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OZET

Adigiizel, A., Hacettepe Universitesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal’nda 2000-2017
yillar1 arasinda Ebstein anomalisi tanisi ile izlenilen hastalarin degerlendirilmesi,

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 Uzmanhk
Tezi, Ankara 2018.

Bu calismada Ebstein anomalisi (EA) tanisi ile izlenilen hastalarin basvuru
donemindeki klinik o6zellikleri, eslik eden kardiyak defektler, hastalara uygulanan
girisimsel cerrahi ve medikal tedaviler, izlemdeki bulgular1 ve sonuglar1 incelenerek
ve karsilagtirilarak hastaligin prognozuna etkili olabilecek etkenlerin saptanmasi
amagclanmistir. Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Cocuk
Kardiyoloji Bilimdali’nda 2000-2017 yillar1 arasinda EA tanisiyla izlenen 79 hastanin
verileri ¢alisma kapsaminda incelendi. Calismada yasayan hastalarin yas ortancasi
12,8 yild1 (0,66-34,0). En sik bagvuru semptomlar1 %34,1 tfiiriim, %29,1 siyanoz ve
%13,9 carpintiydi. En sik eslik eden kardiyak anomaliler %56,9 ile atriyal septal
defekt/patent foramen ovale, %21,5 hafif-orta mitral yetmezlik, %16,5 ventrikiiler
septal defektti. Hastalarin %75,9’unda TY mevcuttu, TY’si olan hastalarda
%11,7’sinde hafif TY, %38,3’iinde orta TY ve %50,0’sinde agir TY saptandi. 24
hastada (%30,3) ritim bozuklugu saptandi; 20 hastada (%83,3) tasikardi, 4 hastada
(%16,6) bradikardi ile giden aritmiler mevcuttu. En sik goriilen ritim bozuklugu
supraventrikiiler tagikardi (SVT) aritmisi olan hastalarin %79,1’inde (19/24) saptandi,
SVT saptanan hastalarda en sik goriilen aritmi (15/19 hasta, %79) atriyoventrikiiler
reentrant tasikardi (AVRT) idi. AVRT’si olan hastalarin 10’unda Wolff-Parkinson-
White sendromu, 1’inde Mahaim tagikardisi saptandi, 4 hastada eslik eden
preeksitasyon sendromu saptanmadi.]l hastada atriyoventrikiiler nodal reentrant
tasikardi (AVNRT), 3 hastada intra-atriyal reentrant tasikardi (IART) saptandi. 1
hastada VT Oykiisii mevcuttu. Ritim bozuklugu olarak bradikardisi olan 4 hastada
atriyoventrikiiler (AV) blok saptandi; konjenital tam AV blok (2), postoperatif tam
AV blok (2). Supraventrikiiler tasikardi saptanan 16/19 hastada radyofrekans ablasyon
(RFA) veya kriyoablasyon islemi uygulandi. Bu 16 hastaya toplamda 21 kez ablasyon
islemi yapildi. 18/21 hastaya (%85,7) RFA, 3/21 hastaya (%14,3) kriyoablasyon
uygulandi. Hastalarin %32,9’una cerrahi yapildi, %8,9’una ikinci kez cerrahi



uygulandi. 11 hastaya biventrikiiler onarim, 1 hastaya tek ventrikiil onarimi, 1 hastaya
birbuguk ventrikiil onarimi ve 13 hastaya da diger cerrahi islemler uygulandi.
Arastirma kapsaminda incelenen hastalarin ortanca izlem siiresi 2 yil (0-25) olup
%10,1’inde mortalite gelisti. Mortalite goriilen ve goriilmeyen hastalar arasinda tani
yas1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0,012). Mortalite goriilen
hastalarin tan1 yasi goriilmeyenlerden anlamli olarak diisiiktii. Mortalite goriilen ve
goriilmeyen hastalar arasinda cinsiyet, basvuru semptomu, tan1 zamaninin prenatal
veya postnatal donemde olmasi ve eslik eden aritmi varligi, eslik eden aritmi tipleri

acisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05).

Anahtar kelimeler: Ebstein anomalisi, konjenital kalp hastaligi, radyofrekans
ablasyon, supraventrikiiler tasikardi, trikiispid kapak, Wolff-Parkinson-White

sendromu



ABSTRACT

Adigiizel, A., Assessment of patients diagnosed as Ebstein anomaly in between
years 2000 and 2017 at Hacettepe University Pediatric Cardiology Department,
Hacettepe University Faculty of Medicine, Thesis in Pediatrics, Ankara 2018.

In this study, we aimed to evaluate and compare clinical characteristics, accompanying
cardiac anomalies, treatment modalities (catheter, surgery, medical) administered to
the patients, findings and results of follow-up of the patients diagnosed as Ebstein’s
anomaly (EA) and determine the factors that may affect the disease prognosis. Data of
the 79 EA patients followed at Hacettepe University Ihsan Dogramaci Children’s
Hospital Pediatric Cardiology Department between years 2000 and 2017 were
analysed within this study. Median age of the patients were 12.8 years (0.66-34.0). The
most common accompanying cardiac anomaly was atrial septal defect, patent foramen
ovale in 56.9%, followed by mild-moderate mitral regurgitation in 21.5% and
ventricular septal defect in 16.5% of the patients. 75.9% of the patients had tricuspid
regurgitation and severity of tricuspid regurgitation was mild in 11.7%, moderate in
38.3% and severe in 50.0% of the patients. 24 patients (30.3%) had arrhythmia; 20 of
them (83.3%) had tachycardia and 4 of them (16.6%) had bradycardia. The most
common arrhythmia was supraventricular tachycardia (SVT) and it was present in
79.1% (19/24) of the patients. Atrioventricular re-entrant tachycardia (AVRT) was
observed in 15/19 (79.1%) of the arrhythmia patients and it was the most common
SVT type. 15 patients had AVRT, 10 of them had Wolff-Parkinson-White syndrome,
1 of them had Mahaim tachycardia and 4 patients had no pre-excitation syndrome. 1
patient had atrioventricular nodal re-entrant tachycardia (AVNRT), 3 patients had
intra-atrial re-entrant tachycardia (IART). 1 patient had a history of ventricular
tachycardia. Atrioventricular (AV) block was detected in the 4 patients that had
bradycardia; 2 of them had congenital complete AV block, 2 of them had postoperative
complete AV block. Radiofrequency ablation (RFA) or cryoablation procedures were
performed in 16/19 patients who had SVT. Total of 21 ablation procedures were
performed in16 patients, 18 (85.7%) of them were RFA and 3 (14.3%) of them were
cryoablation. 32.9% of the patients had surgical operation, 8.9% of the patients had

second surgical operation. The type of surgical operation was biventricular repair in



11 patients, univentricular repair in 1 patient, one and half ventricle repair 1 patient
and other surgical operations in 13 patients. Median follow-up of the patients were 2
years (0-25). Mortality rate was 10.3%. Statistically significant difference was
detected with respect to age at diagnosis in between patients who had mortality and
those who had not mortality (p=0.012). The patients who had mortality were younger
at diagnosis than those who had no mortality. There was no statistically significant
difference with respect to gender, clinical presentation, diagnosis during prenatal or
postnatal period, accompanying arrhythmia between patients who had mortality and
who had not (p>0.05).

Key words: Congenital heart disease, Ebstein’s anomaly, radiofrequency ablation,

supraventricular arrhythmia, tricuspid valve, Wolff-Parkinson-White syndrome
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1. GIRIS VE AMAC

Ebstein anomalisi (EA), 200.000 canli dogumda 1-5 kiside goriilen nadir bir
dogumsal kalp hastaligidir. Tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %1’inden daha azim

olusturur (1).

Ebstein anomalisi, trikiispit kapagin (TK) ve sag ventrikiilin anatomik
bozukluklarini igerir (Sekil 2.1). Normalde, TK, anterior, posterior (inferior) ve septal
(mediyal) olmak tizere ii¢ “’cusp’’dan (kalp kapak¢igini olusturan, yaprak seklindeki
Iki veya ii¢ parcadan her biri) olusur (2). Ebstein anomalisinde, TK’nin posterior ve

septal (mediyal) cusplarinin apikal yerlesimine bagli sag ventrikiil atriyalize olmustur

(3).

Normal kalp Ebstein anomalisi olan kalp

Atriyal
septal
defekt

Sag
atriyum

Sag

atriyum
Trikii spit Trikiispit kapak malformasyonuna bagh
kapak sag atriyuma dogru geriye kan akisi

Sekil 1.1. Normal kalp ve Ebstein anomalisi olan kalbin genel goriiniimii

En sik eslik eden kardiyak defektler, atriyal septal defekt (ASD) veya patent
foramen ovale (PFO) gibi interatrial septal defektler (~%80-90); yapisal anomalilere
(pulmoner darlik veya pulmoner atrezi), pulmoner arter dal darlig1 veya patent duktus
arteriozusa (PDA) sekonder sag ventrikiil ¢ikim yolu (RVOT) darligidir (4). Hastalarin
%15-20’sinde aksesuar iletim yolaklar1 (Wolff-Parkinson-White [WPW] sendromu)

goriiliir. Aritmiler yaygindir ve yas ilerledikge aritmi goriilme siklig artar (5, 6, 7).



Atriyalize sag ventrikiil olasi anatomik 6zellikleri nedeniyle aritmojeniktir. His
demetinin hemen distalinde Purkinje lifleriyle iliskisi nedeniyle yavas iletim olusur ve
ventrikiiler tasikardi tetiklenir (8, 9). Bu anomalinin elektrokardiyogram (EKG)
bozukluklar1 sag atriyal genislemeye bagli uzun ve genis p dalgalari, sag dal
bozukluklarina bagli sag dal blogu, aksesuar yolaklara bagl tasiaritmiler ve WPW
sendromudur (10).

Klinik ozellikler genellikle yasa baglidir (11): neonatal déonemde siyanoz,
konjestif kalp yetmezligi ve belirgin kardiyomegali; daha biiyiik ¢ocuklarda ilerleyici
sag ventrikiil yetmezlik bulgulari; addlesanlar ve eriskinlerde cogunlukla aritmilere
bagli garpintilar veya efor dispnesi gibi daha hafif semptomlar goriiliir.

Literatiirde EA olan pediatrik hastalarda uzun dénem takip sonuglariyla ilgili

veri nadirdir (3). Bu hastalikla ilgili ¢aligmalar sinirli sayida hastalar1 igermektedir.

Bu calisgmada 2000-2017 yillar1 arasindaki Hacettepe Universitesi Thsan
Dogramaci Cocuk Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilimdali’nda, EA tanist ile izlenilen
hastalarin bagvuru donemindeki klinik ozellikleri, eslik eden kardiyak defektler,
hastalara uygulanan tedaviler, izlemdeki bulgular1 ve sonuglari incelenerek ve
karsilagtirilarak hastaligin  prognozuna etkili olabilecek etkenlerin saptanmasi
amaglanmistir. Bu ¢alisma, ileride EA tanisi alacak hastalarin tani, tedavi ve izlemi

icin bilgi saglayacaktir.



2. GENEL BILGILER

2.1. insidans

Ebstein anomalisi, 200.000 canli dogumda 1-5 kiside goriilen nadir bir
dogumsal kalp hastaligidir. Tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %1’inden daha azim
olusturur (1). Ttrikiispit kapagin dogustan goriilen en sik anomalisidir. Semptomlar,
fetal hayattan yasliliga kadar herhangi bir evrede ortaya ¢ikabilir. Erken yasta bagvuru,
genellikle daha ciddi trikiispid kapak yetmezligi ve fonksiyonel veya anatomik sag
ventrikiil ¢ikim yolu (RVOT) darlig1 gibi yapisal bozukluklar ile iliskiliyken (12),

eriskin donemde hastalar genellikle aritmiyle bagvurur (13).

2.2. Embriyoloji ve Anatomi

Atriyoventrikiiler (AV) kapaklarin olusumu besinci embriyonik haftada AV
kanalda baslar (14). 11k olarak iki temel yastik¢ik olan superior ve inferior yastikgiklar
olusur. Bunu birka¢ giin sonra daha kiiciik olan sol ve sag lateral yastik¢iklarin
olusumu takip eder (15).

Altinct haftada AV kanal atriyal uctan saga dogru genislemeye baglar, huni
seklini alir ve gelisen sag atriyum ve sol atriyumun altinda yer alir (16). Ventrikiiler
uc sadece gelisen sol ventrikiile dogru agilmaya devam eder. Yedinci haftada kanalin
saga dogru genislemesi ve yastik¢iklarin biiytimesi devam eder (14). Septum primum
veya primer atriyal septumu igeren atriyal septasyon kompleksi, mezenkimal baslik ve
dorsal mezenkimal ¢ikintisiyla esas atriyoventrikiiler yastiklart olusturur ve ostium
primum veya primer interatriyel forameni kapatir (17). Bundan sonra AV kanalin sag
tarafi sag ventrikiil ve sag atriyum olarak siralanir (16). Atriyal septasyon kompleksi
iki temel yastikla temas ettikge birlesir ve atriyal septum AV kanali ipsilateral atrium
ve ventrikil ile devam edecek sekilde sag ve sol pargalara ayirir (18). Sag lateral
yastikgik, trikiispit kapagin anterior (superior) ve posterior (inferior) leafletlerini
olusturur. Birlesmis temel yastik¢iklarin sag tarafi da septal (medial) leafleti olusturur
ve ventrikiiler septumun sag tarafina yapisik haldedir. Yastik¢igin yanindaki AV kanal
miyokardiyumu yavas yavas apoptozise gider ve anterior ve posterior leafletlerin

incelip uzayarak serbest hale gelmesini saglar. Ventrikiiler miyokardiyumun muskiiler



baglantilar1 papiller kas eklentileri olarak devam ederler. Mediyal leaflet altinda
bulunan miyokardiyumun apopitoza ugramasiyla ventrikiiler septumdan tabaka olarak
ayrilir. Bu islem embriyogenezisin tamamlanmasindan sonra da en azindan dokuzuncu
ve onuncu haftalara kadar devam eder. Kapak leafletleri ventrikiil biiyiidiik¢e onla es
zamanli incelip uzamaya ve biiyiimeye devam eder (14).

Trikiispid kapak, sag atriyum ve sag ventrikiilii birbirine baglar ve tek yonlii
kan akimmmi saglar. Trikiispit kapak kompleksi; annulus, ti¢ kapak leafleti, bunlar
destekleyen korda tendinea ve papiller kaslardan olusur. Trikiispid kapak, anterior,
inferior (posterior) ve septal olmak {izere li¢ leaflete sahiptir. Trikiispit kapagin
leafletleri, endokardiyal yastik dokulari ve miyokardiyuma esit olarak gelisir (19).
Leafletler ve atriyoventrikiiler kapaklarin “tensil aparatus”u ventrikiillerin i
yiiziindeki i¢ katmanlarin ayrilmasi sonucu olusur. Ebstein anomalisinde trikiispit
kapagm leafletlerinin ayrigmasi ger¢eklesmez; fakat mekanizmasi tam olarak
anlasilmamustir (2).

Ebstein anomalisi, TK ve sag ventrikiiliin malformasyonudur ve asagidaki
anomalilerle karakterizedir (20):

1. Septal ve inferior leafletler sag ventrikiiliin apeksine, asagiya dogru
yerlesmistir. Ayrica bu leafletler kalinlagsmis, kisalmis ve ventrikiil duvarina iyice
yapismiglardir (katmanlara ayrilmanin ger¢ceklesmemesi nedeniyle).

2. Fonksiyonel annulus asagiya dogru (apikal) yerlegmistir.

3. Serbest duvarmn farkli derecelerde incelmesiyle sag ventrikiiliin atrialize
kismi1 genislemistir.

4. Anterior leaflet trikiispid kapak annulusunun uygun yerinde baglanmis
olmasma ragmen normalden genistir ve sag ventrikiil duvarma mulipl korda
baglantilar1 vardir.

5. Sag AV bileske (gercek trikiispit anulus) genislemistir (21,22).

Trikispit kapak morfolojisi ¢ok degiskendir. Leafletler malformedir ve hem
trikiispit kapak annulusuna hem de sag ventrikiiler endokardiyumuna yapigmuistir.

Anterior leaflet genellikle biiyliktiir ve trikiispit kapak n yapismistir. Anterior
leaflet genellikle fazlaliktir ve ¢ok fazla fenestrasyonlar igerebilir (23). Korda tendinae
genellikle kisadir ve zayif olarak olusmustur. Anterior leaflet ciddi olarak deforme

olabilir, tek hareketli leaflet olarak sag ventrikiil ¢ikis yoluna yerlesmistir.



Inferior ve septal leafletlerin gelisimi degiskenlik gosterir ve ¢ogunlukla
rudimenterdir ve katmanlara ayrilma isleminin basarisizligina bagl olarak tamamen
olusamamus olabilir (2).

Annulus kalbin fibréz iskeletinin 6nemli yapisidir ve elektriksel olarak
atriyumu ventrikiiler miyokardiyumdan ayirir. Gergek trikiispit kapak annulusunda
genellikle belirgin dilatasyon vardir ve sag ventrikiiliin atriyalize kismi, gercek
annulusu fonksiyonel sag ventrikiilden ayirir.

Ebstein anomalisinde, sag ventrikiil iki bolgeye ayrilmistir: malformasyonun
yer aldig1 (6rnegin inlet kisim) fonksiyonel olarak sag atriyuma entegre olmus bolge
ve anomaliye dahil olmayan fonksiyonel sag ventrikiil olarak iglev goren sag
ventrikiiliin trabekiiler ve outlet kisimlarimi igeren bolge. Sag ventrikiiliin atriyalize
kismi1 orantisiz bir sekilde genislemis ve olagan toplam sag ventrikiil hacminin {icte
birlik kismi1 yerine sag ventrikiil hacminin yarisindan fazlasina sahiptir. Hastalarin
biiyiikk ¢ogunlugunun (>2/3) kalplerinde sag ventrikiil dilatasyonu vardir. Dilatasyon
sadece sag ventrikiiliin atriyalize kisminda degil ayrica fonksiyonel sag ventrikiiler
apeks ve ¢ikis yolundadir (2). Baz1 vakalarda sag ventrikiiler dilatasyon o kadar
belirgindir ki ventrikiiler septum sola deviye olmus ve sol ventrikiile bas1 yapmaktadir

(23). En ug vakalarda, aralikli sol ventrikiiler ¢ikis yolunda darlik ortaya ¢ikabilir.
2.3. Simiflama

Ebstein anomalisi, ekokardiyografi bulgularina dayanarak hafif, orta ve agir
olarak siniflandirilabilir (1):

- TK leafletlerinin apikal yerlesiminin boyutu

- Trikiispit yetmezligin (TY) derecesi

- Sag ventrikiiler dilatasyon ve islevsizliginin derecesi

1988 yilinda Carpentier ve arkadaslart EA’y1 4 grupta siniflandirmislardir (24)
(Sekil 2.2):

- TIP A: Gergek sag ventrikiil voliimii yeterlidir.

- TIP B: Sag ventrikiiliin atriyalize komponenti olduk¢a genistir fakat anterior

leaflet serbesttir.



- TIP C: Anterior leafletin hareketi ciddi olarak kisitlidir ve RVOT ta belirgin
obstriiksiyona neden olur.
- TIP D: Kiigiik bir infundibuler komponent disinda sag ventrikiil total olarak

atriyalize olmustur.

TiP A TiP B
TiP C TiP D

Sekil 2.1. Carpentier siniflamasi

Tip A mindr anomali, atriyalize sag ventrikiil kii¢iiktiir. Tip B orta derecede anomali, septal leaflet 2-
3 cm diizensiz yerlesmis ve atriyalize sag ventrikiil normal kasilmakta. Tip C agir anomali, septal
leaflet ciddi olarak diizensiz yerlesmis, posterior leaflet ventrikiil duvarina komsudur veya yoktur ve
atriyalize sag ventrikiil bityiiktiir ve hipokinetik veya akinetik harekete sahiptir. Tip D trikuspid kese ve
Ozellikle anterior leaflet dokusu sag ventrikiiler duvara komsudur. Sag ventrikiiliin kontraktilitesi
tamamen bozulmustur. [“Chauvaud S. ve Carpentier A. (2008). Ebstein’s Anomaly: the Broussais
approach. Multimedia Manuel of Cardiothoracic Surgery, DOI: 10.1510/mmcts.2007.003038”

makalesinden alinmigtir.]



Celermajer ve ark. EA tanili yenidoganlar icin Great Ormond Street
Echocardiography (GOSE) skoru adinda, 1’den 4’¢ kadar derecelendirilmis,
ekokardiyografik derecelendirme skoru tanimlamislardir (12). Bu skorlama igin sag
atriyum ve atriyalize sag ventrikiiliin birlesmis hacmi fonksiyonel sag ventrikiil ve sol

kalbin hacmine oranlanir (Sekil 2.3). Bu smiflandirma 6zellikle neonatal EA tanili

hastalar i¢in kullaniglidir:
- 1. Derece : <0,5
- 2. Derece: 0,5-0,99
- 3. Derece: 1,0-1,49
- 4. Derece: >1,5

RA:Sag atriyum
LA:Sol atriyum

aRV:Atriyalize sag
ventrikiil

RV:Sag ventrikiil
LV:Sol ventrikiil

(RA+aRV)

GOSE skoru ————
(RV+LV+LA)

1. Derece: <0,5
2. Derece: 0,5-0,99
3. Derece: 1,0-1,49

4, Derece: >1,5

Sekil 2.2. GOSE Skoru



2.4. Patofizyoloji

Ebstein anomalisinde patofizyoloji hastaligin anatomik siddetine baghdir (14).
Ayrica EA’da eslik eden kalp hastaliklar1 da kardiyopulmoner fizyolojiye zarar verir
(2). Erken neonatal evrede dogumdan sonra hala yiiksek seyreden pulmoner vaskiiler
rezistans (PVR) nedeniyle siddetli TY ve erken donemde konjestif kalp yetmezligi
(KKY) semptomlari ortaya ¢ikar.

En agir tip olan tip C ve tip D’de, TK’nin agir anomalisi, etkin olmayan sag
ventrikiil ve siddetli TY ye neden olur, TY ye bagl olarak artan sag atriyal basing
sonucu ASD veya PFO araciligiyla atriyal seviyede sagdan sola sant olusur. Sistemik
vendz doniisiin biliylik oranda ASD veya PFO araciligiyla sagdan sola olan sant ile
saglanmasi, akciger hipoplazisi ile iligkili olarak agir kardiyomegali ve siyanoza sebep
olur, PVR’nin persistan artisi, kiigiik ve daha az etkili sag ventrikiilden basarili ileriye
ejeksiyon i¢in temel engeldir. Boylece etkisiz ventrikiilden akcigere dogru olan
akimda azalma ve buna bagli olarak fizyolojik pulmoner atrezi olusur. Bu semptomatik
hastalarda pulmoner kan akiminin saglanmas1 PDA’ya baglidir. Cogu zaman RVOT ta
darlik; anatomik pulmoner atrezi de olusabilir (14).

Hastaligin daha hafif tipleri olan tip A ve tip B’de, sag ventrikiil, PVR azaldik¢a
etkili akimi saglayabilir ve bu semptomlarda diizelmeyi saglar.

Sag atriyumun genis kapasitesi ve sag ventrikiil yetmezligi sol ventrikiiliin uygun
dolusuna engel olur. Hasta yenidoganlarda sol ventrikiil debisinde azalma, agir Siyanoz
ve asidoz goriiliir. Sag ventrikiilde daha az atriyalizasyon olan hastalarda, PVR’nin
azalmasiyla yeterli pulmoner kan akimi saglanabilir, eriskin hayata kadar fark
edilmeyen hafif dereceli siyanoz goriiliir. Semptomlar genellikle egzersiz intoleransi

ve ilerleyici TK yetersizligiyle iliskilidir (2, 14).

2.5. Genetik ve Cevresel Risk Faktorleri

Ebstein anomalisi, genetik olarak heterojen bir dogustan kalp hastaligidir.

Edward Clark tarafindan apopitoz defektlerinin patogenetik grubuna yerlestirilmistir
(25).



Vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda (%80) izole non-sendromik defekt bulunurken,
hastalarin %20’si kromozomal veya Mendelyan hastaliklara eslik eden ekstrakardiyak
anomaliler ile iliskilidir (26, 27, 28).

Hastalarda bir¢ok kromozomal anomali tanimlanmistir ve bunlar 8p23.1
delesyonu (29, 30), 9p duplikasyonu (31), 11q’da delesyon ve duplikasyon (32), 15q
duplikasyonu (33) 18q terminal delesyonu (28, 34), trizomi 18 (27), trizomi 21 (35) ve
1p36 terminal delesyonu (36). Bu kromozomal bozukluklarin ¢ogunlugu EA ile
spesifik olarak iligkili degildir. Buna ragmen 1p36 delesyonu, 8p23.1 delesyonu ve
18q terminal delesyonu EA ile iligkili olan en sik kromozomal bozukluklardir (14).

Ebstein anomalisi ile iliskili tanimlanmig monogenik durumlar; Apert, Noonan,
Holt-Oram, Cornelia de Lange ve Kabuki, CHARGE (coloboma, heart defects,
choanal atresia, retarded growth and development, genital abnormalities, and ear
anomalies) sendromlar1 ve VACTERL (vertebral anomalies, anorectal anomalies,
cardiac anomalies, tracheooesophageal fistula renal anomalies; limb anomalies)

asosiasyonudur.
Ebstein anomalisinin molekiiler etiyolojisi biiyiik oranda bilinmemektedir.
Ebstein anomalisi olan birka¢ hastada kardiyak morfogenezde yer alan genlerde

mutasyonlar saptanmistir ve bunlar NKX2.5 (37, 38, 39) ve MYH7 (40, 41)

genlerindeki mutasyonlardir.

Hamileligin birinci trimesterinde anneye verilen lityum tedavisinin fetusta EA
ile yiiksek bir iligkisi oldugu diistinilmiistiir (42). Fakat daha yeni epidemiyolojik
caligmalar bu bulguyu desteklememektedir (43).

2.6. Eslik Eden Anomaliler

2.6.1 Kardiyak Anomaliler

En sik eslik eden Kkardiyak defektler ASD veya PFO gibi interatriyal septal
defektler (~%80-90); yapisal anomalilere (pulmoner darlik veya pulmoner atrezi),
pulmoner arter dal stenozuna veya PDA’ya sekonder RVOT darligidir (4). Hastalarin


https://radiopaedia.org/articles/vertebral-anomalies
https://radiopaedia.org/articles/missing?article%5Btitle%5D=anorectal-anomalies
https://radiopaedia.org/articles/congenital-cardiovascular-anomalies
https://radiopaedia.org/articles/congenital-tracheo-oesophageal-fistula
https://radiopaedia.org/articles/congenital-renal-anomalies
https://radiopaedia.org/articles/missing?article%5Btitle%5D=limb-anomalies
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%15-20’sinde aksesuar iletim yolaklar1 (WPW sendromu) goriiliir. Aritmiler yaygindir
ve yas ilerledik¢e aritmi goriilme sikligr artar (5, 6, 7).

Ventrikiiler septal defekt (VSD) de siklikla EA’ya eslik eder, genellikle
yenidogan doneminde, anatomik veya fonksiyonel ciddi pulmoner stenoz veya

pulmoner atrezi varliginda sagdan sola santa neden olur (44).

Attenhofer ve ark. EA’l1 hastalarda kalbin sol tarafina ait anomalilerin de eslik
ettigini saptamislardir (45). Hastalarin %39’unda mitral kapak prolapsusu veya
displazisi, bikiispit aort kapagi, sol ventrikiiler ‘’noncompaction’’ gibi miyokard veya
kapaklar1 ilgilendiren anomaliler saptanmistir Bu nedenle, EA yalnizca kalbin sag

tarafini ilgilendiren bir hastalik olarak goriilmemelidir.

2.6.2 Kalp Dis1 Anomaliler

Diistik yerlesimli kulak, mikrognati, yarik damak ve dudak, sol bobregin
yoklugu, megakolon, inmemis testis ve bilateral inguinal herni gibi anomaliler EA’ya

siklikla eslik edebilir (46).

2.7. Klinik Bulgular

2.7.1. Semptomlar

Ebstein anomalisinde klinik prezentasyon degiskenlik gosterir. Genellikle
semptomlar hastaligin anatomik ciddiyetiyle iliskilidir. Hafif derecede kapak

anomalisi ve normal TK islevi olan hastalar yillarca asemptomatik kalirlar.

220 Ebstein anomalisi olan hastanin degerlendirildigi bir ¢alismada klinik
prezentasyonun hastanin yasma gore degiskenlik gosterdigi saptanmistir (27). Buna
gore:

- Fetiisler; anormal rutin prenatal taramada saptanmaktadir

- Yenidoganlar; siyanoz

- Infantlar; kalp yetmezligi

- Cocuklar; tesadiifen fark edilen tifiirim
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- Addlesan ve erigkinler; aritmi, azalmig egzersiz toleransi, yorgunluk ve sag
kalp yetmezligi bulgulartyla basvururlar.

Erken yastaki prezentasyon siklikla diger kardiyak lezyonlarla o6zellikle
pulmoner stenoz veya atreziyle iliskilidir. Ebstein anomalisi, fetal ekokardiyografiye
yonlendirilme i¢in yaygin bir lezyondur; c¢ilinkii hastaligin siddetli formlar

kardiyomegali, hidrops ve tasiaritmilere sebep olabilir (47, 48).

Ebstein anomalisi olan hastalarda ii¢ temel semptom dispne, siyanoz ve
aritmidir. Dispne siklikla total kardiyak debide azalmaya neden olan TY’ye baglidir.
Siyanoz, interatriyal baglantilara bagli sagdan sola santlar ile iligkilidir ve hastalarin
%40-50’sinde vardir. Siyanozun derecesi hastaligin siddetiyle orantilidir. Aritmiler

hastalar tarafindan aralikli hissedilen tasiaritmi ve bazen senkop olarak bulgu verir.

Trikispid yetmezligi, TK anulus dilatasyonuna ve Kalp yetmezligine neden
olur. Fakat agir TY olmadik¢a hepatomegali ve alt ekstremite 6demi gibi sag kalp
yetmezliginin Klasik bulgulari nadirdir. Sag ventrikiil dilate olduk¢a veya islevi
azaldik¢a (hipokinezi) hastalar hayatin daha erken doneminde semptomatik olur.
Adoélesanlar ve geng erigkinler genellikle iyi ventrikiiler isleve sahiptir ve hafif
semptomlar goriilir. Addlesan ve geng eriskinlerdeki bu semptomlar TY’nin

siddetiyle degil de ¢ogunlukla aritmiyle iligkilidir.

Atriyal septal defektin eslik etmesine bagl olarak EA’l1 hastalarda paradoksik
emboli goriilebilir. Paradoksik emboli; inme, gecici iskemik atak veya beyin absesi
gibi ndrolojik hasarlara ve miyokard infarktina neden olur (14). Eriskin hastalarda
%20’den fazla siklikta bildirilmistir (49).

2.7.2. Fizik Muayene

Fizik muayene anomalinin siddetine ve sagdan sola atriyal santin biiyiikliigiine
bagl olarak degiskenlik gosterir (50).

Hastalarin biiylime ve gelisimi ve viicut yapilar1 genellikle normal olmasina
ragmen; popiilasyonun ortalamasindan biraz daha kisa olduklar1 ve ortalama viicut

kitle indekslerinin biraz daha diisiik oldugu gosterilmistir (51).
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Yenidogan ve infantlarda tipik olarak siyanoz belirgindir. Daha biiyiik
cocuklarda siyanoz daha hafiftir ve ara sira sadece efor sirasinda goriliir. Jugiiler
vendz distansiyon ve hepatomegali agir vakalarda goriilebilir. Yiiksek kompliyansa
sahip olan sag atriyum ve atriyalize sag ventrikiil bu bulgulari sinirlar. TY ’nin sistolik
tfiirimi degiskendir ve siddeti islevsel sag ventrikiiliin kontraksiyonunun korunma
derecesine baghidir. Cok siddetli vakalarda yetmezlik Giftiriimii olmayabilir. Anterior
leaflet biiylik oranda hareketli oldugunda birinci kalp sesinde (S1) ¢iftlesme duyulur
ve ejeksiyon kliklerini taklit edebilir. Ikinci kalp sesi (S2), sag ventrikiiliin
genislemesine bagli iletinin gecikmesi nedeniyle ¢ogunlukla c¢iftlesmistir. Diyastolik
tifiirimler eslik eden pulmoner yetmezlik yoksa nadirdir. Kapagin birlesme araligi ¢cok
genigse, “’to-and-fro’” akiminin diisiik hiz1 ve islevsel TK tizerindeki basincin hizli
esitlenmesi kan akiminda tiirbiilans yaratmaz ve tfiiriimler ¢cok yumusak olabilir veya
hi¢ duyulmayabilir (50).

Cogunlukla belirgin ti¢iincii kalp sesi (S3) ve hatta dordiincii kalp sesi (S4) de
duyulur (44).

2.8. Tam
2.8.1. Elektrokardiyogram

Ozellikle daha biiyiik hastalarin ¢ogunda EKG bulgular1 anormaldir fakat
bunlar tanisal degildir. Ritim genellikle normal siniis ritmidir. Sag atriyum
genislemesine bagli olarak P dalgalarinin amplitudu artmistir. Genislemis sag
atriyumdaki iletinin gecikmesine PR araligi genellikle uzamistir. V1°den V4’e kadar,
kiiciik baslangi¢ q dalgalar1 bulunabilir ve sag atriyal genislemeye bagli oldugu
diisiiniiliir. Ventrikiiler pre-eksitasyon bulgular1 bulunabilir. Sag aks deviasyonu
goriilebilir. QRS kompleksi genellikle diigiik voltajli ve uzamistir. Sag prekordiyal
leadlerde farkl: tiplerde sag dal blogu paternleri olabilir. Sag dal blogu sag ventrikiiliin
atriyalize kisminin sag septal ylizeye baski yapmasi nedeniyle ortaya c¢ikabilir. Ayrica

sol dal blogu ve AV blok da yaygindir (44).
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2.8.2. Akciger grafisi

Kardiyak siliiet normal olabilecegi gibi perikardiyal eflizyonda goriildiigii gibi
kalbin belirgin olarak genisledigi, kutu veya balon seklinde goriilebilir. Semptomatik
yenidoganlar ¢ok genis kalp boyutuna sahiptir ve kardiyotorasik oran 0,65’ten yiiksek
ise prognoz kétiidiir. Infundubulum sol kalp kenarinda diizlesme veya konveks kenar
olusturur. En belirgin 6zellik genislemis sag atriyal siluettir. Akciger alanlar1 normal
olabilir veya siddetli kardiyomegali varsa akcigerdeki hipoplazi nedeniyle ¢ok az

goriintiilenebilir (2).
2.8.3. Ekokardiyografi

Ekokardiyografi, ¢ocuklarda dogumsal kalp hastaliginin tanisi i¢in en dnemli
tanisal aractir. Invaziv olmayan ve radyasyon riski olmayan ekokardiyografi aninda
yiiksek ¢oziiniirliikte anatomik ve fizyolojik bilgi saglar (44). Son dénemde TK
anatomisi hakkindaki ek detaylar i¢in ii¢ boyutlu ekokardiyografi de kullanilmaya
baglanmistir (2).

2.8.3.1. Fetal ekokardiyografi

Fetal ekokardiyografi hamileligin orta trimesterinde dogumsal kalp
hastaliklarinin tanis1 i¢in kullanilir (51). Ebstein anomalisine fetal ekokardiyografi ile
hamileligin 18. haftasi kadar erken tan1 konabilir (52).

Fetal ekokardiyografik incelemede, kalbin boyutunun kiigiik olmasi nedeniyle
EA’yt pulmoner atrezi veya TY’nin diger nedenlerinden ayirt etmek zor
olabilmektedir (2). TK bozukluklar1 prenatal donemde dogru olarak
tanimlanabilmesine ragmen TK displazisi ve EA arasinda fazla oranda ortiisme vardir
(44) Sharland ve ark., fetal ekokardiyografiyle trikiispid kapak bozuklugu saptadiklar
38 fetiistin 14’tinde EA tanis1 koymus, postnatal ekokardiyografide 10 vakada taniy1
dogrulamis, 3 vakanin ise aslinda TK displazisi oldugunu saptanistir (51). Siddetli EA
olan hastalarin gebelikte ilk ultrason incelemeleri yapilamadan erken intrauterin
donemde kaybedilmesi, hastaliga prenatal olarak tan1 konulma olasiliginda azalmaya

neden olmaktadir.
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2.8.3.2. Infant ve cocuklarda ekokardiyografi

Ekokardiyografide, septal leafletin en az 8 mm/m? viicut yiizey alan: apikal

yerlesimi EA’nin tanisal Ozelligidir (23). Ventrikiiler duvara en az ii¢ aksesuar
yapismanin olmasi leafletin sinirli hareketini saglar (53). Ekokardiyografide, diyastol
sonunda apikal 4 odacik gériiniimiinde, sag atriyum ve atriyalize sag ventrikiiliin
toplam alani; islevsel sag ventrikiil, sol atriyum ve sol ventrikiiliin toplam alanindan
biiylikse sag atriyum ve atrialize sag ventrikiilde belirgin genisleme mevcuttur (54).
Ekokardiyografi, TY nin derecesi ve yerlesiminin ve kapak onariminin elverisliliginin
degerlendirilmesini saglar (1). Yenidoganlarda, RVOT agikligi ve GOSE skoru

EA’nin prognozunun tahmin edilebilmesini saglar (55).

2.8.4. Kardiyak kateterizasyon

Daha biiyiik hastalarda preoperatif degerlendirme amagli koroner anjiyografi
haricinde kateterizasyon nadiren gereklidir. Sag ventrikiil diyastol sonu basinci
yiikselebilmesine ragmen pulmoner arter basmnci genellikle normaldir. Ozellikle
belirgin sag atriyal dilatasyon oldugunda, siddetli TY ye ragmen, sag atriyal basing
normal olabilir. Sol ventrikil islev bozuklugu varsa ve pulmoner arter basinglarinda
veya sol ventrikiil diyastol sonu basincinda artmadan siliphelenildiginde se¢ilmis
vakalara hemodinamik kateterizasyon yapilabilir. Bu 6zellikle iki yonlii kavopulmoner

anastomoz planlandiginda énemlidir (2).

2.8.5. Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme

Kardiyak manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ekokardiyografinin tek
basina her zaman saglayamayacagi anatomik ve hemodinamik bilgi saglar, TY nin
derecesi, sagdan sola santin derecesi, ventrikiil hacimleri ve islevleri
degerlendirilebilir (44). Sag ventrikiill anatomisinin belirgin olarak bozuldugu
durumda bile, sag atriyum ve ventrikill boyutunun sayisal Olgiimlerle
degerlendirilmesini saglar. Tobler ve ark.’na goére atriyalize sag ventrikiiliin hacmi
hastaligin siddetini gosterebilen 6zgiin bir MRG 6l¢timiidiir (56). Sag kalp boyutunu

ve islevini tam olarak tanimlamak i¢in, dort odacigin uygun sine goriintiisii, aksiyal ve
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kisa eksen goriintlisti kullanilarak atriyalize sag ventrikiil, islevsel sag ventrikiil ve
toplam sag ventrikiil hacimleri 6l¢tilmelidir (44). Aksiyel goriintiileme hastalik siddeti
icin daha giivenilir analiz saglar. Kardiyak MRG o&zellikle eslik eden Kkardiyak
malformasyonlar1 olan vakalarda yardimcidir ve cerrahi yaklasimin dogru
planlanmasini saglar. Attenhofer ve ark., EA’l1 hastalarda ekokardiyografi ve kardiyak
MRG kullanimin1 karsilagtirmislar. Her iki tetkikin de biitlinleyici veri sagladigi
sonucuna ulasmislar ve cerrahi dncesi her iki tetkikin de yapilmasi 6nermislerdir (57).
Uc boyutlu goriintiiler yaratabilmesi sayesinde hastalik siddetinin daha iyi
nitelendirilmesini saglar (58). Bununla birlikte kardiyak MRG’nin degerlendirilmesi,
EA’nin anatomik varyasyonlarininin ve islevsel sonuglarinin uzmanlik bilgilerini

gerektirmektedir.
2.8.6. Elektrofizyolojik ¢calisma

Ebstein anomalisi olan hastalarinda atriyal ve ventrikiiler aritmiler yaygindir.
Anatomik trikiispit anulusun tamamlanmamis fibr6z halkay1 olusturmas: ventrikiiler
pre-eksitasyon i¢in anatomik temel olan sag atriyum ve sag ventrikiil arasindaki kas
baglantilarina izin verir. Pre-eksitasyon ve WPW sendromu EA’ya siklikla eslik eder
(44).

Ebstein anomalisi olan geng hastalarda ayrica atriyal flutter, atriyal fibrilasyon

ve ventrikiiler tagiaritmiler goriilebilir (59).
2.9. Dogal Seyir

Ebstein anomalisinin eriskinlik donemine kadar tan1 almamis olmasi nadirdir.
Mayo Klinik cerrahi serilerinde en yasl tani alan hasta 79 yasindadir. Geg tan1 alma
diisiik sagkalim ile iligkilidir. Bir calismada 72 opere edilmemis hastanin ortalama tani
yas1 23,9 + 10,4 yil olarak saptanmistir. Bu hasta grubunda aritmiler %51 oraninda en
sik klinik semptom olarak bulunmus, 1, 10, 15 ve 20 yillik izlemlerde kiimiilatif toplam
sag kalim oranlar1 sirayla %89, %76, %53 ve %41 olarak hesaplanmistir (60).

Tek degiskenli bir analize gore kardiyak iliskili 6liimlerin nedenleri sunlardir:

- Kardiyotorasik oranin > 0,65 olmasi

- Ekokardiyografide TK’nin diizensiz yerlesiminin siddetli olmasi
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- New York Kalp Birliginin (New York Heart Association-NYHA-)
siiflamasina gore sinif I1I veya IV kalp yetmezligi bulunmasi
- Siyanoz
- Siddetli TY
- Taniy1 erken yasta almak
Cok degiskenli bir modele gore; daha erken yasta tan1 almak, erkek cinsiyet,
kardiyotorasik oranin > 0,65 olmasi ve ekokardiyografide TK leaflet diizensiz

yerlesiminin siddeti ge¢ kardiyak mortalitenin belirleyicileri olarak gosterilmistir (2).

2.10. Tedavi

2.10.1. Yenidogan Doneminde Ebstein Anomalisinin Tedavisi

Yenidogan doneminde EA kotii prognoza sahiptir. Yapilan bir calismada % 68
sag kalim belirtilmistir (54). Kalp yetmezligi veya agir siyanoz varliginda cerrahi
gereklidir. Cerrahi segenekler; biventrikiiler onarim (Knott-Craig yaklasimi), sag
ventrikiil  by-pass ameliyatt (Starnes yaklasimi) ve nadiren kardiyak

transplantasyondur.

2.10.1.1. Biventrikiiler onarim (Knott-Craig Yaklasimi)

Knott-Craig tarafindan yayginlastirilan bu yaklasim, TK onarimi ve ASD’nin
parsiyel kapatilmasi basamaklarindan olusur (61). Bu cerrahi, TK onarimi yeterli
anterior leaflet varliginda tipik olarak monokaspli TK olusturulmasi seklindedir (62).
Erken postoperatif donemde 6zellikle artmis PVR ve sag ventrikiil islev bozuklugu
varliginda, atriyal septum araciligiyla biraz sagdan sola santa olanak saglamasi
onemlidir. Rutin sag atriyal kii¢iiltme ile belirgin olarak genislemis kalbin boyutlarinin
azaltilmasi akcigerlerin yerlesmesine olanak saglar. Bu hastalarda postoperatif bakim
zorludur, gecikmis sternal kapama uygulanmali, PVR azaltilmasinda inhale nitrik oksit
kullanilmas: 6nerilmektedir. Erken arteryel saturasyon diisiikliigli yaygin degildir.
Erken mortalite yiiksek olmasina ragmen (yaklasik %25), orta donem sonuglar umut
verici diizeydedir. 2007 yilinda Knott-Craig ve ark., EA tanili 27 yenidogan ve kiigiik

infant1 degerlendirdigi ¢calismada, 18 hastada anatomik veya fonksiyonel pulmoner
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atrezi, 3 hastada VSD, hipoplastik dal pulmoner arterler ve kiigiikk sol ventrikiil
birlikteligi saptanmistir. 23 hastaya TK onarimiyla birlikte toplam 25 hastaya
biventrikiiler onarim uygulanmis, sag kalim % 74 oraninda saptanmis, ge¢c mortalite

higbir hastada saptanmamaistir (63).

2.10.1.2. Sag ventrikiil by-pass ameliyatlar:

2.10.1.2.1. Starnes Yaklasim (Tek ventrikiil onarimi)

Starnes ve ark., TK orifisinin fenestre yama ile kapanmasi, interatriyel
baglantinin genisletilmesi, sag atriyal kiicliltme ve santral aortopulmoner sant
yerlestirilmesi islemleri ile onciiliik etmislerdir (64). Bu yaklasim 6zellikle anatomik

RVOT darlig1 oldugu zaman faydalidir.

2.10.1.2.2. Modifiye Starnes Onarimi (Tiim ventrikiil ¢ikarimi)

Sano ve ark., sag ventrikiil serbest duvarin1 primer olarak veya polytetra-
fluoroethylen yama ile ¢ikarip kapatarak total sag ventrikiiler ¢ikarim seklinde, Starnes
tek ventrikiil yaklasimini modifiye ederek uygulamislardir (65). Bu yontem sol
ventrikiil dolumunu arttiran ve akcigerler ve sol ventrikiiliin uygun dekompresyonunu

saglayan genis sag ventrikiiler plikasyonu arttirir.

Esas amag¢ uygun oksijenasyonu saglarken sistemik perflizyonu optimize
etmektir. Gecikmis sternal kapanma ve peritoneal drenaj ayrica yardimcidir. Birinci
ve yaklagik 3-6 ay sonra uygulanan ikinci (bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz,

Glenn ameliyati) ameliyatlar arasinda yakin gozlem gereklidir.

Reemsten ve ark., tek ventrikiil onarimina giden 16 yenidogani degerlendirmis,
2 hastaya TK onarimi, 1 hastaya kalp transplantasyonu uygulanmistir. 10 hastaya
fenestreli TK yamasi ile sag ventrikiiler ¢ikarim prosediirii uygulanmig, 3 hastaya
fenestreli olmayan yama ile cerrahi yapilmistir, fenestreli yama ile yapilan cerrahi
sonrasi sagkalim %80 oraninda, fenestreli olmayan yama ile yapilanda %33 oraninda

saptanmistir (66).
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2.10.1.3. Kardiyak transplantasyon

Biventrikiiler ve tek ventikiil onarimlarindaki gelismis sonuglar nedeniyle, bu
alanda transplantasyon nadiren uygulanir. Kardiyak transplantasyon, 6zellikle belirgin
sol ventrikiil islev bozuklugu olan EA’nin en agir tipleri i¢in bir segenektir. Organ
donorlerinin nadir bulunmasi ve immunsupresyonun yan etkileri esas kisitlayicilardir.
Daha kiiciik ventrikiiler destek cihazlari ve neonatal ekstrakorporeal membran
oksijenasyonundaki gelismeler cerrahiye giden hastalardaki perioperatif donemdeki

mekanik destek imkanlarini arttirmistir (2).

2.10.2. Cocukluk Caginda Ebstein Anomalisinde Tedavi

Ebstein anomalisi olan hastalarda diizenli izlem gereklidir. Cerrahi Onarim
sirasinda prostetik materyal veya yamalar kullanildiginda bakteriyel endokardit
profilaksisi gerekebilir. Fiziksel aktiviteler i¢in Oneriler belirlenmistir. Hafif EA’l,
kalp boyutunun nerdeyse normal oldugu, aritmisi olmayan hastalar tiim spor
aktivitelerine katilabilir. Fakat agir anomalisi olan hastalarda uygun onarim yapilip
nerdeyse normal kalp boyutuna sahip olunmadik¢a ve aritmi varhiginda aktivite
kisitlanir (67).

2.10.2.1. Medikal Tedavi

Ebstein anomalisi olan ¢ocuklarda ilag kullanimiyla ilgili yayinlanmis veriler
nadirdir. Kapusta ve ark.’min genis pediyatrik kohort ¢alismasinda (69) EA
hastalarinin  %41’inde (n=38) baslangicta ila¢ tedavisine ihtiya¢ duyuldugu
bildirilmistir. Daha ileri yaslarda tan1 alan hastalarla karsilastirildiginda hayatlarinin
ilk yilinda tan1 alan hastalar belirgin olarak daha fazla ilag tedavisi almaktadir.
Yenidoganlarda fonksiyonel pulmoner kapak atrezisi ve yiiksek pulmoner arterioler
rezistansa bagli siddetli TY ve siddetli siyanoz varliginda siklikla kisa donem
prostaglandin tedavisi gerekmektedir. Prostaglandin tedavisine, 93 hastanin 23’iinde,
yenidogan doneminde ihtiya¢ duyulmustur. Diger gereken ilaglar diiiretik ilaglar
(n=15), dijital preparatlar1 (n=14) ve pozitif inotropik ilaglardir (n=55). Hastalarin

%19°u NYHA smiflamasina gore sinif 2 kalp yetmezliginde degerlendirilse de sadece
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birkaginda kombinasyon tedavisine ihtiya¢ duyulmustur. Anjiyotensin doniistiiriicii
enzim inhibitorleri sag kalp yetmezligi vakalarinda ispatlanmamuis etkinlie sahiptir,
fakat kalp yetmezligi tedavisinin pargasi olarak siklikla kullanilirlar (2).

Reemsten ve ark.’nin ¢alismasinda, EA olan yenidogan hastalarin preoperatif
donemde, %88’inin prostaglandin ve %56’sinin inotropik ilag (dopamin, dobutamin
veya epinefrin) ihtiyaci oldugu saptanmistir (66). Prostaglandin tedavisi kesildikten
sonra inhale nitrik oksid tedavisinin 6nemli terapétik rol oynadigr diisiiniilmektedir
(68).

Re-entran tasikardiler gibi ritim bozukluklari EA’l1 hastalarda herhangi bir
yasta medikal tedavinin gerektigi durumlardir. Supraventrikiiler aritmiler ¢ocuklarda
en yaygin ritim bozuklugudur ve tekrarlayici ve ilaglara direnglidir. Genellikle
aksesuar yolaklara kateter ablasyonu uygulanmakta ve daha az anti-aritmik ilag
kullanilmaya baslanmistir (44).

Tipik olarak sinif 1C ilaglar negatif inotropik ve olasi proaritmik etkileri
nedeniyle dikkatli kullanilmaktadir. Amiodaron daha az proaritmik ve daha az negatif
inotropik etkiye sahip olmasina ragmen toksisite olusturmasi nedeniyle, uzun hayat
beklentili hastalarda kullanimin1 kisitlanmaktadir. Beta bloker ilaglar ve sotalol aritmi
kontroliinde siklikla kullanilmaktadir (14).

2.10.2.2. Kateter Ablasyon

Transkateter ablasyon tekniklerindeki biiyiik ilerlemeler sayesinde, EA olan
hastalarda aksesuar yolak iliskili aritmilerin tedavisinde ablasyon daha sik
uygulanmaya baslanmistir. Tasiaritmisi olan semptomatik hastalarda haritalama ile
elektrofizyolojik degerlendirme ve aksesuar yolaklarin ablasyonu yapilmasi
onerilmektedir. Bu hastalarda kateter ablasyonun basar1 orani yapisal olarak normal
kalplere gore daha diistiktiir ve artmis tekrarlama riski vardir (70). Atriyal fibrilasyon
ve atriyal flutter gibi atriyal tasiaritmiler ameliyat sirasinda cerrahi olarak tedavi

edilmelidir.

[k amag aksesuar yolaklarm lokalize edilmesidir. Normal kalplerde AV oluk,
TK hareketli kenar1 seviyesinde yerlesmis iken EA vakalarinda farkhidir. Gergek AV

olugun sadece floroskopiyle belirlenmesi sag odaciklarda normal anatominin
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degismesi nedeniyle zor olabilir. Genellikle sag koroner arter ger¢cek AV olukta
ilerlemektedir ve anjiyografi bu anatomik referans noktasini bulmaya yardim edebilir.
Aksesuar yolagin ablasyon bolgesi genellikle endokardiyal elektrogram analiz ile
belirlenir (14). Aksesuar yolak potansiyel 6lgtimleri optimal bolgeyi belirler, ikinci en
iyl hedef bolge anterograd/retrograd iletim sirasinda en erken ventrikiiler/atriyal
aktivasyondur (71). Bu hastalarda atriyalize sag ventrikiil anormal fragmente
elektrogramlarla karakterize olabilecegi icin, hedef bolgeden kaydedilmis sinyallerin
yorumlanmasi zordur. Ayrica sag odaciklarin dilatasyonu nedeniyle bu hastalarda
kateter manipiilasyonu daha zordur. AV olugun altinda atriyalize ventrikiille ortiisen
bolgede yer alan aksesuar yolaklarin ablasyonu sirasinda dikkatli olunmalidir; ¢linkii

bu bolgedeki duvar ¢ok ince oldugu i¢in sag koroner arter hasarlanmalar1 bildirilmistir

(72).

Tiim bu teknik konular goz Onilinde bulunduruldugunda ve ¢oklu aksesuar
yolaklarin da varligi; EA hastalarinda transkateter ablasyonun akut ve daha 6nemlisi
ge¢ basar1 oranlarinin genel popiilasyonda elde edilen basar1 oranlarina gére neden
daha diisiik oldugunu agiklamaktadir.

Pediyatrik Radyofrekans Ablasyonu kayitlarindan elde edilen verilere gore 65
EA olan hastada 34 hastada tek aksesuar yolak, 19 hastada ¢oklu aksesuar yolaklar, 6
hastada tek aksesuar yolak ve farkli aritmi ve 6 hastada non-aksesuar yolak iliskili
aritmiler saptanmistir. Bu popiilasyonda transkateter ablasyonun akut ve uzun dénem
basari oranlari sirayla %81 ve %57 olarak bildirilmistir (70).

Transkateter ablasyon uygulanmis EA hastalariin incelendigi cok merkezli bir
caligmada toplam 32 hastadaki 34 aksesuar yolak ve 14 non-aksesuar yolak atriyal
aritmilere ablasyon yapildig1 ve aksesuar yolak ablasyonlar1 i¢in %80 basar1 oran1 ve

% 40 oraninda ikinci miidahe gerekliligi bildirilmistir (73).

2.10.2.3. Cerrahi Tedavi

Asemptomatik, sagdan sola santin olmadigi, hafif kardiyomegalisi bulunan
hastalar disindaki ¢ogu hastada cerrahi miidahaleye gerek duyulur. Cerrahi tedavi
endikasyonlari; siyanoz ve paradoksik embolizasyon semptomlarinin bulunmasi,

egzersiz kapasitesinde azalma, kardiyotorasik oranda ilerleyici artis, sag ventrikiiler
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dilatasyon ve disfonksiyonda progresyon bulunmasi, aritmilerin baslamasi ve
agirlasmasidir. NYHA smif III veya IV’te yer alan ve belirgin semptomlar1 bulunan
hastalarda medikal tedavi ¢ok az yarar saglar, cerrahi tedavi diizelme igin en iyi
firsattir. TK’nin ekokardiyografik degerlendirmesi; TK onarim veya replasman karari
verilmesinde anahtar rol oynar. Basarili kapak onarimi ig¢in daha erken ameliyat
gereklidir (2).

Asagidaki temel prensipler EA cerrahisindeki amaglardir:
- Intrakardiyak baglantilarin kapanmasi
- Trikiispid kapak onarim veya replasmani
- Aritmilerin ablasyonu
- Atriyalize sag ventrikiiliin selektif plikasyonu
- Kiiciiltiicli sag atriyoplasti

- Eslik eden defektlerin onarimi

2.10.2.3.1. Trikiispid Kapak Onarim

Operasyonun amaci, kompetan TK elde etmek, sag ventrikiiler kontraktiliteyi

korumak ve ge¢ donem ritim bozuklugu riskini azaltmaktir.

2.10.2.3.1.1. Danielson Onarimi

Bu onarim teknigi 1979°da bildirilmistir. Anterior leaflet kullanilarak
monokusp kapak olusturulmasi esasina dayanir. Ventrikiiler pre-eksitasyonu olan
hastalarda aksesuar ileti yollarin1 belirleme igin elektrofizyoloijk haritalama, ASD
veya PFO’nun kapatilmasi, atriyalize sag ventrikiil serbest duvarinin plikasyonu,
posterior trikiispit anuloplastisi ve sag kii¢iiltiicii atriyoplasti, pulmoner stenoz gibi

ilave lezyonlarin giderilmesi islemlerini igerir (74).

2.10.2.3.1.2. Modifiye Danielson Onarim

Bu modifikasyonlardan bir tanesinde Danielson ve ark., sag ventrikiiliin

atriyalize segmentinin selektif plikasyonu ile birlikte siitiiriin devaminda TK’nin
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posteriyor orifisine yakin gegerek ayni siitiir ile ring annuloplastisi uygulamiglardir.

Islevsel annulus diizeyinde TK onarimini saglar (74, 75).

2.10.2.3.1.3. Carpentier Teknigi

1988 yilinda Carpentier ve ark.’nin Tip B ve C EA i¢in One siirdiigii teknikte
anterior leaflet ile posteriyor leafletin yapisik kisimlari annulustan ayrilmaktadir.
Leafletlerin hareketleri, fibroz bandlarin kesilmesi ve sag ventrikiil apeksine dogru
olan papiller kas baglantilarinin diseksiyonu ile saglanir. Sag ventrikil plikasyonu
geride kalan septal ve posteriyor leafletlerin arasinda longitudinal plikasyon seklinde
gerceklestirilir. Trikiispid annulus ve sag atrium plike edilir. Daha sonra trikiispid
kapaga ring annuloplasti uygulanir ve ASD kapatilir (24).

2.10.2.3.2. Trikiispid Kapak Replasmani

Triklispid kapak onariminin miimkiin olmadigi durumlarda biyoprostetik
kapak replasmani iyi bir alternatiftir. Biyoprostetik kapaklar goreceli olarak
dayanikliliklar1 ve antikoagulasyon ihtiyact gerektirmemeleri nedeniyle mekanik
kapaklara tercih edilir (76, 77). Fakat eriskinlerle kiyaslandiginda infantlar ve
cocuklarda biyoprostetik kapaklarin daha az dayaniklilik ve yapisal bozukluklara daha
fazla yatkinliklar1 nedeniyle, infant ve ¢ocuklarda tekrar operasyon riski yiiksektir (78,
79). Kiigiik ¢cocuklardaki bu diisiik dayaniklilik, artmis kalsifikasyon ve hizli somatik
bliyiimeye bagli hasta-protez uyumsuzlugu nedeniyledir. Diger taraftan trikiispit
pozisyonundaki mekanik kapaklar 6zellikle sag ventrikiil islev bozuklugu varliginda

daha yiiksek tromboembolik komplikasyonlarla iliskilidir (80).

Trikiispid kapak replasmani yapilirken potansiyel RVOT obstriiksiyonunu
engellemek i¢in, RVOT’a dogru olan anterior leaflet eksize edilmelidir (2). Annulus
seviyesinde anatomik pozisyonda kapak replasmani yapilirsa tam kalp blogu insidansi
artar. Siitiir ¢izgisi koroner siniisiin atrial tarafindan ge¢cmeli ve AV digim

korunmalidir.



23

2.10.2.3.3. Bir Bucuk Ventrikiil Onarm

Bu islemin basamaklar1 sunlardir:
- ASD kapatilmasi
- TK onarimu ve atriyalize sag ventrikiil plikasyonu

- iki y&nlii kavopulmoner anastomoz (BDCPA)
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Sekil 2.3. Iki yonlii kavopulmoner anastomozu (BDCPA) sematik olarak gosteren
diyagram [“Neema P.K., Sethuraman M., Krishnamanohar S.R.ve Rathod R.C. (2009).
Superior vena cava syndrome after pulsatile bidirectional Glenn shunt procedure:
Perioperative implications. Annals of Cardiac Anaesthesia, 12(1), 53-56.” makalesinden
alinmustir. (Ao: Aortik ark; LPA: sol pulmoner arter; MPA: ana pulmoner arter; RA:sag
atriyum; RPA:sag pulmoner arter; SVC:superior vena kava)]

Secilen hastalara BDCPA uygulanir. Superior vena kava ile ayni taraftaki
pulmoner arter ug¢-yan anastomoz yapilarak sistemik ventrikiiliin hacim yiki
arttirllmadan, pulmoner kan akiminin artmasi hedeflenir. Iki yonlii kavopulmoner
anastomoz iki onemli etkiye sahiptir. Ilk olarak genislemis islevsiz sag ventrikiile
vendz doniisii yaklasik iigte bir oraninda azaltir. ikinci olarak sag taraf debisi diisiikken

sol ventrikiile uygun sistemik perflizyonu saglamasi i¢in gerekli dnyiikii saglar.

Iki yonlii kavopulmoner anastomoz igin endikasyonlar:

- siddetli sag ventrikiil genislemesi ve/veya sag ventrikiil islev bozuklugu

- ezilmis, D-seklinde sol ventrikiil

- Trikiispid kapakta, onarim sonrasi kapak orifis alaninin azaltilmasina baglh

orta derece stenoz
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- Diisiik sag ventrikiil islevini gdsteren sag atriyum basicinin sol atriyum

basincina oraninin 1,5’in iizerinde olmasi

- Dinlenme veya egzersiz sirasinda siyanoz

Bu cerrahinin yiiz ve boyun venlerinde pulsasyon, yiizde sisme, pulmoner AV
fistiil gelisimi, ileride gerekebilecek elektrofizyolojik calismalar veya kalp pili
yerlestirilmesi gibi kalbe internal juguler venden erisim istendiginde islemin zorlugu
gibi dezavantajlar1 vardir (81).

Ebstein anomalisinde sol ventrikiil disfonksiyonu olabilir. ki yonlii
kavopulmoner anastomoz oncesi pulmoner arteriyel ve sol atriyal basinglarnin
6l¢iilmesi 6nemlidir, sol ventrikiil diyastol sonu basincinin <12 mmHg, transpulmoner
gradiyentin <10 mmHg ve ortalama pulmoner arteryel basincin <16 mmHg olmasi
tercih edilir. Sol ventrikiil islev bozuklugu, sol ventrikiil diyastol sonu basinci, sol
atriyal basing ve pulmoner arteriyel basingta artisa neden olur. Orta derecede sol
ventrikiil islev bozuklugunda BDCPA uygulanmasi miimkiin olabilir. Bu cerrahi daha

fazla miktarda rezidiiel TY 'nin tolere edilmesini saglayabilir (2).

2.10.2.3.4. Atrialize Sag Ventrikiiliin Plikasyonu

Sag ventrikiiliin atriyalize kisminin plikasyonu veya rezeksiyonu tartismalidir.
Bu islemin teorik avantajlari sunlardir:

- sag ventrikiiliin islevsiz kisminin boyutlarin1 azaltarak kalbin sag tarafindan
kan ¢ikisin arttirabilmek

- sol ventrikiil kontraktilite ve kardiyak debisini gelistiren sag ventrikiiliin sol
ventrikiil izerindeki diizlesme etkisini azaltma

- Ozellikle ¢oklu siitiir hatlarryla yapilan kompleks TK onarimlarinda gerilimi
azaltmak

- Sag ventrikiil hacmi azaldig1 i¢in akcigerlere daha fazla alan saglamak

Plikasyon veya rezeksiyon isleminin potansiyel riskleri, sag ventrikiiliin
koroner arteryel destegini kesilmesi ve sag koroner arter zedelenmesi ihtimalidir ve bu

iki durum da ventrikiiler aritmilere yatkinlik yapar ve ventrikiiler iglevi kotiilestirir (2).



25

2.10.2.3.5. Sag Kiigiiltiicii Atriyoplasti

EA’da neredeyse her zaman belirgin sag atriyal dilatasyon vardir. Atriyotomi
kapatilmasi sirasinda rutin olarak sag kiigiiltiicii atriyoplasti uygulanir. Atriyotomi
kapatilmasinda atriyal tasiaritmi insidansini azaltmak igin siitiiriin krista terminalise

gelmesinden kagimilir (82, 83).

2.10.2.3.6. Aritmilerin Cerrahi Tedavisi

Ebstein anomalisinde en sik goriilen atriyal tasiaritmiler atriyal fibrilasyon ve
atrial flutterdir. Coxe-maze |1 islemi basarili olarak uygulanmaktadir. Radyofrekans
veya kriyoablasyon gibi yeni tekniklerle, maze islemi i¢in gerekli zaman1 kisalmistir.
Sonug olarak kronik atriyal fibrilasyon, sol atriyal dilatasyon veya eslik eden mitral
yetmezlik varsa biatriyal maze prosediirii uygulanmasi tercih edilir (84, 85). AV-nodal
reentran tasikardisi olan ve ablasyonu basarisiz olan hastalara, sag atriyum agilmasi
ve intrakardiyak santin kapatilmasi sonrasinda perinodal kriyoablasyon uygulanir.
Wolff-Parkinson-White gibi aksesuar iletim yolaklar1 varliginda, preoperatif donemde
rutin olarak haritalama ve ablasyon uygulanmaktadir. Intraoperatif haritalama ve

ablasyon WPW olan bu hastalarda nadir olarak uygulanir (2).

2.10.2.3.7 Kalp Transplantasyonu

Kalp transplantasyonu EA igin nadiren gereklidir. Transplantasyon igin
endikasyon genellikle siddetli biventrikiiler islev bozuklugu (sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonu <%25) varligidir. Agir sag ventrikiil islev bozuklugu olan, normal veya
hafif-orta azalmis sol ventrikiil islevleri olan hastalarda TK onarimi sirasinda BDCPA
uygulanir. Transplantasyon i¢in diger endikasyonlar belirgin sol ventrikiil dilatasyonu
ve islev bozuklugu olan hastalar ve agir mitral yetmezlikle birlikte agir sol ventrikiil
islev bozuklugu olan hastalardir. Transplantasyon veya konvansiyonel cerrahi
uygulanabilirligini belirlemek i¢in hemodinamik kardiyak kateterizasyon yapilarak
kalbin sol tarafindaki dolma basinglarinin ve pulmoner arter basinglarinin 6lgiilmesi

onerilir (2).
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3. YONTEMLER

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dal1, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda 2000-2017 yillar1 arasinda Ebstein anomalisi
tanisiyla izlenen hastalarin hastane dosya ve kayitlar1 ve Nucleus veri tabani bilgileri

retrospektif olarak incelendi.

3.1 Calisma Grubu

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhigi ve Hastaliklart Anabilim
Dal1, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda 2000-2017 yillar1 arasinda Ebstein anomalisi
tanisiyla izlenen hastalardan olusmaktadir. EA tanisiyla izlenen 79 hastaya ait
demografik verilere, ekokardiyografi ve kateterizasyon bulgularina, hastane dosya ve
kayitlarindan ve Nucleus veri tabani bilgilerinden ulasildi. Bu ¢alisma, inceleme
oncesinde Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Girisimsel Olmayan Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu tarafindan degerlendirildi ve 10/10/2017 tarihinde GO

17/762-08 numarali karar ile ¢alismanin etik kurallara uygunlugu onaylandi.

3.2 Cahisma Verileri

Hastalarin demografik ozellikleri, tani aldiklar1 yas ve basvuru sikayetleri,
ekokardiyografi bulgular1 ve eslik eden diger kardiyolojik anomaliler, Holter veya
elektrofizyolojik c¢alisma ile saptanan aritmi varligi, eslik eden genetik hastalik,
konjenital anomali varligi, hastalarin kullandiklar1 ilag tedavileri, kateterizasyon islemi
yapilip yapilmadig1 ve yapildiysa yapilan islemin tiirdi, izleminde degerlendirme amaglh
kardiyak manyetik rezonans goriintiileme ve bilgisayarli tomografi gibi radyolojik
degerlendirme yontemi kullanilip kullanilmadigi, cerrahi miidahale uygulananlarda
cerrahi islemin tiirii, perioperatif mortalite, izlem siiresi ve izlem sirasinda mortalitesi

olanlar kaydedildi.
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3.3. Calisma Kaynaklar

Hasta bilgilerine arsivdeki hastane dosyalarindan, kateterizasyon islemi yapilan
hastalarin  Cocuk Kardiyoloji Bolimii’nde saklanan arsiv  kayitlarindan,
ekokardiyografi arsiv kayitlarindan ve Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Thsan
Dogramaci Cocuk Hastanesi Nucleus veri tabani enformasyon sistemi kullanilarak

ulasildi.

3.4 istatistiksel Yontemler

Aragtirma verisi “SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows
22.0 (SPSS Inc, Chicago, IL)” araciligrtyla bilgisayar ortamina yiliklendi ve
degerlendirildi. Tanimlayici istatistikler ortanca (minimum-maksimum), frekans
dagilimi ve ylizde olarak sunuldu. Kategorik degiskenlerin degerlendirmesinde
Pearson Ki-Kare Testi ve Fisher’in Kesin Testi uygulandi. Degiskenlerin normal
dagilima uygunlugu gorsel (histogram ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemler
(Shapiro-Wilk Testi) kullanilarak incelendi. Normal dagilima uymadigi saptanan
degiskenler i¢in iki bagimsiz grup arasindaki istatistiksel anlamliliklarda Mann-
Whitney U Testi istatistiksel yontem olarak kullanildi. Cinsiyetin, tan1 zamaninin,
genetik hastalik ve/veya konjenital anomali, trikiispid yetmezIligi, aritmi varliginin ve
cerrahi igslem uygulanmasinin sagkalim tizerine etkileri Log-Rank Testi kullanilarak
degerlendirildi. Sagkalim hizlar1 Kaplan-Meier sagkalim analizi ile hesaplandi. Cok
degiskenli analizde onceki analizlerde belirlenen olasi faktorler kullanilarak sagkalimi
ongormedeki bagimsiz etkileri Cox-Regresyon Analizi kullanilarak incelendi. Model
uyumu ve donemsel riskin oransallifi varsayimlari rezidiiel (Schoenfeld ve
Martingale) analizleri kullanilarak degerlendirildi. Istatistiksel anlamlilik diizeyi

p<0,05 olarak kabul edildi.
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4. BULGULAR

Aragtirma kapsaminda toplam 79 hasta incelendi. Bu hastalardan 8’i izlemde
kaybedildi. Degerlendirilen hastalardan yasayan hastalarin su anki yas ortancasi 12,8
yildir (0,66-34,0). Tiim hastalarin %51,9’u erkek, %48,1’i kizdi. En sik bagvuru
semptomlart; %34,1 ifiirim, %29,1 siyanoz ve %13,9 carpint1 idi. En az basvuru
semptomlari ise %1,3 gogiis agrisi, Oksiirtik, ates ve prenatal donemde saptanan ritim
bozukluguydu. Hastalarin tan1 yasi ortancasi 1,5 yil (0-24,0) olup, %7,6’sina prenatal
dénemde, %92.4’iine postnatal donemde tan1 konmustu. Degerlendirilen hastalarin

%S5’inde genetik hastalik, %3,8’inde konjenital anomali saptandi (Tablo 4.1).

Tablo 4.1. Hastalarin klinik ozellikleri

(n=79)
Tam Aldiklar Yas (yil), medyan (min-maks) 1,5 (0-24,0)
Tam Zamani, n (%)
Prenatal 6 (7,6)
Postnatal 73(92,4)
Cinsiyet, n (%)
Kiz 38 (48,1)
Erkek 41 (51,9)
Basvuru Semptomu, n (%) #
Ufiiriim 27 (34,1)
Siyanoz 23 (29,1)
Carpinti 11 (13,9)
D1s merkezde tan1 almig aritmi 4 (5)
Solunum sikintisi 3(3,8)
Erken yorulma 3(3,8)
Senkop 3(3,8)
Fetal ekokardiyografide kardiyak anomali 3(3,8)
Kardiyolojik degerlendirme 2 (2,5)
Gogls agrisi 1(1,3)

Oksiiriik 1(1,3)
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Ates 1(1,3)
Prenatal donemde saptanan ritim bozuklugu 1(1,3)

Hastalardan Yasayanlarin Su Anki Yaslari (yil) 12,8 (0,66-34,0)

(n=71), medyan (min-maks)

Genetik Hastalik, n (%) 4 (5)
1p36.33 delesyonu 1(1,3)
Carpenter sendromu 1(1,3)
Kistik fibrozis 1(1,3)
Tanis1 konmamis otoinflamatuar hastalik 1(1,3)

Konjenital Anomali, n (%) 3(3,8)
Yarik damak-dudak 2 (2,5)
Konjenital skolyoz 1(1,3)

n: Hasta sayisi; %: Yizde; #Bir hastada birden fazla bagvuru semptomu mevcuttu, yiizde hasta
says1 lizerinden hesaplandi.

Hastalar1 tan1 aldiklar1 yasa gore gruplayacak olursak; %7,6’sina prenatal
donemde tani konurken %22,8’ine yenidogan doneminde, %15,2’sine 1-12 ay
arasinda, %15,2’sine 1-3 yil arasinda, %?24,1’ine 4-10 yil arasinda ve son olarak

%15,2’sine 10 yi1ldan daha biiyiik yasta tan1 konmustu (Sekil 4.1).
Yuk'y

Tani Yasi
%30
%24,1 (n=19)

%25 %22,8 (n=18)
< %20
3 %15,2 (n=12) %15,2 (n=12) %15,2 (n=12)
S %15
=
s
@

0,
T %10 o6 (n=6)

%5

%0

Prenatal <lay 1-12 ay 1-3yil 4-10 yil >10 yil

Sekil 4.1. Tan1 aldiklar1 yasa gore hasta sayilarinin dagilimi
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Hastalarin tani aldiklar1 yasa gore en sik bagvuru semptomuna bakildiginda;
yenidogan doneminde %50 siyanoz, “1-12 ay” grubunda %41,6 siyanoz, “1-3 yil”
grubunda %58,3 iiflirlim, “4-10 y1” grubunda %31,5 iiflirlim, “>10 y1l sonrasinda”

tan1 alan grupta da %50 ¢arpinti ilk siradaki bagvuru semptomu olarak goriilmiistiir.

Hastalarin tanilarina eslik eden kardiyak anomaliler ve trikiispit yetmezligi

varlig1 ve derecesi Tablo 4.2°de sunulmustur.

Calismamizda EA tanili hastalarda en sik eslik eden kardiyak anomali %56,9
ile ASD/PFO olurken; bunu %21,5 ile hafif-orta MY ve %16,5 ile VSD izliyordu. En
az eslik eden kardiyak anomali %1,3 ile aort yetmezligi, Fallot tetralojisi,
interventrikiiler septumda malaligment ve persistan sol superior vena kava anomalisi
idi. Hastalarin %75,9’unda TY mevcuttu. TY’si olan 60 hastanin TY dereceleri
%11,7’sinde hafif TY, %38,3’linde orta TY ve %50,0’sinde agir TY seklindeydi
(Tablo 4.2).

Tablo 4.2. Hastalarin tanilarina eslik eden kardiyak anomaliler ve trikiispit yetmezligi

ve derecesi

(n=79) n (%)

Eslik Eden Kardiyak Anomaliler #
Atriyal Septal Defekt/Patent Foramen Ovale 45 (56,9)
Hafif-Orta Mitral Yetmezlik 17 (21,5)
Ventrikiiler Septal Defekt 13 (16,5)
Pulmoner Stenoz 8 (10,1)
Mitral Kapak Prolapsusu 7(8,9)
Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu 7(8,9)
Pulmoner Hipertansiyon 6 (7,6)
Pulmoner Atrezi 6 (7,6)
Patent Duktus Arteriozus 5(6,3)
Kardiyomyopati 4(51)
Aort Koarktasyonu 3(3,8)
Agir Mitral Yetmezlik 3(3,8)
Bikiispit Aort Kapagi 2 (2,5)

Aort Yetmezligi 1(1,3)
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Fallot Tetralojisi 1(1,3)

Interventrikiiler Septumda Malaligment 1(1,3)

Persistan Sol Superior Vena Kava Anomalisi 1(1,3)
TY

Var 60 (75,9)

Yok 19 (24,1)
TY Derecesi (n=60)

Hafif 7(11,7)

Orta 23 (38,3)

Agir 30 (50,0)

n: Hasta sayisi; %: Yiizde; TY: Trikiispit yetmezligi; #Bir hastada birden fazla kardiyak bulgu
mevcuttu, yiizde hasta sayisi tizerinden hesaplandi.

Calismamizdaki hastalara eslik eden aritmi varligi ve aritmi tipleri Tablo 4.3’te
sunulmustur. Calismamizda 24 hastada (%30,3) ritim bozuklugu saptandi. Ritim
bozuklugu saptanan 24 hastadan; 20 hastada (%83,3) tasikardi, 4 hastada (%16,6)
bradikardi ile giden aritmiler mevcuttu (Tablo 4.3).

Calismamizda en sik goriilen ritim bozuklugu SVT idi, aritmisi olan hastalarin
%79,1’inde (19/24) saptandi. SVT saptanan hastalarda en sik goriilen aritmi (15/19
hasta, %79) atriyoventrikiiler reentrant tagikardi (AVRT) idi. AVRT’si olan hastalarin
10’unda WPW sendromu, 1’inde Mahaim tasikardisi saptandi, 4 hastada eslik eden
preeksitasyon sendromu saptanmadi.

Wolff-Parkinson-White sendromu, AVRT aritmisi olanlarda 10/15 oraninda
(tiim ¢alismadaki EA hastalarinin %12.7’sinde) saptanmstir. WPW sendromu olan 10
hastadan 8’ine radyofrekans ablasyon (RFA), 1’ine kriyoablasyon islemi yapilmstir.
Ablasyon islemi yapilan 9 hastanin 5’inde ablasyon islemi dncesinde anti-aritmik ilag
tedavisi baglanmistir, medikal tedaviye yanit alinamadigi i¢in sonrasinda ablasyon
yapilmistir. Ablasyon isleminin hi¢ yapilmadigi 1 hasta ise sadece anti-aritmik ilag
tedavisiyle izlenmistir.

1 hastada atriyoventrikiiler nodal reentrant tasikardi (AVNRT), 3 hastada intra-
atriyal reentrant tasikardi (IART) goriilmekteydi. 1 hastada da dis merkezde
anjiyografi sirasinda ventrikiiler tagikardi (VT) goriilmesi nedeniyle kardiyoversiyon

yapilma Oykiisii mevcuttu.
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Supraventrikiiler tagikardi saptanan 16/19 hastaya RFA veya kriyoablasyon
islemi uygulandi. Bu 16 hastaya toplamda 21 kez ablasyon islemi yapilmistir. Bu
islemler 18/21 (%385,7) RFA, 3/21 (%14,3) kriyoablasyon seklindeydi. (Tablo 4.6).
Intra-atriyal reentrant tasikardi bulunan hastalara uygulanan ablasyonlar disinda 14/16
hastada 18/21 (% 85,7) radyofrekans ablasyon veya kriyoablasyon uygulamasi basarili
sonuclandi. Ablasyon yapilan 4 hastada rekiirrens nedeniyle 2 hastaya 2 kez, 1 hastaya
3 kez RFA ve 1 hastaya 2 kez kriyoablasyon islemi uygulandi. Ablasyon uygulamasi
basarili olmayan hastalarin aritmisi medikal tedaviyle kontrol altina alindi.
Supraventrikiiler tasikardisi olan 3/19 hastada aritmi sadece medikal tedaviyle kontrol
altina alindi. Dis merkezde anjiyografi sirasinda VT goriilmesi nedeniyle
kardiyoversiyon yapilan hastaya implantable kardiyak defibrilatér takildi.

Ritim bozuklugu olarak bradikardisi olan 4 hastada AV blok saptand;
konjenital tam AV blok (2), postoperatif tam AV blok (2). Postoperatif donemde tam
AV blok saptanan 2 hastaya ikinci bir cerrahi girisimle kalic1 kalp pili takilmisken,
konjenital tam AV blok saptanan hastalardan 1’ine 11 yasinda kateterizasyonla kalic1
transvenoz kalp pili, digerine 1 aylikken cerrahi islemle epikardiyal kalp pili

takilmistir.
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Tablo 4.3. Hastalarda eslik eden aritmi varligi ve aritmi tipleri

(n=79) n (%)
Eslik Eden Aritmi 24 (30.3)
Aritmi Tipi (n=24), n (%)
TASIKARDI 20 (83,3)
- Supraventrikiiler tasikardi 19 (79,1)
e Aksesuar yol iizerinden reentrant tasikardi 16 (66,6)

Atriyoventrikiiler Reentrant Tasikardi (AVRT)

WPW sendromu 10 (41,6)
WPW paterni géstermeyen 4 (16,6)
Mahaim tasikardisi 1(4,1)
Atriyoventrikiiler Nodal Reentrant Tasikardi (AVNRT) 1(41)
e Aksesuar yol olmaksizin reentrant tasikardi 3(12,5)
Intra-atriyal reentrant tasikardi (IART) 3(12,5)
- Ventrikiiler tasikardi 1(4,1)
- BRADIKARDI 4 (16,6)
e AV blok 4 (16,6)
Konjenital AV tam blok 2 (8,3)
Postoperatif donemde AV tam blok 2 (8,3)

n: Hasta sayisi; %: Yiizde; WPW: Wolff-Parkinson-White; AV: atriyoventrikiiler

Incelenen hastalarin %49,3’ii sadece antikonjestif tedavi, %16,4’{i sadece
antiaritmik tedavi, %6,3’ii hem antikonjestif hem antiaritmik tedavi aliyordu. 22/79

hasta (%27,8) herhangi bir tedavi almiyordu (Tablo 4.4).
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Tablo 4.4. Hastalarin medikal tedavi alma durumu

(n=79) n (%)
Sadece Antikonjestif Tedavi Alanlar 39 (49,3)
Sadece Antiaritmik Tedavi Alanlar 13 (16,4)
Hem Antikonjestif Hem Antiaritmik Tedavi Alanlar 5 (6,3)
Hi¢ Tedavi Almayanlar 22 (27,8)

n: Hasta sayisi; %: Yiizde

Hastalara tanisal anjiyografi, elektrofizyolojik ¢alisma (EPS) ve ablasyon,
transdzofageal elektrofizyolojik ¢alisma (TEEPS) uygulanma durumu ve bunlara ait

ozellikler Tablo 4.5’te sunulmustur.

Arastirma kapsaminda incelenen hastalarin %60,7’sine kateterizasyon islemi
uygulandi. Kateterizasyon islemi uygulanan 48 hastanin %50,0’si kizdi ve islem
uygulananlarin yas ortancasi 7,6 yil (0-23,0) idi. Kateterizasyon islemlerinin %50,0’si
tanisal anjiyografi, %33,8’1 EPS ve ablasyon, %4,8’i transdzofageal elektrofizyolojik
calisma (TEEPS) islemi, %11,3’1 diger islemlerdi (Tablo 4.5).

Tablo 4.5. Hastalara uygulanan kateterizasyon islemleri ve bunlara ait 6zellikler

(n=79)
Kateterizasyon Yapilan Hastalar, n (%) 48 (60,7)
Kiz 24 (50,0)
Erkek 24 (50,0)
Kateterizasyon Yas (yil), medyan (min-maks) 7,6 (0-23)
Kateterizasyon Tiirii (*n=62), n (%)
Tanisal Anjiyografi 31 (50,0)
Elektrofizyolojik Calisma ve Ablasyon 21 (33,8)
Trans6zofageal Elektrofizyolojik Calisma 3(4,8)
Diger 7 (11,3)
Transvenoz kalic1 pacemaker takilmasi 3(4,8)
Pulmoner valvuloplasti 2(3,2)
AK’ya stent takilmasi 1(1,6)
Transkatater ASD kapatilmasi 1(1,6)

n: Hasta sayist; %: Yiizde; AK: Aort koarktasyonu; ASD: Atriyal septal defekt; * Bir hastaya
birden fazla kateterizasyon islemi uygulanmistir.
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Hastalara uygulanan tanisal anjiyografi, EPS ve ablasyon ve TEEPS

islemlerine ait 6zellikler Tablo 4.6’da sunulmustur.

Arastirma kapsaminda incelenen hastalarin %35,4’line tanisal anjiyografi
uygulandi. Tanisal anjiyografi uygulanan hastalarin %57,1°1 erkekti. Tanisal

anjiyografi yasi ortancasi 3,1 yil (0-23) idi (Tablo 4.6).

Ebstein anomalisi olan 16 hastaya toplamda 21 ablasyon islemi uygulandi. Bu
islemler 18/21 (%85,7) radyofrekans ablasyon, 3/21 (%14,3) kriyoablasyon
seklindeydi. 5/21 islemde Ensite NavX navigasyon ve goriintiileme teknigi, 2/21
islemde Coil-Assisted Retrograde Transvenous Obliteration (CARTO) olmak iizere
7121 (%33,3) islemde ablasyonda ti¢ boyutlu goriintiileme teknigi kullandi. Ablasyon
islemlerinde hastalarin islem sirasindaki yas ortancasi 13,3 y1 (4,9-17) idi. Bu 21
islemin islem siiresi ortancas1 120 dakika (65-300), skopi siiresi ortancasi 67 dakika
(3-136) idi (Tablo 4.6).
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Tablo 4.6. Hastalara uygulanan girisimsel islemlere ait diger 6zellikler

(n=79)
Tamsal Anjiyografi, n (%) 27 (34,1)
Kiz 12 (44,4)
Erkek 15 (55,5)
Ilk Tamsal Anjiyografi Yas1 (yil), medyan (min-maks) 3,1 (0-23)
ikinci Tamisal Anjiyografi Yasi 4,6 (3,2-6,0)
Uciincii Tanisal Anjiyografi Yasi 8,5
TEEPS, n (%) 3(3,8)
Ablasyon, n (%) 16 (20,3)
Kiz 9 (56,3)
Erkek 7 (43,8)

Ablasyon Islem Yas1 (y1l), medyan (min-maks)
Ablasyon islemlerinde islem siiresi (dk), medyan (min-
maks)
Ablasyon islemlerinin skopi siiresi (dk), medyan (min-maks)
Ablasyon Sayis1 (n=21), n (%)
1. ablasyon
2. ablasyon
3. ablasyon
Birinci Ablasyon (n=16)
Ablasyon Yasi (y1l), medyan (min-maks)
Sonug, n (%)
Basarili
Basarisiz
Ikinci Ablasyon (n=4)
Ablasyon Yasi (y1l)
Sonug, n (%)
Basarili
Basarisiz
Uciincii Ablasyon (n=1)
Ablasyon Yasi (y1l)
Sonug
Basarili
Basarisiz

Ablasyonda 3 Boyutlu Goriintiileme Teknigi Kullanimi (n=21),

n (%)
Ensite NavX navigasyon ve goriintiileme teknolojisi

CARTO (Coil-Assisted Retrograde Transvenous Obliteration)

13,3 (4,9-17,0)
120 (65-300)

67 (3-136)
16 (76,2)
4 (19)
1(4,7)

13 (4,9-17,0)

14 (87,5)
2 (12,5)

14,1 (7,3-17,0)

3 (75,0)
1 (25,0)

13,4
1 (100)
0
7(33,3)
5 (23,8)

2 (9,5)

n: Hasta sayist; %: Yiizde; TEEPS: Transézofageal elektrofizyolojik ¢alisma
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Incelenen hastalarin %17,7’sine kardiyak MRG, %1,3’iine ise kardiyak BT
¢ekilmisti (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Hastalara uygulanan ek goriintiileme yontemleri

(n=79)
Kardiyak MRG 14 (17,7)
Kardiyak BT 1(1,3)

n: Hasta sayist; %: Yiizde; MRG: Manyetik rezonans goriintiileme; BT: Bilgisayarli tomografi

Cerrahi islem uygulanan hastalarin cinsiyeti, yasi, cerrahi islem tiri ile

perioperatif mortalite varlig1 Tablo 4.8’de sunulmustur.

Hastalarin %32,9’una cerrahi islem uygulanmisti, %8,9’una iki kez cerrahi
islem uygulanmisti. Cerrahi islem geciren 26 hastanin %61,5°1 erkekti. Cerrahi islem
uygulanan hastalarda ilk cerrahi islem yas1 ortancasi 6,5 yil (0,01-29,0) idi. iki kez
cerrahi iglem gegiren 7 hastanin ikinci cerrahi iglem sirasindaki yas ortancasi 6,6 yil
(0,5-11,0) idi. 6 hasta (%7,6) yenidogan doneminde toplam 10 hasta (%12,6) hayatinin
ilk yilinda ameliyat edilmisti. Cerrahi islem uygulanan hastalarda en sik eslik eden
kardiyak anomaliler; %69,2 ASD/PFO, %26,9 hafif-orta mitral yetmezlik ve %19,2
VSD idi. Cerrahi iglem uygulanan hastalarda 23/26 oraninda (%88,4) TY
bulunmaktaydi ve TY si olan hastalarda %13 hafif TY, %26 orta TY, %60,9 agir TY
mevcuttu (Tablo 4.8).

11 hastaya biventrikiiler onarim, 1 hastaya tek ventrikiil onarimi, 1 hastaya da

birbuguk ventrikiil onarimi1 ve 13 hastaya da diger cerrahi islemler uygulanmisti
(Tablo 4.9).

Hastalardan 2’si yenidogan déneminde olmak iizere toplamda 3 hastada
perioperatif mortalite goriildii. Bu hastalar cerrahi islem uygulanan hastalarin
%11,5’unu olusturmaktayd: (Tablo 4.8) Perioperatif mortalite goriilen hastalara
uygulanan cerrahi islemler 1 hastaya tek ventrikiil onarimi, 1 hastaya biventrikiiler
onarim (tek cerrahi islem olarak yapilan “mitral kapak replasmani, ASD kapatilmasi,
epikardiyel kalp pili takilmasi” ameliyati1), 1 hastaya ise intraperikardiyel Blalock-
Taussig sant ameliyat1 idi (Tablo 4.9).
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Tablo 4.8. Cerrahi islem uygulanan hastalarin klinik 6zellikleri ve perioperatif

mortalite
(n=79)
Cerrahi Islem Uygulanan Hasta Sayisi, n (%) 26 (32,9)
Kiz 10 (38,5)
Erkek 16 (61,5)
Cerrahi islem Yas1 (Yil)* (n=26), medyan (min-maks) 6,5 (0,01-29,0)
ikinci Kez Cerrahi Islem Uygulanan Hasta Sayis1 (n=26), 7 (26,9)
n (%)
Hastalarn ikinci Cerrahi islem Sirasindaki Yas1 (Y1) 6,6 (0,5-11,0)
(n=7), medyan (min-maks)
Cerrahi Islem Uygulanan Hastalarda Eslik Eden
Kardiyak Anomaliler** (n=26), n (%)
Atriyal Septal Defekt, Patent Foramen Ovale 18 (69,2)
Hafif - Orta Mitral Yetmezlik 7 (26,9)
Ventrikiiler Septal Defekt 5(19,2)
Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu 4 (15,3)
Pulmoner Atrezi 4 (15,3)
Patent Duktus Arterious 4 (15,3)
Pulmoner Hipertansiyon 3(11,5)
Pulmoner Stenoz 3(11,5)
Mitral Kapak Prolapsusu 2(7,7)
Agir Mitral Yetmezlik 2(7,7)
Aort Koarktasyonu 1(3,8)
Kardiyomyopati 1(3,8)
Cerrahi Islem Uygulanan Hastalarda Eslik Eden TY
Varhgi (n=26), n (%)
TY var 23 (88,4)
TY yok 3(11,5)
Cerrahi Islem Uygulanan Hastalarda Eslik Eden TY
Siddeti (n=23), n (%)
Hafif TY 3(13)
Orta TY 6 (26)
Agir TY 14 (60,9)
Perioperatif Mortalite (n=26), n (%) 3(11,5)

n: Hasta sayist; %: Yiizde, * Birden ¢ok cerrahi islem gegiren hastalarda ilk cerrahi islemin yasi
degerlendirmeye alindi. ** Bir hastada eslik eden birden ¢ok kardiyak anomali vardi, yiizde hasta
says1 lizerinden hesaplandi.
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Tablo 4.9. Cerrahi islem uygulanan hastalara yapilan cerrahi islemin tiirti

Cerrahi Islem Tiirii (n=26), n (%)

Biventrikiiler Onarim 11 (42,3)
Danielson onarim1 (*Ikinci cerrahi islem olarak; 1 5(19,2)

hastada TK replasmani ve epikardiyel kalp pili takilmasi, 2

hastada epikardiyel kalp pili takilmas1 iglemleri yapildi.)
TK replasmani ( *1 hastada protez kapakta trombiise 3(11,5)

bagli disfonksiyon nedeniyle ikinci kez TK replasmani

yapildi, **1 hastada da TK replasmaniyla birlikte ASD

kapatilmasi iglemi yapildi.)

TK’ya plasti 2 (7,7)
Pulmoner banding - *Mitral kapak replasmani, ASD 1(3,8)
kapatilmasi, epikardiyel kalp pili takilmasi ***
Tek Ventrikiil Onarimi 1(3,8)
Starnes prosediirii, PDA kapatilmasi, sag modifiye B-T 1(3,8)
sant ***
Birbucuk Ventrikiil Onarimi 1(3,8)
Iki Yénlii Kavopulmoner Anastomoz 1(3,8)
Diger Cerrahi Islemler 13 (50)
Sadece ASD kapatilmasi 4 (15,3)
Pulmoner valvulotomi, PDA kapatilmas1 = *Dis yama 1(3,8)
ile rezidiiel PS giderilmesi, Sekundum ASD primer onarimi
VSD kapatilmasi 1(3,8)
Brock ameliyat1 yapilmis pulmoner atrezi, Sekundum 1(3,8)
ASD kapatilmasi
Balon valvuloplasti 1(3,8)
Pulmoner valvulotomi, sol B-T sant > *ASD 1(3,8)
kapatilmasi
Epikardiyal kalp pili takilmasi 1(3,8)
Intraperikardiyel B-T sant *** 1(3,8)
Atriyal plikasyon 1(3,8)
Pulmoner banding 1(3,8)

n: Hasta sayist; %: Yizde, TK: Trikiispid kapak; ASD: Atriyal septal defekt; PDA: Patent duktus
arteriozus; B-T sant: Blalock-Taussig sant; PS: Pulmoner stenoz* Hastaya uygulanan ikinci cerrahi
islemin tiird, ** Ayn1 ameliyat sirasinda yapilan ikinci cerrahi iglem, *** Perioperatif mortalite
gergeklesen hastalara uygulanan cerrahi iglemler.

Aragtirma kapsaminda incelenen hastalarin ortanca izlem siiresi 2 yildi (0-25),
%10,1’inde mortalite gelisti. Mortalite gelisen 8 hastanin %62,5’1 kiz, %37,5°1 erkekti.
Mortalite yas1 ortancasi 0,84 aydi (0,03-204,0). Mortalite nedenleri 8 hastanin 51 kalp
yetmezligi, digerleri nekrotizan enterokolit (1), bobrek yetmezligi (1) ve nedeni
bilinmeyen ani 6liim (1) seklindeydi (Tablo 4.10).
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Tablo 4.10. Hastalarin izlem siiresi, mortalitesi ve mortalite nedenleri

(n=79) n (%)
Izlem Siiresi (y11), medyan (min-maks) 2 (0-25)
Mortalite, n (%) 8 (10,1)
Kiz 5 (62,5)
Erkek 3 (37,5)
Mortalite Yas1 (ay) (n=8), medyan (min-maks) 0.84 (0,03-204)
Mortalite Nedenleri, (n=8) (%0)
Kalp yetmezligi 5 (62,5)
Nedeni bilinmeyen ani 6liim 1(12,5)
Nekrotizan enterokolit 1(12,5)
Bobrek yetmezligi 1(12,5)
Perioperatif mortalite 3 (37,5)
Perioperatif mortalite nedenleri (n=3) (%)
Kalp yetmezligi 2 (66,6)
Bobrek yetmezligi 1(33,3)

n: Hasta sayist; %: Yiizde

Aritmi varligina gore hastalarin bazi tanimlayici ve klinik 6zelliklerinin

dagilimi Tablo 4.11’de sunulmustur.

Eslik eden aritmisi olan ve olmayan hastalar arasinda tani yasi acisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0,005). Eslik eden aritmisi olan hastalarin

tani yas1 aritmisi olmayanlardan anlamli olarak yiiksekti (Tablo 4.11).

Aritmisi olan ve olmayan hastalar arasinda cinsiyet, TY varligi, TY olanlarin
derecesi acisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05). Aritmisi
olan ve olmayan hastalar arasinda eslik eden kardiyak bulgulardan hafif-orta mitral
yetmezlik (MY) eslik etme durumu agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(p=0,036). Eslik eden aritmisi olan hastalarda hafif-orta MY, aritmisi olmayanlara
gore anlamli olarak daha fazlaydi. Diger taraftan eslik eden diger kardiyak bulgular
acisindan her iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05)

(Tablo 4.11).

Aritmisi olan hastalarin %37,5’ine metoprolol, %20,0’sine propafenon,
%20,0’sine sotalol, %16,7’sine propranolol ve %12,5’ine amiodaron tedavisi
verilmisti (Tablo 4.11).
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Tablo 4.11. Aritmi varligina gore hastalarin bazi tanimlayici ve klinik 6zelliklerinin

dagilimi

Aritmi Yok

(n=55)

Aritmi Var

(n=24)

**

Tam Yasi (yil), medyan (min-maks) 0,7 (0-24,0) 6,0 (0,01-17,0)  0,005*
Cinsiyet, n (%)
Kiz 24 (43,6) 14 (58,3) 0999
Erkek 31 (56,4) 10 (41,7) !
Antiaritmik Tedavi, n (%) 0 18 (58,1) = ----
Amiodaron 0 3(125) -
Metoprolol 1(1,8) 9@75 -
Propafenon 0 5(000 -
Sotalol 0 5(000 -
Propranolol 2 (3,6) 4(16,7) -
TY Varhg, n (%) 41 (74,5) 19 (79,2) 0,659
TY Derecesi (n=60), n (%)
Hafif 5(12,2) 2 (10,5)
Orta 14 (34,1) 9 (47,4) 0,616
Agir 22 (53,7) 8 (42,1)
Eslik Eden Kardiyak Anomali, n
(%)
Hafif-Orta Mitral Yetmezlik 8 (14,5) 9 (37,5) 0,036*
Agir Mitral Yetmezlik 3(5,5) 0 0,549"
Ventrikiiler Septal Defekt 9 (16,4) 4 (16,7) 1,000*
Pulmoner Stenoz 4(7,3) 4(16,7) 0,237*
Mitral Kapak Prolapsusu 3 (5,5) 4 (16,7) 0,191%
Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu 4 (7,3) 3(12,5) 0,429%
Pulmoner Hipertansiyon 6 (10,9) 0 0,170*
Kardiyomyopati 2 (3,6) 2 (8,3) 0,581%
Aort Koarktasyonu 3(5,5) 0 0,549%
Bikiispit Aort Kapagi 0 2(8,3) 0,090"
Diger# 8 (14,5) 3 (12,5) 1,000*
Ameliyat Olan Hastada Aritmi (n=8), n (%)
Preoperatif donem 0 3 (37,5)
Postoperatif donem 0 5625

n: Hasta sayist; %: Siitun yilizdesi; TY: Trikiispid yetmezligi; *Mann-Whitney U Testi; **Ki-Kare

Testi; #Fisher’in Kesin Testi

Cerrahi islem sonrasi postoperatif donemde aritmi goriilen hastalara uygulanan

cerrahi islem tiirleri Tablo 4.12°de sunulmustur.
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Tablo 4.12. Cerrahi operasyon gegirip postoperatif aritmi gelisen hastalarin cerrahi
operasyon tiirleri

n (%) #
Cerrahi Islem Tiirii (n=5)
Danielson onarimi 3 (60,0)
ASD kapatilmast 2 (40,0)
Epikardiyal kalp pili yerlestirilmesi 2 (40,0)
TK replasmani 1 (20,0)
Diger
Pulmoner valvulotomi, PDA klemplenmesi, PFO
genisletilmesi 1(200)
Dis yama ile rezidiiel PS giderilmesi 1(20,0)

n: Hasta sayist; %: Yiizde; ASD: Atriyal septal defekt; TK: Trikiispit kapak; PDA: Patent duktus
arteriozus; PFO:Patent foramen ovale; PS: Pulmoner stenoz; #Bazi1 hastalarda birden fazla ameliyat
mevcuttu, yiizde hasta sayisi izerinden hesaplandi.

Mortalite goriilen hastalarin bazi tamimlayici ve klinik o6zellikleri Tablo
4.13’de sunulmustur.

Arastirma kapsaminda incelenen hastalardan mortalite goriilen ve
goriilmeyenler arasinda tani yasi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptandi

(p=0,012). Mortalite goriilen hastalarin tani yas1 goriilmeyenlerden anlamli olarak
kiiciiktii (Tablo 4.13).

Mortalite goriilen ve gériilmeyenler arasinda cinsiyet, bagvuru semptomu, tani
zamaninin prenatal veya postnatal donemde olmasi ve genetik hastalik/konjenital
anomali bulunmasi agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05)
(Tablo 4.13).
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Tablo 4.13. Mortalite goriilen hastalarin klinik 6zellikleri

Mortalite
Sag (n=71) Exitus (n=8) P
Cinsiyet, n (%)
Kiz 33 (46,5 5 (62,5
(16.5) (623) 0,471*
Erkek 38 (53,5) 3(37,5)

Tani1 Yas1, medyan (min-maks) 2 yil (0-24 y1il) 7 glin (0-6 y1l) ~ 0,012™

Tam Zamani, n (%)

Prenatal 5(7,0) 1(12,5)
0,485"
Postnatal 66 (93,0) 7 (87,5)
Genetik Hastalik/Konjenital
6 (8,5) 1(12,5) 0,541%

Anomali, n (%)

n: Hasta sayist; %: Siitun yiizdesi; *Ki-Kare Testi; **Mann-Whitney U Testi; #Fisher’in Kesin
Testi

Mortalite goriilen hastalarin tanilarina eslik eden kardiyak bulgular ve trikiispit

yetmezligi ve derecesinin dagilimi Tablo 4.14’te sunulmustur.

Mortalite goriilen ve goriillmeyenler arasinda eslik eden diger kardiyak bulgular
acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0.001). Mortalite goriilen
hastalar i¢inde diger kardiyak bulgulardan herhangi birisinin olma yilizdesi mortalite

goriilmeyenlerden anlamli olarak yiiksekti (Tablo 4.14).

Mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda hafif-orta MY, agir MY, VSD,
pulmoner stenoz, MVP, biiyiik arterlerin transpozisyonu, pulmoner hipertansiyon,
kardiyomyopati, aort koarktasyonu ve bikiispit aort kapagi kardiyak anomalilerinin
eslik etme durumlari, TY varlig1 ve derecesi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmadi (p>0.05) (Tablo 4.14).
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Tablo 4.14. Mortalite goriilen hastalarda tanilara eslik eden kardiyak bulgular,
trikiispit yetmezligi ve derecesi

Mortalite
Sag (n=71) Exitus (n=8) p#
n (%) n (%)
Eslik Eden Kardiyak Bulgu
Hafif-Orta MY 16 (22,5) 1(12,5) 1,000%
Agir MY 2(2,8) 1(12,5) 0,277*
Ventrikiiler Septal Defekt 13 (18,3) 0 0,340
Pulmoner Stenoz 8 (11,3) 0 1,000
Mitral Kapak Prolapsusu 7(9,9) 0 1,000
Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu 6 (8,5) 1(12,5) 0,541
Pulmoner Hipertansiyon 5(7,0) 1(12,5) 0,485
Kardiyomyopati 4 (5,6) 0 1,000
Aort Koarktasyonu 3(4,2) 0 1,000
Bikiispit Aort Kapagi 2(2,8) 0 1,000
Diger 6 (8,5) 5 (62,5) 0,001
TY
Var 54 (76,1) 6 (75,0)
Yok 17 (23,9) 2 (25,0) 1000
TY Derecesi (n=60)
Hafif 7 (13,0) 0 0,215"
Orta 22 (40,7) 1(16,7)
Agir 25 (46,3) 5(83,3)

n: Hasta sayisi; %: Siitun yiizdesi; MY: Mitral yetmezlik; TY: Trikiispit yezmezligi; *Pearson Ki-
Kare Testi; #Fisher’in Kesin Testi

Mortalite goriilen gore hastalarin tanilarina eslik eden aritmi varligi ve tipleri

Tablo 4.15°te sunulmustur.

Mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda eslik eden aritmi varhigi, eslik

eden tiim aritmi tipleri agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p>0.05)

(Tablo 4.15).



45

Tablo 4.15. Mortalitesi olan hastalarin aritmi tipine ve aldiklar1 tedaviye goére

dagilimlar
Mortalite
Sag (n=71)  Exitus (n=8) p#
n (%) n (%)
Eslik Eden Aritmi 23 (32.4) 1(12.5) 0.423
Aritmi Tipi
TASIKARDI 19 (25.3) 1(12.5) 0.672
- Supraventrikiiler tasikardi 18 (23.9) 1(12.5) 0.672
Aksesuar yol iizerinden reentrant
15 (19.7) 1(12.5) 1.000
tasikardi
Atriyoventrikiiler Reentrant
Tasikardi (AVRT)
WPW sendromu 9 (12.7) 1(12.5) 1.000
WPW paterni gdstermeyen 4 (5.6) 0 1.000
Mahaim tagikardisi 1(1.4) 0 1.000
Atriyoventrikiiler Nodal Reentrant
1(1.4) 0 1.000
Tagikardi (AVNRT)
Aksesuar yol olmaksizin
3(4.2) 0 1.000
reentrant tasikardi
Insizyonel atriyal reentrant tagikardi
) 3(4.2) 0 1.000
(IART)
- Ventrikiiler tasikardi 1(1.4) 0 1.000
- BRADIKARDI 4 (5.6) 0 1.000
AV blok 4 (5.6) 0 1.000
Konjenital AV tam blok 2(2.8) 0 1.000
Postop AV tam blok 2(2.8) 0 1.000

n: Hasta sayist; %: Siitun yiizdesi; #Fisher’in Kesin Testi
Mortalite durumuna gore tanisal anjiyografi uygulanma durumu ve

uygulananlarin uygulanma yasi ile EPS ve ablasyon ve TEEPS uygulanma

durumlarimin dagilimi Tablo 4.16’te sunulmustur.
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Mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda tanisal anjiyografi uygulanma
durumu ve uygulananlarin uygulanma yasi acisindan istatistiksel olarak anlamli fark
saptand1 (sirastyla p=0,017; p=0,0003). Mortalite goriilen hastalar ig¢inde tanisal
anjiyografi uygulananlarin yilizdesi mortalite goriilmeyenlerden anlamli olarak
yiiksekti. Ayrica tanisal anjiyografi uygulanip mortalite gelisenlerin tanisal anjiyografi

yas1 mortalite goriilmeyenlerden anlamli olarak diisiiktii (Tablo 4.16).

Diger taraftan mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda EPS ve ablasyon
ve TEEPS uygulanma durumlar1 agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark

saptanmadi (p>0.05) (Tablo 4.16).

Tablo 4.16. Mortalite durumuna gore tanisal anjiyografi, elektrofizyolojik ¢alisma ve
ablasyon iglemlerine gore dagilimi

Mortalite
Exitus p*
Sag (n=71)
(n=8)
Tamisal Anjiyografi, n (%) 21 (29,6) 6 (75,0) 0,017

Tanisal Anjiyografi Yasi, -
_ 5y11(0,2-23 yil) 7 giin (0-6,5 yil) 0,003

medyan (min-maks)

EPS ve Ablasyon, n (%) 15 (21,1) 1(12,5) 1,000

TEEPS, n (%) 3(4,2) 0 1,000

n: Hasta sayist; %: Siitun ytizdesi; EPS: Elektrofizyolojik calisma; TEEPS: Trans6zofageal
Elektrofizyolojik Calisma #Fisher’in Kesin Testi; **Mann-Whitney U Testi

Mortalite goriilen hastalarda uygulanan cerrahi islemlerin tipleri Tablo 4.17°de

sunulmustur.

Arastirma kapsaminda degerlendirilen hastalardan mortalite goriilen ve
goriilmeyenler arasinda uygulanan ilk cerrahi islemin yas1 agisindan istatistiksel olarak
anlamli fark saptandi (p=0,004). Mortalite goriilen hastalarin cerrahi islem yasi

gelismeyenlerden anlamli olarak kiigiiktii. (Tablo 4.17).

Diger taraftan mortalite goriilen ve goriilmeyenler hastalar arasinda cerrahi

islem gec¢irme durumu, ikinci kez cerrahi islem gecirme durumu ve uygulanan tim
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cerrahi iglem tiirleri a¢isindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05)
(Tablo 4.17).

Tablo 4.17. Mortalite goriilen hastalarda cerrahi islemlerle ilgili 6zellikler ve cerrahi
islem tipleri

Mortalite

p#

Sag Exitus

Cerrahi islem Uygulananlar, n
(%)
Cerrahi Islem Yas1 *(n=26),

22 (31,0) 4 (50,0) 0,428

) 7,5(0,01-29,0) 0,02 (0,01-0,83) 0,004™
medyan (min-maks)

Ikinci Kez Cerrahi islem

6 (8,5) 1(12,5) 0,541*
Uygulananlar, n (%)
Cerrahi Islem Tiirii (n=26), n
(%)

Biventrikiiler Onarim 10 (45,5) 1(25,0) 0,614
Danielson onarimi 5(22,7) 0 0,555
Trikiispid kapak replasmani 3(13,6) 0 1,000
Trikiispid kapaga plasti 2(9,1) 0 1,000
Pulmoner banding >
*Mitral kapak replasmani,

ASD kapatilmas, 0 1(25,0) 0,154
epikardiyel pacemaker
takilmast

Tek ventrikiil onarim 0 1 (25,0) 0,154

Birbucuk ventrikiil onarim 1(4,5) 0 1,000

Diger 11 (50,0) 2 (50,0) 1,000

n: Hasta sayisi; %: Siitun ylizdesi; * Birden ¢ok cerrahi islem gegiren hastalarda ilk cerrahi iglemin
yas1 degerlendirmeye alindi. #Fisher’in Kesin Testi; **Mann-Whitney U Testi
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Yukarida yapilan analizler sonucunda belirlenen bazi degiskenlerin sagkalim
tizerine bagimsiz etkileri Tablo 4.18’de sunulmustur.

Buna gore; hem univariate hem de multivarite analizlerde; tani1 yasinin,
cinsiyetin, tan1 zamaninin, konjenital anomali/genetik hastalik eslik etme durumu, TY
bulunma, eslik eden aritmi varliginin ve cerrahi uygulanmasimin sagkalim iizerine

bagimsiz etkisinin olmadigi saptandi (p>0,05) (Tablo 4.18).

Tablo 4.18. Bazi degiskenlerin yagsam tizerine bagimsiz etkileri

UNIVARIATE MULTIVARIATE
HR (%95 GA) p HR (%95 GA) p

Tan1 Yas (y1l) 0,78 (0,55-1,11) 0,172 0,84 (0,61-1,16) 0,293
Cinsiyet

Kiz Referans Referans

Erkek 0,40 (0,09-1,68) 0,209 0,31 (0,07-1,44) 0,136
Tam Zamani

Prenatal 1,82 (0,22-144,80) 0,576 0,97 (0,10-9,11) 0,978

Postnatal Referans Referans
Genetik 0,91 (0,11-7,65) 0,931 1,09 (0,12-10,27) 0,940
Hastalik/Konjenital
Anomali
Trikiispid 0,47 (0,08-2,66) 0,390 0,42 (0,07-2,61) 0,348
Yetmezligi
Eslik Eden Aritmi 0,25 (0,03-2,05) 0,197 0,22 (0,02-1,98) 0,178
Varhgi
Cerrahi islem 1,49 (0,36-6,15) 0.580 | 2,21(0,48-10,09) 0,305

HR: Hazard ratio; GA: Giiven aralig1; Cox Regresyon Analizi
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5. TARTISMA

Ebstein anomalisi nadir bir hastalik oldugu i¢in literatiirde bu hastalarla ilgili
yapilmis c¢alismalar sinirli sayida hasta igermektedir. Literatiirde EA tanili ¢ocuk

hastalarin degerlendirildigi ¢alisma sayisi ¢ok azdir (3).

Oxenius ve ark.’nin yapilan 42 EA tanili hastayr degerlendirdigi ¢alismada
hastalarin % 52’sini erkekler olusturmakta idi (3). Bizim ¢alismamizda da 79 hastanin

% 51,9’unu erkekler olusturmakta idi.

Calismamizda hastalarin % 7,6’s1 prenatal donemde fetal ekokardiyografi ile
% 92,41 postnatal donemde transtorasik ekokardiyografi ile tan1 almigtir. Hastalarin
tan1 yasi ortancasi 1,5 yildi (1 giin-24 yil). Oxenius ve ark.’nin g¢aligmasinda ise
hastalarin % 21,4’i prenatal donemde tan1 almis olup tan1 yas1 ortancasi 5 giin (1 giin-

11,7 y1l) olarak bildirilmistir (3).

Oxenius ve ark.’nin yaptigi ¢alismada EA tanili hastalarda sik goriilen klinik
prezentasyonlar % 33 ifiirtim, % 29 siyanoz, % 5 ritim bozuklugu ve konjestif kalp
yetmezligidir (3). Bizim c¢aligmamizda basvuru semptomlari bu sonuglarla benzer
olup, sik goriilen bagvuru semptomlart % 34,1 tflirim, % 29,1 siyanoz, % 13,9

carpintiydi.

Hastalarin klinik semptomlar1 genellikle hastanin basvuru yasina baglidir (11):
yenidogan donemde siyanoz, konjestif kalp yetmezligi ve belirgin kardiyomegali;
daha biiylik cocuklarda ilerleyici sag ventrikiil yetmezlik bulgulari; adlesanlar ve
eriskinlerde cogunlukla aritmilere bagli ¢arpintilar veya efor dispnesi gibi daha hafif
semptomlar goriiliir. Calismamizda hastalarin tani aldiklar1 yaslara goére yenidogan
doneminde %50 siyanoz, “1-12 ay” grubunda %41,6 siyanoz, “1-3 yas” grubunda
%58,3 iifiiriim, “4-10 yas” grubunda %31,5 ifiiriim, “>10 yas sonrasinda” tani alan

grupta da %50 carpinti ilk siradaki bagvuru semptomu olarak saptanmustir.

Ebstein anomalisini  degerlendirmek i¢in en degerli tan1 araci
ekokardiyografidir. Transtorasik ekokardiyografi, trikiispid kapak ve her iki
ventrikiiliin boyut ve fonksiyonlarinin net olarak degerlendirmesine olanak saglar (3).

Ebstein anomalisi hastalarinda sol ventrikiilde noncompaction goriilebildigi ve
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bozulmus sol ventrikiiler fonksiyon prognozu koétiilestirdigi icin ekokardiyografik
degerlendirme sol ventrikiilii de ayrintili olarak igermelidir. Calismamizda sol
ventrikiiler noncompaction 2 hastada saptandi, birisinee kalp transplantasyonu
yapilmasina karar verildi, digeri ise sol kalp yetmezligi bulgusu goriilmeden

izlenmistir.

Ebstein anomalisi olan hastalarda en sik eslik eden kardiyak anomali ASD veya
PFO gibi interatriyal septal defektlerdir (%80-94) (2). Calismamizda % 46,8 ASD ve
%10,1 PFO saptandi. Calismamizda interatriyel septal defektlerden sonra en sik
goriilen kardiyak anomaliler %21.5 hafif-orta MY ve % 16,5 VSD idi. Literatiire gore
VSD siklikla EA’ya eslik etmekte, genellikle yenidogan doneminde, anatomik veya
fonksiyonel ciddi pulmoner stenoz veya pulmoner atrezi varliginda sagdan sola santa

neden olmaktadir (44).

1p36 delesyonu, 8p23.1 delesyonu ve 18q terminal delesyonu EA ile iligkili
olarak bildirilmis en sik goriilen kromozomal bozukluklardir (14). Calismamizda da 1
hastada 1p36.33 delesyonu saptanmustir. Diisiik yerlesimli kulaklar, mikrognati, yarik
damak ve dudak, sol renal agenezi, megakolon, inmemis testis ve bilateral inguinal
herni gibi anomaliler EA’ya siklikla eslik eden kalp disi anomalilerdir (46).
Caligmamizda 2 hastada yarik damak dudak, 1 hastada konjenital skolyoz saptandi.

Kardiyak MRG, sag ventrikiil fonksiyonunun seri sekilde niceliksel olarak
belirlenmesinde ideal tan1 yontemidir (86). Son zamanlarda kardiyak MRG, sag
ventrikiil degerlendirmesinde tam sayisal veriler sagladigi i¢in ek tan1 yontemi olarak
deger kazanmistir ve cerrahi onarim planlandiginda izlem agisindan faydal
olmaktadir. Attenhofer ve ark., EA’l1 hastalarda ekokardiyografi ve kardiyak MRG
kullanimini kargilagtirmiglardir. Her iki tetkikin de biitlinleyici veri sagladigi sonucuna
ulasmiglar ve cerrahi oncesi her iki tetkikin de yapilmasini Onermislerdir (57).
Kardiyak MRG, ii¢ boyutlu goriintiiler yaratabilmesi sayesinde hastalik siddetinin
daha iyi nitelendirilmesini saglar (58). Calismamizda hastalarin %17,7’sinde kardiyak

MRG tetkiki ¢ekilmis olup bu hastalarin %50’sine cerrahi islem uygulanmistir.
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Ebstein anomalisinde 6zellikle de agir tipler olan tip C ve tip D EA’da, TK’nin
agir anomalisi, etkin olmayan sag ventrikiil ve siddetli TY’ye neden olur (14).
Calismamizdaki hastalarin % 75,9’unda TY goriiliirken, TY ’si olanlarin % 50’sinde
agir TY, % 38,3’linde orta TY, % 11,7’sinde hafif TY saptanmustir.

Ebstein anomalisi tanili ¢cocuk ve addlesanlarda ritim bozuklugu prevalansi
eriskin EA tanili hastalara gore daha diisiiktiir. Eriskin EA tanili hastalarda aritmik
olaylarin prevalansi daha yiiksektir ¢iinkii eriskinlerde sadece preeksitasyona bagli
aritmiler degil ayrica uzamis PR intervali, ektopik atriyal tasikardi, atriyal flutter ve
atriyal fibrilasyon da goriilmektedir (59). Literatiirde EA tanisiyla takipli ¢ocuklarda
ritim bozuklugu oran1 %17 olarak belirtilmistir (1). Bizim ¢alismamizda da hastalarin
%30,3’iinde ritim bozuklugu eslik saptanmaistir.

Supraventrikiiler tasiaritmiler EA ile yaygin olarak iligkilidir ve carpinti,
presenkop, senkop ve ani kardiyak 6liime neden olur(5). Calismamizda da SVT en sik
goriilen ritim bozukluguydu ve tiim aritmisi olan hastalarin % 79.1’inde saptandi.
Supraventrikiiler aritmilerden en sik karsilagilan 15/19 oranla AVRT dir. AVRT’si
olan hastalarin 10’unda WPW sendromu, 1’inde Mahaim tasikardisi saptandi, 4
hastada eslik eden preeksitasyon sendromu saptanmadi.

Toplumda WPW sendromu prevalanst % 0,01-0,3 olarak belirtilmektedir.
WPW sendromu prevalansi konjenital kalp hastaligina sahip kisilerde 6zellikle de EA
olan kisilerde daha yiiksektir. WPW sendromu EA hastalarinda % 10 oraninda
goriilmektedir (87). Calismamizdaki hastalarda WPW sendromu tiim ¢alismadaki EA
hastalarinin %12.7’sinde saptanmstir.

Wolff-Parkinson-White paternine sahip hastalarin tedavisi, aritmilerinin
varligina ve aritmilerinin siklik ve siddetine baglidir. Semptomatik aritmisi olan
hastalar uzun donemde antiaritmik ilaglar veya aksesuar yolagin kateter ablasyonuyla
tedavi edilirler (59). Al-Khatip ve ark., hastalardaki supraventrikiiler tasikardi, beta
bloker ilag tedavisiyle yeterince kontrol altina alinabildiyse, hastalar i¢in ek bir
inceleme veya tedaviye gerek olmadigmi belirtmistir (88). Calismamizda WPW
sendromu olan 10 hastadan 9’una RFA islemi yapilmistir. RFA islemi yapilan 9
hastanin 5’inde RFA islemi oncesinde anti-aritmik ila¢ tedavisi baslanmistir, medikal
tedaviye yanit alinamadigi i¢in sonrasinda RFA yapilmistir. RFA isleminin hig

yapilmadigr 1 hasta ise sadece anti-aritmik ilag tedavisiyle izlenmigtir. Tammo
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Delhaas ve ark. su anki ortak karara gore semptomatik WPW hastalarina
elektrofizyolojik c¢alisma ve aksesuar yolaklarin kateter ablasyonu yapilmasi
gerektigini; ancak asemptomatik WPW hastalarinin tedavisiyle ilgili bir ortak kararin
heniiz olusturulmadigini belirtmislerdir (59).

Belirgin sag ventrikiiler dilatasyon ve altindaki anormal miyokard yapisina
ragmen EA’da klinik ventrikiiler tasikardi (VT) nadirdir, elektrofizyolojik ¢alisma
sirasinda daha yaygin olarak indiiklenebilir (89). Bizim ¢alismamizda da 1 hastada dis
merkezde anjiyografi yapilirken VT nedeniyle kardiyoversiyon yapilma Oykiisii
mevcuttu.

Ebstein anomalisi tanisiyla takipli hastalarda yapisal olarak kalbi normal
olanlara gore, kateter ablasyonun basar1 orani1 daha diisiik ve rekiirrens orani daha
yiiksek olarak bildirilmistir (90). 2010 yilinda Tammo Delhaas ve ark., EA tanili
aritmisi olan ¢ocuklarda yaptiklari ¢ok merkezli calismanin sonuglarinin buna
uymadigini belirtmislerdir (59). Baska bir ¢alismada da EA tanili hastalarda RFA
isleminin akut basar1 oran1 %75-80 ve rekiirrens oran1 %25-50 oraninda bildirilmistir
(73, 90). Calismamizda kateter ablasyon yapilan hastalarda islemin akut basar1 orani
% 85,7; rekiirrens orani ise %25 olarak saptandi. Aksesuar yolak iliskili tagikardilerde
cerrahi kriyoablasyon islemi sonrasinda aritmi rekiirrensi goriilmeksizin c¢ok iyi
sonuglar goriildiigii bildirilmistir (5); ancak bizim ¢aligmamizda hicbir hastada cerrahi

kriyoablasyon islemi uygulanmamastir.

Ebstein anomalisi tanili hastalarda transkateter ASD kapatilmasi islemi, TK
onarimi gerekmeyecek hastalarda dinlenme ve egzersiz sirasinda oksijen
saturasyonunu arttirmanin giivenli ve etkili bir yoludur. Ayrica bu islem ASD eslik
eden hastalarda paradoksik embolizasyonlari dnlemektedir. Bizim ¢alismamizda 37
hastada ASD saptanmustir; ancak bir hastaya transkateter ASD kapatilmasi islemi
uygulanmistir, ASD saptanip spontan olarak ASD’si kapanmayan diger hastalarda

cerrahi islem sirasinda ASD kapatilmasi islemi yapilmistir.

Literatiirde EA tanili cocuklara uygulanan cerrahi islemlerle ilgili ¢cok az veri
bulunmakta, ¢ogunlukla erigkin yas grubundaki hastalarla ilgili calismalar mevcuttur.
Geerdink ve ark. 2016 yilinda yayimlanan EA tanili ¢ocuklara uygulanan cerrahi
islemlerin sonuglarini inceleyen ¢ok merkezli bir ¢calismaya gore 63 EA hastasina

cerrahi uygulanmistir. Bu hastalarin %48’s1 erkek; %79 ASD/PFO, %24 siddetli
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pulmoner kapak anomalisi (siddetli pulmoner darlik ve fonksiyonel ve anatomik
pulmoner atrezinin dahil oldugu), %22 VSD en sik eslik eden kardiyak anomaliler
olarak bildirilmistir (91). Calismamizda cerrahi islem uygulanan 26 hastanin %61,5’i
erkekti ve en sik eslik eden kardiyak anomaliler %69,2 ASD/PFO, %26,9 hafif-orta
MY, %26,9 oranla pulmoner kapak anomalisi (%15,3 pulmoner atrezi ve %11,5
pulmoner darlik) ve %19,2 VSD idi.

Geerdink ve ark. calismasindaki cerrahi uygulanan EA hastalarinda %21 hafif
TY, %32 orta TY, %33 agir TY bulunmaktaydi (91). Bizim c¢alismamizda cerrahi
islem uygulanan hastalardan 23’tinde (%88,4) TY bulunmaktaydi ve TY’si olan
hastalarda %13 hafif TY, %26 orta TY, %60,9 agir TY saptandi.

Geerdink ve ark.’nin g¢alismasinda, %59 hastaya biventrikiiler onarim, %8
hastaya birbuguk ventrikiil onarimi, %33 hastaya tek ventrikiil onarim yapilmist1 (91).
Calismamizda 26 hastaya cerrahi islem uygulanmisti ve Geerdink ve ark.’nin
caligmasinda oldugu gibi en sik cerrahi islem %42,3 hastada uygulanan biventrikiiler
onarim idi, %3,8 birbuguk odacik onarmmi ve %3,8 tek ventrikiill onarimi
uygulanmistir, %50 hastaya ise baska nedenlerle cerrahi islemler uygulanmistir.
Geerdink ve ark.’nin ¢alismasinda %42,8 hastada ikinci cerrahi islem gerekirken,

bizim ¢alismamizda %26,9 hastaya ikinci cerrahi islem gerekli olmustur.

Geerdink ve ark., cerrahi sonrasi en sik karsilastiklari komplikasyonun %21
oraninda aritmi oldugunu belirtmislerdir (91). Calismamizda da ameliyat sonrasi

donemde aritmi %19,2 oraninda goriilmiistiir.

Cerrahi sonrasindaki ilk 30 giin igindeki 6liim oraninin (perioperatif mortalite
orani) Geerdink ve ark.’nin ¢aligmasinda %14 oldugu ve 6len 9 hastalarindan 4’iiniin
(%44,4) yenidogan doneminde oldugu bildirilmistir (91). Calismamizda cerrahi
sonrasindaki ilk 30 giin i¢indeki 6liim oran1 %11,5 olarak saptandi ve 6len 3 hastadan
2’51 (%66,6) yenidogan donemindeydi. Davies ve ark.’nin 2013 yilinda yayinladiklar
Gogiis Cerrahisi Dernegi’nin konjenital kalp cerrahisi veri tabanindaki EA nedeniyle
opere edilen hastalar1 analiz ettikleri ¢aligmasinda genel mortalite %5,9 olarak
hesaplanmis ve hastalarin yas gruplarina gore 6lenlerin analizi yapildiginda en yiiksek

mortalite %23,4 oranla yenidogan doneminde gerceklesmis ve bunu %4,1 oranla 1 ay-
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1 yas grubu olarak belirlenen “infant grubu”, %0,7 oranla 1-18 yas arasi olarak

belirlenen “cocuk grubu” izlemistir (92).

Geerdink ve ark.’nin galismasinda 9 perioperatif mortalite ger¢eklesen hastanin
8’1 tek ventrikiil onarim1 grubunda iken (91) bizim ¢alismamizda perioperatif mortalite
gerceklesen 3 hastadan 1 hasta tek ventrikiil onarimi grubunda, 1 hasta biventrikiiler
onarim grubundaydi (tek cerrahi islem olarak yapilan “mitral kapak replasmani, ASD
kapatilmasi, epikardiyel kalp pili takilmas1” ameliyati), 1 hastaya ise intraperikardiyal

B-T sant ameliyat1 yapilmisti.

Ani kardiyak o6lim, EA da dahil olmak iizere tiim konjenital kalp
hastaliklarinda bildirilmistir. Aksesuar yolaklarin biiyiikk boliimiinde refrakter
periyotlar hizlica atriyal fibrilasyon ve atriyal fluttera gevrilmesi i¢in yeterliyken,
preeksitasyonu olan higbir hastanin ani 6ldigi bildirilmemistir (13). Calismamizda
WPW sendromu nedeniyle 9 yasinda basarili bir RFA islemi yapilan 1 hastada, 12

yasindayken nedeni bilinmeyen ani 6liim gerceklesmisti.

Celermajer ve ark.’nin 220 EA hastasin1 degerlendirdigi bir ¢aligmada, 8
hastada (%3.6) ani 6lim, 26 hastada (%11) kalp yetmezligi, 17 hastada (%7.7)
perioperatif mortalite bildirilmistir (12). Calismamizda 8 hastada (%10.1) mortalite
goriilmiistiir ve mortalite nedenleri 5 hastada kalp yetmezligi, diger hastalarda
nekrotizan enterokolit (1), bobrek yetmezligi (1) ve nedeni bilinmeyen ani 6lim (1)
seklindeydi. 3 hastada (%3.8) perioperatif mortalite goriilmiistiir, bunlarda 6lim

nedeni 2 hastada kalp yetmezIligi, 1 hastada bobrek yetmezligidir.

Brown ve ark.’nin 539 EA tanili hastaya uygulanan 604 cerrahi islemi
inceledikleri ¢aligmasinda 144 hastaya aksesuar yolak ablasyonu, sag atriyal Maze
ameliyati ve AVNRT ablasyonu gibi aritmilere yonelik cerrahi girigim uygulanmistir
(4). Calismamizda cerrahi islemler sirasinda aritmilere yonelik cerrahi islem
uygulanmamistir. Aritmisi olan hastalarda aritmiler RFA ve medikal tedavilerle

kontrol altina alinmustir.

Ebstein anomalisi hastalarinda klinik seyir daha kii¢iik yastaki hastalarda daha
kot seyretmektedir. Oxenius ve ark.’nin ¢alismasinda %21 hastaya prenatal tani

konmus, siddetli EA olarak degerlendirilmis ve ilk 3,4 yil i¢inde bu hastalarin %56’s1
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kaybedilmistir (3). Calismamizda da mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda tani
yasi agisindan istatistiksel olarak anlaml fark saptandi (p=0,012). Mortalite goriilen
hastalarin tan1 yasi gelismeyenlerden anlamli olarak kiiciiktii; ancak tan1 zamaninin
prenatal veya postnatal donemde olmasiyla mortalite goriilen ve goriilmeyenler
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi. Bu durum g¢alismamizdaki

hastalarda %7,6 olan prenatal donemdeki tan1 oraninin az olmasina bagli olabilir.

Literatiirde EA tanistyla takipli hastalar1 inceleyen caligsmalarda hep sinirh
hasta sayis1 ve izlem siiresiyle yapilmistir. Bunun i¢in EA hastalarindaki takip ve
prognoz hakkinda daha iyi bilgi sahibi olabilmek i¢in hastalarin daha uzun siire takip

edildigi daha kapsamli ¢aligmalarin yapilmasi gerekmektedir.
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6. SONUCLAR VE ONERILER

Bu c¢alismada, 2000-2017 yillar1 arasinda Ebstein anomalisi tanisiyla izlenilen

79 hastanin bagvuru donemindeki 6zellikleri, semptomlari, ekokardiyografi bulgulari,

eslik eden kardiyak anomaliler, hastalara uygulanan tedaviler (medikal tedavi, cerrahi

tedavi, cerrahinin tipi, aritmi tedavisinde radyofrekans ablasyon veya kriyoablasyon

uygulanmasi), izlem bulgular1 gibi veriler karsilastirilarak, nadir goriilen bu hastalarda

ileride olusabilecek morbidite ve mortalite nedenlerinin azaltilmasin1 saglamak

amaglanmistir, asagidaki sonuglar elde edilmistir:

1)

2)

3)

4)

5)

6)

Hastalarin tan1 yasi ortancasi 1,5 yil (0-24,0) olup %7,6’sina prenatal
donemde, %92,4’iline postnatal donemde tan1 konmustu. Ttim hastalarin
%151,9’u erkek, %48,1°1 kizdu.

Calismadaki hastalarda en sik bagvuru semptomlari %34,1 iifiirtim, %29,1
siyanoz ve %13,9 carpintiydi. Hastalarin %35’inde genetik hastalik,
%3,8’inde konjenital anomali saptandi.

Calismamizdaki EA tanili hastalarda en sik eslik eden kardiyak anomaliler
%56,9 ile ASD/PFO, %21,5 hafif-orta MY ve %16,5 VSD idi. Hastalarin
%75,9’unda TY mevcuttu. TY’si olan 60 hastanin TY dereceleri
%11,7’sinde hafif TY, %38,3’linde orta TY ve %50,0’sinde agir TY
seklindeydi.

20 hastada tasikardi, 4 hastada bradikardi ile giden aritmiler olmak {izere
24 hastada (%30,3) ritim bozuklugu saptandi.

En sik goriilen ritim bozuklugu SVT idi, aritmisi olan hastalarin
%79,1’inde (19/24) saptandi. SVT saptanan hastalarda en sik goriilen
aritmi (15/19 hasta, %79) AVRT idi. AVRT’si olan hastalarin 10’unda
WPW sendromu, 1’inde Mahaim tasikardisi saptandi, 4 hastada eslik eden
preeksitasyon sendromu saptanmadi. 1 hastada AVNRT, 3 hastada IART
goriilmekteydi. 1 hastada da VT 6ykiisii mevcuttu.

Supraventrikiiler tasikardi saptanan 16/19 hastada RFA veya
kriyoablasyon islemi uygulandi. Bu 16 hastaya toplamda 21 kez ablasyon
islemi yapilmistir. IART bulunan hastalara uygulanan ablasyonlar disinda

14/16 hastada 18/21 (% 85,7) ablasyon uygulamasi basarili sonuglandi.
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Ablasyon yapilan 4 hastada rekiirrens nedeniyle 2 hastaya 2 kez, 1 hastaya
3 kez RFA ve 1 hastaya 2 kez kriyoablasyon islemi uygulandi. Ablasyon
uygulamasi basarili olmayan hastalarin aritmisi medikal tedaviyle kontrol
altina alindi. SVT olan 3/19 hastada aritmi sadece medikal tedaviyle
kontrol altina alindi. VT 0Oykiisii olan hastaya implantable kardiyak
defibrilator takildi.

Bradikardisi olan 4 hastada AV blok saptandi; konjenital tam AV blok (2),
postoperatif tam AV blok (2). Bu hastalara kalici kalp pili uygulandi.
Hastalarin  %49,3’ii sadece antikonjestif tedavi, %16,4’ti sadece
antiaritmik tedavi, %6,3’ti hem antikonjestif hem antiaritmik tedavi
aliyordu. 22/79 hasta (%27,8) herhangi bir tedavi almiyordu.

Eslik eden aritmisi olan ve olmayan hastalar arasinda tani yasi acisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptandi. Eslik eden aritmisi olan hastalarin
tan1 yasi aritmisi olmayanlardan anlamli olarak yiiksekti. Aritmisi olan ve
olmayan hastalar arasinda cinsiyet, TY varligi, TY olanlarin derecesi,
hafif-orta MY eslik etme durumu digsinda eslik eden diger kardiyak
bulgular agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi. Aritmisi
olan ve olmayan hastalar arasinda eslik eden kardiyak bulgulardan hafif-
orta mitral yetmezlik eslik etme durumu agisindan istatistiksel olarak
anlaml fark saptandi. Eslik eden aritmisi olan hastalarda hafif-orta MY,
aritmisi olmayanlara gore anlamli olarak daha yiiksekti.

Hastalarin %32,9’u cerrahi islem gecirmisti, %8,9’unda ikinci kez cerrahi
islem uygulanmisti. Cerrahi islem gegiren 26 hastanin %61,5°1 erkekti.
Cerrahi islem uygulanan hastalarda ilk cerrahi islem yas1 ortancasi 6,5 y1l
(0,01-29,0) idi. Ikinci kez cerrahi islem geciren 7 hastanin ikinci cerrahi
islem sirasindaki yas ortancasi 6,6 (0,5-11,0) y1ldi.11 hastaya biventrikiiler
onarim, 1 hastaya tek ventrikiil onarimi, 1 hastaya birbucuk ventrikiil
onarimi ve 13 hastaya da diger cerrahi islemler yapilmisti. Cerrahi islem
uygulanan 3/26 hastada (%11,5) perioperatif mortalite ger¢eklesmisti.
Hastalarin ortanca izlem siiresi 2 yil (0-25) y1l olup %10,1’inde mortalite
gelisti. Mortalite gelisen 8 hastanin %62,5°1 kiz, %37,5’1 erkekti. Mortalite
yas1 ortancast ise 0,84 ay (0,03-204,0) idi. Mortalite nedenleri 8 hastanin
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5’1 kalp yetmezligi, digerleri nekrotizan enterokolit (1), bobrek yetmezligi
(1) ve nedeni bilinmeyen ani 6liim (1) seklindeydi.

Hastalardan mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda tani yasi
acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0,012). Mortalite
goriilen hastalarin tan1 yas1 gelismeyenlerden anlamli olarak kiigiiktii.
Mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda cinsiyet, basvuru semptomu,
tan1 zamanmi ve genetik hastalik/konjenital anomali bulunma durumu
agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi.

Mortalite goriilen ve goriilmeyenler arasinda hafif-orta MY, agir MY,
VSD, pulmoner stenoz, MVP, biiyiik arterlerin transpozisyonu, pulmoner
hipertansiyon, kardiyomyopati, aort koarktasyonu ve bikiispit aort kapagi
kardiyak anomalilerinin eslik etme durumlari, TY bulunma durumu ile
bulunanlarin derecesi ve de eslik eden aritmi varligi, eslik eden aritmi
tipleri agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi.

Arastirma kapsaminda incelenen hastalardan mortalite goriilen ve
goriilmeyenler arasinda uygulanan ilk cerrahi islemin yas1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptandi. Mortalite goriilen hastalarin
cerrahi igslem yasi goriilmeyenlerden anlamli olarak kiigliktii. Diger
taraftan mortalite goriilen ve goriilmeyenler hastalar arasinda cerrahi islem
gecirme, ikinci kez cerrahi islem gec¢irme ve uygulanan tiim cerrahi islem
tiirleri agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmadi.
Cocukluk caginda EA ile ilgili ¢alismalar sinirhidir. Literatiirde bu konuda
az sayida hasta igeren ve kisa izlem siireli ¢alismalar mevcuttur. Bu
nedenle hastalarin daha uzun siire izlendigi ve daha kapsamli ¢aligmalara

gereksinim vardir.
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