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Zusammenfassung
Wir berichten von einem fast dreijähri gen 
Jungen mit einem in Fontan-Zirkulation 
überführten Herzfehler (Double Inlet Left 
Venticle – DILV), bei dem eine gastrosko-
pische Intervention durchgeführt wurde. 
Durch die aufgrund einer Bronchoma-
lazie und der Insufflation des Magens 
notwendigen hohen Beatmungsdrücke 
kam es zu einem erheblichen Abfall der 
pulmonalen Perfusion. Neben anderen 
Maßnahmen konnte durch intermittie-
rendes, kurzzeitiges Aussetzen der Be-
atmung die Situation stabilisiert werden. 
Der Beitrag beschreibt die besondere 
Kreislaufsituation bei Fontan-Zirkulation 
und deren Bedeutung für die allgemeine 
anästhesiologische Versorgung sowie 
die Situation bei Eingriffen mit erhöhten 
intraabdominellen Drücken. Kenntnisse 
dieser besonderen Kreislaufphysiologie 
können aufgrund einer steigenden Wahr-
scheinlichkeit, derartige Patienten in 
anästhesiologischen oder notfallmedizi-
nischen Versorgungsstrukturen betreuen 
zu müssen, für jeden Anästhesisten oder 
Notfallmediziner erforderlich sein. 

Summary
We report of an almost three-year-old 
boy with congenital heart defect (double 
inlet left ventricle - DILV) with completed 
Fontan circulation, who was admitted 
for a gastroscopic intervention. Due to 
a bronchomalacia and the needed insuf-
flation of the stomach, high ventilation 
pressures became necessary and caused 
a significant decrease of the pulmonary 
perfusion. Apart from other measures,  

the situation was stabilized by intermit-
tent, short-term discontinuation of the 
ventilation. This case report describes  
the particular cardiopulmonary phy-
siology in Fontan circulations and their 
significance for the anaesthesiological 
care in general and for situations with 
increased intra-abdominal pressure. 
Knowledge of this particular circulation 
physiology may be required for every 
anaesthesiologist or emergency physician 
on account of the increasing likelihood 
of becoming responsible for such patients 
at the operating theatre or within emer-
gency care structures.

Einleitung

Bei angeborenen Herzfehlern, die über 
nur einen funktionsfähigen Ventrikel 
verfügen, bedient dieser zunächst die 
Körper- und die Lungenperfusion, wobei 
vorhandene oder operativ geschaffene 
Shuntverbindungen zwischen den Kreis-
läufen essentiell sind. Weil in dieser 
Konstellation jedoch keine normalen Ni-
veaus der arteriellen Sauerstoffsättigung 
erreicht werden können, ein akziden-
teller Verschluss der Shuntverbindungen 
mit dem Leben nicht zu vereinbaren 
wäre sowie es langfristig zu einer Insuf-
fizienz des Ventrikels kommen würde, 
muss eine Lungendurchblutung durch 
Anschluss der Hohlvenen an die Pulmo-
nalarterie etabliert werden. Meist erfolgt 
dieses zunächst durch den Anschluss 
der oberen Hohlvene(n) an die Pulmo-
nalarterie (Glenn-Anastomose, Partielle 
cavo-pulmonale Connection – PCPC). 
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Der Systemventrikel wird nun vom 
Pulmonalvenensystem und der unteren 
Hohlvene gefüllt (Hemi-Fontan-Zirku-
lation), sodass sich im Körperkreislauf 
weiterhin Mischblut findet.

Im abschließenden Schritt wird dann 
auch die untere Hohlvene an die Pulmo-
nalarterie konnektiert (Totale cavo-pul-
monale Connection – TCPC). Dadurch 
wird die Lunge dann ausschließlich vom 
venösen Rückfluss aus dem Körperkreis-
lauf perfundiert (Fontan-Zirkulation) und 
eine vollständige Trennung der Kreis-
läufe unter regelrechter Sauerstoffsätti-
gung im Körperkreislauf ermöglicht. Die 
Perfusion der Lunge wird bei der Fontan-
Zirkulation gelegentlich als „passiv“ 
bezeichnet. Dabei wird vernachlässigt, 
dass unter Spontanatmung bei Inspira-
tion ein Unterdruck im Thorax erzeugt 
wird, der nicht nur Luft ansaugt, sondern 
auch Blut. Im Gegensatz dazu liegen 
während einer Beatmung durchgehend 
positive intrathorakale Drücke vor, 
wodurch die Lungenperfusion erheblich 
beeinträchtigt werden kann. 

Angeborene Herzfehler, bei denen nur 
ein funktioneller Ventrikel angelegt ist, 
sind selten (0,5-5/100.000 Neugeborene 
[1]). Die operative Versorgung mit Hilfe 
der Fontan-Zirkulation wurde erstmalig 
1971 publiziert [2]. Durch Verbesserun-
gen der Methodik und der Versorgung er-
reichen zwischen 70-90% der Patienten 
heutzutage das Erwachsenenalter [3,4]. 
Somit nimmt die Häufigkeit zu, mit der 
solche Patienten anästhesiologisch oder 
notfallmedizinisch betreut werden müs-
sen. Daher können Kenntnisse über die 
besondere Herz-Kreislauf-Physiologie 
dieser Patienten für jeden Anästhesisten 
und Notfallmediziner relevant werden. 

Fallbericht
Es wurde ein 2 Jahre und 10 Monate alter 
Junge mit einer Fontan-Zirkulation nach 
singulärem linkem Ventrikel (Double 
Inlet Left Venticle – DILV) vorgestellt, bei 
dem aufgrund einer nicht ausreichenden 
Ernährungssituation eine perkutane en-
doskopische Gastrostomie (PEG-Anlage) 
sowie eine diagnostische Bronchoskopie 
geplant waren. Das Körpergewicht des 
Jungen lag mit 12,7 kg unterhalb der 3. 

altersbezogenen Perzentile. Zusätzlich 
bestand eine Hypoplasie der linken 
Pulmonalarterie (LPA), die mit einem 
Stent versorgt worden war. Klinisch 
präsentierte sich der Junge – abgesehen 
von einem längen- und gewichtsbe-
zogenen Defizit – in einem guten psy-
chomotorischen Entwicklungszustand. 
Trotz eines bestehenden nächtlichen 
Sauerstoffbedarfs zeigte er sich tagsüber 
unter der antikongestiven Therapie (Di-
uretikum, Phosphodiesterase-Hemmer, 
ACE-Hemmer und Digitalis) altersent-
sprechend uneingeschränkt belastbar. 
Eine präoperative kinderkardiologische 
Untersuchung dokumentierte echokar-
diographisch eine mäßige ventrikuläre 
Hypertrophie bei guter Pumpfunktion 
und laminare Flüsse in beiden Pul-
monalarterien (ohne Gradienten über 
dem Stent in der LPA) sowie elektrokar-
diographisch einen normofrequenten 
Sinusrhythmus. Es liegt ein schriftliches 
Einverständnis beider Sorgeberechtigten 
vor, diesen Fall in der vorliegenden 
anonymisierten Form zu veröffentlichen. 

Die Narkose wurde intravenös mit 12 
µg/kg Alfentanil sowie fraktioniert 2 mg/
kg Propofol unter erhaltener Spontan-
atmung und kontinuierlicher Monitor-
überwachung (EKG im Sinusrhythmus 
mit einer Frequenz von 120/min, SpO2 
98%, NIBP 75/30 mmHg und pCO2 
kapnometrisch 40 mmHg) ein. Bei der 
Darstellung des Larynx mit einer trans-
nasal eingeführten Fiberoptik (Storz, 3.7 
mm Außendurchmesser) zeigte sich eine 
Stimmbandparese links. Nach Vertiefung 
der Narkose und Muskelralaxation mit 
0,5 mg/kg Rocuronium stellten wir die 
tieferen Atemwegsstrukturen mit einer 0° 
Hopkins-Optik (Storz, 2.9 mm Außen-
durchmesser) dar. Es lag ein vollständiger 
Verschluss des linken Hauptbronchus 
vor (Abb. 1), die dahinter liegenden Lap-
pen- und Segmentbronchien waren re-
gelrecht. Während dieser Untersuchung 
bestanden stabile und normwertige 
kardiopulmonale Messwerte. 

Für die nachfolgende perkutane endo-
skopische Gastrostomie (PEG-Anlage) 
wurde der Junge oral endotracheal 
intubiert (Ruesch, 5.0 mm ID). Nach 

einem Rekruitment-Manöver mit einem 
Atemwegs-Spitzendruck (PIP) von 20 
cmH2O zeigte die Ventilation unter 
einem PIP von 15 cmH2O und einem 
endexpiratorischem Druck (PEEP) von 
3 cmH2O adäquate Thoraxexkursionen, 
Kapnometrie und Oxygenierung. Wäh-
rend der Gastroskopie (Olympus, 8.6 
mm Außendurchmesser) mussten die 
Beatmungsdrücke aufgrund der metho-
denbedingten Notwendigkeit, für die 
PEG den Magen aufzublasen,  erheblich 
gesteigert werden. Bei einem PIP von 25 
cmH2O und einem PEEP von 10 cmH2O 
kam es zunächst zu einem Sättigungsab-
fall (SpO2 80%), der gefolgt wurde von 
einem Ausfall der pulsoximetrisch ge-
messenen Sättigung über insgesamt 30 
Sekunden. Zeitgleich war eine arterielle 
Hypotension (systolischer Blutdruck 40 
mmHg) zu verzeichnen, die Herzfre-
quenz blieb stabil. Durch Ablassen der 
gastralen Luftinsufflation, Minderung der 
Beatmungsdrücke und einer einmaligen 
venösen Gabe von 0,5 µg/kg Adrenalin 
konnte die kardiopulmonale Situation 
stabilisiert werden. Es wurde dann die 
PEG zügig und unter nur kurzen Phasen 
der Prallfüllung des Magens mit Luft 
durchgeführt. Gegen Ende der Prozedur 
kam es zu einer erneuten Entsättigung, 
die diesmal alleine durch wiederholte 
kurze Diskonnektionen vom Respirator 
überwunden werden konnte. Die Mus-
kel-Relaxation mit Rocuronium wurde 
dann durch Gabe von Sugammadex 

Abbildung 1

Endoskopisches Foto der Malazie des linken 
Hauptbronchus (Hopkins-Optik 0°; 2,9 mm; 
Storz). 
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antagonisiert, und es konnten kurzfristig 
nach Beendigung der Maßnahmen eine 
suffiziente Spontanatmung sowie stabile 
kardiopulmonale Verhältnisse erreicht 
werden. Der weitere postoperative Ver - 
lauf verlief bis zur Entlassung nach 
Hause am zweiten postoperativen Tag 
unproblematisch. 

Diskussion

Die Inspiration im Rahmen spontaner 
Atemzüge erfolgt durch die Kontraktion 
des Zwerchfells, wodurch ein negativer 
intrathorakaler Druck erzeugt wird. 
Dieser negative Druck verursacht ne-
ben dem Einsaugen der Atemluft eine 
Zunahme des venösen Blutrückstroms 
und trägt bei der Fontan-Zirkulation 
wesentlich zum pulmonalen Blutfluss 
bei [5-9]. Beispielsweise konnte bei 
Kleinkindern mit Fontan-Zirkulation eine 
inspiratorische Zunahme der Flüsse in 
der Pulmonalerterie um 64% echokar-
diographisch nachgewiesen werden [7]. 
Bei der Beatmung von Patienten wird die 
Inspirationsluft in die Lunge gedrückt, 
wodurch es zu einer intrathorakalen 
Druckumkehr im Vergleich zur physio-
logischen Atmung kommt. Daher ist 
alleine aus der besonderen Physiologie 
der Fontan-Zirkulation erklärbar, dass 
durch eine Beatmung die pulmonale 
Perfusion und das Herzzeitvolumen 
(HZV) kritisch reduziert werden können 
[10] und somit hohe Beatmungsdrücke 
unbedingt zu vermeiden sind [11]. Die 
bei einem anderen Kind in gleicher 
Kreislaufsituation unter Beatmung durch - 
geführte Druckmessung in einer Pulmo-
nalarterie stellt den genannten Zusam-
menhang dar (Abb. 2).

Bereits bei der Erstbeschreibung des 
chirurgischen Verfahrens zur Etablierung 
der Fontan-Zirkulation wurde auf diese 
Problematik hingewiesen und empfoh-
len, möglichst rasch nach der Operation 
wieder Spontanatmung zu erreichen [2]. 
Die dadurch erreichbare Verbesserung 
des zentralvenösen Blutrückstroms und 
des HZV sind eindeutig nachweisbar 
[12]. Eine Vielzahl von Publikationen 
empfiehlt sowohl für anästhesiologische 
als auch notfallmedizinische Versor-

gungssituationen nach Möglichkeit die 
Spontanatmung zu erhalten, zum Bei - 
spiel auch durch den Einsatz von 
alleiniger oder unterstützender Regio-
nalanästhesie [1,13-17]. Essentiell ist 
hierbei jedoch, eine Hypoventilation 
auszuschließen und zu vermeiden, denn 
durch Hyperkapnie und Hypoxie kommt 
es zu einem Anstieg des Gefäßwider-
stands in der Pulmonalstrombahn (PVR) 
[18]. 

Weil während einer Beatmung sowohl 
die Ausbildung von Atelektasen vermie-
den wird als auch eine bessere Überwa-
chung und Sicherung der Normoventi-
lation zu gewährleisten ist [19], kann in 
vielen Situationen dennoch eine Beat-
mung favorisiert werden [20,21]. Hierbei 
ist eine adäquate Balance zwischen den 
Notwendigkeiten der Beatmung und der 
besonderen Kreislauf-Physiologie anzu-
streben [5,15]. Dies kann in der Regel 
durch milde Atemwegsdrücke (Tab. 1) 
erreicht werden [1,22].

Ein guter Kompromiss besteht in einer 
druckunterstützten Spontanatmung, wo  - 
bei in dieser Situation kein PEEP 
verabreicht werden sollte. Durch den 
Beginn der Einatmung auf 0-Druck-
Niveau kommt es zu kurzen Phasen mit 

negativem intrathorakalem Druck und 
Verbesserung der Hämodynamik im 
Vergleich zur Druckunterstützung mit 
der Applikation von PEEP [23].

Moderne Varianten von Systemen sind 
heute verfügbar, die durch extrathora-
kalen Sog negative intrathorakale Drücke 
während der maschinellen Inspiration 
erzeugen (vergleichbar mit einer „Eiser-
nen Lunge“, z.B. Porta-Lung®, Porta-
Lung Inc., Colorado/USA). So konnte 
bei einem 9 Monate alten Säugling 
mit Fontan-Zirkulation angiographisch 
unter Beatmung mit positivem Inspi-
rationsdruck ein retrograder, aus der 
Lunge heraus gerichteter Blutfluss in 
der Pulmonalstrohmbahn nachgewiesen 
werden, der sich unter Applikation 
einer negativen Druckbeatmung in eine 
antegrade Flussrichtung umkehren ließ 
[24]. Dadurch kam es zu einer Verbes-
serung der pulsoximetrisch gemessenen 
Sauerstoff-Sättigung von 60 auf 80% 
unter einer Reduktion des FiO2 1,0 auf 
0,4. Ähnlich beeindruckende Effekte 
durch negative Druckbeatmung waren 
auch in anderen Fällen nachweisbar 
[25-27]. Trotz einer Empfehlung solcher 
Systeme [28] werden diese im Rahmen 
der präklinischen Notfallversorgung in 
der Regel nicht vorgehalten. Im Rahmen 

Abbildung 2

Zweijähriges Mädchen mit PCPC. 

Druckkurven aus der linken Pulmonalarterie unter Apnoe (grün), milder Beatmung (schwarz) und 
kräftiger Beatmung (rot; Pinsp = Inspirationsdruck, PEEP = positiv end-expiratorischer Druck; Beat-
mungs-Druckangaben in cm H2O). Durch die beatmungsbedingte Druckerhöhung in der Pulmonal-
arterie kommt es zur Widerstandserhöhung in der Pulmonalstrohmbahn, die zu einer Minderung der 
Lungenperfusion und einem venösen Rückstau führen kann.
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von Reanimationen kann durch eine 
abdominelle Gegenkompression (Tab. 1) 
der zentralvenöse Rückstrom unterstützt 
werden [29]. 

Laparoskopische oder endoskopische 
Eingriffe wie im vorliegenden Fall führen 
zu einer Erhöhung des intraabdominel-
len Druckes und machen oft höhere 
Beatmungsdrücke notwendig. Hinzu 
kommt ein höherer Ventilationsbedarf 
durch die Insufflation von Kohlendioxid 
[17]. Die genannten Besonderheiten 
dieser Situation können zu einer wie 
im vorliegenden Fall ausgeprägten Be-
einträchtigung der Fontan-Zirkulation 
führen. Für die Durchführung derartiger 
Interventionen wird eine Limitierung der 
Insufflation des Abdomens auf einen 
Druck von 10-12 mmHg empfohlen 
[22].

Zusätzlich stellte die Bronchomalazie im 
vorliegenden Fall mit den dadurch be-

dingt notwendigen „Eröffnungsdrücken“ 
der Atemwege und den drohenden Atel-
ektasen eine aggravierende Vorausset-
zung dar. Bei der Beatmung von Kindern 
mit einer Tracheo- oder Bronchomalazie 
ist es oft – wie auch bei unserem Pati-
enten – notwendig, kurzfristig hohe 
PEEP-Werte (wie in unserem Fall von 10 
cm H20) zu verwenden, um die Lunge 
zu rekrutieren. Dieses Manöver war bei 
unserem Patienten sicherlich bezüglich 
der Kreislaufsituation kontraproduktiv. 

Aus dem Fallbericht lässt sich die 
Notwendigkeit zu besonderer Vorsicht 
bei Kindern in Fontan-Zirkulation und 
Eingriffen mit erhöhtem intraabdominel-
lem Druck ableiten. Bei der Versorgung 
dieser Patienten wäre es wünschenswert, 
durch die Anlage einer arteriellen 
Blutdruckmessung eine Kreislaufüber-
wachung in Echtzeit („beat-to-beat“) 
sowie engmaschige Blutgasanalysen zu 

ermöglichen. Von besonderem Interesse 
wäre dabei auch das zeitnahe Erkennen 
und Behandeln einer Azidose, weil diese 
durch einen Anstieg des pulmonalen Ge-
fäßwiderstandes eine äußerst ungünstige 
Konstellation bedeuten würde. Beson-
ders dann, wenn zusätzlich obstruktive 
Veränderungen der Atemwege (wie die  
Bronchomalazie) vorliegen, kann es 
durch die Notwendigkeit erhöhter Be - 
at mungsdrücke zu einer erheblichen 
Beein trächtigung der pulmonalen Per-
fusion kommen. Neben den allgemein-
gültigen Maßnahmen bei der anästhe-
siologischen Versorgung von Patienten 
in Fontan-Zirkulation (Tab. 1) und den 
aus der Literatur zusammengefassten 
Überlegungen zur Kreislaufphysiologie 
wird in diesem Fallbericht erstmalig 
eine Situation beschrieben, bei der ein 
intermittierender, kurzfristiger Verzicht 
auf die Beatmung zur Stabilisierung der 
Akutsituation beigetragen hat. Zwei-
fellos handelt es sich hierbei um eine 
kurzfristige Ultima-Ratio-Maßnahme, 
die keinesfalls die anderen aufgeführ-
ten essentiellen Maßnahmen ersetzt. 
Ein derartiges Manöver (kurzfristige 
Diskonnektion vom Tubus) wurde bei 
einer Überblähung der Lunge während 
der Reanimation von Erwachsenen mit 
einem Asthma-Anfall als lebensrettende 
Maßnahme beschrieben [30], ist explizit 
in den aktuellen Reanimationsleitlinien 
des ERC empfohlen [31] und kann auch 
in der hier beschriebenen Situation 
hilfreich sein. 
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Tabelle 1
Regeln und Maßnahmen bei der anästhesiologischen Versorgung von Patienten mit Fontan-Zirkula-
tion (Angabe der Atemwegsdrücke in cm H2O).

•	 Beim PCPC die vom Kardiologen genannte Normsättigung anstreben

•	 Beim TCPC ohne extrakardiale Shunts ist eine Vollsättigung zu erwarten

•	 Ausreichenden Volumenstatus gewährleisten, Defizite ausgleichen

•	 ZVD ist mit 10-15 mmHg ideal [22]

•	 Wenn möglich: Spontanatmung und Ausschluss einer Hypoventilation zu gewährleisten

•	 Wenn möglich: druckunterstützte Spontanatmung ohne PEEP mit kurzer Verzögerung der 
Druckunterstützung (Rampe)

•	 Bei Beatmung: Kurze Inspirationszeiten, niedrige Inspirationsdrücke (<20), kleiner PEEP (<5), 
daraus resultierend niedriger Atemwegs-Mitteldruck

•	 Relaxierung kann niedrige Beatmungsdrücke ermöglichen, sollte aber antagonisierbar sein 
(idealerweise Rocuronium durch Sugammadex)

•	 Laparoskopische Eingriffe mit max. Insufflationsdruck von 10-12 mmHg, abwägende 
Indikationsstellung, Abbruch wenn nötig einplanen („Plan B“)

•	 Spontanatmung früh anstreben

•	 Kurze, intermittierende Beatmungspausen können in dramatischen Situationen lebensrettend 
sein

•	 Intermittierende abdominelle Gegenkompression (10 Sekunden Kompression, 5 Sekunden 
Entlastung) unter Reanimation zu empfehlen 

•	 Maßnahmen zur akuten Senkung des PVR [32, 33]: ausreichende Narkosetiefe (vor allem 
Opioide und Isofluran senken den PVR), hohe Sauerstoffkonzentrationen, zarte Hyperventila-
tion (Ziel: pCO2 arteriell 30-45 mmHg), Ausgleich jeder metabolischen Azidose (Ziel: positiver 
BE von 2-5, u.U. pH von 7.5-7.6 anstrebend), Furosemid-Gabe (Lasix), NO-Beatmung, 
Prostacycline (Iloprost inhalativ, Epoprostenol (Flolan®) ist zur Not auch intratracheal applizierbar)

PCPC = Hemi-Fontan-Zirkulation oder Glenn-Anastomose; TCPC = Fontan-Zirkulation; ZVD =  
Zentraler Venen-Druck; PEEP = positiv endexpiratorischer Druck; PVR = pulmonalvaskulärer  
Widerstand; BE = Basenüberschuss; NO = Nitroxid.
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