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l. Introduccion

La cardiopatia congénita conocida como anomalia de Ebstein fue descrita por
Ebstein en 1866, las primeras ocho décadas posteriores constituyeron un
periodo latente caracterizado por la descripcién esporadica de la anomalia en
autopsias y por la imposibilidad de su reconocimiento a través de la clinica. El
conocimiento sobre esta anomalia se acumulo rapidamente luego de la
introduccion de la cateterizacion cardiaca lo cual disipo el mito de su
diagnostico inexpugnable.

El diagnéstico en el adulto acianético constituye un mayor reto que el
diagnéstico en el nifio cianotico, debido a que a sido menos descrito y que
ademas puede ser confundida con patologia cardiaca adquirida.

La primera descripcion de esta anomalia por Ebstein en 1866 es considerada
pertinente en nuestros tiempos, aunque algunos detalles han variado, en
general esta cardiopatia congénita consiste en anormalidades de las valvas de
la valvula tricuspidea y anormalidades en el origen de las mismas.

Actualmente, la resonancia magnética cardiovascular (RMCV), como técnica de
imagen no invasiva, ha contribuido mucho y sigue contribuyendo a la
Cardiologia en todos sus campos, entre los cuales se encuentran las
cardiopatias congénitas.

En esta tesis se describiran los sintomas de estos pacientes, los hallazgos de
patologia, del examen fisico, electrocardiograma, radiografia y cateterizacion
cardiaca. Posteriormente se compararan con los hallazgos de una nueva
herramienta diagndstica, la resonancia magnética cardiaca (1,2).

El estudio de las cardiopatias congénitas ocupa un lugar cuantitativamente
destacado en la actividad de los grupos dedicados a la RMCV, ya que supone
aproximadamente una tercera parte del total de las exploraciones. Esto se
explica por la capacidad de la RM en la definicién de los aspectos morfoldgicos
del corazon y grandes vasos y al amplio campo de vision que lo que facilita el
estudio de las relaciones entre las diversas estructuras

Podemos considerar de manera general que la RMCV es una indicacion
prioritaria cuando las demas técnicas de imagen no son concluyentes, o bien
cuando el cateterismo cardiaco no se considera justificado, particularmente en
casos de malformaciones complejas. Por todo ello se hace preciso, en el
estudio de las cardiopatias congénitas por RMCV, la colaboracién, no tan solo
del radidlogo y del cardiélogo, sino también la del cardi6logo pediatra, a efectos
de planificar de la manera mas rentable la exploracion (4).
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La anomalia de Ebstein es la malformacién congénita de la valvula tricuspidea
mas frecuente (7). Esta anomalia congénita fue descrita por primera vez por
Ebstein en 1866, su descripcion es considerada aun pertinente a nuestros
tiempos. En general esta malformacion consiste en una anormalidad en las
valvas y en el origen de las valvas de la valvula tricuspidea. Esto puede
consistir en una fusion de las valvas, principalmente de la valva septal y
posterior, fusionandose en una estructura membranosa que se extiende hacia
la cavidad del ventriculo derecho y dividiendo al ventriculo derecho en una
camara proximal y distal.

Su curso clinico es variable. Tradicionalmente se espera que los adultos tengan
formas leves con buen prondstico, pero esto no es real cuando el diagnostico
no se realiza en forma temprana (3).

La porcion proximal, consiste en el seno del ventriculo derecho, el cual se
continta con la auricula derecha, mientras que la porcién distal esta compuesta
por el tracto de salida del ventriculo derecho, funcionando como un ventriculo
derecho.

La valva anterior de la valvula tricuspidea frecuentemente es normal. Las
valvas septal y posterior estdn deformadas y pueden estar completamente
fusionadas con el endocardio del ventriculo y no insertan sobre el anillo fibroso.

Un defecto del septo atrial frecuentemente esta presente y puede consistir
anatomicamente como una persistencia del foramen ovale o un verdadero
defecto del septo atrial. La pared ventricular de la porcion atrializada del
ventriculo derecho es delgada y ha sido considerada como una parte integral
de esta malformacion. Edwards piensa que este adelgazamiento puede ser el
resultado de alteraciones dindmicas que existen secundarias a la deformidad
de la valvula méas que un trastorno primario del tejido muscular.

A. Fisiopatologia

Las alteraciones fisiologicas encontradas en la anomalia de Ebstein depende
del grado de disfuncién de la valvula tricuspidea, del tamafio de la porcion
atrializada del ventriculo derecho, de la capacidad de bomba de la camara
ventricular y de las caracteristicas anatémicas del tabique interatrial.

La disfuncién de la vélvula tricuspidea es mas severa en los recién nacidos.
Sabemos que los neonatos tienen hipertension arterial pulmonar que
involuciona en las primeras semanas de vida. Mientras persista esa
hipertension se agrava la regurgitacion e inclusive puede producir insuficiencia
cardiaca derecha. Al normalizarse las resistencias pulmonares, disminuye la
disfuncion valvular y mejora la insuficiencia cardiaca.



La presion arterial derecha se encuentra elevada a consecuencia de
incapacidad del ventriculo derecho para tolerar la sobrecarga de resistencias
producidas por las resistencia pulmonares elevadas, esto y la gravedad de la
insuficiencia tricuspidea facilita el cortocircuito de derecha a izquierda por el
foramen oval o comunicacion interatrial que produce la cianosis. Esta
disminuye o desaparece cuando se normalizan las resistencias pulmonares.

Cuando las resistencias pulmonares son normales, la importancia de la
cianosis se debe especificamente a la disfuncion valvular y al tamafio del
defecto septal interatrial. Puede ser intermitente en una etapa de la evolucién
de la enfermedad para luego hacerse permanente e incrementarse con lentitud.
Las arritmias con frecuencia ventricular elevada incrementan la cianosis al
acortar el llenado ventricular derecho y aumentar su presion diastolica final,
ademas pueden producir insuficiencia cardiaca derecha.

Los casos sin comunicacion interatrial o foramen oval permeable, portadores
de disfuncion valvular grave, se acompafian de insuficiencia cardiaca derecha.
Estos enfermos presentan sistole atrial cuya presion puede ser superior a la
presion media del ventriculo derecho y a la diastdlica de la arteria pulmonar
contribuyendo asi a mantener la perfusién pulmonar.

La porcion atrializada del ventriculo derecho tiene un papel importante en el
gasto por latido. Esta porcién se contrae débilmente y actia en forma similar a
un aneurisma, distendiéndose durante la contraccién atrial, interfiriendo con el
llenado ventricular derecho y produciendo disminucion del gasto por latido. La
sangre en el ventriculo atrializado es impulsado nuevamente hacia el atrio
derecho durante la sistole ventricular, este fendmeno de vaivén es mas notable
cuando la porcion atrializada del ventriculo esta bien desarrollada. Cuanto mas
extensa sea la porcion atrializada, mas deteriorada estara la funcion ventricular
derecha (7).

B. Patologia

Se observa una alta incidencia de esta anomalia en infantes nacidos de
madres que ingirieron litio durante el embarazo temprano (8). Los corazones
pueden tener peso y tamafio normales, generalmente los cambios patolégicos
se limitan al lado derecho.

La anormalidad primaria radica en el desarrollo de la valvula tricuspidea, los
musculos papilares y las cuerdas tendinosas. Las valvas son anormales en
origen y estructura, originandose en parte o totalmente de la pared del
ventriculo debajo del anillo valvular. Su estructura puede variar desde
pequefias nudos a grandes membranas que se fusionan de tal manera que
permiten la comunicacion solamente a través de pequefias fenestras.
Ocasionalmente estdn desplazados hacia el ventriculo derecho provocando
una obvia insuficiencia valvular. Las valvas medial y posterior estan
frecuentemente deformadas, en ocasiones la valva anterior también puede
estar comprometida. Los musculos papilares y invariablemente las cuerdas



tendinosas pueden estar pobremente formadas, haber vestigios de ellos o estar
ausentes.

El grado de adosamiento de los velos valvulares es variable. En la forma ligera,
solamente la porcion adyacente de las valvas medial (septal) y posterior
(inferior) estdn adosada, y el orificio valvular es normal. En las formas graves,
la valva septal esta adosada en su mayor parte en el tabique interventricular; la
inferior lo hace en la pared ventricular y la anterior (anterosuperior) esta
normalmente elongada y adosada desde el anillo tricuspideo a una banda
muscular entre la porcion de entrada y trabecular del ventriculo derecho, esta
altima alteracion puede producir estenosis pulmonar. Este anillo verdadero no
corresponde al orificio funcional de la valvula tricuspidea, que se encuentra
desplazada hacia abajo y que usualmente esta dilatado y es insuficiente, pero
que también puede estar estendtico (7).

El ventriculo derecho esta dividido en dos partes por una valva anormal. La
porcion proximal tiene una pared delgada, es una camara dilatada que ha
tomado las caracteristicas de la auricula. La auricula derecha se encuentra
agrandada y frecuentemente esta hipertrofiada. La porcidén atrializada del
ventriculo derecho se ha comprendido entre el anillo atrioventricular verdadero
y la region correspondiente al adosamiento anormal de la valvula tricuspidea
(7). Ningun defecto histologico especifico se ha determinado en el miocardio
de la porcién proximal del ventriculo derecho. La porcién distal frecuentemente
esta limitada a la camara de salida del ventriculo derecho. La porcion distal o
funcional del ventriculo derecho muestra hipertrofia de su musculatura o tener
un grosor normal.

El nodo sinusal se encuentra habitualmente en posicién normal. Las ramas de
haz de Hiss usualmente son normales, aunque se han descrito anomalias
menores en la rama derecha; posicion muy superficial en el subendocardio del
ventriculo atrializado y haces atrioventriculares anémalos.

Se puede observar un foramen ovale patente en mas del 70% de los casos, asi
un mecanismo de cortocircuito de derecha-izquierda puede ser presente en un
gran numero.

Se han descritos casos asociados de enfermedad de Ebstein con persistencia
del conducto arterioso, tetralogia de Fallot, hipoplasia de la aorta con
coartacion fetal y transposicion de las grandes venas. Existen casos con
valvula imperforada denominados enfermedad de Ebstein con atraxia
tricuspidea (7).

C. Sintomatologia

Los sintomas asociados a la anomalia de Ebstein son en su mayoria
inespecificos y proporcionan poca ayuda en establecer el diagndstico. En los
nifios ciandticos, los sintomas consisten en desarrollo y ganancia de peso
inadecuados, transpiracion en la cabeza y cuello y limitacion a la tolerancia del
ejercicio. Los nifios cianéticos con sintomas leves, son estudiados en la nifiez



tardia, estos datos son de menor valor diagnéstico puesto que la causa mas
comun de cianosis en este periodo se puede atribuir a la tetralogia de Fallot.

En los pacientes acianéticos, especialmente en el grupo de edad donde las
valvulopatias adquiridas son comunes, los sintomas estan casi desprovistos de
significancia diagndstica. Algunos pueden presentar relativa buena tolerancia al
ejercicio inclusive ante la presencia de una cardiomegalia considerable.

La taquicardia paroxistica constituye una caracteristica en la sintomatologia.

El curso natural de estos pacientes varia ampliamente, desde la muerte en la
infancia hasta una vida saludable en la edad adulta, pudiendo presentarse al
final insuficiencia cardiaca congestiva. Los pacientes con insuficiencia cardiaca
cronica frecuente cursan con cardiomegalia considerable, episodios de
taquicardia y estan siempre cianoéticos. La insuficiencia cardiaca, la gravedad
de la cianosis y la frecuencia de arritmia son las causas mas frecuentes de
muerte en estos paciente. La insuficiencia cardiaca es la complicacion mas
importante, y produce mas muertes que la hipoxia y las arritmias (7).

Muerte atribuible a embolia sistémica puede ocurrir como resultado de la
embolizacién a través del defecto del septum auricular, la muerte subita e
inexplicable es un evento comun en pacientes con esta lesion. EI mecanismo
responsable de esto seria la arritmia paroxistica caracteristica de la anomalia
de Ebstein.

D. Examen fisico

Los datos del examen fisico son a menudo mas engafiosos que Utiles. El nifio
cianotico constituye un problema menor que el adulto acianético, de hecho las
posibilidades diagndsticas estan usualmente limitadas a lesiones congénitas.

El soplo acompafiante de esta anomalia es poco Util. Varia ampliamente en
localizacion, intensidad y duracion, no solo de paciente a paciente sino también
en el mismo paciente de periodo en periodo.

La caracteristica basica del examen fisico consiste en reconocer que no hay
hipertrofia del ventriculo derecho, esto es sugerido por la ausencia de
palpitaciones del ventriculo derecho hipertrofiado a lo largo del borde
paraesternal izquierdo inferior y por la ausencia de signos de estenosis
pulmonar o de hipertension pulmonar, las dos causas mas comunes de
hipertrofia del ventriculo derecho. La presencia de cianosis y la ausencia de
hipertrofia del ventriculo derecho debe sugerir inmediatamente la posibilidad de
la anomalia de Ebstein.

El examen fisico en el adulto, raras veces alerta al médico del correcto
diagnéstico. Si presenta leve cianosis, esta es atribuible a cianosis periférica
asociada a enfermedad valvular tricuspidea reumatoide. Si patologia cardiaca
menos comun es considerada, la leve cianosis puede ser atribuida a
enfermedad carcinoide cardiaca. La regurgitacion yugular es atribuible a



enfermedad valvular tricuspidea. Los soplos cardiacos imitan los soplos de la
enfermedad valvular tricuspidea y mitral reumatoide.

El soplo en la anomalia de Ebstein sin duda resulta de la estenosis e
insuficiencia de la valvula tricispide deformada. El desplazamiento del soplo de
esta valvula hacia la izquierda explica su frecuente localizacion apical. El
primer ruido es ampliamente desdoblado Su segundo componente, el llamado
tricuspideo, tiene un timbre metalico que lo asemeja a un chasquido expulsivo.
Este ruido parece generarse en el propio aparato valvular malformado,
probablemente en la gran valva anterior. El soplo de sistole puede ser un
hallazgo universal y esta relacionado con la insuficiencia valvular. Su intensidad
es variable y no concuerda con la cardiomegalia, con la presencia o ausencia
de insuficiencia cardiaca ni tampoco con la importancia de la malformacion.

El segundo ruido puede ser normal en el nifio asintomatico. Cuando existe
bloqueo de la rama derecha, se separan los dos componentes y se mueven
normalmente con las fases del ciclo respiratorio. En los muy ciandticos, con
flujo pulmonar disminuido, el segundo componente puede ser disminuido de
intensidad o ser inaudible.

A la auscultacién puede haber similitud entre la enfermedad reumatica de la
valvula mitral y la anomalia de Ebstein (primer ruido acentuado y chasquido de
apertura en el 4pex). Estas caracteristicas de los ruidos cardiacos que
clasicamente han sido limitados a la valvulopatia mitral pueden aparentemente
originarse de la valvula tricuspidea en pacientes con esta anomalia. Este
desconcertante parecido entre la anomalia de Ebstein y la enfermedad valvular
reumatoide sugiere que un numero significante de adultos con esta cardiopatia
congénita son considerados erroneamente como portadores de enfermedad
cardiaca reumatoide.

E. Electrocardiografia

El electrocardiograma ofrece ayuda diagndstica en estos pacientes. Una
caracteristica que ocurre en un alto porcentaje de casos es el bloqueo
completo de la rama derecha de haz de Hiss con una onda R poco amplia en
las derivaciones precordiales derechas. Esta forma de blogueo de la rama
derecha es facilmente distinguida de la que se asocia a severa hipertrofia del
ventriculo derecho donde presenta ondas R altas en las derivaciones
precordiales derechas.

Una configuracion diferente del complejo QRS ocurre infrecuentemente en
pacientes con anomalia de Ebstein. La variante mas comun describe el
bloqueo incompleto de la rama derecha del haz de Hiss. En ocasiones se
pueden encontrar datos de blogueo completo de la rama derecha de este
mismo haz con ondas T muy altas, esta es una presentacion muy inusual que
sugiere hipertrofia ventricular derecha severa la cual puede estar presente a
pesar de que la presion sistélica del ventriculo derecho sea sélo de 33 mm Hg.
La presencia de insuficiencia tricuspidea en estos pacientes es considerada un
importante elemento que lleva al desarrollo de la hipertrofia ventricular derecha.



La presentacion de una hipertrofia ventricular derecha con un QRS normal
representa una variante inusual en el electrocardiograma. Otras variantes que
se han reportado consisten en una duracion de la conduccién ventricular
normal sin evidencia de hipertrofia ventricular derecha. Un patron mucho mas
inusual consiste en el bloqueo incompleto de la rama del haz de Hiss y el
bloqueo completo de la rama izquierda del haz de Hiss.

Los hallazgos de una conduccion normal y grados intermedios de bloqueo
incompleto sugiere que la lesién de la conduccion no se debe a causas
intrinsecas (defecto del sistema de conduccidén), si no que resulta de cambios
en la estructura del ventriculo derecho debido a estrés fisioldgico ocasionado
por la deformidad de la valvula tricuspidea.

Algunos concluyen que la conduccion intraventricular puede ser normal dentro
de un periodo corto luego del nacimiento y se hace progresivamente mas larga
con el incremento de la edad. Se postula que el bloqueo de la rama derecha
del haz de Hiss resulta de la dilatacion y adelgazamiento de la porcion
atrializada proximal del ventriculo derecho. Una conduccion normal o grados
parciales de bloqueo de la rama derecha del haz de Hiss pueden presentarse a
edad temprana o en formas leves donde la porcion del ventriculo derecho no
esta dilatada en forma marcada.

La hipertrofia ventricular derecha es una caracteristica desconcertante que
disminuye considerablemente el valor diagnostico del electrocardiograma. La
hipertrofia del ventriculo derecho rara vez es descrita en una autopsia. Sin
embargo, la hipertrofia de la porcién distal del ventriculo derecho fue descrita
por Brown y asociados. Una presion ventricular derecha normal y un gasto
ventricular derecho normal o disminuido es una presentacion fisiolégica
invariable en esta anomalia, por consiguiente es dificil observar una hipertrofia
ventricular derecha. Una posible explicaciéon es que la porcion funcional del
ventriculo derecho constituye solamente una fraccion de la masa total del
ventriculo derecho y por lo tanto es sujeto a un incremento relativo de su
trabajo en relacién al gasto cardiaco normal.

Algunos autores como Kjellberg han descrito una severa hipertrofia ventricular
derecha la cual se relaciona con otros tipos de estrés fisiologico como una
marcada insuficiencia tricuspidea.

El hallazgo ocasional de un bloqueo de la rama izquierda del haz de Hiss es
considerara una manifestacibon que se asocia a lesidbn cardiaca. La
aterosclerosis coronaria es bien conocida como una responsable de este
fendmeno sobre todo en pacientes de la tercera edad.

Las anormalidades de la onda P son una caracteristca en el
electrocardiograma en pacientes con la anomalia de Ebstein. Una onda P alta
y ancha ocurre caracteristicamente en las derivaciones precordiales sobre la
auricula derecha y en las derivaciones aumentadas, reflejando el desarrollo de
esta cadmara. El incremento de la amplitud de la onda P es una clara evidencia
de hipertrofia de la auricula derecha. Un aumento en la duracion de la onda P
frecuentemente resulta en una prolongacion del intervalo PR. Un



ensanchamiento de la onda P puede ser interpretada como un reflejo de la
dilatacion de esta cAmara con consecuencias en el retraso de la conduccion.

El intervalo PR esta alargado por ensanchamiento de la onda P. Alrededor del
25% de los enfermos muestran un sindrome de Wolff-Parkinson-White,
usualmente de tipo B que puede ser permanente o intermitente. Es importante
enfatizar que la activacion ventricular derecha estd muy alterada,
probablemente debido a la dilatacion de la porcion atrializada del ventriculo
derecho y a la fibrosis del miocardio ventricular. En tal caso hay un
asincronismo en la activacion de ambos ventriculos, con retraso en el inicio de
la despolarizacion del ventriculo derecho. En tal circunstancia, la presencia de
una pre-excitacion ventricular derecha compensa el retardo del inicio de la
activacion de este ventriculo, lo que hace que desaparezcan las morfologias de
bloqueo de la rama derecha. La R de V1 es alta, hay que sospechar de lesion
asociada, mas comunmente la obstruccién a la salida del ventriculo derecho.
La existencia de onda g de V1 a V4 parece deberse a la dilatacion del atrio
derecho, aunque en algunos casos se puede atribuir a fibrosis septal (7).

Una caracteristica adicional en el electrocardiograma en la anomalia de Ebstein
es la presencia de arritmias supraventriculares. Estas pueden consistir en
taquicardias auriculares paroxisticas o nodales y ocasionalmente flutter o
fibrilacién auricular.

F. Radiologia

En menos del 10% de los casos, el corazon tiene tamafo normal. El contorno
de la silueta es similar a un baldn, y recuerda a aquellos pacientes que
presentan derrame pericardico. La cardiomegalia estd producida
fundamentalmente por la dilatacion del atrio derecho, que muchas veces es la
Unica cavidad responsable para el crecimiento del corazon, la porcion
atrializada del ventriculo derecho también es responsable del crecimiento
cardiaco. El atrio derecho dilatado puede desplazar las cavidades izquierda,
dando la falsa impresion de crecimiento de estas cavidades (7). La prominencia
de la auricula derecha puede incrementarse con la edad. La auricula derecha
se dilata anteriormente, obliterando el espacio retro esternal y también puede
extenderse en direccion cefalica, elevando el punto de contacto con la aorta
ascendente. El ventriculo derecho también se encuentra dilatado y muestra una
configuracién redondeada con una baja amplitud de pulsaciones.

El abultamiento del tracto de salida del ventriculo derecho frecuentemente
produce una prominencia alta a lo largo del borde cardiaco izquierdo. La
protrusion de la porcion distal del ventriculo derecho deformado que es
responsable de esta configuracion radiologica ya fue descrita por Edwards. El
tronco de la arteria pulmonar queda cubierto por la dilatacion del infundibulo del
ventriculo derecho. La asociacion entre la convexidad del atrio derecho y la
convexidad izquierda producida por la dilatacion del infundibulo son las causas
de la silueta cardiaca globosa.

El patron arterial pulmonar también es caracteristico en la fluoroscopia. La
arteria pulmonar principal es pequefa, al mismo tiempo las ramas principales



derecha e izquierda son pequefias con una amplitud de pulsacion pequefa. La
vascularidad de los campos pulmonares puede estar normal o disminuida,
dependiendo de la magnitud del cortocircuito derecha-izquierda. La aorta es
tipicamente pequefia e inactiva.

El patron general que producen estas caracteristicas son el de un corazon casi
inmovil, alargado con configuracion globular y un pediculo estrecho que
usualmente se acompafian de una disminucion de la vascularidad en los
campos pulmonares. Ese patron generalmente se distingue de la tetralogia de
Fallot o de una estenosis valvular pulmonar aislada, dos lesiones congénitas
usualmente confundidas con la anomalia de Ebstein. El diagndstico diferencial
en adultos debe incluir la enfermedad de la valvula tricuspidea adquirida y
derrame pericardico.

La angiocardiografia ha provisto una ayuda diagnodstica en esta anomalia.
Luego de la inyeccién del medio de contraste, usualmente se observa una
auricula derecha voluminosa que permanece opacificada por un largo periodo
de tiempo, con un llenado temprano de la auricula izquierda debido a
persistencia del forAmen ovale en pacientes cianéticos, una camara ventricular
derecha deformada situada hacia el borde cardiaco izquierdo, y pobre
visualizacion de la arteria pulmonar principal y de sus ramas periféricas.

G. Cateterizacion cardiaca

Este procedimiento diagnostico ha sido considerado como el mas efectivo para
confirmar la presencia de esta anomalia. Deberemos hacer énfasis en algunas
complicaciones serias que acompafan a la cateterizacion cardiaca, las cuales
han disminuido en frecuencia en los ultimos tiempos. Se han descrito arritmias
cardiacas las cuales son similares a las que se presentan durante la
cateterizacion cardiaca en pacientes con otras formas de cardiopatia congénita.

Las principales caracteristicas diagndsticas en la cateterizacion cardiaca son
una auricula derecha agrandada, desplazamiento de la valvula tricuspidea
hacia la izquierda, un ventriculo derecho normal, una arteria pulmonar y una
presion en cufia normales y ausencia de un cortocircuito arteriovenoso. Estos
elementos en un paciente cianoético son concluyentes en el diagndstico. En un
paciente adulto acianético se debe considerar enfermedad valvular reumética,
el patron hemodinamico nos puede llevar a un error diagndstico. Sin embargo
la cateterizacion cardiaca no va a ser diagnostica de anomalia de Ebstein a
menos que el clinico incluya esta cardiopatia congénita en el diagnéstico
diferencial.

Los detalles de las presiones en las camaras del corazén derecho y de la
arteria pulmonar son de menor valor diagnostico, sin embargo son importantes
para comprender las alteraciones hemodindmicas asociadas con esta forma
inusual de cardiopatia congénita. La contraccion de una auricula derecha
agrandada influye en los patrones de presion obtenidos en todos los niveles.

Una presion elevada con una onda a prominente es el patron usual en la
auricula derecha. Esta onda a acentuada refleja la hipertrofia de la auricula



derecha que puede ser considerada como resultado de un vaciamiento anormal
de la auricula derecha debido al pequefio volumen de la porcién distal del
ventriculo derecho y a posibles grados leves de estenosis tricuspidea. Un
patréon de presion de insuficiencia tricuspidea puede ocurrir en menor
frecuencia en la auricula derecha.

Las curvas de presion del ventriculo derecho se caracterizan por una sistole
normal, diastole temprana normal y diastole final alta. Es razonable asumir que
este llenado diastdlico final es de significante ayuda para realizar un llenado
méximo de la pequefa porcién distal del ventriculo derecho y asegurar un
gasto cardiaco maximo de esta camara.

La onda de eyeccidon del ventriculo derecho estd anormalmente ensanchada,
con retraso en su inicio y retraso en su pico maximo. Esto puede reflejar la
activacion eléctrica normal del ventriculo derecho.

Un gradiente de presion sistélica es frecuentemente presente en el ventriculo
derecho y la arteria pulmonar. Esta evidencia de obstruccion leve de la salida
del ventriculo derecho fue reportada en muchos casos previos. Autopsias en
pacientes con anomalia de Ebstein rara vez revelan estenosis de la valvula
pulmonar. Asi esta obstruccién, probablemente es una manifestacion de
hipoplasia del anillo valvular pulmonar y de la arteria pulmonar. La presencia de
hipertension pulmonar durante el ejercicio con una presion en cufia de la arteria
pulmonar normal sugiere que el sistema arterial pulmonar esta disminuido en
su capacidad.

Los trazos de presion de la arteria pulmonar demuestran ondas de presion
inusuales las cuales varian considerablemente en su configuracion en las
diferentes regiones del sistema de la arteria pulmonar. En la comparacién de
los niveles de presion en la arteria pulmonar y en la auricula derecha en el
momento de la contraccion auricular derecha en la final de la diastole se
demuestra que la presion de la auricula derecha puede ser igual o superar la
de la arteria pulmonar en esa fase del ciclo cardiaco. Esta relacion de las
presiones sugiere que la contraccion de la auricula derecha puede afectar el
llenado de la arteria pulmonar y contribuir en cierto grado a la propulsion de la
sangre en el sistema arterial pulmonar. Este fendmeno puede asignar a la
auricula el rol del ventriculo derecho accesorio.

En la proyeccion anteroposterior se observa una muesca en el borde inferior
del corazon, a la izquierda de la columna vertebral. Dicha muesca representa el
punto de anclaje de la valvula anormalmente desplazada. Casi siempre se ve
una segunda muesca mas a la izquierda que representa el anillo funcional y
entre ambas se delimita la porcion atrializada del ventriculo.

H. Ecocardiografia

La ecocardiografia modo M es especifica de la anomalia. Se ha visto que
cuando el intervalo entre el cierre de la vélvula mitral y la tricuspidea es
superior a 0.065 seg, es patognomonico de esta cardiopatia. Por otra parte, la
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dilatacion significativa del ventriculo derecho, aunado a un movimiento anormal
de la valva anterior (anterosuperior) y movimiento septal paraddjico, refuerzan
el diagnastico.

Con la ecocardiografia bidimensional, utilizando las aproximaciones subcostal o
apical, definimos el sitio de implantacion de la vélvula tricuspidea, el
adosamiento de los velos valvulares en la pared ventricular, el tamafio de la
porcion atrializada del ventriculo derecho y el tamafio de las cavidades
derechas. La medida del grado de insercion anormal puede ser cuantificada
conociendo la distancia entre el anillo tricuspideo y el punto de flotacion de la
valva medial (septal) e inferior (posterior). Esta definicibn anatdbmica se logra
muy bien con la ecocardiografia transesofagica. La valva anterosuperior se
visualiza mejor usando la aproximacion apical de las de 4 camaras. Sabemos
que esta valva tiene la funcién valvular mas importante de esta cardiopatia, por
lo que su definicion es importante.

El Doppler-Color permite valorar el grado de disfuncion de la valva tricuspidea.
Hoy en dia, la ecocardiografia permite una valoracion adecuada, por lo que se
considera que el estudio hemodinamico carece de importancia (7).

|. Resonancia magnética

Con el advenimiento de la Resonancia Magnética Cardiovascular (RMCV) se
han podido identificar y caracterizar de manera no invasiva y tridimensional los
defectos estructurales del corazén y de los vasos periféricos. La RMCV es el
método ideal en la valoracion integral de cardiopatias congénitas, por las
siguientes razones: la resolucion espacial y capacidad multiplanar del método
permite una adecuada valoracion de la anatomia cardiaca y vascular, esta
informacion anatémica se complementa con el analisis funcional tanto
ventricular como de flujo en sistema valvular y a nivel vascular. La Resonancia
Magnética Cardiovascular se ha constituido como una verdadera herramienta
complementaria a la ecocardiografia en la evaluacion detallada de las
cardiopatias congénitas simples y complejas.

Mediante esta técnica se analizan la anatomia, la disposicion, las dimensiones
y a su vez la funcionalidad de las estructuras cardiacas, asi como de
estructuras vasculares. EI método de RMCV es no operador dependiente y
permite un seguimiento a largo plazo facilitado por su alta reproducibilidad, no
invasion, acceso a campos de vision relativamente complejos y el estar exento
de radiacion ionizante. Este UGltimo punto en especial importante al considerar la
exploracion de pacientes pequefios, en los que se realiza el procedimiento bajo
anestesia por la necesidad de cortos periodos de apnea. La valoracion se
efectda en aproximadamente 35 minutos con una exploracion tanto cardiaca
como vascular.
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1. Protocolo

En un examen completo de las cardiopatias congénitas se aplica el siguiente
protocolo:

Obtencion de imagenes ortogonales (sagital, axial, coronal) en secuencia turbo
spin echo, HASTE; con la finalidad de realizar una valoracion inicial de la
disposicion, morfologia y dimensiones de las cavidades cardiacas, su relacion
con las estructuras vasculares y resto de estructuras mediastinales; asi como
configuracion de los hemotorax.

La informacién funcional es obtenida con secuencias cine eco de gradiente en
los planos cuatro cdmaras, eje corto ventricular de la base al apex, tractos de
salida ventriculares y sagital oblicuo de la aorta. Estos datos son analizados
para obtener la funcidn ventricular, volimenes y masa tanto izquierda como
derecha con un software denominado ARGUS o bien MASS. Cuando la clinica
lo amerita se realiza analisis con secuencias de mapeo de flujo para obtener
medicién de velocidades de flujo y volimenes de flujo del corazén y vascular.
La utilizacion del material de contraste endovenoso denominado gadolinio es
atil en la caracterizacion vascular arterial y venosa con la secuencia 3DTOF,
posterior reformateo y andlisis 3D.

En la planeacion y analisis de la exploracion se aplica el método de
segmentacion, el cual consta en determinar el situs atrial, la concordancia tanto
auriculoventricular como ventriculoarterial y la valoracion de la configuracion y
funcién valvular e integridad del septum interauricular e interventricular.
Posteriormente se caracteriza la configuracion, el diametro y disposicion de la
aorta, de la arteria pulmonar y el drenaje venoso.

a) Morfologia atrial, determinacién del situs,
isomerismo.

Se define la anatomia propia del atrio derecho cuya orejuela tiene una base
ancha y triangular a diferencia del atrio izquierda con orejuela elongada y de
base angosta. El atrio derecho recibe las venas cavas superior e inferior y el
izquierdo las venas pulmonares.

En el situs solitus el atrio derecho es anterior y derecho, y el izquierdo,
posterior e izquierdo. En el caso del situs inversus se refiere a la imagen en
espejo del situs solitus.

b) Morfologia ventricular, conexion atrioventricular.

La conexion atrioventricular es biventricular al conectarse los atrios a un
ventriculo y univentricular cuando los atrios se conectan a un ventriculo. Se
caracteriza morfolégicamente a cada ventriculo y se determina su disposicion.
El ventriculo izquierdo con aspecto compacto del musculo y dos musculos
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papilares. El ventriculo derecho de morfologia triangular con aspecto
trabeculado y banda moderadora.

En la conexidn atrioventricular se analiza el tipo y el modo de unién entre los
atrios y ventriculos. El tipo de unién atrioventricular se refiere a la anatomia de
la unién atrioventricular.

En la conexidn atrioventricular concordante, el atrio derecho se conecta al
ventriculo derecho y el atrio izquierdo se conecta al ventriculo izquierdo; en la
conexion atrioventricular discordante el atrio derecho se conecta al ventriculo
izquierdo vy el atrio izquierdo, al ventriculo derecho, independientemente de la
posicién espacial que guardan estos segmentos entre si.

Es posible que exista conexion atrioventricular concordante con el atrio derecho
a la derecha y el ventriculo derecho a la izquierda, y un atrio izquierdo a la
izquierda con un ventriculo izquierdo a la derecha. Esta forma de relacién
espacial se conoce como Criss-Cross 0 conexiones atrioventriculares cruzadas.

Existe doble entrada a un ventriculo cuando la mayor parte del diametro de los
orificios atrioventriculares de una valvula atrioventricular comin se conecta a
uno de los ventriculos.

Se conoce como ausencia de una conexién atrioventricular a aquel tipo de
conexién en el que falta una de las valvulas atrioventriculares. Como es el caso
de la atresia tricuspidea, en la que el atrio derecho no se conecta a la masa
ventricular; esta separado del corazén por el surco atrioventricular y el atrio
derecho se comunica con el izquierdo por medio de un defecto septal
interatrial.

c) Conexién ventriculoarterial.

La conexion ventriculo-arterial concordante es cuando la arteria pulmonar se
conecta al ventriculo derecho, y la aorta, al izquierdo; en la discordante, la
aorta se conecta al ventriculo derecho, y la arteria pulmonar, al izquierdo.

Existe doble cAmara de salida del ventriculo derecho o del izquierdo cuando un
orificio sigmoideo se conecta completamente, y el otro en mas del 50%, con
uno de los ventriculos, o bien cuando més de la mitad de los dos orificios
sigmoideos se conectan con una cadmara ventricular.

Unica via de salida de un ventriculo cuando un solo tronco arterial se conecta a
la masa ventricular, por lo que el tronco comun, la atresia pulmonar sin
conexiéon del tronco arterial con la masa ventricular y la atresia adrtica sin
conexion de la aorta con la masa ventricular se consideran como Unica via de
salida.
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d) Valoracion de la funcion ventricular

En el caso de las cardiopatias congénitas el uso de cines eco de gradiente
permite una adecuada, rapida y reproducible valoracion ventricular en ejes
cortos de la base al apex, método con el que se obtiene un valor cuantitativo de
la funcion ventricular izquierda y derecha, asi como del flujo volumétrico.

Los cines proporcionan informaciéon completa en 3D de imagenes al final de la
diastole y final de la sistole cubriendo la totalidad de ambos ventriculos
permitiendo el calculo de la masa ventricular izquierda y derecha, voliumenes y
fraccion de expulsion.

En especial en pacientes pediatricos el método tiene una aplicacion importante
ya que al contar con una excelente resolucion espacial delimita claramente el
contorno endocérdico y epicardico, lo que permite una valoracion exacta del
engrosamiento y masa miocardica. Se ha planteado la posibilidad de calcular
la masa ventricular derecha, la cual se dificulta por la configuraciéon
marcadamente trabeculada, sin embargo es posible.

e) Valoracion de cortocircuitos.

La secuencia de mapeo de flujo aporta una mediciéon directa de flujo pulmonar
y aortico valorando el volumen latido de ambos ventriculos. Ademas de valorar
anormalidad valvular la secuencia de mapeo de flujo permite caracterizar
cortocircuitos.

f) Evaluaciones especificas: Comunicacion interatrial
e interventricular

Los defectos septales son causas comunes de cortocircuitos en ocasiones
detectados hasta la edad adulta.

El defecto septal atrial mads comun es el septum secundum o fosa ovalis,
localizado en la porcién central del septum atrial. El seno venoso localizado
mas alto justo por debajo a la entrada de la vena cava superior al atrio derecho
algunas veces es asociado a conexion anémala de venas pulmonares.

Los defectos septales son también causa de cortocircuito de izquierda a
derecha y se pueden presentar de manera aislada o bien en combinacion con
otras malformaciones. Los defectos septales son diagnosticados con
ecocardiografia transtoracica o bien transesofagica; sin embargo en el caso de
lesiones asociadas (discordancia  atrio-ventricular, ventriculo-arterial,
conexiones anOmalas sistémicas o pulmonares) se dificulta el definir la
topografia de los segmentos por lo que la Resonancia Magnética permite una
excelente definicion tanto anatdomica como funcional.

Los cines eco de gradiente y mapeo de flujos permiten delimitar claramente la
localizacion del defecto, dimensiones, asi como también pueden ser medidos
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los flujos sistémico-pulmonares. Toda esta informacion es indispensable para la
planeacién del abordaje. Es posible cuantificar la repercusién hemodindmica de
la afeccion. En el caso de una comunicacion atrial o ventricular, ademas de que
es factible encontrar el defecto septal con los cortes ordinarios, se puede
realizar una prueba en la cual se anula la sefial de la sangre que existe en el
lado izquierdo con el fin de delimitar un cortocircuito, de esta forma, incluso en
presencia de defectos septales muy pequeiios, el defecto se hace evidente. La
sensibilidad y especificidad de la RMCV es del 100% en la identificacion de
defectos del septum atrial y ventricular. EI método permite ademas excluir la
presencia de otros cortocircuitos como es la conexiébn anémala de venas
pulmonares en el que a la ecocardiografia se le dificulta el diagndstico.

2. Técnica de cine

La cine RM genera multiples imagenes con resoluciéon en el tiempo del sitio
cardiaco, para cada nivel estudiado, siendo brillante la sefal de la sangre en
movimiento y oscura la del tejido estacionario (fondo), al representar las
imagenes en una pelicula continua pueden visualizarse el flujo sanguineo y el
movimiento de la pared, igual que con la angiografia cine con medio de
contraste.

La alta resoluciéon temporal que consigue la cine RM permite evaluar la funcion
del ventriculo derecho e izquierdo aislando las imagenes correspondientes a la
telesistole y telediadstole. Cuando estas imagenes se obtienen en modo
volumétrico de ambos ventriculos, pueden calcularse los volumenes
telesistélicos, telediastdlicos y sistolicos sin depender de las presunciones
geomeétricas.

3. Técnica cine con codificacion de velocidad

La obtencién de mapas de la velocidad con RM o técnica cine con codificacion
de velocidad, es una técnica mas moderna y potente para valorar
funcionalmente las cardiopatias congénitas. Las imagenes de cuantificacion de
fase proporcionadas por esta técnica contienen mapas de velocidad
bidimensional similares a los mapas de flujo duplex Doppler-Color. La velocidad
de flujo en las cadmaras cardiacas a lo largo de una direccion elegida, se
pueden representar como diferencias en una escala de grises en la RM, por
tanto, pueden reconocerse en los mapas de velocidad los flujos a través de
defectos del septum atrial o septum ventricular. La cuantificacion del volumen
de flujo en las grandes arterias inmediatamente sobre el ventriculo derecho o
izquierdo suministra el volumen de sangre expulsado por cada ventriculo. Con
estos datos puede cuantificarse la fraccién de flujo de la comunicacién y el flujo
pulmonar diferencial.
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4. La anomalia de Ebstein por RMCV

La anomalia de Ebstein es una malformacién poco comun que constituye
menos del 1% de las cardiopatias congénitas. Se caracteriza por un
desplazamiento inferior de las valvas septal y posterior de la valvula tricuspidea
en la porcion de entrada del ventriculo derecho, dividiéndolo en una porcion
proximal atrializada y una distal funcional.

La porcion atrializada del ventriculo derecho es extiende entre el anillo
tricuspideo verdadero (anillo anatomico) y la insercion valvular y compromete
una porcién variable de la parte posterior y diafragmatica (inferior) de la cavidad
ventricular. ElI segmento atrializado (porcion de entrada) del ventriculo derecho
usualmente se encuentra dilatada con paredes delgadas; pulsa en forma
paradojica durante la sistole ventricular. Se ha sugerido que el miocardio del
ventriculo derecho en la porcidn atrializada es anormal, con células
miocardicas mal desarrolladas en forma congénita, indicando que la anomalia
de Ebstein puede ser una enfermedad del ventriculo derecho mas que una
anomalia de la valvula tricuspidea.

La porcion funcional del ventriculo derecho se encuentra distal a la insercion
valvular; aunque algunas veces es hipoplasica, a menudo se encuentra
dilatada. El atrio izquierdo es usualmente normal. El ventriculo izquierdo tiene
tamafio normal en la mayoria de los casos pero a menudo presenta contraccion
anormal.

Ambas valvas septal y posterior emergen directamente de la parte
posteromedial de la pared del ventriculo derecho o bien estan adheridas a la
pared ventricular de tal manera que su origen se encuentra por debajo del
anillo de la valvula tricuspidea (anillo anatémico) localizado a nivel de la unién
atrio ventricular.

Hay un grado variable de displasia valvular e insercibn anormal del margen
valvular distal en la pared del ventriculo derecho. El desplazamiento, la
displasia y las anormalidades de la insercion distal constituyen todos los
componentes de esta anomalia cuya severidad refleja su presentacion clinica.

La valva anterior de la valvula tricuspidea emerge del anillo tricuspideo y esta
engrosada, alargada y es redundante en forma de vela. Esta anclada
inferiormente al ventriculo derecho asi como distalmente al tracto de salida del
ventriculo derecho pudiendo causar obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho. Las cuerdas tendinosas y mauasculos papilares se
encuentran deformados. El tejido valvular puede presentar perforaciones,
particularmente la valva anterior. El desplazamiento inferior de las valvas de la
valvula tricuspidea resulta en una atrializacion de la porcién proximal del
ventriculo derecho, regurgitacion y/o estenosis tricuspidea. Comunmente la
asociacion de insuficiencia tricuspidea contribuye a una marcada dilatacion del
anillo tricuspideo y del ventriculo derecho. En pocos casos, las valvas
anormales se encuentran fusionadas, resultando en una valva imperforada
simulando atresia tricuspidea.
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La anatomia puede variar desde un desplazamiento leve de las valvas
tricuspideas hacia el apex a un desplazamiento extremo en el cual
fisiologicamente no hay una valvula que prevenga el reflujo hacia el atrio
derecho. Como el anillo de las valvas tricuspideas no estan a nivel del plano
del anillo tricuspideo, el atrio derecho parece alargado debido a que
funcionalmente incluye el atrio derecho anatémico asi como también la porcion
atrializada del ventriculo derecho. La regurgitacion tricuspidea es un hallazgo
comun, y la estenosis se presenta en un grado menor en la mayoria de los
pacientes. La pared del ventriculo derecho puede estar adelgazada de tal
manera que es acinética. Cuando la regurgitacién y estenosis tricuspidea
impide el flujo sanguineo a través del lado derecho del corazén en una persona
con anomalia de Ebstein y con un foramen oval patente, se desarrollo un corto
circuito de derecha a izquierda con presencia de cianosis que es proporcional.

El nombre de tres camaras es dado debido a la apariencia trilobulada de las
camaras derechas, los tres I6bulos estan constituidos por el atrio derecho, la
porcion atrializada del ventriculo derecho y el ventriculo derecho distal. El
ventriculo derecho atrializado puede tener una apariencia aneurisméatica. En la
secuencia de cine, esta cdmara se contrae como un verdadero ventriculo
derecho mas que como el atrio derecho por lo que se llama contraccion
sincrénica. La arteria coronaria derecha indica la localizacion del verdadero
anillo tricuspideo. Esto, cuando se correlaciona con el desplazamiento de las
valvas tricuspideas indica el verdadero tamafio de la porcion atrializada del
ventriculo derecho. El infundibulo ventricular derecho muestra una apariencia
Unica y caracteristica. En la proyeccion para observar el tracto de salida del
ventriculo derecho, se observa que durante la diastole el infundibulo se
encuentra por arriba del tronco pulmonar, en cambio durante la sistole
ventricular el infundibulo se encuentra por debajo del borde superior del mismo
tronco. Parece existir una correlacion entre el grado de dilatacion infundibular y
la sintomatologia; casos que exhiben extremada dilatacion infundibular pueden
tener un riesgo quirargico bajo.

En la anomalia de Ebstein severa, se observa a menudo una cardiomegalia
grosera debido a la regurgitacion tricuspidea severa, la cual puede
comprometer el desarrollo pulmonar fetal, resultando en una hipoplasia
pulmonar bilateral. El grado de desplazamiento varia dependiendo de la
gravedad de la enfermedad. En la forma grave la union de las valvas septal e
inferior a la pared ventricular puede producir un saliente muscular prominente.
En la forma grave la pared ventricular atrializada esta extremadamente
adelgazada.

La RMCV puede definir la morfologia interna de auriculas y ventriculos asi
como definir todos los componentes de esta anomalia, siendo tan precisa como
la angiografia (11). Puede ser muy util en definir la anatomia patoldgica y
ayudar a definir el abordaje quirargico del paciente. Las caracteristicas
anatomicas de la anomalia de Ebstein se demuestran bien en cortes axiales y
coronales de RMCV. En los cortes axiales se observan un atrio derecho
marcadamente dilatado y un ventriculo derecho atrializado. El grosor de la
pared del ventriculo atrializado puede estar disminuido comparando con el del
ventriculo no atrializado. La insercion desplazada de la valva septal se aprecia
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en las imagenes axiales. En la forma grave de esta anomalia, la insercion
forma una saliente muscular que se aprecia como una banda con un grosor de
unos pocos milimetros que separa la porcion atrializada del ventriculo derecho
de la porcion no atrializada. Los cortes coronales a veces son mas eficaces que
los axiales para demostrar el desplazamiento de la valva inferior.

En adicion a una insercion anormal de la valva septal, la valvula tricuspidea
casi siempre se encuentra displasica. La valva anterior usualmente se inserta
normalmente en unidén atrioventricular y esta alargada, la cual puede ser
descrita en la mayoria de las imagenes de RMCV. Distalmente la valva anterior
puede estar unida a un musculo papilar anterolateral anormal y ser movil;
puede continuarse con una conexiéon muscular lo cual restringe su movilidad; o
puede estar ampliamente plegada a la pared anterior del ventriculo derecho y
por lo tanto no ser féacilmente distinguible por resonancia magnética. El
desplazamiento de las valvas septal y posterior son mejor apreciadas en las
imagenes axiales y coronales respectivamente. Sin embargo ambas valvas,
pueden ser deficientes o estar ausentes y por lo tanto no ser detectables por
RMCV.

La planeacién de la reparacion quirdrgica debe incluir la valoracién de la
morfologia y funcidn de las porciones atrializadas y de la hemodinamia efectiva
del ventriculo derecho, mejor valorada en imagenes coronales con secuencia
T1 spin echo y en la secuencia de cine. La secuencia de cine permite valorar la
regurgitacion tricuspidea, la estenosis tricuspidea, los cortocircuitos a través de
un defecto del septum atrial. Ademas, en el plano axial puede valorar la
presencia y severidad de defectos septales atriales y ventriculares.
Adicionalmente, la severidad de la estenosis valvular y subvalvular asi como la
estenosis o0 atresia pulmonar pueden ser determinadas por RMCV.

La valoracion de la funcion cardiaca es una parte importante de la evaluacion
completa de las cardiopatias congénitas. Los adelantos en las técnicas de cine
y cine con codificacion de velocidad han permitido que la RMCV se convierta
en una técnica completa para evaluar las dimensiones cardiovasculares y su
funcién. Las secuencias cine permiten reconocer velocidades de flujo anémalas
y perfiles de flujo. La cine RM con codificacion de velocidad permiten cuantificar
la velocidad y hacer mediciones de flujo en el corazén y en los grandes vasos
(8,10,9).

La RMCV es un instrumento no invasivo extremadamente potente en la
descripcion anatomica de las cardiopatias congénitas y en la evaluacion de su
hemodinamia. Existen algunas limitaciones de la RMCV en la evaluacion de las
cardiopatias congénitas. La limitacion se debe al volumen parcial de
estructuras cardiacas dentro del grosor de corte y el movimiento de las
estructuras durante la adquisicion de imagen. Aunque la cine RM disminuye los
artefactos por movimiento, las relaciones temporal y espacial no bastan todavia
para definir con seguridad estas estructuras. Otra limitacion de la RM se
relaciona con un tiempo de estudio relativamente largo. Un examen completo
de un paciente con cardiopatia congénita requiere de 30 a 60 min. Para esto se
requiere de una profunda sedacion en lactantes y nifios pequefios. Las
secuencias de imagen ultrarrapidas, como la ecoplanar y el pulso de angulo

18



pequefio turbo rapido (FLASH) pueden disminuir o eliminar la necesidad de
sedacién. Con estas técnicas pueden conseguirse de 8 a 16 imagenes por ciclo
cardiaco en 20 seg (9).

Las anormalidades mas comunes asociadas a la anomalia de Ebstein son la
estenosis y atresia pulmonar. Otras asociaciones incluyen tetralogia de Fallot,
transposicion completa y corregida de los grandes vasos, defecto del septo
ventricular, coartacion de la aorta y defecto septal atrioventricular (8,10,9).

a) Transposicion corregida de los grandes vasos

La asociacion de anomalia de Ebstein con transposicion corregida de los
grandes vasos ocurre en forma muy poco frecuente. La transposicidén corregida
es una cardiopatia congénita en la cual hay una conexion discordante
ventriculoarterial coexistente con una conexion discordante atrioventricular. La
discordancia atrioventricular existe cuando el atrio derecho morfologico drena
en un ventriculo izquierdo morfoldgico y el atrio izquierdo morfolégico drena en
un ventriculo derecho morfologico, independientemente de la posicion de estas
camaras en el térax. La relacion de las camaras ventriculares se encuentra
invertida. Esto implica que el ventriculo derecho morfologico esta localizado a
la izquierda del septum y que el ventriculo izquierdo morfolégico se encuentra a
la derecha del mismao.

En la mayoria de los pacientes con transposicion corregida, el situs atrial es
sélitus y el atrio derecho se conecta con el ventriculo derecho que se localiza a
la izquierda, el cual a su turno se conecta con la arteria pulmonar. El atrio
izquierdo se conecta con el ventriculo izquierdo localizado a la derecha, del
cual emerge la aorta. En corazones con situs atrial inversus, la combinacién
mas comun es de una transposicion corregida con relacién normal de los
ventriculos.

En la L transposicion corregida de los grandes vasos la aorta se encuentra
localizada anterior y a la izquierda de la arteria pulmonar. La RMCV tiene la
capacidad de demostrar anomalias asociadas a la transposiciéon corregida de
los grandes vasos (8,9, 10).

b) Defecto del septo atrial

Estos defectos son una causa comun de cortocircuito de derecha a izquierda,
los cuales, algunas veces no son detectados hasta la edad adulta. La
ecocardiografia es la primera herramienta para detectar la presencia de estos
defectos atriales. Se reconocen varios tipos de defectos del septum atrial. El
mas comun es el ostium secundum o defecto de la fossa ovalis, el cual esta
localizado en la parte central del septum atrial. El efecto del seno venoso esta
situado en la parte alta del septum, justo por debajo de la entrada de la vena
cava superior en la auricula derecha. El defecto del ostium primum esta situado
en la parte baja del septum atrial en relacion muy estrecha con las valvulas
atrioventriculares.
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La presencia de defectos del septum atrial pueden ser establecidas usando
RMCYV con técnicas de cine eco gradiente para identificar el jet a través del
defecto septal. La contribucion de la RMCV en evaluar pacientes con
cortocircuito de derecha a izquierda descansa en su capacidad de determinar
el flujo a través del cortocircuito. En los defectos del septum atrial, el flujo del
cortocircuito puede ser distinguido entre el volumen sistélico del ventriculo
derecho e izquierdo (10).

J. Diagnoéstico diferencial

El diagndstico diferencial tiene importancia considerable debido al tratamiento
quirdrgico en pacientes con la anomalia de Ebstein.

La tetralogia de Fallot puede ser diferenciada por su curso clinico, en el cual las
disneas, sincopes y un crecimiento truncado son mas prominentes. Un soplo
diastdlico es poco frecuente; el electrocardiograma muestra en menor
frecuencia bloqueo auriculo-ventricular y es mas evidente la hipertrofia del
ventriculo derecho; la cardiomegalia es poco comun y la configuracion cardiaca
en bota es mas comun que la globular.

La atresia tricuspidea usualmente esta acompafada por sintomas mas
tempranos y marcados, particularmente cianosis, disnea, retardo en el
crecimiento y actividad limitada. El electrocardiograma muestra ondas P
grandes pero un bloqueo derecho interventricular es poco usual; la hipertrofia
del ventriculo izquierdo es la regla. El contorno cardiaco es también algo
diferente, se observa un borde derecho recto o puede imitar una dextrocardia o
un contorno en bota.

La estenosis pulmonar severa con septum interventricular intacto, con un
cortocircuito derecha-izquierda a nivel de las auriculas, representa un
diagnéstico diferencial muy dificil. Su apariencia radiolégica es similar.
Presentan un soplo sistdlico en el area pulmonar acompafiada de frémito,
ausencia de soplo diastolico, se puede observar pulsacion presistolica en las
venas del cuello y del higado, en el electrocardiograma se observa hipertrofia
del ventriculo derecho. En ocasiones la cateterizacion cardiaca es la Unica
forma de diferenciarlo, una presion sistolica ventricular derecha elevada y un
significante gradiente a través de la valvula pulmonar no se presentan en el
sindrome de Ebstein.

Los hallazgos auscultatorios pueden sugierir completa transposicion de las
venas pulmonares. Una marca de hipertrofia del ventriculo derecho por

electrocardiograma y una vasculatura pulmonar prominente por rayos X
diferencian esta condicion.

K. Terapia

Un procedimiento quirdrgico satisfactorio ain no ha sido desarrollado para la
correccion de este defecto cardiaco. Esta situacion es facilmente comprensible
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en vista de la naturaleza de la anormalidad béasica, que consiste en una
inadecuada fuerza propulsiva generada por el ventriculo derecho deformado.

El tratamiento quirdrgico estd indicado en aquellos casos con insuficiencia
tricuspidea importante, cianosis moderada a grave e insuficiencia cardiaca. El
tipo de tratamiento dependera de las caracteristicas funcionales del ventriculo
derecho. Existe cierta controversia en cuanto al momento oportuno del
tratamiento. La mortalidad es mayor en aquellos enfermos con clase funcional
IV y cardiomegalia importante. De todas formas, enfermos con clase funcional |
o Il deben estar bajo tratamiento médico, ya que tienen una evolucion tardia
muy favorable. La presencia de arritmias provocadas por vias anémalas y la
presencia de cardiomegalia progresiva son elementos que apoyan la indicacién
quirurgica, ya que el deterioro hemodinamico en estos enfermos es progresivo
y rapido hacia la clase funcional Ill. Parece que los enfermos con insuficiencia
tricuspidea marcada son los mejores candidatos para tratamiento quirdrgico
conservador, ya que tienen un ventriculo derecho dilatado. En caso contrario,
esta indicado el cambio valvular.

Basicamente se han descrito dos procedimientos quirdrgicos paliativos. El
primero de ellos es la anastomosis de Blalock-Taussig. Este procedimiento
tedricamente ofrece la posibilidad de una paliacion en pacientes con un gran
volumen de cortocircuito derecha-izquierda a través de la comunicacion
auricular. Este método utiliza el ventriculo izquierdo como un sustituto parcial
para el ventriculo derecho inefectivo y lograr asi un flujo sanguineo pulmonar
normal. A pesar del beneficio tedrico de la anastomosis de Blalock-Taussig, su
aplicacion en paciente con anomalia de Ebstein no esta garantizada. Se han
descrito algunos fallecimientos a pesar del correcto diagndéstico establecido
preoperatoriamente o en pacientes con un diagndéstico erroneo de tetralogia de
Fallot.

Un segundo tipo de cirugia paliativa consiste en el cierre de la comunicacién
entre las dos auriculas. Wrigth describié un caso en un paciente varén de 25
afios de edad en el cual se realizd esta cirugia, con un mejoramiento de la
cianosis y de la tolerancia al ejercicio. Como se menciond, este procedimiento
resulta en la eliminacién del cortocircuito derecha-izquierda evitando una
enfermedad tromboembdlica o policitemia secundaria. Como un beneficio
adicional, este cierre puede resultar en un incremento de la presion de la
auricula derecha y consecuentemente un mejoramiento del rol de la auricula
derecha como un ventriculo derecho accesorio. Sin embargo este posible
beneficio de incremento de la presion de la auricula derecha puede traer como
consecuencia una insuficiencia cardiaca congestiva. Con este segundo
procedimiento quirdrgico también se han descrito algunos resultados fatales.

Wu y Huang reportaron un nuevo procedimiento para la anomalia de Ebstein
estudiado en 34 pacientes operados. La regurgitacién tricuspidea fue
moderada en 12 pacientes y severa en 22. La técnica de reparacion incluye la
desinsercion de la valva inferior (posterior) desplazada con su correspondiente
musculo papilar y cuerdas tendinosas y su posterior insercion en el anillo
posterior y reimplantacion del mdsculo papilar. Todos los pacientes
sobrevivieron y eventualmente se recuperaron. La ecocardiografia demostré la
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desaparicion de la regurgitacion tricuspidea en 29 pacientes y regurgitacion
leve en 5 pacientes. Este procedimiento necesita seguimiento y reproducirlo
por otros centros. No son claros cuales son los factores anatdmicos y
hemodindmicas que hacen de este un procedimiento atractivo para pacientes
con anomalia de Ebstein.

Chen y colaboradores reportaron resultados a corto y mediano plazo de 25
pacientes con anomalia de Ebstein que fueron sometidos a reparacion
quirurgica con un promedio de edad de 14 afios y un promedio de seguimiento
de 4 afos. La técnica consiste en la aplicacion vertical del ventriculo atrializado
y reimplante de las valvas luego de una rotacién en sentido de las manecillas
del reloj. Tres requirieron re-operacion. Ocho nifios (95%) y 5 adultos (83%)
demostraron un mejoramiento importante a la tolerancia al ejercicio luego de la
cirugia. Dos nifios fallecieron repentinamente 11 meses y 4 afios luego de la
reparacion. No esta absolutamente claro cuando es el mejor momento para
intervenir en los pacientes con anomalia de Ebstein moderada con dilatacién
de la auricula derecha moderada. La disfuncién ventricular derecha ciertamente
puede ocurrir con una sobrecarga de volumen de larga data y uno necesita
evitar llegar a este punto antes de la cirugia.

Al considerar el tamafio y la funcién del ventriculo derecho atrializado, el grado
de desplazamiento de las valvas medial (septal) e inferior (posterior), el
movimiento anormal de la valva anterior y el volumen del ventriculo derecho se
ha idealizado una técnica adecuada para la correccion de la funcién ventricular
derecha. Esta consiste en hacer una plicatura longitudinal de la porcion
atrializada del ventriculo derecho, desinsertar e implantar las valvas anterior y
posterior al anillo tricuspideo y reforzar este con un anillo protésico. Al utilizar
este procedimiento, ha sido posible observar un excelente resultado tardio. De
todas formas, tanto la cirugia conservadora como el cambio valvular tricuspideo
resultan una marcada mejoria de la capacidad fisica y una normalizacion de la
saturacion sistémica.

En el recién nacido la cardiopatia puede presentarse con un compromiso
hemodindmico y metabolico muy importante, produciendo cianosis marcada,
acidosis e insuficiencia cardiaca. El cierre del orificio atrioventricular derecho, la
creacion de una comunicacion interatrial amplia y una fistula aortopulmonar
adecuada permiten una evolucion favorable y asi mismo la correccion futura
con la técnica de Fontan. Como ultimo recurso terapéutico en el recién nacido
grave esta el transplante cardiaco, el cual sera el mejor recurso para lograr una
excelente sobrevida a largo plazo, una vez que sean superados los problemas
relacionados con la adquisicion de los 6rganos, el rechazo y las infecciones en
el huésped e inmuno suprimido.
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l11.Objetivos

A. Objetivo general

- Diagnosticar la anomalia de Ebstein por Resonancia Magnética.

B. Objetivos especificos

- Comparar si este universo de estudio tiene las mismas caracteristicas
que otros estudios.

- Comparar a la cateterizacion cardiaca con la Resonancia Magnética,

- Determinar cuales son los hallazgos por Resonancia Magnética.

- Determinar si estos hallazgos por Resonancia Magnética son
diagnésticos.
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V. Hipotesis

La Resonancia Magnética es un método no invasivo que supera en eficacia al
cateterismo cardiaco para el diagnéstico de la anomalia de Ebstein.
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V. Justificacion

Por mucho tiempo se ha considerado al cateterismo cardiaco como el método
diagnéstico mas efectivo para confirmar el diagnéstico de la anomalia de
Ebstein. Sin embargo siendo un método invasivo que trae consigo muchas
complicaciones como las arritmias que pueden concluir con el fallecimiento del
paciente, se deben buscar nuevos horizontes que nos lleven a su diagndstico.

El estudio de las cardiopatias congénitas ocupa un lugar destacado en la
actividad de los grupos dedicados a la Resonancia Magnética cardiaca, ya que
supone aproximadamente una tercera parte del total de los estudios. Esto se
explica por la capacidad de la Resonancia Magnética en la definicion de los
aspectos morfolégicos del corazén y grandes vasos y a su amplio campo de
vision que facilita el estudio y las relaciones entre las diversas estructuras.

Se puede considerar de manera general que la Resonancia Magnética es una
indicacién prioritaria cuando las demas técnicas de imagen no son
concluyentes, o bien cuando el cateterismo cardiaco no se considera
justificado, particularmente en casos de malformaciones complejas.
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VI. Material y métodos
A. Aspectos metodoldgicos
1. Tipo de estudio: No experimental.
2. Caracteristicas del estudio: Descriptivo.
3. Disefio: Transaccional y correlacional.

B. Determinacion de las fuentes de recoleccion del
estudio

1. Fuentes primarias: Se analizaron las imagenes de las
Resonancias Magnéticas de corazon de los pacientes.

2. Fuentes secundarias: Se recolecto la informaciéon de los
pacientes de los expedientes médicos.

C. Determinacion del universo de estudio

Se estudiaron 6 pacientes del Instituto de Cardiologia (INC) “Dr. Ignacio
Chavez” de la Ciudad de México, México, con anomalia Ebstein a los cuales se
les realizo Resonancia Magnética de corazon entre el afio 2003 vy julio del
2005.
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VIl. Resultados

Se revisaron los expedientes clinicos de 6 pacientes del Instituto de Cardiologia
(INC) “Dr. Ignacio Chavez” de la Ciudad de México, México, con anomalia
Ebstein a los cuales se les realizo Resonancia Magnética de corazén entre el
2003 a julio del 2005. Dos pacientes fueron masculinos (33.33%) con una edad
promedio de 13 aflos y medio, cuatro pacientes fueron del sexo femenino
(66.66%) con una edad promedio de 23 afios. La edad de los pacientes oscilo
entre 11 (varén) y 38 afos (mujer).

A. Sintomatologia

Entre sus primeros sintomas cinco de los 6 pacientes presentaron disnea, de
dos de los pacientes su disnea evoluciono de una disnea a moderados
esfuerzos a una disnea a grandes esfuerzos, de otros dos pacientes su disnea
evoluciono de una disnea a pequefios esfuerzos a una disnea a medianos
esfuerzos. Tres de los 5 pacientes presentaron disnea a medianos esfuerzos al
momento de la realizacion de la historia clinica. Esta disnea se inicio a corta
edad, en dos pacientes se inicio en el primer afio de vida (2 y 6 meses
respectivamente), en el resto se presento antes de concluir la primera década
de vida.

Cuatro pacientes presentaron cianosis, dos refieren cianosis distal (manos y
pies), uno de los cuales evoluciona a cianosis peribucal, el resto de los
pacientes presento cianosis peribucal. Es comun que el llanto exacerbe la
cianosis.

Dos pacientes presentaron soplo cardiaco, uno de ellos detectado a corta edad
de la paciente y en el otro caso detectado recientemente.

Entre otros sintomas, nos refieren la pérdida del estado de alerta en varias

ocasiones, diaforesis, palpitaciones de predominio nocturnas y ortopnea.

B. Examen fisico

Cinco pacientes presentaron cianosis al momento del examen, todos ellos con
cianosis distal, y s6lo 3 con cianosis peribucal .

Todos los pacientes presentaron soplo cardiaco, a tres pacientes se describid
el soplo como soplo tricuspideo de regurgitacion con una intensidad que
variaba de 2/4 a 3/4, dos de estos pacientes ademas presentaban un soplo
mitral de regurgitacién con una intensidad que oscilaba entre 2/4 a 3/4.

Dos pacientes presentaron ritmo cardiaco de 4 tiempos. A un paciente se le
describié un primer ruido normal y un segundo ruido disminuido de intensidad.
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A otro paciente se describié el primer ruido como desdoblado y al segundo
ruido como normal. Otro paciente presento desdoblamiento del segundo ruido
cardiaco.

Dos pacientes presentaron levantamiento sistolico, en uno de los pacientes se
localizo en la region paraesternal izquierda y en otro a nivel apical.

En un paciente se describié edad menor a la cronoldgica.
Solo uno presento plétora yugular grado I.
A tres pacientes se les realizo Holter, describiéndose taquicardia ventricular

autolimitada, taquicardia supraventricular paroxistica y ritmo sinusal
respectivamente.

C. Electrocardiografia

Todos los pacientes presentaron ritmo sinusal y datos en el ECG que sugieren
bloqueo de la rama derecha del Haz de Hiss, uno de ellos con bloqueo
avanzado, tres de estos pacientes ademas presentaron datos de crecimiento
de la auricula derecha. A otros dos pacientes se les describio hipertrofia del
ventriculo derecho e hipertrofia biventricular respectivamente.

D. Radiologia

El hallazgo mas frecuente fue el de cardiomegalia grado Il, el cual se presento
en 3 pacientes, en los otros pacientes se presentaron cardiomegalia desde un
grado | hasta un grado IV.

Datos que sugieran el crecimiento de la auricula derecha se describié en 5
pacientes.

El flujo pulmonar se lo describié como disminuido en 3 de ellos y como normal
en otro paciente.

En dos pacientes se describié un pediculo angosto. Dos pacientes presentaron
datos de crecimiento del ventriculo izquierdo, uno de ellos correspondiendo al
grupo anteriormente descrito.

Sdlo en un paciente se observo datos de crecimiento del ventriculo derecho.

E. Cateterismo cardiaco

Se realizo la cateterizacién cardiaca a 5 pacientes, en uno se suspendid por
presentar taquicardia ventricular con bajo gasto. En el sexto paciente se realizo
ecocardiografia transtoracica sin cateterismo cardiaco.
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En todos los pacientes a los que se le realizo el cateterismo cardiaco (cuatro
pacientes) se encontré6 adosamiento de la valva septal ya sea con la valva
anterior o posterior, insuficiencia tricuspidea la cual fue descrita como severa
en un caso y moderada en el resto y finalmente foramen ovale permeable con
cortocircuito invertido.

En tres pacientes se describi6 dilatacion de las cavidades derechas, en uno de
ellos, solamente de la auricula derecha.

En dos pacientes se describieron datos de atrializacion del ventriculo derecho.

En un mismo paciente, ademas se observaron datos de hipoplasia del anillo
valvular y del tronco de la pulmonar.

F. Ecocardiografia transtoracica

Se la realizo en dos pacientes, en uno de ellos por presentar taquicardia
ventricular con bajo gasto durante el cateterismo cardiaco.

En los dos pacientes se observo concordancia atrioventricular y ventriculo
arterial, insuficiencia tricuspidea moderada, adosamiento de la valva septal en
un 40% y 80% respectivamente, dilatacion de la auricula derecha, foramen
ovale permeable y septum interventricular integro.

En el mismo paciente ademas se describid un movimiento septal paraddjico,
una porcion atrializada del 50% vy ligera insuficiencia pulmonar.

G. Resonancia magnética

Se realizo RMCV a todos los pacientes, observandose concordancia
atrioventricular y ventriculo arterial en todos ellos. Se observo 4 pacientes con
crecimiento moderado de las cavidades derechas, uno con crecimiento severo
y el sexto paciente con crecimiento leve.

En un caso se observo dilatacion severa de cavidades derechas, atrializacion
del ventriculo derecho y adosamiento de la valvula tricispide en forma
importante, correspondiendo con un caso de Ebstein severo.

En 4 casos la dilatacion de las cavidades derechas y la porcidon atrializada fue
en menor grado correspondiendo con casos de Ebstein moderado. El sexto
paciente correspondio con un Ebstein leve.

La disposicion del anillo tricuspideo se determino en todo ellos.
La comunicacion interauricular se observo claramente en 4 pacientes, con
grados variables desde moderado (dos pacientes) hasta severo (dos

pacientes). El septum interventricular se encontr0 integro en todos los
pacientes.
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El mapeo de flujo en plano cuatro camaras permitio observar el corto circuito
interauricular con presencia de cortocircuito invertido, ademéas permitid
observar el orificio tricuspideo funcional real.

La trabeculacidn de la porcion apical de ventriculo derecho fue importarte en un
caso.

No se observo obstruccién importante del tracto de salida del ventriculo
derecho ni alteraciones en el tronco de la arteria pulmonar ni en sus ramas.

Todos estos hallazgos fueron diagndésticos de la anomalia de Ebstein.

H. Terapia

En el primer paciente (masculino de 16 afios de edad) se diagndstico anomalia
de Ebstein severa con repercusion en la funcién del septo interventricular con
compromiso de la funciéon izquierda, siendo un mal candidato a derivacion
cardiopulmonar bidireccional.

Al segundo paciente (masculino de 11 afios de edad) se le realizo un plastia de
Carpenter, plicatura de la pared ventricular atrializada derecha y cierre del
foramen ovale, fallecié en terapia intensiva durante el postoperatorio.

A la tercera paciente (femenina de 12 afios de edad) se le realizo una plastia
de Carpenter mas plicatura y procedimiento de Montan, tuvo como
complicacion un trombo en la auricula izquierda y en la carotida.

La cuarta y quinta pacientes (femeninas de 38 y 20 afios respectivamente)
estaban en espera de la cirugia.

A la sexta paciente (femenina de 22 afios de edad) se le coloco un parche

bovino en la comunicacion interauricular y cambio de una valvula tricuspidea
bioldgica. Logro embarazos eutocicos en dos ocasiones.
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VIIl. Discusion

Los sintomas de estos pacientes, los hallazgos del examen fisico,
electrocardiograma, radiografia y cateterizacion cardiaca han sido descritos en
la literatura que hemos revisado siendo similares comparando con estudios
previos.

La cianosis fue descrita en 4 de los pacientes, siendo peribucal en 3 de ellos.
En ninguno de los pacientes se llego al diagnostico en la nifiez temprana,
posiblemente porque la cianosis y un soplo cardiaco que presento una de ellas
se atribuyo a la tetralogia de Fallot o segun el grupo de edad, la cianosis fue
atribuida a valvulopatias adquiridas.

La disnea a medianos esfuerzos fue el sintoma preponderante en estos
pacientes estudiados.

Aunque se describe que el soplo acompafiante de esta patologia es variable en
cuanto a localizacion, intensidad y duracién, en estos pacientes el soplo
predominante fue el de soplo tricuspideo de regurgitacibon de moderada
intensidad, el cual seguramente resulta de una valvula tricuspidea deformada.

La regurgitacion yugular, que es atribuible a enfermedad valvular tricuspidea,
sélo se describioé en un paciente.

Cinco pacientes presentaron cianosis al momento del examen fisico, todos
ellos con cianosis distal, y s6lo 3 ademas con cianosis peribucal. Posiblemente
en los pacientes adultos esta cianosis fue atribuible a enfermedad valvular
tricuspidea reumatoide.

Todos los pacientes presentaron al ECG ritmo sinusal y bloqueo de la rama
derecha del Haz de Hiss,, tres de estos pacientes ademas presentaron datos
de crecimiento de la auricula derecha.

La hipertrofia ventricular derecha es una caracteristica desconcertante que
disminuye considerablemente el valor diagndstico del electrocardiograma, en
nuestro estudio dos pacientes presentaron hipertrofia del ventriculo derecho e
hipertrofia biventricular respectivamente.

Algunos autores como Kjellberg han descrito una severa hipertrofia ventricular
derecha la cual la relacionan con otros tipos de estrés fisiolégico como una
marcada insuficiencia tricuspidea.

Como se describe en la literatura, los hallazgos en la radiografia de térax son
sugestivos de esta anomalia: en nuestro estudio encontramos que la
cardiomegalia fue de predominio moderada; se describio una dilatacion del
contorno derecho del corazon; un pediculo estrecho sélo se describio en dos
pacientes; la vascularidad de los campos pulmonares se describi6 como
disminuida en 3 pacientes, lo que puede relacionarse a la magnitud del
cortocircuito derecha-izquierda.
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El cateterismo cardiaco ha sido considerado como el procedimiento diagnéstico
mas efectivo para confirmar la presencia de esta anomalia a pesar de sus
complicaciones como las arritmias cardiacas, en nuestro estudio se suspendi6
la cateterizacion cardiaca en un paciente por presentar taquicardia ventricular
con bajo gasto.

En nuestro estudio en todos los pacientes se encontrd insuficiencia tricuspidea
y foramen ovale permeable con cortocircuito invertido. En tres pacientes se
describié dilatacion de las cavidades derechas, en uno de ellos, solamente de
la auricula derecha. En dos pacientes se describieron datos de atrializacion del
ventriculo derecho.

Sin embargo no debemos olvidar que la cateterizacion cardiaca no va a ser
diagnostica de anomalia de Ebstein a menos que el clinico incluya esta
cardiopatia congénita en su diagnostico diferencial.

Debemos considerar que la Resonancia Magnética es una indicacion prioritaria
cuando las demas técnicas de imagen no son concluyentes, o bien cuando el
cateterismo cardiaco no se considera justificado, particularmente en casos de
malformaciones complejas.

Los hallazgos de la anomalia de Ebstein en RMCV son similares a los de la
cateterizacion cardiaca, y por lo tanto son diagndsticos, teniendo la ventaja de
que se trata de un método no invasivo y ademas permite valorar la funcién de
las porciones atrializadas y de la hemodinamia efectiva del ventriculo derecho.

Se ha demostrado que la RMCV puede definir la morfologia interna de

auriculas y ventriculos asi como definir todos los componentes de esta
anomalia, siendo tan precisa como la angiografia.
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IX. Conclusion

a)

b)

d)

f)

g)

h)

La sintomatologia es leve con cianosis, disnea, fatigabilidad y
comunmente historia de palpitaciones.

Los hallazgos fisicos se caracterizan por un crecimiento normal,
cianosis frecuente y dedos en palillo de tambor que son
infrecuentes; una pulsacion cardiaca leve y un frémito sistolico
entre la apdfisis xifoides y el apex; un ritmo cardiaco de tres o
cuatro tiempos, un segundo ruido disminuido en el area pulmonar
y una combinacién de soplos sistdlicos y diastélicos maximos en
el borde esternal izquierdo inferior o en el apex.

Los estudios fonocardiograficos confirman la presencia de un
ritmo de tres o cuatro tiempos, mostrando retraso en el primer
ruido con una intensidad normal, un soplo sistélico de moderada
intensidad y un soplo presistolico en el borde esternal inferior
izquierdo y en el apex. Menos frecuente es un soplo diastolico
leve en esta area.

El electrocardiograma caracteristicamente muestra ondas P altas,
conduccion auriculo-ventricular prolongada, bloqueo de la rama
derecha del haz de Hiss y potenciales del ventriculo derecho
disminuidos de amplitud.

Los exdamenes radiolégicos muestran marcada cardiomegalia, un
alargamiento, una dilatacién del contorno derecho del corazon, un
pediculo estrecho, una vascularidad pulmonar disminuida y pobre
delineacion de la arteria pulmonar.

Angiograficamente se observa una auricula derecha muy grande
con retraso de su vaciamiento, pobre opacificacion de las ramas
pulmonares y frecuentemente evidencia de cortocircuito de
derecha-izquierda.

La cateterizacion cardiaca demuestra una auricula grande,
desplazamiento de la valvula tricuspidea hacia la izquierda,
moderada presion de la auricula derecha y presion sistélica del
ventriculo derecho normal con ausencia de un gradiente
significativo a través de la valvula pulmonar. Se puede observar
pobre saturacion arterial en los vasos periféricos.

La RMCV es un instrumento no invasivo extremadamente potente
gue puede definir la morfologia interna de auriculas y ventriculos
asi como definir todos los componentes de esta anomalia.
Ademas de definir la anatomia patologica, ayuda a definir el
abordaje quirargico del paciente.

33



)

)

K)

La planeacion de la reparacion quirargica debe incluir la
valoracion de la morfologia y funcion de la porcién atrializada y de
la hemodinamia efectiva del ventriculo derecho, lo cual se puede
realizar con la RMCV.

Existen algunas limitaciones de la RMCV en la evaluacion de las
cardiopatias congénitas, sin embargo puede ser tan precisa como
la angiografia.

Los hallazgos por RMCYV junto con la clinica fueron diagnosticos,
asemejandose a los hallazgos por cateterizacion cardiaca.
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. Anexos

A. Iméagenes

Figura 1. Ebstein severo. Cine eco de gradiente en plano de dos camaras en
donde se observa dilatacion severa de cavidades derechas, atrializacion del
ventriculo derecho y adosamiento de la valvula tricispide.

Figura 2. Ebstein severo. Cine eco de gradiente en dos caAmaras en donde se
observa claramente la disposicion del anillo tricaspideo.
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Figura 3. Ebstein moderado, cine eco de gradiente en plano cuatro camaras.
Dilatacion moderada de cavidades derechas, se observa claramente la
comunicacion interauricular.

Figura 4. Ebstein leve. Dilatacion leve de cavidades derechas, comunicacion
interauricular.
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Figura 5. Cine eco de gradiente en dos camaras, se observa trabeculacion de
la porcién apical de ventriculo derecho.

Figura 6. Mapeo de flujo en plano cuatro camaras en donde se observa corto
circuito interauricular y se observa el orificio tricuspideo funcional real.
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