Zespot Ebsteina z kardiomegalj ptodu leczy¢ czy obserwowa ? — opis przypadku.

Ebstein's malformation with cardiomegaly in a foetts. To treat or to observe? - a case

report.
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Streszczenie

Zespot Ebsteina to rzadka wada wrodzona sercag@pba na nieprawidtowej
budowie i/albo umiejscowieniu ptatkbéw zastawkijdmelnej. Wada ta esto wihze sk
z powanym rokowaniem dla dziecka, zwlaszcza w przypadidarycia tej wady ja w



okresie prenatalnym. Jednym z istotnych czynnikdkowniczych jest ocena
wielkosci serca, a obechéd kardiomegalii stwarza de ryzyko wspdétistnienia hipoplazji
ptuc, a to skrajnie pogarsza szana przeycie noworodka. W pracy przedstawiono opis
ptodu z z. Ebsteina, ze znagamrdiomegali (HA/CA = 0,62), u 27-letniej pacjentki, w
pierwszej caizy. Wad: serca rozpoznano w 22 tygodnigzgi. Ze wzgkdu na podjcie przez
cigzarm decyzji o kontynuacji gy, uwzgkdniajac pojedyncze doniesienia z literatury co do
proby ograniczenia progresji kardiomegalii orazdogpoprawy kurczliwéci serca po
wdrazeniu leczenia digoxi) zaproponowano prgliakiego posipowania. Monitorowanie
cigzarnej oraz ptodu prowadzono dwinodkowo w Rzeszowie oraz w Lodzi. W trakcie 12-
tygodniowej, przeztayskowej terapii (w czasie ktorej wykonano 8 bada
echokardiograficznych) uzyskano popeatakich czynnikéw echokardiograficznych jak wsp.
H”/C* (0,62-0,5), CVS (5/10-7/10), SFRA (0%-11%), SFR8%-28%) oraz konwersj
testu tlenowego z ujemnego na dodatni, co wydajd@iumentowa poprave
hemodynamiczpnptodu. Noworodek zmart w 8 dobkgcia przed podiciem préby leczenia

kardiochirurgicznego.

Stowa kluczowe: zespét Ebsteina / echokardiografia / diagnosprematalna / choroby
noworodkow / wady rozwojowe uktaduakenia — leczenie / serce — wady rozwojowe /

ptuca — wady rozwojowe

Abstract

Ebstein's malformation is a rare congenital cardiefects characterised by an
abnormal formation and /or displacement of thelé&tsiof the tricuspid valve. Prognosis for a
neonate is poor usually in case of cardiomegalg,tdicoexistenece of lung hypoplasia. This
paper presents a case of a foetus with Ebsteirfermation with massive cardiomegaly
(HA/CA = 0.62) in a 27-year-old patient in her fimegnancy. The cardiac defect was
diagnosed in the 22week of pregnancy. With regard to the patienttssien to continue her
pregnancy, and taking into consideration singl®respof transplacental digoxin therapy,such
an attempt was made. The pregnant woman and thesfaere monitored in two centres, in
Rzeszéw and in £&d In the course of a 12-week transplacental therdpgetal
echocardiography examinations were performed amdollowing parameters improved:
H*/C* (0.62-0.5), CVPS (5/10-7/10) SF RA (0%-11%), SF @8%-28%). There was also a
conversion of the oxygen test from negative to fpesiwhich seems to document that
prevention of the lung hypoplasia was achieved. fdwnate died on thd'&lay of postnatal
life before a cardiac sugery attempt.
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Wstep

Zespot Ebsteingo rzadka wada wrodzona serca, po raz pierwszyanpis/ 1866
przez Wilhelma Ebsteina (z Breslau/ Wroctawia)styujaca z czstascia 1 - 5 na 200 000
zywo urodzonych noworodkow, ¢xiej w populacji ptodéw 3-7% [1,2,3W obszernej
literaturze na temat tej wady istnieje mato dom@sia temat prob pagtowania
terapeutycznego w okresie prenatalnym , w sytyengjiccia przez gjzarm decyzji o
kontynuacji cizy, pomimo niekorzystnej prognozy co do ztieosci przezycia noworodka.

Przedstawiamy obserwowany przez nas przypadekima patgcia analizy czy
zastosowana farmakoterapia przegkkowa miata wptyw na stan hemodynamiczny ptodu.
Opis przypadku

27-letnia pacjentka, w C |, wywiad rodzinny beziaben, nie chorowata. W 13
tygodniu cazy opis badania USG byt prawidtowy. W kolejnym prizegowym badaniu USG,
w 22 tyg. cazy potaznik wykryt wadk serca i skierowat erarm do grodka Kardiologii
Prenatalnej typu A w Rzeszowie.

We wstpnym badaniu echokardiograficznym opisano : nieptkwa o$ serca ( ok.
90% ), znacznie powkszory sylwetka serca ( HA/CA = 0,62 ), serce czterojamow
asymetryczne ( znaczna przewaga strony prawepnzyhi prawy przedsionek, ugledzona
funkcja komory prawej ( SF RV = 18%) i prawego mizienka (SF RA = 0%), dysplastyezn
z. tréjdzielry (TV) z holosystolicza fala niedomykalnéci ( v max. 2.45m/s ), tnice
wysokasci w przyczepie ptatkéw przegrodowych 2-3mm, bregeptywu przez zastawk
tetnicy ptucnej (2,2mm), atretyczny piggtnicy ptucnej PA (2,8mm ) oraz gaie (ok.
1,7mm), obszerny otwor owalny (FO) z wistkastawl , slad ptynu w osierdziu.

Pacjentl skierowano na konsultacflo Grodka Kardiologii Prenatalnej typu C
w todzi, gdzie w 24 tyg. potwierdzono wphe rozpoznanie z. Ebsteina z agezjptucnej i
istotrg kardiomegali. Stan wydolnéci uktadu kazenia oceniono na 5 punktéw i postawiono

dodatkowe podejrzenie hipoplazji ptuc ptodu



Rycina 1.0braz twarzy ptodu w 24 tyg.azy - "podjaé proke leczenia czy obserwowagon
ptodu/noworodka ?"
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Ze wzgkdu na podjcie przez cjzarm decyzji o kontynuacji aizy, uwzgkdniajac
pojedyncze doniesienia z literatury co do prébyaogzenia progresji kardiomegalii oraz co
do poprawy kurczliwéci serca po wdrgeniu leczenia digoxin, zaproponowano préb
terapii naparstnic[4,5]. Dodatkowo zastosowano sterydotegagglem stymulacji
dojrzewania ptuc ptodu. Dalsze monitorowanigzarnej oraz ptodu prowadzono
dwuacsrodkowo w Rzeszowie oraz w todzi. Wynik kolejnychdar echokardiograficznych
w ZDIPWW w todzi (28Hbd, 32 Hbd i 35 Hbd ) — pratawiono w tabeli I.

Poréd zaplanowano w 38 hbd w ICZMP w todzi , $soolku referencyjnym dla wad
wrodzonych, jako jedynym aktualnie szpitalu w Pe|sgdzie noworodek w krytycznym
stanie bezpwednio po porodzie nie otrzyma nie tylko opiek neonatologiczs ale gdzie
réwniez jest petnoprofilowy érodek kardiologiczno-kardiochirurgiczny, wspotdaiaty z
klinika potoznicza. Zaplanowano porod przezecie cesarskie. Noworodek picieskie]
2370 g, Apgar 3, zostat urodzony o czasie w 38¢aigy. Zgodnie z przewidywaniami u
noworodka z waglserca przewodozales podano Prostin, a naphie z powodu narastgej
niewydolnaci oddechowej noworodka zaintubowano. W badaniuliitki piersiowej
stwierdzono kardiomegaloraz stabo upowietrznione ptuca. Badaniem
echokardiograficznym potwierdzono zémg wack serca. Ze wzgtu na cechy wrodzonej

infekcji bakteryjnej i grzybiczej stosowano antytykoterap¢ i mykoterap¢. W 4 dobie



wystapity objawy skazy osoczowej i matoptytkowsd stosowano KKP i FFP. W 6smej dobie
zycia wéréd objawOw narastagej niewydolnéci krazeniowo — oddechowej nagit zgon
noworodka. Sekcji u noworodka nie wykonywano.

Omowienie:

Zespot Ebsteina to wada wrodzona serca palegaja nieprawidtowej budowie
zastawki tréjdzielnej: ptatki przegrodowy i tylnyzesunéte s ku dotowi; ptatek przedni
powigkszony na ksztaltagla; piescien zastawki przesuetly w strorg koniuszka serca.
Spektrum tej wady jest szerokie i zagledd stopnia przemieszczenia ptatkéw, anomalii
wspotistniejcych, stopnia kardiomegalii u ptodu.

Przewanie z. Ebsteina wygpuje jako wada izolowana bez cech niewydétno
krazenia. Najczstsze wspotistniage wady serca to: ubytek przegrodydaykomorowej
(VSD), Z.Fallota, wspdlny kanat przedsionkowo-kaowy (AVSD), koarktacja aorty
(CoA), transpozycja diych naczyi (TGA), stenoza zastawki ptucnej (PA). Sporadycznie
wspotistnieje z trisomi18,21 z. CHARGE. Gsto z. Ebsteina magowarzyszy zaburzenia
rytmu serca, takie jak skurcze dodatkowe, wstamstoskurczu, trzepotanie przedsionkow,
ktore mog doprowadzt do obrzkow ptodu . U noworodkow eato spotyka sizespot
preekscytacji WPW ( 5-10% ) dodatkowa droga praizeoia [2,6,7].

Zespot Ebsteina — nagipstwa hemodynamiczne

Przesunijcie ptatkow zastawki tréjdzielnej powoduje: skndigedtugdci komory
prawej ( upéledzenie funkcji skurczowej RV, zmniejszenie pojedti wyrzutowej RV ),
niedomykalné¢ TV.

Powyzsze zmiany mag w konsekwencji doprowadzdo: atrezji czynn&ciowej
zastawki ¢tnicy ptucnej — dinienie w t. ptucnej jest wksze od dnienia w prawej komorze
(niskie ciknienie skurczowe i ugtedzona funkcja skurczowa RV — odwrécony przephav n
poziomie przewoduwtniczego DA — przeptyw L-P — skurczowa niedomykaip
powigkszenia prawego przedsionka (RA); pekgzenia otworu owalnego; payszenia
serca, a nagbnie dochodzi do atrezji anatomicznej zastawkiucipej — zmniejszenia rzutu
prawej komory i obaizenia ttnicy ptucnej ( w zalenosci od ilosci naptywaacej krwi do

tetnicy ptucnej) [3,6,8].



Rycina 2.0braz 4 jam serca ptodu z gigantycznym przedsionkeawym, szerokiem

foramen ovale, bez wysieku w osierdziu.
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Klasyczne pospowanie u noworodka z z. Ebsteina polega na podawan
prostaglandyn — dla utrzymania dnosci DA, tlenku azotu — dla zmniejszenia oporu
ptucnego ( wane w przypadku czynioiowej atrezji AP ), a tate stosowaniu oddechu
kontrolowanego z sedagjamin katecholowych, dwwglanéw. W przypadkach braku
poprawy po leczeniu zachowawczym konieczny jestyiabieg kardiochirurgiczny:
plikowanie zatrializowanej gci prawej komory i plastyka drogi wyptywu z pravkgmory
RV (op. Starnesa , m.Danielson, m. Carpenti&r$,9].

Ponad 20-letnie dwiadczenie z kardiologii prenatalnej, zarowno wdeel jak i na
swiecie méwj o tym, z z. Ebsteina wize st z niekorzystnym rokowaniem, zaréwno dla
ptoddw jak i noworodkow, prawdopodobnie dlatega, iptoddw spektrum tej anomalii jest
znacznie bardziej nasiloneznw populacji dzieci, a rokowanie zalegtéwnie od stopnia
hipoplazji ptuc ptodu. Losy ptodow z prenataiagnoz z. Ebsteina / dysplazji z.
trojdzielnej przedstawia tabela Il [3,6,10,11].

Do czynnikow prognostycznych o ztym rokowaniu vEbsteina zalicza siobrzk
ptodu, zaburzenia rytmu serca, maty otwor owalmyngresg lewej komory, wspétistniege
anomalie pozasercowe oraz kardiomegaN prezentowanym przez nas przypadku

obciazajacym czynnikiem byta ,tylko” kardiomegalia. Obedda@nacznej kardiomegalii



wiagze sk ze wspotistnieniem hipoplazji ptuc, a to skrajmegarsza szaasa przeycie dla
dziecka [5,12,13,14,15,16].

W przebiegu cizy, w trakcie terapii przezikyskowej w omawianym przypadku
zaobserwowano poprawskanika kardiomegalii (W/C” ; 0,62-0,5 ), popraw
wydolndsci krazenia ( CVS ; 5/10 — 7/10 ), poprawurczliwaosci prawej komory serca oraz
prawego przedsionka wyiranego jako frakcje skracania ( SF RV 18% - 28%R3F0% -
11% ). Ponadto udokumentowano konwegrsjnegatywnego na pozytywny, wyniku testu
tlenowego ( 28 Hbd — negatywny, 32 Hbd — pozytywry}yatem co najmniej kilka
obiektywnych parametrow z badania echokardiograégn wydaje i ze potwierdzato
efektywny transport digoxiny przezagsko i odpowied hemodynamicznptodu na podane
leczenie. O prawidtowym doborze dawki naparstsigiadczyt jej terapeutyczny poziom w
surowicy cezarnej, chocia poziom leku w surowicy matki nisviadczy o jego skuteczioi
dla ptodu. Na podki&enie zastuguje rowniefakt bardzo dobrej tolerancji leku ze strony
cigzarnej, oraz prawidtowy przebieg klinicznyzy.

Rycina 3. Prawidtowa funkcja lewej komory sercazarnej w badaniu M-mode w trakcie

prowadzenia terapii przeztgskowej.
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Nasze obserwacje sinikalne, zarowno w polskim gniennictwie, jak i
zagranicznym, pomimge nie g pozbawione pewnych ograni¢ézmetodologicznych.
Poniewa w zespole Ebsteina nieprawidtosgostrukturalne i czynn@iowe dotycz
prawego serca, naatoby przypcé, iz komom systemow jest komora lewa, a zatemdmoze

monitorowanie wskaikdéw kurczliwasci, zarbwno lewego przedsionka, jak i lewej komory



jak i przeptywow przez zastawknitralmg i aortalry, w tej wadzie serca miatoby gkisze
znaczenie dla oceny efektdéw terapii przeyikowej u ptodu z zespotem Ebsteina. W
omawianym przypadku zaobserwowsally wzrost pedkaosci maksymalnej przeptywu krwi
przez zastawkaortalr (tabelal), ale kymaze podobna zmiana miataby miejsce niezaie
od wprowadzonej terapii.

Nasze obserwacje nie pozwalapwniez na rozgraniczenie, ktéry z elementow
wprowadzonej terapii miat wptyw na stan hemodynamyci rozwoj ptuc ptodu: czy byta to
digoxina, czy sterydy.

Biorac pod uwag fakt, iz noworodek nie zmart bezg@dnio po porodzie ani w
pierwszej dobie i byto mdiwe stosowanie oddechu zgstzego a do 8 dobyzycia,
posrednio pozwala na wnioskowanie,hipoplazja ptuc nie dokonatagsiv petni, a by maze
terapia prenatalna pozwolita na jej zatrzymanie.

Wobec braku wyniku autopsji nie mamy informacjitamat stanu morfologicznego
ptuc noworodka, celem naszego doniesienia bytgnjedanaliza czy zastosowana terapia
prenatalna miata wptyw na wybrane parametry ecltbigraficzne . Przedstawione dane, jak
rowniez inne doniesienia kazuistyczne, wygag sugerowad, iz w przypadku kardiomegalii
u ptodu z zespotem Ebsteina fna zaproponowawdrazenie terapii przezigskowej u
cigzarnych podejmugcych decyzj o kontynuacji cizy i oczekiwaniu na narodziny chorego
noworodka [4,5].

Problemem pozostaje zaréwno czas wedra terapii, stosowanie maksymalnych
dawek lekéw ( mge leczenie powinno ldyprowadzone jak najwcgeiej w warunkach
hospitalizacji atzarnej, a nie ambulatoryjnie ), takmoment wyboru czasu wykonaniaaa
cesarskiego. W omawianym przypadku na trzy tygogdrzed rozwizaniem
udokumentowadimy obecné¢ naczy wiencowych ptodu sugeragych stan niedotlenienia
ptodu. Czy wizualizacja nacaywiencowych powinna stanowwskazanie do uki@zenia
ciazy jezeli inne parametry, w tym przeptywy obwodowe metBwbpplera, badania KTG
pozostag w normie ? Wart& kliniczna wizualizacji ¢tnic wiencowych stanowi jednak
odrebny problem. Aktualnie parametr ten nie jest uwdglany wzadnej skali niewydolniei
krazenia i jest nadal przedmiotem prac naukowych [3,17]

Whiosek

W trakcie przeztoyskowej terapii u ptodu z zespotem Ebsteina uzyskaoprave
takich czynnikéw jak wsp. #IC*, CVS, SF RA, SF RV, wzrost gikosci maksymalnej

przeptywu krwi przez z. aortadroraz konwersj testu tlenowego z ujemnego na dodatni, co



wydaje s¢ dokumentowé poprave hemodynamiczpnserca ptodu, a geednio pozwala
zatazye, iz proces hipoplazji ptuc zostat ograniczony.

Dzigkuje Pani dr Marii Nowak za pomoc w nadzorze nad pdkje
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Tabela I. Dane z kolejnych badaechokardiograficznych ptodu.
Data from consecutive echocardiographic examinatajrthe foetus

22hbd 24hbd 25hbd 28hbd 32hbd
35hbd
Masa ptodu 4519 6459 12009 18629 2271g
HA/CA * 0,62 0,64 0,55 0,66 05
TR (m/sec) 2,45 2,1 1,9 2,6 238
PAV (mm) 2,2 2,5 24
PA (mm) 2,8 3
RPA, LPA
(mm) 2125 24124
SF RV (%) * 18 o8
SF RA (%) 0 0 0 11
FO (mm) obszerny obszerny 12,3 147
Ao (mm) 4,7 5 6
Przeptyw AoV
55 60 70
75
(cm/sec)
Coronary 4
Sinus (mm) 3,5
Coronary art
. o 2,8mm
W'é‘?“ozrzqa Do 1m/s
w z 95cm/s
przeptyw w
cm/sec
CVPS* 5/10 5/10 6/10 7/10 7/10
Digoxyna
dawka 2-3x0,25mg/d p.o
Digoxyna
poziom we 1,05-2,30ng/ml ér. ok 2ng/ml’)
krwi
Celeston 2 x
Sterydy 12mg
. Wynik
Test tlenowy* Wynik negatywn
y y! gatywny pozytywny
Tlenoterapia 2-3 x tygodniowo
Diugosé RA 31mm
Dlugosé RV 15mm
Ptyn w* .
osierdziu slad 2mm brak brak Brak




Tabela Il. Losy ptoddéw z prenatasndiagnoz z.Ebsteina / dysplazji z. trojdzielne;j.
Lives of foetuses with a prenatal diagnosis of t&ib&s malformationt tricuspid valve

dysplasia.
Bader R.i wsg? MRL. 4 MC, Elhlrlgey Arlzmendl F.A.
i wsp i wsp'
Liczba ptodéw z
wykrytym prenatalnie 54 19 33
z.Ebsteina/atrezp TV
Liczba rodzicow, ktérzy
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