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Siyanoz ve senkop ile basvuran 16 yasindaki hastada Ebstein anomailisi

Ebstein’s anomaly in a 16-year-old child presenting with cyanosis and syncope
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Ebstein anomalisi trikiispid kapagin nadir bir malformas-
yonudur; tiim dogustan kalp hastaliklarinin %0.5’ini olus-
turur. Klinigimize siyanoz ve senkop yakinmasi ile bagvu-
ran 16 yaginda bir erkek hastada tip B Ebstein anomalisi
saptandi. Hasta, Carpentier tipi onarim teknigi kullanilarak
bagarili sekilde ameliyat edildi. Ameliyattan hemen sonra
siyanoz tlimiiyle kayboldu. Hastanin ameliyat sonrasi iyiles-
mesi sorunsuz gerceklesti.

Anahtar sozciikler: Ergen; siyanoz; Ebstein anomalisi/komplikas-
yon/cerrahi; senkop.

Dogustan kalp hastaliklar1 icerisinde Ebstein ano-
malisi goriilme sikligi %0.5°dir.!"" Carpentier tarafin-
dan tanimlanmig anatomo-fonksiyonel siniflamaya gére
dort tipi vardir. Tip A'da (%5) atriyalize olmus sag
ventrikiil boyutu oldukca kiiciiktiir ve septal yaprak-
cik az miktarda yer degistirmistir. Tip B’de (%35)
septal yaprakcik onemli derecede yer degistirmistir.
Anterosuperior yaprakcik mobilizasyonu normal, atri-
yalize ventrikiil orani fazladir. Tip C’de (%51) mural
(inferior) yaprakcik hipoplaziktir ya da yoktur; antero-
superior yaprakcik kisa olan korda tendinealar tarafin-
dan oldukg¢a sinirlandirilmis, anterolateral papiller adale
sag ventrikiil duvari ile birlesmistir. Atriyalize ventrikiil
oldukca genis ve sag ventrikiil diskinetiktir. Tip D’de
(%8) ise trikiispid kapak yaprak¢ik dokusu az, atriya-
lize ventrikiil oran1 artmis, sag ventrikiil duvari ince
ve kontraktilitesi de azalmigtir.” Ebstein anomalisinde
semptomatoloji anomalinin tipine gore farklilagsmakta-
dir. Hastalarin %48’inde siyanoz gozlemlenir, %64 tinde
ise ek kardiyak anomaliler vardir.” En sik atriyal
septal defekt (ASD) eslik eder. Wolff-Parkinson-White
(WPW) sendromu olgularin %5’ine eslik eder, cerrahi
sirasinda radyofrekans ablasyon yapilabilir.®! Trikiispid
yetersizliginin fazla olmasi, kardiyotorasik oranin (KTO)
>%65 olmasi, siyanozun goriilmesi ve hastanin NYHA
(New York Heart Association) fonksiyonel kapasitesinin
diistik olmasi, hasta sagkalim oranini etkileyen en 6nemli

Ebstein’s anomaly is an uncommon malformation of the
tricuspid valve, accounting for 0.5% of all congenital heart
diseases. We presented a 16-year-old male child with type
B Ebstein’s anomaly, who presented with complaints of
cyanosis and syncope. He was successfully operated on
with the Carpentier’s repair technique. Cyanosis completely
disappeared just after the operation and the patient had an
uneventful recovery period.

Key words: Adolescent; cyanosis; Ebstein anomaly/complications/
surgery; syncope.

parametrelerdir.® En sik mortalite nedenleri ise kalp yet-
mezligi, aritmi ve ani 6limlerdir.”! Cerrahi tedavi, ante-
rosuperior yaprakcik mobilizasyonu, atriyalize ventrikil
segmentinin plikasyonu (longitiidinal ya da oblik), tri-
kiispid annuloplastisi ve parsiyel Glenn anastomozu ile
“one and a half” ventrikiiler onarimdir."*3! Bu yazida,
siyanoz ve senkop ile klinigimize bagvuran ve ¢cocukluk
cagi sonrasi olarak ilk ameliyat ettigimiz tip B Ebstein
anomalili olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Kardiyoloji klinigimize senkop (10 dk siiren) ve
siyanoz yakinmasi ile bagvuran olgunun yapilan mua-
yenesinde arteriyel tansiyon 85/50 mmHg, kalp hizi
55/dk, solunum sayist 16/dk idi; kardiyak oskiiltas-
yonda S, ciftlesmesi ve sternum sol kenar1 boyun-
ca duyulan 2/6 dereceden pansistolik tfiirim vardi.
Elektrokardiyografide siniis ritmi ve sag dal bloku vardi.
Kan gazi analizinde oksijen satiirasyonu (SO,) %85,
parsiyel oksijen basinct (pO,) 55 mmHg idi. Hematokrit
%49, hemoglobin 17 mg/dl idi. Telekardiyografide
kardiyomegali (KTO>%60), ekokardiyografide Ebstein
anomalisi (septal yaprak¢ik 3 cm asagida yerlesik) ve
sekundum ASD (1.5x2 cm) saptandi. Sag ventrikiil (47
mm) ve sag atriyum (47x70 mm) oldukca dilate idi ve
ileri derecede trikiispid yetersizligi (derece 4) vardi. Sag
kalp kateterizasyonunda sag atriyum basinci 2/0 mmHg,
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sag ventrikiil 18/0 mmHg, pulmoner arter basinct 17/5
mmHg 6lciildi. Pulmoner arter ve aortik SO, sirasiyla
%68.4 ve 84.4 olarak olciildii. Ameliyatta ASD perikar-
diyal yama ile kapatildi. Atriyalize ventrikiil segmen-
tine longitiidinal plikasyon ve trikiispide annuloplasti
(Carpentier yontemi) uygulandi. Ameliyat sonrasi erken
donemde siyanozu tiimiiyle ortadan kalkan hasta altinci
glinde taburcu edildi. Olgunun ameliyat goriintiisii ve
ameliyat sonrast kontrol telekardiyografisi Sekil 1 ve
2’de goriilmektedir.

TARTISMA

Ebstein anomalisinde klinik goriiniim, anomali-
nin tipi (tip A-D), sag ventrikiil anormalitesi (normal,
disfonksiyonel, nonfonksiyonel sag ventrikiil), trikiis-
pid yetersizliginin derecesi (yok, hafif, orta, ciddi),
ASD, diger ek kardiyak anomaliler (pulmoner darlik
ya da atrezi) ve aksesuvar ileti yollarinin varlig: ile
iligkilidir."’ Bu degigkenlere bagli olarak hasta tiimiiyle
asemptomatik olabilecegi gibi, cok erken yasta ciddi
siyanoz ve ciddi kalp yetmezligi bulgulariyla da karsi-
miza gelebilir, erken cerrahi tedavi gerekebilir.!®

Bebeklik donemi sonras1 Ebstein anomalili hastalar
cogunlukla, sag kalp yetmezligi, aritmi ve orta derecede
siyanoz ile birlikte kargimiza gelmektedir.®”! Bu has-
talar siklikla, konvansiyonel cerrahi yontemler uygula-
narak basariyla tedavi edilirler.”! Cocukluk ve ergenlik
doneminde siyanoz ve sag kalp yetmezligi ile yapilan
klinik bagvurular ise olduk¢a enderdir.® Siyanoz, sen-
kop ve sag kalp yetmezligi bulgulari ile klinige bagvuru
sirasinda olgumuzun yas1 16 idi.

Ebstein anomalisinin tipi, atriyalize segmentin
biiytikliigii, trikiispid yetersizliginin derecesi, ASD var-
l1ig1 ve biiytikliigi, sag ventrikiil fonksiyonu, pulmoner
darlik ya da atrezinin (anatomik ya da fonksiyonel)
olmasi siyanozun derecesi ile dogrudan iligkilidir.™

Ote yandan, Ebstein anomalisinin tipi, sag ventri-
kil disfonksiyonu, trikiispid yetersizliginin derecesi,
KTO’nun >65 olmasi, eslik eden diger kardiyak anoma-
lilerin varlig1 (pulmoner stenoz ya da atrezi), siyanozun
derecesi, hastanin fonksiyonel kapasitesi ve erken yasta
goriiniim ameliyat mortalitesini etkileyen en 6nemli fak-
torlerdir.l!®!

Yenidogan ve bebeklik déneminde ciddi siyanoz ve
ileri derecede sag ventrikiil disfonksiyonu (RV hipop-
lazisi) ile bagvuran hasta grubunda konvansiyonel yak-
lagimla cerrahi uygulanmasi (¢ift ventrikiillii onarim)
yasam ile bagdasmadig: icin, oncelikle Starnes, sonra-
sinda Fontan ameliyati uygulanir.'”)

Cocukluk cag1 ve sonrasinda siyanoz ve sag ventri-
kiil disfonksiyonu ile bagvuran hastalarda ise konvansi-
yonel, modifiye konvansiyonel ya da “one and a half”
ventrikiiler onarim yontemleri uygulanir.!->19
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Sekil 1. Septal yaprak¢igin normal yerlesimine gore oldukca asa-
gi1da oldugu, genis bir atriyalize ventrikiiliin bulundugu gortili-
yor. Ek olarak, koroner sintisiin septal yaprak¢iga gore konumu,
atriyal septal defektten sol atriyuma yerlestirilen ventrikiiler ka-
niil ve hipertrofik sag atriyum duvari izleniyor.

Ebstein anomalisi nedeniyle ameliyat edilen hasta-
larda sagkalim orani, cerrahi uygulanmayan hastalara
gore oldukca yiiksektir. Cerrahi uygulanan hastalarda
10 yillik sagkalim %75 olarak bildirilirken, bu siire
icinde tekrar ameliyattan korunma orani %87°dir.”
Cerrahi olarak tedavi edilmeyen hastalarda ise izlem
sirasinda mortalite oran1 %42 olarak bildirilmistir.* En
sik mortalite nedenleri ise kalp yetmezligi, aritmi ve ani
Slimlerdir.”

Senni ve ark.' ¢ocuk ve erigkin donemde (6-53
yag) Carpentier teknigi ile ameliyat ettikleri hastalarda
mortalite oranin1 %23 olarak bildirmiglerdir. Ameliyat
mortalitesi ile sonuglanan olgularin hepsinde tip C
Ebstein anomalisi oldugu goriilmektedir. Tip A ve B
Ebstein anomalili hastalardan ise higbiri kaybedilme-
migtir. Uzun stireli (ortalama 56 ay) izlemde kaybedilen
hi¢ hasta yoktur. Chauvaud®? bu yag grubunda yiiksek
riskli hastalarda “one and a half” ventrikiiler onarim ile
ameliyat mortalitesinin %26’dan %6’lara kadar diistii-
giindi bildirmigtir.

Sekil 2. Dar pedikiillii ve yuvarlak konturlu kalp, Ebstein anoma-
lisi i¢in spesifik telekardiyografik bir goriintiidiir.
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Carpentier tipi konvansiyonel cerrahi yontemle ona-
rim yaptigimiz olguda ameliyat sonrasi erken donemde
siyanozun tiimiiyle ortadan kalktig1 gozlendi ve iyilesme
doneminde de herhangi bir sorunla karsilagilmadi.

Cocukluk ya da eriskin doneminde siyanoz ve sag
kalp yetmezligi ile bagvuran Ebstein anomalili bir
hastanin fonksiyonel kapasitesi NYHA sinif II-IV ve
KTO’su >65 ise mortalite orani ¢ok yiiksek diizeydedir.®
Bu yas grubunda siyanoz ve sag ventrikiil disfonksiyonu
ile bagvuran tip A ve B Ebstein anomalili hastalarda,
fonksiyonel kapasite cok diisiik degilse, konvansiyonel
yontemlerle yapilacak ameliyatlarin sorunsuz olacagini
diisiintiyoruz. Mortalite orani ¢ok yiiksek diizeyde olan
bu hastalarda atriyalize ventrikiil segmentine plikasyon
yapilmaksizin uygulanan modifiye cerrahi yontemler
ya da “one and a half” ventrikiiler onarim tekniginin
kullanilmasinin mortalitenin azaltilmasina 6nemli katk1
saglayacagini diisliniiyoruz.
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