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OZET

Ebstein anomalisi, trikiispid kapagin nadir rastlanan
dogumsal biranomalisidir. Bu nedenle 23'ii kiz, 28'i erkek
51 Ebstein, anomalili olgunun verilerini degerlendirmeyi
uygun bulduk.

Olgularimizin 17'sinde (%36.22) yakinmalar ilk yasta
baslamasina karsin yalnizca 4 olgu (%7.8) ilk yas iginde
basvurmustur. 49 olguya ekokardiyografik inceleme, 33
olguya kardiyak kateterizasyon uygulanmis ve
kateterizasyon sirasinda belirgin bir komplikasyon
olusmamigtir. 40 olguda tani ekokardiyografik inceleme,
2olgudaise kateter ile konulmustur.

Cogu sag ventrikil c¢ikis yolunda olmak lizere ek
defektlere 12 olguda (%23.5) rastlanmigtir. 14°G trikiispid
valv replasmani ve 3'ii plikasyon olmak iizere 23 olgu
ameliyat edilmistir. Ameliyat edilen olgularda
atrioventrikiiler blok, degisken bloklu flatter, serebral
infaktiis, beyin 6demi, postperikardlyotomi sendromu gibi
komplikasyonlar ortaya gikmistir.

Sonug olarak Ebstein anomalisinde klinik tablonun
degisken oldugunu; hastalarin yakindan izlenmesi
gerektigini; zorunlu durumlarda cerrahi tedaviye
basvurulacagini; bunun da belirli bir riski oldugunu
soyleyebiliriz.
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Ebstein anomalisi, trikiispid kapagin dogumsal bir
defektidir. Hastaligin temel lezyonlari Wilhelm Ebstein
tarafindan 1866 yilinda yapilan bir otopsi ¢caligmasinda
gosterilmis olmasina karsin, hastalik klinik olarak ancak
1949 yilinda taninabilmistir (1).
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SUMMARY

Ebstein's anomaly of the tricuspid valve is a rare
congenital cardiac lesion. We therefore reviewed the
data of 51 patients (23 female, 28 male) with Ebstein's
anomaly, diagnosed by echocardiography (49 cases)
and/or cardiac catheterization.

Although the symptoms were noticed by family in
17(36.2%) cases before 1 year of age; only 4(7.8%)
cases applied to hospital in this period of life.

Associated cardiac defects most of which affected
the right ventricular outflow tract were detected in
12(223.5%) patients. 23 patients were operated on, 14 of
them had tricuspid valve replacementand 3 ofthem had
plication. Atrioventricular block, atrial flutter with various
degree atrioventricular block, cerebral edema and
postpericardiotomy syndrome were detected as
postoperative complications.

We can conclude that in Ebstein’s anomaly of the
tricuspid valve the clinical spectrum Is wide. Since clinical
course is variable the patients should be followed
closely. The cases with surgical indication should be
operated on; although long term results are not very
successful.

Key Words: Ebstein's anomaly, Plication, Tricuspid
valve replacement
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Ebstein anomalisindeki temel bozukluk, trikispid
kapagin septal ve posterior yaprakgiklarinin sag ventri-
kdl icine dogru yer degistirmesi sonucu sag ventrikiiliin
bir boliimiiniin atriyalize olmasidir (2).

Ebstein anomalisi oldukga nadir goriilen bir ano-
malidir ve 210.000 canli dogumda 1 olarak rastlandig:
diisiiniilmektedir (3). Nadir olmasi nedeniyle Ebstein
anomalisi tanisi alan 51 olgumuzun bulgularini ve cer-
rahi sonuglarini yayinlamayi uygun bulduk.
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MATERYEL VE METOD

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Kardiyoloji Unitesine 1977-1993 tarihleri arasinda
basvuran hastalarin 51'ine Ebstein anomalisi tanisi
konulmustur. Hastalarin timinin anamnezi alinmis,
fizik muayenesi, tele ve elektrokardiyografik incele-
meleri yapilmigtir. Kirkdokuz olguya ekokardiyografi,
33 olguya kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uy-
gulanmistir.

Tani ekokardiyografinin uygulandigi kirkdokuz olgu-
da bu yontemle, 2 olguda ise kardiyak kateterizasyon
ile konulmustur. Ebstein tanisi igin ekokardiyografik in-
celemede trikiispid annulusu ile anormal lokalizasyon
gosteren trikiispid septal yaprakgik arasindaki mesafe-
nin 8 mm/m”nin Ustiinde bulunmasi sarti kabul edil-
mistir (3).

BULGULAR

Ebstein anomalili 51 hastanin 23'linii kizlar, 8'ini
erkek hastalar olugturmustur.

Hastalarin boélimiimiize basvuru yaslari 2 giin
ile 15 yas arasinda degismistir. Tablo 1'de hastalarin
basvuru yaslarn incelendiginde ancak 4 olgunun
(%7.8) 1 yastan o6nce, geri kalan 47 vakanin
(%92.2) ise 1 yastan sonra basvurdugu buna karsin
olgularin yakinmalarinin 17 olguda (%36.2) 1 yastan
o6nce ve 30 olguda (%63.8) 1 yastan sonra basladigi
goriulmektedir.

Dort hastanin yalnizca ufiirum saptanmasi nede-
niyle bolimiimiize sevk edilmesine karsilik, geri kalan-
larda belirgin yakinmalar mevcuttur (47 olgu). Hastala-
rimizda en sik rastlanan yakinma %74.5 orani ile ca-
buk yorulma olmus, bunu sirasi ile %54.9 oraninda
nefes darligi, %49 oraninda morarma, %43.1 oraninda
carpinti, %7.8 oraninda go6giis agrisi, %1.9 oraninda
bayilma izlemistir (Tablo 2).

Tablo 3'de fizik muayene bulgulari goériulmektedir.
En sik rastlanan fizik muayene bulgusu sistolik uflrim
(%62.7) olmus, bunu sirasi ile dispne (%54.9), siyanoz
(%50.9), ikinci kalp sesinde genis ciftlesme (%47), co-
mak parmak (%39.2), sistolo-diyastolik Ufiirim (%31.3),
tuclinci kalp sesi (%21.5), klik (%11.7), tasikardi

Tablo 2.  Hastalarda rastlanan yakinmalar
Yakinmalar Vaka sayisi %
Cabuk yorulma 38 745
Nefes darligi 28 549
Morama 25 49.0
Carpinti 22 431
Gogiis agnsi 4 78
Bayilma 1 19
Tablo 3. Fizik muayene bulgulari

Bulgular Vaka sayisi %
Sistolik iifiirtim 32 62.7
Dispne 28 54.9
Siyanoz 26 50.9
ikinci kalp sesinde genis ciftlesme 24 47.0
Comak pamrmak 20 39.2
Sistolo-diyastolik Uifiirtim 16 313
Ugiincii kalp sesi 1" 215
Kilik 6 1.7
Tasikardi 5 938
ikinci kalp sesinde sertlesme 2 39
Odem 1 19

Tablo 1. Yakinmalarin baslama ve hastaneye basvuru
yaslan

Baslama Basvuru
Yas grubu vaka sayisi (%) vaka sayisi (%)
1 yasin alti 17 (36.2) 4 (7.8)
12 yas 6 (12.7) 6 (11.8)
35 yas 7 (149) 12 (23.6)
6-12 yas 14 (29.8) 22 (431)
12 yasin lstii 3 (64 7 (13.7)
Toplam 47 (100) 51 (100)
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(%9.8), ikinci kalp sesinde sertlesme (%3.9) ve 6dem
(%1.9) izlemistir.

Sistolik veya sistolo-diyastolik ufiirim saptanan 48
Ebslein anomalili hastada ufiirim lokalizasyon lan ince-
lendiginde, olgularin %64.'unda mezokardiyak odakta,
%23'linde sternumun sol alt kenarinda ve %12.5'unda
apekste lokalize oldugu saptanmistir.

Ebstein anomalili hastalarda en sik rastlanan elek-
trokardiyografik bulgu sag atrial dilatasyon ve sag dal
bloku olmustur (%60.7). Bunu %31.3 orani ile I. de-
rece atriyoventrikiiler blok, %7.8 oraninda supraventri-
kiiler tasikardi ve %3.9 oraninda Wolff-Parkinson-White
sendromu izlemistir (Tablo 4).

Olgularin telekardiyogramlari incelendiginde olgula-
rin %90.1'inde kardiyomegali ve %11.7'sinde sag atrial
dilatasyon varhgini diisiindiiren radyolojik bulgularin bu-
lundugu goriilmiistiir. Olgularin %33.3'iinde pulmoner
damar goélgeleri azalirken, %1.9'unda artis saptanmistir.
Keza pulmoner arter topuzu %5.9 olguda belirgin iken
%3.9 olguda ¢okiik bulunmustur (Tablo 5).

Tani ve ilave defektlerin saptanmasi amaci ile 51
hastanin 49'una ekokardiyografik inceleme yapilmistir.
Trikiispid annulusu ile anormal trikiispid septal yaprak-
ciklan arasindaki mesafe ortalamasi 20%9.46 mm ola-
rak bulunmustur. Trikispid kapagin mitral kapaktan or-
talama 97.5%30.1 ms ge¢ kapandigi ve yine trikiispid
kapakta ortalama 2.43+0.7 m/sn velositede bir yetmez-
lik Gftirumi bulundugu gorulmustiir (Tablo 6).
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Tablo 4.  Elektrokardiyografik bulgular defekt kapatilmig, 7 olguda ise ek konjenital kalp ano-
malilerine miidahale edilmistir.

Bulgular Vaka sayisi %

Tablo 8'de cerrahi girisim uygulanan olgularda or-
Sag atrial dilatasyon 31 60.7 taya gikan komplikasyonlar gériilmektedir. Yedi (%30.4)
Sag dal btoku 31 60.7 olguda ameliyat sonrasi komplikasyonlara rastlanmis
I. derece A-V blok 16 31.3 ve en sik goriilen komplikasyon atriyoventrikiiler blok
Supraventrikiiler tagikardi 4 7.8 (%13) olmustur.
WPW sendromu 2 3.9

Tablo 5. Telekardiyograflk bulgular

Olgular prognozlari yoniinden incelendiginde 20 ol-
gunun kontrole gelmedigi, buna karsilik 13'U cerrahi gi-

Bulgular Vaka sayisi %
Kardiyomegali 46 90.1
Pulmoner vaskiilaritede azalma 17 33.3
Sag atrial dilatasyon 6 11.7
Pulmoner topuz belirginligi 3 5.9
Pulmoner topuz ¢okiikligii 2 39
Pulmoner vaskiilaritede artma 1 19

Tablo 6. Ekokardiyografik bulgular

En En
Bulgular Ortalama’  diisiik yiiksek
Trikiispid annulus- 20+9.46 8 35
septal yaprakgik arasi (mm)
Trikiispid, mitral kapak 97.5+30.1 60 140
kapanis farki (ms)
Trikiispid yetmezlik 2.43%0.7 1.94 3.61

velositesi (m/sn)

a: ortalama * SD

Ebstein anomalili vakalarin 12'sinde (%23.5) atrial
septal defekt disinda ilave kalp defektleri goriilmis ve
en sik rastlanan ilave kalp defekti pulmoner stenoz ol-
mustur (5 olgu). Bunu ikiser olgu ile ventrikiiler septal
defekt ve diizelmis transpozisyon ve birer olgu ile mit-
ral valv prolapsusu, koroner siniisiin sol atriuma agil-
masi, sefalik damar anomalisi ve sag ventrikiil hipopla-
zisi izlemigtir.

Ebstein anomalili 51 olgunun 29'una ameliyat ka-
rann verilmis olmasina karsin, 4 olguda ailelerin izin
vermemesi, hemorajik infarkti nedeniyle 1 olgunun ge-
nel durumunun kotii olmasi ve bagka bir olguda anes-
tezi verilisi sirasinda ventrikiiler tasikardi gelismesi ne-
deniyle, cerrahi girisim yalnizca 23 olguya uygulanabil-
migtir.

Tablo 7de Ebstein anomalili 23 olguya uygulanan
cerrahi girisim yontemleri goriilmektedir. 14 olguya tri-
kispid valv replasmani, 3 olguya plikasyon yapilmigtir.
Trikiispid valv replasmani yapilan 14 olgunun 12'sinde
ek olarak atrial septal defekt kapatilmistir. Bir olguya
yalnizca trikiispid valv replasmani, 2 olguya Glenn a-
meliyati uygulanmistir. Ug olguda sadece atrial septal

Tablo 7. Uygulanan cerrahi girisim yontemleri
Yontem Vaka sayisi
TVR+ASD kapatiimasi 9
TVR+ASD kapatilmasi+PS giderilmesi 2
TVR+VSD kapatiimasi 1
TVR 1
Toplam 13
Plikasyon+ASD kapatilmasi+PS giderilmesi 2
Plikasyon+TVR+ASD kapatiimasi 1
Toplam 3
Glenn Ameliyati 2
VSD kapatiimasi+Debanding 1
ASD kapatilmasi+PS giderilmesi

ASD kapatilmasi 3
Toplam 5
Toplam 23
TVR: Trikiispid valv replasmani

Tablo 8. Ameliyat komplikasyonlari
Komplikasyonlar Vaka sayisi %
AV blok 3 13
Degisken blokiu flatter 1 4.3
Serebral infaktiis 1 4.3
Beyin 6demi 1 43
Postpenkardiyotomi 1 4.3
Toplam 7 30.4
Tablo 9. Ebstein anomalili vakalarin prognozu
Vakalarin prognozu Vaka sayisi %
Yasayan vaka sayisi 26 51
Kontrole gelmeyen hasta sayisi 20 39.2
Ameliyat sonrasi 3 5.9
ge¢ donemde kaybedilenler

Ameliyat sonrasi 2 3.9
erken donemde kaybedilenler

Toplam 51 100.0
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KARAASLAN ve Ark.

TRIKUSPID KAPAGIN EBSTEIN ANOMALISi (51 VAKANIN DEGERLENDIRILMESI) 107

risim uygulanan olgu olmak lizere, 26 olgunun diizenli
olarak kontrollere geldikleri goriilmiistiir. Geri kalan 5
olgudan 2'sinin beyin infarktiis ve 6deminden ameliyat
sonrasi erken donemde ve 3 olgunun ise infektif endo-
kardit, emboli ve pace disfonksiyonu gibi nedenlere
bagh olarak ameliyat sonrasi ge¢ donemde kaybedildi-
kleri goriilmustir (Tablo 9).

TARTISMA

Trikiispid kapagin Ebstein anomalisi, klinik seyri
degiskenlik gosteren bir anomalidir. Klinik bulgulari in-
trauterin veya yenidogan doéneminde baslayanlarda
mortalite orani yiiksektir (4,5). Hastalarin gogunda
dogumdan bir yil sonra semptomlar kaybolur ve bu
hastalar uzun yillar asemptomatik veya hafif sempto-
matik olarak yasamalrini siirdirirler. Ebstein hastahgi-
nin kiz ve erkeklerde ayni oranda rastlandigi bilinmekte-
dir (4,6). Olgu grumuzda ise erkek gocuklara biraz da-
ha fazla rastlanmis olmasinin rastlantisal oldugu
diistinilmektedir.

Gentles ve arkadaslarinin (6) yayinladigi 48 Ebs-
tein anomalili olgu serisinde, hastalarin %35'inin
yasamin ilk giinlerinde siyanoz veya ifiirirn nedeniyle
basvurmalarina karsin bizim calismamizda olgularin
ancak %7.8'i (4 olgu) 1 yasin altinda ve %3.9'u (2 ol-
gu) yenidogan déneminde basvurmustur. Ancak yakin-
malarin baslangic yasi gozéniine alindiginda olgularin
%36.2'sinde yakinmalarin 1 yasin altinda ve ¢ogunlukla
yenidogan déneminde basladigi goriilmektedir. Bu sayi
Gentles'in bildirdigi sayiya oldukca yakindir. Bu durum
hastalarimizin yakinmalarinin baglamasina karsin he-
men hekime gotiiriilmediklerini; veya hekime basvuran
olgularin bolgesel hastanelerde bir siire tedavi edildik-
ten sonra yakinmalarinin gegmemesi lizerine sekv edil-
diklerini diigtindiirmektedir.

Guliani ve arkadaslari Ebstein anomalili hastalarin
%60"'Inda dispne, %61'inde siyanoz, %12'sinde carpinti,
%10'unda 6dem saptadiklarini belirtmektedirler (7). Bi-
zim calismamizda dispne %54.9 siyanoz %50.9,
tasikardi %9.8, 6dem ise %1.9 oraninda rastlanmistir.
Trikiispid yetersizligine ve trikiispid kapaktan gecen
fazla akimin dogurdugu relatif darhga bagh olarak olgula-
rin %94'liinde sistolik veya sistolo-diyastolik (ifiiriirn
saptanmigtir. Sag dal blokuna bagh olarak ikinci kalp
sesinde genis ciftlesme olgularin %47'sinde goriilmis,
ikinci kalp sesinde sertlesme ve klik gibi oskiiltasyon
bulgularn ise biiyiik olasilikla ek defektlere bagh olarak
geligsmistir.

Ebstein anomalili olgularin ¢ogunda sag dal bloku,
1/2-1/3'linde l.dereceden atriyoventrikiiler blok, 1/4-
3/4'linde sag atrial dilatasyon ve %4-26'sinda Wolff-
Parkinson-White sendromunun elektrokardiyografi bul-
gularina rastlandigi bildirillmektedir (3). Bizim olgulari-
mizda da literatiire uygun olarak l.derece atriyoventri-
kiiler bloka %31.3, sag atrial dilatasyon ve sag dal blo-
kuna %60.7 oraninda rastlandigi gorilmektedir. Hasta-
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larimiza elektrofizyolojik calisma yapilmamisgtir. Ancak
ylizey elektrokardiyografileri incelendiginde 2(%3.9) ol-
guda kisa PR mesafesi ve delta dalgasi tarzinda Wolff-
Parkinson-White sendromunun bulgulari goriilmiistiir.

Ebstein anomalisinde kalp normal veya asiri dere-
cede genislemis olabilir. Hastanin yasi ve defektin agir-
hig1 kardiyomegali derecesini etkiler. Bizim olgularimizda
kardiyomegaliye %90.1 (46 olgu) gibi yiiksek oranda
rastlanmis olmasi hastalarimizin ileri yaslarda basvur-
mus olmalarina baglanabilir. Kardiyomegali bulunan
6(%11.7) olguda sag atrial dilatasyonu diisiindiirecek
sekilde kalbin sag kenarinin asirn derecede konveks
goriiniimde oldugu izlenmistir. Olgularin %33.3'linde
pulmoner damar goélgesinde azalma oldugu bulunmus,
bu azalmanin bazi olgularda pulmoner stenoza bagh ol-
masina karsilik cogunda Ebstein anomalisinde goriilen
atrial diizeydeki sagdan sola olan santa baglanmistir.

Karakteristik klinik bulgulara sahip olmayan Ebs-
tein anomalili hastalarda tani, ekokardiyografi ile konul-
maktadir, iki boyutlu ekokardiyografide apikal dort
bosluk tani igin en uygun pozisyondur. Bu pozisyonla
atrioyoventrikiiler annulus, trikiispid yaprakgiklarinin yer
degistirmesi ve atriyalize olmus sag ventrikiil ayni anda
goriintiilenebilmektedir. Normalde trikiispid kapak mi-
trala oranla apekse daha yakindir. Bu nedenle Ebstein
anomalisinde oldugu gibi trikiispid kapagin normalden
daha fazla miktarda apekse dogru yer degistirdiginin
soylenebilmesi icin bazi kriterlere gereksinim vardir.
Bazi calismalarda trikiispid kapagin cocuklarda 15 mm
ve erigkinlerde 20 mm'lik yer degistirmesi tani koyduru-
cu olarak kabul edilmesine karsin cogunlukla trikiispid
annulusu ile anormal lokalizasyon gosteren trikiispid
septal yaprakc¢ik arasindaki mesafenin 8 mm/m”nin ls-
tiinde olmasi kriteri kabul edilmektedir (3.8). Calisma-
mizda Ebstein tanisi icin trikiispid septal yaprakcik ve
annulus arasindaki mesafenin 8 mm/m”nin lustiinde ol-
masi kosulu kabul edilmistir.

Kullanilmaya baslanan yeni kontrast maddeler ve
modern kateter teknikleri ile eskiden kateterizasyon si-
rasinda sik olarak goriilen aritmi riski azalmistir (3).
Calismamizda ¢ogu ek defektleri gostermek amaci ile
33 olguya kardiyak kateterizasyon uygulanmis ve kate-
terizasyon sirasinda herhangi bir komplikasyon goriil-
memistir. Kateterizasyon yapilan 33 olgudan 31'i eko
tanisi ile tamamlayici kalp kateterizasyonuna alinmistir.
Diger 2 hastaya ise eko c¢alismasi yapilmadan katete-
rizasyonu yapilmistir. Ekokardiyografik inceleme yapilan
49 olgunun hepsinde Ebstein tanisi dogru olarak konul-
mustur (sensitivite-100). Bu bulgular tanida ekokar-
diyografinin ne derece 6nemli oldugunu gostermektedir.

Radford ve arkadaslari Ebstein anomalili 35 ol-
guyu incelediklerinde 8(%22.8) olguda cogu sag ventri-
kil ¢ikis yolunda olmak lizere ek anomali bulundugunu
gostermislerdir (1). Bunlarin i¢iinde pulmoner stenoz,
ikisinde pulmoner atrezi, birinde cift cikish sag ventrikiil
ile birlikte pulmoner stenoz ve ikisinde aort koarktas-
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yonlu diizelmis transpozisyonun bulundugu bildirilmistir.
Calismamizda 51 olgunun 12'sinde (%23.5) ek anomali
saptanmig, Radford ve arkadaslarinin galismasina uy-
gun olarak en sik rastlanan anomali pulmoner stenoz
(%9.8) olmustur.

Ameliyat edilen olgularimizin en uzun izlem siiresi
10 yil (ortalama 4.65%2.71 yil) olmasina karsilik, ameli-
yat edilmeyen olgularin en uzun izlem siiresi 15 yil, en
kisa 1 yil (ortalama 3.8+4.81 yil) olarak bulunmustur.
Olgularimizin 23'iine cerrahi girisim uygulanmistir. Cer-
rahi girisim uygulanan 7 olguda (%30.4), postoperatif
donemde cerebral infaktiis, beyin 6demi, postperikar-
diyotomi sendromu, atriyoventrikiiler blok ve degisken
bloklu flatter gelismis ve 5 olgu ameliyat sonrasi erken
veya ge¢ donemlerde kaybedilmistir. 51 olgunun 26'si
diizenli olarak kontrole gelirken 20 olgu kontrole gel-
memistir. Kontrole gelen olgularin 13'ii cerrahi girisim
uygulanan olgulardir. Trikiispld valv replasmani uygula-
nan 14 olgunun 2'si postoperatif donemde beyin 6demi
ve cerebral infaktiis nedeniyle kaybedilmis 3'u izleme
gelmemistir. 9 olgu ise muntazam olarak kontrole gel-
mektedir. Celermajer ve arkadaslari, Hospital for Sick
Children'de yaptiklari geriye doniik bir caligmada trikus-
pid kapaga yonelik cerrahi girisim uygulanan 12,14,18
yaslarindaki 3 Ebstein anomalili hastadan yalnizca biri-
nin yasadigini belirtmektedirler (9). Kontrole gelmeyen
olgularimizin durumuna iliskin yorum yapamiyoruz. An-
cak elde ettigimiz sonuglar Mayo kliniginin cerrahi gi-
rigim icin 6ngoérdugiu a) NYHA'ya goére Il veya IV. sinif-
ta bulunmasi, b) NYHA | veya Il. sinifta olmasina
karsin kardiyotorasik oranin 0.65'den fazla olmasi, c)
agir slyanoz bulunmasi (arteriyel satiirasyonun %80'den
diisiik olmasi) ve polisitemi (hemoglobinin 16
mg/dl'den yiiksek degerde bulunmasi), d) NYHA'ya
gore | veya Il sinifta olmasina karsin paradoksik am-
boli bulunmasi, e) aksesuar atriyoventrikiiler yollar ne-

deniyle tibbi olarak kontrol edilemeyen resiprokal
tasikardi bulunmasi gibi kriterlere uyulmasi gerektigini
destekler niteliktedir (3).
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