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Anomalia Ebsteina (EA, Ebstein’s anomaly) jest rzadka wrodzong wadg serca (< 1% wszystkich
wrodzonych wad serca), w ktorej skutki morfologiczne i czynnoSciowe nieprawidtowo
zbudowanej i niewtasciwie osadzonej zastawki trojdzielnej (TV, tricuspid valve) objawiajg
sie klinicznie prawokomorowa niewydolnoScia serca (HF, heart failure) [1]. Istota mor-
fologii wady jest znieksztatcenie i przemieszczenie ptatkdow przegrodowego i tylnego TV
w kierunku jamy prawej komory (RV, right ventricle), w strone koniuszka serca, z brakiem
zdefiniowanego morfologicznie pierscienia na potaczeniu prawego przedsionka z RV [2].
Wada ta charakteryzuje sie niezwykle zréznicowanym nasileniem objawéw klinicznych,
moggcych przybierac postac od tagodnych do bardzo ciezkich [3].

Leczenie pacjentow z EA zalezy od stopnia uszkodzenia TV. Jej dysfunkcja (najczesciej
niedomykalnos¢) oraz zjawisko tak zwanej atrializacji RV, ktére polega na wytgczeniu
z udziatu w czynnosci skurczowej komory przynaleznego anatomiczne do RV obszaru
potozonego powyzej przesunietego przyczepu nieprawidtowych ptatkow TV, decydujg
0 nasileniu objawéw — w najciezszych postaciach wady bardzo wczesSnie, poczawszy od
okresu noworodkowego. Objawem EA moze by¢ zalezna od dysfunkcji uszkodzonej RV
4 sinica u noworodka (okreslana mianem funkcjonalnej atrezji zastawki ptucnej), niewy-
dolnos¢ prawokomorowa z postepujacym pogorszeniem tolerancji wysitku u niemowlat i starszych dzieci, a w dalszym
przebiegu — zaawansowana HF z zaburzeniami rytmu, az do ciezkiej zastoinowej HF u mtodego dorostego.

Objawy wady moga ewaluowac z czasem i wiekiem pacjenta, co narzuca koniecznoS¢ zmiany pierwotnie przyjetej
strategii postepowania wraz z postepujaca HF [2]. Warto wspomnieé, ze u znacznej czesci pacjentow z AE wystepujg
jedynie fagodne objawy, a wade rozpoznaje sie przypadkowo, jako towarzyszacg innym zaburzeniom sercowo-naczynio-
wym (zaburzenia rytmu serca, zespoty preekscytacii). U pacjentéw z EA istotna jest ocena kliniczna z zastosowaniem
powtarzanych prob wydolnosciowych, ktére pozwalaja wychwyci¢ progresje HF i ukazaé konieczno$é intensyfikacji
leczenia [3].

Leczenie operacyjne EA obejmuje w zasadzie petne spektrum wspotczesnej kardiochirurgii wad wrodzonych — zaréwno
operacje tagodzace, doraznie poprawiajace przeptyw ptucny i zmniejszajace sinice u noworodkéw (przez anatomiczng
korekcje wady ze zmniejszeniem obszaru nieczynnej komory, naprawg TV z wytworzeniem neopierscienia TV), jak i cal-
kowite wytgczenie RV z udziatu w krgzeniu ptucnym metodg Fontany w skrajnym uszkodzeniu RV [2]. Decyzja o leczeniu
operacyjnym mtodych dorostych jest oparta na ocenie anatomii wady (morfologia uszkodzonych ptatkdéw z pozycjg
przemieszczonego pierscienia TV), z okreSleniem atrializacji RV (podziat wg Carpentiera i nowszy wg Dearani) [2, 4],
oraz czynnosciowych konsekwencjach w postaci HF, z oceng zuzycia tlenu w probie spiroergometrycznej [3] czy tez
za pomoca innych, mniej obciazajgcych, powtarzanych testow wydolnosciowych (test 6-minutowego marszu [6-MWT,
6 minute walk test]) [5]. W ocenie postepow HF u pacjentow z EA znaczenie moze mie¢ wykonywanie kolejnych badan
obrazowych i testow czynnosSciowych w Scisle okreslonych ramach czasowych. Postepowanie takie umozliwia okresle-
nie wskazan do interwencji kardiochirurgicznej oraz ocene wydolnoSci chorego w okresie po zabiegu [6].

Niezaleznie od postepow nowoczesnego leczenia interwencyjnego wad serca jak dotychczas nie zaproponowano przy-
datnej klinicznie metody przezskornej naprawy anomalii TV lub, alternatywnie, matoinwazyjnej implantacji protez TV
mozliwej do powszechnego zastosowania takze u pacjentow z EA i stanowigcej atrakcyjna alternatywe dla klasycznego
leczenia kardiochirurgicznego [7].

Przedstawiony w pracy pt. Ebstein’s anomaly treated surgically in an adult female opis kazuistyczny, z zakonczonego
sukcesem leczenia operacyjnego mtodej dorostej pacjentki oryginalng metoda rekonstrukcji TV z wykorzystaniem wias-
nego osierdzia chorej i odbudowa pierscienia TV, jest ciekawy z wielu powodéw. Na uwage zastuguje wiasna metoda
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opracowana przez prof. Patricka Perrier, taczaca plikacje zatrializowanej czesci RV z uwolnieniem i plastykg natywnych
ptatkow, wszczepieniem dodatkowego ptatka wytworzonego z wiasnego worka osierdziowego, sztucznych nici Scieg-
nistych i zmniejszonego pierscienia zastawkowego [1]. Niezaleznie od ciezkiego wczesnego okresu pooperacyjnego
i utrzymujacej sie niewydolnosci RV w okresie 5 miesiecy po zabiegu pacjentka zglosita potwierdzona obiektywnie
w tescie spiroergometrycznym poprawe toleranciji wysitku, ze zmiang w klasie czynnosciowej wedtug New York Heart
Association (NYHA) z Ill do Il stopnia. Podobne obserwacje przedstawiono w pracy Miillera i wsp. [5] na podstawie
analizy wskaznikow wydolnosci, w ktorej zaobserwowano poprawe tolerancji wysitku fizycznego u 37 pacjentow z EA
w Srednim wieku 32,1 roku (+ 15,3 roku) leczonych kardiochirurgicznie, u ktérych wykonano cykloergometryczna
probe wysitkowa przed i po operacji, z okresem obserwacji po zabiegu wynoszacym 3,4 roku (+ 2,3 roku) [5]. Dodat-
kowo uzyskane wyniki pordwnano z wynikami testow cykloergometrycznych u pacjentow z EA niepoddanych leczeniu
kardiochirurgicznemu, w podobnym wieku i objetych podobnemu okresowi obserwacji. Poprawe (lub stabilny przebieg
bez pogorszenia) stwierdzono tylko u chorych operowanych, niezaleznie od zastosowanej metody chirurgicznej. Przed-
stawione wyniki i wnioski z obu prac potwierdzajg zasadnoS¢ wezesniejszego kwalifikowania do leczenia operacyjnego
dorostych pacjentéw z EA w celu prewencji postepujacej HF wraz z nasilajacymi sie skutkami hemodynamicznymi
wady. Konieczno$é wieloprofilowej oceny pacjentéw z EA wymaga multidyscyplinarnej wspoétpracy wielu specjalistow
w ustaleniu aktualnych wskazan do leczenia operacyjnego.

Pragniemy gorgco podziekowaé Autorom za wybor ,Folia Cardiologica” jako czasopisma do publikacji pracy, ktorej
temat, jak tez sposob prezentacji zastosowanej metody leczenia odpowiadajg zakresowi zagadnien naszego czaso-
pisma, wnoszg walory naukowe i elementy edukacyjne dla Czytelnikow, przydatne profesjonalistom wielu dziedzin.
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