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Ebstein Anomalisinde Carpentier Tipi Kapak Tamiri
Carpentier Type Valve Reconstruction in Ebstein’s Anomaly
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Oz: Ebstein anomalisinde trikiispid kapagin apikal yerdegistirme miktar1 ve sag ventrikiiliin hipoplazisinin
agirligina baglh olarak tek ventrikiil, 1+' ventrikiil veya c¢ift ventrikiil tamirleri uygulanabilmektedir. 1+
ventrikiil veya ¢ift ventrikiil tamirleri dahilinde trikiispid kapaga pekcok farkli rekonstriiksiyon prosediirii
uygulanmaktadir. Bu prosediirler arasinda Carpentier tipi trikiispid kapak rekonstriiksiyonunun mortalite,
morbidite ve reoperasyon oranlarinin disiik oldugu bildirilmektedir. Bu ¢alismada, Tip 2 Ebstein anomalisine
sahip eriskin bir hastada Carpentier tipi trikiispid kapak rekonstriiksiyonu ile birlikte basarili 1+'2 ventrikiil
tamiri sunulmaktadir.
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ventrikiil
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Abstract: Single ventricle, 1+ ventricle or double ventricle repairs may be performed in patients with
Ebstein’s anomaly depending on the severity of the right ventricular hypoplasia and extent of the apical
displacement of the tricuspid valve. Several reconstruction procedures are used to be performed for the repair
of tricuspid valve within 14+ ventricle and double ventricle repairs. Among these procedures, Carpentier type
tricuspid valve reconstruction was reported with low mortality, morbidity and reoperation rates. In this study,
successful 1+% ventricle repair using Carpentier type tricuspid valve reconstruction is presented in an adult
patient with Type 2 Ebstein’s anomaly.

Keywords: Ebstein’s anomaly, tricuspid valve repair, Carpentier type valve repair, single ventricle, 1+%
ventricle
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1. Giris

Ebstein anomalisi, trikiispid aniiliisiin apikal
yerdegistirmesine bagli olarak sag ventrikiiliin
atriyalizasyonu ile trikiispid kapak lifletlerinin
anormalliklerini kapsayan ve genis anatomik
varyasyona sahip bir  konjenital kalp
hastaligidir. Ebstein anomalisinin anatomik
spektrumu Carpentier ve ark. tarafindan dort
alt tipe ayrilmistir (1). Alt tip 1’den 4’e dogru
trikiispid antiliisiin apikale yerdegistirmesi ve
sag ventrikiiliin hipoplazi miktar1 artarken
semptomlar da daha erken yaglarda ve daha
siddetli olarak ortaya ¢ikmaktadir (2). Tip 1
ve baz1 Tip 2 gibi sag ventrikiiliin nispeten
daha hafif hipoplazisi ile seyreden tipler
arasinda sag ventrikiil hipoplazisi ¢ok hafif
olanlarda erigkin yaslarda yalnizca trikiispid
kapak tamiri ile ¢ift ventrikiil tamiri
yapilabilirken, sag ventrikiil hipoplazisi daha
belirgin olan bir kismina ise trikiispid kapak
tamirine ilaveten c¢ift yonlii kavopulmoner
anastomoz eklenerek 1+'2 ventrikiil tamiri
yapilmaktadir. Tip 3 ve 4 gibi sag ventrikiil
hipoplazisinin daha agir oldugu tipler daha
erken yaglarda hatta yenidogan doneminde
siyanoz ve asidoz gibi agir semptomlarla
bulgu vermekte ve sag ventrikiiliin hipoplazi
derecesine bagli olarak ileri derecede
hipoplazi olan hastalara tek ventrikiil, daha
hafif formlarina ise 1+% ventrikiil tamiri
uygulanabilmektedir.

Siklikla Tip 1 ve Tip 2 Ebstein anomalili
hastalarda uygulanan ¢ift ventrikiil tamiri
(trikiispid kapak tamiri ile birlikte) veya 1+
ventrikiil tamiri (trikiispid kapak tamiri + ¢ift
yonlii kavopulmoner anastomoz ile birlikte)
yapilacak hastalarda uygulanan pekgok farkli
trikiispid kapak tamiri prosediirii
bulunmaktadir. Bu calismada, Tip 2 Ebstein
anomalisine sahip eriskin bir hastada
Carpentier tipi trikiispid kapak
rekonstriiksiyonu ile birlikte basarili 1+%
ventrikiil tamiri sunulmaktadir.

2. Olgu Sunumu

Efor dispnesi ile bagvuran 18 yasindaki bayan
hastanin bakilan oksijen saturasyonlart %90
diizeylerinde seyretmekteydi. Hastanin
yapilan ekokardiyografisinde sag ventrikiiliin
atriyalize kisminin  genis, gergek sag
ventrikiiliin kii¢lik oldugu ve énemli trikiispid
yetersizliginin var oldugu goriilmiis ve Tip 2
Ebstein  anomalisi  teshisi  konulmustu.
Ekokardiyografide sag ventrikiil basinglarinin

diisiik, pulmoner arter geligiminin ise ¢ok iyi
oldugu goriilerek  katater anjiografi
yapilmasina gerek olmadigina karar verildi.

Semptomatik, desatiire ve ileri trikiispid
yetersizligi nedeniyle cerrahi endikasyon
konulan hastaya median sternotomi ile
yaklasildi.  Intraoperatif ~— degerlendirimde
hastada sag atriumun ileri derecede dilate
oldugu gorildii (Resim 1). Orta dereceli
hipotermi ile kardiyopulmoner bypass’a
girildi. Antegrad soguk kan kardiyoplejisi ile
kardiyak arrest saglanarak sag atrium acildi.
Trikiispid kapakta belirgin anniiler dilatasyon
ile birlikte sivi ile test edildiginde Onemli
trikiispid  yetersizligi  oldugu  goriildii.
Trikiispid  kapakc¢ik  anterior  lifletin
mobilizasyonu yeterliydi. Sag ventrikiilde
atriyalize kismin genis ve sag ventrikiil
kavitesinin nispeten kii¢iik oldugu goriildii.
Morfoloji incelendiginde ekokardiyografide
belirtildigi tizere Tip 2 Ebstein anomalisi
olarak degerlendirildi. Hastaya daha 6nceden
Carpentier ve ark. (1) tarafindan tarif edildigi
sekilde trikiispid kapak rekonstriiksiyonu ile
sag ventrikill hipoplazisi nedeniyle ¢ift yonli
kavopulmoner anastomoz yapilarak, 1+%
ventrikiil tamiri yapilmasina karar verildi.

Trikiispid  kapagin anterior
leafletinin %’ ve posterior leafletinin
olabildigince  fazla kismi  anteroseptal
komissiirden baglanarak ve aniiliis boyunca
saat yoniinde ilerlenerek aniiliisten ayrildi. Bu
insizyon trikiispid valvin ventrikiiler duvarda
atrialize kisima dogru kaymaya bagladig1 yere
kadar siirdiiriildii. Ayrilan liflet dokusu everte
edilerek alttaki destek dokusu incelendi.
Kordal fiizyon oldugu igin fenestrasyonlar
yapilarak kordalar uzatildi. Anterior ve
posterior lifletlerin ventrikiiler duvar ile tim
anormal  fibromuskuler baglantilar1  sag
ventrikiiliin apeksine dogru diseke edildi ve
lifletlerin altindaki obstriiksiyon giderildi. Bu
islem esnasinda lifletin prolabe olmasini
onleyecek sekilde aniiliisiin  kenarlarinda
yeterli liflet destegi kalmasma dikkat edildi.
Sag ventrikiiliin atrialize bolgesine pledget
destekli plikasyon siitiirleri yerlestirilerek
vertikal bir plikasyon yapildi. Transmural
siitlirasyondan kaginilarak siitlir hatt1 koroner
sinlisiin kaudalinde birakild1 ve bu sayede ileti
yolu ve koroner damar yapilarindan uzak
durmaya calisildi. Daha 6nceden tarif edildigi
sekilde sag ventrikiil i¢inde atrialize kisim

genislemis
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vertikal plikasyonla plike edilerek aniiliise
ulagildi  (3). Plikasyon siitiirleri lifletin
ventrikiile tutundugu yerden baglayarak

gercek aniiliis seviyesine kadar devam

ettirildi. Aniiliis bu teknikle daraltild1 (Resim
2).

Resim 1. Intraoperatif degerlendirimde ileri derecede dilate sag atrium

Trikiispid  kapagin  genislemis  anterior
leafletinin %’ ve posterior leafletinin
olabildigince  fazla kismi  anteroseptal

komissiirden baglanarak ve aniiliis boyunca
saat yoniinde ilerlenerek aniiliisten ayrildi. Bu
insizyon trikiispid valvin ventrikiiler duvarda
atrialize kisima dogru kaymaya basladig: yere
kadar siirdiiriildii. Ayrilan liflet dokusu everte
edilerek alttaki destek dokusu incelendi.
Kordal flizyon oldugu igin fenestrasyonlar
yapilarak kordalar uzatildi. Anterior ve
posterior lifletlerin ventrikiiler duvar ile tim
anormal fibromuskuler baglantilar1  sag
ventrikiiliin apeksine dogru diseke edildi ve
lifletlerin altindaki obstriiksiyon giderildi. Bu
islem esnasinda lifletin prolabe olmasini

onleyecek sekilde aniiliisiin  kenarlarinda
yeterli liflet destegi kalmasina dikkat edildi.
Sag ventrikiiliin atrialize bolgesine pledget
destekli plikasyon siitiirleri yerlestirilerek
vertikal bir plikasyon yapildi. Transmural
siitlirasyondan kaginilarak siitiir hatt1 koroner
siniisiin kaudalinde birakild1 ve bu sayede ileti
yolu ve koroner damar yapilarindan uzak
durmaya calisildi. Daha 6nceden tarif edildigi
sekilde sag ventrikiil i¢inde atrialize kisim
vertikal plikasyonla plike edilerek aniiliise

ulagildi  (3). Plikasyon siitiirleri lifletin
ventrikiile tutundugu yerden baslayarak
gercek aniiliis seviyesine kadar devam

ettirildi. Aniiliis bu teknikle daraltildi (Resim
2).

Resim 2. Carpentier tipi teknik ile ventrikiiliin plikasyonu

Trikispid lifletin ayrilan kismu saat yoniinde
septuma dogru olabildigince dondiirtilerek
trikiispid orifisi kaplayacak sekilde yayildi.
Liflet kontinii siitiir ile aniiliise tekrar
birlestirildi. Aniiliis daraltildiktan  sonra
atrium igerisinde devam edilen plikasyon ile

sag atriyal rediiksiyon saglandi. Olusturulan
neo-trikiispid aniiliis 32 mm ¢apindaki
Carpentier anuloplasti ringi (Carpentier-
Edwards) yerlestirilerek gii¢lendirildi (Resim
3).
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Resim 3. Olusturulan yeni trikiispid kapaga Carpentier anuloplasti ringinin yerlestirilmesi

Trikiispid tamir sonrast ASD perikardiyal
yama ile kapatildi. Sag atriyum ciddi sekilde
genislemisti. Sag atriyal duvarin bir kismi
eksize edilerek sag atriyal rediiksiyon
saglandi. Sag ventrikiil fonksiyonlar1 ve
voliimii yetersiz olarak degerlendirildigi i¢in
daha 6nceden Chavaud ve ark. tarafindan tarif
edildigi gibi ¢ift yonli kavopulmoner
anastomoz yapilarak 1,5 ventrikiil tamiri
tamamland: (4,5). Total kardiyopulmoner
bypass siiresi 163 dk ve aortik kross klemp
siresi 126 dk olarak tespit edildi.
Kardiyopulmoner bypass cikiminda
transozefageal  ekokardiyografi  yapilarak
trikiispid kapak ve sag ventrikiil fonksiyonlari
degerlendirildi. Hasta ameliyattan siniis
ritminde ve sorunsuz olarak c¢ikti. Disiik
inotropik destekle ve iyi hemodinami ile
yogun bakima alindi. Hasta 1 giin yogun
bakim ve 5 giin servis takibi sonrasinda

sorunsuz olarak taburcu edildi. Hastada
effizyon  veya  diger herhangi  bir
komplikasyon gelismedi. Kontrol

ekokardiyografisinde trikiispid yetersizliginin
eser diizeyde oldugu goriildii. Erken donemde
3 ay siireyle kumadinize edilen hastanin 3
ayin sonunda halen siniis ritminde ve sorunsuz
oldugu goriilmesi tizerine kumadin tedavisi
kesilerek anti-platelet tedavi baslandi. Hasta 1
yil siireyle klinik olarak ve ekokardiyografi
kontrolleri ile takip edildi. Takiplerde
trikiispid  yetersizliginde artis olmadi, sag
ventrikiil ve trikiispid kapak fonksiyonlariin
iyi diizeyde oldugu goriildi. Oksijen

saturasyonlar1 %95 ve iizeri seyreden hastanin
semptomlarinda belirgin diizelme gozlendi.

3. Tartisma

Sag ventrikiil hipoplazisinin nispeten az
oldugu Tip 1 ve Tip 2 Ebstein anomalili
hastalarda trikiispid kapak fonksiyonunun
diizeltilmesi amaciyla pekgok farkli cerrahi
teknik uygulanmaktadir. Danielson ve ark.
tarafindan uygulanan teknikte (6) sag
ventrikiiliin  atriyalize kisminin apeksten
kalbin bazal kismina dogru plike edilmesiyle
yer degistirmis olan trikiispid kapak lifletleri
trikiispid aniiliise gore daha fizyolojik bir
seviyeye cekilmektedir. Bu teknikle hastalarin
%58’ine  tamir yapilabildigi ve primer
replasman ihtiyacinin %36 oldugu
gosterilmistir. %5 hastada ise modifiye Fontan
prosediirii ile tek ventrikiil tamiri uygulanmis
ve toplam hastane mortalitesi %6 olarak tespit
edilmistir  (6). Nitekim aym1 teknigin
uygulandig1 daha giincel bir ¢calismada erken
mortalitenin %35,6 oldugu ve 15 yillik takipte
reoperasyondan uzak kalma oraninin %61
oldugu gosterilmistir (7).

Vertikal plikasyon tamiri tekniginin etkinligi
Carpentier ve ark. tarafindan 20 yil Once
gosterilmistir (1). Erken donem sonuglara
gore daha yiikksek oranda hastanin tamire
uygun oldugu gorilmiistir. Bu teknigin
uygulandigr diger bir caligmada da erken
donem sonuglarin  Carpentier ve ark.
tarafindan yapilan ¢alisma ile benzer oldugu
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ve trikiispid yetersizliginin  derecesinin
azalmasi ile birlikte hastanin klinik durumu ve
egzersiz toleransinin korele olarak diizeldigi
gOrilmiistiir (3). Neonatal dénem
sonrasindaki donemlerde bulgu veren Ebstein
anomalili hastalarda yapilan diger bir
calismada, uygulanan Carpentier teknigi ile
trikiispid kapak tamiri yOnteminin uzun
donem sonuglarinin iyi oldugu, bu teknigin
erken donem mortalite ve reoperasyon
oranlarmin disiik oldugu gosterilmistir (2).
Bu ¢alismada %3,6 olarak tespit edilen erken
perioperatif mortalite oranlarinin Chavaud ve
ark. (5) ile Chen ve ark. (8) tarafindan yapilan
calismalar ile benzerlik gosterdigi
goriilmektedir. Nitekim Carpentier teknigi
uygulanarak yapilan bu calismada hayatta
kalma oranlarinin (%96) diger tekniklere gore
belirgin olarak yiiksek oldugu goriilmektedir

@).

Chauvaud ve ark. (4,5) tarafindan 2003
yilinda sag ventrikiil yiiklenmesini 6nlemek
amaciyla Onerilen kavopulmoner baglanti
uygulamasi, yapilan diger bir c¢aligmada
rezidiiel trikiispid yetersizligi olan ve sag
ventrikiil fonksiyonlar1 bozulmus hastalarin
%11’ine uygulanmistir (2). Ayni zamanda
Danielson ve ark. (9) tarafindan Danielson
teknigi ile tamir uygulanan ciddi Ebstein

baglant1 eklenmesinin (1,5 ventrikiil tamiri)
iyi fonksiyonel sonuglar verdigi ve diisiik
perioperatif mortalite tagidig1 gdsterilmistir.

Bu sebeple, biz de rekonstriikte ettigimiz sag
ventrikiil fonksiyonlarmin iyi olmayacagini
tahmin ettigimiz veya intraoperatif olarak
boyle bir gozlem yaptiimiz hastalarimiza
parsiyel kavopulmoner baglanti eklemekteyiz.

Ebstein anomalili hastalarda Carpentier tipi
trikiispid kapak tamiri yapilan hastalarin 1
yillik takiplerinde hastalarin genellikle 1iyi
klinik ve fonksiyonel durumda olduklar ve
ekokardiyografide trikiispid yetersizliginde
belirgin azalma oldugu gorilmistir. Bu
takibin sonunda, ekokardiyografik dl¢limlerde
veya hastalarin klinik performansinda azalma
olmadig1 goriilmiis olup bu durum bu tamir
tekniginin dayanikli ve efektif bir teknik
oldugunu gostermektedir (2).

4. Sonuc¢

Siklikla eriskin yasa kadar ulasabilen ve sag
ventrikiiliin atriyalize kisminin nispeten sinirl
oldugu Tip 1 ve Tip 2 Ebstein vakalarinda
siklikla uygulanan Danielson tipi kapak
tamirlerinin yanisira bu calismada
gosterdigimiz sekilde Carpentier tipi kapak

Ll . il fonksivon tamirinin de olduk¢a efektif oldugunu
anomalil1 ve sag Ventr} ul fonksiyonlari diisiinmekteyiz.
bozulmus hastalarda parsiyel kavopulmoner
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