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ANTECEDENTES

Las cardiopatias congénitas son consideradas las malformaciones congénitas mas frecuentes
afectando a un porcentaje no despreciable de 0.8% del total de recién nacidos vivos. Dentro de estas
cardiopatias congénitas, la anomalia de Ebstein es de presentacién rara, ocupando menos del 1%
del total de las cardiopatias congénitas, sin embargo, es la cardiopatia que con mayor frecuencia
afecta a la valvula tricispide. Su prevalencia se estima de 2.4 por cada 10,000 recién nacidos vivos

alcanzando una incidencia calculada de 1 caso por cada 200,000 recién nacidos vivos (1,2).

Wilhelm Ebstein en 1866, describié por primera vez cierta anomalia en la valvula tricispide que
incluia una valva anterior elongada y con trabeculaciones, una valva posterior y septal hipoplasicas
y adheridas al ventriculo derecho (3). En 1900 el Dr. Weiss completo la descripcién de esta anomalia
al realizar diversos cortes en el corazén de un joven de 19 afios con historia de cianosis quien fallecié
a esta edad. No fue hasta la década de 1950 que se logré describir esta entidad en pacientes vivos
y se lograron las primeras aproximaciones quirdrgicas/paliativas para mejoria de clase funcional, asi
como la identificacién de Sindrome de Wolff-Parkinson-White asociada a pacientes con esta
cardiopatia congénita (4). Se han descrito multiples factores genéticos y ambientales relacionados.
Se presenta de forma frecuente en gemelos homocig6ticos y en pacientes con antecedentes
familiares de cardiopatias congénitas, ademas de observarse una relacién importante en hijos de
madres expuestas a benzodiazepinas o litio durante el embarazo. De igual manera, se presenta
asociada con alteraciones en el factor de transcripcion NKX2.5 y con la delecion de cromosomas

10p13-p14 y 1p34.3 (1).

La valvula tricispide normal estd compuesta por tres valvas: anterior, inferior (también conocida
como posterior) y la valva septal. Estas tres valvas se originan de las almohadillas endocardicas y
del miocardio mediante un proceso de separacion o delaminacion de las capas internas del miocardio
de la porcién de entrada del ventriculo derecho. En la anomalia de Ebstein se altera este proceso y
en consecuencia se ve afectado el desarrollo de la valvula tricispide y del ventriculo derecho,

generando malformaciones que la caracterizan. Entre ellas se identifica: a) adherencia de las valvas



septal e inferior al miocardio inmediatamente por debajo de estas secundario a alteracién en la
delaminacion del miocardio durante su desarrollo embrionario; b) desplazamiento apical del anillo
valvular funcional; c¢) dilatacion del ventriculo derecho, generando una porcion atrializada, con grado
variable del grosor de la pared libre; d) alteracién en la estructura de la valva anterior, observandose
displasica, redundante y/o fenestrada, entre otros; d) dilatacién del anillo valvular verdadero en la

union atrioventricular (5-7).

Existen algunos defectos asociados que podemos encontrar en gran porcentaje de pacientes con
este padecimiento, los cuales se ha demostrado que son secundarios a las fuerzas hemodinamicas
ocasionadas por la disfuncién de la valvula trictspide, entre ellos, la comunicacién interauricular tipo
ostium secundum en un 70 — 90% o un foramen oval permeable en el resto de los pacientes. Algunos
otros defectos asociados son la doble discordancia donde la valvula tricispide se originara a la
izquierda, estenosis o atresia pulmonar, tetralogia de Fallot, comunicacién interventricular y, de
manera mas esporadica, anomalias de la valvula mitral. También se han identificado trastornos del
ritmo, siendo el Sindrome de Wolff-Parkinson-White el mas frecuente, presentandose hasta en 30%
de los pacientes con anomalia de Ebstein (7). Es poco frecuente la asociacién de anomalia de
Ebstein con comunicacion interventricular, con un porcentaje no despreciable de 5%. La sospecha
diagnéstica nos podria hacer pensar en hipertension pulmonar ante auscultaciéon de reforzamiento o
desdoblamiento del 2do ruido, asi como ausencia de cianosis, ademas de imagen radiografia con
cardiomegalia agregado abombamiento pulmonar y datos sugestivos de flujo pulmonar aumentado.
Asi mismo algunos casos con adosamiento menor de la valvula tricispide y comunicacion

interventricular, el abordaje inicial puede desviar el diagnostico por los hallazgos ya mencionados

(8).

Existen varias clasificaciones que se han asignado para determinar el grado de severidad de la
anomalia de Ebstein. La primera de ellas se basa en la apariencia ecocardiogréfica donde se
identifica el adosamiento apical de las valvas, el grado de regurgitacion tricispidea y el grado de

dilatacion y disfuncion del ventriculo derecho. De esta manera se puede clasificar en leve, moderada
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o severa. La segunda clasificacion lo engloba en cuatro tipos y se propone en base a los hallazgos
quirdrgicos. Esta clasificacién es muy especifica ya que describe de manera exacta la anatomia de

cada una de las estructuras involucradas (5).

A continuacién, se describen dos clasificaciones mas, siendo estas las méas utilizadas en la
actualidad. Se basan en pardmetros cualitativos y cuantitativos que se obtienen por ecocardiografia.
La primera de ellas fue propuesta en 1988 por Carpentier et al., donde la clasifica en cuatro grupos:
A) con volumen adecuado del ventriculo derecho verdadero; B) existe un componente grande
atrializado del ventriculo derecho, pero la valva anterior de la valvula tricispide se mueve de manera
libre; C) existe restriccion severa de la movilidad de la valva anterior de la valvula tricispide pudiendo
condicionar grado de obstruccion significativo en el tracto de salida del ventriculo derecho; D)
Presenta un grado importante, casi completo, de atrializacién del ventriculo derecho solamente

dando lugar a un pequefio componente infundibular.

Figura 1. Clasificacion de Carpentier (Imagen obtenida de fuente bibliogrdfica (1))

La clasificacion de Celermajer et al., propone un puntaje de gravedad describiendo caracteristicas
ecocardiogréaficas de neonatos donde se define una proporcién entre la suma de las areas del atrio
derecho y de la porcion atrializada del ventriculo derecho en relacion con el area funcional del

ventriculo derecho con el area del atrio y del ventriculo izquierdos, y la dividen en cuatro grados:
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grado 1) relacion menor a 0.5; grado 2: relacién de 0.5 a 0.99; grado 3) relacion de 1.0 a 1.49; grado

4) relacion mayor o igual a 1.5 (1,2,5).

Tabla 1. Indice de Celermajer

CALCULO: AD +aVD/VD + VI + Al

Riesgo de muerte (%)
Grado | 0,55 0
Grado Il 0,5-0,99 10
Grado Il 1,0-1,49 44
Grado IV 15 100

La presentacion clinica es variable abarcando desde el neonato con falla cardiaca severa hasta un
hallazgo incidental en el adulto (7). La identificacién en el periodo prenatal se base en hallazgos por
ecocardiografia fetal donde se logra observar crecimiento cardiaco importante, presencia de hidrops
fetal e hipoplasia bronquial severa. Durante la etapa neonatal se presentan los casos mas severos
evidenciando cianosis y datos de falla cardiaca con deterioro hemodinamico sibito. Esta cianosis va
a depender de la inefectividad del ventriculo derecho, del grado severo de regurgitacion tricispidea
y del cortocircuito de derecha a izquierda tan importante que se genera a nivel del septum interatrial.
(2). Sin duda alguna, los datos clinicos van a estar directamente relacionados con la severidad
anatomica de la enfermedad. Aquellos pacientes con adosamiento leve de las valvas y funcion
ventricular adecuada pueden permanecer asintomaticos durante afios. Pacientes con adosamiento
moderado agregado a insuficiencia valvular severa, presentaran elevacién de presidon de atrio
derecho con consecuente cortocircuito de derecha a izquierda a través de defecto interatrial y como
resultado cianosis grave. También presentaran falla cardiaca importante secundaria a la insuficiencia
severa (1,4,5,7). Se han descrito algunos datos identificados principalmente por grupo de edad, por

ejemplo, en fetos se diagnostico hasta en un 86% por ecocardiografia fetal; en recién nacidos, el
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74% presentaron cianosis de manera inicial; infantes debutaron con falla cardiaca (43%); en
escolares como hallazgo incidental auscultacién de soplo durante la exploracion fisica de rutina
(63%); en adolescentes y adultos diagnosticado principalmente posterior a evento de arritmia (42%)
donde de manera intencionada se cuestiona e identifica deterioro en la tolerancia a la actividad fisica,
fatiga y en ocasiones datos compatibles con falla cardiaca derecha. Generalmente, aquellos
identificados en etapas tempranas de la vida, se asociaron ademas a otros defectos como estenosis
o atresia pulmonar (5,9). La sintomatologia variable, ademas, se puede identificar en distintas etapas.
En recién nacidos, las resistencias vasculares pulmonares se encuentran elevadas, y, por lo tanto,
el grado de cianosis dependera directamente del cortocircuito derecha a izquierda a nivel atrial. Se
observara desde el nacimiento grado variable de cianosis ademas de datos sugestivos de falla
cardiaca derecha secundaria a la insuficiencia tricuspidea. La cianosis disminuird de manera
significativa conforme disminuyan las resistencias vasculares pulmonares y se invierta o disminuya
el cortocircuito de derecha a izquierda. También dependerd del porcentaje de adosamiento, la
porcién atrializada del ventriculo derecho y el grado de obstruccién al tracto de salida del ventriculo
derecho. En lactantes menores e infantes, se logra identificar como fatiga a la alimentacion, siendo
esta de manera intermitente, con grado variable de cianosis, ademas de identificacion de
palpitaciones y precordio hiperdinamico. En escolares, adolescentes y adultos, se asocia a
palpitaciones secundarias a taquicardia atrial encontrada en 20-30% de los casos, asi como estrecha
asociacion con Sindrome de Wolff-Parkinson-White. Existe ademas un riesgo elevado de embolia
paraddjica en pacientes con anomalia de Ebstein, asociado a presencia de abscesos cerebrales o

muerte subita (5,7).

En cuanto a los hallazgos clinicos durante la exploracidn fisica, se han descrito signos variables que
pueden apoyar la sospecha diagnostica. Se debe considerar el diagnostico ante un paciente con
crisis de taquicardia asociado a cianosis. A la inspeccién, como ya se menciond, el grado variable
de cianosis, presencia de acropaquias, precordio abombado e hiperdinamico, aunque dependera
también del grado de severidad de la anomalia. Se puede palpar frémito sistélico paraesternal bajo

izquierdo, con auscultacion variada, con presencia de soplo o sin soplo, con primer ruido desdoblado,
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chasquido tricaspideo en cuarto espacio intercostal, asi como soplo sistélico a este nivel secundario
a la insuficiencia generada en el aparato valvular. Este soplo se describe de intensidad variable, no
relacionado con la gravedad de la enfermedad. El segundo ruido puede no verse afectado, aunque
el grado de dilatacién de cavidades derechas puede condicionar la presencia de blogqueo de rama
derecha del Haz de His y asi generar un desdoblamiento que se modifica durante las distintas fases
del ciclo respiratorio. En ocasiones, se logra auscultar un tercer ruido secundario al llenado del
ventriculo derecho y de manera menos frecuente, se puede escuchar un cuarto ruido o ritmo de
cuatro tiempos, caracterizado por un primer ruido desdoblado, segundo ruido desdoblado, chasquido

diastdlico y finalmente ruido atrial (1).

La radiografia de térax y el electrocardiograma son, sin duda alguna, dos herramientas
indispensables que se deben utilizar ante la sospecha diagnéstica. La radiografia de térax aporta
algunos datos muy sugestivos de esta anomalia. Se ha descrito solamente en un 10% de los
pacientes radiografias de térax dentro de la normalidad y esto solamente en pacientes con grado
minimo de adosamiento de la valvula tricispide, sin embargo, la variabilidad de imagenes es amplia
abarcando desde siluetas cardiacas y flujo pulmonar normal hasta cardiomegalia importante con
dilatacion severa de cavidades derechas, principalmente de atrio derecho (1,4,5). En cuanto al
abordaje electrocardiografico, como se mencioné previamente, se ha observado relacion directa con
bloqueo de rama derecha del Haz de His con desviacién del eje hacia la derecha (+90° a +130°) y
en 20-30% de los pacientes datos sugestivos de sindrome de preexcitacién. También se ha
observado la presencia de bloqueo atrioventricular de primer grado. Se llega a apreciar ondas P
“pulmonares” de gran voltaje, sugestivas de crecimiento de atrio derecho, aunque en casos
avanzados o graves, se observan ondas P melladas donde se logra apreciar también crecimiento de
atrio izquierdo debido al gran cortocircuito de derecha a izquierda. Otro hallazgo es un intervalo PR
prolongado en un porcentaje elevado de pacientes (40%) y esto asociado a ensanchamiento de la
onda P. Se observa un patrén rS en V1 y en caso de encontrar R altas, se debe sospechar en
obstruccion importante al tracto de salida del ventriculo derecho. Desde V1 hasta V4 podemos

apreciar un patron gR seguido de ondas T negativas o difasicas hasta en el 50% de los casos
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(1,4,10). En cuanto a trastornos del ritmo, se han logrado identificar arritmias en el periodo neonatal,
ademas de que 80% de los pacientes en estados preoperatorios han presentado algin trastorno
asociado al ritmo, historia de palpitaciones, presincope o sincope. Se ha documentado taquicardia
supraventricular, fibrilacion auricular y fluter atrial, arritmias ventriculares (extrasistoles o taquicardia
ventricular no sostenida), bloqueo atrioventricular de primero, segundo o tercer grado. Tener en
cuenta que la gran mayoria de pacientes que presentan estos trastornos, se encuentran entre las

2da y 3ra décadas de la vida y no contaban con diagnéstico previo de anomalia de Ebstein (4).

En la actualidad, el ecocardiograma transtoracico y la resonancia magnética son los métodos de
eleccion para el diagnéstico, clasificacion y estadificacion de la anomalia de Ebstein. Con estos dos
métodos se ha logrado identificar parametros para decision en cuanto al tiempo adecuado de
intervencién y procedimiento quirdrgico ideal (11). Sin duda, el ecocardiograma transtoracico
bidimensional continda siendo el estudio de eleccién, aunque complementar el diagnostico con
ecocardiografia tridimensional permite definir de manera adecuada detalles anatémicos de la valvula
tricispide que pueden verse limitados con el estudio bidimensional. Con estos métodos podemos
evaluar de manera adecuada la anatomia y funcién de la vélvula tricispide, asi como el tamafio y
funcién de las camaras cardiacas evaluadas (5,7). Mediante ecocardiografia se va a definir el sitio
de implantacion de la valvula tricaspide, 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, ademas de que se podran identificar algunos otros defectos asociados. Se va a apreciar
claramente por estos métodos diagnoésticos el desplazamiento hacia la porcién apical. Se evalla en
aproximaciones subcostal o apical donde se definira el indice de adosamiento de la valva septal de
la valvula tricispide. Se considera diagnostico cuando este adosamiento es mayor o igual a 8mm/m2
de superficie corporal. Se podra definir de manera adecuada las caracteristicas de la valvula
tricaspide y sus valvas (tamafio, grosor, presencia de fenestraciones, orificios, aparato subvalvular,
cuerdas y musculos papilares, restriccién en su movimiento o estenosis). Mediante Doppler color se
puede evaluar el grado de insuficiencia tricuspidea, asi mismo el grado de estenosis con medicion

de la velocidad de aceleracién, gradiente de presion diastélica maximo y medio transvalvular,
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presencia 0 no de obstruccién al tracto de salida del ventriculo derecho, estenosis o atresia pulmonar,
ademés de asociacion a insuficiencia. Permite también la medicion del tamafio y funcién del
ventriculo derecho (indice de Tei, fraccion de acortamiento, movimiento septal, contraccién
ventricular), entre otros. Con el ecocardiograma transesofagico, se complementa el estudio con la
finalidad de definir de forma mas fidedigna la valvula tricspide (1,3,5,11). La resonancia magnética
como herramienta complementaria en el diagnéstico, nos permite determinar la funcién del ventriculo
derecho, asi como su anatomia, determinando también el grado de fibrosis miocéardica (1). Por lo
general no es necesario el estudio hemodinamico por cateterismo, sin embargo, se lleva a cabo
solamente en algunos casos especificos donde se identifica una disfuncién ventricular izquierda con
sospecha de elevacion de presion arterial pulmonar o elevacion de la presion telediastdlica del
ventriculo izquierdo. En estos casos es importante realizar cateterismo diagnostico si se considera
como opcidn quirdrgica el camino univentricular hacia una derivacién cavopulmonar total. Se debe
considerar el riesgo alto de desencadenar un evento arritmico durante el procedimiento
intervencionista en estos pacientes que por la anomalia per se, ya cuentan con un componente
arritmogénico importante (1,5).

Como se ha descrito, la presentaciéon y grado de severidad de la cardiopatia es de tal variabilidad
gue ha orillado a que la eleccién de tratamiento y manejo de estos pacientes sea de gran
complejidad. Existen multiples opciones terapéuticas y por lo tanto debe de realizarse una evaluacion
minuciosa e integracion diagnostica adecuada con todas las herramientas disponibles con la
finalidad de proporcionar el mejor tratamiento para cada paciente. El tratamiento, asi como el tiempo
de tratamiento, dependera en gran medida del estado clinico del paciente, clase funcional, cianosis,
presencia o no de trastornos del ritmo, datos sugestivos de falla cardiaca y grado de severidad
establecido por imagen. El manejo de falla cardiaca debe de priorizarse en aguellos pacientes que
por caracteristicas clinicas y ecocardiograficas se consideren no candidatos para correccion
quirargica. Habitualmente se optimiza tratamiento con diurético, asi como digoxina. El uso de
antiarritmicos debera de tratarse de manera particular en pacientes que presenten trastornos del
ritmo ademas de considerar estudio electrofisiol6gico para ablacion de vias accesorias en caso

necesario. Los primeros intentos quirdrgicos datan del afio 1962 donde especificamente se
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considerd el cambio valvular tricispideo, sin embargo, la mortalidad reportada en los primeros
intentos fue mayor al 50%. En la actualidad existen mdltiples técnicas quirdrgicas utilizadas y cada
una de ellas deberd ser individualizada. La correccion quirdrgica de pacientes con anomalia de
Ebstein estéa indicada en aquellos pacientes sintomaticos con mala respuesta al tratamiento médico
(1,12,13). La técnica quirargica elegida dependera de multiples factores diagndsticos principalmente
ecocardiogréaficos, asi como la edad al diagndstico aunado a la presentacion clinica de la misma.
Las caracteristicas funcionales del ventriculo derecho determinaran en gran medida el procedimiento
a realizar. Las técnicas incluyen plicatura de la porcion atrializada del ventriculo derecho, reduccion
del volumen atrial, anuloplastia tricispidea ademas de algunos otros procedimientos correctivos
cuyo objetivo final sera mejorar la coaptacién de las valvas. Debera considerarse tratamiento
quirargico en todos aquellos pacientes que presenten insuficiencia tricispidea importante, con
cianosis moderada a grave y datos de insuficiencia cardiaca. EI momento oportuno para decidir
tratamiento quirargico aln no esta bien definido, sin embargo, algunos datos como clase funcional
IV y cardiomegalia importante son factores que han demostrado un mayor riesgo de mortalidad. Asi
mismo, aquellos pacientes que presenten arritmias deberan ser considerados para procedimiento
quirdrgico ya que la recurrencia de estas llevara a un deterioro abrupto de la clase funcional. Como
se menciond previamente, las técnicas propuestas son multiples. Esta técnica sera definida en base
al tamafio y funcién del ventriculo derecho atrializado, el grado de desplazamiento de las valvas
septal y posterior, el movimiento anémalo de la valva anterior y el volumen del ventriculo derecho
(1,4,7). Ademas, la técnica quirargica también dependera de la edad de presentacibn o de
diagnostico de la anomalia de Ebstein y sin duda se deben de considerar también otras lesiones o
anomalias asociadas. En neonatos, a pesar de que se han visto buenos resultados frente a la
correccion total en algunos casos, la gran mayoria tienen alta morbilidad y mortalidad, motivo por el
cual se ha decidido iniciar el tratamiento para llevar al paciente a fisiologia univentricular en un futuro.
En nifios, la opcion de plastia y reconstruccién valvular es superior al recambio valvular, sin embargo,
en pacientes con ventriculo atrializado amplio no es posible la reparacion valvular, siendo en estos
casos una mejor opcién el cambio valvular a pesar de la morbilidad que conlleva. En aquellos

pacientes con estenosis pulmonar severa, atresia pulmonar o ausencia de valvula pulmonar, no se
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ha demostrado adecuados resultados ni en la via de reparacién o reemplazo valvular tricispideo ni
en la reparacion univentricular, por lo que resta como Ultima opcion terapéutica el trasplante en
bloque cardiopulmonar. Las opciones quirargicas que al momento demuestran los mejores
resultados son la reparacion univentricular, la cirugia de uno y medio y la reparacion biventricular.

(1.4)

La reparacion univentricular, descrita por Starnes et al., es una técnica en la cual se realiza la
exclusion del ventriculo derecho y que consiste en la colocacion de un parche fenestrado en el orificio
valvular tricispideo, atrioseptectomia, reduccién del atrio derecho y colocacion de fistula sistémico
pulmonar. Esta opcién se utiliza cuando existe una obstruccién importante al tracto de salida del
ventriculo derecho. En ocasiones requiere ligadura o cierre del tronco de la arteria pulmonar cuando
la valvula pulmonar no es competente y permite un flujo retrogrado a nivel de tronco de la arteria
pulmonar dilatando el ventriculo derecho. Esta descrita también la técnica de Starnes modificada
donde se hace la exclusion del ventriculo derecho, pero se reseca de manera total la pared libre del
ventriculo derecho. La reparacién biventricular, descrita por Knott-Craig, consiste en reparacion de
la valvula tricuspide con cierre parcial del defecto interauricular (5). Otras técnicas han sido descritas
encaminadas hacia la reparacion de la valvula tricispide. La reparacion de Danielson se basa en la
creacion de una valva monocuspide usando la valva anterior. Se realiza la plicatura de la pared libre
de la porcion atrializada del ventriculo derecho, anuloplastia y atrioplastia reductiva. En la técnica de
Danielson modificada, se realiza migracion del musculo papilar anterior hacia el septum
interventricular con la finalidad de mejorar la coaptacién de los bordes de la valva anterior. El
procedimiento de da Silva (cirugia de cono) consiste en delaminar la cara ventricular de las valvas
no delaminadas durante la formacion de la valvula, y de esta manera permitir la reconstruccion de la
valvula tricispide de la manera mas anatémica posible. Asi como estas mencionadas, existen
algunas otras como la técnica de Broussais, la técnica de ventriculizacién, y plastia de las valvas
cuya finalidad es mejorar la funcién de la valvula y asi mejorar la clase funcional de los pacientes

(5,7,14). Cuando la reparacion de la valvula no es posible pero el ventriculo derecho

conserva funcionalidad se puede realizar también el cambio valvular tricuspideo con la
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colocacion de una protesis. En aquellos pacientes en quienes la reparacion biventricular no
es una opcidn viable, pero la anatomia no es tan desfavorable como para requerir una
cirugia univentricular, se puede realizar un procedimiento de uno y medio, que consiste en
la reparacion o recambio valvular tricuspideo con o sin plicatura del atrio y de la porcion

atrializada y la realizacion de una derivacién cavopulmonar bidireccional. (3)
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JUSTIFICACION

Como se ha descrito hasta al momento, la anomalia de Ebstein es una cardiopatia compleja, con
alta variabilidad en cuanto a presentacion, diagndstico y tratamiento. El ecocardiograma sigue siendo
la herramienta diagnostica con mayor sensibilidad y especificidad que permite la identificacion de
caracteristicas anatémicas, funcionales y relaciones con otras estructuras, favoreciendo una
adecuada decisién terapéutica y seguimiento para los pacientes, aunado a la accesibilidad en cuanto
a costos y disponibilidad de la ecocardiografia respecto a otros métodos de imagen. De los
pardmetros identificados por ecocardiografia, el indice de adosamiento nos confirma el diagnostico,
pero en la actualidad no se ha demostrado si existe alguna relacién directa entre el indice de
adosamiento y el seguimiento y tratamiento en pacientes con esta cardiopatia. Se plantea con este
estudio utilizar este indice como una herramienta mas de apoyo en la toma de decisién terapéutica

en la resolucion de esta compleja y variable cardiopatia.
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HIPOTESIS

El indice de adosamiento de la valvula tricispide se puede utilizar como herramienta de
apoyo en la toma de decisiones en cuanto al tratamiento de pacientes con anomalia de

Ebstein.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Determinar utilidad de la relacién entre el indice de adosamiento de la valva septal de la valvula
tricispide en pacientes con anomalia de Ebstein y el resultado clinico basado en la decision

terapéutica.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Identificar complicaciones a corto plazo en base al tratamiento y si coexiste relacién con el
indice de adosamiento.

e Identificar complicaciones a mediano y largo plazo en base al tratamiento y si existe relacién
con el indice de adosamiento.

e Identificar relacién entre el indice de adosamiento y la propuesta terapéutica

e Identifica si existe algun otro parametro ecocardiografico que pudiera apoyar como

herramienta en la toma de decisiones terapéuticas para pacientes con anomalia de Ebstein.
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MATERIAL Y METODOS

En el siguiente protocolo de investigacion se realizd un estudio retrospectivo, observacional,
descriptivo, en el cual se llevé a cabo la revision de expedientes clinicos de pacientes con diagndstico
de Anomalia de Ebstein que ingresaron al Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en el
periodo comprendido entre enero 2017 y marzo 2022, donde se realiz6 ecocardiograma inicial previo
a decision terapéutica (conservador o quirdrgico) y su seguimiento desde el diagnéstico hasta marzo
de 2022. Se midio el indice de adosamiento de la valva septal de la valvula tricaspide.

Se correlaciono el resultado con el tratamiento, conservador o quirdrgico, y con el estado clinico del
paciente desde su diagnostico hasta enero de 2022.

e CRITERIOS DE INCLUSION

o Pacientes con diagnéstico de Anomalia de Ebstein.

o Pacientes intervenidos quirdrgicamente con una correccion biventricular.

o Pacientes intervenidos quirdrgicamente con una correccién univentricular.

o Pacientes intervenidos quirdrgicamente con correccion tipo uno y medio.

o Pacientes intervenidos quirdrgicamente con plastia o reconstruccion de valvula
tricuspide.

o Pacientes intervenidos quirdrgicamente con recambio valvular tricaspideo.

o Pacientes bajo manejo conservador.

e CRITERIOS DE EXCLUSION

o Pacientes con diagnoéstico de Anomalia de Ebstein que no cuenten con
ecocardiograma inicial en el expediente.

o Pacientes con diagnéstico de Anomalia de Ebstein que no cuenten con iméagenes
ecocardiogréficas que permitan la medicion del indice de adosamiento de la valva
septal de la tricaspide.

e CRITERIOS DE ELIMINACION
o Pacientes con expedientes incompletos.

o Pacientes que hayan perdido seguimiento méas de 6 afios.
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ANALISIS ESTADISTICO

Las variables continuas se describen en media (desviacion estandar) o mediana (rango intercuartil)
de acuerdo con su distribucion simétrica evaluada por la prueba de Anderson Darling.

Se realizé una estratificacion de las variables por el tipo de manejo recibido para identificar
diferencias entre los pardmetros evaluados. Para las variables continuas, se utiliz6 la prueba de T
de Student o la prueba de rangos de Wilcoxon para determinar diferencias entre ambos grupos. Para
las variables categoricas, se realizé una prueba de Chi-Cuadrada.

Para determinar la utilidad de la medicién del indice de adosamiento de la valvula trictspide se
realiz6 un modelo de regresion logistica binaria para evaluar la relacion del indice con la probabilidad
de manejo quirdrgico y de presentar complicaciones.

Como medidas de bondad de ajuste, se determiné la prueba de Wald y el criterio de informacién de

akaike. (AIC)
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DEFINICION DE VARIABLES

Tabla 2. Definicién de variables

VARIABLE

SEXO

ECO1

FECHA ECO1

DIST.ADO

DIST.SEPTUM

IADO

GRUPO

%ADO

%ATRIA

EDAD

ESTADO

SMQX

FECHA SMQX

FECHA NAC

TRATAMIENTO
ESTABLECIDO

TRATAMIENTO
GLOBAL

FECHA CX

REINTERVENCION

FECHA ULTIMA CE

DESENLACE

TIPO DE

VARIABLE
CATEGORICA

CUANTITATIVA
CONTINUA
CONTINUA

CONTINUA

CATEGORICA

CONTINUA
CONTINUA
CONTINUA

CATEGORICA

CUALITATIVA
DICOTOMICA

CUANTITATIVA
CUANTITATIVA

CATEGORICO

CATEGORICA

CUANTITATIVA

CATEGORICA

CUANTITATIVA

CATEGORICO

DEFINICION

hombre o mujer

Primer ecocardiograma institucional con el cual se realiza el diagnostico de
anomalia de Ebstein

Fecha en la que se realiza diagnéstico de anomalia de Ebstein mediante
ecocardiografia institucional

Distancia entre el anillo AV y la parte mas distal del adosamiento de la valva
septal de la tricispide (cm)

longitud méaxima del septum interventricular (cm)

indice de adosamiento de la valva septal de la valvula tricispide. Se obtiene
de la relacién de DIST.ADO/DIST.SEPTUM.

con IADO se clasifica para los pacientes en 3 grupos: Grupo 1 (0.2-0.4);
Grupo 2 (0.41-0.6); Grupo 3 (mayor o igual a 0.61)

% de adosamiento: porcentaje de adhesion de las valvas hacia la porcién
apical del ventriculo derecho

% de atrializacién: porcentaje de desplazamiento del orificio valvular hacia la
porcion apical del ventriculo derecho

Edad de la paciente cumplida en afios hasta la fecha actual

Situacion actual de la paciente definida como: vivo, muerto o desconocida

Sesi6n médico-quirdrgica

Fecha en que se lleva a cabo SMQXy por lo tanto se establece manejo

Fecha de nacimiento

Decision establecida en SMQX

tratamiento médico o quirtrgico

Fecha en que se llevé a cabo la cirugia

En caso de haber requerido procedimiento posterior a cirugia inicial

Fecha en la que se registra ultima valoracién del paciente

Posterior a manejo establecido, como es la condicién actual del paciente

CODIFICACION
HOMBRE = 0

MUJER =1

GRUPO1 =1
GRUPO2 =2

GRUPO3 =3

VIVO =0

MUERTO =1
DESCONOCIDA =2
SI=0

NO=1

CONSERVADOR/MEDICO =0
REPARACION BIVENTRICULAR =1
2REF'/-\RACION UNIVENTRICULAR =
REPARACION UNO Y MEDIO =3
PALIATIVO =4

PROCEDIMIENTO HIBRIDO =5
AUN SIN TRATAMIENTO

PROPUESTO =6

BIVENTRICULAR VS UNO Y
MEDIO =7

PROTOCOLO DE TRANSPLANTE =
8

QUIRURGICO =0

MEDICO =1
SI=0

NO=1

NO APLICA =2

ESTABLE SIN DETERIORO DE
CLASE FUNCIONAL =0
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TAPSE

FAVD

L.TEIVD

ONDA S VD

F.S. VD

FAVI

FEVI

ONDA S VI

F.S.VI

E/E"

F.D.VI

CONTINUA

CONTINUA

CONTINUA

CONTINUA

CATEGORICA

CONTINUA

CONTINUA

CONTINUA

CATEGORICA

CONTINUA

CONTINUA

CATEGORICA

FUNCION SISTOLICA DE VENTRICULO DERECHO

Excursion sistélica del anillo trictspideo: representa la distancia que se
mueve el anillo tricispideo desde el final de la diastole hasta el final de la
sistole (valor normal >1.6 cm).

Utilizado para la estimacion cuantitativa de la funcién del ventriculo derecho.
Valor normal > 35%

Mide el cociente entre los tiempos de contraccion y relajacion
isovolumétricos en relacién con la eyeccion sistélica. Normal < 0.55
Cuantifica la velocidad sistélica del musculo miocardico. Normal > 10cm/s

Funcion sistdlica del ventriculo derecho. Se clasificara en Conservada si de
los 4 parametros mencionados cuenta con valores normales en 3 0 mas;
limitrofe cuando se conservan 2 valores normales; disfuncion cuando 3 o 4
valores estan alterados.

FUNCION SISTOLICA DE VENTRICULO IZQUIERDO

Utilizado para la estimacién cuantitativa de la funcién del ventriculo derecho.
Valor normal > 28%

Estima el porcentaje de volumen que eyecta el ventriculo izquierdo respecto
al volumen recibido. Valor normal >55%

Cuantifica la velocidad sistélica del musculo miocardico. Normal > 10cm/

Funcién sistdlica del ventriculo izquierdo. Se clasificara en Conservada si de
los 4 parametros mencionados cuenta con valores normales en 3 0 mas;
limitrofe cuando se conservan 2 valores normales; disfuncién cuando 3 o 4
valores estan alterados. NO SE INCLUYE MAPSE YA QUE NO SE MIDIO
EN NUESTRA MUESTRA

FUNCION DIASTOLICA DEL VENTRICULO IZQUIERDO

Velocidad diastélica del miocardio durante el llenado ventricular temprano
antes de la contraccion auricular, medido en cm/se

relacién que estima la presion de llenado ventricular izquierdo

Funcién diastélica del ventriculo izquierdo. En base a los parametros
medidos de las ondas E y A, se definira el patrén de llenado (llenado normal,
patrén de relajacion lenta, patrén de llenado pseudonormal, patrén de
llenado restrictivo) Se clasificara como normal si E” > 10; disfuncion tipo | si
E/E” < 10; tipo Il si E/E” 10-14; tipo Il si E/E” > 14

COMPLICACIONES QUIRURGICAS
TRASTORNO DEL RITMO =2
INSUFICIENCIA CARDIACA = 3

MUERTE =4

CONSERVADA =0
LIMITROFE = 1

DISFUNCION =2

CONSERVADA =0
LIMITROFE =1

DISFUNCION =2

FUNCION CONSERVADA =0
DISFUNCION TIPO I =1
DISFUNCION TIPO Il = 2

DISFUNCION TIPO Ill = 3
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DEFINICION DE LA POBLACION

Este estudio se realiz6 mediante la revision de expedientes clinicos de pacientes del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez, Instituto Nacional de Salud de la secretaria de Salud,

localizado en Juan Badiano na° 1, Colonia Secciéon XVI, Tlalpan, Ciudad de México.

DESCRIPCION DE PROCEDIMIENTOS

Se obtuvieron los registros de pacientes con diagnéstico de Anomalia de Ebstein, a quienes durante
el periodo de tiempo establecido hayan sido ingresados en la institucion. Se evaluaron los
expedientes clinicos y se midié el indice de adosamiento de la valvula tricispide en aquellos que
contaban con ecocardiograma inicial previo a procedimiento quirdrgico o0 manejo conservador.
Posteriormente se evalué su evolucion desde el diagnostico hasta enero de 2022. El control de
calidad para la consistencia de los datos fue el expediente clinico del sujeto participante. Se utilizaron
y analizaron las variables con el programa SPSS, apoyado por el servicio “OASIS” con el Dr. Neftali

Eduardo Antonio-Villa.

RECURSOS

Se solicitaron al servicio de Epidemiologia los registros y expedientes de los pacientes con Anomalia
de Ebstein quienes hayan ingresado al instituto en el periodo comprendido entre 2010 y 2022. Se

analizaron los datos para interés del protocolo de estudio.
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CONSIDERACIONES ETICAS

La investigacion realizada no requirié de intervencion en seres humanos y la recoleccién de los datos
se llevd a cabo de manera retrospectiva del expediente clinico de los pacientes del del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez, la presente se consideré como una investigacion sin riesgo.
El analisis de los datos no confirié ningun riesgo para el paciente, por lo que no se vulneran las
normas de la Declaracion de Helsinki sobre los principios éticos para las investigaciones médicas en
seres humanos adoptada en la 182 Asamblea Médica Mundial en Helsinki, Finlandia en junio de

1964, y su respectiva revision en 2013.

Asi mismo, esta investigacion se llevé a cabo tomando en cuenta las normas establecidas en la

NOM-012-SSA3-2012.

En este estudio se aseguroé la confidencialidad de los datos.
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RESULTADOS

Se estudiaron 50 expedientes de pacientes del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez con
diagnostico de Anomalia de Ebstein, de los cuales, la mediana para la edad en afios fue de 16. El

54% fueron masculinos y el 46% femeninos.

Grafica 1. Relacién Hombres/Mujeres
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46%
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De los 50 pacientes revisados, se dividio la poblacion en aquellos que actualmente se encuentran
vivos (total de 35 pacientes ocupando el 70%) o finados (6 pacientes, 12%) y aquellos en quienes
se desconoce su estado actual ya que su registro mas reciente en la institucion data de mas de tres

afios (9 pacientes equivalente al 18%).

Grafica 2. Estado actual de los pacientes
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El total de pacientes estudiados se dividio en dos grupos en base a tratamiento: aquellos en quienes
se decidio tratamiento quirargico con un total de 29 pacientes (58%) y 21 pacientes en quienes se

consider6 tratamiento médico/conservador (42%).

Grafica 3. Tratamiento Global en porcentaje

® Quirurgico Conservador

En cuanto al manejo quirdrgico establecido, se agrup6 a la poblacién por el tipo de cirugia al cual fue
sometido. El 40% fue llevado a correccidn biventricular, 10% a cirugia de uno y medio y 6% a otro
tipo de cirugia como reparaciéon univentricular, procedimiento paliativo y procedimiento hibrido.
Solamente en un paciente se considero, por pardmetros ecocardiograficos y hemodinamicos, cirugia
biventricular, sin embargo, se decidié reparacién uno y medio durante el tiempo quirargico por

hallazgos macroscopicos.

Grafica 4. Tratamiento quirtrgico
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Dentro del grupo de pacientes con manejo conservador, se considera aquellos que se mantienen
bajo manejo médico, aquellos en quienes aun no se ha definido tratamiento alguno y un paciente

que se demostro falla cardiaca importante por lo que se decide ingresar a protocolo de trasplante.

Grafica 5. Tratamiento conservador
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Al comparar los resultados en cuanto a evolucién y desenlace, en relacibn con el manejo
determinado para cada paciente, se logra documentar una p <0.001 estadisticamente significativa.
Este resultado se debe asociar a la heterogeneidad de opciones terapéuticas a las que fueron

sometidos los pacientes y por consecuencia demostrar alta variabilidad en cuanto a resultados.

Tabla 3. Tratamiento elegido

Conservador/médico (%) 15 (30) 0 (0) 15 (71)
Reparacion Biventricular (%) 20 (40) 20 (69) 0 (0)
Reparacién Univentricular (%) 1(2) 1(3) 0(0)
Reparacion Uno y Medio (%) 5 (10) 5(17) 0 (0)

Paliativo (%) 1(2) 1(3) 0(0) <0.001

Procedimiento Hibrido (%) 1(2) 1(3) 0 (0)
Aun sin Tratamiento Propuesto (%) 5 (10) 0 (0) 5 (24)
Biventricular vs Uno y Medio (%) 1(2) 1(3) 0 (0)
Protocolo de Trasplante (%) 1(2) 0 (0) 1(5)
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En cuanto a parametros ecocardiograficos se consideraron aquellas variables que solamente fueron

medidas en mas del 50% de los pacientes. Se determino la funcién sistélica y diastélica de ambos

ventriculos.

Tabla 4. Variables ecocardiogrdficas

Porcentaje de Adosamiento (%)
Porcentaje de Atrializacion (%)
TAPSE (cm)

FA-VD (%)
indice Tei-VD
Onda S-VD (cm/s)

Onda E-Valvula Tricuspide (cm/s)
Relacién E/A
Relacion E/E'

PSAP (mmHg)

FEVI (%)

FAVI (%)

Onda S VI (cm/s)

- ndicedeTeivi
Onda E (cm/s)
Relacién E/A
Masa VI Indexada (g/m2SC)
Onda E Vélvula Mitral (cm/s)
Onda A Valvula Mitral (cm/s)
E' Lateral (cm/s)

55.13 (+/- 17.84)
44.18 (+- 20.01)
2.5 (2,3)
35.39 (+/- 12.79)
0.48 (+/- 0.11)
12.82 (+/- 5.05)
16.56 (+/- 7.42)
1.33 (+/- 0.35)
5.01 (+/- 2.25)
28.2 (22.5,35.2)
61.6 (55.2,65)
35.9 (33.1,41.6)
8(6,9.3)

10.8 (8.2,12)
1.4 (1.1,1.8)
33.4(22,68.8)
0.7 (0.6,0.9)
0.6 (0.5,0.8)
0.1(0.1,0.2)

53.44 (+/- 18.02)
34.57 (+1- 18.72)
2.6 (2.3,3)
38.04 (+/- 12.88)
0.51 (+/- 0.11)
13.9 (+/- 5.72)
18.06 (+/- 7.13)
1.39 (+/- 0.29)
5.03 (+/- 2.1)
27.8 (22.4,33.9)
62.5 (56.6,65)
36 (33.3,41.8)
8(6,9.3)

11 (8.2,12)
1.3(1,2.3)
53 (22,68.8)
0.7 (0.6,0.9)
0.6 (0.5,0.8)
0.1(0.1,4)

57.46 (+/- 17.77) 0.3866
61 (+/- 6.38) 0.0121
1.8 (1.6,2.3) 0.1523

31.08 (+/- 12.19) 0.1687

0.43 (+/- 0.12) 0.5714
11.06 (+/- 3.33) 0.1375
13.88 (+/- 7.94) 0.5185
1.12 (+- 0.62) 0.6944
4.9 (+/- 3.95) 0.9091
30.4 (25,37.4) 0.275
59.8 (54,64.7) 0.3656
35.7 (31.9,39) 0.6508
8.2 (6,9.3) 0.9765
0400305
9.2(8.2,12) %
1.4 (1.2,1.6) 0.6944
33.4 (30,39) 0.2198
0.7 (0.5,0.7) 0.4911
0.7 (0.5,0.8) 0.6159
0.1(0.1,0.1) 0.2783

La mediana para la masa indexada del Ventriculo izquierdo en g/m2 de superficie corporal se reporté

en 33.4, rango intercuartil 38.14 (rango minimos y maximos 22 — 68.8). Esta medicién solamente se

realizé en 23 pacientes, con p no significativa 0.2198.

Grafica 6. Masa indexada del ventriculo izquierdo
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En base a los parametros ecocardiograficos medidos para funcion sistélica y diastélica de ambos
ventriculos, no se demostré diferencia estadisticamente significativa entre ambos grupos, quirdrgico
o medico en relacion con resultados y evolucion. Se resalta el indice de Tei del ventriculo izquierdo
donde se reporta una p 0.095 que, a pesar de no resultar estadisticamente significativa, denota una
tendencia a mostrar cierta diferencia significativa en ambos grupos. La mediana para el indice de Tei
fue de 0.48, rango intercuartil 0.53 (rango minimos y méaximos 0.25 — 0.9) con un indice como punto

Gnico atipico de 1.2.

El indice de adosamiento de la valva septal de la valvula tricispide se midié en 47 de los 50 pacientes
(94%). Los tres pacientes restantes (6%) contaban con reporte escrito, mas no con imagenes donde
se pudiera realizar la medicién de dicho indice. En base al indice de adosamiento, se agrupo a los
47 pacientes en 3 grupos: Grupo | (indice de adosamiento 0.2 a 0.4) 11 pacientes (22% de N=50);
Grupo Il (indice de adosamiento 0.41 a 0.6) 18 pacientes (36% de N=50); Grupo lll (indice de

adosamiento mayor a 0.6) 18 pacientes (36% de N=50).

Grafica 7. Grupo en base a indice de adosamiento
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Del grupo I, Il y lll se opto por tratamiento quirargico en 7 (14%), 12 (24%) y 8 (16%) pacientes
respectivamente, mientras que se decidio tratamiento médico en 4 (8), 6 (12%) y 10 (20%) pacientes
en mismos grupos. No se documento una diferencia significativa entre estos tres grupos y su manejo.

En 3 pacientes no se midio el indice de adosamiento (6%).

Grafica 8. Tratamiento en base a grupo por indice de adosamiento
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Grafica 9. Tratamiento quirtrgico relacionado con indice de adosamiento
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En cuanto a desenlace y estado actual del paciente, se consideraron cinco variables entre las que
destacan aquellos pacientes que se encuentran actualmente sin deterioro de la clase funcional y
estables, aquellos que presentaron complicaciones postquirdrgicas inmediatas incluyendo trastornos
del ritmo, aquellos que se encuentran con datos de falla cardiaca incluyendo deterioro de la clase
funcional y finalmente un grupo reducido ocupado por aquellos ya fallecidos. No se consider6
trastorno del ritmo como una complicacion en la evolucién del paciente puesto que un alto porcentaje
de la poblacion estudiada presentd trastornos del ritmo desde su diagnostico y previo a

procedimiento quirdrgico, 24 pacientes de los 50 estudiados (48%).

Grafica 10. Desenlace

Muerte DESENlACe

L 0
Insuficiencia 20%
cardiaca/deterioro
de la clase funcional —

8% Estable/clase
Complicac.iones v funcional
quirurgicas conservada

4% 68%

Finalmente, no se identificd diferencia estadisticamente significativa en cuanto a tratamiento y
complicaciones entre aquellos pacientes en quienes se decidié manejo medico versus aquellos a
quienes se dio resolucion quirdrgica. De la misma manera no se logré identificar relacion significativa

entre el indice de adosamiento y la decisién terapéutica.

Tabla 5. Modelo de regresion logistica binaria univariado para determinar la relacion del indice con la probabilidad
de manejo quirtrgico y de presentar complicaciones.

Tratamiento Medico Intercepto -0.2672 0.70 (0.10-5.91) 0.798
Wald Test: 0.17 (p=0.61) . . .
AI?::d72?§:1 0-17 (p=0.61) Indice de Adosamiento  0.9500 2.59 (0.07-102.5) | 0.613
Complicaciones Intercepto -1.492 0.22 (0.02-3.15) 0.268
Wald Test: 1. =0. Sa— .

ald Test: 1.85 (p=0.99) Indice de Adosamiento = -0.044 0.96 (0.01-109.19) 0.985

AIC: 51.14
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DISCUSION

En este estudio se busco correlacionar el indice de adosamiento de la valva septal de la valvula
tricUspide en pacientes con anomalia de Ebstein con los resultados posterior a la decision terapéutica
con la finalidad de determinar si dicho indice pudiera ser utilizado como herramienta auxiliar en la
toma de decisiones para el manejo del paciente con esta enfermedad. Se han utilizado a lo largo de
los afios distintos pardmetros clinicos, quirdrgicos y ecocardiograficos para determinar la severidad
y el pronéstico de la enfermedad, sin embargo, son pocos los estudios donde se ha analizado el
indice de adosamiento de la valva septal de la véalvula tricispide con el objetivo de determinar la
importancia de su medicion y correlacionarlo con el tratamiento y seguimiento.

Como ya se menciond previamente, es una enfermedad con un amplio espectro clinico que abarca
desde el paciente que puede pasar desapercibido y debutar en la adultez por trastornos del ritmo,
hasta el recién nacido con datos de falla cardiaca importante durante las primeras horas de vida,

seguido de choque cardiogénico para finalmente culminar en la muerte.

Como mencionan Attie et. al en su estudio, aun no se encuentran claramente definidos los
parametros especificos para determinar la mejor opcién terapéutica para el tratamiento de pacientes
con enfermedad de Ebstein y sus resultados no distan de los obtenidos en este estudio, donde se
pudo corroborar que, debido a la heterogeneidad de la presentacion clinica, los resultados pueden
ser de la misma manera igual de amplios, sin lograr definir asi mismo el pronéstico. Por tal motivo,
se sugiere continuar la evaluacién de parametros y herramientas que permitan optimizar el manejo

de estos pacientes. (13)

Al evaluar un paciente con enfermedad de Ebstein, y retomando la variabilidad tan importante en
cuanto a forma de presentacion, se debe tomar en cuenta aquellos factores de riesgo en los que se
han demostrado pobres resultados o evolucion poco favorable como lo es la edad del diagnéstico
(neonatal con una mayor severidad), género masculino, grado de insuficiencia tricispidea, funcién
ventricular derecha e izquierda, presencia o no de arritmias. Todos estos factores se han asociado

a riesgo elevado de muerte. (8)
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Es de suma importancia considerar que, dentro de la misma enfermedad, existe un numero no
despreciable de lesiones asociadas que, en determinado momento, también limiten el analisis de
datos y no poder obtener alguna conclusiéon objetiva sobre el manejo de la enfermedad. Por tal
motivo, se deben analizar de manera profunda las caracteristicas mencionadas en dichos pacientes
y tratar de homogenizar la muestra de pacientes, con el objetivo de disminuir el nimero de variables

que pudieran alterar o modificar nuestros resultados finales.

Estas razones son las que han llevado a considerar la limitacion en el estudio realizado ya que se
englobo la cohorte general de pacientes con Anomalia de Ebstein sin considerar cada uno de los
defectos asociados, asi como algunos otros factores agravantes o que confieran un riesgo elevado

para resultados desfavorables.

LIMITACIONES Y/O NUEVAS PERSPECTIVAS

Como limitante en el trabajo de investigacion, siendo este un trabajo retrospectivo, descriptivo, se
centré en la informacién detallada en los expedientes clinicos electronicos revisados. Dentro de las
principales limitantes identificadas, se encuentran el registro errébneo o incompleto de datos, asi como
la ausencia de estudios ecocardiograficos en el sistema electrénico, en aquellos cuya antigiiedad va
mas alla de 5 afios. De contar con un namero de pacientes de los Ultimos 10 afios mayor a 250, se
vio limitado el estudio a 50 pacientes ya que no se logro acceder al ecocardiograma inicial, siendo
esto un criterio de exclusion y por lo tanto no se logré el objetivo de medir el indice de adosamiento.
De la misma manera, se logra identificar como limitante la dependencia operacional del estudio
ecocardiogréfico, sin el establecimiento institucional de protocolos especificos para mediciones de
funcién en pacientes con anomalia de Ebstein, dejando asi algunos estudios incompletos, o con
ausencia de datos ecocardiograficos basicos para la determinacion de la funcién cardiaca. En cuanto
a las nuevas perspectivas, los resultados obtenidos en este trabajo de investigacion abren las
posibilidades de seguir estudiando pacientes con anomalia de Ebstein, con la posibilidad de ampliar
el universo de pacientes y determinar, con un mayor numero de muestra, la correlacion del indice de

adosamiento con prondstico, planeacion terapéutica y prediccion de complicaciones en pacientes
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con dicha anomalia. Tal vez la alta variabilidad en cuanto a forma de presentacion clinica,
posibilidades terapéuticas y posibles desenlaces, han favorecido a que la significancia de este
estudio se vea limitada, por lo que se propone realizar un estudio prospectivo, con las mismas
mediciones con una cohorte especifica de pacientes, comparando variables, como lo seria, por
ejemplo, indice de adosamiento en relacion con tratamiento biventricular o univentricular, entre otros.
Como é&rea de oportunidad para la institucién, establecer un protocolo sistematizado para la
evaluacion completa e integral de los pacientes con Anomalia de Ebstein seria de gran utilidad, con
la finalidad de lograr determinar aquellos valores que pudieran verse afectados por distintos
parametros como indice de adosamiento, porcentaje de atrializacién del ventriculo derecho,
porcentaje de adosamiento, entre otros, y asi generar una escala que relacione las clasificaciones
ya conocidas, con los indices medidos y guiar el camino terapéutico especifico para cada paciente,

basado en dichos parametros.
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CONCLUSIONES

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia congénita compleja, cuya decision terapéutica representa
un gran reto para el equipo cardioldgico debido a la gran variabilidad que presenta en cuanto al
cuadro clinico y la evolucion, tanto pre como postquirdrgica. Es de gran importancia conocer la
casuistica con la que contamos en nuestra Institucion, asi como la experiencia para el diagnéstico y
tratamiento de dicha cardiopatia, para poder establecer mas herramientas que faciliten la toma de
decisiones y mejoren el pronéstico de nuestros pacientes. La falta de estudios ecocardiograficos
completos, sistematizados y enfocados en el paciente con Anomalia de Ebstein puede limitar el

estudio de la enfermedad y no lograr determinar de manera adecuada la conducta terapéutica.

Ademas, se podria delimitar la poblacién en estudio para determinar pardmetros previamente
mencionados ya que, al ser una enfermedad de presentacion variable, asi como evolucion y
tratamiento, se hace la comparativa entre multiples variables y factores, sin lograr determinar una
relacion real entre el indice de adosamiento, funcion biventricular, tratamiento conservador y/o

quirdrgico, y posibles complicaciones.
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Anexo 1. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

REALIZACION RECOLECCION ANALISIS REDACCION
MARCO INFORMACION = INFORMACION = REPORTE
TEORICO FINAL

ABR X

22

MAY X

22

JUN X X

22

JUL X X

22

AGO

22

ENTEGA REPORTE

FINAL
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Anexo 2. CARTA DE CONFIDENCIALIDAD DE DATOS

Ciudad de México, Ciudad de México a 20 de Julio de 2022
Asunto: Confidencialidad de datos

Dr. Carlos Rafael Sierra Fernandez

Director de Ensefianza

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez
Presente

Por medio de la presente, hacemos constatar:

Que se realiz6 el Proyecto de investigacion titulado indice de adosamiento de la valva septal de la valvula
tricaspide en pacientes con Anomalia de Ebstein como herramienta de apoyo en la decision terapéutica
por medio de la revision de expedientes clinicos siguiendo lo establecido en el protocolo de investigacion.

Que los datos obtenidos en el expediente clinico son: nombre, registro, fecha de nacimiento, edad, genero, fecha
de ingreso al instituto, fecha del diagnéstico, estudios ecocardiograficos realizados, historia clinica incluyendo
antecedentes, signos vitales, notas de evolucién, notas quirargicas, notas de ingreso y egreso hospitalario,
causas de muerte.

Que nos comprometemos a mantener estricta confidencialidad de los datos personales obtenidos procedentes
del expediente clinico.

Los resultados obtenidos podran ser mencionados en congresos, reuniones académicas y publicaciones
cientificas salvaguardando siempre la confidencialidad de los datos personales.

Que dicho estudio se realizé contando con la colaboracion de los Dres. Gabriela Pereira Lopez, Juan E. Calderén
Colmenero como investigadores/tutores y Neftali Eduardo Antonio Villa como asesor de andlisis estadistico.

Atentamente

Dr. Juan Carlos Barrera de la Torre
Residente de Cardiologia pediatrica
Tesista

Dra. Gabriela I. Pereira Lopez Dr. Juan E. Calderén Colmenero
Tutor Tutor
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