Elementarz echokardiograficzny
wad serca: zespot Ebsteina
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espol Ebsteina jest bardzo rzadkg anomalig stano-

wigcg 0,5% wszystkich wrodzonych wad serca. Ce-

chg charakterystyczng wady jest przemieszczenie
platkow przegrodowego i tylnego (Sciennego) zastawki troj-
dzielnej w kierunku koniuszka prawej komory. Platek
przedni jest zazwyczaj znieksztalcony, istotnie wydtuzony,
ksztaltem przypomina zagiel. Moze byl przyczepiony
do pierscienia przedsionkowo-komorowego lub wolnej $cia-
ny prawej komory (ryc. 1, 2). W rezultacie droga naptywu
prawej komory jest funkcjonalng czeScig przedsionka, sta-
nowigc tzw. zatrializowang cze$¢ tej komory, a funkcjonal-
nie prawa komora jest zazwyczaj znacznie zmniejszona
(sktadajg sie na nig czes§¢ beleczkowata i odptywowa). Funk-
cjonalny prawy przedsionek jest natomiast zazwyczaj znacz-
nie powigkszony, na co, poza przemieszczeniem platkow,
wplywa tez istotna niedomykalnos¢ trojdzielna (ryc. 3-6).
Wiekszos¢ autoréw donosi, ze u czgsci pacjentow wystepu-
je ubytek miedzyprzedsionkowy lub przetrwaly otwor
owalny, stwarzajacy warunki do przecieku prawo-lewego

03 dtuga. Powiekszong jame prawego serca stanowi zatrializowana czes¢
prawej komory. Pfatek przegrodowy zastawki tréjdzielnej przemieszczony
w kierunku koniuszka serca, ptatek przedni znacznie wydtuzony.
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[1]. Doswiadczenie wiasne wynikajace z 11-letniej obserwa-
¢cji 37 dorostych z tg anomalig serca nie potwierdza jednak
tej koincydencji, ubytek miedzyprzedsionkowy wystepuje
zaledwie u trojga z nich. U czeSci pacjentéw z zespotem Eb-
steina obserwowane jest zwezenie drogi odptywu prawe;j ko-
mory. Wezet zatokowo-przedsionkowy i proksymalna czes¢
peczka Hisa sg zazwyczaj prawidtowo zbudowane i umiej-
scowione, natomiast prawa jego odnoga ma zazwyczaj od-
mienny przebieg, dajagc w rezultacie tzw. dziwaczny blok
prawej odnogi peczka Hisa. U wielu omawianych chorych
obecne s3 tez dodatkowe drogi przewodzenia [2].

Choroba Ebsteina rozpoznana w wieku dziecigcym ro-
kuje zazwyczaj bardzo Zle. Duza czg$¢ pacjentéw umiera
w okresie noworodkowym z powodu niewydolnosci serca
i narastajacej sinicy. Srednia dtugos¢ zycia wynosi 20 lat.
W 50% przypadkéw przyczynag Smierci jest niewydolnosc
serca, w 20% za$ sg nig zaburzenia rytmu serca [2]. Jesli
natomiast wada zostanie rozpoznana w wieku dojrzatym ro-
kowanie jest dos¢ dobre, pomimo duzego stopnia zaawan-

RYCINA 2

O3 krotka. Powiekszona droga odptywu prawej komory. Widoczny
przemieszczony ku koniuszkowi ptatek przegrodowy.
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Projekcja czterojamowa. Ptatki zastawki tréjdzielnej przemieszczone
w kierunku koniuszka. Istotna niedomykalnos$¢ tréjdzielna.

Projekcja czterojamowa. Ptatek przegrodowy przemieszczony
w kierunku koniuszka. Ptatek przedni znacznie wydtuzony w ksztatcie
zagla (seal-like).

Of$ krotka. Bardzo duzy prawy przedsionek. Platki zastawki trojdzielnej
przemieszczone w kierunku koniuszka.

sowania, czyli bardzo znacznego przemieszczenia zastawki
trojdzielnej i w konsekwencji duzej niedomykalnosci. Naj-
starszy z obserwowanych w naszym osrodku chorych ma
72 lata, a Srednia wieku dorostych pacjentéw z zespolem
Ebsteina wynosi okoto 42 lata. Chorzy ci jednak nie sg wol-
ni od powiklan klinicznych. Najczestsza z nich jest arytmia
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Projekcja czterojamowa. Mechaniczna proteza implantowana w ujscie
tréjdzielne.

nadkomorowa bedgca wynikiem znacznego powigkszenia
prawego przedsionka, rozciggniecia jego Scian i niehomo-
gennosci elektrycznej, stwarzajacej dogodne warunki
do rozwoju zaburzen rytmu w mechanizmie reentry. Przy-
czyna tej arytmii bywaja tez czeste, jak wspomniano, dodat-
kowe drogi przewodzenia. Wspolczesnie leczenie tej formy
arytmii polega na wykonaniu ablacji, cho¢ jej skutecznosé
jest mniejsza niz w pozostalej populacji poddawanej zabie-
gowi (80 vs 95%) 1 w 25% obserwuje si¢ nawroty arytmii [3].
Komorowe zaburzenia rytmu pojawiajg si¢ rzadko (7% po-
pulacji). Zrédtem moze by¢ nadwrazliwa zatrializowana
czeSC prawej komory lub zwloknienie komory lewej [4,5].
Obie postacie zaburzen rytmu towarzyszg tez pojawiajacej
si¢ niewydolnoSci prawo- i lewokomorowej. Wiadomo, iz
arytmia nasila niewydolno$¢ serca. Przyczyna uposledzenia
wydolnosci serca w zespole Ebsteina jest ztozona. Powigk-
szony o zatrializowang cz¢§¢ komory prawy przedsionek
przemieszcza przegrode miedzykomorowa w lewo, zmniej-
szajac naplyw krwi do lewej komory i w konsekwencji rzut
serca. Pewne znaczenie ma obcigzenie obj¢toSciowe prawe;j
komory, wynikajace ze znacznej niedomykalnosci tr6jdziel-
nej, jak 1 dyssynchronii zatrializowanej czeSci prawej ko-
mory kurczacej si¢ w czasie rozkurczu przedsionka.
Udowodniono ponadto, iz obie komory serca w omawia-
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nym zespole klinicznym sg istotnie zwlokniate juz w dzie-
cinstwie [6]. Sinica (sporadycznie obserwowana u osob le-
czonych w naszej klinice) bywa wynikiem zmniejszonego
naplywu plucnego (maly rzut prawej komory, czasami
wspolistniejgce zwezenia pnia plucnego), jak i przecieku na
poziomie przedsionkow. Ze wzgledu na opisywane przecie-
ki prawo-lewe na poziomie przedsionkéw chorzy ci nara-
zeni sg na wystgpienie zator6w, cho¢ czestos¢ ich jest bardzo
niewielka. Zmieniona anatomia zastawki trojdzielnej sprzy-
ja rowniez bakteryjnemu zapaleniu wsierdzia. Leczenie ze-
spolu Ebsteina zalezy od stopnia zaawansowania wady, jak
i anomalii towarzyszacych. U niemowlat z zaawansowang
niewydolnoscig serca stosowane s roézne sposoby plastyki
zastawki trojdzielnej oraz korekcja wad towarzyszacych.
Czasami mozliwa jest jedynie operacja typu jednokomoro-
wego. U dorostych natomiast, ze wzgledu na do$¢ dobre ro-
kowanie odlegle i duze ryzyko zabiegu, wskazania
do interwencji kardiochirurgicznej sg bardzo ograniczone.
Zabieg operacyjny zaleca si¢ u osob z zaawansowang nie-
wydolnoscig serca (NYHA III/IV), niemozliwg do opano-
wania arytmia, znaczng sinicg i wskaznikiem sercowym
wiekszym niz 65%. Zabieg korekcji wady polega na ré6znych
formach aplikacji powickszonego prawego przedsionka,
plastyce zastawki tr6jdzielnej poprzez wykreowanie jedne-
go lub funkcjonalnie dwoch platkow, stosowany jest tez
pierScien zmniejszajacy powierzchnie¢ zastawki. Nie zaleca
si¢ wymiany zastawki. Zabiegi takie obarczone sg bowiem
kilkunastoprocentowa SmiertelnosScia. Jeden z obserwowa-
nych przez nas chorych zostat jednak poddany takiemu za-
biegowi (ryc. 7). U chorych z zaawansowang arytmia
wskazane jest jednoczesne wykonanie zabiegu korytarzo-
wania przedsionka. Wyniki odlegte tych zabiegow sg wat-
pliwe, niezaprzeczalnie jednak lepsze w oSrodkach
zajmujacych si¢ osobami z wadami wrodzonymi serca, w
ktorych operacja wykonana jest przez do§wiadczonego
w tych unikalnych chorobach chirurga [7,8].
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