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INTRODUCCION. 

La anomalía de Ebstein es la malformación congénita de la válvula tricúspide más frecuente, 

varía desde una discreta alteración anatómica con poca o ninguna manifestación clínica hasta el 

defecto grave incompatible con la vida. 

Esta cardiopatía puede asociarse con otras malformaciones congénitas a nivel cardiaco como el 

defecto septal auricular, estenosis o utresia pulmonar, defecto septal interventricular, 

persistencia del conducto arterioso, alteraciones de la válvula mitra!, discordancia 

atrioventricular y ventriculoarterial además de alteraciones del sistema de conducción. 

Por la gran variabilidad de la evolución clínica asa como por la mortalidad derivada de este 

padecimiento es importante definir los factores asociados con el incremento de la inorbi-

mortalidad de los pacientes diagnosticados en el servicio de cardiopatías congénitas del 

Hospital de Cardiología del Centro Médico Nacional Siglo XXI. 

Con base en lo anterior se plantean los siguientes problemas: 

¿Cuál es la incidencia de la enfermedad de Ebstein en el servicio de Cardiopatfas Congénitas 

en nuestro medio? 

2.- En los pacientes con diagnóstico de enfermedad de Ebstein ¿cuáles son los factores 

asociados a la mortalidad?. 

3.- En los pacientes con diagnóstico de enfermedad de Ebstein ¿cuáles son las malformaciones 

congénitas asociadas? y si estas influyen en su evolución. 
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS. 

La enfermedad de Ebstein, malformación de la válvula tricúspide descrita inicialmente por 

Wilhelm Ebstein en 1866, y reconocida en estudios posteriores hasta aquél en el que se 

señalaron las bases del diagnóstico clínico en 1949 por Tourniare, está caracterizada por grados 

variables de displasia y adosarniento valva lar a la pared ventricular derecha, lo que determina 

que el orifico funcional de la válvula se desplace hacia el interior de la cámara ventricular, la 

cual se divide en dos porciones: una comprendida entre la unión atrioventricular y el orificio 

Nacional (porción atrializada) y otra por debajo del mismo que constituye la porción funcional 

del ventrículo derecho (1,2,3). La enfermedad de Ebstein constituye aproximadamente 1% de 

todas las malformaciones congénitas. 

1'l adosamiento valvar es el rasgo patológico que define a la enfermedad de Ebstein, mientras 

que la agenesia parcial o total de tejido valvar caracteriza a la ausencia de la válvula tricúspide, 

la cual se define como una forma de displasia y debe diferenciarse de la condición en la que el 

tejido valvar existe pero adherido a la superficie endocárdica del ventrículo derecho, como 

ocurre en la enfermedad de Ebstein (4,5). 

Las alteraciones hemodinámicas en la enfermedad de Ebstein son debidas a la regurgitación 

tricuspídea y los síntomas generalmente están relacionados con el grado de regurgitación 

tricuspídea (6,7). 

Esta cardiopatía puede asociarse con otras malformaciones congénitas a nivel cardíaco como el 

defecto septal auricular, estenosis o atresia pulmonar, defecto septal interventricular, 

persistencia del conducto arterioso, alteraciones de la válvula mitral, discordancia 

atrioventricular y ventriculo arterial además de las alteraciones en el sistema de conducción, 

donde destaca la taquicardia ventricular y el síndrome de Wollf Parkinson White; se ha 

reportado muerte súbita en el 2.6% de estos pacientes (6). 

Con el advenimiento de la ccocardiografia bidimensional, la enfennedad de Ebstein es 

diagnosticada más frecuentemente en etapas tempranas donde existe una alta mortalidad y 
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riesgo importante de deterioro hcmodinámico y muerte súbita (8,9). 

La insuficiencia cardíaca aislada es poco común, puede ser precipitada por atribulas, infección 

pulmonar o infarto pulmonar, los pacientes con insuficiencia cardiaca crónica, frecuentemente 

cursan con cardiomegalia considerable, episodios de taquicardia y están siempre cianótieos. 

La insuficiencia cardiaca, la gravedad de la cianosis y la frecuencia de arritmias son las causas 

más frecuentes de muerte en estos pacientes (10). 

La ecocardiografia modo M permite una detección específica de la anomalía; se ha visto que un 

intervalo superior a 0.065 seg. entre el cierre de la válvula mitrar y la válvula tricúspide es 

característico de esta cardiopatía; por otra parte, la dilatación significativa del ventrículo 

derecho, aunado a un movimiento anormal de la valva anterosuperior y movimiento septal 

paradójico refuerzan el diagnóstico. 	La ecocardiogrufia bidimen.sional utilizando las 

aproximaciones subcostal o apical permite con mayor seguridad hacer el diagnóstico de la 

enfermedad definiéndose con esta técnica el sitio de implantación de la válvula tricúspide, el 

adosamiento de los velos valvulares en la pared ventricular, el tamaño de la porción atrializada 

del ventrículo derecho y el tamaño de las cavidades derechas. La medida del grado de 

iniciación anormal puede ser cuantificada al conocer la distancia entre el anillo tricuspídeo y el 

punto de flotación de la valva septal posterior (10,11). 

El tratamiento quirúrgico está indicado en aquellos casos con insuficiencia tricuspídea severa; 

con cianosis moderada o grave e insuficiencia cardiaca, el tipo de tratamiento dependerá de las 

características funcionales del ventrículo derecho. Existe cierta controversia en cuanto al 

momento oportuno del tratamiento; la edad, la hipoxía y la limitación física no son 

impedimentos para el tratamiento. La mortalidad es mayor en aquellos enfermos con clase 

funcional IV y cardioniegalia importante (12.13,14). 

Numerosos estudios han documentado el posible papel que juega la exposición a sustancias 

teratogénicas in útero ca la génesis de esta enfermedad como es el caso del litio (15). 

Varios son los factores que afectan la sobrevida de los pacientes con enfermedad de Ebstein: 

clase funcional, niveles de hemoglobina, presión auricular derecha, sintomatología durante el 
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período neonatal y cirugía cardíaca (16,17). 

La enfermedad de Ebstein se ha visto asociada con atresia pulmonar con septuzn 

interventricular Integro hasta en el 10% de los casos de esta última ; la transposición de los 

grandes vasos es otra asociación frecuente (18,19). 

atresia pulmonar con septum interventricular íntegro asociado a enfermedad de Ehstein se ha 

visto en el 10% de los casos donde la transposición de los grandes vasos se asocia 

frecuentemente (18,19). 

La cardiopatía es compatible con sobrevida larga, la mayor parte de los pacientes sobreviven 

hasta la segunda, tercera o cuarta década de la vida; la cianosis, la insuficiencia cardiaca, los 

soplos y el retraso en el desarrollo no son específicos. En muchos casos la sospecha 

diagnóstica se debe a una crisis de taquicardia en un niño cianótico, en otros la malformación es 

tan grave que causa la muerte en el período neonatal y aún en la etapa intrauterina (20,21,22). 

El estudio radiológico es un excelente procedimiento en el diagnóstico de la enfermedad de 

Ebstein ya que ofrece datos muy sugestivos por las características que adquiere la silueta 

cardíaca y la circulación pulmonar; en menos del 10% de los casos el corazón tiene tamaño 

normal, la cardiomegalia observada en la tele de tórax es el hallazgo más llamativo, el contorno 

de la silueta es similar a un balón de football americano, el pedículo vascular es angosto, la 

cardiomegalia está producida fundamentalmente por la dilatación de la aurícula derecha 

(23,24,25). 



OBJETIVO GENERAL 

- Se determinó la incidencia, evolución y factores asociados a la enfermedad de Ebstein 

diagnosticada en el Servicio de Cardiopatias Congénitas. 

OBJETIVOS ESPECIFICOS. 

I.- Se determinó la incidencia y la evolución clínica de la enfermedad de Ebstein diagnosticada 

mediante ultrasonido Doppler color. 

2.- Se determinó la mortalidad de la enfermedad de Ebstein en el servicio de Cardiopotías 

Congénitas. 

3.- Se determinó el tipo de malformación congénita asociada a la enfermedad de Ebstein. 

4.- Se reconoció los factores de mal pronóstico para la mortalidad en pacientes con enfermedad 

de Ebstein. 
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11IPOTES1S bF TRAI3A.10. 

I .- La incidencia de enfermedad de Ebstein en el Hospital de Cardiología durante el periodo de 

1992-1995 es similar a la descrita por otros autores. 

La incidencia de enfermedad de Ebstein en el Hospital de Cardiología durante el periodo de 

1992.1995 es diferente a la descrita por otros autores.. 

2.- Los pacientes con enfermedad de Ebstein tienen una alta mortalidad durante el primer año 

de vida. 

Los pacientes con enfermedad de Ebstein tienen baja mortalidad durante el primer afta de 

vida. 

3,- La enfermedad de Ebstein se asocia frecuentemente a otras malformaciones estructurales 

cardiacas. 

La enfermedad de Ebstein se presenta en forma aislada sin asociarse a otras 

malformaciones estructurales cardiacas. 

4.- El deterioro de la clase funcional, la presencia de cianosis, de cardiomegalia e insuficiencia 

cardíaca son factores de mal pronóstico para la sobrevida en pacientes con enfermedad de 

Ebstein. 

El deterioro de la clase funcional y la presencia de cianosis, cardiomegalia e insuficiencia 

cardiaca tiene roca influencia en la sobrevida de los pacientes con enfermedad de Ebstein. 

13 



DISEÑO DEL ESTUDIO. 
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- Casos 

Observacional. 

- Analítico 

- Causa-efecto. 

- Retrospectivo 

- Longitudinal 



MATERIAL. Y METODOS. 

UNIVERSO DE TRABAJO 

Se incluyeron a todos los pacientes con enfermedad de Ebstcin en edad pediátrica 

diagnosticados en el servicio de Cardiopatlas Congénitas del Hospital de Cardiología del 

Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el período comprendido de enero de 1992 a 

diciembre de 1995. 
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CRITERIOS DE INCLUSION: 

- Pacientes pedíátrícos con diagnóstico de enfermedad de Ebstein mediante ecocardiogralla 

Doppler color. 

CRITERIOS DE NO INCLUSION: 

• Pacientes en los que mediante ecocardiogratia Doppler color se descarte la enfermedad de 

Ebstein 

- Pacientes sin reporte oticial ro expediente clínico. 

- Casos en los que, luego de su muerte se haya descartado por anatomía patológica b 

enfermedad de Ebstein. 

16 
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CONSIDERACIONES ETICAS : 

En la realización del presente protocolo no existe ningún riesgo para los pacientes ya que la 

información únicamente será obtenida de los expedientes chicos de manera confidencial. 

RECURSOS HUMANOS : 

Participarán activamente los médicos cardiólogos del servicio de ('ardiopatías Congénitas y el 

personal de archivo clínico. 

FACTIBILIDAD : 

El I lospital de Cardiología del Centro Médico Nacional Siglo XXI cuenta con la infraestructura 

y material técnico para realizar el proyecto sin necesidad de recurrir a empleo de recursos o 

inversiones adicionales. 

DIFUSION DE RESULTADOS : 

El presente estudio servirá de Tesis Recepcional para concluir la Especialidad de Cardiología 

en el Hospital de Cardiología del Centro MtIlico Nacional Siglo XXI, se presentará en el 

Congreso Nacional de Cardiología y se publicará en una revista nacional. 



CRONOGRAMA DE TRABAJO : 

Actividad 	 Tiempo 

1.- Realización del Protocolo. 	 Un mes 

2.- Corrección del Protocolo. 	 Un mes. 

3.- Recolección de datos 	 Tres meses. 

(Revisión de expedientes). 

4.- Análisis de la Información 	 Un mes. 

5.- Presentación de resultados 	 Un mes, 

18 



METODOLOGIA: 

Se analizaron los expedientes de los pacientes pediátricos diagnosticados con enfermedad de 

Ebstein que han sido estudiados en el Hospital de Cardiología del Centro Médico Nacional 

Siglo XXI del período comprendido de enero de 1992 a diciembre de 1995. 

De dicho expediente se registraron variables de la Historia Clínica, se hizo énfasis en los 

antecedentes prenatales, perinataks, edad del diagnóstico, cuadro clínico, clase funcional, 

características ecoeardiográticas, manejo instituido, hallazgos electrocardiográticos, 

radiológicos, manejo quirúrgico, mortalidad y anatomía patológica en aquellos pacientes que 

contaron con necropsia 

ANÁLISIS ESTADISTICO: 

- Se elaboró una hoja de captación de datos, que se vaciará en el programa computacional 

EXCEL, de una microcomputadora personal. 

- Se realizó estadística descriptiva para las variables discretas y se hizo una correlación entre 

ellas: magnitud del padecimiento. edad al diagnóstico, asociación con otras mallbnnaciones, 

grado de cardiomegalia, mortalidad, clase funcional, etc. y se compararon las frecuencias 

mediante pruebas de ji-cuadrada. Se considerarán significativas las diferencias a un nivel de 

p<0.05. 

19 



DEFINICION DE VARIABLES :  

IDENTIFICACION DE VARIABLES. 

Variables Dependientes: 

1.- Mortalidad. 

2.- Clase funcional I, CF II, CF III y CF IV según la NYI IA. 

3.- Cardiomegulia. 

4.- Alteraciones electrocardiográficas. 

5.- Alteraciones ecocardiogralicas. 

Variables Independientes: 

1.- Enfermedad de Ebstein 

2.- Malformaciones congénitas asociadas. 

3.- Edad al diagnóstico. 

4.- Edad del paciente. 

5.- Sexo. 

20 



DEFINICION OPERATIVA DE LAS VARIABLES. 

I.- Mortalidad Fallecimiento ocurrido en cualquier etapa de evolución de la enfermedad. 

2.- Clase funcional: Determinación de la capacidad para realizar las actividades de acuerdo a la 

NYLIA. 

3.- Cardiomegalia: Medición del grado de crecimiento de la estructura cardiaca expresada en 

grados de acuerdo al índice cardiotorácico: grado I de 51 a 62%, grado Il de 63 a 75%, grado 

III de 76 a 88%, grado IV de 89 a 100% (26). 

4.-Alteraciones electrocardiográficas: Anormalidad de los diferentes intervalos asi como 

alteraciones en el ritmo y la conducción. 

5.- Alteraciones ecocardiográficas: Mediante ecocardiografia modo M como bidimensional y 

Doppler color, se identificarán las alteraciones valvulares así como de las diferentes estructuras. 

6.- Malformaciones congénitas : Otras malformaciones de la estructura cardiaca asociadas a la 

enfermedad de Ebstein. 

7.- Edad al diagnóstico: Edad en la que se documentó el diagnóstico de la enfermedad de 

Ebstein. 

21 
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RESULTADOS: 

Se estudiaron un total de 18 pacientes con enfermedad de Ebstein diagnosticados mediante 

ecocardiogralla Doppler color en un periodo comprendido entre enero de 1992 y diciembre de 

1995. 

No hubo diferencia en cuento al sexo ya que fueron nueve pacientes del sexo masculino (50%) 

y nueve pacientes del sexo femenino (50%). (gráfica 1) 

Se encontró un rango de edad de 11 meses a 17 anos para un promedio de 7 anos. (tabla 1) 

La clase funcional que predominante fue CF 11 con 8 pacientes (44%). CF I : 7 pacientes (38%) 

y la clase funcional 111 con tres pacientes (16%). (gráfica 2). 

En cuanto a la placa de rayos X, 5 pacientes se encontraron sin cardiomegalia (27%), 

cardiomegalia grado 1 con 6 pacientes (33%), cardiomegalia grado II con dos pacientes (11%), 

cardiomegalia grado 111 con tres pacientes (16%) y con cardiomegalia grado IV son solo dos 

pacientes (11%). (gráfica 3). 

El electrocardiograma se encontró normal en tres pacientes (16%), con IICRDIIII 8 pacientes 

(44%), 13CRDIIII y datos de crecimiento de aurícula derecha en tres pacientes (16%), con 

datos de crecimiento de aurícula derecha aislada en un paciente (5%), con Síndrome de Wolff 

Parkinson White en 2 pacientes (11%). (gráfica 4) 

Nueve pacientes presentaron cianosis (50%), y nueve pacientes (50%) no presentaron cianosis, 

(gráfica 5). 

Un paciente presentó asociación de enfermedad de Ebstein con comunicación interventticular 

(CIV) y 4 pacientes (22%) asociación de enfermedad de Ebstein con comunicación 

interauricular (CIA), en un paciente se encontró enfermedad de Ebstein asociada a ventana 

corto-pulmonar y persistencia del conducto arterioso (PCA). 

Dos pacientes requirieron de cinigki (11%), en un paciente se realizó Rstula de Blalock 



Taussing yen otra se realizó cierre del conducto arterioso. (gráfica 6). 

Del total de los pacientes estudiados se presentó una sola defunción (5%), 4 horas posteriores 

al cateterismo por insuficiencia cardiaca. 

En doce pacientes se les diagnosticó la enfermedad al nacimiento y los demás a los 4, a los 6, a 

los 9 y a los 10 dios. (gráfica 7) 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
DISTR1BUCION POR SEXO 

MASCUUNO (9) 
50% 

FEMENINO (9) 
50% 

Grafica 1. 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
D1STRIBUCION POR EDAD 

EDAD No.PAC1ENTES 

1 AÑO 4 

3 AÑOS 4 

4 AÑOS 1 

5 AÑOS 2 

6 AÑOS 1 . 
9 AÑOS 1 

11 AÑOS 1 

13 AÑOS 1 

15 AÑOS 2 
17 AÑOS 1 

Tabla 1. 



CF I (7) 
38,9% 

CF 11 (8) 
44,4% 

CF 111 (3) 
16,7% 

ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
CLASE FUNCIONAL 

Gráfica 2. 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
HALLAZGOS RADIOLOGICOS 

RX. NORMAL 
	

CARDIOMEGALIA II 
	

CARDIOMEGALIA IV 
CARDIOMEGALIA 1 
	

CARDIOMEGALIA III 

Gráfica 3. 



ENUMERO DE PACIENTES 

ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS 

140RIAAL 
	

BCROHM • CVD 
	

CAD 
ISCRDHki 
	

SCRDHH • CAD 
	

SX.V4PW 

Gráfica 4. 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
CIANOSIS 

CON CIANOSIS (9) 
50% 

SIN CIANOSIS (9) 
50% 

Gráfica 5. 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
TRATAMIENTO 

MEDICO (16) 
88,9% 

QUIRURGICO (2) 
11,1% 

Gráfica 6. 



ENFERMEDAD DE EBSTEIN 
EDAD AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO 

NACIMIENTO 

45 DIAS 

90 DIAS 

2 AÑOS 

4 AÑOS 

6 AÑOS 

9 AÑOS 

10 AÑOS 	7 
2 	4 	6 	8 	10 	12 

IC3NUMERO DE PACIENTES  

Gráfica 7. 



DISCI16101111 

La incidencia de enfermedad de Ebstein fue del 1.1% de las cardiopatlas congénitas 

diagnosticadas en nuestro servicio por estudio de ecocardiografia Doppler, similar a lo 

reportado por la literatura (3). 

La distribución de la enfermedad no tiene predominio por sexo (1). 

La evolución ea variable pudiendo manifestarse desde el recién nacido (10), en esta revisión la 

mayor parte de pacientes fueron diagnosticados en esta edad, mediante ecocardiogratla 

Doppler, 

En el electrocardiograma la enfermedad de Ebstein puede acompanarse de síndrome ,le Wolff 

Parkinson Withe, datos de crecimiento de aurícula derecha o bloqueo de rama derecha del haz 

de Ría, siendo esta Última la asociación más frecuente. 

Esta patología fue tratada en la gran mayoría de pacientes exclusivamente con manejo médico, 

la corrección quirúrgica de la enfermedad de Ebstein fue necesaria en un solo paciente, el cual 

presentaba cianosis, cardioniegalia y CE III; y la corrección de un defecto asociado 

(persistencia del conducto arterioso), en otro mas durante el tiempo de seguimiento. Mas de un 

tercio de pacientes permanecían en CF I y mas del 80% en CF 

La presencia de cianosis, cardiomegalia e insuficiencia cardíaca se asociaron con aumento de la 

mortalidad. 

Solo un paciente de esta serie murió, este presentaba gran deterioro de su estado general, con 

cianosis, e insuficiencia cardiaca agudizada; en la radiografía de tórax cardioruegalia. Por lo 

cual se cateterizó de urgencia, falleciendo 4 horas después. 
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CONCLUSIONES : 

I. La incidencia de la Enfermedad de Ebstein fue en nuestra población similar a lo reportado en 

la literatura. 

II. La mortalidad de la Enfermedad de Ebstein en este grupo de pacientes fue baja. 

111.1.a presencia de cianosis, cardiomegalia, insuficiencia cardiaca, son predictores de mal 

pronóstico. 

33 
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