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RESUMO

Silveira, JBPDM. Efeitos do treinamento muscular inspiratério em criangas no pés-
operatorio de cirurgia de Fontan. [Tese]. Sdo Paulo: Faculdade de Medicina,
Universidade de S&o Paulo; 2024.

Introducgao: A cardiopatia congénita do tipo coragéo univentricular, onde o individuo
apresenta uma das camaras ventriculares mal desenvolvidas, estas alteracdes
fisiologicas geram sinais de sintomas fisicos onde em alguns casos é indicado
intervengdes clinicas e cirurgicas. A fisiologia resultante desta alteragdo gera um
débito cardiaco baixo e uma resisténcia vascular periférica elevada. A cirurgia paliativa
é realizada em estagios para adaptar o paciente as intervengdes. Um dos estagios é
a cirurgia cavopulmonar total, e esta gera um fluxo sanguineo linear. Este fluxo
sanguineo n&o pulsatil provoca alteragbes e adaptagdes ao longo do organismo.
Pacientes com essa condicdo geralmente apresentam baixa capacidade fisica,
volumes e capacidades pulmonares diminuidos, o que pode resultar em baixa

qualidade de vida.

Objetivo: Avaliar o impacto da forga da musculatura respiratoria sob o treinamento

muscular inspiratorio em criangas submetidas a cirurgia de Fontan.

Métodos: Estudo transversal, tipo caso-controle. Foram avaliadas 18 criangas
saudaveis no Grupo Controle (GC) e 27 pacientes no Grupo Fontan (GF), que se
subdividia em Grupo Fontan Controle (GFC) e Grupo Fontan Treinamento (GFT). Os
individuos foram submetidos a prova de fung¢ao pulmonar (PFP), teste cardiopulmonar
(TCP), ultrassonografia (US) de térax para avaliar o diafragma, teste de caminhada
de seis minutos (TC6), manuovacometria para avaliar a forca do musculo diafragma
na pressao inspiratoria maxima (Pl max.) e pressdo expiratéria maxima (PE max.),
questionario de qualidade AUQEI. Foram realizados testes para analise comparativa
dos exames entre os grupos (GF x GC e GFT e GFC).

Resultados: Os resultados dentre os GFT e GFC demonstraram alteragdes, a Pl max.
no GFT pré vs GFT pos (p0,01); na PEP o VEF1 no GFT pré vs GFT po6s (p0,03),
VEF1/CVF no GFT pré vs GFT pos (p0,04; no US do diafragma na mobilidade deitada

linha média respiragdo normal direito no GFT pré vs GFT pos (p0,01), mobilidade



deitado linha axilar média respiragao profunda direita no GFT pré vs GFT pés (p0,01),
na mobilidade deitada linha axilar média respiragao normal esquerda no GFT pré vs
GFT pés (p0,02), mobilidade deitado linha axilar média respiragao profundo esquerdo
no GFT pré vs GFT po6s (p0,02), mobilidade deitada linha paraesternal respiragcao
normal direita no GFT pré vs GFT pds (p0,04), mobilidade deitada linha paraesternal
respiragao profunda direita no GFT pré vs GFT pos (p0,05), mobilidade deitado linha
paraesternal respiragdo profunda esquerda no GFT pré vs GFT pés (p0,01),
mobilidade sentado linha axilar média respiracdo normal esquerdo no GFT pré vs GFT
pos (p0,02), mobilidade sentado linha axilar média respiragao profundo esquerdo no
GFT pré vs GFT po6s (p0,04), espessura deitado linha axilar média respiragdo normal
direito no GFT pré vs GFT pos (p0,03) e espessura deitado linha axilar média
respiragao normal esquerdo no GFT pré vs GFT pos (p0,02).

Conclusao: Foi observado que o GFT obteve melhora apds o treinamento na
qualidade de vida na vis&o geral, na distancia percorrida no TC6, na Pl max. e PE

max., na capacidade pulmonar pelo TCP e mobilidade e espessura do diafragma.

Descritores: cardiopatias congénitas, cirurgia cardiaca, procedimento de Fontan,

reabilitacdo, fisioterapia, treinamento muscular inspiratério.



ABSTRACT

Silveira, JBPDM. Effects of inspiratory muscle training in children after Fontan surgery.
[Thesis] Sao Paulo: Faculdade de Medicina, Universidade de Sao Paulo; 2024.

Introduction: Univentricular congenital heart disease, where the individual has one of
the ventricular chambers poorly developed, these physiological changes generate
signs of physical symptoms and in some cases clinical and surgical interventions are
indicated. The physiology resulting from this change generates low cardiac output and
high peripheral vascular resistance. Palliative surgery is performed in stages to adapt
the patient to the interventions. One of the stages is total cavopulmonary surgery,
which generates a linear blood flow. This non-pulsatile blood flow causes changes and
adaptations throughout the body. Patients with this condition generally have low
physical capacity, decreased lung volumes and capacities, which can result in a low

quality of life.

Objective: to evaluate the impact of respiratory muscle strength under inspiratory
muscle training in children undergoing Fontan surgery.

Methods: cross-sectional, case-control study. 18 healthy children and 27 patients
were evaluated in the Fontan Group (GF), which was subdivided into the Fontan
Control Group (GFC) and the Fontan Training Group (GFT). The individuals underwent
a pulmonary function test (PFP), cardiopulmonary test (TCP), chest ultrasound (US) to
evaluate the diaphragm, six-minute walk test (6MWT), manuovacometry to evaluate
the strength of the diaphragm muscle at pressure maximum inspiratory pressure (Pl
max) and maximum expiratory pressure (PE max), AUQEI quality questionnaire. Tests
were carried out for comparative analysis of the exams between the groups (GF x CG
and GFT and GFC).

Results: The results between GFT and GFC demonstrated changes, in Pl max in GFT
pre vs GFT post (p0.01), Pl max predicted in GFT pre vs GFT post (p0.01); in PEP,
FEV1 in GFT pre vs GFT post (p0.03), FEV1/FVC in GFT pre vs GFT post (p0.04); on
US of the diaphragm in lying mobility midline right normal breathing in GFT pre vs GFT
post (p0.01), mobility lying down mid axillary line right deep breathing in GFT pre vs



GFT post ( p0.01), in lying mobility axillary line media left normal breathing in GFT pre
vs GFT post (p0.02), mobility lying down axillary line media left deep breathing in GFT
pre vs GFT post (p0.02), mobility lying down parasternal line normal breathing right in
GFT pre vs GFT post (p0.04), mobility lying parasternal line right deep breathing in
GFT pre vs GFT post (p0.05), mobility lying parasternal line left deep breathing in GFT
pre vs GFT post (p0.01), mobility sitting mid axillary line left normal breathing in GFT
pre vs GFT post (p0.02), mobility sitting mid axillary line left deep breathing in GFT pre
vs GFT post (p0.04), thickness lying down right normal breathing mean axillary line in
GFT pre vs post GFT (p0.03) and thickness lying mid axillary line left normal breathing
in GFT pre vs GFT post (p0.02).

Conclusion: It was observed that the GFT achieved an improvement after training in
quality of life in general vision, in the distance covered in the 6MWT, in Pl max and PE
mayx, in lung capacity by TCP and mobility, mobility and thickness of the diaphragm.

Descriptors: congenital heart disease, cardiac surgery, Fontan procedure,

rehabilitation, physiotherapy, inspiratory muscle training.
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1 INTRODUGCAO

Ha quatro décadas, Fontan e Baudet' introduziram a operagdo de Fontan,
originalmente para reparar a atresia tricuspide. O procedimento foi desenvolvido para
permitir que o sangue venoso sistémico flua diretamente até a circulagédo pulmonar
sem a passagem pelo ventriculo pulmonar, com o trabalho de um unico ventriculo
sistémico. O sangue sistémico vindo pela veia cava interior é direcionado através de
um tubo extra cardiaco para as aterias pulmonares (Figura 1). Atualmente é a técnica
cirurgica empregada na cardiologia pediatrica. Foi modificada em 1973 por Kreutzer
(técnica atriopulmonar), por Bjork, em 1975 (atrioventricular) e, principalmente pela
técnica cavopulmonar, em 1988, por delLevall que tem beneficiado um numero amplo
de pacientes com cardiopatias congénitas complexas e com um aumento significativo

da expectativa de vida 23

Figura 1 — llustragédo da técnica tipo tubo extracardiaco (adaptado por Ohuchi H. Journal of
Cardiology, 68: 181-89, 2016).

Um crescente numero de pacientes com a circulagéo de Fontan tem alcancado
a vida adulta. De acordo com Pike et al., atualmente ha mais adultos com cardiopatia
congénita (CC) do que criangcas e estima-se um aumento de 5% por ano dessa
populacdo. Essa estimativa, decorrente do progresso terapéutico, engloba até
cardiopatias complicadas e corrigidas funcionalmente, como pela técnica de Fontan?3.

Devido a auséncia de uma cavidade ventricular em conexao com a circulagéo
pulmonar, os pacientes apresentam um sistema hemodinamico pouco eficiente com
débito cardiaco diminuido e press&o venosa sistémica aumentada. Fisiologicamente,
a populacdo com Fontan tende a complica¢des relacionadas a congestdo venosa
sistémica, a fenbmenos embdlicos por velocidade diminuida do retorno venoso

sistémico e arritmias, além de insuficiéncia hepatica por congestao venosa retrogada
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crbnica. As complicagdes inerentes a prépria técnica paliativa sdo a disfungao
ventricular, resisténcia vascular elevada, hipoxemia, enteropatia perdedora de
proteinas, complicagbes hepaticas, renais, pulmonares e intolerancia ao exercicio®*

A intolerancia ao exercicio € um dos principais marcadores prognosticos de
morbidade e mortalidade em pacientes com cardiopatia congénita*>8. Inicialmente
considerava-se que a reducdo da capacidade fisica no pds-operatério era apenas
decorrente da elevagao da pressao venosa sistémica e baixo débito cardiaco. Porém
estudos demonstram que as causas desse comprometimento sdo multifatoriais e
estdo relacionadas com a atividade nervosa autonémica cardiaca, fungado endotelial,
pulmonar e musculoesquelética % 78 9. 10,

A baixa capacidade fisica esta entre a principais consequéncias negativas
resultante desta mudanga na fisiologia circulatéria. Numerosos estudos tém
documentado de maneira objetiva o comprometimento na capacidade fisica pelo
decréscimo do consumo maximo de oxigénio (VO2 pico), porém alguns desses
estudos apresentam certa variabilidade populacional®”.

Mesmo em pacientes assintomaticos, a capacidade funcional comprometida
pode estar presente e ocorrer em um nivel semelhante ao observado em pacientes
portadores de insuficiéncia cardiaca ndo associada a doenga cardiaca congénita®®.

Driscoll e col.’®, foram uns dos primeiros pesquisadores que compararam a
tolerancia ao exercicio e respostas cardiorrespiratérias em pacientes com atresia
tricuspide ou ventriculo unico funcional, no periodo pré e pos-operatorio da cirurgia de
Fontan e observaram que apesar de uma resposta ao exercicio subnormal apds a
cirurgia, os pacientes apresentavam aumento do VO2 pico, melhores respostas
ventilatorias e maior saturagdo de oxigénio em relagéo ao periodo pré-operatorio.

Diversas anormalidades vasculares e parenquimatosas pulmonares, incluindo
a presenca de capacidade vital baixa, sdo comuns em pacientes com cardiopatia
congénita e estéo correlacionadas com a capacidade de exercicio. Segundo Gonzales
et al. em 2013, as principais causas incluem diversas variaveis como a presenga de
escoliose, prévias esternotomia e toracotomia e disfung¢ao diafragmatica, porém, n&o
esta esclarecido totalmente a associagao dentre esses fatores com capacidade vital
forgada (CVF) reduzida '".

Um estudo com criangas e adolescentes com cardiopatia congénita nao

corrigida, sem escoliose ou doenga pulmonar aparente, encontrou uma alta
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prevaléncia de fungdo pulmonar anormal'?. Isso sugere que possam existir outras
razbes para a consideravel prevaléncia de CVF baixa nessa populacéo.

Pacientes com insuficiéncia cardiaca (ICC) por cardiomiopatia adquirida
(isquémica ou dilatada) geralmente possuem fraqueza muscular respiratéria e
musculoesquelética devido a miopatia generalizada, sendo que a causa dessa
miopatia ndo esta bem esclarecida e pode ser multifatorial. A miopatia pode envolver
a musculatura periférica e respiratéria, principalmente o diafragma e pode ter um
impacto sobre a capacidade de exercicio e sobre a resposta respiratéria ao exercicio.
Ha evidéncias sugerindo que a fraqueza muscular inspiratéria € parte da causa da
dispneia aos esforgos em pacientes com ICCS.

Conforme Greutmann et al., embora o defeito cardiaco primario em pacientes
com cardiopatia congénita ndo seja devido a um processo miopatico, mas dado um
processo estrutural, muitos pacientes com CC desenvolvem uma sindrome
semelhante aos pacientes com |ICC adquirida. E concluiram que a fraqueza
musculoesquelética e muscular respiratéria € comum em pacientes com CC e, embora
a maioria destes pacientes seja classe funcional | pela New York Heart Association
(NYHA), o grau de fraqueza muscular se parece aos pacientes com ICC avangada.
Além disso, pacientes com reducgdo significativa da disfungdo muscular respiratéria
global, apresentaram capacidade aerodbica significativamente baixa. Esses achados
sdo importantes, pois em contraste com a doenga pulmonar restritiva ou a restricao
extrapulmonar, a fraqueza muscular respiratoria € modificavel com intervencéo
terapéutica®.

A musculatura inspiratéria exerce um papel importante sobre o retorno venoso
subdiafragmatico em pacientes com circulagdo univentricular. Esse retorno,
especialmente na regido hepatica, é constantemente afetado pelas interagdes
dinamicas do figado, do diafragma e das alteragbes pressoricas intratoracicas. A
pressdo negativa intratoracica gerada pela respiragdo normal é responsavel pela
maior parte da drenagem venosa esplénica e quando ha déficit muscular
diafragmatico ha um aumento do risco de complicagbes precoces como derrame
pleural, ascite e pode promover a faléncia da circulagdo de Fontan's.

O treinamento muscular respiratério (TMR) especifico pode ser utilizado como
estratégia para aumentar a forga e/ou resisténcia dos musculos respiratorios, pois

segue os principios basicos de treinamento como os outros musculos esqueléticos,
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tais como a sobrecarga (aumento da frequéncia e duragdo do treinamento,
intensidade da carga ou a combinacgéo desses fatores), especificidade (acima de 30%
da pressao inspiratéria maxima podendo ser aumentada até 70%) e a reversibilidade
(transitoriedade dos efeitos do treinamento)'.

O TMR com carga linear € a estratégia mais utilizada devido ao fato da carga
se manter constante, independente do fluxo gerado pelo paciente. Aléem disso, os
aparelhos disponiveis para este tipo de treinamento apresentam baixo custo. Neste
aparelho, a sobrecarga é do tipo spring-load (mola), que impde uma carga de
treinamento aos musculos inspiratérios™.

Estudos prévios ja demonstraram a especificidade deste tipo de treinamento,
tanto pela mudanca na composigao das fibras do tipo | € no tamanho das fibras do
tipo Il, levando a melhora funcional muscular. Semelhante aos musculos esqueléticos,
o diafragma apresenta adaptagcbes na composi¢cdo das fibras musculares e da
atividade enzimatica em resposta ao aumento da carga. Existe adaptacdo a
sobrecarga fisiologica em nivel celular, resultando no aumento da resisténcia a fadiga
e na melhora do comportamento funcional do musculo™®.

O treinamento muscular inspiratorio (TMI) em pacientes adultos com ICC se
mostrou eficaz no ganho de forga muscular inspiratéria com aumento da endurance,
melhora da capacidade de exercicio, redugao do nivel de dispneia e melhora da
qualidade de vida'® 17 18.19 Segundo Smart et al., a melhora dessas variaveis teve
magnitude semelhante aos do exercicio convencional’®. Em pacientes no poés-
operatorio de cirurgia cardiaca, o TMI foi capaz de restaurar a forga muscular
respiratdria e os volumes pulmonares mensurados no pré-operatorio?®2!,

De acordo com Scliar et al; o conceito de saude proposto pela Organizagao
Mundial da Saude (OMS) é: “Saude é o estado mais completo de bem-estar fisico,
mental e social e ndo apenas a auséncia de enfermidade”. Adolescentes e adultos
jovens apos a cirurgia de Fontan, relatam menor qualidade de vida quando
comparados com individuos saudaveis, sem doenga crénica. Quanto mais debilitado
este paciente, por conta de complicagdes ou conforme o avangar da idade, pior sera
sua qualidade de vida. Apesar disto, dados preliminares em nosso laboratério e outros
estudos da literatura apontam que, apesar de mais limitados fisicamente, estes
pacientes apresentam qualidade de vida semelhante a populagéo normal®?.
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Diante do exposto e crescente numero de criangas e adolescentes que vivem
sob tais condi¢des e ainda, com diversas questdes relacionadas a este contexto ndo
totalmente elucidadas, partimos do principio que as causas para essa baixa
capacidade fisica sao multifatoriais. E para melhor entendimento desta complexa
fisiologia, idealizamos um estudo contemplando avaliagdo da capacidade
cardiorrespiratéria e qualidade de vida em criangas e adolescentes com fisiologia
univentricular, submetidos a cirurgia de Fontan comparando com individuos
saudaveis.

Segundo Opotowsky et al; a eficacia de intervengbes especificas no pos-
operatério de CC, como o TMI, deve ser testada prospectivamente'?. Sendo assim, o
presente estudo tem como objetivo avaliar os efeitos do treinamento muscular
inspiratério em criangas no pos-operatoério da operagao de Fontan e suas possiveis
associacbes com a forca e a endurance muscular respiratéria, mobilidade

diafragmatica, fungédo pulmonar e a capacidade de exercicio.
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2 OBJETIVO
Objetivo primario é:
e Avaliar os efeitos do treinamento muscular inspiratério em criangas no pés-

operatorio de cirurgia de Fontan.

Objetivo secundario é:

e Caracterizar a funcédo pulmonar e forca muscular respiratéria,

e Tolerancia ao exercicio em sua capacidade cardiopulmonar maxima e
submaxima,

e Mobilidade diafragmatica,

e Qualidade de vida,
Em criangas no pds-operatoério tardio da operagcdo de Fontan comparado a

criangas normais.
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3 HIPOTESE

O treinamento muscular inspiratério aumenta a forga muscular respiratoria e os
volumes e capacidades pulmonares, com ganho de mobilidade diafragmatica e
aumento da tolerancia ao exercicio e melhora a qualidade de vida dos pacientes.
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4 METODO

41 Populagao e desenho do estudo

Este estudo foi divido em dois momentos, o primeiro foi feito uma analise
envolvendo pacientes no pos-operatorio tardio da cirurgia de Fontan (grupo Fontan —
GF) comparado a criangas (grupo controle — GC) sem nenhum comprometimento
pulmonar, cardiaco e musculo esquelético; no segundo momento foi analise do grupo
de cirurgia de Fontan que foi subdividido em Grupo Fontan Treinamento — GFT e
Grupo Fontan Controle — GFC. Os individuos do GC foram inseridos ao longo do
tempo comum ao dos GF; os pacientes do GF apds a primeira analise dos exames
seguiram para o proximo momento ao aceitarem participar da randomizacéo e irem
para o GFT ou GFC.

No primeiro momento, o estudo foi classificado como um estudo longitudinal
transversal e controlado onde avaliou e comparou dados antropométricos, capacidade
funcional através da ergoespirometria, fungao respiratoria através da prova de fungéo
pulmonar completa e forgca muscular respiratéria, teste de caminhada de 6 minutos,
mobilidade diafragmatica pela ultrassonografia e a avaliagdo da qualidade de vida em
18 criangas normais e 27 pacientes com a operacéo de Fontan.

Concomitante, o GF foi subdividido por meio de randomizacédo em GFT e GFC,
sendo assim um ensaio clinico prospectivo e randomizado; onde 27 criangas foram
dispostas nos dois grupos e o GFT realizou um treinamento muscular inspiratorio
(TMI) e GFC manteve-se sem intervengado. Os pacientes foram recrutados no Instituto
do Coracdo (InCor) do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de S&o Paulo (HC-FMUSP).

4.2 Critérios de inclusao

Foi feito a busca ativa de pacientes de Fontan e assim selecionados aqueles
que tenham as caracteristicas dos critérios de inclusdo deste estudo.
A constituicdo do grupo controle (GC) deste projeto de pesquisa foi feita através da
divulgacdo do projeto aos funcionarios do InCor — HCFMUSP e pacientes e

acompanhantes que tem vinculo com a instituicdo, e pareados em idade e sexo.



29

Para participar do estudo, as criangas e seus responsaveis eram contactados

e recebiam orientacdes e esclarecimentos sobre o mesmo e apds consentirem eram

convocados a comparecer ao InCor para inicio dos exames. Antes de iniciarem os

exames 0s responsaveis que concordavam assinaram o Termo de Consentimento

Livre e Esclarecido (TCLE) e as criangas o Termo de Assentimento (TA).

Inclusao GC:

Idade 8 a 12 anos;
Ambos os sexos;
Sem histérico de doencas pulmonares, cardiologicas,

musculoesqueléticas.

Inclusao GF:

Idade 8 a 12 anos;

Ambos 0s sexos;

Sem histoérico de outra doencga cardiaca;

Sem histoérico de doengas pulmonares e musculoesqueléticas;
>1 ano de pos-operatorio de Cirurgia de Fontan;

Estavel clinicamente;

Liberacdo médica para participar do estudo;

Concordancia em assinar o TCLE e TA.

4.3 Critérios de exclusao

Como critério de exclusao tivemos as seguintes caracteristicas:

Exclusao:

Alteracbes musculoesquelética;

Portadores de sequelas neuroldgicas;

Portadores de sindrome genética associadas a disturbios cognitivos ou
psiquiatricos;

Historico de arritmias perioperatorio;

Portador de IC ndo controlado;

Angina recente;

Arritmia complexas (fibrilagdo, fluter, taquicardia ou bradicardias com

repercussodes clinica e hemodinédmicas);
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e Hemoptise;
e Hipertensao pulmonar;
e Plicatura diafragmatica;

¢ Asma moderada a severa.

Também foram excluidos pacientes que residem fora da regido da grande Séo
Paulo ou que n&o conseguiram realizar de forma assidua os exames e o

acompanhamento durante o protocolo.

4.4 Desenho do estudo

O estudo foi separado em dois momentos. Na primeira etapa, foi realizada a
avaliacao dos pacientes e individuos saudaveis pareados por sexo e idade e avaliado
na sua capacidade funcional (ergoespirometria), funcéo respiratoria (prova de fungao
pulmonar completa e forga muscular respiratoria), teste de caminhada de 6 minutos,
mobilidade diafragmatica (ultrassonografia) e avaliacdo da qualidade de vida. Paralelo
a isto, o GF foi dividido em outros dois grupos, GFC que n&o participara de nenhuma
intervencdo e o GFT que realizaram um treinamento muscular inspiratorio (TMI). Ao
término das 8 semanas de treinamento, os pacientes foram reavaliados conforme os
exames da primeira etapa.

Para a relagdo dos pacientes no estudo, os cardiologistas responsaveis foram
informados quanto ao estudo e solicitado que caso houvesse algum paciente que se
enquadrasse nos critérios de inclusdo, eles fossem direcionados para serem
contactados. Foram incluidos somente os pacientes que os responsaveis consentiram
de forma voluntaria e assinaram o TCLE e os pacientes que também concordaram e
assinaram com o TA.

Foi feito o levantamento cirurgico dos pacientes submetidos ao procedimento de
Fontan no periodo de janeiro de 1984 a agosto de 2023 no Instituto do Coragéao —
InCor do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo. Destes, foram vistos quem apresentava os critérios de elegibilidade e

convocados para participagao. (Figura 1).
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4.5 Descricao dos Grupos

4.5.1 Descrigao dos grupos

Foram incluidos no estudo 27 pacientes, com idade entre 8 e 12 anos e tempo
de evolugdo pos-operatoria = 1 ano (Figura 2). Como também foram incluidos um

grupo de 18 individuos saudaveis pareados por idade e sexo.

1894 a 2023 23 Excluidos no seguimento
{ 18 Controles Saudaveis ‘] 557 Pacientes submetidos a * 19 bbitos
operacgao de Fontan InCor- * 02 transplantados
HCFMUSP * 02 Takedown do Fontan
389 Excluidos pela faixa etaria
* Acima de 12 anos 534 |«
* Abaixo de 8 anos

145
23 Excluidos impossibilidade de contato
» 15 cadastro desatualizado 117
» 08 perderam seguimento
40 Excluidos residirem regides fora
> 94 de Sao Paulo impossibilitando
avaliagado
18 Excluidos por complicagbes
02 disfungao ventricular
02 arritmias 54 N
04 plicatura diafragmatica
10 Alteragdes neuroldgicas/cognitivas
(

L 36 Pacientes elegiveis ]—'[ 09 Pacientes recusaram participar ]

28 Excluidos pelo tempo de
seguimento menor 01 ano

[27 Pacientes randomizados ] <

Figura 2. Fluxograma de busca e selecdo de pacientes.
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Avaliagao para elegibilidade
(n = 534) ( Excluidos (n = 507)

435 Nao preencheram os critérios de inclusao

[ 40 Pacientes vivendo fora de Sao Paulo

v * 23 Impossibilidade de contato
Randomizados + 09 Recusaram participar
(n=27)
- e
Grupo Fontan Treinamento Grupo Fontan Nao Treinamento

(GFT) (GFC)

L (n=14) L (n=13)
e -

05 Desistiram 05 Desistiram
« 02 perda de seguimento + 03 perda de seguimento
03 pandemia S 02 mudanga de cidade
A,

Analizados Analizados
(n=9) (n=8)

Figura 3. Fluxograma da randomizagao de pacientes.

4.5.2 Segunda Etapa

Os pacientes do GF foram alocados aleatoriamente de forma randomizada,
aplicando-se uma série de numeros gerados por um programa de computagéo

(www.randomization.com) em dois grupos: GFC e GFT.

4.6 Medidas Realizadas

4.6.1 Teste de Esforgo Cardiopulmonar

A avaliacdo da capacidade funcional foi realizada por meio de teste
cardiopulmonar de esfor¢o em esteira ergométrica, com equipamento SensorMedics
— VmaxAnalyzer Assembly, Encore 29S utilizando-se protocolo de rampa,
individualizado. Durante o teste de esforgo foi realizada analise eletrocardiografica
continua, através de eletrocardiografo com doze derivagdes simultaneas (Micromed —
Cardio PC 13).
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A pressao arterial sistémica foi mensurada, em repouso, nos 30 segundos finais
a cada dois minutos do exercicio e a cada minuto no periodo de recuperagéo.

A capacidade funcional maxima foi determinada pelo consumo maximo de
oxigénio de pico (VO2 pico).

O limiar anaerdbio foi considerado no minuto em que o paciente apresentar
menores valores de equivalente ventilatério de Oz (VE/VO2) e de pressao parcial de
oxigénio no final da expiragdo (PetO.), antes que estes parametros aumentassem
progressivamente, concomitante ao incremento n&o linear do valor da razao de troca
respiratéria (RQ)%.

O ponto de compensacgao respiratoria foi considerado no minuto em que o
individuo apresentou o menor valor de equivalente ventilatorio de didoxido de carbono
(VE/VCO:.), antes que este parametro iniciasse um aumento progressivo e o valor
maximo de pressao parcial de didxido de carbono (PetCO2) no final da expiragao,
antes do inicio de uma queda progressiva desta resposta®”.

Os principais parametros para determinar teste maximo do ponto de vista
metabalico, foram:

e Obtengdo de um platé de VO2 (incremento de < 0,150 ml de O2 durante 2
minutos de teste);
e Razio de troca respiratéria (RQ) > 1,1.
Nas situagbes, onde o paciente ndo conseguiu atingir os parametros acima, foi
utilizado como marcagéo de esforgo maximo, baseado no estudo de Takken e col.?5,
para indicacdo e interpretacdo de teste cardiopulmonar em doencga cardiaca
congénita, consideraremos os seguintes parametros:
e Cansaco fisico progressivo e subjetivo, atingindo a exaustdo (Escala de Borg);
¢ RQ>1,0;
e Alcance da frequéncia cardiaca maxima (> 85% FC maxima predita para
idade).
Variaveis estudadas:
e Consumo maximo de oxigénio: VO pico absoluto expresso em L/min e relativo
ao peso corporeo expresso em mbL/kg/min;
e Porcentagem atingida em relagdo ao VO2 pico predito para género e idade;
e VO2 pico no limiar anaerdbio (LA) expresso em mL/kg/min e a porcentagem

atingida em relagdo ao predito;
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V02 pico no ponto de compensagao respiratoria (PCR) expresso em mL/kg/min
e a porcentagem atingida em relagao ao predito;

Pulso maximo de oxigénio expresso em mL/bpm e a porcentagem atingida em
relacao ao predito;

Frequéncia cardiaca (FC) no pico do esforco expressa em bpm e a
porcentagem atingida em relagéo ao predito;

Ventilagdo maxima alcangada no pico do esforgo (VE), expressa em L/min;
Relacao entre a ventilagcao e a produgéao de diéxido de carbono (VE/VO2 slope);
R/Q;

OUES;

OUES/Kg.

A variavel de oxygen-uptake efficiency slope (OUES) foi descrita e validada para

paciente com cardiopatia congénita por Hossri et al 20182%.

Figura 4. Paciente realizando TCP.
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4.6.2 Teste de caminhada de 6 minutos (TC6’)

Para caracterizar a capacidade de deambulagao, foi realizado em um corredor
de 30m demarcado a cada 1metro um teste de caminhada de com duragao de seis
minutos. O Paciente foi encorajado a caminhar o mais rapido possivel sem trotar ou
correr durante o periodo de seis minutos no percurso demarcado. O paciente poderia
realizar pausas durante o teste caso achasse necessario. Foram considerados os
critérios de interrupgdo da American Thoracic Society (Guidelines for the six-minute
walk test)?”. Foram mensuradas as seguintes variaveis antes e depois do teste:
pressao arterial sistémica, frequéncia respiratéria, frequéncia cardiaca, saturacao
arterial de oxigénio e dados de fadiga ou dispneia por meio da Escala modificada de
Percepcgao Subjetiva de Borg. As medidas foram coletadas em quatro momentos: 1°:
em repouso, antes de iniciar o TC6’, 2°: imediatamente ao final dos seis minutos ou
interrupcédo do teste, 3°: 2 (dois) minutos apds o término do teste e 4°: 5 (cinco)
minutos apos o término do teste.

No final do teste foi contabilizada a distancia percorrida pelo paciente durante
o periodo de seis minutos. Os dados coletados durante o teste foram anotados em
impresso proprio para posterior analise estatistica.

A Escala Modificada de Borg, foi utilizada como um suporte para o TC6min
permitindo a avaliagdo do grau de desconforto respiratorio de acordo com a percepg¢ao
do paciente. Consiste em uma escala vertical quantificada de 0 a 10, sendo que 0
representa auséncia de sintomas e 10 representa o maximo de sintomas, oferecendo
uma mensuragao individual da intensidade do exercicio. Todos os pacientes foram
orientados sobre a proposta da escala, como € aplicada e tiveram tempo para
observar e se adaptar com os numeros e expressdes da escala. No inicio e no final
do TC6’, a escala foi sendo mostrada ao paciente e ele orientado a mensurar a
percepgao da intensidade da dispneia 2”28 2°_ (Anexo 1).
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Figura 5. Paciente realizando TC6'.

4.6.3 Prova de fungao pulmonar

A avaliagao da fungao pulmonar foi realizada através da espirometria.
O paciente foi posicionado sentado com clips nasais. Todas as medidas foram obtidas
através do equipamento Elite DL Medgraphics, Minneapolis, MN, conforme
recomendacgao feita pela American Thoracic Society guidelines. Os valores sao
expressos em valores absolutos e porcentagem de acordo com sexo e idade 3% 31,

e Espirometria

A espirometria foi realizada para medir os volumes, capacidades e fluxos
pulmonares, a partir de manobras respiratorias padronizadas. Foram realizadas no
minimo trés manobras aceitaveis e reprodutiveis em cada fase, utilizando incentivo e

reforgo positivo para obter valores maximos.
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Foram feitas medidas de capacidade vital forcada (CVF), volume expiratério
forgado no primeiro segundo (VEF1), relagdo entre o VEF1 e a CVF (VEF1/CVF), fluxo
expiratorio forgado entre 25% e 75% da CVF (FEF25-75), capacidade vital lenta (CVL)
e ventilagdo voluntaria maxima (VVM)3: 31,

Para avaliar a forgca muscular respiratoria na fase inspiratoria e expiratéria foi

utilizado a manovacuometria.

‘ 4 «—Clip no nariz

+«— Espirometro

Computador —

ey

Figura 6. Paciente realizando espirometria.

4.6.4 Manovacumetria

e Mensuragoes das Pressoées Inspiratérias Maximas (Pl max.) e Pressoes

Expiratérias Maximas (PE max.)

Os valores de Pl max. e PE max. foram determinados por um manovacuémetro
digital previamente calibrado (GER-AR, Sao Paulo, Brasil), graduado em cmH20, com
variagao de + 300 cmH20. O mandmetro é um equipado com um bocal adaptador
contendo um orificio de aproximadamente 2 mm de didametro para evitar o aumento
da presséao intraoral causado pela contracido dos musculos bucinadores, o que evita
a interferéncia nos resultados. Os voluntarios permaneceram sentados, com o tronco
em angulo de 90° em relagdo ao quadril e os pés no ch&o, e usaram um clipe nasal
durante todas as manobras. Para a determinacdo da Pl max., os individuos foram

orientados a realizar um esforgo inspiratério maximo a partir do VR e para a
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determinacdo da PE max., os individuos foram orientados a realizar um esforgo
expiratorio maximo a partir da CPT. Todos os participantes realizam ao menos trés
manobras reprodutiveis, cada uma foi mantida por ao menos um segundo, até que
trés esforgos tecnicamente adequados foram realizados. Para a analise dos dados, o

valor mais alto foi registrado, contanto que ndo exceda em 10% o segundo valor mais
alto32’33'34’35.

|

Figura 7. Aparelho de manovacudémetria.

Para realizar o teste, o paciente ficava na mesma posicdo do exame de

espirometria, porém com o uso do manovacudmetro.

4.6.5 Avaliagao ultrassonografica do diafragma

A avaliagao da mobilidade do diafragma foi realizada por um ultrassom (Logic
500, Pro Series®, marca GE) no modo M. Os voluntarios foram examinados durante
a respiragao espontanea natural/relaxada e profunda. Durante a inspiracao, quando o
diafragma se contrai e se move no sentido de o transdutor ser registrado como o
movimento superior do tragado. Durante a expiragédo, quando o diafragma se movia
cefalicamente se distanciando do transdutor resultou em uma inflexao inferior do

tracado. Os dois parametros analisados no modo M foram: a dire¢do do movimento e



39

a amplitude de excursdo. As fases dos tragados foram correlacionadas com o ciclo
respiratorio para determinar a diregdo do movimento de cada diafragma. A amplitude
de excursao do hemidiafragma foi mensurada no eixo vertical do tracado a partir da
base até o ponto de amplitude maxima da inspiragéo. O cursor inicial foi colocado no
final da expiragdo e o segundo cursor no ponto de amplitude maxima do pico da
inspiragdo. Ambos os cursores foram colocados acima ou abaixo da linha do tragado
para que uma mensuracéo acurada tivesse sido obtidas®.

Essa mensuracdo foi usada para comparar o movimento dos dois
hemidiafragmas. O movimento diafragmatico pode ser descrito como normal,
diminuido, ausente ou paradoxal. Sendo que o movimento é considerado normal se o
movimento do diafragma estiver no sentido do transdutor na inspiragdo com excursao
maior que 4 mm, e com diferenga de excursdo entre os hemidiafragmas menor que
50%. A excurséo é considerada diminuida quando a amplitude for menor ou igual a 4
mm e com diferengca de amplitude entre os hemidiafragmas maior que 50%. O
movimento é considerado ausente quando o tracado mostrar uma linha reta e o
movimento paradoxal sera considerado quando o movimento diafragmatico estiver

distante do transdutor durante a inspiragao®.

Figura 8. Visao da mobilidade do musculo diafragma.
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4.6.6 Escala de Qualidade de Vida da Crianga — AUQEI

Auto — questionario imaginario sobre qualidade de vida infantil
(Autoquestionnaire Qualité de Vie Enfant Imagé)

Desenvolvida por Manificat & Dazord e adaptada por JR Et al. O questionario
em questado € baseado no ponto de vista da satisfacdo da crianca, visualizada a partir
de 4 figuras, que s&o associadas a diversos dominios da vida. S&o 26 questbes que
exploram relagdes familiares, sociais, atividades, saude, fungbes corporais e
separagdo de sua familia e parentes®”. (Anexo 2)

A escala foi aplicada aos pacientes, onde foi feita por um avaliador unico e
questionado se a pergunta do dominio tinha como resposta “feliz, muito feliz, infeliz e

muito infeliz”.

"\
’?%‘ ¥ Uy S

Figura 9. Imagem das figuras de humor do teste de qualidade de vida.

4.6.6 Protocolo de treinamento muscular inspiratério

Os pacientes com a operacao de Fontan do GF foram randomizados em GFC
e GFT. O GFT realizou o TMI por 3 séries de 30 respiracbes de manha e de noite
durante os 7 dias da semana por 8 semanas seguidas e foi utilizado como ferramenta
para o TMI de carga linear, o POWERbreathe® (POWERDbreathe classic, HaB
International Ltd, Southampton, UK).

O TMI do GFT foi feito de forma remota e presencial; na parte remota, foi
acompanhado 3 vezes por semana, via videoconferéncia e 1 sessao realizada no
hospital, no meio do tempo de treinamento ou caso houvesse alguma duvida ou
dificuldade com o TMI, com a supervisdo do fisioterapeuta responsavel pelo projeto.
A carga de treinamento foi de 40% da Pl max. com reajuste semanal na sess&o

supervisionada.
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Os pacientes foram orientados a manter 30 respiragdes diafragmaticas em 3
series no periodo da manha e repetindo no periodo da noite, cada treinamento com
tempo de descanso entre as séries de 5 a 10 segundos. Todos os pacientes utilizaram
o clipe nasal que acompanha o aparelho durante o treinamento. Os pacientes foram

orientados a n&o se exercitarem além da rotina normal durante o periodo do estudo.

POWER g T
breathe s m aproximados e poderao variar entre unidades e a taxas de respiragao

For anyone who breathes™

o {3 2 3 4 5 6 .08 e, 1.
RL 17 25 33 41 49 58 66 74 8 9 98
[ r_ 28 39 55 72 8 104 121 137 153 170 186

RP 29 53 78 102 127 151 176 200 225 249 274

For active people participating
in reguiar exercise

JHov &ns ATOM)
{Iovin o roe |

Figura 11. Imagem do paciente realizando o TMR presencialmente.
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4.7 Sessoes por videoconferéncia

Os atendimentos remotos foram realizados com a utilizagdo de dispositivos
eletrbnicos como celulares, tabletes e computadores de forma virtual entre o
profissional e pacientes.

Sempre que a distancia for um fator que limite o encontro presencial. De acordo
com Cumbler, em 2011 essa estratégia pode melhorar a eficiéncia do tratamento.
Sendo assim, o grupo GFT foi supervisionado 3 vezes por semana via
videoconferéncia utilizando um dispositivo eletrdnico conectado a internet que tinha
uma camera e microfone38.

Também foi solicitado ao responsavel a gravagao de videos durante a
execucao do TMI para pode avaliar em outros momentos como estava sendo feito

sem a supervisao profissional.

Figura 12. Imagem do paciente realizando acompanhamento do TMR.
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5 INFRAESTRUTURA E APOIO TECNICO

Os pacientes durante o protocolo de estudo foram acompanhados (teste de
caminhada, testes de forga muscular respiratéria e treinamento muscular inspiratério)
no Instituido do Coragdo — InCor. O InCor dispde de 1.200 m? que corresponde a todo
o 1° andar do Bloco | do hospital, o centro de pesquisa clinica e medicina translacional
em cardiologia e pneumologia, possui 15 consultorios e 8 laboratorios de investigacéo,
que s&o equipados para uso comum dos projetos. Essa infraestrutura é
complementada por salas de espera, de exames de diagndstico e uma sala para
atendimento de parada cardiorrespiratéria e outra para pequenos procedimentos.

Para o teste de caminhada de 6 minutos, a unidade de internagao
cardiopediatrica do InCor possui uma pista de 30 metros propria para o teste, em local
amplo, plano, regular e com piso ndo escorregadio, com temperatura agradavel e com
unidade de pronto atendimento em caso de emergéncia. A unidade possui uma ampla
equipe de médicos e especialistas multiprofissionais.

O exame de prova de fungdo pulmonar foi realizado no laboratério do Instituto
da Crianca — ICr do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
de S&o Paulo (ICr-HCFMUSP) no laboratério de prova de fungao pulmonar.

O laboratério de fungdo pulmonar possui pletismégrafo corporal
(SensorMedics model 6200 Bodybox; Viasys Health Care), espirdmetros KOKO®
(Ferraris, EUA) e técnicos especializados em prova de fung&o pulmonar pediatrica sob
a coordenacgao do Dr. Joaquim Carlos Rodrigues.

O exame de ultrassonografia de diafragmatica foi realizado no InCor-
HCFMUSP com a parceria da Coordenacgéo Técnica do Diagnostico por Imagem pelo
Dr. Marcos Vinicius Barbosa Santos e sob a responsabilidade do Dr. César Higa

Nomura.
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6 ANALISE ESTATISTICA

O calculo da amostra foi realizado utilizando o programa GPower® 3.1, onde
foi considerado um aumento de 9,5mm na mobilidade do diafragma como desfecho
principal da pesquisa, para o GFT em relacdo ao GFC e GC. Esse valor de corte foi
baseado em estudo de mobilidade da musculatura diafragmatica sadia. A amostra foi
calculada a partir de um nivel de significancia estatistica de 5% e uma relevancia de
96% gerando uma amostra de 20 individuos para cada grupo.

A Andlise estatistica foi realizada no programa SPSS, verséo 23.0 (Chicago, IL,
EUA) e para os graficos foi utilizado o programa GraphPad Prism versao 6.0h (San
Diego, CA, EUA).

Teste de normalidade de Shapiro-Wilk foi realizado para avaliar a distribuicao
das variaveis numeéricas estudadas em cada grupo.

Para testar a diferenga entre os grupos: GF e GC, foi utilizado o Teste t de
Student para as variaveis numéricas com distribuicdo simétrica ou o Teste de Mann-
Whitney e Wilcoxon para as variaveis numeéricas com distribuicdo assimétrica.

Os valores foram expressos em media e desvio padrao para as variaveis de
distribuicdo simétrica ou mediana e intervalo interquartilico para as variaveis com
distribuicdo assimétrica. As variaveis categoricas foram expressas em numero e
porcentagem.

Foi aceito como diferenga estatistica significante quando p < 0,05.
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7 RESULTADOS

Os dados demograficos gerais dos voluntarios que participaram deste estudo
estdo descritos na Tabela 1.

Dos resultados encontrados, foram analisados os grupos GF e GC e as
variaveis idade, género, peso, altura, IMC, FC e SatO. e notou-se que somente a

saturagao periférica de oxigénio apresentou diferencga significativa quanto ao outro

grupo.

Tabela 1. Dados demograficos dos GF e GC.

Variaveis GF (27) GC (18) P

Idade na avaliagédo (anos) 11 (9-12) 10 (10-12) 0,788
Género (masculino, n (%) 19 (70) 9 (50) 0,167
Peso (Kg) 30,8 (25,6 - 38) 35,8 (31,3-46,2) 0,076
Altura (metros) 1,36 (1,26 - 1,48) 1,46 (1,4 -1,5) 0,084
IMC (Kg/m?) 17,4 (15,6 - 20,2) 17,6 (15,1-22,1) 0,79

FC de repouso (bpm) 90 (81 - 94) 91 (77 - 98) 0,808
SatO de repouso (%) 94 (92 - 96) 98 (98 - 98) >0,001

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan; IMC: indice de massa corpoérea; FC: frequéncia
cardiaca; SatO.: saturagao periférica de oxigénio. Valores apresentados em mediana com o
intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

Ao analisarmos o GF e suas caracteristicas clinicas, vimos sua idade média no
momento cirurgico, tempo de seguimento no pds-operatorio, presencga de fenestragao
na maior parte, dominancia ventricular predominante a direita, técnica de tubo extra
cardiaco em quase toda a populagado dentre outros achados que estdo descritos na
Tabela 2.

A analise de qualidade de vida foi realizada pelo teste AUQEI, conforme segue
na Tabela 3. E visto nos dominios geral, autonomia, lazer, funcdo e familia das
criangas do GC e GF. Dentro destes, ndo foi encontrado diferenga significativa entre
os grupos. Entretanto, neste questionario um valor abaixo de 48 na pontuagéao total
caracteriza como baixa qualidade de vida e foi encontrado 27,7 % das criangas do GC
e 11,5% do GF com baixa qualidade de vida nesta somatéria.



Tabela 2. Caracterizacao clinica do GF.
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Variaveis GF (27)
Idade no Fontan (anos) 56 (£1,7)
Tempo seguimento apds Fontan (anos) 4,9 (£ 2,2)
Fenestragao, n (%) 17 (63)
Dominancia Ventricular, n (%)
direito 22 (81)
esquerdo 4 (15)
biventricular 1(4)
Técnica (tubo extra cardiaco, n (%) 26 (96)
Procedimento de Glenn, n (%) 27 (100)
Cirurgia paliativa, n (%)
Shunt sistémico pulmonar 9 (33)
Bandagem pulmonar 7 (26)
Norwood 3 (11)
Diagndstico, n (%)
DVEVUE 6 (22)
DVSVD 1(4)
Atresia Tricuspide 5(18)
Atresia Pulmonar 8 (30)
SHCE 3(11)
DSAVT desbalaceado 1(4)
Outros 3 (11)
Medicamentos, n (%)
Anticoagulante 8 (30)
Antiagregante plaquetario 16 (59)
IECA 6 (22)
Betabloqueador 2(7)

GF: grupo Fontan; DVEVUE: dupla via de entrada de ventriculo unico esquerdo; DVSVD:

dupla via de saida de ventriculo direito; SHCE: sindrome da hipoplasia de ventriculo esquerdo;

DSAVT: defeito do septo atrio ventricular total; IECA: inibidores de enzima conversora de

angiotensina.
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Tabela 3. Analise da qualidade de vida, questionario AUQEI nos GF e GC.

Variaveis GC (18) GF (27) p
Geral 52 (47 - 56) 54 (48 - 57) 0,409
Autonomia 8(7-9) 8 (6-10) 0,52
Lazer 8(8-9) 8(7-9) 0,379
Funcao 10 (9-11) 10 (10 - 11) 0,342
Familia 12 (10 - 13) 11(10 - 12) 0,199

AUQEI - Auto questionario de qualidade de vida da crianga; GC: grupo controle; GF: grupo
Fontan. Valores apresentados em mediana com o intervalo interquartilico e em proporcoes
considerando nivel de significancia de 5%.

Com relacao a qualidade de vida de criangas do GFT pré e pés e GFC pré e
pos. Dentro destes foram encontradas diferengas significativas no GFT pré e pos na
visdo geral do AUQUEI visto na Tabela 4. E um paciente do GFC apresentou
qualidade de vida baixa. Nao houve diferenga significativa na comparagao do GFT pré
e GFC pré, como também no GFT pds com o GFC p0s.

Tabela 4. Analise da qualidade de vida, questionario AUQEI nos GFT e GFC.

GFT Pré GFT Pés GFC Pré GFC Pés
Variaveis p p
(13) (10) (13) (9)
Geral 55(49-58) 57(53-62) 0,02 53(47-56) 52 (49-63) 0,14

Autonomia  8(7-11)  9(8-11) 011  8(6-11)  9(7-10) 0,50

Lazer 8(7-9) 8(8-9) 041  8(7-9) 9(8-9) 0,71
Fung&o 10(10-12) 12(10-13) 0,33 10(10-11) 10(10-12) 0,60
Familia 11(10-12) 12(11-14) 0,17 11(9-13) 12(10-13) 0,11

AUQEI — Auto questionario de qualidade de vida da crianga; GFT: grupo Fontan treinamento,
GFC: grupo Fontan controle. Valores apresentados em mediana com o intervalo interquartilico
e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

Na Tabela 5 esta descrito as variaveis do TC6’, sendo a distancia percorrida
em metros e a porcentagem da distancia predita percorrida em metros pelos pacientes

do GC e GF, foi encontrado diferenga significativa em ambas.
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Tabela 5. Comparacéo do TC6’ entre os GF e GC.

Variaveis GC (18) GF (27) p
Distancia percorrida (metros) 586 (532 - 685) 420 (363 - 500) <0,001
Distancia predita (%) 105 (92 - 112) 81 (66 - 92) <0,001

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan. Valores apresentados em mediana com o intervalo
interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

As variaveis do TC6’, sendo a distancia percorrida em metros e a porcentagem
da distancia predita percorrida em metros pelos pacientes do GFT pré e pdés e GFC
pré e pos, foi encontrado diferencga significativa em ambas e estdo descritas na Tabela6.
O GFT po6s apresentou uma FC inicial com valor de significAncia comparado ao GFC
pos.

A analise da Tabela 7, apresenta os valores do teste de esforgco maximo — Teste
Cardiopulmonar dos grupos GC e GF. Os dados VO: absoluto (L/min), VO relativo
(L/min), VO3 relativo predito (%), VE (L/min), Pulso VO3 predito (%), FC max (bpm),
FC max. predita (%), VE/NCO: (Slope) e OUES (ml) apresentaram diferenga
significativa entre os grupos.

Tabela 6. Comparacéo do TC6’ entre os GFT e GFC.

GFT Pré GFT Pés GFC Pré GFC Pos
Variaveis p p
(14) (10) (13) (9)
Distancia
414 (354 - 510 (458 - 420 (368 - 499 (438 -
percorrida 0,01 0,31
507) 556) 511) 526)
(metros)
Distancia 89 (84 -
. 79 (63 - 93) 0,02 83(67-96) 83(83-100) 0,26
predita (%) 108)
SatO; inicial
) 94 (92-96) 94(92-95) 0,62 92(91-96) 96(90-97) 0,73
(o]

SatO; final (%) 92 (87-96) 91(84-92) 0,17 90(86-94) 92(88-95) 0,62

FC inicial

(bpm) 91(81-94) 79(76-85) 0,01 90(79-94) 91(85-97) 0,09
pm

100 (84 - 102(95- 107 (103 -
FC final (bpm) 111 (94 - 117) 0,96 0,09
120) 121) 114)

GFT: grupo Fontan treinamento, GFC: grupo Fontan controle; FC: frequéncia cardiaca; SatO::
saturagao periférica de oxigénio. Valores apresentados em mediana com o intervalo
interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.



Tabela 7. Analise do teste cardiopulmonar nos GC e GF.
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Variaveis GC (14) GF (20) o]

VO, absoluto (L/min) 1,51 (1,33 - 2,26) 1,09 (0,85 - 1,32) <0,001
VO, relativo (L/min) 42,5 (38,5 - 48,6) 31,9 (27,3 -41,1) 0,003
VO relativo predito (%) 100 (81 - 106) 70 (59 - 84) <0,001
RQ 1,05 (1-1,08) 1(0,93-1,07) 0,146
VO; LA (mL/Kg/min) 26,4 (22,9 - 28,3) 23,8 (21,5-27,9) 0,251
VO; LA predito (%) 57 (50 - 66) 49 (42 - 62) 0,114
VE (L/min) 57,7 (49,5 -78,2) 44,9 (32,9 - 55,4) 0,015
Pulso VO2 (mL/bpm) 7,8 (7,3-11,3) 7,4 (5,2-8,7) 0,071
Pulso VO predito (%) 96 (87 - 110) 83 (66 - 93) 0,015
FC max. (bpm) 192 (183 - 201) 164 (146 -175) <0,001
FC max. predita (%) 92 (88 - 96) 78 (70 - 84) <0,001
VE/NCO: (Slope) 32 (30 - 34) 36 (34 - 43) 0,002
OUES (ml) 1815 (1524 - 2113) 1313 (1180 - 1718) 0,008
OUES (kg) 46 (41 - 60) 44 (36 - 49) 0,065

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan; LA: Limiar anaerébio; R/Q: coeficiente respiratorio; VE:
ventilagao; VCOz: produgao de didxido de carbono; VO.: consumo maximo de oxigénio, FC:
frequéncia cardiaca; OUES: oxygen-uptake efficiency slope. Valores apresentados em
mediana com o intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia
de 5%.

Os dados da Tabela 8, apresentam os valores do teste de esforco maximo TCP
dos grupos GFT e GFC nos momentos pré e pds. Os dados VO absoluto (L/min)
tiveram diferenga no GFT pré para o GFT pos, VE (L/min) entre os grupos GFT pré
para o GFT pds e GFT pés para GFC pds, RQ no GFT pré para GFC pré e Pulso VO
GFT pré e GFC pos apresentaram diferenga significativa entre os grupos; porém
também houve uma queda do numero de participantes neste exame em 50% na
amostra do GFC pré para o GFC pds. Ao analisarmos se havia valores de significancia
em os GFT e GFC nos momentos pré e pds entre si, vimos que o GFT pré era maior

que GFC pré no RQ e o GFT pés era maior que o GFC p6s no VE.
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Tabela 8. Analise do teste cardiopulmonar nos GFT e GFC.
Variaveis GFT Pré (12) GFT Pé6s (9) p GFC Pré (8) GFC Poés (4) P

VO,

1,09 (0,86 - 1,33)1,39 (1,08-1,77) 0,03 1,03(0,71-1,3) 1,21(0,61-14) 0,11

absoluto

31,9(16,8 -
VO, relativo 30,8 (27,7-42,6)33,9(30,5-41,2) 0,24 34,8(22,6-41) 44.9) 0,59
VO, relativo

. 72(60-83) 72(59-82) 0,18 66(47-89) 62(38-85) 0,59
predito (%)

1,12 (0,99 - 1,0 (0,92 -
RQ 1,04 (1 - 1,09) 0,29 1,0(087-1,05) 0,32
1,19) 1,07)
48,9 (26,6 -
VE 50 (33,9 - 62,1) 597 (339-62,1) 0,08 40,3 (29-458) 557) 0,11

Pulso VO3 74(5,2-89) 95(71-108) 005 75(5-8,7) 7,1(3,7-82) 1,00
Pulso VO

. 83(59-92) 72(63-90) 0,92 85(75-113) 69(52-99) 0,11
predito (%)

1655 (1288 - 1256 (1061- 1377 (1233-
OUES (ml) 1304 (1191 -1702) 0,31 0,59
1982) 1684) 1665)

OUES (kg) 42 (34 -49) 40 (36-49) 0,79 47 (38-51) 42 (32-53) 1,00

GFT: grupo Fontan treinamento; GFC: grupo Fontan controle; LA: Limiar anaerobio; R/Q:
coeficiente respiratério; VE: ventilagdo; VCO2: producgdo de didxido de carbono; VO,: consumo
maximo de oxigénio, FC: frequéncia cardiaca; OUES: oxygen-uptake efficiency slope. Valores
apresentados em mediana com o intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel
de significancia de 5%.

Sobre a analise da Tabela 9, pode ser observado nos grupos GC e GF a PI
max. (cmH20), Pl max. predito (%), PE max. (cmH20) e PE max. predito (%); onde as

pressodes inspiratorias apresentam diferenga significativa entre os grupos.

Tabela 9. Analise da Pl max. e PE max. nos GF e GC.

Variaveis GC GF ¢]
Pl max. (cmH20) -117 (-174 - -75) -73 (-134 - -49) 0,007
Pl max. predito (%) 127 (182 - 86) 77 (157 -57) 0,019
PE max. (cmH20) 74 (60 - 88) 67 (49 - 82) 0,342
PE max. predito (%) 61 (51-79) 58 (47 - 78) 0,66

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan; Pl max.: pressao inspiratéria maxima; PE max.:
pressao expiratéria maxima. Valores apresentados em mediana com o intervalo interquartilico
e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.
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Sobre a analise da Tabela 10, pode ser observado nos grupos GFT pré e pés
e GFC pré e pds a Pl max. (cmH20), Pl max. predito (%), PE max. (cmH20) e PE max.
predito (%); onde as pressdes inspiratorias maximas e pressdes expiratdrias maximas,
apresentam diferenga significativa no GFT pré e GFT pos e a pressdo expiratoria
maxima predita no GFT pré vs GFC pré e GFT pos e GFT pds. As pressdes
expiratérias eram menores no GFT pré comparada ao GFC pré, o valor predito da PE
max. mesmo tento melhorado no GFT pos ainda tinha diferenca significativa com
relacédo ao GFC pos.

Os dados apresentados na Tabela 11 representam as variaveis da PFP entre
os grupos GC e GF. Houve diferengas significativas na CVF (L), CVF predito (%),
VEF1 (L), VEF1 predito (%) entre os grupos GC e GF.

Tabela 10. Analise da Pl max. e PE max. entre os GFT e GFC.

] GFT Pré GFT Pés GFC Pré GFC Pés
Variaveis p p
(14) (9) (13) (9)
Pl max. -96 (-167 — -76 (-136 — -125 (-145 -
-57 (-100 - -49) 0,01 0,87
(cmH20) -66) -46) -54)
Pl max. 108 (63 -
. 67 (53 - 111) 98 (72-198) 0,01 161 (52 -175) 0,26
predito (%) 173)
PE max.
59 (49-71) 78 (65-89) 0,01 82(66-96) 88(72-94) 0,45
(cmH20)
PE max.

. 50 (44 - 58) 63(54-72) 0,01 78(72-101) 79(76-99) 0,67
predito (%)

GFT: grupo Fontan treinamento; GFC: grupo Fontan controle; Pl max: presséo inspiratéria
maxima; PE max: pressdo expiratéria maxima. Valores apresentados em mediana com o
intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.
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Tabela 11. Analise da prova de funcédo pulmonar nos GF e GC.

Variaveis GC (9) GF (23) P
CVF (L) 3,06 (1,98 - 3,58) 1,73 (1,54 - 2,06) 0,002
CVF predito (%) 108 (96 - 129) 88 (79 - 101) 0,006
VEF1 (L) 2,39 (1,81 - 2,93) 1,44 (1,35-1,92) 0,002
VEF1 predito (%) 101 (96 - 113) 86 (74 - 98) 0,01
VEF1/CVF 87 (83 - 90) 93 (84 - 98) 0,141
VEF1/CVF predito (%) 100 (99 - 134) 119 (92 - 148) 0,438
FEF 25 - 75 (L/s) 2,7(2,1-3,1) 2,07 (1,48 -2,77) 0,078
FEF 25 - 75 predito (%) 95 (88 - 97) 100 (90 - 105) 0,11

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan; CVF: capacidade vital forgada; VEF1: volume expirado
forcado no primeiro minuto; relagéo entre volume expirado forgado no primeiro segundo e
capacidade vital forcada; FEF 25 — 75: fluxo expiratério forcado entre 25% e 75%. Valores
apresentados em mediana com o intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel
de significancia de 5%.

Os dados apresentados na Tabela 12 representam as variaveis da PFP entre
os grupos GFT e GFC. Houve diferengas significativas no VEF1 (L), VEF1/CVF do
GFT pré para o GFT pos, VEF1(L) do GFC pré para o GFC pds; e entre as avaliagbes
do GFT pds para o GFC pés em CVF e VEF1. Ao compararmos os momentos pré e
pos de dos grupos GFC e GFT, vimos que a CVF era maior no GFT pré e pés em

relacdo ao GFC pré e pds e maior no GFT pds com relagdo ao GFC pés.

Os resultados encontrados na avaliagdo da mobilidade do diafragma pela
ultrassonografia demonstraram que nao havia diferenga significativa nos GF e GC nas

analises da mobilidade do musculo diafragma na posi¢ao deitado visto na Tabela 13.
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Tabela 12. Analise da prova de funcéo pulmonar nos GFT e GFC.

GFT Pés GFC Pré GFC Pé6s
Variaveis  GFT Pré (13) p p
(8) (10) (9)
2,29 (1,8 - 1,48 (1,41- 1,64 (1,44 -
CVF 2,05 (1,56 - 2,53) 0,18 0,50
2,45) 1,74) 1,82)
CVF predito
) 86 (76 -101) 87 (76-98) 1,00 96 (77-103) 97 (76-111) 0,21
(o]
2,07 (1,64 - 1,38 (1,29- 1,46 (1,39 -
VEF1 1,74 (1,4 -2,19) 0,03 0,04
2,32) 1,62) 1,79)
VEF1 91 (78 -
. 84 (71 -96) 87 (77-93) 0,33 95 (75-114) 0,21
predito (%) 108)
96 (91 -
VEF1/CVF 88 (82 - 98) 90 (88-96) 0,04 100) 92 (88-102) 0,44
VEF1/CVF 97 (94 - 103 (98 -
. 96 (89 -105) 0,12 99 (94-109) 0,44
predito (%) 103) 108)
1,93 (1,41- 2,11 (1,55 -
FEF25-75 211(2-1,78) 2,7(2-3,1) 0,24 0,83
2,62) 2,77)
FEF 25-75 123 (96 - 1,38 (97 - 131 (90 -
118 (81 - 152) 0,78 0,26
predito (%) 151) 156) 166)

GFT: grupo Fontan treinamento; GFC: grupo Fontan controle; CVF: capacidade vital forgada;
VEF1: volume expirado forgado no primeiro minuto; relagao entre volume expirado forgado no
primeiro segundo e capacidade vital forgada; FEF 25 — 75: fluxo expiratorio forgado entre 25%
e 75%. Valores apresentados em mediana com o intervalo interquartilico e em proporgoes
considerando nivel de significancia de 5%.
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Tabela 13. Anadlise da ultrassonografia de térax para avaliagdo da mobilidade do

musculo diafragma na posigao deitado nos GF e GC.

Variaveis GC (13) GF (18) p

Mobilidade deitado — lado direito

linha axilar média respiragao
1,52 (1,19-2,94) 1,68 (1,28 - 1,95) 0,857
normal (cm)

linha axilar média respiragao
4,02 (3,26-5,64) 3,92 (3,23 -4,44) 0,214
profunda (cm)

linha paraesternal respiracao
1,46 (1,3 - 1,95) 1,42 (1,18 - 1,67) 0,346
normal (cm)

linha paraesternal respiracao
4,48 (2,3 - 5,65) 3,18 (2,3-4,5) 0,469
profundo (cm)

Mobilidade deitado — lado esquerdo

linha paraesternal respiracao
1,54 (0,78 -2,06) 1,71 (1,42 -2,23) 0,237
normal (cm)

linha paraesternal respiracao
1,5(1,15-2,2) 1,63 (1,2 - 2,6) 0,352
profundo (cm)

linha axilar média respiragao
1,66 (1,29 - 2,25) 1,2 (0,99 - 1,65) 0,076
normal (cm)

linha axilar média respiragao
4,05 (2,74 - 5,94) 3,2 (2,59 - 4,55) 0,298
profundo (cm)

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan. Valores apresentados em mediana com o intervalo
interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

As analises da mobilidade do musculo diafragma na posi¢céo deitado dos GFT
e GFC mostraram que houve diferenga em quase todos os dominios dentro do GFT,
dentre o GFT pos e GFC pds em algumas posi¢des, houve melhora, demonstrado na
Tabela 14. Houve diferenga significativa na mobilidade diafragmatica do lado direito
nas respiracdées normal nas linhas paraesternal e axilar comparando o GFT pés ao
GFC pds, como no lado esquerdo nas respiragdes normal e profundas na linha axilar
meédia entre os GFT pos e GFC pés.

Na, avaliagcdo da mobilidade do musculo diafragma na posigdo sentado entre
os GF e GC, n&o encontramos diferenga significativa, como visto na Tabela 15.
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Tabela 14. Analise da ultrassonografia de térax para avaliagdo da mobilidade do

musculo diafragma na posigao deitado nos GFT e GFC.

L GFTPré GFT Pos GFCPré GFC Pos
Variaveis p p
(10) (9) (8) (7)
Mobilidade deitado — lado direito
linha axilar média
1,56 (1,28 - 3,6 (2,04 - 1,8(1,15- 1,77(1,6-
respiracdo normal , 0,69
1,81) 3,97) 24) 2,49)
(cm)
linha axilar média
. 4,28 (3,72 - 5,15 (4,07 - 34(245- 3,88(27-
respiracao profunda 0,01 0,04
4.84) 6,14) 3,96) 4.1)
(cm)
linha paraesternal
1,55(1,26 - 1,78(1,53- 1,29(1,05- 1,35(1,14-
respiracdo normal 0,04 0,79
1,73) 2,13) 1,59) 1,6)
(cm)
linha paraesternal
3,67(244- 4,31(3,6- 26(1,99- 323(2,33-
respiracao profundo 0,05 0,29
5,79) 6,89) 3,83) 4,82)
(cm)
Mobilidade deitado — lado esquerdo
linha axilar média
142(1,14- 216(1,75- 1,1087- 122(1,1-
respiracdo normal 0,02 0,69
1,6) 2/45) 1,8) 1,75)
(cm)
linha axilar média
. 3,25(2,6 - 5,11 (4,43 - 286(1,76- 3,55(1,76 -
respiracao profundo 0,02 1,00
4,51) 5,94) 4,85) 4.87)
(cm)
linha paraesternal
. 1,91(1,38- 2,08 (1,99 - 1,71(1,34- 1,7(1,28-
respiracdo normal 0,16 0,72
2,25) 2,57) 2,12) 2,2)
(cm)
linha paraesternal
. 3,12(2,5- 4.2 (3,7 - 364 (2,32- 3,57 (2,29 -
respiracao profundo 0,01 0,50
3,92) 4,62) 4,37) 3,73)

(cm)

GFC: grupo Fontan controle; GFT: grupo Fontan treinamento. Valores apresentados em
mediana com o intervalo interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia

de 5%.

Ao avaliarmos a mesma posicao sentada, porém nos GFT e GFC, encontramos

melhora significativa no GFT pré em relagdo ao GFT pds, demonstrado na Tabela 16.
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Tabela 15. Anadlise da ultrassonografia de térax para avaliagdo da mobilidade do
musculo diafragma na posigao sentado nos GF e GC.

Variaveis GC (13) GF (18) p

Mobilidade sentado — lado direito

Linha axilar média respiracdo normal
(cm) 3,61(2,31-5,07) 3,51(2,83-5,2) 0,542
cm

Linha axilar média respiragao
1,8(1,35-3,25) 1,52 (1,1-2,45) 0,69
profundo (cm)

Mobilidade sentado — lado esquerdo

linha axilar média respiracdo normal 3,47 (2,24 -
4,14 (2,17 - 5,11) 0,207
(cm) 3,94)
linha axilar média respiragéao profundo 0,21 (0,15 -
0,16 (0.09 - 0,29) 0,366
(cm) 0,26)

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan. Valores apresentados em mediana com o intervalo
interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

Tabela 16. Analise da ultrassonografia de torax para avaliagdo da mobilidade do
musculo diafragma na posicédo sentado nos GFT e GFC.

GFT Pré GFT Pés GFC Pré GFC Pés
Variaveis p p

(10) (9) (8) (7)

Mobilidade sentado — lado direito

linha axilar média

1,33 (1,03 - 24 (1,44 - 231(163- 235(2,11-
respiracdo normal 0,23 0,50
1,74) 2,93) 2,8) 2,61)
(cm)
linha axilar média
. 3,51(2,86- 3,19(2,76 - 3,85(2,51- 4,39(2,74 -
respiragao profundo 0,61 0,50
5,08) 4.8) 5,8) 5,28)

(cm)

Mobilidade sentado — lado esquerdo

linha axilar média

. 1,20 (0,99 - 2,06 (1,47 - 1,85(1,14- 187(1,25-
respiracdo normal 0,02 0,10
2,71) 3,28) 2,59) 2/45)
(cm)
linha axilar média
. 347 (2,23 - 412 (2,21 - 3,29 (2,24 - 3,31(2,24 -
respiracao profundo 0,04 0,27
3,94) 4,91) 4.24) 4,69)

(cm)

GFC: grupo Fontan controle; GFT: grupo Fontan treinamento. Valores apresentados em
mediana com o intervalo interquartilico e em proporg¢des considerando nivel de significancia
de 5%.
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Com relagcdo a analise da espessura do musculo diafragma visto pela
ultrassonografia de torax nos GF e GC, nado foi encontrado diferenga significativa,
demonstramos isto na Tabela 17.

Tabela 17. Analise da ultrassonografia de térax para avaliagdo da espessura do
musculo diafragma na posigao deitado nos GF e GC.

Variaveis GC (13) GF (18) p

Espessura deitado — lado direito

linha axilar média respiragao
0,16 (0,09 -0,29) 0,21 (0,15 - 0,26) 0,379
normal (cm)

linha axilar média respiragao
0,22 (0,09-0,31) 0,18 (0,16 - 0,27) 0,402
profundo (cm)

Espessura deitado — lado esquerdo

linha axilar média respiragao
0,33 (0,16 - 0,44) 0,37 (0,29 - 0,5) 0,615
normal (cm)

linha axilar média respiragao
0,22 (0,15-0,4) 0,36 (0,26 - 0,42) 0,148
profundo (cm)

GC: grupo controle; GF: grupo Fontan. Valores apresentados em mediana com o intervalo
interquartilico e em proporgdes considerando nivel de significancia de 5%.

Ao avaliarmos a espessura do musculo diafragma nos GFT e GFC; foi
constatado melhora no GFT pré com relacdo ao GFT pds e dentre o GFT pds com o
GFC p0s, descrito na Tabela 18. Ao compararmos a espessura diafragmatica, vimos

que existe diferenga no lado direito entre os GFT pés e GFC pos.
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Tabela 18. Analise da ultrassonografia de térax para avaliagdo da espessura do
musculo diafragma na posicéo deitado nos GFT e GFC.

GFT Pré GFT Pés GFC Pré GFC Pés
Variaveis p o]
(10) (9) (8) (7)
Espessura deitado — lado direito
linha axilar média
o 0,23 (0,20- 0,29(0,26 - 0,16 (0,08- 0,17 (0,15-
respiracdo normal 0,03 0,07
0,27) 0,31) 0,23) 0,23)
(cm)
linha axilar média
o 0,37(0,3- 047041 - 0,35(0,15- 0,35(0,2-
respiracao profundo 0,12 0,47
0,54) 0,56) 0,44) 0/43)
(cm)
Espessura deitado — lado esquerdo
linha axilar média
L 0,18 (0,47- 0,21 (0,19- 0,2(0,08- 0,23(0,17 -
respiracdo normal 0,02 0,20
0,21) 0,24) 04) 0,32)
(cm)
linha axilar média
L 04(0,3- 0,37 (0,31 - 0,29(0,14- 0,31(0,24 -
respiracao profundo 0,92 0,04
042) 041) 0,65) 0,37)

(cm)

GFC: grupo Fontan controle; GFT: grupo Fontan treinamento. Valores apresentados em
mediana com o intervalo interquartilico e em proporg¢des considerando nivel de significancia

de 5%.



59

8 DISCUSSAO

Nosso estudo avaliou a capacidade maxima e submaxima, a fungao pulmonar
e as caracteristicas do diafragma em pacientes Fontan assintomaticos e clinicamente
estaveis, comparando esses achados com os de individuos saudaveis. Também foi
feita a intervencédo de um treinamento muscular respiratério nos pacientes de Fontan
com um subgrupo controle.

Observamos a capacidade funcional reduzida em nossos pacientes,
consistente com achados relatados em estudos anteriores de pacientes mais velhos3®
40,41 Nossas descobertas da coorte TCP sdo consistentes com as de Hock et al. e
Opotowsky et al., que estudaram pacientes Fontan e controles saudaveis de idade,
peso e sexo semelhantes aos da nossa amostra. Os parametros de capacidade
funcional maxima e submaxima em nosso estudo foram comparaveis aos relatados
por esses autores*?> 43, Genuchten et al., em um estudo retrospectivo multicéntrico
avaliando a capacidade de exercicio em varios tipos de pacientes com doencga
cardiaca congénita com idade entre 6 e 18 anos, relataram valores de pico de VO
para 213 pacientes com Fontan que foram comparaveis aos observados em nosso
estudo*4,

Ohuchi et al. em uma experiéncia de 23 anos de TECP em um unico centro,
estudou 334 pacientes de Fontan, dos quais 119 tinham idade média de 12 anos®.
Eles demonstraram valores ligeiramente reduzidos no VO2 pico em comparagao aos
nossos (29,3 vs. 31,9 mL/kg/min) e aos valores previstos (69% vs. 70%). Além disso,
o VE/VCO:2 em seu estudo foi menor do que em nossos dados (41,6 vs. 45).

Ao comparar nossos dados com o estudo de Montelos et al, a capacidade
funcional maxima foi semelhante, evidenciada pelo VO: pico (31,9 vs. 31,1 mL/kg/min)
e valores previstos (70% vs. 69%). Entretanto, em termos de variaveis submaximas
(OUES e VE/VCO2), nossos pacientes apresentaram valores mais baixos de OUES
(1.249 vs. 1.350 mL) e maiores valores de OUES/kg (45 vs. 35,4). Os valores de
VE/VCO; foram maiores em nosso estudo (45 vs. 36)*. Hossri et al. demonstraram
que um valor de corte OUES/kg de 35 identifica capacidade normal de exercicio (VO2
pico previsto superior a 80%). Esse achado foi confirmado em nosso estudo, conforme
demonstrado acima’?. No entanto; em todos os estudos citados os testes foram

realizados em bicicleta, diferentemente dos que foram realizados em esteira.
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Qu et al. incluiram 459 criangas com doenga cardiaca congénita de 6 a 18 anos,
incluindo 73 com circulagdo de Fontan. Concluiram que o teste de caminhada de 6
minutos (TC6’) deve ser considerado um teste complementar convincente na
populacao pediatrica com CC. Eles sugeriram que um valor de corte de 578 metros
para a distancia percorrida deveria ser uma meta adequada para a reabilitacdo por
exercicio. Nossos pacientes percorreram apenas 420 metros, reforcando a
importancia da atividade fisica para essa populagdo*®. Ampuero et al. realizaram um
teste de caminhada de seis minutos em 30 pacientes com idade mediana de 12 anos,
descrevendo uma distancia percorrida maior em comparagao ao nosso estudo (551,3
vs. 420 metros)*°.

A funcao pulmonar esta comprometida em pacientes com circulagéo de Fontan,
conforme evidenciado pelas redugdes nos volumes e capacidades pulmonares
avaliadas através de testes completos de fungao pulmonar ou espirometria simples.
Além disso, a forga muscular respiratéria costuma estar diminuida nesta populagao.
Essas questdes tém sido frequentemente avaliadas em pacientes adolescentes e
adultos apds a operagéo de Fontan, que ja possuem um tempo de acompanhamento
mais longo. O padrao restritivo também é um problema comum nesta populagao®® 5':
52,53 No entanto, alteragbes semelhantes também podem ser observadas em
criangas, assim como demonstrado por Takajo et al*®. Opotowsky et al. também
confirmaram que mecanismos ndo cardiacos, como fungdo pulmonar anormal,
contribuem para a diminui¢do da capacidade funcional em pacientes com circulagao
de Fontan. Em seu estudo, eles analisaram dados de espirometria e teste de exercicio
cardiopulmonar de 260 pacientes com idades entre 6 e 18 anos do Pediatric Heart
Network Fontan Cross-Sectional Study. Eles descobriram que quase metade dos
pacientes apresentava valores de capacidade vital forcada (CVF) abaixo da faixa
normal*®. Nosso estudo corrobora com esses achados, como padrdo restritivo
observado em 22% da amostra.

Foi demonstrado que pacientes adolescentes e adultos apresentaram pressdes
inspiratérias mais baixas. Dirks et al. eles também encontraram pressodes inspiratérias
baixas, como em nossa populagéo de estudo®°.

Os valores de CVF, VEF,, Pl max. e PE max. encontrados em nossa amostra
de pacientes Fontan foram inferiores aos demonstrados por Ferrer-Sargues et al. em
pacientes com outros tipos de doenca coronariana®®.
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Os resultados referentes a espessura e mobilidade do diafragma nao
apresentaram diferengas significativas entre os GF e GC. O menor valor encontrado
foi na avaliagdo da mobilidade diafragmatica na posi¢ao deitada na linha axilar média
durante a respiragao normal do lado esquerdo. Suspeitamos que isso se deva a
dificuldades técnicas relacionadas a posi¢do do coracdo e a maior manipulagao
cirurgica dessa regido. Este problema n&do estava presente na analise de medidas
durante movimentos respiratérios profundos. Nado houve pacientes com dextrocardia
neste estudo para possivel comparacao.

Tenorio et al. avaliaram a mobilidade do diafragma em adultos jovens com
sobrepeso e encontraram diferenga significativa entre as posi¢gdes supina sentada e
deitada, indicando que fatores como gordura abdominal, excesso de peso e padréo
respiratorio toracico interferem na mobilidade muscular®’. Da mesma forma,
observamos que o padrao respiratorio comum de nossos pacientes era a respiragao
toracica. Quando solicitamos a respiragao diafragmatica percebemos uma dificuldade
inicial de interpretacdo. Porém, uma vez que os pacientes compreenderam e
executaram o movimento desejado, houve diferengas nos valores tanto na posigcéo
sentada quanto na posic¢ao deitada.

Kysmet et al., ao avaliarem a mobilidade diafragmatica em pacientes idosos
com fibrose pulmonar idiopatica e padrdes respiratdrios restritivos, ndo observaram
diferenca significativa entre os grupos paciente e controle na mobilidade diafragmatica
durante respiragdo tranquila (QB) na ultrassonografia (2,35 cm vs. 2,56 cm;
Entretanto, durante a respiragdo profunda (RD), a mobilidade diafragmatica foi
significativamente menor no grupo de pacientes em comparagao ao grupo controle
(5,02 cm vs. 7,66 cm; p < 0,0001). A espessura diafragmatica foi maior durante o QB
e o DB em pacientes com FPI (QB: 0,33 cm vs. 0,31 cm, p = 0,043; DB: 0,24 cm vs.
0,22 cm, p = 0,045)%8. Em nossa amostra, 21,7% dos pacientes apresentavam padréo
respiratorio restritivo, mas ndo encontramos diferengca na mobilidade ou espessura
entre os grupos GF e GC.

No questionario de qualidade de vida aplicado, ndo observamos diferengas
significativas entre os GF e GC. Contudo, notamos que 27,7% das criangas do GC e
11,5% do GF relataram baixa qualidade de vida. Este questionario € simples e de facil
compreensao pelas criangas, embora nao tenha sido amplamente utilizado em

criangas com doenga cardiaca congénita. Em um estudo comparando 39 criangas
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enuréticas com 49 criangas saudaveis utilizando o questionario AUQEI, foi
demonstrado que as criangas enuréticas experimentaram maiores impactos nas suas
atividades diarias. Além disso, Marshall et al., em uma meta-analise examinando a
qualidade de vida relacionada a saude em diferentes faixas etarias de individuos com
circulagdo Fontan usando varios questionarios, concluiram que os resultados da
qualidade de vida relacionada a saude para pacientes Fontan sado geralmente mais
baixos em comparagdo com populagdo em geral®®.

As informacgdes fornecidas neste estudo reforgam a ideia de que um programa
de treinamento fisico, seja respiratério ou aerdbio, pode melhorar significativamente a
capacidade funcional e a fungao pulmonar de pacientes que convivem com circulagao

de Fontan.
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9 LIMITAGCOES

Iniciamos este estudo alguns meses antes do inicio da pandemia de COVID-
19. Durante esse periodo, a coleta de dados e recrutamento para a amostra
precisaram ser interrompidos devido as restricbes de saude. Quando as autoridades
de saude permitiram a retomada das pesquisas clinicas, as criangcas foram o ultimo
grupo a ser liberado devido a falta de uma vacina disponivel para essa faixa etaria.

Apos a retomada do recrutamento e realizacdo dos exames, houve um
aumento nos casos de gripe devido a circulagado de pessoas na sociedade. Qualquer
suspeita era tratada com maior atencdo, levando ao afastamento da crianga do
protocolo, caso houvesse algum risco. Outro desafio foi a situagéo financeira precaria
de muitas familias participantes, que perderam seus empregos durante a pandemia e
tinham dificuldade em acompanhar a crianga nos exames devido a necessidade de
procurar novas oportunidades de trabalho.

A cidade de S&o Paulo, onde grande parte da nossa amostra reside, € a maior
da América Latina e o deslocamento para os exames pode levar um longo periodo.
Além disso, devido ao fluxo dos laboratérios, os exames eram realizados em dias
diferentes, o que exigia multiplas visitas para conclusdo do processo. Esses desafios

acabaram prejudicando a participagao de alguns pacientes no estudo.
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10 CONCLUSAO

Os pacientes que realizaram o TMR do GFT apresentaram uma melhora em
sua forca muscular respiratéria e fungdo pulmonar como também da mobilidade e
espessura do musculo diafragma.

Com relagao ao GF e GC, o GF nao apresentou diferenga significativa em sua
qualidade de vida e mobilidade e espessura do musculo diafragma; porém tiveram
diferenga significativa em: uma menor distancia percorrida pelo TC6’, menor SatO>
periférica, menor capacidade cardiopulmonar pelo TCP, menor forca muscular
inspiratoria e menor CVF e VEF pela PFP.
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1 ORCAMENTO

Quanto ao orgamento deste projeto, ndo houve fomento e os custos dos
exames realizados foram absorvidos pelas unidades executoras como também pelo
pesquisador responsavel e gerente. Pesquisadores das unidades onde os exames

foram realizados estao incluidos como colaboradores no estudo.



12 ANEXOS

12.1 Anexo Formulario de Teste de Caminhada de 6 Minutos

TESTE DE CAMINHADA DE 6 MINUTOS

NOME:

DATA DO TESTE:

PRE [ ] POS [ |

PESO: IDADE:

SEXO: ALTURA: IMC:

MEDICAGOES EM USO:

PARAMETROS OBTIDOS DURANTE O TESTE

REPOUSO POS-TESTE APOS 2 MIN

APOS 5 MIN

FC

PA

FR

SAT 02

BORG

NECESSITOU PARAR ( )sim ( )ndo QUANTAS VEZES:

TEMPO TOTAL PARADO:

DISTANCIA PERCORRIDA:

CONSIDERAGOES FINAIS:
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12.2 Escala de Qualidade de Vida da Crianca — AUQEI

MUITO MUITO
DIGA COMO VOCE SE SENTE: INFELIZ INFELIZ | FELIZ FELIZ

1 A mesa, junto com a sua familia

2 | A noite, quando vocé se deita

3 | Se vocé tem irm&os, quando brinca com eles

4 | A noite, ao dormir

5 |Na sala de aula

6 | Quando vocé vé uma fotografia sua

. Em momentos de brincadeiras, durante o
recreio escolar

8 |Quando vocé vai a uma consulta médica

9 | Quando vocé pratica um esporte

10 | Quando vocé pensa em seu pai

11 | No dia do seu aniversario

12 | Quando vocé faz as ligdes de casa

13 | Quando vocé pensa em sua mae

14 | Quando vocé fica internado no hospital

15 | Quando vocé brinca sozinho(a)

16 | Quando seu pai ou sua méae fala de vocé

17 | Quando vocé dorme fora de casa

18 Quando alguém pede que mostre alguma
coisa que vocé sabe fazer

19 | Quando os amigos falam de vocé

20 | Quando vocé toma os remédios

21 |Durante as férias

29 Ouanqo vocé pensa em quando tiver
crescido

23 | Quando vocé esta longe de sua familia

24 | Quando vocé recebe as notas da escola

25 | Quando vocé esta com 0s seus avos

26 | Quando vocé assiste televisao
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