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Introductie: 

Patiënten met een 1-kamer circulatie representeren de groep met de meest 

ernstige vorm van een aangeboren hartafwijking. Sinds de introductie van de 

Fontan-circulatie zijn er meerdere modificaties van de chirurgische constructie 

van de Fontan circulatie beschreven. In Nederland wordt in het algemeen als 

eerste de zogenaamde (bidirectionele) partiële cavo-pulmonale connectie 

(PCPC) aangelegd, ook wel Glenn-operatie genoemd, waarin de vena cava 

superior wordt verbonden met de longslagader. Als 2de stap in de 

completering van de totale cavo-pulmonale connectie (TCPC), ofwel Fontan 

circulatie, wordt de onderste vena cava superior verbonden met de 

longcirculatie. Hiervoor worden 2 technieken gebruikt: het plaatsen van een 

extra cardiaal conduit m.b.v. kunstmateriaal (ECC) of wel de laterale tunnel 

(LT) benadering, waarin er een tunnel wordt geconstrueerd door het atrium, 

waarbij een deel van de tunnel bestaat uit atriaal weefsel.  

Er kunnen variaties van de systeem veneuze return zijn, zoals een bilaterale 

vena cavae superior of een interruptie van de vena cava inferior, waardoor 

aanpassingen in boven beschreven chirurgische benadering noodzakelijk zijn. 

De unieke circulatie bij patiënten met een 1-kamer hart wordt dus gekenmerkt door 1 ventrikel die de 

systeemcirculatie ondersteunt en een passief systeem veneuze retour naar de longcirculatie (zonder 

subpulmonale ventrikel), waarbij de centraal veneuze druk chronisch verhoogd is. 

Tijdens de follow-up na Fontan completering kunnen verschillende complicaties ontstaan: 

- Fontan falen/ventrikelfalen 

- Aritmieën 

- Thrombo-embolieën 

- Leverafwijkingen 

- Protein losing entheropathie (PLE) 

- Plastische bronchitis 

 

Frequentie follow-up: 

De 2020 Appropriate Use Criteria for Multimodality Imaging During the Follow-Up Care of Patients With 

Congenital Heart Disease (opgesteld door ACC/AHA/ASE/HRS/ISACHD/SCAI/SCCT/SCMR/SOPE) adviseert 

routine follow-up elke 3-5 jaar(1). 

In de meest recente richtlijn uit 2019 van de American Heart Association(2)(Ad1) wordt geadviseerd om na 

completeren Fontan routine follow-up middels cardiale MRI te verrichten bij kinderen elke 3 jaar en bij 

adolescenten en volwassenen elke 2-3 jaar. 

Figuur 1 Schematische afbeelding van 
de Fontan circulatie. De vena cava 
superior is verbonden met de long 
circulatie. De vena cava  inferior is 
verbonden de long cirucatie door een  
extra cardiaal conduit (ECC-Fontan 
tunnel) 



Indicatie: 

- Patiënten met gecompleteerde Fontan circulatie die de leidraad kunnen ondergaan zonder sedatie (stil 

liggen gedurende ongeveer 45-60 minuten en opvolgen van ademhalingscommando’s). 

- Standaard uitgangs-MRI rond de leeftijd van 8-10 jaar, eerder op klinische indicatie. Bij voorkeur wordt dit 

gedaan onder omstandigheden waarbij geen narcose gegeven hoeft te worden. Als de benodigde 

diagnostische informatie het beste met MRI verkregen kan worden, kan MRI onder narcose nodig zijn.  

 
Contra-indicaties: 

Overleg van tevoren met radioloog en/of lokale veiligheidscommissie over alternatieve scanprotocollen 

(inclusief MRI beeldvorming onder sedatie/anesthesie) in geval van de volgende relatieve contra-indicaties: 

- ICD/pacemaker in situ, MRI-incompatibel of -conditional materiaal 

- Aritmie 

- Claustrofobie 

- Niet kunnen opvolgen van ademhalingscommando’s 

 
Aanvraag: 

Voorgeschiedenis:  

- Cardiale afwijking: intracardiale afwijking, systeem en pulmonaal veneuze connecties, aorta pathologie 

- Chirurgische ingrepen: mBT shunts? Operaties aortaboog, DKS/Norwood 

- Type PCPC en TCPC, zonder/met fenestratie (spontaan/percutaan gesloten?) 

- Locatie en grootte stents 

Klinische situatie: inspanningstolerantie; aanwijzingen voor leverfunctieafwijkingen, PLE 

Relevante echobevindingen 

 
Vraagstelling:  

Anatomie:  

Dimensies van de verschillende segmenten van de Fontan circulatie, longveneuze retour en (thoracale) aorta 

Functie:  

- Ventriculaire functie 

- Functie AV en VA-kleppen 

Hemodynamiek: 

- Bloedstroomsnelheid en -volume in de aorta (aanwijzingen voor vernauwing?) 

- Bloedstroomsnelheid en -volume in de verschillende segmenten van de Fontancirculatie 

- Verhouding van bloedstroom tussen linker- en rechterlong 

- Aanwezigheid en berekening van collaterale circulatie 

Fibrosemetingen: Lokale en globale myocardiale fibrose 

Thrombose: Aanwijzingen voor thrombose in Fontan circulatie  



Leidraad(3) 

In principe geen infuus inbrengen, tenzij gezien de vraagstelling (bijvoorbeeld imaging fibrose/litteken) 

intraveneus contrast vereist is. 

Scanner: 1.5 of 3 Tesla   

 Scan                              Techniek Bijzonderheden 

Anatomie   

Localizers  Lokale standaard  

Non-contrast enhanced MR 

Angiografie hart en aorta* 

3D SSFP non-

contrast enhanced 

MRA 

ECG-gated en navigator gebaseerd voor 

reductie van bewegingsartefacten (door 

ademhaling/hartactie) 

Black-blood imaging 

transversaal 

BB Multislice apex- tot craniaal van de 

pulmonaal arteriën 

Functie   

4 kamer   Cine SSFP In principe retrospectieve ECG triggering, 

eind-expiratoir.  

2 kamer Cine SSFP  

3 kamer Cine SSFP  

Korte as** Cine SSFP Multislice inclusief atria 

 
Flow 

 
In doorademing 

 
Venc zo nodig aanpassen aan maximum 

velocity op echo  

FLOW VCI 2D gradient echo 

through-plane 

Venc 80 cm/s 

Let op uitmonding van levervenen 

FLOW VCS  Venc 80 cm/s 

FLOW APD  Venc 80 cm/s 

FLOW APS  Venc 80 cm/s 

FLOW aorta op klep  Venc 180 cm/s 

FLOW aorta na klep  Venc 180 cm/s 

FLOW aorta diafragma  Venc 180 cm/s 

FLOW AV-klep(pen)  Venc 100 cm/s 

Optioneel   

4D flow 3D time-resolved 

phase-contrast 

 

T1 mapping Inversion recovery  

* Aanvullende contrast MRA scan indien non-contrast enhanced MRA niet diagnostisch 

** Overweeg als alternatief axiale Cine SSFP bij complexe kamermorfologie 

 

  



Ter overweging: 

- Dobutamine stress afhankelijk van de lokale klinische expertise (beoordelen functionele reserve 

monoventrikel) 

Op indicatie: 

- Contrast-enhanced MRA (indien non-contrast enhanced MRA van onvoldoende kwaliteit waarbij goede 

afspraken gemaakt dienen te worden over intraveneuze toegang tussen kindercardiologie/radiologie op 

lokaal niveau) 

- Delayed enhancement (indien coronair problematiek post-operatief/ tijdens follow-up of fibrose imaging 

vereist is bijvoorbeeld in het geval van VT’s) 

 

Post processing: 

Functie: 

- Ejectiefractie en volume van beide ventrikels, absoluut en relatief (geïndexeerd voor BSA) (4). 

NB: Referentie voor normaalwaarden volumina en functie leeftijd gerelateerd (5) en voor 

Fontan patiënten (6)(7). 

- Ingetekende contouren opslaan in het PACS voor toekomstige referentie. 

 

Flow: 

- Mate van klepinsufficiëntie van aorta 

- Mate van AV-klep insufficiëntie (indirecte methode of directe methode)  

- Flowverhouding LPA - RPA voor perfusiedistributie 

- Aanwezigheid van tunnellek 

- Aanwezigheid van venoveneuze en aortapulmonale collateralen (mismatch tussen flowmetingen, die niet te 

verklaren is door andere zaken) 

 

Anatomie: 

- Omschrijving anatomie Fontan circuit 

- Eventuele stenosen dubbel oblique meten 

- Dimensie van aortawortel en aorta ascendens 

- Anatomie van de proximale coronairen en de aanwezigheid van coronaire anomalieën  

- Aanwezigheid van stenosen aorta ascendens en aortaboog en andere postoperatieve complicaties 

- De aanwezigheid van LVOT obstructie 

- Aanwezigheid van thrombus in de fontancirculatie 

- De aanwezigheid van fibrose of doorgemaakte myocardiale infarcering (indien delayed enhancement 

imaging verricht) 

 

Laatste update: 09-02-2022 

Revisie uiterlijk: 09-02-2027 
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