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Die Fontan-Operation als definitive Palliation bei
funktionell univentrikularen Herzen*

Kurzfassung: Unter funktionell univentrikularen
Herzfehlern fasst man eine Gruppe von sehr he-
terogenen, komplexen, angeborenen Herzfehlern
zusammen, bei denen eine biventrikuldre Korrek-
turoperation aus anatomischen Griinden nicht
maglich ist.

Erst seit Einfihrung der Fontan-Operation als
definitive Palliation kann bei diesen Herzfehlern
eine Trennung des Systemkreislaufs vom Pulmo-
nalkreislauf erreicht werden. Es handelt sich um
eine mehrstufige chirurgische Therapie, wobei
das systemvendse Blut direkt tiber Anastomosen
ohne zwischengeschalteten Ventrikel in das pul-
monale GefaRsystem geleitet wird.

Verschiedene Voraussetzungen sind fir diese
passive pulmonale Perfusion notwendig. Neben
einer guten Funktion des Systemventrikels
ohne relevante Atrioventrikularklappen-Insuffi-
zienzen ist vor allem ein normal entwickeltes
pulmonales GeféBsystem wichtig. Jede Behin-
derung der pulmonalen Perfusion bei der
Fontan-Zirkulation fthrt zu einer tibermaRigen
vendsen Hypertonie, aber auch durch eine ver-
minderte Vorlast zu einer Dysfunktion des

T. Rehak, A. Gamillscheg

Systemventrikels. Die Folge ist ein Versagen
des Fontan-Kreislaufs.

Eine addquate Patientenselektion, die Weiter-
entwicklung der chirurgischen Therapie und Fort-
schritte der Intensivmedizin und Nachsorge haben
die Ergebnisse seit Beginn der Fontan-Ara erheb-
lich verbessert. Nach derzeitiger Erfahrung treten
gravierende Komplikationen im Langzeitverlauf
nur selten auf. In der Mehrzahl haben Patienten
nach Fontan-Operation eine gute Lebensqualitat.

Schliisselwaorter: Fontan-Operation, univentri-
kuldres Herz, Selektionskriterien, Komplikatio-
nen, pulmonaler GefaBwiderstand

Abstract: Fontan-Operation as Definitive
Palliation in Patients with Functionally
Univentricular Hearts. Univentricular hearts
comprise a heterogeneous group of complex con-
genital heart defects unsuitable for biventricular
repair. As definitive palliation the Fontanopera-
tion provides a separation of the systemic and
pulmonary circulation. In a multistage surgical
procedure the systemic venous return is directly

diverted to the pulmonary arteries without inter-
position of a subpulmonary ventricle.

As the systemic venous blood flows passively
through the lungs the functionality of the Fontan
circulation depends on various hemodynamic
conditions. The ventricular function and the sta-
tus of pulmonary vessels are the most important
criteria. Any disturbance of pulmonary blood
flow in the Fontan circulation may cause exces-
sive venous hypertension and ventricular dys-
function due to a decreased preload of the sys-
temic ventricle resulting in a “Fontan failure”.

Adequate preoperative selection of patients,
the development of various modifications of the
Fontan Operation and improvements of postop-
erative intensive care resulted in an improved
survival in the postoperative period as well as in
the long term outcome. In general despite possi-
ble severe complications patients after Fontan
operation report a satisfactory quality of life.
J Kardiol 2012; 19 (11-12): 324-31.
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® Einleitung

Unter univentrikuléren Herzen (UVH) fasst man eine hetero-
gene Gruppe von zum Teil sehr komplexen angeborenen
Herzfehlern zusammen, bei denen aus anatomischen Griinden
eine biventrikulére Korrektur nicht moglich ist. Etwa 1-3 %
aller angeborenen Herzfehler weisen funktionell nur einen
Ventrikel auf. Es handelt sich um Herzen mit Atresie einer
atrioventrikuléren (AV-) Klappe (Trikuspidalatresie, Mitral-
atresie), Herzen mit 2 AV-Klappen, die in einen Ventrikel
minden (Doublelnlet Ventricle), Herzen mit einem hypoplas-
tischen Ventrikel (z. B. Pulmonalatresie mit intaktem Ventri-
kel septum, Hypoplastisches Linksherzsyndrom) oder um sel-
tene andere Herzfehler [1, 2].

Meist liegt neben dem dominanten Ventrikel ein kleiner oder
rudimentérer Ventrikel vor, sehr selten ist tatséchlich nur ein
Ventrikel angelegt. Beim dominanten Ventrikel handelt es
sich meist um einen morphologisch linken oder morpholo-
gisch rechten Ventrikel, ist eine Zuordnung nicht mdglich,
wird der Ventrikel alsintermedidr bezeichnet.

*Aktualisierte und komplettierte Uberarbeitung des Beitrags von: Gamillscheg A, et
al. Fallbericht: Fontanzirkulation und pulmonaler GefaBwiderstand. J Kardiol 2010;
17: 419-22.
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Zusétzlich kdnnen die grofRen Gefélde in Transpositionsstel-
lung mit oder ohne A usflussbahnobstruktionen vorliegen. Die
Lungenperfusion kann daher sowohl vermehrt al's auch dras-
tisch vermindert sein. Assoziierte intra- und extrakardiale
Fehlbildungen, wie z. B. eine Aortenisthmusstenose oder eine
L ungenvenenfehlmiindung bzw. Systemvenenanomalien, tra-
gen zu der Heterogenitét der UVH bei.

Die Prognose fur Kinder mit solch komplexen Herzfehlern ist
ohne Therapie sehr schlecht. Vor der Einflihrung operativer
Verfahren betrug die 15-Jahres-Uberl ebensrate etwa 50 %[ 3],
wobei der natiirliche Verlauf bei Vorliegen eines morpholo-
gisch rechten Systemventrikels deutlich schlechter ist [4].

Seit 40 Jahren werden operative Therapieverfahren einge-
setzt und optimiert, um bei UVH eine Trennung zwischen
dem system- und pulmonalvendsen Kreislauf zu ermogli-
chen. Die Grundlage all dieser Bestrebungen liegt in der Tat-
sache, dass unter gewissen Voraussetzungen fir eine ad-
aguate Lungenperfusion ein , subpulmonaler pumpender
Ventrikel (im Sinne eines Rechtsherz-Bypass) nicht notwen-
digist.

Bereits 1956 wurde erstmals von Meshalkin [5] erfolgreich
eine Anastomose zwischen Vena cava superior (VCS) und
rechter Pulmonalarterie (RPA) angelegt. 1958 berichteten
Glenn et a. [6] Uber den palliativen Eingriff einer End-zu-
End-Anastomose der VCS mit der RPA (klassische Glenn-
Anastomose). Die komplette Trennung der beiden Kreislaufe
wurde schliefdlich durch F. Fontan und E. Baudet 1971 bei ei-
ner Patientin mit Trikuspidalatresie vorgestellt [7].

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.



Fontan-Zirkulation

Abbildung 1: Angiographie der Vena cava superior mit Abfluss in beide Pulmonal-
arterien nach BDGA.

Es folgten verschiedene Modifizierungen der Methode, um
die Operationsergebnisse und die Uberlebensraten zu verbes-
sern [8-10]. AuRRerdem wurde die Anwendung der Fontan-
Operation fir die urspriingliche Behandlung der Trikuspidal -
atresie auf alle anderen UV H ausgeweitet. Ein wichtiger Mei-
lenstein war die Einfiihrung der bidirektionalen kavo-pulmo-
nalen (Glenn-)Anastomose (BDGA) 1985 durch Hopkins et
a.[11, 12].

DelLeval et al. beschrieben erstmals 1988 als weitere Modifi-
kation die ,Totale Cavopulmonale Anastomose® (TCPA)
[13]. Sie besteht in der Anlage einer BDGA mit Atriosept-
ektomie und Durchtrennung des Truncus pulmonalis. Das
systemventse Blut von der Vena cava inferior wird durch
einen intraatrialen Tunnel und Uber die distale Vena cava
superior, die an die rechte Pulmonalarterie anastomosiert
wird, in das Pulmonalarteriensystem geleitet. Dieser intra-
atriale Tunnel wird durch Implantation eines Patches zwi-
schen den Einmundungen der beiden Hohlvenen in dasrechte
Atrium geschaffen und einerseits von der lateralen Wand des
rechten Vorhofs, andererseits von dem implantierten Patch
begrenzt. Jener Teil des rechten Atriums, der auRerhalb des
intraatrialen Tunnels liegt, wird funktionell nach der Atrio-
septektomie ein Teil des linken Atriums.

Seit dem Jahre 1995 wird die extrakardial e Fontan-Operati-
on (ECFO) als letzte Modifikation durchgefihrt. Die ECFO
erfolgt heute meist in 2 Teilschritten. In einem ersten Schritt,
meist im spéteren Sauglingsalter, wird eine BDGA durchge-
fuhrt, wobei die VCS vom rechten Atrium (RA) abgesetzt
und End-zu-Seit mit der RPA anastomosiert wird. Gleichzei-
tig wird der Truncus pulmonalis abgesetzt und meist eine
Atrioseptektomie durchgefuhrt. Somit flie3t nun das sys-
temvenotse Blut aus der oberen Korperhdfte unter Umge-
hung des Herzens direkt in das Pulmonalarteriensystem,
wahrend der systemvendse Ruickfluss aus der unteren Kor-
perhélfte weiterhin Uber die Vena cava inverior (VCI) Uber

Abbildung 2: Extrakardiale Fontan-
operation bei Trikuspidalatresie. Aus
[16].

das nun gemeinsame Atrium dem singuléren Ventrikel zuge-
leitet wird (Abb. 1).

In einem zweiten Teilschritt, meist im Alter ab 2 Jahren, er-
folgt die Komplettierung des Fontankreislaufs. Die VCI wird
vom RA abgesetzt und ein extrakardiales Conduit (Fontan-
tunnel) zwischen der VCI und der rechten Pulmonalarterie
extrakardial interponiert. Nun flief3t auch das systemventse
Blut aus der unteren Koérperhélfte direkt in das Pulmonal-
arteriensystem, wéahrend der singulére Ventrikel nun aus-
schliefflich oxygeniertes Blut erhélt. Somit ist die komplette
Trennung zwischen systemvendsem und pulmonal vendsem
Ruickfluss erzielt worden (Abb. 2).

¥ Fontan-Physiologie

Durch die direkte Anbindung des gesamten systemvendsen
Rickflusses an das Pulmonalarteriensystem ohne einen da-
zwischen geschalteten subpulmonalen Ventrikel kommt es zu
einer Angleichung des zentralvendsen Druckes (ZV D) an das
hohere Niveau des Pulmonalarteriendruckes, wobei jedoch
auch der pulsatile Pulmonal arterienfluss verloren geht. In den
Hohlvenen, im extrakardialen Tunnel und im pulmonal arteri-
ellen Stromgebhiet liegt nun konstant ein etwas erhohter veno-
ser Druck vor. Bei einem normalen (niedrigen) linksatrialen
Druck (LAD) entsteht ein transpulmonaler Gradient (TPG =
Z\V D —LAD) von wenigen mmHg, der die treibende Kraft fir
die pulmonale Perfusion darstellt. Die diastolische Saugkraft
des Systemventrikel s alsauch der intrathorakal e Sog wahrend
der Inspiration unterstiitzt diese , passive” pulmonale Perfu-
sion. Die pulmonale Perfusion bzw. der pulmonale Gefal-
widerstand bestimmen die Vorlast des Systemventrikels und
damit auch zu einem wesentlichen Teil das Herzzeitvolumen
[14]. Jede Behinderung der pulmonalen Perfusion kann daher
bei der Fontan-Zirkulation zu einer Ubermaflligen vendsen
Hypertonie, aber auch durch eine verminderteVorlast zu einer
Dysfunktion des Systemventrikels fiihren [15, 16].

J KARDIOL 2012; 19 (11-12) 325
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B Selektionskriterien

Damit diese ,, passive pulmonale Perfusion Uberhaupt mog-
lich ist, sind gewisse préoperative Voraussetzungen erfor-
derlich. Bereits 1978 wurden von Choussat et a. [17] Se-
lektionskriterien zur erfolgreichen Durchfiihrung der Fontan-
Operation, die ,ten commandments®, postuliert. Verschiede-
ne weitere Selektionskriterien wurden eingefuhrt, wobei in
den vergangenen Jahrzehnten die strikte Einhaltung aler
Kriterien nicht mehr als absolute Vorbedingung eingestuft
wurde.

Folgende Selektionskriterien bzw. Risikofaktoren erscheinen

aus heutiger Sicht wichtig [18-25]:

— pulmonalarterieller Mitteldruck < 15 mmHg

— pulmonaler GefalRwiderstand (RPI) < 2 Wood Units x m?

— ausreichender Pulmonal arterienkaliber (Nakata-Index
> 250 mm?#m? K 6rperaoberflache (KOF), Mc Goon-Index
>1,8)

— Fehlen von Pulmonalarterienstenosen und -distorsionen

— normale systolische und diastolische Funktion des System-
ventrikels (EF > 50 %, enddiastolischer Druck des System-
ventrikels < 12 mmHg)

— AV-Klappe ohne Insuffizienz und ohne Stenose

— Fehlen einer ausgepragten Hypertrophie und einer signifi-
kanten Ausflusstraktobstruktion des Systemventrikels

— Fehlen von System- bzw. Pulmonalvenenanomalien (He-
terotaxiesyndrom)

— Operationsalter > 2 Jahre

— Fehlen von Herzrhythmusstérungen mit Schrittmacher-
indikation

Die Erfullung der Kriterien wird kontrovers diskutiert und
unterschiedlich gehandhabt [21, 22, 25, 26], von grofter
Wichtigkeit ist jedoch ein normales pulmonal es Gefalbett.

Der Grofdteil der Patienten erfiillt nicht alle Selektionskrite-
rien. Bei Fontan-Patienten mit erhdhtem Risiko wird daher
heute intraoperativ zusétzlich eine Verbindung (im Durch-
messer meist 4 mm) zwischen dem Fontan-Tunnel und dem
(nach Atrioseptektomie) funktionellen linken Vorhof (LA)
geschaffen. Diese Fenestration des extrakardialen Tunnels
dient als, Uberlaufventil*, verhindert vor allem in der frithen
postoperativen Phase durch den daraus resultierenden gerin-
gen Rechts-Links-Shunt einen exzessiven Anstieg des ZVD
(zum Preis einer meist makigen Zyanose) und gewahrleistet
eine ausreichende Vorlast des Systemventrikels. Nach héamo-
dynamischer Stabilisierung konnen diese Fenestrationen
interventionell verschlossen werden (Abb. 3). Mitunter
kommt es zu einem Spontanverschluss [27]. Die Anlage einer
Fenestration wird unterschiedlich gehandhabt, vor allem bei
Patienten mit primér erhohtem Risiko erscheint sie jedoch
nach wie vor von grofRer Bedeutung [18, 28, 29].

B Aktuelles Vorgehen

Im Neugeborenen- und frihen Sauglingsalter ist eine Fon-
tan-Operation aufgrund des schon physiologisch erhdhten
RPI nicht mdglich. Jedoch sind bei den meisten Patienten
mit UVH vor der Durchfiihrung der Fontan-Operation eine
oder mehrere Palliativoperationen im frihen Sauglingsalter

326 J KARDIOL 2012; 19 (11-12)

Abbildung 3: Angiographie des extrakardialen Tunnels nach interventionellem
Schirmverschluss einer Tunnelfenestration.

notig [30], insbesondere ist je nach Anatomie und Hamo-
dynamik die Erhaltung bzw. Schaffung eines moglichst nor-
malen pulmonalen GeféRbettes fir eine spétere Fontan-
operation entscheidend. Bei zu hoher pulmonaler Perfusion
ist ein Pulmonalarterienbanding [31], bei zu geringer Lun-
gendurchblutung ein aorto- bzw. arteriopulmonaler Shunt
notwendig. Bei einer restriktiven intraatrialen Kommunika-
tion ist eine Ballonatrioseptostomie oder Atrioseptektomie
nétig, bel massiver Ausflussbahnobstruktion des System-
ventrikels kann eine VergroRRerung eines restriktiven Ven-
trikelseptumdefekts eine  Damus-K aye-Stansel-Operation
[32], eine Norwood-I-Operation [33] oder die Korrektur
einer Aortenisthmusstenose bereits in der Neugeborenen-
periode erforderlich sein.

Die anfangs unweigerlich bestehende Druck- und Volumen-
belastung des Systemventrikels wird durch Ausfluss-
traktobstruktionen, Klappeninsuffizienzen, systemisch-pul-
monalarterielle Shunts, Pulmonal arterienbanding und Herz-
rhythmusstérungen verstérkt [34]. Nach dieser in den er-
sten Lebensmonaten bestehenden Belastung des singu-
laren Ventrikels soll durch die zweistufige Fontan-Operation
eine Hypertrophie und Dilatation des Systemventrikels
infolge der Volumenentlastung mdoglichst frih reduziert wer-
den [18].

B Komplikationen

Trotz aller Fortschritte der postoperativen Intensivmedizin
und in der Nachsorge kann bei Fontan-Patienten nach wie vor
eine zum Teil betrachtliche Morbiditét in der friihen postope-
rativen Phase als auch im Langzeitverlauf auftreten.

Frith-postoperative Komplikationen

In der friihen postoperativen Phase nach Einsatz der Herz-
Lungen-Maschine konnen verschiedene Ursachen zu einem
passageren reaktiven Anstieg des RPI fihren [35]. Dies fuhrt
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auf der einen Seite zu einem massiven Anstieg des ZVD mit
der Entwicklung von protrahierten Pleuraergiissen, Aszites
und Odemen, auf der anderen Seite kommt es durch Vermin-
derung der pulmonalen Perfusion zur Hypoxamie und Hyper-
kapnie, dieihrerseitswiederum zur Erhéhung des RPI fihren.
Durch die Reduktion der Vorlast des Systemventrikelsals Fol-
ge der verminderten pulmonalen Perfusion oder durch eine
hyox&misch bedingte Ventrikeldysfunktion kann esin weite-
rer Folge zu einem schwer therapierbaren Low-Cardiac-Out-
put- (LCO-) Syndrom mit Multiorganversagen kommen.

Um diesen Circulus vitiosus zu durchbrechen, kann inhal ati-
ves Stickstoffmonoxid (NO) als selektiver pulmonaler Vaso-
dilator ohne wesentliche Nebenwirkungen auf den System-
kreislauf frih postoperativ eingesetzt werden [36]. Die Ent-
wohnung von inhalativem NO gelingt in der Regel nach weni-
gen Tagen, bei Bedarf kann eine kurzfristige perorale Thera-
pie mittels Sildenafil, einem Phosphodiesterasehemmer, an-
geschlossen werden, um ein eventuelles Reboundphdnomen
nach Absetzen der NO-Therapie zu verhindern.

Die maschinelle Beatmung hat nach BDGA oder Fontan-
Komplettierung durch Erhéhung des intrathorakalen Drucks
negative Auswirkungen auf die passive Lungenperfusion, es
sollte daher eine Beatmungsform mit méglichst geringem
Spitzendruck und geringem PEEP gewahit werden. Die Ex-
tubation ist sobald wie mdglich anzustreben [14].

Tachykarde Rhythmusstérungen kénnen in der frilh-postope-
rativen Phase durch die fehlende Synchronisation zwischen
Vorhoéfen und dem Systemventrikel zu einer schweren Funk-
tionseinschrankung des Systemventrikels und damit zu einer
Verstérkung eines L CO-Syndroms fiihren [37].

Komplikationen im Langzeitverlauf

Pulmonaler Gefé3widerstand

Trotz préoperativ normalem RPI zeigt sich bei manchen
Fontan-Patienten, dass der RPI im Langzeitverlauf nach er-
folgreicher Fontan-Operation ansteigen kann. Ein wesentli-
cher Mechanismus scheint eine endotheliale Dysfunktion
mit Freisetzung von vasoaktiven Substanzen als Folge der
nicht-pulsatilen Perfusion der Lungengeféf3e zu sein [38—
40]. So wurden bei Fontan-Patienten als pulmonale Vaso-
konstriktoren deutlich erhohte Endothelin-1-Spiegel gemes-
sen [41].

Als weitere mdgliche Grinde fir den Anstieg des RPI im
Langzeitverlauf wurden auch Mikro-Embolien aus dem vend-
sen System [42] oder eine pulmonale lymphatische Dysfunk-
tion mit konsekutiver Luftwegsobstruktion [28] angegeben.

Als Folge einer auch nur geringen chronischen Zunahme des
pulmonalen Gefal3widerstandes kann es bei der Fontan-Zir-
kulation zu einer extensiven systemvendsen Hypertonie mit
chronischen Odemen, Aszites und Pleuraergiissen, Eiweil3-
verlustenteropathie, , plastic bronchitis* und schliefdlich zu
einem , Ruckwartsversagen* des Fontan-Kreislaufs, einem
»late Fontan-failure", kommen [14, 15, 19-21].

In den vergangenen Jahren eréffnete die Einfihrung von Me-
dikamenten zur Behandlung der pulmonalen Hypertonie neue

Maoglichkeiten in der Therapie eines ,,|ate Fontan-failure®. In
einigen Studien konnte ein positiver Effekt von Bosentan, ein
Endothelin-Rezeptor-Antagonist, gezeigt werden [42-44].
Eine jingst vertffentlichte, doppelblinde, placebokontrol-
lierte Studie [45] zeigte eine signifikante Steigerung der Be-
lastbarkeit bei Kindern und jungen Erwachsenen nach Fon-
tan-Operation durch Sildenafil. In einzelnen Fallberichten
wurde von einer erfolgreichen Behandlung der ,, plastic bron-
chitis* und der Eiweilverlustenteropathie [46, 47] durch
Sildenafil berichtet. Allerdings sind Daten Uber die Langzeit-
effektivitat dieser Therapien noch ausstandig.

Herzrhythmusstérungen

Nicht nur in der frihen postoperativen Phase, sondern auch
im Langzeitverlauf kénnen Herzrhythmusstérungen, insbe-
sondere atriale Arrhythmien, zu einer betrachtlichen Morbidi-
tét beitragen. Bei der Anlage einesintrakardialen Tunnels bei
der TCPA ist eine ausgedehnte chirurgische Manipulation im
rechten Atrium unvermeidbar. Daher werden bei der TCPA
einerseits der chronisch erhohte zentralvendse Druck im in-
trakardialen Fontan-Tunnel, andererseits Narbengewebe im
Bereich des rechten Atriums und die intraoperative Schéadi-
gung des Sinusknotens bzw. seiner vaskul&ren Versorgung als
Ursachen fir friihe und spate Rhythmusstérungen gesehen
[48, 49]. Nach Einfuhrung der ECFO konnte eine Reduktion
der Inzidenz von atrialen Tachyarrhythmien gezeigt werden
[15, 30, 50].

Die Angaben zur Haufigkeit von Arrhythmien nach Fontan-
Operation variieren stark. Im Langzeitverlauf betrégt die Inzi-
denz von supraventrikulé&ren Rhythmusstérungen zwischen
15 und 50 % [32, 51]. Mit der Dauer des Follow-up sowie mit
einem hoheren Operationsalter nimmt die Inzidenz von
Rhythmusstorungen zu. Die Therapie besteht je nach Rhyth-
musstorung aus Antiarrhythmika mit und ohne Schritt-
macherimplantation oder einer elektrophysiologischen Un-
tersuchung mit Katheterablation.

L eberfunktionsstérung

Bei der Fontanzirkulation fuhrt der chronisch erhdhte ZVD
[52] haufig zu einer graduell unterschiedlichen Leberfunk-
tionsstérung [53]. Laborchemisch finden sich meist normale
bis leicht erhthte Aspartat-Aminotransferase- (AST-) und
Alanin-Aminotransferase- (ALT-) Werte, wahrend die y-Glut-
amyl-Transferase (y-GT) regelméidig gering erhoht ist; Biliru-
bin dagegen liegt meist im Normalbereich [54]. In bisher ver-
einzelt durchgefihrten Leberbiopsien wurden in einer Mehr-
zahl der Fontan-Patienten Bezirke von Fibrose und Atrophie
mit Zirrhose gefunden [55].

Thromboembolische Komplikationen
Im Langzeitverlauf nach Fontan-Operation gehdren Throm-

boembolien zu den haufigsten Todesursachen [56].

Die klinische Relevanz kann von asymptomatischen Verl&u-
fen bishin zu letalen zerebralen Insulten sehr unterschiedlich
sein[57]. Eine noch offene Fenestration oder andere persistie-
rende intra- oder extrakardiale Kommunikationen koénnen
Ursache einer paradoxen Embolie sein. Intrakardiale Throm-
ben werden bei bis zu 33 % asymptomatischer Patienten ge-
funden [58, 59].

J KARDIOL 2012; 19 (11-12) 327
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Pathophysi ol ogisch beglinstigen der erhéhte ZV D, eine Stase
im vendsen Abschnitt des Fontankreislaufs, Fremdmateria-
lien, Rhythmusstérungen sowie Imbalancen in der Homdo-
stase a's Folge der Leberfunktionsstdrung die Entstehung von
intra- und extrakardialen Thromben [60].

Das Thema der antikoagulativen Dauerprophylaxe wird kon-
trovers diskutiert und unterschiedlich durchgefihrt. Eine
routinemaidige Dauerprophylaxe bei Patienten ohne zusatzli-
che Risikofaktoren wird teils abgelehnt [32]. In vielen Zen-
tren wird in den ersten Monaten nach einer Fontan-Operation
eine orale Antikoagulation mittels Kumarin durchgefthrt. Im
weiteren Verlauf wird bei unkomplizierten Patienten auf eine
Dauerprophylaxe mit Acetylsalicylsdure p. 0. umgestellt [59].
Bel Patienten mit zusétzlichen Risikofaktoren, wie Arrhyth-
mien, EiweiRverlustenteropathie oder ventrikuldrer Dysfunk-
tion wird die lebenslange perorale Antikoagulation mittels
Kumarin empfohlen [57].

An unserem Zentrum werden Patienten nach Fontan-
Komplettierung fir 12 Monate peroral antikoaguliert (Ziel-
INR 2,0-2,5). Nach nochmaliger hdmodynamischer Re-
evaluierung mittels Herzkatheteruntersuchung und transdso-
phagealer Echokardiographie zum Ausschluss von thrombo-
tischen Veranderungen erfol gt die Umstellung auf Acetylsali-
cylsdure (2—3 mg/kg/d). Falls eine noch offene Fenestration
interventionell verschlossen wird, wird die perorale Anti-
koagulation noch mindestens 6 Monate fortgesetzt. Bei Vor-
liegen von Risikofaktoren (s. 0.) bleibt die perorale Anti-
koagulation mittels Kumarin weiter bestehen.

Zunehmende Zyanose
Auch ohne Fenestration des Fontan-Tunnels zeigen Fontan-

Patienten meist eine geringe arterielle Unterséttigung. Diese
beruht darauf, dass der Koronarsinus weiterhin in das funktio-
nell (pulmonalvendse) LA mindet [18, 32]. Im Langzeitver-
lauf kann sich jedoch wieder eine zunehmende Hypoxamie
bzw. Zyanose entwickeln.

Durch den chronisch erhéhten ZV D kdnnen sich rudimenté-
re préexistente vendose Kommunikationen zwischen dem
system- und pulmonalvendsen Stromgebiet zu sehr grof3en
und bizarr verlaufenden veno-ventsen Kollateralen entwi-
ckeln, die durch den Rechts-Links-Shunt zu einer pro-
gredienten Zyanose fuhren [32]. Die Haufigkeit solcher
Kollateralen wird mit bis zu 40 % aller Fontan-Patienten an-
gegeben [18, 61]. Durch die damit verbundene Polyglobulie
und der haufig bestehenden Hyperkoagulabilitét ist damit
auch das Risiko von paradoxen Embolien erhéht. Weiters
sind auch intrapulmonale arteriovendse Fisteln bei Fontan-
Patienten mit einer Inzidenz von bis zu 25 % nachweisbar
[62]. Eine Abnahme der Funktion des Systemventrikels mit
einer zunehmenden AV-Klappeninsuffizienz sowie primar
pulmonale Erkrankungen einschliefllich kleiner rezidivie-
render Pulmonalarterienembolien kdnnen weiter zu dieser
Entwicklung beitragen.

Grof3e veno-vendse Kollateralen mit massiver Zyanose kon-
nen interventionell mittels Katheterembolisation verschlos-
sen werden [63]. Allerdings ist die Entwicklung dieser veno-
vendsen Kollateralen a's Folge eines chronisch erhdhten RPI
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bzw. des chronisch erhdhten ZVD zu interpretieren, weshalb
die Effektivitat im Langzeitverlauf fraglich ist. Eine zusétzli-
che Therapie zur Verbesserung der Fontan-Hamodynamik ist
daher meist erforderlich.

Eiwel Rverlustsyndrome (Eiwel Rverlustenteropathie und ., plas-
tic bronchitis*)

Eine schwere und prognostisch unginstige Komplikation mit
Verlust von Serumproteinen Uber den Gastrointestinaltrakt
tritt mit einer Inzidenz von 4-13 % auf [64, 65]. Die Mortali-
tét dieser EiwelRverlustenteropathie betragt nach 5 Jahren bis
zu 50 % [23, 66, 67].

Die Eiweilverlustenteropathie kann Wochen bis Jahre nach
der Fontan-Operation auftreten. Der genaue Pathomechanis-
musist noch nicht bekannt. M 6gliche Ursachen sind eine ein-
geschrankte lymphatische Zirkulation durch den chronisch
erhdhten ZVD, ein erhdhter Widerstand in den Mesenterial -
gefallen durch ein chronisches Low-Cardiac-Output oder
auch inflammatorische M echanismen [64, 68, 69].

Die klinische Manifestation variiert sehr stark von einer mil-
den Hypoproteindmie bis hin zu massiven Befunden wie
Aszites, Odeme, chronische Durchfélle, Pleuraergiisse.
Laborchemisch sind die Serumproteine und Gamma-Globu-
line stark erniedrigt. Typisch ist eine Lymphozytopenie und
ein erhdhtes a1-Antitrypsin im Stuhl [32].

In sehr seltenen Fallen kann es zur Ausbildung einer membra-
ndsen Bronchitis (,plastic bronchitis*) kommen. Hierbei
kommt es zu einer Obstruktion der Bronchien durch soge-
nannte , casts*, die durch Sekretion von Proteinen durch die
Bronchial schleimhaut entstehen. Als Mechanismus wird eine
ghnliche Atiologie wie bei der EiweiRverlustenteropathie an-
genommen [34, 60].

Therapeutisch gibt es keine einheitlichen Empfehlungen, im
Vordergrund steht die Optimierung der Fontan-Hamodyna-
mik, wie Verbesserung der Funktion des Systemventrikels
einschliefflich einer konsequenten Behandlung von Herz-
rhythmusstérungen sowie als neuer Therapieansatz der Ein-
satz von pulmonalen Vasodilatatoren. Eventuell vorhandene
Obstruktionen im Fontan-Tunnel oder in den Pulmo-
nalarterien missen interventionell durch Stentimplantation
oder operativ behoben werden. Eine sekundéare Fenestration
des Fontan-Tunnels zur Senkung des erhdhten ZVD stellt eine
weitere Option dar [28]. Symptomatisch missen Proteine und
Immunglobuline substituiert werden. Therapien mit hoch-
molekularem Heparin und Kortikosteroiden wurden mit un-
terschiedlicher Effektivitdt beschrieben [70, 71]. Bei der
»plastic bronchitis* wurden Inhalationen mit rt-PA (Gewe-
be-Plasminogen-Aktivator) als weitere Option eingesetzt
[72].

Nach Ausschdpfung all dieser Therapieoptionen und suppor-
tiven MalRnahmen bei Versagen des Fontan-Kreislaufs mis-
sen Patienten einem Transpl antationszentrum vorgestel It wer-
den, um eine Herztransplantation optimal vorbereiten zu kon-
nen [28, 73]. Einheitliche Richtlinien fir die Listung von
Fontan-Patienten mit ,late failure” zur Herztransplantation
bestehen nicht.
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Belastbarkeit und Lebensqualitat

Im Vergleich zur Normal bevolkerung ist die Belastbarkeit bei
Patienten nach Fontan-Operation reduziert [ 74]. Patienten mit
linksmorphol ogischem Systemventrikel zeigen in der Regel
eine bessere Belastbarkeit als jene mit rechtsmorphologi-
schem Systemventrikel [75].

Die Lebensqualitét von Fontan-Patienten ist im Allgemeinen
zufriedenstellend. Etwa 90 % der Patienten prasentieren sich
im Langzeitverlauf in einem NYHA-Stadium | oder |l [67,
76, 77] und einem entsprechend guten Ability-Index. Etwa
2/3 der Patienten bendtigen keine kardiale Medikation [77].

Der Grofiteil der Fontan-Patienten zeigt eine normale mentale
Entwicklung [78]. Allerdings wurden bei Patienten mit hypo-
plastischem Linksherzsyndrom gering verminderte Intelli-
genzquotienten im Vergleich zur Normal bevolkerung nachge-
wiesen [78].

In unkomplizierten Féllen ist sogar eine Schwangerschaft
maoglich [79], die jedoch in interdisziplindrer Zusammenar-
beit geplant und Uberwacht werden muss, am besten im Rah-
men einer Ambulanz fiir Erwachsene mit angeborenen Herz-
fehlern in Zusammenarbeit mit einer geburtshilflichen Abtei-
lung an einem geeigneten Zentrum.

B Welche Faktoren beeinflussen den
Langzeitverlauf?

Die wichtigste Vorbedingung fiir ein gutes Outcomeist neben
einem guten operativen Ergebnis der préoperative Status. Je
komplexer die Anatomie, je mehr Risikofaktoren bestehen, je
mehr Voroperationen stattgefunden haben, desto schwieriger
gestaltet sich der Langzeitverlauf [21, 77]. Zudem erscheint
die Morphologie des Systemventrikels von entscheidender
Bedeutung, ein rechtsmorphologischer Systemventrikel ist
sowohl postoperativ als auch im Langzeitverlauf mit einem
schlechteren Outcome verbunden [34, 56, 77, 80].

Seit der Einfuhrung der Fontan-Operation vor 40 Jahren hat
sich die Prognose durch die Entwicklung der Fontan-M odifi-
kationen, eine adaquate Patientenselektion, durch die Fort-
schrittein der Intensivmedizin sowieder Moglichkeitenin der
Nachsorge drastisch verbessert [ 76, 81, 82]. Die perioperative
Letalitét der Fontan-Operation liegt derzeit bei 6-10 % [83],
die 10-Jahres-Uberlebensrate nach ECFO bei 91 % [77].

B Konklusion

Die Fontan-Operation stellt eine etablierte Methode zur Be-
handlung von Patienten mit UVH dar. Seit ihrer Einfiihrung
vor 40 Jahren wurden die Kurz- und Langzeitergebnisse
durch Entwicklung von verschiedenen M odifikationen bishin
zur heute angewandten ECFO, durch eine adaquate Erfassung
von Risikofaktoren (Patientenselektion), sowie durch die
Fortschritte in der postoperativen Intensivmedizin und in der
Nachsorge stetig verbessert. Vor allem durch die mehrstufige
Therapie konnte das perioperative Risiko gesenkt werden.

Uberwiegend haben Patienten mit UVH, die unter guten Vor-
aussetzungen einer Fontan-Operation unterzogen wurden und

keine schwerwiegenden Probleme im Langzeitverlauf auf-
weisen, eine zufriedenstellende Lebensqualitdt mit guter
schulischer und beruflicher Integration.

Trotz dieser positiven Entwicklungen kénnen im Langzeit-
verlauf betréchtliche Morbiditaten bis hin zu einem Versagen
des Fontan-Kreislaufs auftreten. Die frihzeitige Erkennung
und Therapie dieser Komplikationen macht eine Iebenslange
regelmélige Betreuung dieser Patienten in entsprechenden
Zentren unabdingbar. Die Einfiuhrung neuer medikamentdser
Behandlungen zur Optimierung des Fontan-Kreislaufs, wie
z. B. Senkung des pulmonalen Gefélwiderstandes, verspre-
chen in Zukunft eine weitere Verbesserung des L angzeit-Out-
comes.

B Interessenkonflikt

Die Autoren geben an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

¥ Fragen zum Text

1) Welche der folgenden Aussagen trifft auf den Fontan-

Kreislauf zu?

a) Die pulmonale Perfusion wird vom Gradienten zwi-
schen zentralvendsem Druck und linksatrialem
Druck bestimmt.

b) Der zentralvendse Druck ist etwas hoher als bei
herzgesunden Menschen.

¢) Es besteht weiterhin ein pulsatiler Flussin den Pul-
monal arterien.

d) Das Herzzeitvolumen hat nichts mit der pulmonalen
Perfusion zu tun.

€) Der pulmonale Gefélwiderstand spielt keine Rolle.

2) Welche der folgenden Herzfehler konnen nicht biventri-
kuldr korrigiert werden und kommen daher fir eine
Fontanoperation in Betracht?

a) Trikuspidalatresie

b) Vorhofseptumdefekt

¢) Hypoplastisches Linksherzsyndrom
d) Aortenisthmusstenose

€) AV-Kanal (AVSD)

3) Welche der folgenden Aussagen trifft auf die Fontan-

Operation zu?

a) Sieist die letzte von meist mehreren Operationen,
die letztendlich den Fontankreislauf ermoglichen.

b) Sie kann ohne Voruntersuchungen jederzeit durch-
gefuhrt werden.

¢) Es missen Voraussetzungen wie zum Beispiel ein
normal es pulmonal es Gefalibett erfullt werden.

d) Eine Fenestration zwischen Fontantunnel und
(funktionell) linkem Atrium wird geschaffen, um
einen Links-Rechts-Shunt zu ermdglichen.

4) Auf welche Komplikationen ist im Langzeitverlauf zu
achten?

a) Obstipation d) Odeme
b) Herzrhythmusstérungen e) Anurie
¢) zunehmende Zyanose
Lésung
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Richtige Losung: 1a, b; 2a,c; 3a,c; 4b,c,d
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