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La maladie d’Ebstein est une pathologie cardiaque congénitale rare (1) de
la valve tricuspide et représente moins de 1% des anomalies cardiaques
congénitales (2). Elle se caractérise par le fait de se manifester chez I’enfant et
chez I’adulte. La sexe ratio est de 1 (3). Cette malformation se caractérise par
une implantation anormale d’un ou deux feuillets de la valve tricuspide. Il s’agit
le plus souvent d’une malposition des feuillets septal et/ou postérieur alors que
le feuillet antérieur n’est pas atteint par cette malposition. Il en découle un
déplacement de I’orifice fonctionnel de la valve vers I’apex ou la chambre de
chasse du ventricule droit avec atrialisation du ventricule droit et réduction de la
taille du ventricule(2), empéchant le bon fonctionnement valvulaire (4).
L’échocardiographie est I’examen clé du diagnostic méme dans les formes
mineures. Une régurgitation tricuspide variable est retrouvéedans la majorité des
cas alors que de rares cas de sténose tricuspide ont été decrit (2). Des formes
familiales sont exceptionnellement rapportées mais aucune composante
génétique n’a réellement pu étre mise en évidence. La maladie d’Ebstein peut
rentrer  dans le cadre d’un syndrome polymalformatif par atteinte
chromosomique. Elle a été généralement observee au cours de des
malformations chez les enfants due a la rubéole par la prise de lithium par la

meére au cours de la grossesse (5).

L’évolution défavorable de cette maladie dépend surtout des troubles du
rythme et I’insuffisance cardiaque. Les différents traitements posent tout de
méme des problémes malgré les progres en chirurgie de la valve tricuspide et en
radiofréquence des arythmies. La réparation chirurgicale reste difficile et est

grevée d’une mortalité assez importante.



L’objectif de ce travail est d’exposer les différents profils épidémiologiques
de la maladie d’Ebstein, d’en décrire les aspects cliniques et électriques, et d’en

déterminer les éléments de prise en charge thérapeutique.
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I1 s’agit d’un travail rétrospectif relatif aux patients atteints d’une maladie

d’Ebstein, quelque soit le sexe et 1’age et le sexe sur une période s’étalant de

2010 a 2021 au service de Cardiologie B du CHU Ibn Sina de Rabat.

Tous ces malades sont recueillis a partir des dossiers d’hospitalisation, des
registres de consultations ainsi que des registres d’échocardiographie. Un
examen clinique complet, un électrocardiogramme, une radiographie thoracique

et une échocardiographie-doppler ont été réalisés chez tous nos patients.

Nous avons retenu 6 cas et nous avons utilisé une fiche d’exploitation pour

la collecte des renseignements propres a chaque patient :



FICHE D’EXPLOITATION :

Age au moment du diagnostic :

Sexe: M F

Origine géographique :

Ordre dans 12 Fratrie & ...

Antécédents :

*Familiaux :

- Prise de toxiques durant la grossesse :

- Age maternelle au cours de la grossesse :

-AVB: Césarienne :

-Détresse respiratoire en période néonatale : ...........ccccoeeevveiii e,

- Syndrome malformatif : .................



Critéres d’évolutivité de la maladie :

-Signes fonctionnels :

e Asymptomatique

ePalpitations

eTachycardie

eSyncope

eMalaise

e Anxiété

eDouleur thoracique

eComplications :

“» Hémiparésie ou hémiplégie

¢ Augmentation du volume de I’abdomen

s Augmentation du volume des membres inférieurs
- Nombre d’hospitalisations pour insuffisance cardiaque droite :
-Signes physiques :
eSouffle systolique d’IT
eRoulement diastolique
eEclat de B2 pulmonaire

eSignes d’insuffisance cardiaque droite

-Anomalies ECG :



eRythme sinusal

eDéviation axiale droite

eBloc de branche droit
eHypertrophie auriculaire droite
*PR court

*QRS fragmentes

- Radiographie thoracique :
eCardiomégalie

ePointe du cceur

e Anomalies parenchymateuses pulmonaires
-Echocardiographie:

eType d’Ebstein selon Carpentier :
-Type A:

-Type B :

-Type C:

-Type D :

eBilan lésionnel :

- Anomalie de la valve antérieure :
- Anomalie de la valve posteérieure :

- Anomalie de la valve septale :



- Anomalie des trois valves :

- Taille de la chambre atrialisée :
- Dilatation oreillette droite :

- Septum interatrial :

- Anomalies associées :

Traitement médical :

Antiarythmique:......... établoquants :.............
Anticoagulants : ............... Diurétiques................
Traitement chirurgical
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A. Répartition selon le sexe :

Tous les dossiers comportaient le sexe des patients. Nous avons retrouveé 1

patient de sexe masculin et 5 de sexe féminin, soit un sexe ratio de 0,2.
B. Age

L’age moyen était de 37,5 ans avec des extrémes allant de 20 ans a 68 ans.

L’age moyen au moment du diagnostic est de 28,8 ans avec des extrémes allant

de 9 4 68 ans.
C. Notion de Consanguinité

La notion de consanguinité était rare dans notre série. 1 malade était issu

d’un mariage consanguin soit 16,7% de nos cas.
D. Origine géographique

L’origine géographique était précisée sur 4 dossiers soit 66 ,7% des cas.

Parmi ces patients, la moitié était originaire de la région de Rabat.
E. Antécedents

1patient avait un antécédent de mort subite d’étiologie inconnue chez sa

mere.

Nous avons retrouvé une notion de cyanose néonatale chez un patient. Un
autre patient a rapport¢ une notion d’hospitalisation pour une tachycardie

supraventriculaire.

F. Antécédents d’hospitalisation pour insuffisance cardiaque
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3 patients ont ¢été hospitalisés pour poussées itératives d’insuffisance
cardiaque soit 50% des cas. Ces hospitalisations étaient en rapport avec

I’évolution naturelle de la maladie.

M Insuffisance cardiaque
droite

M Pas d'insuffisance
cardiaque

Figure 1: Représentation graphique de la maladie d’Ebstein en fonction des antécédents

d’hospitalisation pour insuffisance cardiaque.
G. Signes fonctionnels

La majorité de nos patients présentait des signes fonctionnels le plus

souvent associés.

Les palpitations étaient les symptdmes les plus freqguemment retrouvées
(66,7%), suivie des douleurs thoraciques atypiques, de la dyspnée(33,3%). La

syncope d’effort était retrouvée chez un seul patient soit 16,7% des cas.

Nous avons relevé une hémiparésie en rapport avec un accident vasculaire

cerébral ischémique chez un patient.

12



M Palpitation
B Dyspnée
Douleurs thoraciques

B Syncope d'effort

Figure 2: Représentation graphique de la maladie d’Ebstein en fonction des signes

fonctionnels
H. Signes physiques

L’auscultation cardiaque avait objectivé un souffle systolique
d’insuffisance tricuspide chez tous les patients, un souffle d’insuffisance
pulmonaire et des signes d’insuffisance cardiaque chez un patient. Un éclat de
B2 pulmonaire est retrouvé chez un patient. Nous n’avons pas retrouvé de

roulement diastolique chez les patients de notre série.
I. Electrocardiogramme

Le rythme cardiaque était sinusal chez la majorité de nos patients soit
83,3% des cas. L’axe du QRS ¢était dévié a droite chez 2 patients de notre série
soit 33,3% des cas. Une hypertrophie auriculaire droite était retrouvé chez 3
patients soit 50% des cas .Des QRS fragmentés étaient retrouvés chez 2

malades soit 33,3% des cas.

83,3% de nos malades de nos patients avaient un PR normal. Un seul

patient avait un PR court mesuré a 100ms. Une fibrillation auriculaire a été
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enregistrée chez 2 patients (33,3%). Un bloc de branche droit a été noté chez 3
patients (50%). Dans notre série, un seul patient porteur d’une maladie d’Ebstein
compliquée d’accident vasculaire cérébral présentait une préexcitation

ventriculaire (16,7 %).
J.Radiographie thoracique

Une radiographie thoracique a été réalisée chez tous nos patients. Nous
avons retrouvé une cardiomégalie importante avec une pointe sus-
diaphragmatique chez 2 patients soit 33% des cas. Aucune anomalie du

parenchyme pulmonaire n’a été constatée chez les patients de notre étude.
K. Echocardiographie

Presque tous nos patients ont eu une échographie cardiaque doppler non
seulement a but diagnostique concernant la maladie d’Ebstein mais aussi pour
juger de la sévérité, de déceler les lésions associées. 83,3% de nos malades ont
bénéficié d’une échocardiographie. Nous n’avons pas retrouveé les données
echocardiographiques dans le dossier chez un malade. Parmi les 5 patients qui
avaient les données échographiques completes, 1’anomalie d’Ebstein ¢tait de
type A chez 2 patients (40% des cas), de type B chez 2 patients (40% des cas) et
de type C chez 1 patient (20% des cas). La chambre atrialisée était dilatée dans

la majorité des cas, soit 60% des cas.
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EType A
H TypeB
mTypeC

Figure 3: Représentation graphique de la maladie d’Ebstein en fonction de la classification
échographique de Carpentier.
Une communication interauriculaire était également associée chez 5

patients soit 60% des cas.
L. Traitement

La majorité des malades était mis sous traitement médical. Ces traitement
étaient dominés par les betabloguants, les antiarythmiques, ainsi que les
anticoagulants. 2 patients ont bénéfici¢é d’un traitement chirurgical : une
annuloplastie tricuspide et ’autre d’une annuloplastie tricuspide associée a une

fermeture de communication interauriculaire.

La patiente avec un faisceau de Kent postéro septal droit a bénéficié d’une
ablation par radiofréquence avec cartographie avec succes L’évolution a été
marquee par la récidive de la fibrillation atriale non preexcitée ayant nécessité

deux épisodes de cardioversion et un traitement médical par amiodarone.
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La maladie d’Ebstein est une pathologie cardiaque congénitale de la valve

tricuspide qui représente moins de 1% des cardiopathies congénitales (1,2).
A. Signes fonctionnels:

Les signes fonctionnels varient dans notre série de cas. Les palpitations
étaient les symptdmes les plus fréquemment retrouvées (66,7%), suivie des
douleurs thoraciques atypiques (33, 3%), de la dyspnée (33,3%), de la syncope

d’effort (16,7%). Ces éléments rejoignent les donnees de la littérature (5).
B. Examen physique

L’auscultation cardiaque avait objectivé un souffle systolique chez tous nos
patients. La littérature retrouve un souffle systolique d’insuffisance tricuspide

d’intensité variable (4).
C. Electrocardiogramme :

Une hypertrophie auriculaire était retrouvée dans la moitié des cas de notre
série. Ceci rejoint les données de la littérature avec Perez-Riera qui retrouvait ce

pourcentage (6).

L’enregistrement d’une grande onde Pet d’un bloc de branche droit
atypique est trés suggestive de la maladie d’Ebstein (6). La présence d’un PR
court signe la présence d’une pré-excitation ventriculaire. L’espace PR long est
retrouveé dans 20%42% des patients présentent un bloc auriculo-ventriculaire de
bas degré (7). Un seul patient avait un PR court en rapport avec une
préexcitation dans notre étude. Aucun malade ne présentait un bloc auriculo-

ventriculaire.
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Un QRS polyphasique rend I’axe difficile a déterminer (6). Un axe dévié a

droite était présent chez 2 patients soit 33,3%.

Environ 44% des patients de la littérature présentaient un bloc de branche
droit (29). 1l résulte d’anomalies de la conduction intraventriculaire au travers du
ventricule droit atrialisé (8). Le QRS est le plus souvent fragmenté et
microvoltés (6). Dans notre série, un bloc de branche droit complet a été note
chez 3 patients (50%).

Si on ne retrouve pas de préexcitation, un bloc de branche droit, le plus

souvent complet, est fréequent (6,9).

Un étude a objectivé que lors des explorations electrophysiologiques
réalisées en rythme sinusal, 21 patients présentant une maladie d’Ebstein
présentaient des fragmentations du QRS avant une ablation. Ces anomalies sont
retrouvées vers la zone de ’anneau tricuspide. La dépolarisation devient ainsi

normale lorsque 1’on s’éloigne du ventricule droit atrialisé postérieur (10).

Une fragmentation des QRS était retrouvé chez 29% des patients dans une

autre série (11).

Devant cette physiopathologie mal connue, une activation du ventricule
droit non homogene du fait de la fibrose myocardique en serait a 1’origine.
L’activation retardée du ventricule droit atrialisé entrainerait 1’allongement de la

partie descendante du complexe QRS(12).

De méme, la presence de potentiels tardifs positifs ( de morphologie
atypique), chez les patients présentant une maladie d’Ebstein ont été décrit par

Tede et al. (13). Chez ces patients, 1’étude anatomopathologique du ventricule

18



droit atrialisé en post-opératoire a permis de prouver la présence de cellules
cardiaques a l’interieur d’une matrice fibreuse(13) .Les QRS fragmentés ont

disparu apres la cure chirurgicale de la maladie d’Ebstein(14).

Les QRS fragmentés étaient seulement observés chez les patients avec des
QRS trés larges (34). Les QRS fragmentés étaient retrouvés chez deux patients
de notre série (33,3%).

Les voies accessoires se retrouvent dans environ 30% des cas. Elles sont le
plus souvent localisees dans la zone de la valve tricuspide anormale (8). Le
syndrome de Wolff Parkinson White est plus frequent dans la maladie d’Ebstein
(6). Sa localisation est le plus souvent postéroseptale ou postérolatérale. Le
faisceau accessoire le plus incrimine est le faisceau de Kent, mais dans de rares
cas, on peut retrouver parfois des faisceaux de Mahaim (15). Il est tres important
de distinguer le faisceau de Mahaim du faisceau de Kent car ils se caractérisent
par une tachycardie réciprogque antidromique. L’exploration

électrophysiologique permet d’en poser le diagnostic(6,15).

L’élément important qui permet de distinguer les deux faisceaux est la
stabilité 1’intervalle PR. Les faisceaux de Kent ne possedent pas la propriété de
conduction décrémentielle. Par conséquent I’intervalle PR est stable en rythme

sinusal dans le syndrome de Wolff Parkinson White(15,6).

A contrario le faisceau de Mahaim ne posséde pas propriété de conduction
décrémentielle. Par conséquent I’intervalle PR et la morphologie des QRS ne

sont pas stables donc variables (6,15).
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Dans cette situation, distinguer un faisceau de Kent d’un faisceau de
Mahaim a toute son importance en réalisant un Holter rythmique pour déceler
une variation du PR et des QRS affinés. Ces éléments orientent vers un faisceau
de Kent(6,15).

Un patient présente un syndrome de Wolff Parkinson White dans notre
étude (16,7%). Sa localisation est postéro septale droite. La présence de voies
accessoires masquée n’est pas éliminée par I’absence d’aspect de préexcitation

sur 1’¢électrocardiogramme de surface.

6% a 30% des patients ayant une maladie d’Ebstein présentent des
faisceaux accessoires. Ces derniers peuvent provoquer des tachycardies

supraventriculaires ou ventriculaires (6).
D.Les troubles du rythme dans la maladie d’Ebstein :

Ils se caractérisent par leur fréquence élevée (16). Cette fréquence est
d’autant plus fréquente dans la maladie d’Ebstein du fait des acces de
tachycardie paroxystigue. Un syndrome de pré-excitation, presque toujours
orthodromiques en est le plus souvent a 1’origine (6). Ces arythmies ont pour
substrats le désordre architectural et les lésions anatomopathologiques autour de
la jonction atrioventriculaire droite et de 1’appareil tricuspide. En dépit de la
dilatation ventriculaire significative et de la fibrose myocardique, les troubles du
rythme ventriculaire ne sont pas tres fréquentes dans la maladie d’Ebstein(17).
Ces troubles du rythme sont dépistés par I’Holter rythmique. 2 patients (33,3%)
de notre étude ont presenté des arythmies. Il s’agit d’une fibrillation atriale dont

I’une était en rapport avec une préexcitation ventriculaire.
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E. Echographie cardiaque :

L’échocardiographie constitue I’examen-clé tant pour le diagnostic positif

que pour I’évaluation de sa sévérité (4).

L’échographie 2D est la plus fiable pour le diagnostic de certitude de la
maladie d’Ebstein méme dans les formes difficiles a diagnostiquer. Il s’agit
¢galement d’un examen incontournable pour la quantification de I’insuffisance

tricuspide et ses conséquences sur les cavités (4).

Le déplacement vers ’apex des attaches des feuillets septal et inférieure
ainsi que des attaches anormales apicales de 1’appareil sous-valvulaire de la

valve antéro-supérieure est observé(s).

Les incidences visualisant la fuite tricuspide sont la parasternale petit axe

centrée sur I’aorte ainsi que I’incidence apicale des 4 cavités (4).

Ces incidences mettent en évidence ce défaut d’insertion de la valve
tricuspide septale qui est anormalement inserée vers la pointe du ventricule droit
(4). Elles permettent de préciser la taille des cavités droites. En effet ces cavités
droites (atriale et ventriculaire) sont dilatées. Le degré de sévérité est apprécié

par la classification de Carpentier et Al. (18).

Les malformations associées sont fréquentes et seront également
recherchés par 1’échocardiographie (5). Dans la majorité des cas, la maladie
d’Ebstein est associée a une communication interauriculaire. Notre série a
permis de retrouvé,3 patients porteurs d’une maladie d’Ebstein associée a une
communication interauriculaire soit 60% des cas. Nos résultats sont en accord
avec la littérature. En effet, de nombreux auteurs ont décrit cette association

lésionnelle qui constitue 1’association la plus frequente (50 a 60% des cas). Il est
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décrit qu’il s’agit soit d’'un foramen ovale perméable soit d’une communication
inter auriculaire type ostium secundum (19). Les autres malformations peuvent
¢galement s’associer a la maladie d’Ebstein. L’association avec une
communication inter ventriculaire, une coarctation de 1’aorte, un canal artériel,
une sténose valvulaire pulmonaire (5), une tétralogie de Fallot (20) et un tronc
artériel commun (5) sont décrit par ordre de fréquence. La valve mitrale peut
étre anormale, parfois épaisses, sténosante ou fuyante avec aspect de
ballonisation. Dans notre ¢tude, aucune autre anomalic morphologique n’a été

retrouve.

Plusieurs études ont démontré que 10% des patients porteurs de la maladie
d’Ebstein ont un syndrome de préexcitation type Wolff Parkinson White (étude
de Watson, étude de Laham). Dans une autre série, 14% a 20% des cas étaient

porteur d’une préexcitation(21).

Nous avons retrouve un seul patient porteur de cette association lésionnelle.
Ces résultats sont concordants avec les données de Mabo P (21). C’est a peu

pres le méme résultat retrouvé par Ho et al. (1 cas sur 10) (5).
F. Traitement :

Les éléments déterminants pour la mise en route du traitement
médicamenteux dans la maladie d’Ebstein sont 1’age du patient, le type de
I’arythmie, les symptdmes rapportés .Le traitement de premiere intention est un
anti-arythmique. Ces antiarythmiques ne sont pas tres efficace surtout en
présence de fibrillation auriculaire. Les betabloquants sont plus utilises en
pratique du fait de leur meilleure tolérance. L’amiodarone est réservee aux ages

extrémes de la vie parce qu’elle est mieux tolérée.
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Au cours des dernieres anneées, le traitement instrumental a pris une place
importante dans la prise en charge des arythmies. En effet, les patients atteints
de ’anomalie d’Ebstein ont bénéficié¢ de I’essor rapide des méthodes d’ablation
par radiofréquence. Le succes de 1’ablation par radiofréquence est meilleur chez
les patients porteurs d’une voie accessoire sur cceur sain que sur maladie
d’Ebtein (17). Ceci est conforté par la série de Mabo(21) qui a retrouvé 74% de
succes chez les patients atteint de maladie d’Ebstein contre 95% sur cceur sain.
La présence de voies accessoires multiples, la localisation de voies accessoires
autour du ventricule droit atrialisé, la géométrie complexe des voies accessoires
et la présence de potentiels ventriculaires complexes, génant I’interprétation de

la cartographie sont les facteurs de risque d’échec de 1’ablation.

Cette derniére situation n’a pas été notée chez le patient de notre série ayant
bénéficié d’une ablation par radiofréquence d’un faisceau de Kent et qui a
récidive. Il est démontré qu’une exploration électrophysiologique précise ainsi
qu’une étude détaillée des dérivations de 1’électrocardiogramme(22) déterminent
la succes d’une ablation par radiofréquence des voies accessoires multiples. Une
autre étude (23) soutient plutoét sur I’'importance d’une utilisation délicate de
lasonde au niveau de la chambre atrialisée pour échapper aux interférences

d’arythmies iatrogenes.

Le traitement chirurgical est la pierre angulaire de la prise en charge
thérapeutique. La chirurgie doit étre réalisée avant 1’aggravation des symptomes
devenant refractaires au traitement médical ainsi qu’avant 1’altération de la
fonction ventriculaire droite. 1l est également démontré que la fibrillation atriale
était un facteur d’échec de la chirurgie (24). Certaines équipes ont pu démontrer

que la chirurgie permet I’amélioration des symptomes, de la qualité de vie. Elle
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réduit également le risque de survenue d’arythmie (24,25). Les techniques
chirurgicales les plus utilisées sont I’annuloplastie tricuspide selon la technique
de Carpentier et le remplacement valvulaire par prothese biologique. Il est
également recommandé de traiter les malformations associées. Les résultats
chirurgicaux des formes non évoluées par annuloplastie tricuspides sont
satisfaisants mais ne sont pas dénués de complications. En effet5 a 10 % des
patients meurent en post-opératoire. Le traitement chirurgical a été préconisé
chez deux de nos patients qui était classés A selon Carpentier dont I’un avait une
communication interauriculaire associée. Un patient a bénéfici¢é d’une
annuloplastie tricuspide et ’autre d’une annuloplastie tricuspide associée a une
fermeture de communication interatrial. Les suites postopératoires immédiates
étaient simples. L’évolution a été favorable pour les deux patients avec une
amélioration clinique, électrique et echocardiographique. Ces éléments
rejoignent les données de la littérature qui confirment les résultats satisfaisants a

long terme de la chirurgie dans les formes non évoluées (24,25).
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La maladie d’Ebstein est une pathologie cardiaque congénitale rare de la
valve tricuspide et représente moins de 1% des anomalies cardiaques
congénitales. Elle se caractérise par le fait de se manifester chez 1’enfant et chez
I’adulte. La sexe ratio est de 1. Cette malformation se caractérise par une
implantation anormale d’un ou deux feuillets de la valve tricuspide. Il s’agit le
plus souvent d’une malposition des feuillets septal et/ou postérieur alors que le
feuillet antérieur n’est pas atteint par cette malposition. Il en découle un
déplacement de ’orifice fonctionnel de la valve vers I’apex ou la chambre de
chasse du ventricule droit avec atrialisation du ventricule droit et réduction de la
taille du ventricule, empéchant le bon fonctionnement valvulaire.
L’echocardiographie est 1’examen clé du diagnostic méme dans les formes
mineures. Une regurgitation tricuspide variable est retrouvee dans la majorite
des cas alors que de rares cas de sténose tricuspide ont été décrit . Les formes a
révélation tres précoces (nouveau-né) sont dominées par une altération majeure
du ventricule droit. La chirurgie a pour but d'exclure cette partie du coeur en se
rapprochant de la physiologie du ventricule unique et on emploie les
anastomoses cavopulmonaires partielles ou totales avec fermeture de la valve
tricuspide. Les autres formes (enfant et adulte) nécessitent une correction de
I'insuffisance tricuspide et parfois une diminution de précharge du ventricule
droit. La valve tricuspide est soit remplacée, soit réparée. Les résultats
fonctionnels sont bons, le risque opératoire est autour de 5 %, dépendant de la
contractilité ventriculaire droite. Le traitement dépend évidemment de la gravité
et des éventuelles complications rythmiques, thrombo-emboliques ou de signes
d’insuffisance cardiaque. Une fermeture percutanée d’un shunt a [’étage
auriculaire ou une correction chirurgicale plus complexe peut étre nécessaire
(correction d’un shunt a I’étage auriculaire, plastie ou remplacement valvulaire
tricuspide). Le traitement des troubles du rythme par radiofréquence est un
elément important du pronostic.
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Il s’agit d’un travail rétrospectif relatif aux patients atteints d’une maladie
d’Ebstein, quelquesoit le sexe et 1’age et le sexe sur une période s’étalant de
2010 a 2021 au service de Cardiologie B du CHU Ibn Sina de Rabat. Tous ces
malades sont recueillis a partir des dossiers d’hospitalisation, des registres de
consultations ainsi que des registres d’échocardiographie. Un examen clinique
complet, un électrocardiogramme, une radiographie thoracique et une
echocardiographie-doppler ont été réalisés chez tous nos patients. Il s’agit d’un

travail portant sur 6 patients.

Le sex-ratio est de 0,2. L’age moyen au moment du diagnostic est de 28,8
ans . Le diagnostic de cette malformation étant basé sur des arguments cliniques,
¢lectrocardiographiques puis confirmé par I’échocardiographie qui permet non
seulement la certitude du diagnostic mais aussi la précision de sa séverité et la

recherche des malformations associées.

Le traitement medical est purement symptomatique. Le traitement

chirurgical a été préconise chez 2 patients de notre série.
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RESUME

Titre : Profils épidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques de la maladie d’Ebstein dans
le service de Cardiologie « B » du CHU IBN SINA : a propos de six cas

Auteur : Liban Ibrahim Mohamed

Mots clés : Maladie d’Ebstein- Epidemiologie- Diagnostic- Prise en charge

La maladie d’Ebstein est une pathologie cardiaque congénitale rare de la valve
tricuspide et représente moins de 1% des anomalies cardiaques congénitales. Elle
se caractérise par le fait de se manifester chez I'enfant et chez I'adulte. La sexe ratio
est de 1. Cette malformation se caractérise par une implantation anormale d’'un ou
deux feuillets de la valve tricuspide. Il s’agit le plus souvent d’'une malposition des
feuillets septal et/ou postérieur alors que le feuillet antérieur n’est pas atteint par
cette malposition. Il en découle un déplacement de l'orifice fonctionnel de la valve
vers l'apex ou la chambre de chasse du ventricule droit avec atrialisation du
ventricule droit et réduction de la taille du ventricule, empéchant le bon
fonctionnement valvulaire.

Notre travail a porté sur 6 cas de maladie d’Ebstein diagnostiqués de la période
allant de 'année 2010 a I'année 2021 au service de Cardiologie B du CHU lbn Sina
de Rabat. L'objectif de ce travail est d’exposer les différents profils épidémiologiques
de la maladie d’Ebstein, d’en décrire les aspects cliniques et électriques, et d’en

déterminer les éléments de prise en charge thérapeutique.

Le sex-ratio est de 0,2. L’age au moment du diagnostic était précisé chez la majorité
de nos malades. L’age moyen au moment du diagnostic est de 28,8 ans avec des
extrémes allant de 9 a 68 ans. Le diagnostic positif de cette anomalie repose sur des
éléments cliniques et paracliniques.

Le traitement médical est purement symptomatique. Le traitement chirurgical n’est
préconisé chez 2 patients de notre série.

La maladie d’Ebstein est une pathologie rare et grave. Les problemes thérapeutiques
demeurent encore nombreux. La réparation chirurgicale reste difficile et est grevée

d’'une mortalité assez importante.
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ABSTRACT

Title : Epidemiological, diagnostic and therapeutic profiles of Ebstein's disease in the "B"
Cardiology department of IBN SINA CHU: about six cases

Author : Lebanon Ibrahim Mohamed

Key words : Ebstein disease - Epidemiology - Diagnosis - Management

Ebstein's disease is a rare congenital heart condition of the tricuspid valve and
accounts for less than 1% of congenital heart abnormalities. It is characterized by the
fact of manifesting itself in children and adults. The sex ratio is 1. This malformation
is characterized by abnormal implantation of one or two leaflets of the tricuspid valve.
It is most often a malposition of the septal and / or posterior leaflets while the anterior
leaflet is not affected by this malposition. This results in a displacement of the
functional orifice of the valve towards the apex or the flushing chamber of the right
ventricle with atrialization of the right ventricle and reduction in the size of the
ventricle, preventing proper valve function.

Our work focused on 6 cases of Ebstein's disease diagnosed from the period 2010 to
2021 in the Cardiology B department of the Ibn Sina University Hospital in Rabat.
The objective of this work is to expose the different epidemiological profiles of
Ebstein's disease, to describe its clinical and electrical aspects, and to determine the

elements of therapeutic management.

The sex ratio is 0.2. The age at the time of diagnosis was specified in the majority of
our patients. The average age at diagnosis is 28.8 years with extremes ranging from
9 to 68 years. The positive diagnosis of this anomaly is based on clinical and
paraclinical elements.

Medical treatment is purely symptomatic. Surgical treatment is only recommended in
2 patients in our series. Ebstein's disease is a rare and serious condition. There are
still many therapeutic problems. Surgical repair remains difficult and is burdened with

fairly high mortality.
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