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Streszczenie

Po ponad 40 latach operacji Fontana pojawia się coraz więcej 
wątpliwości dotyczących strategii leczenia pacjentów z sercem 
jednokomorowym. W związku z postępem wiedzy medycznej 
systematycznie rośnie liczba pacjentów z  jednokomorowym 
sercem i powiększa się jednocześnie populacja pacjentów, któ-
rzy nie tolerują hemodynamiki, jaką wprowadza operacja Fon-
tana. W tej grupie dochodzi z czasem do upośledzenia funkcji 
komory, niewydolności krążenia, niedomykalności zastawek 
przedsionkowo-komorowych, zespołu utraty białek, niewy-
dolności wątroby, postępującej sinicy, powikłań zatorowo-za-
krzepowych, rozwoju przetok naczyniowych w  obrębie płuc 
oraz zaburzeń rytmu. Jeżeli przyczyną powikłań są możliwe do 
skorygowania nieprawidłowości lub zaburzenia rytmu, wów-
czas reoperacja lub interwencyjny zabieg kardiologiczny może 
poprawić stan pacjenta. Istnieje jednak grupa pacjentów, 
u których jedyną realną pomoc stanowi transplantacja serca. 
Transplantacja serca po operacji Fontana jest operacją trud-
ną technicznie i  wymagającą skoordynowania wielu działań. 
Inna opcją, będącą obecnie w  fazie badań doświadczalnych, 
jest wszczepienie mechanicznego układu wspomagającego 
krążenie w układzie Fontana (ang. cavopulmonary assist), aby 
odwrócić tzw. paradoks Fontana.
Słowa kluczowe: operacja Fontana, pojedyncza komora, me-
chaniczne wspomaganie krążenia.
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Abstract

40 years after introduction of the Fontan operation there are 
a  lot of doubts regarding the treatment strategy for patients 
with a single ventricle. With the progress in medical science, the 
number of patients with a univentricular heart is steadily grow-
ing, and growing at the same time is the population of patients 
who do not tolerate the Fontan haemodynamics. In this group 
with time there occurs impairment of ventricular function and 
heart failure, regurgitation of the atrioventricular valves, pro-
tein-losing enteropathy, hepatic failure, progressive cyanosis, 
thromboembolic complications, development of fistulas in the 
lungs and arrhythmias. If the causes of complications are ana-
tomical problems or arrhythmias, which are possible to repair, 
reoperation or intervention may improve the condition of the 
patient. However, there is a group of patients where the only 
real option is a cardiac transplantation. Heart transplantation 
after the Fontan operation is technically difficult and requires 
coordination of many activities. Another option, which is cur-
rently in the experimental stage, is implantation of a mechani-
cal assist system in the Fontan circulation (cavopulmonary as-
sist), to reverse the so-called “Fontan paradox”.
Key words: Fontan operation, single ventricle, assist device.

Operacja Fontana jest zabiegiem paliatywnym, ale pa-
cjentom urodzonym z pojedynczą komorą serca umożliwia 
przeżycie i stała się kamieniem milowym w historii chirur-
gii wrodzonych wad serca [1]. Po ponad 40 latach operacji 
Fontana w  środowiskach medycznych pojawia się jednak 
coraz więcej wątpliwości co do słuszności takiej strategii 
postępowania u pacjentów z sercem jednokomorowym. To-
warzyszą temu odczucia, że wytwarzamy populację pacjen-
tów, młodzieży i dorosłych z nowymi i mało dotychczas zro-

zumiałymi powikłaniami, będącymi konsekwencją zmian 
w układzie krążenia powstałych w wyniku operacji Fonta-
na, którzy będą wymagać specjalistycznego leczenia [2].

W  związku z  postępem zachodzącym w  kardiologii 
i  kardiochirurgii dziecięcej systematycznie rośnie liczba 
pacjentów z sercem jednokomorowym po operacji Fontana 
i powiększa się jednocześnie populacja pacjentów, którzy 
nie tolerują hemodynamiki, jaką wprowadza ta operacja. 
W  grupie tej dochodzi z  czasem do upośledzenia funkcji 
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komory, niedomykalności zastawek przedsionkowo-komo-
rowych, zaburzeń rytmu, niewydolności krążenia, zespołu 
utraty białka, niewydolności wątroby, rozwoju przetok na-
czyniowych w obrębie płuc, postępującej sinicy oraz powi-
kłań zatorowo-zakrzepowych [3, 4]. W  rzeczywistości jest 
mało prawdopodobne, aby pacjent po operacji Fontana 
osiągnął trzecią lub czwartą dekadę życia bez doświad-
czenia któregoś z wymienionych powikłań. Operacja Fon-
tana nie jest więc satysfakcjonującym rozwiązaniem na 
całe życie. Leczenie farmakologiczne w przypadku wystą-
pienia powikłań jest zwykle mało skuteczne lub przynosi 
tylko niewielką i często krótkotrwałą poprawę. Okres 15, 20  
i 25 lat przeżywa bez konieczności transplantacji serca od-
powiednio 87%, 83% i 70% pacjentów [5]. Niepowodzenia 
po operacji Fontana mają wielorakie podłoże etiologiczne 
i  zróżnicowany obraz kliniczny. Jeżeli przyczyną są możli-
we do skorygowania nieprawidłowości anatomiczne lub 
zaburzenia rytmu serca, wówczas reoperacja lub interwen-
cyjny zabieg kardiologiczny może poprawić stan pacjenta 
i zwiększyć szanse na przeżycie.

Istnieje jednak grupa pacjentów, u których jedyną i re-
alną pomoc stanowi transplantacja serca. Transplantacja 
serca u pacjentów po operacji Fontana jest zabiegiem zwy-
kle trudnym technicznie i  wymagającym skoordynowania 
wielu działań. Niezwykle istotne znaczenie ma właściwy 
dobór pacjentów, prawidłowe przygotowanie biorcy, wy-
bór optymalnego czasu transplantacji, sprawność chirurga 
i staranne postępowanie pooperacyjne.

Operacja Fontana opiera sie na fundamentalnej zasa-
dzie, że krążenie płucne jest możliwe bez pompującej ko-
mory. Od swojego oryginalnego opisu w 1971 r. przeszła ona 
szereg modyfikacji [1]. Obecnie, poza podstawową ideą, 
czyli połączeniem żył systemowych z układem tętnicy płuc-
nej w celu ominięcia brakującej komory, tylko w niewielkim 
stopniu przypomina pierwotną wersję.

Sposób połączenia żył systemowych z układem tętnicy 
płucnej podlegał wielu modyfikacjom technicznym. W celu 
ominięcia niedorozwiniętej komory stosowano różne me-
tody: połączenie przedsionkowo-płucne przednie lub tyl-
ne, wewnątrzprzedsionkowy tunel lub całkowite połącze-
nie pozasercowe. Używano również różnych materiałów 
w celu wykonania takich połączeń: naczynia homogenicz-
ne, sztuczne (politetrafluorotylen – PTFE), własne tkanki 
lub wykonywano bezpośrednie zespolenie. Obecnie stosu-
je dwa rodzaje połączeń: całkowite pozasercowe lub we-
wnątrzprzedsionkowy tunel.

Celem operacji Fontana jest oddzielenie krążenia syste-
mowego od płucnego i uzyskanie prawidłowego utlenowa-
nia organizmu. Ten cel jest osiągany jednak kosztem dość 
istotnych zmian w  fizjologii układu krążenia. Jedyna ist-
niejąca komora, tłocząc krew, musi pokonać opór krążenia 
systemowego i płucnego, wykonuje więc znacznie większą 
pracę niż w warunkach prawidłowych (ryc. 1. i 2.). Podsta-
wowym problemem po operacji jest 2–3-krotny wzrost cen-
tralnego ciśnienia żylnego i  redukcja systemowego rzutu 
serca. Obniżenie rzutu serca jest wynikiem upośledzonego 
wypełniania komory serca (ang. preload), spowodowanego 
biernym przepływem krwi przez krążenie płucne i zmniej-
szoną podatnością komory [6, 7]. Wzrost ciśnienia żylne-
go spowodowany jest oporem naczyń płucnych na drodze 
przepływu krwi z żył systemowych do komory serca. Bardzo 
istotne znaczenie dla zminimalizowania tego oporu w okre-
sie przedoperacyjnym ma skrócenie czasu ekspozycji na-
czyń płucnych na zwiększony przepływ płucny, chirurgiczne 
lub interwencyjne poszerzenie tętnic płucnych w przypad-
ku ich zwężenia, wczesna korekcja nieprawidłowego spły-
wu żył płucnych oraz zapewnienie optymalnej komunikacji 
na poziomie przedsionków. W celu optymalizacji podatno-
ści komory należy wyeliminować czynniki powodujące jej 
przerost, np. przeciążenie ciśnieniowe związane ze zwęże-

Ryc. 1. Schemat krążenia z sercem dwukomorowym; LV – lewa ko-
mora (ang. left ventricle), PVR – opór naczyniowy krążenia płucne-
go (ang. pulmonary vascular resistance), RV – prawa komora (ang. 
right ventricle), SVR – opór naczyniowy krążenia systemowego 
(ang. systemic vascular resistance) 
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Ryc. 2. Schemat krążenia po operacji Fontana; F – połączenie Fon-
tana, PVR – opór naczyniowy krążenia płucnego (ang. pulmonary 
vascular resistance), SV – pojedyncza komora (ang. single ventric-
le), SVR – opór naczyniowy krążenia systemowego (ang. systemic 
vascular resistance) 
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niem w drodze odpływu krwi z komory do krążenia syste-
mowego. Podatność komory może być również upośledzo-
na w wyniku jej przewlekłego przeciążenia objętościowego 
[8]. Takie warunki hemodynamiczne powinny być jak naj-
szybciej wyeliminowane.

Krążenie krwi po operacji Fontana jest podobne jak 
w  układzie krążenia z  sercem dwukomorowym, ale bez 
czynnego pompowania krwi do płuc. W tej sytuacji mamy 
do czynienia z  „paradoksem Fontana”: podwyższonym  
ciśnieniem żylnym i  jednocześnie obniżonym ciśnieniem 
w układzie naczyń płucnych (w stosunku do normalnego) 
[4, 9]. Należy stwierdzić, że nawet u  idealnie dobranych 
kandydatów do operacji Fontana, u  których perfekcyjnie 
przeprowadzono operację, hemodynamika jest nieprawi-
dłowa w związku z podwyższonym ciśniem żylnym i obni-
żonym rzutem serca. U znacznego odsetka tych pacjentów 
z czasem dochodzi do niewydolności rozkurczowej komo-
ry serca, spowodowanej przewlekłym zaburzeniem w wy-
pełnianiu komory [10]. Podstawowa przyczyna powikłań 
po operacji Fontana nie tkwi jednak tylko w upośledzeniu 
funkcji komory, ale przede wszytkim jest spowodowana 
zaburzeniem krążenia krwi związanym z bezpośrednim po-
łączeniem żył systemowych z układem tętnicy płucnej z po-
minięciem brakującej komory serca. U wielu pacjentów po 
operacji Fontana dochodzi do zastoinowej niewydolności 
krążenia ze zwiększoną zawartością wody w tkankach przy 
upośledzonej ich perfuzji [3]. Istotnym czynnikiem mogą-
cym zmniejszyć częstość występowania powikłań jest mak-
symalne skrócenie czasu ekspozycji pojedynczej komory na 
niedotlenienie i przeciążenie objętościowe lub ciśnieniowe. 
Taka sytuacja istnieje u  pacjentów z  pojedynczą komorą 
po innych, poprzedzających operację Fontana zabiegach: 
zespoleniu systemowo-płucnym, bandingu tętnicy płucnej, 
operacji Norwooda lub po operacji hemi-Fontana (dwukie-
runkowym zespoleniu sposobem Glenna) [11]. Przewlekłe 
niedotlenienie i  przeciążenie objętościowe komory pro-
wadzi do jej włóknienia i  do zaburzenia funkcji zarówno 
skurczowej, jak i rozkurczowej. Innymi słowy, wcześniejsze 
wykonanie operacji Fontana i uzyskanie w ten sposób pra-
widłowego utlenowania i zmniejszenia obciążenia komory 
wiąże z lepszymi wynikami, szczególnie odległymi [3, 8].

Jeżeli u pacjentów po operacji Fontana dojdzie do nie-
wydolności krążenia i  związanych z  tym innych zaburzeń, 
takich jak: zespół utraty białek, niewydolność wątroby, sini-
ca, powikłania zakrzepowo-zatorowe lub zaburzenia rytmu, 
mamy obecnie dwie opcje terapeutyczne: reoperację (rewi-
zję operacji Fontana) lub transplantację serca.

Występowanie zaburzeń anatomicznych, takich jak: 
zwężenie tętnic lub żył płucnych, niedomykalność zastawek 
przedsionkowo-komorowych czy zwężenie podzastawkowe 
aorty, jest wskazaniem do reoperacji lub interwencji kardio-
gicznej, które często skutecznie usuwają lub zmniejszają 
nasilenie niekorzystnych następstw operacji Fontana. U pa-
cjentów z  połączeniem przedsionkowo-płucnym (klasyczna 
operacja Fontana), u których wystąpiły powikłania, poprawę 
często przynosi zamiana takiego połączenia na zespolenie 
pozasercowe lub wewnątrzprzedsionkowy tunel [12, 13]. Jeżeli 

u pacjenta występują zaburzenia rytmu serca, wówczas jed-
nocześnie wykonuje się np. ablację lub wszczepia rozrusznik.

U wielu pacjentów, u których wystąpiły powikłania po 
operacji Fontana, jedyną realną opcją terapeutyczną jest 
przeszczepienie serca. Wśród pacjentów z wrodzonymi wa-
dami serca, zakwalifikowanymi do transplantacji, 70–80% 
stanowią chorzy z pojedynczą komorą po operacji Fontana 
lub innych zabiegach paliatywnych [14].

Transplantacja serca u  większości pacjentów szybko 
prowadzi do ustąpienia niekorzystnych objawów i  jest 
obecnie atrakcyjną opcją terapeutyczną. Około 15% pa-
cjentów po operacji Fontana zakwalifikowanych do trans-
plantacji umiera w oczekiwaniu na organ, ze względu na 
brak dawców [15]. Najczęściej przyczyną zgonów w czasie 
oczekiwania są zaburzenia rytmu serca, zakażenia i niewy-
dolność krążeniowo-oddechowa [15]. Pacjent po operacji 
Fontana zakwalifikowany do transplantacji wymaga spe-
cjalnego przygotowania. Ze względu na bardzo zróżnico-
waną anatomię układu krążenia przy planowaniu trans-
plantacji należy dokładnie określić typ wykonanej operacji 
Fontana, pozycję serca, ustalić morfologię żył systemowych 
i  płucnych, anatomię tętnic płucnych oraz początkowego 
odcinka aorty [16]. Należy się liczyć z możliwymi nieprawi-
dłowościami anatomicznymi w zakresie: 
•	 żył systemowych lub płucnych,
•	 tętnic płucnych (niedorozwój, zwężenia, brak ciągłości),
•	 aorty wstępującej i  łuku (niedorozwój, nieprawidłowy 

przebieg),
•	 położenia przedsionków,
•	 odejścia i przebiegu dużych tętnic,
•	 położenia serca (dekstrokardia, mezokardia).

Nieprawidłowości te nie wynikają tylko z  pierwotnej 
wady, lecz są także związane z  przebytymi operacjami 
(zespolenie żył głównych z  tętnicami płucnymi, operacja 
Fontana, przemieszczenie naczyń sposobem Lecompte’a). 
Niezwykle istotne znaczenie dla przebiegu samej operacji 
transplantacji i  okresu pooperacyjnego ma wykrycie i  za-
mknięcie jak największej liczby naczyń krążenia obocznego, 
szczególnie tych, które powstają pomiędzy aortą a  ukła-
dem tętnicy płucnej [17]. Bardzo trudne i często niemożliwe 
jest wiarygodne oznaczenie oporu naczyń płucnych [18]. 
Jest to spowodowane obecnością licznych źródeł dopływu 
krwi do krążenia płucnego, obniżonym rzutem serca oraz 
brakiem pulsacyjnego przepływu krwi w tętnicach płucnych 
[19, 20]. Należy stwierdzić, że nawet niski gradient ciśnień 
przez płuca nie wyklucza podwyższonego oporu płucnego. 
Zwykle u pacjenta po operacji Fontana nie bierze się pod 
uwagę podwyższonego oporu płucnego, ze względu na sto-
sunkowo niskie ciśnienie w układzie tętnicy płucnej, czę-
sto niższe niż w warunkach prawidłowej fizjologii krążenia. 
Najczęściej podwyższony opór płucny po operacji Fontana 
spowodowany jest przewlekłymi mikrozatorami. Obecność 
mikrozatorów w krążeniu płucnym może doprowadzić do 
niewydolności prawej komory po transplantacji [21, 22].

Serce dawcy dla pacjenta po operacji Fontana musi być 
w pełni wydolne, a stosunek masy ciała dawcy do masy cia-
ła biorcy powinien być większy lub równy 1. Bardzo duże 
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znaczenie ma koordynacja zespołu pobierającego serce i do-
konującego transplantacji, ze względu na przebyte operacje 
i konieczność wykonania dodatkowych rekonstrukcji naczyń 
w czasie operacji. Niezwykle istotne znaczenie dla przebiegu 
i powodzenia transplantacji ma sposób pobrania serca:
•	 dla pacjentów z dodatkową żyłą główną lewą należy po-

brać serce z żyłą bezimienną,
•	 serce powinno być pobrane razem z głównymi gałęziami 

pnia płucnego w celu rekonstrukcji tętnic płucnych bior-
cy,

•	 należy pobrać cały łuk aorty.
Bardzo często w czasie transplantacji serca, w związku 

z  licznymi nieprawidłowościami anatomicznymi, zachodzi 
konieczność wykonania dodatkowych zabiegów rekon-
strukcyjnych w  zakresie naczyń i  modyfikacji różnych ze-
spoleń naczyniowych [23, 24]. Zabiegów rekonstrukcyjnych 
w  czasie transplantacji wymaga ok. 90% pacjentów po 
operacji Fontana [25]. W  przypadku obecności lewej żyły 
głównej górnej należy ją zespolić z żyłą bezimienną dawcy 
(ryc. 3.). Jeżeli żyła główna dolna biorcy znajduje się po le-
wej stronie, należy pozostawić większy fragment prawego 
przedsionka biorcy. Ten fragment przedsionka, zrolowany 
na kształt tuby, należy zespolić z żyłą główną dolną daw-
cy w pobliżu linii środkowej ciała. U pacjentów z nieprawi-
dłowym połączenim żył płucnych należy zaszyć ujścia żył 
płucnych dawcy. Po otwarciu kolektora żył płucnych biorcy 
i w korespondującym miejscu lewego przedsionka dawcy 
wykonuje się zespolenie. Zwykle u pacjentów po operacji 
Glenna lub Fontana nie wykonuje się zespoleń w zakresie 
prawego przedsionka, a  raczej zespolenie żył głównych 
„koniec do końca” w celu zmniejszenia ryzyka niedomykal-
ności zastawki trójdzielnej [26]. U pacjentów z odwrotnym 
ułożeniem narządów (łac. situs inversus), dekstrokardią lub 
mezokardią zespolenia w czasie wszczepiania serca powin-
ny być wykonywane w okolicy linii środkowej ciała. W ta-
kich przypadkach często zachodzi konieczność jednostron-
nej lub obustronnej resekcji osierdzia, w  celu uzyskania 
przestrzeni dla masy serca i koniuszka.

Pacjenci z pojedynczą komorą stanowią niezwykle trud-
ne wyzwanie nie tylko w czasie transplantacji, lecz także 
w okresie okołooperacyjnym, ze względu na niezwykle zło-
żoną anatomię, przebyte operacje, jak również w związku  
z możliwą współistniejącą niewydolnością innych narzą-
dów (wątroba, nerki, płuca, jelita) [16, 22, 27, 28]. W  tej 
grupie, szczególnie u pacjentów z zespołem utraty białek 
z przewodu pokarmowego i niewydolnością innych narzą-
dów, obserwuje się zmniejszoną odporność i większą po-
datność na infekcje.

Planując transplantację serca, należy uwzględnić rów-
nież potencjalną immunizację tych pacjentów związaną 
z  licznymi transfuzjami i  częstym wszczepianiem różnych 
materiałów biologicznych podczas przebytych operacji [15].

Śmiertelność w przebiegu transplantacji wśród pacjen-
tów po operacji Fontana jest wyższa niż w grupie innych 
wrodzonych wad serca (35% vs 20%) [14, 19, 29]. Obec-
nie przeżywalność po 1, 5 i 10 latach wynosi odpowiednio 
81,5%, 66,3% i 47,5% [30].

W Klinice Kardiochirurgii Uniwersytetu Ludwiga Maxi-
miliana w Monachium od 2000 r. wykonano 8 transplan-
tacji serca u 7 pacjentów z pojedynczą komorą po operacji 
Fontana. We wczesnym okresie pooperacyjnym zmarł 1 pa-
cjent, a w okresie odległym 2, w tym 1 w 2 lata po ponownej 
transplantacji spowodowanej waskulopatią wieńcową.

Inną opcją, będącą obecnie w fazie badań doświadczal-
nych, jest wszczepienie mechanicznego układu wspomaga-
jącego krążenie krwi w „układzie Fontana” (ang. cavopul-
monary assist), aby odwrócić tzw. paradoks Fontana (ryc. 4.). 
Celem tego urządzenia jest obniżenie ciśnienia w układzie 
żylnym, wzrost szybkości przepływu w krążeniu płucnym, 
poprawa wypełniania komory i  zwiększenie rzutu serca. 
Zasada działania urządzenia opiera się na hydrodynamicz-
nym prawie Bernoulliego. Wszczepienie takiego układu 
wspomagającego umożliwiłoby poprawę stanu klinicznego 
pacjentów, trudno adaptujących się do hemodynamiki Fon-
tana, w bezpośrednim okresie poperacyjnym, jak również 
przeżycie pacjentom oczekującym na transplantację.

Najlepszym i  oczywistym rozwiązaniem dla pacjentów 
z pojedynczą komorą serca byłoby odtworzenie brakującej 
komory. Możliwości wspomagania mechanicznego w ukła-
dzie krążenia „typu Fontana” stają się jednak coraz realniej-
sze. Urządzenie mechaniczne wszczepione w układ krążenia 
typu Fontana miałoby na celu przyspieszenie i wzmocnienie 
przypływu krwi z  żył systemowych do krążenia płucnego 
i w efekcie obniżenie ciśnienia żylnego oraz poprawę rzutu 
serca. W ten sposób udałoby się uzyskać w sercu jednoko-
morowym anatomicznie hemodynamikę serca dwukomoro-
wego. Skonstruowano już wiele prototypów takich urządzeń, 
ale ciągle bez klinicznego zastosowania (ryc. 5.) [31–34]. 
Takie urządzenie umożliwiające optymalizację przypływu 

Ryc. 3. Schemat transplantacji serca u pacjenta z obustronną żyłą 
próżną górną po operacji Fontana; Ao – aorta, IVC – żyła główna 
dolna (ang. inferior vena cava), LPA – lewa tętnica płucna po plastyce 
łatą miejsca lewostronnego zespolenia Glenna (ang. left pulmonary 
artery), LSVC – lewa żyła główna górna (ang. left superior vena cava), 
RSVC – prawa żyła główna górna (ang. right superior vena cava)

IVC
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Ao
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wady wrodzone

płucnego powinno być łatwe do implantacji, wymagać nie-
wielkiego nakładu energii, mieć niską trombogenność oraz 
być nietraumatyczne dla elementów morfotycznych krwi. 
Dysponując urządzeniem, które umożliwiłoby szybką ada-
ptację układu krążenia do hemodynamiki Fontana, moż-
na będzie wykonywać operację Fontana nawet w  okresie 
noworodkowym lub niemowlęcym. W  ten sposób realne 
stałoby się ominięcie wykonywania zespoleń systemowo-
-płucnych czy operacji Glenna i tym samym uniknięcie ich 
niekorzystnych następstw, takich jak: przeciążenie komory, 
sinica, mikrozatory lub upośledzenie krążenia wieńcowego. 
Taka rotacyjna pompa przezskórnie wszczepiona w  połą-
czenie żył systemowych z  układem tętnicy płucnej wpro-
wadziłaby fizjologię dwukomorową u pacjenta z pojedynczą 
komorą po operacji Fontana. Konstrukcja i  zastosowanie 
kliniczne takiego urządzenia zrewolucjonizowałoby leczenie 
pacjentów z pojedynczą komorą serca.
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