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BÖLÜM
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GİRİŞ
Ebstein anomalisi (EA) triküspit kapak ve sağ ventrikülün nadir görülen kon-

jenital malformasyonudur. İlk kez 1866 yılında Wilhelm Ebstein tarafından 19 
yaşında otopsi yapılan bir vakada açıklanmıştır (1). Anatomik ve patofizyolojik 
özelliklerinin değişkenliği hastalığın geniş klinik yelpazede karşımıza çıkmasına 
neden olur.

Epidemiyoloji
Ebstein anomalisi prevalansının 10.000 canlı doğumda 0.17 ile 0.7 arasında 

olduğu tahmin edilmektedir. Cinsiyet veya ırkla kesin ilişkisi gösterilmemekle 
birlikte bazı epidemiyolojik serilerde anne yaşı ve çoğul gebelikle ilişkisi olduğu 
rapor edilmiştir (2-3). Tarihsel olarak antenatal dönemde lityuma maruziyetin 
EA’ ya neden olduğu düşünülmekle birlikte yakın zamanda yapılan çalışmalarda 
net olarak etkisi gösterilememiştir (4,5). EA’ nın tek yumurta ikizleri de dâhil 
olmak üzere bazı ailelerde daha yüksek oranlarda gözlenmesinin az sayıda va-
kada genetik bir etiyoloji olabileceğini düşündürmektedir (6,7). Etkilenen bazı 
hastalarda MHY7 ve alfa-tropomiyozini de içeren sarkomer proteinlerini kod-
layan genlerde mutasyon tanımlanmış ve EA ile birlikte bazen sol ventriküler 
noncompaction’ın görülmesi aralarındaki olası genetik bağlantıyı düşündür-
mektedir (8,9). 
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asemptomatik olabileceği gibi sıklıkla aritmi, senkop ve kalp yetmezliği ile baş-
vurabilirler. Ekokardiyografi hastalığın tanısında önemli rol oynar. Sıklıkla PFO 
ve ASD eşlik eder. Hasta yönetimi aritmi yönetimi, cerrahi ve perkütan girişim 
açısından takibi içerir. Cerrahi tamir planlanan hastalarda cone prosedürü kapa-
ğı uygun olanlarda en uygun cerrahi tekniktir. Aksesuar yol ve atrial aritmilerle 
sık karşılaşılır. Ani ölüm riski artmıştır. Preoperatif dönemde hastalara elektro-
fizyolojik çalışma yapılmalıdır. Gebelik genellikle iyi tolere edilmekle birlikte fe-
tusta konjenital kalp hastalıpı riski %4 tür. Bu hastalar doğuştan kalp hastalığı ko-
nusunda uzman bir kardiyolog tarafından değerlendirilmeli ve takip edilmelidir.
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