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Fontanovska cirkulace je chirurgickym fesenim komplexnich srdec¢nich vad v pfipadech, kdy neni mozné zachovat oddéleny
systémovy a plicni obéh. Spociva v nékolika za sebou jdoucich operacnich vykonech, jejichz findlnim feenim je napojeni horni
duté Zily na vétev plicnice a propojeni duté Zily s plicnici prostfednictvim intraatridlniho nebo extrakardialniho tunelu. Vznikd tak
neoportalni cirkulace zahrnujici dva kapilarni obéhy za sebou, zavislé na dobré systolické i diastolické funkci spole¢né komory,
centralnim zilnim tlaku a nizké pulmonalni vaskularni rezistenci. Dlouhodobé pfeziti nemocnych s Fontanovskou cirkulaci je velmi
dobré, nicméné morbidita je vysoka. Castymi komplikacemi jsou srde¢ni selhani, arytmie a zvy3eni plicni vaskularni rezistence,
které samostatné nebo v kombinaci mohou vést ke zhrouceni tohoto delikatniho ob&hu. Casto dochéazi i k poskozeni dalsich
systémU, nejcastéji jater a hemostazy. Rezidualni nalezy po primarnich operacich je mozno fesit chirurgicky ¢i katetriza¢né, pro
medikamentdzni terapii ale neexistuje 1écba zalozena na dlikazech.
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Fontan circulation: ,a common univentricle heart”

The Fontan circulation is surgical solution of complicated heart defects in cases when it is not possible to maintain distinct systemic
and pulmonary circulations. It involves several consecutive surgical operations, the final step being the attachment of the superior
vena cava to a pulmonary artery branch and connection of the vena cava to the pulmonary artery through an intra-atrial or extracar-
diac tunnel. This gives rise to neoportal circulation comprising two capillary circulations in tandem, dependent on good systolic and
diastolic function of the common ventricle, central venous pressure, and low pulmonary vascular resistance. Long-term survival of
patients with the Fontan circulation is very good; however, morbidity is high. Frequent complications include heart failure, arrhyth-
mias, and increased pulmonary vascular resistance that, alone or in combination, may lead to collapse of this delicate circulation.
Moreover, damage to other systems often occurs, most commonly involving the liver function and haemostasis. Residual findings
following primary surgery can be managed with surgery or catheterization; no evidence base exists for medical therapy.

Key words: Fontan circulation, TCPC, pulmonary vascular resistance, common ventricle.

Anatomie, patofyziologie

Termin fontanovska cirkulace je univerzaini
chirurgické resent, které se pouziva v pfipadech
komplexnich srde¢nich vad, kdy nenf mozné
chirurgicky fesit vadu tak, aby zlstal oddéle-
ny systémovy a plicni obéh zapojené v sérii.
Pricinou mUze byt bud Uplna atrézie chlopné, at
uz trikuspidalnf, ¢i (podstatné vzacnéji) mitralni,
déle hypoplazie jedné z komor, patologické

usporadani chlopni — napfiklad straddling zne-
moznujici rozdélit dvé komory zaplatou ¢i z3-
vazna komplexita vady (obrazek 1). Chirurgické
feSeni spociva v nékolika za sebou jdoucich
zakrocich, kdy pfi prvnim zékroku v raném dét-
stvi je bud omezen nadmérny pritok plicemi
pomoci bandaze plicnice, nebo se naopak pfi
nedostate¢ném pritoku plicemi pouZivaji spoj-
kové operace. Ve druhé fazi je konstruovano

napojeni horni duté Zily na vétev plicnice (bidi-
rekéni kavopulmonalni anastomoza) a teti fazi
je doplnéni cirkulace na UpIné kavopulmonalni
spojeni propojenim dolnf duté Zily prostfed-
nictvim tunelu na stejnou vétev plicnice. Tunel
mUze byt podle nejnovéjsi modifikace veden
zcela extrakardidlné ¢i intraatridlné, kdy jeho
nedilnou soucasti je sténa siné (obrazek 2). Pri
findlnim kroku se velmi ¢asto ponechéava fene-
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Obr. 1. Nejcastéjsi vrozené srdecni vady vyzadujici operacni feseni prostiednictvim fontanovské cirkulace Tento cirkula¢ni systém byva nékdy nazyvan
(pfevzato od dr. Chaloupeckého, Détské kardiocentrum, FN Motol) té2 neoportalnim systémem a pfipodobniovén
Dvojvtokovd levd komora  Trikuspidalni artrézie Hypoplastickd prava komora k portélni jaternf cirkulaci, protoZe se jednd o za-
pojeni dvou kapildrnich systémi za sebou v fadé

bez vmezefené pumpy. Systémovy Zzilni ndvrat

— pasivné protéka do plicni cirkulace a teprve po-

- tom do spole¢né komory. Plicni pritok a srde¢nf

vydej jsou vysledkem tlakového rozdilu mezi

Dvojvtokova prava komora  Mitralni artrézie Hypoplasticka leva komora dutymi Zilamia plicnicia slozkou plicni Zily/sine/

spole¢na komora. Systémovy zilni tlak idedlnf
fontanovské cirkulace je 10-15 mmHg, tlak v si-
ni plicnich Zil je 5-10 mmHg, transpulmonaln{
= gradient je tedy 5-8 mmHg. Srde¢nf vydej je
udrzovan dostate¢nym plnénim komory, nor-

malnimi AV chlopnémi, dobrou diastolickou

Obr. 2. Typy fontanovské cirkulace; A—, klasickd” fontanovskd operace — napojeni plicnice na pravou sii; B— - a systolickou funkci a normalnim sinusovym
intraatridini tunel: C—extrakardidinitunel (pfevzato od dr. Chaloupeckého, Détské kardiocentrum, FN Motol) rytmem. V idelnim piipadé této cirkulace ne-

A B C

ni obstrukce Zilniho navratu ramena horni ani

dolni duté Zily, je pfiméfeny preload, oteviené
anastomazy a nizky intrathorakdlni tlak, naopak
nizky PAP, nizkd pulmondlni vaskularni rezisten-
ce (obrazek 3). Spole¢na komora ale nedokaze
kompenzovat prekazku v neo-portdlnim systé-
mu, nemdze ,nasavat” krev skrz plice, nemUze
ovlivnit Zilni méstnani, s vékem v této komore
pak narlistd enddiastolicky tlak. Proto je srde¢ni
vydej v klidu u fontanovské cirkulace roven 70 %
normalniho, coZ je kompenzovano zvysenou
periferni utilizaci kysliku (obrazek 3).

Obr. 3. Hemodynamika fontanovské cirkulace; pasivni pritok systémového Zilniho ndvratu do plicni cirku-

lace a pak do spolecné komory; plicni pritok a srdecnivydej jsou vysledkem tlakového rozdilu mezi dutymi Vy éetfovaci metod y
Zilami a plicnici a slozkou plicni Zily/siné/spolecnd komora; systémovy Zilni tlak idedini fontanovské cirkulace
Jje 10-15 mmHag, tlak v sini plicnich Zil je 5~10 mmHg, transpulmondini gradient je 5-8 mmHg (upraveno dle
Gewillig (6), publikovdno se souhlasem) vysetfeni a EKG, jsou nezbytnou soucasti vy-

setieni zobrazovaci techniky. Echokardiografie

AO
120 by méla byt nedilnou slozkou kazdého pravi-
1 I I l delného vysetieni nemocnych s fontanovskou

cirkulaci, kdy bychom se méli pokusit zobrazit

Kromé zakladnich metod, jako je klinické

spole¢nou komoru, jednu nebo obé AV chlop-
né — k regurgitaci AV chlopni dochézi bud'z in-

(®2]
T \Y v trinzické pficiny, jako je redundance, tehtering,
o 15 zesileni ¢i prolaps, nebo sekundamé pfi dilata-
e ci a dysfunkci komory, déle aortélni chlopen
CVP=TCPC =PA l zvl4§té s ohledem na moznou requrgitaci at uz
10_ mrrmmmmmmmm——— Semmmommmoss--gEe-c=T===== piinativni, ,neoartalni” nebo regurgitaci slozky

TPG =5 mmHg ‘ systému Damus-Kaye-Stancel, subaorticky pro-
mmmmm=====  STOr S NAProstou nutnosti vylouceni obstrukce,
LA LA T oblouk (u nékterych nemocnych po operaci
0 | koarktace aorty nebo interrupce), descendentni

5 i S

aortu, horni rameno TCPC a jeho napojeni na
strace z tunelu do sifového prostoru s cilem  obdobi. V dalsim pribéhu pfi kvalitni hemo-  vétev plicnice s ohledem na moznou pfitomnost
odlehcit plicni cirkulaci a zabrénit tak tvorbé  dynamice a poklesu saturace pak mdze byt  stendzy a doIni dutou zilu. Pokusit bychom se
fluidothoraxu v bezprostfednim poopera¢nim  fenestrace uzavrena katetriza¢né. mélii o zobrazeni fenestrace, a to jak barevnym
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Obr. 4. Trikuspiddini atrézie; Ctyrdutinovd echokardiografickd projekce (archiv V. Tomek, Détské kardio-
centrum, FN Motol)

Obr. 5. Dvojvtokovd levd komora; Ctyfdutinovd echokardiografickd projekce (archiv V. Tomek, Détské

kardiocentrum, FN Motol)

dopplerem se zobrazenim kontinualniho turbu-

lentnfho toku a kontinudlnim CW ke stanoventi
gradientu, ktery se ménf jednak u obstrukce
pulmonalnich tepen nebo u plicni hypertenze.

Magnetickd rezonance srdce by v idealnim
pifpadé a pfi absenci zavaznéjsich komplikacl mé-
la byt provadéna jedenkrdt za tfi roky. Je zlatym
standardem pfi vypoctu objem a funkci komor,
|épe nez echokardiografie zobrazi tromboembo-
lické komplikace. LGE, marker myokardialni fibro-
zy, je metodou budoucnosti a velocity-encoded
phase-contrast cine MR slouzi k vypoctu rychlos-

ti a objemu krve, regurgita¢ni frakce, distribuce
proudéni do vétvi plicnice a kvantifikaci kolaterdl.

Soucastf pravidelnych kontrol by mélo byt
i z&tézové vysetreni se stanovenim maximal-
ni spotfeby kysliku, heart rate reserve, reakce
krevniho tlaku a zaméfeni na pfipadny pokles

saturace v zatézi, arytmie.

Dlouhodobé vysledky,
komplikace

Dlouhodobé preziti pacientd s TCPC je velmi
dobré, dosahuje az 85% po dvaceti letech po ope-

raci (1). Pozdni morbidita je ale pomérné vysoka
a zahrnuje regurgitaci atrioventrikuldrnich chlopni
ccav 25%, arytmie ve 45 9% a snizenou systolickou
funkci komory az u46% (2, 3, 4). K dalsim kompli-
kacim pak patif zvyseni pulmonalni vaskuldrni re-
zistence, vznik trombozy, veno-vendéznich kolaterdl
a mnohocetnych aorto-pulmondlnich kolateral
(MAPCASs) zpUsobuijicich vznik cyandzy nebo obje-
mového zatizeni. Velmi ¢asto u téchto nemocnych
nachdazime postiZen jater, pro svou ¢astou pfftom-
nost jiz s literdrnim akronymem FALD - Fontan
Associated Liver Disease. Vzacnou, ale o to zavaz-
néjsi komplikacf pak jsou chronicky ascites, protein
losing enteropatie a plastickd bronchitis.

Ke vzniku srde¢niho selhani mlze vést snizend
funkce komory, regurgitace atrioventrikularnich
chlopnf a provokujicim momentem mohou byt
arytmie. Systolicka dysfunkce spole¢né komory
vznikne pfi objemovém underloadingu po poca-
te¢nim objemovém pretizent, pfi poskozeni myo-
kardu pfi Spatné protekci pfi kardiopulmonalnim
bypassu nebo po ventrikulotomii. Pfi¢cinou mdze
byt i patologické architektura myokardu. Ke snizenf
plicniho pritoku vede zvyseni plicni hypertenze
pii mikroembolech ze Zilniho systému, mozna téZ
absence pulzatilniho toku v plicnich tepnach —
nadmérna exprese vazoaktivnich molekul a samo-
ziejmé fyziologické zvyseni pulmonalnivaskulami
rezistence pfi starnuti nemocnych. Dalsi pficinou
pak mdze byt bud prekazka v prdtoku v ramenech
TCPC nebo plicni zkraty, kolaterdly.

Kromé srdce a krevniho obéhu miize dochazet
i k postizeni dalsich organt. Nejcastéjsi je postizent
jater. Snizeny srde¢ni vydej a hypoxie vedou cas-
to katrofii hepatocytl a centrilobuldmi nekréze.
Zvyseni systémového zilniho tlaku, zvysent tlaku
v jaternich Zilach a nasledné méstnani v jatrech
vedou ke vzniku fibrézy. Hvézdicové bunky se
transformuji v myofibroblasty a vznika cirhdza.
Systémova vendzni hypertenze a snizena perfu-
ze ledvin zpUsobuiji rendlnf insuficienci, kterd na-
$tésti neni prilis Castd a je prevazné mimna. Castejsi
naopak mohou byt tromboembolické pifhody,
jednak v dUsledku stdzy v Zilnim systému, ale také
pfi pomérmé castych abnormitach koagulacnich
faktor(. Zvlasté v tomto ohledu je nezbytné neza-
pomenout na to, Ze pfitomnost fenestrace zvysuje
riziko embolizace do systémového feisté. Na za-
kladé metaanalyz je nynijasné, ze viichni nemocnf
s fontanovskou cirkulaci by méli celozivotné uzivat
Anopyrina v pripadé fenestrace a jesté Sest mésicl
po jejim uzaveru, hemodynamickych prekazek ¢i



anamnézy tromboembolické piihody warfarin
s cilovym INR 2-3,0 (5).

Terapie komplikaci

Pro Ié¢bu srde¢niho selhdni neexistuji zad-
na tvrda data ze studif, velmi dllezité je sni-
Zeni pulmonalni rezistence, pokud je zvysena.
K tomu pouzivdme inhibitory fosfodiesterazy
nebo antagonisty endotelinovych receptort (se
kterymi v soucasné dobé probiha dvojité slepa
studie RUBATO). U asymptomatickych pacient(
nebyl pfi dysfunkci systémové komory prokazan
benefiit jakékoliv medikace. U symptomatickych
pacientd funguji dobre klickova diuretika. Je ale
nezbytné nutné podavat je s vysokou opatrnos-
tf, kdy nadmérmé sniZeni preloadu a kardiorenal-
ni syndrom mohou pusobit kontraproduktivné.
Spironolakton zlepsuje PLE a funkci endotelu.
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operacnich a katetriza¢nich zakrokd. Nutné
je vyhodnotit funkci komory, poruchy rytmu,
vysadit antikoagula¢ni terapii podle vykonu.
V pfipadé fenestrace je tfeba ji bud uzavfit ne-
bo alespon pouzit vzduchovy filtr. Nutnosti je
arterialnf linka, centralnf Zilnf katétr k méfenf
centrédlniho Zilniho tlaku, ktery odrazi stfedni
tlak v plicnici. Je tfeba udrzet dobry srdecni
vydej s dirazem na dostate¢ny preload - na-
prostou nezbytnostni je prevence hypovolemie
k dobrému plnéni komory a neposkodit jeji
kontraktilitu pfi dobrém vybéru anestetik. PFi
operaci by také nemél byt zvysen afterload ani
pulmonalni vaskularni rezistence pfi hypoxemii,
hyperkarbii, acidéze, hypotermii, nedostatecné
analgezii nebo anestezii, podani vazoaktivn{
medikace, nadmérném PEEP nebo kompresi
plic fluidothoraxem.
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