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tagodna postac anomalii Ebsteina

Mild type of the Ebstein anomaly
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Abstract

Ebstein anomaly is a congenital malformation of the heart that is characterised by apical displacement of the septal and

posterior tricuspid valve leaflets, leading to atrialisation of the right ventricle with a variable degree of malformation and

displacement of the anterior leaflet. We present a case of a mild type Ebstein anomaly leading to moderate tricuspid valve

regurgitation and some degree of right ventricular dysfunction.
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WSTEP

Anomalia Ebsteina jest rzadka wrodzong wada serca, opisang
po raz pierwszy przez Wilhelma Ebsteina w 1866 roku. Jej
cecha charakterystyczng jest znieksztatcenie ptatkéw prze-
grodowego i tylnego zastawki tréjdzielnej oraz ich przemiesz-
czenie w kierunku koniuszka prawej komory (RV). Podobna
anomalia wyjatkowo rzadko dotyczy zastawki dwudzielnej.
Wada charakteryzuje sie bardzo zréznicowanym stopniem
zaawansowania klinicznego, od postaci fagodnych do bar-
dzo ciezkich [1, 2]. Ponizej przedstawiono przypadek chore-
go z tagodna postacia tej patologii.

OPIS PRZYPADKU

Chory w wieku 56 lat zostat skierowany do pracowni echo-
kardiografii z powodu pogorszenia wydolnosci fizycznej. Do
tej pory nie chorowat.

Przedmiotowo rytm serca byt miarowy, wystuchiwano
cichy szmer skurczowy w polu ostuchiwania zastawki troj-
dzielnej. Nie stwierdzono obecnosci objawéw niewydolno-
4ci RV. W badaniu elektrokardiograficznym zaobserwowano
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obecnos¢ bloku prawej odnogi peczka Hisa (ryc. 1). W bada-
niu echokardiograficznym wykazano znaczne przesuniecia
ptatka przegrodowego i tylnego w kierunku koniuszka RV oraz
znaczne wydtuzenie ptatka przedniego zastawki tréjdzielnej
(ryc. 2A-C). W badaniu technika kolorowego doplera stwier-
dzono obecnos¢ nieistotnej hemodynamicznie niedomykal-
nosci zastawki trojdzielnej (ryc. 2B). Spektrum naptywu przez
zastawke w badaniu doplerowskim byto prawidtowe. Nie za-
obserwowano zaburzer przeptywu przez zastawke pnia ptuc-
nego. Diagnostyke poszerzono o badanie przezprzetykowe,
ktére potwierdzito rozpoznanie (ryc. 2D) i wykluczyto obec-
nos¢ wad wspdtistniejacych.

Chorego z rozpoznaniem tagodnej postaci anomalii Eb-
steina skierowano do poradni kardiologicznej w celu dalszej
obserwagji.

OMOWIENIE

Anomalia Ebsteina jest bardzo rzadka malformacjg, stanowigca
0,5% wszystkich wrodzonych wad serca. Jednym z podstawo-
wych elementéw tej patologii jest przemieszczenie pfatkow
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Rycina 1. Zapis 12-odprowadzeniowego EKG; widoczne cechy bloku prawej odnogi peczka Hisa

przegrodowego i tylnego zastawki trojdzielnej w strone koniusz-
ka RV. Podstawy pfatkéw przyczepiaja sie miedzy naptywowa
i beleczkowa czescig RV. Same ptatki s3 w réznym stopniu
zmienione dysplastycznie. Zmiany w budowie zastawki pra-
wie zawsze powoduja jej réznego stopnia niedomykalno$¢
i, znacznie rzadziej, stenoze, wystepujaca w bardziej zaawanso-
wanych stanach. W 10% przypadkow zastawka tréjdzielna jest
niedrozna. Zawsze wspdtistnieje wtedy otwor owalny lub uby-
tek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej, ktéry wraz z droz-
nym przewodem tetniczym warunkuje przezycie pacjenta.
Przemieszczenie ptatkow dzieli RV na dwie czesci: prok-
symalng (zatrializowana) i dystalng (wfasciwg). Zatrializowa-
na czes¢ komory, o poszerzonej i scieniatej Scianie, znajduje
sie miedzy miejscem prawidtowego pierscienia zastawkowe-
go a linig nieprawidtowo umocowanych ptatkéw. Nalezy ona
anatomicznie do RV, a czynnosciowo jest ,wtaczona” do
znacznie powiekszonego prawego przedsionka. Pozostata
cze$¢ komory, pozbawiona czesci naptywowej, tworzy ko-
more wlasciwg, czasem bardzo mata, ktéra moze stanowic
tylko koniuszek i droga odptywu prawej komory [3]. W poto-

wie przypadkéw anomalii Ebsteina towarzyszy ubytek prze-
grody miedzyprzedsionkowej lub rozciagniety i drozny otwor
owalny. Niekiedy wspdfistnieje zwezenie prawego ujscia tet-
niczego, rzadziej ubytek w przegrodzie miedzykomorowej.
U ok. 5% pacjentéw wystepuje dodatkowa droga przewo-
dzenia (zespot Wolffa-Parkinsona-White'a) [4].

Carpentier podzielit wade na 4 stopnie zaawansowania
anatomicznego. W pierwszym stopniu zatrializowana czes¢
RV jest niewielka, z zachowana kurczliwoscig i prawidtowa
ruchomoscia przedniego ptatka zastawki tréjdzielnej. W dru-
gim stopniu zatrializowana czes¢ RV jest duza, nie kurczy sie
efektywnie, jednak ruchomosc¢ ptatka przedniego jest dobra.
W stopniu trzecim ptatek przedni ma ograniczona ruchomosc.
W stopniu czwartym pfatki zastawki tréjdzielnej s zroniete,
tworzac szczelny, niedrozny worek (tricuspid sac), przyklejo-
ny do $cian poszerzonej RV [5, 6].

Rodzaj i nasilenie nieprawidfowosci budowy zastawki tré;-
dzielnej wiaze sie z duzg réznorodnoscia objawoéw i ciezko-
Scig stanu klinicznego [7]. Ze wzgledu na rodzaj manifestacji
klinicznej wéréd chorych z anomalig Ebsteina mozna wyréz-
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Rycina 2. A-C. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne; A. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa; B. Zmodyfikowana projekcja
koniuszkowa 5-jamowa; C. Projekcja podmostkowa na drodze odptywu prawej komory (DOPK); D. Przezprzetykowe badanie
echokardiograficzne — projekcja przetykowa srodkowa; LK — lewa komora, LP — lewy przedsionek; PK — prawa komora;

PP — prawy przedsionek; Ao — zastawka aortalna

ni¢: posta¢ z dominujaca niedomykalnoscia trojdzielna; po-
sta¢ zdominujacym zwezeniem zastawki; tagodng posta¢ wady.

W przypadku anomalii Ebsteina nalezy rozwazy¢ wska-
zania do zabiegu operacyjnego. U starszych dzieci i u doro-
stych zabieg powinien by¢ przeprowadzony w przypadku
duzego nasilenia objawéw niewydolnosci serca (klasa Il i IV
wg NYHA), znacznej sinicy lub arytmii. Pacjenci z fagodna
postacia wady, z niewielkimi objawami, jak w opisanym przy-
padku, moga przez wiele lat wykazywa¢ normalna funkcje
serca i nie wymagac zabiegu [8, 9].
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