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Cil: Zhodnoceni vysledkid korekce Ebsteinovy anomalie u dospélych pacient(i, operovanych v programu péce o dospélé pacienty
s vrozenou srdec¢ni vadou.

Soubor pacientii/metodika: V Nemocnici Na Homolce bylo od prosince 2005 do kvétna 2008 operovano celkem patnact pacient(
s Ebsteinovou anomalii (vék 21-63 let, median 45 let). Morfologicky se jednalo o typ A u tii pacientd, typ B u Ctyf pacientl a typ C u osmi
nemocnych. Vichni operovani méli vyznamnou az masivni trikuspidaini insuficienci, dva z nich kombinovanou se stenézou, jedenéct
pacientt mélo arytmie (fibrilace nebo flutter sini, AV nodalni reentrantni tachykardie), u dvou z nich byla pfedoperacné provedena
radiofrekvencni ablace (CT isthmu a modifikace dvoji AV nodalni drahy). Tfi nemocni byli téZzce cyanoticti (klidova saturace <85 %).
Klinicky bylo deset pacient(i symptomatickych vyznamné (NYHA llI-1V), tfi sttedné (NYHA II-Ill) a dva pouze lehce (NYHA I-Il). Pfi chirurgické
korekci byla sedmi pacientlim trikuspidalni chlopen nahrazena biologickou chlopni, u sedmi byla provedena plastika chlopné a u jednoho
nemocného byla ponechana bez vykonu. Déle byla provedena bidirekéni kavopulmonalni anastoméza k odlehceni dysfunkeni pravé
komory u Sesti pacientd, uzavér sinového defektu u péti nemocnych, MAZE kryoablace u deseti pacientl a plikace atrializované ¢asti
pravé komory u Sesti pacient(.

Vysledky: Ctrnact pacientl z patnacti operovanych Zije v klinicky zlepseném stavu 4-32 mésicli (median 13) po operaci, jeden pacient
zemfel 8. pooperacni den na krvaceni do mozku po pfedchozim napojeni na ECMO (extracorporeal membrane oxygenation) pro
biventrikularni selhani. VSech sedm pacientd s nahrazenou trikuspidalni chlopni ma dobrou funkci biologické chlopné bez stendzy nebo
insuficience; ze sedmi operovanych s rekonstruovanou trikuspidalni chlopni ma Sest pacientli malo nebo stfedné vyznamnou insuficienci
trikuspidalni chlopné a jeden pacient vyznamnou trikuspidalni regurgitaci. Dvanact pacient(i ma sinusovy rytmus, dva jsou dependentni
na kardiostimulatoru. Pouze u jednoho se objevil pfechodné pooperacné flutter sini (u pacienta nebyla provedena peroperacné operace
MAZE). Statisticky jsme prokazali pooperacni zlep3eni funkce trikuspidalni chlopné a subjektivni vykonnosti, nezjistili jsme zménu funkce
pravé komory.

Zaveér: Korekci Ebsteinovy anomdlie Ize zlepsit klinicky stav pacientud s touto zavaznou vrozenou srdecni vadou s pfijatelnou mortalitou.
Vzhledem k tomu, Ze vada se netyka pouze trikuspidalni chlopné, ale celého pravého srdce, je zpUsob chirurgického vykonu zavisly na
morfologii vady a na klinickém stavu a véku pacienta.
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Gebauer R, Cerny S, Pavel P, et al. Correction of Ebstein’s anomaly in the adult patients. Cor Vasa 2009;51(1):19-23.

Aim: To evaluate the outcome of correction of Ebstein’s anomaly in adult patients undergoing surgery as part of a program of care of
adult patients with congenital heart defects.

Group of patients/methods: A total of 15 patients with Ebstein’s anomaly (age 21-63 years, median 45 years) were operated on from
December 2005 through May 2008 at Na Homolce Hospital. In terms of morphology, types A, B, and C were present in three, four, and
eight patients, respectively. All patients had significant up to massive tricuspid insufficiency, combined with stenosis in two; eleven
patients had arrhythmias (atrial fibrillation or flutter, AV nodal re-entrant tachycardia), with radiofrequency ablation (isthmus CT and
modification of dual AV nodal pathway) undertaken preoperatively in two. Three patients were severely cyanotic (resting saturation
<85%). In clinical terms, ten patients were significantly symptomatic (NYHA IlI-IV), three moderately (NYHA II-ll), with two only mildly
(NYHA I-1l). During surgical correction, the tricuspid valve was replaced by a biological valve prosthesis in seven patients, valvuloplasty
was performed in another seven while no procedure was undertaken in one. In addition, bidirectional cavopulmonary anastomosis to
relieve the dysfunctional right ventricle was performed in six, atrial defect closure in five, the MAZE procedure using cryoablation in ten,
and plication of the atrialized portion of the right ventricle in six patients.

Podporovdno grantem VZ MZ 64203-6306.

Cor Vasa 2009;51(1) Gebauer Retal. Korekce Ebsteinovy anomélie u dospélych pacientd |19



Results: Fourteen out of the 15 patients undergoing surgery are alive in a clinically improved condition at 4-32 months (median 13)
post-surgery; one patient died on postoperative day 8 from intracerebral hemorrhage after being placed on ECMO (extracorporeal
membrane oxygenation) for biventricular failure. All seven patients with tricuspid valve replacement show good function of the biological
valve prosthesis free of stenosis or insufficiency; six of the seven patients undergoing tricuspid valvuloplasty show mild to moderate
tricuspid valve insufficiency, and one significant tricuspid regurgitation. Twelve patients are in sinus rhythm, while two are pacemaker
dependent. Only one patient developed temporary atrial flutter (the patient did not have the MAZE procedure intraoperatively). Statistical
analysis demonstrated postoperative improvement of tricuspid valve function and patient self-assessed performance status without
a change in right ventricular function.

Conclusion: Correction of Ebstein’s anomaly may improve the clinical status of patients with this serious congenital heart defect associated
with acceptable mortality. As the defect does not involve the tricuspid valve only, but the whole right heart, the surgical technique

depends on the morphology of the defect and the patient’s clinical state and age.
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Uvod

Ebsteinova anomalie je vzacna vrozena srdec¢ni vada tri-
kuspidalni chlopné a pravé komory, charakterizovana
poruchou delaminace cipii trikuspidalni chlopné a apikal-
nim posunem funkéniho anulu trikuspidalni chlopné.
Porucha delaminace béhem vyvoje ma za nasledek fixaci
septalniho, zadniho, vzacné i predniho cipu trikuspidalni
chlopné ke sténé pravé komory. Apikalnim posunem
funkéniho anulu trikuspidalni chlopné se ocita ¢ast pravé
komory mezi anatomickym a funkénim anulem trikuspi-
délni chlopné. Tato atrializovana ¢ast pravé komory je
obvykle dilatovana a dyskineticka. Tyto anomalie vedou
k vyznamné trikuspidalni insuficienci, dilataci pravé siné
a komory, dysfunkci pravé komory, siflovym a komorovym
arytmiim, a v pokro¢ilém stavu i k dysfunkci levé komo-
ry.? Podle velikosti atrializované ¢ésti pravé komory
a dysplazie cipti trikuspidalni chlopné rozdélujeme Ebstei-
novu anomalii do ¢tyf zakladnich typt (A-D) podle
Carpentiera.® Je vSak tfeba poznamenat, Ze toto rozdéle-
ni je pouze orientacni, protoze morfologicka variabilita
této vady je velika.

Cilem prace je zhodnoceni vysledki korekce dospélych
pacientt s Ebsteinovou anomalii, operovanych v programu
péce o dospélé pacienty s vrozenou srde¢ni vadou.

Materidl a metodika

Pacienti

Od prosince 2005 do kvétna 2008 bylo v Nemocnici Na
Homolce v Praze celkem operovano 15 pacientd s Ebsteino-
vou anomalii (osm Zen a sedm muzi) ve véku 21-63 let
(medidn 45 let). T¥i pacienti méli morfologicky typ A, ¢tyfi
typ B a u osmi se jednalo o typ C. Funkce pravé komory
byla hodnocena jako dobra u jednoho pacienta, lehka
dysfunkce u tii pacientd, stfedni dysfunkce u $esti a tézka
dysfunkce u péti nemocnych. Morfologicky byla délka
atrializované ¢asti pravé komory 36,5 £ 15,8 mm, délka
funkéni pravé komory 38,1 + 15,7 mm a Sitka 50,8 +
19,5 mm; velikost funkéniho anulu trikuspidalni chlopné
byla 52,0 + 12,5 mm. VSichni pacienti méli vyznamnou az
masivni trikuspidalni insuficienci (TI) 3.-4. stupné, dva
z nich kombinovanou se stenézou (po predchozi ndhradé
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trikuspidalni chlopné nebo valvotomii), 11 pacientti arytmie
(fibrilace/flutter sini u 10 pacientd, AV nodélni reentrant-
ni tachykardie u jednoho nemocného) - u dvou z nich
byla predopera¢né provedena radiofrekven¢ni ablace CT
isthmu a modifikace dvoji AV nodalni drahy. Jeden pacient
m¢él také vyznamnou insuficienci mitrélni chlopné, jeden
ischemickou chorobu srde¢ni a jeden persistujici levo-
strannou horni dutou Zilu. T¥i pacienti byli téZce cyano-
ti¢ti (klidova saturace <85 %). Klinicky bylo 10 nemocnych
vyznamné symptomatickych, dva stfedné a dva pouze
lehce.

Indikace k operaci

K operaci byli indikovani vyznamné symptomaticti pa-
cienti (NYHA III-IV) a méné symptomaticti s pfitomnou
vyznamnou trikuspiddlni insuficienci, déle pacienti s cya-
noézou. Kontraindikovani byli dva pacienti s dysfunkci levé
komory (EF LV <30 %) a tézkou dysfunkci pravé komory
s vy$$im plicnim odporem (mPAP >18 mmHg a PAR
>4 W j./m?).

Operace

Operace byly provedeny v mimotélnim obéhu (95-210 min,

prumérné 157,3 + 43,6 min), v kardioplegické srde¢ni

zastavé (¢as svorky 42-140 min, 97,6 + 32,2 min, intermi-
tentné podavand krevni kardioplegie St. Thomas). Opera¢-

ni postup se skladal z:

1. pravostranné atriotomie a resekce pravé siné v ptipadé
jeji vyznamné dilatace,

2. uzavéru sinového defektu nebo foramen ovale - u sed-
mi pacientd,

3. pravostranné (oboustranné) operace MAZE kryoablaci
u pacientu s flutterem sini nebo fibrilaci sini; provedeno
kryoablaci u osmi (2) nemocnych,

4. revize trikuspidalni chlopné a rozhodnutim o jeji
reparabilité,

5. longitudinalni plikace atrializované ¢asti pravé komo-
ry — u Sesti pacientd s typem B a C,

6. plastiky trikuspidalni chlopné nebo jeji nahrady,

7. bidirekéni kavopulmonalni anastomdzy (BCPA) v pri-
padé nutnosti odleh¢eni objemové zatéze pravé komo-
ry u pacient s malou funkéni a velkou atrializovanou
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pravou komorou, nebo pti vyznamné dysfunkci a dila-
taci pravé komory - primarné byla provedena péti
pacienttim, u jednoho odlozené 2. pooperacni den. Déle
byla u jednoho nemocného provedena plastika mitral-
ni chlopné, u jednoho dvojnasobny aortokoronarni
bypass a u dalsiho pacienta podvaz levostranné horni
duté zily.

Kli¢ovou ¢&asti korekce Ebsteinovy anomalie je rekon-
strukce nedomykavé trikuspidalni chlopné. Plastika triku-
spidalni chlopné byla provedena v modifikaci podle
Carpentiera nebo da Silvy a podporena vsitim prstence
(SJM Tailor Flexible Ring, St. Jude Medical, Inc, St. Paul,
MN, USA nebo Simplici-T, Annuloplasty System Medtro-
nic Inc, Minneapolis, MN, USA). Oba zpusoby plastiky
vyuzivaji longitudinalni plikace atrializované ¢asti, mobi-
lizaci a rotaci predniho, pfipadné zadniho cipu. Lisi se
velikosti rotace, v pripadé plastiky podle da Silvy se
odpojeny predni a zadni cip chlopné vsiva az do antero-
septalni komisury. Plastika trikuspidalni chlopné byla
provedena sedmi pacientim a jednou byla ponechana bez
opera¢niho vykonu. U tohoto pacienta byla predopera¢né
hodnocena vyznamnost insuficience jako zavazna, ale ne
masivni (TT 3. stupné) a chlopen byla posunuta az témér
do hrotu s malou funkéni ¢asti pravé komory. Nahrada
trikuspidalni chlopné byla provedena bud primarné, nebo
pfi suboptimalnim vysledku plastiky podle jicnového
echokardiografického vysetfeni (trikuspidalni regurgitace
véts$i nez stfedné vyznamna). Toto rozhodnuti je vSak
komplexni a je tfeba uvazovat o stupni dysfunkce pravé
komory, jeji velikosti a funkei levé komory. Nahrada byla
u véech pacientti provedena pomoci biochlopné (SJM Epic
Valve, St. Jude Medical, Inc, St. Paul, MN, USA nebo
Carpentier-Edwards Perimount, Edwards Lifesciences,
LLC, Irvine, CA, USA) a jeji pozice vzhledem k anatomic-
kému anulu, pfevodnimu systému a korondrnimu sinu
zévisela na anatomickych pomérech a zvazeni rizik mezi
implantaci chlopnové protézy do anatomického anulu
(AV blokada) a do pravé siné (obturace koronarniho sinu
»pivotem® biochlopné. Trikuspidalni chlopen byla primar-
né nahrazena Sesti pacientiim, jednou po netspésné
plastice. Ctytikrat byla biologicka chlopei viita do anato-
mického anulu trikuspidalni chlopné, tfikrat pied koro-
narni sinus do pravé siné.

Anestezie a pooperacni péce

Volba anesteziologického postupu, monitorovani a péce
o hemodynamiku zévisely na typu operac¢niho vykonu,
predoperac¢nich hemodynamickych parametrech i para-
metrech operaci nové nastolenych. Obecné byla k anestezii
pouzita standardni metoda tzv. doplnované anestezie
(intravendzni opioid + inhala¢ni anestetikum) s absolutnim
vylou¢enim oxidu dusného pro jeho vliv na plicni resisten-
ci. Anesteziologické monitorovani zahrnovalo vzdy mini-
malné jeden krvavy arteridlni tlak, jeden az dva centralni
zilni tlaky, tlak v plicnici a srde¢ni vydej monitorovany
Swanovym-Ganzovym katetrem. Poopera¢ni hemodynami-
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ce dominovala dysfunkce pravé komory, proto jsme volili
primarné inotropika z oblasti inhibitorti fosfodiestera-
zy III - milrinon (Corotrop), popt. kalciovy senzitizér
levosimendan (Simdax) i pro jejich pfiznivy acinek na
plicni cirkulaci; v fadé pripaddl jsme kombinovali tyto
preparaty s dobutaminem. Pfi nutnosti vasopresorické
podpory jsme upfednostnili vasopressin (Vasopressin) pred
noradrenalinem pro jeho minimalni vliv na plicni resisten-
ci. Pro mistni sniZeni plicni arteriolarni resistence jsme
pouzili inhalaéni prostacyklin iloprost (Ventavis).

Poopera¢ni pritbéh byl komplikovan nizkym srde¢nim
vydejem u dvou pacientl. U prvniho byl stav zvladnut
konzervativné. U druhého pacienta bylo nutné odleh¢it
dysfunk¢ni pravé komore bidirekéni kavopulmonalni
anastomdzou 2. pooperacni den; pro pietrvavajici nizky
srde¢ni vydej byl nemocny napojen 3. pooperacni den
na ECMO, ze kterého byl odpojen 7. pooperac¢ni den,
srde¢ni vydej byl zlepSen, ale s prokdzanym mozkovym
krvacenim, pro které byla lé¢ba ukoncéena a pacient
zemtel 8. poopera¢ni den. U dalsiho pacienta bylo nutné
uzavrit paravalvarni leak nahrazené trikuspidalni chlop-
né v mimotélnim obéhu 4. poopera¢ni den, dvakrat byla
provedena revize hrudniku pro krvéceni nebo pseudo-
tamponadu; dvéma pacientiim byl implantovan stimu-
lator a jeden pacient byl lé¢en pro ,,compartment® syn-
drom pravé dolni kondéetiny po pifedchozi kanylaci
femoralnich cév.

Vysetfeni a sledovani

U v8ech pacientt bylo pfedopera¢né, peroperaéné a po-
opera¢né provedeno echokardiografické vysetfeni, u pa-
cientd indikovanych k bidirek¢ni kavopulmonalni anasto-
moze i pravostranna srde¢ni katetrizace. Od roku 2007
provadime u vSech pacientti také vySetfeni magnetickou
rezonanci k posouzeni funkce a velikosti pravé a levé komory.
Vsichni pacienti byli sledovani kardiologem v ambulanci pro
vrozené srde¢ni vady v Nemocnici Na Homolce.

Statistika

Hodnoty pred operaci a po operaci u jednotlivych pacien-
td byly srovnany parovym testem nebo Wilcoxonovym
testem, jak nalezi podle distribuce a shody variance. Pfi
pouziti parametrickych testl jsou vysledky udavany jako
pramér + SD, pifi pouzZiti neparametrickych testt jako
median (25. percentil/75. percentil).

Vysledky

Ctrnict zijicich pacientt je sledovano v ambulanci pro
vrozené vady v Nemocnici Na Homolce 4-32 mésict po
operaci (medidn 13 mésict). Dvanact pacientd ma sinuso-
vy rytmus, dva jsou dependentni na kardiostimulatoru.
Pouze u jednoho se objevil pfechodné poopera¢né flutter
sini (u pacienta nebyla provedena peropera¢né operace
MAZE). Po operaci doslo k vyznamnému zlepseni funkce
trikuspidalni chlopné, i kdyz u sedmi pacientii musela byt
chlopen nahrazena (z pfedopera¢ni insuficience 4 (4/4) na
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insuficienci 1 (0/2), p <0,001). Pfedoperac¢ni vykonnost se
po operaci rovnéz vyznamné zlepsila (z predoperacni
NYHA 2,90 £ 0,78 na pooperacni 1,61 £ 0,53, p <0,001).
Pooperac¢ni funkce pravé komory je hodnocena jako dobra
u tfi pacienti (skore 1), lehka dysfunkce u péti pacienttl
(skdre 1,5-2), sttedni dysfunkce u tfi pacientt (skore 3)
a tézka dysfunkce u tif pacientt (skore 4). Neprokazali jsme
pooperacni zlep$eni funkce pravé komory (z predoperaé-
niho skére 2,97 + 0,89 na poopera¢ni 2,47 = 1,17,
p =0,119).

Grafické znazornéni zmén funkce trikuspidalni chlopné,
subjektivni hodnoceni vykonnosti a funkce pravé komory
ukazuji obrdzky 1-3.

Diskuse

Korekce Ebsteinovy anomalie je zaloZena na plastice tri-
kuspidalni chlopné a remodelaci pravé komory zmensenim
jeji dilatované atrializované ¢asti. Morfologicka variabilita
této vady je velkd, proto neni prekvapenim mnozstvi
pouzivanych chirurgickych metod. Zakladnimi zptsoby
korekce je plikace atrializované pravé komory (horizon-
talni obliterace) a anuloplastika trikuspidalni chlopné,
kterou popularizoval Danielson a pozdéji modifikoval
Dearani,? a longitudindlni plikace spojena s mobilizaci
a reimplantaci trikuspidalni chlopné, kterou navrhl Car-
pentier a modifikovali dal$i autofi.*”19 Vedle toho jesté
existuje fada dalsich zptasobi;® spole¢nou metodou viak
zUstavd rekonstrukce trikuspidalni chlopné pomoci pred-
niho cipu a remodelace pravé komory plikaci nebo
resekci jeji dilatované atrializované ¢asti. Pravdépodobnost
provedeni plastiky trikuspidalni chlopné se u raznych
autord velmi lisi (35-100 %); vysledky nepochybné sou-
viseji se spektrem pacientti a toleranci rezidualni nedomy-
kavosti. Z dlouhodobého hlediska je u dospélych pacien-
tl vyznamna insuficience trikuspidalni chlopné, negativné
ovliviujici postizenou pravou komoru, nezadouci. V pri-
padé neproveditelnosti plastiky chlopné nebo jeji vyznam-
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Z velkych souborti pacientt je ziejmé, ze vysledek opera-
ce je zavisly na funkci pravé komory.®"? Vzhledem k tomu,
ze horsi vysledky maji pacienti s vyznamné snizenou
funkci pravé komory, logické se zda byt nac¢asovani ope-
race pred vznikem dysfunkce. Bohuzel méfeni funkce
pravé komory u Ebsteinovy anomalie je obtizné, a to
i presto, Ze se v soucasné dobé pouziva kombinace echo-
kardiografického vySetfeni a magnetické rezonance.
V soucasné dobé se indikuji k operaci i asymptomaticti
pacienti s progresivné se zhorsujici funkci pravé komory,
déle pak pacienti symptomati¢ti, pacienti s cyandzou
a s pritomnymi nebo nové vzniklymi arytmiemi, které lze
chirurgicky vyfesit. Pacienty s pfiznivou anatomii pro
plastiku trikuspidalni chlopné Ize indikovat pti ptitomné
vyznamné regurgitaci dfive, tj. je$té asymptomatické
a s dobrou funkci pravé komory.

Zaver

Korekei Ebsteinovy anomalie Ize zlepsit klinicky stav pa-
cientil s touto zavaznou vrozenou srde¢ni vadou s prijatel-
nou mortalitou. Vzhledem k tomu, Ze vada se netyka pouze
trikuspidalni chlopné, ale celého pravého srdce a v pokro-
¢ilém stavu ma vliv i na funkci levé komory, je zptisob
chirurgického vykonu zavisly na morfologii vady a na kli-
nickém stavu a véku pacienta.
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Podékovani: Autofi clanku dékuji MUDr. Olegu Reichovi, Ph.D.,
za statistické zpracovani tidajil.
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