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Wprowadzenie

Zespot Ebsteina jest bardzo rzadka wrodzong wada ser-
ca u dorostych. W wyniku przemieszczenia ptatkow za-
stawki trojdzielnej w stron¢ koniuszka powstaje duza,
zatrializowana cze$¢ prawej komory funkcjonalnie wig-
czona do prawego przedsionka. Rezultatem tej anomalii
jest niedomykalnos$¢ trdjdzielna, czeste nadkomorowe
zaburzenia rytmu i w konsekwencji niewydolnos¢ serca.
Ciagle poszukiwana jest idealna metoda chirurgicznej
naprawy anatomii wady. Chorzy z zespolem Ebsteina
powinni by¢ leczeni wylgcznie w osrodkach wysoko wy-
specjalizowanych.

Zesp6l Ebsteina jest schorzeniem bardzo rzadkim
— stanowi 1% wszystkich wad wrodzonych serca [1].
Powstaje w wyniku zaburzenia odsznurowania (delami-
nacji) tylnego i przegrodowego platka zastawki trojdziel-
nej od Scian prawej komory i przegrody mig¢dzykomoro-
wej, w wyniku czego zastawka ta usytuowana jest ponizej
pierScienia przedsionkowo-komorowego. Punktem naj-
dalej przemieszczonym w kierunku koniuszka jest ko-
misura miedzy wymienionymi ptatkami. Linie ich przy-
legania do $ciany komory sg dodatkowo skrecone w osi
dtugiej komory w prawo i do przodu, co zmienia kieru-
nek ulozenia pierScienia przedsionkowo-komorowego
z pionowego na poziomy i powoduje inkorporacj¢ czesci
komory w obreb prawego przedsionka [2]. Z pierScieniem
przedsionkowo-komorowym zwigzana jest zazwyczaj
podstawa duzego czesto porownywalnego do zagla plat-
ka przedniego. W wielu przypadkach $cienne nici $cie-
gniste przytwierdzaja platki zastawki do $cian komory.
U niektérych pacjentéw platki te sg fenestrowane [3]. Dla
rozpoznania zespolu Ebsteina konieczne jest echokardio-
graficzne stwierdzenie przemieszczenia platkow zastawki
trojdzielnej w stosunku do zastawki mitralnej o wigcej
niz 8 mm/m? powierzchni ciala pacjenta. Umozliwia to
réznicowanie z innymi anomaliami zastawki trojdzielne;j,
ktérym towarzyszy jej istotna niedomykalno$¢ i powiek-
szenie prawego przedsionka [4].

Gléwnymi konsekwencjami zaburzonej budowy
i funkcji zastawki tréjdzielnej sg:
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e Atrializacja czeSci naplywowej prawej komory,

a tym samym zmniejszenie objetosci funkcjonal-
nie prawej komory, ktdrg stanowi jej czesS¢ belecz-
kowana i odptywowa [5].

Zazwyczaj zaawansowana niedomykalnos¢ troj-
dzielna. Znieksztalcenie zastawki uniemozliwia
bowiem prawidlowsg, centralng koaptacj¢ ptatkow.
Stenoza obserwowana jest rzadko - zazwyczaj
u dzieci [3,5,6].

Powickszenie jamy funkcjonalnego prawego
przedsionka. Sciana nalezgcej do niego zatriali-
zowanej prawej komory jest Scieficzala, poniewaz
zawiera mniej widkien mi¢$niowych niz pozostala
jej cze$é, co sprawia, ze jest bardziej podatna na
obcigzenie objetosciowe fali niedomykalnosci troj-
dzielnej. W czasie skurczu przedsionka ta cze$¢
powicksza sig¢, dzialajac jak pasywny zbiornik
ograniczajacy rzut komory [3].

Réznego stopnia zwezenie drogi naplywu i od-
plywu prawej komory. Zmniejszenie przeplywu
przez prawsg stron¢ serca w czasie zycia ptodowe-
go powoduje u czesci pacjentéw niedorozwoj za-
stawki i tetnicy ptucnej. Zjawisko to jest zazwyczaj
potegowane przez wynikajace z anomalii budowy
zastawki trojdzielnej zmiany czynnosciowe. Jak
wykazalto trojwymiarowe badanie echokardiogra-
ficzne, zmieniona anatomicznie zastawka troj-
dzielna kieruje krew zamiast w strone koniuszka
w strone drogi wyptywu prawej komory, zaburza-
jac jej prawidtowy laminarny przeplyw [2,6].
Uposledzenie funkcji lewej komory wynika giow-
nie z relacji komorowo-komorowej. Powiekszona
zatrializowana czg¢§¢ prawej komory przemieszcza
przegrode miedzykomorowg w strong¢ lewa, uci-
skajac 1 zwezajac droge naplywu lewej komory.
U niektorych chorych jest to przyczyna wypadania
przedniego platka mitralnego [3]. Obserwowane
jest rowniez zwloknienie miokardium obu komor
serca, do ktorego dochodzi juz w zyciu plodowym
[7]. Ostatnie badania dowodza, ze w wyniku za-
burzonej morfogenezy dochodzi do nadmiernej
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trabekulacji, a w konsekwencji niescalenia lewej ko-
mory, co prowadzi do jej niewydolnosci skurczowo-
-rozkurczowej i zaburzen rytmu serca oraz stanowi
potencjalng przyczyne zatorowosci obwodowej [8].
Poza zmianami ksztattu i funkcji zastawki tréjdziel-
nej oraz konsekwencjami anatomicznymi tego zjawiska
w zespole Ebsteina obserwowane sg czesto dodatkowe
anomalie anatomiczne:

* Przeciek na poziomie przedsionkéw pod posta-
cig ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowe;j
(atrial septal defect, ASD) lub droznego otworu
owalnego, ktorych czestosé szacuje si¢ na 30-80%
[9]. Kierunek przecieku zalezy od ciSnien po obu
stronach przegrody.

* U czesci chorych, zwlaszcza u dzieci, anomalii to-
warzyszy zespot Fallota, koarktacja aorty, czasami
dwuplatkowa zastawka aortalna lub znieksztalce-
nie zastawki mitralnej [8]

* U okoto 3-36% pacjentéw obserwuje si¢ zlokalizo-
wane wokot zastawki trojdzielnej dodatkowe drogi
przewodzenia, bedace aktywnymi ptodowymi pota-
czeniami przedsionkowo-komorowymi. Pozostajg
w dojrzalym sercu wskutek zaburzen powstawania
hipoplastycznego szkieletu wloknistego. Tworza
zazwyczaj mnogie, grube wilokna przewodzace
[5,6,10]. Budowa i funkcja wezlow zatokowo-przed-
sionkowego i przedsionkowo-komorowego jest na-
tomiast u wiekszosci pacjentow prawidlowa.

Typowe EKG pacjenta z zespolem Ebsteina charak-

teryzuje si¢ wysokim zalamkiem P (Himalaje), prze-
dtuzonym odcinkiem PQ i zazwyczaj bardzo szerokim
zespolem QRS. Wszystkie te nieprawidiowosci wyni-
kaja z przedluzonego przestrzennego rozchodzenia si¢
bodzcow elektrycznych przez poszerzony przedsionek
1 widkna peczka Hisa.

Przebieg kliniczny zespotu Ebsteina

Gordon Danielson, chirurg majacy najwicksze doswiad-
czenie w leczeniu operacyjnym pacjentOw z zespolem
Ebsteina, twierdzi, ze nie istniejg dwa identyczne obra-
zy tej choroby. R6znorodnos¢ anatomiczna wady i nie-
wielka liczba chorych powoduje, ze trudno o precyzyj-
ne uogoélnienia. Szacuje si¢ jednak, ze az 50% chorych
z t3 anomalig serca umiera we wczesnym dziecinstwie,
1/3 osigga 10 rok zycia, Srednie przezycie nie przekra-
cza 20 lat, a zaledwie 5% dozywa 50 urodzin [5,11].
Opisywane sg jednak przypadki pacjentéw i w siddme;j
dekadzie zycia [12]. Sredni wiek 44 chorych z zespo-
fem Ebsteina, ktorzy sg pod opiekg zespolu autordow,
wynosi 42 lata, a najstarszy pacjent przekroczyt 70 rok
zycia. Wigkszo$§¢ z nich (okoto 95%) nie bylta operowa-
na. Co charakterystyczne, u wszystkich chorobe roz-
poznano w wieku dojrzalym, co potwierdza koncepcje
Celenmajera [13], ze wczesne rozpoznanie jest czynni-
kiem niekorzystnym rokowniczo. Jest to konsekwencjg
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niezaprzeczalnego faktu, ze wczeSniej rozpoznawane
sg bardziej zaawansowane, a przez to gorzej rokujace
postacie wady. Dla skwantyfikowania zaawansowania
choroby Celenmajer zaproponowal zastosowanie wskaz-
nika echokardiograficznego bedgcego ilorazem sumy
powierzchni prawego przedsionka i zatrializowanej
prawej komory oraz sumy powierzchni lewej komory,
lewego przedsionka i funkcjonalnej prawej komory.
Udowodnil, ze wzrost tego wskaznika znacznie pogar-
sza rokowanie. Wbrew przedstawionemu zalozeniu,
w obserwowanej przez nas grupie dorostych u wigkszo-
§ci wada jest zaawansowana [14]. Manifestacja kliniczna
zespolu Ebsteina zalezy od stopnia przemieszczenia za-
stawki trojdzielnej, wynikajacej z tego niedomykalnosci
przedsionkowo-komorowej, matego rzutu prawej komo-
ry, bedacego efektem zmniejszenia jej czeSci funkcjonal-
nej i zwezenia w drodze jej odplywu. Wskutek zaburzen
naplywu powodowanych przemieszczeniem przegrody
miedzykomorowej przez rozdetg czeSC zatrializowane;j
prawej komory oraz zmian w miokardium uposledzona
jest funkcja komory lewej. Istotne znaczenie hemody-
namiczne ma rowniez ubytek w przegrodzie miedzy-
przedsionkowej. Pojawiajacy sie w czasie wysitku prze-
ciek prawo-lewy moze nasila¢ zazwyczaj umiarkowang
sinicg, lecz jednocze$nie uczestniczy w utrzymaniu pra-
widlowego rzutu serca. Komunikacja miedzyprzedsion-
kowa jest potencjalnym Zrédiem zatorowosSci i czasami
ropni mézgu. Infekcyjne zapalenie wsierdzia u chorych
z zespotem Ebsteina wystepuje bardzo rzadko [5,6].
Stan kliniczny i rokowanie pacjenta si¢ zdecydowa-
nie si¢ pogarsza, gdy pojawig si¢ zaburzenia rytmu ser-
ca. Czestos¢ wystgpowania nadkomorowych zaburzen
rytmu serca rosnie z wiekiem i jest wynikiem zmian
hemodynamicznych prowadzacych do powigkszenia
1 w konsekwencji remodelingu elektrycznego prawego
przedsionka oraz obecnosci licznych dodatkowych drog
przewodzenia. Nadkomorowe zaburzenia rytmu serca
wystepujg u 25-30% omawianych pacjentéw, a zjawisko
preekscytacji obecne jest u 5-40% z nich [6,11,15-17].
Typowa arytmia dla pacjentéow z wadami wrodzonymi
serca jest IART (intraatrial reentrant tachycardia), kt6-
ra jest rodzajem atypowego trzepotania przedsionkow.
Tworzace ja pobudzenia kraza wokot blizn po miejscu
naciegcia przedsionka i przez istniejgce drogi dodatkowe.
Zalamki P majg inny ksztalt, czynno$¢ przedsionkow
jest wolniejsza (150-250/min) niz w typowym trzepota-
niu przedsionkow, co stwarza warunki do latwiejszego
przewodzenia pobudzenia do komér z czgstoscig 1:1,
a to ze wzgledow anatomicznych zagraza powiklaniami
hemodynamicznymi. Konieczne jest wigc szybkie wyko-
nanie kardiowersji, a nast¢pnie zabezpieczenie pacjenta
przed nawrotami arytmii. Racjonalnym post¢powaniem
jest wykonanie ablacji drég dodatkowych. U pacjen-
tow z zespolem Ebsteina jest to zabieg trudny, wyma-
gajacy szczegblnego doswiadczenia i dlatego powinien
by¢ wykonywany jedynie w wysokospecjalistycznych
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osrodkach dedykowanych chorym z wadami wrodzo-
nymi serca [18,19]. W zazwyczaj bardzo powigkszo-
nym, cienkoSciennym prawym przedsionku oraz w za-
trializowanej czesSci prawej komory poszukiwac trzeba
licznych, nietypowo potozonych dodatkowych widkien
przewodzacych. Istnieje wiec ryzyko, ze si¢ ich nie zlo-
kalizuje lub ze, ze wzgledu na mnogos¢, pozostawi si¢
czes¢ z nich. Jest tez ryzyko uszkodzenia sciany prawe-
go serca lub biegngcej w bruzdzie przedsionkowo-ko-
morowej prawej tetnicy wiencowej. Nawet w dobrych
osrodkach, co dokumentuje 25-letnia, holenderska ob-
serwacja 94 pacjentow z zespolem Ebsteina, bezposred-
nie dobre wyniki ablacji nie przekraczajg 85%, a nawrot
aktywnosci drogi dodatkowej po roku obserwowany jest
w 25% przypadkéw [15,16].

Aktualne standardy ESC zalecajg wykonanie ablacji
u chorych z omawiang wadg wrodzong serca i objawami
klinicznymi (I/C) [19]. Dowiedziono, ze zabieg zwigksza
skuteczno$¢ leczenia farmakologicznego. Zazwyczaj sto-
sowane sg leki antyarytmiczne z grupy IC i III [6,15,16].
Alternatywg dla leczenia inwazyjnego jest chirurgiczne
zniszczenie substratu arytmii w czasie zabiegu chirur-
gicznego, konieczne wiec jest przed kazdym zabiegiem
wykonanie badania elektrofizjologicznego [10].

U chorych z zespolem Ebsteina komorowe zaburzenia
rytmu serca wystepuja wprawdzie istotnie rzadziej (cze-
sto§¢ wystgpowania szacuje si¢ na okolo 7%), stanowig
jednak grozbe obserwowanych w tej populacji naglych
zgondéw sercowych [5,11]. Komorowym zaburzeniom
rytmu sprzyja obecnos¢ blizny po plikacji zatrializowane;j
czeSci prawej komory [21]. Opisywane sg tez grozne aryt-
mie komorowe powstale w wyniku pobudzenia tej czgsci
w czasie implantacji elektrody endokawitarnej [22].

Okoto 4% pacjentow z zespolem Ebsteina wymaga
wszczepienia ukladu stymulujgcego na stale z powodu
calkowitego bloku przedsionkowo-komorowego [23-25].
Anatomia wady umozliwia implantacje elektrody do prawej
komory, ze wzgledu jednak na znaczne poszerzenie prawe-
go przedsionka zabieg ten jest zazwyczaj technicznie trud-
ny. Dlatego oraz ze wzgledu na mozliwos¢ wyindukowania
groznych arytmii komorowych zabieg powinien by¢ wyko-
nywany jedynie przez do$wiadczonych, zaznajomionych
z problematyka wad elektrofizjologow [19,20]. Dowiedziono
tez, ze u pacjentow z zespolem Ebsteina istnieje szczegllne
ryzyko powiklan zwigzanych z nieskutecznoscig stymulacji,
zarébwno nasierdziowej, jak i endokawitarnej. Wynika to
z niedogodnosci ich usytuowania i typowej dla omawianej
anomalii serca skfonnosci do widknienia miokardium pod-
wyzszajacego prog stymulacji [24]. Szczeg6lne utrudnienie
stwarza obecno$¢ protezy mechanicznej w ujsciu tréjdziel-
nym. W tej sytuacji optymalnym rozwigzaniem jest wszcze-
pienie jednej elektrody do zatoki zylnej, kolejnej, drogg epi-
kardialng, na lewg komore [24].

Liczne powiklania wady sklaniajg do poszukiwania
metod radykalnej naprawy anatomii prawego serca.
Pierwszej, nieudanej proby leczenia kardiochirurgicznego
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tej anomalii podjeli sie w 1959 roku Hunter i Lillehei
[8]. Od tego czasu stosowanych jest bardzo wiele metod
operacyjnych, a ich mnogosé §wiadczy o zlozonoSci pro-
blemu. Prawidtowo funkcjonujgca prawa komora umoz-
liwia przeprowadzenie operacji dwukomorowej, w prze-
ciwnym wypadku zastosowa¢ mozna tzw. zabieg 1 1 1/2
komory polegajacy na korekcji zastawki trojdzielne;j i zyl-
nym polaczeniu systemowo-plucnym (dwukierunkowy
Glenn). Ostatecznym rozwigzaniem jest transplantacja
serca. Wedlug obowigzujacych standardow europejskich
wskazaniem do operacji zespolu Ebsteina jest istotna nie-
domykalnos$¢ tréjdzielna u pacjentéw z uposledzeniem
wydolnosci serca (klasa >II wg NYHA) (I/C). Zabiegowi
mogg tez by¢ poddani pacjenci ze znacznym powicksze-
niem sylwetki serca w badaniu rentgenowskim oraz upo-
§ledzeniem funkcji prawej komory, niezaleznie od obja-
wow klinicznych (I1a/C) [19]. Kanadyjskie rekomendacje
uwzgledniajg tez zaawansowang sinicg (SO, <90%) oraz
udar moézgu lub przemijajace zaburzenia krazenia moz-
gowego (I/B) [20].

Korekcja chirurgiczna polega na plastyce zastawki
trojdzielnej, co najczesciej osigga sie przez utworzenie
zastawki jednoplatkowej (monokapsu) z platka przed-
niego. Warunkiem jest odpowiednia jego wielkoSé,
ksztalt i miejsce przyczepu [9,12]. Rzadko podejmowa-
ne sg proby mobilizacji platkéw tylnego i1 przegrodowe-
go oraz przemieszczanie ich w miejsce anatomicznego
pierScienia trdjdzielnego [9-27] (ryc. 1-3). Dodatkowo
wykonywana jest anuloplastyka ujscia trdjdzielnego,
czesto wzmacniana dodatkowym pierScieniem [9,27].
Jesli plastyka zastawki nie jest mozliwa, kardiochirur-
dzy decyduja si¢ na implantacje protezy biologicznej
lub mechanicznej [26-28] (ryc. 4-9). Wyniki obu spo-
sobow leczenia sg porownywalne, wszczepienie protezy
daje jednak gorsze dlugoterminowe rezultaty, lecz trze-
ba pamigtaé, ze jest ono wykonywane u chorych z wada
bardziej zaawansowang [9]. Ze wzgledu na ryzyko le-
czenia przeciwkrzepliwego 1 w celu utatwienia dostgpu
w razie wystgpienia wskazan do stalej stymulacji serca
wiekszos$¢ osrodkow chirurgicznych preferuje zastawke
biologiczng [6,9,12]. Wszczepiona w pozycji trojdziel-
nej rzadziej ulega degeneracji niz zastawki biologiczne
usytuowane po lewej stronie serca [6]. Nie ma jednak
jednoznacznych danych o wyzszoSci stosowania ktorej-
kolwiek z tych zastawek, zarowno w zespole Ebsteina,
jak i w innych chorobach wymagajgcych wymiany za-
stawki trojdzielnej [27]. Celem operacji naprawczej
zespolu Ebsteina jest nie tylko zmniejszenie niedo-
mykalnosci tréjdzielnej, ale i zmniejszenie objetosci
prawego serca, by poprawi¢ naplyw do lewej komory
ograniczany przez przemieszczong przegrod¢ migdzy-
komorowg oraz umozliwi¢ rozprezenie ucisnigtej tkan-
ki ptucnej [29]. W tym celu dokonuje si¢ poprzecznej
lub podtuznej plikacji obszernej, zatrializowanej czesci
prawej komory, jednak kierunek i zakres tego manewru
sg rozne [6,27,28]. Nie jest to bowiem zabieg zupelnie
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RYCINA 1. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Istotne RYCINA 4. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Wszczepiony
przemieszczenie przegrodowego pfatka zastawki trojdzielnej bioring (strzatka biata) oraz przemieszczenie ptatkéw przegrodowego
w kierunku koniuszka serca (strzatki). i bocznego zastawki trojdzielnej (strzatka czerwona).

RYCINA 2. Projekcja w osi krotkiej — naczyniowej. Przemieszczony RYCINA 5. Projekcja koniuszkowa czterojamowa — badanie
ptatek przegrodowy zastawki trojdzielnej w kierunku koniuszka kolorowym doplerem. Wszczepiony bioring (strzatka biata) oraz fala
(strzatka). zwrotna przez zastawke tréjdzielng (strzatka czerwona).

RYCINA 3. Projekcja koniuszkowa czterojamowa — badanie RYCINA 6. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. Proteza
kolorowym doplerem. Strzatka wskazuje na niedomykalnos¢ mechaniczna wszczepiona w ujscie trojdzielne (strzatka).
tréjdzielna.
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bezpieczny. Poza potencjalnymi p6Znymi powiktaniami
arytmicznymi niesie ryzyko uszkodzenia prawej tetnicy
wiencowej [9,11,15,27]. Wskazania do plikacji powinny
by¢ wiec starannie przeanalizowane. Dodatkowsg proce-
durg jest zamknigcie ubytku miedzyprzedsionkowego
za pomocg zapinki. Trzeba jednak pamictaé, ze czasa-
mi stanowi on wentyl bezpieczenstwa dla niewydolnej,
obcigzonej frakcja niedomykalnosci prawej komory
[5,7]. Jak wspomniano, istotne upo$ledzenie wydolno-
Sci funkcjonalnej prawej komory stanowi wskazanie do
wykonania dodatkowego dwukierunkowego polaczenia
metodg Glenna, polegajacego na polaczeniu zyly gtow-
nej gornej z prawg tetnicg plucng i jednoczesnym za-
mknigciu komunikacji migdzy pniem ptucnym a prawg
komorg. Zabieg ten uniemozliwia niestety ewentualne
pozniejsze wprowadzenie elektrody do prawego przed-
sionka, gdy zachodzi konieczno$§¢ wykonania ablacji lub
zastosowania stymulacji. Wyniki tej operacji, zwlaszcza
wsrdd dorostych, sg watpliwe, stanowi ona jednak cza-
sami jedyng metode leczenia pacjentdéw ze znacznym za-
awansowaniem wady [30]. W czasie zabiegu naprawcze-
go konieczne jest wykonanie ablacji istniejacych drog
dodatkowych, w tym celu kazda korekcja anatomiczna
zespolu Ebsteina powinna by¢ poprzedzona badaniem
elektrofizjologicznym [31]. Chirurgiczne leczenie an-
tyarytmiczne nie zwigksza $miertelnosci operacyjnej,
poniewaz zazwyczaj konczy si¢ prawie calkowitym po-
wodzeniem ablacji drog dodatkowych, co powoduje, ze
jest to leczenie skuteczne w okoto 75% przypadkow mi-
gotania/trzepotania przedsionkow [9].

Poczatkowe wyniki operacji omawianej anomalii ser-
ca byly bardzo zle, a Smiertelno$¢ wczesna siggata 56%
[6]. Obecnie ulegly znacznej poprawie. W ciggu 35 lat
(1972-2006) dwoch chirurgow z Mayo Clinic w Rochester
(Gordon K. Daniels, Joseph A. Dearni) zoperowalo
536 pacjentow z zespotem Ebsteina. U 182 chorych byta
to plastyka zastawki trdjdzielnej, u 337 wszczepiono,
najczesciej biologiczng, proteze. Smiertelno§é¢ wezesna
wszystkich wykonanych zabiegéw wynosila 6,7%, nato-
miast operacji przeprowadzonych po 2001 roku — jedy-
nie 2,7% [9]. Wieloosrodkowe badanie europejskie pod-
sumowujgce wyniki operacji 150 pacjentéw z omawiang
anomalig anatomiczng wykazalo natomiast, ze wczesna
$miertelnos¢ w tej populacji siegata 13% (2,5-35%) [32].
Z przedstawionych analiz wynika niezbicie, ze korekcja
chirurgiczna zespotu Ebsteina jest zabiegiem trudnym
1, co jest podkresSlane przez wigkszos$¢ ekspertow, powin-
na by¢ wykonywana wylgcznie w o§rodkach wysokospe-
cjalistycznych [19,20]. Smiertelno§¢ p6zna, po 10 latach
wynosi 90%, a po 20 — 71%.

Wsrod pacjentéw nieoperowanych przyczyng Smierci
bywajg nagte zgony [5], lecz zazwyczaj jest nig zaawan-
sowana niewydolnos¢ serca [6,8,11]. Mimo ze wigk-
szo$¢ dorostych z anomalig Ebsteina deklaruje prawi-
dtowg wydolnos$¢ fizyczng, a 2/3 z nich jest w I klasie
wg NYHA [33,34], obiektywna ocena za pomocg
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badania spiroergometrycznego wykazuje istotne jej upo-
Sledzenie [33,35]. Poza oméwionymi juz przyczynami
hemodynamicznymi istotng role odgrywa, typowa dla
pacjentow z wadami wrodzonymi serca, niewydolnos¢
chronotropowa, wynikajgca prawdopodobnie z niewy-
dolnosci wezta zatokowo-przedsionkowego, bloku pra-
wej odnogi peczka Hisa i zmian napiecia uktadu wspot-
czulnego [32]. Wykonane przez nas badania wykazaly
rowniez zwigkszenie st¢zenia, cechujacego uposledzenie
wydolno$ci serca, hormonu natriuretycznego typu B
(BNP) w surowicy krwi omawianych chorych [35].

Wieloletnie obserwacje wskazuja, ze nawet zaawanso-
wana postac zespolu Ebsteina pozwala pacjentom osiggnac
wiek dojrzaly. U zar6wno operowanych, jak i nieoperowa-
nych chorych czgsto dochodzi jednak do powiktan klinicz-
nych, dlatego powinni by¢ pod ciagla, Scisla opieka kar-
diologow specjalizujacych si¢ w wadach wrodzonych serca
[19,20]. Dane na temat tej rzadkiej choroby powinny by¢
skrupulatnie gromadzone, aby na ich podstawie poszerzac
nasze nadal skromne mozliwosci lecznicze.
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