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Zusammenfassung

Bei univentrikulären Herzfehlern ermöglicht die Fontan-
operation die Trennung zwischen System- und Pulmonal-
kreislauf. Das grundlegende Prinzip der Fontanzirkulation
besteht darin, dass unter bestimmten Voraussetzungen eine
pulmonale Perfusion ohne Ventrikel möglich ist, indem das
systemvenöse Blut unter Umgehung eines pumpenden Ven-
trikels direkt in die Pulmonalarterien geleitet wird. Da das
systemvenöse Blut nur passiv, angetrieben durch den trans-
pulmonalen Gradienten, durch die Lungen fließt, ist ein nor-
mal entwickeltes pulmonales Stromgebiet mit niedrigem pul-
monalen Gefäßwiderstand ohne Pulmonalarterienstenosen
entscheidend. In der frühen postoperativen Phase kann selbst
ein geringer reaktiver Anstieg des pulmonalen Gefäßwider-
standes bei der Fontanzirkulation zu einer massiven venösen
Hypertonie mit einem therapieresistenten Low-Cardiac-Out-
put-Syndrom trotz technisch erfolgreicher Operation führen.
Inhalatives Stickstoffmonoxid verbessert akut die pulmonale
Perfusion und konsekutiv die Hämodynamik. Für ein spätes
Versagen der Fontanzirkulation könnte bei manchen Patien-
ten durch die fehlende pulsatile Perfusion eine pulmonale
endotheliale Dysfunktion mit Anstieg des pulmonalen Gefäß-
widerstandes verantwortlich sein. In vereinzelten Berichten
wurde der positive Effekt von selektiven pulmonalen Vaso-
dilatatoren, wie Bosentan und Sildenafil, bei diesen Patienten
gezeigt. Allerdings sind noch größere Studien erforderlich,
um den Einfluss dieses neuen Therapieansatzes auf die Lang-
zeitprognose von Fontanpatienten zu zeigen.

Einleitung

Im Jahr 1971 stellte Francis Fontan [1] eine Operationstech-
nik vor, die erstmals bei Patienten mit Trikuspidalatresie eine
Trennung zwischen großem und kleinem Kreislauf ermög-
lichte. In den folgenden Jahren wurde diese Methode auch auf
andere Formen des univentrikulären Herzens ausgedehnt.
Unter dem Begriff univentrikuläre Herzfehler fasst man eine
Gruppe zum Teil sehr komplexer angeborener Herzfehler zu-
sammen, bei denen aus anatomischen Gründen eine biventri-
kuläre Korrekturoperation nicht möglich ist, wie z. B. bei
Fehlen einer AV-Klappe (Mitral- bzw. Trikuspidalatresie),
bei Hypoplasie eines Ventrikels (hypoplastisches Linksherz-
syndrom, Pulmonalatresie mit intaktem interventrikulären
Septum, dysbalancierter Atrioventrikularkanal) oder bei Ein-
mündung beider AV-Klappen in einen Ventrikel („double
inlet ventricle“).

Das grundlegende Prinzip der Fontanzirkulation besteht
darin, dass unter bestimmten Voraussetzungen eine pulmo-
nale Perfusion ohne rechten Ventrikel möglich ist, indem das

systemvenöse Blut unter Umgehung eines pumpenden Ven-
trikels direkt in die Pulmonalarterien geleitet wird. Die ur-
sprüngliche Fontanoperation wurde mit den Jahren in ver-
schiedenen Modifikationen weiter entwickelt. Die heute am
häufigsten angewandte Methode stellt die extrakardiale
Fontanoperation dar, die meist in 2 Teilschritten erfolgt [2–5].
Im späteren Säuglingsalter wird in einem ersten Schritt eine
bidirektionale kavopulmonale (Glenn’sche) Anastomose an-
gelegt, bei der die Vena cava superior vom rechten Atrium
abgesetzt und End-zu-Seit mit der rechten Pulmonalarterie
anastomosiert und der Truncus pulmonalis ligiert wird [6, 7].
Meist wird zusätzlich eine Atrioseptektomie durchgeführt.
Somit wird das systemvenöse Blut aus der oberen Körper-
hälfte direkt in das Pulmonalarteriensystem geführt, während
das systemvenöse Blut aus der unteren Körperhälfte weiterhin
dem singulären Ventrikel zugeleitet wird. Im Kleinkindes-
alter erfolgt in einem zweiten Schritt die Fontankomplettie-
rung, indem die Vena cava inferior vom rechten Atrium abge-
setzt und ein extrakardiales Conduit zwischen der Vena cava
inferior und der rechten Pulmonalarterie interponiert werden
[2–4]. Nun fließt auch das systemvenöse Blut aus der unteren
Körperhälfte direkt in das Pulmonalarteriensystem, während
der singuläre Ventrikel nun ausschließlich oxygeniertes Blut
erhält. Somit ist die komplette Trennung zwischen system-
venösem und pulmonalvenösem Rückfluss erzielt worden
(Abb. 1).

Hämodynamik der Fontanzirkulation

Bei der Fontanzirkulation sind der System- und Lungenkreis-
lauf in Serie geschaltet, ohne einen dazwischen liegenden prä-
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Abbildung 1: Extrakardiale
Fontanoperation bei Trikuspidal-
atresie.
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pulmonalen Ventrikel, der das Blut durch den Lungenkreis-
lauf pumpt (Abb. 2). Durch die direkte Anbindung des sys-
temvenösen Rückflusses an das Pulmonalarteriensystem
kommt es zu einer Angleichung bzw. einem Anstieg des zen-
tralvenösen Druckes (ZVD) an das Niveau des Pulmonalarte-
riendruckes, wobei jedoch auch der pulsatile Pulmonalarteri-
enfluss verloren geht. In den Hohlvenen, im extrakardialen
Tunnel und im pulmonalarteriellen Stromgebiet liegt nun ein
geringer Grad einer venösen Hypertonie vor. Bei einem nor-
malen (niedrigen) linksatrialen Druck (LAD) resultiert da-
durch ein transpulmonaler Gradient (TPG = ZVD-LAD) von
wenigen mmHg, der die treibende Kraft für die pulmonale
Perfusion darstellt. Die diastolische Saugkraft des System-
ventrikels wie auch der intrathorakale Sog während der Inspi-
ration fördern diese „passive“ pulmonale Perfusion. Die pul-
monale Perfusion bzw. der pulmonale Gefäßwiderstand be-
stimmen die Vorlast des Systemventrikels und damit auch zu
einem wesentlichen Teil das Herzzeitvolumen [8]. Jede Be-
hinderung der pulmonalen Perfusion kann daher bei der
Fontanzirkulation zu einer übermäßigen venösen Hypertonie,
aber auch durch eine verminderte Vorlast zu einer Dysfunk-
tion des Systemventrikels führen [9].

Selektionskriterien für die

Fontanzirkulation

Damit diese „passive“ pulmonale Perfusion überhaupt mög-
lich ist, müssen die Patienten präoperativ gewisse Selektions-
kriterien erfüllen [10–12]. Neben der normalen Funktion des
Systemventrikels ist die pulmonale Strombahn ausschlag-
gebend, insbesondere ein Pulmonalarterienmitteldruck von
< 15 mmHg bzw. ein normaler pulmonaler Gefäßwiderstand
von < 2 Wood-Units × m2 KOF sowie das Fehlen von
Pulmonalarterienstenosen. Im Neugeborenenalter ist eine
Kreislauftrennung nach dem Fontanprinzip daher noch nicht
möglich, da der pulmonale Gefäßwiderstand in diesem Alter
physiologischerweise noch zu hoch ist. Bei Fontanpatienten
mit erhöhtem Risiko, die nicht alle Selektionskriterien erfül-
len, wird zusätzlich eine Fenestration zwischen dem extra-
kardialen Tunnel und dem ehemals rechten, jetzt funktionell
pulmonalvenösen (linken) Atrium als „Überlaufventil“ ange-
legt. Durch den daraus resultierenden geringen Rechts-Links-
Shunt werden vor allem in der frühen postoperativen Phase
ein exzessiver Anstieg des ZVD (unter Inkaufnahme einer
meist mäßigen Zyanose) verhindert und eine ausreichende

Vorlast des Systemventrikels gewährleistet [13]. Nach hämo-
dynamischer Stabilisierung können diese Fenestrationen
interventionell verschlossen werden (Abb. 3) [14].

Pulmonaler Gefäßwiderstand in der frü-

hen postoperativen Phase nach Fontan-

operation

Trotz normalem präoperativen pulmonalen Gefäßwiderstand
bzw. Pulmonalarteriendruck kann es in der frühen Phase nach
einer Herz-Lungen-Maschinen-Operation bei Fontanpatien-
ten durch verschiedene Faktoren zu einem vorübergehenden,
reaktiven Anstieg des pulmonalen Gefäßwiderstandes kom-
men [15, 16]. In der frühen Phase nach einer Fontanoperation
führt eine auch nur geringe Zunahme des pulmonalen Gefäß-
widerstandes einerseits zu einem übermäßigen Anstieg des
TPG und des ZVD mit Entstehung von Ödemen, Ergüssen
und Aszites, andererseits als Folge der verminderten pulmo-
nalen Perfusion zu einer Verschlechterung der Oxygenierung,
zur Hyperkapnie und zu einer Reduktion der Vorlast des
Systemventrikels. Eine Steigerung einer kontrollierten Be-
atmung verschlechtert weiter die pulmonale Perfusion [9].
Durch eine eventuell zusätzlich hypoxämisch bedingte Dys-
funktion des Systemventrikels kann sich ein therapieresisten-
tes Low-Cardiac-Output-Syndrom mit Multiorganversagen
entwickeln (Abb. 4) [17]. In dieser Situation führt nach Aus-
schluss einer Pulmonalarterienstenose der Einsatz von inhala-
tivem Stickstoffmonoxid (NO) als selektiver pulmonaler
Vasodilatator ohne wesentliche Effekte auf den peripheren
Gefäßwiderstand zu einer Unterbrechung dieses Circulus

Abbildung 2: Fontanzirkulation: System- und Lungenkreislauf sind in Serie geschal-
tet, ohne dazwischen liegendem präpulmonalen Ventrikel. SV: singulärer Ventrikel;
Rs: peripherer Gefäßwiderstand; Rp: pulmonaler Gefäßwiderstand

Abbildung 3: Angiographie des extrakardialen Tunnels mit Abfluss in beide Pulmo-
nalarterien nach interventionellem Schirmverschluss einer Tunnelfenestration
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vitiosus [16, 18, 19]. Ein exzessiv angestiegener ZVD bzw.
TPG werden gesenkt, die Reduktion des pulmonalen Gefäß-
widerstandes verbessert die pulmonale Perfusion und Oxyge-
nierung sowie konsekutiv durch Anstieg der Vorlast die
Funktion des Systemventrikels. In der Regel können Fontan-
patienten mit einer solchen postoperativ kritischen pulmona-
len Perfusion und Hämodynamik innerhalb weniger Tage
vom inhalativen NO entwöhnt werden. Durch eine Kombina-
tionstherapie aus inhalativem NO und intravenösem Prosta-
zyklin wird ein eventuelles Reboundphänomen nach Abset-
zen des inhalativen NO verhindert [20]. Auch der Einsatz von
Sildenafil, einem Phosphodiesterasehemmer, verbessert die
Oxygenierung und Hämodynamik in der frühen postoperati-
ven Phase nach einer Fontanoperation bzw. einer bidirektio-
naler Glenn’scher Anastomose [21].

Pulmonaler Gefäßwiderstand im Lang-

zeitverlauf nach Fontanoperation

Obwohl durch die Fortschritte in der Kinderherzchirurgie und
der postoperativen Intensivmedizin die Frühmortalität der
Fontanoperation auf unter 5 % gesunken ist, besteht im Lang-
zeitverlauf eine beträchtliche Morbidität, wie z. B. durch
Herzrhythmusstörungen, thromboembolische Komplikatio-
nen, Dysfunktion des Systemventrikels, AV-Klappeninsuffi-
zienz, zunehmende Zyanose durch Entwicklung veno-venö-
ser Kollateralen zwischen system- und pulmonalvenösem
Stromgebiet oder Eiweißverlustenteropathie und plastische
Bronchitis. Die Überlebensraten 10 und 20 Jahre nach
Fontanoperation liegen bei 90 % bzw. 83 % [22]. Unter dem
Begriff eines späten „Fontan failure“ wird ein progredientes
chronisches Low-Cardiac-Output-Syndrom mit Zeichen einer
massiven venösen Hypertonie zusammengefasst. Häufig wer-
den als Ursache eine Dysfunktion des Systemventrikels, eine
schwere AV-Klappeninsuffizienz oder Herzrhythmusstörun-
gen gefunden, die dementsprechend therapiert werden kön-
nen. In manchen Fällen jedoch scheint eine Zunahme des pul-
monalen Gefäßwiderstandes durch rezidivierende Mikro-
embolien oder auch durch eine pulmonale endotheliale Dys-
funktion für ein spätes „Fontan failure“ verantwortlich zu sein
[23].

Für die Aufrechterhaltung eines niedrigen pulmonalen Gefäß-
widerstandes ist ein pulsatiler Fluss durch die endothelial ab-
hängige Vasodilatation von großer Bedeutung [24]. Einige
Beobachtungen sprechen dafür, dass im Langzeitverlauf bei
manchen Fontanpatienten der fehlende pulsatile Pulmonal-
arterienfluss zu einer endothelialen Dysfunktion mit konseku-
tivem Anstieg des pulmonalen Gefäßwiderstandes führt. In
einer Studie mit 15 Patienten 9 Jahre nach Fontanoperation
konnte ein leicht erhöhter pulmonaler Gefäßwiderstand ge-
funden werden, der sich nach Gabe von inhalativem NO nor-
malisierte [24]. Ein erhöhter pulmonaler Gefäßwiderstand
wurde auch in einer Studie bei 11 von 15 Patienten nach einer
Herztransplantation wegen eines „Fontan failure“ gemessen
[25]. Bei jenen 3 Patienten mit normalem pulmonalen Gefäß-
widerstand nach der Herztransplantation lag die Fontanopera-
tion weniger als ein Jahr zurück. Bei allen Patienten mit
erhöhtem pulmonalen Gefäßwiderstand war dagegen die
Fontanoperation deutlich länger als ein Jahr vor der Herz-
transplantation durchgeführt worden. Die Autoren folgerten

daraus, dass die längere Dauer der Fontanzirkulation bzw. des
fehlenden pulsatilen Pulmonalarterienflusses die Entwick-
lung einer pulmonalen Gefäßerkrankung begünstigen könnte.

In den vergangenen Jahren wurde daher bei jenen Patienten
mit spätem „Fontan failure“, bei denen eine primär kardiale
Ursache ausgeschlossen werden konnte, versucht, durch Sen-
kung des pulmonalen Gefäßwiderstandes eine weitere Thera-
piemöglichkeit zu eröffnen [26]. Allerdings liegen bisher nur
vereinzelte Erfahrungsberichte vor. Bei einem Patienten mit
„Fontan failure“ und plastischer Bronchitis konnte durch
Bosentan, einem dualen Endothelinrezeptorantagonisten,
eine Verbesserung der Hämodynamik als auch der klinischen
Symptomatik erzielt werden [27]. In 2 weiteren Fällen konnte
durch Sildenafil eine plastische Bronchitis bzw. eine Eiweiß-
verlustenteropathie im Rahmen eines späten „Fontan failure“
erfolgreich behandelt werden [28, 29]. In der bisher einzigen,
nicht kontrollierten Studie mit 10 Patienten mit spätem
„Fontan failure“, bei denen eine kardiale Ursache ausge-
schlossen worden war, zeigte sich nach einer 12-wöchigen
Therapie mit Bosentan bei 5 Patienten eine Verbesserung der
Oxygenierung und der körperlichen Belastbarkeit [23]. Das
fehlende therapeutische Ansprechen bei der Hälfte der Patien-
ten erklärten die Autoren mit der Schwierigkeit, klare Kriteri-
en zum Therapiebeginn zu definieren, zumal sich die klini-
sche Symptomatik eines späten „Fontan failure“ sehr vielfäl-
tig präsentieren kann. Möglicherweise kann bei diesen Patien-
ten auch erst nach einer längeren Therapiedauer ein Effekt er-
zielt werden. In einer Studie mit erwachsenen Fontanpatien-
ten mit stabiler Hämodynamik und normaler Oxygenierung
zeigte sich nach einer einmaligen Gabe von Sildenafil eine
signifikante Besserung der maximalen Sauerstoffaufnahme
sowie des nicht-invasiv gemessenen pulmonalen Blutflusses
und des Herzzeitvolumens in Ruhe und bei Belastung [30].

Konklusion

Bei der Fontanzirkulation ist ein normaler pulmonaler Gefäß-
widerstand von entscheidender Bedeutung. In der frühen
postoperativen Phase kann durch inhalatives Stickstoffmon-
oxid ein reaktiv erhöhter pulmonaler Gefäßwiderstand akut

Abbildung 4: Postoperativer Anstieg des pulmonalen Gefäßwiderstandes nach
Fontanoperation. Rp: pulmonaler Gefäßwiderstand; ZVD: Zentralvenendruck; LCO:
Low-Cardiac-Output
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gesenkt und ein drohendes Low-Cardiac-Output-Syndrom
verhindert werden. Bei Patienten mit spätem „Fontan failure“,
bei denen eine kardiale Ursache ausgeschlossen worden ist,
kann in manchen Fällen durch selektiv wirksame pulmonale
Vasodilatatoren, wie Bosentan und Sildenafil, eine Verbesse-
rung der Fontanhämodynamik erzielt werden. Größere syste-
matische Studien mit klarer Definition des Beginns und Dauer
der Therapie sind jedoch erforderlich, um den Langzeiteffekt
dieses neuen Therapieansatzes bei Patienten mit spätem
Fontan failure zu erfassen.
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