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Bevezetés: Az univentrikularis sziv palliativ mitétje a jobb pitvar-pulmonalis artéria anasztomoézissal (RA-PA) jaré Fontan, valamint
a korszer(ibb, konduit segitségével kialakitott teljes cavo-pulmonalis kapcsolat (TCPC). A mUtét kévetkezménye a non-pulzatilis vé-
nas keringés, amely hosszu tavon a Fontan-/TCPC-keringés elégtelenségéhez (Fontan-failure) vezethet, szivtranszplantacié (HTX)
indikaciojat képezve.

Célkitliizés: Fontan/TCPC-mitéten atesett felnétt betegek hosszu tavu szovédményeinek elemzése, 6sszehasonlitva a Fontant a
TCPC-s populaciéval.

Betegek és médszerek: Vizsgalatunkba 2001-2017 kdz6tt Intézetlinkben kezelt és felnéttként legalabb 1 évig kévetett Fontan/
TCPC-s beteget vontunk be, valamint rogzitettiik az utankovetés soran észlelt eseményeket.

Eredmények: 73 Fontan/TCPC-s beteget vizsgaltunk (Fontan: n=18, TCPC: n=55). A korszeriibb TCPC-tipusu mtétre fiatalabb korban
kerult sor a klasszikus Fontan-mitéttel 6sszevetve (7,416,9 vs. 12,317,0 év, p<0,05). A m(itéttdl eltelt atlagos utankdvetési idé 17,8+3,8 év
volt TCPC, 22,3+5,9 év Fontan esetén. A hosszu tavu kdvetés soran az alabbi szovédményeket talaltuk: szivelégtelenség (16,4%), ritmus-
zavar (32,8%), tromboembolids esemény (15,1%), cirrozis (21,9%), és fehérjevesztd enteropathia (5,4%). A TCPC-betegekhez hasonlitva,
Fontan esetén a pitvari ritmuszavar (p=0,005) és a hospitalizaciot igényld szivelégtelenség (p=0,026) volt gyakoribb. Fontan keringési
elégtelenség a betegek 16,4%-ban jelentkezett, ez a Fontanosok 22,2%-at, illetve a TCPC-sek 14,5%-at jelenti (p=0,44). A mortalitas
5,4% volt, két betegnél HTX tortént; ez utdbbi eseményekben nem volt kiildnbség a Fontan- és a TCPC-betegek aranyaban.
Kovetkeztetések: A Fontan/TCPC magas morbiditasu fiatal populacié. A Fontan-tipust mitét csak a pitvari ritmuszavarok és a
hospitalizaciot igényld szivelégtelenség megjelenése szempontjabdl bizonyult kockazatosabbnak. A Fontan-failure szempontjabdl
meghatarozé tényezdnek a betegek életkora bizonyult a komplettalas idején.

Kulcsszavak: egykamras keringés, Fontan-m(itét, teljes cavo-pulmonalis kapcsolat (TCPC), Fontan-elégtelenség

Differences between Fontan and TCPC procedures based on adult patients’ long-term outcome

Background: The Fontan surgery is a palliative procedure in patients with univentricular heart performed as the classic right atrial
to pulmonary connection (RA-PA), or total cavopulmonary connection (TCPC). The non-pulsatile venosus circulation leads to the in-
sufficiency of the venous circulation, known as Failing Fontan. This condition represents an indication for heart transplantation (HTX).
Aims: To evaluate the long-term outcomes of adult patients after Fontan/TCPC procedure, and compare the clinical outcomes of
Fontan and TCPC populations.

Methods: Patients were enrolled who underwent Fontan/TCPC operation between 2001-2017 at our Institute with a follow-up at
least 1 year and complications were assessed.

Results: 73 Fontan/TCPC patients were enrolled in our study (Fontan: n=18, TCPC: n=55). TCPC was carried out in substantially
younger patients as compared to traditional Fontan procedure (7.4+6.9 vs. 12.317.0 years; p<0.05). The mean follow-up time was
22.3+5.9 years after Fontan, and 17.8+3.8 years after TCPC surgery. The following complications were registered during follow-up:
16,4% had heart failure, 32.8% had arrhythmias, 15.1% thromboembolic events, 21.9% had liver cirrhosis and 5.4% had protein-lo-
sing enteropathy. Compared with TCPC, Fontan patients presented with a higher rate of atrial arrhythmia (p=0.005) and hospitali-
zation for heart failure (p=0.026). Failing Fontan was observed in 16.4% of patients (Fontan: 22.2%, TCPC 14.5%; p=0.44). During
the study period 4 patients died, and 2 were transplanted (no difference was found in regard to these events and type of surgery).
Conclusion: Despite of younger age, patients with Fontan/TCPC operation are at high risk for morbidities. The Fontan surgery —
when compared with TCPC seems to carry a higher risk for atrial arrhythmias and heart failure requiring hospitalization. The patient’s
age at operation was a predictor of Failing Fontan.

Keywords: univentricular heart, Fontan procedure, total cavopulmonary connection (TCPC), Fontan failure
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Bevezetés

A komplex viciumok egykamras keringési modelljének
kialakitdsara Fontan francia sebész egyedi mitéti ti-
pust hozott 1étre 1968-ban (1, 2). A mitét tdbblépcsés,
a befejez6 mitét alapjan tébb tipusat kildnithetjik el: a
klasszikus, korai Fontan-m(tétek esetén a jobb pitvar
segitségével terelték a cavak vérét a pulmonalis arté-
riakba (RA-PA), mig TCPC soran ez intrakardialis (la-
terdlis) tunnel vagy extrakardialis konduit segitségével
torténik (3). A Fontan-keringés sajatossaga, hogy nincs
szubpulmonalis kamra, ezaltal egy non-pulzatilis vénas
keringés alakul ki, amely pulmonalis vaszkularis rezisz-
tencia- (PVR) fuggd, igy csak alacsony PVR mellett
mikadik. Mivel a kamra telédése elbterhelés-fliggd, és
a non-pulzatilis aramlas miatt az el6terhelés csékkent,
igy alacsony ver8volumennel szamolhatunk. Mindezek
a Fontan keringési elégtelenség, az ugynevezett Fon-
tan-failure kialakulasahoz vezetnek (4).

A Fontan keringési elégtelenség két formaja ismert, bar
a tinetek és a hattérben allé mechanizmusok gyakran
keverednek (5). A csokkent kamrafunkcioval jaré Fon-
tan-elégtelenség kamradiszfunkcié talajan alakulhat
ki, az atrioventrikularis (AV) billenty( regurgitaciéjaval
vagy anélkil. Ennek a forméanak a jellemzéje az ala-
csony perctérfogat-szindroma, valamint a csékkent ter-
helhetdség (6). A megtartott kamrafunkciéval jar6 Fon-
tan-failure esetén hemodinamikailag jelentés szikulet
vagy pulmonalis vaszkularis betegség kéroki szerepe
merul fel. Ennek kovetkeztében magas Fontan-nyo-
masok alakulnak ki, sulyos vénas hiperténia jelenik
meg. Ez az allapot pleuralis folyadék és ascites meg-
jelenéséhez vezethet, vagy fehérjeveszté enteropathia,
valamint plasztikus bronchitis kialakulasat okozhatja,
mindazonaltal kedvez a protrombotikus folyamatoknak
(7-9). A tarsuld egyéb problémak, mint ritmuszavar,
maj- és veseelégtelenség is gyakoriak. A majelégtelen-
ség kialakulasa a gyermekkortdl (a komplettalastol) fo-
lyamatosan lehetséges a normalisnal magasabb cent-
ralis vénas nyomas kovetkeztében (6, 10). Ciandzis a
fenesztralt formékat jellemzi, illetve a pulmonalis arte-
rio-venosus fisztulak esetén észlelhet6 (11).

Jelenleg még limitalt informacié all rendelkezésre a ha-
gyomanyos Fontan- és a korszer(ibb TCPC-mtéten
atesett betegek hosszu tavu eredményeirdl (12, 8).
Célkitlizésunk volt a Fontan-/TCPC-m(téten atesett
feln6tt betegeink hosszu tavu szévédményeinek elem-

zése, 6sszehasonlitva a klasszikus Fontan-m(itéten at-
esett betegeket a TCPC-s populacioval.

Betegek és médszerek

A vizsgalatba 2001-2017 kozott Intézetlinkben ke-
zelt és feln6ttként legaldbb egy évig kdvetett Fontan/
TCPC-s beteget vontunk be, valamint dokumentaltuk
az utankovetés soran észlelt eseményeket (1. tAblazat).
A Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardioldgiai Intézetben
felnétt veleszuletett szivbetegség (GUCH) ambulancian
kovetett Fontan/TCPC-s betegek retrospektiv vizsgala-
ta tortént. Adatbazisba régzitettik a demografiai adato-
kat, m(téti leirasokat, valamint a kovetés soran észlelt
kardiovaszkularis eseményeket (ritmuszavar, szivelég-
telenség, stroke, mas tromboembdlids esemény, fehér-
jevesztd enteropathia, cianézis, intervenciok, majelég-
telenség), illetve az utolsé ambulans vizsgélat fébb
eredményeit (funkcionalis allapot, laborvizsgalatok,
echokardiografia vizsgalat). Fontan keringési elégtelen-
ségként definidltuk a kezelést igénylé vénas keringési
elégtelenséget (6déma, ascites, fehérjevesztd entero-
pathia). A kamrafunkcid, illetve viciumok megitélése
szemikvantitativ meghatarozéssal tortént két tapasztalt
echokardiografus altal. Majelégtelenséget, cirroézist az
emelkedett enzimértékek alapjan definialtuk (laborvizs-
galat), bizonyos esetekben kiegészitve hasi ultrahang,
fibroscan, majbiopszia-vizsgalatokkal.

A Fontan- és TCPC-csoport adatait folytonos paramé-
terek esetén atlagtszéras, mig a kategorikus paramé-
terek esetén darabszamként tlintettlk fel. A csoportok
kozti klldnbségek szamitasanal a folytonos paraméte-
rek esetén nem parametrikus Mann—Whitney-tesztet,
mig kategorikus valtozék esetén Chi-négyzet prébat al-
kalmaztunk. A tulélés és adverz események id6beli el-
oszlasat Kaplan—Meier-gorbén abrazoltuk és Log-rank
teszt seqgitségével vetettik dssze a két csoportban. Uni-
varians logisztikus regresszios analizist végeztink a fai-
ling Fontan lehetséges prediktorainak meghatarozasara.

Eredmények

A felnéttkort megélt betegpopulacionk 73 f6bél all (Fon-
tan-csoport: 18 beteg, TCPC: 55 beteg), atlagéletkoruk
27 év, a férfiak aranya 63% volt. A m{tétet indikald kor-

1. TABLAZAT. Az utankdvetés soran dokumentalt események, illetve eléfordulasuk a két csoportban

Osszes esemény

Fontan-failure 2 (16,4%)
Szivelégtelenség 2 (16,4%)
Ritmuszavar 24 (32,8%)
Cirrozis 16 (21,9%)
Fehérjevesztd enteropathia 4(5,4%)

Tromboembodlia 14 (19,2%)

Fontan TCPC p=0,23
(22,2%) 8 (14,5%) 0,44
6 (33,3%) 6 (10,9%) 0,026
12 (66,7%) 12 (21,8%) <0,005
2 (11,1%) 14 (25,5%) 0,20
1(5,6%) 3(5,5%) 0,401
6 (33,3%) 8 (14,5 %) 0,079
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1. ABRA. Ritmuszavarok megjelenése az utankdvetés soran.
A Fontan-betegeknél szignifikdnsan magasabb aréanyban
detektaltunk ritmuszavart a TCPC-betegekhez képest
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2. ABRA. Szivelégtelenség miatti hospitalizacié alakulésa a
Fontan- és TCPC-betegekben

ok a legtdbb esetben tricuspidalis atrézia volt (29), ezt
kdvette a hipoplazias jobb kamra (10), a kettés kiaram-
lasu jobb kamra (8), a kettds bearamlasu bal kamra (5),
valamint a nem determinalt univentrikularis sziv (21).
Csokkent tudbkeringéssel jard viciumok esetén elsd
IépcsBben, el6készité mitétként sont kialakitasa tor-
tént (72,6%). 18 beteg klasszikus Fontan-operacion
esett at, mig 55 betegnél TCPC kialakitasa tortént la-
teralis tunnel (n=19) vagy extrakardialis konduit (n=36)
segitségével. 27 esetben fenesztraciora volt szikség. A
fenesztraciok egy része késébb zarasra kerult (44,4%).
Az atlagéletkor a m(itét (komplettalas) idején 12,3+7,0
év volt TCPC, 7,4+6,9 év Fontan esetén. Az atlagos
utankdvetési idé matét utan 17,8+3,8 év volt a TCPC és
22,345,9 év a Fontan-betegcsoportban.

Ritmuszavart 24 esetben detektaltunk, ebbdl pitva-
ri tachycardia 11, pitvari flutter 5, pitvarfibrillacié 6,
WPW-szindréma 1, illetve kamrai tachycardia 1 beteg-
nél jelentkezett. Ablaciét 8 esetben végeztink. Sick si-
nus szindréma miatt két esetben tértént epikardialis pa-
cemaker-implantacié. A Fontan-csoportban magasabb
pitvari aritmia aranyt észleltink (Fontan: 66,4% versus
TCPC: 21,8%; p<0,005) (1. 4bra).

CsoOkkent kamrafunkciot talaltunk a Fontan-betegek
38,9%-anal, a kamradiszfunkci6é aranya a TCPC-bete-
gek korében 36,4% volt. 51 esetben talaltunk legalabb
enyhe foku viciumot (69,8%).

A szivelégtelenség idében korabbi megjelenése detek-
talhaté a Fontan-csoportban. A hospitalizaciot igénylé
szivelégtelenség gyakorisaga is nagyobb a klasszikus
csoportban, amely a két csoport kéz6tt szignifikans,
Fontan: 6 (33,3%), TCPC: 6 (10,9%), p=0,026 (2. 4bra).
Fontan keringési elégtelenség a betegek 16,4%-aban
jelent meg, ez klasszikus Fontan utan 22,2%-ban,
TCPC utan a betegek 14,5%-aban észleltik, a kulénb-
ség ugyan nem volt szignifikdns (p=0,44). Univarians
analizis alapjan a Fontan keringési elégtelenség ki-
alakulasanak legmeghatarozobb prediktora a betegek
életkora volt a komplettalas idején (p=0,011; rizikoha-
nyados: 1,110).

Két betegnél kerult sor Fontan-failure miatt szivtransz-
plantaciora; mindkettd klasszikus Fontan-mditéten esett
at korabban, egyik esetben a cstkkent kamrafunkcio
allt a Fontan keringési elégtelenség hatterében, a ma-
sik esetben a szisztémas kamradiszfunkcidja mellett
fehérjevesztd enteropathia tiinetei is jelentkeztek (,ke-
vert tipusu” Fontan-failure).

A tromboembodlidas szévédmény eléfordulasa Fontan
esetén 33,3%, TCPC esetén 14,5% volt. A hasonlo
antikoagulécios iranyelvek ellenére klasszikus Fontan
esetén a tromboembdlids események gyakoribb eléfor-
dulasa volt igazolhat6 (p=0,079).

A cirrézis kialakulasa a klasszikus csoportban 11,1%-
ban, TCPC esetén 25,5%-ban volt észlelhetd (p=0,20).
Az emelkedett majfunkcios paraméterek és a cirré-
zis el6fordulasa a két csoportban nem kilénb6zott
(p=0,63; illetve p=0,20).

Az utolsé ambulans vizit alapjan a gyogyszeres terapiat
illetéen antikoagulans kezelést 88,2%-ban, antitrombo-
tikus terapiat 11,8%-ban, béta-blokkol6 kezelést 37,0%-
ban, mig angiotenzinreceptort gatlé (ACEi) kezelést
49,1%-ban alkalmaztunk. Fehérjevesztd enteropathia
miatt tartés szteroid- (budenozid) kezelés két esetben
tértént, valamint pulmonalis hiperténia specifikus keze-
Iésben aktualisan szintén két beteg részesiilt.

A tulélési adatok a felnéttkort megélt betegekre vonat-
koznak, a teljes mortalitds 5,4% volt a vizsgalt perio-
dusban. A mortalitasi adat a gyermekkorban elvesztett
betegek adatainak hianyaban korlatozottan értékelhe-
t6. A leggyakoribb halélok a Fontan-failure volt. Mind a
ritmuszavar, mind a keringési elégtelenség magasabb
tendenciadja okozza a Kaplan—Meier-gérbén lathato
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3. ABRA. Mortalités a Fontan- és TCPC-betegpopulaciban

jobb eseménymentes tulélési adatokat TCPC esetén
(3. abra).

A vizsgalt végpontokat illetéen az utankdvetési id6-
szakban 15 betegnél eseményt nem detektaltunk, ez
Fontan esetén 2, TCPC esetén 13 beteg volt.

Megbeszélés

Fiatal populaciénkban kozel két évtizeddel a Fontan/
TCPC-m(tét utan jelentds morbiditasi tényezéként je-
lentkezik az egykamras keringési elégtelenség, amely
a betegek 16%-aban fordul el6. A hosszu tava kompli-
kacidk tébbnyire a klasszikus Fontan-m(itéthez kéthe-
téek. A komplettalas kitolédasa magasabb életkorra (>7
év) a nemzetkdzi tapasztalatokkal egyezéen névelte a
késdi szbévédmények szamat (13). A Fontan-csoport-
ban relative magasabb életkorban kertlt sor a mtétre,
ezzel magyarazhaté ebben a betegcsoportban a tul-
élés szempontjabol meghatarozo, jelen kdzleményben
vizsgalt végpontok magasabb aranya. Manapsag alta-
lanos elv, hogy a korrekciés, valamint a palliaciés m(té-
tek kora csecsemdkorban megtdrténjenek.

A pumpa nélkuli pulmonalis keringés magaban hordoz-
za a keringési elégtelenség kialakulasat. A csdkkent bal
kamrai el6terhelés, a szisztémas kamra gyakori disz-
funkcidja, a tartds vénas pangas nemcsak alacsony
perctérfogat szindromat eredményez, de szekunder
szervi elégtelenségek kialakulasa is kédolva van. A tul-
élés szempontjabdl az egyik leginkabb meghatarozé
tényezd a Fontan-asszocialt majelégtelenség megje-
lenése, mely id&vel cirrézisba progredial, atlagosan a
betegek 21%-aban észlelhetd (14, 15). A magas vénas
nyomas, amely a Fontan-keringés (pulmonalis kerin-
gés) fenntartasahoz szilkséges, mellkasi folyadékgyu-
lemek, ascites, illetve a bélrendszer érintettségeként
kialakult fehérjeveszt6 enteropathia kifejlédésében is
meghataroz6 fontossagu, utébbi eléforduldsa ebben a
betegcsoportban 5-15% kodzé tehet6 (16, 17).

Az egykamras viciumok esetén kialakult keringési
elégtelenség (Fontan-failure) jelentds kihivast jelent a
kezelés szempontjabdl. A Fontan-elégtelenség sem

patomechanizmuséban, sem szévédményeiben, sem
terapiajaban nem hasonlithaté a kétkamras keringés
mellett 1étrejétt ,klasszikus” keringési elégtelenséghez
(18). Nemzetkozi vizsgalatok atlagos 8 éves utéankove-
tése soran a krénikus vénés keringési elégtelenség,
Fontan-failure az esetek 22%-aban jelent meg, amely-
nek prevalenciaja kétszer magasabb az atlagpopulaci-
Ohoz képest (19).

Kisérdébetegségként, a lassult vénas keringés miatt,
kdléndsen klasszikus Fontan esetén, tromboembolids
sz6védmények alakulnak ki a jobb oldalon (20), ezek
gyakorisaga 20% koruli (21). Az antitrombotikus versus
antikoagulans terapia ,haszna”, illetve prioritdsa a ha-
zai populaciéban sem elddntétt, a Fontan-csoportban
gyakoribb volt az antikoagulans kezelés (22). Klasz-
szikus Fontan esetén ehhez még a jobb pitvar muitéti
hegek, illetve a jobb pitvar feszilése miatt a szupra-
ventrikularis ritmuszavarok tarsulnak jelentés szamban
(75%) (23). Nemzetkdzi vizsgalatok alapjan a leggyak-
rabban dokumentalt komplikacié az aritmiak megjele-
nése volt, ezek incidenciaja 3-41% kozott alakult (8),
a klasszikus Fontan-csoportban ez az arany elérte az
50-60%-ot is (24). Béta-blokkold primer alkalmazasa
nem indokolt (megerdsitd adat nincs), elsésorban tar-
suld ritmuszavarokban kertlt alkalmazasra. A keringé-
si elégtelenségben rutinszerlien alkalmazott ACE-gat-
6k hatékonysaga sokkal kevésbé effektiv, a kezelés
Lpreventiv’ szerepe is megkérdéjelezhetd, azonban a
keringési elégtelenség kialakulasa utan, elsésorban
kamradiszfunkcio esetén a betegek dont6 része kapott
ACEi-terapiat (25). Pulmonalis hipertdnia specifikus ke-
zelés, magas pulmonalis vaszkularis rezisztencia ese-
tén, leggyakrabban megtartott kamrafunkcioval jaro
Fontan-failure mellett jon széba (26, 27). A gyogysze-
res terapia alkalmazasa a nemzetkozi tapasztalatoknak
megfelelt, de elmondhato, hogy korlatozott lehetéségek
allnak rendelkezésre ezen betegek hosszu tavu keze-
Iésében.

Amennyiben Fontan-failure hatterében javithaté he-
modinamikai ok nem igazolhatd (konduit szdkdilet, pul-
monalis artéria szlkillet, szisztémas AV-billentyl re-
gurgitacio), szivtranszplantacié jon szoba (28). Mivel
a keringési elégtelenség kialakulasanak dinamikaja
sokkal lassabb, mint kétkamras elégtelenség esetén,
a slrgbsségi transzplantacios statuszt ezek a betegek
nem érik el. Ez a vilagszerte meglévé donorhiany mel-
lett igen nehéz szivtranszplantacids lehetéséget jelent.
Mindazonaltal a donor szervhez torténé hozzaférés is
nehezebb ebben a betegcsoportban, de a tarsulé he-
patopathia, a t6bbsz6ri miitétek kdvetkeztében gyakori
hiperimmunizacié, a rekontstrualandé pulmonalis ar-
tériak és cavak, a gyakori pulmonalis AV-fisztulak mi-
att a transzplantacios mortalitas is sokkal magasabb
(29). Az atlagpopulacioban a szivtranszplantacio uta-
ni 1 éves tulélés 84,5% (30). Irodalmi adatok alapjan
szivtranszplantacié atlagosan 3,5%-ban tortént a vizs-
galt populacioban (31).
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Pataki és munkatarsai: Kulonbségek a Fontan, illetve TCPC-m(itéten
atesett felnétt populacionk hosszu tavu kimenetelében

A Fontan-tipusu mtét a pitvari ritmuszavarok és a hos-
pitalizaciot igénylé keringési elégtelenség szempont-
jabdl bizonyult kockazatosabbnak. A korai, klasszikus
Fontan-mditéten atesett és a TCPC megoldassal ope-
ralt betegcsoportokat 0sszehasonlitva nem talaltunk
szignifikans kilénbséget a cirrézis, a tromboembolids
események, valamint a halalozas esetében a két cso-
portban. Az elmult években a mitéti technika fejlédé-
sének kdszonhetdéen a tulélés jelentésen javult (32),
a legujabb eredmények alapjan a mortalitas 20%-rdl
0,5%-ra cstkkent. A kés6i halalozasban meghatérozé
szerepe volt a kamradiszfunkcidonak, a Fontan keringé-
si elégtelenségnek, valamint a Fontan-failure mellett
megjelend magas pulmonalis vaszkularis rezisztencia-
nak (4, 18). Vizsgalatunkban nem detektaltunk szignifi-
kans kilénbséget a Fontan- és TCPC-betegcsoport kd-
z6tt, habar eredményeinket befolyasolhatja a vizsgalt
betegpopulacié mérete és a keményvégpont (mortali-
tas) alacsony aranya, amelyek vizsgalatunk f6 limitaci-
Oi. A betegek tovabbi nyomonkdvetése szikséges a ku-
[6nb6z6 hemodinamikaval jard két csoport morbiditasi
adatainak szignifikans kialakulasahoz (89).

Kovetkeztetések

A Fontan/TCPC magas morbiditasu fiatal populacio,
amelyben a korai optimalis mitét, a szoros gondozas,
a tarsul6 szévédmények korai felismerése és kezelése,
valamint a szivtranszplantacios vardlistara helyezés
optimalis id6ézitése jelenthet nagyobb sikeraranyt ezen
betegcsoport hosszu tavu kezelésében.
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