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ÖZET 

Bu çalışmanın amacı , Ebstein anamalisinin rekonstrüktij 
onarınılarınm erken ve geç dönem sonuçlarım bildir
mek/ir. 

1985 - Kasını 2000 tarilı/eri arasmda 8 hastaya Ebstein 
anamalisi nedeniyle cerrahi girişim uygulandt. Hastaların 
altısı kadın, ikisi tanesi erkek olup yaş ortalaması 14.2 ± 
6.7 ytl (5-23) idi. Tiinı hastalar sinüs ritminde olup, sağ 
atriyaltronıbiise bağlı gelişen pulmoner emboli bir hasta
da ilk bulguydu. Eşlik eden anamaliler ASD (%37.5) ve 
VSD (%12.5) olarak tespit edildi. Triküspit kapak seviye
si, mitra/e göre ortalama 2.3 ± 0.9 cm (1.2-4.6) daha aşa
ğıda yer alıyordu. Rekonstriiktif girişim olarak Danielson 
prosediirii (%50), triküspit annuloplasti (%37.5) ve Hardy 
prosedürü (%12.5) uygulannuş olup hastalar ortalama 
7.3 ± 3 yt! (2 .5-12.5) takip edildiler. 

Erken morta/iteye rastlanmadı. Geç mortalite 1 hasta ile 
%12.5'dir. Hastaların yarısında görülen geçici AV-tanı 
blok hastalar tabUI·cu edilmeden düzelnıişti . Bir hastada 
postoperarif 30. ayda ciddi sağ kalp yetmezliği gelişti. 
Preoperatif sağ atrial tronıbiis bulunan hastada ise posto
perarif 6. ytlda rekürren tronıbüs oluştu. Sağ atriyımı çap
larımn (5.9 ± 0.5 cm; 5-6.5 cm) postoperarif kontrollerde 
(4 .5 ± 0.5 cm; 4-5.5 cm) anlamlı şekilde küçiildüğii tespit 
edildi (p=0.001 ). 

Trikiispit kapağm rekonstriiksiyonu sonucu yetmezliğin 
ortadan kalkması, sağ atrium ve ventrikül fonksiyonlarm 
olunı/u yönde etkileyerek hastaların fonksiyonel kapasite
lerinin artmasım ve kalp yetmezliğinin düze/nıesini sağla
yacaktır. Geç dönem gelişebilecek sağ kalp yetmezliği ne
deniyle hastalar yakm takip altında tutulmalıdır. 

Anahtar kelimeler: Ebsıein arıoma /isi, triküspit, annulop
lasti, rekonstriiksiyon 

Ebstein malformasyonu konjenital kalp hastalıkları 

içerisinde nadir (%1) görülen bir anomali olup, can lı 

doğumlar içerisinde rastlanma oranı l /210000'dir (1 ). 

Esas patolojiyi triküspit kapağın posterior ile septal 
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yaprakçıklarının normal annuler seviyeden daha aşa
ğıda yer alması ve atrialize ventrikül kısmının sağ 

atrium ile ters yönde fonksiyon göstermesi oluştur

maktadır (2)_ Genellikle sağ ventrikül miyokardında 

da histolojik d isplazi ve kontraktİli te bozukluğu gö
rülebilir (3) . Bulgular çeşitli derecelerdeki triküspi t 
yetersizl iğine , sağ-sol şanta, sağ atrium ve/veya 
ventrikül dilatasyonu ile ritim anormalliklerine bağ
lıdır (4,5)_ Sağ ventrikülün volüm yüklenmesi ve pa

radoksal interventriküler septum hareketleri sol vent
rikül sistolik fonksiyon larını da olumsuz etkileyebi

lir. Hastaların çoğunluğu hayatlarının üçüncü deka
dına kadar ulaşabilmekte ve bu süre içerisinde cerra
hi tedavi olanağına kavuşabilmektedir (6)_ Daha ağır 

olgular fetal yaşam veya erken infant dönemde kay
bedilmektedir (7,8). 

Ebstein anemalisinin tedavisi anatomopatolojik bul
guların ağırlığı ile yakından ilg ili o lmakla beraber, 

tercih edi len yöntem rekonstrükt if girişim lerdi r. 

Eğer anterior yaprakçık yeterli genişli kte ve müskü
ler bantlar nedeniyle mobilitesi kısıtlanmamış ise re
konstrüksiyon her zaman mümkün olabilmektedir. 

Ancak malformasyon ileri boyutta ise triküspit ka

pak replasmanı tercih edilmelidir. 

Bu çalışmanın amacı, bioprostetik kapak replasmanı 

ile de tedavi edilebilen bu anemalinin rekonstrüktif 

onarımlarının erken ve geç dönem sonuçları n ı irde
lemektir. 

MA TERY AL ve METOD 

1985 - Kasım 2000 tarihleri arasında gerçekleştirilen top
lam 1525 konjenital kalp ameliyatından 8 tanesi (%0.5) 
Ebstein anomalisi neden iyle yapılmıştı r. Hastaların alt ıs ı 
kadın, ikisi erkek olup ortalama yaşları 14.2 ± 6.7 yıl (5-
23) idi. Hastaların başlıca şikayetleri ; ciddi sağ kalp yet
mezliği ve efor kapasitesinin azalması (~ NYHA class III) 
(%100), belirgin veya ilerleyici siyanoz (%75), supravent
riküler taşikardi atakları (%37 .5) ve çarpınt ı hissi (% 12.5) 
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idi. Hastalar sinus ritminde olup EKG'de P-pulmonale, P
R mesafesinin uzaması , dört hastada sağ dal bloğu mev
cuttu. Ön-arka akciğer grafi lerinde kardiyetorasik oranın 
(KTO) artmış olduğu (ortalama %0.6 ± 0. 1, %0.5-0.7) ve 
bu art ışın sağ atrial büyümeye bağlı olduğu tespit edildi 
(Şeki l lA). Tüm hastaların preoperatif tanıları ekokardi
yografik tetkiklerle kondu (Şekil 2A). Hastaların hepsinde 
ciddi triküspit yetersizliği (;?! 3°) tespit edilirken sağ atri
yum çapları 5-6.5 cm (ortalama 5.9 ± 0.5 cm) arasında de
ğişmekteydi . Bir hastada sağ atriyal trombüse bağlı gelişen 

pulmoner emboli ilk bulgu idi. Eşlik eden anemaliler ASD 
(%37.5) ve VSD (% 12.5) idi. Triküspit kapak seviyesi 
mitrale göre ortalama 2.3 ± 0.9 cm ( 1.2-4.6 cm) daha aşa
ğ ıda yer atmaktaydı. Hastaların hemoglobin değerleri 
13.8-16.3 g/dl (orta lama 15 ± 8.9 g/dl) ve hematokritleri 
%44-63 (ortalama %52 ± 6.7) arasında, arteriyel oksijen 
satürasyonu %79-96 (ortalama %88.6 ± 5.6) arasında deği
şiyordu (Tablo 1 ). 

Cerrahi teknik 

Standart kardiyopulmoner bypass teknikleri ve 28-30(C 
genel hipotermi ku llanıldı. Antegrad kan kardiyoplejisi 
verildi. Sağ atriotomi yapıldıktan sonra malformasyonun 
sınıflaması (9) yapılarak uygulanacak cerrahi tekniğe karaı 

verildi (Şeki l 3). Bu seride rekonstrüktif girişim olarak 4 
hastada (%50) vertikal atr iyo-venıriküler plikasyon ve 
triküspit annuloplasti (Danielson prosedürü <10>), 3 hastada 
(%37 .5) triküspit annuloplasti ve bir hastada da (% 12.5) 
Hardy prosedürü o ı ı uygulandı (Tablo 1 ). Ek kardiyak 
anoınaliler sentetik yama ile transatrial olarak onarıldı. 

Triküspit kapağın kontrolü sağ ventriküle sıv ı verilerek ya
pıldı. Hastalar problemsiz olarak yoğun bakıma alındı . 

Tüm hastalar postoperalif birinci gün ekstübe edildikten 
sonra bi rinci haftalarında kontrol ekokardiyografi le ri 
yapılarak taburcu edildi. Hastalar ilk yıl 6 ayda bir, daha 
sonra periyodik olarak yılda bir kontrol edildiler. Hastalar 
ortalama 7.3 ± 3 yıl (2.5- I 2.5), toplam 58.5 yıl izlendi. 

Eğer başka bir gereklilik yoksa hastalara sadece salisilik 
asit ( I 00 mg/gün) verildi. Preoperatif sağ atrial ırombüs ve 
pulmoner emboli hikayesi bulunan hasta ise warfarin sod
yum ile INR 3-3.5 olacak şekilde antikoagüle edildi. Ciddi 
pre- ve postoperalif aritıniye rastlanılmaması nedeniyle 
hastalarda antiaritmik profilaksisi uygulanmadı. 

BULGULAR 

Erken mortal ite yoktur. Geç dönem martalitesi 
% 12.5'dir (1/6). Herhangi bir aritmi problemi olma

yan bir hasta geç dönemde evinde ani ölümle kaybe
dilmişti. 

Postoperati f erken dönemde hastaların yarısında ge
l işen geçici AV -tam blok dışında herhangi bir kornp
likasyon olmadı. Geçici kalp pili iki hastada gerekti 
ve bu hastalar postoperatif ikinci gün sinüs ritmine 
döndü. Triküspit yetersizliğinin yeniden gel işme 

oranı bir hasta ile % 12.5 olarak bulundu. Bu hastada 

postoperatif 30. ayda ciddi sağ kalp yeters izliği ge
l işti (NYHA class IV). Ekokardiyografide triküspit 
yeters i zliğinin 3-4° olduğu, sağ kalp boşluklarının 

genişlediği ve sol ventrikül fonksiyonl arının normal 
olduğu tespit edilen hastanın semptomları medikal 
tedavi ile geriledi. Bu hasta yakın takip altında muh

temel bir reoperasyon açısından izlenmektedir. Pos
toperalif takipte, ani ölüm ile kaybedilen hasta da 
dahil olmak üzere fonksiyonel kapas ite < class II 
(%87.5) idi. 

Şekil 1. Akciğer grafılerinde sağ atrium küçülmesine bağlı olarak kardiyoıorasik oranın azaldığ ı görülmektedir. A) preoperatif, B) posto
peratiL 



Şekil 2. Ebstei ıı anamalisi sağ atriyumun belirgin olarak genişlediğ i ve triküspit kapağın mitral kapağa nispetle çok daha aşağıda yer aldığ ı 
görülmektedir. A) preoperati f, B) rekonstrüksiyon sonrası. 

RV: Sağ ventrikiil, RA: sağ atriyımı. LV: sol ve/1/rikiil, LA: sol atriyum, MV: mitral kapak, TV: trikiispit kapak 

Preoperatif pulmoner emboliye neden olan sağ atri
yal trombüslü hastada, trombüsün ameliyat sırasında 
temizlenmiş olmasına ve hastanın antikoagüle edil
mesine karşın, postoperatif 6. yılda rekürran trombüs 
geliştiği periyodik ekokardiyografik kontrollerinde 
tespit edildi. Hastanın antikoagülan tedavisi yeniden 
ayarlanarak medikal olarak izlenmesine karar veril
di. 

Kontrol teleradyografilerinde KTO'nın küçüldüğü 
(Şekil lB), ekokardiyografik olarak triküspit yeter
sizliğinin kalmadığı veya 3 hastada 1° olduğu tespit 
edildi (Şeki l 2B). Sağ atriyum çapı ortalama 4.5 ± 
0.5 cm (4-5.5) olarak ölçüldü ve preoperatif değerle
re göre anlamlı derecede küçüldüğü saptandı (p = 
0.001). 

TARTIŞMA 

Ebstein anemalisinde septal yaprakçık her zaman et
kilenirken, posterior yaprakçık sıklıkla ve anterior 
yaprakçık ise ağır olgularda etkilenir. Septal ve/veya 
posterior yaprakçığın tamamen yokluğuna kadar va
rabilen morfolojik değişikliklere rastlanabilir. Annu
ler dilatasyonun sıklıkla görülmesi, esas patolojinin 
triküspit yetmezliği olmasının en önemli nedenidir. 
Ebstein anemalisini diğer konjenital triküspit yet
mezliklerinden ayıran en önemli ekokardiyografik 
bulgu septal yaprakçığın kalbin crux'undan daha apİ
kal yerleşim şiddetidir (~ 0.8 cm/m2) ( 12). Aşağı yer
leşmiş anormal triküspit kapağı sağ ventrikülü ikiye 
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ayırır: atrialize proksimal kısım ve ventrikülize dis
tal bölüm. Triküspit kapağın en aşağıya yerleşim 
gösteren yeri postero-septal kommissür iken, antere
septal kommissür çoğunlukla normal yerinde kalarak 
normal annuler seviyenin tespiti için referans nokta
sını oluşturur. En s ık karşılaşılan ek kardiyak ane
maliler ASD veya PFO (%90), pulmoner atrezi veya 
darlığı (%33.3), VSD, Fallot tetralojisi, PDA, TGA 
ve aort koarktasyonudur (1). Nadir de olsa düzeltil
miş transpozisyonlarda sol sistemde yerleşmiş olan 
triküspit kapağın anemalisi olarak rastlanabi lir ( 13). 

Cerrahi anatomiye göre 4 tipi tarif edilen bu anema
lide sağ atriyum ve ventrikül, triküspit kapak yapısı 

ve anterior yaprakçığın serbest kenannın durumu 
önemlidir (1,9). 

Tip 1. Geniş ve mobil (> %50) anterior yaprakçık, 

orta derecede posterior ve septal yaprakçık dispozis
yonu, kontraktil normal sağ atrium, yeterli büyük
lükte sağ ventrikül, genişlemiş annulus. Triküspit 
kapak tamirine en uygun tiptir. 

Tip 2. Geniş ve mobil anterior yaprakçık, ileri dere
cede posterior ve septal yaprakçık dispozisyonu ve
ya hipoplazisi, genişlemiş sağ atrium, geniş atrialize 
sağ ventrikül, küçük fonksiyone sağ ventrikül, geniş
lemiş annulus. Rekonstrüktif cerrahiye uygun olan 
bir diğer gruptur. 

Tip 3. Geniş ve yer yer ventriküle tutunan kısa kor
dal yapılarla mobilitesi kısıtlanmış anterior yaprak-



G. İpek ve ark.: Ebstein Anamalisinin RekonstriiktifCerrahi Tedavisi 

c 

Şekil 3. Ebstein anoınal i li bir hastaya uygulanan Danielson tekniğinin inıraoperatif görüntüleri. A) Ebstein anamalisinin sağ atriotoıni sonra
sı görünümü , B) Atrialize ventrikül kısmının triküspit gerçek annulusuna paralel transvers plikasyonu, C) Plikasyanun biti rili şi ve triklispit 
annuloplastiye geçilmesi, D) Kalbin çalışınasını takiben triküspit koaptasyonuııun değerlendirilerek hiç kaçak olmadığının tespiti. 

çık, posterior ve septal yaprakçık hipoplazisi, kont

raktil olmayan geniş sağ atrium ve genişlemiş atriali

ze ventrikül , çok küçük ve fonksiyonu bozulmuş sağ 
ventrikül. Rekonstrüktif girişim başarısız kalırsa ka

pak replasmanı uygulanmalıdır. 

Tip 4. Sağ ventriküle yapışmış ve diğer iki yaprak

çık ile devamlılık gösteren ve sağ ventrikül çıkım 
yolu obstrüksiyonu yapan anterior yaprakçık, infun
dibulum dışında tamamen atrial ize olmuş ince du

varlı ve zayıf fonksiyone sağ ventrikül. Rekonstrük
siyona elverişli olmayan gruptur, kapak rep lasmanı 

gerekir. 

Ebstein anomalis inin cerrahi tedavisi sırasında re

konstrükti f girişimlerin veya kapak replasmanının 

yanında dikkat edilmesi gereken bazı noktalar var
dır. Bunlar ek kardiyak patolojilerin onarımı, ventri
küler aritmi ile seyreden olgularda aksesuar yolların 
ablasyonu veya atrial aritmilerde sağ taraf Maze 

prosedürü uygulanması (14) , yenidoğandaki ağır ol-

gularda tek ventrikül onarımlarının ( 15) ve en ağı r ol

gularda infant döneminde uygulanabilecek ortotopik 

kalp transplantasyonunun (1) göz önünde bulundu

rulmasıdır. 

Ebstein anomalisinin cerrahi tedavisi rekonstrüksi
yon veya replasman şeklindedir. Prostet ik kapak 
komplikasyonlarından korunmak amacıyla ve uzun 
süreli sonuçlarının oldukça tatminkar olması nede
niyle triküspit kapak tamiri her zaman tercih edilme
lidir. Ancak ileri deformasyonlu olgularda, tam irin 
başarısJZlığa uğradığı durumlarda ve reoperasyonlar
da triküspit kapak replasmanı uygulanmalıdır. Re
konstrüktif girişimler ya triküspit kapağın tamiri ( ll , 

16) ya da sağ kalbin rekonstrüksiyonu (8,17) şeklinde

dir. Palyati f (bidirectioanal cavapulmonary bypass) 
ve küratif (triküspit rekonstrüksiyonu) tekniklerin 
başarıyla kombine edildiği olgular da bildirilmiştir 
(18). Kapak replasmanı gereken durumlarda mekanik 

veya bioprostetik kapaklar ( 19) ya da homogreft 



Tablo 1. Hasta özellikleri 

No yaş/cins EKG KTO H B/H tc RA çapı Pa O ı T-M Ek anomali Prosedür 
(pre 1 post) mesafesi 

ı 15 /K RBBB 0.5 ı 5.6/50 6.515.5 85 1.9 ASO DANIELSON 

2 20/K NSR 0.7 16161 5.814.1 87 2.4 ASD HARDY 

3 10/K NSR 0.6 14.81 5ı 6.514.8 93 2.2 TROMBÜS ANNULOPLASTİ 

4 13/K RBBB 0.6 ı 5.2 152 6.214.8 89 1.7 PFO DANJELSON 

5 20/E RBBB 0.7 ı4.3 /47 5.914.3 86 2.6 ASO DANIELSON 

6 23/K NSR 0.5 ı6.3 163 6/4.4 94 4.6 - ANNULOPLASTİ 

7 5/K NSR 0.6 ı 3.8/44 5/4 96 1.8 - ANNULOPLASTİ 

8 8/E RBBB 0.6 ı4.3 148 5.31 4. ı 79 1.2 VSD DANIELSON 

EKG = elekırokardiyograft. KTO = kardiyoıorasik oran, H b= /ıemoglobin, H tc= lıemaıokriı, 
RA =sağ au·ium, pre = preoperalif, posl = pasiopera Iif, P02 = arieriyel oksijen saıiirasyonu, 
T-M = lrikiispil ile milral annuluslan arasmda ki mesafe 

tercih edilebilir (20). Ancak bioprotez kapaklar 
sağladıkları çeşitli avantajlar nedeniyle tercih sebe
bidir. Patolojinin iki ventriküllü bir tedaviye imkan 
vermediği olgularda fonksiyonel tek ventrikül oluş
turmak amacıyla Fontan prosedürü de uygulanabilir 
(2 ı ) . 

Kliniğirnizin 15 yıllık deneyiminde Ebstein anomali
si nadir görülen (%0.5) bir patolojidir. Cerrahi ola
rak tedavi edilen bu hastalarda erken mortaliteye 
rastlanılmadı. %12.5 olan geç dönem mortalite ora
nımız literatüre (%6.6) (ı) göre yüksek gibi görünse 
de, bu göreceli yüksekliğin vaka sayımızın az olma
sından kaynaklanabileceğini düşünmekteyiz. Tip 1 
Ebstein anomalisi olan üç olguda triküspit annulop
lasti girişimi yeterli oldu. Bu olgularda normale ya
kın anterior yaprakçı~ vardı ve posterior ile septal 

yaprakçık bölgelerinden olan kaçak annuloplasti 
sonrası kayboldu. Tip 2 olan diğer beş olguda ise at
rialize kısım transvers şekilde plike edildi ve dört ol
guda da triküspit annulusu daraltıldı. Pre- ve posto
peratİf ekokardiyografik değerlendirmelerin de gös
terdiği gibi, sağ kalp boşluklarının küçültülmesi sa
yesinde volüm yüklenmesi ortadan kalkmış ve tri
küspit kapağın düzeltilmesi ile de regürjitan akım 
önlenmişti. Tüm bunlar hastaların fonksiyonel kapa
sitelerini anlamlı bir şekilde artırmı ştı. Dört hastada 
gelişen bloklu ritmin nedeni AV noda yakın .geçilen 
dikişler olabilir. Ancak sadece iki hastada geçici 
kalp pili kullanımı gerekmiş ve ikinci günlerinde de 
kendi ritimleri dönmüştü. Geçici kalp pili kullanım 
oranımız diğer yazarlarınkine yakındı (22). Bir hasta
mızda geç dönem gelişen ileri sağ kalp yetmezliği-
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nin nedeni, sadece annuloplasti uygulanan bu hasta
da hastalığın ilerleyici seyri nedeniyle annuler dila
tasyon ve ciddi triküspit yetersizliğinin oluşmasıdır. 

Medikal tedavi ile şikayetleri düzelen hasta muhte
mel reoperasyon açısından üçer aylık kontroller al
tında tutulmaktadır. 

SONUÇ 

Basit malformasyonlarda (Tip 1 ve 2) seçilecek cer
rahi teknik triküspit kapak tamiri ve sağ kalp rekons
trüksiyonu şeklinde olmalıdır. Daha ağır malformas
yonda rekonstrüktif girişimin uzun dönem başarısı, 
rekürran triküspit ve sağ kalp yetmezliğinden etkile
nebilir. Bu nedenle, gerektiği takdirde triküspit ka
pağın bioprostetik bir kapak ile replasmanı da tercih 
edilebilir. Tedavide eş lik eden anomalilerin atlanma
ması , varsa aritminin mutlaka tedavi edilmesi gere

kir. 
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