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Resumen

Introduccion: la anomalia de Ebstein es una cardiopatia
congénita compleja infrecuente, descrita por primera vez
en 1866 por el médico Wilhelm Ebstein, caracterizada por
malformaciones anatdémicas y funcionales de la valvula tri-
cuspide y del ventriculo derecho a consecuencia de una
inadecuada deslaminizacién del tejido valvular tricuspideo.
Mediante la presentacion de caso clinico y revision de la
literatura analizamos el abordaje de un paciente adulto con
anomalia de Ebstein con preexcitacién ventricular.

Caso clinico: describimos el caso de un paciente mascu-
lino de 34 afios, con historial clinico de palpitaciones y dis-
nea, en sus paraclinicos se documenté anomalia de Ebs-
tein tipo B asociado a foramen oval permeable y taquicardia
paroxistica supraventricular, como tratamiento se realizd
ablacion por radiofrecuencia exitosa y proponiéndose val-
vuloplastia tricuspidea.

Conclusion: la anomalia de Ebstein es compleja de espec-
tro clinico, morfolégico y fisiopatoldégico heterogéneo, ma-
nifestada desde formas graves sintomaticas en el periodo
neonatal hasta asintomaticas o mininamente sintomaticas
detectadas de forma incidental. Su diagnodstico parte de la
sospecha clinica confirmandose a partir de ecocardiografia
o estudios de imagen. La estrategia terapéutica puede estar
basada en manejo médico en sus formas leves asintomati-
cas hasta intervenciones quirurgicas que incluyen valvulo-
plastia tricuspidea, cirugia paliativa, reemplazo valvular o
trasplante cardiaco.

Abstract

Background: Ebstein’s anomaly is a rare complex conge-
nital heart disease, first described in 1866 by physician Wil-
helm Ebstein, characterized by anatomical and functional
malformations of the tricuspid valve and the right ventricle
because of inadequate delaminization of the tricuspid valve
tissue. By presenting a clinical case and reviewing the lite-
rature, we analyzed the approach of an adult patient with
Ebstein anomaly with ventricular preexcitation.

Clinical case: We describe the case of a 34-year-old male
patient, with a clinical history of palpitations and dyspnea,
and his paraclinics documented Ebstein type B anomaly as-
sociated with patent foramen oval and paroxysmal supra-
ventricular tachycardia, Successful radiofrequency ablation
was performed and tricuspid valvuloplasty was proposed.
Conclusion: It is concluded that Ebstein’s anomaly is com-
plex with clinical, morphological and physiopathological
heterogeneous spectrum. Manifested from severe sympto-
matic forms in the neonatal period to asymptomatic or mini-
mally symptomatic ones detected incidentally. Its diagnosis
is based on clinical suspicion and confirmed by echocardio-
graphy or imaging studies. The therapeutic strategy may be
based on medical management in its mild asymptomatic
forms up to surgical interventions that include tricuspid val-
vuloplasty, palliative surgery, valve replacement or cardiac
transplantation.
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Introduccién

La anomalia de Ebstein (AE) es una cardiopatia con-
génita compleja que incluye malformaciones anatémicas y
funcionales de la valvula tricuspide y del ventriculo derecho
(VD) a consecuencia de un inadecuada deslaminizacion
del tejido valvular tricuspideo.! Condiciona un adosamiento
anormal de los velos valvulares tricuspideos posterior y
septal al endocardio ventricular derecho, lo que provoca
que las valvas no se unan normalmente al anillo tricuspideo
y que este se desplace hacia la porcion apical generando
una division del corazdn, en la cual el VD se introduce en
la auricula derecha, atrializandose y provocando que este
ventriculo sea hipoplasico, con diferentes grados de disfun-
cion cardiaca, insuficiencia tricuspidea, o la obstruccién al
tracto de salida del VD, asi como crecimiento de la auri-
cula derecha y, habitualmente, comunicacién interauricular
con shunt derecha-izquierda por sobrecarga de volumen en
cavidades derechas.23

Las manifestaciones clinicas son muy variables: desde
pocos o ningun hallazgo como en el caso presentado, hasta
defectos graves incompatible con la vida; entre las mas fre-
cuentes destacan: cianosis progresiva, disnea, insuficiencia
cardiaca, palpitaciones y arritmias. Su abordaje diagnéstico
debe incluir electrocardiograma, radiografia de térax, eco-
cardiograma transtoracico y resonancia magnética cardiaca
en casos seleccionados, siendo este ultimo el estandar de
oro para establecer el diagnéstico. Unicamente aquellos
pacientes que cumplan con los criterios establecidos debe-
ran someterse a tratamiento quirargico.’34

Caso clinico

Se trata de un hombre de 34 afos de edad que ingresé
al servicio de Cardiologia del Centro Médico Nacional del
Noroeste del Instituto Mexicano del Seguro Social en Ciu-
dad Obregén, Sonora, México, con diagnoéstico de fibrilacion
auricular de inicio reciente. Dentro de sus antecedentes cli-
nicos de importancia destacan dieta aterogénica, sedenta-
rismo, fibrilacién auricular paroxistica e hipertensién arterial
sistémica. Su padecimiento inicié en su juventud, con epi-
sodios de palpitaciones, vértigo, disnea y fatiga, requiriendo
hospitalizacién en diversas ocasiones. Tres meses previos
a su ingreso acudioé a Urgencias por palpitaciones cons-
tantes, mareos y fotopsia, en esa ocasion se diagnostico
una fibrilacion preexcitada, requiriendo cardioversion far-
macoldgica. Tuvo una evoluciéon adecuada para continuar
Su manejo en casa con betabloqueadores, amiodarona y
anticoagulacion. Un mes después de presentar este cuadro
clinico se realiz6 un estudio de ecocardiografia, llegando al
diagnostico de anomalia de Ebstein. El dia de su ingreso
fue valorado por el servicio de Electrofisiologia cardiaca. A
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la exploracion fisica se encontré un soplo en foco tricuspide
sistolico grado IV/VI de Levine, S1 unisono, S2 en foco pul-
monar con desdoblamiento amplio; el electrocardiograma
con preexcitacion (onda de P de diferente morfologia en
avl-Dl y V1 que condicionaba un empastamiento de com-
plejo QRS con aparente onda delta, PR de 100 mseg y QRS
de 120 mseg), el ecocardiograma transtoracico documento
la presencia de una de AE del tipo Carpentier B con fun-
cion sistélica ventricular izquierda preservada de un 52%
y funcion ventricular derecha preservada en presencia de
insuficiencia tricuspidea severa (jet de regurgitacion holo-
sistélico con una vena contracta de 8 mm). En la figura 1 se
describen los hallazgos del ecocardiograma transtoracico y
transesofagico.

Ya con el diagndstico, se sometio el caso a sesién medico
quirdrgica, aceptandose para valvuloplastia tricuspidea y
estudio electrofisioldgico en el cual se induce taquicardia
ortodrémica mediada por via accesoria lateral derecha, rea-
lizdndose ablacion por radiofrecuencia eficaz. El paciente
no acepto el procedimiento quirdrgico, por lo que continua
vigilancia en Consulta Externa y tratamiento domiciliario.
En la figura 2 se describen el electrocardiograma basal y el
estudio electrofisioldgico realizados en el paciente.

Discusion

El caso presentado evidencia todo el espectro clinico,
morfoldgico y electrofisiolégico de la anomalia de Ebstein,
entidad que se presenta en, aproximadamente, 1 a 5 casos
por cada 200,000 nacimientos vivos, representando menos
del 1% de las cardiopatias congénitas, siendo que hasta un
66% de los casos se acompafian con defectos del septum
inter-auricular.! El primer caso fue reportado en 1866 por
Wilhelm Ebstein sobre un paciente de 19 afios con disnea,
palpitaciones, cardiomegalia y pulso yugular prominente.’
La etiologia es desconocida y, en la mayoria de los casos,
parece ser multifactorial. Dentro de los factores predispo-
nentes se ha descrito la presencia de infecciones intrau-
terinas, la administracion de medicamentos psicoactivos
durante el embarazo, en particular el litio y la hidantoina, el
uso de marihuana, principalmente si es consumida durante
el primer trimestre del embarazo, y, por ultimo, se encuen-
tran los casos de anomalia de Ebstein familiar.>6.7

Para el diagndstico se han sugerido los siguientes crite-
rios: desplazamiento apical de las inserciones de las valvu-
las septal y posterior de la tricuspide por debajo de la union
auriculo-ventricular hacia el VD igual o mayor a 20 mm o
8 mm/m?2 de superficie corporal, desplazamiento del anillo
tricuspide funcional hacia adelante y hacia abajo y atriali-
zacion del ventriculo derecho; adicionalmente, la comuni-
cacion interauricular es el defecto cardiaco mas asociado a
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Figura 1 Ecocardiograma transtoracico y transesofagico

1. Ecocardiograma Transtoracico en vista apical 4 camaras, (1a) mediciones para porcentaje de atrializacion del 45%, (1b) porcentaje de
adosamiento de la valva septal del 45%; 2. ECO TE medio esofagico vista bicaval, (2a) evidencia defecto del septum interauricular en zona
de foramen oval, (2b) al doppler color, se visualiza el cortocircuito; 3. Ecocardiograma Tranesofagico es6fago medio con reconstruccién tri-
dimensional en volumen completo, (3a) bicaval se visualiza el foramen oval permeable, (3b) apical 4 camaras a 0 grados donde se evidencia
el adosamiento de la valva septal tricuspidea

esta anomalia o grados variables de obstruccion anatémica
o funcional del VD (estenosis o atresia pulmonar y trasposi-
cion corregida)®? (figura 3).

En el desarrollo normal del corazén durante las sema-
nas 8 a 12, las valvas de la tricuspide se desarrollan por un
proceso de proliferacion, extension, condensacion y delami-
nacion. En la anomalia de Ebstein ocurre una reabsorcion
incompleta del tejido miocardico en la valva septal y poste-
rior del tabique ventricular que nunca llega hasta el anillo
tricuspideo®8.10.11 (figura 4).

Esta disposicion andémala desplaza apicalmente el anillo
tricuspideo, provocando la atrializacién de parte del VD, el
cual se vuelve hipoplasico y disfuncional. De manera para-
lela, la insuficiencia de la valvula tricispide permite que la
sangre retorne a la auricula derecha, bloqueando el acceso
al tronco pulmonar, por lo que se establece un cortocir-
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cuito de auricula derecha a izquierda a través del agujero
oval.8'2 | a sangre que alcanzan las arterias pulmonares
lo hace siguiendo la via del ventriculo izquierdo-aorta-con-
ducto arterioso y arterias pulmonares. '3

El cuadro clinico depende de la magnitud del defecto
anatémico, del flujo sanguineo pulmonar (bajo o normal),
de la concomitancia de defecto septo-auricular, del desa-
rrollo de arritmias y del grado de disfuncion del VD. La
forma de presentacion neonatal (mas grave) se sospecha
por la presencia de cianosis, insuficiencia cardiaca y car-
diomegalia.® Durante la infancia o la vida adulta el paciente
puede permanecer asintomatico y el diagnostico suele infe-
rirse al realizar una auscultacién anormal con presencia de
un ritmo de tres o cuatro tiempos (desdoblamiento amplio
del S1y S2 en presencia de S3 y/o S4 dado por el compo-
nente auricular con o sin presencia de soplo sugerente de
insuficiencia tricuspidea), palpitaciones, arritmias, intole-
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Inzunza-Cervantes G et al. Anomalia de Ebstein tipo B

Figura 2 Estudio electrofisiolégico. Se realizé mapeo electroanatémico morfolégico induciéndose taquicardia ortodrémica mediada por via
accesoria de localizacion lateral derecha, realizandose ablacion por radiofrecuencia a 50 w 60 grados durante 120 segundos observandose
perdida de la preexcitacion ventricular
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2a. Electrocardiograma basal 12 derivaciones. Obsérvense signos de preexcitacion del ventriculo: intervalo PR corto (100 mseg), presencia
de onda delta en aVL-Dl y V1 (flecha roja) que condiciona una rama de ascenso del QRS irregular “empastamiento de complejo QRS”, QRS
ancho de duracién 120 mseg

2b. Estudio electrofisiolégico donde se realizé un mapeo electro-anatémico-morfolégico induciéndose taquicardia ortodrémica mediada por
via accesoria de localizacion lateral derecha; realizandose ablaciéon por radiofrecuencia a 50w a 60 grados durante 120 segundos y obser-
vandose una pérdida de la preexcitacion ventricular

Figura 3 Representacién esquematica de los criterios ecocardiograficos de anomalia de Ebstein

Dilatacién auricular

Dilatacion del anill
triclispideo verdade

Desplazamiento
apical valvas
septal y posterior -
== 20 mm

o & mm/m? SC

Atrializacion del VD

VD hipoplasico y disfuncional

Rev Med Inst Mex Seguro Soc. 2022;60(4):466-73 469 http://revistamedica.imss.gob.mx/



Figura 4 Desarrollo embriolégico de la valvula tricispidea y fisiopatologia de la anomalia de Ebstein
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Desarrollo embriolégico de la valvula tricuspidea y fisiopatologia de la anomalia de Ebstein: posterior a la tabicacion auricular y ventricular a
partir de zonas proliferativas subendocardicas se da una expansion y extension de las almohadillas lateral y auriculoventricular inferior a lo
largo del miocardio ventricular y del tabique ventricular, donde de forma progresiva las células acolchadas comienzan a condensar la matriz
de las almohadillas para formar una tejido fibroso mas delgado, el cual debido a la expansion de las cavidades ventriculares y / o cambios en
la carga hemodinamica se comienza a desarrollar fenestraciones en la capa miocardica debajo de las almohadillas, las cuales se fusionan,

dando como resultado una completa «delaminacion

rancia al ejercicio, insuficiencia cardiaca derecha o hallaz-
gos radioldgicos que sugieran el cuadro.!®

Existen diferentes métodos de clasificacion, uno de los
mas utilizados es el de Carpentier que divide la AE en cuatro
tipos segun el tamafio y movilidad de la auricula, ventriculo
y valva anterior, de acuerdo con el cual nuestro paciente fue
catalogado como tipo B3'41% (figura 5). En neonatos suele
aplicarse la clasificacién de Celermajer, quien la clasifica en
grados del | al IV, de acuerdo con un puntaje obtenido de la
division entre suma de la AD + la porcion atrializada del VD
entre el VD + VI + A1

Los hallazgos mas frecuentemente identificados en el
electrocardiograma son: crecimiento auricular derecho,
bloqueo auriculo-ventricular de primer grado (25% de los
casos), bloqueo de rama derecha (75% de los casos) dado
por la fibrosis de la rama derecha del haz de His y sindrome
de Wolff-Parkinson-White de tipo B (25% de los casos) oca-
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sionado por conexiones musculares entre la auricula dere-
cha y el VD debido a un anillo tricuspideo incompleto.!3.16
En la radiografia de torax, la silueta cardiaca puede variar
de normal a cardiomegalia severa, siendo frecuente la dila-
tacion auricular derecha. "

El ecocardiograma es el procedimiento de eleccion para
la evaluacion inicial, permite valorar la morfologia y funcién
de la valvula tricuspide, el grado de atrializacion del VD, el
tamano de las cavidades cardiacas, la funcion del ventriculo
izquierdo y la presencia de otras malformaciones cardiacas
asociadas (CIA o FOP) como en el presente caso, que se
documento un foramen oval.'-17

Por ultimo, la resonancia magnética cardiaca se debera
de realizar a todos los pacientes en los que el diagnéstico
no sea concluyente, en quienes se presente una comunica-
cion inter-auricular (CIA), o se esté planeando una cirugia
cardiaca (reparacion o sustitucion valvular, cierre de CIA, o
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Figura 5 Clasificacion de la anomalia de Ebstein segin Carpentier

Tipo A: VD de volumen adecuado, cdmara atrializada
pequefia contractil, valva anterior mévil y libre con
desplazamiento moderado de las valvas septal y
postenor

Tipe B: VD peqguefio, camara atrializada grande
no cantractil, valva anterior movil y libre, marcado
desplazamiento de las valvas seplal y posterior,
con una valva septal hipoplasica y adherida a la
pared ventricular

Tipe C: VD pequefio, camara atrializada grande

y no contractil, valva anterior con maovimiento
limitado, con desplazamiento e hipoplasia marcada
de las valvas septal y posterior

una conexioén cavo-pulmonar bidireccional). Por otra parte,
es importante mencionar que la valva posterior y la presen-
cia de fenestraciones se visualizan mejor por resonancia
magnética."

El tratamiento de la anomalia de Ebstein requiere de la
eleccion entre tratamiento conservador o una intervencion
quirargica. En sus formas leves, asintomaticas o minima-
mente sintomaticas, sin cortocircuito de derecha a izquierda
y sin disfuncién ventricular derecha o izquierda, con grados
leves a moderados de insuficiencia tricuspidea, esta indi-
cada la observacion y el manejo médico. Se recomienda
la anticoagulacion dada la alta probabilidad de desarrollo
de fendmenos tromboembodlicos. En casos sintomaticos
con taquiarritmias como en el sindrome de Wolff-Parkinson-
White se recomienda la ablacidon quirirgica o con radiofre-
cuencia transcatéter.’
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Tipo D: VD casi completamente atrializado
con la excepeién de un pequefio compaonente
infundibular

La intervencién quirurgica tiene como objetivo ya sea
reducir la gravedad y las secuelas hemodinamicas de regur-
gitacion y/o estenosis tricuspidea, mejorar la hipoxemia y
ayudar a controlar las taquiarritmias intratables. Esta se
indica, principalmente, cuando existen sintomas que dete-
rioren la actividad fisica, en presencia de cianosis con satu-
racion de oxigeno < 90%, embolismo sistémico a pesar de
la anticoagulacién adecuada, cardiomegalia progresiva en
radiografia de térax y dilatacion progresiva del ventriculo
derecho o reduccion de la funcién sistélica del ventriculo
derecho, asi como fibrilacion auricular o arritmias que ame-
nazan la vida y que no responden a manejo médico o elec-
trofisiolégico. En estos pacientes estara indicada la exéresis
quirtrgica de la via accesoria durante la intervencién.314

El tratamiento quirdrgico es complejo, ya que abarca
diferentes enfoques, desde una valvuloplastia tricuspidea
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mediante técnica monocuspide de Carpentier-Chauvaud o
de cono de Da Silva hasta el reemplazo valvular, agregando
a la valvuloplastia la derivacion de Glenn bidireccional en
caso de existir disfuncién del ventriculo derecho o, en lltima
instancia, llevandose a trasplante cardiaco en caso de dis-
funcion ventricular izquierda.'® En general, en la mayoria de
los casos se prefiere la reparacion valvular, ya que se ha
asociado con menor mortalidad y menores complicaciones
a corto plazo.'® Dentro de las multiples técnicas quirtrgicas
existentes podemos mencionar la reconstruccion circunfe-
rencial de Da Silva, que es la técnica de eleccién posterior
al periodo neonatal, y que se asocia a menor morbimortali-
dad y disfuncion tricuspidea. En esta técnica las tres valvas,
excepto ciertas porciones de la valva anterior, son movili-
zadas de su insercién anémala obteniéndose un complejo
de tejido valvular que es rotado en sentido horario y cuyo
borde libre es suturado al borde septal del velo anterior,
formandose una neocomisura anterior y, posteriormente,
reimplantando el resto del tejido valvular a nivel del anillo
verdadero.8.19:20

Otra técnica utilizada es la reparacion de monocuspide
de Carpentier-Chauvaud, que consiste en la movilizacion
(delaminacioén quirargica) de la valva anterior con reinser-
cion en el anillo anterior, uso de un anillo de anuloplastia y
plicatura de la porcion auriculizada del VD perpendicular al
anillo valvular.20

La técnica de reparacion parcial del biventricular (repa-
racion de ventriculo y medio) consiste en una anastomo-
sis cavo-pulmonar superior combinada con la conexién del
ventriculo disfuncional a la arteria pulmonar a través de una
remodelacion del tracto de salida del ventriculo derecho y la
comunicacion interauricular que se cierra, con el fin de permi-
tir que la sangre de la vena cava inferior desaturada ingrese al
ventriculo disfuncional y fluya a las arterias pulmonares.2'22

Por ultimo, esta la derivacion cavo-pulmonar bilateral
(Glenn bidireccional), la cual es una intervencion adicional
utilizada en pacientes que presentan dilatacion y disfun-
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cion severa del VD, pero con funcion ventricular izquierda
normal y presion en auricula izquierda baja. Debido a su
implementacion, se ha reducido la mortalidad operatoria y
se ha mejorado la tolerancia funcional residual de la valvula
tricuspide, estando indicada en algunos centros de forma
sistematica en paciente con alto riesgo de insuficiencia
ventricular derecha y contraindicada en caso de existir una
FEVI < 25%, insuficiencia mitral isquémica grave, presién
pulmonar media > 20 mmHg o hipoplasia pulmonar.2324.25

Conclusiones

La anomalia de Ebstein es una enfermedad congénita
poco frecuente y compleja de la valvula tricispide y el ven-
triculo derecho, de espectro clinico, morfolégico y fisiopa-
tolégico heterogéneo. Se manifiesta desde formas graves
sintomaticas en el periodo neonatal hasta asintomaticas o
mininamente sintomaticas detectadas de forma incidental
en la vida adulta. Con fines pronésticos y terapéuticos se
han propuestos diversas clasificaciones, como las de Car-
pentier y Celermajer. Su diagndstico parte de la sospecha
clinica y se confirma con estudios de imagen.

Las estrategias de tratamiento médico y quirdrgico
dependen del espectro clinico de presentacion (edad, gra-
vedad y anomalias cardiacas asociadas), optandose por
manejo médico conservador en sus formas leves asinto-
maticas o minimamente sintomaticos, hasta intervenciones
quirdrgicas que van desde una reconstruccion de la valvula
tricispide o reemplazo valvular hasta trasplante de cardiaco
en pacientes con disfuncion ventricular izquierda asociada.
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