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1 Geltungsbereich
Univentrikulares Herz und funktionell univentrikulares Herz im Kindes- und Jugendalter

2 Definition — Klassifikation - Basisinformationen

Zum univentrikuldaren Herzen zahlt man eine Gruppe von Herzfehlern, bei denen keine zwei Ventrikel
mit Einlassteil und Pumpteil vorhanden sind (Double Inlet Left Ventricle, Trikuspidalatresie,
Hypoplastisches Linksherzsyndrom). Unter einem funktionell univentrikuldren Herzen versteht man
zusatzlich Herzfehler, bei denen eine Zweikammer-Korrektur nicht moglich erscheint (z.B.
unbalancierte Ventrikel; ,straddelnde”, hypoplastische oder schon im Sauglingsalter sehr
insuffiziente AV-Klappe; sehr groBer Ventrikelseptumdefekt). Wegen der speziellen Problematik ist
dem hypoplastischen Linksherzsyndrom eine eigene Leitlinie gewidmet. Fir die funktionell
univentrikularen Herzen wird fir die Primardiagnostik und die Therapieentscheidung auf die
jeweiligen Leitlinien verwiesen (Ventrikelseptumdefekt, Atrioventrikuldrer Septumdefekt, Double
Outlet Right Ventricle, Ebstein Anomalie, Pulmonalatresie mit intaktem Ventrikelseptum,
Aortenstenose). Der Ubergang auf diese Leitlinie findet dann erst nach Entscheidung fiir ein
univentrikuldres therapeutisches Vorgehen statt. Im weiteren Text werden univentrikuldres Herz und
funktionell univentrikulares Herz gemeinsam mit UVH abgekiirzt. Eine gesonderte Berlicksichtigung
der Isomerie-Erkrankungen erfolgt nicht.

Pathophysiologie: Beim UVH kommt es auf Vorhof- oder Ventrikelebene zu einer ausgepragten
Vermischung des systemventsen und des pulmonalvendsen Zuflusses. Andererseits bedient der
singuldare Ventrikel sowohl den pulmonalen als auch den Systemkreislauf. GroBer und kleiner
Kreislauf sind also nicht seriell geschaltet, sondern parallel. Die Differenzierung des UVH orientiert
sich an der Morphologie des dominanten Ventrikels. Begleitende Anomalien des pulmonalvenésen
und systemvenodsen Rickflusses, stenotische oder insuffiziente AV-Klappen, die subaortale oder
subpulmonale Stenoisierung beeinflussen die Himodynamik. Besonderes Augenmerk liegt auf der
Verteilung des Herzzeitvolumens auf den kleinen und grof3en Kreislauf(Q pulmonalkreislauf / ststemk,eislauf).

3 Klinik und Leitsymptome

3.1 Primarsymptome

Das Verhaltnis der Lungen- und Systemdurchblutung bestimmt wesentlich das klinische Bild. Der
spontane Verschluss des Ductus arteriosus bewirkt bei der ductusabhingigen Lungendurchblutung
eine schwere Hypoxamie, Zyanose und Azidose, bei ductusabhiangigem Systemkreislauf einen
kardiogenen Schock. Die deutliche Zyanose weist auf eine Flow-Verteilung Q p < Q s hin (hochgradige
Pulmonalstenose oder Subpulmonalstenose). Ist Q, = Q, kontrolliert eine Pulmonalstenose oder
ein restriktiver VSD die Lungendurchblutung. Die Zyanose ist weniger ausgepragt. Wenn die
Lungendurchblutung stark vermehrt ist (Qp » QS), sind die Zeichen der Herzinsuffizienz
Leitsymptom, insbesondere bei zusatzlichen linksseitigen Obstruktionen im subaortalen Bereich oder
als Aortenisthmusstenose. Ein weiterer Grund der Herzinsuffizienz ist eine hohergradige AV-
Klappeninsuffizienz. Eine schwerwiegende Stauung im Pulmonalkreislauf besteht bei einer Stenose
oder Atresie der linksseitigen AV-Klappe und gleichzeitig restriktiver interatrialer Kommunikation
oder bei den seltenen Lungenvenenstenosen. Eine Atresie der rechtsseitigen AV-Klappe und ein
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kleiner Vorhofseptumdefekt filhren zum Rickstau in die Hohlvenen und zur Hepatomegalie.
Herzgerdusche finden sich je nach den morphologischen und funktionellen Gegebenheiten und
stellen keine Leitsymptome dar.

3.2 Verlauf

Auch wenn Einzelfille bekannt sind, bei denen ein Uberleben mit UVH dank ausgeglichener
Hamodynamik bis ins hohe Erwachsenenalter moglich war, ist dies bei Sauglingen nicht
vorhersehbar. Daher werden heute alle Kinder mit diesen Diagnosen schon frithzeitig auf eine
Palliation nach dem Fontan-Prinzip vorbereitet.

Durch erweiterte chirurgische, interventionelle und intensivmedizinische Erfahrungen und
Erkenntnisse werden zunehmend Patienten mit sehr komplexer Anatomie einer Behandlung nach
dem Fontan-Prinzip zugeflhrt. Die entscheidenden Auswahlkriterien sind der pulmonalarterielle
Widerstand und die Funktion des singularen Ventrikels.! Die Optimierung der Behandlungsstrategien
hat dazu gefiihrt, dass bei der Mehrheit der Kinder mit UVH sowohl die Zyanose bereits im friihen
Kindesalter als auch die Volumenbelastung des Ventrikels verringert werden konnte. Falls die Fontan-
Voraussetzungen und die korrekten Auswahlkriterien erfillt sind, werden die chirurgischen Stufen
der Kreislauftrennung idealerweise bis zum Alter von 2-4 Jahre abgeschlossen sein und die Mehrheit
dieser Patienten wird das Erwachsenalter erreichen.

Der pulmonalarterielle Widerstand, die systolische und diastolische Funktion des Univentrikels und
die Klappenfunktion sind die entscheidenden Determinanten der Fontanzirkulation im
Langzeitverlauf.

4 Diagnostik

4.1 Zielsetzung

Darstellung des Herzfehlers, der Begleitfehlbildungen sowie korrekte Beurteilung der Hdmodynamik.
Einschatzung der Prognose und Planung der Therapie.

4.2 Apparative Diagnostik

EKG, Blutgasanalyse und Pulsoxymetrie (obere/untere Extremitdt), Echokardiographie,
Herzkatheterisierung mit Angiokardiographie, ggf. Kardio-MR-Tomographie / Kardio-Computer-
Tomographie, im Langzeitverlauf auch Spiroergometrie.

4.3 Bewertung der einzelnen diagnostischen Verfahren
EKG: gehort zur Basisdiagnostik und dient der Verlaufskontrolle, erlaubt aber keinen sicheren
Hinweis auf einen spezifischen Herzfehler.
24-Stunden-EKG: dient zur Evaluation von Rhythmusstérungen im Langzeitverlauf und sollte
postoperativ auch ohne anamnestische Hinweise mindestens alle drei Jahre durchgefiihrt werden.
Pulsoxymetrie: gibt Hinweise auf das AusmaR der Lungendurchblutung und auf eine
Differentialzyanose. Im Verlauf zeigt eine Reduktion der SpO, eine Zunahme des rechts-links Shunts
an (venovenose Kollateralen, Fenestrierung, Baffle-Leck).
Echokardiographie:
Primdrdiagnostik
Mittels Echokardiographie wird in den meisten Fallen die primare Diagnose gestellt.
Segmentanalyse fur die korrekte Diagnose der univentrikuldren Anatomie/Morphologie bezogen
bzw. adaptiert auf die Funktionalitdt und therapeutischen Konsequenzen.
Verlaufsdiagnostik
- Beurteilung der Ventrikelfunktion (systolische und diastolische Funktion, ggf.

Tissue-Doppler), Abgrenzung zur inaddquaten Fillung
- Entwicklung einer AV-Klappeninsuffizienz
- Entwicklung einer Linksobstruktion (Subaortenstenose, Isthmusstenose)
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- Flussprofil in der oberen cavopulmonalen Anastomose bzw. im Fontankonduit und in den
Lebervenen (antegrader bzw. retrograder Fluss, Atemabhangigkeit), Vorhandensein eines Uberlaufs
(bzw. Baffle-Leck)

Wegen einer komplexen und atypischen Anatomie sind die standardisierten Messmethoden wie M-
mode Echokardiographie zur Evaluation der Ejektionsfraktion bei Patienten mit univentrikularer
Anatomie nicht applizierbar. Die planimetrische oder dreidimensionale Berechnung der
Auswurffunktion bzw. Tissue-Doppler-Messungen sind hilfreich, jedoch noch nicht ausreichend
validiert und in der weiteren Praxis haufig nicht anwendbar.

R6-Thorax:

Primdrdiagnostik

Gleichzeitig mit der Beurteilung von typischen klinisch-radiologischen Zeichen wie
Lungentransparenz und HerzgrofRe sollte auch auf die mogliche Lage- und Strukturanomalien
geachtet werden, insbesondere bei den Patienten mit Heterotaxie- assoziierten Herzfehlern.
Verlaufsdiagnostik

Ohne spezifische Fragestellung ist eine R6-Thoraxaufnahme nicht indiziert.
Herzkatheteruntersuchung:

Primdrdiagnostik

Die primare invasive Diagnostik mittels Herzkatheter ist heutzutage selten notwendig, mit der
Ausnahme der sehr komplexen univentrikularen Herzfehler mit unklaren GefaRanomalien,
insbesondere Pulmonalarterienhypoplasien und Anomalien der Lungenvenendrainage. Zunehmende
Bedeutung bekommt sie jedoch bei Interventionen (Duktusstent, Hybridtherapie bei hypoplastischen
Linksherzsyndrom).

Verlaufsdiagnostik Pré-PCPC bzw. pré-TCPC

Vor einer bidirektionalen partiellen cavopulmonalen Konnektion (PCPC, bidirektionale Glenn-
Anastomose) sowie vor der modifizierten Fontanoperation (z.B. als totale cavopulmonale
Anastomose - TCPC) ist eine vollstandige invasive Erfassung aller hdmodynamischen Parameter sowie
noch offener Details der Morphologie notwendig.

Beurteilung der Ventrikelfunktion, Schatzung des pulmonalvaskuldren Widerstandes (mittlerer
pulmonalarterieller Druck, transpulmonaler Gradient, GefdRdiameter, Pulmonalarterienindizies).
Eventuelle Behandlung von Pulmonalarterienstenosen, einer Aortenisthmusstenose, sowie
Verschluss von aortopulmonalen bzw. venovendsen Kollateralen.

Verlaufsdiagnostik ,Post-Fontan”

Die Herzkatheteruntersuchung, als invasive Untersuchungsmethode, ist unverzichtbar bei einer
Verschlechterung der Fontanzirkulation, wie z.B. einer Abnahme der Belastbarkeit, neu aufgetretener
Zyanose, Aszites oder EiweiBverlustsyndrom. Gleichzeitig mit den bereits erwahnten
interventionellen Therapiemaoglichkeiten liefert eine Herzkatheteruntersuchung wichtige Daten der
Fontanhdmodynamik, wie den mittleren Pulmonalarteriendruck (mPAP), den enddiastolischen Druck
im Ventrikel (EDP) und den daraus resultierenden transpulmonalen Gradienten (TPG):

Eine Erhohung des mPAP und TPG bei niedrigem EDP im Ventrikel weist auf einen Anstieg des
pulmonalarteriellen Widerstands (PVR) hin.

Falls ein erhohter mPAP bei einem niedrigen TPG durch einen erhéhten EDP bedingt ist, spricht dies
fiir eine Verschlechterung der Ventrikelfunktion.

Ein unzureichendes Wachstum der Pulmonalarterien bei einem chronischen, nicht pulsatilen Fluss
kann fir die gesamte Fontanzirkulation ein limitierender Faktor werden.?

Stenosen im Fontantunnel und den Pulmonalarterien koénnen diagnostiziert und mittel
Ballondilatation / Stentimplantation therapiert werden.

Kardio-MRT / Kardio-CT: Die MRT bleibt Goldstandard in der Beurteilung der Ventrikelfunktion und
Quantifizierung des Blutflusses, dient jedoch auch zur anatomischen Darstellung von
Fontanverbindungen, die echokardiographisch schwer darzustellen sind.>  Stress-MRT
Untersuchungen dienen der Beurteilung der Funktion des Ventrikels unter Belastung. Die MRT-
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Indikation hangt vom klinischen Verlauf ab. Zum Nutzen einer regelmaigen MRT-
Kontrolluntersuchung liegen noch keine Daten vor.

Die Computertomographie ist nur Ausnahmefallen vorbehalten.

Spiroergometrie: Im Langzeitverlauf bei Patienten mit Fontankreislauf kann sie die kardiopulmonale
Leistungsfahigkeit objektivieren und bei Verschlechterung friihzeitig auf ein beginnendes Versagen
des Fontankreislaufes hinweisen. Ferner kann sie Rhythmusstérungen und Rechts-Links-Shunts
aufdecken und gibt Hinweise auf ein Ventilations- / Perfusionsmismatch. Die Ergebnisse sind fir den
weiteren Krankheitsverlauf pradiktiv.* Sie sollte ab dem Alter von 10 Jahren mindestens alle drei
Jahre durchgefiihrt werden.

Labor: Im Langzeitverlauf weist die gamma-GT auf einen erhéhten zentralvendsen Druck hin, das
Gesamteiweil} (oder Serum-Albumin) auf eine EiweiBverlustenteropathie, sowie das BNP (oder NT-
proBNP) auf eine myokardiale Insuffizienz. Eine Anamie sollte ausgeschlossen werden, da sie die
Leistungsfahigkeit des Fontan-Patienten weiter reduziert. Die Laborwerte sollten mindestens jahrlich
kontrolliert werden.

4.4 Ausschlussdiagnostik
Ausschluss anderer komplexer Herzfehler, die operativ ,korrigiert” werden kénnen.

4.5 Primare Nachweisdiagnostik
Erfolgt durch die Echokardiographie.

4.6 Durchfiihrung der Diagnostik
Durchfithrung durch eine Arztin/Arzt fiir Kinder- und Jugendmedizin mit Schwerpunktbezeichnung
Kinderkardiologie.

5 Therapie
Die Therapie des UVH zielt auf die vollstandige Trennung der Kreislaufe ab. Es handelt sich dabei um
eine definitive Palliation. In Abhangigkeit von Anatomie und Klinik wird ein mehrstufiges Vorgehen
angestrebt.

5.1 Stabilisierung des parallelen Kreislaufes (Neugeborenenalter)

Fiir einen stabilen parallelen Kreislauf im Neugeborenen- und frithen Sauglingsalter sind notwendig:
ausgeglichene oder nur gering vermehrte Lungendurchblutung (Q p = Q s)

stenosefreier Abfluss aus dem Ventrikel in die Aorta sowie am Aortenisthmus

unrestriktiver system- und pulmonalvendser Riickfluss (bei seitendifferenter AV-KlappengrofRe Gber
einen Vorhofseptumdefekt).

5.1.1 Medikamentdse TherapiemalBnahmen

Die konservative Akutbehandlung besteht in der Gabe von Prostaglandin E bei duktusabhangiger
Lungendurchblutung oder duktusabhangiger Perfusion des grolRen Kreislaufes bis zur operativen
oder interventionellen Therapie. Eine akute Herzinsuffizienz, die durch eine massive
Lungeniberdurchblutung entsteht, muss praoperativ intensivmedizinisch stabilisiert werden. Diese
Herzinsuffizienz kann sich in bestimmten Fallen durch Entwicklung einer Subpulmonalstenose
spontan bessern.

5.1.2 Interventionelle TherapiemalBnahmen
In Einzelfdllen ist eine Ballonatrioseptostomie zur Dekompression eines Vorhofes erforderlich. Die

Erfahrungen, die Lungendurchblutung mittels Duktusstent zu stabilisieren, sind noch begrenzt.

5.1.3 Chirurgische TherapiemaBnahmen
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Erstes Behandlungsziel ist die Regulierung der Lungendurchblutung. Bei einer Minderperfusion der
Lungen ist die Anlage eines aorto-pulmonalen Shunts notwendig. Im Falle einer Uberdurchblutung
stehen das Absetzen der Pulmonalarterie mit gleichzeitiger Shuntanlage, oder in Ausnahmefillen,
das Pulmonalisbanding zur Auswahl. Bei restriktivem ASD erfolgt eine Atrioseptektomie.

Eine hohergradige Aortenisthmusstenose wird so frith wie méglich korrigiert, um eine ventrikulare
Hypertrophie zu vermeiden. Ebenso sollte eine linksventrikulare Ausflusstraktobstruktion mittels
Damus-Kaye-Stansel-Operation umgangen werden.

a) Shunt

Die Shuntanlage erfolgt bei allen Patienten mit einer verminderten oder fehlenden
Lungendurchblutung (ductusabhangige Lungenperfusion). Ziel ist das Absichern einer ausreichenden
Pulmonalisperfusion um eine ausgepragte Zyanose zu vermeiden und um den Lungenarterien eine
postpartale GroRenentwicklung zu ermaoglichen.

Die Shuntanlage kann dabei ohne Zuhilfenahme der Herz-Lungen-Maschine (HLM) als modifizierter
Blalock-Taussig-Shunt vom Truncus brachiocephalicus zur ipsilateralen Pulmonalarterie erfolgen oder
als zentrale Shuntanlage von der Aorta ascendens zum Pulmonalarterienstamm unter kurzzeitigem
Einsatz der HLM.

Patienten mit aortopulmonalem Shunt haben ein substantielles Risiko eines oft tédlichen
thrombotischen Shuntverschlusses.” Eine Thrombozytenaggregationshemmung (ASS, Clopidogrel)
wird empfohlen.®’

b) Reduktion der pulmonalen Hyperperfusion

Zur Verringerung der pulmonalen Hyperperfusion kann ein Absetzen der Pulmonalarterie mit
Shuntanlage oder eine Damus-Kaye-Stansel-Operation (s. u.) erfolgen. Das pulmonalarterielle
Banding ist mit einer Zunahme der ventrikularen Masse verbunden ist, und sollte nur in
Ausnahmefallen durchgefiihrt werden.

c) Aortale Minderperfusion

Bei manifester oder drohender Aortenstenose sollte eine Damus-Kaye-Stansel-Operation
durchgefiihrt werden. Dabei wird die Pulmonalarterie kurz vor der Bifurkation abgesetzt. Der
proximale Pulmonalarterienstamm wird End-zu-Seit an die aszendierende Aorta anastomosiert,
sodass lber die ehemalige Pulmonalklappe ein stenosefreier Fluss zur Aorta gewahrleistet wird. Eine
dosierte Lungenperfusion wird Gber einen aortopulmonalen Shunt sichergestellt.

5.2 Partielle cavopulmonale Konnektion (PCPC)

5.2.1 Chirurgisches Prozedere

Eine PCPC sollte nach kompletter Herzkatheteruntersuchung moglichst nicht vor dem 4.
Lebensmonat durchgefiihrt werden. Grundvoraussetzungen sind ein niedriger
LungengefaRwiderstand (abgeschatzt durch PAP, TPG und EDP) und ausreichend grofRRe
Pulmonalarterien (ideal: Mc-Goon-Ratio > 2; Nakata-Index > 300 mm2/m?).

Die Uberfiihrung des parallelen Kreislaufes in die PCPC Zirkulation stellt die Hauptentlastung fiir das
durch den parallelen Kreislauf volumenbelastete Herz dar. Die Zyanose wird dadurch nicht
verbessert. Das operative Risiko ist daher mit ca. 0,5-2% Mortalitdt relativ niedrig, obwohl es sich
meistens bereits um eine Reoperation handelt.

Ist eine links persistierende obere Hohlvene ohne Briickenvenenverbindung zur rechten oberen
Hohlvene vorhanden, so muss diese Uber einen weiteren bidirektionalen cavopulmonalen Shunt mit
der linken Pulmonalarterie verbunden werden.

Nach Pulmonalarterienbanding wird zusatzlich das Bandchen entfernt und die Pulmonalarterie vom
Systemventrikel abgesetzt. Der distale Pulmonalarterienstumpf wird blind verschlossen. Der kardiale
Pulmonalarterienstumpf wird nach Ubernahen der Pulmonalklappe blind verschlossen oder kann bei
moglicher Obstruktion des subaortalen Ventrikels fiir eine DKS-Anastomose verwendet werden.
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Der bidirektionale obere cavopulmonale Shunt (bidirektionale Glenn-Operation, unilateral oder
bilateral) wird unter Zuhilfenahme der HLM von anterior am schlagenden Herzen angelegt. Sie
beinhaltet die Resektion des aortopulmonalen Shunts an der HLM mit End-zu-Seit-Anastomose der
oberen Hohlvene auf die rechte Pulmonalarterie. Ist eine links persistierende obere Hohlvene ohne
Briickenvenenverbindung zur rechten oberen Hohlvene vorhanden, so muss diese in gleicher Art und
Weise mit der linken Pulmonalarterie anastomosiert werden. Mit der Beating-Heart-Modifikation der
Operation kann sichergestellt werden, dass der Sinusknoten beim kardialseitigen Absetzen der Vena
cava nicht in Mitleidenschaft gezogen wird. Die Azygosvene wird abgebunden, wenn sie nicht den
ausschlieBlichen Abfluss der unteren Korperhalfte darstellt (Azygoskontinuitat bei Heterotaxie mit
Agenesie der unteren Hohlvene).

Die Hemi-Fontan-Operation gilt als Vorbereitung auf eine Fontan-Palliation durch einen intraatrialen
lateralen Tunnel und ist aufwandiger als der bidirektionale cavopulmonale Shunt. Hierbei muss die
Aorta abgeklemmt werden, da der rechte Vorhof erdffnet werden muss. Vergleichbar mit dem
bidirektionalen cavopulmonalen Shunt wird eine Verbindung der oberen Hohlvene mit der rechten
Pulmonalarterie hergestellt; zusatzlich wird die Miindung der SVC in den RA mit einem Patch
verschlossen. Die Physiologie entspricht der des bidirektionalen cavopulmonalen Shuntes. Bei der
spateren intrakardialen TCPC Komplettierung braucht lediglich der SVC Patch entfernt und der
intrakardiale Tunnel mit einem Patch komplettiert werden.

5.2.2 Interventionelle oder medikamentdse , Interstage”“-TherapiemalRnahmen

Dilatation und evtl. Stent-Implantation sind bei Stenosen im Bereich der cavopulmonalen
Anastomose oder der PA erforderlich, es sei denn sie kénnen bei der nachfolgenden Operation
mitversorgt werden. Ein interventioneller Verschluss von aortopulmonalen Kollateralen, pulmonalen
arterio-venosen Fisteln oder erworbenen veno-venosen Kollateralen ist moéglich; Rezidive sind jedoch
haufig.

Bezliglich einer antithrombotischen Therapie liegen bei Patienten nach PCPC kaum Daten vor, so
dass fiir den jeweiligen Einzelfall entschieden werden muss.®™ .

5.3 Totale cavopulmonale Konnektion (TCPC)

Die Fontankomplettierung ist die definitive Palliation bei Patienten mit UVH."* Sie bedeutet die
endgiltige Kreislauftrennung mit Aufhebung der Zyanose (abgesehen von einem kleinen Restshunt
Uber den Koronarsinus, ggf. (iber eine Fenestrierung). Sie wird in der Regel nach einer PCPC
Operation fir das Alter von 18-24 (-36) Monaten geplant.” ** ** Die Kinder sollten dabei ein Gewicht
von 10 kg erreicht haben. Ein ,one-stage-Fontan” ohne PCPC wird selten durchgefiihrt und besitzt
ein hoheres Op-Risiko als die stufenweise Uberfiihrung in die Fontan-Physiologie.***®

Die klassischen ,ten commandments” nach Fontan und Choussat'’ werden heute nicht mehr
eingefordert. Ideale Voraussetzungen sind:*

Normale Ventrikelfunktion mit normaler AV-Klappenfunktion und freiem Abfluss (iber den
ventrikularen Ausflusstrakt und die Aorta. Die Funktion der AV-Klappe kann chirurgisch in der Regel
so verbessert werden, dass eine Fontankomplettierung maoglich wird (ggfs. Klappenersatz).

Adiquate PulmonalarteriengroRe (ideal: Mc-Goon-Ratio > 2; Nakata-Index > 300 mm?/m?) mit
niedriger Pulmonalarterienmitteldruck (<15 mmHg), einem niedrigen transpulmonalen Gradienten
(<5 mmHg) und niedrigem LungengefaRwiderstand (<4 WExm?, ideal <2-3 WExm?). Ein niedriger
PulmonalgefaBwiderstand und ein niedriger Pulmonalarteriendruck sind entscheidend fiir eine
erfolgreiche Fontanoperation und konnen im Bedarfsfall medikamentos beeinflusst werden.

Das Risiko einer Fontankomplettierung wird aktuell nach der EACTS- Datenbank zwischen 3.2 und
5.0% angegeben (www.eactscongenitaldb.org).

Im Wesentlichen werden folgende chirurgische Modifikationen angewandt:
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a) extrakardiales Conduit

Fiir die Anlage eines extrakardialen Conduits wird nach medianer Sternotomie eine Kunststoff-
GefaBprothese zwischen der unteren Hohlvene und der Pulmonalarterie interponiert. Es ist daher
sinnvoll diesen Eingriff erst dann vorzunehmen, wenn eine , Erwachsenengrolle” implantiert werden
kann. In der Regel ist es ab dem zweiten Lebensjahr mit einem Gewicht von mehr als 10 kg moglich,
Prothesen von 18-22 mm Durchmesser zu verwenden. Die Operation wird komplett am schlagenden
Herzen, evtl. ohne Herz-Lungen-Maschine ausgefiihrt und hat den Vorteil, dass mit weniger
Nahtreihen weniger arrhythmogenes Substrat vorhanden ist.**%°

b) intraatrialer lateraler Tunnel

Die Konstruktion eines intraatrialen lateralen Tunnels zur Fontankomplettierung erfordert eine
Operation an der HLM mit kardioplegischem Herzstillstand oder hypothermem Kammerflimmern, da
der Vorhof eroffnet werden muss. Die Anlage des Tunnels erfolgt durch Einndhen eines ggf.
fenestrierten Patches zwischen der Miindung der unteren Hohlvene und dem oberen
Hohlvenenstumpf, damit ein seitlicher ,Halbschalen-Kanal”“ entsteht, (ber den das untere
Hohlvenenblut direkt in die Pulmonalarterie ablaufen kann.

Der Vorteil des Verfahrens ist, dass es auch bei kleinen Kindern zur Anwendung kommen kann, da ein
potenzielles Wachstum des Tunnels durch die laterale Vorhofwand maoglich ist. Als nachteilig wird
das Anlegen langer intraatrialer Nahtreihen fiir die Langzeitprognose angesehen, die spater
Grundlage fiir Rhythmusstorungen sein konnen.

c) extrakardialer Tunnel

Hierfur wird nach medianer Sternotomie an der AuBenwand des rechten Vorhofes vorzugsweise mit
einem gestielten Pericardflap (ggf. auch bovines Perikard oder PTFE) ein Tunnel von der unteren
Hohlvene zur Pulmonalarterie geschaffen.”* In Deutschland ist diese Operationstechnik nicht
verbreitet.

Der Nutzen einer Fenestrierung wird unterschiedlich beurteilt. Einerseits gibt es eine randomisierte
Studie, die die kiirzere Ergussdauer und postoperative Krankenhausverweildauer aufzeigt,?
andererseits wird retrospektiv ein gutes Ergebnis ohne Fenestrierung beschrieben.”® Bei Vorliegen
von Risikofaktoren ist sie jedoch dringend zu empfehlen. Bei stabilem postoperativen Verlauf kann
die Fenestrierung nach 6-12 Monaten interventionell verschlossen werden.?*

Friih-postoperative Komplikationen wie tachykarde Herzrhythmusstéorungen und Erglisse
(Pleuraergiisse, Ascites) sind bei TCPC haufig?® und missen rasch und effektiv behandelt werden, da
sie die Fontan-Zirkulation besonders stark beeintrdchtigen. Bei klinischen Komplikationen und/oder
anhaltendem Uberschreitung eines ZVD-Wertes von 15-20 mmHg ist eine Herzkatheterisierung
erforderlich, um operativ oder interventionell korrigierbare Ursachen auszuschlieflen. In seltenen
Fallen ist die Aufhebung der TCPC und die Riickfliihrung in einen Kreislauf mit PCPC oder gar in einen
parallelen Kreislauf mit aortopulmonalen Shunt erforderlich.

6 Nachsorge, typische Fontan-Komplikationen

Die Uberlebensraten nach TCPC-Operation liegen 20 Jahre nach OP bei 87%.%°

Negative Pradiktoren fiir das Uberleben sind ein mittlerer Pulmonalarteriendruck >18 mmHg,”’ ein
rechter Systemventrikel®®, eine reduzierte Ventrikelfunktion, eine AV-Klappeninsuffizienz,”® *° das
Vorliegen einer EiweiRverlustenteropathie,” Arrhythmien, eine chronotrope Inkompetenz, die alten
Fontanmodifikationen (atriopulmonale und atrioventrikulare Konnektion)* sowie ein begleitendes
Heterotaxiesyndrom.?®

Die Betreuung der Patienten muss den zum Teil schwerwiegenden postoperativen Komplikationen
im Langzeitverlauf Rechnung tragen. Diese treten u.a. in Abhdngigkeit von dem zugrundeliegenden
Herzfehler und/oder Modifikationen der Operationstechnik in unterschiedlicher Haufigkeit auf und
sind zum Teil als Folge der univentrikuldren Zirkulation anzusehen. Die regelmiRige Uberwachung im
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Langzeitverlauf muss diese Probleme sicher und rechtzeitig erfassen, damit - soweit moglich - eine
geeignete Therapie eingesetzt wird.

6.1 Ursachen einer Insuffizienz des Fontan-Kreislaufes
Die Ursachen der Insuffizienz eines Fontan-Kreislaufes kdnnen mannigfaltig sein. Erst nach exakter
Ursachensuche sollte eine spezifische Therapie eingeleitet werden.

6.1.1 Stenosen am systemvends-pulmonalarteriellen Ubergang
Ein stenosefreier, atemabhangiger und laminarer Fluss von den Hohlvenen zur Pulmonalarterie ist
sicherzustellen. Morphologische Stenosen in den Hohlvenen, an der Fontananastomose oder im
Fontantunnel, sowie in den Pulmonalarterien missen mittels Ballondilatation, Stentimplantation
oder chirurgisch beseitigt werden (Expertenkonsens!). Die Abwesenheit eines Druckgradienten
schliel3t eine hamodynamische Wirksamkeit der Stenose nicht aus.

6.1.2 Pulmonalvaskuldrer Widerstand

Aufgrund des passiven Lungendurchflusses besteht auch bei klinisch gutem Fontankreislauf eine
inaddquate diastolische Fillung des Systemventrikels. Selbst wenn der pulmonalvaskulare
Widerstand nicht messbar erhoht ist, ist eine akute Verbesserung der Leistungsfahigkeit bei
einmaliger Gabe von pulmonalvaskuldaren Vasodilatatoren wie den PDE-5-Inhibitor Sildenafil
beschrieben worden.*® In der Dauertherapie fand sich nur eine Verbesserungen der Ventilation.*
Zusatzlich schildern viele Fallberichte die Besserung einer akuten Dekompensation auf Sildenafil bzw.
Bosentan.?? Sie sind deshalb nur bei Dekompensation zu erwigen. Bisher sind im Kindesalter
Bosentan und Sildenafil nur fiir die Behandlung der PAH zugelassen, jedoch nicht bei Patienten nach
TCPC. Bei ausgepragter Kreislaufinsuffizienz kann auch eine operative oder interventionelle
Fenestrierung erwogen werden. Der Shunt vom TCPC Tunnel oder Conduit zum Vorhof ermdéglicht
ein hoheres Herzzeitvolumen auf Kosten der arteriellen Sauerstoffsattigung.

6.1.3 Stenosen und Klappeninsuffizienzen

Pulmonalvenenstenosen und Funktionsstorungen der AV-Klappe(n) sind nach den lblichen Kriterien
schwer zu graduieren, da die passive Lungendurchblutung eine Gradientenbildung oder das klinische
Bild eines Lungenddems verhindert. Hingegen entsteht eine globale Insuffizienz des
Fontankreislaufes mit erniedrigtem Herzzeitvolumen. Stenosen und Klappeninsuffizienzen miissen
daher nicht nur vor Anlage der TCPC, sondern auch im Verlauf akribisch beseitigt werden.

Ahnliches gilt fiir Stenosen im systemventrikuldren Ausflusstrakt einschlieRlich am Aortenbogen
sowie einer Aortenklappeninsuffizienz. Die Indikation zur (Re-) Intervention sollte groRRziigig gestellt
werden, bevor eine systemventrikuldre diastolische Dysfunktion die Sogleistung des singuldren
Ventrikels behindert und zu einem Versagen des Fontankreislaufes fiihrt.

6.1.4 Myokardiale Insuffizienz

Die echokardiographische Untersuchung, ein erhohter enddiastolischer Druck sowie ein erhohter
BNP* oder NT-proBNP-Wert,* ** der insbesondere nach TCPC nicht generell erhdht ist, kdnnen auf
die Myokardinsuffizienz hinweisen. Nur bei einer Einschrankung der Pumpfunktion des systemischen
Ventrikels ist eine Behandlung nach den {blichen Empfehlungen sinnvoll. Hierflir wird auf die
Leitlinie ,,Chronische Herzinsuffizienz“ (LL xy) verwiesen. Die pauschale oder gar prophylaktische
Herzinsuffizienztherapie z.B. mit Nachlastsenkern ist nicht Erfolg versprechend.?**’

6.1.5 Zwerchfellparese, Skoliose
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Der vendse Riickfluss bei einer Fontanzirkulation ist stark atemabhangig.
Bei Vorliegen einer Zwerchfellparese mit —hochstand mit Auswirkungen auf die Fontanzirkulation ist
die Indikation zur Raffung groRziigig zu stellen.® **

6.2 Folgen einer Insuffizienz des Fontan-Kreislaufs

6.2.1 Korperliche Leistungsfihigkeit

Die korperliche Leistungsfihigkeit von Fontan-/TCPC-Patienten liegt bei 50-60% der Gleichaltrigen®
und sinkt Uberproportional mit zunehmendem Alter.*' Dies liegt nicht nur an der Hamodynamik,
sondern auch an peripheren Faktoren wie einer gestérten Muskeldurchblutung, einer Hypotrophie
der Muskulatur und einer gestérten Muskelfunktion.*? Aus diesen Griinden soll der TCPC-Patient
nach individueller Beratung regelmaRig (z.B. in Kinderherzsportgruppen) Sport treiben!

6.2.2 Shunts / Kollateralen / Zyanose

Bei Patienten mit TCPC besteht ein geringer Rechts-links Shunt, da das Koronarvenenblut in den
Systemkreislauf miindet. Venovenose Fisteln sollen bei entsprechender Indikation verschlossen
werden.” Die Rezidivrate ist hoch.

Bei Azygoskontinuitat kann ein diffuser intrapulmonaler Shunt auftreten, wenn das Lebervenenblut
nicht auf beide Lungen umgeleitet wurde. Es wird ein hepatischer Faktor postuliert, der die
Transitzeit des Blutes durch die Lunge verzogert, um die Oxygenierung sicherzustellen.** Ein
Anschluss des Lebervenenblutes ist daher auch indiziert.*

Aortopulmonale Fisteln kénnen die Fontanzirkulation beeintrachtigen und sollen verschlossen
werden.

6.2.3 Rhythmusstorungen

Multiple OP-Narben und die Dilatation der Vorhofe sowie eine Verletzung des Sinusknotens fiihren
bei Fontan-Patienten haufig zu atrialen Reentry-Tachykardien und zu einer Sinusknotendysfunktion.*
Die TCPC mit extrakardialen Conduit konnte die Inzidenz dieser Rhythmusstérungen reduzieren, aber
nicht beseitigen.*” *® Fiir die Behandlung der Rhythmusstérungen wird auf die Leitlinien , Tachykarde
Rhythmusstérungen” und ,Bradykarde Rhythmusstorungen” verwiesen.

6.2.4 Thrombosen, Embolien

Patienten mit Fontankreislauf haben ein vendses Thromboserisiko von bis zu 23%,*°! auch bei
extrakardialem Conduit.>> Thromben treten insbesondere im Jahr nach Anlage der TCPC sowie im
spateren Langzeitverlauf auf.*® Zusatzlich findet man zerebrovaskulire Ereignisse in bis zu 9%.°% >
Zur Thrombembolieprophylaxe scheint eine Thrombozytenaggregationshemmung die Inzidenz
zerebrovaskularer  Ereignisse zu  verhindern.”® Symptomatische®® und asymptomatische
Lungenembolien®® *® waren bei Patienten mit Antikoagulation seltener. Andere Studien fanden keine
Unterschiede zwischen einer primarprophylaktischen Antikoagulation (Vitamin K-Antagonisten, Ziel
INR 2-3), Thrombozytenaggregationshemmung (ASS 1-5 mg/kg)> oder gar keiner antithrombotischen
Prophylaxe.®® Eine kirzlich erschienene randomisierte Studie fand ebenso keinen Unterschied
zwischen ASS und Warfarin zur Primarprophylaxe in den ersten beiden Jahren bei einer erheblichen
Anzahl thromboembolischer Ereignisse.”® Daher wird weltweit wie auch in Deutschland je nach
Zentrum die Thrombembolieprophylaxe sehr unterschiedlich gehandhabt.>’

Bei zusatzlichen Risikofaktoren wie atrialen Rhythmusstérungen, Azygoskontinuitat™ oder bereits
stattgehabter Thrombose oder Embolie, und eventuell auch einer bilaterale obere cavopulmonale
Anastomose, offener Fenestrierung oder venovendsen Fisteln,”® Stenosen im Fontantunnel oder
grenzwertig kleinen Pulmonalarterien®®, sowie dem Vorliegen einer EiweiRverlustenteropathie® ist
eine orale Antikoagulation zu empfehlen.®

Uber die Rolle der neuen direkten Thrombininhibitoren oder oralen Faktor Xa-Inhibitoren liegen bei
diesen Patienten derzeit noch keine Daten vor.

www.kinderkardiologie.org 9/15



6.2.5 Leberfunktionsstorungen

Bei der Fontan-Zirkulation kann sich aufgrund des chronisch erhohten Lebervenendruckes und einer
latenten Herzinsuffizienz eine Leberschadigungen als Folge einer Minderperfusion der
Lebersinusoide entwickeln, die sich als leichte Erhéhung der Leberenzyme (v. a. y-GT, alk.
Phosphatase) oder Abbauprodukte (Bilirubin) im Plasma, oder als Beeintrachtigung der
Lebersyntheseleistungen (Gerinnungsfaktoren, Albumin, EiweiR) zeigen.

6.2.6 EiweiBverlustenteropathie

Das EiweiRverlust-Syndrom ist gekennzeichnet durch ein erniedrigtes Serumalbumin mit Odemen,
Erglissen und Aszites. Im Stuhl ist alphal-Antitrypsin vermehrt nachweisbar. In friihen Studien wird
eine kumulative Inzidenz in den ersten 10 Jahren nach Fontanoperation von 13% angegeben.®
Aktuellere Studien sprechen von ca. 4%.%* Die 5-Jahres-Letalitit liegt auch mit medikamentéser,
interventioneller oder chirurgischer Therapie bei 49-59%°* *. Der Grad der Herzinsuffizienz sowie das
Serumalbumin sind pradiktiv fir das Uberleben.®

Symptomatisch werden Albumininfusionen, Immunglobuline und Diuretika verabreicht. Ursachlich
muss primar die Himodynamik optimiert werden.®® Kurzfristig ist die interventionelle Fenestrierung
erfolgversprechend. ® % Eine Herztransplantation ist bei therapierefraktirem schwerem EiweiR-
Verlust-Syndrom in Einzelféllen zu erwagen. % ¢

Alle spezifischen Therapien der Eiweillverlustenteropathie haben sich langfristig als enttauschend
herausgestellt. Sowohl Glucocorticoide, als auch unfraktioniertes Heparin kdnnen kurzfristig zur
Remission fithren. Langfristig stehen jedoch die Nebenwirkungen im Vordergrund.”” ’* Auch von
Budesonid, einem oralen Steroid mit hohem First-Pass-Effekt in der Leber, sind kurzfristige
Verbesserungen aber auch cushingoide Nebenwirkungen beschrieben.”” 7 Mittelfristige Daten
stehen noch aus. Langfristig ist wie bei der Eiweillverlustenteropathie die anhaltende Verbesserung
der Hdmodynamik mit Verringerung des zentralvendsen Druckes notwendig. In Einzelfdllen bleibt
jedoch nur eine Herzlungentransplantation.

6.2.7 Plastische Bronchitis

Die plastische Bronchitis ist eine seltene, aber lebensbedrohliche und schwer zu behandelnde
Komplikation des Fontankreislaufes. Pathognomonisch ist das Abhusten von eingedickten
bronchialen Ausgusspraparaten.

Da die plastische Bronchitis schubweise verlauft und da wegen des dramatischen klinischen Zustands
oft polypragmatisch vorgegangen wird, sind die publizierten Fallberichte nur mit Vorbehalt zu
verwerten. Zur Diagnosesicherung und mechanischen Beseitigung der Ausglisse wird eine
Bronchoskopie” 7 empfohlen. In Fallberichten wird ferner intrabronchiales Spiilen mit rhDNAse” 76
oder Vernebeln mit TPA”7° oder Urokinase® beschrieben.

Herztransplantation

Ultima ratio fur Fontan-/TCPC-Patienten mit schlechter Ventrikelfunktion ist die Herztransplantation
(frihzeitige Listung!). Unter allen Herztransplantierten unter 18 Jahren haben jedoch jugendliche
Fontan-Patienten die schlechteste Prognose.®!

6.4 Infektionsprophylaxe

Die RSV-Immunglobulin-Prophylaxe ist zumindest im ersten Lebensjahr indiziert.®?

Zusatzlich zum regularen Impfprogramm soll ab einem Alter von 6 Monaten jahrlich die
Grippeschutzimpfung durchgefiihrt werden.®®> Nach Abschluss der Pneumokokken-Sauglingsimpfung
(Konjugatimpfstoff) ist ab dem Alter von 2 Jahren eine Immunisierung mit 23-valentem
Polysaccharidimpfstoff zu empfehlen.® Bei Asplenie/Polysplenie (Heterotaxie Syndrome) oder einem
T-Zell-Defekt (Di-George-Syndrom) ist eine detaillierte Absprache mit einer Immundefektambulanz
notwendig (Impfungen, Penizillinprophylaxe).

Eine Endokarditisprophylaxe ist nur bei besonderen hamodynamischen Restbefunden empfohlen.?
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6.5 Entwicklungsneurologische Nachbetreuung

Aufgrund angeborener zentralnervoser Defekte, der mehrjahrigen Zyanose, unter Umstdanden
mehrfacher Herzlungenmaschinen-Operationen und der langen Krankenhausaufenthalte ist auch
ohne offensichtlichen zentralnervésen Komplikationen eine entwicklungsneurologische Beobachtung
in einem sozialpadiatrischen Zentrum indiziert.®®

6.6 Soziale Aspekte

Bei der Berufswahl ist zu beachten, dass die koérperliche Leistungsfahigkeit im Erwachsenenalter
schneller abnimmt, als bei Herzgesunden.*

Madchen mit Fontan-Zirkulation miissen rechtzeitig bezliglich der Verhiitung einer Schwangerschaft
beraten werden. Im Falle einer Schwangerschaft ist das Risiko flir Mutter und Kind deutlich erhoht.
Dennoch ist eine erfolgreiche Schwangerschaft bei intensivierter Uberwachung prinzipiell méglich.
Die Patienten bediirfen einer lebenslangen Betreuung auch jenseits des Kindesalters durch einen
Spezialisten fiir angeborene Herzfehler.

7 Pravention

Eine spezifische Pravention gibt es nicht.

Die Moglichkeiten zur genetischen Beratung und zur pranatalen Diagnostik einschlielllich fetaler
Echokardiographie sollen den betroffenen Familien angeboten werden. Es wird empfohlen, dass die
Entbindung des Neugeborenen mit pranatal diagnostiziertem UVH in einer Frauenklinik mit
Anbindung an eine kinderkardiologische Klinik erfolgt.
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