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�Ã�è�è�ä�ê�æ�ç�Û�Ã�ñ�Þ�æ�î�â�Ü�Þ�Ô�â�æ�î�ì�ò�î�à�û�ê�Æ�û�î�Þ�ç�ì�ï – �È�Þ�î�á�æ�Ù�ï –�¿�à�à�â�Ü�ö�ê. 
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ΟΡΙΣΜΟΣΟΡΙΣΜΟΣ Fontan

�‡�‡ ΕίναιΕίναι ηη εκτροπήεκτροπή τουτου συνόλουσυνόλου τουτου φλεβικούφλεβικού αίματοςαίματος στηνστην
πνευμονικήπνευμονική κυκλοφορίακυκλοφορία. . 

�‡�‡ ΕξαιρουμένωνΕξαιρουμένων τηςτης πνευμονικήςπνευμονικής φλεβικήςφλεβικής επιστροφήςεπιστροφής καικαι τουτου
κοινούκοινού φλεβώδουςφλεβώδους κόλπουκόλπου πούπού επιστρέφειεπιστρέφει στονστον κοινόκοινό κόλποκόλπο καικαι

μονήρημονήρη κοιλίακοιλία..
�‡�‡ ΜπορείΜπορεί νανα πραγματοποιηθείπραγματοποιηθεί

1. 1. ΣεΣε έναένα σταδιοσταδιο Fontan Fontan ήή
2. 2. σεσε στάδιαστάδια FontanFontan καικαι αποτελείαποτελεί τηντην τελικήτελική θεραπευτικήθεραπευτική οδόοδό γιαγια

τηντην μονήρημονήρη κοιλίακοιλία����



ȣȥȝȦȠȣȦȣȥȝȦȠȣȦ

�‡�Ê�ì�ê�Û�î�ä�ï �j�â�í �æ�ç�î�Þ�ñ�ì�ú�ð�Þ�j �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�é�â�é�ì�î�ó�ì�è�ì�à�Ü�Þ�á�â�ë�æ�Ù�ï,    

�Þ�î�æ�ð�ñ�â�î�Ù�ï �Û�Þ�ç�Þ�å�ù�î�æ�ð�ñ�ä�ï �é�ì�î�ó�Û�ï (10% �ñ�ö�ê�ð�ò�à�à�â�ê�û�ê�ç�Þ�î�á�æ�ì�í �Þ�å�â�æ�û�ê�Þ�ê�Û�ç�ì�ò�ê

�ð�â�Þ�ò�ñ�Û�ñ�ä�ê�ì�é�Ù�á�Þ)  

• �Î �ì�æ�ç�Ü�è�ä�ç�ì�è�í �ì�ç�ì�æ�è�æ�Þ�ç�Û�ð�ú�ê�á�â�ð�ä

• �Î �Þ�î�ì�ò�ð�Ü�Þ�ð�ô�â�á�ù�ê�í �Ù�ê�ñ�ì�ñ�â�Þ�ñ�â�è�û�ï �Þ�ê�Þ�í �ñ�ò�ô�å�â�Ü�ð�Þ�ï �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ï

• �Î �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�î�ì�Û: �Þ�ò�ë�ä�é�Ú�ê�ä, �é�â�æ�ö�é�Ú�ê�ä�Û�æ�ð�ì�î�î�ì�í �ä�é�Ú�ê�ä��
�¿�Ç�Ñ�Ç�Í�¿�Ç�Ñ�Ç�Í

�‡�¿�á�ò�ê�Þ�é�Ü�Þ�Þ�ê�Ù�í �ñ�ò�ë�ä�ï �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ï, �ß�Þ�è�ß�Ü�á�Þ�ï, �Û�ô�û�î�ì�ò�â�ë�ù�á�ì�ò�Þ�ò�ñ�Û�ï.

�Ê�ì�ê�Û�î�ä�ï�Ê�ì�ê�Û�î�ä�ï �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ç�ì�æ�è�Ü�Þ

Hypoplastic left heart syndrome Hypoplastic right heart



Στόχοι της χειρουργικής μονήρους κοιλίας(SV) �â�Ü�ê�Þ�æ: 

να επιτύχουμε:

1. Το υψηλότερο ποσοστό επιτυχίας

2. Το υψηλότερο ποσοστό μακράς επιβίωσης

3. Την καλύτερη ποιότητα ζωής

ȠȻȹ��Ƚȳ�" ȶȻȵȷ��ȭ
�Ó�ò�ð�æ�ç�Û�í �ì�î�â�Ü�Þ

�‡�Ã�í �æ�ç�î�Þ�ñ�ì�ú�ð�ÞLV = 70% �ç�Þ�ñ�Þ�è�Û�à�ì�ò�ê�ð�â�ä�è�æ�ç�Ü�Þ< 16
�‡�Ã�í �æ�ç�î�Þ�ñ�ì�ú�ð�ÞRV =50% �ç�Þ�ñ�Þ�è�Û�à�ì�ò�ê�í �î�æ�ê�ñ�Þ4 �Ú�ñ�ä

�‡�Ã�í �Ú�é�ß�Þ�ð�äFontan : 20-�â�ñ�Û�ï �â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä�ç�Þ�æ�ô�ö�î�Ü�ï �é�â�ñ�Þ�é�ù�ð�ô�â�ò�ð�ä�ð�â80%-82%.

�3�D�X�O���.�K�D�L�U�\�����0�' �����3�K�' ���H�W���D�O���&�L�U�F�X�O�D�W�L�R�Q���� �� �� ��

�Å �ð�â�ð�ñ�Ù�á�æ�Þ�á�æ�ù�î�å�ö�ð�ä�â�í �æ�ñ�î�Ú�í �â�æ�ñ�ä�ê�í �î�ì�ì�á�â�ò�ñ�æ�ç�Û�í �î�ì�ð�Þ�î�é�ì�à�Û�ñ�ä�ï �ç�Þ�î�á�æ�Ù�ï –
�í �ê�â�ò�é�ù�ê�ö�ê�ç�Þ�æ�é�â�æ�û�ê�â�æ�ñ�ä�ê�ð�ò�ê�ì�è�æ�ç�Û�í �â�î�æ�â�à�ô�â�æ�î�ä�ñ�æ�ç�Û�å�ê�ä�ð�æ�é�ù�ñ�ä�ñ�Þ�ç�Þ�æ�å�ê�ä�ñ�ù�ñ�ä�ñ�Þ

��
�6�D�Q�G�H�H�S�1�D�\�D�N���3�' ���%�R�R�N�H�U���0�%�%�6���0�' ���)�5�&�$



1. Δημιουργία ελεύθερης συστηματικής ροής και φλεβικής και πνευμονικής φλεβικής
επιστροφής.

2. Εξασφάλιση ισορροπίας μεταξύ συστηματικής και πνευμονικής κυκλοφορίας.
3. Πλήρης διαχωρισμός της συστηματικής & πνευμονικής φλεβικής επιστροφής & 

εξασφάλιση πνευμονικής ροής χωρίς την συμμετοχή αντλίας – κοιλίας. 

�Ð�ñ�ù�ô�ì�ï �ñ�ö�ê�í �Þ�î�ä�à�ì�î�æ�ç�û�ê�â�í �â�é�ß�Ù�ð�â�ö�ê�í �î�æ�ê�ñ�ä�êFontan

ȧȻ ȭȼȻȿ��ȷȱȾȸȭ ȿɄȹ ȱȼȱȸȮ��ȾȱɄȹ ȱ��ȹȭȵ:

••�Å�Å �é�ì�ê�Û�î�ä�ï�é�ì�ê�Û�î�ä�ï �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ê�Þ�ê�Þ�â�ë�ö�å�â�Ü�â�ë�ö�å�â�Ü�Þ�Ü�é�Þ�Þ�Ü�é�Þ�í �î�ì�ï�í �î�ì�ï �ñ�ä�ê�ñ�ä�ê�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ�ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ&&

••�Å�Å �í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ�ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ�ê�Þ�ê�Þ�ñ�î�ì�ó�ì�á�ì�ñ�â�Ü�ñ�â�ñ�î�ì�ó�ì�á�ì�ñ�â�Ü�ñ�â�Þ�í �ù�Þ�í �ù�ñ�ä�ê�ñ�ä�ê�j�í �Þ�å�ä�ñ�æ�ç�Û�j�í �Þ�å�ä�ñ�æ�ç�Û�î�ì�Û�j�î�ì�Û�j �ñ�ö�ê�ñ�ö�ê

�ç�ì�Ü�è�ö�ê�ç�ì�Ü�è�ö�ê�ó�è�â�ß�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê..



Κατά στάδια διόρθωση στην νεογνική ηλικία
�™ Σε Ισορροπημένη κυκλοφορία: καμία πρόωρη παρέμβαση.

�™ Ο σκοπός της αρχικής παρέμβασης είναι να εξασφαλιστεί
�™ 1. Ελεύθερη ροή από την καρδιά στην αορτή

�™ 2. Καλή και ισορροπημένη ροή στους πνεύμονες τέτοια πού να
επιτρέψει ικανοποιητική παροχή Ο2 στους ιστούς και ανάπτυξη

των πνευμονικών αρτηριών.
�™ Ελεύθερη ροή στην κοιλία (Εάν χρειάζεται: Rashkind balloon 

septostomy)

Τυχόν αναγκαίες Παρεμβάσεις: 
�9 Pulmonary Artery banding

�9 Modified Blalock-Taussig shunt
�9 Modified Norwood 1/Sano repair

�9 Hybrid procedure (Stent in duct))



Κατά στάδια διόρθωση στην νεογνική ηλικία
HLHS

The Hybrid Procedure
�ƒ�ƒ ΣτοΣτο αιμοδυναμικόαιμοδυναμικό stenting stenting στοστο

PDA PDA & & χειρουργικήχειρουργική περίδεσηπερίδεση
κλάδωνκλάδων πνευμονικήςπνευμονικής..

�ƒ�ƒ ΕναλλακτικήΕναλλακτική μέθοδοςμέθοδος αντίαντί γιαγια
Norwood Norwood σεσε ασθενείςασθενείς υψηλούυψηλού

κινδύνουκινδύνου..
�ƒ�ƒ ΗΗ μέθοδοςμέθοδος αυτήαυτή έχειέχει επεκταθείεπεκταθεί σεσε

οριακέςοριακές δομέςδομές στηνστην αραρ. . κοιλίακοιλία. . 
David Anderson, Conal Austin, Shakeel Qureshi et al. 

European Journal of Echocardiography (2010)

�ƒ Hybrid vs NW: 
�û�0�� �#�Œ���!�$�0���/���.�3� �!�� �1�2���� �0�Œ���� ���&�1�� �1�2� �#�" 6 

�� �����0�"��������
Pizarro et al �7�K�R�U�D�F���&�9�6��2010



�Î �î�ì-Fontan �â�í �â�é�ß�Ù�ð�â�æ�ï
Ȗidirectional Glenn operation



ΠροΠρο--Fontan Fontan επεμβάσειςεπεμβάσεις
I. BCPSI. BCPS

ΠλεονεκτήματαΠλεονεκτήματα

– Βελτίωση οξυγόνωσης
– Μείωση φόρτισης όγκου στην

μονήρη κοιλία.
– Μείωση κινδύνου για πνευμονική

αγγειακή νόσο.(PVD)
– Κατά στάδια διόρθωση & μείωση

κινδύνου για επέμβαση Fontan *.
– Οριστική παρηγορική διόρθωση

– Χειρουργική επέμβαση εκλογής μετά
αποτυχημένη επέμβαση Fontan.

– Διόρθωση συνοδών ανωμαλιών
*Henaine R, et.al Evolution of the Fontan operation and results
in patients with single ventricles or mixed congenital malformations

Arch Mal Coeur Vaiss. 2005 Jan;98(1):13-9.



Προ-Fontan επεμβάσεις

– Ανάπτυξη φλεβικών παράπλευρων
από την SVC to IVC 

– Πνευμονικές αρτηριοφλεβικές
επικοινωνίες (Pulmonary AV fistula)

– Ανωμαλίες περιοχικές στην ανταλλαγή
αερίων στους πνεύμονες

– Μειωμένη αγγειογένεση (angiogenesis) 
της PA λόγω μη σφυγμικής ροής.

– Χαμηλότερη οξυγόνωση σε μεγαλύτερα
παιδιά λόγω μικρότερης ροής της SVC

Κατάλληλη ηλικία επέμβασης
4m ~ 1 yr 

I. BCPSI. BCPS�Ê�â�æ�ì�ê�â�ç�ñ�Û�é�Þ�ñ�Þ



�‡BCPS & �Þ�í �ù�ó�î�Þ�ë�ä�é�âpatch �ñ�ä�ï SVC & 
�ð�ú�ê�á�â�ð�ä�ï �é�âRA 

• �º�á�æ�Þ�Þ�æ�é�ì�á�ò�ê�Þ�é�æ�ç�Û�é�â�ñ�ä�êBCPS
• �Ã�ú�ç�ì�è�ä�é�â�ñ�Þ�ñ�î�ì�í �Û�Þ�î�à�ù�ñ�â�î�Þ�ð�â

Fontan 
• �Î �â�î�æ�ð�ð�ù�ñ�â�î�â�ï �î�Þ�ó�Ú�ï �Þ�í �ù�ñ�ä�ê BCPS

�¿�í �û�ñ�â�î�â�ï �Þ�î�î�ò�å�é�Ü�â�ï

II. Hemi-Fontan operation

�Î �î�ì�Î �î�ì--Fontan Fontan �â�í �â�é�ß�Ù�ð�â�æ�ï�â�í �â�é�ß�Ù�ð�â�æ�ï

Norwood and colleagues 1989



¨ Αρχικά Κριτήρια¨ εφαρμογής Fontan
1.   Ελάχιστη ηλικία 4 έτη

2.   Φλεβοκομβικός ρυθμός

3.   Φυσιολογική απορροή των κοίλων φλεβών.

4.   Δεξιός κόλπος φυσιολογικού όγκου

5.   Μέση πίεση πνευμονικής αρτηρίας �715 mmHg

6.   Αντιστάσεις πνευμονικής κυκλοφορίας < 4 units/m2

7.   Σχέση διαμέτρου πνευμονικής αρτηρίας / αορτή �80.75

8.   Φυσιολογική λειτουργικότητα κοιλίας. (EF �80.6)

9.   ¨Φυσιολογική¨ αριστερή κολποκοιλιακή βαλβίδα

10. �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þ�í �Þ�î�Þ�é�ì�î�ó�û�ð�â�ö�ê�ð�ñ�æ�ï �í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �Þ�í �ù προηγούμενα shunt
Choussat, 1978

�
���
���è �� �ú �ó �ÿ �ï�è �� �ú �ó �ÿ �ï �)�� �÷�)�� �÷ �ï �þ �)�ù �� �� �ï�ï �þ �)�ù �� �� �ï ���������ï �ù �ù ���ï �ù �ù �� �� �� �ó �� �÷ �ø ���� �� �ó �� �÷ �ø �� �ø �ÿ �÷ �� �� �ÿ �÷ �ï�ø �ÿ �÷ �� �� �ÿ �÷ �ï



�Ð�Û�é�â�î�Þ - World Congress Pediatric Cardiology 
(Cairns Australia) 

1.   �Ã�è�Ù�ô�æ�ð�ñ�ä�ä�è�æ�ç�Ü�Þ 4 �Ú�ñ�ä *
2.   �Ó�è�â�ß�ì�ç�ì�é�ß�æ�ç�ù�ï �î�ò�å�é�ù�ï

3.   �Ó�ò�ð�æ�ì�è�ì�à�æ�ç�Û�Þ�í �ì�î�î�ì�Û�ñ�ö�ê�ç�ì�Ü�è�ö�ê�ó�è�â�ß�û�ê. *
4.   �Â�â�ë�æ�ù�ï �ç�ù�è�í �ì�ï �ó�ò�ð�æ�ì�è�ì�à�æ�ç�ì�ú�ù�à�ç�ì�ò *

5.   �Ê�Ú�ð�ä�í �Ü�â�ð�ä�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �Þ�î�ñ�ä�î�Ü�Þ�ï �715 mmHg
6.   �¿�ê�ñ�æ�ð�ñ�Ù�ð�â�æ�ï �í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ�ï < 4 units/m2

7.   �Ð�ô�Ú�ð�ä�á�æ�Þ�é�Ú�ñ�î�ì�ò�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �Þ�î�ñ�ä�î�Ü�Þ�ï / �Þ�ì�î�ñ�Û�80.75
8.   �Ó�ò�ð�æ�ì�è�ì�à�æ�ç�Û�è�â�æ�ñ�ì�ò�î�à�æ�ç�ù�ñ�ä�ñ�Þ�ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ï. (EF �80.6)

9.   �j�Ó�ò�ð�æ�ì�è�ì�à�æ�ç�Û�j �Þ�î�æ�ð�ñ�â�î�Û�ç�ì�è�í �ì�ç�ì�æ�è�æ�Þ�ç�Û�ß�Þ�è�ß�Ü�á�Þ *
10. �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þ�í �Þ�î�Þ�é�ì�î�ó�û�ð�â�ö�ê�ð�ñ�æ�ï �í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �Þ�í �ù

�í �î�ì�ä�à�ì�ú�é�â�ê�Þ shunt  *



Προεγχειρητικοί παράγοντες κινδύνου σε
επέμβαση Fontan

�ƒ �¿�ò�ë�ä�é�Ú�ê�ä�í �Ü�â�ð�ä�ð�ñ�ä�ê�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�Þ�î�ñ�ä�î�Ü�Þ

�ƒ �¿�ò�ë�ä�é�Ú�ê�â�ï �Þ�ê�ñ�æ�ð�ñ�Ù�ð�â�æ�ï �ð�ñ�ä�ê�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ç�ò�ç�è�ì�ó�ì�î�Ü�Þ

�ƒ �È�ì�æ�è�æ�Þ�ç�Û�á�ò�ð�è�â�æ�ñ�ì�ò�î�à�Ü�Þ

�ƒ �¿�ê�â�í �Ù�î�ç�â�æ�Þ�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ï AV valve 
�ƒ �Ê�Þ�ç�î�Ù�á�æ�Ù�î�ç�â�æ�Þ�â�ë�ö�ð�ö�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ï

�ƒ �Î �Þ�î�Ù�í �è�â�ò�î�Þ�Þ�à�à�â�Ü�Þ�é�â�ñ�Þ�ë�ú�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ï �ç�Þ�æ�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�Û�ï �Þ�î�ñ�ä�î�Ü�Þ�ï.



Ποικιλίες Fontan

Paul Khairy, and Nancy Poirier Circulation. 
2012;126:2516-2525

�Ñ�î�ì�í �ì�í �ì�æ�ä�é�Ú�ê�ä
�ç�è�Þ�ð�ð�æ�ç�ÛFontan

The intracardiac 
lateral

tunnel Fontan

The Extracardiac Fontan



Total Cavopulmonary Connection
�‡De Leval et al. 1988

• �Â�æ�Þ�é�â�î�æ�ð�é�Þ�ñ�ì�í �ì�Ü�ä�ð�ä�ñ�ì�ò�ç�ù�è�í �ì�ò�é�âPTFE or Dacron tube graft
• �Â�ä�é�æ�ì�ò�î�à�Ü�Þ�ð�ô�â�á�ù�ê�â�ò�å�Ú�ì�ï �j�ç�Þ�ê�Þ�è�æ�ì�ú�j

* �Á�î�Þ�é�é�æ�ç�Û�î�ì�Û�ô�ö�î�Ü�ï �ð�ñ�î�ì�ß�Ü�è�ì�ò�ï & �Þ�í �û�è�â�æ�Þ�â�ê�Ú�î�à�â�æ�Þ�ï

��șȼ��ȸȮȭȾȳ ȱȶȷȻȯ�� �" Children 
Hospital Boston)

�/ �$�/ �$

�5�$�5�$

Baffle



Total Cavopulmonary Connection ����Lateral Tunnel)

�ƒ�ƒ Πλεονεκτήματα
– Επιθυμητή ροή εντός των συστηματικών φλεβών με μειωμένο

κίνδυνο κολπικής θρόμβωσης.
– Δυνατότητα ανακατασκευής ανεξάρτητα της κολπικής & AV

βαλβίδας μορφολογίας
– Μειωμένος κίνδυνος άμεσης & απώτερης αρρυθμίας.

– Χαμηλός κίνδυνος χειρουργικής καταστροφής της αρτηρίας του
φλεβόκομβου.

�ƒ�ƒ Μειονεκτήματα
– Απόφραξη με το διάφραγμα των πνευμονικών φλεβών ή των AV 

βαλβίδων.
– Διαφυγή από το διάφραγμα κυάνωση αποτυχία επέμβασης.

– Αρρυθμίες από την κολποτομή & την εκτεταμένη ενδοκολπική ραφή..



1990
�9�9 ExtraExtra cardiac conduit (Marcelletti)cardiac conduit (Marcelletti)



�‡�Î �Þ�î�Ù�ç�Þ�é�õ�ä�á�â�ë�æ�ì�ú�ç�ù�è�í �ì�ò�é�â�é�â�æ�ö�é�Ú�ê�ì �é�Ú�à�â�å�ì�ï �ç�Þ�æ�í �Ü�â�ð�ä.

• �Á�î�Þ�é�é�æ�ç�Û�î�ì�Û�ô�ö�î�Ü�ï �â�ê�â�î�à�â�æ�Þ�ç�Û�Þ�í �û�è�â�æ�Þ.

• �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þ�î�Þ�ó�û�ê�ð�ñ�ì�ê�á�â�ë�æ�ù�ç�ù�è�í �ì.

• �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þgradient �é�â�ñ�Þ�ë�úIVC - PA

• �¿�ê�Þ�í �Þ�î�Þ�à�ù�é�â�ê�ä�â�ú�ç�ì�è�Þ�ô�â�æ�î�ì�ò�î�à�æ�ç�Û�ñ�â�ô�ê�æ�ç�Û

�‡�Î �Þ�î�Ù�ç�Þ�é�õ�ä�á�â�ë�æ�ì�ú�ç�ù�è�í �ì�ò�é�â�é�â�æ�ö�é�Ú�ê�ì �é�Ú�à�â�å�ì�ï �ç�Þ�æ�í �Ü�â�ð�ä.

• �Á�î�Þ�é�é�æ�ç�Û�î�ì�Û�ô�ö�î�Ü�ï �â�ê�â�î�à�â�æ�Þ�ç�Û�Þ�í �û�è�â�æ�Þ.

• �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þ�î�Þ�ó�û�ê�ð�ñ�ì�ê�á�â�ë�æ�ù�ç�ù�è�í �ì.

• �¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þgradient �é�â�ñ�Þ�ë�úIVC - PA

• �¿�ê�Þ�í �Þ�î�Þ�à�ù�é�â�ê�ä�â�ú�ç�ì�è�Þ�ô�â�æ�î�ì�ò�î�à�æ�ç�Û�ñ�â�ô�ê�æ�ç�Û

�Î �ù�ñ�â?
�9 �Ð�â�é�ä�â�è�â�à�ô�ù�é�â�ê�â�ï �Þ�î�î�ò�å�é�Ü�â�ï

�9 �Ð�â�á�æ�Þ�ñ�â�ñ�Þ�é�Ú�ê�ì �á�â�ë�æ�ù�ç�ù�è�í �ì

�9 �Ã�í �Ü�í �Þ�î�ì�ò�ð�Ü�Þ�ï �å�î�ù�é�ß�ì�ò�ð�ñ�ì�ê�á�â�ë�æ�ù
�ç�ù�è�í �ì

�9 �Ð�â�Þ�í �ù�ó�î�Þ�ë�ä�ñ�ö�ê�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê

�Á�æ�Þ�ñ�Ü�"



Τροποποιημένες επεμβάσεις Fontan 

�/ �D�W�H�U�D�O���7�X�Q�Q�H�O �(�[�W�U�D�F�D�U�G�L�D�F

�Å�è�æ�ç�Ü�Þ���À�Ù�î�ì�ï �!��� �������Ú�ñ�ä �!��� �������Ú�ñ�ä���������N�J��

�&�3�% �� �� ����

�Â�ò�ê�Þ�ñ�ù�ñ�ä�ñ�Þ�Þ�ê�Ù�í �ñ�ò�ë�ä�ï �� ��

�¿�ê�ñ�ì�ô�Û�ð�ñ�ä�ê�Ù�ð�ç�ä�ð�ä �Ü�á�æ�Þ �º�á�æ�Þ

�¿�î�î�ò�å�é�Ü�Þ �Ü�á�æ�Þ �Ü�á�æ�Þ

�Æ�î�ù�é�ß�ö�ð�ä �Ô�Þ�é�ä�è�ù�ï �ç�Ü�ê�á�ò�ê�ì�ï �Ò�õ�ä�è�ì�ú�ç�æ�ê�á�ú�ê�ì�ò

�Â�æ�æ�á�î�ö�ð�ä �Ê�æ�ç�î�Û�á�æ�Ù�î�ç�â�æ�Þ �Î �Þ�î�Þ�ñ�â�ñ�Þ�é�é�Ú�ê�ä

�Î �î�ù�ö�î�ä�å�ê�ä�ð�æ�é�ù�ñ�ä�ñ�Þ ���� ������ �Ü�á�æ�Þ

�������â�ñ�Û�ï �â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä ������ �Ü�á�æ�Þ



�Â�ä�é�æ�ì�ò�î�à�Ü�Þ�î�ò�å�é�æ�ã�ù�é�â�ê�ì�òASD �à�æ�Þ�é�â�Ü�ö�ð�ä
�ñ�ä�ï �ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�ï �ó�è�â�ß�æ�ç�Û�ï �í �Ü�â�ð�ä�ï

Bridges and colleagues ( Boston Children Hospital)Bridges and colleagues ( Boston Children Hospital)

©ȜɀȽȵȰȻȼȻȵȳȸ��ȹȳ©©ȜɀȽȵȰȻȼȻȵȳȸ��ȹȳ© FontanFontan



Fenestration - Πότε?

• Αυξημένη πίεση της πνευμονικής αρτηρίας

• Αυξημένες αντιστάσεις της πνευμονικής κυκλοφορίας

• Συστηματική δεξιά κοιλία

• Επιδείνωση κοιλιακής λειτουργίας

• Σημαντική ανεπάρκεια της AV valve 

• Μικρή ηλικία



•• ȤȷȱȻȹȱȶȿ��ȸȭȿȭȤȷȱȻȹȱȶȿ��ȸȭȿȭ..
1. �Ê�æ�ç�î�ù�ñ�â�î�ä�ê�ì�ð�ì�ç�ì�é�â�æ�Þ�ç�Û�ê�ì�ð�ä�è�â�Ü�Þ�ç�Þ�ñ�Ù41%

2. �Ê�æ�ç�î�ù�ñ�â�î�ä�á�æ�Ü�á�î�ö�ð�ä �å�û�î�Þ�ç�ì�ï
�ç�Þ�ñ�Ù55%

3. �Ê�æ�ç�î�ù�ñ�â�î�ä�Þ�ê�Ù�à�ç�ä�ç�Þ�ñ�Ù67% �à�æ�Þ�Ù�è�è�â�ï
�é�â�ñ�â�à�ô�â�æ�î�ä�ñ�æ�ç�Ú�ï �í �Þ�î�â�é�ß�Ù�ð�â�æ�ï

4. �Ê�â�æ�ö�é�Ú�ê�ä�å�ê�ä�ð�æ�é�ù�ñ�ä�ñ�Þ& �å�ê�ä�ñ�ù�ñ�ä�ñ�Þ
5. �Ê�æ�ç�î�ù�ñ�â�î�ì�ï Sat O2

• ȕȾȴȱȹȱ���" ɀɃȳȷȻ�*
ȶȵȹȰ�*ȹȻɀ ȯȵȭ Fontan

Lemler MS et al: Fenestration improves clinical outcome of the Fontan 
procedure: a prospective,randomized study: �&�L�U�F�X�O�D�W�L�R�Q���� �� �� �� ���-�D�Q������ ����

���� �� ���� ������ �� �� ������

ȠȱȵȻȹȱȶȿ��ȸȭȿȭȠȱȵȻȹȱȶȿ��ȸȭȿȭ
1. �¿�ò�ë�ä�é�Ú�ê�ì�ï �ç�Ü�ê�á�ò�ê�ì�ï �ç�ò�Ù�ê�ö�ð�ä�ï

2. �Î �Þ�î�Ù�á�ì�ë�ä�â�é�ß�ì�è�Û& �â�à�ç�â�ó�Þ�è�æ�ç�Û
�ð�ò�ê�á�î�ì�é�Û

3. �Î �â�î�æ�ì�î�æ�ð�é�Ú�ê�ä�Þ�ê�ñ�ì�ô�Û�ð�ñ�ä�ê�Ù�ð�ç�ä�ð�ä

4.  �¿�ò�ë�ä�é�Ú�ê�ì�ï �ç�Ü�ê�á�ò�ê�ì�ï �å�Þ�ê�Ù�ñ�ì�ò, 
�â�à�ç�â�ó�Þ�è�æ�ç�û�ê�â�í �â�æ�ð�ì�á�Ü�ö�ê, 

�é�â�ñ�Þ�é�ù�ð�ô�â�ò�ð�ä�ï �ç�Þ�î�á�æ�Ù�ï �Þ�í �ù1-10 
�Ú�ñ�ä�é�â�ñ�ÙFontan �ð�ò�à�ç�î�æ�ê�ù�é�â�ê�ì�æ�é�â

�Þ�ð�å�â�ê�â�Ü�ï �ô�ö�î�Ü�ï fenestrated 
Fontan. 

Moller JH (ed). �6�X�U�J�H�U�\���R�I���&�R�Q�J�H�Q�L�W�D�O���+�H�D�U�W���' �L�V�H�D�V�H�����3�H�G�L�D�W�U�L�F���&�D�U�G�L�D�F���&�D�U�H���&�R�Q�V�R�U�W�L�X�P������ �� �� ������ �� �� . P.345-352. 
Armonk, NY: Futura Publishing Company, Inc; 1998

©ȜɀȽȵȰȻȼȻȵȳȸ��ȹȳ©©ȜɀȽȵȰȻȼȻȵȳȸ��ȹȳ© FontanFontan

Ȧɀȯȶȷȱ��ȱȿȱ �)ȿȭȹ: Sat O2> 90% & RA pressure < 14mmHg, 6 �é�Û�ê�â�ï �é�â�ñ�Þ�ñ�ì �ô�â�æ�î�ì�ò�î�à�â�Ü�ì

ȘȳȸȵȻɀȽȯ��ȭȘȳȸȵȻɀȽȯ��ȭ Shunt R Shunt R -- LL

�9�¿�ò�ñ�ù�é�Þ�ñ�ä�ð�ú�à�ç�è�â�æ�ð�ä
* 2.5-4 mm  :  1 �Ú�ñ�ì�ï �ð�ú�à�ç�è�â�æ�ð�ä 50-90%
* > 4 mm     :  1 �Ú�ñ�ì�ï �ð�ú�à�ç�è�â�æ�ð�ä 40-70%



Πλεονεκτήματα της Extracardiac Fontan 
(Extracardiac lateral tunnel & Extracardiac lateral conduit)(Extracardiac lateral tunnel & Extracardiac lateral conduit)

1.  1.  Αποφυγή aortic cross clamping - ισχαιμίας
2.  Αιμοδυναμικά οφέλη από την total Cavopulmonary connection

3.  Αποφυγή κολποτομής & ενδοκολπικής συρραφής
4.  Προστασία φλεβοκομβικού ρυθμού & χαμηλή επίπτωση αρρυθμιών.

5.  Παροχέτευση του coronary sinus σε χαμηλών πιέσεων κόλπο.
6.  Παροχή δυνατότητας για άμεση ή απώτερη fenestration

7.  Προστασία από άμεσες & απώτερες διαφυγές από το διάφραγμα
8.  Αποφυγή απόφραξης των πνευμονικών φλεβών ή των AV βαλβίδων

9. Παροχή δυνατότητας για παράλληλη ανάπτυξη του μοσχεύματος
10. Μείωση κινδύνου για συστηματικά εμβολικά επεισόδια

Tukunaga S,et al: Total cavopulmonary connection with an extra cardiac
conduit: experience with 100 patients. �$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���6�X�U�J���� �� �� �� �- �D�Q���� �� ������������ �� ���� ��



Μειονεκτήματα της Extracardiac Fontan
�9 Μεγαλύτερη επιφάνεια συνθετικού
υλικού & μεγαλύτερη πιθανότητα θρόμβωσης

�9 Κίνδυνος μεταγενέστερης θρόμβωσης ή υπερπλασίας του ενδοθηλίου
�9 Αδυναμία μεγέθυνσης μοσχεύματος ή του homograft

(διάμετρος IVC, βάρος, απόσταση μεταξύ ivc & Rpa / 60-80% ενηλίκων)
�9 Περιορισμός σε σχέση με ηλικία και βάρος ( 3 έτη & Β= 15 Kg)

Size  Diameter: 20 mm & length 3-5cms

Alexi- Meskishvili V, Ovroutski S, Ewert P et al: Optimal conduit size for extra cardiac Fontan operation. 
�(�X�U���- ���&�D�U�G�L�R�W�K�R�U�D�F���6�X�U�J���� �� �� �� ���' �H�F�������� ���� �������� �� �� ����

Huddleston CB: The extra cardiac Fontan procedure. �6�H�P�L�Q���7�K�R�U�D�F���&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F���6�X�U�J���3�H�G�L�D�W�U��
�&�D�U�G���6�X�U�J���$�Q�Q�������� �� �� �������������� ������ ��



Είναι το εξωκαρδιακό μόσχευμα η επιλογή για
επέμβαση Fontan σε ασθενείς με SV?

Circulation. 2012;126:2516-2525
Originally published November 20, 2012

�Ð�ò�ê�ì�è�æ�ç�Û�â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä

�‡H �È�Þ�é�í �ú�è�ä�â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä�ï Kaplan-Meier �ð�â
162 �Þ�ð�å�â�ê�â�Ü�ï �é�âextracardiac conduit 
(EC) (n=49) or or lateral tunnel lateral tunnel (LT) 
(n=113) Fontan . �Â�â�ê�ß�î�Ú�å�ä�ç�â
�ð�ñ�Þ�ð�ñ�æ�ð�ñ�æ�ç�Ù�ð�ä�é�Þ�ê�ñ�æ�ç�Û�á�æ�Þ�ó�ì�î�Ù�ð�ñ�ä�ê
�â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä�ð�ñ�æ�ï �á�ò�ì �ì�é�Ù�á�â�ï. Fiore et.



Είναι το εξωκαρδιακό μόσχευμα η επιλογή
για επέμβαση Fontan σε ασθενείς με SV?

Αιμοδυναμικά και λειτουργικά χαρακτηριστικά.
Πολλαπλές μελέτες έχουν καταδείξει ότι η

μετεγχειρητική πίεση και η διαπνευμονική διαφορά
πίεσης μετα Fontan είναι ίδιες και στους δύο τύπους

επέμβασης. 

�Ã�Ü�ê�Þ�æ�è�æ�à�ù�ñ�â�î�ì �ç�Þ�ñ�Ù�è�è�ä�è�ì �ð�â�í �Þ�æ�á�æ�Ù�ä�è�æ�ç�Ü�Þ�ï < 3 �â�ñ�û�ê. 



ΕίναιΕίναι τοτο εξωκαρδιακόεξωκαρδιακό μόσχευμαμόσχευμα ηη επιλογήεπιλογή γιαγια
επέμβασηεπέμβαση Fontan Fontan σεσε ασθενείςασθενείς μεμε SV?SV?

Θρομβοεμβολικά επεισόδια
Δεν υπάρχει διαφορά μεταξύ intracardiac lateral 
tunnel & extra cardiac Fontan, ανεξάρτητα της

αντιπηκτικής ή αντιαιμοπεταλιακής αγωγής. 

Extracardiac
Fontan conduit



Αρρυθμίες μετά Fontan
2. Μηχανισμός

1) Άμεση
a. Αυτόματη κολπική μαρμαρυγή ή πτερυγισμός

*οξεία αύξηση της κολπικής πίεσης
*πρόσφατη χειρουργική επέμβαση

b. Junctional ectopic tachycardia
*μυοκαρδιακή δυσλειτουργία

c. Heart block- βηματοδότης DDD

2) Απώτερη
a. Extensive atrial surgery

b. Φθορά του συστήματος αγωγιμότητας
c. Τρώση αρτηρίας SA 

d. Άμεση καταστροφή sinus node
e. Αυξημένη πίεση του RA

f. Μειωμένη καρδιακή λειτουργία

1. �Ð�ò�ô�ê�ù�ñ�ä�ñ�Þ
�¿�ê�â�ë�Ù�î�ñ�ä�ñ�Þ�¿�ê�â�ë�Ù�î�ñ�ä�ñ�Þ�ñ�ú�í �ì�ò�ñ�ú�í �ì�ò�â�í �Ú�é�ß�Þ�ð�ä�ï�â�í �Ú�é�ß�Þ�ð�ä�ï

1) 1) �¶�é�â�ð�ä�¶�é�â�ð�ä: 12~48%: 12~48%
2) 2) �¿�í �û�ñ�â�î�ä�¿�í �û�ñ�â�î�ä: 50% : 50% �é�â�à�Þ�è�ú�ñ�â�î�ä�é�â�à�Þ�è�ú�ñ�â�î�ä 10~15 10~15 
yearsyears
3)  53)  5--30% 30% �é�â�ñ�Ù�é�â�ñ�Ù5 5 �Ú�ñ�ä�Ú�ñ�ä�Þ�í �ù�Þ�í �ùTCPCTCPC

�Å�Å �Þ�í �û�è�â�æ�Þ�Þ�í �û�è�â�æ�Þ�ñ�ì�ò�ñ�ì�ò�ç�ì�è�í �ì�ç�ì�æ�è�æ�Þ�ç�ì�ú�ç�ì�è�í �ì�ç�ì�æ�è�æ�Þ�ç�ì�ú
�ð�ò�à�ô�î�ì�ê�æ�ð�é�ì�ú�ð�ò�à�ô�î�ì�ê�æ�ð�é�ì�ú�ì�á�ä�à�â�Ü�ì�á�ä�à�â�ÜȾȱȾȱ

ȭ�*ȺȳȾȳȭ�*ȺȳȾȳ ȿȳ�"ȿȳ�" ȶȻȷȼȵȶ�� �"ȶȻȷȼȵȶ�� �"
ȼ��ȱȾȳ�"ȼ��ȱȾȳ�" �ç�Þ�æ�ç�Þ�æ�â�í �æ�á�â�Ü�ê�ö�ð�ä�â�í �æ�á�â�Ü�ê�ö�ð�ä�ñ�ì�ò�ñ�ì�ò

�í �î�ì�ó�ù�î�ñ�æ�ì�ò�í �î�ì�ó�ù�î�ñ�æ�ì�ò�ñ�ä�ï�ñ�ä�ï �ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ï�ç�ì�æ�è�Ü�Þ�ï �ç�Þ�æ�ç�Þ�æ
ȿȱȷȵȶ��ȿȱȷȵȶ�� ȱȼȵȰȱ��ȹɄȾȳȱȼȵȰȱ��ȹɄȾȳ
ȿȳ�"ȿȳ�" ȶɀȶȷȻɁȻȽ��ȭ�"ȶɀȶȷȻɁȻȽ��ȭ�" FontanFontanMarc Gewilliga et al. European Association for 

Cardio-Thoracic Surgery 2010.



Αρρυθμίες?

�¿�í �ì�ò�ð�Ü�Þ�ç�ì�è�í �æ�ç�û�ê�Þ�î�î�ò�å�é�æ�û�ê�â�í �Þ�ê�â�æ�ð�ù�á�ì�ò�é�â�ñ�Ù
�â�ê�á�ì�ç�Þ�î�á�æ�Þ�ç�Û�ð�â�ð�ô�Ú�ð�ä�é�â�ñ�ä�ê�â�ë�ö�ç�Þ�î�á�æ�Þ�ç�Û

Fontan. 

�¿�ê�ç�Þ�æ�ä�Þ�î�ô�æ�ç�Û�å�â�û�î�ä�ð�ä�à�æ�Þ�â�ó�Þ�î�é�ì�à�Û�ñ�ä�ï
�â�ë�ö�ç�Þ�î�á�æ�Þ�ç�Û�ï Fontan �Û�ñ�Þ�ê�à�æ�Þ

�â�è�Þ�ô�æ�ð�ñ�ì�í �ì�Ü�ä�ð�ä�ñ�ö�ê �ñ�ö�ê�Þ�î�î�ò�å�é�æ�û�ê�â�ê
�ñ�ì�ú�ñ�ì�æ�ï �á�â�ê�â�Ü�ê�Þ�æ�ë�â�ç�Ù�å�Þ�î�ì �ù�ñ�æ�ì �ð�ñ�ù�ô�ì�ï

�â�í �æ�ñ�â�ú�ô�å�ä�ç�â..



ȤȭȽ��ȸȱȿȽȻȵȤȭȽ��ȸȱȿȽȻȵ

�¿�æ�é�ì�á�ò�ê�Þ�é�æ�ç�Û�¿�æ�é�ì�á�ò�ê�Þ�é�æ�ç�Û�î�ì�Û�î�ì�Û

�Ð�ú�à�ç�è�â�æ�ð�ä�Ð�ú�à�ç�è�â�æ�ð�ä�Þ�ì�î�ñ�Û�ï�Þ�ì�î�ñ�Û�ï

�È�Þ�î�á�æ�ì�í �è�ä�à�Ü�Þ�È�Þ�î�á�æ�ì�í �è�ä�à�Ü�Þ

�Ã�ê�á�ì�ç�ì�è�í �æ�ç�Û�Ã�ê�á�ì�ç�ì�è�í �æ�ç�Û�î�Þ�ó�Û�î�Þ�ó�Û

�È�ì�è�í �ì�ñ�ì�é�Û�È�ì�è�í �ì�ñ�ì�é�Û

�Î �î�ì�ð�å�â�ñ�æ�ç�ù�Î �î�ì�ð�å�â�ñ�æ�ç�ù�ò�è�æ�ç�ù�ò�è�æ�ç�ù

�Æ�ò�î�æ�á�ì�í �ì�Ü�ä�ð�ä�Æ�ò�î�æ�á�ì�í �ì�Ü�ä�ð�ä

�Ò�í �â�î�í �è�Þ�ð�Ü�Þ�Ò�í �â�î�í �è�Þ�ð�Ü�Þ�ñ�ì�ò�ñ�ì�ò�Ú�ð�ö�Ú�ð�ö
�ô�æ�ñ�û�ê�Þ�ô�æ�ñ�û�ê�Þ

�Æ�î�ù�é�ß�ö�ð�ä�Æ�î�ù�é�ß�ö�ð�ä

ExtraExtra cardiac conduitcardiac conduitIntra atrial tunnelIntra atrial tunnel

�Ë�Þ�æ

�Ë�Þ�æ

�Ë�Þ�æ

�Ë�Þ�æ

�Ã�ê�á�ì�ç�ì�è�í �æ�ç�ù
�á�æ�Ù�ó�î�Þ�à�é�Þ

�Ë�Þ�æ

Ƞ��ȿȽȵȭ

�»�ô�æ

�õɂȵ

�õɂȵ

�õɂȵ

�õɂȵ

conduit

++ ++++++



Απώτερες επιπλοκές μετά Fontan (I)

�‡ Ευμεγέθης δεξιός κόλπος & ηπατική δυσλειτουργία
�‡ Απόφραξη ή διαφυγή Fontan

�‡ Μυοκαρδιακή δυσλειτουργία & ανεπάρκεια
�‡ Απόφραξη χώρου εξόδου της κοιλίας

�‡ Επανασηρράγωση της απολινωμένης PA
�‡ Θρομβοεμβολικά επεισόδια (3.9/ 100 ασθενείς έτη).

�‡ Πνευμονικές αρτηριοφλεβικές δυσπλασίες
Αιτία - αποκλεισμός ηπατικών φλεβών από πνευμονική

κυκλοφορία(Kawasima, Glenn)

ȕȝȧȝȕȕȝȧȝȕ

1. �¿�ò�ë�ä�é�Ú�ê�ä�í �Ü�â�ð�ä�ç�Þ�æ�ð�ò�é�ó�ù�î�ä�ð�ä�ñ�ö�ê�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê
2. �Ô�î�ù�ê�æ�Þ�ô�Þ�é�ä�è�Û�ç�Þ�î�á�æ�Þ�ç�Û�í �Þ�î�ì�ô�Û



Απώτερες επιπλοκές μετά Fontan (II)
�9�¿�í �ù�ó�î�Þ�ë�ä�ñ�ö�ê�í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê

�9�¿�ê�Ù�í �ñ�ò�ë�ä�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�æ�ç�û�ê�í �Þ�î�Ù�í �è�â�ò�î�ö�ê�é�â�ñ�Þ�ë�ú�ð�ò�ð�ñ�ä�é�Þ�ñ�æ�ç�û�ê
�Û�ä�í �Þ�ñ�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê& �í �ê�â�ò�é�ì�ê�æ�ç�û�ê�ó�è�â�ß�û�ê�ÛLA

�9�Â�ò�ð�è�â�æ�ñ�ì�ò�î�à�Ü�Þ�ó�è�â�ß�ù�ç�ì�é�ß�ì�ò

�9�È�ì�è�í �æ�ç�Ú�ï �ñ�Þ�ô�ò�ç�Þ�î�á�Ü�â�ï �é�ì�î�ó�Û�ï �j�â�í �Þ�ê�â�æ�ð�ù�á�ì�ò�j 0.4 – 13.9%/ �Ú�ñ�ì�ï
�9�Î �è�Þ�ð�ñ�æ�ç�Û�ß�î�ì�à�ô�Ü�ñ�æ�ï (< 1-2%)

�9�Ð�ú�ê�á�î�ì�é�ì �Þ�í �û�è�â�æ�Þ�ï �í �î�ö�ñ�â�÷�ê�û�ê�Þ�í �ù�ñ�ì �Ú�ê�ñ�â�î�ì (PLE)
(4-13%)

�ƒ�Ê�â�æ�ö�é�Ú�ê�ä�ð�ö�é�Þ�ñ�æ�ç�Û�Þ�ê�Ù�í �ñ�ò�ë�ä(Cohen et al (2000), 

Protein losing enteropathy (PLE) and plastic bronchitis remain challenging complications after 
the Fontan operation. These conditions share a common theme of manifesting as "endoluminal 

protein loss syndromes."



ΘρομβοεμβολικάΘρομβοεμβολικά επεισόδιαεπεισόδια μετάμετά FontanFontan
((συστηματικέςσυστηματικές φλέβεςφλέβες & & αρτηρίεςαρτηρίες))

# Τριάδα Virchow’s
���� 1) Στάση

 2) Παρουσία ανώμαλων επιφανειών
 3)Αλλαγές πηκτικότητας
1. Αιμοδυναμικοί παράγοντες

���� στάση & περιοχές χαμηλής ροής από: 
 1) χαμηλή καρδιακή παροχή.

 2) πνευμονική κυκλοφορία λιγότερο παλμική
2.2. Διαταραχές πηκτικότητας..

���� 1) Protein C
 2) Protein S

 3) Factor VII
3. Χρήση προθέσεων, ραμμάτων, αλλαγές ενδοθηλίου..

�Ð�ò�ô�ê�ù�ñ�ä�ñ�Þ3-20%

Balling G, Vogt M, Kaemmerer H, �H�W���D�O�����,�Q�W�U�D�F�D�U�G�L�D�F���W�K�U�R�P�E�X�V��
�I�R�U�P�D�W�L�R�Q���D�I�W�H�U���W�K�H���)�R�Q�W�D�Q���R�S�H�U�D�W�L�R�Q����

�- ���7�K�R�U�D�F���&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F���6�X�U�J���� �� �� �� ��119:745–52



ΑνάπτυξηΑνάπτυξη συστηματικώνσυστηματικών φλεβικώνφλεβικών
παράπλευρωνπαράπλευρων μεταξύμεταξύ συστηματικώνσυστηματικών ήή ηπατικώνηπατικών

φλεβώνφλεβών & & πνευμονικώνπνευμονικών φλεβώνφλεβών ήή LALA
Pulmonary arteriovenous malformation (PAVM



ΠνευμονικέςΠνευμονικές αρτηριοφλεβικέςαρτηριοφλεβικές δυσπλασίεςδυσπλασίες

VEGF = vascular endothelial growth factorVEGF = vascular endothelial growth factor



Χυλοθώρακας μετά Fontan
�ƒ Κάκωση του θωρακικού πόρου κατά την διάρκεια του χειρουργείου.

�ƒ Διατομή λεμφαγγείων κατά την παρασκευή και αφαίρεση του θύμου αδένα

�ƒ Τα σημεία διαφυγής προοδευτικά αυξάνονται σε μέγεθος με την δίοδο των

μεγαλομορίων ώστε τελικά τα Χυλομικρά να διέρχονται δι αυτών.

�ƒ Βασική θεραπεία. Αποτελεσματική παροχέτευση και χορήγηση θερμίδων υψηλής
βιολογικής αξίας.

�ƒ Απολίνωση του θωρακικού πόρου σπάνια ενδείκνυται.

�Ð�âfollow-up 10-�â�ñ�Ü�Þ�ï: 1. �Ð�ò�ô�ê�ù�ñ�ä�ñ�Þ�â�é�ó�Ù�ê�æ�ð�ä�ï PLE  13%.
2. �Â�ò�ð�é�â�ê�Û�ï �í �î�ù�à�ê�ö�ð�ä (�â�í �æ�ß�Ü�ö�ð�ä �é�â�ñ�Ù�ñ�ä�ê�á�æ�Ù�à�ê�ö�ð�ä60% 5-yr & 20% 10-yr). 
3. �Æ�â�î�Þ�í �â�Ü�Þ:  �Â�Ü�Þ�æ�ñ�Þ�Ù�ê�Þ�è�ì�ï �ç�Þ�æ�ò�õ�ä�è�Û�ï �å�â�î�é�æ�á�æ�ç�Û�ï �Þ�ë�Ü�Þ�ï, �í �î�ö�ñ�â�Ü�ê�â�ï,�ç�Þ�æ�é�Ú�ð�ä�ï

�Þ�è�ú�ð�ì�ò�ñ�î�æ�à�è�ò�ç�â�î�Ü�á�æ�Þ. 
4. �Â�æ�ì�ò�î�ä�ñ�æ�ç�Ù, �ç�ì�î�ñ�æ�ð�ñ�â�î�ì�â�æ�á�Û, �ä�í �Þ�î�Ü�ê�ä�ç�Þ�æ�ì�ç�ñ�î�â�ì�ñ�Ü�á�ä– �ð�ö�é�Þ�ñ�ì�ð�ñ�Þ�ñ�Ü�ê�ä.

5. Fontan �Þ�ê�Þ�ç�Þ�ñ�Þ�ð�ç�â�ò�Û �Û
6 . �Ê�â�ñ�Þ�é�ù�ð�ô�â�ò�ð�ä�ç�Þ�î�á�æ�Ù�ï.



Protein losing enteropathy
Απώτερη επιπλοκή - Μετά 5-10 έτη

Απώλεια λευκωματινών και ηλεκτρολυτών από το έντερο. 
–– ΟίδημαΟίδημα

• Ανοσοανεπάρκεια
– Απώλεια γ -σφαιρινών, λεμφοκυττάρων

• Δυσαπορρόφηση λίπους
• Υπερπηκτικότητα

•• ΣυχνότηταΣυχνότητα, 3.7%, 3.7%--13.13.**
•• ΘνησιμότηταΘνησιμότητα, 5, 566% at% at 10 yrs.10 yrs.

•• ΑιτιολογίαΑιτιολογία, , ασαφήςασαφής, low cardiac output, , low cardiac output, χαμηλόχαμηλό επίπεδοεπίπεδο ροήςροής
–– ΑντιμετώπισηΑντιμετώπιση

•• ΚαρδιακόςΚαρδιακός καθετηριασμόςκαθετηριασμός, , αιμοδυναμικήαιμοδυναμική εκτίμησηεκτίμηση
•• FenestrationFenestration

•• ΒηματοδότησηΒηματοδότηση, , δυσλειτουργίαδυσλειτουργία φλεβόκομβουφλεβόκομβου
•• ΦάρμακαΦάρμακα

•• ΚαρδιακήΚαρδιακή μεταμόσχευσημεταμόσχευσηMertens L, Hagler DJ, Sauer U, �H�W���D�O����
Protein-losing enteropathy after the Fontan
operation: an international multicenter study. 

�- ���7�K�R�U�D�F���&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F���6�X�U�J������ �� �� ��115:1063–73
�)�U�H�H�G�R�P���5�0�����+�D�P�L�O�W�R�Q���5�����<�R�R���6�����H�W���D�O����
�7�K�H���)�R�Q�W�D�Q���S�U�R�F�H�G�X�U�H�����D�Q�D�O�\�V�L�V���R�I���F�R�K�R�U�W�V���D�Q�G���O�D�W�H��
�F�R�P�S�O�L�F�D�W�L�R�Q�V�����&�D�U�G�L�R�O���<�R�X�Q�J���� �� �� ��



Αποτελέσματα διόρθωσης SV Ρυθμός
επιβίωσης.

Πρόσφατη 15-ετής επιβίωση μετά επέμβαση Fontan: 
�¾85% αναφέρθηκε από Boston Children’s Hospital , USA

�¾82 ± 3% αναφέρθηκε από Birmingham Children’s Hospital, UK
�) Η προεγχειρητική έκπτωση της κοιλιακής λειτουργίας και ή αυξημένη

πίεση της πνευμονικής αρτηρίας έχουν δυσμενή επίδραση τόσο στα
άμεσα όσο και στα απώτερα αποτελέσματα.

�) Η μακροπρόθεσμη επιβίωση μετά την δημιουργία της κυκλοφορίας
Fontan είναι περισσότερο εξαρτώμενη από την διατήρηση

φλεβοκομβικού ρυθμού, την συμπεριφορά της πνευμονικής κυκλοφορίας
και την απόδοση της κοιλίας.

�$�O�Y�L�Q���-�����&�K�L�Q���H�W���D�O�����$�O�Y�L�Q���-�����&�K�L�Q���H�W���D�O�����: �R�U�O�G���-�R�X�U�Q�D�O���I�R�U���3�H�G�L�D�W�U�L�F���D�Q�G���&�R�Q�J�H�Q�L�W�D�O���+�H�D�U�W���6�X�U�J�H�U�\���: �R�U�O�G���-�R�X�U�Q�D�O���I�R�U���3�H�G�L�D�W�U�L�F���D�Q�G���&�R�Q�J�H�Q�L�W�D�O���+�H�D�U�W���6�X�U�J�H�U�\������������������
�5�L�D�G���%���0�����+�R�V�H�L�Q�D�������: �L�O�O�L�D�P���-�����%�U�D�Z�Q�-���7�K�R�U�D�F�&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F�6�X�U�J��������



ΠροβληματισμοίΠροβληματισμοί -- ΣυζητήσειςΣυζητήσεις

�ƒ Κατά στάδια / Πρωταρχική επέμβαση ή ολική κοιλο πνευμονική
αναστόμωση? 

�ƒ Εμβρυική διάγνωση
�ƒ Ηλικία

�ƒ ¨Θυριδοποιημένη / μη Θυριδοποιημένη Fontan? 
�ƒ Αρρυθμίες

�ƒ Αντιπηκτική αγωγή
�ƒ Μαθησιακή, ψυχολογική και σωματική ανάπτυξη. 

�ƒ Εγκυμοσύνη? 



ΠροβληματισμοίΠροβληματισμοί -- ΣυζητήσειςΣυζητήσεις: : Κατά στάδια
/ Πρωταρχική επέμβαση FontanFontan

�ƒ�ƒ ΚαλύτεραΚαλύτερα αποτελέσματααποτελέσματα γιαγια τηντην κατάκατά στάδιαστάδια TCPC TCPC λόγωλόγω
τηςτης προοδευτικήςπροοδευτικής ¨αποφόρτισης¨αποφόρτισης ¨̈ τηςτης κοιλίαςκοιλίας καικαι τηςτης

ανακατασκευήςανακατασκευής τηςτης..
�ƒ�ƒ ΘάνατοιΘάνατοι καρδιαγγειακήςκαρδιαγγειακής αιτιολογίαςαιτιολογίας καικαι ανάγκηανάγκη γιαγια
μεταμόσχευσημεταμόσχευση καρδιάςκαρδιάς εμφανίζονταιεμφανίζονται λιγότερολιγότερο συχνάσυχνά σεσε

περιπτώσειςπεριπτώσεις πούπού πρινπριν τηντην επέμβασηεπέμβαση Fontan Fontan είχεείχε
προηγηθείπροηγηθεί bidirectional Glenn/ hemibidirectional Glenn/ hemi--Fontan procedure.Fontan procedure.

Doty .Doty . �,�Q�W���-���&�D�U�G�L�R�O���,�Q�W���-���&�D�U�G�L�R�O��20062006

�‡�‡ ΤαΤα πλεονεκτήματαπλεονεκτήματα τηςτης κατάκατά στάδιαστάδια επέμβασηςεπέμβασης Fontan Fontan 
είναιείναι αποδεκτάαποδεκτά σχεδόνσχεδόν παγκοσμίωςπαγκοσμίως. . 

Yorikazu Harada et alYorikazu Harada et al�����,�Q�W�H�U�D�F�W�L�Y�H���&�D�U�G�L�R�����,�Q�W�H�U�D�F�W�L�Y�H���&�D�U�G�L�R�9�D�V�F�X�O�D�U���D�Q�G���7�K�R�U�D�F�L�F���6�X�U�J�H�U�\���9�D�V�F�X�O�D�U���D�Q�G���7�K�R�U�D�F�L�F���6�X�U�J�H�U�\��20092009



Single-Stage / Two-Stage Modified 
Fontan Procedure

�) Η σε ένα στάδιο modified Fontan  δυνατόν να εκθέσει τον
ασθενή σε υψηλό χειρουργικό κίνδυνο λόγω της μειωμένης
καρδιαγγειακής προσαρμογής.

�2���0�R�Q�W�H�L�Q�2���0�R�Q�W�H�L�Q�1�J�R�G�Q�J�D�P�W�K�D�Z�H�H�V�X�N���H�W���D�O�����1�J�R�G�Q�J�D�P�W�K�D�Z�H�H�V�X�N���H�W���D�O�����$�V�L�D�Q���&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F�$�V�L�D�Q���&�D�U�G�L�R�Y�D�V�F�7�K�R�U�D�F���$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���$�Q�Q������������������

�) Η επέμβαση Glenn shunt ως ενδιάμεσο στάδιο και η χαμηλή
μετεγχειρητική πίεση της πνευμονικής αποτελούν

αξιοσημείωτους προγνωστικούς παράγοντες για καλύτερα
απώτερα αποτελέσματα. so, David Anderson

Presented at the joint 17th Annual Meeting of the European Associationfor Cardio-thoracic Surgery and the 
11th Annual Meeting of the EuropeanSociety of Thoracic Surgeons, Vienna, Austria, October 12-15, 2003. 



Προβληματισμοί : Ηλικία Fontan

�&�D�U�O�R���3�D�F�H���1�D�S�R�O�H�R�Q�H���&�D�U�O�R���3�D�F�H���1�D�S�R�O�H�R�Q�H���( �X�U���-�&�D�U�G�L�R�W�K�R�U�D�F���6�X�U�J�����������( �X�U���-�&�D�U�G�L�R�W�K�R�U�D�F���6�X�U�J����������

�� �������\�U�V���R�O�G �!�������\�U�V���R�O�G

�Â�æ�â�à�ô�â�æ�î�ä�ñ�æ�ç�Û
�å�ê�ä�ð�æ�é�ù�ñ�ä�ñ�Þ.

�º�á�æ�Þ 5.4%

�È�ì�æ�è�æ�Þ�ç�Û�á�ò�ð�è�â�æ�ñ�ì�ò�î�à�Ü�Þ �¿�í �û�ñ�â�î�ä �Î �î�ù�ö�î�ä

�¿�î�î�ò�å�é�Ü�â�ï �º�á�æ�Þ �º�á�æ�Þ

�¿�î�ñ�ä�î�æ�ì- �ó�è�â�ß�ö�á�â�æ�ï
�á�ò�ð�í �è�Þ�ð�Ü�â�ï. 

�Ð�í �Ù�ê�æ�Þ �Î �â�î�æ�ð�ð�ù�ñ�â�î�ì �ð�ò�ô�ê�Û



Προβληματισμοί (Con): Κατάλληλη Ηλικία
Fontan? 

�ƒ Όλοι οι ασθενείς παρουσιάζουν προοδευτική επιδείνωση
της ικανότητας άσκησης, αλλά η μείωση της ικανότητας

ήταν σαφώς επιδεινούμενη όταν η επέμβαση Fontan 
πραγματοποιήθηκε σε εφήβους και ενήλικες σε σχέση με

αυτή των παιδιών.

�ƒ Σε μεγάλη συγκριτική αγγειογραφική μελέτη ασθενών με
Fontan πριν και μετά την ηλικία των 3 ετών, κατεδείχθη

πως ο καρδιακός δείκτης είχε διατηρηθεί στην ομάδα
πριν 3 έτη και είχε προοδευτικά επιδεινωθεί στην ομάδα

μετά τα 3 έτη.
Yves d’Udekem, �(�X�U���-���&�D�U�G�L�R�W�K�R�U�D�F���6�X�U�J��2011



Προβληματισμοί (Con): Κατάλληλη Ηλικία
Fontan? 

�™�™ ΣυνολικόςΣυνολικός ρυθμόςρυθμός θνησιμότηταςθνησιμότητας 13.3%.13.3%.
�ƒ�ƒ ΣυμπέρασμαΣυμπέρασμα: : 

�ƒ�ƒ 1. 1. ΠροκειμένουΠροκειμένου νανα βελτιωθείβελτιωθεί ηη ποιότηταποιότητα ζωήςζωής, , καικαι τοτο
απώτεροαπώτερο προσδόκιμοπροσδόκιμο επιβίωσηςεπιβίωσης ηη TCPC TCPC πρέπειπρέπει νανα

γίνεταιγίνεται όσοόσο τοτο δυνατόδυνατό συντομότερασυντομότερα ..
2. 2. ΕπίσηςΕπίσης ηη TCPC TCPC πρέπειπρέπει νανα πραγματοποιείτεπραγματοποιείτε

σεσε υψηλούυψηλού κινδύνουκινδύνου ασθενείςασθενείς ενήλικεςενήλικες υποψήφιουςυποψήφιους γιαγια
επέμβασηεπέμβαση Fontan , Fontan , μεμε έναένα αποδεκτόαποδεκτό ρυθμόρυθμό

θνησιμότηταςθνησιμότητας. . 

Midterm to LongMidterm to Long--Term Outcome of TCPC in HighTerm Outcome of TCPC in High--Risk Adult CandidatesRisk Adult Candidates
Shunji Sano, MD, et al . Shunji Sano, MD, et al . �$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���6�X�U�J���$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���6�X�U�J��20092009



Προβληματισμοί : Αντιπηκτική αγωγή

�ƒ Όλοι οι ασθενείς με κλινική θρομβοεμβολική νόσο
λάμβαναν warfarin κατά το επεισόδιο.

�) Warfarin (INR 1.5 - 2.0.)
�ƒ Aspirin: Καθημερινή αντιαιμοπεταλιακή αγωγή στην

πλειοψηφία των ασθενών Fontan. 
Welton M. Gersony, MD �&�L�U�F�X�O�D�W�L�R�Q��2008

�ƒ Warfarin + Aspirin σε υψηλού κινδύνου ασθενείς: RA-
PA connection, external conduit, βραδεία φλεβική

κυκλοφορία ή χαμηλή καρδιακή παροχή ή με ιστορικό
εμβολικής νόσου.

Yves d’Udekem .�(�X�U���- ���&�D�U�G�L�R�W�K�R�U�D�F���6�X�U�J2007



Προβληματισμοί : : ΜαθησιακήΜαθησιακή εξέλιξηεξέλιξη

�ƒ�ƒ ΗΗ πλειοψηφίαπλειοψηφία τωντων ασθενώνασθενών μεμε επέμβασηεπέμβαση Fontan Fontan στηνστην
δεκαετίαδεκαετία τουτου 1970s 1970s && 1980s 1980s έχουνέχουν μαθησιακήμαθησιακή εξέλιξηεξέλιξη
καικαι ακαδημαικήακαδημαική πορείαπορεία εντόςεντός τωντων φυσιολογικώνφυσιολογικών ρυθμώνρυθμών
αλλάαλλά ηη ¨απόδοση¨¨απόδοση¨ αυτήςαυτής τηςτης ομάδαςομάδας ήτανήταν μικρότερημικρότερη
τηςτης αντίστοιχηςαντίστοιχης τουτου γενικούγενικού πληθυσμουπληθυσμου

�-�R�Q�D�V���5�$�����H�W���D�O���-�R�Q�D�V���5�$�����H�W���D�O���$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���6�X�U�J�$�Q�Q���7�K�R�U�D�F���6�X�U�J����������������



Συστάσεις - Προτάσεις
�¾�¾ ΠρόωρηΠρόωρη κατάκατά στάδιαστάδια επέμβασηεπέμβαση

�¾�¾ mm BTs BTs γιαγια υποπλαστικεςυποπλαστικες δεξιέςδεξιές κοιλίεςκοιλίες..
�¾�¾ ΕπέμβασηΕπέμβαση NorwoodNorwood γιαγια υποπλαστικεςυποπλαστικες αραρ. . κοιλίεςκοιλίες-- Pulmonary artery Pulmonary artery 

band band γιαγια περιπτώσειςπεριπτώσεις πνευμονικήςπνευμονικής υπερκυκλοφορίαςυπερκυκλοφορίας..
�¾�¾ ΚαμμίαΚαμμία παρέμβασηπαρέμβαση στηνστην νεογνικήνεογνική ηλικίαηλικία σεσε ισορροπημένεςισορροπημένες

κυκλοφορίεςκυκλοφορίες. . 
�¾�¾ BDG/HemiFontan BDG/HemiFontan σεσε ηλικίαςηλικίας 6 6 μηνώνμηνών..

�¾�¾ Total cavopulmonary connection Total cavopulmonary connection σεσε ηλικίαηλικία >2 >2 ετώνετών
�ƒ�ƒ ΤουλάχιστονΤουλάχιστον aspirinaspirin

�ƒ�ƒ ΑναστολείςΑναστολείς ACE ACE επίεπί σημείωνσημείων κοιλιακήςκοιλιακής δυσλειτουργίαςδυσλειτουργίας..
�ƒ�ƒ ΈγκαιρηΈγκαιρη επισκευήεπισκευή ανεπαρκούσαςανεπαρκούσας κολποκοιλιακήςκολποκοιλιακής βαλβίδαςβαλβίδας..

�ƒ�ƒ ¨Θυριδοποιημένη¨¨Θυριδοποιημένη¨ Fontan Fontan γιαγια υψηλούυψηλού κινδύνουκινδύνου ασθενείςασθενείς..
�ƒ�ƒ ΣυχνήΣυχνή καικαι επιμελήςεπιμελής ιατρικήιατρική παρακολούθησηπαρακολούθηση..



¨Εκείνοι¨Εκείνοι πουπου θεωρούνθεωρούν ότιότι μιαμια κοιλίακοιλία μπορείμπορεί νανα οδηγήσειοδηγήσει τοτο
σύνολοσύνολο αίματοςαίματος στοστο σώμασώμα καικαι τουςτους πνεύμονεςπνεύμονες επιπλέονεπιπλέον, , 
είναιείναι αιρετικοίαιρετικοί. . ΞεχνούνΞεχνούν ότιότι ηη φύσηφύση, , πουπου είναιείναι θείαθεία, , δενδεν
έδωσεέδωσε ποτέποτέ μιαμια καρδιάκαρδιά σεσε οποιοδήποτεοποιοδήποτε όπουόπου δενδεν υπήρξευπήρξε
καμίακαμία ανάγκηανάγκη..¨̈

De Leval MDe Leval M
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