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Ozet

Atipik pnémoni sirasinda tesadifen tespit edilen kardiyak Gflirim nedeniyle ekokardiyografi labora-
tuarina yonlendirilen 66 yasinda kadin hastada transtorasik ekokardiyografi ile triklispit kapagin sep-
tal ve 6n yapraklarinin apikale dogru yer degistirdigi saptandi. Triklspit kapak kalin ve uzundu. Bu du-
rum orta-agir derecede trikiispit geri akimina neden olmaktaydi. Fonksiyonel sag ventrikiler hacmin
kiicilmesine karsin sag atriyum genislemisti. Kalp yetmezIligi ya da aritmi bulgulari yoktu. Oldukca na-
dir olmasina karsin Ebstein anomalisi altinci dekata kadar semptom vermeden kalabilir. Olgumuzda
ileri yasta tesadifen tani konmustur.

Anahtar Kelimeler: Ebstein anomalisi, Polidaktili, Transtorasik ekokardiyografi

A Case of Diagnosed Ebstein’s Anomaly in an Elderly Patient with
Preaxial Polydactyly

Summary

A 66-year-old Caucasian woman with the diagnosis of atypical pneumonia was referred to echocar-
diography laboratory for evaluation of heart murmur. On transthoracic echocardiogram, apical-four-
chamber view demonstrated apically displaced septal and anterior tricuspid leaflets suggesting
Ebstein’s anomaly. The tricuspid valve was thick and elongated with moderate to severe tricuspid re-
gurgitation. Functional right ventricular cavity was diminished whereas right atrium was enlarged.
She also had preaxial polydactyly on the right thumb. The patient was hemodynamically stable with
no heart failure symptoms or arrhythmias and no surgical intervention was performed. This case
highlights that Ebstein’s anomaly of the tricuspid valve has a variable natural history. Survival to sixth
decade without any symptoms is extremely rare. The coexistence with polydactyly can be significant
or coincidental.
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Girig tutunma noktalari anormaldir. Sonug olarak sag ventri-
Triktspit kapak Ebstein anomalisi oldukca nadirdir, kaltn bir kismi ‘atriyalize” olur ve fonksiyonel ventri-
konjenital kapak hastaliklarinin yaklasik %0,5’ini olug- kil hacmi azahr. Ebstein anomalisinin klinik seyri ol-

turur.! Trikuspit yapraklar apikal yonde yer degistirir ve  dukga degiskendir. Triktspit kapak yer degisimi olduk-
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ca ciddi derecede olmasina karsin triktspit kapakta ge-
ri akim nadir olarak gozlenir. Ebstein anomalisi diger
kardiyak malformasyonlarla birlikte olabilir fakat lite-
ratirde ekstrakardiyak veya iskelet anormallikleriyle
birliktelik az sayidadir.23 Bu yazida, 66 yasinda Ebste-
in anomalisi tanisi konan preaksiyel polidaktilinin ol-
dugu bir olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Kardiyovaskiiler hastalik 6yktisti olmayan 66 yasin-
da kadin hasta atipik gogus agrisi ve kuru oksurik ile
seyreden atipik pnomoni sirasinda tesadifen tespit
edilen kardiyak tftirim nedeniyle ekokardiyografi la-
boratuvarina yonlendirilmisti. Hastanin fonksiyonel
kapasitesi New York Kalp Cemiyeti sinif I'e uymaktay-
di. Fizik muayenede comak parmak ve sag elde poli-
daktili saptandi (Sekil 1). Kardiyak fizik muayene ile
sternum sol kenari boyunca inspiryumda artan holo-
sistolik Gftirim ve birinci ve ikinci kalp sesleri arasin-
daki strenin uzadigl saptandi. Elektrokardiyografide
birinci derece AV blok ve sag dal blogu, transtorasik
ekokardiyografide ise triklspit kapagin septal ve 6n
yapraklarinin apikal yone dogru yer degistirdigi sap-
tandi (Sekil 2) . Transtorasik ekokardiyografi bulgulari
Ebstein anomalisini akla getirdi. Fonksiyonel sag ven-
trikiiler hacmin kigtilmesine karsin sag atriyum genis-
lemisti. Atriyum ya da ventrikiller arasi akim yoktu.
Aile oykustinde iskelet anormallikleri ya da kardiyak
sikayetler yoktu. Hasta hemodinamik agidan stabil ol-
dugu ve kalp yetmezligi ya da aritmi bulgulari olmadi-
g1 icin konservatif tedavi ve enfektif endokardit profi-
laksisi disinda 6neride bulunulmadi.

Sekil 1: Sag el birinci parmakta polidaktili ve comak par-
maklar

Sekil 2: Transtorasik modifiye edilmis apikal dért bosluk
pencerede, trikiispit kapak septal ve anterior lifletlerinin
sag ventrikiile atrialize olmasi

Tartisma

Ebstein anomalisinin klinik seyri oldukca degisken-
dir ve bu nadir hastalikta olgularin ancak %5’i besinci
dekattan sonra yasayabilir.* Eriskinlerde genellikle kalp
yetmezligi, tasiaritmi ya da kardiyak uftirim ile ortaya
cikar.! Literattirdeki belirti vermeden en geg ve en ile-
ri yasta ortaya cikan hasta 85 yasindadir. Senkop ile
basvurdugu not edilen bu hastada sinus nod reentran
tasikardi saptandigi ve basarili ablasyon uygulandig
bildirilmistir.> Yine ilk bagsvurunun konjestif kalp yet-
mezligi seklinde oldugu 79 yasinda bir baska hastada
da Ebstein anomalisi saptanmistir.® Ebstein anomalisi-
nin gozlendigi eriskinlerde en 6nemli prognostik gos-
tergeler New York Kalp Cemiyeti'ne gore fonksiyonel
kapasite, kalp buyukligi, siyanoz varligi ve paroksis-
mal atriyal tasikardi varhigidir. Hastamizin fonksiyonel
kapasitesi sinif | idi, rontgen incelemede kardiyak ge-
nislemenin hafif dizeyde oldugu gézlenmisti. Siyanoz
ve tasiaritmi yoktu. Bu bulgular, klinik durumunun iyi
olmasini agiklamaktadir.

En sik pulmoner stenoz ya da atrezi olmak tzere
Ebstein anomalisine ¢ok sayida kardiyak anomali eslik
edebilir. Diger anomaliler ise ostium primum tipi atri-
yal septal defekt ya da ventrikiler septal defekt olabi-
lir.” Burada sunulan hastada ilave kardiyak anomali ol-
mamasi da iyi prognoza katkida bulunan o6zellikler-
dendir. Balaji ve ark.’ bir aileden olan bes hastada
Ebstein anomalisi ve hafif iskelet sistemi bozukluklari
bildirmistir. Bu olgulardan hicbirinde polidaktili bildi-
rilmemisti. Literattir incelememizde Ebstein anomalisi
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ve polidaktili birlikteligini bulamamis olmamiz bu bir-
likteligin tesadifi olabilecegini distindtirmdstur.

Olgumuzda tedavi segenegi olarak cerrahi dusu-
nilmemesine karsin Kawase ve ark. yastan bagimsiz
olarak agir derecede trikuspit geri akimin ve orta dere-

hastalarda ozellikle triktispit kapak onarimi mimkiin

oldugunda cerrahi 6nermislerdir.?

Sonug olarak, Ebstein anomalisinin ileri yaslarda

semptomsuz olarak tesadiifen ortaya ¢ikmasi mim-

cede sag ventrikil fonksiyon bozuklugunun oldugu  kindur.
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