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Figur 1
a) Trikuspidalatresi der overgangen fra et atrium til en morfologisk høyre ventrikkel mangler. 
HA= høyre atrium; VA = venstre atrium; HV = høyre ventrikkel; VV = venstre ventrikkel; AP 
= arteria pulmonalis; VSD = Ventrikkelseptum defekt
b) Pulmonalatresi med intakt ventrikkelseptum der pulmonalklaffen mangler. HA= høyre 
atrium; VA = venstre atrium; HV = høyre ventrikkel; VV = venstre ventrikkel; AP = arteria 
pulmonalis; VSD = Ventrikkel septum defekt; PDA = åpenstående ductus arteriosus.
c) Dobbelt innløp til en vanligvis morfologisk venstre eller udefinerbar ventrikkel der begge 
atriene drenerer til én ventrikkel via to separate klaffer (mitral- og trikuspidalklaffene) eller 
en felles AV-klaff. HA= høyre atrium; VA = venstre atrium; HV = Høyre ventrikkel; VV = 
venstre ventrikkel; AP = arteria pulmonalis; VSD = Ventrikkel septum defekt.
d) Dobbelt utløp fra den morfologiske høyre ventrikkelen som ikke lar seg rigge om til en 
tokammerløsning hvis tilstanden er kombinert med andre defekter som for eksempel alvorlig 
pulmonalstenose. HA= høyre atrium; VA = venstre atrium; HV = høyre ventrikkel; VV = 
venstre ventrikkel; AP = arteria pulmonalis; VSD = Ventrikkel septum defekt.
e) Komplett atrioventrikulær septumdefekt med stor ventrikkelseptumdefekt HA= høyre 
atrium; VA = venstre atrium; HV = høyre ventrikkel; VV = venstre ventrikkel; AP = arteria 
pulmonalis; VSD = Ventrikkelseptumdefekt; ASDI = atrieseptumdefekt (primum); PV = 
pulmonalvene.
f) Hypoplastisk venstre hjertesyndrom (HLHS) er det en hypoplastisk venstre ventrikkel med 
underutviklet mitral- og aortaklaff inklusive aorta ascendens. HA= høyre atrium; VA = ven-
stre atrium; HV = høyre ventrikkel; VV = venstre ventrikkel; AP = arteria pulmonalis; VSD = 
Ventrikkel septum defekt; PDA = åpenstående ductus arteriosus. Pil angir retrograd fylling 
av aorta ascendens og koronararterier.
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Kirurgiske 
behandlingsprinsipper
Kirurgisk palliasjon ved univentrikulære 
situasjoner blir i dag gjennomført i flere 
trinn. Det er ikke mulig å etablere fontan-
sirkulasjon i nyfødtperioden på grunn av 
fysiologisk høy lungekarmotstand de første 
månedene etter fødsel. Trinnvis tilnærming 
til fontansirkulasjonen tillater en progressiv 
adaptasjon av hjerte- og lungekretsløpet til 
endringene i blodsirkulasjonen. Dette har 
vist seg å redusere perioperativ morbiditet 
og mortalitet. Høyest mortalitet er knyt-
tet til første palliative trinn, med kumulativ 
mortalitet før trinn 2 mellom 5 % og 30 %.5

Trinn 1: Systemisk til pulmonal 
shunt
Formålet med den initiale operasjonen er å 
oppheve eventuelle utløpshinder i system-
kretsløpet, sørge for adekvat lungeperfusjon 
og sikre oksygenering av perifere vev. Lun-
gegjennomblødningen må være tilstrekkelig 
for oksygenering av perifere vev og utvikling 
av pulmonalarteriene. Samtidig må den ikke 
være så stor at en får volum- eller trykkbe-
lastning i pulmonalkretsløpet som dispone-
rer for utvikling av høy lungekarmotstand. 

Dette gjøres idag ved å legge en restriktiv 
syntetisk kanal (conduit) fra systemkretslø-
pet til pulmonalkretsløpet, for eksempel en 
Sano-shunt (figur 2). 3 Ved univentrikulære 
hjerter kan det også forekomme overperfu-
sjon av lungene som kan kreve intervensjon 
i form av delvis innsnøring (banding) av lun-
gearterien for å redusere gjennomblødnin-
gen og trykket i lungearterien bak denne.6

Trinn 2: Cavo-pulmonal 
anastomose/halv-fontan (BCPC) 
Neste trinn gjennomføres så snart lunge-
pulsåren er adekvat stor og lungekarmot-
standen har falt til et lavt nivå, vanligvis 
ved 2-6 måneders alder. Prinsippet ved 
operasjonen er å anastomosere vena cava 
superior til proksimale del av høyre eller 
venstre pulmonalarterie (figur 3). 

Tidligere var det vanlig å kutte 
lungearteriegrenen med anastomosen 
fra hovedstammen(truncus pulmonalis) 
(Glenn-prosedyre), mens det i dag er vanlig 
å beholde kommunikasjonen til stammen 
(bidireksjonal Glenn eller bidireksjonal 
cavopulmonal anastomose (BCPC)). Den 
tidligere systemisk-til-pulmonalshunt blir 
samtidig lukket. Dette trinnet sikrer perfu-
sjon til lungene med lavt trykk samtidig 
som en minsker volumbelastningen av 
ventrikkelen som nå får deoksygenert blod 
fra vena cava inferior og sinus coronarius 
og oksygenert blod fra lungevenene. Blodet 

Figur 2. Oversikt over sentrale shunter. 1 = 
Blalock-Taussig-shunt; 2 = modifisert Blalock-
Taussig-shunt; 3 = Cooley-shunt; 4 = Waterston-
shunt; 5 = Pott-shunt; 6 = Sano-shunt.

Figur 3. Til venstre sees en klassisk Glenn og til høyre en 
bidireksjonal Glenn (BCPC) ved trikuspidal atresi. VCS = 
vena cava superior; VCI = vena cava inferior; ASD = Atrie-
septum defekt VSD = ventrikkelseptumdefekt, HA = høyre 
atrium, HV = høyre ventrikkel; AP = arteria pulmonalis. 
Forbindelsen mellom ventrikkel og arteria pulmonalis vil ofte 
bli ligert.
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mikses gjennom en stor atrieseptumdefekt. 
Denne miksingen betyr at barnet fortsetter 
å være cyanotisk etter operasjonen med 
perifere oksygenmetninger omkring 80-85 
%. I denne fasen er det stor risiko for embo-
lisering fra venesiden til systemisk side. 
Dette er det viktig å tenke på ved infusjoner, 
hjertekateterisering, infeksjoner og perifere 
venøse tromber. 

Pasienter som er operert med en 
Glenn/bidireksjonal cavopulmonal anasto-
mose (BCPC-operasjon), har økt risiko for 
utvikling av store aortopulmonale kolla-
teralarterier.7 Disse kan være vanskelige å 
diagnostisere annet enn ved CT-angiografi, 
aortografi eller MR. De kan ha betydelig 
hemodynamisk påvirkning med signifikant 
venstre-til-høyre-shunt. Over tid kan dette 
skade lungesirkulasjonen. De kan behandles 
kateterbasert med coilembolisering eller 
ved plugging. De største der en nærmest 
har en variant av truncus arteriosus, det vil 
si der en av lungearteriegrenene avgår fra 
aorta descendens, er det aktuelt å flytte 
avgangen til lungearteien.8

Trinn 3: Hel-fontan/total 
cavopulmonal forbindelse (TCPC)
Det siste trinnet i fontaniseringen vil foregå 
ved 1-5 års alder når økende cyanose 
setter begrensinger på pasientens aktivi-
tetsnivå. Forutsetningen for å kunne gjøre 
dette er at pulmonalarterien er tilstrekkelig 
dimensjonert og lungekarmotstanden lav. 
Ulike kirurgiske teknikker kan brukes, men 
sluttresultatet følger samme prinsipp for 

lungesirkulasjon – vena cava inferior kobles 
til lungearterien (figur 4). Ved klassisk 
Fontan-operasjon koplet man høyre atrium 
direkte til lungearterien. Det vil si at trinn 2 
og 3 ble gjort i samme seanse. I dag kopler 
man vena cava inferior til lungearterien via 
en intraatrial baffle (total cavopulmonal 
forbindelse) eller en ekstrakardial/lateral 
conduit utenom atriet (ekstrakardial total 
cavopulmonal forbindelse). 

Hos noen pasienter med økt trans-
pulmonal gradient på grunn av suboptimal 
lungekarmotstand eller nedsatt systemisk 
ventrikkelfunksjon, anlegges ofte en fene-
strasjon (3-4 mm) mellom conduiten og 
atriet. Denne fenestrasjonen tillater høyre-
til-venstre-shunt på atrienivå og vil minske 
caval blodstrøm, motvirke økt lungetrykk 
samt bedre preload til systemventrikkel 
på bekostning av lave oksygenmetninger 
(cyanose) og risiko for embolisering. Etter 
at sirkulasjonen har adaptert seg til fontan-
situasjonen og ved lav lungekarmotstand 
er det vanlig å lukke fenestrasjonen, oftest 
kateterbasert.

Tidligere var det vanlig å gjøre de 
to siste trinnene samtidig. I dag gjøres 
de vanligvis separat med måneder til års 
mellomrom.

Hemodynamikk ved 
fontansirkulasjon
Ved fontansirkulasjon vil ett hjertekammer 
være eneste drivkraften for blodet gjennom 
det systemiske og pulmonale kretsløpet 
koplet i serie (figur 5). Dette krever først og 

fremst en ventrikkel med tilstrek-
kelig pumpefunksjon, det vil si 
evne til å produsere et tilstrekkelig 
høyt systolisk trykk og stort nok 
slagvolum. Dette krever at det 
ikke er signifikant insuffisiens i 
hverken AV-klaffeapparatet eller 
aortaklaffen. Enhver stenose eller 
øket motstand i systemkretslø-
pet vil også ha betydelig negativ 
effekt på pumpefunksjonen og til 
sist blodgjennomstrømningen i 
lungene. Slike stenoser kan være 
aortastenose, koarktasjon av 
aorta, stenose i overgangene fra 
venesystemet til lungearterien 
(baffle-stenoser) eller stenoser i 

Figur 4. Til venstre sees klassisk Fontan, i midten intraatrial total 
cavopulmonal forbindelse (TCPC) og til høyre ekstrakardial eller 
lateral TCPC ved trikuspidal atresi. VCS = vena cava superior; 
VCI = vena cava inferior; HA = høyre atrium; HV = høyre ventrik-
kel; AP = arteria pulmonalis; ASD = atrieseptumdefekt; VSD = 
Ventrikkelseptumdefekt.
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selve lungearterien eller dens grener. Tilsva-
rende vil økt systemisk motstand (hyperten-
sjon) minske drivtrykket gjennom lungene, 
og økt lungekarmotstand vil hemme lunge 
gjennomblødningen. 

Komplikasjoner og 
utfordringer
Selv om de fleste pasienter med fontansir-
kulasjon har god livskvalitet i mange år etter 
full-fontaniseringen får mange komplika-
sjoner i tidlig voksen alder. Alvorligheten og 
hyppigheten av komplikasjonene varierer 
betydelig og er i første rekke relatert til 
forskjeller i lungekarmotstand, ventrikulær 
morfologi og funksjon i AV-klaffene.9 Se 
tabell 1 for en oversikt over de viktigste 
komplikasjonene.

Ventrikulær dysfunksjon
Den funksjonelle systemventrikkel vil også 
etter fontanisering oftest være dilatert, 
hypertrofisk og ha redusert kontraktilitet. 
Årsakene til dette kan være den medfødte 
tilstanden per se, det kirurgiske resulta-
tet eller et resultat av volumbelastningen 
ventrikkelen var utsatt for, spesielt etter 
første operasjon med anleggelse av en 
sentral shunt, men også etter anleggelse av 
bidireksjonal cavopulmonal anastomose der 

blod fra vena cava inferior fortsatt dreneres 
til den systemiske ventrikkelen. 

Ved klassisk Fontan og total cavo-
pulmonal forbindelse vil i prinsippet hele 
den systemvenøse retur gå direkte til 
lungene. Den systemiske ventrikkel må fra 
nå av kun pumpe det blodet som skal ut i 
den systemiske sirkulasjon pluss eventuelt 
det volumet som lekker tilbake i aorta- og 
AV-klaffer. Den systemiske ventrikkels 
minuttvolum vil nesten bli halvert gjennom 
fontaniseringen. Fordi den systemiske ven-
trikkel oftest er dilatert, vil den selv ved en 
redusert ejeksjonsfraksjon ha et tilstrekkelig 
slagvolum. Reduksjonen i slagvolum som 
en oppnår ved fontaniseringen, vil normalt 
føre til en lett reduksjon av ventrikkelens 
endediastoliske volum. Men en ser like ofte 
en reduksjon av ejeksjonsfraksjonen. 

Et tilstrekkelig slagvolum krever 
en god diastolisk fylling av ventrikkelen, 
og disse pasientene er svært avhengige 
av god preload .10 Ved redusert preload vil 
systemventrikkelen gå inn i en ond sirkel der 
redusert preload resulterer i remodellering, 
redusert compliance og ytterligere dårlig 
ventrikkelfylling og etterhvert dårligere 
ventrikkelfunksjon).11 

Der høyre ventrikkel fungerer som 
den systemiske ventrikkel, har en antatt at 
ventrikulær dysfunksjon vil være et større 

Figur 5. Prinsippene ved normal (a) og fontansirkulasjon (b). VA = venstre atrium; VV = venstre ventrikkel; SVR 
= systemisk vaskulær motstand; HA = høyre atrium; HV = høyre ventrikkel; PVR = pulmonal vaskulær motstand.
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problem enn der den morfologiske venstre 
ventrikkel er den systemiske. Dette bun-
ner i at trikuspidalklaffen oftere lekker enn 
mitralklaffen. På grunn av sin anatomi har 
høyre ventrikkel mer en blåsebelgfunksjon 
som er velegnet for å pumpe volum, men 
dårligere egnet for å håndtere høye trykk 
sammenlignet med den mer torsjonspreget 
kontraksjonen i venstre ventrikkel. Pasienter 
med hypoplastisk venstre hjertesyndrom 
synes så langt også å ha en dårligere ven-
trikkelfunksjon enn dem som har en morfo-
logisk venstre ventrikkel som sin systemiske 
ventrikkel. Men med stadig bedre kirurgiske 
resultater gjenstår det å se om de som over-
lever i denne gruppen, kommer dårligere ut 
enn andre fontanpasienter.12

Alt som kan redusere den syste-
miske ventrikkels funksjon eller hindre sys-
temisk eller pulmonal sirkulasjon vil ha stor 
betydning for pulmonalsirkulasjonen som er 
i enden av kretsløpet (Figur 5). Det er viktig 
å følge blodtrykket hos disse pasientene. 
Høy arteriell karmotstand og derved høyt 
blodtrykk bør behandles tidlig. Ved bruk 
av diuretika er det viktig å utvise varsom-
het i forhold til reduksjon i preload. En bør 
også være varsom med medikamenter som 
har negativ inotrop effekt, for eksempel 
kalsiumantagonister.

Det er essensielt å undersøke om det 
er aortaklaffestenose og ved hypoplastisk 
venstre hjertesyndrom om det er koarkta-
sjon av aorta ved overgangen mellom neo-
aorta og native aorta. Selv små stenoser kan 

gi tilstrekkelig hinder for blodstrømmen slik 
at drivkraften for blodet gjennom lungene 
blir for liten med redusert preload og derved 
redusert minuttvolum og hjertesvikt som 
følge. Graden av stenose vil selvfølgelig 
være avgjørende, men betydningen over 
tid av selv milde stenoser skal ikke under-
vurderes. Lekkasjer både i subsystemisk 
AV-klaff (i mitral- eller ved hypoplastisk 
venstre hjertesyndrom i trikuspidalklaf-
fen) og i aortaklaffen vil på samme måte 
kunne redusere hjertets kapasitet så mye 
at minuttvolumet blir utilstrekkelig. Både 
stenoser og insuffisienser vil over tid med-
føre økt risiko for komplikasjoner og skal 
derfor behandles aggressivt. Det er viktig å 
påvise slike forandringer tidlig og henvise 
til Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet 
som har kompetanse på kateterbasert og 
kirurgisk behandling. 

Ved svikt og arytmier som ikke lar 
seg korrigere medikamentelt, er transplan-
tasjon siste utvei. Sviktende hjertefunksjon 
hos pasienter med ettkammerhjerter er i 
dag den vanligste årsaken til transplantasjon 
hos pasienter med medfødte hjertefeil.13

Bypass av den subpulmonale ventrik-
kel vil medføre nedsatt preload til systemisk 
ventrikkel. For å få tilstrekkelig blodgjen-
nomstrømning gjennom lungene er disse 
pasientene avhengige av adekvat intrava-
salt volum. Redusert minuttvolum er ved 
dehydrering et alvorlig problem. Dette er 
det viktig å vite om for pasienter som reiser 
til varmere strøk, som får gastroenteritter 

Tabell 1 – Komplikasjoner ved fontansirkulasjon

Lokalisasjon Komplikasjoner
Systemventrikkel Nedsatt funksjon og derved fysisk yteevne
Pulmonal sirkulasjon Pulmonale grenstenoser og dilatasjon ved anastomosene

Pulmonal hypertensjon
Vena cava inferior Økt venetrykk, portal hypertensjon, leversvikt
Høyre atrium ved klassisk 
fontansirkulasjon

Dilatasjon, turbulent og langsom blodstrøm som dispo-
nerer for tromboemboliske komplikasjoner. 
Dilatasjon av sinus coronarius
Arytmier

Høyre atrium ved total cavo-
pulmonal forbindelse

Arytmier
Cyanose ved høy blodstrøm i sinus coronarius, spesielt 
hvis persisterende vena cava superior sinister drenerer 
inn i denne

Kollateraler og shunter Pulmonale arteriovenøse malformasjoner
Aorto-pulmonale kollateraler

Lymfesystemet Proteintapende tarm
Plastisk bronkitt
Chylothorax og pleuraeffusjon
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eller av annen grunn har for lite væskeinntak 
i forhold til væsketapet. For legene er det 
viktig at en hos disse pasientene skal være 
varsom med bruk av diuretika. 

Selv om en sjelden ser det, er det i 
litteraturen beskrevet både stenoser, lek-
kasjer og shunter i fontanforbindelsene.14 
Stenosering i fontanforbindelsene vil arte 
seg som økt lungekarmotstand. Slike steno-
ser kan behandles kateterbasert med dilata-
sjon og eventuelt stenting. Men kirurgisk 
korreksjon kan være påkrevet. Shunter kan, 
som ved tidligere nevnt fenestrering, føre til 
cyanose og bør hvis lungekarmotstanden er 
lav nok, lukkes. 

Den systemiske ventrikkel vil, uav-
hengig om det er den morfologisk venstre 
eller høyre, ha en økt arbeidsbelastning som 
eneste drivkraft for blodet gjennom både 
det systemiske og pulmonale kretsløpet. 
Selv om en har begrenset kunnskap om det, 
er det mye som tyder på at synergieffekten 
av de to ventriklene koplet i serie er betyde-
lig i det normale hjertet, slik at dysfunksjon 
i en ventrikkel vil påvirke funksjonen av 
den andre. Dette kan forklare noe av det 
gradvise tapet, over år, av funksjon i den 
systemiske ventrikkel ved fontansirkulasjon. 

Sviktende ventrikkelfunksjon er 
en stor medisinsk utfordring hos disse 
pasientene ettersom den direkte berører 
begge kretsløp. Behandlingen av svikt ved 
fontansirkulasjon kan være svært frustre-
rende fordi de vanlige behandlingsstrategi-
ene for hjertesvikt har liten effekt (tabell 
2). Flere studier, både akutte og kroniske, 
har vist liten bedring av ventrikkelfunksjo-
nen ved bruk av medikamenter som har 
positiv inotrop effekt eller som reduserer 
pre- eller afterload, og av vasodilatatorer 
og betablokkere.15 Felles for dem er at de 
i liten grad bedrer blodtilstrømningen til 
den systemiske ventrikkelen (preload) som 
hos disse pasientene er den begrensende 
faktor. Manglende behandlingseffekt av 
konvensjonell sviktbehandling har gjort at 
mange sentre prøver seg frem med ulike 
medikamentkombinasjoner.15 Inntil man har 
klart å utvikle en neo-subpulmonal ventrik-
kel, er transplantasjon for mange pasienter 
med sviktende ventrikkelfunksjon eneste 
effektive behandling.16

Lungekarmotstand
Pulmonal venøs retur til den systemiske 
ventrikkel er avhengig av tilstrekkelig driv-
trykk i det systemiske venesystemet og lav 
motstand i lungekretsløpet. Lav pulmonal 
vaskulær motstand er derfor en forutset-
ning for en funksjonell fontansirkulasjon. 
Pulmonal vaskulær motstand vil med få 
unntak være bestemmende for systemisk 
minuttvolum. Minuttvolumet kan økes ved 
å bedre perfusjonen gjennom lungekrets-
løpet eller ved å by-passe lungene via en 
fenestrasjon. Nyere studier er imidlertid ikke 
entydig positive med hensyn på effekten 
av pulmonale vasodilatatorer på hjertets 
minuttvolum (tabell 2).17,18,19 Mye tyder 
på at det er viktigere at en i behandlingen 
før fullfontanisering oppnår tilstrekkelig 
vekst av lungekarene. Men den pulmonale 
overperfusjonen som bidrar til økt lunge-
karutvikling, må likevel balanseres mot de 
negative effektene volumbelastningen har 
på systemventrikkelen over tid. 

Med alderen er det normalt at 
lungekarmotstanden gradvis øker. Tilsva-
rende øker trykket i det subsystemiske 
atriet på grunn av endret diastolisk funk-
sjon i den subsystemiske ventrikkel. Selv 
små økninger her kan ha alvorlige følger 
for lungegjennomblødningen hos disse 
pasientene. Mye tyder på at nettopp økt 
motstand i lungekretsløpet er hovedproble-
met ved avtagende preload og sviktende 
fontansirkulasjon.10

Atriale problemer
Ved klassisk fontansirkulasjon vil det økte 
trykket i det subpulmonale atriet kunne gi 
betydelig dilatasjon av atriet som igjen kan 
ha negativ hemodynamisk effekt med tur-
bulens som hemmer blodstrømmen gjen-
nom atriet og som øker risikoen for trom-
bedannelse og medfører betydelig risiko 
for tap av sinusknutefunksjon og økt risiko 
for intraatriale takyartymier. Ikke bare ved 
klassisk fontansirkulasjon, men også ved 
total cavopulmonal forbindelse vil langsom 
blodstrøm gjennom conduitene øke risikoen 
for trombedannelse. 

Rytmeforstyrrelser
Tap av sinusknutefunksjon er en utfordring 
hos disse pasientene .20 Implantasjon av 
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Tabell 2 - Generelle behandlingsprinsipper

Problemstilling Behandling Kommentarer
Arymier Bradykardier Pacemaker

Atriale takykardier Elektrokonvertering
Amiodaron profylaktisk
Radiofrekvensablasjon. 

Akutt
Vær forsiktig med 
medikamenter med negativ 
inotrop effekt

Ventrikulære arytmier Elektrokonvertering
ICD

Akutt

Hjertesvikt Klaffestenoser
Koarktasjon
Klaffeinsuffisenser

Kateterbasert eller kirurgisk 
behandling
Transplantasjon

Henvises OUS, 
Rikshospitalet

Sviktende 
ventrikkelfunksjon

Medikamenter:
Diuretika
Betablokkere
ACE-hemmere
Intensiv behandling:
Kalsiumsensitiserer
Transplantasjon

Obs: God intravasal fylling 
og unngå redusert preload
Langsomme endringer er 
viktig

Hypertensjon Følg generelle prinsipper for 
hypertensjons-behandling 

Ved behandling med 
diuretika er det viktig å 
utvise varsomhet i forhold 
til dehydrering. 
Viktig med langsom 
opptrapping ved bruk av 
medikamenter med negativ 
inotrop effekt.

Plastisk bronkitt Som ved proteintapende 
tarm

Forsøksvis Plasminogenaktivator
Kombinert fenestrering 
mellom forbindelsen mellom 
vena cava inferior og og 
atriet og sildenafil/bosentan

Proteintapende 
tarm

I akutt fase Albumininfusjon Obs: Natrium-overload ved 
albumininfusjon

Hjertesvikt Se dette over 
Hjertetransplantasjon 

Obs: Varsomhet med bruk 
av diuretika

Økt lungekarmotstand 
(PVR)

Sildenafil
Bosentan

Generelle tiltak Proteinrik diett 
Medium-kjedede triglyseri-
der (MCT)-kost 
Kortikosteroider 

Forsøksvis Heparin 
Oktreotid
Somatostatin
Cyklosporin
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pacemaker er indisert ved bradykardier som 
påvirker hjertets hemodynamikk negativt, 
men tilgang for optimal plassering av pace-
makerelektroder kan være svært vanskelig. 
Sinus coronarius vil ved klassisk fontansir-
kulasjon drenere til det subpulmonale atriet. 
Ved total cavopulmonal forbindelse , enten 
en velger intra- eller ekstraatrialt graft, vil 
sinus coronarius drenere til den systemiske 
sirkulasjonen. I Chicago har en derfor valgt 
å implantere tokammer-pacemakere ved 
anleggelsen av total cavopulmonal forbin-
delse .21 Samme gruppen mener også at 
dette kan forebygge atriale takyarytmier. 
Kirurgien som er gjort i det venøse atriet 
ved klassisk fontanoperasjon, eventuelt 
kombinert med dilatasjon av atriet, kan 
nettopp gi substrat for atriale arytmier .20,22 

Arytmier forekommer hos ca. 
40 % av fontanopererte pasienter. Den 
vanligste atriale takykardien er intraatrial 
reentry-takykardi eller atypisk atrieflutter. 
Takykardier fører ofte til rask hemodyna-
misk påvirkning. Bruk av antiarytmika som 
ytterligere nedsetter systolisk funksjon 
frarådes (tabell 2). Elektrokonvertering er 
oftest første valg, og en bør ha lav terskel 
for å gjøre det fordi arytmiene kan medføre 
en betydelig hemodynamisk ustabilitet og 
potensielt være fatale. Profylaktisk behand-
ling er en utfordring fordi de fleste medi-
kamentene har en negativ inotrop effekt. 
Amiodaron er et alternativ, men har en 
rekke potensielle bivirkninger en skal være 
klar over. Residiverende atriale arytmier bør 
henvises til elektrofysiologisk utredning og 
hvis mulig behandles med radiofrekvensa-
blasjon. Ablasjon kan være svært vanskelig 
grunnet de anatomiske forhold. 

Ved nyoppståtte takyarytmier bør 
pasientene gjennomgå full kardiologisk 
utredning fordi arytmien kan være første 
manifestasjon på dårlig atrial funksjon med 
dilatasjon av atriet, utløpsobstruksjoner 
eller trombedannelse. Antikoagulasjons-
behandling bør startes hos alle fontanpa-
sienter med atriale arytmier på grunn av 
risikoen for trombedannelse. Hos pasien-
ter med klassisk fontansirkulasjon eller 
intraatrial total cavopulmonal forbindelse 
bør en vurdere re-do til ekstrakardial conduit 
kombinert med atrial maze-prosedyre.

Med sviktende ventrikkelfunksjon og 
dilatasjon av ventrikkelen er denne gruppen 

også en høyrisikogruppe for ventrikulære 
arytmier23) selv om dette er sjeldent fore-
kommende. Ved ventrikulære arytmier vil 
det oftest være indikasjon for implantasjon 
av ICD.24

Proteintapende tarm 
Proteintapende gastroenteropati oppstår 
hos 10 - 15 % av pasientene med fontan-
sirkulasjon, og kjennetegnes av massivt 
proteintap fra gastrointestinal-tractus.25,26 
Tilstanden leder til hypoproteinemi med lavt 
serum-albumin, perifere ødemer, nedsatt 
immunforsvar, ascites, malabsorpsjon, koa-
gulasjonsforstyrrelser og hypomagnesemi. 
Den kan starte akutt og manifest eller med 
et mer snikende subklinisk forløp. Proteinta-
pende tarm har oftest et alvorlig forløp, og 
behandlingen er komplisert. Prognosen er 
dårlig med 60 % 5-års og 20 % 10-års over-
levelse .27 Den patofysiologiske mekanismen 
bak tilstanden er uklar, men et høyt sentral-
venøst trykk er en mulig forklaring. Uansett 
er det viktig å behandle underliggende 
tilstander for å bedre den kardiale situasjo-
nen (tabell 2). Medikamentell behandling av 
hjertesvikt er viktig, og hos enkelte pasien-
ter er hjertetransplantasjon eneste mulighet 
for å gjenopprette adekvat kardial funksjon. 
Annen behandling inkluderer saltfattig og 
proteinrik diett og mediumkjedede trigly-
serider (MCT-kost). Akutt kan albuminin-
fusjon være nyttig, men effekten er ofte 
kortvarig, og det betydelige natriumtilskud-
det sammen med albuminen er et problem. 
Kortikosteroider (prednisolon 1-2 mg/kg/
dag eller Entocort® 3 mg x 3) er rapportert 
å ha god effekt hos noen pasienter.28,29 På 
enkeltkasus har en også brukt heparin30ok-
treotid, somatostatin og cyklosporin med 
positiv effekt. Diuretika kan ha en gunstig 
effekt hos enkelte. Ved økt lungekarmot-
stand kan en prøve sildenafil, bosentan eller 
andre pulmonale vasodilatorer31.

Plastisk bronkitt 
Tilstanden er kjent også ved andre sykdom-
mer som astma, sigdcelleanemi, cystisk 
fibrose etc. Det er en sjelden, men særs 
alvorlig komplikasjon til univentrikulær 
sirkulasjon og forekommer uker til måneder 
etter fontaniseringen. Den vil ofte være 
fatal. Det dannes faste gelatinøse, mukøse 
(gummiaktig) avstøpninger av trakeobron-
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kialtreet. De kan dannes helt akutt, er ofte 
residiverende og medfører alvorlig luft-
veisobstruksjon.32 I publiserte kasuistikker 
er det prøvd flere typer behandling, bl.a. 
plasminogenaktivatorer32 og fenestrering 
mellom forbindelsen fra vena cava inferior 
til lungearterien og atriet, kombinert med 
sildenafil og bosentan.33 Andre behandlings-
tiltak vil være som ved proteintapende tarm, 
men de fleste behandlingene er kontroversi-
elle (tabell 2).

Risiko for tromboemboliske 
hendelser
Lavt minuttvolum kombinert med turbulent 
blodstrøm gjennom det subpulmonale atriet 
eller i fontanforbindelsene øker risikoen for 
trombedannelse og embolisering. Fontan-
pasienter har på linje med andre pasienter 
med leverstuvning forstyrrelser i ulike 
koagulasjonsfaktorer: protein C, protein 
S og mangel på antitrombin III.34 Selv om 
det er økt forekomst av trombose i denne 
gruppen pasienter, er bruk av antikoagula-
sjon ut over 6 måneder omdiskutert. Det 
synes heller ikke å være vesentlig forskjell 
i tromboseforekomsten enten en velger 
antikoagulasjon eller behandling med pla-
tehemmere .35 Beskyttelsen slik behandling 
gir, er heller ikke god.35,36 Antikoagulasjon 
er for tiden ikke vanlig praksis i Norge med 
mindre det foreligger annen indikasjon 
for det, for eksempel ved dilaterte atrier, 
atriale arytmier, nye eller tidligere tromber 
og embolier eller åpen fenestrering mellom 
total cavopulmonal forbindelse TCPC og 
atriet. Derimot anbefaler en platehemmere 
til alle fontanpasienter også uten risikofak-
torer.37 De fleste pasienter i Norge bruker 
platehemmere i form av acetylsalisylsyre 
(tabell 2). Det er knyttet stor optimisme til 
de nye antitrombotiske legemidlene som er 
tatt i bruk for andre indikasjoner. 

Utvikling av kollateraler 
Utvikling av kollateraler mellom systemiske 
arterier og lungekretsløpet38 og mellom 
systemiske vener39 kan ha betydelige hemo-
dynamiske effekter. Mye tyder på at slike 
kollateraler utvikles allerede i tiden etter 
anleggelsen av bidireksjonal cavopulmonal 
anastomose, uten at etiologien er kjent.

Iskemisk hjertesykdom
I Norge har vi så langt få pasienter med fon-
tansirkulasjon over 40 år. Iskemisk hjerte-
sykdom har derfor vært et lite problem. Man 
må imidlertid forvente mer komplikasjoner 
og morbiditet ved iskemisk hjertesykdom 
hos denne pasientgruppen sammenliknet 
med resten av befolkningen. 

Livskvalitet og begrensinger
Ved et kirurgisk godt resultat med anleg-
gelse av total cavopulmonal forbindelse og 
lukking, eventuell fenestrering, har de fleste 
pasientene et godt liv gjennom barne- og 
ungdomsårene.40,41 De vil i snitt ha en fysisk 
kapasitet målt som maksimalt surstoffopp-
tak på 60 - 80 % av forventet i forhold til 
alder, kjønn og kroppsstørrelse.42,43 Men 
mange bruker mye av sin reservekapasitet 
i hvile.44 De fleste finner ut at de klarer 
best fysiske utfordringer hvis de kan ha en 
langsom økning av belastningen. For de 
fleste barn og unge med fontansirkulasjon 
kreves det, om ikke andre forhold tilsier det, 
lite ekstra tilrettelegning i skolen. Unntaket 
vil være et gradvis økende behov for tilret-
telegning i gymnastikktimene. Avstanden til 
jevnaldrende med hensyn til fysisk kapasitet 
vil for de fleste øke i tenårene. Men riktig 
trening vil ha en gunstig effekt på hjertets 
funksjon og den fysiske kapasiteten også 
hos disse pasientene.45,46 

Etter tenårene vil et økende antall få 
problemer med arytmier, tap av sinusknu-
tefunskjon og avtakende kardial funksjon 
som beskrevet over. Mange av pasientene 
møter begrensinger i valg av utdannelse 
og yrke. De bør ikke veiledes inn i tunge 
manuelle yrker eller yrker som stiller andre 
krav til fysisk kapasitet. For mange er det 
også et problem å få forsikringer, eller de 
får begrensninger/avkortninger av disse og 
da spesielt livsforsikringer. Ingen pasienter 
med fontansirkulasjon får mulighet til å 
avtjene sin verneplikt eller få utdanning i 
forsvaret. Dette kan skape stor frustrasjon 
hos enkelte, ikke minst hos guttene. 

Graviditet og fødsel 
De fleste kvinner med fontansirkulasjon har 
normal menstruasjon og har mulighet for å 
bli gravide. Graviditet og fødsel er en stor 
belastning for sirkulasjonen med en økning 
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i minuttvolum på 30 - 40 % og en økning i 
sirkulerende blodvolum på 30 - 40 % ved 
24 ukers graviditet. Samtidig reduseres 
systemisk kardiovaskulær motstand. Økt 
trombosetendens i graviditeten gir økt risiko 
for tromboemboliske komplikasjoner. De 
hemodynamiske forandringene under gra-
viditeten kan føre til økt systemvenøst trykk 
som igjen kan føre til komplikasjoner som 
atriale arytmier, ødemtendens og ascites. 
Enhver graviditet hos kvinner med fontan-
sirkulasjon bør planlegges. En må vurdere 
kardial funksjon nøye før graviditeten. Selv 
om de fleste kvinner med velfungerende 
fontansirkulasjon tolererer graviditet og 
fødsel godt47, er det er viktig å identifisere 
eventuelle risikofaktorer48:

 y Tidligere hjertesvikt, TIA, hjerneslag og 
arytmier

 y NYHA funksjonsklasse III eller IV, kar-
diale symptomer eller cyanose

 y Venstresidige obstruksjoner (mitralklaf-
fareal < 2 cm2, aortaklaffareal < 1,5 cm2 
eller maksimal venstre ventrikkel-utløps-
obstruksjon med trykkfall > 30 mmHg)

 y Ejeksjonsfraksjon i systemisk ventrikkel 
< 40 %

Pasienten bør følges tett under og etter 
graviditeten. Fødselen må planlegges i 
samarbeid mellom dem som følger pasi-
enten kardiologisk og fødeavdelingen. En 
må vurdere om fødselen kan skje ved et av 
de andre universitetssykehusene eller om 
den bør skje ved Oslo universitetssykehus, 
Rikshospitalet. 

Som ved andre medfødte hjertefeil 
hos personer uten syndromer har en heller 
ikke hos dem med komplekse hjertefeil som 
krever fontanisering, funnet klar hereditet. 
Mange vil likevel mene at det også bak 
medfødte hjertefeil ligger en genetisk dispo-
sisjon og/eller miljøfaktorer under svanger-
skapet. En har også registrert en øket risiko 
hvis søsken eller foreldre, og da spesielt 
mor, har medfødt hjertefeil. En nyere kana-
disk studie har vist 10 ganger økt risiko for 
en hvilken som helst medfødt hjertefeil hos 
barn av mødre som selv har medfødt hjer-
tefeil49. Men ytterligere studier av genetisk 
disposisjon og miljøfaktor er nødvendig.

Flyreiser i trykkabin 
Reiser i fly med trykkabin er ikke kontraindi-
sert, men lange flyreiser kan by på proble-
mer. Hos disse pasientene, mer enn hos 
andre, øker dehydrering og det å sitte lenge 
i ro risikoen for venøse tromber. Risikoen 
for embolier til hjernen er absolutt til stede 
hos pasienter med fenestrering og ved 
bidireksjonal cavopulmonal anastomose. 
Ved opphold i varmere klima er det viktig at 
pasienten husker på god væsketilførsel spe-
sielt ved fysisk aktivitet eller gastroenteritt.

Dykking
Fra tid til annen kommer det opp spørsmål 
om dykking. Dette frarådes av flere grun-
ner. For det første har pasientene økt risiko 
for arytmier som vil takles dårligere i vann 
enn på land. Endringer i intratorakalt trykk 
kan ha betydelige negative hemodynamiske 
konsekvenser. Risiko for embolier til hjernen 
er til stede ved åpen fenestrering.

Anestesi
Disse pasientene er en stor utfordring når 
de trenger narkose, også ved ikke-kardial 
kirurgi. Hvis mulig, må alle slike inngrep 
gjøres ved sentre med kompetanse og 
erfaring med fontanpasienter. Ved behov 
for akutt narkose bør kongenittkardiolog 
eller anestesilege med erfaring med slike 
pasienter kontaktes. Hvis det er tid, må en 
overveie å overføre pasienten til et senter 
med nødvendig kompetanse.

Undersøkelser og 
oppfølgning.
Voksne pasienter med fontansirkulasjon 
skal følges ved sentre med spesialkompe-
tanse innen kongenitt kardiologi. Internasjo-
nale retningslinjer anbefaler kontroll minst 
en gang i året ved tilfredsstillende hemody-
namikk; oftere ved komplikasjoner.50 I tillegg 
til klinisk og ekkokardiografisk undersøkelse 
anbefales EKG, blodprøver, belastningstest 
og MR i oppfølgingen.

Ekkokardiografi/doppler
Ekkokardiografi er det viktigste redskapet 
i oppfølgningen av kardial funksjon. Det 
er viktig å følge klaffelekkasjer, stenoser, 
ventrikkelstørrelse og systolisk funksjon 
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enten i form av ejeksjonsfraksjon og/eller 
forkortningsfraksjon (M-mode, 2-D-bilde 
eller ad modum Simpson). Mer sofistikerte 
funksjonsmålinger som flow-mønster i AV-
klaffen, bevegelse av AV-ringen, vevs-dopp-
ler, strain (tøyning)/ strain rate og spackle 
tracking (mønstergjenkjenning) kan gi ytter-
ligere informasjon, ikke minst over tid, men 
her er det viktig at undersøkelsen gjøres av 
kyndige personer og gjøres likt hver gang. 
Referansematerialet er så godt som fravæ-
rende. En utfordring er at det er vanskelig å 
visualisere og måle hastigheter i forbindel-
sen mellom atriet og arteria pulmonalis eller 
i en bidireksjonal cavopulmonal anastomose 
eller total cavopulmonal forbindelse . 

EKG
Det er viktig å følge EKG med hensyn til 
forandringer. Tap av sinusrytme og tendens 
til bradykardi må avdekkes. Forlengelse av 
QRS-bredden kan indikere økende ventrik-
kelstørrelse.51 Ved mistanke om arytmi er 
det indikasjon for langtids EKG-registrering. 

Surstoffmetning
Normalt vil disse pasientene ha en surstoff-
metning rundt 90 %. Fallende surstoffmet-
ning kan være et tegn på redusert gjen-
nomblødning i lungene og derfor dårligere 
oksygenering, eller ved fenestrering et tegn 
på økende venøs shunt til systemisk side på 
grunn av økt lungekarmotstand.

Blodprøver
Hematologi (hemoglobin og hematokrit), 
leverfunksjonsprøver, nyrefunksjonsprø-
ver og serum-albumin bør følges, og ved 
mistanke om proteintapende tarm bør også 
α1-antitrypsin-clearance bestemmes.52

MR
Metoden er ressurskrevende, men en 
fullstendig og godt gjennomført MR-under-
søkelse gir god oversikt over morfologi, 
myokardfunksjon, stenoser og insuffisienser 
i leverkar, lungekar og ikke minst fontan-
forbindelsene. MR har derfor blitt stadig 
viktigere i monitoreringen av pasientene. En 
bør ta første MR når pasienten kan undersø-
kes uten narkose, som referanse for videre 
oppfølgning. Senere er det ved stabile for-
hold rimelig å følge pasienten med MR hvert 

3. – 5. år tilpasset den kardiale situasjonen 
hos den enkelte pasient, hyppigere ved 
forverrelse av den hemodynamiske situa-
sjonen.50 Hos pasienter med pacemaker kan 
CT-undersøkelse av hjertet også gi nyttig 
informasjon.

Belastningstester
Forskjellen mellom klinikk i hvile og fysisk 
kapasitet er kanskje større hos pasien-
ter med fontansirkulasjon enn hos andre 
pasientgrupper. Tester med langsom økning 
av belastningen og samtidig monitorering 
av surstoffopptak, EKG, blodtrykk, oksygen-
opptak og ventilasjon bør inngå som en del 
av oppfølgingsrutinen. Hvor ofte pasientene 
skal testes, må individualiseres50, men vi har 
lagt oss på hvert 3. - 5. år eller ved forverret 
hemodynamikk. En studie av fontanpasi-
enter over 16 år har vist at dårlig maksimal 
kronotrop respons (< 122,5 slag pr. min) og 
lavt maksimalt surstoffopptak (VO2 < 16,6 
ml/kg/min) predikerer økt risiko for død 
eller andre komplikasjoner.53

Hjertekateterisering
En bør ha lav terskel for å gjøre hjerteka-
teterisering ved uventete ødemer, fallende 
fysisk kapasitet, debut av arytmier, cyanose 
og hemoptyse. Hensikten ved undersøkel-
sen vil være å kartlegge venetrykk, lunge-
karmotstand, stenoser og kollateralkretsløp.

Hva skal en tenke på?
 y Alle arytmier skal behandles raskt. 

Pasientene tåler arytmier dårlig, og brå 
hjertedød er en viktig dødsårsak i denne 
gruppen. 
 ◦ Rask elektrokonvertering er ofte 

indisert.
 ◦ Etter debut av arytmi er det viktig 

å komme i gang med profylak-
tisk med medikamenter og/eller 
radiofrekvensablasjon.

 ◦ Ved mistanke om episoder med taky-
kardi er det viktig å få dokumentert 
type. 

 ◦ ICD er aktuelt for pasienter med sann-
synlig ventrikkeltakykardi.

 ◦ Ved tap av sinusknutefunksjonen er 
bradykardi en stor utfordring. Pace-
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makere er vanskelig å implantere og 
krever ofte epikardiale elektroder.

 y Enhver obstruksjon eller lekkasje i AV- 
eller aortaklaffen, i aorta eller fontan-
forbindelsene skal tas meget alvorlig og 
korrigeres kateterbasert eller kirurgisk 
hvis mulig. 

 y Det er holdepunkt for at en bør gi 
spesifikk behandling ved økende 
lungekarmotstand.

 y Økende ventrikkelstørrelse og avta-
gende funksjon er alvorlig og krever rask 
medikamentell behandling og raskere 
utredning for transplantasjon enn andre 
pasienter.

 y Fordi disse pasientene har en svært 
volumavhengig sirkulasjon, er det viktig 
at de er godt hydrert. Det er det viktig 
å ta hensyn til dette ved behandling 
av hjertesvikt, og pasienten må også 
være informert om viktigheten av god 
hydrering.

Konklusjon
Introduksjonen av fontanoperasjonen 
for over 40 år siden har revolusjonert 
behandlingen av pasienter med komplekse 
medfødte hjertefeil der hvor korreksjon til 
biventrikulær funksjon ikke er mulig. Det 
har siden den gang vært en kontinuerlig 
forbedring av de kirurgiske metodene samt 
omsorgen for pasientene før, under og etter 
operasjonene. Pasienter med fontansirkula-
sjon har vist seg å beholde god kardial funk-
sjon lenger enn forventet, og en vet i dag 
ikke hvor mange som vil trenge transplanta-
sjon og når de eventuelt vil ha behov for det. 
God oppfølgning med tidlig diagnostikk og 
behandling av komplikasjoner synes å bedre 
prognosen for disse pasientene. Dette kre-
ver kompetanse og nasjonalt samarbeid.
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