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Alman hekimi Wilhelm Ebstein 1836 yilinda Géttingen’in
kasabasi olan Jauer’de dogmustur. 1912 yilinda Silezya’da
Olmiistiir. Diabetes Mellitus’un renal tubiil hiicrelerindeki
lezyonlarin1 tanimladi. Buna Armani-Ehrlich lezyonu da
denmektedir. Adi, diabetiklere mahsus bir rejimle ilgili olarak
anilir. Karbonhidrat orani diisiik olan bu rejim, obezite
tedavisinde de kullanilmaktadir.

Tarihce

Ebstein anomalisi, 1866 yilinda Wilhelm Ebstein tarafindan
actklanmustir. Ebstein dispne, siyanoz ve ¢arpinti yakinmalari
olan bir is¢iye yaptig1 otopsiyi detaylari ile agiklamus, trikiispid
kapagin ileri derecede sarkik ve annulusun altinda sa§ ven-
trikiil duvarindan orijin aldigina, sadece anterior kuspin normal
yerinde bulunduguna dikkat ¢ekmistir. Tlk defa 1949 yilinda
hasta hayattayken hastaligin tanist miimkiin olmustur [1].
Keith’e gore konjenital kalp hastaliklar1 icinde Ebstein
anomalisi prevelansi %0.5’dir. Nadas, bu siklig1 %0.74 olarak
bildirmektedir. Simcha ve Bonham-Carter ise ¢ok daha diisiik
bir oran (%0.03) vermektedir.

Hastalar arasinda seks farki yoktur. Donegan, Gueron, Nadas
ve Watson gibi yazarlar hastaligin ailevi ozelliginden soz
etmiglerdir. Hastalik Bonnevie-Ullrich, Marfan ve Down
Sendromlari ile birlikte de goriilebilmektedir.

Patolojik Anatomi

Ebstein anomalisinin patolojik anatomisi ¢ok degiskenlik
gosterir. Normalde sag atrium ve sag ventrikiil arasindaki
devamlilik gosteren valv annulusu (oval), Ebstein anomal-
isinde devamliligin1 (spiral sekil) kaybetmistir. Kapak dokusu
ileri derecede sarkiktir. Trikiispid kapagin anterior kusp: nor-
mal yerine yapistig1 halde, posterior ve siklikla medial kuspi
anniilus fibrozusa yapigmaz, sag ventrikiil duvariin apekse
yakin bir kisminda bulunur. Hastalarin biiyiikk ¢ogunlugunda
genis bir anterior kusp vardir. Posterior ve medial (septal)
kusplar hipoplastiktir, hatta bazi hastalarda yoktur. Anterior
kuspta fenestrasyonlar ve yetmezlik siklikla goriiliir. Sag
ventrikiil superior (atrial) ve inferior (ventrikiiler) kisma ayrilir
ve aradaki sinir1 annulus fibrozus yapar. Karakteristik olarak
sag ventrikiil duvari ince, sag ventrikiil kavitesi kiiciiktiir. Ante-
rior kusp daha az etkilenmekle beraber, genel olarak kapak
dokusundaki sarkma tiim kasplart kapsar. Kapagin serbest
kismi burusuk ve nodiiler goriiniimdedir.

Atrioventrikiiler birlesme yeri ile kapagin asagidaki yalanci
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orijini arasinda kalan sag ventrikiil kismi1 sag atriumla beraber
ortak bir bolme olusturur ve fonksiyonel olarak bir 6l¢iide sag
atriumun bir pargasi haline geldiginden "atrialize segment”
olarak isimlendirilir [2].

Hemen hemen tiim hastalarda sag ventrikiilde incelme ve fiber
sayisinda azalma mevcuttur. Septum sola deviasyon goster-
diginden sol ventrikiil kavitesini ve fonksiyonunu bozar (Sekil

1).

Sekil 1: Trikiispid kapagin Ebstein anomalisinde malformasyonun
0zii septal ve posterior yapraklarin ventrikiil icine dogru asag1 yonde-
ki kaymasidir. Bu siire¢ sag ventrikiiliin atrialize bir kisminin olusu-

Patogenez

Sag ventrikiil fonksiyonlarindaki bozuklugun derecesi sag
ventrikiiliin atrialize kisminin miktarina ve kapak dokusunun
sag ventrikiil duvarma yapisma derecesine baglidir. Bazi
hastalarda sag ventrikiiliin atrialize kisminin duvari normal
gelismistir, sarkma gosteren kapak trabeculae carneae’ya
yiizeyel olarak yapigmistir. Bundan dolayr kesitlerde sag
ventrikiilde dista kas, icte fibroz tabaka ve ortada trabekiila
goriiliir. Bazi1 hastalarda yapisikhik o kadar sikidir ki, sag
ventrikiil duvari kagit inceliginde fibroz bir yap: haline doner
ve kasilma yetenegini biiyik Olciide kaybeder.
Non-atrialize sag ventrikiil duvar ise normal kalinliktadir.
Genellikle sarkik kapak dokusunu olusturan leafletler
imperforedir, ancak ortasinda bir veya daha fazla aciklik
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mevcuttur. Bunlardan biri sabittir, krista supraventrikiilarise
yakin yerlesmistir ve normal trikiispid valv orifisine esgtir.
Genel olarak kiigiik ¢capindan dolay1 bir dereceye kadar darlik
ve daha siklikla yetmezlik gosterir. Diger agikliklar ¢oklukla
anterior ve diger papiller kaslarin yaninda yer alir. Bazen
sadece tek ve ¢ok genis bir agiklik bulunur. Bu tip hastalarda
hemen tiim kusp dokusu, ozellikle medial kusp ventrikiil
duvarma yapisiktir [2,3].

Ebstein anomalisi olan hastalarin yarisinda inter-atrial
kommiinikasyon (patent foramen ovale veya fossa ovalis tipi
ASD) goriiliir. Birkag hastada ostium primum tipi ASD
goriildiigii bildirilmistir. Interatrial kommiinikasyonlar harig
tutulsa bile diger anomalilerin birlikte bulunma siklig1
yiiksektir. En sik olarak pulmoner stenoz veya pulmoner atrezi
ve VSD ile, daha az siklikla da PDA, TOF, sag aortik arkus,
aorta koarktasyonu ve TGA ile birlikte goriiliir [11].

Fizyopatoloji

Ebstein  anomalisinde, trikiispid kapagin ineffektif
konfigiirasyonu ve kapak dokusundaki yetersizlik veya eksik-
lik nedeni ile valvin kompetanst bozulmustur. Trikiispid
yetmezligi veya nadiren stenozu ve atrial seviyede sag-sol sant
primer hemodinamik bozukluktur.

Kisacast  trikiispit kapak siklikla — inkomponenttir.
Atrioventrikiiler ileti normaldir. Ancak sag ileti band1 displas-
tik olup septalin altinda seyir gosteren yer degisikligi arz eder.
Sag ventrikiildeki fonksiyonel bozukluk, diastolde balon gibi
sismesi ve sistolde ayr1 bir kontraksiyon gostermesi olarak
aciklanir [4]. Sag atriumdaki mega dilatasyon fizyopatolojiyi
aciklayan en 6nemli anatomik patoloji unsurudur.

Atrial seviyede sag-sol sant nedeni ile siyanoz meydana gelir.
Sag atrial basincin sol atrial basingtan daha yiiksek olmasina ve
neticede sag-sol santa neden olan bir¢ok faktor vardir. Sag
atrial basing artimi, anomalili trikiispid kapak ostiumunun dar-
Iik veya atrezisine ya da yetmezliine bagldir. Stenoz veya
yetmezlik bir¢ok hastada birlikte bulunmaktadir.

Erken neonatal devrede pulmoner arterioler rezistans ve sag
ventrikiil basicindaki yiikseklik nedeni ile trikiispid yetme-
zIigi artar ve ciddi kalp yetmezligi meydana gelir. Yine erken
bebeklik ¢aginda foramen ovalenin agik olusuna baglh olarak
(trikiispid yetmezligi ve sag atrial basing artig1 sonucu) atrial
seviyede sag-sol sant meydana gelir ve bebek derin bir
siyanoza girer. Postnatal donemde pulmoner arter ve sag ven-
trikiil basinci diismeye baslayinca trikiispid yetmezligi, sag
atrium ortalama basinci, sag-sol sant ve periferik arter
desatiirasyonu azalir. Boylece yenidoganda goriilen siyanoz
azalir veya
kaybolur. Rekiirrens siyanoz ataklart paroksismal tagikardiyi
akla getirmelidir. Tasikardi trikiispid yetmezligine neden
olarak sag-sol santi arttirir. Sag ventrikiiliin diastolik dolma
zamani kisalir, dolmasi azalir ve sag atrium basinci artar. Uza-
yan tagikardilerde miyokard yetmezligi gelisir.

Bazen trikiispid yetmezligindeki siddete bagl kardiyomegali
olur ve bu da akcigerlerde hipoplaziye yol agar.

Semptomatoloji

Ebstein anomalisi olusumunun mevsimler, dogum kilosu ve
anne yagl ile ilgisi bulunamamistir. Weinstein ve Goldfield,
gebeligin erken devrelerinde lityum karbonat tedavisi alan
annelerin cocuklarinda Ebstein anomalisi goriildiigiinii
bildirmisler ve bu ¢ocuklara "lithium babies" adin vermislerdir
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[6].

Siyanoz, kalp yetmeligi, iifiiriim, gelisme geriligi nonspesifik
belirtilerdir. Tanidaki tek ipucu, siyanotik bir cocukta tagikardi
ataklarinin olmasidir [7].

Semptomlarin bagh oldugu 3 ana degisken mevcuttur.

1. Trikiispid yetmezliginin derecesi

2. ASD’nin olup olmamast

3. Sag ventrikiil fonksiyonlarindaki hasar derecesi
Semptomlarin, hastaligin ilk bagladig1 yas evresine gore de
degisiklik gosterdigi belirlenmistir. Yenidogan evresinde
trikiispit yetmezligi fazla ise erken konjestif yetmezlik belirgin
gozlenir. ASD varsa sag-sol sant, siyanozu primer belirti kilar.
Ancak pulmoner damar direnci diisiince semptomlar geriler.
Infant donemi sonrasinda ise yorgunluk, egzersiz dispnesi,
siyanoz periferik 6dem ve palpitasyon en 6nemli belirtiler
olarak siralanir.

Her yas evresinde klinik durumu etkileyen 3 onemli faktor
vardir.

1. Sag ventrikiil anormallikleri

2. Trikiispid kapak anormallikleri

3. Olas1 aksesuar ileti yollar1 problemleri [2,9].

Ebstein anomalili hastalarin % 25’inde paroksismal tagikardi
ataklar1 goriiliir. Ozellikle egzersize, emosyonel duruma ve
paroksismal supraventrikiiler tagikardiye bagli bayilma
nobetleri siktir. Diger norolojik bulgular arasinda gegici gorme
kaybi, bag donmesi ataklart ve trombo emboli sayilabilir.
Biiyiik ¢ocuk ve eriskinlerde kalp yetmezligi genellikle
h a S t a 1 1 g 1 n
terminal safhasinda ortaya ¢ikar veya supraventrikiiler tasikar-
di atag: sirasinda olusabilir.

Fizik muayenede 1. kalp sesindeki ciftlesme biiyiik anterior
leafletin kapanmasina baghdir. Pansistolik opening snap ile
baslayan bir diastolik iifiiriim oskiilte edilir.

Ufiiriimiin karakteristik 6zellikleri sol sternal kenarda sistolik
yumusak trikiispit yetmezlik {iifiiriimii ya da fonksiyonel
trikiispit stenoza bagl iifiirim olabilir. Ufiirtimiin siddeti
inspirasyonda artar [3,11].

Tan1

Trikiispid kapak yetmezligi, sag ventrikiilin (RV) (trikiispit
stenoz) iki kismi arasindaki obstriiksiyon trikiispit, islev goren
RV’iin kiigiikliigii, proximal RV’iin paradoxal hareketi, sagdan
sola atrial diizeydeki sant ve Kent demetiyle iliskili ya da ilisk-
isiz olabilen kardiyak aritmi gibi faktorlerin tiimii klinik
tabloya katkida bulunabilmekte ve bunun genis cesitliliginin
nedenini aciklamaktadir. Semptomatik hastalar siyanoz, sag
tarafli kalp yetmezligi ya da aritmi veya bunlarin
kombinasyonunu sergilemektedirler. Wolf-Parkinson-White
(WPW) sendromu bu durumda nisbeten yaygindir.
Elektrokardiyografi:

Ebstein anomalisinde EKG nadiren normaldir. Bu bulgular iki
kategoride incelenir:

1. Sag dal blok paterni ile beraber bulunan sekil

2. Wolf-Parkinson-White Sendromu ile beraber olan sekil.
Supraventrikiiler tasikardi digindaki aritmiler genellikle
eriskinlerde goriiliir.

Komplet ya da inkomplet RBBB, sag aks deviasyonu, genis P
dalgasi, P-R intervalinde uzama ve sag ventrikiil serbest duvar
tipi WPW sendromu Ebstein anomalisindeki en sik patolojik
EKG bulgularidir. P dalgalarinin yiiksekligi ile 6liim dogru
orantili olup oksijen satiirasyonlari ters orantili saptanmustir.
Ayrica V1-V4 arast T (-)’ligi sag yiiklenmeye bagh
gozlenebilmektedir [10].
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(WPW) sendromu, hastalarin %5’inde goriilir. WPW
sendromu konjenital kalp hastaliklarinin bir kisminda
goriilmesine ragmen, konjenital kalp hastaligi bulunan ve
WPW paterni gosteren hastalarin % 30’unda Ebstein anomal-
isi bulunur.

Ekokardiyografi:

Tam koydurucudur. Genis anterior yaprak ve deplase olmus
septal yaprakla karakterize sag ventrikiiliin iki kismi
goriintiilenmektedir.

Sol ventrikiiler islevin yanisira sag ventrikiiler fonksiyonun da
degerlendirilmesi onarimin prognozunu belirleyeceginden
Onem tasir.

Trikiispid kapagin mitral kapaga gore 0.06 sn. daha gec
kapanmasi 6nemli bir patolojik eko bulgusudur.

X-Ray

PA-AC grafisinde genellikle dar pedikiillii, sag atrium ve
ventrikiilii ¢cok biiyiik, akciger damarlanmasi azalmig bir kalp
viziialize olmaktadir.

Ebstein anomalisi hem aorta, hem de pulmoner koniisiin
normalden kiiciik oldugu tek siyanotik konjenital kalp
hastaligidir.

Kardiyak Kateterizasyon:

Atrialize bosluk izlenir. Atrial diizeyde sagdan sola sant1 ve
yiikselmis sag atrial basing gozlenir. Sag ventrikiil basinci
normal degerlerdedir.

Trikiispid kapagin anormal distal lokalizasyonu nedeni ile kalp
kateterizasyonunda sag ventrikiiliin bir kisminin sag atrium
gibi gorev yapmasi tan1 koydurucudur.

Sag koroner arter trikiispid valv annulusunun yerini tayinde
yardimci oldugundan opasifiye sag koroner arter ile trikiispid
valvin anormal orijini arasindaki fark atrialize sag ventrikiiliin
biiyiikliigiinii gosterir ve bu Ebstein anomalisi i¢in tipiktir.

Cerrahi Endikasyonlar

Siddetli siyanoz, konjestif kalp yetmezligi ya da siddetli aritmi
hallerinde cerrahi tedavi endikedir. Carpentier nefes darlig1 ya
da aritmi gibi bir yetmezlik goriiliir goriilmez erken cerrahiyi
onermektedir. Bir Kent demetinden kaynaklanan re-entry
supraventrikiiler tasikardi siireci aksesuar siirecin kesilmesiyle
basarili sekilde tedavi edilebilmektedir. Konjestif kalp
yetmezligi olan hastalar 2 kategoriye ayrilabilir:

1. Agurlikli trikiispid yetmezligi olanlar

2. Agirlikli ventrikiiler obstruksionu olanlar [12,15].
Trikiispid yetmezligi, sag atrium ile islev goren sag ventrikiil
arasindaki bir geri ve ileri hareket ile sonuglanir. Affekte
hastalar genis bir iglev goren sag ventrikiile (RV) sahiptir ve bu
yiizden onartma en aday durumdadirlar. Agirlikli sag
ventrikiiler obstriiksiyonlu hastalar genis bir atrialize RV ve
kiiciik bir fonksiyon gosteren RV’e sahiptirler. Obstriiksion,
trikiispid kapaktaki stenozdan ya da iglev goren RV’iin kiigiik
hacminden ya da her ikisinden ileri gelmektedir. Bu hastalar
bir onarim siireciyle tedavi edilebilirse de trikiispid kapagin bir
bioprotez kapak ile degistirilmesi gerekli olabilir. Islev géren
RV ile ilgili siddetli hipoplazi hastalarinda bir atriopulmoner
iliski ya da bir total cavopulmoner iliski sag atriumu yogun
sekilde genislemis oldugunda tercih edilen prosediir olabilir.
Kalp biiyiikliiglinde progressif artma ameliyat icin rolatif
endikasyondur [9].
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Sekil 2: Tip a: Anterior yaprak genistir. Serbest sekilde hareket eder.
Interkordal bosluk obliterasyonu yoktur ya da smirlidir. Anteroseptal ile
anterolateral

komissiirler arasinda serbest bir 6n kenar bulunmaktadir. Septal ve poste-
rior yapraklarin kaymasi optimaldir. Atrialize odak kiiciiktiir.

Tip b: Anterior yapragin hareketi interkordal bosluk obliterasyonu ve infe-
rior kenarimin ve ventrikiiler yiizeyinin ventrikiile sayisiz fibroz baglarla
tutunmasi sonucunda kisitlanir. Bu kapak infundibulumu kismen tikamak-
tadir. Posterolateral ve anteroseptal komissiirler agik ve net bir sekilde
belirmistir. Anteroseptal komissiir atrialize odacik ile RV arasinda bir
baglant islevi gormektedir. Posterior ve septal yapraklarin belirgin bir
kaymasi s6z konusu olup bunlar yogun sekilde hipoplastik 6zellik tastya-
bilir. Atrialize odacik genistir ve ince ama kontraktil olmayan bir duvara
sahiptir. RV kiigiiktiir ve

kontraktilitesi azalabilir.

Tip c: Anterior yaprak, RV’iin trabekiiler kismiyla infundibuluma kismen
tutunmustur. Interkordal bogluklar obliteredir. Kapagin ventrikiiler kenari
adheran septal ve posterior yapraklarla devamlilik olusturacak sekilde
ventrikiile tutunur. Yapraklarin dokusu trikiispid annulusa dogru uzanarak
bir trikiispid torba goriiniimii alir. Fibroz torba (atrium) ile infundibulum
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Cerrahi Teknik

Kapak protezleri ve konservatif teknikler de dahil gesitli cer-
rahi iglemler kullanilmaktadir. Bunlarin amaglari, trikiispid
kapak islevsizligini diizeltmek ve sag ventrikiiliin atrialize kis-
minin plikasyonunu saglamaktir. Bu klasik cerrahilere hem
kapagin, hem de sag ventrikiiliin daha fizyolojik bir onarimi
ilave edilmektedir [14, 17].

Cerrahi Anatomi:

Ebstein Anomalisi 3 tipik dzellige sahiptir:

1. Septal ve posterior yapraklarin RV icine dogru asagi yonde
deplase olmasi. Trikuspid annulusa normal sekilde tutunmasi-
na karsin anterior yaprak asla normal degildir. Yelken benzeri

Sekil 3: Hunter ve Lillehei bu teknigi 1958’de tammlamuglardir. 1964
yilinda Hardy ve arkadaslar1 bu teknigin modifikasyonunu uygu-

bir sekle sahip olmasina karsin ventrikiiler duvara tutunma ve
interkordal bosluk obliterasyonunun ¢esitli diizeyleri
mevecuttur.

2. Posterior ve septal yapraklarin tutunumu ile trikiispid
annulus arasindaki sag ventrikiiliin atrialize (i¢) kismi.

3. Sag ventrikiilin malformasyonu (trikiispid kapagin
otesindeki bosluk biiyiikliik olarak 6nemli 6l¢iide azalmstir ve
bir inlet odacig1 bulunmamaktadir). Trabekiiler kisim genelde
kiiciiktiir ve infundibuler kisim kismen asirt kapak dokusuyla
ve anterior yapragl infundibuluma baglayan fibroz baglarla
tikanabilir.

Ventrikiiler duvar genelde normaldir. Ama zaman zaman
azalan kontraktilite ile normalden daha ince kalmaktadir. Bu
malformasyonlarin siddetine bagh olarak Ebstein anomalisi 3
tip olarak siniflandirilabilir (Sekil 2) [2,14].

Ebstein anomalisinde palyatif cerrahi girisimlerin fazla degeri
yoktur. Sistemik arter - pulmoner arter santlart kontrendikedir.
Vena kava superior - sag pulmoner arter sant1 (Gleen) uzun
stireli iyi sonuglar vermektedir.

ASD dogrudan siitiir ya da yama ile 6zenle kapatilir. Bu
islemde sag atriumdaki daha yiiksek basing dikkate alinir.
Kapak ve ventrikiil daha sonra agagida anlatilacak tekniklerden
birine baglh olarak onarilir.

Lillehei-Hardy-Hunter Operasyonu:

Danielson tarafindan modifiye edilen bu operasyon RV’iin
atrialize kisminin plikasyonu ile posterior trikiispid
aniiloplastisinden olusur (Sekil 3) [9].

Danielson ve arkadaglari, Mayo Klinikte Ebstein anomalili
hastalarda uyguladiklar1 operatif yaklagim seklini 1979’da
sOyle ozetlemislerdir [5,13].

Tiirk Gogiis Kalp Damar Cer Derg
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Sekil 4: A: Sag atrium, atrial appendajdan V.C.I’e kadar kesilir. Sag
atriumun bosta kalan kismu eksize edilir (Noktali kisim). Boylece sag
atriumun son

biiyiikliigii normaldir. Sag atriumdan, ASD bir yama ile kapatilir
(genis anterior yaprak okla gosteriliyor). Posterior yaprak annulusdan
asag1 dogru deplase edilir. Septal yaprak hipoplastik olup, buradaki
sekilde goriilmemektedir.

B: Hissedilen teflon pledgetlardan gecirilen matress siitiirler kul-
lanilarak trikiispid annulus ve trikiispid kapak birlikte cekilir. Siitiir-
ler sekilde goriildiigii gibi RV’iin atrialize kismina yerlestirilir.
Boylece bunlar baglandiginda atrialize ventrikiil plikasyon olusturur
ve anevrizmal bogluk oblitere edilir.

C: Siitiirler asag1 dogru sirali olarak baglanir. Hipoplastik durumdaki
onemli olciide kaymus septal yaprak (oka dikkat ederek) simdi
goriilmektedir.

D: Posterior anniiloplasti trikiispid annulusun ¢apini daraltmak
amaciyla kullanilir. Koroner siniis anniiloplastinin arka sola dogru
uzantisim gosterir. Bu

iletim demetinin defektini &nlemek i¢in burada sonlandirilir. Zaman
zaman kapag1 tamamen yeterli kilmak amaciyla anniiloplasti

1. Ventrikiiler pre-eksitasyonu olan hastalarda aksesuar iletim
yollarini ortaya ¢ikarmak igin elektrofizyolojik mapping

2. ASD veya patent foramen ovalenin yama ile kapatilmasi

3. Sag ventrikiiliin atrialize kisminin plikasyonu

4. Trikiispid kapaga plasti veya replasman

5. Pulmoner stenoz gibi ilave lezyonlarin giderilmesi ve

Sekil 5a ve 5b
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aksesuar iletim yollarinin kesilmesi
6. Sarkma gosteren sag atrium duvarinin eksizyonu
Sekil 4’de Ebstein anomalisinde cerrahi tedavinin safhalari

Sekil 6a ve 6b

Danielson’un onarim diyagrami olarak gormekteyiz.
Ventrikiiler plikasyon anterior ve posterior yapraklarin girim
yerlerinin kaymus hatt1 tizerinde yakin sekilde ve annulusdan
biraz uzak olarak yerlestirilen aralikli siitiirlerle saglanmak-
tadir. Bu kaydirmayla c¢ok sayida pilikasyon olugsmakta ve
boylece dilate edilen annulusun dis ceperi azaltilmaktadir.
S i} t i r 1 e r
septal yaprak boyunca yerlestirilmemelidir.

Ciinkii septum kivrilamaz ve ayrica iletim sisteminin yakinligi
s0z konusudur. Trikiispid kapak daha sonra salinin basing altin-
da RV’e enjeksiyonu ile test edilir. Kalan atrial duvarin rezek-
siyonunun da stazi azalttig ileri siirlilmektedir [20].

Bu arada tarihsel 6nemi acisindan belirtilecek olursa 1963
yilinda Barnard ve Schrire ilk defa malforme kapagi exize
ederek gergek annulusa prostetik kapak takmiglardir.
1971 yilinda Saigusa, atrialize ventrikiiliin altina aortik
homogreft valv implante etmis ve basarili sonuglar almistir.
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Carpentier’in Danielson onariminin modifikasyonuyla ilgili
kisisel teknigi:

Operasyon prosediirii asagidaki evrelerden olusur:

1. Yaprak dokusunun yaygin mobilizasyonunu saglamak iizere
posterior yapragin komsu kismi ile antior yapragin gegici
olarak ayrilmasi (Sekil 5 a ve b).

2. Sag ventrikiilii yeniden olusturmak ve dilate edilmis sag

Sekil 8: Giiniimiizde trikiispid kapagin herhangi bir ideal protezi
bulunmamaktadir. Yine de bazi protez kapaklarin yeterli
antikoagiilasyona karsin trikiispid konumda kabul edilemez bigimde
bir yiiksek tromboz insidans1 gosterdigi kanitlanmistir ve bu yiizden
bu sekilde gosterilen domuz valvi gibi bir doku valvi tercih edilir.
Yalnizca trikiispid kapag: yerlestirmek zorunda olmak ender bir
durumdur ve siklikla mitral ve zaman zaman da aortik kapak da
dikkat gerektirir. Yaklagim median sternotomi ile saglamir. Bir CPB
kullamlir. fki ayn caval caniil, caval sikistirmada gereklidir ve aortun

atriumun (RA) biiyiikligiinii azaltmak iizere komsu RA ile
atrialize odacigin uzunlamasina plikasyonu (Sekil 6a).

3. Normal diizeyde yaprak dokuyla tiim orifis bolgesini
kapatmak iizere trikiispit annulustaki anterior ve posterior
yapraklarin yeniden pozisyonlanmasi.

4. Cok genig bir delik iceren Ornegin 15 yas {izerindeki
cocuklarla ilgili hastalarda bir protez halkayla trikiispid
annulusun giiglendirilmesi (Sekil 6b).

Posterior yapragin komsu kismui ile anterior yaprak annulus
fibrosus ile ventrikiilden ayrilir. Buna karsin anterior komis-
stire proximal konumdaki anterior yaprak atasmaninin 1/ 3’
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anniilus fibrosusa tutunmusg halde birakilir (Sekil 6b) [14].
Anterior ve posterior yapraklarin komsu kisimlarinin yaprak
mobilizasyonlar1 6nce bu yapraklarin ventrikiiler yiizeyini
RV’iin  miiskiiler duvarina baglayan fibroz bantlarin
rezeksiyonuyla ikinci olarak interkordal bosluklarin
pencerelenmesiyle saglanir. Atrialize odacigin uzunlamasina
plikasyonu aralikli 3 / O siitiirlerin septal ve posterior
yapraklarin yaklastirilmas: amaciyla birbirlerinin atagsman-
larindan gegirilmesiyle saglanir (Sekil 6a). Daha sonra 4 / 0
stitiirleri iletim sisteminden kaginmak amaciyla koroner
sintisiin arkasindaki RA’un plikasyonu i¢in kullanilir. Atrial
pilikasyon RA’un biiyiikliigiinii onemli ol¢iide azaltir. Anterior
yaprak ve posterior yapragin komsu kismi daha sonra orifisin
ceperini kapsayacak sekilde saat yoniinde annulus fibrosusa
tekrar tutturulur. Eger yapraklarin traksiyonu anterior papiller
kasin kisalig1 ya da malpozisyonu yiiziinden agir1 durumdaysa
kas tabanindan kesilmelidir ve daha sonra ventrikiiler duvar ya
da septumda olusturulan bir boslugun icine dogru daha yiiksek
bir konumda reimplante edilir. Yaprak koaptasyonu yeterliyse
bir prostetik halka secilir. Bunun biiyiikliigii daha once pilike
edilen trikiispid annulusun biiyiikliigiine denk olmalidir.
Koaptasyon yetersizse bir boyut daha kiigiik bir protez halkasi
yerlestirilir. 15 yasin tizerindeki hastalarda 36 mm ve nadiren
34 mm halkalar1 kullanilir. Daha kiiciik anniilusu olan kii¢iik
hastalarda halkadan kaginilabilir [14,16].

Ebstein Anomalisinde Trikiispid Valve Replasmant:

C tipi Ebstein anomalisinde bir kapak protezi gerekli
olabilir. Burada bir bioprotezin kullanimini &neriyoruz. iletim
dokularmin anatomik kisimlari septal yaprak sokumunun kay-
dirma etkisiyle (deplasmani) belirsizlestiginden dolay1 kapagin
stittirlenmesi subvalviiler konumda birakilan koroner siniis
deliginin arkasinda yapilir (Sekil 7) [19].

Eger atrialize sag ventrikiiler segment cok biiyiikse ve islev
goren RV yeterli biiyiikliikte ise normal segmentin pilikasyonu
ek bir islem olarak uygulanabilir.

Trikiispid valv replasmam yapilirken siitiir ¢izgisi koroner
siniisiin atrial tarafindan gecmeli ve A-V diigiim korunmalidir.
Valv septal tarafta koroner siniisiin tizerine yerlestirilir;
anterior ve inferior tarafta ise siitiirler gercek anulusa konur
[18].

Ebstein anomalisinde annulus seviyesinde anatomik
pozisyonda valv replasmani yapilirsa tam kalp bloku insidansi
artar. Bu nedenle bugiin kabul edilen teknige gore siitiir hattini
A-V diigiim ve koroner siniisiin sefalik kismina kaydirmak
gerekir. Bu teknik daimi kalp bloku insidansini azaltir ise de
buna ragmen yine meydana gelebilir (Sekil 8).

Ebstein Anomalisinin Tedavisine Sabiston’un Yaklagimi:
Ebstein anomalisi sergileyen ¢ocuklar pulmoner kan akigin
destekleyecek prostoglandin infiizyonuna ihtiyag duyabilir.
Pekcok vakada bu tiir cocuklar pulmoner vaskiiler rezistans
diistiigiinde ve kalp pulmoner kan akisini saglayabildigince
yavag yavas iyilesme gosterirler. Ebstein anomalisi olan bazi
cocuklar ve ayni anda pulmoner stenozla ilgili trikiispid
yetmezli§i soz konusu oldugunda belirgin kardiyomegali
sergileyebilirler ve ayrica prostoglandinlere baglh olarak siitten
kesilememe durumlarini gosterirler. Boyle bir hasta cerrahi
islemi gerektirir ve kalbe bir median sternotomi ile yaklagilir.
Sag atriumun i¢ anatomisi incelenir. Sekundum varyetenin
genis bir ASD’ye siklikla rastlanir ve bu tamamen kisitlayici
olmayan intraatriyal baglantiy1 saglamak iizere kalan septum
primum exize edilerek genigletilir. fletim dokusuna hasar
riskini kisitlamak amaciyla septal bolge boyunca yaprak
materyali igerisinden yerlestirilen bir Gore-tex yama ile
trikiispid kapak kapatilir.
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Sag atriotomi primer olarak kapatilir. RA’un biiyiikligi, sag
atrial duvarin bir boliimiiniin eksizyonuyla belirgin sekilde
azaltilmalidir. Hastaya total dolasim arresti kullanildiginda
bypass uygulanir ve kross klemp cikarilabilir. Yeniden 1sitma
periyodunun kalan kisminda genelde 4 mm’lik bir Gore-tex
sant1 sag pulmoner arter ile sag innominate arter arasina yer-
lestirilir. Bu prosediir, trikiispid atrezi fizyolojisini etkin sek-
ilde saglar ve bir Fontan prosediiriiniin ilk asamasini olusturur.
Neonatal peryodda Ebstein anomalisi sergileyen infantlar bu
sekilde bir Fontan prosediiriine yonelik asamalar saglanirsa en
iyi uzun vadeli sonucun yani sira, en iyi surviye sahip olabilir-
ler [16].

Bunlarin yam sira giiniimiizde uygulanan diger cerrahi yak-
lagimlar da siralarsak:

1. Quaegebeur’iin modifiye Carpentier metodu.

2. Starnes operasyonu (Trikiispid kapagin kapatilarak,
ASD’nin genisletilmesi ve sistemik pulmoner santin eklendigi
neonatal donemdeki operasyon).

3. Sadece ASD’nin onarimini igeren yaklagim (Trikiispid
yetmezligi olmayan durumlarda endikedir).

4. Hayat1 tehdit eden aritmilerde (agir WPW gibi) yapilan
operasyona ek ileti yollarinin kesilmesi eklenir.

TVR igin stent-mounted gluteraldehide-preserved domuz
protezi veya stentli antibiyotik treated allograft veya
Starr-Edwards ball ya da mekanik kapak kullanilabilir [18].

Sonuclar

Hastalarin %50’si tibbi tedavi ile ortalama 13 yagina kadar
gelmektedirler. Bu evredeki 6liim nedenleri ise konjenital kalp
yetmezligi, hipoksi ve aritmilerdir.

Ozellikle yagsamin 1. haftasindan sonra ortaya c¢ikan
semptomlar1 olan hastalarda prognoz iyidir [10].

Mortaliteyi arttiran Ozellikleri 4 grupta toplamak miimkiin
olacaktir.

1. Fonksiyonel class’in III-IV olmast.

2. Telede KTO’nin %65 ve iizerindeki degeri.

3. Siyanoze olmasi veya SaO2 < %90 ise.

4. Infantil evrede olmasi.

Opere edilen hastalarin yaklasik %65’inde tamir prosediirleri
uygulanir.

Postoperatif donemde erken mortalite %6.3’diir. Yenidoganda
%92’si 1 yili agan survival gosterir [12].

Ebstein anomalisinde atrial ve ventrikiiler aritmiler siktir ve
total diizeltme ile rekiirran ventrikiiler aritmi ataklar1 ve buna
bagli ani 6liimler nlenemeyebilir. Intra-operatif epikardiyal ve
endokardiyal mapping yapilarak aksesuar iletim yollarinin
saptanmasi ve cerrahi divizyonu miimkiindiir. Ozellikle sag
serbest duvarda bulunanlarda iyi sonuglar alinmaktadir.
Genellikle bu aritmiler ameliyat oncesi anti-aritmik ajanlara
refrakterdir. Genis kardiyomegalisi olan hastalarda ventrikiiler
aritmiler letal olabilir.

Kent hiizmesinin kesilmesi bir¢ok aritmiyi oOnlemektedir.
Atriotomi yapilmadan kriyotermi ile de aksesuar yollarin
fonksiyonunun durdurulmast miimkiindiir.

Danielson, Mayo klinikte 1972-1982 yillar1 arasinda 11 ay ile
52 yag arasindaki Ebstein anomalili toplam 42 hastay1 ameliy-
at etmistir. 34 hastaya (%81) plastik onarim, alti hastaya (%14)
sag ventrikiil plikasyonu ve trikiispid valv replasmani, daha
once Glenn prosediirii uygulanan iki hastaya da Fontan
operasyonu yapmustir. Hastalarin hi¢birinde daimi kalp bloku
olmamustir. Hastanede ii¢ (%7.1), uzun siireli takipte ise iki
hasta 6lmiistiir.

Genelde Ebstein anomalisinin cerrahi onarimi yine de ¢ok
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yiiksek bir risk tasimaktadir. Yaymlanan sonuglarla ilgili bir
inceleme genel mortalite oraninin  %40-60 oldugunu
gostermistir. Schmidt-Habelmann ve arkadaglart 1981 ve
Danielson ile Fuster’in bildirdigi valviiloplasti sonuglari ¢ok
daha umut ve cesaret vericidir [16].

Kalp biiyiikliigiinde postop azalma tiim hastalarda gozlendi ve
kiictik cocuklarda bu belli olciilerde yiiksekti.
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