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Cil: Zhodnotit v retrospektivni studii vysledky operace Ebsteinovy anomalie se zaméfenim na zpUsob chirurgického feseni a vyvoj
funkce trikuspidalni chlopné.

Soubor a metodika: V letech 1982-2005 byla v Détském kardiocentru Fakultni nemocnice v Motole provedena plastika nebo nédhrada
trikuspidalni chlopné celkem u 25 pacientl s Ebsteinovou anomalii ve véku 2-58 let (median 11 let). Indikaci k operaci byla zavazna
insuficience trikuspidalni chlopné nebo pravo-levy zkrat v sinich. Insuficience trikuspidaini chlopné byla posuzovéna z echokardio-
grafickych zdznam pred korekci vady, bezprostiedné po korekci a ze vSech nasledujicich vy3etreni.

Vysledky: Morfologicky typ A Ebsteinovy anomélie méli dva pacienti (8 %), typ B ¢trnéct pacientd (56 %), typ C sedm pacient( (28 %)
a typ D dva pacienti (8 %). Vyznamnost trikuspidalni insuficience pfed operaci nesouvisela s morfologickym typem Ebsteinovy anomalie.
Plastika trikuspidalniho Usti byla provedena v 17 pfipadech (68 %). U osmi pacientl (32 %) byla trikuspidalni chlopen primarné nahra-
zena; z nich u péti byla pouzita biologicka a u tfi mechanické chlopen. Celkem u sedmi pacientl byla navic provedena bidirek¢ni kavo-
pulmonalni anastomdza. Do 30 dnli po operaci zemfeli dva operovani (8,0 %) a v odstupu tii a Sesti let po operaci dalsi dva pacienti.
Aktuariadlni pravdépodobnost preziti v celém souboru 5, 10 a 15 let po operaci byla 87 %, 81 % a 81 %. Ve skupiné 17 pacientl po plas-
tice trikuspidalniho usti se funkce chlopné ¢asné po operaci zlepsila nejméné o jeden stupen v péti pfipadech (29 %); pro vyznamnou
rezidualni trikuspidalni insuficienci vyZzadovalo celkem sedm pacientt (41 %) reoperaci. Z osmi pacient(l po primarni ndhradé chlopné
vyzadovali Ctyfi (50 %) naslednou vyménu chlopné. Aktuarialni pravdépodobnost preziti bez reoperace byla v celém souboru 5, 10 a 15
let po korekci Ebsteinovy anomalie 68 %, 62 % a 35 %.

Pfi poslednim ambulantnim vysetfeni bylo z 18 pacient(i ve véku 7-44 let (median 23 let) Sest mésicy az 25 let (medién 10 let) po ko-
rekci vady 16 jedinct (89 %) v . nebo Il. tfidé klasifikace NYHA. Vyznamné obtize mél jeden pacient cekajici na transplantaci srdce a jeden
pacient s neurologickym postizenim nebyl klasifikovan. Z 11 pacientl po plastice trikuspidalniho Usti mélo sest (55 %) méné vyznamnou
(2. stupen), Ctyfi (36 %) vyznamnou (3. stupen) a jeden masivni rezidualni trikuspidalni insuficienci. Biologickou chlopen v trikuspidalni
pozici maji Ctyfi pacienti a mechanickou chlopen tfi operovani.

Zavér: lysledky chirurgické [é¢by Ebsteinovy anomalie jsou ur€eny zavaznosti postizeni trikuspidalni chlopné a pravé komory. V détském
véku je indikovana operace pouze u symptomatickych jedincli s vyznamnou trikuspidalni insuficienci nebo s vyznamnym pravo-levym
zkratem.
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Aim: A retrospective study to analyze the outcome of surgery for Ebstein’s anomaly with respect to the surgical technique used and the
development of tricuspid valve function.

Patients and methods: Over the years 1982-2005, tricuspid valvuloplasty or tricuspid valve replacement was performed in a total of
25 patients with Ebstein’s anomaly, aged 2-58 years (median, 11 years) in Kardiocentrum, Motol University Hospital. Indications for the
surgery was either severe tricuspid valve regurgitation or right-to-left atrial shunt. Tricuspid regurgitation was assessed using Doppler
echocardiography performed prior to the defect repair, immediately after the repair, and on all the subsequent examinations.

Results: Morphologically, type A Ebstein’s anomaly was seen in two patients (8%), type B in 14 (56%), type C in seven (28 %), and type
D in two patients (8%). The preoperative severity of tricuspid regurgitation was not related to the morphological type of Ebstein’s
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anomaly. Tricuspid annuloplasty was performed in 17 cases (68%). The tricuspid valve was replaced in eight patients (32%) using bio-
logical and mechanical prostheses in five and three patients, respectively. Bidirectional cavopulmonary anastomosis was additionally
performed in seven patients. Two patients (8%) died within 30 postoperative days, with another two patients dying at three and six years
postoperatively. The actuarial survival probability for the whole series at 5, 10, and 15 years after the surgery was 87%, 81%, and 81%,
respectively. In the subgroup of 17 patients undergoing tricuspid annuloplasty, valve function early postoperatively improved by at least
one grade in five cases (29%). Seven patients (41%) required redo surgery for a significant residual tricuspid regurgitation. Among the
eight patients receiving a prosthetic valve, four (50%) required its subsequent replacement. The actuarial probability of survival without
a redo surgery in the whole series at 5, 10, and 15 years after the Ebstein’s anomaly repair was 68%, 62%, and 35%, respectively. At the
latest outpatient follow-up of 18 patients aged 7-44 years (median 23 years), at six months to 25 years (median 10 years) after the repair,
16 (89%) individuals were in NYHA Class | or Il. One patient awaiting heart transplantation experienced major problems while another
patient with neurological impairment was not classified. Among the 11 patients having tricuspid annuloplasty, six (55%) had moderate
(grade 2), four (36%) significant (grade 3), and one massive residual tricuspid regurgitation. Four and three patients have biological and
mechanical prostheses in the tricuspid position, respectively.

Conclusion: The outcome of surgical management of Ebstein’s anomaly is determined by the severity of tricuspid valve and right
ventricle impairment. In pediatric age, surgery is indicated only in symptomatic individuals with either significant tricuspid regurgitation

or significant right-to-left shunt.
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Uvod

Ebsteinova anomdlie se vyskytuje vzacné, na vSech vroze-
nych srdec¢nich vadach se podili jen 0,4 %. Tuto anomalii
charakterizuji:

1. adherence septalniho, zadniho a vzacné i predniho cipu
trikuspidalni chlopné k prilehlému myokardu, kterd je
zpusobena poruchou delaminace béhem fetalniho vy-
voje,

2. apikdlni posun funkéniho anulu chlopné,

3. dilatace atrializované ¢ésti pravé komory,

4. abnormalné zvétseny, Casto fenestrovany a rozeklany
predni cip trikuspidalni chlopné,

5. dilatované atrioventrikularni usti,

6. rizné vyznamna dysfunkce myokardu obou komor.")

Uvedené odchylky jsou pfic¢inou ¢asto vyznamné trikus-
pidalni insuficience. Roz$ifené pravostranné srde¢ni oddily
a akcesorni spojky prispivaji ke vzniku supraventrikularnich
a komorovych arytmii. ZvySeny tlak v pravé sini v pfitom-
nosti otevieného foramen ovale nebo defektu siniového septa
zpusobuje riizné vyznamny pravo-levy zkrat. Z pridruzenych
anomalif je nejcastéjsi defekt sinového a komorového septa,
vzacnéji pulmonalni stendza ¢i atrézie.

Ebsteinova anomalie se projevuje souborem priznakii
v zavislosti na morfologickém a funkénim postizeni pravo-
strannych srde¢nich oddila. Pacienti s lehkou formou
mohou byt asymptomaticti, nebo se vada poprvé projevi az
poruchami srde¢niho rytmu v pozdéjsim véku. Zavazna
trikuspidalni regurgitace a porucha funkce pravé srde¢ni
komory zpusobuji srde¢ni selhdni. Vyznamny pravo-levy
zkrat v sinich se projevi cyandzou, desaturaci arterialni krve
a polycytemii. Extrémni formy Ebsteinovy anomalie se
projevuji v novorozeneckém obdobi jako kriticka vrozena
srde¢ni vada tézkou hypoxemii a srde¢nim selhdnim.

Cilem této retrospektivni studie bylo zhodnotit vysledky
operace pacientti s Ebsteinovou anomalii se zaméfenim
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na zpusob chirurgického feseni a dalsi vyvoj funkce triku-
spidalni chlopné a pravé srde¢ni komory.

Soubor a metodika

V letech 1982-2005 byla v Détském kardiocentru Fakultni
nemocnice v Motole provedena plastika nebo nahrada
trikuspidalni chlopné celkem u 25 pacientti s Ebsteinovou
anomalii ve véku 2-58 let (median 11 let). Indikaci k ope-
raci byla ve vSech pripadech zavazna insuficience trikuspi-
déalni chlopné, devét pacientti mélo rovnéz vyznamnou
cyandzu a polycytemii. Podle klasifikace NYHA byli pred
operaci Ctyfi pacienti (16 %) ve tiidé I, osm pacientt (32 %)
ve tiidé II, jedendct pacientt (44 %) ve tridé III, jeden
pacient ve tfidé IV a jeden pacient se zdvaznym perinatal-
nim neurologickym postizenim nebyl klasifikovan.

Operace byly provedeny ze stfedni sternotomie za po-
uziti mimotélniho obéhu a kardioplegické srdec¢ni zastavy.
Operacni postup pri korekci Ebsteinovy anomadlie je indi-
viduélni podle morfologie vady.? Kli¢ovym faktorem pro
funkéni plastiku je stupen delaminace predniho cipu triku-
spidalni chlopné. Jestlize je pfedni cip volny a mobilni, je
plastika chlopné mozn4; v ptipadé fixace cipu k myokardu
pravé komory nebo pfi jejim ztlusténi (muskularizace cipu)
je uspésnost plastiky malo pravdépodobna.

V nasem souboru byly pouzity v zdsadé dva zptisoby
plastiky trikuspidalniho asti. Ve stru¢nosti, princip Daniel-
sonovy techniky spociva v obliteraci atrializované dutiny
pravé komory transverzalni plikaci a ve zmenseni anulu
trikuspidalni chlopné posteriorni anuloplastikou.® Vysled-
kem je monokuspidalni chlopen tvorend ptivodnim prednim
cipem. Druha technika podle Carpentiera pouziva longitu-
dinalni plikaci atrializované ¢ésti pravé komory a anulu
trikuspidalni chlopné. Pfedni cip chlopné je odpojen u baze,
mobilizovan a reponovan do plikovaného anulu trikuspi-
dalni chlopné. Vysledkem je opét monokuspidélni chloper.®
Abnormalné dilatovany prstenec trikuspidalni chlopné byl
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v nékterych pripadech zmensen pomoci plastiky podle De
Vegy, spocivajici v prositi obvodu prstence stehem, ktery
po dotazeni zfasi a zmensi trikuspidalni dsti.

Pokud nebylo mozné trikuspidalni insuficienci vytesit
plastikou, byla implantovéna do anulu trikuspidalni chlop-
né a ¢astecné do pravé siné pred koronarni sinus biologic-
k& nebo mechanicka chlopen. Tento zpisob implantace
chlopenni protézy ponechava sice koronarni sinus v pravé
komote, ale zabranuje vzniku AV blokady poskozenim AV
uzlu. Pred implantaci chlopné byly rovnéz v nékterych
ptipadech atrializovana ¢ast pravé komory a dilatovany
anulus trojcipé chlopné osetfeny nékterou z vyse uvedenych
technik.

Od roku 1995 byla u pacientt s dysfunkeci pravé komo-
ry korekce vady doplnéna bidirekéni kavopulmonalni
anastomdzou, pfi které je pferusena horni duta Zila a jeji
distalni pahyl je napojen na pravou vétev plicnice.® Vysled-
kem této operace je zmenseni objemové zatéze pravé ko-
mory o podil zilntho navratu z horni poloviny téla, ktery
je priveden ptimo do plicniho fecisté.

Morfologickou zavaznost Ebsteinovy anomalie jsme
hodnotili podle Carpentiera (obrdzek 1) z popisu srde¢nich

C D

Obréazek 1 Morfologické typy Ebsteinovy anomalie podle
Carpentiera

A. Mald atrializace a dostate¢ny objem pravé srdecni komory

B. Velkd atrializovand ¢ast pravé komory s volné pohyblivym
prednim cipem

C. Velmi omezeny pohyb pfedniho cipu s pfipadnou obstrukci
vytokového traktu pravé komory

D. Pravé komora je téméf UplIné atrializovana s vyjimkou malé
infundibuldrni ¢asti

LV - leva komora, PA - plicnice, RVa - atrializovana ¢ast pravé komory
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struktur a z ndkrest v opera¢nich protokolech.® Typ A cha-
rakterizuje mala atrializace a dostate¢ny objem pravé ko-
mory, u typu B je velkd atrializovana ¢ast pravé komory
s volné pohyblivym prednim cipem, u typu C je velmi
omezeny pohyb predniho cipu s pfipadnou obstrukei vy-
tokového traktu pravé komory a u typu D je prava komora
témér uplné atrializovand s vyjimkou malé infundibularni
casti.

U vSech pacientti jsme zrevidovali echokardiografické
zaznamy pred korekci vady, bezprostiedné po korekci
a vSechna naslednd vySetfeni. Insuficience trikuspidalni
chlopné byla hodnocena semikvantitativné ve ¢tyfech
stupnich podle $ife a délky systolického regurgitaéniho
proudu (1 - azky proud s propagaci tésné nad chloper;
2 - uzky proud nepresahujici 2/3 atrializované komory
a siné; 3 - jeden $irsi nebo vice uzsich proudu s propagaci
k protilehlé sténé pravé siné, dilatace dutych zil; 4 - masiv-
ni regurgitace s propagaci regurgita¢nich proudt do dutych
a hepatélnich zil. Za klinicky vyznamnou regurgitaci jsme
povazovali pouze regurgitaci 3. a 4. stupné.

Statistické zpracovani

Rozdily v kategorickych proménnych byly testovany Fis-
herovym testem. Ke stanoveni aktuaridlni pravdépodob-
nosti preziti jsme pouzili metodu log-rank. Pt¥i hodnoceni
pravdépodobnosti preziti bez reoperace byly jako udélost
oznaceny Uumrti nebo reoperace. Za statisticky vyznamné
jsme povazovali rozdily s hodnotou p < 0,05.

Vysledky

Operace

Plastika trikuspidalniho tsti byla provedena v 17 (68 %)
ptipadech. U osmi pacientl (32 %) byla trikuspidalni
chlopen primdarné nahrazena, u péti z nich byla pouzita
biologicka a u tfi mechanicka chlopen. Bidirek¢ni kavopul-
monalni anastomoza byla navic provedena celkem u sedmi
pacientil. Jednotlivé opera¢ni vykony jsou shrnuty v tabul-
ce 1. Celkova doba mimotélniho obéhu byla 118 + 59 min
(45-260 min) a u kardioplegické srde¢ni zastavy 58 + 23 min
(16-112 min). Morfologicky typ A Ebsteinovy anomilie
meéli dva pacienti (8 %), typ B ¢trnact pacienti (56 %), typ C
sedm (28 %) a typ D dva pacienti (8 %). Zptisob korekce
ve vztahu k anatomickému typu Ebsteinovy anomalie je
uveden v tabulce 2. Ze $estnécti pacient s morfologickym
typem A nebo B byla plastika provedena ve ¢trnacti ptipa-
dech (87,5 %), naopak u deviti pacientl s nepfiznivym
typem morfologie C nebo D byla plastika chlopné prove-
dena jen ve tfech pripadech (33,3 %), p = 0,01.

Casnéa a pozdni umrtnost

Do 30 dnii po operaci zemfeli dva nemocni (8,0 %), u jed-
noho bylo pri¢inou amrti selhani levé srdecni komory,
nejspise v disledku obstrukce koronarniho sinu biologickou
protézou po primarni ndhradé trikuspidalni chlopné.
Druhym zemfelym pacientem byla 58letd Zena s oboustran-
nym srde¢nim selhanim po nahradé trikuspidalni chlopné
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Tabulka 1 Operacni vykony

Pocet
pacientt

Trikuspidalni
chlopen

Vykony N

Plastika 17
chlopné

Plastika atrializované casti pravé 14
komory

» podle Danielsona 13

» podle Carpentiera 1

Anuloplastika trikuspidalni chlopné 8
Komisuroplastika trikuspidalni
chlopné

Valvulotomie trikuspidalni chlopné
Castecna resekce pravé siné
Uzavér sinového defektu
Bidirek¢ni kavopulmonalni
anastomdza

wvi

v 00—

Néhrada 8
chlopné

Biologicka chlopen 5
Mechanicka chlopen
Plastika atrializované casti pravé 4
komory

= podle Danielsona 2

» podle Carpentiera 2

Anuloplastika trikuspidalni chlopné 3
Uzavér sinového defektu
Bidirek¢ni kavopulmonalni 2
anastomoza

w

w

¢asné po predchozi net¢inné plastice. V odstupu tii a Sesti
let po operaci zemfeli dalsi dva pacienti. U jedné pacientky
s vyznamnou insuficienci biologické chlopné doslo k nah-
lému tmrti tfi roky po operaci a jeden pacient s vyznamnou
rezidualni trikuspidalni insuficienci zemfel kratce po na-
hradé chlopné sedm let po jeji primarni plastice. Aktuarial-
ni pravdépodobnost preziti v celém souboru 5, 10 a 15 let
po operaci byla 87 %, 81 % a 81 % (obrdzek 2).

Reoperace

Nasledné operacni vykony jsou shrnuty ve vyvojovém dia-
gramu na obrdzku 3. Ve skupiné sedmndcti pacientt po plas-
tice trikuspidalniho usti vyzadovalo celkem sedm (41 %)
reoperaci pro vyznamnou rezidualni trikuspidalni insufi-
cienci. Opakovana plastika chlopné byla provedena u tfi
pacientt za tfi dny, pét a tfinact let po prvni operaci a chlo-
pen byla nahrazena u Ctyf pacientil za jeden den, pét dni
a za sedm a jedendct let po primdrni plastice. V podskupiné
osmi pacientd po primarni nahradé chlopné vyzadovali
naslednou vyménu chlopné celkem ¢tyfi pacienti (50 %).
Duvodem k vyméné byla ve dvou pripadech trombdza me-
chanické chlopné za tfi mésice a dva roky po primarni na-
hradé, nedostate¢na velikost mechanické chlopné za jedenact

Tabulka 2 Vztah operacnich vykont k anatomickému typu
Ebsteinovy anomalie

Typ Plastika % Néhrada % Celkem %

A-B 14 87,5 2 12,5 16 100,0
c-D 3 333 6 66,6 9 100,0
Celkem 17 68,0 8 32,0 25 100,0

FisherGv test, p=0,01
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Obrazek 2 Aktuarialni pravdépodobnost pieZiti a preziti bez
reoperace po korekci Ebsteinovy anomalie

let po korekci u jednoho pacienta a v jednom pripadé dege-
nerace biologické chlopné za 23 let po korekei.

Aktuarialni pravdépodobnost preziti bez reoperace byla
v celém souboru za 5, 10 a 15 let po korekci Ebsteinovy
anomalie 68 %, 62 % a 35 % (obrdzek 2).

Funkce trikuspidalni chlopné

Pfed operaci mélo insuficienci trikuspidalni chlopné
3. stupné 16 (64 %) a 4. stupné 9 (36 %) z celkového poctu
25 pacientu (tabulka 3). Vyznamnost trikuspiddlni insufi-
cience pred operaci nesouvisela s morfologickym typem
Ebsteinovy anomalie (p = 1,0). Masivni insuficience chlop-

Vysledky korekce Ebsteinovy anomalie

N=25
Plastika / \ Néhrada
» 17. - ’ 8
Re-plastika 3 Nahrada
1 2
* .
do 30 dni po operaci Un11rt| i
Re-plastika .- Nahrada )
2 : - 2

ofcl
73

Itraceni z evidence
3

Ambulantni sledovani
N=18

PN

Plastika chlopné Néhrada chlopné
1"

Obrézek 3 Korekce Ebsteinovy anomalie a nasledné operacni
vykony
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Tabulka 3 Vyznamnost trikuspidalni insuficience pred
operaci ve vztahu k morfologickému typu Ebsteinovy
anomalie

Trikuspidalni insuficience Morfologicky typ Celkem
A-B c-D N %
3. stupen 10 6 16 64
4. stupen 6 3 9 36
Celkem 16 9 25 100

FisherQv test, p=1,0

né (4. stupen) byla castéjsi v podskupiné pacientt vyzadu-
jicich nasledné nahradu chlopné, ale rozdil nebyl statistic-
ky vyznamny (p = 0,09), viz tabulka 4.

Casné po plastice trikuspidalniho Gsti se funkce trikus-
pidalni chlopné zlepsila nejméné o jeden stupenn u péti
pacientt (29 %), ztstala nezménéna u 10 (59 %) a zhorsila
se u dvou (12 %) ze 17 operovanych.

Ambulantni sledovani

Z 23 pacientt propusténych po korekci vady do doméciho
o$etfovani je ambulantné sledovano celkem 18 pacient,
dva zemfeli pozdéji a u tfi pacientt (dva Ziji v zahranici)
se nepodatilo ziskat aktualni informace. Pfi posledni am-
bulantni kontrole ve véku 7-44 let (median 23 let) za Sest
meésicti az 25 let (median 10 let) po korekci vady bylo 16
(89 %) jedinct v L. nebo II tfidé NYHA Kklasifikace. Vy-
znamné obtize mél jeden pacient ¢ekajici na transplantaci
srdce a jeden pacient s neurologickym postizenim nebyl
klasifikovan. Z 11 pacientt po plastice trikuspidalniho asti
meélo $est (55 %) méné vyznamnou insuficienci (2. stupen),
¢tyti (36 %) vyznamnou (3. stupen) a jeden masivni rezi-
dualni trikuspidalni insuficienci. Biologickou chlopen
v trikuspidalni pozici maji ¢tyfi pacienti a mechanickou
chlopen tfi pacienti. Jedné pacientce byl zaveden trvaly
stimuldtor pro ziskanou AV blokadu, jeden pacient je lé¢en
amiodaronem pro fibrilaci sini.

Diskuse

Chirurgickou 1é¢bu Ebsteinovy anomélie zvazujeme u je-
dincti, ktefi maji alespon jedno z nasledujicich kritérii:
zavazné klinické priznaky, vyznamnou trikuspidalni insu-
ficienci, vyznamnou cyanézu a polycytemii, progresivni
kardiomegalii a zdvazné tachydysrytmie. Indikace k opera-

Tabulka 4 Vyznamnost trikuspidalni insuficience
pred operaci ve vztahu ke korekci vady

Trikuspidalni  Plastika % Nahrada % Celkem %
insuficience

3. stupen 13 76,5 3 37,5 16 64,0
4. stupen 4 23,5 5 62,5 9 36,0
Celkem 17 100,0 8 100,0 25 100,0

FisherQv test, p = 0,09
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ci u méné symptomatickych jedincti je zejména v détském
véku problematicka, protoze i z podrobného echoardiogra-
fického vysetteni Ize jen velmi obtizné odhadnout uspé$nost
plastiky chlopné nebo dokonce nutnost jeji pfipadné na-
hrady. Lécba kritické formy Ebsteinovy anomalie v novo-
rozeneckém véku presahuje ramec tohoto sdéleni. V zévaz-
nych pripadech Ize u novorozence zvazit tplnou eliminaci
pravé srde¢ni komory z krevniho obéhu a prechod na jed-
nokomorou cirkulaci.”)

Casna umrtnost po operaci Ebsteinovy anomalie se
pohybuje ve velkych souborech publikovanych v poslednich
letech v rozmezi od 0 % do 13 %.®? Riziko operace v najem
relativiné malém souboru bylo 8 %. Pravdépodobnost cel-
kového preziti za 15 let po operaci byla u nasich pacientt
81 %, obdobné ve velkych souborech se 15leté preziti po-
hybuje kolem 80 %.&1)

Zptisob operacniho feseni Ebsteinovy anomalie je velmi
individudlni a zalezi predev$im na zavaznosti postizeni
trikuspidalni chlopné. O slozitosti rekonstrukce trikuspidal-
niho usti svéd¢i razné chirurgické metody a jejich modifi-
kace.1%1% Rovnéz pravdépodobnost primdrni plastiky
chlopné se lisi mezi jednotlivymi pracovisti. Brown a spol.
z Rochesteru uvadéji 34 % primarnich plastik, Sarris a spol.
v multicentrické evropské studii 50 %, Augustin a spol.
z Mnichova 93 %, Wu a spol. z Beijingu 94 % a Chavaud
z Pafize az 98 % primdrnich plastik.®1*29 V nagem soubo-
ru byla provedena primarni plastika chlopné u 17 pacientti
(68 %), z nichz ale dva vyzadovali pro pfetrvavajici vyznam-
nou trikuspidalni insuficienci ¢asnou ndhradu chlopné.

Zlep$eni funkce po plastice trikuspidalni chlopné Ize
ocekavat spiSe u morfologickych typti A a B s dostate¢né
volné pohyblivym a vyvinutym prednim cipem trikuspidal-
ni chlopné, ktery je pouzit pti konstrukci funkéné monoku-
spidalni trojcipé chlopné. U morfologického typu D je témér
vzdy nutnéa nahrada chlopné.®¥ V nasem souboru 17 pacien-
td po primarni plastice se funkce trikuspidalni chlopné
bezprostfedné po operaci zlepsila pouze ve 29 % a v 59 %
ziistala stejnd. Vysledky operace zavaznéjsich forem Eb-
steinovy anomadlie pozitivné ovlivnilo zavedeni bidirek¢ni
kavopulmondlni anastomdzy."*'¥ Napojeni horni duté Zily
pfimo na plicnici snizi pritok trikuspidalnim ustim a pravou
komorou o podil venézniho navratu z horni poloviny téla.
Tim se jednak zmensi objemovd zatéz pravé komory a jednak
miize operatér pti plastice chlopné u¢innéji zmensit trikus-
pidalni usti, aniz by vznikla nasledna trikuspidalni stendza.

Pocet reoperaci byl v naSem souboru pomérné vysoky.
Niéslednou operaci vyzadovalo celkem 41 % pacientt
po primérni plastice pro vyznamnou rezidudlni nebo pro-
gresivni trikuspidalni insuficienci a 50 % pacientd pro po-
ruchu funkce nahrazené chlopné. Aktuarialni pravdépodob-
nost preziti bez reoperace byla za 15 let po korekci pouze
35 %. Pro srovnani Brown a spol. ve velkém souboru 539
pacientti uvadéji pravdépodobnost preziti bez reoperace
za stejny Casovy interval 62 %.°) Néhrada trikuspidalni
chlopné je v détském véku vzdy problematickd, u mecha-
nickych chlopni dochazi ¢asto k trombézam i pri antikoa-
gula¢ni 1é¢bé; biologické chlopné rychle degeneruji.
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Klinicky stav vétsiny nasich pacientt byl pti posledni
ambulantni kontrole dobry. Celkem 89 % bylo podle sub-
jektivni vykonnosti v I. a II. ttidé klasifikace NYHA, dvé
zeny maji zdravé dité. Pri echokardiografickém vysetfeni
mélo 55 % pacientti po plastice chlopné méné vyznamnou
(2. stupen) a 36 % vyznamnou (3. stupen) trikuspidalni
insuficienci, kterd ale byla pti bézné kardiologické medika-
mentozni 1é¢bé dobre tolerovana. Ve velkych souborech
dlouhodobé¢ sledovanych pacientti s Ebsteinovou anomalii
po plastice trikuspidalni chlopné mélo nevyznamnou rezi-
dudlni insuficienci chlopné 80-90 % jedinct.!>'

Zaver

Vysledky chirurgické 1é¢by Ebsteinovy anomalie jsou urce-
ny nejen zavaznosti postizeni trikuspidalni chlopné a pravé
komory, ale také zkuSenostmi operatéra s touto vzacnou
a komplexni vadou. Podle predopera¢niho echokardiogra-
fického vysetteni Ize jen obtizné odhadnout pravdépodob-
nost nahrady trikuspidélni chlopné. Proto zejména v détském
véku indikujeme operaci pouze u symptomatickych jedinct
s vyznamnou trikuspidalni insuficienci nebo se zdvaznymi
poruchami srde¢niho rytmu. Rozhodnuti k operaci u mor-
fologicky nepriznivych pripadii (typ C a D) je snazéi u pa-
cientd s vyznamnym pravo-levym zkratem a arterialni de-
saturaci, ktefi maji témét vzdy znac¢né klinické obtize.

Limity studie

Echokardiografické posuzovani vyznamnosti trikuspidalni
insuficience je u Ebsteinovy anomalie omezeno metodic-
kymi obtizemi. Kvantifikace zpétného toku pti pomalych
tocich krve v pravostrannych srde¢nich oddilech mtize byt
snadno nadhodnocena nebo podhodnocena podle nasta-
veni parametrti barevného mapovani pristroje a podle
subjektivniho vjemu vySettujiciho. Rovnéz velikost pravé
siné a atrializované ¢asti pravé komory, které jsou primar-
né zvétSeny v ramci Ebsteinovy anomalie, odrazeji jen
¢astecné objemové zatizeni srdce.
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