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Souhrn

Uvod: Vysledky operaci dospélych s Ebsteinovou anomalii se velice lisi podle zku$enosti kardiochirurgického pra-
covisté s touto vadou. Metodika a vysledky: V letech 2005-2013 bylo na kardiochirurgickém oddéleni v Nemoc-
nici Na Homolce v Praze operovano celkem 38 dospélych pacientli s Ebsteinovou anomalii trikuspidalni chlopné
ve véku 34,8 + 12,7 let (19-63 let). V&tsina pacientd (71 %) méla Ebsteinovu anomalii typu C nebo D. Casna 30denni
operacni mortalita ¢inila 5,2 %, v dlouhodobém priibéhu zemfeli dalsi 2 pacienti. Plastika trikuspidalni chlopné byla
moznd ve 45 %, biologicka nahrada byla implantovana v 53 %, soucasna bidirekéni kavo-pulmondini anastomoéza
byla provedena v 31,5 %. Souc¢asna mitralni plastika byla provedena v 8 %, uzavér sinové komunikace v 83 %, pra-
vostranny MAZE nebo kryo-ablace kavo-trikuspidalniho istmu v 39 %. Po operaci doslo k vyznamnému zlepseni
NYHA tfidy (z2,2 + 0,7 na 1,7 £ 0,6; p < 0,0001) i trikuspidalni regurgitace (ze stupné 3,8 £ 0,4na 0,9 + 1; p < 0,0001).
Ejek¢ni frakce pravé komory se zlepsila u 86 % pacientd, u 14 % se zhorsila nebo zlstala stejnd (EF PK pfed operaci
36+ 10,5 %, po operaci 42+ 9,5 %, p = 0,001). V dlouhodobém sledovéni se dysfunkce trikuspidalni plastiky vyskytla
ve 12 %, dysfunkce a degenerace bioprotézy v 15 %. Z celkového poctu 86 dospélych s Ebsteinovou anomadlii z nasi
databaze byla vyznamné vyssi mortalita u neoperovanych nez u operovanych pacientli (26 % vs 12 %, p = 0,006).
Cyanoticti pacienti méli vysokou mortalitu s operaci i bez ni (40 %; 83 %). Reoperaci po operaci v détstvi nebo v do-
spélosti vyzadovalo 20 % dospélych pacient(l. Zavér: Dospéli pacienti s Ebsteinovou anomalii by méli byt konzulto-
vani ve specializovaném centru vcas, i v dobé relativné malych symptom a méli by byt operovéni na kardiochirur-
gickém pracovisti, které ma s operaci této vady i s naslednou pooperacni péci zkusenosti a dobré vysledky. Podle
nasich znalosti je pro dospélé pacienty v Ceské republice takovym pracovistém kardiochirurgické oddéleni Nemoc-
nice Na Homolce.

Klicova slova: cyandza - bidirekéni kavo-pulmondini anastoméza — Ebsteinova anomadlie trikuspidalni chlopné —
trikuspidalni plastika — operace vrozenych srde¢nich vad v dospélosti

Operation of Ebstein anomaly in adulthood - our experience

Summary

Introduction: The outcome of the operation of the Ebstein anomaly in adulthood depends on the experience of
the surgical team. Methods and results: We operated 38 adult patients with Ebstein anomaly at the age of 34.8 +
12.7 (19-63) years at the Department of Cardiac Surgery, Hospital Na Homolce, Prague, in the period of 2005-2013.
The majority of patients (71 %) had Ebstein anomaly type C or D. The 30-days postoperative mortality was 5.2 %.
In the long-term follow-up 2 other patients died. Tricuspid valve repair was performed in 45 %, bioprosthesis was
implanted in 53 %. Concomitant bi-directional cavo-pulmonary anastomosis was performed in 31.5 %, mitral valve
repair in 8 %, closure of atrial communication in 83 %, right-sided MAZE or istmus cryo-ablation in 39 %. After the
operation we found improvement of the functional NYHA class (from 2.2 £ 0.7 to 1.7 + 0.6; p < 0.0001) as well as de-
crease of tricuspid regurgitation (from grade 3.8 £ 0.4 t0 0.9 + 1; p < 0.0001). The ejection fraction of the right ven-
tricle (RVEF) improved in 86 % of patients, in 14 % RVEF decreased or did not change (RVEF before operation 36 +
10.5 %, after operation 42 + 9.5 %, p = 0.001). In the long-term follow-up we found dysfunction of the tricuspid
valve repair in 12 % and degeneration of the bioprosthesis in 15 %. Among 86 adult patients with Ebstein anom-
aly from our database the mortality was significantly higher in unoperated compared to operated patients (26 %
vs 12 %, p = 0.006). Patients with cyanosis had high mortality regardless of surgery (40 % with and 83 % without
operation). Reoperation after surgery in childhood or adulthood was necessary in 20 % of adults. Conclusion: The
adult patients with Ebstein anomaly should be examined in a specialized center even if the symptoms are mild. The
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operation should be performed by a team with good results and experience in surgery and post-operative care in
Ebstein anomaly. According to our knowledge Hospital Na Homolce represents such specialized center for Czech

Republic.

Key words: bidirectional cavo-pulmonary anastomosis — cyanosis — Ebstein anomaly of the tricuspid valve - tri-
cuspid valve repair — operation of adults with congenital heart disease

Uvod

V roce 1866 popsal Wilhelm Ebstein ze sek¢niho mate-
rialu zvlastni malformaci trikuspidalni chlopné [1]. Jed-
nalo se o 19letého mladika, ktery mél od détstvi cyanézu
s palpitacemi a zemfiel na srdecni selhani. Ebsteinova
anomdlie je zplsobena poruchou delaminace septal-
niho a zadniho cipu trikuspidalni chlopné, které adheruji
k myokardu pravé komory a septa. Trikuspidalni Usti je
tak dislokovano apikalné do pravé komory, v extrémnich
pfipadech az do vytokového traktu pravé komory pod
pulmonalni chlopen. Predni cip byvé velky, malformo-
vany, mdze mit fenestrace a mivd mnohocetné abnor-
malni Upony do stény pravé komory, mize byt i musku-
larizovany. Apikélni posun koaptace dava vznik tzv.
atrializované ¢asti pravé komory (ARV), ktera ma tenkou
sténu, ¢asto s chybéjici svalovinou, a byva dyskineticka.
Vlastni apikalni pravéa komora muze byt hypoplasticka,
ale i dilatovana a v dospélosti byva dysfunkeni (obr. 1).
Podle stupné a pokrocilosti téchto zmén se Ebsteinova
anomalie déli podle Carpentiera na 4 typy:

KCH Nem. Na Homolee

typ A - nejpfiznivéjsi varianta s malou ARV

typ B - velkd ARV a volné pohyblivy predni cip

typ C-velkd ARV a omezené pohyblivy predni cip
s mnohocetnymi abnormalnimi tdpony

typ D - nejneptiznivéjsi varianta: celou pravou komoru
tvofii atrializovana ¢ast, hrotovad c¢ast pravé
komory chybi a z pravé komory zbyva jen maly
infundibularni prostor [2]

Vétsina pacientli s Ebsteinovou anomalii ma komuni-
kaci na arovni sini (defekt septa sini ¢i oteviené foramen
ovale) s levo-pravym nebo pravo-levym zkratem, podle
pokrocilosti vady. V dospélosti mivaji pacienti s Ebsteino-
vou anomalii vétsinou velmi tézkou trikuspidalni regu-
rgitaci, vzacné trikuspidalni stenézu. Pro Ebsteinovu
anomdlii je typicky WPW syndrom (Wolfflv-Parkinso-
ndv-Whitelv syndrom) s atrioventrikuldrni reentry ta-
chykardii pfi akcesorni spojce, ale i fibrilace a flutter sini,
méné casto komorové tachykardie. Je popsano zvy-
$ené mnozstvi vaziva nejen v myokardu pravé, ale i levé

S5-11Adult

Odstup septélniho cipu trikuspidalni chlopné je posunut oproti mitralni chlopni apikdlné o 32 mm, vznika tak velka atrializovana ¢ast pravé
komory (ARV), kterd je spojena s pravou sini (RA) ve spolecnou tézce dilatovanou dutinu.

RV - vlastni apikaIni funk¢ni prava komora LV - leva komora LA - leva sifi MV — mitrdlni chlopen TV - trikuspidaIni chlopen, jeji predni cip je

elongovany s mnohocetnymi Gpony ke sténé pravé komory
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komory [3]. Pravostranné oddily byvaji tézce dilatované,
leva komora je mald a utlacena. Ebsteinova anomalie ma
siroké spektrum klinickych projev(; na jedné strané exi-
stuji nejtézsi formy, neslucitelné se Zivotem, projevu-
jici se hydropsem plodu nebo brzkym tmrtim po naro-
zeni, na druhém konci spektra existuji mirné formy, které
jsou v détstvi asymptomatické a mohou byt objeveny az
v dospélosti. Cyandéza se mlze vyvinout az postupné,
s progresi vady v dospélosti.

Ebsteinova anomalie je vzacnd vada s prevalenci
3-5 pfipadl na 100 000 zivé narozenych déti. V détstvi
predstavuje asi 0,4-0,5 % vSech vrozenych srdecnich
vad [4]. Do 15 let pFezivalo v Ceské republice v 80. letech
minulého stoleti 64 % déti s Ebsteinovou anomalii [4].

Operace Ebsteinovy anomalie byvé spojena s vyssi
¢asnou mortalitou, kterd se pohybuje mezi 6-31 % [5-
10]. Nejvyhodnéjsi korekci se zda plastika trikuspidalni
chlopné, kterd je viak velmi slozita a zcela se lisi od béz-
nych anuloplastik trikuspidalnich regurgitaci z jinych
pficin. U Ebsteinovy anomalie vzhledem ke komplex-
nosti vady nesta¢i pouhé zmenseni trikuspidalniho
anulu. V prdbéhu let bylo navrzeno nékolik zplsob
upravy trikuspidaini chlopné (napf. dle Danielsona
nebo Carpentiera). V soucasné dobé se pouziva modifi-
kace dle da Silvy, zvana také ,cone repair”. Pfi této ope-
raci se mobilizuje trikuspidalni chlopen, plikuje se atria-
lizovana cast pravé komory, provadi se anuloplastika
neotrikuspidalniho anulu. Funk¢ni ¢ast mobilizované
trikuspidalni chlopné se sesiva k sobé a tento konus
(trychtyr) se vsiva zpét do anulu. Nové vytvorena tri-
kuspidalni chlopern se vétsinou stabilizuje prstencem.

U vysoce rizikovych pacientll s dysfunkeni pravou ko-
morou je soucasné provedena bidirekéni kavo-pulmo-
ndlni anastomoéza (BCPA), ktera privadi krev z horni
duté zily rovnou do plicnice a odlehd¢i tak pravé komore.
Tento vykon je viak mozny pouze pfi zcela normalnim
tlaku v plicnici, coz u starSich pacientl s pokrocilou
vadou nebyva bézné.

U nejtézsich postizeni trikuspidalni chlopné, u kte-
rych neni mozna plastika, mdze byt implantovana bio-
protéza i v mladém véku. U mechanické protézy hrozi
v trikuspiddlni pozici velmi vysoké riziko trombodzy,
proto se ji vyhybame.

Po operaci jsou pacienti ohrozeni selhdnim pravé
komory se syndromem nizkého srdec¢niho vydeje, ne-
reagujicim na inotropika ani na volumexpanzi, kom-
plikacemi spojenymi s uzitim mechanickych srdecnich
podpor, krvacenim, tampondadou, poruchou atrioven-
trikuldrniho prevodu, arytmiemi, plicnimi komplika-

Tab. 1. Dospéli pacienti s Ebsteinovou anomalii

trikuspidalni chlopné

pocet (%) vék + SD
celkem 86 (100) 41 £15,57
zeny 53(62) 44 +£15,59
muzi 33(38) 37 £ 14,62

cemi, selhanim levé komory a dalsimi komplikacemi.
Pro naro¢nost a unikatnost operace i pooperacni péce
je snaha o centralizaci operaci Ebsteinovy anomadlie jak
v USA a Evropg, tak v Ceské republice, kde operujeme
i zahranicni pacienty [6,8,10,11].

Soubor a metodika

V Centru pro diagnostiku a l1é¢bu vrozenych srdec¢nich
vad u dospélych v Nemocnici Na Homolce je v registru
v soucasnosti 2 938 dospélych pacientud s vrozenou sr-
dec¢ni vadou (VSV). Ebsteinova anomélie byla zjisténa
celkem u 86 dospélych pacientl, coz predstavuje 3 %
vsech dospélych s VSV. Jednd se o 53 Zen a 33 muzd,
pramérného véku 41 + 15,6 let (tab. 1). Vtomto souboru
nejsou zafazeni pacienti s ebsteinoidni malformaci tri-
kuspidalni chlopné pfi vrozené korigované transpozici
velkych tepen.

Trikuspidalni regurgitace byla hodnocena echokardio-
graficky semikvantitativné 4stupriovou klasifikaci [12-14].
Funkéni tfida byla hodnocena podle NYHA klasifikace.
Ejekeni frakce pravé komory byla ur¢ovdna odhadem
z echokardiografického vysetieni a u ¢asti pacientli a v po-
slednich letech pomoci zobrazeni magnetickou rezonanci.

Hodnoty u pacientd ptred a po operaci byly hodno-
ceny parovym t-testem, parametry srovnavajici opero-
vanou a neoperovanou populaci x? testem. Za statisticky
vyznamné jsme povazovali rozdily s hodnotou p < 0,05.

Vysledky

Operace Ebsteinovy anomalie

Z celého souboru 86 dospélych pacientl s Ebsteinovou
anomalii bylo operovéno v détstvi a v dospélosti celkem
51 pacientl (59 %), z toho 41 operaci probéhlo v do-
spélosti. V Nemocnici Na Homolce (NNH) bylo v letech
2005-2013 operovano v dospélém véku celkem 38 paci-
entu s Ebsteinovou anomalii, 3 dospéli byli operovani na
jiném pracovisti. V détském véku bylo operovéno 14 pa-
cientd z naseho souboru, z toho 4 byli reoperovani v do-
spélosti. Dva pacienti z naseho souboru podstoupili
Uspésnou transplantaci srdce v IKEM Praha.

Tab. 2. Operace dospélych pacientu s Ebsteinovou
anomalii v Nemocnici Na Homolce v letech

2005-2013

celkem 38 100
trikuspidélni plastika 17 45
néahrada trikuspidalni chlopné bioprotézou 20 53
bidirekéni kavo-pulmondlni anastomdéza 12 31,5
uzavér defektu septa sini nebo otevieného 29 83

foramen ovale

uzavér defektu komorového septa 1 3
plastika mitralni chlopné 3 8
pravostranny MAZE nebo ablace CTI 15 39
implantace trvalych epikardialnich elektrod 6 16

Vnitf Lék 2014; 60(4): 335-340

337



Primérny vék pacientd operovanych v NNH byl
v dobé operace byl 34,8 + 12,7 let (19-63 let), jednalo
se 0 16 muzl a 22 zen. Nejcastéjsim typem Ebsteinovy
anomalie v nasem souboru byl typ C, ktery se vyskytl
v 60 % (23 pacientu), typ A se vyskytl u 5 pacient(, typ
B u 6 pacient(, typ D u 4 pacientl. Typ C a D se vyskytl
celkem u 27 pacientd, to je 71 % operovanych.

Operace 38 pacientll s Ebsteinovou anomalii, pro-
vedené v NNH, zahrnovaly ventrikuloplastiku pravé
komory, 17krat s komplexni plastikou trikuspidalni
chlopné podle da Silvy, 20krat byla implantovéna na-
hrada trikuspidalni chlopné bioprotézou. U 12 nemoc-
nych byla souc¢asné provedena bidirekéni kavo-pulmo-
nalni anastomoéza, z toho 1krat jako izolovany vykon
s uzdvérem defektu septa sini. Soucasny uzavér de-
fektu septa sini (ASD) nebo otevieného foramen ovale
(PFO) byl proveden 29krat, uzavér defektu komorového
septa 1krat a soucasna mitralni plastika (MVP) byla pro-
vedena u 3 pacientl. Pravostranny MAZE vykon byl
proveden u 13 pacientd, kryo-ablace kavo-trikuspidal-
niho istmu (CTI) 2krat, implantace trvalych epikardial-
nich elektrod 6krat (tab. 2). Primérné trvani mimotél-
niho obéhu ¢inilo 147 + 28 min, doba pouziti svorky na
aorté 112 £ 31 min.

Casna operacni mortalita

Z 3 dospélych pacientl operovanych mimo NNH ze-
mieli ¢asné po operaci 2 nemocni. Z 38 dospélych pa-
cientll operovanych v NNH zemfteli v ¢asném poope-
ra¢nim obdobi 2 pacienti, coz prfedstavuje 30denni
mortalitu 5,3 %. Oba méli velmi tézkou systolickou dys-
funkci pravé komory. K umrti doslo 1krat nasledkem

Tab. 3. Mortalita pacientti s Ebsteinovou anomalii

celkem  zemfeli %
vsichni pacienti s Ebsteinovou 86 15 17
anomalii
neoperovani pacienti 34 9 26
operovani pacienti 49 6 12
operovani dospéli v Nemocnici 38 2/2* 5,3/5,3*
Na Homolce
pacienti s cyanézou 12 8 67
neoperovani pacienti s cyanézou 7 6 83
operovani pacienti s cyan6zou 5 2 40

*Casnd operacni mortalita/pozdni mortalita

Tab. 4. Nalezy po operaci Ebsteinovy anomalie

v dospélosti

pred operaci po operaci p
NYHA tfida 22+0,7 1,7+06  <0,0001
trikuspidalni regurgitace 38+04 09+1 < 0,0001
(1.-4.st.)
ejekeni frakce pravé komory 36 £105% 42+95% 0,001
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mozkového krvaceni na ECMO, 1krat pro neresuscitova-
telnou fibrilaci komor.

Dlouhodoba mortalita
V dlouhodobém pooperacnim priibéhu zemrela 1 pa-
cientka za 3 mésice po Uspésné operaci s dobrym vy-
sledkem na nepoznanou srdec¢ni tampondadu poté, co
opakované nepfijela na pooperacni kontrolu. Jeden pa-
cient zemfel na endokarditidu stimula¢niho systému.

Z celého souboru zemielo doposud 15 pacientt (17 %).
Z pacientd, ktefi byli v minulosti v détstvi nebo v dospélosti
operovani, zemrelo celkem 6 ze 49 pacientll (12 %), mezi
34 neoperovanymi zemielo 9 pacientt (26 %), p = 0,006.

Z 12 puvodné cyanotickych pacientl zemfelo 8 paci-
entl (67 %). Z 5 operovanych cyanotickych pacientd ze-
mieli 2 (40 %), ze 7 neoperovanych pacientl s cyanézou

zemfielo 6 (86 %), (tab. 3). Oba transplantovani pacienti Ziji.

Nalezy po operaci Ebsteinovy anomalie

NYHA tfida

Nize uvedené nalezy se tykaji pouze 38 dospélych pa-
cient(, ktefi byli operovani v NNH. Pfed operaci byla
funk¢ni tiida NYHA v prdméru 2,2 + 0,7, po operaci
1,7 £ 0,6; p < 0,0001. U 32 operovanych doslo ke zlep-
Seni obtizi, u 5 pacientll zUstaly obtize stejné, jeden
pacient byl pfed operaci i po operaci ve funkéni tfidé
NYHA | (tab. 4).

Trikuspidalni regurgitace a systolicka funkce pravé
komory
Trikuspidalni regurgitace se zmensila ze stupné 3,8 +
0,4 na stupent 0,9 + 1, p < 0,0001. Vyznamna trikuspi-
dalni regurgitace (vétsi nez 2. st.) zlstala u 2 pacientl
po plastice trikuspidalni chlopné (2/17 = 12 %) a u 3 pa-
cientU s bioprotézou (3/20 = 15 %), kde doslo k degene-
raci trikuspidalni bioprotézy za 3-8 let po implantaci.
Systolickd funkce pravé komory se zlepsila v priméru
z ejekeni frakce pravé komory (EF PK) 36 + 10,5 % na
42 +9,5 %. Rozdil neni velky, ale je statisticky vyznamny
(p = 0,001). U 5 pacientu zustala EF PK stejna jako pred
operaci, nebo se zhorsila (tab. 4).

Reoperace
V pribéhu 8letého sledovani doslo k degeneraci 3 tri-
kuspidalnich bioprotéz implantovanych v dospélosti ve
véku 21, 27 a 63 let a jedné bioprotézy implantované
v détstvive 12 letech. U viech byla indikovana reoperace.
Daéle byla indikovana reoperace u 3 nefunkénich tri-
kuspidalnich plastik z détstvi, 1 plastiky provedené v do-
spélosti, u 1 paravalvularni regurgitace na bioprotéze
a u infekce stimula¢niho systému.
Z celkového poctu 51 operovanych pacientd s Eb-
steinovou anomalii, ktefi dosahli dospélého véku, tak
byla nutnd reoperace u 10 pacientl (20 %).

Arytmie
Arytmie byla dokumentovana u 29 pacient (34 %) pra-
mérného véku 45 + 15 let. Pétkrat se jednalo o WPW syn-
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drom, z ostatnich byly nej¢astéjsi fibrilace sini a flutter
sini, 4krat se vyskytla komorova tachykardie, 1krét fib-
rilace komor. Katetriza¢ni radiofrekvencni ablace byla
provedena u 8 nemocnych. U 15 pacientl byl prove-
den chirurgicky antiarytmicky vykon, nejcastéji pra-
vostranny MAZE. U 6 pacientl byly implantovény trvalé
epikardialni elektrody, ve 3 pfipadech preventivné pfi
soucasné bidirekéni  kavo-pulmondlni anastoméze,
kterd znemoziuje pozdéjsi zavedeni trvalé stimulace
cestou v. subclavia.

Diskuse

Ebsteinova anomadlie je vzacnd vrozena srdecni vada.
Je viak zajimavé, ze jeji relativni ¢etnost v rdmci vsech
vrozenych srdecnich vad je 6krat vyssi v dospélosti nez
v détstvi (3 % oproti 0,5 % viech VSV). Tento rozdil je zp (-
soben tim, Ze fada mirnéjsich forem je diagnostikovana
az v dospélosti. K vyssimu zachytu pfispiva i obecné
dobra dostupnost echokardiografického vysetteni.

Vzhledem k vyssi rizikovosti operace byl u této vady
v dfivéjsich letech indikovan kardiochirurgicky vykon az
pfi vyznamnych obtizich ve funkéni tfidé NYHA Il a 1V,
pfi vyznamné cyandze se saturaci pod 90 %, pfi fibrilaci
sini nebo pfi kardiotorakalnim indexu na RTG srdce nad
0,65 (obr. 2). Pfitom je zndmo, ze zvyseny hematokrit pfi
cyanoze je jednim z nezavislych faktor(i pozdni morta-
lity a dysfunkce pravé komory u Ebsteinovy anomélie je
jediny nezavisly predoperacni ukazatel ¢asné operacni
mortality [8]. Podobné i v nasem souboru méli pacienti
s cyandzou nejvys$si mortalitu, at jiz s operaci nebo bez
ni (tab. 3). Nase vysledky ukazuji, Ze pfi operaci méné
pokrocilych stav(, ve funk¢ni tfidé NYHA I-1l, bez tézké
dysfunkce pravé komory a s doposud levo-pravym
zkratem na drovni sini, bez cyanézy je chirurgicka mor-
talita nizsi a nedochdzi k pretrvavani tézké systolické
dysfunkce pravé komory po operaci. Podle sou¢asnych
Doporuceni Evropské kardiologické spole¢nosti mulze
byt operace Ebsteinovy anomdlie indikovana i bez
ohledu na symptomy, pouze pfi progredujici dilataci
a zhorsujici se systolické dysfunkci pravé komory [15].

Nase zkusenosti ukazuji, Ze pfi centralizaci operaci
této vzacné vrozené srdecni vady mUlze byt dosazeno
stejné dobrych vysledkd jako v nejprestiznéjsich svéto-
vych centrech. Casna 30denni mortalita u operaci do-
spélych s Ebsteinovou anomalii v Nemocnici Na Ho-
molce ¢inila 5,3 %, na Mayo Clinic 5,9 %, v kolaborativni
studii 150 pacientl z rlznych pracovist 13 % a na Dét-
ském kardiocentru ve FN v Motole 8 % [6,8,9].

Podil trikuspidalnich plastik cinil v nasem souboru
45 %, v souboru Détského kardiocentra 68 %, Sarris
uvadi v multicentrické evropské studii 50 % primar-
nich plastik [9]. Po operaci doslo k vyznamnému Ustupu
obtizi u vétSiny pacientll a velmi vyznamné se zmen-
sila trikuspidalni regurgitace. Systolicka funkce pravé
komory se sice u vétsiny pacientl zlepsila, ale zlstala
pfitom stfedné snizena. U 14 % pacientd se systo-
licka funkce pravé komory nezlepsila nebo se po ope-
raci zhorsila, nejcastéji u pacienttd s tézkou systolickou

Obr. 2. RTG srdce a plic u Ebsteinovy anomalie

Srde¢ni stin je dilatovan obéma sméry, ¢utorovitého tvaru, vlevo
dosahuje téméf k hrudni sténé, cévni stopka je tzk, (plicnice i aorta
jsou bez dilatace), plicni cévni kresba je normalni. Kardiotorakalni
index (CTI) ¢ini 0,68.

dysfunkci pravé komory s ejekeni frakci pravé komory
kolem 25-30 %.

Soucasné provedeni BCPA je doporucovano u riziko-
vych pacientl s tézkou dysfunkci pravé komory. U pa-
cientl vyssiho véku vsak casto nelze indikovat pro pfi-
tomny zvyseny tlak v plicnici pfi diastolické dysfunkci
levé komory. V nasem souboru byla BCPA pouzita u tie-
tiny nemocnych, podobné jako v jinych centrech [6,10].

Dysfunkce trikuspidalni plastiky se v nasem souboru
vyskytla pii dlouhodobém sledovani ve 12 %, v sou-
boru z Détského kardiocentra ve 41 %. Dysfunkce bi-
oprotézy se v nasem souboru vyskytla v 15 %, v sou-
boru Détského kardiocentra v 50 % [6]. Vyskyt selhdni
trikuspidalni plastiky a bioprotézy byl v nasem souboru
pfi dlouhodobém sledovani podobny, avsak mohl byt
ovlivnén chybou malych ¢isel. V naSem souboru byla
pfi dlouhodobém sledovani Ebsteinovy anomalie po
operaci v détstvi i v dospélosti potieba reoperace asi
u 20 % pacientd. V souboru Détského kardiocentra byla
pravdépodobnost reoperace po 10 letech 38 %, v sou-
boru Mayo Clinic 18 % [6,8]. Pti dlouhodobém srovnani
osudu operovanych a neoperovanych pacientd byla
v nasem celém souboru pacientll s Ebsteinovou ano-
malii mortalita vyznamné nizsi u operovanych.

Zaver

Pacienti s Ebsteinovou anomalii trikuspidalni chlopné
Casto prezivaji do dospélosti bez operace, nékdy do-
konce bez spravné diagnoézy. Operaci dospélych s Eb-
steinovou anomalii Ize provést ve specializovaném
centru s nizkou mortalitou, ¢asto pouze pomoci kom-
plexni plastiky trikuspidalni chlopné. Je viak velmi dud-
lezité poslat tyto pacienty vcéas k posouzeni nalezu do
centra, které se zabyva operacemi vrozenych srdecnich
vad v dospélosti, a to i v dobé, kdy jesté nemaji pacienti
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velké obtize. Pokud jsou pacienti odeslani do centra az
v dobé velkych obtizi, srde¢niho selhani s dysfunkci
komor a s cyanézou, je jejich Sance na Uspésnou ope-
raci vyznamné mensi.

Podpofeno MZCR - RVO, Nemocnice Na Homolce —
NNH, 00023884 a MZ CR - RVO, FN v Motole 00064203
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