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Zespół Ebsteina leczony techniką naprawczą Carpentiera
– opis przypadku
Patient with Ebstein anomaly treated by Carpentier’s technique tricuspid valve repair 
– a case report

Tomasz Urbanowicz, Sławomir Katarzyński, Marek Jemielity

Klinika Kardiochirurgii, Uniwersytet Medyczny w Poznaniu

A b s t r a c t

Ebstein anomaly is a congenital tricuspid valve and right ventricle malformation characterised by posterior and/or septal leaflet
deformation that are malpositioned. The target of surgical intervention is to restore tricuspid valve function with right ventricle preser-
vation but also to decrease the risk of cardiac arrhythmias. We present a case of a 56-year-old female patient with type C Ebstein
anomaly. She underwent successful procedure of tricuspid valve repair with biodegradable ring.
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Chorzy trudni nietypowi/Case report

Wstęp
Zespół Ebsteina to rzadka wrodzona wada serca, sta-

nowiąca jedynie 0,3% wszystkich wad serca [1], a będąca
jednocześnie najczęstszą wrodzoną wadą zastawki trój-
dzielnej [2, 3]. Po raz pierwszy opisano tę wadę w roku 1866 
[2, 4] na podstawie autopsji 19-letniego mężczyzny, u któ-
rego za życia występowały sinica, zaburzenia rytmu serca
oraz kardiomegalia. Zespół Ebsteina to wrodzony defekt
zastawki trójdzielnej, w którym w różnym stopniu zdefor-
mowany tylny i/lub septalny płatek zastawki jest przycze-
piony do ścian prawej komory poniżej swego prawidłowe-
go położenia. Charakterystyczną cechą jest powiększony,
„żaglowaty” płatek przedni oraz obniżenie przyczepu
płatków co najmniej o 20 mm u dorosłych i 15 mm u nie-
mowląt [4]. Przesunięcie położenia zastawki w kierunku
prawej komory powoduje jej podział na część przedsion-
kową (atrializację prawej komory) oraz komorową. 

U 80–94% chorych stwierdza się dodatkowo drożny
otwór owalny lub ubytek międzyprzedsionkowy [5, 6]. U 6–
36% chorych z tym zespołem występują dodatkowe drogi
przewodzenia przedsionkowo-komorowego. Przesu nięcie
przyczepu płatka septalnego w kierunku prawej komory
powoduje przerwanie ciągłości pierścienia włóknis tego
i stanowi substrat dla dodatkowych dróg pobudzeń

i zespołów preekscytacji [7, 8]. Bloki przedsionkowo-komo-
rowe mogą występować aż u 42% chorych [7–9]. Za ich
przyczynę przyjmuje się ucisk prawej odnogi pęczka Hisa
oraz węzła przedsionkowo-komorowego przez przeroś-
niętą mięśniówkę prawego przedsionka [10].

Dla wyboru metody leczenia operacyjnego istotne jest
zrozumienie zmian fizjologicznych zachodzących podczas
każdego cyklu pracy serca. Funkcjonalne uszkodzenie pra-
wej komory oraz niedomykalność zastawki trójdzielnej
zmniejszają ilość krwi przepompowywanej do krążenia
płucnego. Dodatkowo podczas skurczu przedsionka część
prawej komory stanowiącej składową przedsionka ulega
rozdęciu i służy jako rezerwuar krwi, zmniejszając wydaj-
ność prawego przedsionka jako pompy. Efektem tego zja-
wiska jest postępujące poszerzenie prawego przedsionka
oraz powiększenie stopnia niedomykalności zastawki trój-
dzielnej z powodu poszerzenia pierścienia zastawki [11].

Zgodnie z kwalifikacją Carpentiera wyróżnia się cztery
typy tego zespołu [12]. Typ A obejmuje przypadki, w któ-
rych deformacji zastawki trójdzielnej nie towarzyszy zmia-
na objętości prawej komory. W typie B obserwuje się
znaczną atrializację komory prawej i mobilny przedni
płatek. Przesunięcie zastawki trójdzielnej ze znacznym
zmniejszeniem objętości prawej komory oraz ograniczenie
ruchomości przedniego płatka cechuje typ C zespołu
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Ebsteina. W typie D prawa komora prawie całkowicie sta-
nowi część przedsionka (choroba Uhla).

Za wskazanie do leczenia operacyjnego uznaje się
występowanie objawów klinicznych, takich jak sinica obwo-
dowa z kompensacyjną policytemią, zaawansowana nie-
wydolność serca w klasie III lub IV wg NYHA oraz zaburze-
nia rytmu serca poddające się leczeniu interwencyjnemu.

W artykule przedstawiono przykład skutecznego lecze-
nia naprawczego niedomykalności trójdzielniej w zespole
Ebsteina.

Opis przypadku
Kobieta 56-letnia została przyjęta do Kliniki z powodu

nasilających się objawów duszności, znacznie ograni-
czających codzienną aktywność ruchową (klasa III/IV wg
NYHA). Chora zgłaszała uczucie okresowo nawracających
kołatań serca. W przeszłości stwierdzano u niej napado-
we migotanie przedsionków, przewlekłą niewydolność
nerek oraz niedoczynność tarczycy. Kobieta przebyła
w 2005 i 2008 r. udar mózgu. W 2004 r. z powodu zespołu
chorej zatoki wszczepiono stymulator typu DDD. 

Przy przyjęciu na oddział w badaniu przedmiotowym
stwierdzono obrzęki kończyn dolnych i zasinienie powłok
skórnych. Nad sercem, w polu osłuchiwania zastawki trój-
dzielnej wysłuchiwano szeroko rozdwojony pierwszy ton
serca oraz szmer skurczowy zwiększający głośność po
wysiłku. Nad dolnymi polami płucnymi stwierdzono trzesz-
czenia, dolny brzeg wątroby był wyczuwalny na wysoko-
ści 2 palców. 

Badania laboratoryjne wykazały stan eutyreozy. W bada-
niu EKG stwierdzano rytm zatokowy z licznymi przed-
wczesnymi pobudzeniami nadkomorowymi oraz okresowo
stymulację ze stymulatora w trybie VAT. W badaniu RTG
klatki piersiowej obserwowano znacznie powiększoną syl-
wetkę serca o wygładzonej talii. Badanie echokardiogra-
ficzne przezklatkowe (TTE) ujawniło zastawkę trójdzielną
przesuniętą w głąb prawej komory o ok. 2,1 cm (Rycina 1.).
Obserwowano małą prawą komorę (RVDd = 30 mm) oraz

olbrzymi prawy przedsionek (RADd = 64,2 mm) z restrykcją
płatka przedniego – typ C zespołu Ebsteina. Falę zwrotną
przez zastawkę trójdzielną przedstawia Rycina 2. Przegrodę
międzyprzedsionkową opisywano jako scieńczałą, wypukłą
po stronie lewej, z widocznym drożnym otworem owalnym.
Kurczliwość lewej komory oceniono jako prawidłową.

U chorej rozpoznano zespół Ebsteina typu C oraz
drożny otwór owalny z przeciekiem prawo-lewym. Kobieta
zgłaszała znaczne ograniczenie wydolności fizycznej
z powodu nasilającej się duszności, występującej także
w spoczynku (III klasa wg NYHA). 

Okołooperacyjne ryzyko powikłań ocenione za pomocą
skali EuroSCORE wyniosło 6,98%. Chorą poddano operacji
naprawy zastawki trójdzielnej metodą Carpentiera [12].
Dokonano transpozycji płatków zastawki trójdzielnej o 2 cm
powyżej natywnego pierścienia. Trzy czwarte miejsca przy-
czepu płatka przedniego oraz możliwie szerokie pasmo przy-
czepu płatka tylnego przeniesiono wyżej. Częścią naprawy
było zastosowanie szwów z łatkami w celu pionowej plikacji
prawej komory poniżej poziomu nowego pierścienia zastaw-
ki trójdzielnej. Nowy pierścień zastawki wzmocniono annu-
loplastyką za pomocą pierścienia Bioring 34 mm (Bioring Co.,
Lonay, Szwajcaria). Badanie echokardiograficzne przez -
przełykowe (TEE) wykazało powierzchnię ujścia zastawki trój-
dzielnej 1,88 cm2 i średni gradient 5,7 mmHg. Następnie
zamknięto drożny przewód owalny. Wykonano bipolarną abla-
cję RF ujść żył płucnych zmodyfikowaną metodą MAZE oraz
dodatkową monopolarną ablację RF prawego przedsionka.
Wykonano plikację prawego przedsionka szwem ciągłym
monofilamentowym 4-0.

Okres pooperacyjny powikłany był reeksploracją
z powodu krwawienia pooperacyjnego, migotaniem przed-
sionków leczonym wlewem ciągłym amiodaronu oraz pra-
wokomorową niewydolnością serca. 

Rycina 2. Badanie przedoperacyjne ukazujące
niedomykalność trójdzielną, duży prawy przed-
sionek (64 mm) oraz niewielką prawą komorę 
(30 mm)

Rycina 1. Obraz przedoperacyjny ukazujący prze-
sunięcie poziomu pierścienia zastawki trójdzielnej
poniżej poziomu zastawki mitralnej (21 mm)
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W pooperacyjnej TTE stwierdzono średni gradient przez
zastawkę trójdzielną 4–6 mmHg, powierzchnię ujścia
zastawki 2,25 cm2 oraz nieistotną falę zwrotną (Rycina 3.).
Obserwowano zachowaną czynność prawego przedsion-
ka (RADd = 50 mm) oraz małą lewą komorę (LvDd =
30 mm) o prawidłowej kurczliwości. W badaniu EKG w dniu
wypisu rejestrowano rytm zatokowy miarowy 70/min.
W 20. dobie pooperacyjnej chora została wypisana
z oddziału w stanie ogólnym dobrym, z wydolnością I/II
klasy wg NYHA. 

Podczas badania ambulatoryjnego 3 i 6 miesięcy po
operacji kobieta podawała znaczną poprawę stanu ogól-
nego, bez uchwytnych ograniczeń wydolności. Osłuchowo
nad polem zastawki trójdzielniej nie stwierdzano patolo-
gicznego szmeru. Wydolność krążenia oceniono na I kla-
sę wg NYHA, a w badaniu przedmiotowym nie stwierdzo-
no obrzęków kończyn dolnych. Badanie EKG potwierdziło
rytm serca zatokowy, miarowy 70/min. 

Omówienie
Średni okres przeżycia chorych z zespołem Ebsteina wyno-

si 23–24 lata [13, 14]. Zgodnie z publikacją Celemajera i wsp.
czynnikami wpływającymi na przeżywalność w tym zespole
są nasilenie wady, wskaźnik serce/klatka powyżej 0,5 oraz
zwężenie drogi odpływu z prawej komory [15]. Jedynie 5%
chorych z tym zespołem przeżywa powyżej 50 lat [16]. W opi-
sanym przypadku podjęto się leczenia operacyjnego chorej
56-letniej – w wieku zaawansowanym dla tej wady.

Początkowe leczenie zespołu Ebsteina opiera się na
postępowaniu nieoperacyjnym, a właściwy czas podjęcia
decyzji o interwencji chirurgicznej zależy od objawów 
klinicznych i od stopnia nasilenia wady ocenianego w ba -
daniu echokardiograficznym. Przy podejmowaniu decyzji
o sposobie leczenia chorych z zespołem Ebsteina należy
uwzględnić czynniki diagnostyczne i operacyjne.

Spośród problemów diagnostycznych należy zwrócić uwa-
gę na fakt, iż w zespole tym spotykamy się z szerokim zakre-
sem patologii, niejednokrotnie trudnych do zobrazowania
w badaniu echokardiograficznym. Pomimo proponowanych
różnych projekcji TTE pozwalających na najwłaściwszą oce-
nę patologii zastawki trójdzielnej, w opisanym przypadku dla
określenia stopnia niedomykalności zastawki trójdzielnej
posługiwano się projekcją czterojamową koniuszkową i pod-
mostkową. Projekcja ta, dzięki powszechności stosowania,
cechuje się dokładnością oceny. Ciężkość niedomykalności
określano, wykorzystując funkcję doplera, w koniuszkowej
projekcji czterojamowej, zgodnie z przyjętymi kryteriami [7,
17, 18]. W projekcji tej oceniano również morfologię i czyn-
ność płatka przedniego. Atrializację i funkcję prawej komo-
ry sprawdzano również w krótkiej osi przymostkowej oraz
koniuszkowej czterojamowej.

Czynnikiem istotnie wpływającym na przeżywalność
chorych z zespołem Ebsteina jest ryzyko wystąpienia nad-
komorowych oraz komorowych zaburzeń rytmu, które sku-
tecznie można leczyć za pomocą technik ablacyjnych [9,

19]. Współistnienie mnogich połączeń przedsionkowo-
-komorowych może prowadzić do konwersji migotania
przedsionków w epizody migotania komór [3, 19].

Czynnikami chirurgicznymi, które należy wziąć od uwa-
gę, są przywrócenie prawidłowej funkcji zastawki trój-
dzielnej, zachowanie kurczliwości prawej komory oraz
zmniejszenie ryzyka zaburzeń rytmu. Zaproponowano kil-
ka technik naprawczych zastawki trójdzielnej w zespole
Ebsteina, łącznie z procedurą częściowej resekcji prawej
komory [20–22]. Lepsze zrozumienie patofizjologii tej wady
pozwoliło na wprowadzenie technik naprawczych, z któ-
rych obecnie najczęściej stosowanymi są metody opisane
przez Danielsona i Carpentiera [5, 12]. Technika opisana
w artykule polega na transpozycji przedniego płatka oraz
podłużnej plikacji nowo utworzonej prawej komory, sta-
nowiącej poprzednio część prawego przedsionka.

W opisanym przypadku dokonano znacznej hiperko-
rekcji powierzchni ujścia zastawki trójdzielniej. Pole
powierzchni zostało zawężone do 1,88 cm2 w ocenie 
śród  operacyjnej (TEE) i 2,25 cm2 we wczesnym okresie
pooperacyjnym (TTE). Pomimo tak dużego zawężenia pola
powierzchni zastawki trójdzielnej obserwowano znaczącą
poprawę kliniczną i ustąpienie objawów niewydolności
krążenia. 

Chcemy zwrócić uwagę na nowy pomysł zastosowa-
nia biodegradowalnego pierścienia Bioring w celu wzmoc-
nienia nowo utworzonego pierścienia zastawki. Pierścień
Bioring jest pierścieniem otwartym typu C, zbudowanym
ze szwu monofilamentowego polipropylenowego 2-0
pokrytego poli-1,4-dioksanonem. Pierścień ten wszywa się
za pomocą śródtkankowego szwu do tkanek serca. Polimer,
z którego zbudowany jest sam pierścień, ulega w organi-
z mie chorego powolnej hydrolizie z wywołaniem reakcji
zapalnej i wtórnym wytworzeniem blizny [23, 24]. Blizna
ta stanowi nowy pierścień zastawki, a dzięki przebiegowi

Rycina 3. Badanie pooperacyjne przedstawiające
niewielką falę niedomykalności trójdzielnej oraz
transpozycję pierścienia zastawki trójdzielnej na
wysokość porównywalną z poziomem zastawki
mitralnej
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śródtkankowemu nie stwarza ryzyka zatorowości, jak ma
to miejsce po wszczepieniu tradycyjnych pierścieni.

Chcemy podkreślić, iż naprawa zastawki trójdzielnej
w zespole Ebsteina wiąże się również z dobrym efektem
długotrwałym. Wyniki leczenia naprawczego u tych cho-
rych przedstawione przez grupę Mayo Clinic wykazały ryzy-
ko śmiertelności pooperacyjnej na poziomie 9 i 30%
w okresie odpowiednio 10- i 20-letnim [25]. Carpentier
potwierdził również dobre wyniki naprawy zastawki trój-
dzielnej w swej grupie 191 chorych – śmiertelność wczes -
na na poziomie 9% oraz przeżycie w okresie 20 lat na
poziomie 82 ± 5% [26].

Podsumowanie
Pomimo zaawansowanego, dla tej wady, wieku chorej

(56 lat) uzyskano dobry wynik kliniczny oraz chirurgiczny
(potwierdzony echokardiograficznie). Na uwagę zasługu-
je znaczna poprawa stanu chorej we wczesnym okresie
pooperacyjnym (3 i 6 miesięcy) pomimo zgłaszania dole-
gliwości przez wiele lat w okresie przedoperacyjnym.
W podsumowaniu chcemy podkreślić, iż osoby z zespołem
Ebsteina, nawet w zaawansowanym wieku, mogą być sku-
tecznie leczone za pomocą zabiegów naprawczych
w obrębie zastawki trójdzielnej.
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