EBSTEINAANOMALIJAAR
KARDIOMIOPATIJU UN GENETISKIEM
SINDROMIEM

Inta Bergmane
BKUS Bernu kardiologijas un kardiokirurgijas klinika
Klinikas vaditajs prof. Aris Lacis



Ebsteina anomalija
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Ebsteina anomalija

- Anomala trikuspidala varstula viru piestiprinasanas
- Laba kambara atrializacija

- Anomaliju pirmoreiz aprakstija Vilhelms Ebsteins 18660.

gada, nosaukta par Ebsteina slimibu 1927. gada

- Incidence 1:20000

- Zéni: Meitenes 1: 1



Ebsteina anomalija

- Asociacija ar citam VCC

- ASD 90%

- Pulmonala stenoze vai atrézija 20-25%

- Sirds ritma traucéjumi 25-50% (SVPT, WPW)
- Mirstiba

- 1/uterini lidz 85%

- Jaundzimusajiem ar cianozi 70%

- Jaundzimusajiem bez cianozes 15%



Ebsteina anomalija

- Klinisko smagumu nosaka TV novietojums
- TV regurgitacija
- RVOT obstrukcija



| Ebsteina anomalija un LVNC

- Bérns meitene

- Dzimusi 29 gadus vecai matei no | gratniecibas |

dzemdibam 40. gestacijas nedéla
- DzimSanas svars 2,950 kg, garums 49 cm,
- péc APGAR 8/9 balles
- 2. dzives diena parvests uz BKUS

- Augla eho 21. gest. nedéla — datu par patologiju nav






| Ebsteina anomalija un LVNC

- Ada sarta, bet neoiecieSama O2 dotacija caur masku

- Cor —ritmiska, 140 x’, 2/6 sistolisks troksnis lll ribstarpa

pa kreisi
- Femoralais pulss palp&jams, simetrisks
- Hp +0,5 cm

- Elposana 38 x



| Ebsteina anomalija un LVNC

- Ehokg

- Situs solitus. Normala plausu un sistémas vénu drenaza.
Aneirismatiski izvelvéta atriju starpsiena, FO 3-4 mm, Sunts no
Kreisas puses uz labo. TV septala un muguréja viras novietotas
apikali, atrializéts labais ventrikuls. TV regurgitacija 16 mmHg. VSD
perimembranozs 5 mm, Snts no kreisas uz labo pusi 2,5 m/sek. Ao
8 mm, PA 10 mm, laminara plisma. LVDd 19 mm, FS 36%, EF
>60%. Vizuali iespaids par sinusoidiem LV galotné. Ao loks bez

patologijas. PDA nevizualizé.



| EbSteina anomalija un LVNC
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| EbSteina anomalija un LVNC
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| EbSteina anomalija un LVNC
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| EbSteina anomalija un LVNC

173cm

2.29 cm ”
EDV (MM-Teich) 17.9 mI
FS (MM-Teich) 24.5 % ; “,»,_‘).
ESV (MM-Teich) 8.78 ml
EF (MM Te|ch) 50.9 % -
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| Ebsteina anomalija un LVNC

- Uzsakta diurétiku terapija
- 13. dz. diena stavokla pasliktinasanas, T 38,5 C

- Pazeminas LV sistoliska funkcija, EF 54 %

- Parvestauz ITN

- Uzsakta MPV

- Terapja pievienots karvedilols



| Ebsteina anomalija un LVNC

- Atkartoti stacionéta 35 dienu vecuma sakara ar negativu

svara dinamiku
- Ehokg bez izmainam dinamika

- Abas stacionéSanas reizés veikta Holtera monitoréSana
(2X), SRT nav konstatéti

- 55 dienu vecuma exitus letalis



Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

- Meitene

- Dzimusi 33 gadus vecai matei no 2. gratniecibas 1.

dzemdibam 38.-39. gest. ned.
- DzimSanas svars 2,890 kg, garums 51 cm
- Apgar 8/9

- Gratniecibas laika veikta amniocentéze, apstiprinata Tri

21
. Augla Eho VCC (AVSD)



Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi
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Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

- Ada sarta, cianozi nevéro

- Cor — ritmiska, 140 x’

- 3/6 sistolisks troksnis lll ribstarpa pa kreisi
- Femoralais pulss palp&jams, simetrisks
-Hp +1cm

- Elposana 40 x



Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

- Ehokg

- Situs solitus. Normala plausu un sistémas vénu drenaza.
Aneirismatiski izvelvéta atriju starpsiena, FO 6 mm. TV viras
apikalizétas, RV atrializéts. Perimembranozs VSD 4-5 mm, Sunts

no kreisas uz labo pusi 2,5 m/sek.

- Dinamika pievienojas RVOT obstrukcija, plisma turbulenta, PG 42

mmHg.



Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

PHILIPS TIS0.3 MI 1.1

X5-1/Ped-CHD

FR S0Hz M3
10cm -

2D
53%
C 50
P Low
HGen




Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi
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Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

- Uzsakta diurétiku terapija
- Atkartota genétika konsultacija
- apstiprinata Tri 21
- Apstprinats Swire sindroms (genotipiski XY, fenotipiski XX)

- Bérna kariotips 47 XY, fenotipiski meitene

- Holtera monitoréSana datu par SRT nav



Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi
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Il EbSteina anomalija un genétiskie sindromi

- Atkartoti stacionéta 10 m.v.

- Ehokg pulmonala stenoze, PG 78 mmHg

- Policitémija (Hb 17,6 g/dl, Ht 53%)

- Atcelta diurétiku th, pievienots aspirins

- Kontrole péc 1 ménesa : skidrums perikarda

- Th spironolaktons un karvedilols
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