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SAZETAK

Uvod: Ebstejnova anomalija (Ebstein anomaly), urodena sréana mana koja se odlikuje morfoloskom i funkcionalnom abno-
rmalnoscu trikuspidne valvule uz pomeranje usca trikuspidne valvule ka vrhu desne komore.

Prikaz slucaja: Pacijent starosti 39 godina na Odeljenje hirurgije primljen je pod slikom akutnog abdomena i potrebom za
hitnim operativnim leCenjem. Sprovedena je rutinska preoperativna priprema, laboratorijska obrada, pregled interniste i
pregled anesteziologa na odeljenju. U anamnezi navodi povremene tegobe sa disanjem, pusac. Klinicki status, osim primarnih
tegoba uredan. Operativni tretman prosao uredno, Cetvrtog postoperativnog dana pacijent se pozalio na gusenje, nedostatak
vazduha i bol u grudima, preveden u intezivnu negu monitorizovan (spo2 87%, f oko 110/min, TA90/60), uradene gasne anali-
ze i laboratorijska obrada (fibrinogen, D dimer) zbog sumnje na plu¢nu tromboemboliju konsultovan kardiolog, orjentacionim
ultrazvukom videna dilatacija desne pretkomore.

Diskusija: Nekardijalne operacije kod pacijenata sa postoje¢om urodenom sréanom manom spadaju u visokorizicne operacije
sa povec¢anim morbiditetom i mortalitetom u perioperativnom periodu. U skladu sa prateé¢im patoanatomskim i patofiziolo-
skim promenama koje definiSu urodenu sr¢anu manu mora se napraviti detaljan plan - anestezioloski menadzment za svakog
pacijenta posebno. Hemodinamska i respiratorna stabilnost sa izbegavanjem hipoksije i paradoksalnih poremecaja ritma
osnovni su postulati kod pacijenata sa Ebstejnovom anomalijom.

Kljuéne reci: Urodene sr¢ane mane, EbStejnova anomalija, preoperativna priprema, nekardiohirurske operacije, ehokardio-
grafija
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SUMMARY

Introduction: Ebstein anomaly, a congenital heart defect characterized by a morphological and functional abnormality of the
tricuspid valvula while moving the mouth of the tricuspid valvula towards the apex of the right chamber.

Case report: A patient aged 39 years on the Department of Surgery was admitted under the image of an acute abdomen and
the need for emergency surgical treatment. Routine preoperative preparation, laboratory treatment, examination of
internist and examination of anesthesiologist on the part of the part was carried out. He has a history of occasional breathing
problems during respiratory infection, a smoker. Clinical status, other than primary problems, is orderly. Operational
treatment passed neatly, on the fourth postoperative day the patient complained of suffocation, lack of air and chest pain,
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translated into intensive care monitored (spo2 87% f about 110/min TA 90/60), blood gas analysis done and laboratory
treatment (fibrinogen, D dimer) due to suspected pulmonary thromboembolia consulted cardiologist, dilation of the right
atrium seen by ultrasound.

Discussion: Non-cardiac surgeries in patients with pre-existing congenital heart defects are high-risk surgeries with increased
mobility and mortality in the perioperative period. In accordance with the accompanying pathoanatomical and
pathophysiological changes that define the congenital heart defect, a detailed plan must be made - anesthesiological
management for each patient separately. Hemodynamic and respiratory stability with avoidance of hypoxia and paradoxical

arrhythmias are the basic postulates in patients with Ebstein’s anomaly.
Keywords: Congenital heart diseases, Ebstein anomaly, preoperative preparation, non-cardiac surgery, echocardiography

uvoD

Ebstejnova anomalija (Ebstein anomaly), urodena sréa-
na mana koja se odlikuje morfoloskom i funkcionalnom
abnormalnoscu trikuspidne valvule uz pomeranje usca triku-
spidne valvule ka vrhu desne komore. Iz ovoga proizilazi jako
uvecana desna pretkomora tzv. atrijalizacija desne komore i
izmena u toku krvi preko trikuspidnog usca. Zastupljenost
ove malformacije je 1:200 000 Zivorodene dece i time Cini
svega 1% urodenih sréanih mana'”. Ebtejnovoj anomaliji vr-
lo Cesto su pridruzene druge srcane mane: atrijalni septalni
defekt (ASD) i perzistentni foramen ovale Botalli (PFO) oko
80% pacijenata, ventrikularni septalni defekt (VSD), teski
oblici desne sréane insuficijencije, izolovani teski oblici tri-
kuspidne regurgitacije. Takode, vrlo Cesto pridruzeni su i po-
remecaji ritma: Wolff-Parkinson-White (WPW) sindrom i
preekscitacijski sindrom. ( slika 1)
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Slika 1. Ebstejnova anomalija - prikaz patoanatomskih odlika
izmenjene trikuspidne valvule

Klinicka slika i ispoljavanje simptoma uveliko zavise od
stepena razvijenosti anomalije i uzrasta pacijenta:’

1. Cijanoza - prolazna kod novorodenceta dok kod
starijih postaje stalna i vremenom se pogorsava;

2. Prekomerno zamaranje;

3. Otezano disanje - dispneja;

4, Osecaj lupanja i preskakanja srca - palpitacije;

5. Otoci na nogama i ascites;

6. Paradokslane embolije;

7. Iznenadna sréana smrt;

8. Slog;

9. Infarkt srca;

10. Asimetrija grudnog kosa.

U dijagnozi Ebstejnove anomalije znacajni su nam:

1. klinicki pregled - sagledavanje simptomatologije paci-
jenta - godine starosti, cijanoza, dispneja, auskultaci-
ja sréanih tonova - naglasena trikuspidna komponenta
prvog srcanog tona, drugi sr¢ani ton moze biti fizioloski
ili naglasen kada je pulmonarna komponenta odlozena
u sklopu bloka desne grane (Right bundle branch block
- RBBB), treci i Cetvrti srcéani ton uobicajeno prisutni
¢ak i u odsustvu srcane slabosti, holosistolni Sum triku-
spidne regurgitacije koji se najbolje ¢uje u donjim par-
tijama levo parasternalno i pojacava se u inspirijumu;

2. Elektrokardiogram (EKG) - abnormalno izrazen ,,P ta-
las“ koji je posledica uvecanja desne pretkomore tzv.
,Himalayan P waves*“, produzen PR interval;’

3. Rendgenski snimak grudnog kosa (RTG) - uocava se zna-
¢ajno uvecanje sréano sudovne senke (SSS) na racun
uvecanja desne pretkomore i slika na RTG filmu ima
prikaz ,,loptaste* SSS; (slika 2)
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Slika 2. Rtg snimak pacijenta sa Ebsteinovom anomalijom
(izvor slike - slideshare presentation Dr Awadhesh Kumar Sharma)

4. Ehokardiografija (ultrazvnucni pregled srca UZ - tra-
nstorakalni i/ili transezofagealni) - apikalno pome-
ranje trikuspidnog us¢a preko 0.8cm/ma2 povrsine tela,
izmenjena morfologija septalnog i prednjeg kuspisa
trikuspidne valvule, ekcentricna koaptacija listica tri-
kuspidne valvule, uvecana desna pretkomora, smanje-
na kontraktilnost desne komore, razli¢ite moguénosti
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ostecenja ,,levog“ srca kao posledica opterecenja ,,de-
snog“. Dopler UZ pokazuje razli¢it stepen trikuspidne
regurgitacije; (slika 3)

Slika 3. Ultrazvucni prikaz Ebstejnove anomalije
(LA - leva pretkomora, LV - leva komora,
RA- desna pretkomora, RV - desna komora)

(izvor slike - slideshare presentation Dr Awadhesh Kumar Sharma)

5. Kateterizacija srca - danas se dosta slabije koristi zbog
invazivnosti procedure;

6. MSCT srca i plucne arterije sa njenim granama;

7. NMR srca, u novije vreme ,,zlatni standard“ potvrde ul-
trazvucnog nalaza i odluke o daljem tretmanu - opera-
tivnom lecenju.

Nakon postavljanja dijagnoze, u zavisnosti od stepena
razvijenosti srcane mane inicijalna medikamentna terapija
zasniva se na - diureticima, ACE inhibitorima i antiaritmi-
cima. Interventna kardiologija omogucava resavanje pra-
tec¢ih anomalija i poremecaja ritma, ¢ime znacajno pobo-
ljSava opste stanje pacijenta. Definitivno zbrinjavanje
Ebstejnove anomalije zahteva kardiohirursku intervenciju,
neke od indikacija su: perzistentna cijanoza, paradoksalne
embolizacije, progresivno povecanje kardiotorakalnog inde-
ksa, progresivna desnostrana srcana slabost sa disfunkcijom
desne komore, progresija aritmogenih poremecaja, defini-
sanje NYHA Il i IV stadijuma srcane insuficijencije. Kardio-
hirurska intervencija podrazumeva reparaciju trikuspidnne
valvule ili zamenu valvule bioloskom i korekciju prisutnih
pratec¢ih anomalija i poremecaja sréanog ritma.Nakon ope-
racije prognoza bolesti i dvadesetogodisnje prezivljavanje je
povoljna za 90% operisanih.

PRIKAZ SLUCAJA

Pacijent starosti 39 godina primljen je na Odeljenje
hirurgije OB Krusevac pod sumnjom na klinicku sliku akutnog
abdomena i potrebe za hitnim operativnim le¢enjem. Spro-
vedena je rutinska preoperativna priprema - laboratorijska
obrada, pregled interniste i pregled anesteziologa na odelje-
nju. Iz licne anamneze izdvajamo da se pacijent bavi teskim
fizickim radom, da je otac Cetvoro dece, pusac preko 20
cigareta dnevno i da od subjektivnih tegoba povremeno ima
otezano disanje u sklopu Cestih respiratornih infekcija, ne-
gira alergije na hranu i lekove. Na odeljenju hirurgije pre-
gledan od strane interniste-kardiologa koji u izvestaju navo-
di sledece: subjektivno lak zamor u naporu pacijent oseca u

sklopu ranije respiratorne infekcije, povremeno oseca tego-
be sa desne strane grudnog kosa, koristi terapiju za poviseni
krvni pritisak, od detinjstva leci se od hroni¢nog bronhitisa i
povremeno koristi pumpice. Fizikalni nalaz pri pregledu
interniste - kardiologa: vitalni parametri - TA 120/80 mmHg.
Sp02 96% , EKG - sinusni ritam, inkompletan BDG, rS u V2-
V3., S-T koritast, P pulmonale u D2,D3,aVF. Auskultatorni na-
laz - srcana akcija ritmicna ,tonovi Cujni bez Suma, obostra-
no vise desno lako oslabljen disajni Sum. Kardijalno kompe-
nzovan. Predlozen preoperativni pregled pulmologa i RTG
pulmo. Obavljena trazena konsultacija pulmologa, auskulta-
torni nalaz u skladu sa nalazom interniste, bez pulmoloskih
kontraindikacija za hitnim operativnim leCenjem. Preopera-
tivno klinicki status uredan izuzev aktuelnih hirurskih tego-
ba. Pacijent se uvodi u operacionu salu, operativni tre-tman
prosao uredno bez komplikacija. Operativni nalaz: Apendi-
citis gangrenosa-Apendectomia, drenaza. 1z sobe za budenje
nakon 2h od operacije pacijent se u dobrom opstem stanju
prevodi na odeljenje hirurgije.

Postoperativni tok proti¢e uredno. Cetvrtog postopera-
tivnog dana pacijent se pozalio na gusenje, nedostatak va-
zduha, bol u grudima, preveden u Jedinicu intezivnog lece-
nja (JIL). Monitorizovan (Sp02 84%, TA90/60, puls 120/min),
uradene gasne analize i laboratorijska obrada (fibrinogen, D
dimer), orjentacionim ultrazvukom u JIL hirurskog odeljenja
videna dilatacija desne pretkomore. Zbog sumnje na plucnu
tromboemboliju konsultovan kardiolog i planiran hitan MSCT
pluéne arterije.

MSCT nalaz: Stablo plucne arterije odgovarajuce Sirine
lumena, glavne i periferne grane bez defekta u punjenju koji
bi ukazivali na postojanje akutnog tromboembolizma. Paci-
jent preveden u koronarnu jedinicu Internog odeljenja na
detaljnu kardiolosku obradu i dalje lecenje. UZ pregled sr-
ca: leva pretkomora mala, potisnuta od enormno dilatirane
desne pretkomore, leva komora urednih dimenzija, o¢uvane
globalne i segmentne kontraktilnosi EF 60%. Desna pretko-
mora dilatirana 63x58 mm, sa trikuspidnim us¢em pomere-
nim ka desnoj komori za 1,8 cm u odnosu na poziciju mitra-
Ine valvule, usce stenozirano. Na nivou fose ovalis interatri-
jalni septum aneurizmatski izmenjen ispunjen trombotskom
masom i u tom delu se registruje interatrijalni defekt sa D-L
santom, suspektan L-D Sant izmedu desne pretkomore i leve
komore. Desna komora mala (slika 3). Tokom hospitalizacije
na Odeljenju kardiologije primecene kratkotrajne izmene u
neuroloskom statusu pacijenta, obavljena konsultacija neu-
rologa. Uraden MSCT endokranijuma i postavljena dijagnoza
tranzitornih ishemicnih ataka bez akutnih i aktivnih Zarista
na MSCT-u. Upucen na TEE (transezofagijalni UZ srca) gde je
potvrdena Ebstejnova anomalija i atrijalni septalni defekt.
Indikovano je hirursko zbrinjavanje. Pacijent je operisan u
KCS Klinika za kardiohirurgiju (rekonstrukcija trikuspidalnog
usca, sutura atrijalnog septalnog defekta). Operacija prote-
kla uredno, u dobrom opstem stanju otpusten kuci.

DISKUSIJA

Patoanatomske osnove EbStejnove anomalije
postavljenje su 1886 god od strane Wihelma Ebsteina, danas
se zna da je re¢ o kompleksnoj urodenoj srcanoj mani koja
obuhvata trikuspidnu valvulu, desnu komoru i sprovodni si-
stem srca. Prema studiji koja je sprovedena u Poljskoj u peri-
odu od 1998. do 2018. godine na 45 trudnica sa prenatalno
postavljenom dijagnozom Ebstejnove anomalije pokazano je
da pol fetus, godine starosti majke i prateci komorbiditeti ni-
su imali uticaja na ishod trudnoce.2 U istoj studiji prikazani
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su i rezultati prenatalnih intervencija u cilju poboljsanja
ishoda anomalije - transplacentarno davanje digoksina, kor-
tikosteroidi i hiperoksigenacija porodilje dali su najbolji
ishod.

Razvijen je veliki broj operativnih tehnika® kardiohi-
rurske korekcije anomalije - reparacije i rekonstrukcije tri-
kuspidne valvule uz resavanje vrlo Cestih pratec¢ih anomalija
- zatvaranje ASD-a, perzistentnog foramen ovale, ablacija
aritmogenih fokusa i aberantnih sprovodnih puteva. Veliki
broj studija pokazao je da kod neoperisanih pacijenata u
zavisnosti od tezine klinicke slike prezivljavanje tokom 20
godina varira od 10% (teski oblici) do 70% (laksi oblici). Dok
kod pacijenta podvrgnutih operaciji prezivljavanje i znaca-
jno bolji kvalitet Zivota beleZe se kod 80-90%, popravljanje
sréane slabosti.

Ebstejnova anomalija klinicki se moZe ispoljiti odmah
po rodenju, tokom puberteta i kod starijih osoba - adultne
forme. Simptomatski, cijanoza i hipoksija pracene sinkopa-
ma nepoznatog uzroka su glavne smernice dijagnostike. Po-
znato je da kod oko Cetvrtine pacijenata u starijem Zivotnom
dobu (preko 40 godina), anamnesticki dobijamo podatak o
paradoksalnim poremecajima ritma®’, tranzitornim ishemi-
¢nim atacima, sinkopama nepoznatog uzroka, postojanjem
vaskularnih dogadaja - koronarna bolest i embolija pluca sa
ili bez plucne hipertenzije. Upravo nespecificna simptoma-
tologija moZe biti znacajna, jer Ebstejnova anomalija ostaje
neprepoznata tokom Zivota.

Kada je indikovano nekardiohirursko operativno lece-
nje - elektivno ili hitno®” ovi pacijenti spadaju u grupu viso-
korizicnih pacijenata sa moguc¢im komplikacijama u periope-
rativnom periodu i veliki su izazov za anesteziologa. Veliki
znacaj zauzimaju trudnice kod kojih se postojanje ove ano-
malije dijagnostikuje u trudnodi ili vrlo Cesto pred sam kraj
trudnoce, kada je operativno zavrsavanje trudnoce u regio-
nalnoj anesteziji najprihvatljiviji izbor. Za anesteziologe8
najznacajnije karakteristike ove anomalije su upravo uticaj
na hemodinamski status pacijenta, ventilaciju pacijenta to-
kom opste anestezije (IPPV) i uticaj na afterload i preload, sa
mogucim pogorsanjem levo - desnog Santa.
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