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JNIRORUCCION

La anomalia de Ebstein de la valvula tricGspide es una
malformacién congénita, caracterizada por grados variables de
displasia y adosamiento valvular a la pared ventricular derecha
con lo que el orificio afectivo (funcional) de la vilvula se
desplaza hacia el interior de la cémara ventricular, la cual se
divide en dos porciones: una comprendida entre la unién
atrioventricular y el orificio efectivo (porcidén atrializada) y
otra por debajo del mismo que constituye la porcidén funcional
del ventriculo derecho ' 2, Se encuentran también grados varia-
bles de afeccién en el misculo ventricular derecho, hasta llegar
a zonas con ausencia total del miocardio produciendo dilatacién
de la cavidad 775,

Esta cardiopatia puede asociarse con otras malformaciones
congénitas a nivel cardiaco como el defecto septal atrial, es-
tenosis o atresia pulmonar, defecto septal interventricular, per-
sistencia del conducto arterioso, alteraciones de la véalvula
mitral, discordancia atrioventricular y ventriculoarterial.

Aunque todos los casos de anomalia de Ebstein poseen los
rasgos patoldgicos basicos gue definen a ésta malformacién,
también difieren entre sl por el grado de presentacién y la
manera que se combinan el adosamiento y la displasia de la

vilvula 6

. Pensamos que ésta malformacién se presenta en forma de
un espectro patolégico que oscila desde formas leves hasta

severas.



El propbsito de éste trabajo es establecer una correlacitn
entre adosamiento, displasia valvular y alteracién del miocardio
ventricular derecho. El conocimiento obtenido facilitard al en-
tendimiento de la anatomia patoléglica de ésta malformacién, lo

cual tiene implicaciones clinicas y quirtrgicas.



MATERIAL Y METODO

Se revisarén cuarenta corazones portadores de enfermedad de
Ebstein de la valvula tricispide, pertenecientes al museo de
especimenes patolégicos del Departamento de Embriologia del Ins-
tituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chivez de México.

Se hizo un estudio morfolégico segmentario y secuencial de
cada pieza anatdmica, utilizande como guia el esquema de una
hoja informatizada empleada en éste servicio para la descripcién
anatomica de cada especimen, basada en los lineamientos del sis~
tema secuencial segmentario 7,

Se determindé situs atrial tipo y modo de conexioén
atrioventricular y ventriculoarterial. Se especificar6n los
grados de displasia y adosamiento de la valvula tricOspide para
lo cual seguimos los criterios de Becker et al. 1 1La displasia
se dividié en tres grados dependiendo de la afecciébn valvular: en
el grado I 1la valva nuestra tejido fibroso mucoide escaso con
misculos papilares y cuerdac tendineosas de aspecto normal. En el
grado I1 las valvas estdn alargadas mas de lo normal, con tejido
fibroso mucoide escaso y las cuerdas tendinosas muestran tejido
fibroso con ancomalias en su unién: ya sea con mGsculo papilar mal
desarrollado o directamente a la pared del ventriculo; existiendo
slempre un espaclio entre la valva y el endocardio. En el grado
II1 existe una valva elongada con agenesia focal o completa,
fenestraciones miltiples e irregularidades, con &reas donde no

existe espacio entre la valva y el miocardio (adosamiento); se



pueden encontrar misculos papilares y cuerdas tendinosas rudimen-
tarias, estructura mixta fibresa y miocdrdica de las valvas. lLa
displasia grado III se subdividié en dos grupos: uno en el que se
tomé en cuenta como Gnico rasgo la falta de espacio entre la
valva y el miocardic (adosamiento), se denomind grupo IIla y otreo
{grupo IIIb) que comprendi6 las restantes caracteristicas de la

displasjia grado III.

El grado de adosamiento se calculé wmidiendo la distancia
entre el anillo valvular verdadero hasta el &pex as{ como la dis-
tancia entre el anillo y el sitic en que se libera la valva
adosada, lo cual facilité el calculo del %3 de adosamiento. Se
consideré grado I cuando el adosamiento de la valvula representa
hasta el 10% de la distancia entre el anillo anatdémico y el apex;
grado II cuando el adosamiento se present® hasta el 50% de ésta
distancia y el grado III cuando fué mas del 50%.

Los especimenes se dividicrén en dos grupes: Los que tenian
atresia pulmonar (Grupo A) constituido por diecinueve especimenes
y los que tenfan valvula pulmonar permeable (Grupo B) constituido
por veitiun especimenes. Se compararén los grados de adosamiento
y displasia y la extensi6én de la disminucién o ausencia del
miocardio ventricular derecho en cada corazén para determinar la
existencia o ausencia de correlacién entre ellos y entre los

grupos A y B.



RESULTADOS

Los resultados de las observaciones en los cuarenta
especimenes con ancmalia de Ebstein se consignan en dos grupos:

A) Con atresia de la v8lvula pulmonar y septum inter-
ventricular intacto.

B) Con valvula pulmonar permeable.

En todos el anillo fibroso de la vilvula trictGspide estuvo

dilatado y normalmente situado en la unién atrioventricular.

GRUPO A: De los dieclinueve especimenes con anomalfa de
Ebstein y atresia pulmonar todos presentarén situs atrial solitus
y conexién atrioventricular concordante, diecisiete con septum
interventricular intacto y dos con comunicacién interventricular
trabécular y continuidad septoadSrtica. En estos especimenes con
atresia pulmonar la vdlvula tricispide mostré un espectro de
adosamiento y displasia que oscild entre los grades I y IIT,

El grade de adosamiento se distribuyé de la siguiente
manera: ocho con grado III, diez con grado II y uno con grado I.
En cuatro especimenes hubo adosamiento de las tres valvas: dos
con grado III y dos con grado II. En nueve estuvo adosada la
valva septal y la posterior: cinco con grado III y cuatro con
grado II de adosamiento. En sels corazones sblo estuvo adosada la
valva septal: uno con grado III, cuatro con grade I1 y uno con

grado I de adosamiento.



En este Grupo 1la displasia se observé de la siguiente
manera: todos con displasia grado IIla, tres especimenes con
grado IIIb, trece con grado II y tres con grado I de displasia.
En cinco especimenes se encontrd displasia en las tres valvas:
dos con grado IIlb y tres con grado II. En diez la displasia se
encontrd en las valvas septal y posterior: ocho con grade II y
dos ¢on grado I de displasia. En un corazén se observs displasia
en las valvas septal y anteroexterna y fué grade IIIbh. En tres
especimenes s6lo estaba displasica la valva septal: dos con grado
ITI y uno con grado I de displasia.

En ocho especimenes de éste grupo existié correlacién entre
el grado de adosamiento y el mismo grado de displasia.

El orificioc funcional de la v&lvula tricGspide se encontrs
estenbébtico en once corazones y en ocho no se pudo determinar su
tamafio por alteraciones en la pieza anat6mica al realizar el
corte.

De los diecinueve especimenes del Grupo A s6lo en dos
coratones sa encontrdé bolsa aneurismatica con disminucién o
ausencia de miocardio en la regién posterior del ventriculo
derecho; uno con grado III de displasia y adosamiento con com=-
promiso de las tres valvas y el otro con grado II de adosamiento
y displasia y compromiso de dos valvas. En estos dos corazones el
septum interventricular se encontraba intacto.

Las anomalias cardlacas asociadas encontradas fueron: siete
con comunicacién interauricular a nivel del orificio oval, en uno

se agregd defecto tipo seno venoso y en doce se observé foramen



oval permeable. En todos se encontrd persistencia del conducto

arterioso.

GRUBO B: De los veltiun especimenas con anomalia de Ebstein
y vélvula pulmonar permeable presentardén: Veinte situs atrial
solitus y uno situs atrial inversus. La conexién atrioventricular
fué concordante en diecinueve y en dos corazones fué discordanta:
uno con transposicién de grandes arterias y otro con doble cémara
de salida del ventricule derecho. En é#ste grupo la vélvula
triclspide tambié&n mostrd un espectro variable de displasia 'y
adosanriento.

El grado de adosamiento se distribuyé de la siguiente forma:
quince especimenes con adosamiento grade III y seis con grado II,
no hubo adosamiento grado Y. En cuatro especimenes existié
adosamiento de las tres valvas, todas con grado III de
adosamiento. En trece estuvo adosada la valva septal y la
posterior: nueve con grado III y cuatro con grado II de
adosaniento. En dos especimenes se encontré adosada la valva sep-
tal y la anteroexterna, en ambos el adosamiento era grado II. Se
observé adosamiento sélo en la valva septal en dos corazones, los
dos con grado II de adosamiento.

En el Grupo B la displasia se distribuyd asi: todos tenian
displasia grado IIIa, en dieciseis especimenes se encontrd dis-
plasia grado IIIb, en cuatro grado II y en un especimen displasia
grado I. En siete corazones existi6 displasia en las tres valvas:

seis con grade IIIb y uno con grado II. En ocho se observd dis-



plasia en las valvas septal y posterior: seis con grado IIIb y
dos con grado II. En cuatro especimenes el compromiso se presentd
en las valvas septal y anteroexterna: dos con grado IIIb, uno con
grado II y otro con grade I de displasia., En dos especimenes se
ancontré displasia s6lo en la valva septal, ambos con grado IIIb
de displasia.

En diez especimenes se correlaciont el grado III de
adogsamiento con el grade IIIb de displasia, en los otros
especimenes no hubo correlacién.

En los corazones con vilvula pulmonar permeable el orificie
funcional de la v&lvula tricfispide se encontrs estenético en diez
especimenes, dllatado en cuatro corazones, en uno se observé
orificio ftuncional accesorio y en seis no fué posible determinar
su tamafio por alteraciones en la pieza anatémica al realizar el
corte.

De los velntiun especimenes de é&ste grupeo, diecinueve
presentarén bolsa apeurismdtica en la pared posterior del
ventriculo derecho en la que el miocardio estuvéd muy adelgazado
© ausente y reemplazado por tejido conectivo fibroso. S6lo en dos
especimenes de este grupo no se observd bolsa aneurismitica, am=~
bos tenian grado II de adosamiento y displasia.

En €l Grupo B se encontré comunicacién interatria) en el
orificio oval en dieciseis especimenes, en cuatro el foramen oval
estuvo permeable y en un especimen se observé septum interatrial
integro. La védlvula mitral presenté anomalias en tres corazones

de éste grupo: uno con dilatacién del anillo, otro con hendidura



en la valva anterlor y otro mas con displasia grado I.
Otras anomallfas cardfacas asocladas encontradas fueron: defecto
saptal interventricular en un especimen, tres corazonaes con es-
tenosis de la vAlvula pulmonar, uno de ellos con vilvula pul-
monar bivalva y persistencia del conducto arterioso en tres

especimenes.



TABLA_ L

ENFERMEDAD DE EBSTEIN

Adesamiento valvular

Grados 111 I1
Grupo A 8 10
Grupo B 15 6

23 16
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TABLA 1L

ENFERMEDAD DE EBSTEIN

Displasia valvular

Gradaos IIla IIIb

Grupo A 19 3

Grupo B 21 16
40 19

11
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Pigura 1iA: Fotografias que muestran el anillo anatémico (linea

punteada) y la bolsa fibrosa aneurismética (BA). Se muestra el
anillo tricuspideo dilatado y la bolsa fibrosa posterior adel-
gazada, la valva antercexterna (VAE) displasica y elongada y el

orificio funcional (OF).
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Figura 1B: Notese la gran dilatacién del anillo valvular a nivel
de 1a unién atrioventricular, el adosamiento(A) y displasia de
las valvas Yy la bolsa fibrosa aneurismatica (BA). Abreviaturas:
VAE=VAalvula anteroexterna; BA=Bolsa aneurismdtica; vS=Valva
septal; K=Triangulo de Koch; VP=Valva posterior. Las demis

abreviaturas iquales a las anteriores.
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adosamiento de la valva septal grado II en un casoc con atresia

pulmonar; las flechas indican las porciones liberadas displisicas
de la valva. B) Se nuestra un adosamiento grado IIT en un
especimen sin atresia pulmonar; las flechas indican 1la
delimitacién de la porcién atrializada del ventriculo derecho y
el orificio funcional (OF). Las abreviaturas iguales a las an-

teriores.
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Figura 3: Fotograffias que muestran la displasia de la valvula

tricGspide: A) Observe la redundancia de valva anteroexterna
(VAE) y la displasia de la valva posteriocr (VP). B) Observe dos
zonas de ausencia de tejido en la valva anteroexterna. La linea
punteada indica el anille a nivel de la unién A-V. Abreviaturas:
IP=Infundibulo pulmonar; OF=Orificio funcional; Vs=valva septal;

AD=atrio derecho.
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RISCUSION

La anomalia de Ebstein es una malformacién cardiaca
congénita cuya esencia es el adosamiento y desplazamiento de la
v&lvula tricGspide sobre las paredes del ventricule derecho. Sus
tres rasgos patoldgicos fundamentales =son: Displasia,
adosamiento valvular y alteracidén en la estructura dé la pared
posterior del ventriculo derecho, con disminucién ¢ ausencia de
miocardio reemplazado por tejido conectivo fibroso 1-5,

El andlisis de nuestro material evidencié la existencia de
un espectro de adosamiento y de displasia de la wvilwvula
tricdspide que varié de grados ligeros a severos, siendo éstos
tltimos los mas frecuentes: veintitres con grado III y dieciseis
con grado II de adosamiento y los grados mas severos de
displasia: en todos el grado Illa por adosamiento, diecinueve con
grado IIIb y diecisiete con grado II, No siempre existié
correlacién en un mismo especimen entre el grado de severidad del
adosamiento con el grado de severidad en la displasla; éste
fentmeno ya fué descrito por Becker et al, 1,

En cuanto al patré6n de afeccidn valvar, siempre se encontrd
compromiso de la valva septal, s6la o acompafiada por afeccién en
otra valva. El patrdn mas frecuentemente encontrado fué la
afeccién de la valva septal con la valva posterior, observado en
veintidos corazones y el menos observado fué la combinacién de la
valva septal con la antercexterna, s610 en cinco especimenes, lo

cual concuerda con 1lo descrito en la literatura 3+ 3: 4, pa

16



afeccién de tres valvas siempre se correlacioné con grados
severos de displasia y adosamiento.

El deterioro en el miocardio de la pared ventricular derecha
se correlacioné adecuadamente con los grados& severos de
adosaniento: grado III en dieciseis especimenes, s6lo cinco
corazones con adosamlento grado YI presentarén bolsa fibrosa
aneurismitica en la pared posterior del ventriculo derecho y
ninguno con grado I de adosamiento. Esto tiene importancia
tisiopatolégica, ya que a mayor grado de adosamiento de 1la
vilvula mayor es la porcién atrializada, menor la parte funcional
del ventriculo y mayor es el dafic en el miocardio ventricular
derecho.

El grupo B comparado con el grupo A presentdé con mayor
frecuencila los grados mas severos de adosamlento y displasia de
la vAlvula trictaspide, ademas de predominar en el primero la
presencia de mayor deteriorc en el miocardio ventricular derecho;
por consiguiente en estos especimenes se presenté un espectro de

mayor severidad de anomalia de Ebstein que en el grupo A.

El orificio funciocnal de la vé&lvula trictspide en la mayoria
de corazones fué esten&Stico debido a fusién de las valvas, cuando
&sta es completa origina atresia verdadera de la vilvula
tricGspide, ésta Gltima condicidén no se presentd en nhuestra

casuistica, la cual ha sido informada en la literatura s

. Solo se
observ$é orificio funcional dilatado en especlmenes con valvula

pulmonar permeable.
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Las anomalias cardiacas congénitas ascciadas no fueron

diferentes a las informadas por otros autores.
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CONCLUSIONES

La enfermedad de Ebstein de la vilvula tricispide sa carac-
teriza por un deterioro estructural y funcional del
ventriculo derecho con adosamiento y displasia valvular de
expresién muy variable, observéndose con mayor frecuencia en
nuastra casulstica los grados mis severos de este espectro.
Debido a la correlacién que exliste entre el deterioro del
miocardio ventricular derecho y el grade de severidad en el
adosamiento de la valvula tricfispide y a que ésta Gltima
deriva embriolégicamente de aquella, consideramos que el
dafio primaric en la anomalla de Ebstein ocurre a nivel de la
masa ventricular derecha.

La anomalia de Ebstein de la v&lvula tricGspide asociada con
atresia de la vdlvula pulmenar y septum interventricular in-
tacto tiene una expresidén de menor severidad que en

corazonés con valvula pulmonar permeable.
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