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INTRODUCCION.

La anomalia de Ebstein de la vélvula trichspide es un trastorné poco
comun del desarrollo, que ocurre en menos del 1% de todas las
malformaciones congénitas. En 1866 Wilhelm Ebstein publicé una
descripcion de anomalias de la valvula tricispide con dilatacion del
atrio derecho . Los primeros diagnosticos clinicos se realizaron en 1950
pero fué en 1951 cuando se realizo el primer diagnéstico en vida de la
malformacion .

Se ha sugerido que la alteracion embrioldgica que origina a la
anomalia de Ebstein es la faltad e separacion del esbozo del a vaivula
tricispide del as paredes del ventriculo derecho quedando adheridas a
ellas. . La anomalia de Ebstein se caracterizada por grados variables de
displasia y adosamiento valvular a la pared ventricular derecha , lo que
determina que el orificio funcional de la véalvula descienda hacia el
interior de la camara ventricular la cual se divide en dos porciones: una
comprendida enfre la unidn atrioventricular y el orificio funcional (
porcion atrializada) y otra por debajo del mismo que constituye la
porciéon funcional del ventriculo derecho . Presenta también grados
variables de displasia en el miocardio ventricular derecho, que oscilan
desde disminucién de las fibras miocardicas hasta su ausencia total
produciendo dilatacion de la cavidad. Becker et al ., clasificaron la
displasia en tres grados dependiendo de la afeccion valvular:

En el grado 1 la valva presenta tejido fibroso mucoide escaso con
musculos papilares y cuerdas tendinosas de aspecto normal. . En el grado
I las valvas estdn alargadas mas de lo normal, con tejido fibroso
mucoide escaso y las cuerdas tendinosas muestran tejido fibroso con
anomalias en su unién , ya sea a un musculo papilar mal desarrollado o
directamente a la pared del ventriculo siempre con un espacio entre la
valva y el endocardio. En el grado Il las valvas estén alargadas con
agenecia focal o completa, fenestraciones multiples e irregularidades con
areas donde no existe espacio entre la valva y el miocardio
(adosamiento).



Se pueden encontrar grados variables de adosamiento valvular, se
considera grado I cuando el adosamiento de la valvula representa hasta el
10% de la distancia entre el anillo anatdmico y el apéx; grado II cuando
el adosamiento rebasa el 10% y se extiende hasta 50% de esta distancia y
el grado III cuando ocurre un adosamiento de mas del 50%.

Esta cardiopatia puede asociarse con ofras malformaciones
congénitas a nivel cardiaco como son: el defecto septal auricular,
estenosis o atresia pulmonar, defecto septal interventricular, persistencia
del conducto arterioso , alteraciones de la valvula mitral, discordancia
atrio-ventricular y ventriculo-arterial , coartacion de la aorta y
alteraciones en el sistema de conduccion. Se pueden encontrar miisculos
papilares y cuerdas tendinosas rudimentarias y estructuras fibromuscular
de las valvas. La asociaciébn de trastornos de la conduccion
intraventriculares con anomalia de Ebstein fue descrita por Sodi Pallares
y Marcico en 1955 y confirmada por Schieber y colaboradores en 1958 y
1959 particularmente con el tipo de la preexitacion ventricular. Las
anomalias electrocardiograficas suelen clasificarse en  una de dos
categorias : las que conllevan un patrén de bloqueo de rama derecha y
las que concurren con sindrome de Wolf-Parkinson-White siendo el
patrébn en la mayoria del tipo B ., la presencia de un patrén de
preexitacion aumenta el riesgo de taquicardia paroxistica
supraventricular . La asociacién de anomalia de Ebstein y sindrome de
Wolf ~Parkinson-White se ha reportado con una frecuencia que varia
de 20 al 25% de todos los casos de Ebstein . Los enfermos con anomalia
de Ebstein sin preexitacién presentan diferentes trastornos del ritmo
(Extrasistoles supra y ventriculares, fibrilacion auricular y flutter
auricular transitorios).



CASO CLINICO.

Paciente masculino de 35 afios de edad con antecedentes de
Tabaquismo y Alcoholismo. Su sintomaftologia la inicié a la edad de 27
afios , con dolor precordial opresivo , disnea de grandes esfuerzos .En el
afio 2002 la disnea evoluciona hasta los pequefios esfuerzos ademas
presenta palpitaciones sin relacién con la actividad fisica sin asociarse
a sincope y acude al Instituto Nacional de Cardiologia.

A su ingreso en la exploracién fisica se encontré come dato anormal
tension arterial de 170/85mmHg , Jos pulsos femoral, popliteo y pedio
se encontraron disminuidos. Apex en 6 EIC LMCI con levantamiento
paraesternal izquierdo bajo, ritmo de 3 tiempos , soplo regurgitante
tricuspideo GIIIV que se incrementa con maniobra de Rivero Carballo.
El resto de la exploracion fue normal. El Electrocardiograma con ritmo
sinusal AQRS a -30 con BCRDHH, PR corto con onda deita negativa en
DII y positiva en V1 V2 ( localizacion posteroseptal izquierdo).
Radiografia de térax con cardiomegalia GII.

El estudio ecocardiografico mostré hipertrofia ventricular izquierda
concéntrica , la valvula mitral con prolapso de ambas valvas con
insuficiencia moderada , las cuerdas tendinosas se insertaron en un solo
musculo papilar,yo tras lo hicieron en el septum interventricular, la
valvula tricspide mostré  displasia grado H las valvas septal y la
anterior no se encontraron adosadas, la posterior tuvo adosamiento ligero
y las cuerdas tendinosas fueron cortas, con insuficiencia moderada y
PSAP de 90mmHg . Se observo coartacion adrtica después de la
emergencia de la subclavia con gradiente de 27mmhg .

El registro arterial de Holter de 24 horas reporté extrasistoles
supraventriculares aisladas, preexitacion manifiesta  de localizacion
posteroseptal izquierdo, se registr6 un episodio de taquicardia
supraventricular de 25mn con frecuencia de 157 latidos por mn.

El cateterismo cardiaco derecho e izquierdo reporté  presiones
VI=120/10/26 Aorta  Ascendente  122/91/102 Aorta
Descendente=120/88/96mmHg ) .



La ventriculografia izquierda mostré ventriculo dilatado con buena
contractilidad, insuficiencia mitral ~moderada. La ventriculografia
derecha mostrd VD con insuficiencia tricuspidea importante, dilatacion
de la auricula derecha. La aortografia

con imagen de estrechamiento posterior a la emergencia de la subclavia
izquierda .,estableciéndose el diagnéstico de Anomalia de Ebstein,
Sindrome de Wolf Parkinson White, asocidndose a coartacion del a
aorta por debajo de la emergencia de la subclavia izquierda y con
prolapso vélvula mitral condiciondndole insuficiencia mitral.
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Figura 1
Flectrocardiograma donde se muestra ritmo sinusal, AQRS a -30 grados,
PR corto , BCRDHH, onda delta negativa en DIII y positivaen V1 V2.
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Figura 2 Monitoreo del Holter. Trazo superior donde se registran
exirasistoles supravenwiculares. Trazo inferior registrandose evento de
taquicardia supraveniricular.
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Figura 4:
Aortografia Estrechamiento aortico situado posterior a la emergencia de
la arteria subclavia 1zquierda.
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DISCUSION

La anomalia de Ebstein es una malformacion cardiaca que se define
por el adosamiento y desplazamiento apical de la valvula tricuspide
sobre las paredes del ventriculo derecho. Sus tres rasgos patologicos
fundamentales son: displasia, adosamiento valvular y alteracion en la
estructura de la pared posterior del ventriculo derecho , con disminucion
o ausencia del miocardio reemplazado por tejido conectivo fibroso. La
anomalia consiste en una malformacién estructural de las trabéculas
miocardicas con defectos en la insercién y en la configuracién de los
velos valvulares de la frictispide. Los hallazgos anatomofuncionales son
los siguientes:

a  Gran cavidad auricular derecha

o Comunicacion interauricular

o Importante adelgazamiento y fibrosis de ciertas areas posteriores
de la pared libre del ventriculo derecho y del tabique
interventricular

a  Cavidad ventricular derecha pequefia

o Alteraciones en la estructura de la rama derecha del haz de His.

El grado de deterioro de la funcion ventricular derecha depende ante
todo de la extension del ventriculo derecho auriculizado y de la
magnitud de la insuficiencia tricuspidea.

Las manifestaciones clinicas son variables porque el espectro de la
patologia varia mucho y por la presencia de otras malformaciones
concomitantes. Si la véalvula tricispide se encuentra muy deformada
puede haber insuficiencia cardiaca neonatal e incluso muerte
intrauterina. En el otro extremo del espectro , los pacientes con una
tricispide ligeramente deformada permanecen asintomaticos hasta la
madurez . La intensidad de los sintomas también depende de la
frecuencia o ausencia de otras malformaciones. En mas del 50% de los
casos existe una comunicacion interauricular del tipo de la fosa oval, el
defecto concomitante mas frecuente es la estenosis o atresia de la valvula
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pulmonar, otras anomalias coexistentes son defecto septal Atrio-
ventricular incompleto y comunicacion interventricular sola 0 combinada
con otras lesiones. La anomalia de Ebstein suele acompafiarse de
transposicién corregida de las grandes arterias en la que la frictspide se
localiza en el orificio auriculoventricular izquierdo .En forma muy
infrecuente se encuentra asociada a la coartacion de la aorta.

Después del periodo de lactancia , el inicio de los sintomas es
insidioso; los datos mas frecuentes son disnea de esfuerzo , fatiga y
cianosis. Cerca del 25% de los pacientes sufren crisis de taquicardia
paroxistica auricular.

Los datos ecocardiograficos en la anomalia de Ebstein son aumento
en la dimension del ventriculo derecho , motilidad septal interventricular
paraddjica , aumento en la excusiéon de la trictispide y velocidad anormal
en el cierre de ésta, otros datos ecocardiograficos mis especificos son
retraso en el cierre de la tricispide; en relacion con el cierre de 1a mitral
y disminucién en el declive E-F de Ia tricispide , posicién anterior
anormal de la tricispide durante la didstole y deteccion de ecos
tricuspideos , en el ecocardiograma bidimensional se observa de mejor
manera el desplazamiento descendente e izquierdo de la trictispide y se
muestra la relacion andémala entre esta valvula y la valvula mitral.

En este paciente se observa una combinacion de la anomalia de Ebstein
con otras malformaciones congénitas tales como la cortacion de la aorta
condicionandole un gradiente de 27 mmHg asi como de prolapso de
ambas valvas de la valvula mitral y con inserciéon anomala de las
cuerdas tendinosas condiciondndole insuficiencia mitral moderada. Se
tiene reportado en la literatura en 1987 por Shakhov un caso de
asociacion de anomalia de Ebstein y coartacion de aorta y en 1999 por
Evadi et al el reporte de 3 pacientes con esta asociacion .



9

Clinicamente nuestro paciente presenté disminucidn de los pulsos
periféricos asi como hipertension arterial  registrada en miembros
superiores , insuficiencia mitral moderada por el prolapso valvular
asociado e insuficiencia tricuspidea confirmindose en el estudio
ecocardiografico el adosamiento de la valva posterior de la tricaspide .
Electrocardiograficamente con bloqueo de rama derecha de haz de His y
sindrome de preexitacion (W-P-W) con onda delta negativa en DIIl y
positivaen V1 y V2.
En el tratamiento de los pacientes con anomalia de Ebstein se han
obtenido beneficio con la reconstruccion de la trictspide, el cierre de la
comunicacion interauricular, el pliegue de la pared libre del ventriculo
derecho , la anuloplastia tricispidea y la reduccion del tamafio de la
auricula derecha . En los pacientes con sindrome de preexistacion se
someten ablacion con catéter o se seccidon mediante cirugia.
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CONCLUSIONES.

La anomalia de Ebstein del a vélvula trictispide es un trastorno poco
comun del desarrolllo. Se ha sugerido que la alteracion embriologica que
origina a esta alteracion congénita es la falta de separacién del esbozo
de la valvula trictspide de las paredes del ventriculo derecho quedando
adherido a ellas. .

Esta cardiopatia puede asociarse con otras malformaciones
congénitas a nivel cardiaco como son: el defecto septal auricular,
estenosis o atresia de la valvula pulmonar, defecto septal
interventricular, persistencia del conducto arterioso , alteraciones de la
valvula mitral, discordancia atrio-ventricular y ventriculo-arterial,
coartacion del a aorta y alteracion del sistema de conduccion.

El estudio ecocardiogrifico es de gran importancia al establecer el
grado de adosamiento e insuficiencia de la valvula tricispide.

Las caracteristicas de este paciente corresponden a la asociacion de
anomalia de Ebstein con coartacién de la aorta. Por la frecuencia de
alteraciones  asociadas es muy importante en estos pacientes la
valoracion de las cavidades izquierdas por medio de estudio
ecocardiografico . Asi como determinar alteracién de la conduccion ya
que las taquiarritmias constituyen una indicacion absoluta para el
tratamiento quirdrgico..

En el tratamiento de los pacientes con anomalia de Ebstein
dependiendo de las caracteristicas se ha obtenido beneficio con la
reconstruccion de la tricispide, el cierre de la comunicacion
interauricular, la aplicacién a la pared libre del ventriculo derecho, la
anuloplastia tricuspidea y lar educcién del tamafio del a auricula derecha.
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