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 Anamnese

Ein 37-jähriger Patient mit einem bekannten M. Ebstein wird
zu einer routinemäßigen ambulanten Verlaufskontrolle zuge-
wiesen. Er gibt an, abgesehen von gelegentlichen Palpita-
tionen, beschwerdefrei und im Alltag normal belastbar zu
sein, wobei er regelmäßigen Ausdauersport (Laufen, Rad-
fahren, Fußball) betreibe.

Bei der ambulanten Untersuchung zeigt sich der Patient in
gutem Allgemeinzustand, das Cor ist rhythmisch, normokard,
der erste Herzton ist weit gespalten, keine pathologischen
Herzgeräusche. Die Lunge weist beidseits ein reines Vesi-
kuläratmen auf, der Abdomenstatus ist unauffällig, es liegen
keine peripheren Ödeme vor. Keine medikamentöse Therapie.

Im EKG finden sich ein Sinusrhythmus 66/min, LT sowie
ein kompletter Rechtsschenkelblock mit diskordanten Erre-
gungsrückbildungsstörungen (Abb. 1).

Echokardiographie aktuell: Morbus Ebstein
W. Weihs, N. Kaufmann

Aus dem Echolabor des LKH Graz West

 Echokardiographie

Im parasternalen Längs- und (simultan dargestellten) Quer-
schnitt (Abb. 2) fällt ein vergrößerter rechter Ventrikel auf.
Die Trikuspidalklappe, welche normalerweise in diesem
Schnitt nicht zur Darstellung kommt, ist eindeutig zu sehen.
Der linke Ventrikel ist normal groß und weist eine gute Kon-
traktilität (der hier sichtbaren Segmente) auf. Mitral- und
Aortenklappe sind morphologisch unauffällig, der linke Vor-
hof normal groß. Wendet man in diesem Schnitt den M-Mode
an, so sind die typischen Bewegungen der Mitral- sowie der
Trikuspidalklappe gleichzeitig zu sehen (Abb. 3). Typischer-
weise findet der Klappenschluss der Trikuspidalklappe deut-
lich später statt als jener der Mitralklappe (siehe Pfeile). Der
apikale Vierkammerblick eignet sich am besten für die Diag-
nose eines M. Ebstein (Abb. 4). Für die Erkrankung sind fol-
gende echokardiographischen Merkmale charakteristisch:
– Der Ansatzes des septalen Trikuspidalsegels ist apikalwärts

versetzt. Normalerweise beträgt der maximale Unterschied

A10177

Softlin
k

Abbildung 1: 12-Ableitungs-EKG: Sinusrhythmus 66/min, Linkstyp, kompletter
Rechtsschenkelblock mit diskordanten Erregungsrückbildungsstörungen.

Abbildung 2: Parasternaler Längs- und Querschnitt im Dualview. Vergrößerung des
rechten Ventrikels mit atypisch sichtbarem Trikuspidalsegel (Pfeil).

Abbildung 3: M-Mode in Höhe der Mitralklappe. Mitral- und Trikuspidalsegel las-
sen sich simultan darstellen. Der Schluss der Trikuspidalklappe ist deutlich verzö-
gert (Pfeile).

Abbildung 4: Apikaler Vierkammerblick. Das septale Trikuspidalsegel ist mit dem
Septum verwachsen, dysplastisch und nach apikal verlagert (gelbe Pfeile). Das
anteriore Segel ist extrem elongiert und imponiert wie ein Schiffsegel (roter Pfeil).
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des Mitral- und Trikuspidalansatzes 0,8 cm/m². Das septale
Trikuspidalsegel ist mit dem Septum verwachsen und dys-
plastisch.

– Das anteriore Trikuspidalsegel hat zwar einen normalen
Ursprung, ist jedoch extrem elongiert und imponiert typi-
scherweise als „Schiffsegel“.

– Ein erheblicher Anteil des rechten Vorhofs ist durch die
Verlagerung der Trikuspidalklappe atrialisiert.

Die Veränderungen sind in der apikalen Darstellung des rech-
ten Ventrikels besonders gut zu erkennen (Abb. 5). Die Beur-
teilung der rechtsventrikulären Kontraktilität ist in diesem
Fall nicht einfach. Neue Techniken wie die Strain-Analyse
können dabei hilfreich sein. In Abbildung 6 ist der longitudi-
nale Strain der rechtsventrikulären Abschnitte dargestellt,
wobei die Werte im Normbereich liegen. Entscheidend ist
jedoch der Anteil des verbleibenden rechten Ventrikels, wobei
< 35 % mit einem ungünstigen Outcome verbunden sind.

Die Veränderungen an der Trikuspidalklappe sind in der Re-
gel mit einer Trikuspidalinsuffizienz unterschiedlichen Aus-
maßes, gelegentlich auch mit einer Stenosierung, verbunden.

Abbildung 5: Apikale Darstellung des rechten Ventrikels (RV) und Vorhofes (RA).
Durch die Verlagerung der Trikuspidalklappe ist ein erheblicher Teil des rechten
Ventrikels atrialisiert. aTK = anteriores Trikuspidalsegel.

Im vorliegenden Fall findet sich lediglich eine milde Trikuspi-
dalinsuffizienz (Abb. 7A–C).

Beim M. Ebstein sind zusätzliche kardiale Pathologien,
insbesondere ein ASD oder PFO, gelegentlich auch ein VSD,
ein Mitralklappenprolaps oder ein Reizleitungsstörung, nicht
ungewöhnlich. Auch über eine begleitende Non-Compaction-
Kardiomyopathie wurde berichtet. Bei unserem Patienten war
bereits ein kleiner ASD vorbekannt, welcher in Form um-
schriebener Turbulenzen im Bereich des Vorhofseptums zu
erkennen ist (Abb. 7D).

In Zukunft wird die 3D-Echokardiographie möglicherweise
neue Einblicke in das Krankheitsbild des M. Ebstein eröffnen.
Die Bestimmung der rechtsventrikulären Volumina und Aus-
wurffraktion sind mit dieser Methode möglich geworden
(Abb. 8).

Abbildung 7: Im Farbdoppler milde Trikuspidalinsuffizienz im parasternalen Quer-
schnitt (A), im rechtsventrikulären Einflusstraktschnitt (B) und im apikalen Schnitt
(C). Turbulenter Farbdopplerfluss im Bereich des interatrialen Septums bei bekann-
tem kleinen ASD II (D).

Abbildung 8: Quantifizierung der rechtsventrikulären Volumina und EF anhand der
3D-Echokardiographie.

Abbildung 6: Strainanalyse (offline) unterschiedlicher Segmente des rechten Ven-
trikels mit normalen maximalen longitudinalen Strainwerten.
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 Verlauf

Der Patient wird zur Objektivierung der subjektiven Be-
schwerdefreiheit einer Spiroergometrie unterzogen. Dabei
liegen sämtliche Parameter (inkl. der maximalen Sauerstoff-
aufnahme) im Normbereich. Aufgrund der vorliegenden Be-
funde wird vorläufig ein konservatives Vorgehen unter regel-
mäßiger kardiologischer Observanz empfohlen.

 Kommentar

Der M. Ebstein ist eine seltene kongenitale Missbildung der
Trikuspidalklappe. Im klassischen Fall ist das septale Segel
der Trikuspidalklappe apikalwärts verlagert und dysplastisch.
Das posteriore (murale) Segel kann ebenfalls verlagert und
dysplastisch sein, während das anteriore üblicherweise einen
normalen Ansatz (am Atrioventrikularring) aufweist, aber
stark elongiert und balloniert erscheint. Durch die apikale

Verlagerung der Trikuspidalklappe wird ein Teil des rechten
Ventrikels funktionell zum rechten Vorhof („atrialisiert“),
wobei das Ausmaß einen entscheidenden Einfluss auf die Pro-
gnose hat. Die abnorm angelegte Trikuspidalklappe weist in
der Regel eine mehr oder weniger ausgeprägte Insuffizienz, in
seltenen Fällen auch eine Stenose auf. In 50 % der Fälle findet
sich zusätzlich ein ASD oder PFO, bei 25 % ist mit akzessori-
schen Bahnen des Reizleitungssystems zu rechnen. Weitere
mögliche kardiale Pathologien des Ventrikelseptums (Ventri-
kelseptumdefekt), der Mitralklappe (Mitralklappenprolaps)
oder des linken Ventrikels zwingen zu einer sorgfältigen kom-
pletten echokardiographischen Untersuchung.
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