Ebstein Anomalisine Eslik Eden Atriyal Septal Defekt
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Ozet

Ebstein anomalisi 1866 yilinda Wilhelm Ebstein tarafindan tanimlanmistir. Ebstein anomalisi tiim konjenital
kalp anomalilerinin % 1 ini olusturmaktadir. Siklikla Pulmoner stenoz veya atrezi, Atriyal Septal Defekt,
Ventrikiiler Septal Defekt ve Fallot Tetrolojisi eslik eder. Hastalarda genel olarak 3 temel patofizyolojik durum
vardir. Sag ventrikiil anomalileri,trikuspit kapak anomalileri,aksesuar ileti yollart (WPW sendromu). Medikal
tedavisinde konjestif kalp yetmezligi, aritmiler ve bakteriyel endokardit proflaksisi yapilmaktadir. Cerrahi
tedavide ise mekanik veya bioprotez kapak replasmani, kapagin plastik rekonstriksiyonu veya replasman ile
rekonstriksiyon yapilabilir.Ebstein anomalisi nadir konjenital kalp hastaliklarindan biri olmasi nedeniyle,
klinigimizde tedavi olan bir olgu literatiir bilgileri verilerek sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Ebstein Anomali, Atrial Septal Defekt.

Atnal Septal Defect With Ebstein’s Anomaly

Abstract

Ebstein anomally described by Willhelm Ebstein in 1866. Ebstein anomaly accounting for 1/100 of all cases of
congenital heart disease. Pulmoner stenosis or atresia is most common accompaying defect. Others include
ASD,VSD,TOF,PDA.Three primary pathophisiologic features predominant patients with anomaly. Right
ventricle abnormalities, tricuspidal valve abnormalities, accessory conduction pathways (WPW syndrome).
Medical treatment will consist of the treatment of the congestive heart failure, arrhytmias and prevention of
bacterial endocarditis. Mechanical or bioprothesis valve replacement or valve plastic reconstruction, or
reconstruction with replacement have been used in surgical treatments. We report one case of this rare Ebstein’s
anomaly with the review of the literature
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GIRIS trikuspit aniiliisiin  daraltilmast  ve eger
Ebstein anomalisi 1866 yilinda Wilhelm Ebstein anterior leaflet sag ventrikille dogru
tarafindan tarif edilmistir. Konjenital kalp kaymissa, cok kalin ise ya da kribriform
hastaliklart i¢cinde yaklasitk %1 oraninda yapida olup tamir olanaksiz oldugunda;
goriilmektedir [1]. Etyolojisinde multifaktoryel trikiispit kapak replasmani yapilmalidir [3].
kalitsal ge¢is onemli olmakla beraber gebelikte

maternal lityum ve benzodiazepin kullanimiyla OLGU

iligkisi tespit edilmistir [2]. Pulmoner stenoz, 16 yasinda bayan olgu. Nefes darligi, ¢arpinti
atrezi veya ASD en sik olarak eslik eden ve efor dispnesi sikayetleri ile bagvurdu.
defektlerdir ayrica VSD, Fallot Tetralojisi, PDA NYHA gore simuf II-III idi. Hastanin

birlikte bulunabilir. ileti sistemi genellikle
normal olmakla beraber %14 oraninda aksesuar
A-V  yol mevcuttur. Hastaligin klinigini
genellikle {i¢ primer patofizyolojik durum
belirler. Sag ventrikiill anomalileri, trikiispit
anomalisi ve aksesuar A-V ileti sistemi.
Trikuspid  kapak  leafletlerinin  anormal
gelisimine bagli olarak trikuspit kapak
genislemesi, sag ventrikiil ve kapak ile ilgili
yapilarin anormal gelisimi meydana gelir, septal
ve posterior leafletlerin anulusa baglanma yeri
sag ventrikill apeksine dogru uzayabilir.
Tedavisinde ASD ve Patent

Foramen Ovale varsa kapatilmali atrialize
boliimiin plikasyonu posterior aniiloplasti ile

semptomlar1 bir y1l once baglamis. EKG’ de
normal siniis ritmi ile birlikte sol dal blogu
vardi. TEE-Transtorasik ekokardiografide
interatrial septumda 2 cm capinda sekundum
tipte ASD, trikuspit kapak septal leafletinin
normal yerinden 3,5 cm daha asagida yerlesik
oldugu 3. derece trikuspit yetmezligi ayrica
genis atriyalize sag ventrikiil ve hipoplastik
ana sag ventrikiil olusumu izlendi. Septal
leaflet pulmoner kapagin hemen altinda
tutulum gostermekteydi, (Sag ventrikiil ¢ikim
yolu darligl). Operasyonda aorta-bikaval
kaniilasyonla pompaya girildi. Sag atriyotomi
yapilarak trikiispit kapak ve sekundum tipteki
ASD goriildii ( Resim 1).
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Resim 1: Intraoperatif goriiniim

Sekundum tip ASD primer olarak onarildi.
Trikiispit kapak anterior leafletin kribriform
yapida olup anniiloplastiye uygun olmadigindan
heterogreft (Sorin Biomedica biyoprotez no:33)
Bioprotez kapak ile replase edildi. (Resim 2).

Resim 2: Replase Trikiispit kapak

Postoperatif ~ komplikasyon  gelismedi.
Yapilan kontrol ekokardiyografide interatrial
septumun intakt oldugu ve replase fonksiyonel
biyoprotez trikiispit kapak tespit edildi. Hastanin
daha  sonraki  kontrollerinde  preoperatif
semptomlarinin belirgin olarak azaldigi tespit

edildi. Postoperatif 6. ay NYHA gore sinif 1
idi. Hasta halen klinigimizce takip
edilmektedir.

TARTISMA

Ebstein anomalisi nadir konjenital kalp
hastaliklarindan biri olmakla beraber tedavi
edilmedigi takdirde erken yaslarda Oliimlere
neden olabilir. Medikal tedavisinde; kalp
yetmezligine yonelik tedavi, aritmilere
yonelik antiaritmik ila¢ tedavisi, aksesuar ileti
yollarmin ablasyonu ve infektif endokardit
proflaksisi. Cerrahi tedavisi Chauvaud
siniflamasina gore yapilir. Tip A’da, septal
kapak¢ik orta derecede deplasedir ve sag
atrium normale yakin biuyiikliiktedir. Tip
B’de septal kapakcik ileri  derecede
deplasedir, sag atrium genislemis fakat
anteroseptal kapakc¢ik normaldir. Bu iki tip
anomaliye rekonstriktif cerrahi teknikler
uygulanir. Bunlar Carpenterier teknigi ile
Anteroseptal kapakgigin yiikseltilmesi ve sag
ventrikiil lineer plikasyonu, ya da De Vega
ring aniiloplastisidir. Tip C’de inferior ya da
mural kapak¢igin - yoklugu, anteroseptal
kapagin restriktif olmast ve buna bagh
pulmoner arterin ¢ikim yolu darligi bulunur.
Tip D’de ise Trikuspit kapakg¢iklarin ventrikiil
duvan icinde kaldig1 ve sag ventrikiiliin ¢cok
ince ve duvar hareketlerinin ileri derecede
bozuktur. Tip C ve D’de rekonstriktif
cerrahiye uygun olmamasindan dolay1 kapak
replasman cerrahisi uygulanmaktadir. Bu
olgularda eslik eden ASD veya PDA
kapatilmalidir [4]. Cesitli serilerde mortalite
oranlar1 %9 ile %10 arasinda belirtilmektedir
[5]. 10 willik sagkalim ise %75 olarak
belirtilmistir [6]. Tedavi yontemlerinde %33
oraninda trikuspit kapak replasmani, %27
oraninda kapak tamiri, %25 oraninda sag
ventrikiil tamiri ve %7 oraninda ise palyatif
sant kullanilmaktadir [7].

Ebstein Anomalisi hastalarinda klasik
tamir yontemi genellikle atriyelize kismin
transfer plikasyonu ile gerceklestirilmesine
ragmen; Anterior leafletin kalin, yilizey
alaninin yetersiz ve kribriform yapida oldugu
durumlarda trikiispit replasman tedavisi tercih
edilmektedir [8].

Cerrahi tedavide hastanin anterior leafleti
kribriform ve ylizey alami yetersiz olmasi
nedeni ile replasman tedavisi yapilmistir.
Trikiispit valv replasmaninda bioprostetik
kapak kullanmamizda ise: Ebstein
Anomalisinde mekanik kapaklarin  akut
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tromboz ve disfonksiyon riskinin daha yiiksek
olmasi ve hastanin ileride ¢ocuk sahibi olma
istegi etkili olmustur.

ASD kapatilmasinda ise; koroner sinus agzi
atrial tarafta kalacak sekilde ve kapak trikuspit
anulus seviyesinde replase edildiginden ileti
sistemine  verilebilecek = zarar = minimize
edilmistir. Atriyalize sag ventrikiiliin bir kismi
atrial tarafta kaldigindan normal anatomik
hacimlere ©Onemli oranda yaklasilarak, izole
ASD  olgularinda oldugu  gibi; ileride
olusabilecek pulmoner vaskiiler hastalik riskini
ortadan kaldirmak amaci giidiilmiistiir.

Ebstein Anomalisi nadir konjenital kalp
hastaliklardan birisi olup siklikla ASD eslik
etmektedir. Trikiispit kapagin anterior leafleti;
replasman ya da  rekonstriktif  cerrahi
uygulamasinin esas belirleyicisidir. Anterior
leafletin ileri derecede sag ventrikiile deplase
oldugu kendi yapisinda kribriform ve yiizey
alaninin yetersiz oldugu durumlarda replasman
tedavisi 6n plana ¢ikmaktadir. Ayrica replasman
sirasinda koroner siniis agzi atrial tarafta
birakilmaya calisildiginda ise olasi sutiir hattinin
ileti sistemine verecegi zarar en aza indirecegi
diistiniilmektedir.
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