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Ozet

Summary

Tiirkiye Yiiksek [htisas Hastanesi, Kardiyovaskiiler
Cerrahi Klinigi'nde Ocak-1974 ile May1s-1995 tarihleri arasin-
da 58 hasta Ebstein anomalisi nedeni ile ameliyat edildi.
Hastalarm 33"l (%56) erkek, 25'i (%44) kadin ve ortalama yas
15,5 (6-37 yas) idi. Preoperatif olarak 18 hasta (%31) NYHA
Sinif 11, 36 hasta (%62) NYHA Sinif 111, 4 hasta (%7) NYHA
Sinif IV idi. Hastalarin 33"tine (%56,8) TVR (Trikiispid kapak
replasmant), 9'una (%15,6) TP (Transvers pilikasyon), 16'sina
(%27,6) LP (Longitudinal pilikasyon) yapildi. Erken dénemde
5 hasta (%8,6) kaybedildi. Uzun donem takipte hastalarmn 17'si
(%29,3) NYHA Smuf I'de, 21'i (%36,1) NYHA Smuf II'de idi.
Geg¢ donemde TVR grubundan 3, TP grubundan bir hasta
kaybedildi. LP grubunda erken ve ge¢ donem mortalite olmadi.
Sonug olarak; Ebstein anomalisinin cerrahi tedavisinde dnce-
likle LP tercih edilmesi, onarimin miimkiin olmadig: hastalar-
da TVR yapilmasi kanaatindeyiz.

Anahtar Kelimeler: Ebstein anomalisi,
Trikuspid kapak replasmant,
Transvers pilikasyon,
Longitudinal pilikasyon
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Fifty-eight patients underwent surgical repair of Ebstein's
anomaly at Yiiksek Thtisas Hospital Cardiovascular-Surgery
Department between January 1974 and May 1995. 33 patients
(56%) were male, 25 patients (44%) were female and mean age
was 15,5 years (range, 6 to 37 years). 18 patients (31,6%) in
Functional Class II, 36 patients (62%) in Functional Class III
and four patients (7%) were in Functional Class IV preopera-
tively according to the New York Heart Association (NYHA)
classification. 33 patients (56,8%) underwent tricuspid valve
replacement (TVR), nine patients (15,6 %) underwent surgical
repair by transvers plication (TP) and 16 patients (27,6%) un-
derwent surgical repair by longitudinal plication (LP). Five pa-
tients (8,6) died in the immediate postoperative period. On fol-
low-up, 17 patients (29,3%) are in Functional Class I and 21
patients (36,1%) are in Functional Class II. There were three
late postoperative deaths in the TVR and one in the TP group.
There were no deaths in the LP group. We believe that LP will
be the first choice in the treatment of Ebstein's anomaly and,
when necessary TVR may be performed.

Key Words: Ebstein's anomaly, Tricuspid valve replacement,
Transvers plication, Longitudinal plication
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Trikiispit kapagin Ebstein anomalisi nadir
goriilen, konjenital bir kalp malformasyonudur.
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Biitlin konjenital kalp hastaliklar1 i¢inde insidansi
%0,6 oranindadir. Bu anomalide temel 6zellik sep-
tal ve posteriyor lifletlerin sag ventrikiil icine dogru
yer degistirmesidir. Anteriyor liflet sail-like (yelken
gibi) denilen malforme goriiniimdedir. Sag ven-
trikiil trikiispit kapagin lifletleriyle atriyalize ve
fonksiyonel ventrikiil olarak iki boliime ayrilmistir.
Hastalarin ¢ogunda atrial septumda defekt vardir.
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Fonksiyonel olarak trikiispit kapakda ¢ogunlukla
yetmezlik ve bazen darlik goriiliir. Bu hastalarin
kliniklerinde kalp yetmezligi ve siyanoz dikkati
ceken en 6nemli bulgulardir (1,2).

Ebstein anomalisi rekonstriktif operasyonlar-
dan, TVR'ye kadar degisen ¢esitli cerrahi girisim-
lerle tedavi edilmektedir. Ancak en uygun cerrahi
girisim konusunda tartigmalar halen mevcuttur
(1-4). Caismamizda TVR, TP ve LP yapilan 33 has-
tanin erken ve ge¢ donem sonuglari deger-
lendirilmistir.

Materyel ve Metod

Calismamizda; Tiirkiye Yiiksek Ihtisas
Hastanesinde Ocak 1974 - Mayis 1995 yillan
arasinda Ebstein anomalisi nedeniyle opere edilen
58 hastanin kapak replasmani veya pilastik onarim-
larin sonuglar1 degerlendirilmistir. Hastalanmizin
33 (%56) erkek, 25' (%44) kadin idi. 24 hasta
10-19 yas arasinda, 22 hasta 20-29 yas arasinda ve
5 hasta 30 yasindan biiytik, ortalama yas 15.6 (6-37
yas) idi. Preoperatif olarak 18 hasta (%31) NYHA
Smuf II, 36 hasta (%62) NYHA Sinif 111, 4 hasta
(%7) NYHA Sinif 1V idi. Tablo 1'de eslik eden ek
patolojiler goriilmektedir. 13 hastada konjestif yet-
mezlik, 36 hastada siyanoz, bir hastada serebral
emboli saptandi. Tan1 yontemi olarak 48 hastada
(%84) ekokardiyografi, 10 hastada (%16) kateteri-
zasyon yapildi. Elektrokardiyografi incelen-
mesinde 16 hastada sag dal blogu, 5 hastada WPW,
2 hastada atriyal fibrilasyon tespit edildi.

Fonksiyonel kapasite Sinif III - IV, siif II +
siyanoz, progressif siyanoz, paradoks embolizm,
kalp biiyiikliigiiniin gittik¢e artmasi ve ritm bozuk-
lugu cerrahi endikasyon olarak kabul edilmistir.

Tiim hastalarda agik kalp cerrahisi sartlar1 al-
tinda standart bikaval ve aortik kaniilasyondan son-
ra kardiyopulmoner bypassa (KPB) girildi.
Hipotermik 28 °C KPB uygulandi. St. Thomas II
kristalloid ve kan kardiyoplejisi + 4 °C'de ve kg'a
10-15 cc ve 20 dakikalik periyodlar halinde verildi.
Topikal sogutma soguk serum kullanilarak yapildi.
Uyguladigimiz cerrahi yontemlerdeki genel
amaclarimiz: ASD'nin kapatilmasi, atriyalize sag
ventrikiil odaciginin pilikasyonu, miimkiin olan her
olguda trikiispid kapagin pilastik onarimi, miimkiin
degilse TVR, ve ek patolojinin giderilmesiydi. LP

96

EBSTEIN ANOMALISi TEDAViSI SONUCLARININ DEGERLENDIRILMESI

isleminde, Carpentier metodu uygulandi. Onarim
sonucu trikiispid kapak kagagi olmadigi goriilen-
lerde ring kullanilmadi (1). TP isleminde,
Danielson'un tarifledigi modifiye operasyon uygu-
land1 ve posteriyor aniilopilasti dikisi ile posteriyor
aniiliis daraltild1 (3). TVR islemi; dikisler septum
hizasinda koroner siniis sag ventrikiilde kalacak
sekilde konularak yapildi. Diger taraflarda dikisler
normal trikiispid kapak aniiliisundan gegcirildi.
Replasman i¢in biyoprotez kapaklar tercih edildi.
Hastalarin 33'iine (%56,8) TVR (bu hastalarin bir
tanesi once LP, 5 tanesi 6nce TP yontemi ile onaril-
mak istenmis, ancak basarisiz sonu¢ alinmasi ne-
deni ile TVR uygulanmistir), 9 hastaya TP (%15,6),
16 hastaya LP (%27,7) yontemi ile onarim
yapilmistir. Ek cerrahi igslem olarak 36 hastada ASD
kapatilmasi, 3 hastada VSD kapatilmasi, bir hasta-
da patent ductus arteriozus ligasyonu yapildi.
Istatistiksel metod olarak "Student-t testi" kul-
lanildi. P<0.05 iizeri sonuglar anlamli kabul edildi.

Sonugclar

33 hastaya TVR uygulandi, bu hastalar 5 ta-
nesi TP, bir tanesi LP isleminden sonra KPB'dan
ayrilamama nedeni ile depilike edilerek TVR
yapildi. 9 hasta TP, 16 hasta LP islemi ile onarildi.
TVR'de ortalama kros-klemp siiresi 38 dakika (30-
61 dak.), total perfiizyon siiresi ortalama 90~dakika
(56-75 dak.) idi. TVR grubunda daha once LP ve
TP denenen, ancak sonradan depilike edilip TVR
yapilan hastalar bu siirelerin hesaplanmasima dahil
edilmedi. LP'da kros-klemp ortalama 44 dakika
(32-60), total perfiizyon siiresi ortalama 83 dakika
(54-112 dak.) idi. TP'da kros-klemp siiresi ortalama
40 dakika (34-64 dak.), total perfiizyon siiresi orta-
lama 89 dakika (50-20 dak.) idi. Kros-klemp
stireleri ve total perfiizyon siireleri arasinda anlam-
I1 fark yoktu (p>0.05) (Tablo 2). TVR grubunda da-
ha once LP ve TP denenen, daha sonra depilike
edilip, TVR yapilan hastalar dikkate alinmamstir.
TVR grubunda erken donemde 3 hasta (%9), TP
grubunda 2 hasta (% 22), LP grubunda bir hasta
(%6) kaybedildi.

En sik erken mortalite nedeni diistik kalp debi-
sidirr. TVR grubunda 3, LP grubunda bir, TP
grubunda bir hasta diisiik kalp debisi nedeniyle, TP
grubunda bir hasta yaygin damar i¢i pihtilasma ne-
deniyle kaybedilmistir.

T Klin Kalp-Damar Cerrahisi 2001, 2
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Tablo 1. Ek kardiyak patolojiler

Olgu % %
ASD 36 62
VSD 3 5.2
MY 1 1.7
PDA 1 1.7
MVP 1 1.7
PSSVCTamponad 1 1.7

Tablo 2. Ortalama kros-klemp ve total perflizyon
siirelerin karsilastirilmasi

Ort.kros-klemp siiresi ~ Total perfiizyon siiresi

TVR 38 dk (30-61) 90 dk (56-75)
TP 40 dk (35-64) 89 dk (50-120)
LP 44 dk (32-60) 83 dk (54-112)

Tablo 3. Erken donem komplikasyonlari

TVR % TP% LP%

Diisiik Kalp Debisi 13 (%39) 7 (%77) 3 (%I18)
L.ABP 1 (%3) 1 (%l11) -
[.V.iletim Blogu 3 (%9) 6 (%66) 1 (%6)
Ventrikiiler Fibrilasyon 5(%15) 4 (%44) -
Yaygin Damar i¢i Pihtilasmasi 1 (%]11)

Tamponad 1 (%3)

62

NYHA FK 1
y PREOP
W POSTOP

Sekil 1. Hastalarin ameliyat dncesi (preop) ve ameliyat sonrasi
(postop) fonksiyonel kapasitelerinin karsilastiriimasi.
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Erken donem komplikasyonlan Tablo 3'de
goriilmektedir. Bu tabloda goze carpan en 6nemli
erken donem komplikasyonu diisiik kardiyak out-
put'tur. TP grubunda 7 hastada (%77) diistik kalp
debisi goriildii. LP grubunda 3 hastada (%]18)
disik kalp debisi goriildi (p<0,05). Yine TP
grubunda bir hastada intraaortik balon pompasi
ihtiyaci olurken, LP ve TVR'de bu ihtiya¢ ol-
mamigstir. TP'da 6 hastada (%66) interventrikiiler
iletim blogu gelisirken, LP grubunda bir hastada
(%6) gecici blok olugsmustur (p<0.05). TP grubun-
da 4 hastada (%44) ventrikiiler fibrilasyon
gelisirken, LP grubunda ventrikiiler fibrilasyon
goriilmemistir.

Postoperatif fonksiyonel kapasiteler ince-
lendiginde TVR grubunda 13 (%43) hastanin
NYHA Sinif II oldugu, LP grubunda 11 hastanin
(%73) NYHA Sinf [-1I'de oldugu, Simif III-IV'de
hasta olmadigi tespit edilmistir. TP'da 6 (%66) has-
ta NYHA Smuf [I-11I'tedir. Sinif I'de 2 (%33) hasta
bulunmaktadir Preoperatif ve postoperatif fonksi-
yonel kapasite karsilastirilmast Sekil 1'de goriil-
mektedir.

Hastalarin ge¢ donem takiplerinde 1 ay ile 225
ay arasinda (ort. 39 ay) 40 hasta (%76) takip edildi.
Hastalarda ge¢ donemde protez kapak disfonksi-
yonu ve tromboembolizm tespit edilmedi. 4 has-
tamiz ge¢ donemde kaybedildi. TP grubunda bir
hasta, TVR grubundan 2 hasta kardiyak nedenlerle
kaybedildiler. Yine TVR grubunda bir hasta malig-
nansi nedeniyle kaybedildi.

Tartisma

Ebstein anomalisinde go6zlenen anatomik
varyasyonlart 1988 yilinda Carpentier ve arka-
daslar1 detayli bir sekilde tanimladilar. Yeni cerrahi
tekniklerine de kural teskil eden, baslica anteriyor
liflet anatomisi ve hareketliligi, septal ve posteri-
yor lifletlerin yerdegistirme derecesi ile malfor-
masyonlari, atriyalize ventrikiiliin kontraktilitesine
gore tanimlanabilen 4 tipe ayirdilar. Daha sonra B
ve C tiplerini ayni simf igine alarak 3 tipte
siniflandirilabilecegini belirttiler (1).

Ebstein anomalisinin tanisinin konmasinda
onceleri kateter ¢aligmasi gerekli iken, bu konuda
kazanilan tecriibe ve calismalar sonucu eko-
kardiyografi ile kolaylikla tan1 konabilecegi ve hat-
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ta operasyonda izlenecek metodun da belirlenebile-
cegi One siirlilmektedir (2). Biz de klinigimizde
Onceleri tan1 i¢in kateter incelenmesini kullanirken,
son donemde ve ek anomalinin olmadig1 hastalarda
tani i¢in biiylik oranda ekokardiyografi uyguladik.
48 hastada (%84) ekokardiyografik, 16 hastada
(%16) kateter incelemesi ile tan1 konulmustur.

Glinlimiizde Ebstein anomalisinin cerrahi te-
davisinde ikisi rekonstriiksiyon, digeri TVR'1 olan 3
ana metod ve bunun yaninda Fontan ve modi-
fikasyonlar1 gibi metodlar kullanilmaktadir. Pilasti
metodlarindan ilk uygulanan Hunter-Hardy-
Lillehei tarafindan uygulanan ve daha sonra
Danielson tarafindan modifiye edilen TP trikiispid
kapagin kompetansinin saglanmasi ASD'nin ka-
patilmast ve atriyalize ventrikiiliin plikasyonu
esaslarina dayanmaktadir. Atriyalize ventrikiiliin
pilikasyonu operasyonun en énemli parcasidir, an-
cak objektif olarak gosterilmesi zordur. Bu atriya-
lize ventrikiil anevrizmatik ya da diskinetik bir
ventrikiil gibi calisir. Sag ventrikiiliin fonksiyon
dist kisminin azalmasi, sag kalpten gecen kanin
hizin1 arttirir ve sol ventrikiil kompresyonunu
azaltir (3,4). TP trikiispid kapagin kompetansini
kabul edilebilir hale getirilir, ancak sag ventrikiil
sekli ve kompliansi degismez. Bu operasyonlarda
cesitli sonuglar alinmasinin en énemli nedeni, sag
ventrikiiliin sekil ve kompliyansinin diizelmeme-
sidir. Danielson ve Fuster teknik diizenlemelerden
sonra daha 1iyi sonug¢lar almislardir. Ancak
anatomik varyasyonlar nedeniyle rekonstriiksiyon
her zaman basarili olamamakta ve sag ventrikiil pi-
lastisi yapilamamaktadir (4).

Bizim TP uyguladigimiz hasta sayist 9'du.
Ilave olarak TP yapilan 5 hastanin KPB'dan ¢ika-
mamasi nedeniyle depilike edip, TVR islemi uygu-
land1. TP yapilip, takip edilen 9 hastamizdan erken
postoperatif donemde 7 hastada (%77) disiik kalp
debisi, 6 hastada (%66) interventrikiiler iletim
blogu, 4 hastada (%44) ventrikiiler fibrilasyon
meydana geldi. Hastane mortalitesi TP'da %22'dir.
Gec donem takipte 4 hasta (%66) NYHA Sinif 1I-
III'dedir. Bu sonuglara gore; eger, basarisiz olup
TVR yapilan hastalar da goz Ontine alinirsa, TP
isleminin operatif ve postoperatif donemde morta-
lite ve morbiditesinin yiiksek olmasi, sag ventrikiil
fonksiyonlarinin normale getirilememesi ile agik-
lanabilir. Sag ventrikiil kavitesinin yiiksekligi ve
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kompliyansi yetersiz oldugundan dolay1, oncelikle
KPB sonlandirilmasindan sonra erken postoperatif
donemde diisiik kalp debisi ve ventrikiil duvarmin
gerginligine bagli direncli aritmiler ve ventrikiiler
fibrilasyon gelisti. Takiplerimizde 4 hastada (%44)
ventrikiiler fibrilasyon gelisti. Yine sag ventrikiil
fonksiyonlarinin bu teknik ile diizeltilememesi ne-
deniyle, daha yiiksek hastane mortalitesi ve uzun
donemde hastalarin fonksiyonel kapasitelerinin
kisitlanmasi sonucunu dogurdugu diistiniildii.

Carpentier ve arkadaslar1 tarafindan uygulanan
LP'da, trikiispid kapak pozisyonu normale gelir,
aniiliis daraltilir, genis atriyum kiiciiltiilir ve en
onemlisi sag ventrikiil fonksiyon bozuklugunda
onemli rolii olan ventrikiil kavitesinin sekli ve
komplianst da restore edilmis olur. LP ile sag vent-
rikiil yiiksekligi korunur. Trikiispid anteriyor
lifletin genis bir boliimde aniiliistan ayrilip,
yapisiklarinin giderilmesi ve posteriyor aniiliisun
daraltildiktan sonra yeniden aniiliise dikilmesi ile
kompetansi iyi ve biitlin bir alan1 kaplayan biliflet
kapak elde edilir. Tip C ve D onarmu i¢in daha
fazla efor ve zaman gereklidir. Ancak LP, TP'dan
daha zor bir operasyon degildir. Atriyalize odacikta
dikisler miimkiin oldugunca yiizeysel konur. Bu
sekilde koroner arter yaralanmasi riski en diisiik se-
viyede tutulur (1).

Danielson operasyonu (TP) ile Carpentier ope-
rasyonu (LP) arasindaki 6dnemli farklar su sekilde
siralanabilir:

1. LP'da sag ventrikiil yiiksekligi diizenlenmis
olur, trikiispid kapak aniiliisii uygun pozisyona ge-
tirir. TP'da sag ventrikiil yiiksekligi korunmaz,
trikiispide fazladan bir aniilopilasti siitiirii koymak
gereklidir. Anteriyor liflet pozisyonu ayn kalir.

2. LP'da biliflet kapak ortaya cikar, TP'da ise
monoliflet kapak olusur.

3. Sag-ventrikiil atriyalize bolimii LP'da
fonksiyonel sag ventrikiil yapisina katilir. Bu ne-
denle atriyal kii¢iiltme prosediiriine gerek kalmaz.

4. Sag ventrikiil kontrol anjiyosunda opak
maddenin, sag atriyumdan pulmoner arter gecisi
LP'da normal iken, TP'da hizli bir boya gecisi
goriiliir. Ayrica TP'da anteriyor lifletlerin boyanma
defekti mevcuttur. Bu goriiniim LP'da sag ventrikiil
kavitesinin normal boyutlarda oldugunu, TP'da ise
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ventrikiil kavitesinin kii¢iik, anteriyor lifletin
pozisyonunun ayni kaldigini gosterir (1,5,6).

Bizim serimizde Carpentier'in 1988 yilinda (4)
LP operasyonunu tanimlayip, yayinlamasindan
sonra 1989 yilindan itibaren, 16 hastaya LP
yapilmistir. Bu dénem siiresince Ebstein anomalisi
nedeni ile 17 hasta opere edilmis olup, bir hastada
LP'nun yetersiz kapak kompetans: saglayacagi
diistintildiigii i¢in TVR yapilmustir.

Takip edilen 16 hastamizdan bir hasta (%6)
erken postop donemde diisiik kalp debisi nedeni ile
kaybedildi. 3 hastamizda (%18) erken postoperatif
donemde diisiik kalp debisi, bir hastada (%6) geci-
ci AV blok gelisti. Postoperatif ciddi aritmi gozlen-
medi. Hastane mortalitesi %6 idi ve ge¢ donem
takipte 11 hasta (% 73) NYHA Simif [-II'dedir.

Hastalanmizin TP grubundaki hastalara oranla
operatif mortalitelerinin diisiik olmasi, hasta
popiilasyonunun kiiciik olmasi nedeniyle istatistiki
olarak anlamli bulunmamistir. Ancak yogun bakim
doneminde daha az komplikasyon meydana ¢ik-
masi, sag ventrikiil ve trikiispid kapak fonksiyon-
larinin daha iyi olmast ile aciklanabilir. Sag vent-
rikiil kavitesinin gerginliginin ve boyutlarinin nor-
male daha yakin hale gelmesi ile postoperatif arit-
milerde de 6nemli dl¢iide azalmaya neden oldugu
goriildii. Bu hastalarin uzun dénem takipte fonksi-
yonel kapasitelerinin daha iyi olmasi sag ventrikiil
fonksiyonlariin bu teknik ile diizeltilmesine
baglidir. Ge¢ donem mortalitesinin olmamasi iletim
anormalliklerinin ve ritm bozukluklarmin olma-
masina bagli oldugu disilintildii. Cilinkii ge¢ donem
oliimlerinin 6nemli bir nedeni ventrikiiler ve atriyal
aritmilerdir (6,7).

Hastalanmizda uygun sekilde lifletler serbest-
lestirildikten ve atriyalize ventrikiil pilikasyonu ile
aniiliis uygun bir olclide daraltildiktan sonra ring
kullanmay1 gerektirecek bir koaptasyon bozuklugu
veya hemodinamiyi bozacak olgiide trikiispid
kacag1 tespit edilememistir. Postoperatif donemde
de bu hastalarin trikiispid kacagi nedeni ile klinik
ve hemodinamik problemleri goriilmemistir.

Eksplorasyon sirasinda pilastik onarimin
miimkiin olmadig1 disiiniilirse veya yapilan pi-
lastik onarim sonucu basarisiz olursa kapak replas-
mant yapilmast gerekir. Christian Barnard'in
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Ebstein'de (8) ilk TVR'yi bildirmesinden sonra
cesitli cerrahlar da Ebstein anomalisinde TVR
yapilan hastalarin sonuglarini  bildirmislerdir
(9,10). Mayo Klinik ve Carpentier ve arkadaglari
tarafindan TVR ve LP'a ait sonuglar bildirilmistir.
Bu gruplar arasinda yasam oranlar1 agisindan
onemli farklar olmadigi bildirilmektedir (9).
Hastalarda TVR yapilacak ise biyoprotez kapaklar
tercih edilmelidir. Mekanik kapaklarin erken ve geg
donemde tromboemboliye neden olmalar1 bu terci-
hin en 6nemli nedenidir (1,3,6). Klinigimizde de
TVR i¢in biyoprotez kapaklar tercih edilmektedir.

Bizim sonuglanmiz incelendiginde TVR
yapilan hastalarda erken dénemde 3 hasta (%9)
kaybedilmistir. Bu hastalarin 6liim nedeni diisiik
kardiyak output'tur ve 3'i de pilastik onarimin
basarisiz olmasi nedeni ile replasman yapilan
hastalardir. Postoperatif diger komplikasyonlar
bakimindan LP'dan farki yoktur. Uzun donem
takipte 3 hasta kaybedilmistir. Bunlarin ikisi
kardiyak nedenlerle, birisi ise malignite nedeni
iledir. Uzun donemdeki mortalite oranlar1 ve
fonksiyonel kapasite LP grubunda daha iyidir.

Erken ve ge¢ donem sonuglar dikkate
alindiginda daha biiytik sayili gruplarin kullanildigi
caligmalarin gerekli oldugu diisiiniilmekle birlikte,
serimizdeki erken ve ge¢ donem LP sonuglar1 iimit
vericidir. Postoperatif sag ventrikiiliin normal ¢ap
ve anatomiye getirilmesi ve trikiispid kapaga nor-
male en yakin anatomi ve kompetansta olmasi LP
isleminin Ebstein anomalisi hastalarinda prognozu
iyilestiren en 6nemli faktor oldugu goriilmektedir.
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