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Ebstein Anomalisi:
Tani, Izlem ve Tedavi

Ebstein’s Anomaly:
Diagnosis, Follow-Up and Treatment

OZET Ebstein anomalisi (EA), oldukca nadir, tiim konjenital kalp hastaliklar: igerisinde < %1
siklikta goriilen bir anomalidir. {lk kez Wilhelm Ebstein tarafindan 1866 yilinda tanimlanmustir.
Heterojen faktorler EA’dan sorumlu tutulmaktadir. Maternel lityum kullaniminin EA sebebi oldugu
bilinmektedir. Patolojik olarak trikiispid kapagin septal ve/veya posterior yaprak¢iginin sag
ventrikiil apeksine dogru anormal yerlesimleri s6z konusudur. Sag ventrikiiliin gercek aniiliis
seviyesi ile yalanci aniiliis seviyesi arasindaki boliim atrialize olup sag ventrikiil alan1 buna bagh
olarak kii¢tilmiis ve infiindibulum anterior yaprakgik tarafindan obstriikte edilmistir. EA dért grupta
simiflandirilmigtir. Ebstein anomalisine ASD, PDA, WPW ve pulmoner atrezi 6zellikle eglik eder.
EA semptomlar1 trikiispid yetersizliginin derecesine, ventrikill fonksiyonunun bozulup
bozulmadigina, infundibulumun obstriikte edilip edilmedigine ve WPW olup olmamasina bagh
olarak degisir. Bunlara bagh olarak yorgunluk, ¢arpinti, siyanoz, kalp yetersizligi bulgular, aritmiler
ve 6liim goriilebilir. Elektrokardiyografide sag atriyal dilatasyon, ekokardiyografide trikiispid kapak
bulgular, telekardiyografide kardiyomegali ve sag atriyal dilatasyon bulgular: izlenir. Tedavide
medikal ve cerrahi yaklagimlar uygulanir.

Anahtar Kelimeler: Ebstein anomalisi, WPW, SVT, atriyalize sag ventrikiil

ABSTRACT Ebstein’s anomaly (EA) is a rare congenital heart defect, whose frequency is less than
1% in all congenital heart defects. First described by Wilhelm Ebstein in 1866, heterogeneous fac-
tors are responsible from its etiology. Maternal lithium usage is a known risk factor for EA. Mor-
phologically the tricuspid valve septal and/or posterior attachments are abnormally displaced
downward toward the right ventricular apex. The right ventricular portion between the real right
ventricular annulus and pseudoannulus is called atrialized right ventricle, remaining a small func-
tional part of the right ventricle; the infundibulum may be obstructed by the anterior leaflet of the
tricuspid valve. EA is classified in to four groups. Associated lesions with EA are ASD, PDA, WPW
and pulmonary atresia. Fatigue, palpitation, cyanosis, heart failure, dysrhythmias, and sudden death
are expected symptoms. These are related to the degree of tricuspid regurgitation and infundibular
obstruction, left ventricular functional capacity, and the presence of WPW syndrome. ECG reveals
right atrial enlargement, echocardiography reveals tricuspid valve morphology, and telecardiogra-
phy reveals cardiomegaly and right atrial enlargement. Medical and surgical treatment modalities
are present.
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rikiispid kapagin septal ve/veya posteriyor yaprakeiklarinin sag ventrikiil

apeksi yoniinde anormal yerlesimleri ve deforme olmalari ile seyreden EA,

son derece ender goriilen konjenital bir kalp hastaligidir. Trikiispid kapak-
taki bu anormal yap1 sonucu sag atriyum, sag ventrikiil aleyhine anormal sekilde ge-
niglemigtir.!
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EA ilk kez 1866 yilinda Alman hekim Wilhelm
Ebstein tarafindan siyanoz, ¢arpinti ve solunum sikintisi
nedeniyle kaybedilen 19 yasindaki hastanin otopsisinde
tanimlanmistir. Yasayan bir hastada ise ilk kez 1949 y1-
linda rapor edilmistir. Konjenital kalp hastaliklarinin
90.5-1 kadarinda ve her iki cinste esit oranda goriil-
mektedir. Ailesel gecis tanimlanmakla beraber olgularin
cogunlugu sporadiktir. Maternal lityum tedavisinin
nadir de olsa EA nedeni oldugu, ¢evresel faktérlerden ise
en 6nemli etkenin viral enfeksiyonlar oldugu saptan-
mustir. Olgularin cogunda interatriyal baglanti patent fo-
romen ovale (PFO) ve atriyal septal defekt (ASD)
araciligi ile gerceklesir. Ventrikil septal defekt (VSD),
pulmoner stenoz veya pulmoner atrezi sik olarak eslik
eden konjenital kalp hastaliklaridir. Fallot tetralojisi ve
aort koarktasyonu daha az siklikta eglik ederler.?

I EBSTEIN ANOMALISI PATOLOJISI

EA otopsi serilerinde %2.5 oraninda goriilmektedir.?
Normal kalpte trikiispid kapagin anteriyor, septal, ve
posteriyor olmak tizere ii¢ yaprake¢igi vardir. Bu yaprak-
ciklar anterosiiperiyor, inferiyor ve medial (septal) ola-
rak adlandirilirlar. Klasik EA’da septal ve posteriyor
trikiispid yaprake¢ilarinin anormal yerlesimi ile asagidaki
anatomik degisikler olusur.

1. Trikiispid kapagin septal ve posteriyor yaprak-
ciklari sag ventrikiil apeksine dogru degisik derecelerde
yer degistirmislerdir. Ayrica bu yaprakeiklar kalinlagmis
ve ventrikiil duvarina iyice yapismiglardir.

2. Anteriyor yaprakeik trikiispid kapak aniiliisiine
uygun sekilde baglanmis olmasina karsilik normalden
daha genistir. Yaprakciklarin bu durumuna bagh olarak
trikiispid kapak yapist bozulur, kapak yetersizligi, stenoz
ve deformasyon olusur.

3. Sag ventrikiiliin gercek aniiliis seviyesi ile septal
ve posteriyor yaprake¢iklarin baglandig: yalanci aniiliis
seviyesi arasindaki segment ince, displastik olup, bu
parca atriyalize ventrikiil olarak adlandirilir.

4. Atriyalize olmus segment altinda kalan sag ven-
trikiil kii¢tilmiis olup, inlet sag ventrikiil yapisindan yok-
sundur. Kalan sag ventrikiil fonksiyonel sag ventrikiil
olarak tanimlanir.

5. Infundibulum, anteriyor trikiispid yapragin kor-
dal baglantis: ile daraltilmigtir.

Bu anatomik degisiklere bagh olarak ciddi trikiis-
pid yetersizligi, sag ventrikiil obstriiksiyonu sonucu sag
ventrikiil fonksiyonu ileri derecede bozulmusgtur.
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I EBSTEIN ANOMALISI SINIFLANDIRMASI

Carpentier ve ark. EA’ni dort grupta incelemislerdir.
Tip A: Gergek sag ventrikiil vardir ve yeterlidir.

Tip B: Atriyalize sag ventrikiil genis ancak anteri-
yor yaprakeik serbesttir.

Tip C: Anteriyor yaprakeik ciddi sag ventrikiil ¢ikis
yolu daralmas: yapar.

Tip D: Kiiciik bir infundibuler komponent diginda
sag ventrikiil total olarak atrialize olmustur. Sag ventri-
kil ve infundibulum arasindaki tek iletisim anterosep-
tal komissiir veya anteriyor yaprakeiktaki yarik veya
perforasyon sayesinde gerceklesir.

I MORFOLOJIK GORUNUM

Trikiispid septal yaprakeik siirekli etkilenirken, poste-
riyor yaprakcik ¢cogunlukla ve anteriyor yaprakeik na-
diren etkilenir. Posteriyor yaprak¢ik anteroposteriyor
komissiiriin olmayis1 nedeniyle kisa olmaktan ¢ok
elonge olmustur. Yapraklarin distal baglantilar1 genel-
likle anormal yerlesimdedir. Yer degistirmis ve dis-
plastik olan septal ve posteriyor yaprak¢iklar ¢ogun-
lukla septuma, nadiren de ventrikiil duvarina yerlesir-
ler. Bazen de direkt olarak anteriyor papiller adaleye,
moderator banda veya septal bandin arkasina yapigir-
lar. Tim yaprakciklarin serbest kenarlar: birbirine ya-
pisik olursa kapakta atrezi veya darlik olusabilir.

Sag ventrikdil trikiispid kapagin yer degistirmesi so-
nucu daralmis ve ikiye ayrilmigtir. Proksimal kismi atri-
yalize olan ventrikiildiir ve duvar yapisi incelmistir. Sag
ventrikiiliin atriyalize olan kismi ventrikiiliin sistolii s1-
rasinda paradoks calisir. Bu duruma ping-pong belirtisi
ad1 verilir. Kapagin distalinde kalan sag ventrikiil fonk-
siyonel sag ventrikiildiir. Infundibuler, trabekiiler ve an-
terolateral bosluklardan olusan bu yap1 normalden ince
ve dilatedir.

I EBSTEIN ANOMALISI FiZYOLOJISI

EA genis bir spektrumda klinik bulgu verir. Bu anoma-
lide intrauterin ekokardiyografi ile tespit edilen hastala-
rin 6nemli bir kismi kaybedilir. Semptomatik EA’T
yenidoganlarda kalp biiyiimesine bagh olarak akciger hi-
poplazisi vardir. Bu hastalarda pulmoner artere olan kan
akimi azalmigtir. Bu siiregte yiiksek olan pulmoner arter
rezistansi, azalmis kan akimi sonucu fonksiyonel pul-
moner atrezi s6z konusudur. Semptomatik EA’li yeni-
doganlarin yasamalar: i¢in duktus agik olmalidir. Bu
hastalarda sistemik ven6z kan ASD veya PFO yoluyla
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sagdan sola geger. Bunun sonucu hastalar siyanozedir ve
metobolik asidoz s6z konusudur.’

EA’da semptomlar trikiispid kapaktaki yetersizli-
gin derecesine, ASD olup olmamasina, sag ventrikiil
fonksiyon bozukluguna ve Wolf-Parkinson-White
(WPW) gibi patolojinin olup olmamasina bagl olarak
degisir. Erken neonatal donemde dogumdan sonra yiik-
sek seyreden pulmoner arteriyoler rezistans erken do-
nemde konjestif kalp yetersizligi semptomlarini ortaya
¢ikarir. Bu siirecte sant ASD yoluyla sagdan sola dogru-
dur ve bunun sonucu siyanoz olusur. Pulmoner vaskii-
ler rezistansi diismeyen hastalar erken doénemde
kaybedilirler.

I KINIK BULGULAR

EA’nin en 6nemli bulgusu siyanoz, sag kalp yetersizligi,
ve aritmidir. Klinik bulgular hastanin yagina, hemodi-
namik bozuklugun derecesine, trikiispid kapagin yer-
lesme yerine, sag ventrikiil genislik ve fonksiyonuna, sag
atriyum basinci, sag-sol sant derecesine gore degiskenlik
gosterir.

Fizik muayenede; “malar rash” 1/3 hastada sapta-
nir ve siyanotik mitral yiize benzer yiiz goriiniimidiir.
Siddetli trikiispid kapak yetersizligi, artmis sag atriyum
voliimii ve basincina ragmen belirgin juguler venoz
dolgunluk goézlenmez. Sag dal blogu nedeniyle ikinci
kalp sesi ¢ifttir. Trikiispid kapak yetersizligine bagh
olarak 1/3 hastada sternum sol kenarinda pansistolik
iftirim duyulur. Malforme olmus trikiispid orifisin-
den gecen kan akimina bagh olarak diyastolik Gftrtim
duyulabilir. Siyanoza bagh olarak parmaklarda ¢o-
maklagma izlenir. Intrauterin dénemde siddetli EA ne-
deniyle kardiyomegali, hidrops ve tasiaritmi olusabilir.
Agir olgularda intrauterin mortalite yiiksektir. Erken
klinik bulgu veren EA’li yenidoganlarda trikiispid
kapak yetersizligine bagh olarak siyanoz, sag kalp ye-
tersizliginin neden oldugu kardiyomegali vardir. Ye-
nidogan déneminde tani konan ve semptomatik olan
hastalarin prognozu koétiidiir. Hastalarin %20-401 ye-
nidogan doneminde tani alir ve yasam stireleri bir
aydan kisadir. %50’den fazla hasta bes yasindan 6nce
kaybedilir. Tki yasindan énce hemodinamik problem-
ler agir iken, daha biiyiik hastalarda elektrofizyolojik
problemler ortaya ¢ikmaktadir.

Semptomatik EA’li ¢ocuklarda kotii klinik progre-
sivdir. Ado6lesan ve eriskin yagslarda ise aritmi, ilerleyici
siyanoz, azalmig egzersiz intoleransi s6z konusudur. ASD
varliginda ise paradoksal emboli, beyin apsesi ve ani
olim gortilebilir. Daha biiyiik yaslarda semptomatik olan
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cocuklarda ise sadece egzersiz toleransi normale gore
azalmigtir. Konjestif kalp yetersizliginin tetiklendigi ¢co-
cuklarda sadece hafif dispne ve yorgunluk s6z konusu-
dur. Degisik aritmiler, 6zellikle SVT (supraventrikiiler
tasikardi) ve WPW goriliir.

I LABORATUVAR BULGULARI

RADYOLOJIK BULGULAR

EA’de telekardiyografide kalp goriintimii, normal ile tipik
gorlinlimii arasinda degisir. Sag atriyumun genislemesine
ve sag ventrikiiliin yer degistirmesine bagh olarak globii-
ler ve dar pedikiillii yuvarlak bir kalp gortiniimii ortaya
¢ikar. Pulmoner vaskiilarite normal veya azalmistir.

EKG BULGULARI

Sag aks deviyasyonu, sag dal blogu, V1-4’de diisiik amp-
litidli R dalgalar: sag atriyal dilatasyon bulgular: tipik
elektrokardiyografi bulgularidir. Hastalarin %5-10"unda
WPW tip B goriiliir. Rekiirren SVT EA’li hastalarin ya-
risinda gorilir. Bunlarin diginda, atriyal fibrilasyon,
nodal ritim ve AV blok gibi ritim sorunlarini gérmek
miimkiindiir.

EKO BULGULARI

M mode ile trikiispid kapagin anormal yapis1 ve hare-
ketleri saptanir. Tki boyutlu goriintiilemede ise trikiispid
kapagin anatomik patolojisi saptanir. Sag atriyum ve tri-
kiispid kapak yapusi, atriyalize sag ventrikiil boyutu, sag
ventrikil ¢ikim yolu degerlendirilir.® Anteriyor mitral
yaprak¢iginin yerlesim yeri ile trikiispid septal yaprak-
¢1g1n yerlesim yerleri arasindaki mesafe dort bosluk ke-
sitinde 6l¢iiliir. Bu mesafe normalde < 0.8 cm/m? viicut
ylizey alani olmalidur.

Doppler EKO ile ise interatriyal iligkinin varlig: ve
trikiispid yetersizliginin derecesi belirlenir.

KALP KATETERIZASYONU VE ANJiYOGRAFi

Kateterizasyon daha 6nceleri tan1 metodu olarak kulla-
nilirken zamanimizda bu 6nemi kalmamigtir.” Trikiispid
kapagin anormal distal yerlesimi ve bunun sonucu olu-
san anormal sag atriyum genislemesi saptanir. Ortalama
pulmoner arter basinci azalmigtir. Interatriyal diizeyde
sag-sol sant mevcuttur. Oksijen satiirasyonu azalmistir.
Sol-sag sant varsa pulmoner dolagim artar ve konjestif
kalp yetmezligi olusur. Yenidoganda patent duktus ar-
teriyozus (PDA)’lu ve PDA’s1z olgularda artmis pulmo-
ner vaskiiler rezistans nedeniyle olusan sag ventrikiil
¢ikis yolu obstriiksiyonu (RVOTO) anjiyografi ile tani-
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nir. Sag koroner arter trikiispid aniiliisiiniin yerini ta-
yinde yardimec: oldugundan RCA ve trikiispid valve at-
riyal anormal orijini arasindaki fark atriyalize segmentin

boyutunu gosterir.

I TEDAVI

Yenidoganda goriilen semptomlar siyanoz ve konjestif
kalp yetersizligidir. Pulmoner vaskiiler direnci diistir-
mek ve duktal agikligin devamini saglamak yapilmasi
mutlak olan girisimlerdir. Pulmoner vaskiiler direng
distinceye ve hastanin cerrahiye hazirlanmasina kadar
gecen siirede prostaglandin E duktal akim devamlili-
gim1 saglamak ic¢in kullanilir. Kalp yetersizligi i¢in
inotropik ajanlar (dopamin, dobutamin, amrinon) kul-
lanilmalidir. Uzun siireli antikonjestif tedavide digok-
sin ve ditiretik kullanilabilir. Aritmilerin varliginda ise
antiaritmik ajanlar kullanilirlar. Eger trikiispid yeter-
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sizliginin derecesi fazla degilse hasta normale yakin
biyiiyebilir. Adolesan yasta siyanoz ve ilerleyici kar-
diyak disfonksiyon gelisir. Bu vakalarda cerrahi gere-
kebilir.

Cerrahi girisim endikasyonlari; ciddi trikiispid ye-
tersizligi, ciddi siyanoz, agir kalp yetersizligi, kardiyome-
gali ve ciddi aritmilerdir. Orta derecede trikiispid
yetersizligi, orta—agir siyanoz, agir kalp yetersizligi du-
rumlarinda trikiispid kapak onarimi veya replasmani ve
ASD’nin kapatilmasi gerekir. Agir semptomlarin ciddi-
yetine bakmaksizin kardiyotorasik oran >0.60 ise ope-
rasyon endikasyonu mevcuttur. Sol-sag sant varliginda
Qp/Qs orami >1.5 ise TY’ye bakmaksizin ASD kapatil-
malidir. Hayat1 tehdit eden aritmilerde ablasyon teda-
visi gerekebilir. Belirgin pulmoner stenozu ve pulmoner
atrezisi olan hastalarda sonug fatal oldugu igin transp-
lantasyon uygulanmalidir.
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