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RESUMO

Objetivo: Descrever a fisiologia, o diagndstico e o tratamento da cardiopatia congénita de apresentacao
univentricular, de modo a elucidar suas principais caracteristicas e particularidades, com uma visao global
para entendimento. Reviséo bibliografica: A cardiopatia congénita de apresenta¢do univentricular € um
defeito congénito raro e complexo. Se difere das demais cardiopatias congénitas por apresentar um Unico
ventriculo funcional, o que ter4 impacto direto na maneira como a bomba cardiaca funciona, aqui, tem-se um
funcionamento em paralelo e ndo em série, como em um sistema cardiovascular fisiolégico. Tendo seu
diagnostico fundamentado na triagem cardiaca fetal, apresenta singularidades em seus exames de imagem,
necessitando uma abordagem mais detalhada e préxima do paciente. Por fim, seu tratamento é particular.
Existe uma correcao cirdrgica especifica para essa patologia, a operacéo de Fontan, que, apesar de salvar a
vida desses pacientes, muitas vezes é capaz de gerar sequelas graves, diminuindo a qualidade de vida dos
mesmos. Consideracdes finais: Apesar de sua raridade, é necessario o entendimento em torno das
cardiopatias congénitas uiventriculares, afim de que o médico esteja capacitado a manejar esses pacientes e
oferece-los um melhor desfecho.

Palavras-chave: Cardiopatia congénita, Ventriculo Unico, Ultrassom Cardiaco, Cirurgia de Fontan.

ABSTRACT

Objective: To describe the physiology, diagnosis, and treatment of univentricular congenital heart disease in
order to elucidate its main characteristics and particularities, with a global view for understanding.
Bibliographic review: Univentricular congenital heart disease is a rare and complex congenital heart defect.
It differs from other congenital heart defects in that it presents a single functional ventricle, which will have a
direct impact on the way the heart pump functions; here, the heart pump functions in parallel and not in series,
as in a physiological cardiovascular system. Having its diagnosis based on fetal cardiac screening, it presents
singularities in its imaging exams, requiring a more detailed and closer approach to the patient. Finally, its
treatment is particular. There is a specific surgical correction for this pathology, the Fontan operation, which,
despite saving the lives of these patients, is often able to generate severe sequelae, reducing their quality of
life. Final considerations: Despite its rarity, the understanding of uiventricular congenital heart disease is
necessary for the physician to be able to manage these patients and offer them a better outcome.
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RESUMEN

Objetivo: Describir la fisiologia, el diagndstico y el tratamiento de las cardiopatias congénitas univentriculares
para dilucidar sus principales caracteristicas y particularidades, con una vision global para su comprensién.
Revision bibliografica: La cardiopatia congénita univentricular es un defecto congénito raro y complejo. Se
diferencia de otras cardiopatias congénitas por presentar un unico ventriculo funcional, lo que va a repercutir
directamente en el funcionamiento de la bomba cardiaca, aqui hay un funcionamiento en paralelo y no en
serie, como en un sistema cardiovascular fisioldgico. Al tener su diagnéstico basado en el cribado cardiaco
fetal, presenta singularidades en sus examenes de imagen, requiriendo una aproximacion mas detallada y
cercana al paciente. Por Ultimo, su tratamiento es particular. Existe una correccion quirtrgica especifica para
esta patologia, la operacién de Fontan, que, a pesar de salvar la vida de estos pacientes, a menudo puede
generar graves secuelas, reduciendo su calidad de vida. Consideraciones finales: A pesar de su rareza, es
necesario entender la cardiopatia congénita uiventricular, para que el médico sea capaz de manejar estos
pacientes y ofrecerles un mejor resultado.

Palabras clave: Cardiopatia Congénita, Ventriculo Unico, Ecografia Cardiaca, Cirugia de Fontan.

INTRODUCAO

O coragdo é detentor de suma importancia ao que tange toda dindmica que envolve a vitalidade e
funcionamento dos sistemas corpéreos. Em individuos saudaveis, garante uma circulagdo harménica e em
série, cujo fluxo é orientado com objetivo, a priori, de oxigenar o fluido sanguineo no leito pulmonar e nutrir os
demais 6rgéos e leitos periféricos com uma saturacdo arterial maior ou igual a 96% (BUIJTENDIJK MFJ, et
al., 2020; SURESH K e SHIMODA LA, 2016). Todavia, essa orientacdo e harmonia de fluxo ocorre devido ao
correto desenvolvimento embrionario do sistema cardiovascular, desde a fase dos tubos cardiacos até as
Ultimas consequéncias sofridas pela adaptacéo da transi¢do da vida intrauterina para a extrauterina. Nesse
sentido, anomalias congénitas, formadas nesse interim, denotam atencao e cuidados especificos para com
as assisténcias diagnosticas desses individuos e possiveis minimiza¢ges destas (MORTON S e BRODSKY
D, 2016; BUIJTENDIJK MFJ, et al., 2020).

Sendo assim, diante de um universo de anomalias congénitas, atentar-se para aquelas, cujas causas
cursam com uma miriade de patologias, € importante ao que diz respeito sobre o propésito supracitado.
Partindo desse principio, o ventriculo Unico ganha destaque, contando com uma série de afec¢cbes que se
associam, ganham singularidades e, por conseguinte, interpretacdes diagndsticas e terapéuticas individuais
(RAO PS, 2021; GOTTSCHALK |, et al., 2019).

Denominado e descrito como ventriculo Unico, estdo um conjunto de cardiopatias congénitas que possuem
apenas um ventriculo Unico funcionando, tais como: ventriculo esquerdo de dupla entrada, sindrome do
coragéo esquerdo hipopléasico, atresia tricispide, comunicagéo interventricular desequilibrada, anomalias de
Ebstein e ventriculo esquerdo ou direito com dupla via de saida (RAO PS, 2021; HEATON J e HELLER D,
2022). Desse modo, a anomalia congénita de conformacgdo ventricular Unica, possui profusos
desdobramentos na execucdo de suas fungdes, permitindo shunts arteriovenosos, entre a circulagcao
pulmonar e sistémica. Sendo assim, resultando em reduc¢fes da saturagdo, com valores que variam de 75%
a 85%. O que reflete, diretamente, na supressdo do bombeamento de fluxo para o leito pulmonar e
sistémico (RAO PS, 2021; HAUCK A, et al., 2017).

Dessa forma, é fundamental a constatacdo desta anomalia ja na via intrauterina, visto que este cenario
hipdxico é extremamente lesivo ao desenvolvimento nervoso e cognitivo do feto e corrobora com o surgimento
de diversas outras patologias cardiovasculares, algumas com carater compensatoério do ponto de vista da
etologia ventricular, mas lesiva a outros sitios. Tudo isso, repercutindo, na elevada morbimortalidade desses
pacientes ap0s o0 nascimento, principalmente, quando se tem um atraso no diagnoéstico desta afeccao
(BRAVO-VALENZUELA N, et al., 2017; GOTTSCHALK I, et al., 2019). Dependendo diretamente do momento
do diagnostico desta anomalia congénita, a sobrevida e morbimortalidade destes pacientes é correlacionado
com o bom uso e interpretacdo dos instrumentos métodos diagndsticos que os profissionais da salde se
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unem. O manejo, por conseguinte, de um pré-natal cauteloso, com o uso, por exemplo, de triagem cardiaca
com ultrassonografia, planejamento genético e programagdo de parto se mostra de grande valia no
prognostico e terapéutica futura desses pacientes (BRAVO-VALENZUELA N, et al., 2017; GOTTSCHALK I,
et al., 2019).

Destarte, elencar as nuances que formam a cardiopatia congénita de ventriculo Unico, desde suas
singularidades fisiopatolégicas e adaptag6es cardiovasculares é de extrema importancia, a fim de uma correta
abordagem terapéutica e diagnoéstica. Sobretudo, frente a uma patologia de origem fetal com severos
impactos ao individuo que a possui, visto que ha impactos cardiacos, neuroldgicos e cognitivos (RAO PS,
2021; SANANES R, et al., 2021).

O objetivo deste artigo foi elencar os defeitos cardiacos congénitos com apenas um ventriculo funcional,
descrevendo seu diagnostico e terapéutica, a fim de possibilitar ao médico um maior entendimento dessa rara
alteracao cardiaca.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Epidemiologia

As cardiopatias congénitas podem ser definidas como uma série de alteracbes do coracao e dos grandes
vasos em quanto o feto ainda esta na vida uterina. Sao consideradas uma das principais causas de morbidade
e mortalidade neonatal, contudo, comumente séo sub-diagnosticados ou diagnosticada tardiamente, o que é
capaz de ocasionar importantes desfechos negativos para esse recém-nascido. (JUNIOR VCP, et al., 2015;
BUIJTENDIJK MFJ, et al., 2020).

Hoje sabe-se que a ocorréncia no Brasil € de 25.757 novos casos por ano, distribuidos em: Norte 2.758;
Nordeste 7.570; Sudeste 10.112; Sul 3.329; e Centro-Oeste 1.987. Nota-se um maior nUmero de casos na
regido sudeste, tal fato se associa ao indice socioeconémico da regido, permitindo menores falhas no que diz
respeito ao diagnéstico da doenca. E importante citar também que o progndstico da cardiopatia congénita
varia de acordo com sua etiologia, portanto, a apresentac¢do clinica e estrutural do paciente tera influéncia em
seu desfecho (HEATON J e HELLER D, 2022; JUNIOR VCP, et al., 2015). Apesar das cardiopatias congénitas
de apresentacéo uni ventricular representarem 3% de todas as cardiopatias congénitas, documentadamente,
sdo doencas associadas a alta mortalidade, mesmo em comparagédo com cardiopatias congénitas que nao
possuem o carater de um Unico ventriculo funcionante. Por conseguinte, denotam também um alto grau de
atencdo médica, para que fatalidades previsiveis ndo ocorram. (HAUCK A, et al., 2017; RAO PS, 2021).

Elencando as cardiopatias de ventriculo Unico funcionante mais prevalentes, sdo: a sindrome do coracao
esquerdo hipoplasico é a apresentacao mais comum, podendo ser vista em cerca de 2 a 3 pacientes para
cada 10.000 nascidos vivos; em seguida a atresia tricispide, com 1 para cada 10.000; a malformacéo de
Ebstein é ainda mais rara, por volta de 0,5 para cada 10.000 nascidos vivos, valendo destacar que,
medicamentos a base de litio na gestacdo, pode aumentar sua incidéncia em até 7 vezes. Ventriculo direito
ou esquerdo com dupla via de saida apresentam-se em 0,009 a 0,01 para cada 10.000 nascidos vivos e
finalizando as etiologias mais comuns de ventriculo Unico, o defeito do canal atrioventricular ocorrendo em
0,03 a 0,04 por 10.000 nascidos vivos (HEATON J e HELLER D, 2022; HAUCK A, et al., 2017).

Fisiopatologia

Para compreender a fisiologia do ventriculo Unico é necessario antes, entender o funcionamento de um
sistema cardiovascular normal. A circulacgéo fisiolégica € em série e segue um fluxo Unico; sangue chega ao
coracao pela veia cava e em seguida é despejado no atrio direito (AD), chegando ao ventriculo direito (VD)
e, da artéria pulmonar (AP) que se origina no VD sera transportado para os pulmdes, completando assim, a
primeira parte da circulacao, circulacdo pulmonar. Em seguida o sangue venoso sera oxigenado e a partir dai,
ele é devolvido ao atrio esquerdo, através da veia pulmonar, e chegara ao ventriculo esquerdo, seguindo para
artéria aorta, que levara sangue oxigenado para 6rgdos e tecidos, completando dessa forma, a parte final da
circulagdo sistémica. A saturacdo arterial sistémica resultante € maior ou igual 96%, o sangue € devolvido as
veias cavas e o ciclo se reinicia (BUIJTENDIJK MFJ, et al., 2020; HEATON J e HELLER D, 2022; MOORE
KL e DALLEY AF, 2014) (Figura 1).
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Figura 1 — Circulagéo cardiovascular fisiologica.

PULMAO

CORPO

Legenda: AD = atrio direito; VD= ventriculo direito; CP= circulagdo periférica; AE= atrio esquerdo; VE= ventriculo
esquerdo; azul= sangue venoso; vermelho= sangue arterial. Fonte: Mangaraviti MBM, et al., 2023. Fundamentado
em: Moore KL e Dalley AF, 2014; Buijtendijk MFJ, et al., 2020; Heaton J e Heller D, 2022.

Em contrapartida, individuos com um Unico ventriculo funcional, ha a mistura de sangue proveniente da
circulacdo sistémica e pulmonar, o que por consequéncia diminui os niveis de oxigénio presente no sangue
ofertado para 6rgdos e tecidos. Dessa maneira, o ventriculo Unico é responsavel por fornecer tanto o fluxo
sanguineo da circulacdo sistémica quanto a pulmonar (HEATON J e HELLER D, 2022; RAO PS, 2021)
(Figura 2).

Figura 2 — Circulagédo carviovascular no ventriculo Unico.

PULMAO

CORPO

Legenda: VU= ventriculo Unico; AD= atrio direito; AE= atrio esquerdo; azul= sangue venoso; vermelho= sangue
arterial; roxo= sangue misto. Fonte: Mangaraviti MBM, et al., 2023. Fundamentado em: Rao PS, 2021; Rao PS,
2021; Heaton J e Heller D, 2022.
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Essa mistura entre sangue venoso e arterial na camara Unica, gera sangue com saturacfes de O 2
variantes entre 75% e 85%, dependente da quantidade de sangue que chegara aos pulmdes e da relagdo
fluxo pulmonar/sistémico. Em individuos normais o fluxo sanguineo pulmonar sempre é proveniente da artéria
pulmonar e o fluxo sanguineo sistémico, da artéria aorta. Porém, na patologia uni ventricular, por se tratar de
um coracgdo com 3 camaras e nao 4, ndo sera desse modo (HEATON J e HELLER D, 2022; RAO PS, 2021).

O fluxo pulmonar deriva-se ou do ventriculo Unico funcional ou de deriva¢des and6malas, como através da
persisténcia do canal artéria, estrutura fetal vascular, que normalmente se fecha nos primeiros dias de vida e
aqui persiste por diferencas pressoéricas resultantes do fluxo anormal. Ja o fluxo sistémico pode se encontrar
obstruido ou desobstruido, o que dependera da morfologia da via de saida sistémica. A partir dai, esses
pacientes podem ser estratificados e isso implicara no tratamento a eles oferecidos (HEATON J e HELLER
D, 2022; RAO PS, 2021).

Recompilando, ha mistura de sangue venoso e arterial, 0 que leva a uma diminuicdo da saturacao
sanguinea, o fluxo sistémico e pulmonar passam a funcionar concomitantemente, e ndo em série como
deveria ocorrer, que por consequéncia causara hipoxia, devido ao baixo nivel de oxigénio presente no sangue.
Portanto, a anomalia possui uma grande marca, que seria sangue misto circulando em todo corpo (SURESH
K e SHIMODA LA, 2016; HEATON J e HELLER D, 2022).

Em suma, todas cardiopatias congénitas com apenas um ventriculo funcionante compartilham da
fisiopatologia supracitada, contudo é necessario enumerar, de forma simplificada, certas singularidades
existentes nas principais doen¢as congénitas que compartiiham dessa mesma apresentacdo ventricular.
Segue uma breve descricdo das anomalias mais comuns (HEATON J e HELLER D, 2022; SYAMASUNDAR
RP, 2009).

Na sindrome do coracgdo esquerdo hipoplasico: assim como indica o nome, h4d uma hipoplasia do lado
esquerdo do coragdo. As estruturas: valvula aodrtica e mitral, juntamente ao ventriculo esquerdo se
apresentam hipoplasiados, ou seja, mal desenvolvidos. Essa hipoplasia pode ser resultante de qualquer
perturbacéo do fluxo sanguineo para dentro ou fora do ventriculo esquerdo, que fisiologicamente na vida fetal,
se déa pelo forame oval (FEINSTEIN JA, et al., 2012; CONNOR JA e RAVI T, 2007).

Na atresia tricispide: o mecanismo é mais simples, a valvula ndo se desenvolve corretamente e, por
conseguinte, gerara uma hipoplasia ventricular direita, visto que a valvula tricispide se encontra entre atrio e
ventriculo direito. Vale a pena destacar que a mesma possui a funcdo de controlar o fluxo sanguineo no lado
direito do cora¢do (BUIJTENDIJK MFJ, et al., 2020; RAO PS, 2021).

A anomalia de Ebstein: possui caracteristicas mais particulares, diferentemente da atresia tricispide, que
como a propria palavra denota, seria um fechamento anormal da valvula, aqui ocorre um mal desenvolvimento
do folheto que forma a valvula tricispide. Por sua vez, essa malformacdo prejudicard a morfologia e
funcionalidade da bomba cardiaca, apresentando problemas estruturais e de conducéo elétrica (YUAN SM,
2016; HOLST KA, et al., 2019).

O ventriculo esquerdo ou direito com dupla via de saida: possuem a mesma fisiopatologia, 0 que mudara
€ o ventriculo acometido. A artéria aorta e pulmonar sairdo de um dos ventriculos e, em vista disso, o
ventriculo oposto ficara mal desenvolvido (RAO PS, 2021; HEATON J e HELLER D, 2022).

O ventriculo esquerdo de dupla entrada: segue uma l6gica oposta a anomalias de saida. Aqui, o que
resultara em apenas um ventriculo funcionante, é o fato de ambos os atrios se ligarem ao ventriculo esquerdo,
como consequéncia disso, teremos uma hipoplasia ventricular direita, jA que 0 mesmo nao recebera sua parte
do fluxo, logo, o ventriculo Unico funcionante sera o esquerdo (RAO PS, 2021; HEATON J e HELLER D,
2022).

No defeito do canal &trio ventricular: ocorre qguando ha uma mal formag&o do septo ventricular ou atrial.
Essa comunicagdo permitird shunts arteriovenosos, gerando mistura de sangue na cavidade. Outra
possibilidade é em relacdo ao tamanho do septo, podendo se tornar grande o suficiente para que praticamente
ndo exista maneiras de diferenciar ambos os ventriculos do ponto de vista do fluxo sanguineo, originando
assim a patologia univentricular (RAO OS e HARRIS AD, 2018; HEATON J e HELLER D, 2022).
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Diagnéstico

A doenca cardiaca congénita é a maior causa de morte infantil por defeito congénito, dessa maneira é
fundamental o seu diagnéstico o mais rapido possivel, para que medidas possam ser tomadas a fim de
garantir vida para esses pacientes. Falando especificamente da cardiopatia de ventriculo Unico, essa nédo se
difere das demais cardiopatias congénitas no que se diz respeito ao seu diagnostico, portanto, sua
identificacdo serd possivel através de exames de triagem cardiaca de rotina no pré-natal (BRAVO-
VALENZUELA NJ, et al., 2018; HEATON J e HELLER D, 2022).

Quando identificado precocemente, estudos mostram uma probabilidade menor de morte para esses
recém-nascidos em cirurgias planejadas e para que esse diagnéstico ocorra, tem se disponivel a utilizacéo
de ultrassom para visualizagdo ainda em vida uterina. A triagem cardiaca fetal por ultrassonografia realizado
de forma ideal entre 18 e 22 semanas de idade gestacional tem a capacidade de detectar grande parte dos
casos de cardiopatias congénitas e quando observada alguma alteracdo nesse exame, ha a indicacédo de
encaminhamento para ecocardiograma fetal detalhada, para maior compreensdao do quadro (BRAVO-
VALENZUELA NJ, et al., 2018; HEATON J e HELLER D, 2022).

ApoOs o0 nascimento, caso néo identificado a anomalia congénita, inevitavelmente o recém-nascido
apresentara sintomas como: cianose, dispneia e fadiga, principalmente durante a amamentagéo e choros.
Uma técnica simples que vem ganhando for¢a na identificacdo de alteracé@o cardiaca fetal, usada depois do
nascimento é a oximetria de pulso. Facilmente acessivel, barata, ndo invasiva e de uso a beira leito, em 2011
passou a ser adicionada a triagem cardiaca fetal (CHAMSI-PASHA MA e CHAMSI-PASHA H, 2016; BRAVO-
VALENZUELA NJ, et al., 2018).

Um oximetro de pulso com niveis de saturagdo de oxigénio abaixo de 95% indica ao médico uma possivel
alteracdo. A sensibilidade da oximetria de pulso na deteccdo de cardiopatia congénita ¢é alta, com uma
especificidade de até 99% e com uma taxa de falso-positivo muito baixa, tornando-se uma importantissima
ferramenta. Se positivo, as investigacdes de acompanhamento incluem ecocardiogramas e encaminhamentos
para cardiologistas pediatricos, para que uma investigacdo mais detalhada seja feita, lembrando que a
oximetria de pulso ndo fecha diagnéstico e nao define qual cardiopatia o paciente possui (CHAMSI-PASHA
MA e CHAMSI-PASHA H, 2016; PLANA MN, et al., 2018).

Achados do ultrassom em patologias univentriculares

A sindrome do coragdo esquerdo hipoplasico pode ser detectavel através de uma camera ecogénica e
disfuncional, por meio de uma visdo ultrassonografica. O ventriculo esquerdo hipoplasiado esta diretamente
ligado ha uma atresia adrtica também visualizada no exame de imagem e durante a gestacdo, ha uma visdo
de quatro camaras marcadamente anormal, sem fluxo sanguineo para o ventriculo esquerdo (BRAVO-
VALENZUELA NJ, et al., 2018; CARVALHO JS, et al., 2013).

Na atresia tricispide a ultrassonografia é capaz de mostrar uma valva tricispide ecogénica e imével, sem
fluxo na véalvula tricispide ao Doppler colorido durante a diastole cardiaca e um ventriculo direito hipoplésico
com ou sem comunicac¢do interventricular. Dessa maneira, o diagnéstico de atresia tricuspide no pré-natal &
facilmente feita pelo ultrassom e estes pacientes necessitardo de acompanhamento sequencial, para
confirmacéo de possiveis complica¢des do caso (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018; CARVALHO JS, et
al., 2013).

A anomalia de Ebstein é definida pela falta de mobilidade e deslocamento para baixo das cUspides septais
e posterior a valvula tricispide. Ocorrera suspeita diagnéstica quando em uma triagem cardiaca o atrio direito
estiver aumentado e as cuspides espessadas da valvula tricispide sdo deslocadas para baixo e presas na
superficie septal. Se a anomalia de Ebstein for identificada no pré-natal, o feto deve ser monitorado, visto que
hd um risco aumentado de progressdo da insuficiéncia tricispide, disfuncdo cardiaca e 6&bito. A
ecocardiografia fetal seriada é fundamental e deve ser realizada principalmente no terceiro trimestre de
gestacdo. (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al.,, 2018; CARVALHO JS, et al., 2013). As vias de saida do
ventriculo esquerdo e direito podem ser observadas através da visao de quatro cameras ultrassonograficas;
deslizando o equipamento em direcdo a cabeca do feto € possivel a visualizagdo das grandes artérias. A
partir dai seré possivel observar o fluxo de saido do ventriculo direito e o fluxo sanguineo no tronco pulmonar,
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originando-se do ventriculo direito. Girando o transdutor em direcdo ao ombro direito, torna possivel a
visualizacéo do ventriculo esquerdo e de seus fluxos, dessa maneira, habilitando a visualizagéo de eventuais
defeitos septais e estruturais nas vias de saida. (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018; CARVALHO JS, et
al., 2013). No defeito de septo atrioventricular, o diagndstico pode ser feito através do exame de ultrassom
durante a vida fetal. Os melhores achados para suspeitas diagnosticas sao: a auséncia de crux do coragdo
(ponto de encontro dos sulcos posteriores cardiacos), presenga da comunicagdo interatrial e a auséncia do
offset usual das valvas atrioventriculares. Pelo mapeamento de dopller colorido, é possivel identificar
precisamente os defeitos estruturais e fechar o diagnéstico (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018;
CARVALHO JS, et al., 2013).

Em sintese, fica claro a existéncia de meios efetivos para a realizacdo diagnéstica das cardiopatias
congénitas. Essas representam um desafio para a vida do paciente e quanto mais cedo identificadas maiores
as chances de sobrevida desses pacientes. Dessa forma fica evidente a necessidade de uma boa triagem
cardica, a utilizacao de ultrassom se mostra fundamental e analises de saturagdo usando o oximetro, também
possui grande importancia nesse contexto, principalmente em suspeita de néo identificacdo do problema em
vida uterina (HEATON J e HELLER D, 2022; CHAMSI-PASHA MA e CHAMSI-PASHA H, 2016).

Tratamento da cardiopatia congenita univentricular

O tratamento das cardiopatias congénitas de ventriculo Unico é cirlrgico e atualmente a cirurgia de escolha
usada para tratar esse defeito € denominada cirurgia de Fontan. A operacgdo de fontan é o procedimento
definitivo para pacientes com fisiologia univentricular funcional e seus objetivos sdo a eliminagéo da hipodxia,
através de um shunt direito-esquerdo no coragdo e eliminagdo de sobrecarga de volume para o ventriculo
sistémico funcional (GEWILLIG M e BROWN SC, 2016; MA J, et al., 2020).

Realizada pela primeira vez em 1968, a cirurgia de Fontan, também conhecida como conexdo Cavo
pulmonar total consiste em fazer uma ligagdo da veia cava inferior com a artéria pulmonar. Dessa maneira,
ha o desvio do fluxo sanguineo vindo do corpo, que sera drenado diretamente para o pulm&o. O ventriculo
Unico passa a bombear exclusivamente sangue oxigenado para o corpo e o restante da circulacdo passa a
ocorrer de forma passiva. A técnica de Fontan possibilitou que portadores de cardiopatias congénitas
complexas tivessem uma sobrevida muito maior e mudou o prognéstico desses pacientes (MA J, et al., 2020;
OHUCHI H, 2016).

O sistema cardiovascular normal consiste em dois circuitos, pulmonar e sistémico, conectados em série.
Na circulacdo Fontan, ndo h4 bomba para impulsionar o sangue para as artérias pulmonares, uma vez que
as veias sistémicas estédo diretamente conectadas as artérias pulmonares. A energia pds-capilar restante é
aproveitada para conduzir o sangue pelos pulmdes. No entanto, a impedéancia pulmonar dificulta o retorno
venoso através do leito vascular pulmonar levando a congestéo. A maioria das doencas clinicas e fisiol6gicas
em um circuito de Fontan séo devidas a essa congestdo venosa e a saida diminuida do novo fluxo sanguineo
criado (GEWILLIG M e BROWN SC, 2016; OHUCHI H, 2016). Contudo, infelizmente, o resultado final da
cirurgia ainda é indeterminado, havendo pacientes que passam a viver normalmente e outros que apresentam
inimeras complicagéo advindas do ato cirtrgico. Frequentemente, ndo se consegue identificar onde a gestao
diferiu para alterar criticamente o resultado final do procedimento e os regimes de tratamento atuais nao
preveem se o resultado pés-operatério serd bom ou ruim (GEWILLIG M e BROWN SC, 2016; MA J, et al.,
2020).

O préprio procedimento cirdrgico é capaz de prejudicar a funcionalidade de varios sistemas do corpo e a
longo prazo, possiveis complicagdes surgirdo nesses pacientes, diminuindo sua qualidade de vida. As
principais complicacdes sado: Insuficiéncia cardiaca e faléncia da circulacdo de Fontan, arritmias,
tromboembolismo, enteropatia perdedoras de proteina e bronquite plasica (GEWILLIG M e BROWN SC, 2016;
MA J, et al.,, 2020). Dessa forma, é fundamental um acompanhamento rigoroso e préximo para esses
pacientes, a fim de reconhecer precocemente possiveis complicacdes da cirurgia e conseguir garantir um
bom tratamento a esses pacientes. Entretanto, mesmo sendo passivel de complicacdes, € importante
enfatizar o grau de sucesso do procedimento, que vem aumentando ao longo dos anos, salvando milhares
de vidas (GEWILLIG M e BROWN SC, 2016; MA J, et al., 2020).
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CONSIDERACOES FINAIS

A cardiopatia congénita de apresentacdo univentricular, possui um alto grau de complexidade em todos
os seus ambitos. Entender o funcionamento da bomba cardiaca nessa patologia é fundamental para a
compreenséao dos sintomas que esses pacientes podem apresentar, saber as particularidades de seu método
diagnéstico, auxilia médico e paciente, visto que permite um atendimento mais rapido e preciso, diminuindo
assim a mortalidade ao nascimento. Por fim, o conhecimento sobre a cirurgia de Fontan ajudara um melhor
manejo desses pacientes, além de também permitir uma antecipacdo de possiveis complicagées geradas
pela cirurgia, possibilitando uma maior individualizacdo ao atender portadores de cardiopatias congénitas de
apresentacéo univentricular.
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