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Ebstein anomalisi ile aort koarktasyonu birlikteligi ve
neonatal balon anjiyoplasti

Ebstein's anomaly with coarctation of the aorta and neonatal balloon angioplasty
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Girig

Ebstein anomalisi trikiispit kapagin sag ventrikiil icine dogru
yerlesmesi ile karakterize dogustan kalp hastalgidir ve tiim do-
gustan kalp hastaliklarinin %1'inden azini olusturur (1, 2). Trikiis-
pit kapagin asagida yerlesmesine bagl olarak sag ventrikiiliin
bir kismi atriyalize olur ve fonksiyonel bir sag ventrikiil hipopla-
zisi olusur (1).

Eslik eden anomaliler prognozda oldukga 6nemli rol oynar. Bu
hastalarda siklikla ventrikiiler septal defekt, pulmoner stenoz ve
pulmoner atrezi gibi dogustan defektler tabloya eslik eder (1, 2).
Ancak aort koarktasyonu ile birlikteligi nadir olarak bildirilmistir
(2-4). Burada yeni dogan doneminde genel durum bozuklugu ile
getirilen, Ebstein anomalisi ve agir aort koarktasyonu tanisi alan;
koarktasyonuna balonla girisim yapilan bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

Dogumdan itibaren nefes almada giicliik ve morarma yakin-
malari ile bagvuran 14 giinliik olgunun miyadinda 3300 gram ola-
rak normal spontan yolla dogdugu ve ailede akraba evliligi olma-
digi 6grenildi. Fizik bakida viicut agirhgi 3500 gr (25-50 persantil),
boyu 53 cm (25-50 persantil) olarak dl¢iildd. Vital bulgulan de-
gerlendirildiginde; kardiyak nabiz 170/dk; solunum sayisi 65/dk;
kan basinci Ust ekstremitelerde 119/72 mmHg (95. persantil is-
tii), alt ekstremitelerde 70/40 mmHg (25-50 persantil); arteryel
oksijen saturasyonu (st ekstremitede % 80, alt ekstremitede %
72 idi. Genel durumu kotii olan hastada santral siyanoz ve kutis
marmoratus mevcuttu. Hastada karaciger kotun 4 cm. altinda
palpe edildi. Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde trikiispit
odakta Il/VI. dereceden pansistolik {ifiirim duyulan hastanin, fe-
moral nabizlan ¢ok zayif idi.

Laboratuvar incelemesinde; hemoglobin 13.5 gr/dl, I6kosit sa-
yisi 10300/mm3 olarak saptandi. Kan gazinda metabolik asidoz
bulgularivardi. Karaciger ve bdbrek fonksiyon testleri normal olan
hastanin, telegrafisinde kardiyotorasik indeks 0.62 olarak saptan-
di. Elektrokardiyografisinde sag aks ve sag atriyal yiiklenme bul-
gular mevcuttu. Yapilan ekokardiyografik incelemede; Ebstein

anomalisi, patent foramen ovale, patent duktus arteriozus, sol
ventrikiil duvar kalinliklarinda artma ve koarktasyon bolgesinde
diskret darlik izlendi. Trikiispit kapagin posteriyor yaprakgigi mit-
ralden 6 mm uzakliktaydi ve sag ventrikiiliin atriyalize kismi kalbin
sag tarafinin %10'unu olusturuyordu (Sekil 1). Doppler ekokardi-
yografide ikinci dereceden trikiispit yetersizligi (3.2 m/sn) ve ko-
arktasyon bélgesinde 55 mmHg gradiyent saptandi. Renkli Dopp-
ler ekokardiyografide duktus arteriozus ve foramen ovalede sag-
dan sola sant izlendi. Olguya bu bulgularla Ebstein anomalisi ve
agir aort koarktasyonu tanisi konularak, antikonjestif ve asidoz te-
davisi baglandi. Prostaglandin tedavisi planlandi ancak temin edi-
lemediginden baglanamadi. Hastanin izleminde uygulanan tedavi-
ye ragmen bulgularinda diizelme olmamasi, ekokardiyografide
Ebstein anomalisine ait bulgularin hafif (sag ventrikiil boslugunun
yeterli) olmasi nedeniyle, hastanin genel durum bozuklugunun ko-
arktasyona ait oldugu diistiniildii. Hastanin klinik bulgularinin ké-
tiiligii nedeniyle cerrahi yerine balon anjiyoplasti uyguland.

Olguya anjiyografi laboratuvarinda kardiyak kateterizasyon
uygulandi. Femoral artere 5F kilif yerlestirildi ve hasta 100 U/kg
dozdan heparinize edildi. Aort anjiyografisinde duktus bdlgesinde
agir koarktasyon goriildii (Sekil 2). Bu segmentin distalinde kalan
inen aortanin biiyiik 6l¢lide duktus yolu ile pulmoner arterden dol-
dugu izlendi. Bu bdlgede 55 mmHg gradiyent saptandi. Kilavuz ka-
teter, ¢cikan aortaya yerlestirildikten sonra dar olan segmente 6n-
ce 7 mm ardindan 10 mm'lik monofoil balonla anjiyoplasti uygu-
landi. islemden sonra bu bélgedeki darligin belirgin sekilde acildi-
g1 ve bu bolgedeki gradiyentin 9 mmHg'ya diistiigii gortildii (Sekil
3). Islemle ilgili herhangi bir komplikasyon izlenmedi.

Izlemlerinde kalp yetersizligi bulgularinin geriledigi, arteryel
oksijen satiirasyonunun %95'e yiikseldigi, {ist ile alt ekstremite-
ler arasindaki kan basinci farkinin kayboldugu ve PDA'nin ka-
pandigi gozlendi.

Tartisma
Ebstein anomalisi nadir goriilen bir kalp anomalisidir. Tiim

konjenital kalp hastaliklarin %1'inden azini olusturur. Trikiispit
kapagin septal yaprakciginin sag ventrikiil boslugunu kiigiilte-
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cek sekilde apekse dogru yerlesmesi ile karakterizedir. Vakala-
rin gogunda trikiispit kapak yetersizligi olusur. Buna bagh olarak
sag atriyum dilatasyonu ve sag atriyum hipertrofisi gelismekte-
dir (1). Ebstein anomalili olgularin hepsinde atriyal septal defekt
veya patent foramen ovale bulunmaktadir. Ebstein anomalisine
eslik eden pulmoner stenoz, pulmoner atrezi, Fallot tetralojisi,
ventrikiiler septal defekt gibi konjenital defektler bildirilmekle
beraber aort koarktasyonu nadiren bildirilmistir (1-3). Ebstein
anomalili 50 olgunun degerlendirildigi bir calismada olgularin
27'sinde eslik eden bir kalp hastaligi varligi izlenmistir. Bunlar

Sekil 1. Ekokardiyografide apikal 4 bosluk goriintiisiinde trikiispit
kapagin asagi yerlesimi, sag ventrikiil, sag atriyum ve atriyalize
segmentin izlenmesi

Sekil 2. Aort anjiyografisinde jukstaduktal bélgede aort koarktasyonu

icinde en sik pulmoner arter stenozu bulunurken, aort koarktas-
yonuna hig rastlanmamistir (3).

Kalbin sag ve sol tarafindaki patolojilerin birlikteliginin me-
kanizmalari heniiz net olarak agiklanamamistir. Kalbin gelisimsel
basamaklari icinde tek mekanizma tek hastalik goriisii savunul-
sa da, bu birliktelik icin bunu séylemek zordur. Ama &zellikle kar-
diyogenezis ile vaskiilogenezisin birlikte oldugu diisiiniildiigiin-
de nispeten iligki kurulabilmektedir. Patojenik olarak siniflandi-
rildiginda hiicre 6liimii anormalligi olan Ebstein anomalisi ile,
anormal kalp ici kan akimina bagl olan aort koarktasyonu birlik-
teligi de ilgi gekicidir (4).

Ebstein anomalisinde prognozu belirleyen faktdrler, trikiispit
kapagin morfolojisi, sag ventrikiil boslugunun yeterliligi ve eslik
eden diger anomalilerdir (1). Agir Ebstein anomalisinde yasamin
ilk giinlerinde siyanoz ve konjestif kalp yetersizligi gelisirken, da-
ha hafif olgularda siyanoz, dispne, bitkinlik, garpinti gibi bulgular
goriilir. Siyanoz pulmoner vaskiiler direncin diismesiyle birlikte
yasamin ikinci Ggiincii haftasina dogru diizelme egilimindedir.
Bizim hastamizda atriyalize segmentin azlgi, sag ventrikiil bos-
lugunun yeterli olmasi, trikiispit kapak patolojisinin ve trikiispit
yetersizliginin agir olmamasi nedeniyle hafif Ebstein anomalisi
oldugu diisiiniildi. Balon anjiyoplasti sonrasi izlemlerde oksijen
satiirasyonunun normale yakin seyretmesi de bu anomalinin
agir olmadigini gostermekteydi.

Aort koarktasyonunda balon anjiyoplasti uygulamasi ilk ola-
rak 1982 yilinda Singer ve arkadaslari tarafindan yapilmistir (5).
Aort koarktasyonunda balon anjiyoplasti ile cerrahi tedavinin
karsilastinldigr bir caismada mortalite ve rekoarktasyon sikhg
acisindan iki tedavi arasinda anlaml fark bulunmamistir. Ancak
balon anjiyoplastinin dzellikle yenidogan ve erken ¢ocukluk d6-
neminde komplikasyon sikligi agisindan cerrahi tedaviden dstiin
oldugu ve bu yas grubunda 6n planda tercih edilmesi gerektigi
bildirilmektedir (6). Baska bir calismada ise ilk iki ayda miidaha-
le edilen hastalarda mortalitenin daha az olmasi, diisiik rekoark-
tasyon gelismesi olasiligi ve vaskiiler komplikasyonlarin azligi
nedeniyle cerrahi tedavinin tercih edilmesi gerektigi vurgulan-
mistir (7, 8). Bununla birlikte 6zellikle klinik durumu agir olan,
cerrahinin daha riskli olacagi diisliniilen olgularda balon anji-
yoplasti dnerilmekte ve basari ile uygulanmaktadir (6, 9).

Sekil 3. Balon anjiyoplasti sonrasi aort anjiyografisi
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Shim ve ark., balon ile yapilan girisimlerin diisiik maliyet,
hastanede kalim siiresinin kisalgi ve komplikasyonlarinin cerra-
hi tedaviden daha az olmasinin yaninda, bu hastalarin sadece
bir kisminin, ileride cerrahiye gerek duymasi nedeniyle balon
anjiyoplasti isleminin ilk prosediir olmasi gerektigini savunmak-
tadirlar (10).

Sonug olarak; Ebstein anomalisine aort koarktasyonu gibi
kalbin sol tarafina ait patolojiler eslik edebilir. Bu olgularda aort
koarktasyonu gibi patolojilere yonelik incelemeler dikkatli yapil-
malidir. Erken tani ve tedavi bdyle olgularda hayat kurtarici ola-
bilmektedir.
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