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RESUMEN. 

La anomalía •· de Ebstein es la malformación congénita más 

frecllerite de'I¿ vályulafricúspide y esta{ a s4vez~.e~::una ·de las 

::::::~~~tt~1l!l~~jtii~~~t1r!~~~~;'~~~~~~::i::dw:: 
pacien'tes : p'Órtadores de Ebstein y Taquicardia Supraventricular 

sometidos a corrección quirúrgica y ablación por radiofrecuencia. 

Material y métodos. Se estudiaron desde Enero de 1990 hasta 

Mayo del 2001 los exp~,dibll.tes de pacientes pediátricos portadores 

de anomalí~~f de Ebstein llevados a tratamiento quirúrgico y 
•-'••';_. • .:..·~·: ·~ -• -'.~::...,.~- '·-;<'•'' - ,e_ - • 

-·-" ','-;_,, 

ablaciór1de taquicardia supraventricular en el Instituto Nacional de 
i,': ., 

Cardiología . Resultados. Se estudiaron 6 mujeres y 3 hombres. 

Todos po1iadores de Ebstein asociado a arritmia. Al 100% se les 

realizó cirugía correctiva y ablación por radiofrecuencia. A 7 

pacientes se les colocó válvula tipo Carpentier Edwards y a 1 



válvula biológica INC. A 8 pacientes se. les cerró la CIA. No se 

reportan f(lllec.irpientos. Se observó BA V completo en 3 pacientes 

derraníé~· k~ii6árdicos, 1 sangrado mediastinal y la reincidencia de 

arrit~·id~ se ·dio en 2 pacientes. Ccmclusi()nes. El uso de la 

radiofrecuencia durante la reparación quirúrgica en pacientes 

p01iadores de Ebstein asociado a taquicardia supraventricular 

representa una opción con nula mortalidad en el manejo de estos 

enfermos. 
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MATERIAL Y METODOS. 

Se analizaron los expedientes clíniCos del archivo del Instituto 

Nacional de Cardiología Ignacio Chá~6~ .en un .:.periodo 
. . ,', ... ;•e , •.. 

compren~ido d.e Enem de 1~J~"i~T:~~[~~¡J;~50Js. ~~%J;i~~I~yeran 
pacientes .,·_p'eaiátricos · porladof~·~ tdé:·anomalía ele Ebstein asociado 

... · .. :. ·~~·· .. ~.L~·~.>:.:. ·~;0r.··:~,>j~rft;:'>:"< · >. · · · · 
a taquicarC1.ia(:~lihrax~~~i:!.ctil~1\manejados con corrección quirúrgica 

, ... : . ·ti ~-. :;' ,. ,, ... -~'~' ;~- ,.~. '.~,,. ". '.1.~ :·· . ... ., ;_··::. ·_ -"···¡· < - . 

El.·. tipd '§e ~estudio realizado es descriptivo, retrospectivo y 

transversal. 



INTRODUCCIÓN. 

La anomalía de Ebstein es una forma de displasia tricuspídea y la 

malformación congénita más frecuente de la válvula tricúspide a 

nivel de las valvas septal y posterior. Las valvas están deformadas 

y se adhieren en proporción variable al tabique ventricular por 

debajo de la unión auriculoventricular. Varía desde una discreta 

alteración anatómica•· con poca o ninguna manifestación clínica 
- . ·· .. 

hasta eldefectp'gr~ye,incompatible con la vida (1). 
, ··- · L';-:i_·~ >~-~ ¡.>;·<~~>~ .,.:·· ~- t:·.'.'."c ,.- ·, 

·.La evolucfÓ11.d~Iós pacientes portadores de esta anomalía depende 

del grado de disfunción de la válvula tricúspide ya que esto a su 

vez se reflejara en la clase funcional. Los enfermos que se 

encuentran ~n clase funcional I a II tienen un mejor pronóstico en 

comparación a los que estan más limitados, e incluso no requieren 

tratamiento quirúrgico a menos que presenten taquiarritmias (2). 

La mortalidad tardía está alrededor del 20% y los factores 
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responsables son: Ja clase .funcional, la cardiomegalia con índice 

cardiotoraci6o··m~yor a 0.65 ··y la cianosis grave o la hipoxemia 
.. :.'/~. ~/·~.- >;,-~;:~.:- ··.-h~:t·. ~::.~· '.~'<.: .. 

arterial:m~119r:_áÜ,SiQ%,'4e?s:alli1~ación (3) ( 4 ). 
,.···}- 1··::,. <\.;, .. .,~~,~-- }~s;·:·}:~:;¡;::;.:.:;::~~-~-;:;_/t·i.~:¡.('\ 

Otro p'Ur!~g,~·ii~~§i-i~hf~: ··~h~\0~{i~~f~~pstico de los pacientes es la 

asociatiÓri c"OnarritlTifas '1:al~~ i~g~6¿;· Síndrome de Wolf Parkinson 

. White (WPW) taquicardia paroxística supraventricular 

·fibrilación paroxística atrial o flutter atrial, arritm_ias yeritriculares 

como complejos ventriculares prematurosó,:t~c¡'Ü~~~idia. ventricular 

,_ .... . . .. -, 

White. :~1 cual. tiene una incidencia que va del 6 al 26% en 

portadores de anomalia de Ebstein (5). 

El síndrome de WPW es una anomalía hereditaria de la conducción 

que consiste en la presencia de un haz anómalo que al conectar el 

atrio con el ventrículo sin pasar por el nodo A V promueve un 



.. síndrome de preexcitación y cuyas. características 
. . . 

electrocardiográficos consisten en· un intervalo PR corto inferior. a 
:- . .·. •, :·e;.-;_ ¡;-.. • ••, -, 

::-.·-· 

0.12 seg, QRS ebs~rl.6h~~c:>'.~~p~Ú~:>r a 0.12 seg y alteraciones 
. ' . l - .. ~: .•:: ·,·,,·¿_::·_: ;, .. · -.j .. ~:: .;,!!/» ;'>.'.:. 

secundari~s .<Je j~ i~fJb·l~1~i~kciÓ~(g). · .. 
" ' '¡'. ,. - ' 

La indicació·NCll1i1·úrgica para Ebstein se da en aquellos casos con 

insuficÍ611~ia. tricuspídea importante, ·eón cianosis moderada o 
,_ ·; .. .' .. :.:" ·."i' ::. . . ' ·<:';·;:·. ': •";·'\:> .. ·.,.; 

gdrvé: tC~,·:insuficiencia cardíaca. · La\tipresencia de arritmias 
• .·_.-•• ,_ .. ·.-:-.:. ! .' "/,_-,, • - : ;, ·,:' • 

progresiV~p¿¿.ri;~demenfos qtie ªpJy~h ·¡~ indicación quirúrgica (7) 

(8). 
. . 

En pacientes ccm Ebstein la reparación quirúrgica puede consistir 
;_' ·,,·. , .. ' . 

en cambios valvufares de tricúspide con plicatura de porción 

atrializada del VD, Glenn, Fontan e incluso transplante cardíaco. 

Actualmente en aquellos con asociación de taquicardia 

supraventricular se agrega al manejo quirúrgico la ablación por 



. radiofrecuencia.del haz anómalo. Esta técnica ha.tenido resultados 

alentadores · dt::mostrando que las vías anómala.s >pueden ser 

interrum~id~s en más del 90% de .los cas6s ;~,6811. ·tasas de 
' .. ,, , '' . . :.,., . _,~ .,, .. " - '~,.,. { ... ,. . ' 

. . , :;, •.( , . . . • ,, ; t'.;:¿{.';;?}~r;~J',, .··' . . 
, recmTeilcfa qti~ 'oscilan entre, el 3 y: 11 o/o a cofto :~pJazó; por lo cual 

s: h¿ i~~J~rt.·.•.,}.·.~.,.·~ •. ~i~~m.'.'.~,\~~ .. ;~~g~¡t/g¡rfftf ªY~~~~~~;il.tritamiento de 
:: - 7 - : ::". ~ ';-., - ; ' ' ~ i ~ . 

fas · ªf\it~i~f:.!/~bM:·~'.~6\~~té ' .. cól1 !Ebstein. Actualmente se puede 

. reálizar,;p~r~fiTib:4i.9Cci1·.~blaC.Íól1cpor .radiofrecuencia tranquirúrgica 
. -- ,. .. _ ,: : "·: :· .. :~\- .._::~~:t<:~;:~4~:::;'->J<.\~_;\4:/:;' -(:::~--- - . ~--_ > .. -. 

las corídiciC>n·é~; ~nafomicás de la gran dilatación de la aurícula 

derecha (9) (1 O). · 



.. OBJETIVO. 

Valorar la morbimortalidad a los 30 días del postoperatorio en 

pacierite~ port~clcirbs 'de··.anÓmalía ':cle,,Ebs;teirr··~n ·.·.asociación•·.· c~n 
-': . :. ·:-:>. '·-,- ,::._ :_ '.;. ~;~'..::~' ··:' _::·: ',-,". - :, :> ;'.. " .. ;':/~'.:·.·-. _-.~:,---~.;: -· :.,_ -, ' -. -.:· ... :· ·:: ';~..;. ··, :> .· , .. /)_ .. __ '. '..~.\, -. ·: ·.· . ~.« .~ , .... - > ' -

., ,· ,, •. ,_'.>, .. -

. taqllicarclJ~Xstipra~e~tri941ai,::_shw~JJd,9sr~···?9fres.é.i~·11"quirúfgica y 
- : ·".:,~ .. --:~:'.-i -·. ··-·;::~:-~~.:º~:: .:<-\~-~-:- '--' _,._ .. ". -~-.-~'. __ ,, _ _.~-'.-<~·-;···" . 

. -•·, .. , - - . . ,. . :-·_::;r _,:: ;';, " .. , ..... , __ , -. , '·' •. ,. 

ablación pó1· ~adidfreCÚerif i~;d6 fürfuasifuült'.~tle~.· . 

e¡ 



RESULTADOS. 

Se evaluaron 9 pacientes con edades comprendidas entre 2 hasta 18 

años (riie~~á:\á#.·}Q.4): ~pi~ mujeres y 3.hom!Jres. TC>ªº~Re>rtadores 
·:-: .. ·:~·; :.:··.", >;::'.'·;} >::·._:· :·., . . :; 

. · . .. -: : .. :. '·''. ·:_<. ~.-.:-"~:,<,·;:-~'._['.-::»._/:~·-; {.j·~-~:'.~-:-. :1)·.>\":,: '.·,·.·. :··- . _:_ .. - . ' .·._; -. ' . ' ·· .. :·_._· }-:+--'<'.';::(, _- _;-~<·-\ :<>· 
de anonialía'.!Qe';Ebstein)1sociados a taqúicardia suprayeritricular. El 

.·· ·.• ..... ··.· .. ··é.:r;i.'.F~~~~~.i": i.~f~P;.:;· •·•••·•. . ·.. . . .• .... . .•. '. ·Af~«.f~~"·'..:~t:;·.· <.· . 
100% .'se·•·. s()irietiefón? a · corrección quirúrgica y.úfábláció:n por 

;'.\::·:'.• '.-::.·-::· -~-'?f~;:::·.'. ''·~:~~-- _--~i·;· ... -- '"'/ :' '. 1 
:-:· - • • ·' .,. : ~,:;._:. (.(·,':, 

' ~ ' 

r~diofr~c~:~h.gi~V~:1':W8g,8% · se les realizó· c~~§i~;~~éy~lvular por 

· :1i:~t1;$~f f ~~~~g1l~d;~{~~}~~~r~~l~lvr:~:~~: 
. cterei11~;;:mi~~l~~füqüe'1 é :~~t~~.~.~c1Fffii~'i~;~M!i#~ :f~Ilbtura cte1 

,_.. . -··:r·: ~ / -.,,_ ·~<· . 

. vel'ltr!culq dere~hó. El ss.5%ie§t1ifi6anulopiastia.Un paciente fue 

sómeticlb > además 
... - .· ~- a derivación cavopulmonar. No hubo 

falleCimientos. Tres pacientes presentaron bloqueo 

auficulóventricular completo de los cuales solo 1 ameritó manejo 

·· .. con , 1p.arcapasos tipo DDDR y los dos restantes solo fueron 
,. · .. ·.:.--.·-,,;,_ -. 

trartsifor·i~~~ El 22.2% de pacientes tuvo reincidencia de su 

I o 



arritmia; El 33.3% de los pacientes presentó derrame pericárdico y 
_-- - ~- --- - .e --- • - --.,,-.;,o - ~,-"----- ~= -·---- -"- - - -o. - .-~ - '· -=-- -- e=.--_.- - ' -•· - . 

a uno dé e~t()~ paci.erites se le realizó ventana pericárdica para su 
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DISCUSIÓN. 

Los pacient~s portadores de anomalía de Ebstein frecuentemente 

. tienen asbci~CiÓn de aITitmias , cle·fas cua'.Ies' eLSfodt01ne de WPW 
,'::·- ... :_:·,·:·.1: .. :'..·.'.· ..•. ;·_.· ...... ·.··.· .. ··... •-. - -: ···:.-.\-.,, ,-.··:-. . :,<··:·1::-:. · ... ': ::-.·:'.' 1:::~-:· •..• _. ' : ::.<:~. ·- :·<··;\ ";',, 

es· el.·.1l1ásA1~úai:(l.lfDe .f01;tii~:·r~ci~ri1:lse'a:incJUicÚj cl:.Iª ablacióll · 

. por r~J;:~~~.'t¡~~;¡~~~Jf ~íf~~~~J~~~i:b~¿f~~f _:~¿~r~~~~i~.·.6.\a9ióh 
- --· ... :,· --:; !·'···,, -

de Ebstéil1 y alguna ar~itrriia. Los· reportes reali~ad6~'.·:a.ffrg.s~ecto lo 
. it>-;i '. -

·. han considerado una op~ión terapéutica segura y·co~v~hi~nt6. (12) 

(13). 

Algunos estudios. qúe evalUan el manéjó quir~rgiJ$ áe(tacientes 
:.·- .. ; i ..... "-:'.\ .. '~·.: - <·_.:<·:,\ ·< .,_ .' .·_;sj:,. . . 

.• ·port'1d~5es·. ~ff~~~~lii!i~;~r.\f ~!.f;.~!#4~:,i?i[41,~¡'~~J~~~!1~ mortalidad 

es ina~~f;~(;~Í~~,¡~~~¡~;~~Wéfei ~ hir~g¡~ solo a aquellos 

paciént~s.ijUgY~fil~fiigri;i{~~:~~aciÓn estructural y optar como primera 
·. ·. ·.• • >. ~~~:/.':~s'.·0x1t;~J%··1 · ·• 

opción·l~::'~a<lió':fr&g~,~11~ia para la ablación de los haces anómalos. 
. . ., ' ; :,, ::--:·:·-<'':-:'--.>{;,:p:-:<"'·'J'i>'.'':J'.." -' 

.'--- .·;':.-.. <···_ \::~~< ::\;·~- .;:::~' 

.(3J(l2). Ót~Ó~f~tí'tof'es consideran que la reparación quirúrgica de 

Jj_ 



la válvul~ tEicúspicie y la ablación de las conexiones 

atrioventriculares es segura y efectiva.(4) (11). 

Se ha observado en el desarrolló de estudios que han usado 

exclusivamente la radiofrecuencia para manejar haces .anómalos 
·'·:··· ,_::-= 

· que el éxito es alto, con poca recurrenciá ,·¡y ·mínimas 

complicaciones, por lo que proponen está ;0~~S~~gk(como parte 

esencial.eneltratamiento de estos,pacie~te~fY2Jc3) (12}. 
·· ,: '. .. . ; .. ··. · . . ·~·? :1~F~:· .. :~::¡:'.'<, > · 

Nuestra mortalidad fue Oo/ó mientt~~}~'.gue·en.la literatura se informa 
_:• • ._,:; ~ './-"< • ; :~·,;_, --~·, :~·.-:' .. ':'.r~';;:T>· ; ~··;;·· ._;_ -- ,' 

hasta un 6;3% de corré~ciÓrl:Wetf.~Bstein (11). La complicación 
•. ·-~ .. '.:. '.:\.';/. -'_'' -:-·· ·,:-.-~: :-'::'"';;·':'' /}; 

- :.:.:.~-:- .··:: <)':: -

mencionada es . iá .. '~eiii6iá~riei~:/(:1e:: árritmias . A diferencia de 
'j ' - ' - ' ·_- ---\•" ~ _. ,_ 

"' < ' .: > , - -

n~esfy¿~c",~)~~¡~~Í§~~F~~}~t~~irri~ión de otras complicaciones , 
· mieritras\,;qtÚ~;~%1os·óiios:C!:.eilconframos bloqueo AV completo, 

. , <~- ~~:·::·,.·:: Y.·;·>.:~i.~~~.~~.;~,· ·:rr?~·-." ·. -: -~:~- --\ :º .... ?.- -· 
:;;- - <.~:' .. 

·· sangrado·~:rti'€<lrnsiilldí y derrame pericárdico, lo cual se pudo deber 

a fa a~odl~ación de radiofrecuencia mé1,s cirugía correctiva de la 

·anomalía de Ebstein (13). 
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CONCLUSIONES. 

La reincidencia de arritmias en pacientes sometidos a 

radiofrecuencia más cirugía fue baja. No hubo mortalidad y las 

complicaciones asociadas como derrame pericárdico y sangrado 

mediastinal evolucionaron satisfactoriamente. Sólo un paciente 

ameritó colocación de marcapasos definitivo del tipo DDDR por 

desarroU9. de Bi-\.V completo. 
' >·.: :>· .. ".-:?·"'->"-·:: _·;~~..--· --r:r~~;;'<<·> .... 

. -~·~.o:~,... . __ : Io:c·:,'-·' ·:;·,·:::;:.:_: ;..· .,_ 

En!b~se·~j~'sJ::gsÚitados consideramos que los pacientes en quienes 
,, .. ·. -¡· .. \~·.¿,;.:.-;:.:·~--:_'.::.:::.-·· .... : ,: _t:/_~, ,·_·· 

- ,--_-_-;>·:~:. ,fi.-

~xistá. la:ünd'ic~éión:dé córrección quirúrgica del Ebstein y tengan 
'··::<r· f<:~:~/~.~~\.~:·.¡.~_¿::·.:?.··i?;r .. --~-- ·. · :>-

aunada ;~;1~iJ1~~~~Il~i~ de taquicardia supraventricular deben de 
'·',<,,',' f-0.'-

c.:-<:.·.--Lo:-,·;,,: 

. someterse:' a;·J~( birugía que ameriten y además ablación de los 

·. háces anóm~fos por radiofrecuencia. 



CONCLUSIONES. 

La reincidencia de arritmias en pacientes sometidos a 

radiofrecuencia más cirugía fue baja. No hubo mortalidad y las 

complicaciones asociadas como derrame pericárdico y sangrado 

mediastinal evolucionaron satisfactoriamente. Sólo un paciente 

ameritó colocación de marcapasos definitivo del tipo DDDR por 

desarrollo de BA V completo. 

En base a los resultados consideramos que los pacientes en quienes 

exista la indicación de corrección quirúrgica del Ebstein y tengan 

aunada la presencia de taquicardia supraventricular deben de 

someterse a la cirugía que ameriten y además ablación de los 

haces anómalos por radiofrecuencia. 
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