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Fetal Ekokardiyografide Ebstein
Anomalisi Saptanan Down
Sendromlu Bir Olgu
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Cocut Kardiodofisi Bilim Dalr-[ZMIR

OZET

FETAL EROHARINYOGRAFIDE EBSTEIN ANOMALIS SAPTANAN DOWN SENDROMLU BIR OLGU

Amag:. Trikispid Kapadn septal ve postedor yapraklanmin normal yernden daha agaguda yerkestigi Bostein ano-
malisinin Down sendromu ile birlikiehdi oldukca nadirdir. Olgu, prenatal tam yantemlerinin Bnemini vwgulamak
amaciyla sunuldu
Cigu: Maternal risk faktord olmayan, rutin ulirasonografide kalp anomalisi sohesi olan, prenatal donemde Ebstein
anomalisi fetal ekokardiyografi ile saptanan ve postnatal dinemde Down sendromu t@nisim konuldw.
Sonug: Fetal skokardiyografi ile Ebsiein anomalisi gid diger birgok dogumsal kalp hast@aliklannin prenatal tanes
midmikdndir. Bu durumda skstrakandyak dijer anomalilein vari@inn arastnimas: ve sitogenetik incelems yapl-
miasl gerektigi kanaatindsyiz.
Anahtar kalimeler; Fetal ekokardiyografi, Ebstein anomalisi, Down sendromu
SUMMARY
COMPARSON OF PLASMA THROMBOMODULIN AND ABRONECTIN LEVELS N PREECLAMFTIC AND
NOARMAL PREGNANTS

nd: Ebstein's anomaly is an unuswal conganital maformation and the coscistencs of Down syndroms iz
fairk unusual in the literature. This case is presented here for the importance of prenatal screening methods.
Casa; In the absencea of any maternal risk faciors, a cass of Ebstein's anomaly was diagnosed by fetal echocar-
diography following the routine antenatal ultrasonography and Down syndrome diagnosed postnatalky .

Conculusion: Prenatal diagnosis of many congenital heart diseases ke Eostein's anomaly is possiole with fetal
echocardiography. In this case, we may recommend an investigation of other extracardiac abnomalities and sito-

genetic study

Ky words: Fetal echocardicgraphy, Ebsiein's anomaly, Down syndrome

etal ekokardivografi, dofumsal kalp hastalik-
F lanmn erken tamsmnds son yillards giderek da-
ha sik olirak kullamilan noninvazf, kolay aygulz-
nabilen, vowe bir yontemdinl, 2.

Ebstein anomalisi tikispid kapafin posterior
vie zeptal yapraklannin saf ventrikile yapyma yer-
lerinin normal yerinden daha asafda oldugu nadir
gorilen konjenitzl bir anomalidic (34 Down
sendromu, T dofumda bir gémilebilen en sik
kromowomal anomalidire. Bu olgulann yaklasik
S50 inde dogumsal kalp hastahgy vardir. Risk Fak-
trler varbfnda tarama testlen ik prenatal tanis
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miimkiindir {5). Yaklagik 20066 dogumda bir gé-
rilen Ebstein anomalisinin Down sendromu ile bir-
likteligi oldukea nadirdir (563, literatorde yayinlan-
mis sadece i alguya rastlanabilmistir.

OLGU

Risk Fakttrken taramaz nommal olan 33 yasinda-
ki annenin ikinci gebelifinin 20, haftasinda mtin
afwtetrik sonografide fetikste saptanan geniy saf at-
rium nedeniyle BOlomomitsde yamlan fetal eko-
kardiyografisinde Ebstein anomalisi ve trikospid
yetersidigl tespit edilmisti (Resim 13 Fetitsde kalp
yetersidigi ve hidrops bulgulan saptanmadi. Baba
A6 yasinda =af ve saghkl, akraba eviligi, aikede
anomalili bebek Gykilst, gebelikie ilag kullanim,
¥-minina manz kalma gibi risk clugturabilecek bir
durum yoktu ve birndg gocuklan 11 yasinda erkek
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. Feral sbodzradyogral] g ranras.

Resm 2. Hiramin pie v avug Jpi girimmi.

vz saflikl idi.

. gestasyone] haftads seeeryan ile dofan be-
begin ilk gin vamlan gk muayenesinde agig
24500 gr (3 pl, boyu 49 cm (25 p), bag gevresi 33.5
cm C10-25 ph, solunum sayis &45dk, natax 1200dk,
arteriyal femormal nalazlar bilateral palpabl, tansi-
von arteryal $5'35 mmig, genel dunemu ona,
meor refleksi cawif, hafif santral sivanoi, hipotonik,
Sx4 om 4n fontanel agklgy, hipertelonim, bunin
koki Basikh, epikantes, gekik g, her iki avag
iginde simian cizgisi (Hesim 2, her ki ayak 1-2
parmak aras agkbg (sandal ayak), haff yoksek
damak, sl parasternal 4. interkostal arahkda trll,
dinlemekle aym odakta 4%/ holosistolik 0Rinkm
vi2 karaciper 2 om palpabl olarak saptand. Labora-
twar tetkiklerinde Hb 18,3 gefdl, Het % 54, ko=t
208007 mmd, trombosit 122000 7 mm3; EKG de si-
niks ritmi, fronkal planda (RS aks: -90°, saf atriyal
dilatasyon ve inkomplet saf dal bloguw; telekardiog-
rafide global kardiomegali, belirgin sa§ atriyal dila-
tasyon (Resim 3 ckokardiyografisinde rikospid
kapagin mitral kapaga gtre (L8 om agadda verles-
tigi Fhstein anomalisi, sagdan sola santh sekundwm

Resim 3. Telstardiografi g rantasi.

Resim 4. Diogum sonras sbokardiyogra§ gorinmass.

atriyal septal defekt, afr tikispid vetmesligl ve
genis patent duktus anteryoeus saptandr (Resim 4.
Sitogenetik incelemesinde 47, XY+21 kromosom
yapist saptandl. Klinik we labomtwar bulgulanna
giire Fhstein anomalili Down sendromu tans alan
olguya kalp yetersicligi nedeniyle digitalize edildi
vir difiretik baslands ve klinik fdeme alind.

TARTISMA

Tanimlanabilen risk faktéolerine sahip fetisler
disinda, fetal ekokardivografinin ginimozdeki en
anemli kullamm alam obstetrik sonografide anor
mal bir kalp stiphesi oldofu dummlardir. Bu do-
rumda yapesal dogumsal kalp hastah@y tespit edil-
met mkhin % Sfden faddadr (1. Ancak dogumsal
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kalp hastabhklanmn @nemli bir kismo taramalarda
tamimlanabilen risk faktdrlerine sahip olmayan fie-
tislende gorilmektedir (1,2,7).

Rutin obstetrik  sonografisinde anommal  kalp
siiphesi ik yapalan fetal ekokardiyografide Ehstein
anomalisi tespit edilen olgumueda kromesiom ano-
malikerinin prenatal tams ign yapdan ol tarama
testi normal olarak bulunmus, bu nedenle sitogpe
netik inceleme yapilmayan olgumuesda Down
sendromu varkl dofum sonras: tespit edilmist.
Dhogumeal kalp hastalii ile ckstrakardiyak dogum-
sal malformasyontann birlikteligi cok iyi bilinmek-
te, skl ise tumlan sisteme bagh olamk degis
mektedir (H). Kromokom anomalilen de yaymin
olarak dogumsal kalp hastaliklan ile bifikte bolu-
nabilmektedir. Bu nedenle tiim kromo@mm anoms-
lili elgular fetal kalp hastalif agismdan aynnbh in-
celenmeli ve geellikle Down sendromlu olgularda
atmoventrikitler septal defektlerin yiksek oldugu
komusunda wyamk olunmalsdr (7 #)

Ebstrin anomalisinde prenatal tam iin esas k-
ter zag ventrikl icine dogrue yer defistirmiy trikos
pid kapafin gisterilmesidir. Burada oeellikle sep-
tal ve posterior kapakoklann anules fbroswesun
daha albindan ventrikal duvanna utunduklanmin
posterilmesi Onemlidir (6.9, Trikospid kapaktaki
yetersizlifin derecesine bagh olarak intrauterin dis-
nemde konjestif kalp yetersielifi pelisebilir. olge-
muda intrauterin kalp yetersizligi buloulan yokto.
A trikitspid  yetersizlii olmayan olgular &e
asempiomatiktir ve adolesan we hatta yetiskin cagr
na kazdar semptom vermeyebilitler. Semptomatik
olan yenidoganlarda ise sikhkla konjestif kalp ye
temsididi gelisir (6,7 Postnatal erken dtnemde
konjestif kalp yetersizligi gelisen olgumuxa  digital
v difiretik baslanmis ve klinik idleme alinmagte

Divan sendromunds en sik gorlen kardiak
anomali atfcvenirikitler septal defektlerdir. Elste
in anomalisi se oldukga nadir gorilen bir anoms-
lidir (6,7, Literatiirde prenatal tanes konulmos ik
vaka Gilva we ark. tarafindan bildinlmistic €100,
Benzer biriktelik Venturini ve ark. wmfindan 55
yvasindaki bir erkek olguda rapor edilmistir (110
Johnson ve ark. ise Down sendromlo bir olguda
otopsi bulgusu olamk Ehetein anomalisi tespit et
mislerdir C1X). Clgumuisda Ebestein anomalisi pre
natal tam olup, dodum sonras ekokardiyvograf ile

dogrulanmagtir. Down sendromu birlikteligi dogum
sonras tespit edilen ve 47, XY+21 karyotip varlyy
atsterilen olgumuz Beratirde Down sendromu ve
Fbstein anomalisi bidiktelifii olan nadir olgulardan
hiridir.

Somug olarak, ginomilzde Fhstein anomalisi gi-
bi diger birgok dofumsal kalp hastahiklanmn fetal
ckokardiyogmafi ile prenatal tanesn mOmkdndir,
Kardivak anomali saptanan olgularda ekstrakardi-
yvak anomalilerin clup olmadigy arastimlmal ve ge-
rekirse sitogenetik incelemede yapilmalsdir.
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