac, versão 16.64. 

Foi realizada análise descritiva dos dados. Variáveis numéricas contínuas 

foram apresentadas como mediana e intervalo interquartil (percentis 25 e 75), ou 
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média e desvio padrão, dependendo de sua distribuição não normal ou normal, 

respectivamente. Variáveis categóricas foram apresentadas em frequências e 

percentagens. 

As associações foram calculadas através do Teste t de Student ou do teste U 

de Mann-Whitney, conforme normalidade ou não respectivamente, após testar a 

normalidade, por meio do teste Shapiro-Wilk. Já as variáveis categóricas foram 

comparadas através do teste qui-quadrado e exato de Fisher. Foi utilizado o teste t 

para amostra independentes.  

Foi gerada a curva de Kaplan-Meier apresentando a sobrevida em 30 dias e a 

sobrevida livre de reinternação por causas associadas à cardiopatia até o final do 

tempo de acompanhamento, sendo este de no mínimo um ano após a cirurgia do 

último paciente do estudo. 

 
 

4.3 DEFINIÇÃO DAS VARIÁVEIS ANALISADAS 
 

4.3.1 Variáveis pré-operatórias 
 

A seguir estão apresentadas a descrição das variáveis pré-operatórias:   

 Paciente: menor de 18 anos de idade submetido a cirurgia de Fontan entre 

2007 e 2020 no Instituto Nacional de Cardiologia; 

 Data de nascimento: data de nascimento do paciente; 

 Sexo: masculino ou feminino, ao nascimento, informado no prontuário; 

 Idade: idade do paciente no momento da cirurgia, calculada usando a data de 

nascimento e a data da cirurgia de Fontan; 

 Bairro, cidade e estado de residência: nome do bairro, cidade e estado de 

moradia do paciente; 

 Naturalidade com base na cidade e no Estado de nascimento do paciente; 

 Grau de instrução do pai, retirado do formulário de Avaliação Social, parte do 

prontuário do paciente, considerando até três anos para mais e para menos da 

informação até a data da cirurgia de Fontan: analfabeto, analfabeto funcional, Ensino 

fundamental incompleto, Ensino fundamental completo, Ensino médio incompleto, 

Ensino médio completo, Superior incompleto, Superior completo, Pós-Graduação e 
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não sabe (opção do formulário quando o entrevistado não sabe informar a pergunta 

sobre escolaridade); 

 Grau de instrução da mãe, retirado do formulário de Avaliação Social, parte 

do prontuário do paciente, considerando até três anos para mais e para menos da 

informação até a data da cirurgia de Fontan: analfabeto, analfabeto funcional, Ensino 

fundamental incompleto, Ensino fundamental completo, Ensino médio incompleto, 

Ensino médio completo, Superior incompleto, Superior completo, Pós-Graduação e 

não sabe (opção do formulário quando o entrevistado não sabe informar a pergunta 

sobre escolaridade); 

 Idade da mãe: idade da mãe no nascimento do paciente, considerando 

apenas as mães biológicas; 

 Mãe não biológica: sim ou não; 

 Renda familiar: valor em salário-mínimo da época do preenchimento do 

formulário de Avaliação Social, considerando até três anos de diferença para a data 

da cirurgia de Fontan, foi utilizado a tabela Evolução do salário mínimo 

(https://portal.trt3.jus.br/internet/servicos/valores/salario-minimo); 

 Número de filhos: quantidade de irmãos do paciente somado ao número um, 

o próprio paciente, foram considerados filhos maternos e/ou paternos; 

 Número de pessoas que residem a casa: número de pessoas retirado do 

formulário de Avaliação Social, considerando até três anos para mais e para menos 

da informação até a data da cirurgia de Fontan; 

 Morfologia de base do paciente: conforme ecocardiograma prévio a cirurgia 

de Fontan: atresia da válvula tricúspide, hipoplasia valvar tricúspide, atresia da válvula 

mitral, atresia da válvula pulmonar, estenose pulmonar, dupla via de saída do 

ventrículo direito (DVSVD), dupla via de entrada do ventrículo esquerdo (DVEVED), 

dupla via de entrada do ventrículo Direito (DVEVD), valva atrioventricular (VAV) única, 

defeito do septo átrio ventricular total (DSAVT), transposição congenitamente 

corrigida dos grandes vasos da base (TCCGVB), transposição dos grandes vasos 

(TGV), síndrome de hipoplasia do coração esquerdo (SHCE), isomerismo direito e 

dextrocardia: sim ou não; 

 Ventrículo principal: conforme ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan: 

ventrículo Esquerdo (VE), ventrículo direito (VD), Biventricular e indefinido conforme 

ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan, sim ou não; 
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 História patológica pregressa (HPP): campo livre com as comorbidades do 

paciente no momento da internação para ser submetido à cirurgia de Fontan; 

 Cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) modificada (derivação de uma 

artéria, geralmente a subclávia, para a artéria pulmonar com uso de enxerto vascular): 

sim ou não; 

 Data da cirurgia de BTT modificada: dia, mês e ano da cirurgia levantado no 

prontuário ou data estimada pela idade do paciente no momento da cirurgia de 

Cirurgia de BTT modificada, registrada a data mais antiga da cirurgia quando havia 

mais de uma cirurgia de Cirurgia de BTT modificada;   

 Idade do paciente durante a cirurgia de BTT modificada: cálculo da idade do 

paciente durante a cirurgia, usando a data de nascimento do paciente e a data da 

Cirurgia de BTT modificada estimada ou não; 

 Data estimada da cirurgia de BTT modificada: sim ou não. Sim quando a data 

foi baseada na idade do paciente e não no registro do dia de realização da cirurgia; 

 Percentual de datas estimadas da cirurgia de BTT modificada: percentual; 

 Cirurgia de Bandagem de artéria pulmonar (BAP): sim ou não; 

 Data da cirurgia de BAP, idade do paciente durante a cirurgia de BAP, data 

estimada da cirurgia de BAP e percentual de datas estimadas da cirurgia de BAP, 

conforme descrito para a cirurgia de BTT modificada; 

 Data da cirurgia de Glenn (anastomose cavo-pulmonar bidirecional): dia, mês 

e ano da cirurgia levantado no prontuário ou data estimada pela idade do paciente no 

momento da cirurgia de Cirurgia de Glenn; 

 Idade do paciente durante a cirurgia de Glenn: cálculo da idade do paciente 

durante a cirurgia, usando a data de nascimento do paciente e a data da Cirurgia de 

cirurgia de Glenn modificada estimada ou não; 

 Data estimada da cirurgia de Glenn: sim ou não; 

 Percentual de datas estimadas da cirurgia de Glenn: percentual; 

 Data da internação hospitalar: dia, mês e ano da internação hospitalar na qual 

o paciente foi submetido à cirurgia de Glenn; 

 Data da alta hospitalar: dia, mês e ano da internação hospitalar na qual o 

paciente foi submetido à cirurgia de Glenn; 
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 Tempo de internação hospitalar após a cirurgia de Glenn: cálculo do número 

de dias entre a data da cirurgia de Glenn e a data da alta hospitalar após a cirurgia de 

Glenn;  

 Observações sobre procedimentos prévios  à cirurgia de Fontan: campo livre 

com observações sobre procedimentos prévios a cirurgia de Fontan; 

 Classe funcional: I,II,II ou IV. Definido de acordo com a classificação da New 

York Heart Association (NYHA), levantado na evolução de admissão hospitalar na 

qual o paciente foi submetido à cirurgia de Fontan. Classe funcional II e III foram 

agrupadas para a análise estatística; 

 Função do Ventrículo principal: classificada em função ventricular preservada, 

disfunção leve, disfunção moderada ou disfunção grave conforme descrito em 

ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan, para análise estatística foram agrupadas 

em as disfunções ventriculares preservadas ou leves e as funções ventriculares 

moderadas ou graves. 

 Fração de ejeção do ventrículo principal: número percentual conforme 

descrito em laudo do ecocardiograma prévio à cirurgia de Fontan; 

 Regurgitação da valva atrioventricular em: leve, moderada ou grave conforme 

descrito em laudo do ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan; 

 Pressão média da artéria pulmonar (PMAP): número, conforme descrito em 

laudo do cateterismo cardíaco direito prévio a cirurgia de Fontan; 

 Peso do paciente: peso em quilograma descrito no prontuário do paciente 

previamente à cirurgia de Fontan; 

 Altura do paciente: altura em centímetros descrita no prontuário do paciente 

previamente à cirurgia de Fontan; 

 Hematócrito do paciente: o último hematócrito descrito no prontuário do 

paciente previamente à cirurgia de Fontan na mesma internação; 

 Percentual de saturação de oxigênio (SO2%): número percentual levantado 

nas evoluções prévias à cirurgia de Fontan durante a internação hospitalar na qual o 

paciente foi submetido a essa cirurgia, por meio do uso de oxímetro, estando o mesmo 

em ar ambiente. Utilizado para registro a evolução mais recente antes da cirurgia e 

durante a internação; 

 Creatinina: número levantado no exame laboratorial prévio à cirurgia de 

Fontan; 
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4.3.2 Variáveis intra-operatórias 
 

A seguir estão apresentadas a descrição das variáveis intra-operatórias:   

 Data da cirurgia: dia, mês e ano no qual o paciente foi submetido a cirurgia de 

Fontan; 

 Tipo de Fontan: conduto extracardíaco, túnel lateral ou Fontan clássico, 

conforme descrição cirúrgica; 

 Tipo de conduto: politetrafluoretileno (PTFE) ou outro. Material do conduto 

utilizado na cirurgia de Fontan; 

 Número do contudo: numeral em milímetros; 

 Fenestrado no relato cirúrgico: sim ou não; 

 Tempo de Circulação extracorpórea(CEC): tempo em minutos levantado no 

prontuário físico e eletrônico; 

 Tempo de clampeamento da aorta (isquemia cardíaca): tempo em minutos 

levantado no prontuário físico e eletrônico; 

 Existência de outro procedimento concomitante na cirurgia de Fontan: sim ou 

não; 

 Descrição do outro procedimento realizado durante a cirurgia: campo livre, 

conforme prontuário físico e eletrônico; 

 Extubação no centro cirúrgico: sim ou não; 

 Tempo de dreno pleural direito, pleural esquerdo e de mediastino após a 

cirurgia de Fontan: tempo em dias sendo contado do  primeiro dia da cirurgia até o dia 

de retirada do dreno; 

 Tempo de dreno maior: entre os tempos de dreno de cada paciente, o que 

teve maior tempo de duração. 

 

 

4.3.3 Varáveis pós-operatórias 
 

A seguir estão apresentadas a descrição das variáveis pós-operatórias, 

conforme descritas na evolução dos pacientes:   

 Tempo de intubação orotraqueal dos pacientes que não foram extubados em 

sala: tempo em horas, calculado desde a hora da intubação, conforme ficha 

anestésica até o horário de extubação descrito no prontuário; 
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 Data da internação hospitalar: dia, mês e ano da internação hospitalar na 

qual o paciente foi submetido à cirurgia de Fontan; 

 Data da alta para enfermaria hospitalar: dia, mês e ano da alta para 

enfermaria na qual o paciente foi submetido à cirurgia de Fontan; 

 Data da alta hospitalar: dia, mês e ano da alta hospitalar na qual o paciente 

foi submetido à cirurgia de Fontan; 

 Tempo de internação hospitalar na unidade intensiva: cálculo do número de 

dias entre a data da cirurgia de Fontan e a data da alta para enfermaria após a cirurgia 

de Fontan; 

 Tempo total de internação hospitalar prévio à cirurgia de Fontan: cálculo do 

número de dias entre a data internação hospitalar e a data da cirurgia de Fontan; 

 Tempo total de internação hospitalar na cirurgia de Fontan: cálculo do 

número de dias entre a data da internação hospitalar e a data da alta hospitalar na 

internação na qual o paciente foi submetido a cirurgia de Fontan; 

 Alta para outra instituição hospitalar: sim ou não; 

 Uso de anticoagulação (varfarina) na alta hospitalar: sim ou não; 

 Tempo de drenagem de cada dreno inserido durante a cirurgia, dividido em 

dreno de mediastino ,dreno pleura direito e dreno pleural esquerdo: número de dias 

entre a cirurgia e a retirada de cada dreno; 

 Tempo de drenagem mediastinopleural: tempo em dias entre a cirurgia e a 

retirada do último dreno inserido na cirurgia; 

 Derrame pleural no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não; 

 Drenagem pleural direita ou esquerda: sim ou não; 

 Tempo de drenagem pleural direita e esquerda: tempo em dias; 

 Derrame pericárdico no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não; 

 Drenagem pericárdica: sim ou não; 

 Tempo de drenagem pericárdica: tempo em dias; 

 Quilotórax no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não; 

 Drenagem invasiva devido ao quilotórax: sim ou não; 

 Tempo de drenagem invasiva devido ao quilotórax: tempo em dias; 

 Decorticação no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não; 

 Insuficiência renal no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não, 

conforme diagnóstico descrito na evolução do paciente pelo médico assistente; 
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 Diálise no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não; 

 Convulsão no período pós-operatório intra-hospitalar: sim ou não, conforme 

diagnóstico descrito na evolução do paciente pelo médico assistente; 

 Acidente vascular cerebral (AVC) no período pós-operatório intra-hospitalar: 

sim ou não, conforme diagnóstico descrito na evolução do paciente pelo médico 

assistente; 

 Alteração neurológica (outra que não AVC ou convulsão): sim ou não; , 

conforme diagnóstico descrito na evolução do paciente pelo médico assistente; 

 Tromboembolismo: sim ou não, conforme diagnóstico descrito na evolução 

do paciente pelo médico assistente; 

 Sangramento: sim ou não, conforme diagnóstico descrito na evolução do 

paciente pelo médico assistente; 

 ECMO: utilização do suporte de oxigenação por  membrana extracorpórea; 

sim ou não; 

 Infecção (outras) sim ou não, conforme diagnóstico descrito na evolução do 

paciente pelo médico assistente; 

 Classificação da infecção, conforme diagnóstico descrito na evolução do 

paciente pelo médico assistente: infecção primária da corrente sanguínea (IPCS) 

clínica ou laboratorial (foram agrupadas na análise estatística IPCS clínica e 

laboratorial), mediastinite, pneumonia associada a ventilação mecânica (PAV), 

infecção do trato urinário (ITU), infecção de ferida operatória, infecção sem foco ou 

pneumonia; 

 Insuficiência hepática: sim ou não, conforme diagnóstico descrito na 

evolução do paciente pelo médico assistente; 

 Reabordagem por esternotomia: sim ou não; 

 Causa da reabordagem por esternotomia: campo livre, conforme diagnóstico 

descrito na evolução do paciente pelo médico assistente; 

 Arritmia: sim ou não, conforme diagnóstico descrito na evolução do paciente 

pelo médico assistente; 

 Implantação de marcapasso definitivo: sim ou não; 

 Observação do pós-operatório: campo livre; 
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4.3.4 Informações de seguimento após alta hospitalar 
 

A seguir estão apresentadas a descrição das variáveis de intervenções de 

seguimento após alta hospitalar:   

 Implante de marcapasso definitivo: sim ou não; 

 Transplante cardíaco: sim ou não; 

 Decorticação após alta hospitalar: sim ou não; 

 Sangramento: sim ou não; 

Em caso de sangramento, classificação do sangramento conforme critério de 

definição de sangramento BARC (Bleeding Academic Research Consortium)47: tipo: 

2, 3a, 3b, 3c 4 e 5. Tipo 2  é sangramento clinicamente evidente que não seja tipo 3, 

4 ou 5; Tipo 3 = com queda do hematócrito ≥ 3g% e/ou comprometimento 

hemodinâmico e/ou com exigência de transfusão e/ou sangramento intracraniano ou 

intraocular; Tipo 4 = associado a Cirurgia de Revascularização Miocárdica, e Tipo 5 = 

Sangramento fatal).  

 Obstrução do conduto Fontan: sim ou não; 

 Intervenções percutâneas pós Fontan: sim ou não; 

 Caso intervenção percutânea pós Fontan: sim, descrita a intervenção em 

campo livre; 

 Conversão do Fontan: sim ou não; 

 Data da última consulta ou internação hospitalar: dia, mês e ano da última 

consulta ou internação hospitalar, sendo possível calcular o tempo de seguimento; 

 Óbito: sim ou não; 

 Data do óbito: dia, mês e ano 

 Tempo entre a cirurgia de Fontan e o óbito: tempo em dias 

 

4.3.5 Seguimento de reinternação 
 

A seguir estão apresentadas a descrição das variáveis de seguimento de 

reinternação:   

 Reinternação no INC: sim ou não; 

 Data da internação e data da alta hospitalar: dia, mês e ano; 

 Causa da reinternação: Relacionada a Cirurgia/cardiopatia, exame eletivo ou 

outros; 
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 Motivo da reinternação: campo livre; 
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5 RESULTADOS 
 

 

Foram identificados 78 pacientes com menos de 18 anos (pediátricos) 

submetidos à cirurgia de Fontan no período entre agosto de 2007 e julho de 2020 no 

Instituto Nacional de Cardiologia do Rio de Janeiro. 

 

 

5.1 CARACTERÍSTICAS GERAIS DA POPULAÇÃO 
 
 

Houve predomínio do sexo feminino (52,6%), e a idade da população no 

momento da cirurgia de Fontan foi de 12,1(dp±3,2) anos. 

O índice de massa corporal (IMC) predominante foi o eutrófico com 32/57 

(56,1%) dos pacientes, sendo a desnutrição acentuada identificada em 5/57 (8,8%) e 

o baixo peso em 7/57 (12,3%) , estes dois últimos, quando agregados, totalizaram 

12/57 pacientes (21,1%).  

A maior parte dos pacientes, 48/75 (61,5%), havia sido submetida à cirurgia de 

derivação sistêmica para artéria pulmonar, cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) 

modificado. 

Apenas 10/78 (12,8%) dos pacientes haviam sido submetidos à cirurgia de 

bandagem da artéria pulmonar (BAP).  

Desse modo, 58/78 (74,3%) dos pacientes haviam sido submetidos 

previamente a cirurgia de BTT modificado ou à cirurgia de BAP. 

Antes da cirurgia de Fontan, os pacientes apresentavam principalmente as 

classes funcionais agrupadas  pré-Fontan NYHA (New York Heart Association) II e III 

totalizando 46/56 (82,1%) 

A pressão média da artéria pulmonar (PMAP), foi de 12,7 (dp±3,3) mmHg, 

sendo o valor mínimo de 4 mmHg e máximo de 20 mmHg, conforme tabela 1.  

Todos os pacientes haviam sido submetidos a cirurgia da anastomose cavo-

pulmonar bidirecional (cirurgia de Glenn). A mediana de idade ao momento da cirurgia 

de Glenn foi de 2,3 [1,6; 5,0] anos, conforme tabela 1.  
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Tabela 1 - Características da população das crianças submetidas à cirurgia de Fontan, Instituto 
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Característica n/N % Média (dp*) Mediana 
[Q1§;Q3‡] 

Idade no Fontan (anos) 78/78 - 12,1 (±3,2) - 

Sexo Feminino 41/78 52,6 % - - 

Peso (Kg) 78/78 - 35,5 (±12,1) - 

IMC† (kg/m2) 57/78 - - 16 [14,4; 18,1] 

IMC†  (z escore) 
      Desnutrição acentuada 
      Baixo peso 
      Eutrófico 
      Sobrepeso 
      Obesidade grave 

 
5/57 
7/57 
32/57 
8/57 
5/57 

 
8,8% 
12,3% 
56,1% 
14,0% 
8,8% 

- 
- 
- 
- 
- 
- 

- 
- 
- 
- 
- 
- 

Classe funcional pré-Fontan        
NYHA‖ I 
NYHA‖ II e III 
NYHA‖ IV 

56/78 
9/56 
46/56 
01/56 

 
16,1% 
82,1 
1,8% 

  

Cirurgia prévia 
     BTT** modificada 

     BAP†† 

58/78 
48/78 
10/78 

74,3% 
61,5% 
12,8% 

PMAP§§ (mmHg) 76/78 -  12,7 (±3,3) 
 

- 

PMAP§§ (>15 mmHg) 22/78 28,9% - 
 

- 

Idade na cirurgia de Glenn (anos) 78/78 - - 2,3 [1,6; 5,0] 

Tempo entre as cirurgias de 
Glenn e de Fontan (anos)                                                    

78/78 - 8,6 (±3,4) - 

Hematócrito pré-Fontan (%) 78/78 - 56,9 (± 5,0) - 

SO2%‡‡ pré-Fontan (%) 76/78 - 78,6 (±7,4) - 

Creatinina pré-Fontan (mg/dL) 78/78 - 0,6 (±0,1) - 

*dp - Desvio padrão; †IMC- índice de massa corporal; §Q1 – primeiro quartil; ‡Q3 – terceiro quartil; 
‖NYHA- New York Heart Association; **BTT- Blalock-Thomas-Taussig; ††BAP- bandagem da artéria 
pulmonar; §§PMAP- Pressão média da artéria pulmonar; ‡‡SO2% - percentual de saturação de oxigênio 

 

Os pacientes apresentavam previamente à cirurgia de Fontan 

predominantemente a função ventricular preservada em 64/76 (84,2%). Não houve 

registro de paciente com disfunção grave. A morfologia ventricular  dominante foi a 

ventrículo esquerdo em 64/78 (82,1%) dos casos. 

A maioria dos pacientes apresentavam a valva atrioventricular sem 

regurgitação ou com regurgitação leve previamente à cirurgia de Fontan, totalizando 
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59/63 (93,6%) dos casos. Três pacientes apresentavam regurgitação moderada, 

sendo  dois da valva atrioventricular esquerda e um da valva atrioventricular direita. 

Um paciente apresentava regurgitação grave da valva atrioventricular esquerda. 

Ao ecocardiograma prévio à cirurgia de Fontan, o diagnóstico base 

predominante foi a atresia valvar tricúspide presente em 43/78 (55,1%) dos  pacientes, 

conforme tabela 2. 

Tabela 2 - Características ecocardiográficas da população das crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Característica n/N % Média (dp*) 

Tipo do ventrículo principal 
      Ventrículo esquerdo 
      Ventrículo direito 
      Biventricular 
      Indeterminado 
 

76 
64/76 
05/76 
08/76 
01/76 

 

 
82,1% 
6,4% 
10,3% 
1,3% 

 

Fração de ejeção (%) 40/78  59,8 (±8,6) 
 

Função do Ventrículo principal 

      Preservada  

      Disfunção Leve 

      Disfunção Moderada 

 

 

64/76 

11/76 

01/76 

 

84,2% 

14,5% 

1,3% 

Regurgitação da VAV† 
      Sem regurgitação ou Leve  
      Moderada ou Grave 

 
59/63 
4/63 

 

 
93,6% 
6,4% 

 

Morfologia de base 
Atresia valvar tricúspide  
Estenose Pulmonar 
Atresia Pulmonar 
DVEVE‡ 
DVSVD§  
Dextrocardia  
VAV† única 
Isomerismo direito 
TCCGB†† 

TGV§§ 

Hipoplasia valvar tricúspide  
Atresia mitral 
DVEVD‖ 

DSAVT** 
SHCE‡‡ 

 
43/78 
34/78 
21/78 
12/78 
10/78 
10/78 
7/78 
5/78 
3/78 
2/78 
2/78 
2/78 
1/78 
1/78 
1/78 

 
55,1 % 
43,6% 
26,9% 
15,4% 
12,8% 
12,8% 
9,0% 
6,4% 
3,9% 
2,6% 
2,6% 
2,6% 
1,3% 
1,3% 
1,3% 

*dp - Desvio padrão; †VAV -valva atrioventricular; ‡DVEVED, dupla via de entrada do ventrículo 
esquerdo; §DVSVD - dupla via de saída do ventrículo direito; ††TCCGVB - transposição congenitamente 
corrigida dos grandes vasos da base; §§TGV, transposição dos grandes vasos;  ‖DVEVD - dupla via de 
entrada do ventrículo Direito; **DSAVT- defeito do septo átrio ventricular total; ‡‡SHCE - síndrome de 
hipoplasia do coração esquerdo. 
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A maioria ,74/78 (94,9%), dos indivíduos era natural e morador do estado do 

Rio de Janeiro, no momento da cirurgia de Fontan sendo quatro naturais e moradores 

de outros estados: Espírito Santo, Minas Gerais, Paraíba e Alagoas. O local de 

moradia dos pacientes está dividido conforme as regiões político-administrativas do 

estado do Rio de Janeiro, de acordo com a tabela 3, sendo que na região 

metropolitana 37/64 (57,8%) dos pacientes não moravam na cidade do Rio de Janeiro. 

 

Tabela 3 - Regiões político-administrativas do Estado do Rio de Janeiro conforme cidade de moradia 
das crianças submetidas à cirurgia de Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, 
RJ, 2007-2020 

  Região n/N % 
 

Metropolitana 64/74 86,5% 

Serrana 3/74 4,1% 

Noroeste Fluminense 1/74 1,4% 

Norte Fluminense 2/74 2,7% 

Costa Verde 0/74 0,0% 

Baixadas Litorâneas   1/74 1,4% 

Médio Paraíba 2/74 2,7% 

Centro Sul Fluminense 1/74 1,4% 

Fonte: CEPERJ - Divisão político-administrativa, segundo as Regiões de Governo e municípios Estado do Rio de 
Janeiro [Internet]. 2019  [citado em 20 jun. 2022]. Disponível em: https://www.ceperj.rj.gov.br/wp-
content/uploads/2021/08/Divisao-municipal-e-regional-fluminense-2018-CEPERJ.pdf 

 
Os dados sócio-demográficos dos pacientes estão apresentados na tabela 4. 

Duas responsáveis maternas não eram mães biológicas, sendo uma avó materna e 

a outra mãe adotiva. 

A mediana de idade das mães no momento da cirurgia de Fontan dos filhos foi 

de 35,0 [31,0; 43,0]. O número de pessoas que residem na mesma casa com os 

pacientes teve mediana de 4,0 [4,0; 5,0].  

A mediana da renda familiar declarada foi de 1,8 [1,2; 2,6] em salários-mínimos, 

sendo a menor renda zero e a maior dez salários mínimos. A renda familiar per capita 

em salários- mínimos foi de 0,4 [0,27; 0,65]. 

Os responsáveis (incluído biológicos e não biológicos) declararam ter 3 filhos 

em mediana 3,0 [2,0; 4,0].  

https://www.ceperj.rj.gov.br/wp-content/uploads/2021/08/Divisao-municipal-e-regional-fluminense-2018-CEPERJ.pdf
https://www.ceperj.rj.gov.br/wp-content/uploads/2021/08/Divisao-municipal-e-regional-fluminense-2018-CEPERJ.pdf
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Tabela 4 -  Dados sócio-demográficos das crianças submetidas à cirurgia de Fontan, Instituto Nacional 
de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Característica N Mediana [Q1§;Q3‡] 

Idade das mães no parto 73/78 23,3 [18,8; 30,0] 

Idade das mães na cirurgia de Fontan 75/78 35,0 [31,0; 43,0] 

Renda familiar em salários mínimos 68/78 1,8 [1,2; 2,6] 

Renda familiar em salários mínimos per capita 68/78 0,4 [0,27; 0,65] 

Número de pessoas que residem na casa 71/78 4,0 [4,0; 5,0] 

Número de filhos 72/78 3,0 [2,0; 4,0] 

§Q1 – primeiro quartil; ‡Q3 – terceiro quartil; 

 
O grau de escolaridade predominante dos responsáveis declarados no 

formulário de Avaliação Social foi o ensino fundamental incompleto em 34,4% dos 

pais e em 44,3% das mães, como apresentado na tabela 5.  

 

Tabela 5 - Escolaridade dos responsáveis das crianças submetidas à cirurgia de Fontan, Instituto 
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

Escolaridade Paterno 
 

Materna 
 

n/N % 
 

n/N % 

Analfabeto  1/64 1,6% 2/70 2,9% 

Analfabeto funcional 1/64 1,6% 0/70 0 % 

Ensino fundamental incompleto 22/64 34,4% 31/70 44,3% 

Ensino fundamental completo 4/64 6,3% 3/70 4,3% 

Ensino médio incompleto 9/64 14,1% 9/70 12,9% 

Ensino médio completo   17/64 26,6% 19/70 27,1% 

Superior incompleto 0/64 0 3/70 4,3% 

Superior completo 1/64 1,6% 1/70 1,4% 

Não sabe 9/64 14,1% 2/70 2,9% 

 

5.2 CARACTERÍSTICAS DA CIRURGIA  
 

Características intraoperatórias de crianças submetidas à cirurgia de Fontan, 

INC/RJ 2007-2020 estão descritos na tabela 6. Todos os pacientes foram submetidos 

à cirurgia de Fontan com conduto do tipo extracardíaco. Em um paciente, o dado não 

foi informado. 
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Todos os condutos dos pacientes foram de politetrafluoroetileno (PTFE). Os 

números dos condutos utilizados foram 16, 18, 20 e 22, sendo o mais utilizado o 

número 20 mm em 40/77 (51,9%) dos pacientes.  

A maior parte dos pacientes submetidos à cirurgia de Fontan tiveram tubos não 

fenestrados, 43/77 (55,8%), sendo 34/77 (44,2 %) dos pacientes fenestrados.  

Todos os pacientes foram submetidos à circulação extracorpórea, cuja 

mediana foi de 75 [60; 93] minutos com o mínimo de 30 e máximo de 230 minutos. 

Desses, 16/77 (20,5%) pacientes necessitaram de tempo de isquemia cardíaca (aorta 

clampeada), sendo possível levantar o tempo de isquemia cardíaca de todos os 

pacientes, cuja mediana foi 19,5 [9,0; 31,2] minutos. O percentual de pacientes 

submetidos a outros procedimentos concomitantes foi de 15,4% (12 pacientes), 

conforme tabela 7. 

O percentual de pacientes extubados dentro do centro cirúrgico foi de 21/77 

(27,3%) pacientes.  

Tabela 6 - Características intraoperatórias de crianças submetidas à cirurgia de Fontan, Instituto 
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Característica  n/N % Mediana [Q1§;Q3‡] 

Tipo do Fontan: tubo extracardíaco 77/77 100% - 

Tamanho do conduto PTFE* (mm)       
      16 mm  
      18 mm 
      20 mm 
      22 mm 

77/77 
8 
23 
40 
6 

- 
10,4% 
29,9% 
51,9% 
7,8% 

- 
- 
- 
- 
- 

Tempo de CEC‡ (minutos) 77/78 - 75 [60; 93] 

Tempo de CEC‡ prolongado (>120 minutos) 11/77 14,3% - 

Presença de tempo de isquemia 16/77 20,8% - 

Tempo de isquemia (aorta clampeada) 16/16 - 19,5 [8,998; 31,250] 

Fenestração 34/77 44,2% - 

Procedimento concomitante                                                         12/78 15,4% - 

Tipos de procedimentos concomitantes 
      Atriosseptomia 
      Plastia de artérias pulmonar  
      Plastia de valva AV‖ 
      Ressecção subaórtica 

 
7 
4 
3 
2 

 
58,3% 
33,3% 
25,0% 
16,7% 

 
- 
- 
- 
- 

Extubação em sala operatória (%) 21/77 27,3% - 

§Q1 – primeiro quartil; ‡Q3 – terceiro quartil; *PTFE- politetraflouretileno, valva átrio ventricular única; 
‡CEC- circulação extracorpórea; ‖AV – Atrioventricular  
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5.3 CARACTERÍSTICAS PÓS-OPERATÓRIAS INTRA-HOSPITALARES 
 

Considerando o tempo de intubação prolongado como maior que 24 horas, 

35/50 (70,0%) dos pacientes tiveram tempo de intubação prolongado.  

O tempo de dreno pleuromediastinal, considerando o dreno que foi o último a 

ser retirado, teve mediana de 6,0 [4,0; 11,0] dias. 

Considerando como tempo de drenagem prolongado aquele maior que 10 dias, 

19/70 (27,1%) dos pacientes tiveram tempo de drenagem prolongado. 

Evoluíram com derrame pleural 51/ 78 (65,4%) pacientes, sendo necessária a 

re-drenagem pleural em 23/51 (45,1%). A drenagem pleural a direita foi realizada em 

19/51 (37,3%) pacientes e a esquerda em oito 8/51 (15,7%) pacientes. 

Quatro pacientes apresentaram derrame pericárdico, e em nenhum deles foi 

necessário fazer drenagem invasiva. 

Seis pacientes evoluíram com quilotórax, sendo necessária a drenagem pleural 

invasiva em dois pacientes, sendo um à direita, com duração de 11 dias, e outro à 

esquerda, com duração de cinco dias. Três pacientes foram submetidos à 

decorticação, sendo em todos à direita, conforme tabela 7. 
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Tabela 7 - Características pós-operatórias intra-hospitalares de crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020. 

 Característica n/N % Mediana [Q1§;Q3‡] 

Tempo de intubação (horas) 50/56 - 26,5 [13,2; 50,0] 

Tempo de drenagem (dias)* 70/78 - 6,0 [4,0; 11,0] 

Percentual de intubação prolongada **  35/50 70,0%  - 

Percentual de drenagem prolongada *** 19/70 27,1% - 

Derrame pleural na UTI§§ 51/78 65,4% - 

Re-drenagem invasiva pleural  23/51 45,1% - 

Re-drenagem invasiva pleural direita 19/51 37,3% - 

Re-drenagem invasiva pleural esquerda 8/51 15,7% - 

Tempo de re-drenagem pleural direita 19/51 - 10,0 [7,5; 15,5] 

Tempo de re-drenagem pleural 
esquerda 

8/51 - 6,0 [3,0; 35,5] 

Derrame pericárdico na UTI§§ 4/77  5,2% - 

Quilotórax na UTI§§ 6/77 7,8% - 

Drenagem pleural por quilotórax 2/6 33,3% - 

Decorticação 3/77 3,9% - 

§Q1 – primeiro quartil; ‡Q3 – terceiro quartil; *Tempo de drenagem (dias): tempo do dreno de maior 
duração; **Intubação prolongada: intubação com mais de 24 horas de duração; *** drenagem 
prolongada: duração maior que 10 dias; §§UTI: Unidade de tratamento intensivo 

 

Tiveram arritmias durante o período pós-operatório 5/77 (6,5%) dos pacientes, 

tais como: taquicardia sinusal, taquicardia atrial não sustentada e flutter atrial. 

Precisou de implante de marcapasso definitivo na mesma internação 1/ 77 (1,3 %) 

dos pacientes, por bloqueio átrio ventricular total; esse paciente havia sido submetido 

à ressecção de membrana subaórtica.  

Evoluíram com insuficiência renal 10/77 ( 13,0%), sendo que 8/10 (80%) deles 

necessitaram de diálise. Considerando todos os casos, a necessidade de diálise foi 

de 8/78 (10,3%). Um dos volumes de um prontuário não estava no arquivo técnico e 

por isso os dados intra-hospitalares de uma paciente não foram levantados; essa 

paciente foi a óbito intra-hospitalar e foi  possível observar que ela foi submetida à 

diálise. 

Apresentaram  convulsão 2/77 (2,6%) dos pacientes durante o período de 

internação hospitalar  pós operatória, 3/77  (3,9%) dos pacientes sofreram acidente 

vascular cerebral e 7/77 (9,1%) tiveram outras complicações neurológicas: ausência 
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de reflexo de tronco, evoluindo ao óbito, comatoso com eletroencefalograma 

apresentando silêncio elétrico cerebral sem sinais clínicos de morte encefálica, morte 

encefálica, disfasia com tomografia de crânio normal, lesão do plexo braquial 

esquerdo com dor neuropática, delirium e cefaleia holocraniana. 

Evoluíram com sangramento 10/77 (13,0%) dos pacientes por diversas causas 

como hemorragia digestiva, hemotórax, sangramento pela ferida operatória, discrasia, 

hemorragia pulmonar, hemorragia após decorticação com necessidade de 

reabordagem. 

Tromboembolismo ocorreu em 2/77 (2,6%) pacientes, um com trombose no 

tubo Fontan, com dilatação e implante de Stent percutâneo na mesma internação, 15 

dias após a cirurgia. Um paciente teve uma imagem de trombo no átrio direito 

detectada no ecocardiograma transesofágico em sala operatória, mas que 

desapareceu durante a cirurgia; neste paciente, foi realizada a busca e dissecção da 

região femoral para a retirada do trombo, mas ele evoluiu com vasculite importante de 

membros inferiores, indo a óbito por choque cardiogênico. 

Nenhum paciente foi submetido ao suporte cardiopulmonar com oxigenação 

por  membrana extracorpórea (ECMO). O primeiro registro de ECMO no INC, data, no 

livro institucional, de 01/07/2010, sendo este caso inclusive de paciente pediátrico. 

Tiverem algum tipo de infecção 27/77 (35,1%) dos pacientes conforme tabela 

8, e a pneumonia representou 40,7% do total, sendo a principal causa de infecção 

conforme diagnóstico das evoluções médicas no prontuário. 

O paciente que evoluiu com mediastinite foi a óbito por sepse em sete dias de 

pós-operatório.  

Três pacientes evoluíram com insuficiência hepática, conforme diagnóstico das 

evoluções médicas. 

Precisaram de reabordagem por esternotomia 2/77 (2,6%) dos pacientes, um 

por sangramento e coágulos e outro por hematoma. Um paciente precisou ficar com 

o tórax aberto ao término da cirurgia, sendo este fechado em segundo tempo, no 

terceiro dia de pós-operatório. 
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Tabela 8 - Complicações pós-operatórias intra-hospitalares de crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

 Característica n/N % 

Arritmias 5/77 6,5% 

Implante de marcapasso definitivo 1/77 1,3% 

Convulsão 2/77 2,6% 

AVC* 3/77 3,9% 

Neurológico 7/77 9,1% 

Insuficiência hepática 3/77 3,9% 

Insuficiência renal 10/77 13,0% 

Submetidos à diálise 8/78 10,3% 

Tromboembolismo 2/77 2,6% 

Sangramento 10/77 13,0% 

Reabordagem por esternotomia 2/77 2,6% 

Infecções 
      ICPS‖ Clínica ou laboratorial 
      Mediastinite  
      PAV‡ 

      ITU§ 

      Infecção de ferida operatória  
      Infecção sem foco 
      Pneumonia 

27/77 
5 
1 
1 
1 
2 
6 

11 

35,1% 
18,5% 
3,7% 
3,7% 
3,7% 
7,4% 

22,2% 
40,7% 

*AVC, acidente vascular cerebral; ‖ICPS, infecção primária da corrente sanguínea; ‡PAV, pneumonia 
associada a ventilação mecânica; §ITU, infecção do trato urinário 

 

O tempo de internação hospitalar teve mediana de 24,5 [17,8; 36,5] dias. A 

mediana do tempo entre a internação hospitalar e a cirurgia foi de 6,0 [2,3; 9,8] dias. 

Apresentaram tempo de internação prolongado (maior que 14 dias), calculado desde 

de o dia da internação até o dia da alta hospitalar, 56/68 (82,4%) pacientes, conforme 

tabela 9. 
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Tabela 9 - Características pós-operatórias intra-hospitalares de crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

 Característica n/N % Mediana [Q1§;Q3‡] 

Alta hospitalar com anticoagulação 63/68 92,6% - 

Tempo entre a internação e a cirurgia (dias) 78/78 - 6,0 [2,3; 9,8] 

Tempo entre a cirurgia e a alta UTI (dias) 68/78 - 7,0 [4,0; 12,0] 

Tempo de internação hospitalar pós 
operatória (dias) 

68/78 - 17,0 [11,8; 27,0] 

Tempo de internação hospitalar total (dias) 68/78 - 24,5 [17,8; 36,5] 

Tempo de internação hospitalar total 
prolongado ‖ 

56/68 82,4% - 

Óbito intra-hospitalar 10/77 13,0% - 

Tempo entre a cirurgia e óbito 11/78 - 4,5 [8,0; 17,5] 

§Q1 – primeiro quartil; ‡Q3 – terceiro quartil; ‖UTI – Unidade de tratamento intensivo; tempo de 
internação prolongado: maior que 14 dias, considerado desde a internação até a alta hospitalar 

 

  
Gráfico 1 – Número de óbitos e número de pacientes submetidos à Cirurgia de Fontan por ano, no 
período de Agosto/2007 – Julho/2020 

O Gráfico em barras mostra a quantidade de pacientes submetidos à cirurgia de Fontan por ano e os 
que foram a óbito intra hospitalar. Período de agosto de 2007 a julho de 2020 no Instituto Nacional de 
Cardiologia, Rio de Janeiro, RJ.  
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O gráfico 1 mostra a quantidade de pacientes submetidos à cirurgia de Fontan 

por ano no período da pesquisa e os que foram a óbito intra-hospitalar por ano. Há 

um aumento ao longo dos anos de cirurgias por ano e redução da mortalidade intra-

hospitalar. Um total de 39 pacientes foram submetidos à cirurgia de Fontan até 2015 

(inclusive) e , após 2015, 38 pacientes foram submetidos à cirurgia de Fontan, dessa 

forma houve um aumento de cirurgias por ano ao longo do tempo, nesse primeiro 

período de 8,4 anos (Agosto/2007-2015) foram 4,6 cirurgias por ano e no segundo 

período de 5,6 anos (2016-2020) foram 6,8 cirurgias por ano.  

A mortalidade no período da pesquisa foi de 11/77 (14,3%), sendo que em dez 

pacientes o óbito foi intra-hospitalar e em menos de 30 dias (10/77, ou 13,0%); as 

causas dos óbitos estão apresentadas na tabela 10, sendo o choque cardiogênico a 

principal causa de óbito relatada nos prontuários 4/10 (40%). Em um paciente do 

estudo não foi possível definir a evolução para óbito após a alta hospitalar por perda 

de seguimento (mudou para outro estado). 

 

Tabela 10 - Causas de óbito intra-hospitalar do pós-operatório das crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Causa n/N % 

Choque cardiogênico 4/10 40,0% 

Choque séptico ou sepse 2/10 20,0% 

Choque refratário 2/10 20,0% 

Disfunção orgânica múltipla de órgãos 1/10 10,0% 

Choque vasoplégico 1/10 10,0% 

 

O gráfico 2 mostra a curva de sobrevida em 30 dias (percentual) das crianças 

submetidas à cirurgia de Fontan. 
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Gráfico 2 – Curva de sobrevida em 30 dias (percentual) das crianças submetidas à cirurgia de 
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

 
 

5.4 CARACTERÍSTICAS DO SEGUIMENTO TARDIO DO PÓS OPERATORIO  
 

O seguimento foi possível em 67/68 (98,5%) pacientes que tiveram alta 

hospitalar e teve duração mediana de 4,7 anos (1721 dias) , com mínimo de 322 dias 

e máximo de 13,6 anos (4971 dias). Um paciente recebeu alta com 13 dias de 

internação e foi encaminhado para seu estado de origem, ficando sem seguimento 

após a alta hospitalar.  

No seguimento do pós-operatório um paciente 1/67 (1,5%) necessitou de 

implante de marcapasso definitivo, com menos de 30 dias de alta hospitalar.  Um 

paciente foi submetido a transplante cardíaco 2723 dias após a cirurgia. Esse paciente 
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está assintomático em consulta em fevereiro de 2022. Um paciente necessitou ser 

submetido à decorticação pulmonar. 

Tiveram sangramento durante o período de seguimento 7/67 (10,4%), sendo 

seis BARC 2 e um BARC 3b. 

Três pacientes evoluíram com obstrução do tubo de Fontan. Cinco pacientes 

necessitaram de intervenções percutâneas durante o seguimento: três deles 

submetidos a implante de Stent no tubo Fontan (por obstrução, um por oclusão de 

duas colaterais aorto pulmonares de grande calibre e outro por oclusão de fístula 

artério venosa pulmonar e da fenestra do Fontan.  

Ressalta-se que o mesmo paciente submetido à decorticação pulmonar, 

também evoluiu com sangramento BARC 2, obstrução do tubo Fontan com colocação 

de Stent evoluindo com choque séptico e óbito, segmento de 3990 dias. 

Nenhum paciente foi submetido à conversão do Fontan. 

 
Tabela 11 - Características do seguimento de crianças submetidas à cirurgia de Fontan no Instituto 
Nacional de Cardiologia (INC), (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

  Característica n/N % 

Sangramento  7/67 10,4% 

Intervenções percutâneas pós Fontan 5/67 7,5% 

Obstrução do tubo Fontan 3/67 4,5% 

Implante de marcapasso definitivo 1/67 1,5% 

Decorticação 1/67 1,5% 

Transplante cardíaco                                                          1/67 1,5% 

Livre de readmissão relacionada a cardiopatia 
congênita e cirurgia de Fontan 

48/67 71,6% 

Livre de readmissão hospitalar no INC  43/67 64,2% 

Readmissão relacionada a cardiopatia congênita e 
cirurgia de Fontan no INC 
Readmissão para exame eletivo no INC 
Readmissão por outros motivos no INC                                          

40/51 
 

6/51 
5/51 

78,4% 
 

11,8% 
9,8% 

 
 

O gráfico 3 mostra a curva de Kaplan Meier percentual para readmissão 

relacionada à cardiopatia congênita e cirurgia.  As causas de readmissão relacionadas  

à  cardiopatia congênita ou à cirurgia foram diversas: sangramento com ou sem 

alargamento de INR (cinco pacientes),  derrame pleural e/ou pericárdico (dois 
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pacientes), arritmias (três pacientes: um com diagnóstico de Síndrome de Wolf 

Parkinson White, um com instabilidade elétrica supraventricular e um para implante 

de marcapasso definito por disfunção do nó sinusal sintomática), síndrome 

edemigêmica e alargamento de INR (um paciente), oclusão de duas colaterais 

aortopulmonares com coil (um paciente), transplante cardíaco com plastia de artéria 

pulmonar (um paciente), cateterismo terapêutico por obstrução do tubo Fontan com 

implante de Stent (um paciente), oclusão de fístula arteriovenosa com fenestração de 

tubo Fontan (um paciente), rotura de aorta ascendente com tamponamento cardíaco 

(um paciente),  e endocardite de válvula aórtica com necessidade de troca cirúrgica 

(um paciente) e correção de fístula linfática em região inguinal (um paciente) 

 
 

 
 
Gráfico 3 – Curva livre de reinternação (probabilidade) relacionada à cardiopatia congênita e cirurgia 
vs. tempo em dias em 67 crianças submetidas à cirurgia de Fontan, INC, 2007-2020 
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As readmissões em 30 dias foram 7/67 (10,5%), dois por sangramento com 

alargamento de INR, um por implante de marcapasso definitivo, dois por derrame 

pleural com tratamento conservador, um por correção de fístula linfática em região 

inguinal e outro por rotura de aorta ascendente com tamponamento. 

Um paciente foi a óbito por choque séptico 3990 dias após a cirurgia, tendo tido 

13 readmissões, duas para exames eletivos, uma por outras causas e todas as outras 

readmissões relacionadas à cirurgia ou à cardiopatia congênita.  

O gráfico 4 mostra a curva de sobrevida (percentual) até o final do seguimento 

das crianças submetidas à cirurgia de Fontan. 

 
 

 
Gráfico 4 – Curva de sobrevida percentual até o final do seguimento vs. tempo em dias em 78 
crianças submetidas à cirurgia de Fontan, INC, 2007-2020 
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5.5 TESTES DE ASSOCIAÇÃO ENTRE VARIÁVEIS RELACIONADAS À  

CIRURGIA DE FONTAN 

 

Foram feitas comparações entre os pacientes que foram a óbito intra-hospitalar 

e os que não foram com relação a idade do paciente, renda familiar em salário mínimo 

e per capita, SO2 maior ou igual a 75%, presença de disfunção do VU, presença de 

insuficiência da valva AV, hematócrito, creatinina basal, PMAP ≥ 15 mmHg, tempo 

entre a cirurgia de Fontan e a cirurgia de Glenn, idade do paciente no momento da 

cirurgia de Glenn, tempo de CEC, se foi utilizado tubo fenestrado ou não no relato 

cirúrgico e eventos intra-hospitalares pós-operatóiros:, AVC, convulsão, 

tromboembolismo, insuficiência hepática, arritmias, pneumonia, sangramento e 

reabordagem por esternotomia, porém não houve diferença significativa entre essas 

variáveis.  

No entanto, 6/9 (66,7%) dos pacientes que evoluíram com insuficiência renal 

no período pós- operatório intra-hospitalar foram a óbito intra-hospitalar e 4/67 (6,0%) 

dos pacientes que evoluíram com insuficiência renal no período intra-hospitalar não 

foram a óbito; dessa forma houve diferença significativa entre esses grupos (p<0,001). 

O mesmo ocorreu para o grupo de pacientes que necessitaram de diálise no período 

intra-hospitalar : foram a óbito intra-hospitalar 6/10 (60%) dos que fizeram diálise,  

versus 2/68 (3,0%), que não foram a óbito (p<0,001).  

Eventos neurológicos intrahospitalares  ocorreram em  3/9 (33,3%)  dos que 

foram a óbito, comparados a  4/67 (59,7%) dos que não foram  a óbito intra-hospitalar, 

o que também teve  diferença significativas (p= 0,032).  

Observamos que os pacientes que tiveram tempo de intubação prolongado, 

(maior que 24 horas), também tiveram tempo de drenagem prolongado, sendo 

considerado maior que 10 dias, (p= 0,027) e quem teve PMAP ≥ a 15 mmHg também 

teve tempo de drenagem prolongada (p= 0,026), conforme tabela 12. 

A comparação entre os pacientes submetidos a fenestração e os não 

fenestrados mostrou que não houve diferença entre o tempo de drenagem prolongada 

(p=0,661), conforme tabela 12. 

Houve diferença entre o tempo de intubação prolongado ou não quando 

comparando com o tempo prolongado de drenagem (p=0,027) e  todos os pacientes 

que tiveram tempo de internação prolongada (maior que 14 dias) , tiveram tempo de 

drenagem prolongado, conforme tabela 12.   
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Tabela 12 - Comparação entre as variáveis intra-operatórias e a drenagem prolongada em crianças 
submetidas à cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-
2020 

Variáveis Drenagem prolongada*  

Sim 
 

Não 
 

p 
 

Ventrículo principal: VD†  
Ventrículo principal: diferente do VD† 

2 (10,5%) 
17 (89,5%) 

3(5,9%) 
48 (94,1%) 

0,608§ 

SO2‡ menor que 75% 
SO2‡ maior ou igual a 75% 

4 (22,2%) 
14 (77,8%) 

12 (24,0%) 
38 (76,0%) 

1,00§ 

PMAP‖  maior ou igual 15 mmHg   
PMAP‖  menor 15 mmHg   

9 (47,4%) 
10 (52,6%) 

10 (20,4%) 
39 (79,6%) 

0,026** 

Tempo de CEC†† prolongado§§  
Tempo de CEC†† não prolongado  

3 (15,8%) 
16 (84,2%) 

7 (13,7%) 
44 (86,3%) 

1,00§ 

Tubo Fontan não Fenestrado 
Tubo Fontan Fenestrado 

11 (57,9%) 
8 (42,1%) 

   26 (52,0%) 
24 (48,0%) 

0,661** 

Tempo de intubação prolongado‡‡ 
Tempo de intubação não prolongado 

12(85,7%) 
2 (14,0%) 

23 (65,7%) 
12 (34,0%) 

0,294§ 

Tempo de internação prolongado ‖‖ 
Tempo de internação não prolongado 

18(100,0%) 
0 (0,0%) 

37 (75,5%) 
12 (24,5%) 

0,027§ 

 *Drenagem prolongada: mais que dez dias de duração; †VD: ventrículo direito; § Teste exato de Fisher 

‡SO2% - percentual de saturação de oxigênio; ‖PMAP - pressão média da artéria pulmonar; ** Teste qui-
quadrado; ††CEC: circulação extracorpórea; §§Tempo de CEC†† prolongado: tempo de circulação 
extracorpórea prolongada (maior que 120 minutos); ‡‡Tempo de intubação prolongado: maior que 24 
horas de duração; ‖‖Tempo de internação prolongado: maior que 14 dias de duração 
 

Houve diferença entre o tempo de internação prolongado quando comparando 

com o tempo de intubação prolongado, (p=0,024) conforme tabela 13.   

Não houve diferença no tempo de intubação prolongado ou não, quando 

comparado com percentual de saturação maior ou igual a 75% e menor que 75%, 

PMAP, maior ou igual a 15 mmHg ou menor que 15 mmHg e o tempo de CEC 

prolongado (maior que 120 minutos) ou não, conforme tabela 13. 
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Tabela 13 - Comparação entre as variáveis intra-operatórias e o tempo de intubação prolongado em 
crianças submetidas à cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, 
RJ, 2007-2020 

Variáveis Tempo de intubação prolongado*  

Sim 
 

Não 
 

p 
 

SO2† menor que 75% 
SO2† maior ou igual a 75% 

8 (23,5%) 
26 (76,5%) 

2 (14,3%) 
12 (85,7%) 

0,701§ 

PMAP‡  maior ou igual 15 mmHg  
PMAP‡  menor 15 mmHg   

12 (36,4%) 
21 (63,6%) 

4 (26,7%) 
11(73,3%) 

   0,742§ 

Tempo de CEC‖ prolongado**  
Tempo de CEC‖ não prolongado  

7 (20,0%) 
28(80,0%) 

0 (0,0%) 
15 (100,0%) 

0,087§ 

Tubo Fontan não Fenestrado 
Tubo Fontan Fenestrado 

15 (44,1%) 
19 (55,9%) 

   9 (60,0%) 
6 (40,0%) 

0,305†† 

Tempo de internação prolongado §§ 
Tempo de internação não prolongado 

31(93,9%) 
2 (6,1%) 

10 (66,7%) 
5 (33,3%) 

0,024§ 

 *Tempo de intubação prolongado: maior que 24 horas de duração; †SO2% - percentual de saturação 
de oxigênio;§ Teste exato de Fisher; ‡PMAP - pressão média da artéria pulmonar; ‖CEC: circulação 
extracorpórea; ** Tempo de CEC†† prolongado: tempo de circulação extracorpórea prolongada (maior 
que 120 minutos); ††Teste qui-quadrado; §§Tempo de internação prolongado: maior que 14 dias de 
duração 

 

Houve diferença de mortalidade em 30 dias entre os pacientes submetidos a 

cirurgia de Fontan até 2015 (inclusive) e depois de 2015 (p = 0,037), e  houve também 

diferença no percentual de pacientes extubados entre esses dois períodos (p = 0,001), 

conforme tabela 14. Houve diferença na comparação entre os pacientes que 

evoluíram com insuficiência renal ou não com relação ao período em que foram 

operados, antes ou após 2015 o mesmo ocorreu com os pacientes que necessitaram 

de diálise, conforme tabela 14. 

Não houve diferença significativa entre as  variáveis  quando foram feitas 

comparações entre os pacientes que foram submetidos a cirurgia antes ou após 2015:  

idade do paciente, IMC, renda familiar em salário mínimo e per capita, SO2 maior ou 

igual a 75%, presença de disfunção do ventrículo único, presença de insuficiência da 

valva AV, hematócrito, creatinina basal, PMAP ≥ 15 mmHg, tempo entre a cirurgia de 

Fontan e a cirurgia de Glenn, idade do paciente no momento da cirurgia de Glenn, 

tempo de CEC, utilização de tubo fenestrado ou não no relato cirúrgico e eventos intra-
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hospitalares pós-operatóiros AVC, convulsão, outros eventos neurológicos, 

tromboembolismo, pneumonia, sangramento e reabordagem por esternotomia.  

 
Tabela 14 - Comparação entre as variáveis óbito, extubação, insuficiência renal, diálise e tempo de 
drenagem nos períodos até 2015 e após 2015 em crianças submetidas à cirurgia de Fontan no Instituto 
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020 

Variáveis Período até 2015 

Sim 
 

Não 
 

p 
 

Óbito em 30 dias  
Vivos no mínimo até 30 dias  

8 (22,9%) 
27 (77,1%) 

2 (4,8%) 
40 (95,2%) 

0,037* 

Extubação no centro cirúrgico 
Não extubação no centro cirúrgico 

1 (2,9%) 
34 (97,1%) 

20 (47,6%) 
22 (52,4%) 

<0,001* 

Insuficiência renal pós operatória     
Sem insuficiência renal pós operatória 

8 (22,9%) 
27 (77,1%) 

2 (4,8%) 
40 (95,2%) 

0,037* 

Diálise pós operatória                      
Sem diálise pós operatória 

7 (19,4%) 
29 (80,6%) 

1 (2,4%) 
41 (97,6%) 

0,021* 

Tempo de drenagem (dias)†  4,0 [7,0; 10,8]  5,0 [4,0; 11,0]  0,858§ 

* Teste exato de Fisher; †Tempo de drenagem (dias): tempo do dreno de maior duração 
§ Teste U de Mann-Whitney 
 
 

O cálculo da regressão de Cox para óbito mostrou para eventos intra-

hospitalares HR de 34,4 (IC 95% 7,056 - 167,7; p<0,0001) para insuficiência renal, 

HR de 16,8 (IC 95% 4,666 – 60,51; p<0,0001) para necessidade de diálise, e HR de 

5,829 (IC 95% 1,452 – 23,4; p=0,0129) para eventos neurológicos. Na análise 

multivariada encontramos HR de 65,05 (IC 95% 7,923– 534,1; p=0,0001) para 

insuficiência renal pós-operatória intra-hospitalar. 
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6 DISCUSSÃO  

 

A revisão sistemática elaborada por Kverneland, Kramer e Ovroutski que 

abrangeu os artigos publicados entre os anos 1971 e 2016 sobre a cirurgia de Fontan, 

alcançou 9390 pacientes, e incluiu 31 artigos publicados por mais de 40 centros 

predominantemente de economias desenvolvidas. A distribuição geográfica desses 

centros foi nos continentes da América do Norte, Europa, Ásia e Oceania, não 

havendo nenhum artigo cuja publicação procedeu das Américas Central e do Sul e da 

África5. Sendo assim, a presente pesquisa contribuiu para diminuir a lacuna geográfica 

no conhecimento sobre a cirurgia de Fontan na América do Sul. Vale ressaltar que 

Caneo et al publicaram resultados da cirurgia de Fontan no Brasil em 2017, um ano 

após a abrangência de publicações da metanálise mencionada7. 

Foi possível analisar o perfil dos 78 pacientes identificados com menos de 18 

anos (pediátricos) submetidos à cirurgia de Fontan no período entre agosto de 2007 

e julho de 2020 no Instituto Nacional de Cardiologia do Rio de Janeiro. 

A idade média da população estudada no momento da cirurgia de Fontan foi 

de 12,1(DP ± 3,2) anos, corroborando a constatação de Caneo et al. em centro 

brasileiro, em que a mediana de idade foi de 8 [6-12] anos, de que a indicação tardia 

para completar a circulação Fontan ainda é comum no sistema de saúde brasileiro. 

Devido a isso, sofremos consequências do não aproveitamento das vantagens da 

abordagem estagiada da cirurgia de Fontan7, realizada em idades inferiores, como 

descrita em muitos países desenvolvidos: Mutsuga et al. (Canadá, entre os anos 2004 

e 2010 e n=97) mostrou média de idade de 3,9 anos (dp ± 2,2)44, Ovroutski et al. 

(Alemanha, entre os anos 1995 e 2011 e n=140) com mediana de 3,8 [1,3-37] anos28; 

Akintoye et al. (Estados Unidos, entre anos 2001 e 2014 e n=15934) com mediana de 

idade de 3 [2-4] anos48.  

O risco associado da idade do paciente submetido à cirurgia de Fontan com a 

mortalidade intra-hospitalar como desfecho primário foi avaliado por Akintoye et al., 

utilizando o sistema nacional dos Estados Unidos de pacientes internados, com 3319 

registros, nos anos de 2001 a 2014. Os dados encontrados mostram que embora a 

cirurgia de Fontan naquele país seja mais comumente realizada em pacientes com 

dois anos de idade, a idade de três anos é a que está mais associada a menor 

mortalidade intra-hospitalar. A taxa de risco ajustada para a idade de 3 anos foi de 

0,93% [IC de 95%=0,23% - 1,6%], essa taxa para outras idades (em ordem crescente) 
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foi de 1.4% [0.24%‐2.5%] para 4 anos, 1.5% [0.77%‐2.1%] para 2 anos, 2.1% [0.19%‐

4.1%] para um ano, e 6.1% [3.3%‐9.0%] para menores de um ano.  Foi observado que 

com o aumento da idade após os três anos há aumento da taxa de risco ajustada para 

a mortalidade intra-hospitalar, com valores  de 2,6% até 8,4% para procedimentos 

realizados após os 10 anos49.  

Nesse contexto, podemos notar também que em nosso estudo, os pacientes 

foram submetidos à cirurgia de Glenn na idade mediana de 2,3 [1,6; 5,0] anos e que 

o tempo entre a cirurgia de Glenn e a cirurgia de Fontan foi de 8,6 (±3,4) anos.  Ono 

et al. em estudo com 434 pacientes submetidos à cirurgia de Fontan ente 1994 e 2015 

em centro único na Alemanha, relataram que a mediana de idade dos pacientes 

quando submetidos à conexão parcial cavo-pulmonar foi de 0,5 [0,3-1,1] anos e o 

intervalo entre essa cirurgia e a cirurgia de Fontan teve mediana de 1,5 [1,2-2,2] 

anos50. Portanto, os pacientes de nosso estudo foram  submetidos à cirurgia de Glenn 

tardiamente e houve um longo período até a confecção da anastomose cavo-pulmonar 

total (cirurgia de Fontan). Isto se deveu à questões intrínsecas ao serviço de Pediatria, 

em que se preconizava retardar a realização do procedimento, assim como, em parte, 

referenciamento tardio dos pacientes a nosso instituto. 

Desse modo, os pacientes permaneceram por longos anos com baixa 

saturação de O2. Vale ressaltar que  a média da saturação de O2 dos pacientes em 

nosso estudo antes da cirurgia de Fontan foi de 78,6 (±7,4)%, inferior a publicada por 

Mery et al. com 610 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan em um centro único 

nos Estados Unidos, cuja saturação sistêmica teve média de 85 (±5,0)%22. 

Embora o  índice de massa corporal (IMC) predominante dos pacientes tenha 

sido o eutrófico, com 32/57 (56,1%), cabe ressaltar que a desnutrição acentuada 5/57 

(8,8%) e o baixo peso 7/57 (12,3%) quando agregadas totalizaram 12/57 (21,1%). 

Baldini et al. concluíram que a desnutrição é um problema em qualquer estágio da 

vida da criança com ventrículo único, resultando em maior tempo de internação 

hospitalar, maior mortalidade e maior risco de adversidade no neurodesenvolvimento 

e no crescimento51. Desse modo, há uma oportunidade de melhorar esses desfechos 

em nosso centro, visto que os parâmetros nutricionais são fatores pré-cirúrgicos 

passíveis de intervenções. Jeffrey et al. concluíram que baixo z-escore de peso para 

a idade (menor que -2) é associado a altas taxas de infecções pós-operatórias no 

paciente submetido à cirurgia de Fontan, tais como bacteremia, mediastinite, infecção 

do trato urinário com cultura positiva, gastroenterite com cultura positiva e 
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pneumomia52. Contudo, não demonstramos associação entre baixo peso e 

desnutrição com pior desfecho em nosso estudo, possivelmente pelo pequeno 

número de nossa amostra. 

Os valores de IMC foram encontrados em apenas 57/78 (73,1%) dos 

prontuários dos pacientes. Os dados de altura dos pacientes durante a internação 

para cirurgia de Fontan não foram encontrados nos prontuários, enquanto foram 

identificados 100% dos pesos dos pacientes. Essa realidade já foi detectada por 

Baldini et al. que relatou que vários estudos demonstraram dados antropométricos 

não mensurados durante os diferentes estágios cirúrgicos, ressaltando que a 

composição corporal pode ajudar a entender o status nutricional e definir melhores 

estratégia nutricionais51. 

A obesidade grave foi encontrada em 5/57 (8,8%) e sobrepeso em 8/57 (14,0%) 

totalizando 13/57 (22,8%). Esses dados sugerem que esses pacientes sofrem dos 

mesmos problemas da população geral, já que de alguma forma o cuidado com um 

doença prevenível como a obesidade não foi realizado. Vale salientar que a American 

Heart Association na declaração científica para avaliação e manejo de crianças e 

adultos com circulação Fontan menciona a obesidade como fator de risco modificável 

para o desenvolvimento de fibrilação atrial e disfunção diastólica11. Em nosso estudo, 

não foi possível identificar pior desfecho em crianças obesas. 

Os pacientes foram submetidos à cirurgia de Fontan com PMAP de 12,7 (±3,3) 

mmHg, sendo que 22/76 (28,9%) dos pacientes estavam com PMAP com valores de 

15 mmHg ou mais, conforme descrito, esses valores configuram 90% de 

especificidade para desfechos desfavoráveis:  duração de derrame pleural, tempo de 

internação hospitalar prolongado e morte intra-hospitalar25. De fato, observamos que 

os pacientes que tiveram PMAP maior ou igual a 15 mmHg também tiveram um tempo 

de drenagem prolongada (p= 0,026), conforme tabela 12. 

Em estudo multicêntrico nos Estados Unidos, com 323 pacientes submetidos à 

cirurgia de Fontan, menos que 17% dos pacientes foram classificados como abaixo 

do nível de pobreza federal (nível mínimo de renda considerado adequado em cada 

país)6. Em nosso estudo, a renda familiar per capita em salários-mínimos foi de 0,4 

[0,27; 0,65] e  26,5% dos pacientes apresentaram renda per capita abaixo de 0,29 (o 

nível de renda adequado no Brasil ,de acordo com o Banco Mundial, é de 1,9 dólar 

por dia, considerando o salário mínimo como 1045 reais e um dólar = 5,36 reais, 

ambos referente a julho de 2020). Desse modo, observamos que há um percentual 
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elevado de pacientes abaixo do nível de pobreza em nosso estudo. Por um lado, se 

evidencia que há  acesso desses pacientes ao serviço de saúde pública, já que o 

hospital atende totalmente por meio do Sistema Único de Saúde (SUS); por outro lado, 

se antecipa a dificuldade dos pacientes e seus responsáveis no cuidado do paciente 

submetido à cirurgia de Fontan.  Cabe ressaltar que, além das internações cirúrgicas, 

é necessário comparecer a consultas e exames de forma periódica, sendo que 37/78 

(47,4%) dos pacientes do estudo moravam em municípios da região metropolitana do 

Rio de Janeiro, mas não na capital, no momento da cirurgia, conferindo maior 

investimento em deslocamento até o instituto na capital.  

A mortalidade foi de 11/77 (14,3%), sendo que em dez pacientes o óbito foi 

intra-hospitalar e em menos de 30 dias (10/77, ou 13,0%), sendo o choque 

cardiogênico a principal causa relatada nos prontuários 4/10 (40%). Houve diferença 

de mortalidade em 30 dias entre os pacientes submetidos a cirurgia de Fontan até o 

ano de 2015 (22,9%) e depois de 2015 (4,8%), conforme teste de comparação 

(p=0,037), indicando tendência em melhoria de resultados na mortalidade precoce ao 

longo dos anos dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, em consonância com 

a revisão sistemática em cinco décadas da cirurgia de Fontan elaborada por 

Kverneland, Kramer e Ovroutski5. 

É importante notar que em nosso estudo não houve diferença entre os grupos 

antes e depois de 2015 em relação a sua idade ou parâmetros de gravidade, como 

disfunção ventricular, saturação de oxigênio, PSAP e creatinina pré operatória. 

Notamos diferença nos desfechos pós operatórios, como menos disfunção renal e 

maior frequência de extubação precoce após 2015. Por outro lado, Caneo et al. 

relataram mortalidade precoce de 11% em centro brasileiro com 420 pacientes no 

período entre 1984 e 2014, mas mostraram que ao dividir em três eras houve aumento 

da mortalidade no período mais recente partindo de 6,5%, passando por  4,7% sendo 

a mortalidade da última de 9,3%, Caneo et al. concluíram que esse aumento na 

mortalidade foi proveniente de uma seleção dos pacientes inadequada associada a 

uma ampla indicação cirúrgica7. 

Mutsuga et al., estudaram 97 pacientes submetidos à cirurgia de Fontan entre 

2004 e 2010, comparando extubação na sala operatória (grupo A), a chamada 

estratégia de extubação rápida (fast-track extubation), extubação na unidade de 

tratamento intensivo, um grupo em menos de 24 horas (grupo B) e os chamados 

pacientes com extubação prolongada (grupo C), cuja extubação foi após 24 horas. 
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Além de concluir que a estratégia de extubação rápida é possível de ser executada, o 

artigo mostrou que houve melhora em parâmetros pós-operatórios hemodinâmicos, 

de retirada de drenos e menor tempo de internação na unidade intensiva e hospitalar. 

Mutsuga et al. encontraram a mediana de dias para a  retirada do último dreno de 8 

[4,62], 9 [2,44], e 14 [5,45] ,respectivamente, para grupos A, B e C (p<0,001)37. Em 

nossa pesquisa, a mediana do tempo de drenagem foi de 6,0 [4,0; 11,0] dias, sendo 

inferior até mesmo ao grupo de pacientes extubados em sala operatória quando 

comparado ao estudo de Mutsuga et al44. 

A instituição que comparou o período pré e pós implementação do protocolo 

PORTLAND encontrou a mediana do número de dias de drenagem mediastinal menor 

nos pacientes pós-protocolo (6 vs. 11 dias, p<0,001);em nosso estudo, o tempo de 

drenagem foi semelhante ao encontrado no manejo pós-implantação do protocolo no 

estudo mencionado, e inferior ao manejo pré- implantação do protocolo de 

PORTLAND30. 

Ovroutski et al.  consideraram o tempo de drenagem um desfecho de 

morbidade para 140 pacientes submetidos à cirurgia de Fontan com conduto 

extracardíaco, período de 1995 a 2011, estudo na Alemanha, consideraram como 

tempo prolongado de drenagem a duração maior que 10 dias. O mesmo estudo 

demostrou  que um tempo prolongado de circulação extracorpórea maior que 120 

minutos foi um fator de risco para derrame pleural prolongado. Em nosso estudo não 

observamos diferença entre o tempo de circulação extracorpórea acima de 120 min 

com tempo prolongado de drenagem com (p=1,00), tabela 12. Ovroutski et al. 

encontraram 40,7% dos pacientes com tempo de drenagem prolongada28, nosso 

estudo encontrou um percentual menor, 27,1% dos pacientes com esse critério. 

Mery et al. mostraram um percentual semelhante ao nosso estudo de tempo de 

drenagem prolongada 160/610 (26%) após a cirurgia de Fontan entre os anos 1995 e 

2016, em centro único no Texas, nos Estados Unidos da América. Porém eles 

definiram o tempo de drenagem prolongada da seguinte forma: duração maior que 14 

dias ou que tenha tido necessidade de drenagem cirúrgica ou percutânea22. Desse 

modo, como a nossa definição de drenagem prolongada foi menos ampla e obteve 

percentual semelhante ao do estudo no Texas, podemos considerar que nosso 

percentual de drenagem prolongada foi mais alta em comparação com o estudo de  

Mery et al. Cabe acrescentar que 51/78 (65,4%) dos pacientes em nosso estudo 

evoluíram com derrame pleural, sendo necessário uma nova drenagem invasiva em 
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23/51 (45,1%) dos pacientes, havendo dessa forma um percentual significativo de 

pacientes submetidos a tempos prolongados de drenagem (mediana do tempo da re-

drenagem pleural direita 10,0 [7,5; 15,5] dias e mediana do tempo da re-drenagem 

pleural esquerda 6,0 [3,0; 35,5] dias. 

Em nosso estudo, a mediana do tempo de internação na unidade de tratamento 

intensivo (UTI)  foi de 7,0 [4,0; 12,0] dias,  sendo maior quando comparada ao grupo 

de pacientes extubados na sala operatória (grupo A), conforme estudo de Mutsuga et 

al., descrito anteriormente, a  mediana do tempo de permanência na UTI foi de  2[1-

70], 9[1-2] e 10 [3-208] respectivamente para grupos A, B (extubação em menos de 

24 horas) e C  (extubação prolongada), (p<0,001)44.Mery et al., encontraram mediana 

de 3 [1-144] dias de internação na UTI em estudo com 610 pacientes submetidos à 

cirurgia de Fontan, mesmo no subgrupo com pacientes que tiveram falência aguda do 

Fontan (criação de fenestração, oclusão de colateral e reabordagem na artéria 

pulmonar), cuja mediana do tempo de internação na UTI foi de 6 [2-44] dias22. 

A mediana do tempo de internação hospitalar total encontrado em nosso estudo 

foi de 24,5 [17,8; 36,5] dias. Mery et al. encontrou uma mediana de 10[4-85] dias de 

internação hospitalar pós- operatória, porém no subgrupo com pacientes que tiveram 

falência aguda do Fontan, a mediana foi de 27 [6-85] dias. Ravishankar et al. estudou 

pacientes submetidos à cirurgia de Fontan em 15 centros distribuídos na América do 

Norte e encontrou a mediana de 11 [9-18] dias de internação hospitalar pós 

operatória6. O tempo mediano de internação hospitalar pós-operatório em nosso 

estudo foi de 17,0 [11,8; 27,0] dias. Cabe ressaltar que em nosso estudo, a mediana 

do período entre a admissão hospitalar e  a cirurgia foi de 6,0 [2,3; 9,8] dias, desse 

modo podemos concluir que em nossa instituição há potencial para diminuir o tempo 

de internação pré e pós operatório. 

Ovroutski et al. em estudo realizado com 140 pacientes submetidos à cirurgia 

de Fontan identificaram a fenestração como fator de risco para derrame pleural 

prolongado, maior que 10 dias, (OR= 3,6 (1,7-7,8); IC 95%; p<0,001) e explicou esse 

achado pelo fato de que a fenestração foi realizada em um subgrupo com fatores 

hemodinâmicos desfavoráveis28. No entanto, em nosso estudo não houve diferença 

entre os pacientes submetidos ou não à fenestração quando comparados com o 

tempo de derrame pleural prolongado (p = 0,661); podemos concluir, desse modo, 

que a fenestração pode ser benéfica, mas não necessariamente precisa ser realizada 

em todos os pacientes. 
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Quando analisamos as variáveis associadas ao desfecho óbito intra-hospitalar, 

encontramos diferença significativa entre os pacientes que evoluíram com 

insuficiência renal e também os que necessitaram de diálise (em ambos p<0,001); 

essa análise é concordante com Cardoso et al. que mencionaram que a injúria renal 

aguda gera aumento significativo de risco de morte intra-hospitalar 36. 

Em nossa avaliação houve, diferença no percentual de pacientes extubados no 

centro cirúrgico entre os  períodos pré e pós 2015, respectivamente 2,9% e 47,6% 

(p=0,001). Kintrup et al. mencionaram em seu estudo que a extubação em sala reduziu 

a necessidade do uso de antibióticos, explicando que isso ocorreu provavelmente pelo 

menor número de infecções nas vias aéreas43. Não houve nenhuma mudança 

formalizada em protocolo pelo instituto para essa mudança significativa dos pacientes 

extubados no centro cirúrgico ou não; acreditamos que houveram iniciativas 

individuais dos cirurgiões, anestesiologistas e perfusionistas que contribuíram para 

essa expressiva mudança, bem como o ganho de experiência do manejo do Fontan 

com o aumento concomitante do número de cirurgias por ano, conforme apresentado 

no gráfico 1. 
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7 PERSPECTIVAS FUTURAS  
 

Os  dados levantados, gerenciado por meio da ferramenta eletrônica de captura 

de dados para pesquisas REDCap, hospedada no INC, bem como as análises dessa 

pesquisa, estarão disponíveis para que a o corpo clínico e direção desse instituto 

utilizem as informações levantadas nas mais diversas áreas como gestão hospitalar, 

serviço social, terapia ocupacional, psicologia, assistência médica e de enfermagem, 

fisioterapia, ensino e pesquisa. Havendo interesse, será possível manter o banco de 

dados atualizado, fazendo inclusão prospectiva de dados e propondo  alterações e 

melhorias e novas análises estatísticas. 

Os resultados e análises desse estudo servirão como substrato para orientar o 

texto que está em elaboração do protocolo institucional para pacientes submetidos à 

cirurgia de Fontan. Esses dados também poderão ser utilizados como controle após 

a implantação desse protocolo institucional de forma comparativa entre os resultados. 

Os dados serão submetidos à publicação em revista científica visando 

contribuir de forma ampla para toda a comunidade científica que trata de pacientes 

pediátricos portadores de cardiopatias congênitas, especialmente no contexto de um 

país localizado na América do Sul.  
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8 LIMITAÇÕES 
 

Os dados do estudo são relativos a um único centro em um país na América do 

Sul, podendo os resultados não serem generalizáveis. 

Por tratar-se de um estudo retrospectivo, não havendo padronização de dados 

de exames levantados, de  diagnósticos  relatados nos prontuários e de terapêuticas 

usadas. Sendo a metodologia de levantamento de prontuário, há as limitações desse 

método, tais como perda de informações clínicas e laboratoriais por registros 

inadequados ou incompletos nos prontuários dos pacientes. 

Foram avaliadas reinternações apenas no INC. A não inclusão de internações 

em outras instituições pode subestimar  tanto o número de internações como as 

complicações levantadas.  

O número de pacientes foi de 78, e dessa forma foi possível calcular algumas 

associações utilizando análise univariada. A análise de regressão de Cox e análise 

multivariada apresentada possui intervalos de confiança amplos uma vez que há 

poucos eventos para cada varável.  
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9 CONCLUSÕES 
 

No Instituto Nacional de Cardiologia, entre o período de agosto de 2007 e julho 

de 2020, um total de 78 pacientes pediátricos foram submetidos à cirurgia de Fontan 

do tipo conduto extracardíaco, com idade média de 12,1(dp±3,2) anos. A maior parte 

dos pacientes, 48/75 (61,5%) havia sido submetida à cirurgia de BTT modificada e 

10/78 (12,8%) à cirurgia de BAP. Todos os pacientes haviam sido submetidos a 

cirurgia da anastomose cavo-pulmonar bidirecional (cirurgia de Glenn). A 

apresentação morfológica predominante foi atresia da valva tricúspide seguida de 

atresia pulmonar e estenose pulmonar. Hematócrito médio pré Fontan foi de 56,9 (± 

5,0) % e saturação média de 78,6 (±7,4)%. O grau de escolaridade predominante dos 

responsáveis foi o ensino fundamental incompleto  e a  renda familiar mediana foi 

menor que dois salários mínimos, evidenciando o baixo poder sócio econômico dessa 

população assistida em nosso centro. 

A maior parte dos pacientes submetidos à cirurgia de Fontan não foram 

fenestradas 43/77 (55,8%). Os pacientes com PMAP maior ou igual a 15 mmHg 

tiveram tempo de drenagem prolongada,  mas  não houve diferença entre o tempo de 

drenagem prolongada entre pacientes fenestrados ou não. Dois terços dos pacientes 

evoluíram com derrame pleural, e menos de 10% com quilotórax. Infecção ocorreu em 

pouco mais de um terço dos pacientes no pós operatório, sendo a mais frequente a 

pneumonia.  

O tempo de internação hospitalar foi longo.  A taxa de extubação no centro 

cirúrgico foi pequena, mas aumentou ao longo do tempo. 

Foi elevada a taxa de reinternações relacionadas a cardiopatia congênita e 

cirurgia de Fontan no INC, evidenciando a morbidade desses pacientes. 

 A mortalidade no período da pesquisa foi de 11/77 (14,3%), sendo a maioria 

intra-hospitalar e por choque cardiogênico e diminuiu evolutivamente, comparando-se 

o período antes de 2015 e após 2015. Houve relação de insuficiência renal aguda e 

necessidade de diálise pós-operatórios com o óbito intra-hospitalar. 

Embora a média de idade do paciente durante a cirurgia de Fontan tenha sido 

elevada, houve decréscimo da mortalidade precoce ao longo do tempo e aumento do 

número de pacientes extubados no centro cirúrgico, evidenciando um melhor manejo 

desses pacientes na instituição, de forma concomitante ao aumento do número de 

cirurgias por ano. 
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ANEXOS 

 

ANEXO A – PARECER CONSIBUSTANCIADO DO COMITÊ DE ÉTICA EM 

PESQUISA (CEP) DO INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA (INC) – CEP/INC 
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