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bstein anomalisi (EA) tüm konjenital kalp hastal›kla-
r›n›n %1’inden az›ndan sorumlu olan septal ve pos-

teriyor triküspit kapakç›klar›n atriyalize olmufl sa¤ ven-
trikülün afla¤›s›na do¤ru yerleflim göstermesi ile karakte-
rize do¤ufltan kalp hastal›¤›d›r [1-3]. Triküspit kapa¤›n
afla¤› yerleflimine ba¤l› olarak sa¤ ventrikülün bir k›sm›

atriyalize olur ve fonksiyonel bir sa¤ ventrikül hipopla-
zisi oluflur [1]. Olgular›n ço¤unda triküspit kapak yeter-
sizli¤ine ba¤l› sa¤ atriyum hipertrofisi ve dilatasyonu
geliflmektedir [1]. Ebstein anomalisine efllik eden ano-
maliler prognozda oldukça önemli rol oynar. Bu hasta-
larda tabloya s›kl›kla ventriküler septal defekt, atriyal
septal defekt, Fallot tetralojisi, miyokardiyal nonkom-
paksiyon, pulmoner stenoz, pulmoner atrezi ve nadiren
de aort koarktasyonu gibi do¤ufltan defektler efllik eder
[2-6]. Ayr›ca, Ebstein anomalisi olgular›n›n ço¤una en
s›k birinci derece atriyoventriküler blok olmak üzere
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Öz
Daha önce bilinen kardiyak hastal›k öyküsü olmayan 65 yafl›nda erkek hasta iki ayd›r devam eden halsizlik, yorgunluk, bacaklarda ve kar›n-
da flifllik yak›nmalar› ile klini¤imize baflvurdu. Elektrokardiyografide inferior derivasyonlarda P pulmonale görülmesi d›fl›nda patolojik bulgu
saptanmad›. Telekardiyografide kardiyotorasik oran normal s›n›rlar içerisindeydi. Transtorasik ekokardiyografide (TTE) pulmoner arter bas›nc›
40 mmHg, sol ventrikül çap, duvar kal›nl›¤› ve sistolik fonksiyonlar› normal, sa¤ atrium normalden genifl (58 mm), sa¤ ventrikül boyutlar› azal-
m›fl (30 mm) ve hafif triküspit yetersizli¤i saptand›. Ayr›ca triküspit kapa¤›n posteriyor ve septal yaprakç›klar›n›n tutunma yerinin mitral kapak
seviyesinden 10 mm/m2 afla¤› seviyede oldu¤u belirlendi. Kardiyak manyetik rezonans (MR) incelemesinde sa¤ atrium normalden belirgin bü-
yük, sa¤ ventrikül boyutlar› azalm›fl, sol atrium ve sol ventrikül boyutlar› normal s›n›rda saptanm›flt›r. Triküspid kapak normalden inferiorda
yerleflmifl olup; perikardiyal aral›¤›n en genifl yerinde yaklafl›k 15mm efüzyon izlenmektedir. Kardiyak MR’da Ebstein anomalisiyle uyumlu pa-
tolojik bulgular görülürken, koroner anjiyografide ise koroner arterler normal olarak saptand›. Bu yaz›da literatürde çok nadir görülen 65 ya-
fl›ndaki bir hastada Ebstein anomalisine ba¤l› yeni geliflmifl izole sa¤ kalp yetersizli¤inin bulundu¤u bir olgu sunuldu. 
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A cause of new onset isolated right heart failure in sixtyfive years old patient: Ebstein anomaly 
Abstract

Sixty five years old male with an unknown cardiac history was admitted to our clinic with two months of weakness, fatigue, leg and abdom-
inal swelling. Electrocardiography findings were normal except P pulmonale in inferior derivations. Telecardiography showed normal car-
diothoracic ratio. Transthoracic echocardiography revealed pulmonary artery pressure 40 mmHg, normal left ventricular wall thickness, nor-
mal size and functions with an enlarged right atrial cavity (58 mm), decreased right ventricular size (30 mm), and mild tricuspid regurgita-
tion. Also, cardiac magnetic resonance showed pathologic findings which were consistent with Ebstein anomaly. The coronary angiography 
showed normal coronary arteries. Here, we report a sixty five years old patient with new onset isolated right heart failure due to Ebstein 
anomaly. 
Keywords: Ebstein anomaly, right heart failure, congenital heart disease 
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fiekil 1. Transtorasik ekokardiyografik görüntüler: (A) Apikal dört boflluk ve (B) parasternal k›sa eksen gö-
rüntüsünde, sa¤ atrium normalden genifl ve sa¤ ventrikül boyutlar› azalm›fl olarak izlenmekte ve triküspit
kapa¤›n posteriyor ve septal yaprakç›klar›n›n tutunma yerinin mitral kapak seviyesinden  afla¤› seviyede ol-
du¤u görülmektedir (beyaz oklar).  
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kardiyak aritmiler de efllik etmektedir. Ebstein anomali-
si, Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu ile birlikte-
li¤i en s›k olan konjenital kalp hastal›¤›d›r. Olgular›n
%20-25’inde atriyumla ventrikül aras›nda elektriksel
aksesuvar yol (WPW sendromu) bulunmaktad›r.

Bu yaz›da literatürde çok nadir görülen 65 yafl›nda-
ki bir hastada Ebstein anomalisine ba¤l› yeni geliflmifl
izole sa¤ kalp yetersizli¤inin görüldü¤ü bir olgu sunul-
du.

Olgu Sunumu
Daha önce bilinen kardiyak hastal›k öyküsü olma-

yan 65 yafl›nda erkek hasta iki ayd›r devam eden halsiz-
lik, yorgunluk,  bacaklarda ve kar›nda flifllik yak›nmala-
r› ile klini¤imize baflvurdu. 

Hastada kardiyovasküler risk faktörlerinden sadece
30 y›ld›r 2 paket/gün sigara kullan›m› mevcuttu. Fizik
muayenede kan bas›nc›: 130/80 mmHg, kalp h›z›:
88/dk, juguler venöz dolgunluk, her iki pretibial bölge-
de yumuflak gode b›rakan 3 (+) ödem ve bat›nda yayg›n
asit saptand›. Kardiyovasküler ve solunum sistemi mu-
ayenesinde klinik olarak anlaml› patolojik bulgu sap-
tanmad›. Elektrokardiyografide  inferior derivasyonlarda
P pulmonale görülmesi d›fl›nda patolojik bulgu saptan-
mad›. Telekardiyografide kardiyotorasik oran normal s›-
n›rlar içerisindeydi. Laboratuvar bulgular›ndan tam kan
say›m›, plazma açl›k lipid parametreleri, böbrek, tiroid
ve karaci¤er fonksiyon testleri normal olarak bulundu.
Kar›n ultrasonografisinde (US); yayg›n kar›n içi serbest
s›v›, hepatomegali ve inferior vena kavada geniflleme
saptand›. Transtorasik ekokardiyografide (TTE) pulmo-

ner arter bas›nc› 40 mmHg, sol ventrikül çap, duvar ka-
l›nl›¤› ve sistolik fonksiyonlar› normal, sa¤ atrium nor-
malden genifl (58 mm), sa¤ ventrikül boyutlar› azalm›fl
(30 mm) ve hafif  triküspit yetersizli¤i saptand›. Ayr›ca
triküspit kapa¤›n posteriyor ve septal yaprakç›klar›n›n
tutunma yerinin mitral kapak seviyesinden 10 mm/m2
afla¤› seviyede oldu¤u belirlendi (fiekil 1 A-B). 

Kardiyak manyetik rezonans (MR) incelemesinde
sa¤ atrium normalden belirgin büyük, sa¤ ventrikül bo-
yutlar› azalm›fl, sol atrium ve sol ventrikül boyutlar› nor-
mal s›n›rda saptanm›flt›r. 

Triküspid kapak normalden inferiorda yerleflmifl
olup perikardiyal aral›¤›n en genifl yerinde yaklafl›k 15
mm efüzyon izlenmektedir. Kardiyak MR’da Ebstein
anomalisiyle uyumlu patolojik bulgular görülürken, ko-
roner anjiyografide ise koroner arterler normal olarak
saptand› (fiekil 2). 80 mg furosemid tedavisi ile yak›n-
malar› tamamen gerileyen hasta optimum medikal teda-
visi düzenlenerek klini¤imizden taburcu edildi.

Tart›flma
Ebstein anomalisi nadir görülen bir kardiyak anoma-

li olup tüm konjenital kalp hastal›klar›n›n %1’inden az›-
n› oluflturmaktad›r. Ebstein anomalisinde triküspit kapa-
¤›n septal yaprakç›¤›n›n ve s›kl›kla posteriyor yaprakç›-
¤›n›n) tutunma yeri sa¤ ventrikülün içine do¤ru yer de-
¤ifltirirken anteriyor yaprakç›k ise s›kl›kla genifl ve mal-
forme olup sa¤ ventrikül serbest duvar›na anormal flekil-
de tutunmufltur [1-3]. Ekokardiyografi EA için tercih edi-
len tan› yöntemidir. Ebstein anomalisinin temel bulgu-
su, triküspit kapa¤›n septal yaprakç›¤›n›n tutunma yeri-
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nin mitral kapa¤›n tutunma yerinden en az 20 mm ve-
ya 8 mm/m2 apikale yer de¤ifltirmesidir. Fonksiyonel
triküspit anulusu afla¤›ya do¤ru yer de¤ifltirmifl olmas›na
ra¤men gerçek anatomik triküspit annulusu yer de¤ifltir-
memifltir [2]. Bu nedenle EA’da sa¤ ventrikülün iki k›s-
m› vard›r:  Fonksiyonel olarak sa¤ atriyum ile birleflen
k›s›m (atriyalize sa¤ ventrikül), di¤eri ise trabeküler k›-
s›md›r ve fonksiyonel sa¤ ventrikül olarak kabul edilir. 

Triküspit kapakta s›kl›kla yetmezlik görülsede nadi-
ren darl›k da olabilir. Etyolojide genetik, çevresel ne-
denler yan›nda annenin gebelik döneminde lityum kul-
lan›m› da rol oynar. Ebstein anomalisine atriyal septal
defekt, ventriküler septal defekt, duktus arteriyozus
aç›kl›¤›, bikuspit aort, aort koarktasyonu, subaortik dar-
l›k, pulmoner atrezi, hipoplastik pulmoner arter, sa¤
ventrikül ç›k›m yolu t›kan›kl›¤›, mitral kapak prolapsu-
su, sol ventrikülde “non-kompaksiyon” benzeri displas-
tik de¤ifliklikler efllik edebilmektedir [2,4,5]. 

Klinik bulgular, hastal›¤a efllik eden anomalilere ve
aksesuvar ileti yollar›n›n varl›¤›na göre de¤iflmektedir.
Hastalar semptomsuz olabilece¤i gibi, bay›lma, siyanoz
(%48) paradoks emboli, kalp yetersizli¤i bulgular› ile
hastaneye baflvurabilmekte bazen de ani ölümler görü-
lebilmektedir [7]. Bu tür hastalar cerrahi olarak tedavi
edilmelidir.

Ebstein anomalisi bazen de di¤er kompleks kardiyak
hastal›klar›n bir komponenti olarak da görülebilir. Lite-
ratürde Ebstein anomalisinin pulmoner darl›k veya atre-
zi, ventriküler septal defekt (VSD), mitral darl›k, Fallot
tetralojisi, büyük damarlar›n transpozisyonu ile birlikte-
li¤i bildirilmifltir [8]. Ebstein anomalisi olan 15 olguluk
otopsi çal›flmas›nda, olgular›n 5’inde perimembranöz
veya musküler VSD, 13’ünde atriyal septal defekt, 2’sin-
de patent duktus arteriyozus, 1’inde pulmoner atrezi,
patent foramen ovale saptanm›flt›r [9]. Atriyoventriküler
septal defekt ise bu anomalide son derece nadir görül-
mektedir. Ebstein anomalisinde prognozu belirleyen
faktörler, triküspit kapa¤›n morfolojisi, sa¤ ventrikül
bofllu¤unun yeterlili¤i ve efllik eden di¤er anomalilerdir
[1]. A¤›r Ebstein anomalisinde yaflam›n ilk günlerinde
siyanoz ve konjestif kalp yetersizli¤i geliflirken, daha
hafif olgularda siyanoz, dispne, bitkinlik, çarp›nt› gibi
bulgular görülür. Siyanoz, pulmoner vasküler direncin
düflmesiyle birlikte yaflam›n ikinci veya üçüncü haftas›-
na do¤ru düzelme e¤iliminde olur. Bizim hastam›z y›l-
lar geçmesine ra¤men asemptomatik olarak kalm›fl, tri-
küspit yetersizli¤i hafif olup ek konjenital kalp hastal›¤›
görülmemifltir.

Ebstein anomalisi olgular›n›n ço¤unda en s›k birinci
derece atriyoventriküler blok olmak üzere EKG anor-
mallikleri izlenir. Ebstein anomalili hastalar›n yaklafl›k
%20’sinde atriyum ve ventrikül aras›ndaki aksesuvar
elektriksel yol nedeniyle ventriküler preeksitasyon izle-
nir, delta dalgalar› görülebilir (WPW sendromu). Triküs-
pit kapa¤›n septal yaprakç›¤›n›n afla¤› yer de¤ifltirmesi,
santral fibröz cisimde kesintiye ve direkt musküler ba¤-
lant›lar›n oldu¤u septal atriyoventriküler ringe yol aça-
rak aksesuvar atriyoventriküler iletim ve ventriküler pre-
eksitasyon için substrat oluflturur [10-13]. Bayar ve ark.
[14], eriflkin dönemde Gerbode tip defekt ve WPW sen-
dromunun efllik etti¤i Ebstein anomalisi olgusunu bildir-
mifllerdir.   

Bizim vakam›zda ise P pulmonale görülmesi d›fl›nda
herhangi bir EKG anormalli¤i bulunmamaktad›r. Ebste-
in anomalisinin tedavisi, komplikasyonlar›n önlenmesi
ve tedavisine dayan›r. 2009 y›l› Avrupa Kardiyoloji
Birli¤i'nin (ESC) enfektif endokardit k›lavuz güncelleme-
sinde izole komplike olmayan Ebstein anomalisi olan
hastalarda dental, gastrointestinal, genitoüriner giriflim
öncesi herhangi bir enfektif endokardit profilaksisi öne-
rilmemektedir [15]. Semptomatik kalp yetersizli¤i olan
olgularda digoksin ve diüretik gibi ajanlar verilebilir. At-
riyal aritmiler farmakolojik olarak tedavi edilirken akse-
suvar yol varl›¤›nda kateter ablasyonu kür sa¤layabilir.
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fiekil 2. Ebstein anomalisi ile uyumlu kardiyak manyetik rezo-
nans (MR)  görünümü. Sa¤ atrium normalden belirgin büyük,
sa¤ ventrikül boyutlar› azalm›flt›r.Triküspid kapak normalden
inferiorda yerleflimlidir. Sol atrium ve sol ventrikül boyutlar›
normal s›n›rdad›r. Perikardiyal aral›kta en genifl yerinde yak-
lafl›k 15mm olarak ölçülen efüzyon izlenmektedir.
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