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Alman hekimi Wilhelm Ebstein 1836 yýlýnda Göttingen’in
kasabasý olan Jauer’de doðmuþtur. 1912 yýlýnda Silezya’da
ölmüþtür. Diabetes Mellitus’un renal tubül hücrelerindeki
lezyonlarýný tanýmladý. Buna Armani-Ehrlich lezyonu da
denmektedir. Adý, diabetiklere mahsus bir rejimle ilgili olarak
anýlýr. Karbonhidrat oraný düþük olan bu rejim, obezite
tedavisinde de kullanýlmaktadýr. 

Tarihçe
Ebstein anomalisi, 1866 yýlýnda Wilhelm Ebstein tarafýndan
açýklanmýþtýr. Ebstein dispne, siyanoz ve çarpýntý yakýnmalarý
olan bir iþçiye yaptýðý otopsiyi detaylarý ile açýklamýþ, triküspid
kapaðýn ileri derecede sarkýk ve annulusun altýnda sað ven-
trikül duvarýndan orijin aldýðýna, sadece anterior kuspýn normal
yerinde bulunduðuna dikkat çekmiþtir. Ýlk defa 1949 yýlýnda
hasta hayattayken hastalýðýn tanýsý mümkün olmuþtur [1].
Keith’e göre konjenital kalp hastalýklarý içinde Ebstein
anomalisi prevelansý %0.5’dir. Nadas, bu  sýklýðý %0.74 olarak
bildirmektedir. Simcha ve Bonham-Carter ise çok daha düþük
bir oran (%0.03) vermektedir.
Hastalar arasýnda seks farký yoktur. Donegan, Gueron, Nadas
ve Watson gibi yazarlar hastalýðýn ailevi özelliðinden söz
etmiþlerdir. Hastalýk Bonnevie-Ullrich, Marfan ve Down
Sendromlarý ile birlikte de görülebilmektedir. 

Patolojik Anatomi
Ebstein anomalisinin patolojik anatomisi çok deðiþkenlik
gösterir. Normalde sað atrium ve sað ventrikül arasýndaki
devamlýlýk gösteren valv annulusu (oval), Ebstein anomal-
isinde devamlýlýðýný (spiral þekil) kaybetmiþtir. Kapak dokusu
ileri derecede sarkýktýr. Triküspid kapaðýn anterior kuspý nor-
mal yerine yapýþtýðý halde, posterior ve sýklýkla medial kuspý
annülus fibrozusa yapýþmaz, sað ventrikül duvarýnýn apekse
yakýn bir kýsmýnda bulunur. Hastalarýn büyük çoðunluðunda
geniþ bir anterior kusp vardýr. Posterior ve medial (septal)
kusplar hipoplastiktir, hatta bazý hastalarda yoktur. Anterior
kuspta fenestrasyonlar ve yetmezlik sýklýkla görülür. Sað
ventrikül superior (atrial) ve inferior (ventriküler) kýsma ayrýlýr
ve aradaki sýnýrý annulus fibrozus yapar. Karakteristik olarak
sað ventrikül duvarý ince, sað ventrikül kavitesi küçüktür. Ante-
rior kusp daha az etkilenmekle beraber, genel olarak kapak
dokusundaki sarkma tüm kasplarý kapsar. Kapaðýn serbest
kýsmý buruþuk ve nodüler görünümdedir. 
Atrioventriküler birleþme yeri ile kapaðýn aþaðýdaki yalancý

orijini arasýnda kalan sað ventrikül kýsmý sað atriumla beraber
ortak bir bölme oluþturur ve fonksiyonel olarak bir ölçüde sað
atriumun bir parçasý haline geldiðinden "atrialize segment"
olarak isimlendirilir [2]. 
Hemen hemen tüm hastalarda sað ventrikülde incelme ve fiber
sayýsýnda azalma mevcuttur. Septum sola deviasyon göster-
diðinden sol ventrikül kavitesini ve fonksiyonunu bozar (Þekil
1). 

Patogenez
Sað ventrikül fonksiyonlarýndaki bozukluðun derecesi sað
ventrikülün atrialize kýsmýnýn miktarýna ve kapak dokusunun
sað ventrikül duvarýna yapýþma derecesine baðlýdýr. Bazý
hastalarda sað ventrikülün atrialize kýsmýnýn duvarý normal
geliþmiþtir, sarkma gösteren kapak trabeculae carneae’ya
yüzeyel olarak yapýþmýþtýr. Bundan dolayý kesitlerde sað
ventrikülde dýþta kas, içte fibröz tabaka ve ortada trabeküla
görülür. Bazý hastalarda yapýþýklýk o kadar sýkýdýr ki, sað
ventrikül duvarý kaðýt inceliðinde fibröz bir yapý haline döner
ve kasýlma yeteneðini büyük ölçüde kaybeder.
Non-atrialize sað ventrikül duvarý ise normal kalýnlýktadýr.
Genellikle sarkýk kapak dokusunu oluþturan leafletler
imperforedir, ancak ortasýnda bir veya daha fazla açýklýk

Þekil 1:  Triküspid kapaðýn Ebstein anomalisinde malformasyonun
özü septal ve posterior yapraklarýn ventrikül içine doðru aþaðý yönde-
ki kaymasýdýr. Bu süreç sað ventrikülün atrialize bir kýsmýnýn oluþu-

Turkish J Thorac and Cardiovasc Surg
2000;8:749-55

Dr. Yetkin ve Arkadaþlarý
Ebstein Anomalisi



750

mevcuttur. Bunlardan biri sabittir, krista supraventrikülarise
yakýn yerleþmiþtir ve normal triküspid valv orifisine eþtir.
Genel olarak küçük çapýndan dolayý bir dereceye kadar darlýk
ve daha sýklýkla yetmezlik gösterir. Diðer açýklýklar çoklukla
anterior ve diðer papiller kaslarýn yanýnda yer alýr. Bazen
sadece tek ve çok geniþ bir açýklýk bulunur. Bu tip hastalarda
hemen tüm kusp dokusu, özellikle medial kusp ventrikül
duvarýna yapýþýktýr [2,3]. 
Ebstein anomalisi olan hastalarýn yarýsýnda inter-atrial
kommünikasyon (patent foramen ovale veya fossa ovalis tipi
ASD) görülür. Birkaç hastada ostium primum tipi ASD
görüldüðü bildirilmiþtir. Ýnteratrial kommünikasyonlar hariç
tutulsa bile diðer anomalilerin birlikte bulunma sýklýðý
yüksektir. En sýk olarak pulmoner stenoz veya pulmoner atrezi
ve VSD ile, daha az sýklýkla da PDA, TOF, sað aortik arkus,
aorta koarktasyonu ve TGA ile birlikte görülür [11]. 

Fizyopatoloji
Ebstein anomalisinde, triküspid kapaðýn ineffektif
konfigürasyonu ve kapak dokusundaki yetersizlik veya eksik-
lik nedeni ile valvin kompetansý bozulmuþtur. Triküspid
yetmezliði veya nadiren stenozu ve atrial seviyede sað-sol þant
primer hemodinamik bozukluktur.
Kýsacasý triküspit kapak sýklýkla inkomponenttir.
Atrioventriküler ileti normaldir. Ancak sað ileti bandý displas-
tik olup septalin altýnda seyir gösteren yer deðiþikliði arz eder. 
Sað ventriküldeki fonksiyonel bozukluk, diastolde balon gibi
þiþmesi ve sistolde ayrý bir kontraksiyon göstermesi olarak
açýklanýr [4]. Sað atriumdaki mega dilatasyon fizyopatolojiyi
açýklayan en önemli anatomik patoloji unsurudur. 
Atrial seviyede sað-sol þant nedeni ile siyanoz meydana gelir.
Sað atrial basýncýn sol atrial basýnçtan daha yüksek olmasýna ve
neticede sað-sol þanta neden olan birçok faktör vardýr. Sað
atrial basýnç artýmý, anomalili triküspid kapak ostiumunun dar-
lýk veya atrezisine ya da yetmezliðine baðlýdýr. Stenoz veya
yetmezlik birçok hastada birlikte bulunmaktadýr. 
Erken neonatal devrede pulmoner arterioler rezistans ve sað
ventrikül basýncýndaki yükseklik nedeni ile triküspid yetme-
zliði artar ve ciddi kalp yetmezliði meydana gelir. Yine erken
bebeklik çaðýnda foramen ovalenin açýk oluþuna baðlý olarak
(triküspid yetmezliði ve sað atrial basýnç artýþý sonucu) atrial
seviyede sað-sol þant meydana gelir ve bebek derin bir
siyanoza girer. Postnatal dönemde pulmoner arter ve sað ven-
trikül basýncý düþmeye baþlayýnca triküspid yetmezliði, sað
atrium ortalama basýncý, sað-sol þant ve periferik arter
desatürasyonu azalýr. Böylece yenidoðanda görülen siyanoz
azalýr veya
kaybolur. Rekürrens siyanoz ataklarý paroksismal taþikardiyi
akla getirmelidir. Taþikardi triküspid yetmezliðine neden
olarak sað-sol þantý arttýrýr. Sað ventrikülün diastolik dolma
zamaný kýsalýr, dolmasý azalýr ve sað atrium basýncý artar. Uza-
yan taþikardilerde miyokard yetmezliði geliþir. 
Bazen triküspid yetmezliðindeki þiddete baðlý kardiyomegali
olur ve bu da akciðerlerde hipoplaziye yol açar.

Semptomatoloji
Ebstein anomalisi oluþumunun mevsimler, doðum kilosu ve
anne yaþý ile ilgisi bulunamamýþtýr. Weinstein ve Goldfield,
gebeliðin erken devrelerinde lityum karbonat tedavisi alan
annelerin çocuklarýnda Ebstein anomalisi görüldüðünü
bildirmiþler ve bu çocuklara "lithium babies" adýný vermiþlerdir

[6].
Siyanoz, kalp yetmeliði, üfürüm, geliþme geriliði nonspesifik
belirtilerdir. Tanýdaki tek ipucu, siyanotik bir çocukta taþikardi
ataklarýnýn olmasýdýr [7].
Semptomlarýn baðlý olduðu 3 ana deðiþken mevcuttur. 
1. Triküspid yetmezliðinin derecesi
2. ASD’nin olup olmamasý
3. Sað ventrikül fonksiyonlarýndaki hasar derecesi 
Semptomlarýn, hastalýðýn ilk baþladýðý yaþ evresine göre de
deðiþiklik gösterdiði belirlenmiþtir. Yenidoðan evresinde
triküspit yetmezliði fazla ise erken konjestif yetmezlik belirgin
gözlenir. ASD varsa sað-sol þant, siyanozu primer belirti kýlar.
Ancak pulmoner damar direnci düþünce semptomlar geriler.
Ýnfant dönemi sonrasýnda ise yorgunluk, egzersiz dispnesi,
siyanoz periferik ödem ve palpitasyon en önemli belirtiler
olarak sýralanýr.
Her yaþ evresinde klinik durumu etkileyen 3 önemli faktör
vardýr.
1. Sað ventrikül anormallikleri
2. Triküspid kapak anormallikleri
3. Olasý aksesuar ileti yollarý problemleri [2,9].
Ebstein anomalili hastalarýn % 25’inde paroksismal taþikardi
ataklarý görülür. Özellikle egzersize, emosyonel duruma ve
paroksismal supraventriküler taþikardiye baðlý bayýlma
nöbetleri sýktýr. Diðer nörolojik bulgular arasýnda geçici görme
kaybý, baþ dönmesi ataklarý ve trombo emboli sayýlabilir.
Büyük çocuk ve eriþkinlerde kalp yetmezliði genellikle
h a s t a l ý ð ý n
terminal safhasýnda ortaya çýkar veya supraventriküler taþikar-
di ataðý sýrasýnda oluþabilir.
Fizik muayenede 1. kalp sesindeki çiftleþme büyük anterior
leafletin kapanmasýna baðlýdýr. Pansistolik opening snap ile
baþlayan bir diastolik üfürüm oskülte edilir.
Üfürümün karakteristik özellikleri sol sternal kenarda sistolik
yumuþak triküspit yetmezlik üfürümü ya da fonksiyonel
triküspit stenoza baðlý üfürüm olabilir. Üfürümün þiddeti
inspirasyonda artar [3,11].

Taný
Triküspid kapak yetmezliði, sað ventrikülün (RV) (triküspit
stenoz) iki kýsmý arasýndaki obstrüksiyon triküspit, iþlev gören
RV’ün küçüklüðü, proximal RV’ün paradoxal hareketi, saðdan
sola atrial düzeydeki þant ve Kent demetiyle iliþkili ya da iliþk-
isiz olabilen kardiyak aritmi gibi faktörlerin tümü klinik
tabloya katkýda bulunabilmekte ve bunun geniþ çeþitliliðinin
nedenini açýklamaktadýr. Semptomatik hastalar siyanoz, sað
taraflý kalp yetmezliði ya da aritmi veya bunlarýn
kombinasyonunu sergilemektedirler. Wolf-Parkinson-White
(WPW) sendromu bu durumda nisbeten yaygýndýr. 
Elektrokardiyografi:
Ebstein anomalisinde EKG nadiren normaldir. Bu bulgular iki
kategoride incelenir:
1. Sað dal blok paterni ile beraber bulunan þekil
2. Wolf-Parkinson-White Sendromu ile beraber olan þekil.
Supraventriküler taþikardi dýþýndaki aritmiler genellikle
eriþkinlerde görülür.
Komplet ya da inkomplet RBBB, sað aks deviasyonu, geniþ P
dalgasý, P-R intervalinde uzama ve sað ventrikül serbest duvar
tipi WPW sendromu Ebstein anomalisindeki en sýk patolojik
EKG bulgularýdýr. P dalgalarýnýn yüksekliði ile ölüm doðru
orantýlý olup oksijen satürasyonlarý ters orantýlý saptanmýþtýr.
Ayrýca V1-V4 arasý T (-)’liði sað yüklenmeye baðlý
gözlenebilmektedir [10].
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(WPW) sendromu, hastalarýn %5’inde görülür. WPW
sendromu konjenital kalp hastalýklarýnýn bir kýsmýnda
görülmesine raðmen, konjenital kalp hastalýðý bulunan ve
WPW paterni gösteren hastalarýn % 30’unda Ebstein anomal-
isi bulunur. 
Ekokardiyografi:
Taný koydurucudur. Geniþ anterior yaprak ve deplase olmuþ
septal yaprakla karakterize sað ventrikülün iki kýsmý
görüntülenmektedir.
Sol ventriküler iþlevin yanýsýra sað ventriküler fonksiyonun da
deðerlendirilmesi onarýmýn prognozunu belirleyeceðinden
önem taþýr. 
Triküspid kapaðýn mitral kapaða göre 0.06 sn. daha geç
kapanmasý önemli bir patolojik eko bulgusudur.

X-Ray
PA-AC grafisinde genellikle dar pediküllü, sað atrium ve
ventrikülü çok büyük, akciðer damarlanmasý azalmýþ bir kalp
vizüalize olmaktadýr.
Ebstein anomalisi hem aorta, hem de pulmoner konüsün
normalden küçük olduðu tek siyanotik konjenital kalp
hastalýðýdýr.
Kardiyak Kateterizasyon:
Atrialize boþluk izlenir. Atrial düzeyde saðdan sola þantý ve
yükselmiþ sað atrial basýnç gözlenir. Sað ventrikül basýncý
normal deðerlerdedir. 
Triküspid kapaðýn anormal distal lokalizasyonu nedeni ile kalp
kateterizasyonunda sað ventrikülün bir kýsmýnýn sað atrium
gibi görev yapmasý taný koydurucudur. 
Sað koroner arter triküspid valv annulusunun yerini tayinde
yardýmcý olduðundan opasifiye sað koroner arter ile triküspid
valvin anormal orijini arasýndaki fark atrialize sað ventrikülün
büyüklüðünü gösterir ve bu Ebstein anomalisi için tipiktir.

Cerrahi Endikasyonlar
Þiddetli siyanoz, konjestif kalp yetmezliði ya da þiddetli aritmi
hallerinde cerrahi tedavi endikedir. Carpentier nefes darlýðý ya
da aritmi gibi bir yetmezlik görülür görülmez erken cerrahiyi
önermektedir. Bir Kent demetinden kaynaklanan re-entry
supraventriküler taþikardi süreci aksesuar sürecin kesilmesiyle
baþarýlý þekilde tedavi edilebilmektedir. Konjestif kalp
yetmezliði olan hastalar 2 kategoriye ayrýlabilir:
1. Aðýrlýklý triküspid yetmezliði olanlar
2. Aðýrlýklý ventriküler obstruksionu olanlar [12,15].
Triküspid yetmezliði, sað atrium ile iþlev gören sað ventrikül
arasýndaki bir geri ve ileri hareket ile sonuçlanýr. Affekte
hastalar geniþ bir iþlev gören sað ventriküle (RV) sahiptir ve bu
yüzden onarýma en aday durumdadýrlar. Aðýrlýklý sað
ventriküler obstrüksiyonlu hastalar geniþ bir atrialize RV ve
küçük bir fonksiyon gösteren RV’e sahiptirler. Obstrüksion,
triküspid kapaktaki stenozdan ya da iþlev gören RV’ün küçük
hacminden ya da her ikisinden ileri gelmektedir. Bu hastalar
bir onarým süreciyle tedavi edilebilirse de triküspid kapaðýn bir
bioprotez kapak ile deðiþtirilmesi gerekli olabilir. Ýþlev gören
RV ile ilgili þiddetli hipoplazi hastalarýnda bir atriopulmoner
iliþki ya da bir total cavopulmoner iliþki sað atriumu yoðun
þekilde geniþlemiþ olduðunda tercih edilen prosedür olabilir. 
Kalp büyüklüðünde progressif artma ameliyat için rölatif
endikasyondur [9].

Þekil 2: Tip a: Anterior yaprak geniþtir. Serbest þekilde hareket eder.
Ýnterkordal boþluk obliterasyonu yoktur ya da sýnýrlýdýr. Anteroseptal ile
anterolateral
komissürler arasýnda serbest bir ön kenar bulunmaktadýr. Septal ve poste-
rior yapraklarýn kaymasý optimaldir. Atrialize odak küçüktür. 
Tip b: Anterior yapraðýn hareketi interkordal boþluk obliterasyonu ve infe-
rior kenarýnýn ve ventriküler yüzeyinin ventriküle sayýsýz fibröz baðlarla
tutunmasý sonucunda kýsýtlanýr. Bu kapak infundibulumu kýsmen týkamak-
tadýr. Posterolateral ve anteroseptal komissürler açýk ve net bir þekilde
belirmiþtir. Anteroseptal komissür atrialize odacýk ile RV arasýnda bir
baðlantý iþlevi görmektedir. Posterior ve septal yapraklarýn belirgin bir
kaymasý söz konusu olup bunlar yoðun þekilde hipoplastik özellik taþýya-
bilir. Atrialize odacýk geniþtir ve ince ama kontraktil olmayan bir duvara
sahiptir. RV küçüktür ve
kontraktilitesi azalabilir. 
Tip c: Anterior yaprak, RV’ün trabeküler kýsmýyla infundibuluma kýsmen
tutunmuþtur. Ýnterkordal boþluklar obliteredir. Kapaðýn ventriküler kenarý
adheran septal ve posterior yapraklarla devamlýlýk oluþturacak þekilde
ventriküle tutunur. Yapraklarýn dokusu triküspid annulusa doðru uzanarak
bir triküspid torba görünümü alýr. Fibröz torba (atrium) ile infundibulum
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Cerrahi Teknik
Kapak protezleri ve konservatif teknikler de dahil çeþitli cer-
rahi iþlemler kullanýlmaktadýr. Bunlarýn amaçlarý, triküspid
kapak iþlevsizliðini düzeltmek ve sað ventrikülün atrialize kýs-
mýnýn plikasyonunu saðlamaktýr. Bu klasik cerrahilere hem
kapaðýn, hem de sað ventrikülün daha fizyolojik bir onarýmý
ilave edilmektedir [14, 17].
Cerrahi Anatomi:
Ebstein Anomalisi 3 tipik özelliðe sahiptir:
1. Septal ve posterior yapraklarýn RV içine doðru aþaðý yönde
deplase olmasý. Trikuspid annulusa normal þekilde tutunmasý-
na karþýn anterior yaprak asla normal deðildir. Yelken benzeri

bir þekle sahip olmasýna karþýn ventriküler duvara tutunma ve
interkordal boþluk obliterasyonunun çeþitli düzeyleri
mevcuttur.
2. Posterior ve septal yapraklarýn tutunumu ile triküspid
annulus arasýndaki sað ventrikülün atrialize (iç) kýsmý.
3. Sað ventrikülün malformasyonu (triküspid kapaðýn
ötesindeki boþluk büyüklük olarak önemli ölçüde azalmýþtýr ve
bir inlet odacýðý bulunmamaktadýr). Trabeküler kýsým genelde
küçüktür ve infundibuler kýsým kýsmen aþýrý kapak dokusuyla
ve anterior yapraðý infundibuluma baðlayan fibröz baðlarla
týkanabilir.
Ventriküler duvar genelde normaldir. Ama zaman zaman
azalan kontraktilite ile normalden daha ince kalmaktadýr. Bu
malformasyonlarýn þiddetine baðlý olarak Ebstein anomalisi 3
tip olarak sýnýflandýrýlabilir (Þekil 2) [2,14].
Ebstein anomalisinde palyatif cerrahi giriþimlerin fazla deðeri
yoktur. Sistemik arter - pulmoner arter þantlarý kontrendikedir.
Vena kava superior - sað pulmoner arter þantý (Gleen) uzun
süreli iyi sonuçlar vermektedir.
ASD doðrudan sütür ya da yama ile özenle kapatýlýr. Bu
iþlemde sað atriumdaki daha yüksek basýnç dikkate alýnýr.
Kapak ve ventrikül daha sonra aþaðýda anlatýlacak tekniklerden
birine baðlý olarak onarýlýr. 
Lillehei-Hardy-Hunter Operasyonu:
Danielson tarafýndan modifiye edilen bu operasyon RV’ün
atrialize kýsmýnýn plikasyonu ile posterior triküspid
anüloplastisinden oluþur (Þekil 3) [9].
Danielson ve arkadaþlarý, Mayo Klinikte Ebstein anomalili
hastalarda uyguladýklarý operatif yaklaþým þeklini 1979’da
þöyle özetlemiþlerdir [5,13].

1. Ventriküler pre-eksitasyonu olan hastalarda aksesuar iletim
yollarýný ortaya çýkarmak için elektrofizyolojik mapping
2. ASD veya patent foramen ovalenin yama ile kapatýlmasý
3. Sað ventrikülün atrialize kýsmýnýn plikasyonu
4. Triküspid kapaða plasti veya replasman
5. Pulmoner stenoz gibi ilave lezyonlarýn giderilmesi ve

Þekil 3: Hunter ve Lillehei bu tekniði 1958’de tanýmlamýþlardýr. 1964
yýlýnda Hardy ve arkadaþlarý bu tekniðin modifikasyonunu uygu-

Þekil 4: A: Sað atrium, atrial appendajdan V.C.I’e kadar kesilir. Sað
atriumun boþta kalan kýsmý eksize edilir (Noktalý kýsým). Böylece sað
atriumun son
büyüklüðü normaldir. Sað atriumdan, ASD bir yama ile kapatýlýr
(geniþ anterior yaprak okla gösteriliyor). Posterior yaprak annulusdan
aþaðý doðru deplase edilir. Septal yaprak hipoplastik olup, buradaki
þekilde görülmemektedir. 
B: Hissedilen teflon pledgetlardan geçirilen matress sütürler kul-
lanýlarak triküspid annulus ve triküspid kapak birlikte çekilir. Sütür-
ler þekilde görüldüðü gibi RV’ün atrialize kýsmýna yerleþtirilir.
Böylece bunlar baðlandýðýnda atrialize ventrikül plikasyon oluþturur
ve anevrizmal boþluk oblitere edilir.
C: Sütürler aþaðý doðru sýralý olarak baðlanýr. Hipoplastik durumdaki
önemli ölçüde kaymýþ septal yaprak (oka dikkat ederek) þimdi
görülmektedir. 
D: Posterior annüloplasti triküspid annulusun çapýný daraltmak
amacýyla kullanýlýr. Koroner sinüs annüloplastinin arka sola doðru
uzantýsýný gösterir. Bu
iletim demetinin defektini önlemek için burada sonlandýrýlýr. Zaman
zaman kapaðý tamamen yeterli kýlmak amacýyla annüloplasti

Þekil 5a ve 5b
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aksesuar iletim yollarýnýn kesilmesi
6. Sarkma gösteren sað atrium duvarýnýn eksizyonu
Þekil 4’de Ebstein anomalisinde cerrahi tedavinin safhalarýný

Danielson’un onarým diyagramý olarak görmekteyiz. 
Ventriküler plikasyon anterior ve posterior yapraklarýn girim
yerlerinin kaymýþ hattý üzerinde yakýn þekilde ve annulusdan
biraz uzak olarak yerleþtirilen aralýklý sütürlerle saðlanmak-
tadýr. Bu kaydýrmayla çok sayýda pilikasyon oluþmakta ve
böylece dilate edilen annulusun dýþ çeperi azaltýlmaktadýr.
S ü t ü r l e r
septal yaprak boyunca yerleþtirilmemelidir. 
Çünkü septum kývrýlamaz ve ayrýca iletim sisteminin yakýnlýðý
söz konusudur. Triküspid kapak daha sonra salinin basýnç altýn-
da RV’e enjeksiyonu ile test edilir. Kalan atrial duvarýn rezek-
siyonunun da stazý azalttýðý ileri sürülmektedir [20].
Bu arada tarihsel önemi açýsýndan belirtilecek olursa 1963
yýlýnda Barnard ve Schrire ilk defa malforme kapaðý exize
ederek gerçek annulusa prostetik kapak takmýþlardýr.
1971 yýlýnda Saigusa, atrialize ventrikülün altýna aortik
homogreft valv implante etmiþ ve baþarýlý sonuçlar almýþtýr. 

Carpentier’in Danielson onarýmýnýn modifikasyonuyla ilgili
kiþisel tekniði:
Operasyon prosedürü aþaðýdaki evrelerden oluþur:
1. Yaprak dokusunun yaygýn mobilizasyonunu saðlamak üzere
posterior yapraðýn komþu kýsmý ile antior yapraðýn geçici
olarak ayrýlmasý (Þekil 5 a ve b).
2. Sað ventrikülü yeniden oluþturmak ve dilate edilmiþ sað

atriumun (RA) büyüklüðünü azaltmak üzere komþu RA ile
atrialize odacýðýn uzunlamasýna plikasyonu (Þekil 6a).
3. Normal düzeyde yaprak dokuyla tüm orifis bölgesini
kapatmak üzere triküspit annulustaki anterior ve posterior
yapraklarýn yeniden pozisyonlanmasý.
4. Çok geniþ bir delik içeren örneðin 15 yaþ üzerindeki
çocuklarla ilgili hastalarda bir protez halkayla triküspid
annulusun güçlendirilmesi (Þekil 6b).
Posterior yapraðýn komþu kýsmý ile anterior yaprak annulus
fibrosus ile ventrikülden ayrýlýr. Buna karþýn anterior komis-
süre proximal konumdaki anterior yaprak ataþmanýnýn 1 / 3’ü

Þekil 6a ve 6b

Þekil 7

Þekil 8: Günümüzde triküspid kapaðýn herhangi bir ideal protezi
bulunmamaktadýr. Yine de bazý protez kapaklarýn yeterli
antikoagülasyona karþýn triküspid konumda kabul edilemez biçimde
bir yüksek tromboz insidansý gösterdiði kanýtlanmýþtýr ve bu yüzden
bu þekilde gösterilen domuz valvi gibi bir doku valvi tercih edilir.
Yalnýzca triküspid kapaðý yerleþtirmek zorunda olmak ender bir
durumdur ve sýklýkla mitral ve zaman zaman da aortik kapak da
dikkat gerektirir. Yaklaþým median sternotomi ile saðlanýr. Bir CPB
kullanýlýr. Ýki ayrý caval canül, caval sýkýþtýrmada gereklidir ve aortun
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annülus fibrosusa tutunmuþ halde býrakýlýr (Þekil 6b) [14].
Anterior ve posterior yapraklarýn komþu kýsýmlarýnýn yaprak
mobilizasyonlarý önce bu yapraklarýn ventriküler yüzeyini
RV’ün müsküler duvarýna baðlayan fibröz bantlarýn
rezeksiyonuyla ikinci olarak interkordal boþluklarýn
pencerelenmesiyle saðlanýr. Atrialize odacýðýn uzunlamasýna
plikasyonu aralýklý 3 / 0 sütürlerin septal ve posterior
yapraklarýn yaklaþtýrýlmasý amacýyla birbirlerinin ataþman-
larýndan geçirilmesiyle saðlanýr (Þekil 6a). Daha sonra 4 / 0
sütürleri iletim sisteminden kaçýnmak amacýyla koroner
sinüsün arkasýndaki RA’un plikasyonu için kullanýlýr. Atrial
pilikasyon RA’un büyüklüðünü önemli ölçüde azaltýr. Anterior
yaprak ve posterior yapraðýn komþu kýsmý daha sonra orifisin
çeperini kapsayacak þekilde saat yönünde annulus fibrosusa
tekrar tutturulur. Eðer yapraklarýn traksiyonu anterior papiller
kasýn kýsalýðý ya da malpozisyonu yüzünden aþýrý durumdaysa
kas tabanýndan kesilmelidir ve daha sonra ventriküler duvar ya
da septumda oluþturulan bir boþluðun içine doðru daha yüksek
bir konumda reimplante edilir. Yaprak koaptasyonu yeterliyse
bir prostetik halka seçilir. Bunun büyüklüðü daha önce pilike
edilen triküspid annulusun büyüklüðüne denk olmalýdýr.
Koaptasyon yetersizse bir boyut daha küçük bir protez halkasý
yerleþtirilir. 15 yaþýn üzerindeki hastalarda 36 mm ve nadiren
34 mm halkalarý kullanýlýr. Daha küçük annülusu olan küçük
hastalarda halkadan kaçýnýlabilir [14,16].
Ebstein Anomalisinde Triküspid Valve Replasmaný:
C tipi Ebstein anomalisinde bir kapak protezi gerekli
olabilir. Burada bir bioprotezin kullanýmýný  öneriyoruz. Ýletim
dokularýnýn anatomik kýsýmlarý septal yaprak sokumunun kay-
dýrma etkisiyle (deplasmaný) belirsizleþtiðinden dolayý kapaðýn
sütürlenmesi subvalvüler konumda býrakýlan koroner sinüs
deliðinin arkasýnda yapýlýr (Þekil 7) [19].
Eðer atrialize sað ventriküler segment çok büyükse ve iþlev
gören RV yeterli büyüklükte ise normal segmentin pilikasyonu
ek bir iþlem olarak uygulanabilir.
Triküspid valv replasmaný yapýlýrken sütür çizgisi koroner
sinüsün atrial tarafýndan geçmeli ve A-V düðüm korunmalýdýr.
Valv septal tarafta koroner sinüsün üzerine yerleþtirilir;
anterior ve inferior tarafta ise sütürler gerçek anulusa konur
[18].
Ebstein anomalisinde annulus seviyesinde anatomik
pozisyonda valv replasmaný yapýlýrsa tam kalp bloku insidansý
artar. Bu nedenle bugün kabul edilen tekniðe göre sütür hattýný
A-V düðüm ve koroner sinüsün sefalik kýsmýna kaydýrmak
gerekir. Bu teknik daimi kalp bloku insidansýný azaltýr ise de
buna raðmen yine meydana gelebilir (Þekil 8).
Ebstein Anomalisinin Tedavisine Sabiston’un Yaklaþýmý:
Ebstein anomalisi sergileyen çocuklar pulmoner kan akýþýný
destekleyecek prostoglandin infüzyonuna ihtiyaç duyabilir.
Pekçok vakada bu tür çocuklar pulmoner vasküler rezistans
düþtüðünde ve kalp pulmoner kan akýþýný saðlayabildiðince
yavaþ yavaþ iyileþme gösterirler. Ebstein anomalisi olan bazý
çocuklar ve ayný anda pulmoner stenozla ilgili triküspid
yetmezliði söz konusu olduðunda belirgin kardiyomegali
sergileyebilirler ve ayrýca prostoglandinlere baðlý olarak sütten
kesilememe durumlarýný gösterirler. Böyle bir hasta cerrahi
iþlemi gerektirir ve kalbe bir median sternotomi ile yaklaþýlýr.
Sað atriumun iç anatomisi incelenir. Sekundum varyetenin
geniþ bir ASD’ye sýklýkla rastlanýr ve bu tamamen kýsýtlayýcý
olmayan intraatriyal baðlantýyý saðlamak üzere kalan septum
primum exize edilerek geniþletilir. Ýletim dokusuna hasar
riskini kýsýtlamak amacýyla septal bölge boyunca yaprak
materyali içerisinden yerleþtirilen bir Gore-tex yama ile
triküspid kapak kapatýlýr.

Sað atriotomi primer olarak kapatýlýr. RA’un büyüklüðü, sað
atrial duvarýn bir bölümünün eksizyonuyla belirgin þekilde
azaltýlmalýdýr. Hastaya total dolaþým arresti kullanýldýðýnda
bypass uygulanýr ve kross klemp çýkarýlabilir. Yeniden ýsýtma
periyodunun kalan kýsmýnda genelde 4 mm’lik bir Gore-tex
þantý sað pulmoner arter ile sað innominate arter arasýna yer-
leþtirilir. Bu prosedür, triküspid atrezi fizyolojisini etkin þek-
ilde saðlar ve bir Fontan prosedürünün ilk aþamasýný oluþturur.
Neonatal peryodda Ebstein anomalisi sergileyen infantlar bu
þekilde bir Fontan prosedürüne yönelik aþamalar saðlanýrsa en
iyi uzun vadeli sonucun yaný sýra, en iyi surviye sahip olabilir-
ler [16].
Bunlarýn yaný sýra günümüzde uygulanan diðer cerrahi yak-
laþýmlar da sýralarsak:
1. Quaegebeur’ün modifiye Carpentier metodu.
2. Starnes operasyonu (Triküspid kapaðýn kapatýlarak,
ASD’nin geniþletilmesi ve sistemik pulmoner þantýn eklendiði
neonatal dönemdeki operasyon).
3. Sadece ASD’nin onarýmýný içeren yaklaþým (Triküspid
yetmezliði olmayan durumlarda endikedir).
4. Hayatý tehdit eden aritmilerde (aðýr WPW gibi) yapýlan
operasyona ek ileti yollarýnýn kesilmesi eklenir. 
TVR için stent-mounted gluteraldehide-preserved domuz
protezi veya stentli antibiyotik treated allograft veya
Starr-Edwards ball ya da mekanik kapak kullanýlabilir [18].

Sonuçlar
Hastalarýn %50’si týbbi tedavi ile ortalama 13 yaþýna kadar
gelmektedirler. Bu evredeki ölüm nedenleri ise konjenital kalp
yetmezliði, hipoksi ve aritmilerdir. 
Özellikle yaþamýn 1. haftasýndan sonra ortaya çýkan
semptomlarý olan hastalarda prognoz iyidir [10].
Mortaliteyi arttýran özellikleri 4 grupta toplamak mümkün
olacaktýr. 
1. Fonksiyonel class’ýn III-IV olmasý.
2. Telede KTO’nýn %65 ve üzerindeki deðeri.
3. Siyanoze olmasý veya SaO2 < %90 ise.
4. Ýnfantil evrede olmasý.
Opere edilen hastalarýn yaklaþýk %65’inde tamir prosedürleri
uygulanýr.
Postoperatif dönemde erken mortalite %6.3’dür. Yenidoðanda
%92’si 1 yýlý aþan survival gösterir [12].
Ebstein anomalisinde atrial ve ventriküler aritmiler sýktýr ve
total düzeltme ile rekürran ventriküler aritmi ataklarý ve buna
baðlý ani ölümler önlenemeyebilir. Ýntra-operatif epikardiyal ve
endokardiyal mapping yapýlarak aksesuar iletim yollarýnýn
saptanmasý ve cerrahi divizyonu mümkündür. Özellikle sað
serbest duvarda bulunanlarda iyi sonuçlar alýnmaktadýr.
Genellikle bu aritmiler ameliyat öncesi anti-aritmik ajanlara
refrakterdir. Geniþ kardiyomegalisi olan hastalarda ventriküler
aritmiler letal olabilir.
Kent hüzmesinin kesilmesi birçok aritmiyi önlemektedir.
Atriotomi yapýlmadan kriyotermi ile de aksesuar yollarýn
fonksiyonunun durdurulmasý mümkündür. 
Danielson, Mayo klinikte 1972-1982 yýllarý arasýnda 11 ay ile
52 yaþ arasýndaki Ebstein anomalili toplam 42 hastayý ameliy-
at etmiþtir. 34 hastaya (%81) plastik onarým, altý hastaya (%14)
sað ventrikül plikasyonu ve triküspid valv replasmaný, daha
önce Glenn prosedürü uygulanan iki hastaya da Fontan
operasyonu yapmýþtýr. Hastalarýn hiçbirinde daimi kalp bloku
olmamýþtýr. Hastanede üç (%7.1), uzun süreli takipte ise iki
hasta ölmüþtür.
Genelde Ebstein anomalisinin cerrahi onarýmý yine de çok
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yüksek bir risk taþýmaktadýr. Yayýnlanan sonuçlarla ilgili bir
inceleme genel mortalite oranýnýn %40-60 olduðunu
göstermiþtir. Schmidt-Habelmann ve arkadaþlarý 1981 ve
Danielson ile Fuster’in bildirdiði valvüloplasti sonuçlarý çok
daha umut ve cesaret vericidir [16]. 
Kalp büyüklüðünde postop azalma tüm hastalarda gözlendi ve
küçük çocuklarda bu belli ölçülerde yüksekti. 
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