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Background. Patients with Ebstein’s anomaly frequently have troublesome cardiac arrhythmias.
In particular, this malformation is the most common congenital defect associated with the Wolff-
Parkinson-White syndrome. Theaim of thisstudy wasto investigate the postoper ative evolution of ar-
rhythmias without the aid of any surgical techniquesfor arrhythmia.

Methods. Between 1980 and 1999, 48 patients (22 males, 26 females), with a preoper atively docu-
mented arrhythmia, underwent an operation for the correction of Ebstein’s anomaly at the Hopital
Broussais. Of these, 24 had paroxysmal supraventricular tachycardia, 12 had atrial fibrillation or
flutter, 8 had Wolff-Parkinson-White syndrome, 1 had non-sustained ventricular tachycardia, and
the remaining 3 patients had atrioventricular block.

Results. The operative mortality was 8% (4/48). After operation 46% (20/44) of the patientsre-
gained per manent sinusrhythm (20/44 vs 2/48, p < 0.01), supraventricular tachyarrhythmia occurred
in 16% of the patients (7/44), 8 patients (18%) had atrial fibrillation, and ventricular preexcitation
syndrome was present in 3 patients (7%). The incidence of pacemaker implantation for complete
heart block was 11% (5/44). Follow-up was achieved in 95% of patients (40/44) who survived the op-
eration and the perioper ative period. The mean follow-up was 63 + 54 months (range 4-226 months).
During this time there were 6 additional deaths. Eight patients continued to have symptomatic ar-
rhythmias (2 had paroxysmal supraventricular tachycardia, 6 had atrial fibrillation), but 55% of pa-
tients (20/36) reported no symptoms of arrhythmia (20/36 vs 2/48, p < 0.01).

Conclusions. Surgical repair improves the quality of life of these patients by reducing the inci-
dence of arrhythmias, in fact lessthan one sixth of patients continued to have postoper ative sympto-
matic arrhythmias. This can be explained by the interruption of accessory pathwaysthat seem to be
amajor cause of arrhythmiain Ebstein’s anomaly.

(Ital Heart J Suppl 2000; 1 (9): 1173-1179)

Introduzione mostrato una buona efficacia nella ripara-
zione dell’anomaia, ma non altrettanto
nella riduzione delle aritmie®5. Lo scopo
del lavoro e stato valutare I’ efficacia della
tecnica da noi”8® adottata sulla riduzione
dell’incidenza dei disturbi del ritmo, senza
I"ausilio di interventi mirati alacorrezione

chirurgicadelle aritmie.

La malattia di Ebstein € una rara
malformazione caratterizzata dalla defor-
mazione e dislocazione in basso del lembo
settale e posteriore della valvola tricuspide
nel ventricolo destro alla giunzione tra la
porzione di afflusso e la porzione trabeco-
latal. La gravita della dislocazione della
valvola é variabile, cosi come é variabileil
quadro clinico e la gravita dell’ insufficien-
zavalvolare. Tdle malformazione si associa

Materiali e metodi

con notevole frequenza a disturbi del ritmo
cardiaco ed, in particolare, atachicardie so-
praventricolari reciprocanti. Diversi studi
hanno riscontrato un’incidenza di aritmia
nel 25-45% dei pazienti con malattiadi Eb-
stein?, il 5-10% dei quali presentasindrome
di Wolff-Parkinson-White.

L etecniche chirurgiche proposte daDa-
nielson, Quaegebeur, Hardy hanno tutte di-
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Nel presente studio sono stati arruola-
ti tutti i pazienti sottoposti ad intervento
di correzione della malformazione di Eb-
stein presso il Servizio di Chirurgia Car-
diovascolare dell’ Ospedale Broussais di
Parigi, nel periodo compreso tra gennaio
1980 e luglio 1999, che presentavano di-
sturbi del ritmo cardiaco nel periodo
preoperatorio. La diagnosi di malattia di
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Ebstein € stata eseguita per mezzo di esame ecocar-
diografico o mediante cateterismo cardiaco e confer-
mata in tutti i casi in sede operatoria. Il gruppo dei
pazienti studiati, formato da 48 pazienti (26 donne,
22 uomini), presentava un’eta media di 32 £ 15 anni
(range 4-65 anni). La diagnosi di aritmia & stata ese-
guita mediante ECG standard a 12 derivazioni, studio
elettrofisiologico (12 pazienti), ECG dinamico se-
condo Holter o, ancora, mediante prova da sforzo.
Tutti i pazienti sono stati monitorizzati elettrocardio-
graficamente durante il decorso in terapia intensiva
postoperatoria (3-7 giorni).

Laseverita dellamalattia di Ebstein é stata classifi-
catamediante lavalutazione funzionaledi Carpentier et
al.”, chevalutalamobilitadel lembo anterosuperiore, la
dimensione e contrattilita della camera atrializzata. La
classeA erapresentenel 4% dei pazienti, laclasse B nel
38%, laclasse C nel 52%, eil restante 6% presentavala
classe D ovvero laforma con la completa adesione del-
lavalvolaallaparete ventricolare, producendo lacosid-
detta tricuspid sack lesion.

Tutti i pazienti presentavano limitazionefisica, fati-
ca, e/o dispneain aggiuntaai sintomi delle aritmie. Se-
condo laclassificazione dellaNew York Heart Associa-
tion (NYHA) il 29% dei pazienti erain classel oll. Il
71% dei pazienti erain classe funzionalelll o IV. Cia
nosi era presente nel 48% dei pazienti (n = 23). Il gra
do di insufficienza tricuspidale, stimato mediante esa-
me eco-Doppler, eradi grado Il in 4 (8%) pazienti, di
grado Il in 21 (44%), e di grado IV in 23 pazienti
(48%).

Tecnica operatoria. La tecnica chirurgica utilizzata @
quella gia descritta da Carpentier et a.”, che qui breve-
mente € riassunta. Tutti gli interventi sono stati esegui-
ti in bypass cardiopolmonare ad una temperatura naso-
faringeadi 28°C. La protezione miocardica € stata rag-
giunta mediante infusione nel bulbo aortico di soluzio-
ne cardioplegica cristalloide fredda dopo clampaggio
aortico.

Laproceduraall’ Ospedale Broussais halo scopo di
ristabilire lamobilitadel lembo anterosuperiore e di ri-
costruire una geometria del ventricolo destro. Il primo
passaggio € caratterizzato dalla mobilizzazione del
lembo anterosuperiore mediante distacco dall’ anulus
tricuspidale e incisione delle trabecolature e delle cor-
detendineerestrittive. Quindi si eseguelaplicaturalon-
gitudinale della camera atrializzata, che permette di ri-
creare la geometria del ventricolo e ridurre a tempo
stesso il diametro dell’anulus valvolare. Successiva-
mente il lembo anteriore, temporaneamente distaccato
dall’anulus, é ruotato in senso orario e fissato al nuovo
anulus a fine di ricreare una monovalvola continente.
Infine, I'anulus valvolare viene rinforzato con un anel-
lo di Carpentier. E stato possibile eseguire lariparazio-
ne valvolarein circail 96% dei pazienti, mentre nel ri-
manente 4% (2 pazienti) & stato necessario sostituire la
valvola con una bioprotesi.
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Follow-up. Il follow-up dei pazienti € stato realizzato
mediante visite di controllo, telefonate a domicilio, o
contattando i medici di base. Sono stati richiesti, in par-
ticolare, documentazioni dello stato clinico, con even-
tuali copiedi ECG, esami Holter ed eventuali studi €l et-
trofisiologici eseguiti. E stato possibile eseguire il fol-
low-up nel 95% dei pazienti (42/44) sopravvissuti al-
I"intervento e al decorso postoperatorio, per un periodo
medio di 63 £ 54 mesi (range 4-226 mesi).

Analis statistica. Tutti i dati sono stati riportati come
medie e DS. E stato utilizzato il test x2per il confronto
delle variabili pre e postoperatorie. Lametodica di Ka-
plan-Meier é stata utilizzata per valutare lacurvadi so-
pravvivenza attuariale. Un valore di p < 0.05 é stato ri-
tenuto statisticamente significativo.

Risultati

Dei 48 pazienti operati per malattia di Ebstein, 24
erano affetti daepisodi di tachicardia sopraventricolare
parossistica, 12 erano in fibrillazione o flutter atriale, 8
presentavano sindrome di Wolff-Parkinson-White, 1
presentava episodi di tachicardia ventricolare non so-
stenuta e 3 pazienti avevano un disturbo della condu-
zione atrioventricolare, di cui 2 avevano un blocco di
I11 grado, e | paziente un blocco di 1l grado Mobitz I.

La mortalita operatoria & stata dell’8% (4/48). La
causa di morte € stata per 3 pazienti disfunzione ventri-
colare destra e per 1 paziente shock settico. E stato ne-
cessario reintervenire in 3 pazienti (6%y), in 2 dei quali
€ stato possibile eseguire un nuovo intervento di ripara-
zione valvolare, rispettivamente ad 1.3 e 2.5 anni dopo
I'intervento; nell’altro caso € stato invece necessario
sostituire la valvola con una bioprotesi 7 giorni dopo
I’intervento. La causa del reintervento € stata per que-
st’ ultimo paziente la disinserzione dell’ anulus protesi-
Co, nei restanti 2 casi lapresenzadi disfunzione ventri-
colare destra secondaria ad un’ importante insufficienza
tricuspidale residua.

Aritmie postoperatorie. Nel decorso postoperatorio,
inteso come periodo compreso fino a 4 settimane dal-
I'intervento (0-28 giorni), & stata osservata una signifi-
cativa riduzione nell’incidenza di sintomi correlati con
I"aritmia. Infatti, il 46% dei pazienti (20/44) éritornato
in ritmo sinusale (20/44 vs 2/48, p < 0.01), mentre il
16% dei pazienti (7/44) presentavaancoraepisodi di ta-
chicardia sopraventricolare parossistica e 8 pazienti
continuavano ad esserein fibrillazione atriale (18%). In
5 casi e stato necessario posizionare un pacemaker de-
finitivo per blocco atrioventricolare di 111 grado (11%).
Gli altri 3 pazienti, che hanno sviluppato ritmo giun-
zionale nel periodo postoperatorio, hanno recuperato il
ritmo sinusale durante la degenza ospedaliera.
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Nel gruppo dei pazienti con sindrome di Wolff-
Parkinson-White & stato interessante osservare lascom-
parsa el ettrocardiografica dell’ onda deltain un pazien-
te, in altri 2 pazienti € stata eseguita una crioablazione
chirurgica delle vie accessorie senza successo (pazien-
ti 1e 27, Tab. I), in un altro caso I’ ablazione con radio-
frequenza (paziente 2, Tab. I). Tre pazienti hanno con-
tinuato a presentare segni e sintomi della sindrome di
preeccitazione ventricolare.

Tabella |. Caratteristiche cliniche dei 48 pazienti.

Sopravvivenza. La sopravvivenza, come descritta dal-
lacurvadi Kaplan-Meier, é stata dell’88% ad 1 anno, e
del 76% a5 eal0anni (Fig. 1). Duranteil follow-up si
sono verificati altri 6 decessi dovuti, in 3 pazienti, a
cause improvvise e quindi potenzialmente correlate ad
eventi aritmici e, in un caso ad insufficienza respirato-
ria. | pazienti deceduti erano tutti in classe funzionale
11 o 1V, con una prevalente forma C come variabile
anatomica dellamalformazione. Un paziente, deceduto

Paziente Eta Sesso Aritmie Follow-up
(anni)
Preoperatorie Postoperatorie Status Durata (mesi)
1 9 F WPW BAV 1 BAV 11 73
2 42 F WPW BAV |1 BAV I 82
3 13 F WPW RS Decesso 56
4 36 F FA TSVP Asintomatico 153
5 12 M Bradicardia Bradicardia BAV IlII 164
6 15 F TSVP Bradicardia Asintomatico 30
7 42 F TSVP RS TSVP 81
8 29 F WPW RS Asintomatico 6
9 13 M WPW WPW WPW 17
10 38 M TSVP TSVP Asintomatico 10
11 28 M TSVP TSVP Asintomatico 102
12 50 M TSVP RS Asintomatico 32
13 25 F FA FA FA 23
14 16 F TSVP RS —
15 52 F TSVP RS Asintomatico 27
16 4 M TSVP Decesso —
17 7 M TSVP BAV IlI BAV I 136
18 40 M TSVP RS Asintomatico 23
19 26 M BAV I Bradicardia Asintomatico 126
20 53 M TSVP TSVP Decesso 24
21 48 F TSVP FA FA 5
22 48 F TSVP RS Asintomatico 7
23 50 M TSVP Decesso —
24 20 F TSVP RS Asintomatico 37
25 35 F WPW RS Asintomatico 150
26 31 F BAV I BAV I BAV I 48
27 31 M WPW WPW Asintomatico 70
28 37 F FA FA FA 29
29 44 M FA FA Decesso 75
30 53 M TSVP Decesso —
31 35 F TSVP TSVP Asintomatico 77
32 25 M FA RS FA 24
33 34 M TSVP RS Asintomatico 30
34 18 F WPW WPW Asintomatico 52
35 44 F FA FA Decesso 13
36 39 M FA FA BAV 111 90
37 14 F TSVP TSVP Decesso 19
38 55 F TSVP TSVP BAV I 121
39 60 M FA RS Asintomatico 23
40 25 M TSVP RS Asintomatico 28
41 35 F TV RS Asintomatico 99
42 65 M TSVP FA FA 48
43 22 F FA FA —
44 51 F FA RS Asintomatico 226
45 33 F FA BAV I BAV 11 122
46 41 F FA BAV 1 Decesso 35
47 16 M TSVP Decesso —
48 17 M TSVP RS Asintomatico 4

BAV = blocco atrioventricolare; FA = fibrillazione atriale; RS = ritmo sinusale; TSVP = tachicardia sopraventricolare parossistica;
TV =tachicardia ventricolare; WPW = sindrome di Wolff-Parkinson-White.
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Figura 1. Curva di soprawivenza di Kaplan-Meier dei pazienti affetti da malattia di Ebstein con documentazionedi aritmie pre-intervento, operati pres-

so I"Hopital Broussais di Parigi.

dopo 56 mesi dall’intervento, presentava alla data del-
I'intervento insufficienza ventricol are sinistra seconda
ria ad insufficienza mitralica; pertanto, durante I’ inter-
vento di correzione della malattia di Ebstein, é stata
eseguita una riparazione anche della valvola mitralica.
Inun atro caso 1 paziente, deceduto dopo 13 mesi dal-
I'intervento, presentava problemi neurologici con fre-
guenti crisi comiziali.

Aritmie nel follow-up. Le informazioni disponibili
hanno evidenziato una persistente riduzione delle arit-
mie durante il follow-up, tale che, dei rimanenti 36 pa
zZienti, il 55% (20/36) conservava il ritmo sinusale
(20/36 vs 2/48, p < 0.01), mentre solamente 8 pazienti
(tachicardia sopraventricolare parossisticain 1 pazien-
te, fibrillazione atriale in 6) continuavano ad essere sin-
tomatici per aritmie (Tab. 11).

Dei 24 pazienti con episodi di tachicardia sopraven-
tricolare parossistica, seguiti per un periodo medio di
44 + 39 mesi, 12 non hanno presentato alcun segno
strumentale o sintomatologico riferibile a disturbi del
ritmo; 2 sono deceduti in un periodo medio di 21 + 3.5
mesi dall’ intervento, mentre erano ancorain trattamen-
to farmacologico con propafenone (pazienti 20 e 37,
Tab. 1). Inoltre un atro paziente ha continuato ad esse-
rearitmico, 2 hanno sviluppato fibrillazione atriale, e 2

pazienti hanno sviluppato blocco atrioventricolare
completo, che harichiesto I'impianto di un pacemaker
definitivo (pazienti 17 e 38, Tab. I).

Del gruppo dei pazienti infibrillazione atriale, 3 so-
no tornati in ritmo sinusale, dei restanti 9 pazienti, 3 so-
no deceduti, 2 hanno sviluppato blocco atrioventricola
re completo con conseguente impianto di pacemaker, 3
hanno continuato ad essere in fibrillazione atriale in
trattamento con digitale e anticoagulanti (pazienti 13,
2832, Tab. I).

Degli 8 pazienti con sindrome da preccitazione ven-
tricolare, in un periodo medio di 63 + 44 mesi, 4 pa
zienti non hanno piu presentato sintomatologia aritmi-
ca. Un paziente é deceduto 56 mesi dopo |’ intervento
(paziente 3), 2 hanno sviluppato blocco atrioventricola
re completo con impianto del pacemaker. Solamente 1
paziente ha continuato ad avere episodi di tachicardia
parossistica, ma considerevolmente meno sintomatico
rispetto al periodo preoperatorio in trattamento farma-
cologico con propafenone (paziente 9, Tab. ).

Il paziente che aveva presentato nel periodo pre-
operatorio un episodio di tachicardia ventricolare non
sostenuta, a 99 mesi di distanza dall’intervento era
asintomatico per aritmie, come il paziente con blocco
atrioventricolare di 11 grado che sviluppo ritmo giun-
zional e immediatamente dopo I’ intervento mariotten-

Tabellall. Distribuzione delle aritmie nel periodo pre, postoperatorio e follow-up.

Ritmo cardiaco Preoperatorio Postoperatorio Follow-up
Ritmo sinusale 2 (4%)* 20 (46%) 20 (55%)
Tachicardia sopraventricolare parossistica 24 (50%) 7 (16%) 1(3%)
Fibrillazione atriale 12 (25%) 8 (18%) 6 (17%)
Sindrome Wolff-Parkinson-White* * 8 (17%) 3 (7%) 1(3%)
Blocco atrioventricolare 2 (4%) 6 (13%) 8 (22%)
Totale 48 44 36

* un paziente ha presentato un episodio di tachicardiaventricolare non sostenuta, un altro un blocco atrioventricolaredi |1 grado; ** con

associati episodi di tachicardia sopraventricolare parossistici.
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ne un ritmo sinusale durante la stessa degenza ospe-
daliera

Abbiamo pertanto dimostrato: 1) la significativari-
duzione di incidenzadelle aritmie (il ritmo sinusale era
presente nel periodo postoperatorio in 20/44 pazienti vs
2/48 del periodo preoperatorio, p < 0.01; duranteil fol-
low-up 20/36 vs 2/48, p < 0.01), 2) unariduzione della
percentuale dei pazienti in trattamento antiaritmico (si
€ passati dal 94% dei pazienti nel periodo preoperato-
rio a 41% postoperativamente, e al 22% nel follow-up,
p < 0.01), 3) il miglioramento della classe funzionale
(Tab. 11).

Tabella I11. Classe funzionale NYHA nel periodo pre e post-
operatorio.

Classe NYHA Preoperatorio Postoperatorio
(%) (%)

I 2 38

I 27 55

11 50 5

v 21 2

Discussione

Lamalattiadi Ebstein € unararaformadi cardiopa-
tiacongenitain cui i disturbi del ritmo cardiaco rappre-
sentano uno dei sintomi piu frequenti. |l trattamento
farmacologico e interventistico mediante ablazione
delle vie accessorie non sempre si € dimostrato effica-
ce, tale darendere la presenza di aritmie un’indicazio-
ne al’intervento chirurgico a pari della disfunzione
ventricolare, a grado di insufficienzatricuspidale e al-
la presenza di cianosi. Purtroppo le diverse tecniche
chirurgiche®® fin qui adottate, hanno tutte la capacita di
migliorare I’anomalia strutturale e funzionale, mai ri-
sultati che queste hanno sulle aritmie sono ancora in-
certi.

Il gruppo di Danielson310 impiega, atal fine, nel
pazienti conirritabilitaventricolare, la somministrazio-
ne profilattica di lidocaina 48 ore primadell’ intervento
e di procainamide per circa 3 mesi dopo I’ operazione.
Nonostante cio, come riportato da Oh et al.® in una se-
rie di 34 pazienti, un terzo dei pazienti ha continuato a
presentare disturbi del ritmo cardiaco nel decorso post-
operatorio. Quest’ultimo lavoro rappresenta |I’unico
studio presente in |etteratura che valuta I’ incidenza dei
disturbi del ritmo cardiaco nel decorso postoperatorio
del pazienti con malattiadi Ebstein.

Le cause di tali disturbi del ritmo sono daricerca
re nella presenza di vie accessorie, come dimostra il
fatto che lamalattia di Ebstein € il difetto congenito
piu frequentemente associato alla sindrome di Wolff-
Parkinson-White. Tuttavia altri meccanismi concorro-
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no nell’ eziologia di queste aritmie, come la dilatazio-
ne atriale secondaria all’ insufficienza valvolare e le
modificazioni morfo-strutturali del ventricolo de-
stro®11,

A sostegno dell’ipotesi delle vie accessorie, c'€ il
fatto che embriol ogicamente tale anomalia sembra es-
sere dovuta ad una mancata separazione tra |’ atrio el
ventricolo destro. Cio e responsabile del fatto che alcu-
ne parti dell’ atrio destro possano restarein contatto con
il ventricolo attraverso I’ anulus tricuspidale.

Infatti, nei pazienti con lamalattiadi Ebstein e sin-
drome di Wolff-Parkinson-White, |e vie accessorie so-
no generalmente collocate nelle regioni posterosettale
destra e laterale destra e non nellaregione che circonda
il lembo posteriore della valvola mitrale come nella
maggior parte dei casi di sindrome da preeccitazione
ventricolare isolata'?18,

Nei pazienti con disturbi del ritmo e senzasindrome
di Wolff-Parkinson-White, riteniamo che esistano
eguamente vie accessorie che passano attraverso tra-
becolature muscolari che uniscono I’ atrio eil ventrico-
lo destro nellaregione del lembo anterosuperiore. D’ al-
tronde la malattia di Ebstein rappresenta una forma
estremadi displasia, dovel’ apparato sottoval volare pud
essere sostituito da fasci muscolari per la mancata de-
muscolarizzazione dell’ apparato tensore. Questo av-
vienein quanto laformazione della giunzione atrioven-
tricolare & secondaria alla sostituzione dei cuscinetti
subendocardici muscolari da parte del mesocardio dor-
sale responsabile della formazione dello scheletro fi-
broso del cuore e quindi delle valvole stesse. Qualora
durante|’ embriogenesi questo processo non avvengain
modo completo |’ apparato sottoval volare pud mantene-
re la sua originale struttura muscolare. Un’ulteriore
causadi aritmie é rappresentatadalla cameraatrializza-
tanel generare circuiti di rientro che possono dare vita
ad aritmie ventricolari®®.

Lariduzione dell’incidenzadelle aritmie che é stata
riscontrata € quindi da attribuirsi alla mobilizzazione
del lembo anterosuperiore e ala plicatura longitudina-
le della camera ventricolare che permettono, da una
parte, di interrompere le vie accessorie e dal’atra di
escludere la camera stessa quale sorgente di foci arit-
mogeni e circuiti di rientro.

Nel nostro studio € stato osservato il ripristino del
ritmo sinusale in circa la meta dei pazienti operati, e
solamente il 16% dei pazienti € rimasto sintomatico
per aritmie. Tale riduzione & soprattutto a carico delle
tachicardie sopraventricolari parossistiche rispetto alla
fibrillazioneatriale. Cio in quanto |’ eziologiain questo
caso € da attribuirsi prevalentemente alla presenza di
vie accessorie, mentre nella fibrillazione atriale sem-
brano entrare in gioco meccanismi diversi, quali la di-
|atazione atriale e le alterazioni morfologiche del mio-
cardio. Questa osservazione € in accordo con quanto
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giadescritto da Pressley et a.1%, i quali hanno eviden-
ziato che nel pazienti con malattia di Ebsteinin fibril-
lazione atriale il rischio di recidiva, dopo ablazione
delle vie accessorie, € 3-4 volte superiore rispetto ai
pazienti senzatale anomalia. Tale affermazione giusti-
fica, anche in base alla bassa mortalita postoperatoria,
la necessita di poter anticipare in questi casi I'indica-
zZione operatoria.

Il presente studio haindubbiamente delle limitazio-
ni. Innanzitutto € uno studio retrospettivo e non pro-
spettico, inoltre non é stato dimostrato elettrofisiologi-
camente il passaggio delle vie accessorie attraverso le
trabecolature muscolari. Cio, pero, richiederebbe di do-
ver studiare tutti i pazienti prima e dopo I’intervento,
con la necessita di dover sottoporre ad indagini invasi-
ve pazienti asintomatici.

In conclusione, possiamo dire che la tecnica da noi
proposta non migliora soltanto I'anomalia anatomo-
funzionale della malattia di Ebstein, mariduce signifi-
cativamente I'incidenza delle turbe del ritmo, tanto che
meno di un sesto dei pazienti rimane sintomatico dopo
I"intervento. E stato altresi rilevato un notevole miglio-
ramento della qualita di vita, intesa non solo come ri-
duzione delle turbe del ritmo ma anche come migliora-
mento della classe funzionale e riduzione della percen-
tuale dei pazienti in trattamento farmacologico.

Riassunto

Razionale. La malattia di Ebstein € una malforma
zZione congenita associata frequentemente a disturbi del
ritmo cardiaco. Scopo del lavoro é stata la valutazione
postoperatoria delle aritmie cardiache, senza I’ausilio
di tecniche chirurgiche specifiche contro di esse.

Materiali e metodi. Sono stati esaminati 48 pazien-
ti (22 uomini, 26 donne), operati per malattia di Eb-
stein, che presentavano ricorrenti episodi di tachicar-
dia. Di questi, 24 erano affetti daepisodi di tachicardia
sopraventricolare parossistica, 12 erano in fibrillazione
atriale, 8 presentavano sindrome di Wolff-Parkinson-
White, 1 presentava episodi di tachicardia ventricolare
non sostenuta, 3 avevano blocchi atrioventricolari di al-
to grado.

Risultati. Nel periodo postoperatorio 20 (46%) pa-
Zienti erano in ritmo sinusale, 7 (16%) continuavano ad
essere sintomatici per tachicardia sopraventricolare, 8
(18%) continuavano ad esserein fibrillazione atriale, 3
(7%) pazienti continuavano ad avere una sindrome da
preeccitazione ventricolare. La mortalita operatoria &
statadell’ 8% (4/48). E stato necessario I’ impianto di un
pacemaker definitivo in 5 pazienti (11%). Il follow-up
(63 + 54 mesi, range 4-226 mesi) € stato condotto sul
95% dei pazienti sopravvissuti a decorso postoperato-
rio. In questo periodo sono stati osservati altri 6 deces-
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si, di cui 3 per morte improvvisa. Dei 36 pazienti esa-
minati, 8 continuavano a presentare disturbi del ritmo
(tachicardia sopraventricolare parossisticain 2 pazien-
ti, fibrillazione atrialein 6), mail 55% (20/36, p < 0.01)
era stabilmente in ritmo sinusale.

Conclusioni. La riduzione delle aritmie ¢ stata si-
gnificativa, tale che solamente un sesto dei pazienti ha
continuato ad avere disturbi del ritmo cardiaco. Questo
miglioramento & stato determinato dall’interruzione
delle vie accessorie, che sembrano essere la causa pitl
importante delle aritmie nei pazienti con malattia di
Ebstein.

Parole chiave: Aritmie cardiache; Malattia di Ebstein;
Valvolatricuspide.
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