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Anomalia Ebsteina wczoraj 1 dzis.
W 100. rocznice smierci Wilhelma Ebsteina

Ebstein’s anomaly yesterday and today.

On the 100" anniversary of Wilhelm Ebstein death

Magdalena Mazurak, Jacek Kusa

Oddziat Kardiologii Dzieciecej, Wojewaddzki Szpital Specjalistyczny, Wroctaw

WSTEP
Dnia 28 czerwca 1864 r. do Szpitala Wszystkich Swietych
(Allerheiligen-Hospital) we Wroctawiu zostat przyjety 19-let-
ni robotnik Joseph Prescher. U pacjenta od dziecifistwa wy-
stepowala narastajaca dusznos¢ i kofatania serca. Tym mto-
dym cztowiekiem zajat sie dr Kornfeld. Zaobserwowat u pa-
cjenta wyniszczenie, nasilona sinice i pulsowanie zyt szyjnych
synchroniczne z rytmem serca. Ponadto w badaniu przed-
miotowym stwierdzit szmer nad sercem rozpoczynajacy sie
w skurczu i rozciagajacy sie do rozkurczu, a opukiwaniem —
powiekszenie sylwetki serca. Na podstawie tych danych roz-
poznano wrodzona wade serca. Osiem dni pdZzniej Joseph
Prescher zmart, a nastepnego dnia dr Wilhelm Ebstein, wow-
czas 28-letni, wykonat sekcje zwtok. Péftora roku po6zniej
(1866 r.) Ebstein opublikowat artykut zilustrowany znakomi-
tymi rycinami swojego kolegi (Oskara Wyssa) pt. ,O bardzo
rzadkim przypadku niedomykalnosci zastawki tréjdzielnej spo-
wodowanej wada wrodzong” [1]. Opis anatomopatologiczny
serca jest niezwykle wnikliwy i drobiazgowy. Ebstein powia-
zat objawy kliniczne z wada i wskazat na pierwotne zaburze-
nia embriologiczne jako prawdopodobng przyczyne tej ano-
malii. Ebstein napisatl, ze ,zastawka tréjdzielna byla skrajnie
nieprawidfowa”. Wedtug Ebsteina, przedni pfatek zastawki
trojdzielnej byt wydtuzony, z licznymi fenestracjami. Pfatek
tylny i przegrodowy byty hipoplastyczne, pogrubiate i przyle-
gaty do prawej komory (RV). Atrializowana cze$¢ RV miata
Scieficzate Sciany, prawy przedsionek (RA) byt powiekszony,
a otwor owalny drozny. Ebstein stwierdzit, Zze anomalia w ser-
cu w tym przypadku skfadafa sie z 3 elementéw: ciezkiej
malformacji zastawki tréjdzielnej, braku zastawki Tebezjusza
i obecnosci otworu owalnego, przy czym brak zastawki Te-
bezjusza nie odgrywat zadnej roli w patofizjologii tej wady.
Jedynym niedopatrzeniem w tej gruntownej analizie wiaza-

cej obraz anatomopatologiczny z hemodynamika i objawa-
mi klinicznymi byt fakt, Ze Ebstein nie zauwazyt, iz otwor
w przegrodzie miedzyprzedsionkowej umozliwiat przeptyw
prawo-lewy i odpowiadat za sinice. Analizujac dostepna lite-
rature posSwiecona wadom zastawki tréjdzielnej, Ebstein
stwierdzit, ze opisywany przez niego przypadek jest unikato-
wy [1-3].

Wilhelm Ebstein miat korzenie niemiecko-zydowskie,
urodzit sie 27 listopada 1836 r. w Jaworze (Jauer), niewielkim
miasteczku na Dolnym Slasku, pofozonym 65 km na zach6d
od Wroctawia. Jego rodzicami byli Louis i Amalie Ebstein, oj-
ciec zajmowat sie handlem. Wedtug zrédet, w 1849 r. w Ja-
worze mieszkato 109 Zydow. Ze wzgledu na niewielka li-
czebnos¢ nigdy nie utworzyli samodzielnej gminy i nie wy-
budowali synagogi; zydowscy mieszkancy miasta organiza-
cyjnie podlegali gminie Legnica, odlegtej o 18 km [4].
W wieku 19 lat Wilhelm Ebstein rozpoczat studia medycz-
ne na Uniwersytecie we Wroctawiu, jednak juz po kilku mie-
sigcach przeniost sie na bardziej prestizowa uczelnie ber-
linska. To tam spotkat charyzmatycznego anatomopatologa
Rudolfa Virchowa. Nie ulega watpliwosci, ze p6zniejszy do-
ktadny opis wady nazywanej dzi§ anomalig Ebsteina (EA) Sci-
$le wynikat z metodologii autopsyjnej przejetej od Virchowa.
Studia medyczne Ebstein ukoficzyt w 1859 r. i 2 lata p6Zniej
uzyskat asystenture w Szpitalu Wszystkich Swietych we Wro-
ctawiu, aw 1862 r. do jego rodzinnego miasteczka wkroczy-
ta nowoczesnos¢: w Jaworze zainstalowano o$wietlenie ga-
zowe... [2, 3].

W 1869 r. Wilhelm Ebstein habilitowat si¢ na podstawie
dysertacji: ,Die Recidive des Typhus” i otrzymat stanowisko
Privatdozent, co dawafo mu prawo do wygtaszania wykta-
doéw na uniwersytecie. W Szpitalu Wszystkich Swietych we
Wroctawiu pracowat 9 lat, jego kariere zawodowa przerwata
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wojna francusko-pruska. Po powrocie z kampanii zatrudnio-
no go w przytutku dla ubogich we Wroctawiu. W 1874 r. Ebste-
in zostaf profesorem uniwersytetu w Getyndze. Tam spedzit resz-
te zycia. Zmartw 1912 r. z powodu udaru mézgu (2, 3.

Do lat 50. ubiegfego stulecia opisano jedynie 3 przypad-
ki tej anomalii zastawki tréjdzielnej. W 1867 r. Lebert, profe-
sor medycyny we Wroctawiu, prawdopodobnie jako pierw-
szy odwotat sie do artykutu Ebsteina. Drugi przypadek tej wady
opisat Marxens w swojej rozprawie doktorskiej zatytutowa-
nej: ,Rzadki przypadek anomalii zastawki tréjdzielnej”. Ale
eponim ,anomalia Ebsteina” pojawit sie w literaturze facho-
wej dopiero w 1927 r. (po niemiecku). Dziesie¢ lat p6zniej
Yater i Shapiro uzyli pojecia ,Ebstein anomaly” w odniesie-
niu do pierwszego pacjenta zdiagnozowanego za pomocg pro-
mieni rentgenowskich i elektrokardiogramu. Jednoczesnie
autorzy stwierdzili, ze rozpoznanie tej wady ,wydaje sie nie-
mozliwe przyzyciowo”. Dopiero w 1951 r. Soloff i wsp. po
raz pierwszy opublikowali opis przypadku pacjenta, u ktére-
go rozpoznano EA przyzyciowo, dzieki zastosowaniu cewni-
kowania serca i angiokardiografii [2, 3].

Anomalia Ebsteina jest rzadka wada, stanowiacg ok. 0,5-1%
wszystkich wad wrodzonych serca, wystepujaca z czestoscia
1:14 tys.—1:20 tys. zywo urodzonych noworodkéw. Wade
cechuje heterogennos¢, wiekszos¢ stanowia przypadki spora-
dyczne, rzadkie jest wystepowanie rodzinne. Zwiekszone ry-
zyko dla potomstwa opisywano u matek leczonych litem. Ano-
malia moze stanowi¢ wade serca izolowana lub wigza¢ sie z in-
nymi nieprawidfowosciami pozasercowymi. U pacjentéw z EA
opisano wiele nieprawidfowosci chromosomalnych, najczesciej
delecje del 1p36 oraz del 8p23.1. Wspdtistnienie tej wady z nie-
scaleniem migsnia lewej komory (LV) stwierdzono u pacjen-
tow z delecja 1p36 oraz mutacja genu NKX2.5. Ostatnio
(2011 r.) wykazano zwigzek miedzy EA, niescaleniem migsnia
LV i mutacja w genie MYH7 kodujacym ciezki tanicuch miozy-
ny. Nieprawidtowosci pozasercowe, zwiazane z zaburzeniami
genetycznymi, wystepuja w 20% przypadkow tej wady. Ano-
malia Ebsteina moze wspdfistnie¢ z zespotami wad wrodzo-
nych, takimi jak CHARGE, VACTERL, z. Noonan, z. Kabuki,
z. Holt-Orama, z. Cornelli de Lange, z. Aperta [5-7].

W prawidtowym sercu przemieszczenie ptatka przegro-
dowego i tylnego zastawki tréjdzielnej w stosunku do przy-
czepu przedniego pfatka zastawki mitralnej nie przekracza
8 mm/m? powierzchni ciafa. Defekt zastawki tréjdzielnej w EA
wynika z zaburzonego procesu delaminacji i polega na prze-
mieszczeniu w glab RV pfatka tylnego i przegrodowego oraz
ich przyczepie do Sciany komory, ponizej pierscienia zastaw-
ki tréjdzielnej. Punctum maximum przemieszczenia odnosi
sie do komisury miedzy ptatkiem tylnym i przegrodowym.
Przedni ptatek zwykle nie jest przemieszczony, ale jest wy-
dtuzony, ma najczesciej ksztatt zagla z licznymi najczesciej
fenestracjami. Prawa komora ulega podziatowi na dwie cze-
Sci: cze$¢ naptywowa wiaze sie z RA (atrializacja), natomiast
cze$¢ beleczkowa i odptywowa tworzg czynnosciowg RV.
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Spektrum malformacji moze by¢ rézne — od minimalnego
przemieszczenia ptatka tylnego i przegrodowego zastawki tréj-
dzielnej do znacznego ich przesuniecia w gtab RV. Opisano
pacjentdw z EA i zaro$nieciem zastawki trojdzielnej. Ocenia
sie, ze takie wspdfistnienie wystepuje w ok. 10% przypad-
kow [8]. Jak stwierdzili Attenhofer Jost i wsp. [5] ,no two he-
arts with Ebstein anomaly are the same, no two patients are
alike” (,,nie ma dwdch takich samych serc z EA, nie ma dwéch
podobnych pacjentéw”). Komunikacja miedzyprzedsionko-
wa wystepuje w 80-94% przypadkéw. Z EA moga wspotist-
nie¢: zwezenie lub zarosniecie zastawki tetnicy ptucnej, hi-
poplazja pnia ptucnego, zwezenie podzastawkowe lewego
ujscia tetniczego, dwupfatkowa lub zaro$nieta zastawka aor-
talna, koarktacja aorty, wypadanie ptatka zastawki mitralnej
i ubytek w przegrodzie miedzykomorowej. Przemieszczenie
w kierunku koniuszka lewostronnej zastawki przedsionkowo-
-komorowej z jej niedomykalnoscia moze wskazywac na
wspdtistniejace z EA wrodzone skorygowane przefozenie
wielkich pni tetniczych, taka koincydencje stwierdza sie
w 15-50% przypadkéw [5]. U ok. 18% pacjentéw obserwuje
sie cechy niescalenia miesnia LV. Opisano przypadki EA obu-
stronnej, tj. dotyczacej zastawki tréj- i dwudzielnej [5, 6].

Czynnosciowe zaburzenia funkcji RV i niedomykalnos¢
zastawki tréjdzielnej hamuja przeptyw krwi w kierunku ptuc.
Pierécien zastawki tréjdzielnej jest rozciagniety i oddzielony od
czynnosciowej RV jej zatrializowana czescig. Ponadto w cza-
sie skurczu przedsionkéw zatrializowana cze$¢ RV rozciaga sie,
dziatajac jak bierny zbiornik (rezerwuar), zmniejszajac objetos¢
wyrzucanej krwi. W efekcie RA powieksza sie, a niedomykal-
no$¢ zastawki tréjdzielnej nasila z powodu rozciagniecia jej
pierscienia. W 2/3 przypadkéw RV jest powiekszona, niekiedy
dos¢ znacznie, co powoduje przemieszczenie przegrody mie-
dzykomorowej na strone lewa i zmniejszenie $wiatta LV [5, 6].

Ztotym standardem oceny wielkosci RV jest badanie me-
toda magnetycznego rezonansu jadrowego (NMR). Wedtug
niektérych autoréw wymiar czynnosciowej RV w EA jest
zmniejszony, wg innych wrecz przeciwnie — zwiekszony.
W najnowszych badaniach Fratz i wsp. [9] udowodnili, Ze ob-
jetos¢ koncoworozkurczowa czynnosciowej RV u nieopero-
wanych pacjentéw (wiek: 2-69 lat) byta 2,5-krotnie wieksza
niz LV. Ponadto objeto$¢ czynnosciowej RV scisle dodatnio
korelowata z niedomykalnoscia zastawki tréjdzielnej, stabo
natomiast z objetoscig zatrializowanej czesci RV. Nie wyka-
zano korelacji miedzy objetoscia zatrializowanej czesci RV
a niedomykalnoscia tréjdzielna. Autorzy przypuszczaja, ze ob-
jetos¢ czynnosciowej RV zwieksza sie z wiekiem, wraz z prze-
ciazeniem objetosciowym spowodowanym niedomykalno-
Scig zastawki trojdzielnej [9]. W pracy poréwnujacej badanie
echokardiograficzne z obrazowaniem NMR u pacjentéw
z anomalig EA stwierdzono umiarkowanag lub ciezka rozstrzen
czynnosciowej RV w 94% przypadkow (badanie echokardio-
graficzne), podczas gdy obrazowanie metoda NMR potwier-
dzito ja tylko u 31% tych pacjentéw [10].
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Przesuniecie ptatka przegrodowego w gfab RV powodu-
je przerwanie ciagfosci pierécienia widknistego, co u 6-36%
pacjentow stwarza warunki do powstania dodatkowych drég
przewodzenia przedsionkowo-komorowego i preekscytacji,
aw niektorych przypadkach takich drog jest wiecej niz jedna [6].
U ok. 20% pacjentéw stwierdza sie cechy zespotu Wolffa-
-Parkinsona-White'a. Przero$niety miesieri RA moze uciskac
prawa odnoge peczka Hisa i wezet przedsionkowo-komoro-
wy, dlatego u ponad 1/3 oséb obserwuije sie bloki przedsion-
kowo-komorowe [5, 6].

Stopiert zaawansowania EA ocenia si¢ na podstawie r6z-
nych algorytméw. Powszechnie stosowana klasyfikacja jest
oparta na obrazie echokardiograficznym. Polega na ocenie
przemieszczenia pfatkow, restrykgji (pociggania) ptatka przed-
niego i stopnia powiekszenia RV. Wyré6znia sie postac fagodna,
umiarkowana i ciezka. Jest to ocena w duzej mierze subiek-
tywna, niezbyt precyzyjna, ale dos¢ prosta. W 1988 r. Car-
pentier i wsp. zaproponowali bardziej precyzyjng klasyfika-
cje EA, oparta na ocenie stopnia atrializacji RV i restrykgji ru-
chu przedniego pfatka zastawki tréjdzielnej. Celermajer i wsp.
w 1994 r. przedstawili echokardiograficzna ocene EA w skali
od 1 do 4, oparta na stosunku powierzchni RA i zatrializowa-
nej czesci RV do pozostatej funkcjonalnej czesci RV i lewej
czesci serca [5, 6].

Ze wzgledu na istotne réznice w obrazie klinicznym EA
w okresie ptodowym i noworodkowym te grupe pacjentoéw
omoéwiono odrebnie.

PLOD I NOWORODEK
Anomalia Ebsteina, mimo ze stanowi rzadka wrodzona wade
serca, jest stosunkowo czesto rozpoznawana prenatalnie ze
wzgledu na charakterystyczny obraz echokardiograficzny. Ta
malformacja wystepuje z czestoscig ok. 1:7 tys. ptodéw, wade
najczesciej wykrywa sie u kobiet bez czynnikow ryzyka. Ob-
jawy kliniczne wystepujace u noworodka wiaza sie ze ztym
rokowaniem, a ciezka niewydolnos¢ serca u noworodka jest
konsekwencja bardziej ztozonej morfologii tej anomalii i wy-
nikajacych stad zaburzen hemodynamicznych [11]. U ptodu
EA moze objawic sie kardiomegalia, obrzekiem uogélnionym
lub czestoskurczem. Wade zdiagnozowang u ptodu cechuje
wysoka $miertelnos¢ okotoporodowa. Ciezka postac tej ano-
malii powoduje zaburzenia hemodynamiczne skutkujace
powiekszeniem serca, co zaburza rozwdj ptuc. Powiekszenie
RA i progresja atrializacji RV, zwlaszcza wspdtistniejace
z obrzekiem pfodu, s Scisle zwigzane ze zwigkszona $mier-
telnoscia. Brak przeptywu odsercowego przez zastawke
ptucna (tzw. czynnosciowa atrezja zastawki ptucnej) uwaza
sie za wskaznik ciezkosci wady w ocenie pourodzeniowej [11,
12]. Lasa i wsp. [12] wykazali nieproporcjonalnie nizsze war-
tosci sumarycznego czasu skurczu izowolumetrycznego i cza-
su relaksacji u ptodéw, ktére zmarty, w poréwnaniu z tymi,
ktore przezyty. Autorzy postuluja, ze wskaznik Tei dla LV i wy-
ktadniki uposledzonego jej napetniania moga okazac sie po-
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tencjalnie przydatnym parametrem prognostycznym u pa-
cjentéw z tg wada [12]. U noworodkéw z zawansowana
postacia EA moga wystepowac objawy zastoinowej niewy-
dolnosci serca, sinica i kardiomegalia. U 5-10% noworod-
kéw obserwuije sie arytmie nadkomorowe; 20-40% pacjen-
téw z rozpoznaniem EA w okresie noworodkowym umiera
w 1. miesiacu zycia, mniej niz potowa dozywa wieku szkol-
nego. Objawy kliniczne u noworodka zalezg od anatomii tej
nieprawidtowosci. W przypadku ciezkiej postaci anomalii
z czynnosciowa atrezjg zastawki ptucnej rokowanie u nowo-
rodkow jest zte. Zdarza sie jednak, ze po fizjologicznym ob-
nizeniu oporu ptucnego objawy czynnosciowej atrezji zastaw-
ki ptucnej ustepuja i cze$¢ pacjentdbw moze nie wymagac
zadnego leczenia w okresie noworodkowym. Do innych czyn-
nikéw ryzyka zgonu noworodka z EA nalezy wskaznik serco-
wy (na zdjeciu RTG) > 0,85 (100% zgonéw), wskaznik echo-
kardiograficzny Celermajera > 1,5 (stopieni 4; 100% zgonéw),
wskaznik Celermajera > 1,1 (stopien 3) w pofaczeniu z si-
nica (100% zgonéw). Zaburzenia hemodynamiczne zwigza-
ne z istotng niedomykalnoscia tréjdzielna moga imitowac inne
wady serca, co moze by¢ powodem bfedéw diagnostycznych
i co sie z tym wiaze btednych decyzji terapeutycznych.
W przypadku skrajnej postaci noworodkowej EA zwigzanej
z obecnoscia ciezkiej niedomykalnosci zastawki tréjdzielne;j
i ptucnej krew ptynie z aorty poprzez przewod tetniczy (prze-
ciek lewo-prawy). Czynnosciowa atrezja zastawki tetnicy ptuc-
nej z jej niedomykalnoscia powoduje, ze krew z przewodu
tetniczego ptynie do pnia ptucnego, a stamtad wstecznie po-
przez zastawke ptucng do RV i dalej przez zastawke trojdzielng
do RA, a przez ubytek miedzyprzedsionkowy do lewego
przedsionka, LV i dalej do aorty. W ten sposéb powstaje pe-
tla przeciekowa (circular shunt) w postaci przecieku na dwéch
poziomach, a taki stan wiaze sie z bardzo ztym rokowaniem
dla noworodka [6, 11, 12].

DOROSLI
U dorostych pacjentow EA objawia sie zaburzeniami rytmu, si-
nicg i zmniejszong tolerancjg wysitku. Komunikacja miedzy-
przedsionkowa stwarza ryzyko zatoru skrzyzowanego. Oprocz
tachyarytmii spowodowanych dodatkowymi drogami przewo-
dzenia moga tez wystapic czestoskurcz przedsionkowy ektopicz-
ny, trzepotanie przedsionkow i tachyarytmie komorowe [5, 6].

LECZENIE OPERACY]JNE
Zgodnie z najnowszymi zaleceniami ESC (2010 r.) operacje na-
prawcza EA nalezy wykonac u objawowych pacjentéw (> Il klasa
wg NYHA lub zaburzenia rytmu) z niedomykalnoscia tréjdzielng
o nasileniu wiekszym niz umiarkowana lub pogarszajaca sie
wydolnoscia wysitkowa okreslang za pomoca spiroergometrii.
Jesli wspdtistnieje wskazanie do leczenia operacyjnego zastawki
tréjdzielnej, nalezy chirurgiczne zamkna¢ ASD/PFO w czasie
zabiegu na zastawce (klasa IC). Przeprowadzenie operacji na-
prawczej nalezy rozwazy¢ niezaleznie od objawéw u pacjen-
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téw z postepujacym poszerzeniem prawych jam serca lub po-
gorszeniem czynnosci skurczowej RV i/lub postepujaca kardio-
megalia na zdjeciu RTG klatki piersiowej (klasa I1aC) [13].

Ze wzgledu na szerokie spektrum anatomiczne pacjenci
z tagodng formg EA moga nie wymaga¢ leczenia operacyjnego
przez wiele lat. W ciezkiej noworodkowej postaci tej wady wy-
konuije sie zabiegi paliatywne. U noworodkéw z nasilona sinica
zaraz po urodzeniu konieczne moze by¢ wiaczenie prostaglan-
dyny PGET we wlewie ciaglym lub tez zastosowanie wentylagji
mechanicznej z tlenkiem azotu. Niezbedne moze by¢ réwniez
wykonanie zabiegu paliatywnego w postaci zespolenia syste-
mowo-ptucnego. W przypadku uposledzenia funkgji LV z po-
wodu ucisku przez RV i RA mozna wykona¢ zmodyfikowana
operacje Starnsa polegajaca na zamknieciu prawego ujscia
przedsionkowo-komorowego fatg z osierdzia, z pozostawie-
niem fenestracji, a nastepne zabiegi tak jak w sercu jednoko-
morowym [14-16]. U znacznej wiekszosci (ok. 90%) pacjen-
tow z EA mozliwa jest korekcja dwukomorowa. Pierwsze dwie
proby zabiegu naprawczego EA wykonane w 1959 r. byty nie-
skuteczne, pacjenci nie przezyli. Skuteczng operacje wady po
raz pierwszy przeprowadzit Christian Barnard w 1962 r., byta
to wymiana zastawki na proteze mechaniczna [17]. Wraz
z wprowadzeniem r6znych technik operacyjnych, w tym dwu-
kierunkowego zespolenia metoda Clenna, $miertelnos¢ okoto-
operacyjna (z 54%) stopniowo sie zmniejszata. Operacje pole-
gaja na plastyce zastawki (jednego lub dwoch ptatkow), plasty-
ce pierscienia (szew de Vega lub pierscien Carpentiera) lub —
jezeli plastyka nie jest mozliwa — na wymianie wadliwej za-
stawki na proteze biologiczng lub w ostatecznosci mecha-
niczna. Metoda z wyboru powinna by¢ jednak plastyka zastaw-
ki. W 1972 r. Danielson i wsp. zaczeli przeprowadza¢ opera-
cje u pacjentéw z EA polegajace na plastyce pierscienia za-
stawki trojdzielnej. W tej technice przedni pfatek zapewnia
funkcjonowanie zastawki jako jednoptatkowej (wczesna i poz-
na $miertelnos¢ odpowiednio 6,4% i 7,3% u 314 pacjentéw,
lata 1972-1997) [18]. W 1988 r. Carpentier i wsp. [6] zapro-
ponowali zabieg naprawczy polegajacy na mobilizacji i repo-
zycji przedniego i tylnego pfatka zastawki z jednoczesna pli-
kacja podtuzng zatrializowanej komory i RA oraz wszczepie-
niem pierscienia (Carpentiera). Takie postepowanie przyniosto
9-procentowa $miertelnos¢ (191 pacjentow, sr. wieku 24 lata).
Kolejna modyfikacje leczenia operacyjnego wprowadzit Da
Silva i wsp. [19]. W tej metodzie tkanka pfatka zastawki tréj-
dzielnej otacza ujscie przedsionkowo-komorowe, co pozwala
na koaptacje pfatkdw, a ponadto zrekonstruowana zastawka
znajduje sie na poziomie pierscienia, w swojej pierwotnej ana-
tomicznie pozycji (ta technika zoperowano 100 pacjentéw,
$miertelnos¢ szpitalna 3,0%).

U wszystkich pacjentéw z EA powinno sie dazy¢ do wy-
konania korekcji dwukomorowej. Jest ona mozliwa w przy-
padku dobrej funkgji RV i prawidtowej jej wielkosci. W przy-
padkach uniemozliwiajacych korekcje dwukomorowa wyko-
nuje sie tzw. korekcje ,pottora” (,one and a half”) lub jedno-
komorowa, a w przypadkach skrajnych przeszczep serca.

www.kardiologiapolska.pl

Korekcja ,one and a half” zaproponowana w 2000 r. przez
Chavaud i wsp. polega na wytworzeniu zespolenia miedzy
zyta gtéwna gorna i tetnicg ptucna (dwukierunkowe zespole-
nie Glenna), w celu zmniejszenia obcigzenia objetosciowe-
go RV i zwiekszenia obcigzenia wstepnego LV. U pacjentow
wysokiego ryzyka, z uposledzong kurczliwoscia RV zespole-
nie Glenna zmniejszylo $miertelno$¢ operacyjng z 24% do
6% [20, 21]. Pacjenci z objawami zespotu Wolffa-Parkinsona-
-White’a wymagaja ablacji drogi dodatkowej. Wyniki lecze-
nia sa jednak gorsze, a ryzyko nawrotu arytmii wyzsze w po-
réwnaniu z osobami z prawidtowo zbudowanym sercem (sku-
teczno$¢ ablacji ok. 80%) [22-24].

PODSUMOWANIE

Jak napisali Attenhofer Jost i wsp. [5] EA jest wada fascynu-
jaca, o wielu twarzach, wieloaspektowa. Analiza tej unikato-
wej anomalii jest trudna takze z powodu wzglednie niewiel-
kiej liczby pacjentéw pozostajacej pod opieka danego osrod-
ka, stad propozycje stworzenia wieloo$rodkowego rejestru EA.
Od $mierci Wilhelma Ebsteina mija w tym roku dokfadnie
100 lat. Szerokie spektrum anatomiczne wady serca zwigza-
nej na trwate z jego nazwiskiem skutkuje réznorodnymi ob-
jawami klinicznymi i problemami zwiazanymi z jej terapia.
Mimo uptywu czasu i niezwyktego postepu kardiologii i kar-
diochirurgii EA nadal pozostaje wyzwaniem terapeutycznym.
Wydaje sie jednak, ze sam bohater tego eponimu cieszytby
sie, ze 100 lat po jego Smierci ta wada serca z anomalii $mier-
telnej, niemozliwej do przyzyciowego rozpoznania, stata sie
wadg operacyjng o coraz lepszym rokowaniu.

Wilhelm Ebstein opublikowat 237 artykutow, z ktérych
tylko 12 dotyczyto uktadu sercowo-naczyniowego. Parado-
ksem jest fakt, ze praca zawierajaca opis wady, ktorej Ebstein
zawdziecza nie$miertelno$¢ swojego nazwiska, zostata pra-
wie niezauwazona. Autor opublikowat ja na poczatku swojej
kariery, bedac mtodym lekarzem, zapewne dlatego dopiero
po jego Smierci spotkafa sie z zainteresowaniem. Wilhelm
Ebstein miat opinie znakomitego klinicysty, a $wiatowa stawe
zdobyt jako specjalista chor6b metabolicznych, zajmowat sie
zwtlaszcza chorobami nerek, cukrzyca i otytoscig. W dzisiej-
szym $wiecie bardzo waskich specjalnosci moze zdumiewac
niezwykfa réznorodnos¢ jego zainteresowar klinicznych i na-
ukowych. Wilhelm Ebstein miat wielu znajomych, byt otwar-
tym czlowiekiem, interesowat sie literatura i sztukg. Byt row-
niez autorem takich dziet, jak ,Medycyna w Biblii i Talmu-
dzie”, ,Choroby Marcina Lutra i ich wplyw na jego stan psy-
chiczny i fizyczny”, ,Schopenhauer i jego choroby —
prawdziwe i domniemane” 2, 3].

Na stronach internetowych miasta Jawor nie ma zadnych
informacji na temat Wilhelma Ebsteina. W Wikipedii wéréd
wymienionych 29 oséb znanych lub wybitnych, ktérzy uro-
dzili sie w Jaworze, prézno szuka¢ nazwiska doktora Ebste-
ina. Wilhelma Ebsteina w tym miescie pamieta juz tylko nie-
my Swiadek jego narodzin — XVIl-wieczny ewangelicki Ko-
$ciot Pokoju, ktéry w 2001 r. zostat wpisany na Liste Swiato-
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Rycina 1. Jawor — miejsce narodzin Wilhelma Ebsteina; Kosciot
Pokoju, XVII-wieczny zabytek z listy Swiatowego Dziedzictwa
UNESCO; widok obecny, 2012 r. (fot. ze zbioréw Autordw)

Rycina 2. Budynek dawnego Szpitala Wszystkich Swietych we
Wroctawiu (Allerheiligen-Hospital, Breslau), w ktérym Wilhelm
Ebstein zajmowat sie pacjentem z anomalig zastawki tréjdziel-
nej; widok obecny, 2012 r. (fot. ze zbioréw Autoréw)

wego Dziedzictwa UNESCO (na tej liscie jest tylko 13 pozy-
cji z Polski) (ryc. 1). Uwage zwiedzajacych przyciaga baroko-
we wyposazenie wnetrza tej budowli sakralnej zbudowanej
z drewna, stomy i gliny. Jest jednym z trzech Kosciotéw Po-
koju wybudowanych na mocy porozumier koiczacych woj-
ne trzydziestoletnia (Westfalia, 1648 r.) i jednym z dwdch
zachowanych do dzi$ (drugi jest w Swidnicy). Po Il wojnie
$wiatowej Szpital Wszystkich Swietych we Wroctawiu przyjat
imie Jozefa Babinskiego, a w 2006 r. Plac 1 Maja, przy kto-
rym sie miescit, zmienit nazwe na Plac Jana Pawfa Il (ryc. 2).
Szpital, w ktérym 28-letni dr Ebstein zajmowat sie pacjen-
tem z anomalia zastawki tréjdzielnej, zostat zlikwidowany
w 2007 r. Budynek stojacy w centrum miasta (niedaleko
Rynku) wraz z przylegtym 2,7 ha terenem mozna obecnie
kupi¢ za 150 mln zl. Niestety, nie ma chetnych...

Konflikt interesow: nie zgtoszono

1290

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Pismiennictwo
Ebstein W: Uber einen sehr seltenen Fall von Insufficienz der
Valvula tricuspidalis, bedingt durch eine angeborene hochgra-
dige Missbildung derselben. Archiv fiir Anatomie, Physiologie
und wissenschaftliche Medicin, Leipzig, 1866: 238-254.
Hurst JW. Portrait of a contributor: Wilhelm Ebstein (1836-1912).
Clin Cardiol, 1995; 18: 115-116.
Van Son JA, Konstantinov [E, Zimmermann V. Wilhelm Ebstein
and Ebstein’s malformation. Eur ] Cardiothorac Surg, 2001; 20:
1082-105.
http://www.sztetl.org.pl/pl/city/jawor/.
Attenhofer Jost CH, Connolly HM, Edwards WD et al. Ebstein’s
anomaly: review of a multifaceted congenital cardiac condition.
Swiss Med WKkly, 2005; 135: 269-281.
Attenhofer Jost CH, Connolly HM, Dearani JA et al. Ebstein’s
anomaly. Circulation, 2007; 115: 277-285.
Digilio MC, Bernardini L, Lepri F et al. Ebstein anomaly: genetic
heterogeneity and association with microdeletions 1p36 and
8p23.1. Am ] Med Genet, 2011; 155 (Part A): 2196-2202.
Zielinsky P, Pilla CB. Ebstein’s anomaly with imperforate tri-
cuspid valve. Prenatal diagnosis. Arq Bras Cardiol Sao Paulo,
2000; 75: 1.
Fratz S, Janello C, Miiller D. The functional right ventricle and
tricuspid regurgitation in Ebstein’s anomaly. Int ] Cardiol, 2012
[Epub ahead of print].
Attenhofer Jost CH, Edmister WD, Julsrud PR et al. Prospective
comparison of echocardiography versus cardiac magnetic reso-
nance imaging in patients with Ebstein’s anomaly. Int Cardio-
vasc Imag; 2011; 28: 1147-1159.
Zimmer EZ, Blazer S, Lorber A et al. Fetal Ebstein’s anomaly:
early and late appearance. Prenatal Diagnosis, 2012; 32: 228-233.
Lasa JJ, Tian ZY, Guo R, Rychik J. Perinatal course of Ebstein’s
anomaly and tricuspid valve dysplasia in the fetus. Prenat
Diagn, 2012; 32: 245-251.
http://www.escardio.org/knowledge/guidelines/
Management_of Grown-Up_Congenital Heart Disease.htm.
Kajihara N, Asou T, Takeda Y et al. Rapid two-stage Starnes
procedure for a symptomatic neonate with Ebstein anomaly. Ann
Thorac Surg, 2010; 90: 2073-2075.
Yanase Y, Watanabe M, Ishikawa N, Higami T. Surgical treat-
ment for neonatal Ebstein’s anomaly with circular shunting. In-
teract CardioVasc Thorac Surg, 2012; 14: 886-888.
Knot-Craig CJ, Overholt ED, Ward KE et al. Repair of Ebstein’s
anomaly in the symptomatic neonate: an evolution of technique
with 7-year follow-up. Ann Thorac Surg, 2002; 73: 1786-1792.
Barnard CN, Schrire V. Surgical correction of Ebstein’s malforma-
tion with prosthetic tricuspid valve. Surgery, 1963; 54: 302-308.
Theodoro DA, Danielson GK, Kiziltan HT et al. Surgical man-
agement of Ebstein’s anomaly: a 25-year experience. Circulation,
1997; 96 (suppl. I): I507.
da Silva JP, da Silva Lda F. Ebstein’s anomaly of the tricuspid
valve: the cone repair. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr
Card Surg Annu, 2012; 15: 38-45.
Sirivella S., Gielchinsky I. Surgery of the Ebstein’s anomaly: early
and late outcomes. ] Card Surg, 2011; 26: 227-233.
Chavaud S. Ebstein’s malformation. surgical treatment and re-
sults. Thorac Cardiovasc Surg, 2000; 48: 220-223.
Roten L, Lukac P, DE Groot N et al. Catheter ablation of arrhyth-
mias in Ebstein’s anomaly: a multicenter study. ] Cardiovasc
Electrophysiol, 2011; 22: 1391-1396.
Delhaas T, Sarvaas GJ, Rijlaarsdam ME et al. A multicenter, long-
term study on arrhythmias in children with Ebstein anomaly.
Pediatr Cardiol, 2010; 31: 229-233.
Oxenius A, Attenhofer Jost CH, Pretre R et al. Management and
outcome of Ebstein’s anomaly in children. Cardiology Young,
2012;d0i:10.1017/S1047951112000224r.

www.kardiologiapolska.pl



