Ebstein-Anomalie

Angeborene Fehlbildung der Trikuspidalklappe
Erstbeschreibung 1866 von Wilhelm Ebstein, Internist
aus Gottingen




Epidemologie

« Weniger als 1 % aller angeborenen Herzfehler

 Keine Geschlechtspravalenz

e Vermehrt bel Muttern, die im ersten
Schwangerschaftsdrittel Lithium einnehmen




Morphologie

* Verlagerung des septalen und/oder posterioren Segels der TK
In den rechten Ventrikel in Richtung Herzspitze

* Anteriore Segel meist vergrdfRert




Folge:

* VergroRRerung des rechten Vorhofes

 Atrialisierung des rechtsventrikularen Volumens

» Teil der Vorhofwand wird vom Myokard gebildet

* Vorhof kontrahiert sich wahrend der Kammersystole

e Fassungsvermagen rechter Ventrikel ist vermindert
 fast immer besteht eine Trikuspidalinsuffizienz

»z. T. erhebliche Obstruktion im Ausflusstrakt (RVOTO)

e Vorhofdruck erhdht




Begleitenden Fehlbildungen

« Sehr oft Vorhofseptumdefekt:
z. T. mit Rechts-Linksshunt auf Vorhofebene
da rechtsatrialer Druck hdher ist als linksatrialer

» Selten:
- Pulmonalstenose
- Venrikelseptumdefekt
- akzessorische Bahnen




Klinik
Abhangig vom Schweregrad der Fehlbildung
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Carpentier's classification

- Type A = RV volume is adequate

- Type B = large atrialized segment of RV; mobile anterior leaflet

- Type C = restricted movement of anterior leaflet; may cause
infundibulum obstruction

- Type D = near-complete atrialization of the RV (Uhl's syndrome)




sowie vom Ausmal? der Tl und begleitenden Fehlbildungen

* Vorhofseptumdefekt
e akzessorische Bahnen
e Pulmonalstenose

* Venrikelseptumdefekt




Variationsbreite sehr grof3 und reicht von:

unauffalligem klinischen Befund

bis hin zum schwerkranken Neugeborenen,

bel dem der rechte Ventrikel praktisch
funktionslos ist




 Rechts-Links-Shunt tber ASD
mit Zyanose und Dyspnoe
 Rechts-Herzinsuffizienz:
mit Hepatomegalie und Odeme
* Herzrhythmusstdrung
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A "blue baby” is an infant borm with a
congenital heart defect. The defect
prevents oxygen-rich blood from
circulating to the body, which gives
the infant’s skin a bluish tint.




Diagnostik
Rontgen:

Erwachsener

« Kardiomegalie
 Bocksbeutelform
e Spéarliche Lungengefalizeichnung




* P dextrokardiale

» einen kompletten RSB mit oft "sonderbaren”
Aufsplitterungen des QRS-Komplexes

* bei 10 % Delta-Welle des WPW-Syndromes




Echokardiographie

: Tricuspidalsegel
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» Darstellung der Trikuspidalverlagerung
» Festlegung der Tl
» Darstellung Vorhofseptumdefekt




Therapie

Abhangig vom Schweregrad und Ausmal’ der Klinik

Konservative medikamentdse Behandlung

Operative Therapie




Konservative medikamentdse Behandlung

 Endokarditisporphylaxe
* Herzinsuffizienztherapie

« Medikamentose Therapie einer Rhythmusstorung




Operative Therapie

Indikation sollte streng gestellt werden, da die Operationsergebnisse
haufig unbefriedigend sind

Mogliche Indikationen :
Nachlassende und schlechte korperliche Belastbarkeit

Zunehmende Herzvergrof3erung
Zunehmende Zyanose
Schwere Tricuspidalinsuffizienz mit zunehmender Symptomatik

Neurologische Erscheinungen wie transitorisch-ischamische
Attacke oder Schlaganfall

Das Auftreten von Herzrhythmusstdorungen infolge einer
zusatzlichen elektrischen Leitungsbahn, wenn diese
Rhythmusstorungen nicht ausreichend medikamentos unterdrtckt
werden kdnnen oder wenn sie das Potential zum plotzlichen
Herztod haben




Operative Therapie

Bei allen OP-Verfahre:
Mediane Stenotomie-Anschlufd HLM- Atriotomie
Verschluf3 Vorhofseptumdefekt, wenn vorhanden

OP-Verfahren:

Rekonstruktion oder Klappenraffung der TK
mit Verkleinerung des rechten Vorhofes durch Plikatur

Alternativ Ersatz der TK (sollte vermieden werden)

Heidelberger OP-Technik:
Ventrikularisierung mit Monokuspidalisierung der TK




Gangige Rekonstruktionsverfahren
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Raffung der Segelansatze in Richtung des urspringlichen

Ansatzes der TK
Somit Verkleinerung des atrialisierten Ventrikelanteils

durch Zusammsnfalterung (Plikatur)




Heidelberger OP-Technik:

Praoperativer Situs




Ablosung des verlagerten TK
Segelansatzes

Rekonstruktion der TK als Monokusp




Vorteile:

VergroRRerung des rechtsventrilularen Volumens

Durch die Rekrutierung des vormals im rechten Vorhofs
gelegenen Anteils des rechten Ventrikels (Ventrikularisierung)

Mehr Muskelmasse zur Verbesserung der Herzfunktion

23 Patienten operiert, Durchschnittsalter 13.6 Jahre, Uber eine
Zeitraum vom 10 Jahren

Ann Thorac Surg 2004; 78:918-25




