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Fontanova operacia - historia

Thorax (1971), 26, 240.

Surgical repair of tricuspid atresia

F. FONTAN and E. BAUDET
Centre de Cardiologie, Université de Bordeaux 11, Hépital du Tondu, Bordeaux, France

Surgical repair of tricuspid atresia has been carried out in three patients ; two of these operations
have been successful. A new surgical procedure has been used which transmits the whole vena
caval blood to the lungs, while only oxygenated blood returns to the left heart. The right atrium
is, in this way, ‘ventriclized’, to direct the inferior vena caval blood to the left lung, the right
pulmonary artery receiving the superior vena caval blood through a cava-pulmonary anastomosis.
This technique depends on the size of the pulmonary arteries, which must be large enough and at
sufficiently low pressure to allow a cava-pulmonary anastomosis. The indications for this procedure
apply only to children sufficiently well developed. Younger children or those whose pulmonary
arteries are too small should be treated by palliative surgical procedures.

Francois Marie Fontan 1929-2018




Fontanova operacia — histéria: rozne modifikacie

Kreutzer 1973

De Leval 1988

Atriopulmonary anastomosis Total cavopulmonary connection
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Bjork 1973 g(:::s;lf; ;alcgfoonduit
RA - RV anastomosis
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6 Fontan — etapovity pristup

|. Etapa opera'cie (novorodenecké obdobie)
Vhodny typ operacie v |. etape podla plucneho prietoku:
(preload komory zvyseny v porovnani s normalnym srdcom)

Znizeny (PA, PS) zvyseny (SV bez PS)
Arterialny shunt (MBT spojka) banding arteria pulmonalis

extrémne zvyseny (HLHS)
Norwood Damus-Kaye-Stansel




6 Fontan — etapovity pristup

Il. Etapa operacie (vek 6 mesiacov)
Bidirekéna kavopulmonalna anastomoza
(Bidirekcny Glenn)

(preload komory mierne znizeny v porovnani
s normalnym srdcom)




6 Fontanova operacia — etapovity pristup

Ill. Etapa operacie (3-a roky)

Fontan fenestrovany/nefenestrovany
Dnes najviac pouzivany typ operacie
s extrakardialnym tunelom

iy

Total
n 468
CVP (mmHg) 99+ 24
v-EDP (mmHg) 52+33
Cl (I/min/m?) 34+08
Sa0, (%) 942+ 4.8

Nakano T., Eur J Cardiothorac Surg 2015
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6 Fontanovska cirkulacia — paliativne riesenie: o g

Hemodynamicky stav, kedy jedinou energiou pumpujucou krv do pluc je
zvysok postkapilarnej kontraktilnej energie systémovej komory

I MNormal LV

— UVH

Efekt operacie:

* Normalizacia objemového zatazenia 006,
e -

komory (graf.)

e Sat02 blizke normalu Fontan

Preload/size vertricle

» Zvysenie systémoveho vendzneho >
Birth

tlaku (negativny efekt operacie) i

Volume load paradox while preparing for the Fontan: not too muchfor the ventricle, not too little for the lungs
Marc Gewillig *, Stephen C. Brown , Ruth Heying , Benedicte Eyskens , Javier Ganame , Derize E. Boshoff , Werner
Budts , Matthias Gorenflo. Interactive CardioVascular and Thoracic Surgery 10 (2010) 262-265
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VCC indikované na operaciu Fontanovu operaciu

Chyby s funkéne jednokomorovou cirkulaciou (SV)
e Jedna z komor nie je dostatoCne vyvinuta

(HLHS, HRH, PA IVS, PAVSD, TA, MA, EA, DILV, DORV, MGA,
disbalancovany AVSDC, heterotaxie ...)

* Velmi velky defekt komorového septa (VSD), remote VSD, velky
mnohopocetny VSD, straddling uponov chlopni cez VSD.

(DORV, AVSDC, komplexna TGA ...)



6 Indikacné kritéria na Fontanovu operaciu

e Sinusovy rytmus

e Stredny tlak v pl'ucnici menej ako 15 mmHg

 Plicna vaskularna rezistencia menej ako 4 Wj/m2

* Dostatocna kapacita plucnych artérii (McGoon index viac ako 1,8)
(Low risk Fontan McGoon > 2, Nakata > 250)

* Dobrd funkcia komory (EF > 60%)

* Suficientnost srdcovych chlopni

Prognéza

* prezitie deti s jednou komorou
* dobra kvalita zivota v kratkodobom a strednedobom prezivani
e chronické komplikacie v dlhodobom prezivani



Rizikové faktory pre Fontanovu operaciu

e Anamnéza:
Chronické respiracné, alebo plucne ochorenie
Heterotaxia
Genetické syndromy

* Echokardiografia:
Stredny (l1.), alebo vyssi stupen regurgitacie AV chlopni
Stredne zavazna, alebo zavazna porucha funkcie SV
Stredny (ll.), alebo vyssi stupen regurgitacie Ao chlopne
Stenoza plucnych vén s gradientom viac ako 3mmHg

* Angiografia:
Stredne zavazné a zavazné stendzy, diskontinuity ramien PA

Stendza plucnych vén
Anomalie systémového vendzneho navratu (interupcia IVC)
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Normalna cirkulacia

Systémova
komora

Pltcna Systémova

vaskularna vaskularna
rezistencia rezistencia

2 obehy v sérii
systémovy a plicny

Hemodynamika Fontanovskej cirkulacie

Fontanovska cirkulacia

Systémova
komora

Plticna Systémova
vaskularna vaskularna
rezistencia rezistencia

1 obeh s jednou komorou
neoportalny systém




»

Neoportalny systém a srdcovy vydaj

* Fontanovska cirkulacia =, Neoportalny” systém

* Krv vyvrhovana systémovou komorou preteka kapildarnou sietou
velkého obehu a bez pridavnej energie pumpy (pri normalnom obehu
RV) preteka druhym — plucnym kapilarnym rieciskom.

* Prietok cez plucne riecCisko je determinovany:

- tlakom pred plticami (CVP) ‘ pluca kriticke

- tlakom za plucami (LAP) mles.to. o
fontanovskej cirkulacie

- plucnou vaskularnou rezistenciou



Ao

LV S LV

RV

RA LA

Normalna biventrikularna cirkulacia
Syst. a plucna cirkulacia v sérii
RV kompliance determinuje RAP (<LAP)

RV pumpa dodava krvi energiu
potrebnu na prekonanie PVR

Grafy z publikacie:
M Gewillig, S C Brown, The Fontan circulation after 45 years: update in physiology,

Ao

CV PA

LA

Univentrikuldarna fontanovska
cirkulacia

Syst. vény su napojené priamo na PA

CVP zvysené

RV pumpa chyba

Heart. 2016 Jul 15; 102(14): 1081-1086.
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Fontanovska cirkulacia dospelého pacienta.

e Zvysena PVR
* CVP eSte zvyseneé

(max. tolerované CVP 20mmHg)
* Redukovany prietok cez pluca

do komory - { preload
e Zvysené plniace TK komory

* Komora prestava kontrolovat CO
e Znizeny CO

Graf z publikacie:
M Gewillig, S C Brown, The Fontan circulation after 45 years: update in physiology,
Heart. 2016 Jul 15; 102(14): 1081-1086.
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Zavislost srdcového vydaja, kontraktility a PVR
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» Zvysenie kontraktility nemoze viest k zvySenie srdcového vydaja, ak nie je dostato¢ny preload
Graf z publikacie:
M Gewillig, S C Brown, The Fontan circulation after 45 years: update in physiology,
Heart. 2016 Jul 15; 102(14): 1081-1086.
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Fontanovska cirkulacia

* Nizkotlakovy systém s pomalym tokom
Kriticky dolezité: Minimalizacia prekazok a energetickych strat v toku

* Negativny vplyv na prietok cez FF:
* hypolazia plucnic
* stendzy systémovych alebo pliucnych vén (vrodené, ziskané)
e distorzie, dutiny, ostré uhly
* redukcia plucneho cievneho rieCiska
* plucna vaskularna choroba — PVR
* turbulencie, kolizie toku, viry, trecie sily, stagnacia
* kolateralny prietok
e externé kompresie
e zvysena viskozita
* funkcia spolocnej komory a AV chlopni
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Fenestracia medzi tunelom a predsienou.

mierne znizeny CO
|dealny ,Fontan” » mierne zvysené CVP » nepotrebuje fenestraciu
normalne art. satO2 (>95%)

M rezistencia neoportal syst. , .
fenestracia = ventil

Zlyhavajuci , Fontan“ CO .
yhavajucl *CVP (tunel->predsien)
kompromis

Desaturdacia / kongescia



Faktory s negativnym vplyvom na Fontanovsku cirkulaciu

Nizka kapacita plicnych artérii, alebo plticna vaskularna choroba (1*PVR)

TCPC bez fenestracie:

e systémova vendzna kongescia (CVP > 15mmHg) — zvysenie TPG (>10mmHg) bez zvysenia
tlaku v predsieni (5mmHg) - edémy, fluidothorax, ascites

* Nizky srdcovy vydaj, zlyhavanie hepatalnych a renalnych funkcii

TCPC s fenestraciou:

* Pokles satO2 (pod 90%), CVP mierne zvysené (do 15mmHg) a TPG mierne zvyseny (do
10mmHg), bez zvysenia tlaku v predsieni (5mmHg)

Veno-venodzne kolaterdly (do pl.v, SC, predsiene):

* @ plucny prietok a tlak v syst. FF

Bronchialne kolateraly :

e I plucny prietok a tlak v syst. FF

J/Systolickd/diastolicka dysfunkcia SV:

* Vzostup plniaceho tlaku — vzostup TK v predsieni (>10mmHg), zvyseny CVP (> 15mmHg), bez

i vyraznejsej zmeny TBG
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Zlyhavajuci Fontan

* Znizend vykonnost

e Systolicka a diastolicka dysfunkcia SV

* Arytmia

* Cyanoza

* Hepatomegalia, fibrdza, cirhdza, karcinom pecene

* Zlyhavajuci lymfaticky systém — PLE, plastickd bronchitida (*PVR)
* Vendzne trombozy

* Ascites, edémy

e Osteoporoza...



| S— ESC/ERS GUIDELINES

doi:10.1093/eurheartj/ehv317

PAH podla definicie nie je u
. . ’ . v p 2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis
FO nta n OVS kEJ C I rku I a CI e m Oz n a and treatment of pulmonary hypertension

The Joint Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary
. e ol Hypertension of the European Society of Cardiology (ESC) and the
Table 3 Haemodynamic definitions of pulmonary hypertension European Respiratory Society (ERS)

Endorsed by: Association for European Paediatric and Congenital
Cardiology (AEPC), International Society for Heart and Lung
Transplantation (ISHLT)

All Authors/Task Force Members: Nazzareno Galie* (ESC Chairperson) (Italy),

Marc Humbert*2 (ERS Chairperson) (France), Jean-Luc Vachiery© (Belgium),

Simon Gibbs (UK), Irene Lang (Austria), Adam Torbicki (Poland), Gérald Simonneau?
| Pulmonar)’ arterial hypertension (France), Andrew Peacock® (UK), Anton Vonk Noordegraaf® (The Netherlands),

PAPm 225 mmHg
_ e Maurice Beghetti® (Switzerland), Ardeschir Ghofrani? (Germany),

i S 3.PH due o |ung dlseases- Miguel Angel Gomez Sanchez (Spain), Georg Hansmann® (Germany), Walter Klepetko©
4. Chronic thromboembolic PH (Austria), Patrizio Lancellotti (Belgium), Marco Matucci (ltaly), Theresa McDonagh

5. PH with unclear and/or multifactorial mechanisms (UK), Luc A. Pierard (Belgium), Pedro T. Trindade (Switzerland), Maurizio Zompatori®

(Italy) and Marius Hoeper? (Germany)
Post-capillary PH { PAPm >25 mmHg 2.PH due to left heart disease

7 2 5.PH with unclear and/or multifactorial mechanisms
Isolated post-capillary PH i® sapd/or
Combined post-capillary and pre-capillary PH DD maig/or

CO = cardiac output; DPG = diastolic pressure gradient (diastolic PAP — mean PAWP); mPAP = mean pulmonary arterial pressure; PAWP = pulmonary arterial wedge pressure;
PH = pulmonary hypertension; PVR = pulmonary vascular resistance; WU = Wood units.

®All values measured at rest; see also section 8.0.

®According to Table 4.

“Wood Units are preferred to dynes.scm >,

Definition Characteristics® Clinical group(s)®
PH

[

Pre-capillary PH <

U FF je kluCova nizka PVR — zvysSenie vyrazne zhorsuje morbiditu a mortalitu pacientov s FF
PVR determinuje CO u FF o
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Definicia plucnej hypertenznej vaskularne; fas
choroby po Fontanovej operacii.

* PVR >3 WUm?2
* TBG (stredna tlak v plucnej artérii — tlak v lavej predsieni) >6 mmHg

(Maurice Beghetti University of Geneva and Lausanne, Switzerland: Pulmonary vasodilators in Fontan Patients . EUROGUCH Lausanne 2017)
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PVR

Age in v M Gewillig, S C Brown, The Fontan circulation after 45 years: update in physiology
ge In years Heart. 2016 Jul 15; 102(14): 1081-1086.
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6 Pldcne vaskularne rie€isko u FF - abnornality

l.etapa korekcie (spojka, BAP)

- Zvyseny plucny prietok — rast a vyvoj plucnej vaskulatdry (nutné pre dostatocne kapacitneé riecisko
predpoklad nizkej PVR, ale riziko vzniku plucnej vaskularnej choroby)

VS.

- Znizeny plucny prietok - ochrana SV pred overload, riziko zvysovania PVR pre nedostaocny vyvoj
plucnej vaskulatury, zvysenie end-diastoly SV

- chronicky znizeny prietok — plucny aj syst. vazokonstrikcia

* - Architektura PA — anatomické prekazky toku, , stendza, distorzia, maldistribucia toku (RPA/LPA) su
pricinou vzniku casti s hypolaziou alebo vaskularou chorobou chronicka desaturacia, znizeny prietok
cez pluca, syst.-PA kolateraly

* Chybanie pulzativheho toku — chyba ,,shear stress” mediované uvolriovanie NO endotelom —
nedostatoc¢na schopnost vazodilatacie - endotelidlna dysfunkcia (predispozicia pre TPVR)
- absencia zvysenia toku pri namahe — chyba recuitment kapilar

 Remodelacia pl. vaskulatury u zlyhavajuceho fontana: tenka vrstva hladkej svaloviny, apoptoza
buniek hladkého svalu, excentricka intimalna fibroza

* Abnormality vaskuldrneho tonusu, remodeldcia ciev, proliferacia , endotelidlna dysfunkcia - TNPVR
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Terapia plucnymi vazodilatanciami u FF
pouzitie v pooperacnom obdobi

* Nie su jednoznacné doporucenia, len jednotlivé studie a kazuistiky

» Kratkodobé pouzitie po operacii BDG — iNO (pri CVP>20mmHg — Agarwal)
- znizenie TK v SVC ak nie je anatomicka priCina (stendzy, dystorzie...)
- pri satO2 <75% a nizkom CVP v SVC bez efektu — susp.v-v. kolateraly

» Kratkodobé pouzitie iNO po operacii FF (ak CVP 1T~ 15mmHg, TBG T8 mmHg)
— znizuje zvysené CVP a TBG

* Popisuje sa aj pouzitie beraprost, epoprostenol, sildenafil...)
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Terapia plucnymi vazodilatanciami u FF
neskoré dlhodobé pouzitie

* Nie su jednoznacné doporucenia, len jednotlivé studie a kazuistiky

* Sildenafil (najviac pouzivany)
zlepsenie funkcie SV, CO
niektoré studie popisuju zlepsenie PLE a plastickej bronchitidy
* Endotelin-1 antagonisti (Bosentan, ambrisentan, sitaxentan...)
(Predpoklada sa, ze FF ma zvySené hladiny endotelinu-1 a jeho receptorov)
- zvySenie peak VO2, zlepsenie vysledku zdtazovych testov, pokles pro-BNP
- Znizenie PVR, zvySenie triedy NYHA (Agnoletti)
* Prostacyklinova cesta — inh. lloprost — zvysenie VO2

* Vedlajsie uCinky — napr. hepatotoxicita



Sildenafil u pacientov s FF

Heart
Associations

C ircu1ati0n é American

JOURNAL OF THE AMERICAN HEART ASSOCIATION

Impact of Oral Sildenafil on Exercise Performance in Children and Young Adults After
the Fontan Operation: A Randomized, Double-Blind, Placebo-Controlled, Crossover Trial
David J. Goldberg, Benjamin French, Michael G. McBride, Bradley S. Marino, Nicole Mirarchi,

Brian D. Hanna, Gil Wernovsky, Stephen M. Paridon and Jack Rychik

e 7aver

— Sildenafil zlepsuje efektivitu ventilacie pocas zataze

Goldberg DJ, et al. Circulation 2011; 123:1185-93.
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Studia TEMPO - Bosentan

* Pacienti s TCPC
* 1:1 randomizovana studia, dvojitoslepa
* Bosentan alebo placebo 14 tyzdnov

Vek, mean (SD) 20,3 (7,5) 19,7 (6,6)
Muzi (%) 21 (58%) 24(62%)
BMI, mean (SD) 21,5 (4,1) 21,1 (3,7)
NYHA (%)

| 22 (61%) 30 (77%)
[ 13 (36%) 9 (23%)
Il 1(3%) 0

Peak VO2 (ml/min/kg) mean (SD) 28,5 (7,7) 28,2 (6,1)

Hebert A, et al. Circulation 2014



TEMPO Vysledky:

Difference 1.39
(95% CI: 0.18, 2.59)
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Bosentan Placebo
h=32 n=37

VO,: oxygen consumption Hebert A, et al. Circulation 2014;

Vzostup VO2 v skupine Bosentan

Difference 0.39
(95% CI: 0.01, 0.77)
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Bosentan Placebo
n=232 n=37

CPET: cardio-pulmonary exercise test Hebert A, et al. Circulation 2014;

Vzostup vykonnosti v skupine
Bosentan

Hebert A, et al. Circulation 2014



TEMPO Zmeny NYHA

Odds ratio bosentan vs placebo = 0.069
mFC| mFCII FC Il (95% Cl: 0.00, 0.41)
p = 0.0085
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Bosentan Placebo
EOT: end of treatment Hebert A, et al. Circulation 2014;

Hebert A, et al. Circulation 2014



»

Zaver

* Fontanovska cirkulacia

- Heterogénna skupina pacientov — zakladna diagndza, typy operacii,
komplikacie, vekové kategorie...

- Hemodynamika nie je eSte kompletne objasnena
- Hemodynamika je abnormalna

- Predpokladom pre fungovanie FF je nizka PVR a optimalizacia prietoku cez
neoportalne riecisko

- Liecba v€etne plucnych vazodilatatorov je na zaklade malych studii a
kazuistik — chybaju velké subory

- Liecba plucnymi vazodilatatormi — znizenie PVR, nadej pre pacientov s FF



Dakujem za pozornost.



