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Oz

Daha 6nce bilinen kardiyak hastalik 6ykist olmayan 65 yasinda erkek hasta iki aydir devam eden halsizlik, yorgunluk, bacaklarda ve karin-
da sislik yakinmalari ile klinigimize basvurdu. Elektrokardiyografide inferior derivasyonlarda P pulmonale goriilmesi disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Telekardiyografide kardiyotorasik oran normal sinirlar icerisindeydi. Transtorasik ekokardiyografide (TTE) pulmoner arter basinci
40 mmHg, sol ventrikil ¢ap, duvar kalinligi ve sistolik fonksiyonlari normal, sag atrium normalden genis (58 mm), sag ventrikil boyutlari azal-
mis (30 mm) ve hafif trikuspit yetersizligi saptandi. Ayrica trikiispit kapagin posteriyor ve septal yaprakgiklarinin tutunma yerinin mitral kapak
seviyesinden 10 mm/m2 asagi seviyede oldugu belirlendi. Kardiyak manyetik rezonans (MR) incelemesinde sag atrium normalden belirgin bu-
yuk, sag ventrikil boyutlari azalmis, sol atrium ve sol ventrikil boyutlari normal sinirda saptanmistir. Triktispid kapak normalden inferiorda
yerlesmis olup; perikardiyal araligin en genis yerinde yaklasik 15mm efiizyon izlenmektedir. Kardiyak MR’da Ebstein anomalisiyle uyumlu pa-
tolojik bulgular goriilirken, koroner anjiyografide ise koroner arterler normal olarak saptandi. Bu yazida literatiirde ¢ok nadir goriilen 65 ya-
sindaki bir hastada Ebstein anomalisine bagli yeni gelismis izole sag kalp yetersizliginin bulundugu 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.
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bstein anomalisi (EA) tim konjenital kalp hastalikla-
rinin %1’inden azindan sorumlu olan septal ve pos-
teriyor trikiispit kapakciklarin atriyalize olmus sag ven-
triklun asagisina dogru yerlesim gostermesi ile karakte-
rize dogustan kalp hastahigidir [1-3]. Trikispit kapagin
asagil yerlesimine bagh olarak sag ventrikiltin bir kismi
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atriyalize olur ve fonksiyonel bir sag ventrikil hipopla-
zisi olusur [1]. Olgularin ¢cogunda triktspit kapak yeter-
sizligine bagli sag atriyum hipertrofisi ve dilatasyonu
gelismektedir [1]. Ebstein anomalisine eslik eden ano-
maliler prognozda oldukca 6nemli rol oynar. Bu hasta-
larda tabloya siklikla ventrikiiler septal defekt, atriyal
septal defekt, Fallot tetralojisi, miyokardiyal nonkom-
paksiyon, pulmoner stenoz, pulmoner atrezi ve nadiren
de aort koarktasyonu gibi dogustan defektler eslik eder
[2-6]. Ayrica, Ebstein anomalisi olgularinin coguna en
stk birinci derece atriyoventrikiler blok olmak tzere
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kardiyak aritmiler de eslik etmektedir. Ebstein anomali-
si, Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu ile birlikte-
ligi en sik olan konjenital kalp hastaligidir. Olgularin
%20-25'inde atriyumla ventrikill arasinda elektriksel
aksesuvar yol (WPW sendromu) bulunmaktadir.

Bu yazida literatlirde ¢ok nadir gortilen 65 yasinda-
ki bir hastada Ebstein anomalisine bagli yeni gelismis
izole sag kalp yetersizliginin goruldigi bir olgu sunul-

du.

Olgu Sunumu

Daha once bilinen kardiyak hastalik 6yktisti olma-
yan 65 yasinda erkek hasta iki aydir devam eden halsiz-
lik, yorgunluk, bacaklarda ve karinda sislik yakinmala-
ri ile klinigimize bagvurdu.

Hastada kardiyovaskiiler risk faktorlerinden sadece
30 yildir 2 paket/giin sigara kullanimi mevcuttu. Fizik
muayenede kan basinci: 130/80 mmHg, kalp hizi:
88/dk, juguler ventz dolgunluk, her iki pretibial bolge-
de yumusak gode birakan 3 (+) 6dem ve batinda yaygin
asit saptandi. Kardiyovaskiiler ve solunum sistemi mu-
ayenesinde klinik olarak anlamli patolojik bulgu sap-
tanmadi. Elektrokardiyografide inferior derivasyonlarda
P pulmonale gorilmesi disinda patolojik bulgu saptan-
madi. Telekardiyografide kardiyotorasik oran normal si-
nirlar icerisindeydi. Laboratuvar bulgularindan tam kan
sayimi, plazma aclik lipid parametreleri, bobrek, tiroid
ve karaciger fonksiyon testleri normal olarak bulundu.
Karin ultrasonografisinde (US); yaygin karin ici serbest
sivi, hepatomegali ve inferior vena kavada genisleme
saptandi. Transtorasik ekokardiyografide (TTE) pulmo-
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ner arter basinct 40 mmHg, sol ventrikil ¢ap, duvar ka-
linhig1 ve sistolik fonksiyonlari normal, sag atrium nor-
malden genis (58 mm), sag ventrikil boyutlari azalmis
(30 mm) ve hafif trikiispit yetersizligi saptandi. Ayrica
trikispit kapagin posteriyor ve septal yaprakciklarinin
tutunma yerinin mitral kapak seviyesinden 10 mm/m?2
asagl seviyede oldugu belirlendi (Sekil 1 A-B).

Kardiyak manyetik rezonans (MR) incelemesinde
sag atrium normalden belirgin buytk, sag ventrikil bo-
yutlari azalmis, sol atrium ve sol ventrikil boyutlari nor-
mal sinirda saptanmistir.

Triktspid kapak normalden inferiorda yerlesmis
olup perikardiyal araligin en genis yerinde yaklasik 15
mm eflizyon izlenmektedir. Kardiyak MR’da Ebstein
anomalisiyle uyumlu patolojik bulgular gorilirken, ko-
roner anjiyografide ise koroner arterler normal olarak
saptandi (Sekil 2). 80 mg furosemid tedavisi ile yakin-
malari tamamen gerileyen hasta optimum medikal teda-
visi diizenlenerek klinigimizden taburcu edildi.

Tartisma

Ebstein anomalisi nadir gorilen bir kardiyak anoma-
li olup tim konjenital kalp hastaliklarinin %1’inden azi-
ni olusturmaktadir. Ebstein anomalisinde trikiispit kapa-
gin septal yaprakciginin ve siklikla posteriyor yaprakgi-
ginin) tutunma yeri sag ventriktlin icine dogru yer de-
gistirirken anteriyor yaprakcik ise siklikla genis ve mal-
forme olup sag ventrikil serbest duvarina anormal sekil-
de tutunmustur [1-3]. Ekokardiyografi EA icin tercih edi-
len tani yontemidir. Ebstein anomalisinin temel bulgu-
su, triktspit kapagin septal yaprak¢iginin tutunma yeri-

Sekil 1. Transtorasik ekokardiyografik gorintiler: (A) Apikal dort bosluk ve (B) parasternal kisa eksen go-
rintistinde, sag atrium normalden genis ve sag ventrikil boyutlari azalmis olarak izlenmekte ve triktspit
kapagin posteriyor ve septal yaprakgiklarinin tutunma yerinin mitral kapak seviyesinden asagi seviyede ol-
dugu gorilmektedir (beyaz oklar).
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Sekil 2. Ebstein anomalisi ile uyumlu kardiyak manyetik rezo-
nans (MR) goriiniimii. Sag atrium normalden belirgin buyiik,
sag ventrikil boyutlari azalmistir. Triktispid kapak normalden
inferiorda yerlesimlidir. Sol atrium ve sol ventrikil boyutlari
normal sinirdadir. Perikardiyal aralikta en genis yerinde yak-
lastk 1T5mm olarak olgilen eftizyon izlenmektedir.

nin mitral kapagin tutunma yerinden en az 20 mm ve-
ya 8 mm/m2 apikale yer degistirmesidir. Fonksiyonel
triktispit anulusu asagiya dogru yer degistirmis olmasina
ragmen gercek anatomik trikispit annulusu yer degistir-
memistir [2]. Bu nedenle EA’da sag ventrikultin iki kis-
mi vardir: Fonksiyonel olarak sag atriyum ile birlesen
kisim (atriyalize sag ventrikdl), digeri ise trabekiler ki-
simdir ve fonksiyonel sag ventrikil olarak kabul edilir.

Trikuspit kapakta siklikla yetmezlik gorilsede nadi-
ren darlik da olabilir. Etyolojide genetik, cevresel ne-
denler yaninda annenin gebelik doneminde lityum kul-
lanimi da rol oynar. Ebstein anomalisine atriyal septal
defekt, ventrikiler septal defekt, duktus arteriyozus
acikhgi, bikuspit aort, aort koarktasyonu, subaortik dar-
lik, pulmoner atrezi, hipoplastik pulmoner arter, sag
ventriktl ¢cikim yolu tikanikhgi, mitral kapak prolapsu-
su, sol ventrikilde “non-kompaksiyon” benzeri displas-
tik degisiklikler eslik edebilmektedir [2,4,5].

Klinik bulgular, hastaliga eslik eden anomalilere ve
aksesuvar ileti yollarinin varhgina gore degismektedir.
Hastalar semptomsuz olabilecegi gibi, bayilma, siyanoz
(%48) paradoks emboli, kalp yetersizligi bulgulari ile
hastaneye basvurabilmekte bazen de ani 6limler gori-
lebilmektedir [7]. Bu tir hastalar cerrahi olarak tedavi
edilmelidir.
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Ebstein anomalisi bazen de diger kompleks kardiyak
hastaliklarin bir komponenti olarak da gortlebilir. Lite-
ratiirde Ebstein anomalisinin pulmoner darlik veya atre-
zi, ventrikiler septal defekt (VSD), mitral darlik, Fallot
tetralojisi, biyik damarlarin transpozisyonu ile birlikte-
ligi bildirilmistir [8]. Ebstein anomalisi olan 15 olguluk
otopsi calismasinda, olgularin 5’inde perimembranoz
veya muskiler VSD, 13’tinde atriyal septal defekt, 2’sin-
de patent duktus arteriyozus, 1’inde pulmoner atrezi,
patent foramen ovale saptanmustir [9]. Atriyoventrikiiler
septal defekt ise bu anomalide son derece nadir gorul-
mektedir. Ebstein anomalisinde prognozu belirleyen
faktorler, triktispit kapagin morfolojisi, sag ventrikil
boslugunun yeterliligi ve eslik eden diger anomalilerdir
[1]. Agir Ebstein anomalisinde yasamin ilk ginlerinde
siyanoz ve konjestif kalp yetersizligi gelisirken, daha
hafif olgularda siyanoz, dispne, bitkinlik, carpinti gibi
bulgular gorulir. Siyanoz, pulmoner vaskiler direncin
dusmesiyle birlikte yasamin ikinci veya tgtincl haftasi-
na dogru dizelme egiliminde olur. Bizim hastamiz yil-
lar gecmesine ragmen asemptomatik olarak kalmis, tri-
kispit yetersizligi hafif olup ek konjenital kalp hastalig
gortlmemistir.

Ebstein anomalisi olgularinin ¢ogunda en sik birinci
derece atriyoventrikiler blok olmak tzere EKG anor-
mallikleri izlenir. Ebstein anomalili hastalarin yaklagik
%20’sinde atriyum ve ventrikul arasindaki aksesuvar
elektriksel yol nedeniyle ventrikiiler preeksitasyon izle-
nir, delta dalgalari gorilebilir (WPW sendromu). Triks-
pit kapagin septal yaprakciginin asagi yer degistirmesi,
santral fibroz cisimde kesintiye ve direkt muskiler bag-
lantilarin oldugu septal atriyoventrikiiler ringe yol aca-
rak aksesuvar atriyoventrikiler iletim ve ventrikiler pre-
eksitasyon icin substrat olusturur [10-13]. Bayar ve ark.
[14], eriskin donemde Gerbode tip defekt ve WPW sen-
dromunun eslik ettigi Ebstein anomalisi olgusunu bildir-
mislerdir.

Bizim vakamizda ise P pulmonale goriilmesi disinda
herhangi bir EKG anormalligi bulunmamaktadir. Ebste-
in anomalisinin tedavisi, komplikasyonlarin énlenmesi
ve tedavisine dayanir. 2009 yili Avrupa Kardiyoloji
Birligi'nin (ESC) enfektif endokardit kilavuz giincelleme-
sinde izole komplike olmayan Ebstein anomalisi olan
hastalarda dental, gastrointestinal, genitotriner girisim
oncesi herhangi bir enfektif endokardit profilaksisi 6ne-
rilmemektedir [15]. Semptomatik kalp yetersizligi olan
olgularda digoksin ve ditretik gibi ajanlar verilebilir. At-
riyal aritmiler farmakolojik olarak tedavi edilirken akse-
suvar yol varhginda kateter ablasyonu kir saglayabilir.
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