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OZET

Ebstein Anomalisi Trikiispid kapagin displazisi ile beraber
septal ve posterior kapak¢iklarimin asagrya dogru yer
degistirmesi ile karakterize olan konjenital bir defekttir.
Bu yazida, 32. gebelik haftasinda fetal kardiak biiyiime
nedeni ile refere edilen bir hastada saptanan Ebstein
Anomalisi nedeni ile hastaligin prenatal tanisi, ultra-
sonografik bulgular: ve obstetrik yonetim konulari gozden
gecirilmistir.

Anahtar kelimeler: Ebstein Anomalisi, prenatal tam,
Ultrasonografl

Ebstein 's Anomaly and Prenatal Diagnosis

Ebstein's anomaly is a congenital defect usually charac-
terized by downward displacement of the septal and poste-
rior leaflets of the tricuspid valve, with dysplasia of this
valve. In this article, prenatal diagnosis, ultrasonographic
findings and the obstetrical management of Ebstein s
anomaly have been reviewed because of a case referred to
our department in the 32nd week of pregnancy due to car-
diomegaly of the fetus.

Key words: Ebstein's anomaly, Prenatal diagnosis, Ultra-
sonogrphy

GIRiS

Ebstein anomalisi trikiispid kapagin septal ve pos-
terior kapakgiklarinin asagiya dogru yer degistirmesi
ile karakterize bir konjenital anomali olarak tanim-
lanir. Manik depressive hastaligin tedavisinde kulla-
nilan lithium carbonate gebelik sirasinda almacak
olursa kardiovaskiiler malformasyonlann, 6zellikle
20.000 dogumda bir goriilen nadir bir kalp lezyonu
olan Ebstein anomalisinin goriilme sikliginin arttigi
bildirilmistir V. Gebelik sirasinda lithium kullanan
annelerin % 3'iinde olustugu bildirilmistir ®. Sik-
likla beraberinde ASD (secundum tip veya patent fo-
ramen ovale) pulmoner atrezi veya stenoz, patent
ductus arteriosus, Fallot tetralojisi, aorta koarktas-
yonu, atrioventrikiiler kanal, bilyilk damarlarin
transpozisyonu gibi ek kardiak anomaliler bulunur.
1988 yilinda yapilan bir tarama galigmasina gore bu
anomali ile ilgili olarak simdiye kadar literatiirde
300 olgu bildirilmistir .

(*) 26-30 Nisan 1994 tarihleri arasinda Istanbul'da yapilan 4.
Ulusal Perinatoloji Kongresi'nde teblig edilmistir. Yazisma
adresi: Namik Demir, Dokuz Eyliil Univ. Tip Fak. Kadin
Hast. ye Dogum-Cocuk Saglig1 ve Hast. Patoloji Anabilim Dali,
35340-Inciralti-izmir

OLGU SUNUMU

Daha once dogum yapmamis 26 yasinda olan hasta
devamli takibi altinda oldugu dogum hekimi tarafindan
gebeliginin 32. haftasinda fetusta kardiomegali saptan-
masi {izerine bdlimiimiize gonderildi. Bir yillik evli olan
hastanin son adet tarihi 26.6.1991 ve tahmini dogum tarihi
2.4.1992 idi. Hastanin 6zgeg¢misinde akraba evliligi, ailede
anomalili bebek oykiisii, gebelikte ilag kullanimi, X-
isima maruz kalma gibi risk olusturabilecek durumlar
bulunmuyordu. 22-24. gebelik haftasinda ilk kez takibini
yapan hekim tarafindan yapilan ultrasonografi muaye-
nesinde kardiomegali siiphesi dogmus ve 32. haftada
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Resim 3.

Resim 4.

boliimiimiize gonderilmistir. Hastaya uygulanan ullraso-
nografide; sag atrium ileri derecede biiyiik bulundu, tri-
kiispid kapagin asagiya dogru yer degistirdigi ve sag
ventrikiiliin sola oranla daha biiyiik oldugu saptandi (Re-
sim 1,2). Vena cava inferior normaldi (Resim 3). Doppler
ultrasonografidc trikiispid kapakta yetmezlik bulgular
olan fetusta, aorta sol ventrikiilden ¢ikiyordu (Resim
4,5,6). Yapilan tiim incelemelere karsin pulmoner arter
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izlenemedi. Sol atrium hipoplazikti. Yetmezlik bulgular
yoktu. Diger organ sistemleri normal olarak bulundu. Ya-
pilan kordosentez sonucu 46 XY karyotipi saptandi. Bu
bulgularm 15181inda bebekte Ebstein anomalisi ve pulmoner
stenoz diistiniildii. Yapilan pediatrik kardioloji ve kar-
diovaskiiler cerrahi konsiiltasyonlari ile bulgular dogrulan-
di ve dogum sonu bebekte olusabilecek akut sag kalp yet-
mezligi durumunda pulmoner arter dilatasyonu icin kate-
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terizasyon ihtimali géz Oniine alinarak dogumun plan-
lanmig olarak pediatrik kardiolog ve kardiovaskiiler cer-
rahlarin hazir oldugu bir ortamda sezeryan ile yapilmasina
karar verildi. 37. gebelik haftasi tamamlandiktan sonra
sezeryan ile 3700 g agirlikta Apgar skoru 6 (1. dak) ve 7
(10. dak) olan erkek bebek dogurtuldu. Dogum sonu solu-
num gii¢liigii disinda, renk ve tonusu normal olan bebek
respiratore baglandi.

Erken donemde yapilan ekokardiografik incelemeler ile
prenatal olarak saptanan bulgular dogrulandi. Dogum sonu
6. saatte genel durumu koétiilesen bebek yapilan tiim yogun
¢abalara karsin kurtarilamadi ve exitus oldu. Postmortem
yapilan patolojik incelemede bebekte trikiispid kapakta
Ebstein anomalisi, patent foramen ovale ve pulmoner
atrezi saptandi (Resim 7).

Hastanin bunu takip eden 2. gebeliginde yapilan prenatal
malformasyon ultrasonografisi ve ekokardiografi bulgulari
normaldi ve hasta 1 yil sonra saglikli bir erkek bebek
dogurdu.

TARTISMA

Nadir goriilen bir kalp lezyonu olan Ebstein anoma-
lisinde trikiispid kapagin displazisi, septal ve pos-
terior kapakgiklarin agagiya dogru yer degistirmeleri
trikiispid kapakta bir yetmezlik durumu yaratir ve
sistol sirasinda sag atrium i¢ine kanmn geri kagmasi
sonucu sag atriumda biiylime meydana gelir. Sonugcta
intrauterin  konjestif kalp yetmezligi gelisebilir.
Yenidoganlarmn yaklasik olarak % 50'sinde konjestif
kalp yetmezligi bulunur ),

Prenatal tani igin esas kriter sag ventrikiil i¢ine dog-
ru yer degistirmis trikiispid kapagin gosterilmesidir.
Burada o6zellikle septal ve posterior kapakgiklarin
anulus fibrosusun daha altindan ventrikiil duvarina
tutunduklarinin goriilebilmesi 6nemlidir. Ultraso-
nografik incelemede kriter olarak mitral kapagin
ventrikiil duvarina tutunma yeri ile kiyaslama yapil-
masi yararli olabilir. Sag atrium asir1 derecede genis
olarak goriiliir ©°. Sag atriumun bazen thoraxin bii-
yiik kismint doldurmasi sonucu kalbin diger yapila-
rint izleyebilmek giicliik yaratabilir. Olgumuzda da
pulmoner arterin tim ¢abalara ragmen izlenememis
olmasi1 dncelikle pulmoner stenoz olabilecegini dii-
stindiirdii ve postpartum donemde yenidogana kate-
terle dilatasyon yada acil cerrahi miidahale gerekebi-
lecegi diisiiniilerek dogum pediatrik kardialog ve
kardiovaskiiler cerrahlarin operasyon i¢in hazirhikl
oldugu sartlarda gergeklestirildi.

Trikispid kapaktan geri kagisin olmadigi olgular ta-

mamen asemptomatiktir. Bazi hastalar adolesan ve
yetiskinlik cagina kadar semptom vermezler. Diger
taraftan semptomatik olan yenidoganda siklikla kon-
jestif kalp yetmezligi gelisir. 23 olguluk bir seride
yasamin ilk ay1 i¢inde ya da erken bebeklik done-
minde 12 6liim bildirilmistir . Burada muhtemelen
sekonder olarak gelisen akciger hipoplazisi erken
postnatal Slimlere sebep olmaktadir. Prenatal olarak
tant konan ve sag atriumun ¢ok geniglemis oldugu
38 olguluk bir seride yagayan bebek sayisi sadece 2
olarak bildirilmistir .

Kardiovaskiiler cerrahideki gelismeler bu hastalarin
prognozlarinda bir diizelme saglayabilir. Operasyon
sonuglarinin yararint bildiren genis bir seride kar-
diak cerrahinin bu hastalarin kliniginde biiyiik dii-
zelmeler sagladigi bildirilmis ve &pere edilen 22
hastanin biiyiik kisminin uzun siireli gézlemde New
York Kalp Cemiyeti siniflamasina goére calss III-
IV'den class I-II ye distiikleri vurgulanmistir ®.
Buna karsin trikiispid valv plikasyonu veya replas-
maninin heniiz yiiz giildiiriicii sonuglar vermedigini
diisiinenler de vardir . Bu farkli sonuglarin en
onemli sebebinin, kalpte eslik eden ASD, pulmoner
atrezi yada stenoz, patent ductus arteriosus, Fallot
tetralojisi, aorta koarktasyonu gibi ek anomalilerin
varlig1 yada yoklugu oldugu kanisindayiz.

Yapisal kardiak anomali ile beraber hydrops olmasi
kotl bir prognozu gosterir. Chaour ve ark. lan 33.
gebelik haftasinda tan1 koyduklart bir Ebstein ano-
malisi olgusunda siddetli kardiak lezyona bagli inu-
tero konjestif kalp yetmezligi ve non-immun hyd-
rops fetalis bulgularinin oldugunu gdzlemisler ve
olgunun bir ka¢ giin igerisinde inutero exitus oldu-
gunu bildirmislerdir ©.

SONUC

Ebstein anomalisinin prenatal ultrasonografik tanisi
miimkiindiir. Eger tani fetus viable olmadan 6nce
konmussa gebeligin sonlandirilmasi 6nerilmektedir.
Bu durumda kalple ilgili yada kalp dis1 anomalilerin
olup olmadig1 arastirilmali, karyotip tayini uygu-
lanmalidir. Konjestif kalp yetmezligi olup olmadigi
arastiritlmalidir. Konjestif kalp yetmezligi ve ek
anomali yoksa standart obstetrik yaklasimi degis-
tirmeye gerek yoktur. Ancak anne ve babalar morta-
litenin yiiksek oldugu konusunda bilgilendirilmelidir.
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