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Rezumat.

Anomalia Ebstein este o malformatie cardiaca congenitala a valvei tricuspide si a ventriculului drept. Corectia chirur-
gicald a anomaliei Ebstein imbunatateste clasa functionala si toleranta la efort, elimina suntarea intracardiaca de la dreapta
la stanga (daca este prezentd) si reduce incidenta tahiaritmiilor supraventriculare [3, 4, 6]. Datorita gradului de variabili-
tate al Anomaliei Ebstein, corectia se bazeaza pe factorii anatomici. in cazul conditiilor anatomici nefavorabili, se recorge
la inlocuirea valvei tricuspide [3, 8]. Aplicarea anastomozei cavopulmonare bidirectionale este rezervata pacientilor cu
functie slaba a ventriculului drept [6, 9, 10]. Actual, mortalitatea precoce generala dupa corectia chirurgicald la copii si
adulti a scazut la mai putin de 3% in centrele cu experienta [4]. Tratamentul chirurgical al nou-nascutului simptomatici
ramane o provocare semnificativa, cu abordari care includ fie un o corectie biventriculara, fie o corectie univentriculara.
Studiul dat este retrospectiv si relateaza datele privind incidenta tipurilor conform clasificatiei Carpentier, severitatea si
procedura chirurgicald aplicatd pentru corectia anomaliei [1, 9].

Cuvinte cheie: Anomalia Ebstein, atriul drept, ventricul drept, valva tricuspida.

Summary: Ebstein anomaly. Retrospective study.

Ebstein anomaly is a congenital heart malformation of the tricuspid valve and right ventricle. Surgical correction of
Ebstein’s anomaly improves functional class and exercise tolerance, eliminates intracardiac right-to-left shunting (if pres-
ent), and reduces the incidence of supraventricular tachyarrhythmias [3, 4, 6]. Due to the degree of variability of Ebstein’s
Anomaly, correction is based on anatomical factors. In the case of unfavorable anatomical conditions, the replacement
of the tricuspid valve is resorted to [3, 8]. The application of bidirectional cavopulmonary anastomosis is reserved for
patients with poor right ventricular function [6, 9, 10]. Currently, overall early mortality after surgical correction in chil-
dren and adults has decreased to less than 3% in experienced centers [4]. Surgical treatment of the symptomatic neonate
remains a significant challenge, with approaches including either a biventricular correction or a univentricular correction.
The given study is retrospective and reports the data on the incidence of the types according to the Carpentier classifica-
tion, the severity and the surgical procedure applied for the correction of the anomaly [1, 9].
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Pe3ome: Anomanus I0mTeiina. PeTpocnekTuBHOe HcciIe0BaHMe.

AnHoManmsg DOmTeiHa — BPOXKICHHBINA TOPOK PA3BUTHS TPEXCTBOPUATOTO KIIAaNlaHA M TIPABOTO JKETMyI09Ka. XUPYpPIu-
Yyeckast KOppeKnusi aHoMalIy DOmITeiiHa yiydmaeT (GyHKIHOHAIBHBIA KJIacC U TOJICPAHTHOCTh K (pru3mueckoil Harpyske,
yCTpaHsieT BHYTPHUCEP/ICYHOE IPABOJIEBOE IIYHTUPOBaHUE (TP €TO HAIMYHMH), CHIKAET YacTOTY HAJDKETyJZOYKOBBIX Ta-
Xxuaputmui [3, 4, 6]. 13-3a crenenn BaprnadbenbHOCTH aHOMAIMK J0IITelHa KOPPEKIHS OCHOBBIBACTCSI HA AaHATOMHYECKUX
(axropax. B ciryqae HeOIaronpusITHEIX aHATOMUYECKUX YCIOBUI MPHUOEraroT K 3aMEHEe TPEeXCTBOpUaToro kiamana [3, 8].
[TpumeHeHue AByHAIPABICHHOIO KaBOITYIbMOHAIIEHOTO aHACTOMO32 3ape3ePBUPOBAHO /IS MAIIMEHTOB C IUIOXOW (DyHKIMeH
MpaBoro xenyaouka [6, 9, 10]. B HacTosIee Bpemst 00Iasi paHHssSI CMEPTHOCTD ITOCIIC XUPYPIUISCKON KOPPEKINHU Y IeTeH
1 B3pOCIIBIX CHU3MIIACH 10 MeHee 3% B OMBITHBIX IIeHTpax [4]. Xupypruueckoe JieueHne CHMITOMaTHIeCKOT0 HOBOPOXKICH-
HOT'O OCTaeTCsl CePhE3HO MPOOIIEMOH, TIOCKOJIBKY TTOJIXO/[bI BKJIIOUAIOT JIMO0 OMBEHTPUKYJISIPHYIO KOPPEKIIUIO, JTHO0 OJHO-
JKEITyIOUYKOBYIO KOPpEKIHio. JlaHHOe nccieoBaHne SIBISIETCS] PETPOCHEKTHBHBIM U COIEPIKHUT JIAHHBIC O 4acTOTE BCTpeya-
€MOCTH THIIOB TI0 KilaccuduKkary KaprenTse, cTerneHn TSHKSCTH U XUPYPTrHYeCcKOM criocode KoppeKkmu anomanud [ 1, 9].

KuroueBble ciioBa: anomamnist DOMITeitHa, IpaBoe MPeACcepane, MPaBhIil KeTyI0deK, TPEXCTBOPUATHII KIIalmaH.
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Introducere

Anomalia Ebstein este caracterizatd de forma
anormala si deplasarea apicala a cuspelor valvei tri-
cuspide. Cuspa anterioara isi are, de obicei, originea
la nivelul inelului valvular nativ, dar este marita, in
timp ce cuspele septala si posterioara (murald) sunt
deplasate catre apexul ventriculului drept §i adesea
inserate pe endocard [1, 4]. Deplasarea apicala a val-
vei tricuspide imparte cordul drept intr-un atriu drept
morfologic, o portiune atrializatd a ventriculului drept
si ventricul drept ramas functional; valva tricuspida
se prezintd, de obicei, cu regurgitatie [1, 11].

Scurt istoric.

Wilhelm Ebstein a descris prima datd un pacient
cu defecte cardiace tipice anomaliei Ebstein in 1866
[1, 5]. Potrivit datelor istorice descries de Mann si
Lie, al doilea caz a fost descris 20 de ani mai tarziu,
iar prima descriere 1n Literatura englezd a fost de
MacCallum in 1900 [3, 4, 7].

Eponimul Boala Ebstein a fost sugeratd pentru
prima datd de Arnstein in 1927 si a fost folosit de
Yater si Shapiro in articolul lor de sinteza din 1937
care a raportat al saisprezecelea caz si primul care ur-
meaza sa fie examinat atat prin radiografie, cat si prin
electrocardiografie [1, 6].

Managmentul chirurgical al Anomaliei Ebstein
porneste din 1950 cand a fost aplicat un Sunt Blaloc-
k-Taussig 1nsa fara success. Ulterior in 1959 Gasul si
colegii sai a aplicat Sunt Blalock-Taussig cu success
iar In 1962 a fost efectuata cu succes prima inlocuire
a valvei cu o proteza de catre Cartwright [1, 9].

Incidenta conform datelor literaturii anomalia se
determina in 0.5-1% din totalul malforamtiilor cardi-
ace congenitale ce reprezinta 1 la 200.000 de nascuti
[1, 11].

Clasificare:

Tabloul clinic.

Prezentarea variaza in functie de varsta si forma
patologiei. Nou-nascutul manifestd o simptomatica
cianotica. Sugarii sunt mai susceptibili sa dezvolta in-
suficienta cardiaca, la copii mai mari si adulti, prezen-
tarea poate varia de la o inima detectatd intamplator, la
aritmii si intoleranta la exercitii fizice. Mai tarziu mor-
biditatea se datoreaza deteriorarii hemodinamice trep-
tate si dezvoltarea aritmiilor si cardiomegalie [8, 9].

Tratamentul chirurgical §i interventional.

Simptomatologia determinad tratamentul. Trata-
mentul conservator poate ameliora temporar simpto-
matologia si poate crea o baza beneficd pentru tra-
tamentul chirurgical consecutiv. Anticoagularea orala
este recomandata la pacientii cu istoric de embolie
supravalvulara paradoxala sau FiA [1, 2, 6]. In pre-
zenta unui risc tromboembolic crescut sau a unui sunt
dreapta-stanga, anticoagularea orala este obligatorie.
Tulburari de ritm simptomatice pot fi tratate conser-
vator sau preferabil prin interventie. Accesul transca-
teter la caile accesorii de la nivelul cordului drept si
la calea lentd in reintrarea prin nodul AV poate fi in-
greunata de interventia chirurgicala asupra VT, de asa

Figura 1. Clasificarea conform Carpentier a AE. AD-atriul drept. VDA-ventricul drept atrializat.
VDF-ventricul drept functional.
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natura incat ar fi rezonabild evalurea pentru subtraturi
aritmogene si efectuare ablatiei prin cateter, inaintea
interventiei chirurgicale [3, 4]. Ocazional exista indi-
catia de a inchide izolat comunicarea interatriala. To-
tusi, este necesara o discutie atentd, deoarece ar putea
duce la cresterea presiunilor la nivelul cordului drept
si 0 scadere a debitului cardiac sistemic. Corectia chi-
rurgicald ramane dificila si ar trebui efectuata doar de
chirurgi cu experientd specificd pentru aceasta leziu-
ne. Plastia VT este posibild, dar este de preferat inlo-
cuirii acesteia [1, §, 9].

Daca VD este prea mic pentru corectie sau dis-
functia VD s-a dezvoltat, o anastomoza cavo-pulmo-
nard (Glenn) ar trebui luatd in considerare la adultii
cu functie VS pastratd, cand presiunea AS si presiu-
nea telediastolica VS nu sunt ridicat. La pacientii cu
corectie nereusita sau in cazul unei disfunctii biven-
triculare severe, transplantul cardiac ar putea repre-
zenta singura optiune de tratament.

Conform datelor internationale mortalitatea peri-
operatorie anterioara ridicata (>25%) a scazut la <7%
in centrele specializate [6, 8, 9]. Mai mult de 90%
dintre pacientii operati de un chirurg cu experienta
supravietuiesc >10 ani, multi In clasa functionald I
sau II. Decesele tardive sunt probabil datorate aritmi-
ilor. In cadrul unei serii de studii, supravietuirea fara
necesitatea reinterventiei tardive a fost 86%, 74%,
62% s146% la 5, 10, 15 si 20 de ani, respectiv [9, 11].

Materiale si metode.

Studiu retrospectiv in care au fost inclusi: 41
pacienti, din cadrul sectiei de Malformatii Cardiace
Congenitale a SCR ,,Timofei Mosneaga,, incepind
cu anul 2000 pina 1n anul 2020. Pacientii au fost re-
partizati dupa forma patologiei conform clasificarii
Carpentier. Variabile: virstd, insuficientd cardiaca
NYHA, procedura chirurgicala aplicata.

TpA [ |8%
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Rezultate.

Conform datelor obtinute se determind o preva-
lenta a tipului B si C conform clasificatiei Carpantier:

e Tipul B 51%

e tipul C 30,4%

e tipul D 10,5%

e tipul A -8%

Conform clasificatiei NYHA insuficienta cardia-
ca s-a inregistrat:

e gradul Il la 21 (36%) pacienti

e gradul Il la 15 (52%) pacienti

e gradul IV la 4 (9%) pacienti

e gradul I la 1 (3%) pacient.

Conform datelor statistice colectate pe parcursul
a 20 de ani, s-a stabilit o pondere predominanta a vir-
stei: 5-18 ani - 17 pacienti (41,43%), 2-5 ani-12 paci-
enti (29,2%), >18 ani -6 pacienti (14,63%), < 1 luna-4
pacienti (9,75%), 1-12 luni-2 pacienti (4,8%) care au
fost internati si suportat interventie chirurgicald pen-
tru maladia Ebstein.

Au fost efectuate:

e protezari de Valva-14 (34,1%) la pacineti cu
varsta de >18 ani;

e plastie de valva 11 (26,8%) la pacienti cu varsta
cuprinsa intre 5-18 ani;

® 7 (17,0%) proceduri paliative la pacienti cu var-
sta cuprinsa Intre <1 lund si 12 luni.

Concluzie.

Conform studiului, forma diagnosticatd cel mai
frecvent este tipul B si C dupa Carpantier ce permite
o corectie a anomaliei, cu o predominare a insuficien-
tii cardiace de gradul III conform NYHA ce denota o
adresare 1n stare deja avansata a patologiei. Preponde-
rent intervenetiei chirurgicale sunt supusi pacientii cu
varsta cuprinsa intre 5-10 ani, fapt ce denota depistare
tardiva a maladiei. Ca tramatent chirurgical de electie,
se practica plastia si protezarea de valva tricuspida.

30,40%

40% 50%

Figura 2. Incidenta tipurilor dupa Carpantier
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NYHA I NYHA Il NYHA IV

Figura 3. Repartizarea pacientilor conform insuficientei cardiace NYHA.
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Figura 5. Repartizare conform procedurii chirurgicale aplicate pentru Maladiei Ebstein
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Figura 6. Curba prevalentei pacientilor internati pe parcursul anilor 2000-2020 in sectia chirurgia malformatiilor
cardiace congenitale din cadrul SCR ,,Timofei Mosneaga,,
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