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INTRODUCCION.

La anomalia de Ebstein es Ia malformacién congénita de la valvula tricispide mds frecuente,
varfa desde una discreta alteracién anatémica con poca o ninguna manifestacion clinica hasta el
defecto grave incompatible con la vida.

Esta cardiopatia puede asocinrse con otras malformaciones congénitas a nivel cardiaco como el
defecto septal auricular, estenosis o atresia pulmonar, defecto septal interventricular,
persistencia  del conducto arterioso, altcraciones de la vélvula  mitral, discordancia
atrioventricular y ventriculoarterial ademds de alteraciones del sistema de conduccidn.

Por la gran variabilidad de la evolucion clinica asi como por la mortalidad derivada de este
padecimiento es importanle definir los factores asociados con el incremento de la morbi-
mortalidad de los pacientes dingnosticados en el servicio de cardiopatias congénitas del
Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XX1.

Con base en lo anterior se plantean los siguientes problemas:

1.- ¢Cudl es la incidencia de la enfermedad de Ebstein en ¢l servicio de Cardiopatfas Congénitas
en nuestro medio?

2.- En los pacientes con diagnostico de enfermedad de Ebstein jeudles son los factares
asociados a la mortalidad?.

3.- En los pacientes con diagndstico de enfermedad de Ebstein jeudles son las nalformaciones

congénitas asocindas? y si estas influyen en su evolueion.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS.

La enfermedad de Ebstein, malformacién de la vdlvula tricuspide descrita inicialmente por
Wilhelm Ebstein en 1866, y reconocida en estudios posteriores hasta aquél en el que se
sefialaron las bases del diagndstico clinico en 1949 por Tourniare, estd caracterizada por grados
variables de displasia y adosamiento valvular a la pared ventricular derecha, lo que detenmina
que el orifico funcional de la vilvula se desplace hacia el interior de la cdmara ventricular, la
cual se divide en dos porciones: una comprendida entre la unidn atrioventricular y el orificio
funcional (porcion atrializada) y otra por debajo del mismo que constituye la porcién funcional
del ventriculo derecho (1,2,3). La enfermedad de Ebstein constituye aproximadamente 1% de
todas las malformaciones congénitas,

Ll adosamiento valvar es el rasgo patolégico que define a la enfermedad de Ebstein, mientras
que la agenesia parcial o total de tejido valvar caracteriza a la ausencia de la villvula tricspide,
la cual se define como una forma de displasia y debe diferenciarse de la condicion en la que el
tejido valvar existe pero adherido a la superficie endocdrdica del ventriculo derecho, como
ocurre en la enfermedad de Ebstein (4,5).

Las alteraciones hemodinamicas en la enfermedad de Ebstein son debidas a la regurgitacion
tricuspidea y los sintomas generalmente estdn relacionados con el grado de regurgitneion
tricuspidea (6,7).

Esta cardiopatin puede asociarse con otras malformaciones congénitas a nive] cardiaco como el
defecto septal auricular, estenosis o atresia pulmonar, defecto septal imcrventricnlulr,
persistencia  del conducto  arterioso, alteraciones de la vélvela  mitral, discordancia
atrioventricular y ventriculo artcrial ademds de Ins alteraciones en el sistema de conduecién,
donde destaca la taquicardia ventricular y el slndrome de Wolff Parkinson White; s¢ ha
reportado muerte sibita en el 2.6% de estos pacicntes (6).

Con ¢l advenimiento de la ccocardiografia bidimensional, la enfermedad de Libstein es

diagnosticada mas frecuentemente en ctapas tempranas donde existe una alta mortalidad y
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riesgo importaste de deterioro hemodindmico y muerte sibita (8,9).

La insuficiencia cardiaca aislada es poco comiin, puede ser precipitada por asyitmins, infeceién
pulmonar o infarto pulmonar, los pacientes con insuficiencia cardinca crénica, frecuentemente
cursan con cardiomegalia considerable, episodios de taquicardia y estdn siempre ciandticos,
La insuficiencia cardiaca, la gravedad de la cianosis y In frecuencia de anitmias son las causas
mds frecuentes de muerte en estos pacientes (10).

La ecocardiografia mode M permite una deteccion especifica de la anomalia; se ba visto que un
intervalo superior a 0.065 seg. entre el cierre de la vilvula mitral y la vélvula tricispide ey
caracteristico de esta cardiopatin; por otra parte, Ta dilatacion significativa del ventriculo
derecho, aunado a un movimicnlo anormal de la valva anterosuperior y movimiento septal
parnddjico refuerzan el diagnéstico.  La ccocardiografla bidimensional utilizando fas
aproximaciones subcostal o apical permite con mayor seguridad hacer el diagnéstico de la
enfernedad definiéndose con esta téenica el sitio de implantacion de la vélvula tricispide, e}
adosamiento de los velos valvulares en fa pared ventricular, el tamaito de la porcién atrializada
del ventriculo derecho y el tamafio de las cavidades derechas. Lo medida del grado de
iniciacion anormal puede ser cuantificada al conocer 1a distancia entre el anitlo tricuspideo y el
punto de flotacidn de s valva septal posterior (10,11).

El tratamiento quinirgico estd indicado en aquellos casos con insuficiencia tricuspidea scvera;
con cianosis moderada o grave ¢ insuficiencia cardiaca, el tipo de tratamiento dependerd de las
caracteristicas funcionales del ventriculo derccho.  Existe cierta controversia en cuanto al
momeuto oportuno del tratamiento; la edad, la hipoxia y la limitacién fisica no son
itnpedimentos para el tratamiento. La mortatidad es mayor en aquellos enfermos con clase
funcional 1V y cardiomegalia importante (12.13,14).

Nuinerosos estudios han documentado el posible papel que juega la exposicion a sustancias
teratogénicas in ttero cn la génesis de esta enfermedad como es el caso del litio (15).

Varios son los factores que afectan 1a sobrevida de los pacientes con enfermedad de Ebstein:

clase fimcional, niveles de hemoglobina, presion auricular derecka, sintomatologla durante el
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periodo neonatal y cirugfa cardiaca (16,17).

La enfermedad de Ebstein se ha visto asociada con atresin pulmonar con septum
interventricular fntegro hasta en el 10% de los cosos de esta dltima ; Ia transposicion de los
grandes vasos es otra asociacidn frecuente (18,19).

atresia pulmonar con septum interventricular fntegro asociado a enfermedad de Ebstein se ha
visto en el 10% de los casos donde Ja transposicidn de los grandes vasos se asocia
frecuentemente (18,19).

La cardiopatfa es compatible con sobrevida larga, Ia mayor parte de los pacientes sobreviven
hasta la segunds, tercera o cuarta década de In vidn; la cianosis, la insuficiencia cardiaca, los
soplos y el retraso en el desarrollo no son especificos.  En muchos casos la sospecha
diagndstica se debe a una crisis de taquicardia en un niflo ciandtico, en otros In malformacion es
tan grave que causa la muerte en el periodo neonatal y atin en la ctapa intrauterina (20,21,22).
El estudio radioldgico es un excelente procedimiento en ol diagnéstico de la enfermedad de
Ebstein ya que ofrece datos muy sugestivos por las caracteristicas que adquiere In silueta
cardiaca y la circulacion pulmonar; en menos del 10% de los casos el cornzon tiene tamaiio
normal, la cardiomegalia observada en la tele de torax es el hallazgo mds Hamatwvo, ¢l contomo
de Ja silueta es similar a un balon de football americano, ¢l pediculo vascular es angosto, la
cardiomegalia estd producida fundamentalmente por fa dilatacién de la aureula derecha

(23,24,25).



OBJETIVO GENERAL.

- Se determind la incidencia, evolucion y factores asocindos a la enfermedad de Ebstein

diagnosticada en el Servicio de Curdiopatias Congénitas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

1.- Se determind la incidencia y la evolucion clinica de la enfermedad de Ebstein diagnosticada
mediante ultrasonido Doppler color.

2.- Se determiné la mortalidad de la enfermedad de Ebstein en el servicio de Cardiopatias
Congénitas.

3.- Se determind ¢l tipo de malformacion congénita asociada n la enfermedad de Ebstein,

4.~ Se reconocié los factores de mal pranéstico para la mortalidad en pacientes con enfermedad

de Ebstein,
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RIPOTESIS DE TRABAJO.

1.- La incidencia de enfermedad de Ebstein en ¢l Hospital de Cardiologia durante el periodo de
1992-1995 es similar a la descrita por otros autares,
La incidencia de enfermedad de Ebstein en el Haspital de Cardiologia durante ¢l periodo de
1992-1995 ¢s diferente a la deserita por otros autores.,
2.- Los pacientes con enfermedad de Ebstein ticnen una alta mortalidad durante el primer afio
de vida.

Los pacientes con enfermedad de Ebstein ticnen baja mortalidad durante ¢l primer affo 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 cardfacas.
4.- El detesioro de Ia clase funcional, la presencia de cianosis, de cardiomegalia e insuficiencia
cardiaca son factores de mal prondstico para la sobrevida en pacientes con enfermedad de
Ebstein.

1 deterioro de la clase funcional y la presencia de cianosis, cardiomegalia ¢ insuficiencia

cardiaca tiene poca influencia en la sobrevida de fos pacientes con enfermedad de Ebstein,



- Casos

- Observacional.

- Analitico
- Causa-efecto.
- Retrospectivo

- Longitudinal

DSENO DEL ESTUDIO.
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MATERIAL Y METODOS.

UNIVERSO DE TRARAJO :

Se incluyeron a todos los pacientes  con cnfermedad de Ebstein en edad pedidtrica
diagnosticados en el servicio de Cardiopatias Congénitas del Hospital de Cardiologfa del
Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el perfodo comprendido de enero de 1992 a

diciembre de 1995.



CRITERIOS DE INCLUSION:

- Pacientes pedidiricas con dingnostico de enfermedad de Ebstein mediante ecocardiografia

Doppler color.

CRITERIOS DE NO INCLUSION:

- Pacientes en los que nrediante ceocardiogratia Doppler color se desearte la enfermiedad de
Ebstein

- Pacientes sin reporte oficial y/o expediente clinico,

- Casos en los que, luego de su muerte se haya descartado por anatomia patolégica la

enfermedad de Ebstein.



CONSIDERACIONES ETICAS :

I'n Ia realizacion del presente protocolo no existe ningin riesga para los pacientes ya que la

informacion anicamente sera obtenida de los expedientes clinicos de manera confidencial,

RECURSOS HUMANOS :

Participardn activamente los médicas cardiologos del servicio de Cardiopatias Congénitas v el

personal de archivo clinico.

FACTIBILIDAD :

11 Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XX1 cuenta con la infraestructura

y material téenico para realizar el proyeceto sin necesidad de recurrir a empleo de recursos o

inversiones adicionales,

DIFUSION DE RESULTADOS :

El presente estudio servird de Tesis Recepeional para coneluir la Especialidad de Cardiologia

en el Hospital de Cardiologfa del Centro Médico Nacional Siglo XXI, sc presentard en el

Congreso Nacional de Cardiologia y se publicard en una revista nacional.



CRONOGRAMA DE TRABAJO :

Actividad

1.- Realizacién del Protocolo.

2.- Correccion del Protocolo.

3.- Recoleceion de datos
(Revisidn de expedientes).

4.- Andlisis 4e la Itformacidn

5.~ Presentacion de resultados

Tiempo
Un mes

Un mes.

Tres meses,

Un mes.

Un mes,



METODOLOGIA:

Se analizaron los expedientes de los pacientes pedidtricos diagnosticades con enfermedad de
Ebstein que han sido estudiados en el Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional
Siglo XXI del perfodo camprendido de enero de 1992 a diciembre de 1995.

De dicho expediente se registraron variables de la Historia Clinica, se hizo énfasis en los
antecedentes prenatales, perinatales, edad del diagndstico, cuadro clinico, clase funcional,
caracteristicas  ccocardiogrificas, manejo  instituido,  hallazgos  electrocardiogrificos,
radiologicos, mancjo quirirgico, mortulidad y anatomia patoldgica en aquellos pacientes cue

contaron con nccropsia

ANALISIS ESTADISTICO:

- Se elabord una hoja de captacion de datos, que se vaciard cn ¢l programa computacional
EXCEL, de una microcomputadora personal,

- Se realizo esmdisticn descriptiva para las variables discretas y se hizo una correlacion entre
cllas: magnitud del padecimiento. edad al diagnostico, asociacién con otras malformaciones,
grado de cardiomegalia, mortalidad, clase funcional, ete. y se compararon las frecuencias
mediante prucbas de ji-cuadrada. Se consideraran significativas las diferencias a un nivel de

p0.05.
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DEFINICION DE VARIABLES :

IDENTIFICACION DE VARIABLES,

Variables Dependientes:

1.- Mortalidad,

2.- Clase funcional I, CF II, CF lil y CF IV segin la NYHA.,
3.- Cardiomegalia,

4.~ Alteraciones clectrocardiograficas.

5.- Alteraciones ecocardiogrificas,

Variables Independientes:

1.- Enfermedad de Ebstein

2.- Malformaciones congénitas asociadas.
3.- Ednd al diagnostico.

4.- lidad det paciente.

5.- Sexo.
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DEFINICION OPERATIVA DE LAS VARIABLES.

1.- Mortalidad : Fallecimiento ocurrido en cualquicr etapa de cvolucién de la enfermedad.

2.- Clase funcional: Determinacion de la capacidad para realizar las actividades de acuerdo a la
NYHA,

3.~ Cardiomegalia: Medicion del grado de crecimiento de la estructura cardiaca expresada en
grados de acuerdo al indice cardiotordcico: grado 1 de 51 a 62%, grado 1t de 63 a 75%, grado
11 de 76 a 88%, grado 1V de 89 a 100% (26).

d.-Alieraciones electrocardiograficas: Anormalidad de los diferentes intervalos asi como
alteraciones en el ritmo y la conduccion.

5.- Alteraciones ecocardiograficas: Mediante ecocardiografia modo M como bidimensional y
Doppler color, se identificardn las alteraciones valvulares asi como de las diferentes estructuras,
6.- Malformaciones congénitas : Otras malformaciones de la estructura cardiaca asociadas a lu
enfermedad de Ebstein,

7.- Lidad al diagnostico: 1dad en la que se documento el diagndstico de la enfermedad de

Ebstein.
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RESULTADOS ;

Se estudiaron un total de [8 pacicates con enfermedad de Ebstein dingnosticados nxdiante
ecocardiografia 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 det sexo masculino (50%)
y hueve pacientes del sexo femenino (50%). (grafica 1)

Se encontré un rango de edad de {1 meses a 17 aflos para un promedio de 7 afios. (tabla 1)

La clase funcional que predominante fue CF Il con 8 pacientes (44%). CF [ : 7 pacientes (38%)
y la clase funcional HI con tres pacientes (16%). (grafica 2).

En cuanto a la placa de rayos X, 5 pacientes se encontraron sin cardiomegalia (27%),
cardiomepalia grado 1 con 6 pacicates (33%), cardiomegalia grado If con dos pacientes (11%),
cardiomegatia grado Tt con tres pacientes (16%) y con cardiomegalia grado 1V son solo dos
pacicntes ([ 1%). (grdfica 3).

El electrocardiograma se encontrd normal en tres pacientes (16%), con BCRDHI 8 pacientes
(44%), BCRDHH y datos de crecimiento de avricula derecha en tres pacientes (16%), con
datos de crecimicnto de auricula derecha aislada en un paciente (5%), con Sindrome de Wolff
Parkinson White en 2 pacientes (11%). (grifica 4)

Nueve pacientes presentaron cianosis (50%), y mieve pacientes (50%) no presentaron cianosis,
(grdfica 5).

Un pacicnte presentd asociacion de enfermedad de Ebstein con comunicacion interventricular
(CIV) y 4 pacientes (22%) asociacion de enfermedad de Ebstein con comunicacion
interauricular (CIA), en un paciente se encontrd enfermedad de Ebstein asociada a ventana
sorto-pulmonar y persistencia del conducto arterioso (PCA).

Dos pacientes requirieron de cirugia (11%), en un paciente sc realizd fistula de Blalock



Taussing y cn otra se realizé cierre del conducto arterioso. (gréfica 6).

Del total de los pacicntes estudiados se presentd una sola defuncién (5%), 4 lioras posteriores
al cateterismo por insuficiencia cardiaca,

En doce pacientes se les diagnosticd Ia enfermedad al nacimiento y los demas a los 4, a los 6, 4

los 9 y a los 10 nflos. (grdfica 7)



ENFERMEDAD DE EBSTEIN

DISTRIBUCION POR SEXO

MASCULINO (9)

FEMENINO (8)
50%

Grafica 1.
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'ENFERMEDAD DE EBSTEIN

DISTRIBUCION POR EDAD

EDAD No.PACIENTES
1 ANO 4
3 ANOS 4
4 ANOS 1
5 ANOS 2
6 ANOS 1
9 ANCS 1
11 ANOS 1
13 ANOS 1
15 ANOS 2
17 ANOS 1

Tabla 1.

§t
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' ENFERMEDAD DE EBSTEIN

CLASE FUNCIONAL

CF1 (7)
38,9%

CF I (3)

CF 1l (8) 18,7%

44,4%

Grafica 2.

124
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" ENFERMEDAD DE EBSTEIN
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DISCUSION ;.

La incidencia de enfermedad de Ebatein fue del 1.1% de las cardiopatias congénitas
dingnosticadas en nuestro servicio por estudio de ecocardiogmfla Doppler, similar a lo
reportado por la literatura (3).

La distribucion de 1a enfermedad no tiene predominio por sexo (1).

La evolucidn es variable pudiendo manifestarse desde el recién nacido (10), en esta revision la
mayor parte de pacientes fueron diagnosticados en esta edad, mediante ecocardivgrafia
Doppler.

En el clectrocardiograma la enfermedad de Ebstein puede acompafiarse de sindiome Je Wolff
Parkinson Withe, datos de crecimiento de auricula derecha o bloqueo de rama derecha del haz
de His, siendo esta ultima la asociacion mas frecuente,

Esta patologia fue tmtada en la gran mayoria de pacientes exclusivamente con manejo médico,
la correceion quirurgica de la enfermedad de Ebgtein {ud necesaria en un solo paciente, ¢l cual
presentaba cianosis, cardiomegalia y CF 1II; y la comeccidn de un defecto asociado
(persistencin de} conducio arterioso), en otro mas durante el tiempo de seguimiento. Mas de un
tercio de pacientes permanecian en CF [y mas del 80% en CF [1-111.

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

Solo un paciente de esta serie murio, este presentaba gran deterioro de su estado general, con
cianosis, e insuficiencia cardiaca agudizada; on la radiogmfla de térax cardiomegalia. Por lo

cual se cateterizo de urgencia, falleciendo 4 horas después.



CONCLUSIONES :

1. Laincidencia de la Enfermedad de Ebstein fue en nuestra poblacion similar a lo reportado en

la literatura.

11, La mortalidad de la Enfermedad de Ebstein en este grupo de pacientes fue baja,

NLLa presencia de cianosis, cardiomegalia, insuficicncia cardiaca, son predictores de mal

prondstico.
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