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Fontan-Operation

Kinderkardiologie-- Anomalien des LymphgefaBsystems und des Lymphflusses
fuhren bei Patienten mit Fontan-Palliation zu teilweise schweren bis lebensbe-
drohlichen Erkrankungen wie Bronchitis plastica oder EiweiBverlustenteropathie.
Doch es gibt vielversprechende neue Diagnostik- und Therapieoptionen.
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chitis plastica.

Abb. 4-- Postinterventionelles Rontgenbild nach selektiver Okklusion refluxi-
ver mediastinaler Lymphgefif3e bei Bronchitis plastica, mit Darstellung des
kontrastmittelreichen Okklusionsmaterials.

Bei Patientinnen und Patienten mit Fon-
tan-Palliation koénnen Anomalien des
Lymphgefif3systems und des Lymphflus-
ses auftreten. Dazu gehoéren Bronchitis
plastica (BP) und Eiweifiverlustenter-
opathie, die manchmal mit einem
schweren oder gar lebensbedrohlichen
Verlauf einhergehen. Neue Verfahren
wie die MRT-Lymphangiografie und In-
terventionen am Lymphgefifisystem er-
moglichen heute die Diagnostik und er-
weiterte Therapie bei konservativ nicht
beherrschbaren Krankheitsverldufen.

Funktionsstorungen im
LymphgefdBsystem

Das Lymphgefifisystem hat eine ent-
scheidende Bedeutung fiir die Fliissig-
keitshomoostase und Immunregulation.
Uber Lymphgefifie erfolgt der Riick-
transport von Gewebsfliissigkeit zurtick
in das vendse System. Endstrecke des
Lymphabflusses der unteren Korperhalf-
te ist der Ductus thoracicus, der in den
linken Venenwinkel miindet. Niedrige
vendse Drucke und eine normale Anlage

Abb. 1-- Ausgehusteter bronchialer ,Cast” (eiweifireiches Ausgusspréparat) bei ausgeprigter Bron-
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Abb. 2-- Maximum-Intensitéts-Projektion eines kontrastverstirkten MR-Lymphangio-
gramms bei ausgepragter Bronchitis plastica. Darstellung eines massiven chylolympha-
tischen Refluxes in Lymphgefifle des Mediastinums, der Lunge und des Halses.

Abb. 3-- Duodenoskopie mit enteralem Austritt des transhepatisch in die Leberlymphgefifle injizierten

Farbstoffs, der blaugriin aus einem Porus (rot umrundet) in der Darmschleimhaut flief3t. © U. Herberg et al. (4)

des Lymphgefif3systems sind Vorausset-
zung fiir einen unbehinderten Trans-
port. Diese Bedingungen sind bei Pati-
enten mit univentrikuldren Herzen nach
Fontan-Palliation mitunter gestort.

Patienten mit einem univentrikuld-
ren Herzen erreichen heute durch die
Etablierung der Fontan-Zirkulation in
tiber 75 % das Erwachsenenalter. Die
Fontan-Zirkulation basiert auf einer pas-
siven Lungenperfusion ohne vorgeschal-
teten Ventrikel; obere und untere Hohl-
vene werden direkt mit den Lungenarte-
rien anastomosiert. Daher sind die veno-
sen Driicke im gesamten Venensystem
erhoht. Folgen sind ein vermehrter An-
fall lymphatischer Fliissigkeit — zum Bei-
spiel in Leber und Darm - sowie ein er-
schwerter Lymphabstrom.

Zusitzliche lymphatische anatomi-
sche Varianten ermdglichen die unphy-
siologische Drainage von Lymphe in
Pleura, Peritoneum, Bronchialbaum und
Abdomen mit der Entwicklung eines
Chylothorax, von Chylaszites, einer BP
(Abb. 1) und einer Eiweiflverlustenter-
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opathie. Diese pathophysiologischen Zu-
sammenhinge konnten erst in den letz-
ten Jahren durch neue Bildgebungsme-
thoden aufgeklart werden. Trotz umfas-
sender medikamentdser, herzkatheterin-
terventioneller und operativer Therapie-
ansétze bleiben Morbiditdt und Mortali-
tat hoch.

Bildgebung mit und ohne
Kontrastmittel
In spezialisierten Zentren wurden daher
neue, auf das Lymphgefafsystem gerich-
tete Diagnostik- und Therapiealgorith-
men entwickelt. So kann bereits ohne
Gabe eines Kontrastmittels mit der nati-
ven MR-Lymphangiografie die Anato-
mie groflerer Lymphgefafie dargestellt
werden. Hierdurch lassen sich bei Fon-
tan-Patientinnen und -Patienten erwei-
terte Lymphgefiffkonvolute beispielswei-
se im Mediastinum peribronchial und
zervikal nachweisen.

Die Auspragung dieser Verande-
rungen korreliert klar mit dem Schwere-
grad eines Chylothorax oder einer BP

und erlaubt so bereits vor der Fontan-
Operation prognostische Abschitzun-
gen.

MR-Lymphangiografie

Zur weiteren Therapieplanung hat sich
daneben die kontrastmittelverstirkte
MR-Lymphangiografie etabliert, dabei
wird Kontrastmittel direkt in das
Lymphgefifisystem appliziert, um dyna-
misch die individuellen Lymphflussver-
héltnisse darzustellen. Bei Betroffenen
mit BP oder Chylothorax zeigt sich ein
unterschiedlich ausgeprigter, pathologi-
scher chylolymphatischer Reflux in me-
diastinale und peribronchiale Lymphge-
falkonvolute (Abb. 2) mit einem diffu-
sen Austritt von Lymphe in das Bronchi-
allumen (bei BP) oder in den Pleuraspalt
(bei Chylothorax).

Bei einer Eiweiflverlustenteropathie
wird durch die hepatische Lymphangio-
grafie ein Reflux von Leberlymphe tiber
hepatoduodenale Lymphgefifie nachge-
wiesen. Der Verlust von eiweifireicher
Leberlymphe in das duodenale Lumen
kann wihrend der Lymphangiografie
auch mittels Farbstoffinjektion bestitigt
werden (Abb. 3).

Interventionelles Unterbinden des
pathologischen Lymphflusses

Die Lymphgefifibildgebung ermdglicht
dabei nicht nur Einblicke in die Patho-
physiologie, sondern hat auch zur Ent-
wicklung neuer interventioneller Thera-
pieansitze bei konservativ nicht be-
herrschbaren Krankheitsbildern gefiihrt.
Ziel der Intervention ist die Modifikati-
on des Lymphflusses, das heift, die Un-
terbindung des pathologischen Lymph-
refluxes zu Bronchus, Pleura, Peritone-
um oder Darm.

Dies gelingt durch interventionelle
Techniken am Lymphgefif3system selbst
- wie die Obliteration von abnormen
thorakalen Lymphgefifien im Bereich
des Ductus thoracicus (Abb. 4), die se-
lektive transhepatische/transduodenale
Embolisation hepatoduodenaler Lymph-
gefifle bei Eiweilverlustenteropathie
oder auch die Rekonstruktion des
Lymphabstroms. Diese Verfahren wer-
den in streng selektierten Fillen interdis-
ziplindr an weltweit wenigen speziali-
sierten Zentren durchgefiihrt und zeigen
kurz- und mittelfristig gute individuelle
klinische Ergebnisse m
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FAZIT

4 Anomalien des LymphgefaBsystems
fiihren bei Fontan-Zirkulation zu Chy-
lothorax, Chylaszites, Bronchitis plasti-
ca oder Eiweilverlustenteropathie.

4 Neue Bildgebungstechniken erlauben
die Darstellung sehr individueller ana-
tomischer Pathologien des Lymphsys-
tems.

4 LymphgefaBinterventionen bieten viel-
versprechende Behandlungsoptionen
dieser schwer behandelbaren Krank-
heitsbilder.





