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RESUMO

Introducdo: A cirurgia de Fontan é um tratamento para um grupo heterogéneo de pacientes
gue apresentam coracdes funcionalmente univentriculares, representando aproximadamente
10% de todas as cardiopatias congénitas. Ha publicacdes de resultados mostrando
decréscimo na mortalidade precoce de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan ao longo
do tempo em paises desenvolvidos, porém héa poucos relatos dos desfechos de
morbimortalidade da cirurgia de Fontan em paises em desenvolvimento.

Objetivos: O objetivo desse estudo € descrever o perfil dos pacientes pediatricos submetidos
a cirurgia de Fontan em hospital publico federal de referéncia para cardiopatias congénitas
complexas no Brasil.

Método: Estudo observacional retrospectivo em centro Unico, por meio de revisdo de
prontuario de todas as criancas submetidas a cirurgia de Fontan, no periodo de agosto de
2007 até julho de 2020.

Resultados: No periodo,78 criancas foram submetidas a cirurgia de Fontan com conduto
extracardiaco, sendo 52,6% do sexo feminino. A apresentacdo morfoldgica predominante foi
atresia da valva tricuspide (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 0s pacientes
haviam sido submetidos a cirurgia da anastomose cavo-pulmonar bidirecional, esta com
mediana de idade de 2,3 [1,6; 5,0] anos. Hematdécrito médio pré-Fontan foi de 56,9 (+ 5,0) %
e saturacado média de oxigénio de 78,6 (£7,4)%. A mediana da renda familiar foi de 1,8 [1,2;
2,6] salarios minimos. A mortalidade em 30 dias foi de 10/77 (13,0%). No teste de associacao
houve diferenca de mortalidade em 30 dias entre 0s pacientes submetidos a cirurgia de Fontan
até o ano de 2015 (22,9%) e depois de 2015 (4,8%), (p=0,037). Houve também diferenca no
percentual de pacientes extubados no centro cirargico entre esses dois periodos
respectivamente 2,9% e 47,6% (p=0,001). Apenas insuficiéncia renal pés-operatoria (22,9%
vs. 4,8%%, p=0,037) e dialise p6s-operatéria (19,4 vs. 2,4%, p=0,021) foram diferentes entre
os periodos, sendo mais frequente no primeiro.

Conclusfes: 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 nimero
de pacientes extubados no centro cirdrgico, concomitante ao aumento do nimero de cirurgias

por ano.

Palavras-chave: cirurgia de Fontan; Mortalidade; Cardiopatias Congénitas, Coragéo
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 INTRODUCAO

Os coragbes funcionalmente univentriculares representam aproximadamente
10% de todas as cardiopatias congénitas!, e esta situacdo é caracterizada pela
impossibilidade ou desaconselhamento da reconstrucdo cirdrgica para um coracao
funcionalmente biventricular com a circulacédo pulmonar e sistémica separadas?.

Havendo somente um ventriculo funcional, o objetivo da chamada circulagéo
Fontan, é permitir que esse ventriculo supra a circulacéo sistémica e que o retorno
venoso seja conectado diretamente a artéria pulmonar. O tratamento é realizado de
forma estagiada® com multiplas cirurgias.

A anatomia cardiaca desses pacientes € diversa; embora todos tenham
somente um ventriculo funcional, o fluxo sanguineo que vai para o pulméo podera ser
balanceado, de hipofluxo ou de hiperfluxo. Os pacientes com hipofluxo ou hiperfluxo
poderao ser submetidos a cirurgia prévias visando um fluxo pulmonar balanceado. No
hipofluxo € recomendada a cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) modificada,
gue € a anastomose da artéria subclavia a artéria pulmonar. Ja quando ha hiperfluxo,
€ realizada a cirurgia de bandagem de artéria pulmonar (BAP).Dessa forma, essas
cirurgias podem ser necessarias ou nao, ainda no periodo de resisténcia pulmonar
elevada.

Em qualquer que seja a apresentacdo da anatomia cardiaca, o paciente com
ventriculo Unico funcional, jA com a resisténcia pulmonar menor, com cerca de quatro
a seis meses de vida, sera submetido a um primeiro estagio. O estagio consiste na
anastomose entre a veia cava superior e a artéria pulmonar (cirurgia de Glenn)
visando melhorar a oxigenacdo e reduzir a sobrecarga de volume para o ventriculo
principal. No ultimo estagio, completa-se a circulacdo Fontan com a conexao da veia
cava inferior a artéria pulmonar, configurando a anastomose cavo-pulmonar total ou
cirurgia de Fontan.

As vantagens da conexao cavo-pulmonar total, a cirurgia de Fontan, incluem a
estabilizacdo do débito cardiaco, a resolucéo da sobrecarga volumétrica ventricular e
a aproximacao da oxigenacdo arterial a valores quase normais, cujo custo € uma
fisiologia anormal que depende de uma elevada pressao venosa sistémica que supere

a resisténcia vascular pulmonar?.
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Os pacientes submetidos a cirurgia de Fontan sdo um grupo heterogéneo, com
diferentes cardiopatias congénitas de base e tendo sido submetidos a procedimentos
prévios, principalmente a cirurgia de Glenn, realizada pela mesma via de acesso, a
esternotomia mediana. Tais caracteristicas configuram complexidade e risco a cirurgia
de Fontan. Ao longo dos anos, a cronicidade da hipertenséo do sistema venoso e do
débito cardiaco (DC) subdtimo levam a disfuncdo de 6rgédos alvo ao longo do tempo*.

Por meio de revisdo sistematica internacional com o levantamento dos dados
publicados em cinco décadas de cirurgia de Fontan, Kverneland, Kramer e Ovroutski
concluiram que houve claro decréscimo na mortalidade precoce da cirurgia de Fontan
ao longo do tempo e tendéncia de melhora da curva de sobrevida em longo prazo.
Com a melhora da mortalidade precoce relatada na maioria em centros de paises
desenvolvidos busca-se avancar no manejo pés operatoério da cirurgia de Fontan por
meio da diminuicdo da morbidade precoce e tardia®.

A instituicdo em que se realiza o procedimento € um forte preditor independente
de tempo de internac&o hospitalar (periodo entre a cirurgia e a alta hospitalar) apos a
cirurgia de Fontan, embora néo tenha sido possivel determinar qual pratica entre os
centros é a causa desses resultados®. Em estudo brasileiro de centro Gnico com 420
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, Caneo et al. ressaltaram a importancia de
se planejar e determinar cada passo da circulacao de Fontan estagiada, programando
antecipadamente ao invés de serem tomadas condutas baseadas no aparecimento
de sintomas’. Cada centro possui um vasto espectro de desfechos clinicos apés a
cirurgia de Fontan®. Portanto, instituicbes de saude investem em melhorar os
desfechos de morbimortalidade precoce da cirurgia de Fontan, enfatizando a
importancia do conhecimento local.

O Instituto Nacional de Cardiologia (INC), localizado na cidade do Rio de
Janeiro, é referéncia do Ministério da Saude no tratamento das cardiopatias
complexas sendo o principal responsavel em quantidade de procedimentos do
Sistema Unico de Saude na area cardiovascular no estado do Rio de Janeiro e o
segundo centro publico que mais realiza cirurgias de cardiopatias congénitas no
Brasil®.

O conhecimento da realidade de cada centro é relevante, especialmente no
manejo das cardiopatias congénitas, devido a complexidade, raridade e singularidade
dos casos. Desse modo, o objetivo desse estudo é descrever uma série de casos de

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

mortalidade ao longo do periodo.
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2 REFERENCIAL TEORICO

A cirurgia de Fontan é o epdnimo para a cirurgia de anastomose cavopulmonar
total; trata-se de uma técnica Unica para diversas patologias da anatomia
cardiovascular congénita, cuja apresentacdo anatbmica € de ventriculo Unico. Os
coracdes funcionalmente univentriculares representam aproximadamente 10% de
todas as cardiopatias congénitas®. Fontan e Baudet relataram dois casos bem
sucedidos em 1971, inicialmente por meio de anastomose atriopulmonar sendo
ambos os pacientes portadores de atresia trictispide®©.

Gewilling e Brown ao falar da circulacdo Fontan relembram que o sistema
cardiovascular normal é constituido por duas bombas sincronizadas que impulsionam
sangue para o leito pulmonar e sistémico; ja na circulagdo Fontan ndo ha bomba
propulsora na artéria pulmonar, uma vez que O sistema venoso esta diretamente
conectado a artéria pulmonar®.

Kouchoukos et al. caracterizam a fisiologia do ventriculo Gnico pela
impossibilidade ou desaconselhamento da reconstrucao cirargica para um coracao
funcionalmente biventricular com a circulagcdo pulmonar e sistémica separadas?.
Rychick et al. caracteriza a circulacdo Fontan por uma pressao venosa sistémica
elevada cronicamente e um débito cardiaco (DC) subétimo na auséncia de um
ventriculo subpulmonar?l.

David J. Barron no capitulo sobre desvio cavo-pulmonar e circulagdo Fontan,
menciona que a cirurgia de Fontan é referida como um procedimento “paliativo” uma
vez que nao corrige a circulacdo; no entanto, a cirurgia € definitiva para o individuo e
oferece razoavel qualidade de vida. Dessa forma, a conotacdo negativa da palavra
“paliativo”, em um senso comum de cuidado de final de vida, € uma descricdo
inadequada e deve ser evitada'?.

Santos et al. menciona que o termo coracao univentricular € impreciso, vez que
h&, na maioria das vezes dois ventriculos estdo presentes (esquerdo e direito), um de
maior e outro de menor tamanho, chamados de camara principal e o outro camara
rudimentar respectivamente, ndo significando que os pacientes possuam apenas um
ventriculo. O verdadeiro ventriculo Unico, que ha apenas uma camara principal e
auséncia de camara rudimentar é de dificil determinacdo de suas caracteristicas

anatdmicas, como tipo de trabeculagdes ou tecido de condugdo e pouco comum?3,
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O sangue proveniente do ventriculo dominante flui para o leito vascular
pulmonar ou sistémico; o volume de fluxo serd maior para o leito com menor
resisténcia, desse modo, ndo havendo obstrucdes nas vias de saida pulmonar ou
sistémica ou doenca vascular pulmonar, o fluxo de sangue pulmonar sera maior*“.

Havera mistura do sangue oxigenado no interior do coracdo e
consequentemente baixa saturacdo de oxigénio, sendo o miocérdio submetido a esse
meio cronicamente hipoxémico!?.

Na histéria natural da doenca, a sobrevida tem relacao 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 histéria natural pode ser mais favoravel,
havendo relacdo dinamica e importante com a persisténcia ou ndo da comunicacao
interventricular e o estreitamento ou néo do infundibulo; essas variacdes explicam o
fato de que alguns pacientes conseguem chegar a segunda ou terceira década de
vida?.

O ecocardiograma bidimensional usando o Doppler com fluxo em cores € o
exame que permite o diagnostico anatémico com seus diversos arranjos, definindo
entre outros atresias ou estenoses valvares, a camara ventricular principal e seu grau
de disfuncdo, o grau de hipoplasia da camara rudimentar, a competéncia da valva
atrioventricular e anomalias do situs e outros defeitos associados, se existirem, além
de revelar a existéncia de restricbes nas comunicacfes intracavitarias e seus
tamanhos?3,

Nijres et al. em estudo retrospectivo em centro Unico nos Estados Unidos da
América avaliaram se o0 ecocardiograma conjuntamente com dados clinicos poderiam
prever quais pacientes precisariam de estudo hemodinamico por meio de
cateterizacao cardiaca e concluiram que o estudo pré - Fontan foi necessario em 70%
dos pacientes. Nesses pacientes houve algum diagnéstico novo e/ou a necessidade
de alguma intervencao terapéutica, sendo principalmente importante para eliminar
fatores de risco como colaterais sistémico-pulmonares significativas e estenoses das

artérias pulmonares®>.

2.1 ESTAGIOS CIRURGICOS PARA A FISIOLOGIA UNIVENTRICULAR

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

hipoplasico com menos de 30% de seu tamanho e fungdo normais (limiar para a ndo
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contribuicdo do ventriculo na circulacdo), quanto nos casos de dois ventriculos com
tamanho e funcionamento adequados, mas com relagées complexas entre esses, as
grandes artérias e as comunicacdes ventriculares, ndo sendo possivel septacdo?.

Somente uma pequena parte dos pacientes com coracdes univentriculares
possui um equilibrio natural razoavel entre o fluxo sistémico e o fluxo pulmonar, néo
necessitando intervencdo cirurgica inicial; alguns pacientes apresentardo obstrucao
importante da via de saida para o pulmao e poderdo sofrer cianose grave quando o
canal arterial fechar, necessitando de prostaglandina E1 até que um desvio sistémico
pulmonar seja confeccionado, a cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT)
modificada!®. Outros pacientes apresentardo hiperfluxo pulmonar e aumento da
pressdo pulmonar, evoluindo com insuficiéncia cardiaca congestiva, sendo
submetidos ao tratamento paliativo inicial: a bandagem da artéria pulmonar (BAP),
cujo objetivo é diminuir o fluxo pulmonar evitando a evolucdo para hipertensao
pulmonar3

A anastomose cavopulmonar superior bidirecional (cirurgia de Glenn) elimina a
ineficiéncia de qualquer desvio realizado no periodo até os primeiros trés meses de
idade, uma vez que apds esse periodo a resisténcia pulmonar diminui o suficiente
para permitir que 0 sangue com pressdo venosa tenha forgca motriz'4. Embora a
cirurgia de Glenn seja tradicionalmente indicada entre os quatro e seis meses de
idade, o momento ideal € contraditério havendo estudos avaliando pacientes com
menos de trés meses de vida sendo submetidos a esta cirurgia'®.

Esperava-se que a cirurgia de Glenn fosse uma paliacao final, porém essas
criancas evoluem com aumento da cianose como resposta ao fluxo sanguineo
pulmonar limitado, especialmente durante o exercicio, e desse modo a maioria é
posterirormente submetida a cirurgia de Fontan; essa abordagem estagiada permite
a adaptacdo progressiva das condicdes hemodinamicas e reduz a mortalidade e a
morbidade ’.

Os pacientes submetidos a cirurgia de Glenn possuem risco aumentado para
formacédo de fistula arteriovenosa, resultando em dessaturacéo venosa pulmonar, a
prevaléncia estudada com uso de ecocardiografia com contraste foi de 60%?,
Estudos recentes mostram prevaléncia de 72% ou 76% a depender do método usado
para diagnoéstico 1°. A embolizagdo terapéutica dessas fistulas pode ser necessaria
em cerca de um terco dos pacientes que apresentam desvio de fluxo da direita para

esquerda e cianose geralmente grave?.



21

Choussat em 1978 descreveu critérios para melhor evolucéo apés a cirurgia de
Fontan?©;
. Idade a operacao: 4 a 15 anos.
. Ritmo sinusal.
. Conexao venosa sistémica normal.
. Atrio direito de tamanho normal.
. Pressdo média em tronco pulmonar inferior ou igual a 15 mmHg.

. Resisténcia arterial pulmonar inferior a 4 unidades Wood/m2.

~N O o b~ W N P

. Relac&o entre os diametros do tronco pulmonar e da aorta (TP:A0) superior
a 0,75.

8. Fracdo de ejecao de Ventriculo Esquerdo superior a 60%.

9. Auséncia de insuficiéncia valvar.

10. Auséncia de distor¢des das artérias pulmonares.

Baixa resisténcia pulmonar e funcéo ventricular diastdlica e sistolica preservada
mantem-se como 0S mais importantes critérios para um resultado cirdrgico satisfatorio
enquanto alguns dos “dez mandamentos” foram se tornando menos relevantes ao
longo do tempo®.

Grave distorcao do tronco pulmonar, obstrucéo ao fluxo de saida sistémico em
nivel valvar ou subvalvar, regurgitacio moderada a grave da valva sistémica
atrioventricular e disfuncéo grave do ventriculo dominante podem ser consideradas
contraindicagcbes a cirurgia de Fontan, sendo o valor de pressdo média de artéria
pulmonar maior que 15 mmHg caracteristico de um paciente de alto risco para cirurgia
de Fontan'®. A obstrucdo ao fluxo no trato de saida ventricular ndo diagnosticado
clinicamente foi encontrada em dois de dez casos de Obitos de cirurgia de Fontan
submetidos a autépsia?!. Cabe ressaltar que embora haja fatores de riscos bem
conhecidos para a mortalidade precoce e tardia na cirurgia de Fontan, ndo ha um
consenso universal sobre os critérios para indicar ou ndo essa cirurgia®.

Caneo et al. em estudo retrospectivo, de centro Unico brasileiro com 420
pacientes, encontrou, por meio de analise multivariada, que a regurgitacao valvar pré-
operatoria 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 Unica e valva
atrioventricular tricispide apresentando regurgitacdo 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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possivel, que o reparo ou troca da valva seja postergado e realizado somente na
cirurgia de Fontan’. Mery et al. em estudo com 610 pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan entre os anos de 1995 e 2016 relataram que a regurgitacdo moderada a
grave da valva atrioventricular estad associada a quase trés vezes 0 risco de
transplante e morte (OR 2,6, IC 95%: 1,1-6,0 e p=0,02)%2.

O direcionamento da veia cava inferior para a circulagao pulmonar, em contexto
de auséncia de um ventriculo subpulmonar, expde o sistema venoso e o0 sistema
linfatico a altas pressdes, as quais sao associadas a complicacfes agudas e tardias
apos a cirurgia de Fontan?3.

A cirurgia de Fontan objetiva evitar que o paciente evolua para hipertensao
arterial pulmonar, protegendo o leito vascular pulmonar, preservando a funcéo
ventricular e permitindo uma saturacao arterial de oxigénio normall.

A circulagéo Fontan por ndo possuir fonte de energia ventricular é considerada
um sistema de baixa energia, sendo assim a estagnacao e o gasto energético do fluxo
desempenham papel essencial®*.

Técnicas e estratégias modificaram-se desde a original conexao atrio direito

para artéria pulmonar até a conexado cavopulmonar total com ou sem a fenestracéo’.

A

Figura 1- Desenho esquemético mostrando os trés tipos de técnicas da cirurgia de Fontan.

A, Conexdo atriopulmonar. B, Conex&o cavopulmonar total com tunel lateral. C, Conex&o
cavopulmonar total com conduto extracardiaco. SVC (Superior vena cava): veia cava superior; RPA
(right pulmonary artery): artéria pulmonar direita; RA (right atrium): atrio 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 descricao inicial da cirurgia houve diversas melhorias paralelas, tanto
do ponto de vista do manejo anestésico, de estratégias de perfuséo, de cuidados intra
e pos operatdrios quanto dos avangos cirargicos, que incluem a chamada evolucao
do "Fontan"?°,

A cirurgia de Fontan passou por modificagdes ao longo do tempo até a criacdo
do conduto extracardiaco, que diminuiu de forma significativa a incidéncia de arritmias
a longo prazo, que era previamente alta e decorrente da dilatacdo atrial, atriotomia

e linhas de sutura atriais?6.

2.2 TECNICAS DA CIRURGIA DE FONTAN

A mudanca na técnica da cirdrgica de Fontan mais recente € o uso de um
conduto extracardiaco, no qual o atrio € completamente isolado do circuito Fontan?,

A conexdo cavopulmonar total com tubo extracardiaco, quando comparada
com 0s outros tipos, apresenta como vantagens tedricas uma dinamica dos fluidos
otimizada, menor frequéncia de arritmias atriais e o fato de, tecnicamente, ser um
procedimento mais facil de reproduzir. No entanto, a preocupacao esta no fato de que
conduto ¢ artificial e ndo acompanha o desenvolvimento da crianga, sendo também
trombogénico?4.

A conexdo cavopulmonar total com conduto extracardiaco possibilita um tempo
de circulagcéo extracorpérea curto e evita a isquemia miocardica em pacientes que nao
precisam de procedimentos concomitantes?’. Desse modo, ha reducdo das
complicacdes pds-operatérias precoces?.

O conduto extracardiaco possui riscos relacionadas ao uso de um conduto,
como o fato de ndo haver potencial de crescimento, estenose do conduto devido a
descamacédo da intima e o risco aumentado de tromboembolismo e necessidade de
reoperacéo?®. Atualmente a comunidade cientifica investe em encontrar materiais que
oferecam melhorar dinamica dos fluidos para esses condutos*.

Modificacdes nas técnicas da cirurgia de Fontan ao longo de cinco décadas
resultaram na substituicdo da conexdo atriopulmonar pela técnica do tunel lateral e

posteriormente pelo tubo extracardiaco, sendo esse Ultimo a mais frequente
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modificagdo utilizada, sendo realizada em 44% dos pacientes, em reviséo sistematica
da literatura de de 1971 até 2016°.

A geometria da conexao da veia cava inferior para a artéria pulmonar € crucial
para uma operacdo Fontan com fluxo sanguineo energeticamente eficiente, assim, a
perda de energia proveniente das disparidades entre a area da sesséo transversal do
fluxo sanguineo, desestimula o uso de conduites superdimensionados no conduto
extracardiaco?.

A cirurgia de Fontan é realizada por toracotomia transesternal mediana,
disseccdo de aderéncias provocadas por cirurgias prévias, confeccao de bolsas
cardiacas e canulacdo venosa e arterial, ap6s adequada heparinizacdo. O paciente é
submetido a suporte hemodinamico com a circulacéo extracorpérea. Faz se a sec¢ao
da veia cava inferior do atrio direito, fecha-se o atrio 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 ndo ser fenestrado. A parada
cardiaca pode ser necessaria quando ha intervencdes intracardiacas para serem

realizadas.

2.2.1 Fenestracao do conduto

A fenestracdo € a criagcdo de um orificio com cerca de 4 mm que gera uma

comunicacao entre o atrio e o tubo de Fontan.

Figura 2 — Desenho esquemético mostrando a confecg¢do de fenestragao na cirurgia de Fontan com
tubo extracardiaco.
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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 criacdo de um desvio da direita para esquerda para manter o DC apés a
cirurgia de Fontan permitiu um curso pdés-operatério mais rapido, visto que uma
pressao atrial elevada era mal tolerada por pacientes jovens e frequentemente
evoluiam com retencéo de fluido associada a deterioracdo da funcéo miocéardica; por
outro lado, algum grau de cianose é bem tolerado por pacientes que ja conviviam com
cianose cronica4.

A fenestracdo reduz a morbidade e mortalidade relacionada a cirurgia de
Fontan em pacientes com alto risco, mas tem a desvantagem da dessaturacéo e do
embolismo paradoxal®®.

Fenestrar ou ndo o conduite € uma das mais controversas estratégias no
manejo do paciente submetido a cirurgia de Fontan.

Ovroutski et al. em estudo realizado com 140 pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan entre 1995 e 2011, por meio de andlise univariada, identificaram a
fenestracdo 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 associacao poderia ser explicada pelo
fato de que a fenestracéo foi realizada somente nos pacientes com pressao elevada
na circulacdo Fontan (maior que 18 mmHg), configurando um subgrupo com fatores
hemodinamicos desfavoraveis?®.

Em estudo prospectivo e randomizado, com equipe cirargica unica, com 40
pacientes, 20 fenestrados e 20 nédo fenestrados: a fenestracdo do conduite ndo teve
influéncia no montante ou na duracdo do derrame pleural e nem no tempo de
internacdo hospitalar, embora esses desfechos tenham apresentado valor mais
elevado no grupo nao fenestrado que no fenestrado (7,89 mL/kg/d x 6,9 mL/kg/d; 14,6
dpx 7,9 x 11,6 dpx 5,9 dias e 16,9 +0.5 x 3.3 dpzx 6,2 dias, respectivamente), ndo
houve diferenca estatistica significativa entre os grupos3.

Quando comparados retrospectivamente em centro Unico 44 pacientes com
disfuncéo ventricular (fracdo de ejecdo menor ou igual a 50%) e o restante sem
disfuncdo, em um total de 483 pacientes com conexdo cavopulmonar total (CCPT)
extracardiaco, os resultados mostraram que a fenestracdo ndo € necessaria nos

pacientes com CCPT extracardiaco e disfungdo ventricular?’.
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Pacientes submetidos a fenestracao na cirurgia de Fontan considerados de alto
risco, quando comparados com os nao fenestrados e presumivelmente de baixo risco,
apresentaram resultados semelhantes, tais como mortalidade precoce e parametros
hemodinamicos, sendo assim, os autores concluiram que a fenestracéo pode oferecer
beneficio?®.

Rito et al. estudaram 324 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan entre 2000
e 2013 e encontraram diminuicdo em média de 27% na duragdo do dreno de
mediastino com a criacdo de fenestra na cirurgia de Fontan, na comparacado entre
fenestrados e ndo fenestrados. Presume-se que a fenestracdo reduz o quilotérax por

diminuir a presséo no sistema Fontan e subsequentemente a congestéo linfatica??.

2.4 IDADE E PESO DO PACIENTE

Tanto idade quanto peso ndo sao padronizados para definir o momento da
cirurgia de Fontan, porém a maioria dos servi¢os, atualmente, submete os pacientes
a cirurgia entre dois e quatro anos de idade!'.

O peso da crianga, o espaco pericardico, o tamanho da artéria pulmonar e da
veia cava inferior, a possibilidade da compressao da veia pulmonar e a geometria dos
vasos devem ser considerados pelos cirurgides na selecdo de um conduite
apropriado?.

Considerando que com o avancar da idade da realizagcdo da cirurgia de
Fontan com tubo extracardiaco a disfuncéo ventricular foi cada vez mais frequente,
completar o desvio total cavo-pulmonar (cirurgia de Fontan), precocemente, apds o
desvio de volume que ocorre com a cirurgia cavopulmonar bidirecional (cirurgia de
Glenn) é essencial para preservar a fungéo ventricular?’,

Por meio de revisdo sistematica de 2005 a 2017 concluiu-se que pacientes
gue tiveram a cirurgia de Fontan realizada antes dos setes anos de idade,
apresentaram maior sobrevida e menos eventos adversos (como faléncia do Fontan
e conversdo do Fontan) quando comparado com pacientes mais velhos3'.

O estudo binacional (Austrélia e Nova Zelandia), com dados de registros de
1071 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan entre 1975 e 2010, encontrou que
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan com idades entre quatro e até cinco anos
de idade possuem associacdo com chances univariadas de mortalidade mais baixas

guando 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 analise multivariada n&o tenha havido diferencas estatisticamente
significativas®.

Os pacientes com um fluxo pulmonar diminuido e ndo tratados cirurgicamente
apresentam fracao de ejecdo diminuida, que pode estar relacionada a hipoxia e ao
volume diastodlico final aumentado, sendo que ambos pioram progressivamente apos
os cinco anos de idade?.

A cirurgia de Fontan do tipo tunel lateral € uma técnica que pode ser aplicada
em criancas com 18 meses até dois anos de idade ja que possui a vantagem de ter
um potencial de crescimento!4.

Uma indicacgéo clinica, como piora da cianose, pode requerer a eliminacdo da
sobrecarga ventricular antes que o paciente atinja peso compativel com o uso de um
conduto extracardiaco do tamanho médio da veia cava inferior (20 mm) adulta,
geralmente atingido com ao menos 15 quilos de peso, tornando dificil esperar até que
um conduto do tamanho adequado para idade adulta possa ser implantado?“.

No estudo em centro Unico brasileiro com 420 pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan durante trés décadas, a mediana da idade foi de 8 [6; 12] anos. Dessa
forma, de acordo com Caneo et al.’, a indicacdo tardia para completar a circulagédo
Fontan ainda € comum no sistema de saude brasileiro, que néo foi capaz de reproduzir
uma gestéao eficaz semelhante a muitos paises desenvolvidos em que se faz uso das

vantagens da abordagem estagiada da cirurgia de Fontan.

2.5 FUNCAO VENTRICULAR E MORFOLOGIA DO VENTRICULO PRINCIPAL

O ventriculo na atresia tricuspide (AT) tem mais tecido fibroso que o usual,
apresentando orientacdo anormal das fibras miocardicas, desde o periodo neonatal.
Dessa forma, a funcéo ventricular é frequentemente anormal, tanto antes como depois
da cirurgia de Fontan, sendo considerada disfuncéo a fracdo de ejecdo menor que
45%73,

A mortalidade a longo prazo ndo aumentou nos pacientes submetidos a cirurgia
de CCPT com funcéo ventricular prejudicada (fracdo de ejecdo menor que 50%)
provavelmente pela recuperacao da funcao ventricular em razéo do reparo da valva
atrioventricular. CCPT pode ter efeito protetor na contratilidade ventricular, podendo

ser explicada pelo aumento da oferta de oxigénio ao miocardio (aumento na saturagéo
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meédia de oxigénio de 82% para 94%). Um segundo fator que pode ser acrescentado
€ a potencial menor quantidade de volume proveniente do fluxo aortopulmonar
colateral para o ventriculo sistémico?’.

O ventriculo direito foi associado por analise univariada e multivariada a maior
mortalidade precoce apds a cirurgia de Fontan com tubo extracardiaco, sendo mais
propenso a insuficiéncia precoce que o ventriculo esquerdo. A carga pressorica
cronica pode induzir a hipertrofia do miocéardio e, possivelmente, a fibrose, com
decréscimo ainda mais expressivo da contratilidade ventricular®.

Aproximadamente 75% dos ventriculos Unicos séo do tipo esquerdo. Anomalias
do situs sdo mais frequentes no ventriculo Unico tipo direito, estando o isomerismo

direito entre as mais frequentes?2.

2.6 PROCEDIMENTO PREVIOS A CIRURGIA DE FONTAN

Os pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, sdo pacientes que no minimo
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,
ja que o tecido possui aderéncias desorganizadas e nao planos bem definidos, como
em uma primeira cirurgia, podendo aumentar o tempo de sala operatoria.

As reoperacbes aumentam o risco cirdrgico conforme o escore de risco
cirlrgico Aristéletes®4. A cirurgia de Fontan possui uma pontuagéo de 9 no escore
basico de risco, que varia de 1,5 a 15, e os niveis de complexidade relacionados a
mortalidade, morbidade e dificuldade que variam de um a quatro sao de trés para a
essa cirurgia; em ambos quanto maior o0 nimero, maior o risco.

As potenciais intervencfes cardiolégicas necessarias antes da cirurgia de
Fontan sdo a introducéo de Stent para dilatagdo na artéria pulmonar ou coartacao da
aorta, e o fechamento de desvio sistémico- pulmonar, de vasos colaterais sistémicos
para a artéria pulmonar e de conexdes sistémicas venoarteriais?.

No periodo neonatal, quando em hipoxemia e baixo débito, havendo forame
oval restritivo, é possivel fazer atriosseptostomia percutanea por cateterismo cardiaco
de urgéncia, a técnica de Rashkind!. A septostomia neonatal com baldo foi
significativamente associada a faléncia do Fontan: morte precoce, listagem para
transplante cardiaco e Fontan takedown (desfazer a cirurgia de Fontan) (OR= 8,5 Cl=
2,6 — 28,1, p <0.001) *.
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Quando hé a atresia mitral e septo atrial obstrutivo € importante abrir 0 septo
antes da cirurgia, tanto para permitir o fluxo pulmonar adequado para uma oxigenagao
apropriada quanto para baixar a resisténcia pulmonar antes da cirurgia4.

Uma vez que colaterais aortopulmonares adquiridas se desenvolvem na
maioria dos pacientes com fisiologia univentricular, o cateterismo pré-operatorio é
considerado importante visando identifica-las, jA que apresentam uma carga de
volume potencial no ventriculo Unico; no entanto a importancia clinica dessas
colaterais ndo é bem estabelecida?.

O desvio sistémico-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 subclavia ou tronco braquiocefélico (artéria inominada) com a artéria
pulmonar esquerda ou direita, sendo 0 acesso cirargico a esse procedimento por
toracotomia mediana (transesternal) ou lateroposteriors.

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 nao necessitam que o paciente seja submetido a circulagcdo extracorpoérea,
porém caso haja intercorréncias ou uma instabilidade hemodinamica importante do
paciente, esse recurso pode ser necessario.

A cirurgia de Glenn é realizada por toracotomia transesternal mediana,
disseccao de aderéncias 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. E realizada a confeccéo de bolsas cardiacas e
canulacéo venosa e arterial, apés adequada heparinizacdo. O paciente € submetido
a suporte hemodinamico com a circulacdo extracorpérea. Faz se a sec¢ao da veia
cava superior do atrio direito, fecha-se o atrio e segue-se com a anastomose entre o
a veia cava superior e o ramo da artéria pulmonar, excluindo a veia azigos para que
nao haja desvio do fluxo. O clampeamento da aorta e a cardioplegia podem ser
necessarios quando ha intervencdes intracardiacas a serem realizadas.

E de extrema importancia que o paciente seja acompanhado durante o periodo
em que aguarda a cirurgia de Fontan para garantir que a cirurgia de Glenn esta
funcionando adequadamente e que a crianca ndo esta desenvolvendo um grau

excessivo de cianosel?,
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A desobstrucdo do trato de saida do ventriculo Unico e a correcdo da
regurgitacdo da valva &trio ventricular, mesmo no periodo entre estagios, séo
importantes para preservar a fungédo ventricular. A interrupgédo precoce de fluxo de

colaterais pode impedir a sobrecarga de volume ventricular?’.

2.7 FUNCAO RENAL DE BASE

A incidéncia de insuficiéncia renal aguda (IRA) ap0s cirurgia cardiaca pediatrica
€ comum (12,3%), ocorrendo geralmente de modo precoce. Nas cirurgias com o
mesmo hivel de complexidade que a cirurgia de Fontan (escore de Aristoteles 3), a
incidéncia de IRA foi de 18,8%%.

A disfuncao renal definida por creatinina isoladamente maior que 1 mg/dL em
neonatos e maior que 2 mg/dL em criangas maiores, bem como a insuficiéncia renal
com didlise previamente a cirurgia, sdo considerados fatores que aumentam a
complexidade prevista da cirurgia cardiaca pediatrica?’.

Pode-se explicar etiologicamente a injaria renal aguda no contexto de cirurgia
cardiaca pediatrica pela vasoconstriccdo e isquemia pelo uso de circulacéao
extracorpérea , resultando em hipoperfuséo, inflamacgéo e perda do fluxo pulsatil. A
injaria renal aguda gera aumento significativo de risco de morte intra-hospitalar e esta
associada a maior tempo de ventilacdo mecanica, tempo de internacéo prolongado e
uso de recursos com maior custo®®. Em estudo retrospectivo com 211 pacientes
submetidos a cirurgia de Fontan, a insuficiéncia renal aguda (em 72 horas apoés a
cirurgia) ocorreu em 42% dos casos e encontrou associacdo de insuficiéncia renal

aguda moderada ou grave com o aumento do tempo de internagdo hospitalar®’.

2.8 PRESSAO MEDIA DE ARTERIA PULMONAR

A pressdo média de artéria pulmonar (PMAP) elevada é um fator de risco
independente para o 6bito em 30 dias e internacdo hospitalar prolongada (maior que
14 dias). Nao ha um ponto de corte absoluto para a PMAP, mas valores de 15 mmHg
ou mais foram 90% especificos para desfechos desfavoraveis: duracdo de derrame
pleural (maior que 14 dias), tempo de internacdo hospitalar prolongado (maior que 14
dias) e morte intra-hospitalar®.

A pressdo da artéria pulmonar pré-Fontan ndo prediz a ocorréncia de

quilotérax, embora esteja fortemente associada a duragdo do tempo de drenagem do
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mediastino, sugerindo que o quilotérax e o derrame pleural prolongado ndo quilotérax

séo fendmenos distintos com diferentes mecanismos e implicagdes a longo prazo?.

2.9 CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS: IDADE DA MAE E RENDA

Em estudo retrospectivo com gestantes nos Estados Unidos entre 1990 e 2009, nao
houve diferenca na incidéncia de anomalias no subgrupo de doencas cardiacas
(n=303) entre médes com menos de 35 anos de idade e maes 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 excluidos as anomalias cromossomiais nesse estudo®.

Ndo h& evidéncias para que exames pré-natais especializados sejam
rotineiramente realizados baseando-se na idade das mulheres, ja que nao ha
evidéncias que a idade materna avancada, maior ou igual a 35 anos € um fator de
risco para o nascimento de criangas com cardiopatia congénita®®.

Em estudo brasileiro retrospectivo entre 2011 e 2012, com 95 entrevistados
visando identificar a situacdo socioeconémica das criancas submetidas a cirurgia
cardiaca em centro Unico no Maranhao, os resultados mostraram que cerca de 76%
das criancas apresentaram elementos que sugerem condicfes socioecondémicas
precarias, observou-se que apenas 4,08% das familias recebiam de 1 a 2 salarios
minimos, enquanto os demais 95,9% possuiam renda oscilantes caracterizando
situacao de extrema pobreza e somente 12,24% delas estavam em gozo de Beneficio
de Prestacdo Continuada (BPC)“°.

2.10 POS-OPERATORIO IMEDIATO

As principais complicacfes decorrentes da cirurgia de Fontan sdo em razao de
uma alta pressdo venosa, insuficiéncia cardiaca com débito subdétimo e hipoxia.
Pressdo venosa central elevada e DC subo6timo podem resultar em hipotenséo
gerando baixa presséo de perfusédo sistémica*..

Pressdo de ventilacdo elevada, pneumotérax, derrame pleural e derrame
pericardico sao fatores mecanicos que podem elevar a pressao atrial direita e causar
efeitos adversos ao paciente, impedindo o retorno venoso, aumentando a resisténcia

vascular pulmonar e reduzindo o DC*3,
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Segundo Ovroutski et al. a cirurgia estagiada, a escolha da técnica cirdrgica
modificada adequada, a fenestracdo, o tratamento agressivo de malformagdes, a
plastia da valva atrioventricular previamente a cirurgia de Fontan, a detec¢do e o
reparo de obstrucdes ao fluxo venoso pulmonar contribuiram para melhorar os
resultados da cirurgia de Fontan?®.

As melhorias no manejo pré-operatorio e pds operatorio da cirurgia de Fontan
resultaram na melhor selecdo dos pacientes, provavelmente por um melhor
entendimento da fisiologia Fontan32,

Um desfecho imediato é a chamada faléncia da circulacdo Fontan,
caracterizada por anormalidades hemodinamicas maiores como a pressdo venosa
central alta, risco de DC subétimo e baixa saturacdo, geralmente, acompanhada da
disfuncéo do ventriculo sistémico, com ou sem a disfuncéo da valva atrioventricular
somando-se a mecanismos adaptativos, disparados por complicacdes pos-
operatorias, 0os quais podem levar a uma fisiopatologia inaceitavel para a circulagéao
Fontan*!. Atualmente, a cirurgia de Fontan possui excelentes resultados a curto e
médio prazo com minima incidéncia de faléncia do Fontan aguda e morte precoce?..

Rogers et al mostram em estudo retrospectivo com 771 pacientes que a
presenca de uma valva atrioventricular comum é fator de risco importante para morte
ou Fontan takedown (remocéo do Fontan) em 30 dias ap0s a cirurgia de Fontan em
analise univariada (OR= 2,87; IC=1,2 - 6,6; p= 0,014) e na analise multivariada (OR=
4,06; IC=1,5- 11,2; p= 0,007)%.

2.11 ARRITMIAS

Arritmias supraventriculares sdo frequentes e contribuem para morbidade e
mortalidade nos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan. Os fatores de risco para
arritmias apés a cirurgia de Fontan sdo a sindrome de heterotaxia, (razdo 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) %°.

As arritmias atriais sdo as maiores causas de morbimortalidade no seguimento
tardio da cirurgia de Fontan, e a técnica tunel lateral pode reduzir essa incidéncia de
arritmias. As arritmias devem ser tratadas e a nao reposta a terapéutica

farmacoldgica requer implante de marcapasso®3.
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Plastia da valva atrioventricular e a reconstrucéo da via de saida do ventriculo
Gnico podem evitar o bloqueio do nodo atrioventricular e a necessidade de
marcapasso, sendo o ritmo sinusal importante para preservar a fungcdo em pacientes

univentriculares?’.

2.12 TROMBOEMBOLISMO

Regibes de fluxo lento, fenestracdes, crescimento atrial, disfungéo ventricular
e arritmia sao fatores de risco potencialmente envolvidos no tromboembolismo apés
a cirurgia de Fontan®s.

Em estudo retrospectivo de centro unico na Coréia do Sul, entre Agosto de
1996 e Agosto de 2006, o tromboembolismo ocorreu nesse periodo em 13 (6,5%) dos
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, e essa complicacdo ocorreu na maioria
dos pacientes (11/13; 84,6%) dentro de um ano apds a cirurgia®.

N&o ha consenso sobre o uso de anticoagulantes para a cirurgia de Fontan, e
a maior parte dos servicos brasileiros prescreve a varfarina tendo como alvo a razéo
normatizada internacional (INR, international normalized ratio) de 2,5 a 3,5%3.

Acredita-se que a anticoagulacdo é importante em reduzir a incidéncia de
trombose e manter a paténcia da fenestracdo, tendo assim impacto indireto na
duracéo do tempo de dreno e de internacédo hospitalar. Foi observado que 4,8% dos
pacientes tiveram sequela neurolégica, acidente vascular cerebral embdlico
associado a trombose do enxerto no contexto de baixos niveis de antitrombina Il no
primeiro dia de pés-operatério da cirurgia de Fontan.

Independentemente, da técnica utilizada, 3% dos pacientes podem necessitar
de conversdo do Fontan e o mesmo percentual apresentara fenébmeno embdlico ou
perda cronica de proteinas?s.

Em estudo retrospectivo, de centro uUnico brasileiro com 420 pacientes
submetidos a cirurgia de Fontan, Caneo et al. concluiram que eventos embdélicos (OR=
5,788; IC= 1,715-19,52; p<0,005) e enteropatia perdedora de proteina (OR= 20,957,
IC= 6,824 - 64,358; p<0,01) sdo comorbidades apds a cirurgia de Fontan associadas
com mortalidade tardia’.

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

tempo de seguimento médio de 7,1 anos, a incidéncia de eventos tromboembdlicos
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foi de 11,3% apds a cirurgia de Fontan. Quando comparados individuos que
receberam alguma profilaxia, seja aspirina ou varfarina, com quem n&o recebeu
profilaxia, a incidéncia de eventos tromboembdlicos foi 50% menor com o uso de uma
dessas profilaxias. Nao foi encontrado diferenca significativa de incidéncia de eventos
tromboembdlicos entre essas profilaxias, mas as taxas de eventos tromboembdlicos

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

2.13 TEMPO DE VENTILACAO MECANICA

A exclusédo de uma bomba propulsora do sistema venoso, resultando em um
fluxo passivo no leito vascular pulmonar faz a circulacdo Fontan ser Unica e ainda
pouco compreendida®®. A pressdo positiva da ventilagdo mecanica exerce efeitos
indesejaveis, mesmo com o manejo hemodinamico adequado desses pacientes
guando em ventilacdo mecanica'®. A primeira publicacdo da cirurgia de Fontan em
1971, j&A mencionava que assisténcia respiratéria deveria ser retirada precocemente,
ja que a presséao positiva impede o retorno venoso'®. Evitar um periodo de intubagédo
prolongado permitindo a respiracao espontanea pode mitigar os efeitos deletérios da
pressao positiva da ventilacdo mecanica*!.

A saturacéo arterial de oxigénio menor que 75%, ventriculo principal direito e a
heterotaxia (arranjo anormal das visceras toracicas e abdominais) foram encontrados
como fator de risco para tempo prolongado de ventilagdo mecéanica (maior que 24
horas) %,

Os efeitos indesejaveis da ventilacdo mecéanica sédo de grande relevancia para
a circulacao de Fontan, visto que Kintrunp et al. elaboraram estudo em centro aleméo
para avaliar as diferencas entre a extubacédo em sala operatdria comparando com a
extubacdo em trés a quatro horas apos o término da cirurgia. O estudo comparou as
criancas submetidas a cirurgia de Fontan extubadas na sala operatoria 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 ventilacdo mecéanica
apo6s o término da cirurgia. As extubadas ainda no centro cirdrgico tiveram menos
volume de derrame pleural durante as primeiras 48 horas ap0s a cirurgia, receberam
menos fluido nas 24 horas ap0s a cirurgia, menos suporte inotrépico e menos

antibidtico. Foi ainda observado que, quanto maior o tempo de circulagédo
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extracorpérea, mais tardiamente ocorreu a extubacdo das criangas na unidade
intensiva*3,

A permanéncia da entubacao em pacientes cirrgicos na unidade intensiva tem
como vantagem o fato de que, caso ocorra instabilidade ou parada cardiaca, as vias
aéreas ja estariam protegidas, e, além disso, 0 manejo de sedacédo e da dor pode ser
mais agressivo no paciente com vias aéreas protegidas. Contudo, acredita-se que 0s
potenciais beneficios da extubacdo precoce nos pacientes submetidos a cirurgia de

Fontan, até mesmo na sala cirlrgica, sdo maiores que postergar a extubagao**.

2.14 TEMPO DE DERRAME PLEURAL PROLONGADO

ApOs a cirurgia de Fontan, tanto o sistema linfatico, quanto o sistema venoso
sd0 expostos a um estado permanente nao fisiologico de altas pressdes. Com o
aumento agudo dessa pressao, o0 paciente evolui no pds-operatério com tempo de
derrame pleural e quilotorax prolongado. No entanto, até a alta hospitalar ha uma
adaptacdo na maioria dos pacientes. Nenhum parametro anatémico ou fisiolégico
prediz o quilotérax antes da cirurgia de Fontan, embora o diagndstico de atresia
pulmonar e a pressao da artéria pulmonar sejam preditores de derrame pleural
prolongado (maior que 14 dias) .

O aumento do montante e da duracdo do derrame pleural causa morbidade
gue prolonga o tempo de internac&o hospitalar e aumenta os custos de hospitalizacéao
desses pacientes; além disso as readmissfes ndo sao incomuns por derrame pleural
recorrente®!,

Tempo prolongado de circulacdo extracorporea (maior que 120 minutos) foi
encontrado como fator de risco para derrame pleural prolongado (maior que 10 dias)
e insuficiéncia renal aguda no pés-operatério de cirurgia de Fontan?8,

A realizacdo de procedimento concomitante a cirurgia de Fontan e a Sindrome
da hipoplasia do coracdo esquerdo foram fortemente associados a derrame pleural
prolongado (definido como uma duracdo maior que 30 dias, necessidade de
intervencédo transcateter, pleurodese ou revisdo do Fontan no modelo multivariavel
respectivamente (OR= 2,2; Cl 95%= 1,2-3,8 e OR= 3,1; Cl 95%= 1,4-6,6) 3.

O unico preditor independente de aumento de risco para a faléncia do Fontan

precoce foi o derrame pleural prolongado (OR= 14,5; CI95%= 6,5-32,5). Neste estudo,
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faléncia de Fontan foi definida por morte, suporte circulatério mecéanico, remog¢éo do
Fontan e reintervengdes maiores®:.

O grupo com quilotérax teve uma duracdo de tempo de drenagem de
mediastino (18 dias [14-32] vs. 9 dias [7-14]) significativamente maior que o0 grupo que
ndo apresentou quilotérax e maior tempo de internagdo hospitalar (19 vs. 10 dias)?3.

A implementacdo de um protocolo institucional, chamado PORTLAND
melhorou os desfechos precoces ap6és a cirurgia de Fontan, como a diminui¢do do
volume da drenagem e tempo de permanéncia de drenos de mediastino, assim como
do tempo de internacao hospitalar, sendo importante notar que o cuidado padronizado
pode também impactar em diminuicdo nos custos em salde para pacientes com
fisiologia de ventriculo Unico. PORTLAND € um acrdstico em inglés para os seguintes
manejos: Peripheral vasodilation, Oxygen, Restriction of fluids, Technique of surgery,
Low-fat diet, Anticoagulation, No ventilator, and Diuretics, traduzido respectivamente
por: Vasodilatacdo periférica, oxigenacao, restricao de fluidos, técnica cirurgica, dieta
pobre em gorduras, anticoagulacdo, ndo ventilagdo mecéanica e diuréticos®.

Em estudo multicéntrico, apenas metade dos entrevistados relataram a
existéncia de um manejo especifico para o derrame pleural no pos-operatorio de
Fontan. Foi sugerido que a criacdo de estratégias no manejo da cirurgia de Fontan

possa resultar em melhores resultados*®.

2.15 READMISSAO HOSPITALAR

Cirurgias de cardiopatia congénita ndo Fontan tem como principais causas de
readmissdo complicacfes respiratérias e infecciosas; ja a cirurgia de Fontan, que
apresenta 16,9% de readmissao hospitalar dentro de 30 dias, apresenta o derrame
pleural como a principal causa de readmissao hospitalar com 62,8% e a cirurgia de
Glenn e o hemi-Fontan em menor propor¢do (23,7%)%. Portanto, readmissdes
hospitalares por derrame pleural sédo significativas nos pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan, sendo indicador de morbidade.

Com isso, além do tempo de drenagem, as readmissdes por essa causa nos
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan também sdo consideradas visando o
melhor manejo desses pacientes. Sunstrom et al., em centro Unico nos Estados

Unidos da América, entre os anos 2008 e 2013, comparou, um grupo A de pacientes
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gue nao 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 B,

Por meio de revisao de prontuario de 500 crian¢as em centro Unico do Canada,
no periodo entre 1958 e 2012, foram identificados como fatores de risco para faléncia
do Fontan ou complicacdes: tempo de circulacdo extracorp6rea prolongado,
intervencdo por cateterismo e reintervengdes cirdrgicas, havendo diferenca
significativa entre o0s pacientes que morrem durante o seguimento quando
comparados com 0s que nao morrem com relacdo a curva livre de complicacdes
tardias?'.

Pode ser necessario procedimentos com altos indices de sucesso imediato e
mantido a médio prazo para o tratamento da obstrucdo de condutos da cirurgia de
Fontan com uso de Stents n&o-recobertos, como no desenvolvimento de estenoses

silenciosas, e a oclusédo de fenestracGes de forma percutanea?.

2.16 MORTALIDADE E MORBIDADE

A Revisdo sistematica abrangendo cinco décadas da cirurgia de Fontan
constatou que a definicdo de mortalidade precoce varia entre os servicos 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 exce¢des marcadas na figura
2: *mortalidade em seis semanas apos a cirurgia, **mortalidade em seis meses ap0s
a cirurgia, Tmortalidade sem explicacdo e * mortalidade precoce sem explicagéo,

conforme figura 2°.
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Periodo do estudo (anos)
Figura 3 — Mortalidade precoce ap6s a cirurgia de Fontan ao longo dos anos 1968 e 2015.

Eixo x: conforme cada estudo. Eixo y: Barras transversas indicam o periodo 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 faléncia precoce de 4%%,

A resisténcia vascular pulmonar e a funcao ventricular séo os fatores com maior
impacto na mortalidade, que varia de 1 a 5%?%3.

A mortalidade tardia ndo apresenta mudanca ao longo do tempo, sugerindo
gue, atualmente, ha limitacdes na fisiologia de Fontan, as causas de morte séo
diversas e complexas, sendo a morte subita e as relacionadas ao tromboembolismo
as principais causas de mortalidade tardia?®'.

Reoperacdes e reintervencbes foram frequentes na revisdo sistematica
internacional em cinco décadas, variando nos estudos entre 0,0% e 26,6% e 0,0% e
28,1% respectivamente, sendo as mais comuns reoperacdes os implantes de
marcapasso, procedimentos nas valva atrioventricular e revisdo e conversao do

Fontan. Transplantes cardiacos foram realizados em até 3,5 % e as reintervencdes
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mais comuns foram o fechamento de fenestracdes, oclusdo de colaterais e

angioplastia com balédo ou Stent nas artérias pulmonares ou nos condutos Fontan®.
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Descrever o perfil de todos os pacientes com menos de 18 anos (pediatricos)
submetidos a cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, no periodo de

agosto de 2007 até julho de 2020.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Analisar descritivamente algumas das caracteristicas socio demogréficas,
clinicas, hemodinamicas e laboratoriais dos pacientes;

2. Analisar descritivamente o procedimento cirdrgico e os dados do pos-
operatorio 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 METODO

Estudo retrospectivo observacional cuja amostra sdo todos 0s pacientes
submetidos a cirurgia de Fontan no INC entre agosto de 2007 e julho de 2020. Agosto
de 2007 foi o momento em que h& o primeiro paciente submetido a anastomose cavo-
pulmonar total cadastrado no prontuério eletrdnico do hospital. Foram selecionados
0s pacientes com menos de 18 anos de idade (pacientes pediatricos) no momento da
cirurgia de anastomose cavopulmonar total identificados pelo departamento de
Planejamento do INC. Foram excluidos os pacientes com 18 anos ou mais de idade
no momento da cirurgia e os pacientes submetidos a cirurgia fora do periodo
mencionado.

O banco de dados foi elaborado a partir dos prontuarios fisicos e eletronicos
dos pacientes do INC, e por meio de consulta ao Portal Extrajudicial de Nascimentos
e Obitos do Poder Judiciario do Rio de Janeiro Dados foram coletados por somente
uma pessoa, a pesquisadora principal e gerenciados por meio da ferramenta
eletrbnica de captura de dados para pesquisas REDCap (Research Electronic Data
Capture), versdo 12.5.5. hospedada no Instituto Nacional de Cardiologia.

As variaveis de pré-operatoério coletadas foram: nome, sexo, naturalidade, local
de moradia, grau de escolaridade paterno e materno, renda familiar, data de
nascimento, morfologia anatémica cardiaca de base, presenca de cirurgias prévias de
outros estagios, data das cirurgias prévias dos outros estagios, saturacao de oxigénio,
creatinina, hematocrito, peso, altura, classe funcional, funcéo ventricular, fracdo de
ejecao ventricular, presenca de regurgitacao da valva atrioventricular e pressao media
de artéria pulmonar.

Variaveis intra-operatorias coletadas foram: data da cirurgia de Fontan, tipo de
técnica utilizada na cirurgia de Fontan, se houve fenestracédo, tempo de circulacao
extracorpérea e tempo de clampeamento da aorta, existéncia de outro procedimento
concomitante a cirurgia de Fontan e descricdo do mesmo, namero e tipo do conduto
utilizado no tubo extracardiaco e se houve ou ndo extubacéo em sala operatoria.

Varaveis pos-operatorias de interesse foram: tempo de intubacéo orotraqueal,
tempo de internacdo na unidade de terapia intensiva e hospitalar total, tempo de
duracdo da drenagem mediastino pleural, se houve ou ndo derrame pleural com ou
nao drenagem invasiva e tempo de duracédo da drenagem pleural invasiva, presenca

de complicacdes: derrames, com necessidade de procedimento invasivos com
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duragéo de tempo de dreno, insuficiéncia renal, necessidade de diélise, convulséo,
acidente vascular cerebral, eventos neurolégicos que ndo convulsdo e acidente
vascular cerebral, tromboembolismo, sangramento, uso e tempo de permanéncia de
uso de oxigenacdo por membrana extracorporea (ECMO), infeccéoes, insuficiéncia
hepética, quilotérax, reabordagens cirlrgicas associadas a cirurgia de Fontan,
implante de marcapasso definitivo e alta com uso ou néo de anticoagulagéao.

No seguimento pdés operatério foram coletados o tempo e numero das
readmissfes hospitalares registradas no hospital quaternario, a data da Ultima
consulta ambulatorial, a data de ébito, se houve realizacdo de transplante cardiaco,
as intervencdes percutaneas cardiacas realizadas, se houve implante de marcapasso

definito e conversao do Fontan.

4.1 CONSIDERACOES ETICAS

O projeto foi aprovado pela Comissdo Cientifica do Instituto Nacional de
Cardiologia em setembro de 2020 e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
(CEP), sob o numero: 37703420.3.0000.5272. Obteve-se isencdo do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) por tratar-se de estudo observacional
retrospectivo de revisdo de prontuario, e foi confeccionado Termo de Compromisso
de Utilizacdo de Dados (TCUD).

4.3 ANALISE DOS DADOS

Foram descritos os resultados perioperatorios associados a morbimortalidade
em 30 dias e até a alta hospitalar dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan no
INC. Os resultados foram divididos em periodos antes (incluindo) e apos o ano de
2015, para comparacdo dos periodos com gquantidade de pacientes semelhantes,
visando avaliar as mudancas nos desfechos temporalmente.

Para a andlise estatistica e elaboracao dos graficos foram utilizados o programa
Jamovi project, verséo 2.3 usando a linguagem estatistica R, versao 4.1. O nivel de
significancia adotado foi de 5%. A tabulacao foi realizada com Microsoft Word para
Mac, versao 16.64.

Foi realizada andlise descritiva dos dados. Variaveis numéricas continuas

foram apresentadas como mediana e intervalo interquartil (percentis 25 e 75), ou
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média e desvio padrdo, dependendo de sua distribuicAo ndo normal ou normal,
respectivamente. Varidveis categéricas foram apresentadas em frequéncias e
percentagens.

As associacdes foram calculadas através do Teste t de Student ou do teste U
de Mann-Whitney, conforme normalidade ou nao respectivamente, apds testar a
normalidade, por meio do teste Shapiro-Wilk. J& as variaveis categoéricas 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 reinternacdo por causas associadas a cardiopatia até o final do
tempo de acompanhamento, sendo este de no minimo um ano apés a cirurgia do

ultimo paciente do estudo.

4.3 DEFINIQAO DAS VARIAVEIS ANALISADAS
4.3.1 Variaveis pré-operatorias

A seguir estdo apresentadas a descricao das variaveis pré-operatorias:

ePaciente: menor de 18 anos de idade submetido a cirurgia de Fontan entre
2007 e 2020 no Instituto Nacional de Cardiologia;

e Data de nascimento: data de nascimento do paciente;

e Sexo: masculino ou feminino, ao nascimento, informado no prontuario;

e|dade: idade do paciente no momento da cirurgia, calculada usando a data de
nascimento e a data da cirurgia de Fontan;

eBairro, cidade e estado de residéncia: nome do bairro, cidade e estado de
moradia do paciente;

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

e Grau de instrucéo do pai, retirado do formulario de Avaliacdo Social, parte do
prontuario do paciente, considerando até trés anos para mais e para menos da
informacé&o 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, Pds-Graduacéo e
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ndo sabe (opcao do formulério quando o entrevistado ndo sabe informar a pergunta
sobre escolaridade);

e Grau de instrucdo da mée, retirado do formulério de Avaliagdo Social, parte
do prontuario do paciente, considerando até trés anos para mais e para menos da
informacao 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, Pds-Graduacéo e
ndo sabe (opcao do formulario quando o entrevistado ndo sabe informar a pergunta
sobre escolaridade);

eldade da mée: idade da mée no nascimento do paciente, considerando
apenas as maes bioldgicas;

e Mae nédo bioldgica: sim ou néo;

eRenda familiar: valor em salario-minimo da época do preenchimento do
formulario de Avaliacdo Social, considerando até trés anos de diferenca para a data
da cirurgia de Fontan, foi utilizado a tabela Evolugdo do salario minimo
(https://portal.trt3.jus.br/internet/servicos/valores/salario-minimo);

e NUmero de filhos: quantidade de irméos do paciente somado ao numero um,
0 proprio paciente, foram considerados filhos maternos e/ou paternos;

eNUmero de pessoas que residem a casa: numero de pessoas retirado do
formulério de Avaliacdo Social, considerando até trés anos para mais e para menos
da informacao até a data da cirurgia de Fontan;

e Morfologia de base do paciente: conforme ecocardiograma prévio a cirurgia
de Fontan: atresia da valvula tricispide, hipoplasia valvar tricispide, atresia da valvula
mitral, atresia da valvula pulmonar, estenose pulmonar, dupla via de saida do
ventriculo direito (DVSVD), dupla via de entrada do ventriculo esquerdo (DVEVED),
dupla via de entrada do ventriculo Direito (DVEVD), valva atrioventricular (VAV) Unica,
defeito do septo atrio ventricular total (DSAVT), transposicdo congenitamente
corrigida dos grandes vasos da base (TCCGVB), transposicao dos grandes vasos
(TGV), sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo (SHCE), isomerismo direito e
dextrocardia: sim ou néo;

e Ventriculo principal: conforme ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan:
ventriculo Esquerdo (VE), ventriculo direito (VD), Biventricular e indefinido conforme

ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan, sim ou néo;
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e Historia patologica pregressa (HPP): campo livre com as comorbidades do
paciente no momento da internacao para ser submetido a cirurgia de Fontan;

eCirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT) modificada (derivacdo de uma
artéria, geralmente a subclavia, para a artéria pulmonar com uso de enxerto vascular):
sim ou n&o;

e Data da cirurgia de BTT modificada: dia, més e ano da cirurgia levantado no
prontuario 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;

eldade do paciente durante a cirurgia de BTT modificada: célculo da idade do
paciente durante a cirurgia, usando a data de nascimento do paciente e a data da
Cirurgia de BTT modificada estimada ou né&o;

e Data estimada da cirurgia de BTT modificada: sim ou ndo. Sim quando a data
foi baseada na idade do paciente e ndo no registro do dia de realizacao da cirurgia;

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

¢ Cirurgia de Bandagem de artéria pulmonar (BAP): sim ou nao;

eData 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;

e Data da cirurgia de Glenn (anastomose cavo-pulmonar bidirecional): dia, més
e ano da cirurgia levantado no prontuario ou data estimada pela idade do paciente no
momento da cirurgia de Cirurgia de Glenn;

eldade do paciente durante a cirurgia de Glenn: calculo 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 néo;

e Data estimada da cirurgia de Glenn: sim ou nao;

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

e Data da internacdo hospitalar: dia, més e ano da internacdo hospitalar na qual
o paciente foi submetido a cirurgia de Glenn;

eData da alta hospitalar: dia, més e ano da internacdo hospitalar na qual o

paciente foi submetido a cirurgia de Glenn;
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e Tempo de internacdo hospitalar apds a cirurgia de Glenn: célculo do nimero
de dias entre a data da cirurgia de Glenn e a data da alta hospitalar apds a cirurgia de
Glenn;

e Observacdes sobre procedimentos prévios a cirurgia de Fontan: campo livre
com observacgBes sobre procedimentos prévios a cirurgia de Fontan;

e Classe funcional: 111,11 ou IV. Definido de acordo com a classificacdo da New
York Heart Association (NYHA), levantado na evolugcdo de admissédo hospitalar na
qual o paciente foi submetido a cirurgia de Fontan. Classe funcional 1l e Ill foram
agrupadas para a analise estatistica;

e Funcao do Ventriculo principal: classificada em fungéo ventricular preservada,
disfuncdo leve, disfuncdo moderada ou disfuncdo grave conforme descrito em
ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan, para analise estatistica foram agrupadas
em as disfuncBes ventriculares preservadas ou leves e as fungdes ventriculares
moderadas ou graves.

eFracdo de ejecdo do ventriculo principal: namero percentual conforme
descrito em laudo do ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan;

e Regurgitacdo da valva atrioventricular em: leve, moderada ou grave conforme
descrito em laudo do ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan;

ePressdo media da artéria pulmonar (PMAP): niumero, conforme descrito em
laudo do cateterismo cardiaco direito prévio a cirurgia de Fontan;

ePeso do paciente: peso em quilograma descrito no prontuario do paciente
previamente a cirurgia de Fontan;

e Altura do paciente: altura em centimetros descrita no prontuario do paciente
previamente a cirurgia de Fontan;

eHematodcrito do paciente: o dltimo hematdcrito descrito no prontuario do
paciente previamente a cirurgia de Fontan na mesma internacao;

e Percentual de saturacdo de oxigénio (SO2%): numero percentual levantado
nas evolucdes prévias a cirurgia de Fontan durante a internacdo hospitalar na qual o
paciente foi submetido a essa cirurgia, por meio do uso de oximetro, estando o0 mesmo
em ar ambiente. Utilizado para registro a evolucdo mais recente antes da cirurgia e
durante a internacao;
eCreatinina: numero levantado no exame laboratorial prévio a cirurgia de

Fontan;
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4.3.2 Variaveis intra-operatorias

A seguir estdo apresentadas a descricdo das variaveis intra-operatorias:

e Data da cirurgia: dia, més e ano no qual o paciente foi submetido a cirurgia de
Fontan;

eTipo de Fontan: conduto extracardiaco, tunel lateral ou Fontan classico,
conforme descricao cirargica;

eTipo de conduto: politetrafluoretileno (PTFE) ou outro. Material do conduto
utilizado na cirurgia de Fontan;

eNUmero do contudo: numeral em milimetros;

e Fenestrado no relato cirdrgico: sim ou nao;

eTempo de Circulagdo extracorporea(CEC): tempo em minutos levantado no
prontuario fisico e eletronico;

eTempo de clampeamento da aorta (isquemia cardiaca): tempo em minutos
levantado no prontuario fisico e eletrénico;

e Existéncia de outro procedimento concomitante na cirurgia de Fontan: sim ou

eDescricdo do outro procedimento realizado durante a cirurgia: campo livre,
conforme prontuério fisico e eletrénico;

e Extubacé&o no centro cirargico: sim ou nao;

eTempo de dreno pleural direito, pleural esquerdo e de mediastino apos a
cirurgia de Fontan: tempo em dias sendo contado do primeiro dia da cirurgia até o dia
de retirada do dreno;

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

teve maior tempo de duracao.

4.3.3 Varaveis pos-operatorias

A seguir estdo apresentadas a descricdo das varidveis pos-operatorias,
conforme descritas na evoluc¢ao dos pacientes:

e Tempo de intubacao orotraqueal dos pacientes que nao foram extubados em
sala: tempo em horas, calculado desde a hora da intubacdo, conforme ficha

anestésica até o horério de extubacao descrito no prontuério;
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e Data da internagdo hospitalar: dia, més e ano da internacdo hospitalar na
qgual o paciente foi submetido a cirurgia de Fontan;

e Data da alta para enfermaria hospitalar: dia, més e ano da alta para
enfermaria na qual o paciente foi submetido a cirurgia de Fontan;

e Data da alta hospitalar: dia, més e ano da alta hospitalar na qual o paciente
foi submetido a cirurgia de Fontan;

e Tempo de internacao hospitalar na unidade intensiva: célculo do nimero de
dias entre a data da cirurgia de Fontan e a data da alta para enfermaria apds a cirurgia
de Fontan;

e Tempo total de internagéo hospitalar prévio a cirurgia de Fontan: célculo do
namero de dias entre a data internacdo hospitalar e a data da cirurgia de Fontan;

e Tempo total de internacdo hospitalar na cirurgia de Fontan: célculo do
numero de dias entre a data da internacao hospitalar e a data da alta hospitalar na
internacdo na qual o paciente foi submetido a cirurgia de Fontan;

e Alta para outra instituicdo hospitalar: sim ou néo;

e Uso de anticoagulacao (varfarina) na alta hospitalar: sim ou nao;

e Tempo de drenagem de cada dreno inserido durante a cirurgia, dividido em
dreno de mediastino ,dreno pleura direito e dreno pleural esquerdo: nimero de dias
entre a cirurgia e a retirada de cada dreno;

e Tempo de drenagem mediastinopleural: tempo em dias entre a cirurgia e a
retirada do ultimo dreno inserido na cirurgia;

e Derrame pleural no periodo pds-operatério intra-hospitalar: sim ou nao;

e Drenagem pleural direita ou esquerda: sim ou néo;

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

e Derrame pericardico no periodo pés-operatorio intra-hospitalar: sim ou néo;

e Drenagem pericardica: sim ou néo;

e Tempo de drenagem pericéardica: tempo em dias;

e Quilotérax no periodo pds-operatorio intra-hospitalar: sim ou néo;

e Drenagem invasiva devido ao quilotérax: sim ou néo;

e Tempo de drenagem invasiva devido ao quilotorax: tempo em dias;

e Decorticacdo no periodo pos-operatorio intra-hospitalar: sim ou néo;

¢ Insuficiéncia renal no periodo pds-operatoério intra-hospitalar: sim ou néo,

conforme diagnostico descrito na evolucdo do paciente pelo médico assistente;
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¢ Dialise no periodo pos-operatoério intra-hospitalar: sim ou néo;

e Convulsdo no periodo pds-operatorio intra-hospitalar: sim ou ndo, conforme
diagnéstico descrito na evolugéo do paciente pelo médico assistente;

¢ Acidente vascular cerebral (AVC) no periodo pos-operatorio intra-hospitalar:
sim ou ndo, conforme diagndstico descrito na evolucdo do paciente pelo médico
assistente;

e Alteracdo neurolégica (outra que ndo AVC ou convulsdo): sim ou nao; ,
conforme diagndstico descrito na evolucdo do paciente pelo médico assistente;

e Tromboembolismo: sim ou ndo, conforme diagnostico descrito na evolucao
do paciente pelo médico assistente;

e Sangramento: sim ou ndo, conforme diagnéstico descrito na evolugédo do
paciente pelo médico assistente;

e ECMO: utilizacdo do suporte de oxigenagao por membrana extracorporea;
sim ou n&o;

¢ Infeccéo (outras) sim ou ndo, conforme diagnodstico descrito na evolugao do
paciente pelo médico assistente;

e Classificacdo da infeccdo, conforme diagnostico descrito na evolucédo do
paciente pelo médico assistente: infeccdo primaria da corrente sanguinea (IPCS)
clinica ou laboratorial (foram agrupadas na andlise estatistica IPCS clinica e
laboratorial), mediastinite, pneumonia associada a ventilacdo mecanica (PAV),
infeccdo do trato urinario (ITU), infeccdo de ferida operatoria, infeccdo sem foco ou
pneumonia,

e Insuficiéncia hepética: sim ou ndo, conforme diagnéstico descrito na
evolucao do paciente pelo médico assistente;

e Reabordagem por esternotomia: sim ou nao;

e Causa dareabordagem por esternotomia: campo livre, conforme diagndstico
descrito na evolucao do paciente pelo médico assistente;

e Arritmia: sim ou ndo, conforme diagnostico descrito na evolugao do paciente
pelo médico assistente;

e Implantacdo de marcapasso definitivo: sim ou nao;

e Observacao do pos-operatorio: campo livre;
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4.3.4 Informagdes de seguimento apds alta hospitalar

A seguir estdo apresentadas a descricdo das variaveis de intervengfes de
seguimento apos alta hospitalar:

e Implante de marcapasso definitivo: sim ou néo;

e Transplante cardiaco: sim ou néo;

e Decorticacdo apoés alta hospitalar: sim ou néo;

e Sangramento: sim ou nao;

Em caso de sangramento, classificacdo do sangramento conforme critério de
definicdo de sangramento BARC (Bleeding Academic Research Consortium)*’: tipo:
2, 3a, 3b,3c4 eb5. Tipo 2 é sangramento clinicamente evidente que ndo seja tipo 3,
4 ou 5; Tipo 3 = com queda do hematdcrito = 3g% e/ou comprometimento
hemodinamico e/ou com exigéncia de transfusdo e/ou sangramento intracraniano ou
intraocular; Tipo 4 = associado a Cirurgia de Revasculariza¢do Miocérdica, e Tipo 5 =
Sangramento fatal).

¢ Obstrucéo do conduto Fontan: sim ou néo;

e Intervencdes percutaneas pos Fontan: sim ou nao;

e¢Caso intervencdo percutanea pos Fontan: sim, descrita a intervencdo em
campo livre;

e Conversao do Fontan: sim ou néo;

eData da ultima consulta ou internacdo hospitalar: dia, més e ano da ultima
consulta ou internacéo hospitalar, sendo possivel calcular o tempo de seguimento;

¢ Obito: sim ou n&o;

e Data do 6bito: dia, més e ano

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

4.3.5 Seguimento de reinternacéo

A seguir estdo apresentadas a descricdo das variaveis de seguimento de
reinternacao:

e Reinternacdo no INC: sim ou nao;

e Data da internacao e data da alta hospitalar: dia, més e ano;

e Causa dareinternagao: Relacionada a Cirurgia/cardiopatia, exame eletivo ou

outros;



e Motivo da reinternagao: campo livre;

51
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5 RESULTADOS

Foram identificados 78 pacientes com menos de 18 anos (pediatricos)
submetidos a cirurgia de Fontan no periodo entre agosto de 2007 e julho de 2020 no
Instituto Nacional de Cardiologia do Rio de Janeiro.

5.1 CARACTERISTICAS GERAIS DA POPULACAO

Houve predominio do sexo feminino (52,6%), e a idade da populacdo no
momento da cirurgia de Fontan foi de 12,1(dp%3,2) anos.

O indice de massa corporal (IMC) predominante foi o eutréfico com 32/57
(56,1%) dos pacientes, sendo a desnutricdo acentuada identificada em 5/57 (8,8%) e
0 baixo peso em 7/57 (12,3%) , estes dois ultimos, quando agregados, totalizaram
12/57 pacientes (21,1%).

A maior parte dos pacientes, 48/75 (61,5%), havia sido submetida a cirurgia de
derivacéo sistémica para artéria pulmonar, cirurgia de Blalock-Thomas-Taussig (BTT)
modificado.

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

Antes da cirurgia de Fontan, os pacientes apresentavam principalmente as
classes funcionais agrupadas pré-Fontan NYHA (New York Heart Association) Il e I
totalizando 46/56 (82,1%)

A pressdo média da artéria pulmonar (PMAP), foi de 12,7 (dp+3,3) mmHg,
sendo o valor minimo de 4 mmHg e maximo 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 - Caracteristicas da populacao das criangas submetidas a cirurgia de Fontan, Instituto
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica 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 (x12,1) -
IMCT (kg/m2) 57/78 - - 16 [14,4; 18,1]
IMCT (z escore) - -
Desnutricdo acentuada 5/57 8,8% - -
Baixo peso 7/57 12,3% - -
Eutrofico 32/57 56,1% - -
Sobrepeso 8/57 14,0% - -
Obesidade grave 5/57 8,8% - -
Classe funcional pré-Fontan 56/78
NYHA' | 9/56 16,1%
NYHA"ll e Ill 46/56 82,1
NYHA" IV 01/56 1,8%
Cirurgia prévia 58/78 74,3%
BTT™ modificada 48/78 61,5%
BAPTt 10/78 12,8%
PMAPSS (mmHg) 76/78 - 12,7 (£3,3) -
PMAPSE (>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 78/78 - 8,6 (x3,4) -
Glenn e de Fontan (anos)
Hematécrito 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 (x0,1) -

*dp - Desvio padréo; TIMC- indice de massa corporal; Q1 — primeiro quartil; *Q3 — terceiro quartil;
'INYHA- New York Heart Association; "BTT- Blalock-Thomas-Taussig; TTBAP- bandagem da artéria
pulmonar; $8PMAP- Pressdo média da artéria pulmonar; #S02% - percentual de saturacéo de oxigénio

Os pacientes apresentavam previamente a cirurgia de Fontan
predominantemente a fungdo ventricular preservada em 64/76 (84,2%). Nao houve
registro de paciente com disfuncédo grave. A morfologia ventricular dominante foi a

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

A maioria dos pacientes apresentavam a valva atrioventricular sem

regurgitagdo ou com regurgitacao leve previamente a cirurgia de Fontan, totalizando
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59/63 (93,6%) dos casos. Trés pacientes apresentavam regurgitacdo moderada,
sendo dois da valva atrioventricular esquerda e um da valva atrioventricular direita.

Um paciente apresentava regurgitacéo grave da valva atrioventricular esquerda.

Ao ecocardiograma prévio a cirurgia de Fontan, o diagnostico base
predominante foi a atresia valvar tricuspide presente em 43/78 (55,1%) dos pacientes,

conforme tabela 2.

Tabela 2 - Caracteristicas ecocardiograficas da populacao das criancas submetidas a cirurgia de
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica n/N % Média (dp”)
Tipo do ventriculo principal 76
Ventriculo esquerdo 64/76 82,1%
Ventriculo direito 05/76 6,4%
Biventricular 08/76 10,3%
Indeterminado 01/76 1,3%
Fracdo de ejecédo (%) 40/78 59,8 (8,6)

Fungéo do Ventriculo principal

Preservada 64/76 84,2%
Disfuncdo Leve 11/76 14,5%
Disfuncdo Moderada 01/76 1,3%

Regurgitacdo da VAVT
Sem regurgitacdo ou Leve 59/63 93,6%
Moderada ou Grave 4/63 6,4%

Morfologia de base

Atresia valvar tricispide 43/78 55,1 %
Estenose Pulmonar 34/78 43,6%
Atresia Pulmonar 21/78 26,9%
DVEVE* 12/78 15,4%
DVSVD? 10/78 12,8%
Dextrocardia 10/78 12,8%
VAVT Uinica 7178 9,0%
Isomerismo direito 5/78 6,4%
TCCGBTt 3/78 3,9%
TGV 2178 2,6%
Hipoplasia valvar triclspide 2/78 2,6%
Atresia mitral 2/78 2,6%
DVEVD' 1/78 1,3%
DSAVT** 1/78 1,3%
SHCE# 1/78 1,3%

*dp - Desvio padrdo; VAV -valva atrioventricular; ¥DVEVED, dupla via de entrada do ventriculo
esquerdo; SDVSVD - dupla via de saida do ventriculo direito; "TTCCGVB - transposicdo congenitamente
corrigida dos grandes vasos da base; $8TGV, transposicdo dos grandes vasos; 'DVEVD - dupla via de
entrada do ventriculo Direito; **DSAVT- defeito do septo atrio ventricular total; ¥*SHCE - sindrome de
hipoplasia do coracéo esquerdo.
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A maioria ,74/78 (94,9%), dos individuos era natural e morador do estado do
Rio de Janeiro, no momento da cirurgia de Fontan sendo quatro naturais e moradores
de outros estados: Espirito Santo, Minas Gerais, Paraiba e Alagoas. O local de
moradia dos pacientes esta dividido conforme as regides politico-administrativas do
estado do Rio de Janeiro, de acordo com a tabela 3, sendo que na regiao

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

Tabela 3 - Regibes politico-administrativas do Estado do Rio de Janeiro conforme cidade de moradia
das criancas submetidas a cirurgia de Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro,
RJ, 2007-2020

Regido 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 Litoraneas 1/74 1,4%
Médio Paraiba 2[74 2,7%
Centro Sul Fluminense 1/74 1,4%

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

Os dados socio-demograficos dos pacientes estdo apresentados na tabela 4.
Duas responsaveis maternas ndo eram maes biologicas, sendo uma avo materna e
a outra mae adotiva.

A mediana de idade das maes no momento da cirurgia de Fontan dos filhos foi
de 35,0 [31,0; 43,0]. O numero de pessoas que residem na mesma casa com 0S
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 salarios-minimos,
sendo a menor renda zero e a maior dez salarios minimos. A renda familiar per capita
em salarios- minimos foi de 0,4 [0,27; 0,65].

Os responsaveis (incluido biolégicos e ndo bioldgicos) 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 socio-demograficos das criancas submetidas a cirurgia de Fontan, Instituto Nacional
de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica N Mediana [Q1%;,Q3%]
Idade das mées no parto 73/78 23,3 [18,8; 30,0]
Idade das mées na cirurgia de Fontan 75/78 35,0 [31,0; 43,0]
Renda familiar em salarios minimos 68/78 1,8[1,2; 2,6]
Renda familiar em salarios minimos per capita 68/78 0,4 [0,27; 0,65]
NUmero de pessoas que residem na casa 71/78 4,0 [4,0; 5,0]
Namero de filhos 72/78 3,0[2,0; 4,0]

8Q1 — primeiro quartil; ¥Q3 — terceiro quartil;

O grau de escolaridade predominante dos responsaveis declarados no
formulario de Avaliacdo Social foi o ensino fundamental incompleto em 34,4% dos
pais e em 44,3% das méaes, como apresentado na tabela 5.

Tabela 5 - Escolaridade dos responséaveis das criancas submetidas a 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%
N&o sabe 9/64 14,1% 2/70 2,9%

5.2 CARACTERISTICAS DA CIRURGIA

Caracteristicas intraoperatérias de criancas submetidas a cirurgia de Fontan,
INC/RJ 2007-2020 estdo descritos na tabela 6. Todos os pacientes foram submetidos
a cirurgia de Fontan com conduto do tipo extracardiaco. Em um paciente, o dado néo

foi informado.
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Todos os condutos dos pacientes foram de politetrafluoroetileno (PTFE). Os
nameros dos condutos utilizados foram 16, 18, 20 e 22, sendo o0 mais utilizado o

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

A maior parte dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan tiveram tubos néo
fenestrados, 43/77 (55,8%), sendo 34/77 (44,2 %) dos pacientes fenestrados.

Todos os pacientes foram submetidos a circulacdo extracorpOrea, cuja
mediana foi de 75 [60; 93] minutos com 0 minimo de 30 e maximo de 230 minutos.
Desses, 16/77 (20,5%) pacientes necessitaram de tempo de isquemia cardiaca (aorta
clampeada), sendo possivel levantar o tempo de isquemia cardiaca de todos o0s
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 cirdrgico foi de 21/77

(27,3%) pacientes.

Tabela 6 - Caracteristicas intraoperatdrias de criancas submetidas a cirurgia de Fontan, Instituto
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica n/N % Mediana [Q15;Q3%
Tipo do Fontan: tubo extracardiaco 777 100% -
Tamanho do conduto PTFE" (mm) 777 - -
16 mm 8 10,4% -
18 mm 23 29,9% -
20 mm 40 51,9% -
22 mm 6 7,8% -
Tempo de CEC* (minutos) 7778 - 75 [60; 93]
Tempo de CEC* prolongado (>120 minutos) 11/77 14,3% -
Presenca de tempo de isquemia 16/77 20,8% -
Tempo de isquemia (aorta clampeada) 16/16 - 19,5 [8,998; 31,250]
Fenestracao 34/77 44,2% -
Procedimento concomitante 12/78 15,4% -

Tipos de procedimentos concomitantes

Atriosseptomia 7 58,3% -
Plastia de artérias pulmonar 4 33,3% -
Plastia de valva AV' 3 25,0% -
Ressecgédo subadrtica 2 16,7% -
Extubagdo em sala operatoria (%) 2177 27,3% -

8Q1 — primeiro quartil; *Q3 — terceiro quartil; "PTFE- politetraflouretileno, valva atrio ventricular Unica;
*CEC- circulagdo extracorporea; 'AV — Atrioventricular
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5.3 CARACTERISTICAS POS-OPERATORIAS INTRA-HOSPITALARES

Considerando o tempo de intubacéo prolongado como maior que 24 horas,
35/50 (70,0%) dos pacientes tiveram tempo de intubacgao prolongado.

O tempo de dreno pleuromediastinal, considerando o dreno que foi o Ultimo 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.

Evoluiram com derrame pleural 51/ 78 (65,4%) pacientes, sendo necesséria 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 pericardico, e em nenhum deles foi
necessario fazer drenagem invasiva.

Seis pacientes evoluiram com quilotorax, sendo necessaria a drenagem pleural
invasiva em dois pacientes, sendo um a direita, com duracédo de 11 dias, e outro a
esquerda, com duracdo de cinco dias. Trés pacientes foram submetidos a

decorticacao, sendo em todos a direita, conforme tabela 7.
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Tabela 7 - Caracteristicas pés-operatérias intra-hospitalares de criancas submetidas a cirurgia de
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020.

Caracteristica n/N % Mediana [Q1%;,Q3%]
Tempo de intubacgéo (horas) 50/56 - 26,5 [13,2; 50,0]
Tempo de drenagem (dias)* 70/78 - 6,0 [4,0; 11,0]
Percentual de intubacéo prolongada **  35/50 70,0% -
Percentual de drenagem prolongada *** 19/70 27,1% -
Derrame pleural na UTI58 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 8/51 - 6,0 [3,0; 35,5]
esquerda
Derrame pericardico na UTIS8 4177 5,2% -
Quilotérax na UTIE 6/77 7,8% -
Drenagem pleural por quilotérax 2/6 33,3% -
Decorticacdo 3177 3,9% -

8Q1 — primeiro quartil; *Q3 — terceiro quartil; *Tempo de drenagem (dias): tempo do dreno de maior
duracdo; **Intubacéo prolongada: intubacdo com mais de 24 horas de duragdo; *** drenagem
prolongada: durag&o maior que 10 dias; $8UTI: Unidade de tratamento intensivo

Tiveram arritmias durante o periodo pos-operatorio 5/77 (6,5%) dos pacientes,
tais como: taquicardia sinusal, taquicardia atrial ndo sustentada e flutter atrial.
Precisou de implante de marcapasso definitivo na mesma internacéo 1/ 77 (1,3 %)
dos pacientes, por bloqueio atrio ventricular total; esse paciente havia sido submetido
a resseccao de membrana subadrtica.

Evoluiram com insuficiéncia renal 10/77 ( 13,0%), sendo que 8/10 (80%) deles
necessitaram de dialise. Considerando todos os casos, a necessidade de dialise foi
de 8/78 (10,3%). Um dos volumes de um prontuario ndo estava no arquivo técnico e
por isso os dados intra-hospitalares de uma paciente ndo foram levantados; essa
paciente foi a Obito intra-hospitalar e foi possivel observar que ela foi submetida a
didlise.

Apresentaram convulsdo 2/77 (2,6%) dos pacientes durante o periodo de
internacdo hospitalar pds operatoria, 3/77 (3,9%) dos pacientes sofreram acidente

vascular cerebral e 7/77 (9,1%) tiveram outras complicacdes neurologicas: auséncia
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de reflexo de tronco, evoluindo ao Obito, comatoso com eletroencefalograma
apresentando siléncio elétrico cerebral sem sinais clinicos de morte encefalica, morte
encefélica, disfasia com tomografia de cranio normal, lesdo do plexo braquial
esquerdo com dor neuropética, delirium e cefaleia holocraniana.

Evoluiram com sangramento 10/77 (13,0%) dos pacientes por diversas causas
como hemorragia digestiva, hemotérax, sangramento pela ferida operatoria, discrasia,
hemorragia pulmonar, hemorragia apés decorticacdo com necessidade de
reabordagem.

Tromboembolismo ocorreu em 2/77 (2,6%) pacientes, um com trombose no
tubo Fontan, com dilatacdo e implante de Stent percutaneo na mesma internacao, 15
dias ap6s a cirurgia. Um paciente teve uma imagem de trombo no atrio direito
detectada no ecocardiograma transesofagico em sala operatéria, mas que
desapareceu durante a cirurgia; neste paciente, foi realizada a busca e disseccao da
regido femoral para a retirada do trombo, mas ele evoluiu com vasculite importante de
membros inferiores, indo a obito por choque cardiogénico.

Nenhum paciente foi submetido ao suporte cardiopulmonar com oxigenacao
por membrana extracorporea (ECMO). O primeiro registro de ECMO no INC, data, no
livro institucional, de 01/07/2010, sendo este caso inclusive de paciente pediatrico.

Tiverem algum tipo de infeccéao 27/77 (35,1%) dos pacientes conforme tabela
8, e a pneumonia representou 40,7% do total, sendo a principal causa de infec¢cao
conforme diagndstico das evolu¢cdes médicas no prontuario.

O paciente que evoluiu com mediastinite foi a 6bito por sepse em sete dias de
poOs-operatorio.

Trés pacientes evoluiram com insuficiéncia hepatica, conforme diagndéstico das
evolucdes médicas.

Precisaram de reabordagem por esternotomia 2/77 (2,6%) dos pacientes, um
por sangramento e coagulos e outro por hematoma. Um paciente precisou ficar com
0 torax aberto ao término da cirurgia, sendo este fechado em segundo tempo, no

terceiro dia de pds-operatorio.



Tabela 8 - Complicacdes pés-operatorias intra-hospitalares de criangas submetidas a cirurgia de

Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020
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Caracteristica n/N 0%
Arritmias 5177 6,5%
Implante de marcapasso definitivo /77 1,3%
Convulséo 2177 2,6%
AVC* 3/77 3,9%
Neurolégico 777 9,1%
Insuficiéncia hepética 377 3,9%
Insuficiéncia renal 10/77 13,0%
Submetidos a dialise 8/78 10,3%
Tromboembolismo 2077 2,6%
Sangramento 10/77 13,0%
Reabordagem por esternotomia 2077 2,6%
InfeccBes 27177 35,1%

ICPS!' Clinica ou laboratorial 5 18,5%
Mediastinite 1 3,7%
PAV# 1 3,7%
ITUS 1 3,7%
Infeccdo de ferida operatéria 2 7,4%
Infeccdo sem foco 6 22,2%
Pneumonia 11 40,7%

*AVC, acidente vascular cerebral; "ICPS, infeccdo primaria da corrente sanguinea; *PAV, pneumonia

associada a ventilagdo mecanica; $ITU, infeccéo do trato urinario

O tempo de internacdo hospitalar teve mediana de 24,5 [17,8; 36,5] dias. A

mediana do tempo entre a internacdo hospitalar e a cirurgia foi de 6,0 [2,3; 9,8] dias.

Apresentaram tempo de internacéo prolongado (maior que 14 dias), calculado desde

de o dia da internacao até o dia da alta hospitalar, 56/68 (82,4%) pacientes, conforme

tabela 9.
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Tabela 9 - Caracteristicas pés-operatorias intra-hospitalares de criangcas submetidas a cirurgia de
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica n/N % Mediana [Q15;,Q3%]
Alta hospitalar com anticoagulacdo 63/68 92,6% -
Tempo entre a internacéo 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 internagdo hospitalar pés 68/78 - 17,0 [11,8; 27,0]
operatéria (dias)
Tempo de internacdo hospitalar total (dias) 68/78 - 24,5 [17,8; 36,5]
Tempo de internac&o hospitalar total 56/68 82,4% -
prolongado '
Obito intra-hospitalar 10/77 13,0% -
Tempo entre a cirurgia e 6bito 11/78 - 4,51[8,0; 17,5]

8Q1 — primeiro quartil; *Q3 — terceiro quartil; "UTI — Unidade de tratamento intensivo; tempo de
internacdo prolongado: maior que 14 dias, considerado desde a internacao até a alta hospitalar

Cirurgia de Fontan - Periodo Agosto/2007- Julho/2020

14

12

m Total de cirurgias de Fontan/ano
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m Obito infra-hospitalar

Ndmero de pacientes
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Grafico 1 — Numero de 6bitos e nimero de pacientes submetidos a Cirurgia de Fontan por ano, no

periodo de Agosto/2007 — Julho/2020

O Gréfico em barras mostra a quantidade de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan por ano e os
gue foram a 6bito intra hospitalar. Periodo de agosto de 2007 a julho de 2020 no Instituto Nacional de

Cardiologia, Rio de Janeiro, RJ.
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O gréfico 1 mostra a quantidade de pacientes submetidos a cirurgia de Fontan
por ano no periodo da pesquisa e os que foram a Gbito intra-hospitalar por ano. H&
um aumento ao longo dos anos de cirurgias por ano e reducédo da mortalidade intra-
hospitalar. Um total de 39 pacientes foram submetidos a cirurgia de Fontan até 2015
(inclusive) e , apos 2015, 38 pacientes foram submetidos a cirurgia de Fontan, dessa
forma houve um aumento de cirurgias por ano ao longo do tempo, nesse primeiro
periodo de 8,4 anos (Agosto/2007-2015) foram 4,6 cirurgias por ano e no segundo
periodo de 5,6 anos (2016-2020) foram 6,8 cirurgias por ano.

A mortalidade no periodo da pesquisa foi de 11/77 (14,3%), sendo que em dez
pacientes o oObito foi intra-hospitalar e em menos de 30 dias (10/77, ou 13,0%); as
causas dos Obitos estdo apresentadas na tabela 10, sendo o choque cardiogénico a
principal causa de Obito relatada nos prontuarios 4/10 (40%). Em um paciente do
estudo néo foi possivel definir a evolugéo para Obito apos a alta hospitalar por perda

de seguimento (mudou para outro estado).

Tabela 10 - Causas de 6bito intra-hospitalar do pés-operatério das criancas submetidas a cirurgia de
Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Causa n/N %
Choque cardiogénico 4/10 40,0%
Choque séptico ou sepse 2/10 20,0%
Choque refratério 2/10 20,0%
Disfuncéo organica mdltipla de 6rgéos 1/10 10,0%
Choque vasoplégico 1/10 10,0%

O grafico 2 mostra a curva de sobrevida em 30 dias (percentual) das criancas

submetidas a cirurgia de Fontan.
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Grafico 2 — Curva de sobrevida em 30 dias (percentual) das criangas submetidas a cirurgia de
Fontan, Instituto Nacional de Cardiologia, Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020
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5.4 CARACTERISTICAS DO SEGUIMENTO TARDIO DO POS OPERATORIO

O seguimento foi possivel em 67/68 (98,5%) pacientes que tiveram alta
hospitalar e teve duracdo mediana de 4,7 anos (1721 dias) , com minimo de 322 dias
e maximo de 13,6 anos (4971 dias). Um paciente recebeu alta com 13 dias de
internacao e foi encaminhado para seu estado de origem, ficando sem seguimento
apos a alta hospitalar.

No seguimento do pds-operatério 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 cardiaco 2723 dias ap0s a cirurgia. Esse paciente
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esta assintomético em consulta em fevereiro de 2022. Um paciente necessitou ser
submetido a decorticagdo pulmonar.

Tiveram sangramento durante o periodo de seguimento 7/67 (10,4%), sendo
seis BARC 2 e um BARC 3b.

Trés pacientes evoluiram com obstru¢édo do tubo de Fontan. Cinco pacientes
necessitaram de intervengdes percutaneas durante o seguimento: trés deles
submetidos a implante de Stent no tubo Fontan (por obstrugcéo, um por oclusao de
duas colaterais aorto pulmonares de grande calibre e outro por oclusdo de fistula
artério venosa pulmonar e da fenestra do Fontan.

Ressalta-se que o0 mesmo paciente submetido a decorticagdo pulmonar,
também evoluiu com sangramento BARC 2, obstrucdo do tubo Fontan com colocacgéo
de Stent evoluindo com choque séptico e Obito, segmento de 3990 dias.

Nenhum paciente foi submetido a conversao do Fontan.

Tabela 11 - Caracteristicas do seguimento de criancas submetidas a cirurgia de Fontan no Instituto
Nacional de Cardiologia (INC), (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Caracteristica n/N %
Sangramento 7167 10,4%
Intervenc@es percutaneas pés Fontan 5/67 7,5%
Obstrucéo do tubo Fontan 3/67 4,5%
Implante de marcapasso definitivo 1/67 1,5%
Decorticacdo 1/67 1,5%
Transplante cardiaco 1/67 1,5%
Livre de readmisséo relacionada a cardiopatia 48/67 71,6%
congénita e cirurgia de Fontan
Livre de readmisséo hospitalar no INC 43/67 64,2%
Readmissao relacionada a cardiopatia congénita e 40/51 78,4%
cirurgia de Fontan no INC
Readmissao para exame eletivo no INC 6/51 11,8%
Readmissao por outros motivos no INC 5/51 9,8%

O grafico 3 mostra a curva de Kaplan Meier percentual para readmissao
relacionada a cardiopatia congénita e cirurgia. As causas de readmissao relacionadas
a cardiopatia congénita ou a cirurgia foram diversas: sangramento com ou sem

alargamento de INR (cinco pacientes), derrame pleural e/ou pericardico (dois
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pacientes), arritmias (trés pacientes: um com diagndéstico de Sindrome de Wolf
Parkinson White, um com instabilidade elétrica supraventricular e um para implante
de marcapasso definito por disfuncdo do né sinusal sintomatica), sindrome
edemigémica e alargamento de INR (um paciente), oclusdo de duas colaterais
aortopulmonares com coil (um paciente), transplante cardiaco com plastia de artéria
pulmonar (um paciente), cateterismo terapéutico por obstru¢do do tubo Fontan com
implante de Stent (um paciente), oclusao de fistula arteriovenosa com fenestracao de
tubo Fontan (um paciente), rotura de aorta ascendente com tamponamento cardiaco
(um paciente), e endocardite de valvula adrtica com necessidade de troca cirdrgica

(um paciente) e correcao de fistula linfatica em regido inguinal (um paciente)
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Grafico 3 — Curva livre de reinternacéo (probabilidade) relacionada a cardiopatia congénita e cirurgia
vs. tempo em dias em 67 criangcas submetidas & cirurgia de Fontan, INC, 2007-2020
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As readmissdes 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 correcdo de fistula linfatica em regido
inguinal e outro por rotura de aorta ascendente com tamponamento.

Um paciente foi a 6bito por choque séptico 3990 dias apds a cirurgia, tendo tido
13 readmissdes, duas para exames eletivos, uma por outras causas e todas as outras
readmissdes relacionadas a cirurgia ou a cardiopatia congénita.

O gréfico 4 mostra a curva de sobrevida (percentual) até o final do seguimento

das criancas submetidas a cirurgia de Fontan.
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Grafico 4 — Curva de sobrevida percentual até o final do seguimento vs. tempo em dias em 78
criancas submetidas a cirurgia de Fontan, INC, 2007-2020
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5.5 TESTES DE ASSOCIACAO ENTRE VARIAVEIS RELACIONADAS A
CIRURGIA DE FONTAN

Foram feitas comparacdes entre os pacientes que foram a 6bito intra-hospitalar
e 0s que nao foram com relacao a idade do paciente, renda familiar em salario minimo
e per capita, SO2 maior ou igual a 75%, presenca de disfungcéo do VU, presenca de
insuficiéncia da valva AV, hematdcrito, 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 néo no relato
cirdrgico e eventos intra-hospitalares poés-operatéiros:, AVC, convulsao,
tromboembolismo, insuficiéncia hepatica, arritmias, pneumonia, sangramento e
reabordagem por esternotomia, porém nao houve diferenca significativa entre essas
variaveis.

No entanto, 6/9 (66,7%) dos pacientes que evoluiram com insuficiéncia renal
no periodo pos- operatorio intra-hospitalar foram a obito intra-hospitalar e 4/67 (6,0%)
dos pacientes que evoluiram com insuficiéncia renal no periodo intra-hospitalar ndo
foram a Obito; dessa forma houve diferenca significativa entre esses grupos (p<0,001).
O mesmo ocorreu para o grupo de pacientes que necessitaram de dialise no periodo
intra-hospitalar : foram a o6bito intra-hospitalar 6/10 (60%) dos que fizeram dialise,
versus 2/68 (3,0%), que nao foram a 6bito (p<0,001).

Eventos neurolégicos intrahospitalares ocorreram em 3/9 (33,3%) dos que
foram a 6bito, comparados a 4/67 (59,7%) dos que ndo foram a obito intra-hospitalar,
o0 que também teve diferenca significativas (p= 0,032).

Observamos que 0s pacientes que tiveram tempo de intubacédo 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 comparacdo entre os pacientes submetidos a fenestracdo e 0s nao
fenestrados mostrou que ndo houve diferenca entre o tempo de drenagem prolongada
(p=0,661), conforme tabela 12.

Houve diferenca entre o tempo de intubacdo prolongado ou ndo quando
comparando com o tempo prolongado de drenagem (p=0,027) e todos os pacientes
gue tiveram tempo de internagéo prolongada (maior que 14 dias) , tiveram tempo de

drenagem prolongado, conforme tabela 12.
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Tabela 12 - Comparacao entre as variaveis intra-operatérias e a drenagem prolongada em criangas
submetidas a cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-
2020

Variaveis Drenagem prolongada*
Sim Néo p

Ventriculo principal: VD' 2 (10,5%) 3(5,9%) 0.6088
Ventriculo principal: diferente do VD' 17 (89,5%) 48 (94,1%) '
SO2* menor que 75% 4 (22,2%) 12 (24,0%) 1,008
SO2* maior ou igual a 75% 14 (77,8%) 38 (76,0%) '
PMAP" maior ou igual 15 mmHg 9 (47,4%) 10 (20,4%) 0.026"
PMAP' menor 15 mmHg 10 (52,6%) 39 (79,6%) '
Tempo de CECTT prolongado®® 3 (15,8%) 7 (13,7%) 1 008
Tempo de CEC'T n&o prolongado 16 (84,2%) 44 (86,3%) ’
Tubo Fontan ndo Fenestrado 11 (57,9%) 26 (52,0%) 0.661"
Tubo Fontan Fenestrado 8 (42,1%) 24 (48,0%) '
Tempo de intubag&o prolongado** 12(85,7%) 23 (65,7%) 02945
Tempo de intubacéo ndo prolongado 2 (14,0%) 12 (34,0%) '
Tempo de internagéo prolongado " 18(100,0%) 37 (75,5%) 00275
Tempo de internacdo ndo prolongado 0 (0,0%) 12 (24,5%) '

*Drenagem prolongada: mais que dez dias de duracéo; TVD: ventriculo direito; & Teste exato de Fisher
$S02% - percentual de saturacéo de oxigénio; '"PMAP - pressdo média da artéria pulmonar; ™ Teste qui-
guadrado; TTCEC: circulacio extracorpérea; $¥Tempo de CEC'T prolongado: tempo de circulagéo
extracorpérea prolongada (maior que 120 minutos); #Tempo de intubagdo prolongado: maior que 24
horas de duracéo; "Tempo de internacdo prolongado: maior que 14 dias de duracdo

Houve diferenca entre o tempo de internacéo prolongado quando comparando
com o tempo de intubacg&o prolongado, (p=0,024) conforme tabela 13.

N&o houve diferenca no tempo de intubacdo prolongado ou nédo, quando
comparado com percentual de saturacdo 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 nao, conforme tabela 13.
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Tabela 13 - Comparacao entre as variaveis intra-operatérias e o tempo de intubagéo prolongado em
criangas submetidas a cirurgia de Fontan no Instituto Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro,
RJ, 2007-2020

Variaveis Tempo de intubac&o prolongado*
Sim Néo p
SO2t menor que 75% 8 (23,5%) 2 (14,3%) 0.7018
SO2t maior ou igual a 75% 26 (76,5%) 12 (85,7%) '
PMAP* maior ou igual 15 mmHg 12 (36,4%) 4 (26,7%) 0.7428
PMAP* menor 15 mmHg 21 (63,6%) 11(73,3%) ’
Tempo de CEC' prolongado™ 7 (20,0%) 0 (0,0%) 00875
Tempo de CEC' n&o prolongado 28(80,0%) 15 (100,0%) ’
Tubo Fontan ndo Fenestrado 15 (44,1%) 9 (60,0%) 0.305'
Tubo Fontan Fenestrado 19 (55,9%) 6 (40,0%) '
Tempo de internacgéo prolongado S8 31(93,9%) 10 (66,7%) 00245
Tempo de internacdo ndo prolongado 2 (6,1%) 5 (33,3%) '

*Tempo de intubag&o prolongado: maior que 24 horas de duracdo; TSO2% - percentual de saturacédo
de oxigénio;® Teste exato de Fisher; *PMAP - pressdo média da artéria pulmonar; "CEC: circulagéo
extracorpérea; ™ Tempo de CECT'T prolongado: tempo de circulacdo extracorpérea prolongada (maior
gue 120 minutos); TTeste qui-quadrado; $Tempo de internacdo prolongado: maior que 14 dias de
duracéo

Houve diferenca 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
diferenca no percentual de pacientes extubados entre esses dois periodos (p =0,001),
conforme tabela 14. Houve diferenca na comparacdo entre 0s pacientes que
evoluiram com insuficiéncia renal ou ndo com relacdo ao periodo em que foram
operados, antes ou apés 2015 0 mesmo ocorreu com 0S pacientes que necessitaram
de dialise, conforme tabela 14.

N&o houve diferenca significativa entre as variaveis quando foram feitas
comparacdes entre 0s pacientes que foram submetidos a cirurgia antes ou apés 2015:
idade do paciente, IMC, renda familiar em salario minimo e per capita, SO2 maior ou
igual a 75%, presenca de disfuncdo do ventriculo Unico, presenca de insuficiéncia da
valva AV, hematadcrito, 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, utilizag&o de tubo fenestrado ou ndo no relato cirirgico e eventos intra-
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hospitalares pos-operatéiros AVC, convulsdo, outros eventos neuroldgicos,
tromboembolismo, pneumonia, sangramento e reabordagem por esternotomia.
Tabela 14 - Comparacao entre as variaveis 6bito, extubacgéo, insuficiéncia renal, didlise e tempo de

drenagem nos periodos até 2015 e apds 2015 em criangas submetidas a cirurgia de Fontan no Instituto
Nacional de Cardiologia, (N=78), Rio de Janeiro, RJ, 2007-2020

Variaveis Periodo até 2015
Sim N&o p
Obito em 30 dias 8 (22,9%) 2 (4,8%) 0.037"
Vivos no minimo até 30 dias 27 (77,1%) 40 (95,2%) '
Extubacédo no centro cirdrgico 1(2,9%) 20 (47,6%) ~0.001"
Nao extubacgéo no centro cirdrgico 34 (97,1%) 22 (52,4%) '
Insuficiéncia renal pos operatoria 8 (22,9%) 2 (4,8%) 0.037"
Sem insuficiéncia renal pds operatéria 27 (77,1%) 40 (95,2%) '
Didlise pbs operatoéria 7 (19,4%) 1 (2,4%) 0.021"
Sem didlise pés operatéria 29 (80,6%) 41 (97,6%) '
Tempo de drenagem (dias)t 4,0[7,0; 10,8] 5,0 [4,0; 11,0] 0,858¢%

" Teste exato de Fisher; TTempo de drenagem (dias): tempo do dreno de maior duracdo
§ Teste U de Mann-Whitney

O calculo da regressdo de Cox para Obito mostrou para eventos intra-
hospitalares HR de 34,4 (IC 95% 7,056 - 167,7; p<0,0001) para insuficiéncia renal,
HR de 16,8 (IC 95% 4,666 — 60,51; p<0,0001) para necessidade de dialise, e HR de
5,829 (IC 95% 1,452 — 23,4; p=0,0129) para eventos neurologicos. Na analise
multivariada encontramos HR de 65,05 (IC 95% 7,923— 534,1; p=0,0001) para

insuficiéncia renal pds-operatoria intra-hospitalar.
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6 DISCUSSAO

A revisdo sistemética elaborada por Kverneland, Kramer e Ovroutski que
abrangeu os artigos publicados entre os anos 1971 e 2016 sobre a cirurgia de Fontan,
alcancou 9390 pacientes, e incluiu 31 artigos publicados por mais de 40 centros
predominantemente de economias desenvolvidas. A distribuicdo geogréfica desses
centros foi nos continentes da América do Norte, Europa, Asia e Oceania, néo
havendo nenhum artigo cuja publicacéo procedeu das Américas Central e do Sul e da
Africa®. Sendo assim, a presente pesquisa contribuiu para diminuir alacuna geografica
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
apoés a abrangéncia de publicacdes da metanalise mencionada’.

Foi possivel analisar o perfil dos 78 pacientes identificados com menos de 18
anos (pediatricos) submetidos a cirurgia de Fontan no periodo entre agosto de 2007
e julho de 2020 no Instituto Nacional de Cardiologia do Rio de Janeiro.

A idade média da populacédo estudada no momento da cirurgia de Fontan foi
de 12,1(DP % 3,2) anos, corroborando a constatacdo de Caneo et al. em centro
brasileiro, em que a mediana de idade foi de 8 [6-12] anos, de que a indicagao tardia
para completar a circulacdo Fontan ainda € comum no sistema de saude brasileiro.
Devido a isso, sofremos consequéncias do ndo aproveitamento das vantagens da
abordagem estagiada da cirurgia de Fontan’, realizada em idades inferiores, como
descrita em muitos paises desenvolvidos: Mutsuga et al. (Canad4, entre os anos 2004
e 2010 e n=97) mostrou média de idade de 3,9 anos (dp + 2,2)*, Ovroutski et al.
(Alemanha, entre os anos 1995 e 2011 e n=140) com mediana de 3,8 [1,3-37] anos??;
Akintoye et al. (Estados Unidos, entre anos 2001 e 2014 e n=15934) com mediana de
idade de 3 [2-4] anos*®.

O risco associado da idade do paciente submetido a cirurgia de Fontan com a
mortalidade intra-hospitalar como desfecho priméario 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 pais seja mais comumente realizada em pacientes com
dois anos de idade, a idade de trés anos € a que estd 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 apdés os trés anos ha aumento da taxa de risco ajustada para
a mortalidade intra-hospitalar, com valores de 2,6% até 8,4% para procedimentos
realizados ap6s os 10 anos®.

Nesse contexto, podemos notar também que em nosso estudo, os pacientes
foram submetidos a cirurgia de Glenn na idade mediana de 2,3 [1,6; 5,0] anos e que
0 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 a cirurgia de Fontan ente 1994 e 2015
em centro Unico na Alemanha, relataram que a mediana de idade dos pacientes
guando submetidos a conexdo 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]
anos®. Portanto, os pacientes de nosso estudo foram submetidos a cirurgia de Glenn
tardiamente e houve um longo periodo até a confec¢do da anastomose cavo-pulmonar
total (cirurgia de Fontan). Isto se deveu a questdes intrinsecas ao servi¢o de Pediatria,
em que se preconizava retardar a realizacdo do procedimento, assim como, em parte,
referenciamento tardio dos pacientes a nosso instituto.

Desse modo, os pacientes permaneceram por longos anos com baixa
saturacdo de O2. Vale ressaltar que a média da saturacdo de O2 dos pacientes em
nosso estudo antes da cirurgia de Fontan foi de 78,6 (x7,4)%, inferior a publicada por
Mery et al. com 610 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan em um centro Unico
nos Estados Unidos, cuja saturagédo sistémica teve média de 85 (+5,0)%22.

Embora o indice de massa corporal (IMC) predominante dos pacientes tenha
sido o eutréfico, com 32/57 (56,1%), cabe ressaltar que a desnutricdo acentuada 5/57
(8,8%) e o baixo peso 7/57 (12,3%) quando agregadas totalizaram 12/57 (21,1%).
Baldini et al. concluiram que a desnutricdo é um problema em qualquer estagio da
vida da criangca com ventriculo Unico, resultando em maior tempo de internacéo
hospitalar, maior mortalidade e maior risco de adversidade no neurodesenvolvimento
e no crescimento®. Desse modo, ha uma oportunidade de melhorar esses desfechos
em nosso centro, visto que os parametros nutricionais sao fatores pré-cirirgicos
passiveis de intervencoes. Jeffrey et al. concluiram que baixo z-escore de peso para
a idade (menor que -2) é associado a altas taxas de infec¢cdes pos-operatdrias no
paciente submetido a cirurgia de Fontan, tais como bacteremia, mediastinite, infec¢éo

do trato urinario com cultura positiva, gastroenterite com cultura positiva e
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pneumomia®?. Contudo, ndo demonstramos associacdo entre baixo peso e
desnutricdo com pior desfecho em nosso estudo, possivelmente pelo pequeno
ndamero de nossa amostra.

Os valores de IMC foram encontrados em apenas 57/78 (73,1%) dos
prontuarios dos pacientes. Os dados de altura dos pacientes durante a internacao
para cirurgia de Fontan ndo foram encontrados nos prontuérios, enquanto foram
identificados 100% dos pesos dos pacientes. Essa realidade ja foi detectada por
Baldini et al. que relatou que varios estudos demonstraram dados antropométricos
ndo mensurados durante os diferentes estagios cirargicos, ressaltando que a
composicdo corporal pode ajudar a entender o status nutricional e definir melhores
estratégia nutricionais®.

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 populacéo geral, jA que de alguma forma o cuidado com um
doenca prevenivel como a obesidade nao foi realizado. Vale salientar que a American
Heart Association na declaracao cientifica para avaliacdo e manejo de criancas e
adultos com circulagdo Fontan menciona a obesidade como fator de risco modificavel
para o desenvolvimento de fibrilagéo atrial e disfuncéo diastélicall. Em nosso estudo,
nao foi possivel identificar pior desfecho em criancas obesas.

Os pacientes foram submetidos a cirurgia de Fontan com PMAP de 12,7 (x3,3)
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 desfavoraveis: duracédo de derrame pleural, tempo de
internacéo hospitalar prolongado e morte intra-hospitalar?®. De fato, observamos que
0s 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 multicéntrico nos Estados Unidos, com 323 pacientes submetidos a
cirurgia de Fontan, menos que 17% dos pacientes foram classificados como abaixo
do nivel de pobreza federal (nivel minimo de renda considerado adequado em cada
pais)®. Em nosso estudo, a renda familiar per capita em salarios-minimos foi de 0,4
[0,27; 0,65] e 26,5% dos pacientes apresentaram renda per capita abaixo de 0,29 (o
nivel de renda adequado no Brasil ,de acordo com o Banco Mundial, € de 1,9 dolar
por dia, considerando o salario minimo como 1045 reais e um délar = 5,36 reais,

ambos referente a julho de 2020). Desse modo, observamos que ha um percentual
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elevado de pacientes abaixo do nivel de pobreza em nosso estudo. Por um lado, se
evidencia que h4 acesso desses pacientes ao servico de saude publica, j& que o
hospital atende totalmente por meio do Sistema Unico de Saude (SUS); por outro lado,
se antecipa a dificuldade dos pacientes e seus responsaveis no cuidado do paciente
submetido a cirurgia de Fontan. Cabe ressaltar que, além das internagdes cirdrgicas,
€ necessario comparecer a consultas e exames de forma periédica, sendo que 37/78
(47,4%) dos pacientes do estudo moravam em municipios da regido metropolitana do
Rio de Janeiro, mas nao 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 Obito foi
intra-hospitalar e em menos de 30 dias (10/77, ou 13,0%), sendo o choque
cardiogénico a principal causa relatada nos prontuarios 4/10 (40%). Houve diferenca
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 comparacéo
(p=0,037), indicando tendéncia em melhoria de resultados na mortalidade precoce ao
longo dos anos dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan, em consonancia com
a revisdo sistematica em cinco décadas da cirurgia de Fontan elaborada por
Kverneland, Kramer e Ovroutski®.

E importante notar que em nosso estudo ndo houve diferenca entre os grupos
antes e depois de 2015 em relacdo a sua idade ou parametros de gravidade, como
disfuncdo ventricular, saturacdo de oxigénio, PSAP e creatinina pré operatoria.
Notamos diferenca nos desfechos pds operatorios, como menos disfuncao renal e
maior frequéncia de extubacdo precoce apdés 2015. Por outro lado, Caneo et al.
relataram mortalidade precoce de 11% em centro brasileiro com 420 pacientes no
periodo entre 1984 e 2014, mas mostraram que ao dividir em trés eras houve aumento
da mortalidade no periodo mais recente partindo de 6,5%, passando por 4,7% sendo
a mortalidade da ultima de 9,3%, Caneo et al. concluiram que esse aumento na
mortalidade foi proveniente de uma selecdo dos pacientes inadequada associada a
uma ampla indicacéo cirtirgica’.

Mutsuga et al., estudaram 97 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan entre
2004 e 2010, comparando extubacdo na sala operatéria (grupo A), a chamada
estratégia de extubacdo rapida (fast-track extubation), extubacdo na unidade de
tratamento intensivo, um grupo em menos de 24 horas (grupo B) e os chamados

pacientes com extubacéo prolongada (grupo C), cuja extubacéo foi apés 24 horas.
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Além de concluir que a estratégia de extubacéao rapida é possivel de ser executada, o
artigo mostrou que houve melhora em paradmetros pés-operatérios hemodinamicos,
de retirada de drenos e menor tempo de internagdo na unidade intensiva e hospitalar.
Mutsuga et al. encontraram a mediana de dias para a retirada do ultimo dreno de 8
[4,62], 9 [2,44], e 14 [5,45] ,respectivamente, para grupos A, B e C (p<0,001)%". 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 operatéria quando
comparado ao estudo de Mutsuga et al*.

A instituicdo que comparou o periodo pré e pds implementacdo do protocolo
PORTLAND encontrou a mediana do nimero de dias de drenagem mediastinal menor
nos pacientes pos-protocolo (6 vs. 11 dias, p<0,001);em nosso estudo, o tempo de
drenagem foi semelhante ao encontrado no manejo pos-implantacéo do protocolo no
estudo mencionado, e inferior ao manejo pré- implantacdo do protocolo de
PORTLAND?®,

Ovroutski et al. consideraram o tempo de drenagem um desfecho de
morbidade para 140 pacientes submetidos a cirurgia de Fontan com conduto
extracardiaco, periodo de 1995 a 2011, estudo na Alemanha, consideraram como
tempo prolongado de drenagem a duracdo maior que 10 dias. O mesmo estudo
demostrou que um tempo prolongado de circulacdo extracorporea maior que 120
minutos foi um fator de risco para derrame pleural prolongado. Em nosso estudo néao
observamos diferenca entre o tempo de circulacdo extracorporea 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 prolongada?®, 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%) apos a cirurgia de Fontan entre os anos 1995 e
2016, em centro unico no Texas, nos Estados Unidos da América. Porém eles
definiram o tempo de drenagem prolongada da seguinte forma: duracdo maior que 14
dias ou que tenha tido necessidade de drenagem cirlrgica ou percutanea??. Desse
modo, como a nossa definicdo de drenagem prolongada foi menos ampla e obteve
percentual semelhante ao do estudo no Texas, podemos considerar que NoOsSso
percentual de drenagem prolongada foi mais alta em comparacdo com o estudo de
Mery et al. Cabe acrescentar que 51/78 (65,4%) dos pacientes em nosso estudo

evoluiram com derrame pleural, sendo necessario 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 internacdo 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 operatéria (grupo A), conforme estudo de Mutsuga et
al., descrito anteriormente, a mediana do tempo de permanéncia na UTI foi de 2[1-
70], 9[1-2] e 10 [3-208] respectivamente para grupos A, B (extubacdo em menos de
24 horas) e C (extubacdo prolongada), (p<0,001)**.Mery et al., encontraram mediana
de 3 [1-144] dias de internacdo na UTI em estudo com 610 pacientes submetidos a
cirurgia de Fontan, mesmo no subgrupo com pacientes que tiveram faléncia aguda do
Fontan (criacdo de fenestracdo, oclusdo de colateral e reabordagem na artéria
pulmonar), cuja mediana do tempo de internacédo na UTI foi de 6 [2-44] dias?2.

A mediana do tempo de internagéo 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
internacao hospitalar pds- operatéria, porém no subgrupo com pacientes que tiveram
faléncia aguda do Fontan, a mediana foi de 27 [6-85] dias. Ravishankar et al. estudou
pacientes submetidos a cirurgia de Fontan em 15 centros distribuidos na América do
Norte e encontrou a mediana de 11 [9-18] dias de internacdo hospitalar pos
operatéria®. O tempo mediano de internacdo hospitalar pés-operatério em nosso
estudo foi de 17,0 [11,8; 27,0] dias. Cabe ressaltar que em nosso estudo, a mediana
do periodo entre a admisséo hospitalar e a cirurgia foi de 6,0 [2,3; 9,8] dias, desse
modo podemos concluir que em nossa instituicdo ha potencial para diminuir o tempo
de internacao pré e pos operatorio.

Ovroutski et al. em estudo realizado com 140 pacientes submetidos a cirurgia
de Fontan identificaram a fenestracdo 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 fenestracao foi realizada em um subgrupo com fatores
hemodinamicos desfavoraveis?®. No entanto, em nosso estudo nédo houve diferenca
entre 0s pacientes submetidos ou ndo a fenestracdo quando comparados com o
tempo de derrame pleural prolongado (p = 0,661); podemos concluir, desse modo,
gue a fenestragdo pode ser benéfica, mas ndo necessariamente precisa ser realizada

em todos 0s pacientes.
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Quando analisamos as variaveis associadas ao desfecho obito intra-hospitalar,
encontramos diferenca significativa entre os pacientes que evoluiram com
insuficiéncia renal e também os que necessitaram de didlise (em ambos p<0,001);
essa analise € concordante com Cardoso et al. gue mencionaram que a injdria renal
aguda gera aumento significativo de risco de morte intra-hospitalar 3.

Em nossa avaliacédo houve, diferenca no percentual de pacientes extubados no
centro cirdrgico entre os periodos pré e pds 2015, respectivamente 2,9% e 47,6%
(p=0,001). Kintrup et al. mencionaram em seu estudo que a extubacao em sala reduziu
a necessidade do uso de antibiéticos, explicando que isso ocorreu provavelmente pelo
menor numero de infeccdes nas vias aéreas*®. Ndo houve nenhuma mudanca
formalizada em protocolo pelo instituto para essa mudanca significativa dos pacientes
extubados no centro cirdrgico ou nao; acreditamos que houveram iniciativas
individuais dos cirurgides, anestesiologistas e perfusionistas que contribuiram para
essa expressiva mudanca, bem como o ganho de experiéncia do manejo do Fontan
com o0 aumento concomitante do niumero de cirurgias por ano, conforme apresentado

no grafico 1.
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7 PERSPECTIVAS FUTURAS

Os dados levantados, gerenciado por meio da ferramenta eletronica de captura
de dados para pesquisas REDCap, hospedada no INC, bem como as anélises dessa
pesquisa, estardo disponiveis para que a o corpo clinico e direcdo desse instituto
utilizem as informacdes levantadas nas mais diversas areas como gestao hospitalar,
servico social, terapia ocupacional, psicologia, assisténcia médica e de enfermagem,
fisioterapia, ensino e pesquisa. Havendo interesse, sera possivel manter o banco de
dados atualizado, fazendo incluséo prospectiva de dados e propondo alteragbes e
melhorias e novas andlises estatisticas.

Os resultados e andlises desse estudo servirdo como substrato para orientar o
texto que esta em elaboracao do protocolo institucional para pacientes submetidos a
cirurgia de Fontan. Esses dados também poderao ser utilizados como controle apos
a implantagéo desse protocolo institucional de forma comparativa entre os resultados.

Os dados serdo submetidos a publicacdo em revista cientifica visando
contribuir de forma ampla para toda a comunidade cientifica que trata de pacientes
pediatricos portadores de cardiopatias congénitas, especialmente no contexto de um

pais localizado na América do Sul.
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8 LIMITACOES

Os dados do estudo séo relativos a um unico centro em um pais na América do
Sul, podendo os resultados ndo serem generalizaveis.

Por tratar-se de um estudo retrospectivo, ndo havendo padronizacdo de dados
de exames levantados, de diagndsticos relatados nos prontuarios e de terapéuticas
usadas. Sendo a metodologia de levantamento de prontuario, ha as limitacdes desse
método, tais como perda de informagBes clinicas e laboratoriais por registros
inadequados ou incompletos nos prontuarios dos pacientes.

Foram avaliadas reinternagbes apenas no INC. A néo inclusédo de internacdes
em outras instituicbes pode subestimar tanto o nimero de internagcbes como as
complicagdes levantadas.

O nuamero de pacientes foi de 78, e dessa forma foi possivel calcular algumas
associacgOes utilizando analise univariada. A analise de regressdo de Cox e analise
multivariada apresentada possui intervalos de confianca amplos uma vez que ha

poucos eventos para cada varavel.
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9 CONCLUSOES

No Instituto Nacional de Cardiologia, entre o periodo de agosto de 2007 e julho
de 2020, um total de 78 pacientes pediatricos foram submetidos a cirurgia de Fontan
do tipo conduto extracardiaco, com idade média de 12,1(dp+3,2) anos. A maior parte
dos pacientes, 48/75 (61,5%) havia sido submetida a cirurgia de BTT modificada e
10/78 (12,8%) a cirurgia de BAP. Todos os pacientes haviam sido submetidos a
cirurgia da anastomose cavo-pulmonar bidirecional (cirurgia de Glenn). A
apresentacdo morfologica predominante foi atresia da valva tricispide seguida de
atresia pulmonar e estenose pulmonar. Hematocrito médio pré Fontan foi de 56,9 (+
5,0) % e saturacdo média de 78,6 (£7,4)%. O grau de escolaridade predominante dos
responsaveis foi o ensino fundamental incompleto e a renda familiar mediana foi
menor que dois salarios minimos, evidenciando o baixo poder socio econdémico dessa
populacédo assistida em nosso centro.

A maior parte dos pacientes submetidos a cirurgia de Fontan nao foram
fenestradas 43/77 (55,8%). Os pacientes com PMAP maior ou igual a 15 mmHg
tiveram tempo de drenagem prolongada, mas nao houve diferenca entre o tempo de
drenagem prolongada entre pacientes fenestrados ou ndo. Dois tercos dos pacientes
evoluiram com derrame pleural, e menos de 10% com quilotorax. Infec¢éo ocorreu em
pouco mais de um terco dos pacientes no pos operatorio, sendo a mais frequente a
pneumonia.

O tempo de internacdo hospitalar foi longo. A taxa de extubacdo no centro
cirargico foi pequena, mas aumentou ao longo do tempo.

Foi elevada a taxa de reinternacdes relacionadas a cardiopatia congénita e
cirurgia de Fontan no INC, evidenciando a morbidade desses pacientes.

A mortalidade no periodo da pesquisa foi de 11/77 (14,3%), sendo a maioria
intra-hospitalar e por choque cardiogénico e diminuiu evolutivamente, comparando-se
o periodo antes de 2015 e apds 2015. Houve relacdo de insuficiéncia renal aguda e
necessidade de dialise pds-operatdrios com o 6Obito 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
namero de pacientes extubados no centro cirargico, evidenciando um melhor manejo
desses pacientes na instituicdo, de forma concomitante ao aumento do namero de

cirurgias por ano.
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