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Resumen

Esta investigacion es un trabajo observacional, retrospectivo de pacientes del
Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) desde el afio 2012 hasta el
2022; para encontrar la correlacion de la severidad clinica en los diferentes grupos
etarios de la Anomalia de Ebstein; comparandola con la informacién recabada en
la literatura mundial, y corroborar que hay un espectro de enfermedad mas grave
en pacientes con presentacion clinica a menor edad, siendo un comportamiento
adverso en neonatos y lactantes; con mejor prondstico en pacientes adolescentes;
ademas se pretende describir las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de los
pacientes con Anomalia de Ebstein en el periodo descrito para contar con una
actualizacion de la patologia de nuestro Instituto, teniendo en consideracion que si
bien se trata de una enfermedad rara; el HIMFG es un centro de referencia

Nacional; por lo cual se cuenta con una poblacion infantil importante.



Introduccion

La Anomalia de Ebstein es una malformacion de la valvula tricispide con miopatia
del ventriculo derecho que se presenta con -caracteristicas anatomicas y
fisiopatoldgicas variables, lo cual se expresa en escenarios clinicos diversos.
Es una lesion rara, con incidencia aproximada de 1 en 200,000 nacidos vivos y
representa <1% de todas las enfermedades cardiacas congénitas; @ su

distribucion es similar en ambos sexos, sin predominancia de género. ¢

Fue descrita por primera vez en 1866 por el médico William Ebstein quien nacié en
1836 en Prusia; y quien llamé la atencion al reportar el caso de un joven de 19
afios con una larga historia de disnea, palpitaciones, ingurgitacion yugular,
cardiomegalia y que lucia extremadamente ciandtico; con hallazgos en la autopsia
que incluyeron una valva anterior tricuspidea fenestrada con hipoplasia de las
valvas posterior y septal adheridas al ventriculo derecho, con un atrio derecho
dilatado y un foramen oval permeable; un complejo al cual actualmente

conocemos como Anomalia de Ebstein. ¥

Consiste en un desplazamiento apical hacia el ventriculo derecho, de las valvas
septal y posterior de la valvula tricispide ® y la caracteristica fundamental que
distingue a la Anomalia de Ebstein de otras lesiones congénitas regurgitantes es
el grado de desplazamiento apical de la valva septal (= 8 mm/m2 de superficie

corporal). @



Antecedentes

La presentacion del paciente es variable debido a la heterogeneidad subyacente
de la anatomia y fisiologia de la enfermedad. Aunque la mayoria de los pacientes
son diagnosticados en la infancia o la nifiez, el diagnéstico inicial también puede

ocurrir en la edad adulta. @

Los sintomas que se presentan en esta patologia son diversos, los cuales pueden
ser cianosis, insuficiencia cardiaca derecha o taquiarritmia, describiendo que la
edad de inicio de estos; esta relacionado con el grado de anclaje de las valvas, el
desplazamiento apical, la gravedad de la insuficiencia de la valvula tricuspide vy el

grado de hipoplasia funcional del ventriculo derecho. ©

Existen publicaciones referentes al curso clinico de los pacientes con Anomalia de
Ebstein de acuerdo a su grupo etario; teniendo como precedente el trabajo
realizado en un centro de tercer nivel de Taiwan, que describe un grupo temprano
(pacientes sintomaticos diagnosticados en el periodo neonatal) y un grupo tardio
(pacientes que fueron sintomaticos y diagnosticados después del periodo neonatal
o diagnosticados temprano pero sintomaticos después de la edad de un mes);
demostrando que el pronostico de los recién nacidos sintomaticos es
extremadamente pobre teniendo en consideracion que la hipertension pulmonar
fisiolégica durante la primeras dos semanas de vida incrementa el grado de
insuficiencia tricuspidea; ademas que en algunos casos con asociacion de atresia
o estenosis pulmonar funcional es preciso la realizacion de una derivacion
sistémico pulmonar encontrando resultados quirdrgicos pobres en este tipo de

paliacién. ©

La historia natural de la enfermedad es variable, con inicio de la sintomatologia a
cualquier edad; describiéndose la presentacion de un problema hemodinamico
significativamente mas comun en pacientes menores de 2 afios que en los
mayores (72% vs 29%, p <0.01); mientras que la presentacion de un problema

electrofisiolégico fue mas comun en sujetos mayores de 10 afios (43% vs 10%,



p<0,01); lo cual se representa en la cianosis como la presentacion mas comun en
neonatos (74%), insuficiencia cardiaca en lactantes (43%), soplo incidental para
nifios (63%) y arritmias en adolescentes y adultos (42%); reportando también que
la presentacion temprana se asocia frecuentemente a otras malformaciones
cardiacas como estenosis o atresia pulmonar, correlacionado que la presentacion
fetal y neonatal se asocia con un mal resultado que puede predecirse por
hallazgos ecocardiograficos y la presencia de lesiones asociadas; a diferencia de
nifos mayores y adultos con reportes de hallazgos incidentales y resultados
superiores a largo plazo. ©

Una variable relevante de esta patologia es el estudio de la supervivencia, ya que
engloba el prondstico y severidad de cualquier enfermedad; como el estudio de
Hong y Moller ) que evalud pacientes entre 1947-1990 el cual reporté que cerca
de la mitad de los infantes fallecieron durante el primer afio de vida; comparandolo
con la publicacion de Celermajer y colaboradores ® que se llevo a cabo entre
1958-1991; donde comunicaron una supervivencia para todos los pacientes
nacidos vivos del 67% al afio y del 59% a los 10 afios; y aunque si bien los autores
creen que la mejora de metodos diagndsticos, la atencién neonatal actual y las
mejoras sustanciales de los nuevos enfoques quirdrgicos han mejorado la tasa de
supervivencia drasticamente con el paso del tiempo como lo muestra el estudio de
Kapusta y colaboradores @ que al reportar su investigacion encontraron cifras mas
Optimistas de supervivencia de 76% al afio y 73% a los 10 afios, no sin mencionar
qgue al igual que otras publicaciones ellos tambien recalcan pobres resultados con
relacion a mayor riesgo de muerte (7.9 veces mas) en pacientes de edad joven al
momento de la presentacion (<12 meses); ademas que estudiaron otros factores
asociados a muerte como: hepatomegalia al momento de diagndstico, necesidad
de ventilacién al momento de presentacion y defectos cardiacos asociados como
conducto arterioso permeable, comunicacion interventricular y defectos en la
valvula pulmonar como estenosis valvular pulmonar moderada a severa y atresia

pulmonar generalmente encontrados en la poblacion neonatal.



Otro estudio mas que demuestra la asociacion de un peor escenario a menor edad
de presentacion reporta que los recién nacidos con Anomalia de Ebstein tienen
una alta tasa de mortalidad temprana de 18%; y que los que sobreviven al primer
mes de vida siguen teniendo un alto riesgo de deterioro hemodinamico tardio o
muerte sUbita; ©® con correlacion de otras publicaciones donde se reporta que la
mortalidad de pacientes durante la infancia y adolescencia mejora de forma
dramatica a los 35 meses del diagndstico con una supervivencia que se mantiene
estable en un 80% ©).



Marco teorico

Definicion

Es una malformacién de la valvula tricispide con miopatia del ventriculo derecho;
(19 considerada por algunos autores como una forma especial de displasia de la
valvula tricaspide; M1 que se caracteriza por un desplazamiento apical de las
inserciones anulares (puntos de articulacion) de las valvas septal y posterior; que
da origen a una division anormal del corazén derecho, dejando: una auricula de
gran tamafo conformada por la auricula derecha y la porcion atrializada del VD
(que va desde el anillo verdadero al sitio de implantacion de las valvas de la

trictspide) y un ventriculo derecho pequerio funcionalmente hipoplasico. ¢:11)

Figura 1. El desplazamiento de la
valvula tricispide resalta la
rotacion del anillo tricaspideo
hacia el tracto de salida del
ventriculo derecho, ademas del
desplazamiento  hacia apical.
ARV: Ventriculo derecho
atrializado; RA: Auricula derecha;
TRV: Ventriculo derecho

verdadero. (19

Epidemiologia

Es una lesién rara, representa 0.5% de todas las cardiopatias congénitas; con
incidencia aproximada de 2.4 por cada 10,000 recién nacidos vivos; @ puede
encontrarse en alrededor de 1 por cada 1000 nacidos vivos y en el New England
Regional Infant Cardiac Program se encontré en 18 de 2251 neonatos con
cardiopatia congénita, @@ con reporte de igual distribucién en ambos sexos. ©)
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Embriologia y Genética

Se trata de una alteracion en el proceso de diferenciacion celular del miocardio
ventricular; con algunos reportes en estudios recientes de humanos que
demuestran que la duplicacion del gen 15q afecta la morfogénesis temprana de
las estructuras cardiacas, incluida la formacion normal de la valvula tricuspide; y
por lo tanto, es probable que este gen esté involucrado en el desarrollo de la
anomalia de Ebstein; con descripcion también de otras mutaciones como en el
factor de transcripcion NKX2.5, delecion del cromosoma 10p13-p14 y delecion de
1p34.3-p36.11. 1D

Normalmente las valvas se originan por un proceso de socavamiento de la parte
interna de los cojinetes endocardicos, por lo tanto se cree que existe un proceso
incompleto de este; que origina que las valvas (posterior y septal) no se
desprendan del anillo atrioventricular, sino mas abajo de la pared ventricular; la
valva anterior no se afecta por que parece tener un origen conal. Durante la
formacion de la valvula embrionaria, la capa interna de endomiocardio se separa
(deslamina) del mdusculo cardiaco subyacente y pierde gradualmente sus
componentes miocérdicos; sin embargo, cuando ocurre una falla de la
delaminacion da como resultado la adherencia de los tejidos de la "valvula

trictispide" al miocardio del VD. ©)

Normal TV Delamination

\
\

RA
 p
LD Figura 2. RA: Auricula derecha, RV:
RV :

RV
Ventriculo derecho, EC: Capa
endomiocardica, RCA: Arteria coronaria

Spectrum of Failed TV Delamination derecha, TV: Valvula tricﬂspide. @)
seen with Ebstein Malformation
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Caracteristicas anatbmicas

Se trata de un espectro amplio de alteraciones anatémicas, sin embargo, dentro
de las méas importantes se incluyen:

1. Falla en la delaminacién de la valva septal y posterior de la vélvula
tricispide.
Descenso apical del orificio tricuspideo funcional
Dilatacion y “atrializacion” del ventriculo derecho

Fenestraciones y ataduras anormales de la valva anterior

o b~ 0N

Dilatacién de la unién auriculoventricular

Es importante mecionar que la caracteristica fundamental que distingue a la
Anomalia de Ebstein de otras lesiones congénitas regurgitantes, es el grado de
desplazamiento apical de la valva septal (= 8 mm/m? de superficie corporal); @9y
tambien es relevante mencionar que hasta en un 39 - 40% de los pacientes con
esta entidad presentan anomalias del lado izquierdo (ventriculo izquierdo o valvula
mitral), lo que proporciona una prueba mas de la afectaccion cardiaca global de

esta enfermedad. G:1D

Clasificacion de Carpentier

Se basa en los factores especificos de la misma anomalia, como el compromiso
de la valvula y miocardio del ventriculo derecho; proponiendo 4 tipos:

- Tipo A: Valva anterior movil y libre, con desplazamiento moderado de las
valvas septal y posterior, con una camara atrializada pequefia y contractil y un
ventriculo derecho adecuado.

- Tipo B: Valva anterior libre y movil, con marcado desplazamiento de las
valvas septal y posterior, con valva septal hipoplasica y adherida a la pared
ventricular. La camara atrializada es grande, no contractil; y el ventriculo derecho

es pequeinio.

12



- Tipo C: Valva anterior con movimiento limitado; desplazamiento e hipoplasia
marcada de las valvas septal y posterior, camara atrializada grande, no contractil;
y ventriculo derecho pequefio.

- Tipo D: Tricuspide sacular. La valvula tricispide esta completamente
adherida a la pared ventricular porque no se produjo el proceso de socavamiento
gue normalmente ocurre. Este grupo comprende la anomalia de Ebstein con

estenosis y atresia tricuspidea. 213

Figura 3. Clasificacion de Carpentier. %)

Malformaciones cardiacas asociadas

Es comun la presencia de un foramen oval permeable y/o defectos del tabique
interauricular, muchos con cortocircuito de derecha a izquierda debido al aumento
de las presiones en el lado derecho y la regurgitacion tricuspidea. Estos pueden
contribuir a la cianosis y/o embolia paraddjica, particularmente en pacientes

adultos. 0
También se reporta la presencia de estenosis o atresia pulmonar y defectos

septales ventriculares; asi como otros transtornos cardiacos congenitos que

incluyen: prolapso de la valvula mitral y miocardio no compacto. %

13



Fisiopatologia

La valvula tricispide se divide normalmente en tres valvas: anterior, posterior y
septal, en la anomalia de Ebstein las valvas son anormales, siendo la valva septal
la mas afectada, seguida por la posterior y por ltimo la anterior; 14 destacando
que el comportamiento de esta cardiopatia esta directamente relacionado con la
gravedad del desplazamiento de las valvas y la insuficiencia de la valvula
trictspide resultante; 1% asi como el grado de cortocircuito a nivel auricular, la

funcion ventricular y la presencia de taquiarritmia. (16)

En la anomalia de Ebstein, el ventriculo derecho consta de dos partes creadas por
la valvua tricuspide desplazada: un ventriculo derecho funcional, que suele ser
pequefio e ineficaz y un ventriculo derecho atrializado, que es la porcién integrada
con la auricula derecha caracterizado por una pared delgada que tiene poca
contractilidad; lo que provoca acumulacion de sangre, comportandose como un
reservorio pasivo, lo cual resulta en un fraccion de eyeccion disminuida con
dificultad del retorno venoso a la circulacion pulmonar, por lo tanto es una
cardiopatia cianética con disminucion del flujo sanguineo pulmonar. 4

El resultado final es la dilatacién de la auricula derecha que se relaciona con el
grado de desplazamiento de las valvas asi como la insuficiencia de la valvula
tricispidea y que incrementa el cortocircuito de la comunicacién interauricular;
observandose distintos grados de derivacion de derecha a izquierda y que

producen una desaturacion arterial, (14 15)

Estas alteraciones anatémicas que conllevan a dilatacion de cavidades derechas y
posteriormente disfuncion ventricular, conducen finalmente a una atrofia
miocardica y fibrosis con aparicién de defectos de conduccién; ademas la valvula
tricispidea desarrollada anormalmente, se asocia con alteraciones de la
conduccion debido a que el desplazamiento apical de la valva septal esta
relacionado con la discontinuidad del cuerpo fibroso central y el anillo
auriculoventricular septal que conduce a la formacion de una conexion muscular

directa, lo cual crea un sustrato potencial para vias accesorias. 19
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Clinica

La presentacion del paciente es variable debido a la heterogeneidad subyacente
de la anatomia vy fisiologia de la enfermedad, (19 esta directamente relacionada
con el grado de desplazamiento de las valvas de la valvula tricispide que afecta la
funcién de cavidades derechas, la direccién y grado de cortocircuito auricular, la
cantidad de regugitacion asi como la edad del paciente al momento de la

presentacion. 4

Los pacientes recién nacidos pueden presentarse con cianosis poco después del
nacimiento, que incrementa al llanto o la alimentacién, insuficiencia cardiaca
congestiva por la regurgitacion de la valvula tricispidea y cardiomegalia marcada
causada por dilatacion del corazén derecho.

Los nifios y adolescentes sintomaticos pueden tener sintomas como tos, retraso
en el crecimiento, fatiga, dificultad para respirar y taquicardia, que pueden ser
causados por insuficiencia ventricular derecha y fraccion de eyeccion ventricular
izquierda disminuida.

En la edad adulta los pacientes tuvieron un grado leve de anomalias cardiacas y
por lo tanto nunca desarrollaron algin sintoma; pueden presentar arritmias,

cianosis y una insuficiencia cardiaca derecha incipiente. (15 17)

Respecto a la exploracion fisica: a la inspeccion la cianosis puede ser pronunciada
en el recién nacido y el lactante y mas leve (a veces solo por esfuerzo) en el nifio
mayor, la ingurgitacion yugular y hepatomegalia pueden estar presentes en casos
avanzados, a la palpacion el precordio se caracteriza por ser hiperdinamico, %y a
la auscultacion se puede encontrar un soplo sistélico que no es un sintoma
definitivo, y que se asocia al grado de insuficiencia tricuspidea, frecuentemente
localizado en foco tricuspideo y de grados variables. Ademas se puede esuchar un
desdoblamiento fijo del segundo ruido, y ritmo de 4 tiempos secundario al
desdoblamiento del primer ruido (secundario al cierre tricispideo tardio) y

desdoblamiento del segundo ruido. 14:18)
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En presencia de una comunicacion interauricular aumenta el riesgo de

embolizacion paradodjica, absceso cerebral y muerte sibita. ")

Las arritmias son una caracteristica comun de presentacion en adultos y
adolescentes; las cuales se deben a anomalias del sistema de conduccion; por
compresion del nédulo AV secundario a la malformacion del tabique; asi como a
vias accesorias y anomalias de la rama derecha del haz de His, 1% destacando la
aparicion de: bloqueo de rama derecha, fibrilacién auricular, aleteo o taquicardia
auricular ectopica que pueden ocurrir hasta en el 40% de los pacientes adultos

recién diagnosticados. (19

Herramientas diagndésticas.

Aunque el diagnoéstico definitivo se realiza con el ecocardiograma transtoracico; es
importante contar con la mayoria de herramientas diagnosticas disponibles al
momento de sospecha de esta cardiopatia congénita, para poder integrar de

manera adecuada el diagnéstico.

Electrocardiograma

Si bien las caracteristicas del electrocardiograma no pueden ser especificas del

diagndstico, la mayoria de estos pacientes tienen un ECG anormal.

Los hallazgos clasicamente reportados incluyen: QRS a la derecha, bloqueos de
rama derecha, ¢10 ondas P altas (> 2.5 mm) en las derivaciones DIl y V1 debido
al agradamiento de la auricula derecha, con reporte en casi el 50% de los casos
de una amplitud de la onda P que supera los 3 mm @9 y en algunos casos se han
descrito ondas P gigantes del “Himalaya” definidas como altura > 5 mm; la
prolongacion del intervalo PR con bloqueo AV de primer grado puede verse en el
42% de los pacientes y esto se atribuye a una conduccion prolongada; por el
contrario un intervalo PR corto se asocia con preexcitacion ventricular y puede

estar relacionado con o sin onda delta. (0. 21)
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El eje del corazén es generalmente inferior y recto entre + 90 y 130°, pero puede
variar mucho de -30 a -170°, y en presencia de un haz accesorio anterior derecho

o inferior, el eje QRS se ubica en el cuadrante superior izquierdo 9

El bloqueo incompleto o completo de rama derecha se registra en
aproximadamente 44% de los casos y se cree que se debe principalmente a una
escasez de fibras de conduccién en el ventriculo derecho atrializado con
subsecuente activacion anormal asi como alteracion de la conduccion infrahisiana;
la aparicion de un QRS fragmentado sugiere una anomalia mas grave y un mayor

riesgo de arritmia. %

Arritmias

Las arritmias en la anomalia de Ebstein son muy comunes con aparicién de
taquicardia auricular, incluida fibrilacién auricular, aleteo auricular o taquicardia
auricular ectépica, que estan presentes en el 25% al 65% de los pacientes; (10
alrrededor del 30% tienen vias accesorias y la mayoria de ellas estan ubicadas
alrededor del orificio de la valvula tricispide malformada °> como el sindrome de
Wolff-Parkinson-White. La taquicardia por reentrada del nédulo auriculoventricular

esta presente en aproximadamente el 10% de los pacientes. (10

Son menos frecuentes pero tambien se reportan la aparicion de arritmias
ventriculares originadas en la porcion atrializada del VD debido a sus
caracteristicas arritmogénicas; que genera una conduccion lenta en la parte distal
del haz de His y fibras de Purkinje, desencadenado asi una taquicardia ventricular.
(1) La evaluacién electrofisioldgica preoperatoria esta indicada cuando existe una
via de preexcitacion y la mayoria de los pacientes pueden tratarse por via

percutanea. 19
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Vias accesorias

La anomalia de Ebstein es la Unica forma de cardiopatia congénita con una
incidencia de haces andmalos considerable, con estimacion de una incidencia
entre el 10 y el 38%. La ubicacibn de estas vias accesorias es bastante
predecible, con la gran mayoria mapeada en sitios posterolaterales, posteriores y
posteroseptales a lo largo del anillo de la valvula trictispide anormal; @2 lo cual
explica la asociacion de anomalia de Ebstein con el sindrome de Wolff-Parkinson-
White (WPW) que se puede encontrar hasta en un 20 a 30% de los casos y que
fundamentalmente se localiza en el anillo auriculoventricular derecho, dando la
imagen electrocardiografica de WPW tipo B, aunque existen reportes aislados de
haces andmalos insertados en el anillo AV izquierdo.

Considerable mencionar que es altamente sugestivo de la asociacion de una via
accesoria, con la ausencia de blogueo de rama derecha del has de His en
pacientes con anomalia de Ebstein con un 98% de sensibilidad y 92% de

especificidad para el diagndstico de WPW asociado. 3

Radiografia de térax

La silueta cardiaca puede parecer normal o en forma de globo con una base
estrecha debido al agrandamiento de la auricula derecha y al desplazamiento del
tracto de salida del ventriculo derecho, @4 el pediculo vascular es estrecho y la
aorta ascendente a menudo es pequefia y discreta. Los recién nacidos
sintomaticos pueden tener una cardiomegalia masiva con un corazon “de pared a
pared”; y en asociacion con estenosis o atresia pulmonar, el flujo pulmonar se

encuentra disminuido. 3.16)

Ecocardiograma

Se considera el estandar de oro para la evaluacion diagndstica de pacientes con
anomalia de Ebstein.
Los objetivos de su uso son:

e Determinar el indice de desplazamiento del punto de bisagra anular de la

valva septal en la vista apical 4 camaras.
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e Evaluar la movilidad de las valvas septal, posterior y las estructuras de
soporte; descartar displasia.

e Evaluar la movilidad y el grado de anclaje de la valva anterior.

e Evaluar la gravedad de la insuficiencia tricuspidea.

e Determinar el indice Celermajer

e Evaluar la morfologia, tamafo y funcion del ventriculo derecho funcional

e Evaluar las lesiones comunmente asociadas (foramen oval permeable,
comunicacion interauricular; estenosis pulmonar o atresia pulmonar

funcional, defecto septal ventricular y conducto arterioso permeable)

La vista apical 4 camaras, permite la evaluacién de los puntos de bisagra del
tabique de las valvas mitral y tricispidea. La caracteristica mas sensible y
especifica es el desplazamiento del punto de bisagra anular de la valva septal; que
se aprecia comparando el punto de bisagra anular de la valva anterior de la
valvula mitral con el de la valva septal de la valvula tricispide. En corazones
normales, invariablemente hay un ligero desplazamiento apical del punto de
bisagra de la valva septal tricispidea en comparacion con la valva anterior mitral;
sin embargo, en la anomalia de Ebstein, debido a la falla de la delaminacion de la

valva, el punto de bisagra de la valva septal se desplaza anormalmente. 4

Se ha sugerido que el desplazamiento de la valva septal, es el indicador mas
sensible del diagnodstico de anomalia de Ebstein; ®® y es sugestivo cuando se
obtiene un indice de desplazamiento superior a 8 mm/m2, el cual se obtiene en el
plano apical 4 camaras, de la siguiente manera: La distancia desde el punto de
bisagra de la valva anterior de la valvula mitral hasta el punto de bisagra de la
valva septal de la valvula tricaspide se divide por el area de superficie corporal
medida en metros cuadrados. En los casos mas graves de anomalia de Ebstein, el
punto de bisagra de la valva septal no se visualiza en el plano de imagen de 4
camaras, porgue la valva septal se ha girado anteriormente hacia el tracto de
salida del ventriculo derecho; en estos casos, el indice de desplazamiento se

considera infinito. (24 26)
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Respecto a la evaluacion de la gravedad de la insuficiencia tricuspidea, es de
mencionar que en esta patologia no es tan sencilla. La medicion de la vena
contracta puede ser dificil, ya que la presion sistdlica del ventriculo derecho en
estos pacientes suele ser normal, por lo tanto; el chorro de regurgitacion
tricuspidea aparecera laminar cuando se evalle con flujo Doppler color y hacer
que el observador subestime la gravedad de la insuficiencia tricuspidea debido a
la falta de “aliassing”; ademas las valvas de la anomalia de Ebstein pueden tener
multiples fenestraciones y, por lo tanto, mudltiples chorros de insuficiencia

tricuspidea. 4

En 1992 Celermajer propuso una técnica ecocardiografica que mide el tamafio de
la auricula derecha (AD) definida como el area por encima de la coaptacion de la
valvula tricaspide + la porcion atrializada del ventriculo derecho (aVD) y la dividia
por el area combinada del ventriculo derecho por debajo del nivel de coaptacion
(VD) + area de la auricula izquierda (Al) + &rea del ventriculo izquierdo (VI),
llamado indice de Celermajer, y que actualmente se conoce como GOSE score;
utilizado principalmente en recién nacidos y nifilos pequefios, para establecer un

factor pronéstico de mortalidad. ¢ 12)

Grado Valor Riesgo de

muerte (%)
‘Grac‘iol - ‘<:O,55 | E (i
Grado Il 0,5-0,99 10
Grado |l 1,0-1,49 44

Grado IV >1.5 100

Tabla 1. indice de Celermajer/ GOSE score. Calculo: AD + aVD/VD+VI+Al. (2
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Resonancia magnética

Aunque la ecocardiografia transtoracica sigue siendo la modalidad de imagen
cardiovascular de primera linea en pacientes con enfermedad cardiaca congénita,
la resonancia magnética puede proporcionar informacion valiosa en pacientes con
anomalia de Ebstein, ya que ofrece una mejor cuantificacion del tamafio y la
funcién del ventriculo derecho, asi como ciertas caracteristicas morfolégicas que

son dificiles de cuantificar con precision mediante ecocardiograma. 7 28)

Respecto a los voliumenes; se ha correlacionado fuertemente el volumen funcional
del ventriculo derecho con el grado de insuficiencia tricispidea; la cual se
cuantifica mediante el método de mapeo de velocidad (imagenes de contraste de
fase), configurando un plano perpendicular al chorro de la insuficiencia tricuspidea,;
con reporte de una seccion transversal >6x6 mm, considerada como regurgitacion
severa. La cuantificacion del flujo a través de las valvulas auriculoventriculares
suele ser bastante dificil, y es especialmente cierto en esta patologia, dado que
pueden existir multiples chorros regurgitantes, ademas de tener direcciones
inusuales y que pueden cambiar en diferentes fases de la sistole con el

movimiento anular de la valvula tricuspide. ¢7-29)

Cateterismo cardiaco

Un adecuado estudio ecocardiografico, complementado con resonancia
magneética, generalmente no requiere de cateterismo; es preferente para la
valoracién de la situacion hemodinamica, sin generar mas detalles morfol6gicos
que pueda otorgar el ecocardiograma, como principales indicaciones de su
realizacion se mencionan procedimientos ablativos en los casos de arritmias
asociadas y las mediciones de presiones ante la posibilidad de reparo quirdrgico
con Glenn bidireccional; el cual se debe realizar en 6ptimas condiciones por riesgo

incrementado de propiciar arritmias fatales como taquicardia supraventricular. 2
29)
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En cuanto a las presiones es comun que haya una mayor presiéon en la auricula
derecha que en la izquierda, explicado por el cortocircuito de derecha a izquierda
a nivel auricular. Generalmente, la presion en el ventriculo derecho es normal o
baja, y la presion en la porcion atrializada del ventriculo derecho es semejante a la
presion auricular. El estudio angiogréfico debe permitir valorar de manera
adecuada el tronco y ramas de la pulmonar, el flujo anterogrado, el grado de
insuficiencia tricuspidea y también la implantacion de la valvula tricuspide; por lo
cual es coveniente hacer una inyeccion en el ventriculo derecho en proyeccion PA

con el catéter orientado hacia el tracto de salida del ventriculo derecho. @2

Tratamiento médico

Los pacientes con sintomas leves, sin cortocircuito considerable de derecha a
izquierda y con ligera cardiomegalia; pueden ser tratados medicamente, bajo

vigilancia por un cardiélogo pediatra. €%

Respecto a los recién nacidos, la mayoria seran asintomaticos, por lo que el
tratamiento puede ser observacién con oxigeno suplementario; sin embargo, en
los casos mas graves, el ventriculo disfuncional no puede generar la presion
adecuada para abrir la valvula pulmonar, lo que da lugar a una atresia pulmonar
funcional, dejando al paciente extremadamente cianético por el cortocircuito a
nivel auricular; en estos casos, el uso de prostaglandina E1 para mantener un
conducto arterioso permeable es fundamental, y a medida que disminuya la
resistencia vascular pulmonar y se establezca un flujo anterégrado a través de la
valvula pulmonar, la cianosis mejorara debido a la menor regurgitacion tricuspidea

y al menor cortocircuito de derecha a izquierda a nivel auricular.
La necesidad de soporte inotrépico es rara, pero se utiliza en aquellos pacientes

con insuficiencia cardiaca congestiva grave; los cuales a largo plazo pueden

requerir un tratamiento con diuréticos.
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En aquellos pacientes con arritmias, el tratamiento debe estar dirigido a enlentecer
la conduccién a través del nddulo AV para dar tiempo al llenado y contraccion

ventricular adecuados.

Cirugia en neonatos

En la medida de lo posible se opta por un tratamiento conservador ya que, a pesar
de mudltiples avances; la mortalidad temprana en los recién nacidos que requieren
cirugia por anomalia de Ebstein sigue siendo alta (25%). Sin embargo, las
indicaciones en este grupo son: Formas severas, cianosis persistente,
dependencia al ventilador y dependencia a prostaglandinas por falla cardiaca
grave; teniendo como principio que cuando la anatomia de la valvula tricuspide es
adecuada para la reparacion, se prefiere un abordaje biventricular (plastia
tricispidea), y en pacientes con atresia anatémica de la valvula pulmonar o mala
anatomia tricuspidea, se prefiere la fisiologia univentricular (Starnes + derivacion
sistémico-pulmonar) con plan de Fontan posterior, técnica con reportes de éxito en

este grupo de pacientes.

Cirugia en nifios y adolescentes

Si los recién nacidos sobreviven, estos nifios se deben mantener bajo tratamiento
conservador hasta que tengan indicaciones francas para cirugia, las cuales
incluyen: Disminucion de la tolerancia al ejercicio, cianosis, dilatacion progresiva
del ventriculo derecho con indice cardiotoracico > 0.6 y aparicion o progresion de

arritmias auriculares.

Se prefiere la reparacion de la valvula en lugar del reemplazo valvular, con
especial inclinacion a la técnica de reconstruccion de cono, la cual proporciona
una solucion anatdbmicamente mas correcta. En caso de reporte de un ventriculo
derecho con dilatacion severa y disfuncion sistolica, es oportuno considerar
adicionar a la reparacion valvular, una anastomosis cavo-pulmonar superior

bidireccional (Glenn) — “fisiologia de ventriculo 1.5".
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A lo largo de las ultimas décadas, las estrategias quirdrgicas han cambiado con el
objetivo de mejorar los resultados. @ Con reporte que cada una de estas ha dado
buenos resultados a mediano plazo, lo cual se puede comprobar con el resultado
de una reparacion adecuada, una mejora postoperatoria a largo plazo en clase

funcional de la NYHA (en adultos) y una funcién ventricular mejor. 1

Técnicas quirdrgicas

Reparacioén biventricular

Cuando es técnicamente factible, la reparacion de la valvula tricaspide suele ser
preferible, y se basa predominantemente en una disposicion satisfactoria de la
valva anterior; teniendo como precepto un borde libre, movil de la valva anterior y
fijacion >50% en el anillo tricispideo anatémico. 2

El objetivo de esta operacion es obtener una valvula tricispide competente,
preservar la contractilidad del VD y disminuir el riesgo de alteraciones tardias del
ritmo; ademas de la reparacion quirdrgica de la propia valvula tricispide, se debe
incluir plicatura del ventriculo derecho atrializado, reduccion de la auricula derecha

y el cierre completo o subtotal de la comunicacion interauricular. 33

Existen varias técnicas quirargicas para la realizacion de plastia tricaspidea.

Técnica de Danielson

Esta técnica se informé en la década de 1970; ©® originalmente consiste en una
plicatura vertical de la porcion atrializada del ventriculo derecho del 4pex hacia la
base, logrando que las valvas desplazadas queden en el plano tricispideo normal,
crea una valvula monocuspide competente a expensas de la valva anterior; y para
qgue la coaptacién de la valva anterior sea mayor se debe reducir el diametro del
anillo trictspideo utilizando puntos con soporte protegido. ¢4

Ventajas: Mejora el funcionamiento del ventriculo derecho, evita el movimiento
paradodjico de la porcion atrializada del ventriculo y recupera la competencia
tricispidea. *? Respecto al impacto de este procedimiento, los estudios revelan
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gue la mortalidad a los 30 dias fue del 5.9% para toda la cohorte, con una

supervivencia tardia del 85% a los 10 afios y del 71% a los 20 afios. ®

Figura 4. Esquema de reparo tipo Danielson de la anomalia de Ebstein. 2

Técnica de Carpentier.

Fue reportada en 1988, y consiste en la exclusion de la porcion atrializada, con
una plicatura longitudinal preservando la altura del ventriculo y disminuyendo el
anillo tricuspideo. Esta técnica representa otra version de una reparacion
monocuspide, pero en la que la valva anterior y posterior se deslaminaron
quirdrgicamente ya que son resinsertadas al anillo, lo que produce una rotacion a
la derecha y cubre la circunferencia del nuevo anillo, teniendo especial cuidado de

no cruzar la zona de conduccién para evitar un bloqueo auriculoventricular. G 12

Figura 5. Esquema de la técnica de Carpentier. 12
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Reconstruccidn tipo cono — Técnica de Da Silva

Fue descrita en Brasil por el cirujano Da Silva en 2007 y desde su aparicion ha
sido adoptada por muchos expertos como la técnica de reparacion preferida para
la anomalia de Ebstein, ya que proporciona la reparacibn mas anatémica con un
flujo de sangre central en comparacion con el flujo excéntrico con las técnicas

monocuspide. @ 35

Este procedimiento implica la deslaminacion de las tres valvas para crear un tejido
valvular tricispideo coaptante de 360° (formando un cono) que se volvera a
anastomosar a nivel del verdadero anillo, para mantener la competencia valvular;
importante mencionar que antes de reanastomosar la valvula al anillo, se plica el
ventriculo derecho en la forma longitudinal descrita previamente por Carpentier.
Respecto al éxito de esta cirugia, se ha reportado en una en una serie de casos
de 7 pacientes, 5 de los cuales eran recién nacidos; con indicacién de su
realizacion por insuficiencia cardiaca o cianosis severa, que al seguimiento de 4.5
afos la insuficiencia tricispidea demostrada por ecocardiografia mostré6 una
reduccion significativa y la mortalidad reportada precoz fue de un solo paciente
(14%), (35, 36)

Figura 6. Cirugia de Cono. @2
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Las contraindicaciones relativas de la cirugia de cono son:
o Edad del paciente > 60 afios
¢ Hipertension pulmonar moderada
e Disfuncién grave del VI (FE <30%)
e Valva septal ausente
e Fuerte muscularizacion de la valva anterior
e Dilatacién anular grave de la valvula tricispide con agrandamiento masivo

del ventriculo derecho. ®

Reemplazo valvular

En la mayoria de los pacientes con anomalia de Ebstein como se menciond
previamente es preferible la reparaciéon de la vélvula tricispide en lugar del
reemplazo; sin embargo, en los casos donde la reparacién no es factible, el
reemplazo de valvula bioprotésica porcina es una buena alternativa,
particularmente en adultos mayores. En estos casos se prefieren las bioldgicas a
las valvulas mecanicas debido a una durabilidad relativamente buena y la falta de

necesidad de anticoagulacion. 2

Conexidon cavopulmoonar bidireccional (Glenn) como complemento de la

reparacion de la valvula tricuspide

En pacientes seleccionados, el Glenn se ha convertido en un complemento
importante para la reparacion de la anomalia de Ebstein, ya que reduce en un
tercio el retorno venoso al ventriculo derecho dilatado y disfuncional, ademas que
proporciona suficiente precarga al ventriculo izquierdo para mantener una

perfusion sistémica adecuada.

Las indicaciones para su realizacion incluyen:
¢ Dilatacién y/o disfuncién grave del VD
e Compresion del ventriculo izquierdo debido al desplazamiento del tabique
interventricular

e Estenosis moderada de la valvula tricispide (gradiente medio > 8 mm
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e Relacion de presion auricula derecha/auricula izquierda > 1,5 (un indicador

de funcién deficiente del VD).

Y aunque si bien en los pacientes con indicacion de su realizacion, se reportan
adecuados resultados, este procedimiento incluye las siguientes desventajas:
pulsatilidad de las venas de la cabeza y el cuello, hinchazén facial, desarrollo
potencial de colaterales veno-veno y/o fistulas arteriovenosas pulmonares y
limitacion del acceso a el corazén de la vena yugular interna.

La medicidn de las presiones intracardiacas es importante antes de su realizacion,
por lo cual es imprescindible contar con un cateterismo diagndstico antes de su

ejecucion. ©

Fisiologia univentricular

En pacientes neonatos con morfologia anatbmica compleja, se ha establecido la
posibilidad de tratamiento paliativo como a otras cardiopatias congénitas a la
circulacién univentricular como una alternativa; por lo cual se ha considerado la
realizacion de una fistula sistémico pulmonar en la etapa neonatal con plan de
derivacién cavopulmonar total posterior; y aunque se tienen reportes de una
supervivencia relativamente mayor en este grupo de pacientes, existen algunos
casos correspondientes a neonatos con mala anatomia, dependientes de
ventilacion y en los cuales el manejo de esta patologia es extremadamente dificil
de tratar con reportes de una mortalidad muy alta, para los cuales se ha
desarrollado el procedimiento de Starnes modificado que consiste en la exclusién
del ventriculo derecho por medio de un parche de Goretex en el anillo tricispideo
con la adicion de una fenestra para evitar la distencion continua del ventriculo
derecho excluido con la consiguiente compresion del ventriculo izquierdo; con el
objetivo de realizacion del siguiente procedimiento paliativo de Fontan en afios
posteriores e incluso con la posibilidad de reevaluaciéon para una conversion
biventricular con una valvuloplastia o una reparacion 1.5 en el momento del

procedimiento de Glenn. 9
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Prondstico

Esta enfermedad es conocida por tener un mal prondstico en el periodo neonatal
con una tasa de mortalidad de hasta el 85%; lo cual se relaciona con una
presentacion temprana asociada a otras anomalias cardiacas como estenosis o
atresia pulmonar; @® y aunque si bien la mortalidad temprana en series de casos
recientes respecto a la reparacion quirdrgica es menos del 5 %, el tratamiento
especialmente en el grupo neonatal es aln desafiante, 3 con reporte por
Attenhofer y colegas que entre el 20 y 40% de los recién nacidos diagnésticados
con enfermedad de Ebstein no vivirdn en un mes, y menos del 50% vivira hasta
los 5 afos. La esperanza de vida sigue siendo inferior a la media para quienes
sobreviven al periodo neonatal; a los 60 afos, solo el 15%de los pacientes con

Ebstein alin viven, la edad media al morir es de 20 afios aproximadamente. ©2
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Planteamiento del problema

La anomalia de Ebstein es una enfermedad que involucra un amplio espectro
clinico condicionado por la variabilidad de presentacion de las caracteristicas
anatomicas que la definen; como el grado de desplazamiento apical de las valvas
de la tricuspide, la dilatacion atrial derecha, el grado de insuficiencia tricuspidea y
la atrializacion del ventriculo derecho que conlleva a una diversa presentacion

clinica.

En definitiva, se conoce que existe una asociacion variable del pronéstico de los
pacientes con Anomalia de Ebstein relacionada a la edad de presentacion clinica;
con reporte de mayor severidad de afeccion entre menor edad se realice el
diagndstico como es el caso de los pacientes neonatos; por lo tanto es importante
conocer el espectro clinico y evolucién actual de los pacientes pediatricos con
anomalia de Ebstein, dado que su comportamiento y tipo de presentacion es
diferente de acuerdo a los 5 grupos etarios en la poblacién pediatrica (neonatos,
lactantes, preescolares, escolares y adolescentes) del Hospital Infantil de México
Federico Gémez en los ultimos 10 afios.
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Pregunta de investigacion
¢,Cual es la correlacién de la severidad clinica de la Anomalia de Ebstein con los
diferentes grupos etarios de la poblacion pediatrica en los ultimos 10 afios del

Hospital Infantil de México Federico Gémez?

Hipotesis

Con base en lo reportado en la literatura sobre el tema; se considera, que la
severidad de afectacion es mayor, y por lo tanto el porcentaje de supervivencia y
prondstico es malo en los pacientes con presentacion clinica y diagnéstico a
menor edad.
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Justificacion

La Anomalia de Ebstein es una enfermedad rara aunque de gran interés para el
cardi6logo pediatra, dado que las caracteristicas anatdmicas proporcionan una
diversa presentacién clinica; y aunque con el paso del tiempo han cobrado
relevancia nuevos métodos diagndsticos y técnicas quirdrgicas con el objetivo de
ofrecer una mejor supervivencia a los pacientes que la padecen y cambiar las
estadisticas reportadas de grandes centros de atencion a esta patologia; en
muchos casos no es posible obtener mejores resultados debido a las
particularidades anatémicas de cada paciente y que en mayor medida con otros
factores adicionales proporcionara el panorama prondstico a corto y largo plazo de

los afectados.

Aunque si bien existen mdltiples publicaciones de las caracteristicas anatémicas y
epidemioldgicas de pacientes con Anomalia de Ebstein que demuestran la
evolucion y correlacion de la severidad clinica en la etapa pediatrica; en nuestro
pais no existen estudios pediatricos que pretendan correlacionar estos hallazgos

con el establecimiento de una relacion prondstica de sobrevivida.

Este estudio permitira establecer una correlacién de la severidad clinica de la
Anomalia de Ebstein y los diferentes grupos etarios con el fin de establecer en la
medida de lo posible una relaciébn prondstica de supervivencia; al describir,
ademas, factores asociados que repercutan en la historia de la evolucién clinica

de la enfermedad.
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Objetivos

General

e Conocer la evolucién clinica de los pacientes con anomalia de Ebstein, en
base a su clasificacion en 5 grupos etarios: (Neonatos, lactantes,
preescolares, escolares y adolescentes) y su correlacion con el grado de
severidad.

Especificos
e Conocer la presentacion clinica caracteristica de los pacientes con

Anomalia de Ebstein.

e Conocer las herramientas diagnosticas utlizadas en nuestra poblacion de
pacientes.

e Describir las arritmas mas frecuentes asociadas y los grupos etarios
afectados.

e Conocer las técnicas quirargicas empleadas en nuestra poblacion.
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Metodologia
Disefio del estudio:

e Estudio observacional, retrospectivo; de series de casos de pacientes del
Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Poblacién:

e Pacientes de 0 a 18 afos del HIMFG con diagnéstico de Anomalia de
Ebstein en nuestro Instituto.

Periodo del estudio:

e Desde el afio 2012 hasta el 2022.

Descripcion general del estudio:

e Se llevo a cabo una busqueda de pacientes con diagnostico de Anomalia
de Ebstein en el periodo de tiempo descrito del HIMFG, con el objetivo de
analizar el expediente clinico de cada paciente y describir las caracteristicas
clinicas, evolucion y tratamiento quirdrgico; para posteriormente realizar la
correlacion clinica de severidad entre los diferentes grupos etarios.

Criterios de inclusion:

e Pacientes con diagnostico de Anomalia de Ebstein de 0 a 18 afios de edad
del HIMFG entre el afio 2012 al 2022.

Criterios de exclusion:

e Pacientes con Anomalia de Ebstein en asociacion con otra cardiopatia
congénita commpleja.

Criterios de eliminacion:

e Pacientes con expediente clinico incompleto o faltante en archivo clinico del
HIMFG, en los cuales no es posible el analisis de datos.
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Plan de andlisis estadistico

Se asisti6 al archivo clinico del HIMFG donde se recolectaron los datos elegibles a
estudiar en una base de datos del software Microsoft Excel; los cuales después
fueron exportadas al programa estadistico STATA SE 13 para poder realizar el
analisis estadistico de los datos recolectados.

Se realizara estadistica descriptva.
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Descripcion conceptual y operacional de las variables

Grupo etario Cualitativa Nominal dicotbmica | Neonato
Lactante
Preescolar
Escolar
Adolescente
Género Cualitativa Nominal dicotbmica | Masculino
Femenino
Cianosis Cualitativa Nominal dicotbmica | Normal
Leve
Moderada
Severa
Grado de | Cualitativa Nominal dicotomica | Leve
adosamiento Moderado
Severo
Fraccién de | Cuantitativa Continua Porcentaje
eyeccion del
ventriculo izquierdo
Insuficiencia Cualitativa Nominal dicotobmica | Leve
tricuspidea Moderada
Severa
Arritmias Cualitativa Nominal dicotébmica | Si
No
Cateterismo Cualitativa Nominal dicotomica | Si
prequirdrgico No
Resonancia Cualitativa Nominal dicotébmica | Si
magnética nuclear No
Cirugia Cualitativa Nominal dicotbmica | Si
No
Complicaciones Cualitativa Nominial dicotébmica | Si
quirdrgicas No
Defuncion Cualitativa Nominal dicotébmica | Si
relacionada con No
procedimiento
quirdrgico
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Resultados
En este estudio descriptivo se incluyeron 17 pacientes con anomalia de Ebstein,
de los cuales, como se observa en la tabla 1, se describen las siguientes

caracteristicas generales.

Tabla 1. Caracteristicas Generales (n=17

. Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
Variables

Sexo
Femenino, n (%) 3(42.86) 1(14.29) 0(0.00) 2(28.57) 1(14.29)
Masculino, n (%) 4(40.00) 5(50.00) 1(10.00) 0(0) 0(0)

Diagnostico de

inicio
AE leve,n(%) 0(0) 1(16.67) 0(0) 0(0) 0(0)
AE moderada,n(%) 1(14.29) 1(16.67) 1(100.00) 1(50.00) 0(0)
AE grave,n(%) 6(85.71) 4(66.67) 0(0) 1(50.00) 1(100.00)

Cianosis

Normal, n(%) 0(0) 1(16.67) 0(0) 1(50.00) 0(0)
Moderada, n(%) 6(85.71) 3(30.00) 1(100.00) 1(50.00) 0(0)
Severa, n(%) 1(14.29) 2(33.33) 0(0) 0(0) 1(100.00)

De los 17 casos, 10 pacientes fueron masculinos y 7 femeninos; en cuanto a la
edad al diagnostico es destacable comentar, que este realizé méas frecuentemente
en la poblacidon neonatal, con 7 pacientes totales correspondiendo a la forma
grave de la patologia, con presentacién clinica de cianosis de moderada a severa.
El segundo grupo afectado son los pacientes lactantes (6); de los cuales, en su

mayoria también corresponden a una forma severa.

Como se comentd previamente, el auxiliar diagnostico estandar es el
ecocardiograma, el cual nos otorga caracteristicas especificas de la patologia; por
lo cual, como se resume en la tabla 2, se dio a la tarea de investigar las variables

mas significativas que impactan en la clasificacion de la anomalia de Ebstein.
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Tabla 2. Hallazgos ecocardiograficos (n=17)
Variables Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
(n=7) (n=6) (n=1) (n=2) (n=1)
FEVI
Normal, n(%) 7(100.00) 5(83.33) 1(100.00) 2(100.00) 1(100.00)
Disfuncion, n(%) 0(0) 1(16.67) 0(0) 0(0) 0(0)
Adosamiento
Leve, n(%) 0(0) 1(16.67) 0(0) 1(50.00) 0(0)
Moderado n(%) 3(42.86) 2(33.33) 1(100.00) 1(50.00) 0(0)
Severo, n(%) 4(57.14) 3(50.00) 0(0) 0(0) 1(100.00)
Insuficiencia
tricuspidea
Leve, n(%) 4(57.14) 2(33.33) 0(0) 0(0) 0(0)
Moderado n(%) 2(28.57) 1(16.67) 1(100.00) 1(50.00) 0(0)
Severo, n(%) 1(14.29) 3(50.00) 0(0) 1(50.00) 1(100.00)

Describiendo que la funcion ventricular izquierda se encontré6 conservada al
diagnéstico en la gran mayoria de los pacientes (n=16 / 94.1%), con reporte de un
solo paciente (5.8%) con disfuncién ventricular izquierda. Respecto a la
clasificacion de la enfermedad otorgado por el grado de adosamiento, este se
reportd de manera severa en 8 pacientes de la poblacién total, de los cuales 4
casos, corresponden al grupo neonatal.

El grado de insuficiencia tricispidea varié desde leve a severa en los grupos

etarios de mayor afectacion (neonatos/lactantes).

En la tabla 3 se muestran dos herramientas diagndsticas complementarias que

fueron utilizadas en nuestros pacientes.

Tabla 3. Otros auxiliares diagnosticos

Variables Lactante (n=0) Preescolar (n=1) E(sri:olzz;r Adolescente (n=1) Valor

RMN, 6(% . 0(0) | 1(16.67 2(33.33 3(50.00 0507

Escolar Adolescente (n=4) Valor -

USY) p
Cateterismo, 7(%) 1(14.29) 2(28.57) 0(0) 4(57.14) 0.572

Variables Lactante (n=1) Preescolar (n=2)
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Con reporte que estas fueron realizadas en la mayoria de los casos en pacientes
adolescentes, con visualizacion de significancia estadistica, dado que su
elaboracion es imprescindible para la decision y planeacién de procedimientos

quirargicos.

Las arritmias son una caracteristica en particular de esta cardiopatia congénita,
pues su asociacion es descrita la literatura, por lo cual se dio a la tarea de

investigar las particularidades en nuestra poblacion.

Tabla 4. Encontrando que, de nuestro total de casos en su evolucién clinica; 6
pacientes presentaron arritmias con mayor distribucion en adolescentes (3/6) 50%,
sin casos reportados en la poblacion neonatal y preescolar; respecto a la etiologia
de estas, se destaca que la taquicardia supraventricular es el tipo mas encontrado
con distribucion en 4 pacientes, con afectacion en los 3 diferentes grupos
reportados que presentaron arritmias (lactante, escolar y adolescentes); la
taquicardia de la unién y el flutter atrial fueron las siguientes dos arritmias

reportadas en nuestros pacientes con incidencia de un caso por cada una.

Tabla 4. Pacientes con Arritmia (n=6)

Variables Lactante (n=1) Escolar (n=2) Adolescente (n=3)
Tipo de arritmia
Taquicardia supraventricular 1(100.00) 1(50.00) 2(66.67)
Taquicardia de la union 0(0) 0(0) 1(33.33)
Flutter atrial 0(0) 1(50.00) 0(0)

En la gréfica 1 se muestra la distribuciéon de edad al diagnostico de los tipos de
arritmias descritas en comparaciéon a la edad al diagndstico de la patologia de
base (anomalia de Ebstein), para poder ejemplificar que si bien los trastornos del
ritmo son una caracteristica importante de la enfermedad en cuestién y con
reporte en algunos como manifestacion inicial; en nuestros pacientes estas se

reportaron en un periodo variable posterior al diagnostico de Ebstein.
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Grdfica 1. Presentacidn de arritmia en base a edad

18
16
16 —

14 13
12
10

10 89
8 ] 6.9
6
4
2 0.8
0 !

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17

O Edadarritmia Edadal Dx

De acuerdo a la evolucion y caracteristicas clinicas de los pacientes es factible
plantear la correccion quirdrgica de esta cardiopatia, por lo tanto, es importante

estudiar esta variable.

En la tabla 5 como primer punto a considerar encontramos que fueron 10 los
pacientes a quienes se les ofrecié tratamiento quirdrgico y de ellos, 2 pacientes
tuvieron una segunda cirugia lo cual constata que esta patologia al igual que
muchas cardiopatias congénitas son variables en cuanto al tratamiento correctivo
que se puede otorgar; respecto a la distribucién de su realizacion en base a los
grupos propuestos a estudiar, podemos observar que la mayoria (n=6) fueron

llevadas a cabo en adolescentes.

Tabla 5. Cirugias realizadas en los pacientes (n=10)

Variables Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
(n=1) (n=1) (n=1) (n=2) (n=5)
Variables Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
(n=0) (GE)) (n=1) (n=0) (n=1)
Segunda
Cirugia 0(0) 0(0) 1(10.00) 0(0) 1(10.00)
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La versatilidad del tratamiento que se puede ofrecer a esta patologia es amplia y
por lo tanto las cirugias planteadas de acuerdo a las caracteristicas anatomicas de
cada paciente es variable, asi como a la experiencia del grupo quirargico; de tal
forma que en la tabla 6, se describen los tipos de cirugia efectuados, con reporte
de realizacién de Glenn bidireccional + plicatura del ventriculo derecho + plastia
del ventriculo derecho + plastia de auricula derecha como el procedimiento
quirdrgico mas comunmente llevado a cabo (n=4), que corresponde a un tercio de
las cirugias practicadas, seguido del recambio valvular tricispideo como el
segundo procedimiento quirdrgico reportado (n=3), le siguen en frecuencia: plastia
de valvula tricuspidea con sus procedimientos adicionales y fistula de Blalock
Taussig modificada derecha (n=2) y por ultimo la técnica de reconstruccion de

cono, la cual sélo fue realizada en un paciente.

Tabla 6. Tipo de Cirugia Cantidad

Glenn bidireccional + plicatura del ventriculo derecho + plastia de 4

auricula derecha

Recambio de valvula tricuspidea + plicatura del ventriculo derecho 3

Plastia de valvula tricuspidea + Plastia ventriculo derecho y 5

plicatura auricula derecha

Fistula de Blalock Taussig modificada derecha (FBTMD) 2

Procedimiento de cono 1
Total 12

Del total de los procedimientos quirdrgicos realizados, en la tabla 7 se puede
observar que 2 pacientes ameritaron la reintervencién inmediata considerada
como la necesidad de cirugia en las primeras 24 horas posteriores al primer
procedimiento quirdrgico; se establece a la defuncion quirargica como la defuncién
gue se presenta 30 dias posteriores a la cirugia, con reporte en nuestra poblacion
de 2 pacientes; destacando que estas dos variables descritas fueron reportados

anicamente en pacientes adolescentes.
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Tabla 7. Evolucidn quirurgica

Variables Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
(n=7) (n=6) (n=1) (n=2) (n=1)
Reoperacion inmediata 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2(100.00)
Defuncion quirurgica 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2(100.00)
Complicaciones en cirugia 1(25.00) 0(0) 1(25.00) 0(0) 2(50.00)

Respecto a las complicaciones quirdrgicas estas se presentaron en 4 pacientes
con distribucion en adolescentes (n=2), un neonato y un preescolar; con
descripcion de tipo de complicaciones en la tabla 8, donde se muestra que cada

complicacion reportada fue diferente.

Tabla 8. Tipo de Complicaciones Quirurgicas (n=4)

Variables Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
~m=0)  (p=1)  (n=1)  (n=0)  (n=2)

Edema agudo pulmon 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(25.00)
Infeccion de herida

quirdrgica 0(0) 0(0) 1(25.00) 0(0) 0(0)
Arritmia 0(0) 1(25.00) 0(0) 0(0) 0(0)
Choque cardiogénico 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 1(25.00)

Por ultimo, se explica que la defuncidn total en nuestra serie de casos estudiados
fue de 5 pacientes, de las cuales como se mencion6 previamente 2, fueron
atribuidas a causa quirurgica y el restante (n=3) no asociada a evento quirurgico
con distribucion en distintos grupos etarios, sin afectacion en la poblacion

neonatal.

Tabla 9. Defunciones Totales (n=5)

Variables ' Neonato Lactante Preescolar Escolar Adolescente
(n=0) (n=0) (n=0) (n=0) (n=0)
Defuncion no asociadas a 0(0) 1(20.00) 1(20.00) 1(20.00) 0(0)
procedimentos
Defuncion quirurgicas 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 2(100.00)
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Discusion

La enfermedad de Ebstein es una patologia amplia y diversa, con grados de
expresion variables de acuerdo a la edad de su presentacion y a las
peculiaridades morfolégicas de cada caso; respecto a las caracteristicas
demograficas esta descrito que su distribucién es similar en ambos sexos, sin
predominancia de género, @ sin embargo en nuestra serie de casos se reportd

una incidencia mayor en el sexo masculino .

El grupo mayormente afectado en nuestra poblacion instuticional son los pacientes
neonatos que corresponden predominantemente a la clasificacion de enfermedad
severa, y de los cuales su presentacion clinica frecuentemente encontrada es la
cianosis, lo cual concuerda con series de la literatura mundial en las cuales
describen la presentacion de un problema hemodindmico significativamente mas
comln en pacientes menores de 2 afios; © siendo la cianosis, la cual aparece
poco después del nacimiento, y que incrementa al llanto o la alimentacion, la
manifestacion clinica mas asociada en recién nacidos; % 1) mientras que la
presentacion de un problema electrofisiolégico fue mas comun en sujetos mayores
de 10 afos, ® lo cual es reproducible en nuestro estudio, pues de los pacientes
gue presentaron arritmias, el 50% se instaur6é en adolescentes; lo cual comprueba
que aunque en la mayoria de los pacientes el diagnéstico de la enfermedad se
realizd en pacientes neonatos y lactantes, estos se mantienen en su gran mayoria

libres de transtornos del ritmo, hasta la adolescencia.

Respecto a los tipos de arritmias, es frecuente encontrar que pueden ser de origen
atrial 6 ventricular originadas en la porcion atrializada del ventriculo derecho
debido a sus caracteristicas arritmogénicas; que genera una conduccion lenta en
la parte distal del haz de His y fibras de Purkinje asi como el establecimiento de
vias accesorias que se ubican alrededor del orificio de la valvula tricuspide
malformada, @ lo cual podemos evidenciar en nuestro grupo de pacientes pues
se encontraron 3 tipos diferentes de arritmias: taquicardia supraventricular,

taquicardia de la union y flutter atrial.
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Si bien el ecocardiograma transtorarico es la herramienta de eleccién en la
enfermedad en cuestion, en nuestra poblacion se encontré que la realizacion de
resonancia magnética nuclear cardiaca fue mayormente realizada en adolescentes
y esta tiene significancia estadistica (p - 0.507) relacionada con la toma de
decision respecto al momento de indicacion de procedimiento quirdrgico; ya que
como se establecen en publicaciones registradas este método de estudio
proporciona una mejor cuantificacion del tamafio y la funcién del ventriculo
derecho, @7 28 caracteristicas que entre otras forman parte de una serie de

indicaciones para la realizacion de cirugia.

De la misma manera el cateterismo cardiaco tiene un impacto en los pacientes
con AE, lo cual es también valorado en nuestra serie de casos (p - 0.572) pues
ademas que su realizacion es parte de uno de los tratamientos para la asociacion
de arritmias, al efectuarse procedimientos ablativos; otra de sus indicaciones es la
realizacion de un cateterismo diagnostico, con el objetivo de constatar presiones
con parametros de referencia considerados como adecuados, ante la posibilidad
de reparo quirdrgico con primicia de fisiologia univentricular; por lo cual, es

imprescindible su realizacion en pacientes con objetivo de paliacion univentricular.
(12, 29)

La indicacién general de cirugia en la poblacion pediatrica esta dada por la
progresion de la enfermedad, correlacionada con disminucion de la clase
funcional, incremento de cianosis o cardiomegalia, lo cual en pacientes neonatos
se puede interpretar con dependencia de ventilacién y signos de falla cardiaca, por
lo cual en la mayoria de lo posible se espera a la evolucion de la enfermedad
hasta tener datos francos de indicacion de cirugia; © precepto que podemos
asociar en el estudio realizado, pues mas del 50% de cirugias llevada a cabo en
nuestro Hospital, se realizaron en pacientes adolescentes en los cuales la
progresion de la enfermedad hace necesario la ejecucion de procedimientos

quirdrgicos que mejoren la calidad de vida de estos pacientes.
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Por ultimo es destacable mencionar que respecto a las técnicas quirurgicas, en
este estudio se registraron diferentes procedimientos; lo cual se asocia al diverso
espectro de malformaciones anatomicas con una amplia gama de reparaciones

propuestas a traves de los afos. (12

Y que si bien se ha establecido que una reparacion biventricular ha dado buenos
resultados a mediano plazo, @V y que de la cual se prefiere la realizacién de
cirugia de cono; ®% en nuestros pacientes los resultados quirirgicos son variables,
pues la cirugia mas realizada en el lapso de tiempo estudiado fue la anatomosis
cavo-pulmonar superior (Glenn) con plan de completar fisiolologia univentricular
posterior; con reporte en segundo lugar del recambio valvular tricispideo y por
altimo la realizacion de alguna técnica de reparacion biventricular, asi como el

procedimiento de cono en un paciente.

45



Conclusién

La anomalia de Ebstein es una enfermedad extensa, la cual esta determinada por
las caracteristicas anatdmicas que la describan lo cual se correlaciona con la edad
al diagnostico, encontrando que la poblacion neonatal es el grupo mas afectado
con presentacion clinica de cianosis como manifestacion inicial.

Nuestros datos sugieren que las arritmias se encontraron con mayor incidencia en
pacientes adolescentes, y que, aunque en la mayoria de los casos la enfermedad
fue diagnosticada a menor edad, esos pacientes se mantuvieron libres de
trastornos del ritmo en un tiempo considerable.

Se encontrd asociacion significativa entre la realizacidon de resonancia magnética
nuclear cardiaca y cateterismo cardiaco con el establecimiento de la realizacion de
procedimientos quirdrgicos.

La técnica quirdrgicamente principalmente efectuada en nuestros pacientes es la
anastomosis cavo-pulmonar superior (Glenn).

Del total de las defunciones en nuestro estudio, dos fueron asociadas a

procedimientos quirdrgicos.
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Limitacion del estudio

Falta de seguimiento de los pacientes estudiados, con fin de encontrar algun
prondéstico de sobrevida, ya que al cumplir la mayoria de edad, estos son referidos
a centros de tercer nivel de adultos con especialidad en Cardiologia para continuar
con su seguimiento.

En nuestro instituto, no contamos con servicio de electrofisiologia por lo cual los
pacientes que presentan algun trastorno del ritmo son referidos a otros centros
con la finalidad de la realizacién de estudios electrofisiologicos.
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Anexos
Anexo 1. Base de datos en software Microsoft Excel

Aad 95 J
[BrR Insertar  Dibujar  Disposicién de pdgina  Férmulas  Datos  Revisar  Vista
o, X Calibri (Cuer.. v/ 12+ A= Av = = B = Austar texto ~ General v . v P O P AT« q
. = * » & . 2 2
Pegar N K S~ v Ao A = = =|le= = +5 Combinar y centrar * $ |r| % |oco || %2 2 Formato  Dar formato  Estilos Insertar Eliminar Formato Ordenar  Buscar y
= condicional como tabla de celda ¥ " yfivar  seleccionar
AC12 . fx  Defuncidn 3 aftos - preescolar -
A B c D E F G H 1 ) K L M N 0 P
2
Insuficiencia
3 No|Registro Género |Edad al Dx|Grupo lagndstico de inicio| Cianosis i FEVI tricuspidea |Arritmia (SI/NO) |Edad arritmia{Tipo Ablacion (SI/NOJRMN (SI/NOJEdad a RMN
41 764610 Masculino 0.1|Lactante |AE leve Normal Leve Normal Leve si 16|Taquicardia supraventricular [NO NO
5 2 769211 | Masculino 0.01|Neonato _|AE moderada Moderada Normal Leve NO . . NO
6 _3 779899 Femenino 0.012|Neonato _|AE grave Moderada Normal Moderada_|NO i . NO
7.4 779967 | Femenino 0.02|Neonato _|AE grave Moderada Moderado __[Normal Leve si 6.9 Flutter atrial |no si 7
788878 Masculino 0.07|Neonato | AE grave Moderada severo Normal Leve NO sl 10|
797802 Femenino 1|lactante |AE grave Moderada Severo Normal Leve si 0.3|Taquicardia supraventricular [NO NO
803105|Masculino | 0.015[Neonato |AE grave Severa Severo Normal Severa si 13|Taquicardia supraventricular [NO sl 12
815125 Femenino 0.018|Neonato _|AE grave Moderada Severo Normal Leve NO R . NO
815939 Masculing 0.3|Lactante | AE moderada |Moderada Moderado | Normal Moderada_|NO R . N0
820991 |Masculino 5|Preescolar_|AE moderada Moderada Moderado | Normal Moderada_|sl 10| Taguicardia de la union NO NO
821502|Masculino | 0.015[Lactante |AE grave Severa Severo Normal Severa NO . NG
838751 |Masculino 0.4|Lactante  |AE grave Severa Moderado Normal Severa NO NO
843477| Masculing 0.6|Lactante__|AE grave Moderada Severo Disfuncion leve [Severa NO i NO
850125 Femenino 8.9|Escolar __|AE grave Severa Moderado | Normal Severa NO i sl 3
856522|Femenino 12| Adolescente| AE grave Severa Severo Normal Severa NO . . s 17
819829 Masculino 0.05[Neonato _|AE grave Moderada Severo Normal Moderada [NO sl 5
840768 Femenino 8.5[Escolar |AE moderada Normal Leve Normal Moderada || 8| Taquicardia supraventricular |NO NO
Anexo 2. Programa estadistico stata ®
Results Q. variables EQ
Name Label
Statistics/Data Analysis
Special Edition
Properties ]
Name
Labe
Type
Format
Value Label
Notes
Filename
Labe
Notes
Variables
Observations
size
Memary
Sorted by

Command
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