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MARCO TEORICO
DEFINICION.

La Enfermedad de Ebstein (EE) es un defecto congénito de la valvula trictspide,
en la cual el origen de la valva septal, de la posterior o0 ambas, se encuentran
desplazadas hacia abajo dentro del ventriculo derecho, y estan deformadas en
grado variable. Caracteristicamente, la valva anterior se encuentra alargada.
Existe un amplio espectro de severidad.

La EE es una anomalia cardiaca congénita rara que ocurre en 1 de 210,000
nacidos vivos y representa menos del 1 % de todas las enfermedades cardiacas
congénitas. (1)

Aungue la morfologia fue descrita por Wilhelm Ebstein en 1866, la entidad clinica
conocida como EE fue documentada primero por Helen Taussig en 1950. Este
raro defecto cardiaco congénito esta caracterizado por varios grados de
desplazamiento de las valvas septal y posterior hacia la cavidad del ventriculo
derecho disfuncional y resulta en insuficiencia valvular tricuspidea progresiva,
insuficiencia cardiaca congestiva y arritmias en la adolescencia y en la vida adulta
temprana. (2)

La valvula tricuspide frecuentemente es insuficiente y algunas veces estenética, lo
cual, junto con la porciéon atrializada del ventriculo derecho y la comunicacion
interauricular cominmente asociada, produce cianosis, arritmias e insuficiencia
cardiaca derecha. (3)

EMBRIOLOGIA

Como es el caso con muchas anomalias cardiacas complejas, la embriologia
exacta de la EE es desconocida. Se cree que las valvas y el aparato tensor de la
valvula tricispide se forman en un estadio relativamente tardio durante el
desarrollo cardiaco mediante un proceso de delaminacion de las capas internas
de la zona de entrada del ventriculo derecho. (4). Investigaciones recientes
utilizando anticuerpos monoclonales y tincion inmunohistoquimica indican que los
tejidos de los cojinetes endocardicos también contribuyen sustancialmente a la
formacion de las valvas definitivas. (5) En la EE las inserciones de las valvas
septal y posterior (y ocasionalmente la cara lateral derecha de la valva anterior )
estan desplazadas a la unién de los componentes de entrada y trabecular del
ventriculo, sugiriendo falla en la delaminacion de estas valvas. El amplio espectro
de cambios patolégicos observados en la EE sugieren que los mecanismos
responsables para la formacion de las valvas y desarrollo ventricular derecho son
complejos y estan posiblemente relacionados, en parte, a fuerzas hemodinamicas.



ANATOMIA PATOLOGICA

Las valvas de la tricispide estan engrosadas y displasicas, y estan fijas por
cuerdas cortas y musculos papilares o unidas directamente al miocardio
subyacente por bandas musculares. Las cuerdas pueden ser escasas o estar
ausentes y son comunes las fenestraciones de las valvas. En los casos mas
severos, la valva septal es sélo un borde de tejido fibroso que se origina por
debajo del septum membranoso y esta dirigida hacia el apex. La valva anterior
puede estar tan severamente deformada que el Unico tejido moévil de la valva
presente, este desplazado hacia el tracto de salida ventricular derecho. La valvula
tricispide malformada usualmente es insuficiente, pero ocasionalmente puede
estar estenotica, y el tejido valvular obstruye el flujo sanguineo desde el ventriculo
derecho atrializado hacia la valvula pulmonar. Rara vez, la valvula tricispide se
encuentra imperforada.

El ventriculo atrializado se encuentra caracteristicamente adelgazado y dilatado.
La dilatacion de la pared ventricular derecha esta asociada no solo con
adelgazamiento de la pared, sino también con una disminucién absoluta en el
numero de las fibras miocardicas.

(7)

Componentes principales de la Enfermedad de Ebstein



ANATOMIA QUIRURGICA

La EE tiene cinco componentes caracteristicos : (I) desplazamiento hacia debajo
de las valvas septal y posterior dentro del ventriculo derecho; (ll) malformacion de
la valva anterior (en forma de vela de barco) , normalmente fija al anillo tricuspideo
pero usualmente mas grande de lo normal; (lll) porcién atrializada del ventriculo
derecho entre el anillo tricuspideo y la zona de adhesion de las valvas posterior y
septal ( porcion de entrada ); (IV) ensanchamiento del anillo tricuspideo y la
auricula derecha 2 a 4 veces su tamafio normal; (V) malformacién del ventriculo
derecho. (3)

La cavidad que se extiende mas alla de la valvula tricispide esta marcadamente
reducida en tamafio, no hay camara de entrada, la porcion trabecular
frecuentemente es pequefia, y la porcién infundibular quizd esté obstruida
parcialmente por exceso de tejido valvular y bandas fibrosas que adosan la valva
anterior al infundibulo. La pared ventricular usualmente es normal pero puede ser
mas delgada de lo normal con disminucién en la contractilidad.

Dependiendo de la severidad de estas malformaciones pueden distinguirse cuatro
tipos de EE.

Tipo A. La valva anterior es grande, se mueve libremente y tiene o no obliteracion
limitada del espacio entre las cuerdas tendinosas con un borde libre entre las
comisuras anteroseptal y anterolateral. El desplazamiento de las valvas septal y
posterior es moderado. La camara atrializada es pequefia, con una pared delgada
y contractil. Existe un volumen ventricular derecho adecuado.

Tipo B. La valva anterior es grande, se mueve libremente y no tiene obliteracion
limitada entre las cuerdas. Existe un desplazamiento marcado de las valvas
posterior y septal, esta ultima frecuentemente es hipoplasica y esta adherida a la
pared ventricular. La camara atrializada es grande, con una pared delgada,
fibromuscular y no contractil. El ventriculo derecho es pequeio.

Tipo C. La valva anterior tiene restriccién del movimiento como resultado de la
obliteracién de los espacios entre las cuerdas, fijacion del borde inferior al
ventriculo y por bandas fibrosas que fijan la cara ventricular de la valvula al
infundibulo. Existe marcado desplazamiento de las valvas posterior y septal, las
cuales estan severamente hipoplasicas. La camara atrializada es grande, con una
pared delgada y no contractil. El ventriculo derecho es muy pequefio y su
contractilidad puede estar disminuida.

Tipo D. La valva anterior esta parcialmente adherida al infundibulo y a la porcién
trabecular del ventriculo derecho. Los espacios entre las cuerdas tendinosas estan
obliterados. El borde ventricular de la valvula esta adherido al ventriculo en
continuidad con las valvas septal y posterior. El tejido de las valvas se extiende al
anillo tricuspideo y es llamado saco tricuspideo. La pared ventricular es delgada y
poco contractil. (3)

Los tipos B y C son los mas frecuentes en la EE.



Clasificacion de Carpentier para la Enfermedad de Ebstein.

FISIOPATOLOGIA

El deterioro funcional del ventriculo derecho y la insuficiencia de la valvula
tricispide deformada retardan el flujo sanguineo a través del lado derecho del
corazén. Ademas, durante la contraccién del atrio, la porciéon atrializada del
ventriculo derecho estad en diastole y actia como un reservorio pasivo,
disminuyendo el volumen a ser expulsado durante la sistole ventricular, el
ventriculo atrializado se contrae, impidiendo el llenado venoso de la auricula
derecha, la cudl estda en la fase diastolica. En muchos casos, hay una
comunicacion interauricular debido a persistencia del foramen oval o a un defecto
tipo ostium secundum. El movimiento de la sangre a través de la comunicacion
interauricular es generalmente de derecha a izquierda, pero puede ser de
izquierda a derecha en algunos pacientes. El efecto completo de estas
anormalidades estructurales en la auricula derecha es producir dilatacion total.
Esta dilatacion lleva a mayor incompetencia de la valvula tricispide y mayor
ensanchamiento de la comunicacion interauricular.

Como consecuencia de la dilatacién auricular, son comunes las taquiarritmias
auriculares, especialmente en pacientes mayores. Aproximadamente 15% de los
pacientes pueden tener una 0 mas vias de conduccion accesorias asociadas con
el sindrome de Wolf-Parkinson-White, y 1 a 2 % de los pacientes pueden tener
taquicardia de reentrada del nodo auriculoventricular. (8)



CUADRO CLINICO

La EE es una anomalia cardiaca rara que comprende menos del 1 % de todas las
enfermedades cardiacas congénitas. Involucra ambos sexos casi por igual.
Aunque algunos pacientes alcanzan la edad avanzada, la esperanza de vida para
muchos es limitada. Las causas mas comunes de muerte son insuficiencia
cardiaca, hipoxia, arritmias y muerte subita. Cuando el diagnéstico de EE se hace
en el periodo neonatal, el prondstico es pobre, de un tercio a la mitad de los
pacientes pueden morir antes de los 2 afios de edad. (9) Cuando la EE se
diagnostica in atero por ecocardiografia fetal, el pronostico es aiin mas pobre. (10)
Los sintomas estan relacionados a la severidad de la insuficiencia tricuspidea, la
presencia o ausencia de un defecto del septum interatrial asociado, el deterioro de
la funcién ventricular derecha, y la presencia de anomalias cardiacas asociadas.
Durante el periodo neonatal temprano, cualquier insuficiencia tricuspidea es
acentuada por la resistencia arteriolar pulmonar elevada que existe normalmente,
y los neonatos con EE pueden sufrir insuficiencia cardiaca severa y bajo gasto
cardiaco. Porque el foramen oval esta permeable durante la infancia temprana, la
insuficiencia tricuspidea severa, con su elevacion resultante de la presion auricular
derecha, puede producir un cortocircuito de derecha a izquierda a nivel auricular y
los lactantes lucen muy cianéticos. Si el neonato sobrevive este periodo critico,
frecuentemente disminuyen el grado de cianosis y los sintomas conforme
disminuye la hipertension pulmonar fetal.

En pacientes mayores, los sintomas predominantes son fatiga, disnea al esfuerzo
y cianosis. Son comunes las palpitaciones causadas por arritmias auriculares
paroxisticas y latidos ventriculares prematuros. En casos avanzados se presenta
ascitis y edema periférico.

Los signos varian. Los ruidos cardiacos usualmente son suaves, se ausculta un
soplo holosistélico a lo largo del borde esternal izquierdo y del apex. Esta ultima
localizacion puede confundir al clinico con una insuficiencia mitral y se explica por
el desplazamiento del orificio auriculoventricular del ventriculo derecho hacia la
izquierda por una auricula muy dilatada. En un 50 % de los casos se ausculta con
claridad un tercer ruido, y menos a menudo, un cuarto ruido; el resultado es un
ritmo en tres tiempos o un ritmo de galope que puede auscultarse en ausencia de
signos de insuficiencia cardiaca. Ambos son debidos a la distension diastélica de
las paredes ventriculares y a la exagerada contraccion auricular respectivamente.
Frecuentemente se palpa el borde hepatico, doloroso y a veces pulsatil, sobre
todo cuando la insuficiencia tricuspidea es significativa, caso en que es facil
determinar un reflujo hepatoyugular, ingurgitacion y pulsatilidad sistélica de las
venas yugulares.(11)



DIAGNOSTICO

En el electrocardiograma los hallazgos usualmente son anormales pero no
diagnosticos. Generalmente estan presentes: bloqueo de la rama derecha del haz
de His completo o incompleto y desviacion del eje a la derecha. Las arritmias son
comunes.

En la radiografia de térax se observan grados variables de cardiomegalia con
prominencia manifiesta del perfil de la auricula derecha. El segmento de la arteria
pulmonar se encuentra retraido, lo que contribuye a estrechar el pediculo vascular.
La disminucién de la vascularidad pulmonar completa la imagen radioldgica
caracteristica. En los recién nacidos una radiografia de térax con cardiomegalia
masiva infiere la presencia de una atresia pulmonar. (11)

El ecocardiograma bidimensional ha revolucionado el diagnéstico de la EE siendo
en ocasiones innecesario el cateterismo y la angiografia. Permite una evaluacion
precisa de las valvas de la tricuspide, el tamafio de la auricula derecha incluyendo
la porcidén atrializada del ventriculo derecho y el tamafio y funcién de los
ventriculos derecho e izquierdo. El Doppler color permite la deteccion de una
comunicaciéon interauricular y establecer la direccidon del cortocircuito. El
ecocardiograma es el mejor método para evaluar que pacientes tienen patologia
apropiada para un procedimiento de reconstruccion valvular y cuales requieren
reemplazo valvular. (12)

CATETERISMO CARDIACO

HEMODINAMICA: La informacién derivada del cateterismo cardiaco es
basicamente la demostracién de la disfuncion de la valvula tricispide por
insuficiencia, estenosis o ambas, y la existencia de una zona atrializada del
ventriculo derecho.

ANGIOCARDIOGRAFIA: El estudio selectivo del ventriculo derecho proporciona
toda la informacién requerida, como es el tamafio de la porcion trabecular, su
contractilidad, caracteristicas de la camara de salida y de la arteria pulmonar,
grado de insuficiencia y tamafio de la zona atrializada del ventriculo, asi como el
tamano de la auricula derecha. Subsecuentemente, permite estimar la magnitud
del cortocircuito a nivel auricular y las caracteristicas de las cavidades izquierdas y
de la vasculatura pulmonar. (11)



EVALUACION ELECTROFISIOLOGICA

Las arritmias auriculares y ventriculares son comunes en pacientes con EE. Se
sugiere monitoreo electrocardiografico ambulatorio por 24 horas para valorar el
ritmo en pacientes con palpitaciones o taquicardia. El estudio electrofisioloégico
invasivo se realiza en todos los pacientes con EE que muestran preexcitacion
ventricular en su electrocardiograma o que tienen historia de taquicardia
supraventricular recurrente o sincope. (12)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los casos con minima o nula sintomatologia, con silueta cardiaca y
electrocardiograma poco alterados, pueden hacer dificil el diagnoéstico,
confundiendo la anomalia con una miocardiopatia o un derrame pericardico; sin
embargo, con el ecocardiograma sobre todo el bidimensional, es posible hacer la
distincion.

En el neonato grave puede confundirse con la atresia pulmonar con septum
integro. Dentro de las causas de cortocircuito de derecha a izquierda a nivel
auricular, ademas de la EE, estan la atresia tricuspidea, la atresia pulmonar con
septum integro, la comunicacion interauricular con hipertension pulmonar y la
persistencia de las valvulas venosas de la auricula derecha. Es con ésta ultima
situacion con la que podria prestarse a confusion diagnéstica, aunque es una
malformaciéon poco comun. El diagnostico se confirma con cateterismo vy
angiografia. (11)

INDICACIONES PARA CIRUGIA

El tratamiento conservador (observacion) usualmente esta sélo recomendado para
pacientes asintomaticos, sin cortocircuito de derecha a izquierda y cardiomegalia
leve. En los pacientes que han sobrevivido la infancia por varios afos, la cirugia
puede ser pospuesta hasta que los sintomas aparecen o progresan, la cianosis se
hace evidente u ocurre embolismo paraddjico. La cirugia también puede
considerarse si hay aumento progresivo del tamafio del corazon en la radiografia
de térax, dilatacion ventricular derecha progresiva o disminucién de la funcion
sistolica por ecocardiografia o aparicién de contracciones ventriculares prematuras
o taquiarritmias auriculares. En situaciones limitrofes la capacidad para reconstruir
la valvula tricuspide por ecocardiografia hace mas dificil elegir como proceder con
la cirugia. Una vez que los sintomas progresan a clase funcional Il o IV, el
tratamiento médico tiene poco que ofrecer y la cirugia esta claramente indicada. U
Usualmente es posible una reparacion biventricular , pero en algunos pacientes
con cambios cardiomiopaticos avanzados, especialmente cuando también esta
involucrado el ventriculo izquierdo, el trasplante cardiaco es la Gnica opcion. (12)



TRATAMIENTO QUIRURGICO

El manejo quirdrgico de los pacientes con EE consiste fundamentalmente en (a)
mapeo electrofisiolégico para la localizacién de vias de conduccién accesorias en
pacientes con preexcitacion ventricular, (b) cierre de cualquier comunicacién
interauricular ya sea en forma directa o con un parche, (c) correccion de cualquier
cortocircuito previamente realizado y de cualquier anomalia asociada como la
comunicacion interventricular, estenosis pulmonar y conducto arterioso permeable,
(d) realizacion de algin procedimiento antiarritmico indicado como divisién
quirargica de vias de conduccién accesorias (12), crioablacién de taquicardia de
reentrada del nodo atrioventricular, o procedimiento de “maze” del lado derecho
(13), (e) considerar la plicatura del ventriculo derecho atrializado, (f)
reconstruccion de la valvula tricispide cuando sea posible o reemplazo valvular y
(g) atrioplastia derecha de reduccion.

No se ha reportado en la literatura un protocolo estandarizado de procedimientos
para los pacientes con EE. (14) Para efectuar cualquier procedimiento quirtrgico
es importante tener en cuenta el tamarfio de la porcién atil del ventriculo derecho,
el grado de displasia y desplazamiento de la valvula, la magnitud de la disfuncion
ventricular derecha e izquierda y la presencia de lesiones asociadas. Basicamente
los principales procedimientos quirlrgicos son la correccién univentricular, la
correccién biventricular, la correccion ventriculo uno y medio y finalmente el
trasplante cardiaco.

En neonatos gravemente enfermos con atresia pulmonar funcional, en los que la
resistencia vascular aumentada y la insuficiencia tricuspidea severa no permiten
un flujo anterégrado de la sangre desde el ventriculo derecho a la arteria
pulmonar, se utiliza la siguiente técnica para establecer un flujo confiable y
adecuado de sangre hacia los pulmones y abolir la insuficiencia tricuspidea severa
y el crecimiento masivo resultante de las cavidades derechas.

Los neonatos se someten a circulacion extracorpérea con canulaciéon bicava y
aoértica, se enfrian a 20 ° C. Se hace pinzamiento adrtico, infusién de solucion de
cardioplejia con perfusion continua fria a bajo flujo. El atrio derecho se abre en
forma oblicua y se explora el corazéon. Se cierra el orificio tricuspideo con un
parche de pericardio con surgete continuo de sutura de polipropileno de 6-0 por
arriba del seno coronario reduciendo el riesgo de bloqueo cardiaco. Se crea o
amplia una comunicacién interauricular que asegura una adecuada mezcla a nivel
atrial. La auricula derecha es reducida de tamafio mediante reseccién de un
segmento de la pared auricular libre y cierre de la auriculotomia con surgete
continuo de sutura de polipropileno de 6-0, durante el recalentamiento se
anastomosa un tubo de politetrafluoroetilieno de 4mm de diametro entre la aorta
ascendente y la arteria pulmonar principal. Este procedimiento es conocido como
la cirugia de Starnes modificada, en la cual es importante asegurar un adecuado
drenaje de la sangre venosa de las venas Thebesianas que drenan hacia el
ventriculo derecho, ya que al cerrar el anillo tricuspideo con el parche puede
ocasionarse que no haya drenaje de la sangre del ventriculo derecho y éste se
sobredistienda ocasionando disfunciéon ventricular izquierda secundaria. (2) La
cirugia previamente descrita comprende un primer tiempo quirlrgico para



posteriormente llevar a cabo uno subsecuente en los pacientes que sobreviven y
se encuentran en buenas condiciones para realizarlo; el segundo tiempo consiste
en realizar cirugia de Glenn bidireccional o correccion tipo Fontan.

En este segundo tiempo quirtrgico es importante realizar mapeo electrofisiologico
en pacientes que tengan preexcitacion, cierre de la comunicacién interauricular,
plicatura de la porcién atrializada, plastia anular y de la valvula o su reemplazo
cuando no sea posible repararla y finalmente correccion de las anomalias
asociadas y cierre de los cortocircuitos que se hayan realizado previamente.

Otra técnica descrita, es la realizada por Danielson; que comprende
fundamentalmente mediante esternotomia media, canulacién aértica y de ambas
cavas, con pinzamiento adrtico e infusién de cardioplejia, la apertura auricular
derecha con inspeccion del corazén, cierre de la comunicacion interauricular,
anuloplastia tricuspidea posterior, plicatura de la pared libre del ventriculo derecho
de la porcion atrializada y reduccién de la auricula derecha mediante reseccién
de un segmento de la pared libre.

CIRUGIA DE DANIELSON

|

Puntos en valva y anillo plicando porcién atrializada



Anuloplastia posterior

La técnica descrita por Carpentier para los tipos B y C que son los mas frecuentes
consiste en los siguientes pasos:
1. Desinsercion temporal de la valva anterior y la parte adyacente de la valva
posterior para lograr una movilizacién extensa del tejido de las valvas
2. Plicatura longitudinal de la camara atrializada y de la auricula derecha
adyacente para reconstruir el ventriculo derecho y reducir el tamafio de la
auricula derecha dilatada
3. Reposicionamiento de las valvas anterior y posterior en el anillo tricuspideo
para cubrir el area completa del orificio anular con tejido valvular a su nivel
normal
4. Remodelacién y reforzamiento del anillo tricuspideo con una prétesis
anular.

La venas cavas son canuladas para facilitar la exposicion. Con el empleo de
circulacion extracorpérea, la temperatura es descendida a 28 grados centigrados.
El latido del corazdén es examinado para asegurar si la camara atrializada es
contractil o no y si alguna rama de la arteria coronaria esta presente sobre la
superficie externa de la camara. Se infunde cardioplejia.

La incisién auricular es hecha en forma paralela a la hendidura atrioventricular lo
mas posterior como sea posible para disminuir el dafio al sistema de conduccion.
La valva anterior y la porcion adyacente de la valva posterior son desinsertadas
del anillo fibroso y del ventriculo. Aunque, se deja sin desinsertar un tercio de la
valva anterior, se deja insertada al anillo fibroso. La movilizacion de la valva
anterior y de la parte adyacente de la valva posterior se logra primero por
reseccion de las bandas fibrosas que conectan la superficie ventricular de éstas
valvas a la pared muscular del ventriculo derecho y segundo, por fenestracion de
los espacios entre las cuerdas.



La plicatura longitudinal de la camara atrializada se realiza con puntos
interrumpidos 3-0 pasados a través de las fijaciones de las valvas septal y
posterior para aproximarlas. También es pasada una sutura de plicatura a través
del anillo para reducir su tamano. Entonces son usadas suturas 4-0 para plicar la
auricula derecha mas alla del seno coronario para evitar el sistema de conduccién.
La plicatura ventricular restaura el tamano y forma normal del ventriculo derecho.
La plicatura auricular reduce en forma significativa el tamafo de la auricula
derecha.

La valva anterior y la porcion adyacente de la valva posterior son reinsertadas al
anillo fibroso en el sentido de las manecillas del reloj para cubrir la circunferencia
del orificio. Si se presenta tracciéon excesiva de las valvas debido a malposicién o
acortamiento del musculo papilar anterior se corta la porciéon adyacente de la valva
posterior y se reimplanta a un nivel mas alto.

Se verifica la coaptacion de las valvas mediante inyeccion de solucion salina bajo
presion en el interior de la cavidad ventricular con una jeringa. Si la coaptacién de
las valvas es buena, se selecciona una prétesis anular, el tamario de la cual podria
corresponder al tamario del anillo tricuspideo plicado. Si la coaptacién es pobre, se
inserta una proétesis anular de tamafio mas pequefio. En pacientes mayores de 15
anos de edad, generalmente se utilizan anillos de 36 mm y mas raro de 34 mm. En
pacientes mas jévenes con un anillo pequerio, la prétesis anular puede obviarse.
En la EE tipo A de Carpentier, la camara pequefia y contractil no es plicada. Se
efectia plicatura del anillo fibroso y la pared auricular adyacente para reducir la
dilatacién anular y la auricula derecha distendida. Las valvas anterior y posterior
son desinsertadas, movilizadas y reposicionadas como en la técnica descrita
previamente.

En la técnica para el tipo D, el tejido valvular correspondiente a las valvas anterior
y posterior es desinsertado del anillo fibroso y del ventriculo. Se realizan
fenestraciones triangulares en el tercio inferior del tejido valvular para restaurar los
espacios entre las cuerdas y liberar la estenosis subvalvular. La parte adelgazada
del ventriculo es plicada en forma longitudinal. La plicatura se extiende al anillo
fibroso y a la auricula derecha como se describi6 previamente. El tejido valvular
disponible es entonces suturado al anillo como se describié anteriormente. (3)

Separacion del anillo de valva anterior y parte de posterior



Plicatura longitudinal, reinserciéon anular y plastia anular

Otras técnicas también descritas son la de Hetzer la ctal consiste basicamente en
la reestructuracion del mecanismo valvular usando la valva mas movil, sin
plicatura de la porcion atrializada. La técnica de Qingyu que es la excision de la
porcion atrializada, plicatura del anillo, desprendimiento de valvas y formacion de
nueva tricispide. Las dos anteriores son también correcciones biventriculares.

En la correccién tipo ventriculo uno y medio el objetivo principal es mantener una
relacion de gastos sistémico y pulmonar 1 : 1, sin sobrecargar el ventriculo
izquierdo, esta indicada en casos de ventriculo derecho hipoplasico o con
disfunciéon como en el caso de la EE, ofreciendo las ventajas de que no hay
cortocircuitos, existe bajo riesgo de estenosis iatrogénica, se aprovecha el
ventriculo derecho que sea util y a menor sobrecarga del ventriculo derecho
aumenta la fraccién de eyecciéon del ventriculo izquierdo. La técnica consiste
basicamente en realizar un Glenn bidireccional, plastia de la valvula tricispide,
cierre total o parcial de la comunicacion interauricular ( fenestraciéon de tamarno
controlado), cerclaje o no de la rama izquierda de la arteria pulmonar y correccién
de las anomalias asociadas.

En los casos en que la plastia de la valvula no es posible realizarla, entonces se
decide efectuar sustitucion valvular para lo cual debe tenerse especial atencion en
no lesionar el nodo auriculoventricular, el haz de His y las vias de conduccién, asi
como no lesionar las arterias coronarias o alguna de sus ramas. Normalmente se
prefiere el uso de valvulas de tipo biolégico sobre las mecanicas. Se deja
normalmente el seno coronario drenando hacia la auricula derecha, pero si el
espacio es muy pequefo, es factible dejarlo drenando hacia el ventriculo derecho.
(11)



Sustitucion valvular con proétesis biologica
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En 40 afios de estar en funcion el servicio de Cirugia Cardiovascular en el Hospital
Infantil de México Federico Gomez se han realizado mas de 8000 cirugias en
forma global, de las cuales 27 han sido para pacientes con Enfermedad de
Ebstein, podria considerarse un nimero bajo, sin embargo la rareza de esta
entidad patolégica entre otros factores contribuye a que el nimero de
procedimientos no se incremente, la diversas opciones quirdurgicas que existen
para corregir o paliar esta anomalia aun son motivo de controversia por lo que
debemos realizar el estudio de nuestros pacientes con Enfermedad de Ebstein
que han sido tratados en estos 40 afos y asi conocer la historia natural de la
enfermedad, evolucion, tratamiento y pronéstico de los pacientes.
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JUSTIFICACION

En el servicio de Cirugia Cardiovascular la primera intervencion en un paciente de
Enfermedad de Ebstein se llevd a cabo en 1964, a la fecha han sido 27 los
procedimientos en total que se han efectuado, los cuales comprenden tanto
correcciones totales asi como cirugia paliativa. Actualmente desconocemos las
caracteristicas, evolucion y resultados de los pacientes con Enfermedad de
Ebstein operados en nuestro servicio.

Es importante realizar la revisibn de nuestra experiencia para conocer
fundamentalmente los tipos de cirugias realizadas, los resultados obtenidos y
quizd asi tratar de definir cual podria ser el tratamiento idoneo para estos
pacientes tomando en cuenta la edad y las anomalias asociadas entre otras
cosas.
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OBJETIVO GENERAL.

Reportar los tipos de cirugias realizadas en pacientes con Enfermedad de Ebstein
de acuerdo a la experiencia de 40 afios del servicio de Cirugia Cardiovascular del
Hospital Infantil de México. Federico Gomez.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.
Identificar las principales anomalias cardiacas asociadas en los pacientes con
Enfermedad de Ebstein.

Conocer las cirugias realizadas en éstos pacientes.

Conocer la sobrevida de los pacientes y ver como se comport6é la mortalidad de
acuerdo al grupo de edad de dichos pacientes.

Conocer como fue la evolucién en este grupo de pacientes.

16



MATERIAL Y METODOS

Se busco en la base de datos del servicio de Cirugia Cardiovascular los pacientes
en los que se haya establecido el diagnéstico de Enfermedad de Ebstein y hayan
recibido tratamiento quirGrgico en el periodo de noviembre de 1964 a septiembre
del 2004.

CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes operados de Enfermedad de Ebstein en el servicio de Cirugia
Cardiovascular del Hospital Infantil de México Federico Gomez desde su origen
institucional.

CRITERIOS DE EXCLUSION
Pacientes con diagnéstico mal establecido.
METODO

Es un estudio retrospectivo, descriptivo y longitudinal. Se aplicoé analisis
estadistico con el paguete SPSS.

Se analizaron los pacientes por grupo de edad, las anomalias asociadas, la edad
a la que fueron sometidos al procedimiento quirurgico, el tipo de procedimiento
realizado, los resultados obtenidos en cuanto a evolucidon seran considerados
como sin datos cuando desconozcamos la evolucion por no estar contemplada en
la base de datos, buena cuando el paciente sobrevive y se mantiene asintomatico
y mala cuando el paciente fallece durante la cirugia, en el postoperatorio inmediato
o en forma tardia, revisaremos mediante el analisis estadistico de la prueba no
paramétrica con la prueba de los rangos con signos de Wilcoxon, si la edad tiene
significancia estadistica con la evolucion.
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RESULTADOS

Se revisaron un total de 27 expedientes en la base de datos de pacientes con
Enfermedad de Ebstein que fueron operados en nuestro servicio, desde
noviembre de 1964 hasta septiembre del 2004.

De los 27 pacientes estudiados 13 pertenecieron al sexo masculino (48%) y 14
(52%) al sexo femenino.

La edad al momento de la cirugia varié de 3 dias a 15 afos. La distribucién por
grupos de edad segun la tabla 1.

Tabla 1
Distribucion de la edad de los pacientes con Enfermedad de Ebstein
EDAD Frecuencia | Porcentaje
0-30 DIAS 4 14.8
31 DIAS - 1 ANO 2 7.4
1-2 ANOS 2 7.4
2 - 6 ANOS 8 29.6
6 A 12 ANOS 7 25.9
>12Y <18 ANOS 4 14.8
Total 27 100

Las anomalias asociadas que se presentaron en los pacientes operados con
Enfermedad de Ebstein fueron: comunicacién interauricular en 13 (48.14%),
atresia pulmonar en 6 (22.22%), persistencia de conducto arterioso en 4
(14.81%), comunicacion interventricular en 1 (3.70%), estenosis pulmonar 1
(3.70%), trastorno del ritmo en 1 (3.70%).

La anomalia asociada mas comun como podemos apreciar fue la comunicacion
interauricular y de estas la variedad ostium secundum fue la que predomin6 ya
que de las 13 que se encontraron 11 correspondieron a dicho tipo, y solo 2 fueron
tipo foramen oval.

Todos los pacientes fueron sometidos a cirugia y el procedimiento mas realizado
fué la sustitucién valvular, con un total de 19 cambios valvulares, 11 (57.89%)
fueron protesis de tipo mecanico y 8 (42.10%) de tipo biolégico. De las protesis
mecanicas empleadas 5 fueron tipo St. Jude, 2 Starr-Edwards, 2 Nakib-Lillehei y 2
Bjork-Shilley. Las valvulas bioldgicas fueron tipo Hanckock en 5 pacientes y 3 St.
Jude.

Hubo necesidad de realizar recambio valvular en 2 pacientes, en el primero de
ellos a los 10 afios de la primera cirugia ya que la valvula biolégica utilizada
disfuncioné debido a calcificacién de la misma, en otro paciente no se logrod
realizar el recambio por fallecimiento durante el abordaje en la reoperacion por
desgarro auricular. Sélo en tres pacientes se intento realizar de primera intencion
plastia valvular, pero fueron fallidas.
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La cirugia tipo ventriculo uno y medio fue empleada en 4 pacientes (14.81%), en
dos de ellos como procedimiento de primera eleccion, en los otros dos como
cirugia subsecuente, ya que las cirugias previas no tuvieron resultado
satisfactorio. En estos ultimos dos pacientes a uno se le realizé una fistula central
que se ocluyd en el postoperatorio inmediato y en el otro se practicé de primera
intencién sustitucion valvular por plastia fallida, desarroll6 disfuncién biventricular y
se decidié realizar la correccién ventriculo uno y medio para descomprimir ambos
ventriculos dejandose abierta la comunicacion interauricular.

En 2 pacientes (7.40%) se realizd cirugia de Starnes modificada. En un neonato
(3.70%) criticamente enfermo solo se realiz6 cirugia paliativa con una fistula
sistémico pulmonar tipo Blalock-Taussig . En otro neonato (3.70%) hubo
fallecimiento durante el abordaje y exploracion quirdrgica. En 2 pacientes (7.40%)
se practico valvotomia pulmonar y en uno de ellos ademas cierre de la
comunicacién interauricular. En un paciente (3.70%) se llevd a cabo trasplante
cardiaco por disfuncién biventricular importante.

Sélo un paciente presentd trastorno del ritmo tipo taquicardia supraventricular y
so6lo en uno hubo la necesidad de colocar marcapaso definitivo ya que presentd
flutter auricular y finalmente desarrollo bloqueo auriculoventricular completo.

En 4 pacientes (14.82%) se hizo plicatura del ventriculo derecho y sélo en un
paciente se realizo plastia auricular.

En el paciente que presenté la comunicacion interventricular se hizo cierre directo
de la misma, en los 4 pacientes que tuvieron persistencia de conducto arterioso se
realizé cierre del mismo.

En cuanto a la mortalidad, se presentaron 13 defunciones (48.14%), solo 2 fueron
tardias y una de ellas por causa ajena a patologia cardiaca (asfixia por inmersion),
12 pacientes (44.44%) continuan vivos con evolucion satisfactoria y se
desconocen los datos de la evolucion en 2 pacientes (7.40%).

La mortalidad por grupo de edad fue como se muestra en la tabla 2.:
TABLA 2.

Distribucién de mortalidad por grupo de edad de los pacientes con
Enfermedad de Ebstein.

PORCENTAJE DEL
EDAD FRECUENCIA| TOTAL DE LA SERIE
0-30 DIAS 3/4 23

31 DIAS - 1 ANO 1/2 8

1-2 ANOS 1/2 8

2 - 6 ANOS 5/8 38

6 A 12 ANOS 2/7 15

>12 <18 ANOS 1/4 8

TOTAL 13/27 100

ESTA TESIS NO A1
OE LA BIBLIOTECA 19



El grupo de edad que mayor mortalidad presenté tomando en cuenta el numero
total de casos correspondiente a la edad, fue el neonatal ya que de 4 pacientes
fallecieron 3 (75%), seguido por el grupo preescolar donde de 8 pacientes,
fallecieron 5 (62.5%).

La evolucién en general se comporté como se muestra en la tabla 3.

TABLA 3.
Distribucién de evolucion de los pacientes con Enfermedad de Ebstein.
EVOLUCION |Frecuencia | Porcentaje
SIN DATOS 2 74
BUENA 10 37
REGULAR 2 7.4
MALA 13 48.1
Total 27 100

Aplicando la prueba no paramétrica con la prueba de los rangos con signos de
Wilcoxon, se encontré que la edad tiene significancia estadistica para una mala
evolucién por una p = 0.001.
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DISCUSION

La EE, como se ha comentado anteriormente, es un defecto cardiaco congénito
raro, que ocurre en 0.2 % de los nacidos vivos y comprende menos del 1 % de las
enfermedades cardiacas congénitas. Los defectos morfolégicos esenciales
incluyen desplazamiento apical de las valvas de la valvula tricaspide, lo cual
resulta en dilatacién importante del anillo tricuspideo, la presencia de una camara
de pared delgada que separa el anillo tricuspideo del ventriculo derecho funcional
(porcion atrializada del ventriculo derecho), insuficiencia tricuspidea y crecimiento
o dilatacion de las camaras derechas del corazén. Deben diferenciarse las
enfermedades cardiacas que son similares a la EE porque el tratamiento y
pronéstico difieren en forma importante. ( 16 ) En nuestro grupo de pacientes
como se reporta en la literatura la afeccién por sexo fue practicamente igual con
13 pacientes del sexo masculino y 14 del sexo femenino y todos los pacientes
presentan los defectos esenciales de ésta patologia.

Celermajer y sus colaboradores sefialaron que el tratamiento de la EE depende de
la edad a la que se presenta, la severidad anatomica de la malformacion, la
presencia de lesiones asociadas y el estado clinico del paciente.

La EE como se observa en la experiencia de nuestro servicio tiene alta mortalidad
en los neonatos y mas aun cuando se asocia con atresia pulmonar anatémica y / o
fisiologica, ya que de los 4 recién nacidos que fueron operados fallecieron 3, los
cuatro tuvieron atresia pulmonar asociada. Los resultados de los procedimientos
en las valvulas tricispides o paliativos son pobres. Starnes y sus colegas sugieren
una cirugia paliativa para neonatos criticamente enfermos, con vision a realizar a
futuro una cirugia de Fontan o trasplante cardiaco. En la serie de nuestro hospital
se efectuaron 2 cirugias de Starnes modificada con mal resultado debido ya que
los 2 pacientes fallecieron, como se comentara mas adelante.

Después del primer reporte de correccién quirirgica de EE con una prétesis de
valvula tricispide por Barnard y Schrire en 1963, el reemplazo valvular produjo
pobres resultados. Los resultados mejoraron sustancialmente con el desarrollo de
varias modificaciones en la reparacion de la valvula. En 1964, Hardy y sus colegas
introdujeron una técnica de reparacién valvular tricuspidea basada en el concepto
de Hunter y Lillehei. Hardy y sus colaboradores enfatizaron la importancia de la
exclusion del ventriculo atrializado mediante transposicion de las valvas de la
valvula tricispide que se encuentran desplazadas, a su posicion normal y
reduciendo el anillo dilatado.

Danielson y sus colegas prefieren una plicatura transversa de la porcion atrializada
del ventriculo derecho, anuloplastia tricuspidea posterior y atrioplastia derecha de
reduccion. La valva anterior funciona como una valvula monocuspide.

Chauvaud y sus colegas realizan una técnica que combina valvuloplastia y
remodelacion ventricular derecha. Este procedimiento fue descrito en 1988 y
enfatiza la importancia de restaurar la forma y complianza del ventriculo derecho.
Estableciendo que esto puede lograrse sélo con plicatura longitudinal y no por la
técnica transversa como se describié por Hardy, Danielson y colaboradores.
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pulmonar que disfuncioné por obstruccién secundaria a trombosis en el tubo
interpuesto y hubo la necesidad de realizar un Glenn posteriormente.

El reemplazo valvular en el neonato no es satisfactorio, por ello basicamente se
prefiere la cirugia de Starnes modificada. (15)

La correcciéon ventriculo uno y medio, es un procedimiento relativamente nuevo
aplicado a cierto tipo de cardiopatias congénitas que afectan el ventriculo derecho.
En los pacientes con EE en quienes el pronéstico depende de la repercusion de la
insuficiencia tricuspidea y la funcién del ventriculo derecho residual, el empleo de
éste procedimiento ha demostrado buenos resultados, con disminucién
significativa de la mortalidad operatoria y la tasa de reintervenciones.(18 ) De los 4
procedimientos de este tipo en nuestro hospital en pacientes con EE sélo tuvimos
una defuncion que fue secundaria a sepsis y coagulacién intravascular
diseminada, los 3 pacientes restantes evolucionaron en forma satisfactoria. Sin
embargo, las indicaciones para este tipo de procedimiento no estan aun
completamente definidas, y han dependido mas de la apreciacion del tamaiio y
funcion del ventriculo derecho Util por parte del equipo médico.

De los pacientes de nuestra serie 13 presentaron comunicacion interauricular
asociada, lo que coincide con lo reportado en la literatura como la anomalia que
mas frecuentemente acompana a la EE, otras anomalias presentes fueron la
atresia pulmonar, la persistencia del conducto arterioso, comunicaciéon
interventricular, estenosis pulmonar y trastornos del ritmo del tipo de taquicardia
supraventricular. Llama la atencién que las arritmias fueron escasas en la serie, lo
que mas bien indica que solo llega a cirugia un grupo minoritario de pacientes con
este problema y no que la EE presente tasa baja de arritmia en nuestro medio.

En nuestra serie se realizé un trasplante cardiaco en un paciente que presentaba
disfuncion biventricular, lamentablemente fallecié a las 3 semanas de la cirugia por
rechazo agudo. No obstante, y ademas de que el programa de trasplante cardiaco
en nuestra institucién tiene tan solo 4 afos de estarse llevando a cabo, representa
una excelente opcion terapéutica en casos seleccionados de pacientes con EE
que ameriten este procedimiento, por disfuncion ventricular o arritmia intratable.
Actualmente la controversia aun existe, sin embargo el tratamiento se realiza de
acuerdo a cada poblacién que manejan los diferentes grupos quirtrgicos, ademas
de la experiencia que tienen en cada procedimiento. En el caso de nuestra
institucion, la poblacién tratada en cuanto a grupo de edad permitié realizar
principalmente la sustitucion valvular obteniéndose resultados satisfactorios en lo
gue a sobrevida se refiere; consideramos que las valvulas bioldgicas son la mejor
opcién por no anticoagularse y haber poca incidencia de recambio en posicion
derecha.

Los procedimientos quirtrgicos de rescate o complejos, solo deben reservarse
para los pacientes con poca alternativa quirurgica, que quiza, si el diagnostico se
realiza a tiempo y de forma adecuada esto pueda evitarse.

Los estudios de Doppler, ecocardiografia y angiocardiografia proveen una
evaluacion excelente para elegir el procedimiento quirdrgico mas adecuado.
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CONCLUSIONES

La Enfermedad de Ebstein constituye una entidad patologica rara, con varias
formas de presentacién anatémica y clinica, en la que juegan un papel
fundamental para el pronéstico el grado de insuficiencia tricuspidea y el tamafio
util del ventriculo derecho.

Se presenta mayor mortalidad a menor edad, como pudimos observar la patologia
en neonatos criticamente enfermos tiene un pobre pronéstico.

Por la amplia gama de presentaciones anatémicas existen diversas opciones
quirargicas que aun a la fecha siguen siendo motivo de controversia.

La plastia o la sustitucién valvular ftricuspidea siguen siendo la correccién
estandar.

La correcciéon tipo ventriculo uno y medio es una opcién Otii en casos
seleccionados.

De la misma forma el trasplante cardiaco es una opcién muy importante a
considerar para realizar en los pacientes que sean cuidadosamente
seleccionados.

A futuro debera de intentarse el diagnéstico temprano y adecuado desde el
periddo fetal y en neonatos con el fin de ofrecer un tratamiento mas oportuno que
permita mejorar la sobrevida de este grupo de edad, ya que por si solo el
diagnostico de Enfermedad de Ebstein en estos pacientes se acompaiia de un
prondstico pobre.
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