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Qu’est-ce que c’est?

L’anomalie d’Ebstein est une malformation
congénitale de la valve tricuspide, qui sé-
pare ’oreillette droite et le ventricule droit
du cceur. Elle est responsable d’un défaut de
fermeture de la valve tricuspide (fuite valvu-
laire) et d’une réduction de taille du ventri-
cule droit « fonctionnel ». Sa gravité est trés
variable, certaines formes sont bénignes,
d’autres trés séveéres.
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Quelles sont les causes?

Sa cause reste inconnue. Les anomalies chro-
mosomiques sont exceptionnelles. Des ano-
malies extracardiaques peuvent étre pré-
sentes et doivent étre recherchées.

Comment faire le diagnostic?

Avant la naissance, le diagnostic est souvent
fait ou suspecté par I'obstétricien ou I’écho-
graphiste, lors de I"échographie morpholo-
gique (5éme mois), et parfois plus tot (4eme
mois). Le cardiopédiatre confirme et précise
le diagnostic ainsi que le pronostic et donne
toutes les explications concernant la malfor-
mation. Le diagnostic des formes mineures
n’est souvent fait qu’aprés la naissance.
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Comment organiser la naissance?

Selon les cas, I’accouchement a lieu dans une
maternité habituelle ou en milieu spécialisé.
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Quels sont les signes?

Avant la naissance, la malformation n’a sou-
vent pas de conséquence apparente, sauf
dans les formes séveres.

De méme apres la naissance, les formes bé-
nignes ne donnent pas de signe apparent ;
dans les formes sévéres, on note une cyanose
(coloration bleue de la peau, des levres, des
ongles...) et parfois des difficultés respira-
toires. Des anomalies du rythme cardiaque
sont fréquentes.

Parfois, c’est la simple constatation d’un
souffle qui conduit au diagnostic.

Quel traitement?

Le traitement dépend de la sévérité de I’ano-
malie et des symptomes éventuels.

Dans les formes bénignes ou modérées, il
n’est souvent pas nécéssaire d’opérer. Par-
fois c’est a I’age adulte qu’il faudra prévoir
une intervention (plastie tricuspide) pour
améliorer le fonctionnement de la valve.
Dans les formes séveéres, une prise en charge
en service de réanimation néonatale est sou-
vent indispensable.

Si il y a des troubles du rythme cardiaque,
des médicaments ou des traitements par ca-
thétérisme (ablation) sont proposés.

En période néonatale le traitement chirurgi-
cal est trés délicat et réservé aux formes trés
séveéres.

La vie quotidienne

Elle est le plus souvent normale dans les
formes bénignes ou modérées. Les activités
sportives sont possibles. Une surveillance ré-
guliére est assurée par le cardiopédiatre qui
pourra prescrire des examens de contrdle
(holter ECG, test d’effort).
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