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RESUMEN

La anomalia de Ebstein es una malformacién congénita poco frecuente
caracterizada por el adosamiento de los elementos de la véalvula tricispide en la
cavidad del ventriculo derecho. Este adosamiento produce un desplazamiento del
orificio fisiolégico de la valvula tricuspide hacia la cavidad del ventriculo derecho.
Generalmente se asocia a alteraciones propias de la valvula, como insuficiencia o
estenosis tricuspidea, asi con el desarrollo de insuficiencia cardiaca y la presencia
de arritmias y sindrome de preexcitacién. Aunque es un diagnéstico propio del
neonato o del nifio, se han descrito pacientes diagnosticados en la edad adulta. En
estos ultimos, la forma de presentacion varia, y puede ir desde encontrarse
asintomatico hasta comenzar con arritmias. Se presenta el caso de una paciente de
70 afos de edad que ingreso con el diagnéstico de flutter auricular, se decide
cardioversion eléctrica retornando a ritmo sinusal. Al realizarle el ecocardiograma
se diagnostica la anomalia de Ebstein. Se revisan las caracteristicas clinicas,
examenes complementarios y tratamientos de esta entidad, asi como la anatomia y
embriologia del aparato valvular tricuspideo. El ecocardiograma continda siendo el
examen complementario de eleccidon en esta entidad.
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ABSTRACT

Ebstein anomaly is a non-frequent congenital malformation characterized by
enclosing of tricuspid valve elements in right ventricle cavity. This enclosing
produces a move of physiologic orifice of tricuspid valve within the right ventricle
valve. Generally, it is associated with alterations typical of this valve, as
insufficiency or tricuspid stenosis, as well as the development of heart insufficiency
and the presence of arrhythmias and pre-excitation syndrome. Although it is a
diagnosis characteristic of neonate or the children, has described patients
diagnosed in adulthood. In past years, its presentation varies, and may be
asymptomatic of start with arrhythmias. This is a female case presentation aged 70
admitted with a diagnosis of atrial flutter, thus the electric cardioversion to return
to sinusal rhythm. In echocardiogram it is diagnosed an Ebstein anomaly. Clinical
features, complementary examinations and treatment of this entity, as well as the
anatomy and embryology of tricuspid valvular apparatus. Echocardiogram is the
choice complementary examination in this entity.

Key words: Ebstein anomaly, congenital cardiopathy, pre-excitation, dilated
myocardiopathy.

INTRODUCCION

Se denomina anomalia de Ebstein (AE) al adosamiento de los elementos de la
valvula tricuspide en la cavidad del ventriculo derecho (VD). Las valvas mas
afectadas son la septal y la inferior, muy rara vez se perjudica la valva anterior.
Este adosamiento produce un desplazamiento del orificio fisiolégico de la valvula
tricUspide hacia la cavidad del VD, hacia el territorio de la unién de la porcién de
entrada con la porcidon trabecular. El desplazamiento del orificio valvular tricuspideo
produce una division del VD en una porcion integrada al atrio derecho, lo que
constituye «la porcidén atrializada» del VD, en tanto que las porciones trabecular y
de salida constituyen el VD funcional. Se asocia con grados variables de
insuficiencia tricuspidea y ocasionalmente a obstruccidon de la via de salida del VD,
en dependencia de la forma y el origen de los elementos valvulares.*?

PRESENTACION DE CASO

Paciente LRMV, 70 afios de edad, sexo femenino y raza blanca, con antecedentes
personales de hipertension arterial diagnosticada hace aproximadamente 10 afios,
con tratamiento estable de clortalidona 25 mg/d. Se recibié en el Cuerpo de
Guardia con historia de sudoraciones, palpitaciones y sensaciéon de desfallecimiento
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de hacia 5 dias, y que el dia anterior habia presentado lipotimia. Al examen fisico
se constato pulso arritmico, no soplos, frecuencia cardiaca (FC): 140 Ipm,
frecuencia respiratoria: 20 rpm y tensién arterial (TA): 140/95 mmHg.

Se realiz6 electrocardiograma (ECG) donde se observé flutter auricular comun con
bloqueo variable 2:1 y 3:1 (fig. 1). Se indic6é 15 mg de verapamilo por via
endovenosa en bolo, con lo cual disminuyd la frecuencia ventricular, pero sin
revertir a ritmo sinusal (fig. 2). Se decidi6 ingreso en la Unidad de Cuidados
Coronarios Intensivos con el objetivo de realizar cardioversion eléctrica.

La cardioversion logro revertir a ritmo sinusal, con un choque de 100 J con
corriente bifasica y sin complicaciones en el proceder (fig. 3). La paciente se
recupero rapidamente: TA: 120/70 mmHg, FC: 72 Ipm.

La ecocardiografia reporto dilatacion de la auricula derecha, con tabique
interauricular abombado hacia la auricula izquierda. Se observo valva septal
tricuspidea alongada, adosada al tabique interventricular con desplazamiento hacia
el tracto de salida del VD mayor de 20 mm. Con doppler-color se diagnosticé
insuficiencia tricuspidea severa (fig. 4).

Todos estos hallazgos son compatibles con anomalia o enfermedad de Ebstein.

REVISION DE LA ENFERMEDAD

La AE fue descripta primeramente por Wilhelm Ebstein en 1866 y se diagnostico
sobre la base del desplazamiento dentro del VD y adosamiento de una valva septal
rudimentaria y un abombamiento de las valvas anterior y posterior de la tricUspide,
asociado a la ausencia de valvula de Tebesio y un foramen oval permeable. Sus
originales hallazgos, desplazamiento valvar y displasia valvar; posteriormente
constituyeron un amplio espectro de la AE.?

Es una malformacion rara que tiene una prevalencia del 0,03 al 0,6 % del total de
cardiopatias congénitas (CC), que representa el 40 % de las malformaciones
congénitas de la valvula tricuspide; con una incidencia 1:20 000 nacidos vivos.*

La descripcion ecocardiogréafica bidimensional inicial de la AE, realizada por Tajik y
Lundstrom en 1973, releg6 al cateterismo invasivo para casos de AE muy
complejos.

Embriologia y anatomia de la valvula tricuspide

En el estadio posasa temprana los cojines lateral izquierdo, derecho, inferior y
superior del canal auriculoventricular (AV) aparecen dentro de sus orificios.
Simultdneamente aparecen las crestas conales sinistro-ventral y dextro-dorsal y las
paredes ventriculares, todas participan en el desarrollo embriolégico de las valvas
AV.

Las valvas tricuspideas son tres: anterior, septal y posterior. La valva posterior se
origina del cojin lateral derecho, la valva septal del cojin inferior. La valva anterior
tiene origen dual: la porcion medial (septal) se origina de la cresta conal dextro-
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dorsal y la porcion lateral del cojin lateral derecho. El tejido valvar inicialmente es
muscular y por diferenciaciéon celular se transforma en tejido conectivo, mientras
que las cuerdas tendinosas y los musculos papilares se desarrollan a través de un
proceso de diverticulizacién y socavacion de las paredes ventriculares. Cualquier
anormalidad en el proceso de desarrollo los cojines inferior y lateral derecho del
canal AV y de la cresta conal dextro-dorsal, asi como cualquier falla en el proceso
de diverticulizacién y socavacion de las paredes ventriculares, resultara en un
desarrollo anormal del aparato valvular tricuspideo.®

Manifestaciones clinicas en el adulto

Los casos mas leves pueden dar clinica en forma de disnea y fatiga durante el
ejercicio fisico. Ello es secundario a la insuficiencia tricuspidea severa y a la
disfuncién ventricular derecha. De forma ocasional puede detectarse en la
adolescencia en un estudio radiolégico que demuestre una gran cardiomegalia
estando el paciente asintomatico.

La presencia de arritmias oscila entre un 22 hasta un 42 % de los pacientes. Estan
provocadas por la propia distensién auricular o por el sustrato anatémico anormal.
Es en esta edad donde aparecen con mas frecuencia la presencia de palpitaciones,
secundarias a la presencia de preexcitacion, fibrilaciéon auricular o flutter. Ello puede
ser el desencadenante hacia la insuficiencia cardiaca.®

En cuanto al examen fisico se puede encontrar un primer ruido cardiaco bajo, soplo
sistolico por insuficiencia tricuspidea; y el segundo ruido puede presentarse con
gran variaciéon, desde un segundo ruido normal, pasando por ruido Unico hasta su
desdoblamiento paradéjico.’

Métodos diagndsticos

El ECG puede presentar bajo voltaje del QRS, bloqueo de rama derecha, bloqueo
AV de primer grado y crecimiento auricular. En el adulto es frecuente la taquicardia
supraventricular paroxistica, flutter o fibrilacién auricular, preexcitacién y
taquicardia ventricular.

El telecardiograma en el adulto con AE y funcioén del VI conservada suele
presentarse con diferentes grados de cardiomegalia a expensas del borde derecho
de la silueta cardiaca. No asi ante la presencia de IC, IT severa, cianosis o arritmia
supraventricular significativa que puede acompafarse de claros signos congestivos
hilares y con derrame pleural.

El ecocardiograma evidencia el diagnéstico. En casi todos los casos la AE se
presenta con situs solitus, concordancia atrioventricular y concordancia
ventriculoarterial, con los grandes vasos normalmente relacionados. El aparato
valvular entero es displasico, considerado por algunos como parte de la anomalia.
El anillo valvular tricuspideo casi siempre dilatado y el grado de desplazamiento
valvar, variable, siempre es minimo en la valva posterior. La valva anterior es
normal.
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En la forma severa, que es mas frecuente, la posterior esta aplicada a la pared
ventricular y existe una valva septal rudimentaria. Ambas pueden presentar
diferentes grados de displasia con engrosamiento y bordes enrollados.

Generalmente observa una mega auricula derecha, que en realidad se trata de un
VD atrializado y la valva septal tricUspide elongada, largamente adosada al tabique
interventricular con desplazamiento mayor de 8 mm/m? (mas de 20 mm desde su
origen). La valva anterior aparece como navegando adosada al anillo tricuspideo y
unida a la pared ventricular por cuerdas tendinosas y musculo papilar anormales.
Puede estar fenestrada y causar diferentes grados de obstruccién al tracto de
entrada o de salida del VD, inclusive unirse a las valvas septal o posterior. El
desplazamiento valvar alcanza la unidn del tracto de entrada con la porcion
trabecular del VD.

El doppler-color evalla la severidad de la IT y la presencia de defecto septal
interauricular tipo ostium secundum o foramen oval permeable. Debido a la
presencia de fenestraciones en la valva anterior se puede observar mas de un jet
tricuspideo regurgitante.®

La practica de la ecocardiografia ha desplazado los estudios invasivos como
métodos diagndésticos. Puede estar indicado realizar estudios angiohemodinamicos
en casos concretos de asociacidon con atresia pulmonar anatémica o funcional que
plantea dudas en el estudio ecocardiografico, y en calculo de presiones.

Diagnostico diferencial

La AE debe diferenciarse ecocardiograficamente de la presencia de un amplio
espectro de variedades de anomalias del aparato valvular tricuspideo, entre las que
se encuentran la displasia y prolapso valvular, valvula tricispide de doble orificio,
valvula tricuspide en paracaidas, orificio tricuspideo con ausencia del aparato
valvular, atresia tricuspidea por valvula imperforada, y la valvula tricuspide
encabalgada sobre un tabique interventricular mal alineado.®

Tratamiento

El tratamiento de la AE depende de la severidad de los defectos y los sintomas y
signos presentados por el paciente. El objetivo de este es minimizar los sintomas y
evitar futuras complicaciones, como la cardiomegalia progresiva, la insuficiencia
cardiaca y las arritmias.

Los episodios agudos de taquicardia supraventricular, flutter o fibrilacion auricular
se tratan con medicamentos antiarritmicos. Como tratamiento de base se utilizan
los betablogueadores, amiodarona y flecainida. En los pacientes que presentan
episodios recidivantes de taquicardias incesantes y/o sindrome de Wolf-Parkinson-
White es recomendable proceder al estudio electrofisiolégico y ablacién de la via
accesoria.

En el caso de presentarse sintomas y signos de insuficiencia cardiaca se impondra
tratamiento para estos, que incluiran diuréticos y digoxina. La funcién de los
inhibidores de la enzima conversora de angiotensina y betabloqueadores,
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medicamentos usados frecuentemente en el tratamiento de otras formas de IC, no
estan bien establecido en los pacientes con AE que desarrollan IC.

La cirugia esta indicada en los casos de pacientes sintomaticos que no responden al
tratamiento médico.®*° Gracias a que en los ultimos afios se han mejorado
notablemente los resultados de la cirugia reconstructiva de la valvula tricuspide,
actualmente se recomienda someter al paciente a cirugia antes de que desarrollen
cardiomegalia de grado Ill o IV. La cirugia también esta indicada cuando el
paciente presenta una insuficiencia tricuspidea de moderada a severa. La valoracion
ecocardiografica es muy util para evaluar los elementos de la valvula tricaspide y
predecir la posibilidad de cirugia reconstructiva. Si la valva anterior es de un
tamafo adecuado y no se observa acortamiento importante de sus cuerdas
tendinosas, es muy probable que la cirugia reconstructiva sea exitosa.

Se describen 3 técnicas quirdrgicas:'* reconstruccién plastica y cierre de la CIA
(técnica preferida), reemplazo con valvula biolégica o mecanica, y reemplazo
valvular y reconstruccion cardiaca.

Pueden ocurrir arritmias supraventriculares posquirargicas (10-20 %), pero estas
son mejor toleradas y responden mejor al tratamiento farmacolégico.*?

Las anomalias de la valvula tricispide persisten luego de la operacién, como son los
grados menores de regurgitacion tricuspidea bien toleradas. La mortalidad tardia
vinculada con la restituciéon de la valvula tricispide es del 10-15 %.

COMENTARIOS

A pesar de ser una entidad diagnosticada fundamentalmente en nifios y
adolescentes, ha sido descrita de forma aislada en adultos, fundamentalmente
relacionada con sintomas de insuficiencia cardiaca provocada por la insuficiencia
tricuspidea.

El principal problema del paciente adulto es la inestabilidad eléctrica, debido a la
presencia de taquicardias ventriculares, taquicardias de reentrada supraventricular,
flutter auricular o fibrilacién auricular. Estas arritmias tienden a hacerse resistente o
de dificil tratamiento con drogas.®

En la literatura médica revisada se ha encontrado pacientes hasta de 69 afios
diagnosticados con la enfermedad,***® pero nunca con la edad de la paciente que
se presenta.

En nuestro caso la paciente se encontraba asintomatica hasta la presencia de la
arritmia que la llevé a acudir al hospital; en los casos descritos también las
arritmias fueron la causa de consulta.***°

CONCLUSION

A pesar de no ser una cardiopatia congénita frecuente, la AE puede ser
diagnosticada en la edad adulta, en pacientes asintoméaticos que acuden al hospital
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por sintomas de insuficiencia cardiaca y arritmias. El ecocardiograma continta
siendo el examen complementario de eleccidon en esta entidad.
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Fig. 1. Electrocardiograma de la paciente al llegar al hospital. Se
observa flutter auricular, con bloqueo AV variable y respuesta
ventricular acelerada.

http://scielo.sld.cu 98



Revista Cubana de Medicina Militar.2009;38(3-4)91-100

| 1)'|J " cct frert st el e ppter e e ml' Wﬁw'ﬂ.r\ﬁ

b ."u-—-v—l-.u-

Fig. 2. Electrocardiograma despueés del tratamiento con verapamilo endovenos
Se observa flutter auricular con disminucion de su respuesta ventricular.
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Fig. 3. Electrocardiograma luego de la cardioversion eléctrica. Ritmo sinusal
con contracciones auriculares prematuras aisladas.
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VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; TRIC: valvula tricispide;
MIT: valvula mitral; AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda.

Fig. 4. Ecocardiograma donde se observa el desplazamiento de la valva
septal de la tricuspide hacia el tracto de salida del VD, lo cual produce un
aumento del didmetro de la AD a expensas del VD.
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