EBSTEIN
ANOMALISI




1866' da tarafindan
tanimlandi.

1964'te tarafindan ilk basarili
valvuloplasti ameliyati yapildi.




Trikuspit kapagin
lifletlerinin
bozuklugudur. Lifletler
atriyoventrikiler
bileskenin altinda,
ventrikiler septuma

yapisik bigimde bulunur.
Bu lifletler yapisik,
kontrakte, kalinlasmis ve
hatta atreziktir.(1)

Herzaman ASD veya
patent foramen ovale
vardir.(2)




Sag ventrikiile yapismis lifletlerin
tzerinde kalan sag ventrikil kismi,

olarak
adlandirilabilir.




Distalde kalan sag ventrikil kismi
genellikle genislemistir. Bazen normal ve
kiiglikte bulunabilir. Sag ventrikiil
blylmesinin mekanizmasi tam olarak
anlasilamamissa da kas fibrillerindeki
bozukluk oldugu distinidlmektedir. Sag
ventrikil duvari incelmistir. Sag atriyum
dilatedir.




Bazi 6zel durumlarda sag ventrikil duvar
kagit - parsomen inceligindedir




Tip A :Yeterli sag ventrikil volimi

Tip B :Sag ventrikilde biytik atriyalize
segment, mobil anterior liflet

Tip C : Infindubulum obstriiksiyonuna neden
olabilen hareketi kisitlanmis anterior liflet

Tip D :Tamama yakin atriyalize olmug sag
ventrikil




Pulmoner stenoz , pulmoner atrezi
Fallot tetralojisi

VSD

TGA

Koarktasyon

Konjenital mitral stenoz




3 Patofizyolojik degisiklikle ilgilidir;
- Sag ventrikil anomalisi
- Trikispit kapak anomalisi

- Aksesuar iletim yolu anomalisi (WPW
Sendr)




Sag ventrikil anomalisi; Sag ventrkilde ileri
derecede genigleme vardir. Sag atriyalize
ventrikil sistolik fonksiyon kapasitesini
kaybetmistir. Sistolik kontraksiyondan ¢ok
expansiyona ugramasi sag ventrikiil
fonksiyonunu bozar. Hepatomegali, asit
gelismesi, supraventrikiler tasiaritmi
gordlebilir.




Trikispit yetmezligine anormal kapak
yapisi nedendir. WPW sendromu 7% 5
olguda vardir. Akciger hipoplazisi
neonatal 6lim nedeni olabilir. Erken
onarim yapildigi zaman akcigerler normal
yapisini kazanir. EKG' de sag dal blogu,
ylksek P, WPW bulunur.




Konjenital kalp hastaliklarinin % 1" inden
azinda bulunur. Yeni doganlarin yaklasik %
50" sinde 2-7 glin iginde siyanoz ve kalp

yetmezligi gelisir. Bu bebeklerin yarisi
birkag giin iginde kaybedilir.




Prognoz II

Bebeklerin 7% 38" inde infindubuler veya
pulmoner valv darligi vardir. Bunlarin 2/3'
valvotomiye ragmen olir. 6 aydan sonra 6lim

riski azalir. Cocukluk devresinde semptomlar
orta derecededir. Ileri yaslarda siyanoz yoktur,
tagiaritmiler vardir. Ileri yaslarda 6lim
paradoksal emboli, serebral abse, paroksismal
ventrikiiler tagikardiler ve kOhJZSTIf kalp
yetmezligi iledir.




Ciddi kalp yetmezligi (Klas TII-IV)
Aritmiler

Kardiyomegali ( KTI > %60 )




Dogumun ilk haftasinda bebek ileri derecede
semptomlu ise yogun medikel tedavi ile
operasyona hazirlanir. Ciddi veya orta
derecedeki siyanozlu, konjestif kalp yetmezlikli
ve trikispit yetmezlikli hastalara valv onarimi
gerekirse replasmani, ASD kapatilmasi yapilir.
Ciddi hipoksi onarima engel degildir. WPW' li
olgularda aksesuar ileti yolu kesilmelidir.




Danielson (Mayo) metodu
Carpentier metodu
Quaegebeur metodu

Trikispit Valv Replasmani
Starnes operasyonu

Fontan operasyonu
Tek dikisle monovalv uygulama




Cerrahide temel olarak ASD kapatilmasi
ve kapak onarimi tercih edilir.

Trikispit onariminda
plikasyon yapilabilir.

e




Atriyalize ventrikdl kismi
anterior lifletin sag taraf
komissir hizasindan baslayarak,
koroner sinis sinus hizasinin
saginda kalacak sekilde plejitli
sutiirlerle posterior liflet
bélgesinde atriyalize sag
ventrikile yerlestirilip

suretiyle, atriyalize ventrikdl
oblitere edilir. Bu metod ile
trikuspit kapak monolifletli
duruma getirilmis olur. ASD ise
yama ile kapatilir.




Buydklik ve sekil
bakimindan daha ¢ok
normale yakin sag
ventrikilde uygulanir. Bu

teknikde atriyalize sag
ventrikil kismi anuluse
dik olarak V sekli
plikasyonla daraltilir.
Ayrica trikispit
anilusiine Carpentier
ringi uygulanir.
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Yeni bir trikuspit andlisi olugturarak
Carpentier metoduna benzer tamir
uygulanir.




Mobil olmayan
anterior lifletlerde
replasman
endikasyonu vardir.
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Ameliyat siyanozlu ve kritik bebeklerde
dogumun 1. haftasinda yapilir. Ameliyat
artan PVR ve ciddi trikispit yetmezligi

sonucu olusan ve sag ventrikilden
pulmoner artere dogru kan akimin
onleyen fonksiyonel pulmoner atrezili
bebeklerde yapilir.




Sag atriyotomiden girilir.
ASD foramen iginden genisletilir.

Trikdspit kapak blok yapmayacak sekilde perikard
yama ile kapatilir.

Assenden aorta ile pulmoner arter arasina 4 mm.’ lik
goro-tex tiip greft ile sag-sol sant yapilir.

Bu sekilde sag kalp genislemesi yapan trikiispit
yetmezliginin zararh fonksiyonu ortadan kalkar ve
pulmoner artere kan akimi saglanmis olur.




Sag ventrikil fonksiyonu yetersizse
diisiiniilebilir.




anteroinferior komissir kapatilarak veya
dogrudan ventrikil duvarina baglanarak

monokasp olusturulur.




Hastane mortalitesi % 5' tir.
Geg donemde 6lim nadir gordlir.

Kalp blogu nadir goriildr.
Akut kalp yetmezligi temel 6lim
nedenidir.

Trikispit kapak yetersizligi genelde uzun
dénemde 7%3-5 gordliir.
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