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Supraventricular tachycardia in children with Ebstein’s malformation

Background: Ebstein’s anomaly is a rare malformation and was considered to account
for < 1% of congenital heart disease in wich in the quarter of patients Wolff-Parkinson-White
(WPW) syndrome coexists. The aim of this study was to analyze supraventricular tachycardias
(SVT) in children with Ebstein’s malformation.

Material and methods: We examined 30 patients (20 girls, 10 boys) aged from 1 day of life
to 12 years (mean 16 months) in our follow-up from 5 days to 18 years (mean 8 years). In 23
patients associated cardiac defects occurred: atrial septal defect (12 patients), pulmonary
stenosis or atresia (7 patients), ventricular septal defect (2 patients), congenital corrected
transposition in 1 patient, pulmonary regurgitation in 1 patient. In 11 patients WPW and in
10 patients intraventricular conduction delay were found.

Results: In 2 patients balloon angioplasty of pulmonary stenosis, in 1 patient angioplasty with
stent implantation were performed. In other patients cardiosurgical interventions were
performed: Blalock-Taussig shunt, cavopulmonary Glenn shunt, bi-directional cavopulmonary
Glenn shunt, valvar reconstruction with aortic homograft implantation. In 10 patients right-
sided pathways in 1 patient multiples pathways were found. SVT occurred in 10 patients: in
8 patients — ortodromic, and in 2 patients — orto- and antidromic. During SVT
hemodynamic deterioration and desaturation were observed. For control of tachyarrhythmias
we used sotalol, amiodaron, propafenon but SVT were difficult to treat. In 2 patients ablation
was performed with excellent result.

Conclusions: Supraventricular tachycardias in patients with Ebstein’s anomaly and WPW
syndrome were drug refractory. Atrioventricular conduction delay in Ebstein’s malformation
coexists with WPW syndrome. (Folia Cardiol. 2003; 10: 683-688)
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Wstep

Wilhelm Ebstein w 1866 r. po raz pierwszy
opisal w badaniu poSmiertnym anomalie zastawki
trojdzielnej u 19-letniego robotnika. Pacjent za zycia
skarzyl sie na napady szybkiego bicia serca, okre-
sowo wystepujaca duszno$¢ i sinice [1]. Na czes$é
Ebsteina wade polegajaca na nieprawidlowym przy-
czepie platka (platkow) przegrodowego lub tylne-
go w glab prawej komory nazwano zespolem Ebste-
ina. Przemieszczenie platkow powoduje powstanie
zatrializowanej czeSci prawej komory. Nie jest to
bardzo czesta wada. Jej wystepowanie ocenia sie na
0,1-0,3% wszystkich wrodzonych wad serca.
Oproécz nieprawidlowoSci zastawki z wytworzeniem
zatrializowanej czeSci prawej komory moga wyste-
powac inne wady serca dotyczace polaczen miedzy
przedsionkami, komorami, patologii w obrebie in-
nych zastawek (np. zastawki tetnicy ptucnej) [2].
W okoto 25% przypadkow zespolowi Ebsteina to-
warzyszy zespol preekscytacji, gdzie drogi dodat-
kowe, jako pozostaloSci bezpoSrednich plodowych
polaczen przedsionkéw z komorami, najczesciej zlo-
kalizowane sg po stronie prawej [3]. Obecno$¢ za-
trializowanej czeSci prawej komory sprzyja powsta-
waniu nadkomorowych zaburzen rytmu serca, ta-
kich jak migotanie czy trzepotanie przedsionkow,
rzadziej dodatkowych pobudzen komorowych. Jed-
nak najczeSciej wystepujaca w wieku dzieciecym
arytmia jest napadowy czestoskurcz nadkomorowy
z udzialem drogi dodatkowej (lub drog dodatko-
wych) [4].

Celem pracy byta analiza czestoskurczow nad-
komorowych u dzieci z zespotem Ebsteina.

Material i metody

Badaniami objeto 30 dzieci w wieku od 1 doby
zycia do 12 rz. (§r. 16 miesiecy) w chwili postawie-
nia diagnozy. Nalezy zauwazy¢, ze spos$rod 30 pa-
cjentow, 10 bylo w pierwszym miesiacu zycia,
a u 7 noworodkow konieczne bylo wykonanie za-
biegow kardiochirugicznych lub interwencyjnych
w pierwszych dobach zycia. Tym dzieciom w celu
utrzymania drozno$ci przewodu tetniczego podawa-
no prostaglandyne E, (Prostin) w ciaglym wlewie.
U 23 pacjentow stwierdzono inne towarzyszace wady
serca. NajczeSciej wystepowal ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowe] typu ostium secundum
(12 oséb). U 7 dzieci wykazano patologie zastawki
pnia plucnego lub tetnic ptucnych. U 2 pacjentow wy-
stepowal ubytek w przegrodzie miedzykomorowej,
u 1 dziecka — niedomykalno$¢ zastawki pnia pluc-
nego, a w jednym przypadku — skorygowane prze-

Tabela 1. Wady towarzyszgce zespofowi
Ebsteina w populacji 30 dzieci

Table 1. Associated cardiac defects in
30 patients with Ebstein’s malforation

Wada
towarzyszgca

Liczba
przypadkow

ASD Il 12
PA + PDA + PI 2
Hipoplazja tetnic ptucnych

PS + ASD Il

Zwezenie tetnic ptucnych + VSD
PS zastawkowe i podzastawkowe
Hipoplazja tetnic ptucnych + CoA
VSD + PDA + ASD Il

Pl

CTGA

VSD

Razem 23

ASD Il (ostium secundum atrial septal defect) — ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowoej typu ostium secundum; PA (pulmonic atre-
sia) — atrezja tetnicy ptucnej; PDA (patent ductus arteriosus)

— przetrwaly przewdd tetniczy; PS (pu/monic stenosis) — zwezenie
prawego ujscia tetniczego; VSD (ventricular septal defect) — ubytek
w przegrodzie miedzykomorowej; CoA (coarctation of aorta) — zwe-
zenie ciesni aorty; Pl (pu/lmonary valve insufficiency) — niedomykal-
nos$é zastawki tetnicy ptucnej; CTGA (congenitally corrected trans-
position of great arteries) — skorygowane przetozenie wielkich pni
tetniczych

JEE G U I T U U UL (U

tozenie wielkich pni tetniczych. U wszystkich po-
zostalych pacjentow stwierdzono drozno$¢ na po-
ziomie otworu owalnego. W tabeli 1 przedstawiono
rozklad wad towarzyszacych w populacji dzieci z ze-
spolem Ebsteina. U 1 dziecka wystapil zesp6t Downa,
potwierdzony badaniem genetycznym, a u kolejne-
go pacjenta — rozszczep podniebienia miekkiego.
W jednej rodzinie zesp6t Ebsteina wystepowat u kil-
korga jej cztonkéw: u stryja i kuzynow. U wszyst-
kich dzieci wykonano badania: podmiotowe,
przedmiotowe, elektrokardiograficzne, echokar-
diograficzne, rentgenowskie zdjecie przegladowe
klatki piersiowej, a u niektéorych — cewnikowa-
nie serca.

Analize statystyczna przeprowadzono, stosujac
test niezalezno$ci y°. Za poziom istotno$ci przyjeto 0,05.

Wyniki

Okres obserwacji wynosil od 5 déb do 18 lat
(ér. 8 1at). U dwojga dzieci z powodu hipoplacji tet-
nic plucnych wykonano zespolenie systemowo-
-plucne typu Blalock-Taussig z uzyciem Gore-Texu.
U 2 innych pacjentéw zastosowano angioplastyke
zwezonych tetnic ptucnych z zalozeniem stentu do
zwezonej galezi prawej tetnicy plucnej, a w 2 przy-
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padkach wykonano zabieg atrioseptostomii metoda
Rashkinda. U innych chorych wykonano plastyke
zwezonej cie$ni aorty oraz zamknieto ubytki w prze-
grodach miedzyprzedsionkowe] i miedzykomoro-
wej, a u 1 pacjentki wykonano zespolenie Glenna.
U innego dziecka zastosowano dwukierunkowe ze-
spolenie Glenna z plastyka zastawki trojdzielne;j
1implantacja homograftu aortalnego. Pod opieka po-
zostaje 21 dzieci. Jedno dziecko zmarto w 5 dobie
po operacji. Czworo pacjentow nie zglasza sie na
wizyty kontrolne. Czworo dorostych pacjentow po
przekroczeniu wieku 18 lat przekazano do ambula-
toryjnej opieki Poradni dla Dorostych z Wrodzony-
mi Wadami Serca w Warszawie Aninie. U wiekszo-
$ci badanych pacjentéw (23 osoby) w zapisach elek-
trokardiograficznych zaobserwowano zaburzenia
przewodzenia Srodkomorowego nad prawa komora.
U 11 dzieci stwierdzono cechy preekscytacji o mor-
fologii bloku lewej odnogi peczka Hisa, sugerujacej
obecno$¢ prawostronnej dodatkowej drogi przewo-
dzenia — rozpoznano zesp6t Wolffa-Parkinsona-
White’a (WPW). U 10 dzieci wystepowaly napady
czestoskurczu nadkomorowego: u 8 — czestoskur-
cze ortodromowe z waskimi zespolami QRS,
u 2 — czestoskurcze z waskimi i szerokimi zespo-
fami QRS (nadkomorowe antydromowe). Ponadto
u 1 pacjentki stwierdzono rowniez epizody czesto-
skurczu wezlowego (o sekwencji nawrotnego pobu-
dzenia szlakami typu wolny-szybki) oraz epizody
czestoskurczu przedsionkowego u kolejnego pa-
cjenta. Podczas napadow obserwowano narastanie
sinicy, sugerujace pojawienie sie przecieku prawo-
lewego na poziomie polaczen miedzyprzedsionko-
wych wraz z obnizeniem saturacji krwi tetniczej. Do
przerywania napadéw czestoskurczu, oprocz zabie-
gow zwiekszajacych napiecie nerwu blednego, sto-
sowano nastepujace leki dozylne: adenozyne, ade-
nozynotrojfosforan, werapamil, digoksyne. W lecze-
niu profilaktycznym czestoskurczow stosowano:
propafenon, propranolol, metoprolol, sotalol, amio-
daron, naparstnice; z powodu niepowodzenia mono-
terapii, najcze$ciej stosowano terapie skojarzona.
U 2 dzieci wykonano ablacje dodatkowych drog
przewodzenia zlokalizowanych w okolicy tylno-
przegrodowej i tylnej po stronie prawej. U 1 pacjent-
ki z powodu czestoskurczu wezlowego wykonano
dodatkowo modyfikacje przewodzenia w wezle
przedsionkowo-komorowym. Za pomocg testu y’
analizowano, czy zespo6! preekscytacji jest czynni-
kiem ryzyka zgonu. Nie wykazano, ze zesp6t WPW
jest czynnikiem ryzyka zgonu w badanej grupie
dzieci z zespolem Ebsteina. Natomiast epizody cze-
stoskurczu nadkomorowego zwiekszaty liczbe ho-
spitalizacji 1 zglaszanie sie do punktéw pomocy do-

Tabela 2. Wystepowanie zaburzen przewodzenia
przedsionkowo-komorowego w postaci bloku
przedsionkowo-komorowego lo w poszczegdl-
nych przedziatach wieku u pacjentéw z zespotem
Ebsteina

Table 2. Atrio-ventricular first degree block in
different periods of age in patients with Ebstein’s
malformation

Wiek Liczba Blok

badanych pacjentow przedsionkowo-

[lata] -komorowy I°

<8 7 0 0%
9-11 8 2 25%
12-15 6 3 50%
> 15 9 5 56%
Razem 30 10 33%

raznej w celu przerwania napadu. W 10 przypadkach
wystapily zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-
-komorowego w postaci bloku przedsionkowo-ko-
morowego pierwszego stopnia. W tabeli 2 przedsta-
wiono liczbe wystepowania zaburzen przewodzenia
przedsionkowo-komorowego w zalezno$ci od wie-
ku, stwierdzajac ich nasilanie sie wraz z wiekiem
pacjentoéw z zespolem Ebsteina (ale ze wzgledu na
mala liczebno$§¢ grupy nie przeprowadzono analizy
statystycznej tej zaleznoSci).

Dyskusja

Przebieg naturalny zespotu Ebsteina jest bar-
dzo r6znorodny 1 zalezy od wielu czynnikéw [5]. Im
wczesniej wystapia objawy niewydolnoSci serca lub
niedostatecznego przeptywu krwi przez ptuca, zwia-
zane z mala pojemno$cig prawej komory lub obec-
nos$cig wad towarzyszacych, tym rokowanie jest
powazniejsze [6]. W niniejszym badaniu objawy
wymagajace natychmiastowe] interwencji chirur-
gicznej lub angioplastyki wystapily u 7 noworodkow.
Dzieciom podawano prostaglandyne E, we wlewie
ciagtym w celu utrzymania drozno§ci przewodu tet-
niczego. U 1 pacjenta podczas cewnikowania serca
wystapil napad czestoskurczu nadkomorowego. No-
worodek zmart w 5 dobie zycia, pomimo wyko-
nania zabiegu operacyjnego, sztucznej wentylacji
1 intensywne]j terapii. Najczestszg arytmia wyste-
pujaca w badanej grupie byt napadowy czestoskurcz
nadkomorowy z waskimi zespotami QRS (10 dzie-
ci). Zaburzenia te wystepowaly u chorych z zespo-
tem WPW, ktorzy stanowili 30% opisywanej grupy
pacjentow. Tachyarytmie w przebiegu zespolu
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Ebsteina zwigzane z obecnoScig dodatkowych polaczen
przedsionkowo-komorowych z zycia plodowego,
ktore nie ulegly zanikowi po wytworzeniu sie pier-
$cienia przedsionkowo-komorowego, moga wystapi¢
juz w mlodym wieku, niemniej jednak sa bardziej
charakterystyczne dla wieku mtodzienczego [7-9].
Poniewaz anomalia Ebsteina dotyczy zastawki troj-
dzielnej, najczeSciej drogi dodatkowe s3 zlokalizo-
wane po stronie prawej [3, 7-9]. W niniejszym ma-
teriale wystepowaly drogi dodatkowe prawostron-
ne. Czesto u jednego pacjenta wystepuja rézne
rodzaje czestoskurczu: z udzialem drogi dodatko-
wej (badZz drég dodatkowych), w obrebie wezta
przedsionkowo-komorowego, ektopowy czesto-
skurcz przedsionkowy, trzepotanie i migotanie
przedsionkow [9, 10]. R6znorodno$¢ tachyarytmii
nadkomorowych moze wynika¢ z obecno§ci mno-
gich drog przewodzenia u jednego pacjenta [8].
W niniejszym badaniu u tych samych chorych wy-
stepowaly rowniez czestoskurcze z udzialem drogi
dodatkowej orto- i antydromowe, nawrotne czesto-
skurcze wezlowe czy ektopowe czestoskurcze
przedsionkowe. Na postawie analizy statystycznej
nie wykazano, ze zesp6t WPW byl czynnikiem ry-
zyka zgonu. W publikacji Celermajera i wsp. [6] do-
tyczacej 202 pacjentow z Wielkiej Brytanii z zespo-
tem Ebsteina obserwowanych przez 30 lat, zesp6t
WPW nie stanowil czynnika ryzyka zgonu. Nato-
miast w wieku doroslym u pacjentow z anomalig
Ebsteina z tachyarytmii nadkomorowych przewa-
zaja napady migotania lub trzepotania przedsionkoéw
Zwigzane z poszerzaniem sie zatrializowanej czeSci
prawej komory [10-12]. Napady czestoskurczu nad-
komorowego u pacjentdéw, objetych niniejszym ba-
daniem, przebiegaly z obnizeniem saturacji krwi
tetniczej 1 nasileniem objawOw sinicy centralnej.
Dlatego szybkie przerwanie napadu bylo niezbed-
nym warunkiem poprawienia wydolnoS$ci serca.
Zwiekszenie czestosci rytmu serca podczas proby
wysitkowej powodowalo wystapienie sinicy nawet
u pacjentow, u ktérych objawy nie wystepowaly
[13]. Zabiegi zwiekszajace napiecie nerwu biedne-
go byly najcze$ciej malo skuteczne, czestoskurcze
nawracaly, dlatego stosowano farmakoterapie. Czas
obserwacji chorych wynosit od 1 doby do 18 rz.
W latach 90. udowodniono wrecz szkodliwe dziala-
nie werapamilu 1 naparstnicy w najmlodszej grupie
wiekowej 1 u pacjentéow z zespotem WPW. W gru-
pie badanej przez autorOw niniejszej pracy nie wy-

stapily grozne dla zycia powikliania zwiazane z do-
zylnym podawaniem werapamilu i naparstnicy.
Obecnie w oSrodkach autoréw nie stosuje sie tych
lekéw do przerywania napadow czestoskurczu. Cze-
stoskurcze nadkomorowe nawracaly, dlatego tez
konieczne bylo stosowanie lekdw profilaktycznych.
Do najskuteczniejszych nalezaly sotalol i amioda-
ron. W opracowaniu Celermajera i Deanfielda [1]
najlepsze efekty uzyskano, stosujac flekainid lub
amiodaron. Nalezy zauwazy¢, ze bardzo czesto ko-
nieczne bylo zastosowanie 2 lub 3 lekéw antyaryt-
micznych lacznie. W niniejszym badaniu autorzy
rowniez stosowali terapie skojarzona. W dwoch
przypadkach wykonano ablacje dodatkowych drog
przewodzenia z dobrym efektem antyarytmicznym
zabiegu. Nalezy podkres§lié, ze zabiegi te byly trud-
ne do wykonania z powodu anomalii anatomicznych
1 obecno$ci mnogich drég przewodzenia. Podobne
trudnos$ci opisali w swojej publikacji Cappato i wsp.
[7], niemniej jednak przy uporczywych nawrotach
czestoskurczu ablacja, choé trudna do wykonania,
jest jedynym skutecznym dzialaniem. Oprocz tachy-
arytmii zaobserwowano nasilajace sie wraz z wie-
kiem zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-ko-
morowego w postaci bloku przedsionkowo-komo-
rowego I°. Zaburzenia te wystepowaly u pacjentow
z zespolem WPW. Podobne dane opublikowano
w piSmiennictwie zagranicznym i polskim [11, 14].
Uwaza sie, ze zaburzenia przewodzenia przedsion-
kowo-komorowego sa spowodowane opdznieniem
przewodzenia w obrebie powiekszonego prawego
przedsionka i zatrializowanej czeSci prawej komo-
ry serca [15]. Podczas obserwacji zadnego z bada-
nych nie leczono z powodu bloku przedsionkowo-
komorowego I°, ale zawsze nalezy uwzglednié ten
rodzaj zaburzen, zwlaszcza, ze u pacjentoOw stosuje
sie profilaktycznie terapie roznymi lekami antyaryt-
micznymi, a w przyszlo§ci moze ponadto wystapié
u nich zesp6t chorego wezla zatokowego.

Whioski

1. Z zespolem Ebsteina zazwyczaj wspolistnieje
zespol WPW, a napady czestoskurczu leczy sie
trudno.

2. Czesto jedynym skutecznym leczeniem jest
ablacja pradem o wysokiej czestotliwoSci.

3. Zespolowi WPW w zespole Ebsteina czesto to-
warzyszy blok przedsionkowo-komorowy I°.
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Streszczenie

Napadowy czestoskurcz nadkomorowy u dzieci z zespolem Ebsteina

Wstep: Zespol Ebsteina jest stosunkowo rzadkg wadg wrodzong serca (< 1%). Celem pracy
byla analiza czestoskurczow u dzieci z zespolem Ebsteina.

Material i metody: Badaniami objeto 30 dzieci (20 dziewczynek, 10 chlopcow) w wieku od
1 doby zycia do 12 lat (sr. 16 miesiecy) w chwili postawienia diagnozy. U 23 dzieci stwierdzono
inne wady serca: ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej typu drugiego (12 pacjentow),
atrezja, hipoplazja, bgdz zwezenia pnia i tetnic ptucnych (7 osob), ubytki w przegrodzie miedzy-
komorowej (2 chorych), skorygowane przelozenie wielkich pni tetniczych (1 pacjent), niedomy-
kalnosc tetnicy plucnej (1 osoba). U 11 chorych stwierdzono zespot preekscytacyi Wolffa-Par-
kinsona-White’a (WPW), u 10 — blok przedsionkowo-komorowy I°.

Wyniki: Czas obserwacyi wynosil od 5 dob do 18 lat (sr. 8 lat). U 2 0sob wykonano plastyke
balonowq tetnicy plucnej lub tetnic plucnych. Jednemu pacjentowi zalozono stent do tetnic
ptucnych. U pozostatych chorych wykonano nastepujgce typy operacji kardiochirugicznych:
zespolenie systemowo ptucne typu Blalock-Taussig, plastyke tetnic plucnych, zespolenie Glena,
plastyke zastawki trojdzielnej z wszczepieniem homograftu aortalnego, dwukierunkowe zespo-
lenie Glena, zamknigcie ubytkow w przegrodzie miedzykomorowej 1 miedzyprzedsionkowey.
Czestoskurcz nadkomorowy wystepowat u 10 pacjentow: u 8 chorych czestoskurcz ortodromo-
wy, u 2 0sob czestoskurcze orto- 1 antydromowe. U wszystkich dzieci napadom czestoskurczu
towarzyszyly zaburzenia hemodynamiczne z obnizeniem cisnienia parcjalnego tenu we krwi.
W leczeniu profilaktycznym czestoskurczow stosowano propafenon, sotalol i amiodaron. Dwoch
pacjentow poddano zabiegow: ablacji dodatkowych drog przewodzenia z bardzo dobrym wyni-
kiem koncowym.

Whioski: Z zespolem Ebsteina czesto wspotistnieje zespot WPW, a napady czestoskurczu leczy
sie trudno. Zespotowi WPW w zespole Ebsteina zazwyczaj towarzyszy blok przedsionkowo-
-komorowy I°. (Folia Cardiol. 2003; 10: 683-688)

zespol Ebsteina, zespot WPW, napadowy czestoskurcz nadkomorowy, dzieci
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