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Ebstein anomalisi, trikiispit kapak ve altta yer alan sag ventrikiil myokardini tutan kongenital bir
hastaliktir. Bu anomalinin ekokardiyografik tanisi ¢ok giivenli olarak konabildiginden, artik
vakalarin ¢ogunda anjiografi gerekli degildir. Ekokardiyografi anomalinin morfolojik belirtilerinin
taninmasi, fonksiyonel olarak degerlendirilmesi, cerrahi girisimin tipini ve zamanini planlama ve
hastalar1 izlemek icin kullanilir. Caligmamazida da ekokardiyografi bu amaglarla kullanildi. 2’si
kadmn, 2’si erkek olan 4 hasta, Ebstein anomalisi tanisinin konmasi ve tedavi endikasyonlarmin
belirlenmesinde gerekli ekokardiyografik kriterler agisindan incelendi. 4 hastada ortak olan,
trikiispit kapagin morfolojik &zelilkleri septal ve arka yaprakta yer degistirme ve asirt uzun 6n
yaprakti. Her bir yaprak ayri ayn incelendiginde, en sik patoloji tethering (trikiispid kapak
yapraklarinin altindaki myokardium’a kordalarla baglanmasi) ve displaziydi. Yer degistirme indeksi
tiim hastalarda 8 mm/m*’den ¢oktu. Ebstein anomalisiyle en sik birlikte olan anomali mitral valv
prolapsusu (MVP) idi. Hastalar Ebstein anomalisinin ekokardiyografik anatomik ve fonkisyonel
ciddilgine gore degerlendirildiler. En sik anatomik ciddiyet kriterleri kii¢iik fonksiyonla sag
ventrikiil, 6n yaprakla tethering, sag atrium ve ventrikiilde genislemeydi. Hastalarin fonksiyonel
ciddilik degerlendirilmesinde 4 hastada ileri trikiispit yetmezligi, 3 hastada sag ventrikiil
disfonksiyou, 2 hastada sag-sol shunt’li ASD (atrial septal defekt) gosterildi. Ekokardiorafik
bulgularin yardimiyla 1 hastada kapak tamiri, diger 3 hastada kapak replasmani planlandi.
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The Role of Echocadiography in the Diagnosis and treatment of Ebstein’s Anomaly

Ebstein’s anomaly, involving the tricuspid valve and right ventricular myocardium, is a
congenital disease. As the echocardiographic diagnosis of this anomaly can be made very
accarately, angiography is no longer necessary in the majority of cases. Echocardiography is used
for recognization of the morphological features of anomaly, functional assessment, plannign of type
and timing of surgical intervention and follow up of the patients. Echocardiography was used for
this purposes in our study. 4 patients (two women, two men) were investigated with regard to the
diagnosis of Ebstein’s anomaly and the essential echocardiographic criterions in the indications of
treatmeant. The common morphological features of tricuspid valve in 4 patients were displacemon
pathology was tethering (chordal attachments of the tricuspid valve to the underlying myocardium)
and dysplasia when each leaflet investigated separetely. The displacement index was more than 8
mm/m” in all patients. The anomaly most frequently associated with Ebstein’s anomaly was mitral
valve prolapse (MVP). The patients were evaluated according to the echocardiographic anatomical
and functional severity of Ebstein’s anomaly. The most common criterions of right atrium and
ventircule. Severe tricuspid regurgitation in 4 patients, right ventricular dysfunction in 3 patients,
atrial septal defect (ASD) with right-to-left shunting 2 patients was shown in the functional severity
assesment of the patients. Valve repair in one patient, valve replacement in other 3 patients was
planned with the assistance of echocardiographic findings.



Ebstein anomalisi displazik trikiispid kapagin
bir kism1 veya tiimiiniin sag ventrikiil kavitesi
icine dogru (apikal) yer degistirmesidir. Bu
congenital deformitede sag ventrikiil yapisinda
da degisiklikler vardir. Trikiispid yapraklari,
tipik Ebstein’de trikiispid aniiliisiine ve sag
ventrikiil endokardina direkt olarak veya birgok
kalin korda ile baglanir. Apekse dogru yer
degistirmis triklispit kapagin altindaki sag
ventrikiil boliimiinde intrakaviter sag ventrikiiler
EKG kaydedilmesine ragmen, olgiilen basing
sag atrium basimci gibidir. Bu nedenle bu sag
ventrikill bolimii atrialize sag ventriiikl olarak
isimlendirilir. Ebstein anomalisinin karakte-
ristigi olarak trikiispidin septla ve arka
yapraklar1 deformedir ve ikisi de gelismemis
olabilir veya hi¢ olmayabilir. Sag atrium daima
biiyliktiir ve birlikte ASD (atrial septal defekt)
olmasi siktir(1-3).

Klinik muayenede Ebstein anomalisinden
stiphelenildigi zaman, ilave olarak telegrafi,
EKG, ekokardiyografi yapilabilir. 1980’e kadar,
dilate sag atrium, yer degistirmis trikiispid
kapagin yeri, atrialize sag ventrikiil, ASD,
kiigiik fonksiyonel sag ventrikiili gosteren
anjiografi, tan1 i¢in en gerekli metoddu. 1984°de
ise diger bircok konjenital kalp hastaliginda
oldugu gibi, Ebstein anomalisinin ekokar-
diyografik tamis1 da ¢ok giivenilir olarak
konabildigi i¢in artik anjiografi kullanilmamaya
baslandi. Sadece spesifik anatomik vyea hemo-
dinamik belirtilerin daha da kolay anlasilmasi
istendiginde kateterizasyon yapilir(1).

Detayli bir ekokardiyografik muayene ile
tan1 konabildigi gibi, Ebstein anomalisinde
anatomik  ve  fonksiyonel  degisiklikler
degerlendirilerek bunlarin hastaligin ciddiyetine
ve prognozuna etkisi tespit edilir. Ebstein
anomalisinin teshis koydurucu 6zelligi olan
trikiispidin ~ septal yapragmini apikal yer
degistirmesi en iyi apikal 4 bosluk kesitinde
goriildiigiinden en sik bu kesit kullanilir. Bu
kesitte, ayrica septal ve 6n yapraktaki displazi,
tethering, hareket kisitlamasi, interventrikiiler
septum (IVS)’a yapisiklik ve fonkisyonel,
atrialize sag ventrikiill boyutlar1  goriiliir.
Ekokardiyografik kapak displazini, kapagin
sekil 6l¢ii ve yapisinin normalden farkli olmast
seklinde tanimlayabilir. Tethering, trikiispid
kapagin sekil 6l¢ii ve yapisinin normalden farkli
olmas1 seklinde tanimlayabiliriz. Tethering,
trikiispid kapagin yapraklarmin govde veya
serbest ucunan altindaki myokarda kordalarla
baglanmasidir.  Fonkiyonel sag  ventrikiil
Olciimiinde apikal dort bosluk kesiti kullanilir.
Tiim sag ventrikiil uzunlugu, apeksden anatomik

trikiispid aniiliisi hizasina kadar olan mesafe
olarak alinir. Atrialize sag ventrikiil uzunlugu ise
anatomik aniilisden trikiispid yapraklarin1 karst
karstya geldikleri hizaya kadar olan mesafedir. Bu
iki uzunluk arasindaki fark, fonksiyonel sag
ventrikiil biiytikliigiinii gosterir. Ekokardiyografik
tanida kullanilan diger kesitler parasternal kisa ve
uzun eksen, subkostal kesittir. Hastaligin
fonksiyonel ciddiyet kriterleri ekokardiografiyle
yakindan takip edilerek cerrahi tedavi zamanlanir.
Ameliyat Oncesi yapilan kapsamli bir ekokar-
diografi, trikiispid kapagin tamire uygun olup
olmadigimi en iyi gosteren yontemdir. Ameliyatta
yapilan kapak tamirinin bagaris1 yine ekokar-
diografi ile degerlendirilir. Hastalarin uzun siireli
postoperatuar takibinde degistirilmis veya tamir
yapilmis kapagin Doppler ekokardiografi ile peri-
yodik kontrolleri yapilmalidir. Tiim bu kullanim
alanlar1 ile Ebstein anomalisinde ekokardiografi
ilk tercih edilen tan1 ve izleme yontemidir.

Materyal ve Metod

Hasta Popiilasyonu: Bir yillik siirede klinik,
EKG, telegrafi, ekokardiografi bulgulariyla
Ebstein anomalisi tanisi konan 4 hasta incelendi.
Hastalarin  transtorasik  ekokardiografilerinde
Wingmend CFM 750 kullanildi. Transtorasik
yontemde goriintiiler apikal 4 bosluk, parasternal
uzun ve kisa eksen, medial olarak agi verilmis
parasternal uzun eksen, subkostal kesitten,
transozefajialde ise bazal ve transgastrik kisa
eksen, 4 bosluk, 5 bosluk kesitinden alindi.
Hemodinamik incelemelrde Siemens Cardioskop-
U ve Toshiba CAS-UA-2 kullanild:.

Bulgular

Calismamizdaki klinik, EKG telegrafi ve
ekokardiyografi bulgular1 ile Ebstein anomalisi
tanist konan 4 hastanin, 2’si kadin 2’si erkekti
(Tablo 1). 4 hastada trikiispid septal yaprak i¢in
yer degistirme indeksi 8 mm/m*’den biiyiik
bulundu. Yer degistirme indeksi, trikiispidin ve
mitralin septal yapraklariin septuma yapismalari
arasindaki mesafe, hastanin viicut yiizey alanina
boliinerek hesaplandi. Bu degerler 10.6-14.6-16-
12.6 mm/m2 seklindeydi. Trikiispid yapraktaki
Ebstein anomalisinin, kesin ve destekleyen
ekokardiyografik bulgularindan septal ve arka
yaprak yer degistirmesi, asirt uzun On yaprak,
kapanma gecikmesi 4 hastada da vardi. On yaprak
yer degistirmesine ise higbir hastada rastlanmadi.
Trikiispid kapagin her bir yaprag: ekokardiyografi
ile morfoloji yoniinden incelendiginde on yaprakta
tethering 3 hastada, displazi 1 hastada gozlendj,
hicbir hastada fenestrasyon, kleft yoktu. Septal
yaprakta ise tethering ve displazi 4 hastada
gozlendi; arka yaprak yoklugu ve miyokarda



yapisiklik ise hi¢ tespit edilmedi (Tablo 1).
Ebstein anomalisi ile birlikte olan kardiyak
patolojiler ekokardiyografik olarak aragtiril-
diginda, MVP 3 hastada, ASD sekundum 2
hastada, PFO ve Siniis Valsalva anevrizmasi
rliptiirii (Sag ventriiikle) ise 1 hastada saptandi.
Ebstein anomalisi ciddiyet kriterleri anatomik
olarak degerlendirildiginde, kiigiik fonksiyonel
sag ventrikiil 3 hastada, septal yaprakta asir1 yer
degistirme 2 hastada, 6n yaprakta tethering 3
hastada, sag ventrikiil ¢ikis yolu anevrizmasi 1
hastada, sag atrium ve sag ventrikiilde
genisleme 4 hastada vardi. Septal yaprak
yoklugu ve 6n yaprakta yer degistirmeye ise 4
hastada da rastlanmadi. Fonksiyonel olarak
ciddiyet kriterleri arandiginda, sag-sol shunt
(ASD) 2 hastada, trikiispid yetmezligi 4 hastada,
mitral yetmezligi 3 hastada gozlendi. Pulmoner
arter basing yiiksekligi ve sol ventriiikl
disfonksiyonu 4 hastada da yoktu. Eko-
kardiyografik bulgularin dnciiliigiinde 1 hastaya
trikiispid kapak tamiri, diger 3 hastaya ise
trikiispid kapak replasmani seklinde cerrahi
tedavi planlandi (Tablo 2).

Tartisma

Ebstein anomalisinin tek ve en c¢ok teshis
koydurucu o6zelligi, trikiispid kapagm septal
yapraginin  asag1  dogru  (apikal)  yer
degistirmesidir. Bu o6zellik, en iyi apikal 4
bosluk kesitinde goriintiilenir(1,4). Normalde,
apikal 4 bosluk goriintimiinde, trikiispidin septal
yapraginin septuma yapigmasi, mitralin o6n
(septal) yapragmin yapigsmasina gore, apekse

daha yakindir. 2 yaprak arasindaki bu ayrilik
normalde 1 cm’den azdir. Ebstein anomalisinde bu
mesafe artar. Ebstein anomalisi, septal trikiispit
yapragin  normaldeki, asagi  dogru  yer
degistirmesinin abartili sekli olarak diisiiniilebilir.
Sadece trikiispidin ve mitralin septal yapraklarimin
septuma  yapismalar1  arasindaki  mesafenin
Olciimii, ebstein anomalisini diger patolojilerden
ayirt ettirmez(4). Bu oOl¢lim, viicut yiizey alanina
boliindiigiinde elde edilen yer degistirme indeksi
ile, tim yaslardaki Ebstein anomalisi sag ventrikiil
voliim yiiklenmesi gibi diger durumlardan hata
yapmaksizin ayirtedilir. Yer degistirme indeksi 8

mm/m>  veya bu  degerin istiindedir.
Calismamizdaki 4 hastada yer degistirme indeksi 8
mm/m*’den daha biiyiiktii.

Trikiispidin 6n yapraginin asirt uzun olmasi diger
anomalilerde goriilmez. Ama bulgu objektif
degildir. Eger kesin degilse tani kriteri olarak
kullanilmamalidir; ama  yoklugunda  biiyiik
olasilikla Ebstein’den bagka bir hastalik s6z
konusudur. Inceledigimiz 4 hastada 6n yaprak agir1
uzundu. Ebstein anomalisinde genellikle septal
yaprak en ¢ok, 6n yaprak en az, arka yahrak orta
derecede etkilenir. Septal yaprak patolojisi
degiskendir. Septal yapragin hastalarin %66’sinda
komsu oldugu myokarda yapisik ve apikal olarak
yer degistirdigi, %22 sinde aniiliisden ¢iktig1 fakat
tethering oldugu i¢in serbest ucunun apekse dogru
yer degistirdi, igin serbest ucunun apekse dogru
yer degistirdi, %12’sinde de olmadigi bil-
dirilmistir(4). Septal yaprak displazisi hastalarin
yaklasik %60’inda gozlenir(2). 4 hastamizda da
septal ve posterior yaprak apekse dogru yer
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apekse dogru yer degistirmisti. Septal yaprak
morfolojik olarak incelendiginde 4 hastada da
tethering ve displazi gozlendi. On yaprakta
tethering daha sik, yaklasik hastalarin %85’inde
goriiliir. On yapragin apikal yer degistirmesi ise
daha seyrektir; yaklasik %13 oraninda-
dir(3,5,9,10). On yaprakta fenestrasyon ve kleft
goriilebilir. 4 hastanin sadece birinde 6n yaprak
displazisi vardi. On yaprakta tethering 3 hastada
gozlendi; fenestrasyon ve klefte ise hig
rastlanmadi. Arka yaprak morfolojisinde ise 4
hastada da displazi, 2 hastada tethering tespit
edildi (Tablo 1).

Ebstein anomalisiyle en sik birlikte olan
kardiak patolojiler, ASD secundum, PFO,
MVP’dur. 4 hastamizdaki en sik patoloji MVP
idi, 3 hastada gdzlendi. ASD secundum 2
hastada tespit edildi.

Her bir hastada Ebstein anomalisini deger-
lendirebilmek icin, hastalifin anatomik ve
fonksiyonel 6zelliklerini detayli olarak bilmek
gerekir. Bu 2 acgidan hasta ekokardiyografi ile
incelendiginde, Ebstein anomalisinin morfoloji,

ciddiyeti, prognozu hakkinda pekcok bilgi
edinilir ve cerrahi tedavinin sekli plan-
lanabilir(1,3,4,11,12).

Ekokardiografiyle, Ebstein anomalisinin

anatomik olarak ciddiligini degerlendirirken
kullanilan kriterler sunlardir:

1. Kiigiik fonksiyonel sag ventrikiil (atriali-
ze/fonksiyonel sag ventrikiil oraninin 0.5’den
biiylik olmast),

Septal yapragin asir1 yer degistirmesi,
Septal yaprak olmamas,
On yapragin yer degistirmesi,

wkwbd

On vyaprakta tethering, Sag ventrikiil cikis
yolunun anevrizmal genislemesi,

S

Sag atrial ve ventrikiil genisleme(1,2,7).

Baska bir kritere gore, eger fonksiyonel sag
ventrikiil alani, total sag ventrikiil alaninin
%35’inden azsa, tim prognoz kotldiir(13).
Calismamizdaki 4 hastanin  37iinde  kiiglik
fonksiyonel sag ventrikiil, 6n yaprakta tethering,
4’linde sag ve sol atrium geniglemesi (ancak bu 4
hastanin 2’sinde ASD sekundum da vardi), 2’inde
septal yaprakta asir1 yer degistirme, 1 hastada da
sag ventrikill ¢ikis yolunda anevrizmal genisleme
gozlendi.

Ekokardiografiyle, Ebstein anomalisi fonk-
siyonel olarak degerlendirilerek hastaligin klinik
gidis ve prognozu tespit edilebilir. Fonksiyonel
olarak ciddiligi degerlendirirken su kriterler
kullanilir:

1. Sag-sol shunt’l1 ASD: ASD’nin
kapatilmaasiyla hastanin fonksiyonel durumu
tyilesir.

2. Doppler tetkikiyle trikiispid ve mitral yet-



mezligi saptanmasi: ebstein anomalili tiim

hastalarda degisik derecelerde trikiispid

yetmezligi gozlenir.

Calismamizda 2 hastada sag-sol shunt’l
ASD, tiim hastalarda ciddi trikiispid yetmezligi,
3 hastada mitral yetmezligi goriintiilendi.
Fonksiyonel olarak ciddiyet kriterlerinin bir
digeri sag ve sol ventrikill disfonksiyonunun
olmasidir. Sol ventrikiil disfonksiyonu, kotiilen
klinik durumun olduk¢a hassas bir goster-
gesidir(1,14). Hastalarimizdan trikiispid kapak
deformitesi belirgin ve kiigiik fonksiyonel sag
ventrikiili olan 3 hastada sag ventrikiil
disfonksiyonu saptandi.

Uygun tedaviye karar verebilmek igin detayli
anatomik bilgi ve birlikte olan kardiak
patolojileri bilmek gerekir. Ekokardiografiyle
patoloji olan kardiak yapilar anatomik ve
fonksiyonel olarak degerlendirilerek cerrahi
tedavinin  tlirline  karar  verilir(1-3,7,13).
Trikiispid kapak tamiri veya replasmasina en iyi
karar verdiren, ©On yapragm detayll bir
degerlendirilmesidir. Minimal tethering’i olan,
biiyiik bir mobil bir 6n yapraktan kapak tami-
riyle fonksiyonel bir kapak olusturmak miim-
kiindiir. Displastik, belirgin tethering’li ve
fenestrasyonlu kapakta tamir sansi yoktur. Bu
kapaklara ve kiigiik fonksiyonel sag ventrikiillii
hastalara replasman yapmak gerekir (Tablo 2).
Transozefajial ekokardiografi, daha detayli ana-
tomik bilgi vererek cerrahi tiiriinii se¢gmede
kolaylik saglar(15). Calismamizda, anatomik
ola-rak en c¢ok patolojiye sahip hastamizda
transozefajial ekokardiografi yaparak daha
kapsamli bilgi edindik.

Tamir yapilan trikiispid kapaktaki stenoz ve
yetmezlik, trikiispid replasmanindaki de-
gisiklikler rutin ekokardiografi ve Doppler
degerlendirilmesiyle takip edilir(13,16-18).
Sonug olarak, Ebstein anomalisinde ekokar-
diografi oOncelikle tanimi1 konmasinda, kapak
mor-folojisini detayli olarak degerlendirerek
tedavi seklini se¢mede, birlikte olan diger
patolojilerin taninmasinda, hastaligin ciddiyet
ve prognozunu tespitte, hastalarin ameliyat
Oncesi, ameliyatta ve sonrasi izlenmesinde
kullanilan, ¢cok amagl ve tistiin bir yontemdir.
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