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ÖZET 

Türkiye Yüksek ihtisas Hastanesi Kardiyovasküler Cer­
rahi Kliniği'nde 1974 ile Ocak 1994 arasmda 57 hasta 
Ebsrein onomalisi nedeniyle opere edildi. Bu hastalardan 
15'inde (%26) longitudinal plikasyon yapıldı. Bu has­
taların ritimleri sinüzaldi ve kardiyotorasik oran or­
talaması 0.68±0.25 idi. Hastane mortalilesi sıjirdı. Erken 
postoperalif dönemde iki hastada düşük kalp debisi ve bir 
hastada da geçici atriyoventrikiiler blok gelişti. Eko­
kardiyografik çalışmada 10 hastada düzelme, 4 hastada 
hafif derecede triküspid yetersizliği ve bir hastada orta de­
recede rriküspid yetersizliği saptandı. 

Bütün hastalar postoperarif klinik muayene ve ekokardiyo­
grafik çalışma ile değerlendirildi/er. Ortalama takip sü­
resi 34.7 aydı. Geç mortalite olmadı. 13 hastada fonk­
siyonel kapasite /, 2 hastada ise ll idi. Kardiyotorasik 
oran ortalaması 0.60±0.15'e düştü (p<0.05). Hastalarm 
çoğunluğu normal ekokardiyografik bulgular gösterdiler. 
Deneyimlerimiz ışığmda, lmıgitudinal plikasyanun klinik 
durumun düzelmesi açısından alternatif bir tedavi yöllfemi 
olduğuna karar verdik. 

Atıalıtar kelime ler: Ebstein anomalisi, longitudinal 
plikasyon, konjenital kalp hastalığı 

Triküspid kapağın Ebstein anomalisi seyrek görülen 
konjenital bir malformasyondur. Bütün konjenital 
kalp hastalıkları arasında insidansı %0.3 ile %0.6 
arasındadır. Ana özellikleri septal ve posteriyor le­
afletlerin sağ ventrikül içinde aşağı doğru yer de­
ğiştirmesi, atrializasyon, anterior leafletin "sail-like" 
adı verilen malformasyonu, triküspid anulusun ge­
nişlemesi ve sağ ventrikül malformasyonudur <1>. 

Ebstein anomalisi, rekonstrüktif operasyonlardan 
protez kapak replasmanına kadar değişen çeşitli cer-
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rahi tekniklerle tedavi edilmektedir. Ancak en uygun 
girişimin seçimi henüz tartışmalıdır. Son zamanlarda 
Carpentier ve ark. yeni bir teknik önerdiler <2•3•4>. 

Merkezimizde 1989 ve 1994 yılları arasında Ebstein 
anomalili 15 hasta Carpentier tekniği (longitudinal 
plikasyon) ile opere edildi. Çalışmamızda bu has­
taların erken ve orta dönem sonuçları verilmektedir. 

MA TERYEL ve METOD 

Türkiye Yüksek ihtisas Hastanesi Kardiyovasküler Cer- . 
rahi Kliniği'nde 1974 yılından 1994 yıl ına kadar Ebstein 
anomalisi nedeniyle 57 hasta opere edildi. 1989 son­
rasındaki son 15 hastaya Carpentier tekniği (2) ile ope­
rasyon yapıldı. Hastaların preoperatif bulguları ve ope­
rasyon indikasyanları Tablo 1 ve 2'de verilmiştir. Atriyal 
septal defekti de olan 12 hastada belirgin s iyanoz vardı. 
Bütün hastalar sinüs ritmindeydi ve kardyotorasik oran or­
talamas ı 0.68±0.25 idi. Tanı bütün hastalarda ekokardiyo­
grafi ile konuldu. 

Kardiyopulmoner bypassa aortik ve bikaval kanülasyon ile 
girildi. Hematokrit %25 ile %30 aras ında olacak şekilde 
orta derecede hemodilüsyon ve aortik oklüzyon sırasında 
28°C'Iik sistemik hipoterrni sağlandı. Miyokardiyal ko­
ruma için St. Thomas Il kardiyopleji solüsyonu kullanıldı . 

Kardiyoplejik arrestten sonra sağ atr iyum açıld ı ve tri­
küspid kapak Carpentier ve ark. s ınıflandırmasına göre 
anamalinin tipinin belirlenebilmesi iç in değerlendirildi . 
Carpentier sınıflandırmasına göre 10 (%66) hasta tip B ve 
5 (%34) hasta tip C o larak belirlendi. 

Cerrahi teknik: Triküspid valvin incelenmesi bittikten 
sonra anterior leatlet ile posteriyor leatletin anterior le­
atleıe komşu parçası anulus fibrizos kesilerek ayrıldı. An­
terior leatletin anterior komissur tarafındaki 1/3 kısmı anu­
lus fibrozuza tutunmuş· olarak bırakıldı. Daha sonra anu­
lustan ayrılan bu Jeatlet parçalarına hareket kazandırmak 
için bu leatletlerin ventriküler yUzeylerinden sağ ventrikül 
musküler duvarına tutunan fibröz bantlar kesildi, ge­
rektiğinde kordalar arasında fenestrasyonlar oluşturuldu. 

Atriyalize sağ ventrikülün longitudinal plikasyonu septal 
ve posterior leatletlerin tutunma noktalarını birbirine yak­
laştıracak şekilde 3/0 prolenle tek tek dikiş ler geç ilerek 
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Tablo ı. Preoperatif ve operatir bulgular 

Prcoperatif bulgular 

ortalama yaş 
cinsiyet 

kadın 
erkek 

fonksiyonel kapasite 
NYHA class ll 
NYHA class lll 
NYHA class IV 

kardiyotorasik oran 
diğer lezyonlar 

ASD 
VSD 
MVP 

ritııı 

sinözal 

Operatif bulgular 

Sayı 
-----------------

18 (9-35) 

7 
8 

4 
lO 

ı 

0.68±0.20 

12 
ı 

ı 

IS 

% 
---·--------------

47 
53 

26 
66 
8 

80 . 
6.7 
6.7 

100 

ortalama CPB zamanı 
ortalama XCL zamanı 

83 dakika (54- I I 2) 
44 dakika (32-60) 

NYHA= Neıv York Heart Association, ASD= atriyal septaL defekt, 
VSD= ventriküler septal defekt, MVP= mitral valv prolapsusu, 
CPB= kardiyo-pulmoner bypass, XCL= aortik kross klemp. 

Tablo 2. Ebstcin anomalisinin cerrahi tedavi indikasyon ları 

1. Fonksiyonel kapasite class lll-IV 
2. Class ll + siyaııoz 
3. Progresif siyanoz 
4. Paradox eınbolizm 
S. Kalp büyüklüğünün progresif arıması 
6. Ritm bozukluğu 

aşağıdan yukarıya doğru yapıldı. Anulus hizasından konu­
lan plikasyon dikişleriyle de an ulus çapı daraltılmtş oldu. 

Son olarak anterior leaflet ve posterior leafletin anterior le­
afletle bitişik kısmı saat yönünde rotasyonla gerçek tri­
küspid orifisin tüm çevresini örtecek anulus fıbrozuza 5/0 
prolenle yeniden dikildi. Valvin konıpetansı ventrikül 
içine basınç altında serum fizyolojik enjekte edilerek kont­
rol edildi. Anulusa prostetik ring konmadı. Yenöz de­
kanülasyondan sonra çalışan kalpte sağ atriyum içinden 
parmakla yetersizlik olup olmadığı araştırıldı. Bir has­
tadaki ilave ventriküler septal defekt primer olarak ka­
patıldı. Bülün hastalar her 6 ayda bir klinik ve ekokardiyo­
grafi k değerlendirilmeye tabi tutuldular. istatistiksel ça­
lışma için Student-t testi kullanıldı . Değerler arasındaki 
farklar "p" değeri 0.05'den küçük olduğunda anlamlı kabul 
edildi. 

BULGULAR 

Erken ve geç dönem takipte mortalite olmadı. Lon­

gitudinal plikasyanun erken ve geç dönem takip so­

nuçları Tablo 3 ve 4'de verilmiştir. Erken dönemde 2 

hasta düşük kalp debisi nedeniyle inotrop ve va­

zodilatör ilaç aldı. Bu hastalardan biri preoperatif 
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Tah lo 3. Erken postoperatir komplikasyonlar 

Sayı % 

mortalite 
LCO 2 13.4 
İABP 
AV blok 2 13.4 
VF 

LCO= diişük kalp debisi,IABP= intraaortik balon pmııpast. AV= 
atriyoventrikiiler, VF= velllrikiilerfibrilasyon. 

Tablo 4. Uzun dönem takip sonuçları 

ortalama takip 
mortalite 
NYHA class 

ı 
ll 
lll 

ortalama KTO 
TK fonksiyonları 

darlık 

yetersizlik 
hafif 
orıa 

Sayı 

34.7 ay 

13 
2 

0.60±0.15 

2 

% 

86.6 
13.4 

13.4 
6.7 

NYliA= New York Heart Associatimı, KTO= kardiyotorasik oran, 
TK= trikiispid kapak. 

dönemde Class IV'teydi, diğeri de 0.80 ile en yüksek 

kardiyotorasik orana sahipti ve cerrahi onarım son­

rasında orta derecede triküspid yetersizliği vardı. 

Her iki hasta da medikal tedavi aldılar. İki hastada 

geçici atriyoventriküler blok gelişti ancak 72 saatlik 

geçici pacemaker ile tedavi edildiler. Erken pos­

toperalif dönemde ekokardiyografık çalışma ile 10 

hastada minimal, 4 hastada hafif ve ı hastada orta 
derecede triküspid yetersizliği saptandı. 

Hastalar 5 ay ile 5 yıl (ortalama 34.7 ay) süresince 

klinik ve ekokardiyografik incelemeyle izlendiler. 

13 hastanın fonksiyonel kapasitesi Class l'deydi. 

Düşük kalp debisi nedeniyle tedavi alan diğer 2 

hasta Class II'deydi. Ortalama hematokrit değeri 

%55±25'den %44±3'e ve ortalama kardiyotorasik 

oran 0.68±0.25'den 0.60±0.15'e düştü (p<0.05). Has­

taların hiçbirinde darlık veya ciddi derecede ye­
tersizlik yoktu; 2 hastada hafif ve ı hastada orta de­

recede triküspid yetersizliği vardı (Tablo 4). 

TARTIŞMA 

Ebstein anamalisinin çok değişik anatomik var-
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yasyonları olduğu için tedavisinde de çeşitli cerrahi 
metodlar uygulanmaktadır. 1988 yılında Carpentier 
ve ark. <2> Ebstein anomalisinin anatomisini detaylı 
bir şekilde tanımladılar. Yeni cerrahi tekniklerine de 
temel teşkil eden, başlıca anterior leaflet anatomisi 
ve hareketliliği, septal ve posterior leafletlerin yer 
değiştirme derecesi ile malformasyonları atriyalize 
ventrikülün kontrakülitesine göre tanımlanabilen 4 
tipe ayırdılar. Daha sonra B ve C tiplerini aynı sınıf 
içine alarak 3 tipte sınıflandırılabileceğini belirttiler 
(5). 

Günümüzde Ebstein anamalisinin cerrahi tedavi­
sinde ikisi rekonstrüksiyon, diğeri de valv replasma­
nından oluşan 3 alternatif yöntem vardır. Triküspid 
valv replasmanı yaprakçıklarının ileri derecede de­
forme olduğu, onarımın önemli derecede darlığa ya 
da leaflet hareketlerinin kısıtlılığından ve anterior le­
afletin çok küçük ve dejeneratif olması nedeniyle ye­
tersizliğe neden olduğu durumlarda kaçınılmazdır. 
Mekanik protezlerin triküspid pozisyonunda aort ve 
mitralden daha yüksek oranda tromboembolizme ve 
malfonksiyona neden olduğundan bioprotezler tercih 
edilmektedir. Fakat bu hastalar da uzun dönemde bir 
bioprotezin bilinen genel problemlerine aday olup 
özellikle çocuklarda geç dönemde reoperasyon ge­
rekli olacaktır. 

Geniş anatomik varyasyonlar göstermesine rağmen 
Ebstein anomalisinin %8 l'inde tamir ve rekonst­
rüktif tekniklerinin kullanılabileceği rapor edilmiştir 
(6). Triküspid pozisyonundaki valv replasmanının 
uzun dönem sonuçları da dikkate alınırsa mümkün 
olduğunca rekonstrüksiyon için çaba harcanmalıdır. 

Rekonstrüksiyon iki değişik teknikle yapılabilir. Te­
melde Lillehei-Hardy-Hunter operasyonu {?,S) olarak 
bilinen ve daha sonra Danielson <9> tarafından mo­
difiye edilen "Transvers plikasyon" tekniğinde aynı 
anda atrialize ventrikülün transvers plikasyonuyla 
birlikte posterior ve kısmen de anterior kısımda aşa­
ğıya doğru yer değiştiren leafletlerin tutunma yerleri 
gerçek anulusa doğru çekilmektedir. Böylece an­
terior leafletten oluşan monocusp'lı bir valv oluş­
turulmaya çalışılmaktadır. 

Bu teknikte sadece atriyalize ventrikülün ortadan 
kaldırılması ve kompetan bir triküspid valvin oluş­
turulması düşüncesi vardır. Fakat patolojik ana-

tomideki çeşitliliğin fazla olmasından dolayı pek 
çok hastada uygulanamadığı gibi, geride kalan sağ 
ventrikül kavitesinin geometrisi, anatomik kon­
figürasyonu ve daha sonraki fonksiyonel durumu 
dikkate alınmamıştır. Bu dezavantajları gözönünde 
bulundurularak Carpentier tarafından daha geniş 

hasta popülasyonunda da uygulanabilecek olan ve 
bizim hastalarımızda uyguladığımız "Longiıudinal 

plikasyon" tekniği tarif edilmiştir (2)_ 

Longitudinal plikasyonda normal pozisyonda bi­
Jeaflet bir triküspid valv oluşturulurken, daha gen iş 

ve optimum kontraktİlite için uygun bir sağ vent­
rikül konfigürasyonu meydana getirilir. Dolayısıyla 
transvers plikasyona göre daha normal çap ve ge­
ometride sağ ventrikül kavitesi oluşturulur. Has­
talarımızın erken ve geç dönemde genel olarak prob­
lemsiz seyretmesinde triküspid valvin yeterli 
kompetansının sağlanmasının yanında normale daha 
yakın bir sağ ventrikül rekonstrüksiyonun da önemli 
etkisi olduğunu düşünmekteyiz. 

Carpentier de <2> longitudinal plikasyonlu sericle geç­
mişteki transvers plikasyonlu ve valv replasmanlı 

vakalarına göre postoperalif geç ölümlerin olmayışı­

nı ve ritm-ileti bozukluklarının da önemli ölçüde 
azaldığını vurgulamaktadır. Kesin yargıya varabii­
rnek için alternatif tekniklerin uzun dönemele kar­
şılaştırıldığı daha geniş populasyonlu çalışmaların 

gerekli olduğunu düşünmekle birlikte, bu serideki 
erken ve geç sonuçlar oldukça ümit verici gö­
rünmektedir. Postoperatif daha normal sağ venırikül 
çap ve anatomisinin dikkate alındığı longitudinal pli­
kasyanun Ebstein anomalili hastalarda prognozu iyi­
leştirdiği gözlenmektedir. 
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