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Ebstein anomalisi (EA) trikiispit kapak ve sag ventrikiiliin nadir goriilen kon-
jenital malformasyonudur. ilk kez 1866 yilinda Wilhelm Ebstein tarafindan 19
yasinda otopsi yapilan bir vakada agiklanmistir (1). Anatomik ve patofizyolojik

ozelliklerinin degiskenligi hastaligin genis klinik yelpazede karsimiza ¢ikmasina
neden olur.

Epidemiyoloji

Ebstein anomalisi prevalansinin 10.000 canli dogumda 0.17 ile 0.7 arasinda
oldugu tahmin edilmektedir. Cinsiyet veya irkla kesin iligkisi gosterilmemekle
birlikte bazi epidemiyolojik serilerde anne yas1 ve ¢ogul gebelikle iliskisi oldugu
rapor edilmistir (2-3). Tarihsel olarak antenatal donemde lityuma maruziyetin
EA ya neden oldugu diisiiniilmekle birlikte yakin zamanda yapilan ¢aligmalarda
net olarak etkisi gosterilememistir (4,5). EA’ nin tek yumurta ikizleri de dahil
olmak iizere bazi ailelerde daha yiiksek oranlarda gozlenmesinin az sayida va-
kada genetik bir etiyoloji olabilecegini diistindiirmektedir (6,7). Etkilenen bazi
hastalarda MHY?7 ve alfa-tropomiyozini de igeren sarkomer proteinlerini kod-
layan genlerde mutasyon tanimlanmis ve EA ile birlikte bazen sol ventrikiiler
noncompactionin goriilmesi aralarindaki olasi genetik baglantiyr diigiindiir-
mektedir (8,9).

! Uzm. Dr,, Saglhk Bilimleri Universitesi, Adana Sehir Hastanesi, Kardiyoloji Béliimii, armaganacele@yahoo.com

153



Ebstein Anomalisi 161

asemptomatik olabilecegi gibi siklikla aritmi, senkop ve kalp yetmezligi ile bas-

vurabilirler. Ekokardiyografi hastaligin tanisinda 6nemli rol oynar. Siklikla PFO

ve ASD eslik eder. Hasta yonetimi aritmi yonetimi, cerrahi ve perkiitan girisim

acisindan takibi igerir. Cerrahi tamir planlanan hastalarda cone prosediirii kapa-

g1 uygun olanlarda en uygun cerrahi tekniktir. Aksesuar yol ve atrial aritmilerle

sik karsilasilir. Ani 6lim riski artmistir. Preoperatif donemde hastalara elektro-

fizyolojik ¢alisma yapilmalidir. Gebelik genellikle iyi tolere edilmekle birlikte fe-

tusta konjenital kalp hastalip1 riski %4 tiir. Bu hastalar dogustan kalp hastalig1 ko-

nusunda uzman bir kardiyolog tarafindan degerlendirilmeli ve takip edilmelidir.
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