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ÖZET 

Yenidoğan döneminde ortaya ç1kan Ebstein onomalisi 
(EA) oldukça nadirdir ve Sikiiklafonksiyonel veya anato
mik pulmoner atrezi (FPA veya APA) ile birliktedir. Bu 
olgulardan FPA'li olanların bir k1smı prostaglandin in
füzyonu ve destekleyici tedavi ile spantan olarak düzele
bilmesine karşın, APA 'li olanlar erken palyatif cerrahi gi
rişim gerektirir. Biri anatomik diğeri FPA 'li iki EA olgusu 
sunularak FPA 'nin APA 'den ayll'f edilmesinin önemi üze
rinde durulacakllr. Doğduğunda spantan solunumu olma
yan, ağ1r siyanoz ve asidozu olan ilk olgunun göğüs rönt
geninde kalp hemen hemen torakslll tamamıru kapltyordu. 
Ekokardiyografik incelemede EA ve pulmoner atrezi sap
tandi. Prostaglandin infüzyonu ve solunum desteğine rağ
men cerrahiye veri/emeden 2. günde kaybedildi. Otopside 
EA ve pulmoner atrezi doğrulandı, ek olarak akciğer hi
poplazisi belirlendi. Siyanoz ve taşikardisi doğumdan son
raki ilk saatlerde fark edilen 2. olgunun 24 saatlik iken 
yapılan ekokardiyografisinde EA yanında pulmoner kapa
ğın sisto/de açılmad1ğ1, pulmoner arterin retrograd ola
rak PDA 'dan doldu ğu ve sağ ventriküle yetersizlik ak1mı 
olduğu belirlendi. 4 gün prostaglandin infüzyonundan 
sonra siyanoz tamamen düzeldi ve tekrarlanan ekokardi
yografide pulmoner arterde anterograd ak1m görüldü. 

Anahtar kelimeler: Ebstein anoma./isi; yenidoğan,fonksi
yonel pulmoner atrezi, anatomik pulmoner atrezi 

Triküspid kapağın Ebstein anomalisi (EA) nadir gö
rülen bir doğumsal kalp hastalığı olup tüm doğumsal 
kalp anomalilerinin yaklaşık % 0.5'ini oluşturur (1). 

Yenidoğan döneminde semptomatik olan EA çok 
daha nadir olup özell iği , sıklıkla fonksiyonel veya 

anatomik pulmoner atrezi (FPA veya APA) ile bir
likte olabilmesi; hayatın ilk saatlerinde/günlerinde 
derin siyanoz, asidoz ve konjesif kalp yetersizliği ile 
ortaya çıkması ve prognozun kötü olmas ıdır (2), 

FPA'li olgularda, kapak anatomik olarak normal ol-
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duğu halde yüksek pulmoner damar direnci karşısın

da yetersiz kalan sağ ventrikülün anterograd akımı 

sağlayamaması nedeniyle pulmoner dolaşım duktus 
arteriosus açıklığına bağımlı olmaktadH. FPA'Ii bir 

kısım olgular prostaglandin E 1 ile duktus açık tutul
duğu takdirde zamanla pulmoner direncin düşmesiy
le anterograd akım sağlayabilmekte böylece PDA'ya 
bağımlılık ortadan kalkmakta ve kalp yetersizliği ile 
siyanoz spontan olarak düzelebilmektedir (2,3). Yeni

doğan döneminde kritik klinik tablotarla ortaya ç ı

kan biri APA diğeri FPA'Ii iki EA olgusu sunularak 
bu hastalarda fonksiyonel ile anatomik pulmoner at

rezinin ayıncı tanısının yapılmasının tedavi seçenek
lerinin belirlenmesindeki rolü tartışılacaktır. 

OLGULARlN BİLDİRİMİ 

OLGU 1: Prcnatal takibi kliniğim izde yapılmayan kız be
bek, spontan vaginal yolla 41 haftalık 2760 gr ağırlığında 
hastanemizde doğdu. Doğduğunda siyanotik, hipotonik, 
bradikardik olan, spantan solunumu olmayan bebeğin 1. 
dakika Apgar skoru 2 bulundu. Ambu ile ventile edilen 
hastanın 5. dakika apgar skoru 5'e yükseldi. Hipotoni ve 
siyanozu devam eden inleme, taşipne, taşikardi, 5 cm he
patomegali ve stemumun sol alt kenarında 2/6 holosistolik 
üfürüm saptanması üzerine çekilen telekardiyografide; 
kalbin toraksın hemen hemen tamamını kapladığı , kalp-to
raks oranının 0.98 olduğu görüldü (Şekil 1 ). Arteryel kan 
gazında Oı satürasyonu % 19, pH 7.17, pCOı 7 1.7 mmHg, 
HCOJ 25.3 mmol/L bulundu. Ekokardiyografik inceleme
de sağ atrium ve sağ ventrikül ileri derecede gen iş, triküs
pid kapak kalın ve deforme idi. Triküspid kapak septal le
afleti 9.7 mm sağ ventriküle doğru yer değiştirm işti (Şekil 
2-üst). Renkli akım ile ağır triküspid yetersizliği vardı . 
Sağ ventrikül kısmen atrialize olmuştu. Sağ ventrikül çıkış 
yolu gelişmiş-infundibulum açık, pulmoner kapak kalın ve 
hareketsiz bulundu (Şekil 2-alt). Pulmoner arterde ante
rograd akım alınamadı. Pulmoner arterin retrograd olarak 
ince bir PDA'dan dolduğu belirlendi, pulmoner kapaktan 
sağ ventrikül çıkış yoluna yetersiz lik akımı görülmedi. 
Pulmoner arterler "confluent" ancak belirgin hipoplazikti 
(sağ PA 3.2, sol PA 2.7 mm). Geniş (14 mm) sekundum 
tip ASD'den sağdan sola şant saptandı . Bu bulgularla Ebs
tein anomalisi ve pulmoner atrezi tanısı konuldu. Sağ 
ventrikül çıkış yoluna pulmoner arterden retrograd yeter-
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!;;ickil 1. APA"Ii ilk olgunun Iclegrafisinde kalbin hemen hemen 
toraksin tamamını kapladığı görülmektedir. 

sizlik akımı görülm~diğinden atrezinin daha çok anatomik 
olduğu düşünüldü. Oneelikle hastanın hipoksi ve asidozu
nu düzeltnıek, genel durumunu stabilize etmek amacıyla 
prostaglandin E l infüzyonu başlandı . Derin hipoksi, COı 
retansiyonu ve respiratuar asidoz üzerine oroırakeal entübe 
edilerek mekanik ventilasyon yapılan hasta, taşikardi ve 
hepatomegalide ilerleme belirlenince digitalize edildi. 
Prostaglandin infüzyonu sonrasında hipoksinin kısmen dü
zelmesi, oksijen saturasyonunun %70'e kadar çıkmasına 
rağmen hasta 38. saatte, respiratuar asidoz, COı retansiyo
nu ve konjestif kalp yetersizliği tablosunda kardiak arrest 
gel işerek kaybedildi. Yapılan otopside triküspid kapağın 
scptal ve posterior leafletinin sağ ventriküle doğru-aşağıya 
yerleşimli, sağ ventrikülün kısmen atrialize, pulmoner ka
pakların anatomik olarak atretik olduğu doğrulandı (Şekil 
3). Ana pulmoner arter ve dalları ile akciğerler hipoplazik 
bulundu. 

OLGU 2: Prenatal takipsiz ve zamanında 3.1 kg ağırlığın
da başka bir hastanede spontan vaginal yolla doğan kız be
bek, doğduğunda siyanozu, üfürümü ve taşikardisi sapta
narak digitalize edilmiş, %100 oksijen solututmasına rağ
men siyanozun düzetmemesi üzerine 1 günlükken merke
zimize yollanmıştı. Fizik muayenesinde siyanozunun yanı 
sıra stemumun sol alt kenarında 2-3/6 holosistolik üfürüm 
belirlendi. Telekardiyografisinde akciğer damar gölgeleri 
azalmış ve kalp-toraks indeksi 0.75 idi. Arteryel Oı satu
rasyonu %7 1 bulundu, asidozu yoktu. Ekokardiyografik 
incelemede, sağ atrium ileri derecede genişti. Triküspid 
kapağın septal leafleti mitrale göre 7mm apekse doğru 
(aşağıya) yer değiştirr.ıiş, sağ ventrikül atrialize olmuş, 
"anterior leaflet" elonge idi ve "sail-like" hareket gösteri
yordu (Şekil 4). Renkli akım ve Doppler ile önemli triküs
pid yetersizlik saptandı. Sağ ventrikül çıkış yolu (infundi
buler bölge) açık, pulmoner kapak yapısı normal görülü
yor ancak leafletler immobil, sistolde açılmıyordu. Pulmo
ner arterde anterograd akım alınamadı. Pulmoner arter ret
rograd ince bir PDA ile doluyor, pulmoner kapaktan sağ 
ventrikül çıkış yoluna doğru pulmoner yetersizlik ak ımı 
görülüyordu. 5.7 mm çapında olan ASD sekundum'dan 
sağd~.n sola şant belirlendi. 4 gün Yenidoğan Yoğun Ba
kım Unitemiz'e alınan hastaya prostaglandin El infüzyonu 
başlandı. Takip edildiği 4 gün içinde siyanozu tamamen 

Şekil 2. APA'Ii olgunun apikal 4 boşluk görüntüde sağ aıriumun 
ile ri derecede geniş, triküspidin septal leafletinin aşağıya yerleş
miş olduğu (üostteki Şeki l ), parasternal kısa eksen görüntüde in
fund ibulumun açık, pulmoner kapağın atretik olduğu (alttaki Şe
kil) gösterilmiştir. 

kayboldu, pulse oksimetride Oı saturasyonları %95'in üze
rinde seyretti. Prostaglandin kesildiğinde de siyanozu tek
rarlamayan hastanın 5. gün yapıJan 2. ckokardiyografik in
celemede pulmoner kapakların sistolde açıldığı , pulmoner 
arterde anterograd akımın olduğu ve PDA'nın kapandığı 
belirlendi. Halen poliklinikden takip edilen hastanın siya
nozu yok, kardiyomegalisi gerilemiş durumdadır (kalp-to
raks oranı 0.58). 

TARTIŞMA 

Ebstein anomalisinin doğal seyiri, triküspid kapak 
leafletlerinin atrioventriküler halkaya göre daha aşa
ğıya yapışma derecesine ve atrialize odacığın büyük
lüğüne bağlı olarak çok değişkendir (4). Spektrumun 
hafif tarafındakiler erişkin dönemine kadar asempto
matik kalabilirler, ağır tarafındakiler ise yenidoğan 
döneminde konjestif kalp yetersizliği, siyanoz ve 
asidozla ortaya çıkabilir, hatta intrauterin dönemde 
bile ölümle sonuçlanabilir (3,4). 
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Şekil 3. Otopsi"dc atriunıun dev gi bi geniş olduğu , Lrik~sl?ıd kapa
ğın scpıal ve posteri or Jeanet le rinin AV halka'dan belırgın olarak 
aşağıya ycrleşıiği görülmektedir. 

Yenidoğan döneminde ağır semptomatik olan ların 

özelliği sıklıkla fonksiyonel sağ ventrikülün pulmo
ner artere anterograd akım sağlayamaması (fonksi
yonel) veya pulmoner kapağın anatomik atrezisi ne
deniyle pulmoner akımın PDA'ya bağımlı olabilme

sidir. FPA'li bir kısım olgular duktus açık tutulduğu 

takdirde zamanla pulmoner damar direncinin düşme
siyle anterograd akım sağlayabilmekte, PDA'ya ba
ğımlılık ortadan kalkmakta ve hipoksi-siyanoz, kalp 
yetersizliği spontan o larak düzelebilmektedir. FPA'li 

olgular, spontan olarak düzelme şansından dolayı ilk 
günlerde tıbbi-destekleyici tedaviyle takip edilebilir. 

Anatomik pulmoner atrezili olgular ise erken dö
nemde pulmoner valvotomi veya sistemik-pulmoner 

şant gibi cerrahi girişimler gerektirir. Bu nedenle 
fonks iyonel pulmoner atreziyi anatomik olandan 
ayırtetmek önemlidir. Spontan olarak düze lmesi 
beklenebilecek fonksiyonel pulmoner atrezili olgular 
prostaglandinle PDA akımı artırılarak retrograd aor

tografi yapılıp sağ ventrikül çıkış yolunda kontrast 
gösterilerek kesin olarak belirlenebilir (5). Smallhom 
ve ark'ı (6) hem anjiografı ile hem de "pulsed" Dopp

ler ekokardiyografi ile Ebstein anomalisi-fonksiyo
nel pulmoner atrezili 2 olgularında, basıncı yüksek 
olan pulmoner arterden, daha düşük olan infundibu

ler bölgeye doğru retrograd yetersizlik akımı oldu-
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Şekil 4. FPA'Ii olgunun .apika14.boşl~k2 boyu ı lu ckokardiyogra
fik görüntüleri; sağ aırıum genı.ş, ırıkuspıd kapa~ scplal lcaneı 
aşağıya doğru yerleşmiş ve anıerıor teancı elongedır. 

ğunu bildirmişler; noninvazif olarak da fonksiyonel 

pulmoner atrezinin tanınabileceğini göstermişlerdir. 

Bu hastalarda anjiografi yapılması teknik olarak ko
lay değildir. Yenidoğanda kullanılacak kontrası 

maddenin miktarının kısıtlı olmas ı nedeniyle selektif 
retrograd duktus anjiografis i ile pulmoner arteri dol

durup, buradan sağ ventriküle pulmoner yetersizlik 
akımın ı göstermek zor olabilir. Noninvazif bir yön
tem olan renkli akım ekokardiyografi 2. olgumuzda 
kateter-anjiografiye gereksinim olmadan fonksiyonel 
pulmoner atreziyi belirlemede yardımcı olmutur. 

Böylece prostaglandin infüzyonu ile zaman kazanı
larak fizyolojik pulmoner hipertansiyon düştükten 
sonra sağ ventrikül tarafından pulmoner anterograd 

akım sağlanabitmiş hastanm siyanozu ortadan kalk

mıştır. 

Hayatın erken dönemlerinde semptomatik olan EA 
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olgularının kötü prognozlu (7,8) olmasında, s ıklıkla 

eşlik eden pulmoner hipoplazi ile myokard fibrozis i
nin de rolünün olduğu ileri sürülmüştür {9,10). Nite

kim APA'si olan l. olgumuzda muhtemelen masif 

kardiyomegalinin neden olduğu akciğer hipoplazisi, 

COı retansiyonu ve respiratuar asidoza yol açmıştı. 

Prostaglandinle oksijen saturasyonu %70'in üzerine 

çıkarıldığı halde COı retansiyonu ve kalp yetersizli

ği düzeltilemedi, hasta cerrahi ye verilerneden kaybe

diJdi. 

Pulmoner atrezili EA'de palyatif cerrahiden de genel 

olarak cesaret verici sonuçlar alınmamış mortalite % 
50-75 bulunmuştur (7,8). Ancak Starns ve ark.' (ll) 

otolog perikard ile triküspid kapak tamamen kapatı

lıp aortadan pulmoner artere şant yapılarak gerçek

leştirilen yeni bir palyatif cerrahi girişim ile EA ve 

pulmoner atrezis i olan S yenidoğanda iyi sonuçlar 

bildirmiştir. Bu işlem başarılı o lmakla birlikte işlem 

sonucunda sporrtan düzelme şansı olabilecek FPA'li 

olgular d a fonksiyonel tek ventriküle dönüştürülüp 

Fontan girişimi adayı olmaktadır. 

Yenidoğan döneminde ağır klinik tablo ile ortaya çı

kan EA'de retrograd PDA akımının pulmoner yeter

sizliğe yol açmasından yararlanılarak renkli akım 
ekokardiyografi ile pulmoner atrezinin fonksiyonel 
olduğunu belirlemek mümkün olabilir. Böylece han

gi olgularda spontan düzelme ihtimali olduğu ve 

prostag landin infüzyonu ile zaman kazanılarak pul

moner anterograd akım oluşması beklenebileceğine 

karar verilebilir. 
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