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Ebstein anomalisine eslik eden Gerbode tip defekt ve
Wolff-Parkinson-White Sendromu

Association of Gerbode-type defect and Wollf-Parkinson-White syndrome with Ebstein’s anomaly

Nermin Bayar, Alper Canbay, Ozgiil Ugar; Sinan Aydoddu, Erdem Diker

Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Giris

Ebstein anomalisi (EA) tiim konjenital kalp hastaliklarinin %1‘inden
azindan sorumludur (1, 2). Ebstein anomalisi olan hastalarin %80’inde
interatriyal baglanti mevcuttur (atriyal septal defekt veya patent fora-
men ovale) ancak atriyoventrikiiler septal defekt nadiren bildirilmistir.
Ebstein anomalisi, Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu ile bera-
berligi en sik olan konjenital kalp hastaligidir. Biz bu raporda erigkin
yasta EA, Gerbode tip defekt ve WPW sendromu tanisi alan bir erkek
hastayl sunacagiz.

Olgu sunumu

Kirk sekiz yasinda erkek hasta carpinti yakinmasiyla klinigimize
basvurdu. Hasta 10 yil énce EA tanisi almisti. Fizik muayene ve akciger
grafisi normaldi. Elektrokardiyografisinde (EKG) sinus ritmi ve delta
dalgalari izleniyordu (Resim 1). O giine kadar dokiimante edilmis tasi-
kardi atagi yoktu. Transtorasik ekokardiyografik incelemede (TTE) sag
atriyal genigleme ve minimal trikiispit yetmezligi vardi. Ayrica trikiispit
kapagin posteriyor ve septal yaprakgiklarinin tutunma yerinin mitral
kapak seviyesinden 11mm/m2 asag seviyede oldugu izlenmekteydi

Resim 1. (A, B). Elektrokardiyografide sinuzal ritim ve WPW sendromu
tip B ile uyumlu delta dalgalan izlendi
WPW - Wolf-Parkinson-White

(Resim 2). Transozofajiyal ekokardiyografik incelemede (TEE), sol vent-
rikiil ile sag atriyum (atrialize sag ventrikiil) arasinda 0.37 cm defekt
izlendi, renkli akim Doppler incelemede defekt aracigiyla sol ventrikiil-
den sag atriyuma sant oldugu gézlendi (Resim 3-5). Ebstein anomalisi,
WPW sendromu ve supravalvuler tip Gerbode defektinin birlikte oldugu
hastaya elektrofizyolojik ¢alisma dnerildi, ancak hasta kabul etmedigi
icin sadece medikal tedavi ile izlendi.

Resim 2. Transtorasik ekokardiyografide trikiispit kapagin septal ve
posteriyor yaprakegiklarinin tutunma yerinin, mitral kapak seviyesin-
den 11mm/m? asagida oldugu izlendi
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Resim 3. Transozofajiyal ekokardiyografide sol ventrikiil ile sag atri-
yum (atrialize sag ventrikiil) arasinda 0.37cm defekt izlendi
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Resim 4. Siirekli dalga Doppler incelemede sol ventrikiil ile sag atri-
yum arasindaki defektten patolojik akim oldugu izlendi

Resim 5. Renkli akim Doppler incelemede sol ventrikiil ile sag atriyum
arasindaki defekt aracihgiyla sant oldugu gézlendi

Tartisma

Ebstein anomalisi, nadir goriilen konjenital kalp hastaliklarindandir.
Ebstein anomalisinde trikiispit kapagin septal yaprake¢iginin (ve siklikla
posteriyor yaprakgiginin) tutunma yeri sag ventrikiiliin icine dogru yer
degistirir, anteriyor yaprakcik ise siklikla malformedir, sag ventrikiil
serbest duvarina anormal sekilde tutunmus ve genistir (3).

Ekokardiyografi EA igin tercih edilen tani yontemidir. Ebstein ano-
malisinin temel bulgusu, trikiispit kapagin septal yaprakg¢iginin tutunma
yerinin mitral kapagin tutunma yerinden en az 8mm/m2 apikale yer
degistirmis olmasidir. Fonksiyonel trikiispit anulusu asagiya dogru yer
dedgistirmistir, ancak gergek anatomik trikiispit annulusu yer degistirme-
mistir (2). Bunedenle EA'nde sag ventrikiiliin iki kismi vardir: Fonksiyonel
olarak sag atriyum ile birlesen kisim (atrialize sag ventrikil) , digeri ise
trabekiiler kisimdir ve fonksiyonel sag ventrikiil olarak kabul edilir.
Triklispit kapakta siklikla yetmezlik vardir, ancak darlik da olabilir.

Ebstein anomalisi, diger kompleks kardiyak hastaliklarin bir kompo-
nenti olarak da gdriilebilir; pulmoner darlik veya atrezi, ventrikiiler sep-
tal defekt (VSD), mitral darlik, Fallot tetralojisi, biiyiik damarlarin trans-
pozisyonu ile birlikteligi bildirilmistir (4). Ebstein anomalisi olan 15
vakalik otopsi ¢alismasinda, 5'inde perimembrandz veya muskiiler VSD,
13'linde atriyal septal defekt, 2'sinde patent duktus arteriozus, 1'inde
pulmoner atrezi, patent foramen ovale saptanmistir (5). Atriyoventrikiiler
septal defekt ise son derece nadirdir.

Ventrikiiler septal defektin nadir goriilen bir formu olan Gerbode tip
defektlerde sol ventrikiil ¢ikis yolu ile sag atriyum arasinda defekt var-
dir. Gerbode tip defektler, defektin membrandz interventrikiiler septum-
da (MIS), trikiispit kapak insersiyonunun asagisinda veya yukarisinda
olmalarina gére iki ana gruba ayriir. Membrandz interventrikiiler sep-
tum, trikiispit kapagdin septal yaprakgigi tarafindan atriyoventrikiiler ve
interventrikiiler kisimlara ayrilir. Infravalviiler tip Gerbode defektleri
konjenital olarak kabul edilirler, trikiispit kapakta malformasyon vardir.
Bu defektler MiS’un interventrikiiler kismindadir. Beraberinde trikiispit
kapagdin septal yaprak¢iginda perforasyon, kleft, fenestrasyon, anevriz-
mal transformasyon gibi anormallikler izlenir. Supravalviiler tip Gerbode
defektleri ise MiS'da atriyoventrikiiler kismindadir ve bizim vakamizda
oldugu gibi direkt olarak sol ventrikil ile sag atriyum arasinda iligki
vardir (6-8). Eriskin popiilasyonda sol ventrikiil ile sag atriyum arasinda
MiSun iist kisminda edinilmig defekt bildirilmigtir. Bu patoloji travma-
dan kaynaklanabilir. Ayrica endokardit veya aort kapak replasmani
sonrasi da olabilir. Sant yonii, sol ventrikiil sistolik basincinin sag atri-
yum sistolik basincindan daha fazla olmasi nedeniyle sol ventrikiilden
sag atriyuma dogrudur.

Ebstein anomalisi vakalarinin ¢cogunda EKG anormallikleri izlenir.
Birinci derece atriyoventrikiiler blok sik goriiliir. Ebstein anomalili has-
talarin yaklasik %20'sinde atriyum ve ventrikiil arasindaki aksesuvar
elektriksel yol araciligiyla ventrikiiler preeksitasyon izlenir, delta dalga-
lart olabilir (WPW sendromu). Trikiispit kapagin septal yaprakgiginin
asagi yer degistirmesi, santral fibroz cisimde kesintiye ve direkt muski-
ler baglantilarin oldugu septal atriyoventrikiiler ringe yol agarak akse-
suvar atriyoventrikiiler iletim ve ventrikiiler preeksitasyon igin substrat
yaratir (3, 9, 10).

Ebstein anomalisinin, tedavisi komplikasyonlarin 6nlenmesi ve
tedavisine dayanir. Bu hastalara infektif endokardit profilaksisi onerilir.
Semptomatik kalp yetersizligi olan hastalarda digoksin ve diiiretik ajan-
lar verilebilir. Atriyal aritmiler farmakolojik olarak tedavi edilir veya
aksesuvar yol varliginda kateter ablasyonu ile tedavi edilir.

Ayni hastada EA, Gerbode tip defekt ve WPW sendromunun birlikte
oldugu bu olgu ilging olmasi nedeniyle literatiire sunuldu.
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Resistant radial artery spasm during coronary angiography via
radial approach responded to local warm compress

Radiyal arter yoluyla yapilan koroner anjivografi sirasinda gelisen ve lokal ilik kompres ile
coziilen direncli radiyal arter spazmi

Cem Bar¢m, Hiirkan Kursaklioglu, Sedat Kose, Basri Amasyali, Ersoy Isik

Department of Cardiology, Giilhane Military Medical Academy, Ankara, Turkey

Introduction

The radial artery approach for coronary angiography and angioplasty
has been shown to be a safe alternative to the femoral approach (1).
Although this technique is increasingly preferred, radial artery spasm
(RAS), a potential complication, limits its widespread use. RAS may be
resistant to vasodilator medications, which are usually useful in this
situation, and may cause serious complications (2). \We present a case with
RAS, which was resistant to vasodilators and lidocaine, but responded well
to a warm compress applied along the arm and the forearm.

Case report

A 62-year-old man was referred to our cardiac catheterization
laboratory for his exertional chest pain. Because both femoral arteries
were pulseless we decided to perform angiography via radial artery
after confirming that the Allen test was positive. The right arm was
placed in an abducted position with slight wrist overextension. Local
skin anesthesia was obtained by 1% lidocaine. Following a small
incision radial artery was punctured with a 20 G short venous
angiocatheter. Before insertion of the guidewire, 3000 U unfractionated
heparin, 5 mg verapamil and 100 microgram nitroglycerin were given
consecutively via venous sheath. The artery was cannulated with a 45
cm 0.025" non-teflonized wire followed by an insertion of 5F 15 c¢cm

radial sheath without resistance. A diagnostic 5F catheter was then
inserted with a 0.035"” J wire easily and advanced up to the aortic arch.
During manipulation of the diagnostic catheter in order to fall into
ascending aorta severe painful spasm in the radial artery occurred.
Neither the catheter nor the sheath could be retrieved and these
attempts were severely painful. Verapamil of 5 mg (twice) and
nitroglycerin of 100 microgram (3 times) were given via diagnostic
catheter trapped in aortic arch (Fig. 1). Then nitroglycerine infusion via
left brachial vein was started. At the end of all these medications the
spasm was not resolved, arterial blood pressure was 95/60 mmHg and
pulse rate was 48 heats/minute. Then, we decided to apply warm
compress along the right radial and brachial arteries. We covered the
antecubital face of the forearm and the arm with surgical gauzes sinked
into warm water of nearly 50°C (Fig. 2). Approximately, after 3 minutes
the patient reported that the pain was completely resolved. We then
retrieved the catheter and the radial sheath easily. Both the radial and
the ulnar artery were palpable. The procedure was stopped according
to the patient’s preference. The patient was discharged at the end of 2
hours. The post-procedural period was uneventful.

Discussion

The radial artery approach for coronary procedures has been
shown to be a safe alternative to the femoral approach (1). Although
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