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INTROQUCCION 

LA anomal1a de Ebstein de la válvula tricüspide es una 

malformaci6n congénita, caracterizada por grados variables de 

diaplaaia y adosamiento valvular a la pared ventricular derecha 

con lo que el orificio efectivo (funcional) de la válvula se 

desplaza hacia el interior de la cámara ventricular, la cual se 

divide en dos porciones: una comprendida entre la unión 

atrioventricular y el orificio efectivo (porción atrializada) y 

otra por debajo del mismo que constituye la porción funcional 

del ventr1culo derecho l, 2 . Se encuentran también grados varia­

bles de afección en el mOsculo ventricular derecho, hasta llegar 

a zonas con ausencia total del miocardio produciendo dilatación 

de la cavidad J-S. 

Esta cardiopat1a 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 v&lvula 

mitral, discordancia atrioventricular y ventriculoarterial. 

Aunque todos los casos de anomal1a de Ebstein poseen los 

rasgos patológicos básicos que definen a ésta malformación, 

también ülf ieren entre s1 por el grado de presentación y la 

manera que se combinan el adosamiento y la displasia de la 

vAlvula 6 • Pensamos que ésta malformación se presenta en forma de 

un espectro patol6gico que oscila desde formas leves hasta 

severas. 
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El prop6sito de éste trabajo es establecer una correlaci6n 

entre adosamiento, displasia valvular y alteraci6n del miocardio 

ventricular derecho. El conocimiento obtenido facilitarA al en­

tendimiento de la anatom1a patol6gica de ésta malformaci6n, lo 

cual tiene implicaciones cl1nicas y quirOrgicas. 
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MATERIAL y METODO 

Se revisaron cuarenta corazones portadores de enfermedad de 

Ebstein de la vAlvula tricúspide, pertenecientes al museo de 

espec1menes patológicos del Departamento de Embriolog1a del Ins­

tituto Nacional de Cardiolog1a Ignacio Chávez de M6Kico. 

Se hizo un estudio morfológico segmentario y secuencial de 

cada pieza anatómica, utili:ando como quta el esquema de una 

hoja informatizada empleada en éste servicio para la descripci6n 

anatómica de cada especimen, basada en los lineamientos del sis­

tema secuencial segmentarlo 7 

Se determin6 situs atrial tipo y modo de conexión 

atrioventricular y ventriculoarterial. Se especificar6n los 

grados de displasia y adosamiento de la válvula tricQspide para 

lo cual seguimos los criterios de Becker et al. 1 • La displasia 

se dividi6 en tres grados dependiendo de la atecci6n valvular: en 

el grado I la valva muestra tejido fibroso mucoide escaso con 

mOsculos papilar~s y cuord~~ tcndino~~~ de aspecto normal. En el 

grado 11 las valvas están alargadas más de lo normal, con tejido 

fibroso mucoide escaso y las cuerdas tendinosas muestran tejido 

fibroso con anomal1as en su unión: ya sea con músculo papilar mal 

desarrollado o directamente a la pared del ventriculo; existiendo 

siempre un espacio entre la valva y el endocardio. En el grado 

111 existe una valva elongada con agenesia focal o completa, 

fenestraciones mültiples e irregularidades, con 6.reas donde no 

existe espacio entre la valva y el miocardio (adosamiento) ; se 
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pueden encontrar mdsculos papilares y cuerdas tendinosas rudimen­

tarias, estructura mixta fibrosa y miocArdica de las valvas. La 

displasia grado III se subdividió en dos grupos: uno en el que se 

tom6 en cuenta como ünico rasgo la falta de espacio entre la 

valva y el miocardio (adosamiento), se denominó grupo IIIa y otro 

(grupo IIIb) que comprendió las restantes caracter1sticas de la 

displasia grado 111. 

El grado de adosamiento se calculó midiendo la distancia 

entre el anillo valvular verdadero hasta el ápex as1 como la dis­

tancia entre el anillo y el sitio en que se libera la valva 

adosada, lo cual facilitó el cálculo del \ de adosamiento. Se 

consider6 grado I cuando el adosamiento de la válvula representa 

hasta el 10\ de la distancia entre el anillo anatómico y el ápex; 

grado II cuando el adosamiento se present6 hasta el 50\ de ésta 

distancia y el grado III cuando fué más del 50\. 

Los espec1menes se dividieren en do~ grupos: Los que ten1an 

atresia pulmonar (Grupo A) constituido por diecinueve espec1menes 

y los que ten1an válvula pulmonar permeable (Grupo B) constituido 

por veitiun especimenes. Se compararon los grados de adosamiento 

y displasia y la extensión de la disminución o ausencia del 

miocardio ventricular derecho en cada corazón para determinar la 

existencia o ausencia de correlación entre ellos y entre los 

grupos A y B. 



RESULTAPOS 

Los resultados de las observaciones en los cuarenta 

especlmenes con anomalla de Ebstein se consignan en dos grupos: 

A) Con atresia de la vAlvula pulmonar y septum inter­

ventricular intacto. 

B) Con vAlvula pulmonar permeable. 

En todos el anillo fibroso de la vAlvula tricaspida estuvo 

dilatado y normalmente situado en la uniOn atrioventricular. 

CRUPO A: De los diecinueve espec1rnenes con anomal1a de 

Ebstein y atresia pulmonar todos presentaron situs atrial solitua 

y conexi6n atrioventricular concordante, diecisiete con septum 

interventricular intacto y dos con comunicaciOn interventricular 

trabécular y continuidad septoaOrtica. En estos espec1menes con 

atresia pulmonar la válvula tricOspide mostrO un espectro de 

adosamiento y displasia que oscilO entre los grados I y III. 

El grado de adosamiento se distribuyo 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 seis corazones s6lo estuvo adosada la 

valva septal: uno con grado III, cuatro con grado II y uno con 

grado I de adosamiento. 



En este Grupo la displasia se observó de la siguiente 

manera: todos con displasia grado IIIa, tres especlmenes con 

grado lllb, trece con grado II y tres con grado I de displasia. 

En cinco especlmenes se encontr6 displasia en las tres valvas: 

dos con grado IIIb y tres con grado II. En diez la displasia se 

encontró en las valvas septal y posterior: ocho con grado II y 

dos con grado I de displasia. En un corazón se observó displasia 

en las valvas septal y anteroexterna y fué grado IIIb. En tres 

especimenes sólo estaba displásica la valva septal: dos con grado 

II y uno con grado I de displasia. 

En ocho especlmenes de éste grupo existió correlación entre 

el grado de adosamiento y el mismo grado de displasia. 

El orificio funcional de la vAlvula tricúspide se encontró 

esten6tico en once corazones y en ocho no se pudo determinar su 

tamafto por alteraciones en la pieza anatómica al realizar el 

corte. 

De los diecinueve especlmenes del Grupo A s6lo en dos 

cordZOn~s sa encontró bolsa aneurismAtica con disminución o 

ausencia de miocardio en la región 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 anomal1as cardiacas asociadas encontradas fueron: siete 

con comunicación interaurlcular a nivel del orificio oval, en uno 

se agreg6 detecto tipo seno venoso y en doce se observo foramen 
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oval parmeabla. En todos se encontr6 persistencia del conducto 

arterioso. 

GRUPO e: De los veitiun especímenes con anomalía da Ebstein 

y v6lvula pulmonar permeable presentar6n: Veinte situs atrial 

solitua y uno aitus atrial inversus. La conexi6n atriovantricular 

tu6 concordante en diecinueve y en dos corazones tu6 discordante: 

uno con transposici6n de grandes arterias y otro con doble c&mara 

de salida del ventriculo derecho. En éste qrupo la vAlvula 

tricQspida también mostr6 un espectro variable de displasia ·y 

adosamiento. 

El qrado de adosamiento se distribuy6 de la siguiente forma: 

quince espec!menes con adosamiento grado III y seis con grado II, 

no hubo adosamiento grado I. En cuatro espec1menes existi6 

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 

adosamiento. En dos especlmenes se encontr6 adosada la valva sep­

tal y la anteroexterna, en ambos el adosamiento era grado II. Se 

observó adosamiento s6lo en la valva septal en dos corazones, los 

dos con grado II de adosamiento. 

En el Grupo B la displasia se distribuy6 asi: todos tenian 

displasia qrado Illa, en dieciseis especímenes se encor1tr6 dis­

plasia qrado lllb, en cuatro grado II y en un especimen displasia 

grado t. En siete corazones existió displasia en las tres valvas: 

seis con grado IIIb y uno con grado II. En ocho se observó dis-
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plada en las valvas septal y posterior: seis con 9rado IIIb y 

doa con 9rado II. En cuatro espec!menes al compromiso se present6 

en las valvas septal y anteroextarna: dos con qrado IIIb, uno con 

qrado II y otro con qrado I de displaaia. En dos espec1menes se 

encontr6 displasia s6lo en la valva septal, ambos con qrado IIIb 

de displasia. 

En diez espec1menes 

adosamiento con el 9rado 

se correlacion6 el 

IIIb de displasia, 

espec1menes no hubo correlaci6n. 

qrado III de 

en los otros 

En los corazones con válvula pulmonar permeable el orificio 

funcional da la vAlvula tricüspida se encontr6 esten6tico en diez 

espec1menes, dilatado en cuatro corazones, en uno se observ6 

orificio funcional accesorio y en seis no fué posible determinar 

su tamaf'lo por alteraciones en la pieza anat6mica al realizar el 

corte. 

De loa veintiun especlmenes de éste grupo, diecinueve 

presentar6n bolsa aneurismAtica en la pared posterior del 

ventriculo derecho en la que el miocardio estuv6 muy adelgazado 

o ausente y reemplazado por tejido conectivo fibroso. S6lo en dos 

espec1menes de este grupo no se observó bolsa aneurismática, am­

bos ten1an grado II de adosamiento y displasia. 

En el Grupo B se encontr6 comunicación interatrial en el 

orificio oval en dieciseis espec1menes, en cuatro el foramen oval 

estuvo permeable y en un especimen se observ6 septum interatrial 

integro. La vAlvula mitral present6 anomalias en tres corazones 

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



en la valva anterior y otro mas con displasia grado I. 

otras anomal1as cardiacas asociadas encontradas fueron: defecto 

septal interventricular en un especimen, tres corazones con es­

tenosis de la vAlvula pulmonar, uno de ellos con vUvula pul­

monar bivalva y persistencia del conducto arterioso en tres 

espec.f.menes. 
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Adosamiento valvular 

Grados III II I 

Grupo A 8 10 l 

Grupo B 15 6 o 

23 16 
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ENEEBMEQaQ QE ta~~EIN 
Displasia valvular 

Grados IIIa IIIb II I 

Grupo A 19 J 13 

Grupo B 21 16 4 1 

40 19 17 4 
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Piqura lA: Fotografías que muestran el anillo anatómico (linea 

punteada) y la bolsa fibrosa aneurismática (BA). Se muestra el 

anillo tricuspideo dilatado y la bolsa fibrosa posterior adel­

gazada, la valva anteroexterna (VAE) displásica y elongada y el 

orificio funcional (OF). 
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Piqura lB: Nótese la gran dilatación del anillo valvular a nivel 

de la unión atriovcntricul.:ir, el adosamiento (A) y displasia de 

las valvas y la bolsa fibrosa aneurismática (BA). Abreviaturas: 

VAE=Válvula anteroexterna; BA=Bolsa aneur ismática; VS=Val va 

septal; K=Triangulo de Koch; VP=Valva posterior. Las demAs 

abreviaturas iguales a las anteriores. 
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adosamicnto de la valva septal grado II en un caso con atresia 

pulmonar; las flechas indican las porciones liberadas displásicas 

de la valva. B) Se r.mc::>tra un adosa1T1iPnto grado III en un 

especimen sin atresia pulmonar; las flechas indican la 

delimitación de la porción atrializada del ventriculo derecho y 

el orificio funcional {OF). Las abreviaturas iguales a las an-

teriores. 

14 



I 
I 

I 
I 

I 

1 ~! ,. 

\~ 
1 \j~~ 

\ . 

Figura 3: Fotografías que muestran la displasia de la válvula 

tricúspide: A) Observe la redundancia de valva anteroexterna 

(VAE) y la displasia de la valva posterior (VP). B) Observe dos 

zonas de ausencia de tejido en la valva anteroexterna. La linea 

punteada indica el anillo a nivel de la unión A-V. Abreviaturas: 

IP=Infundlbulo pulmonar; OF=Orificio funcional; VS=Valva septal; 

AD=atrio derecho. 
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PISCUSION 

La anomalla de Ebstein os una malformación cardiaca 

congénita cuya esencia es el adosamiento y desplazamiento de la 

vAlvula tricQspide sobre las paredes del ventriculo derecho. Sus 

tres rasgos patológicos fundamentales son: Displasia, 

adosamiento valvular y alteración en la estructura de la pared 

posterior del ventriculo derecho, con disminución o ausencia de 

miocardio reemplazado por tejido conectivo fibroso l-S 

El anAlisis de nuestro material evidenció la existencia de 

un espectro de adosamiento y de displasia de la válvula 

tricúspide que varió de grados ligeros a severos, siendo éstos 

ültimos 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 IIIa por adosamiento, diecinueve con 

grado IIIb y diecisiete con grado II. No siempre existi6 

correlación en un mismo especimen entre el grado de severidad del 

adosamiento con el grado de severidad en la displasia; éste 

fen6meno ya fué descrito por Becker et al. 1 • 

En cuanto al patrón de afección valvar, siempre se encontró 

compromiso de la valva septal, sóla o acompañada por afección en 

otra valva. El patr6n m~s frecuentemente encontrado fué la 

afección de la valva septal con la valva posterior, observado en 

veintidos corazones y el menos observado fué la combinación de la 

valva septal con la anteroexterna, sólo en cinco espec1menes, lo 

cual concuerda con lo descrito en la literatura l, 31 4 La 
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afección de tres valvas siempre se correlacionó con grados 

severos de dlsplasia y adosamiento. 

El deteriot·o en el miocardio de la pared ventricular derecha 

se correlacionó adecuadamente con los grados severos de 

adosamiento: grado III en dieciseis cspectmenes, s6lo cinco 

corazones con adosamiento grado II presentar6n bolsa fibrosa 

aneurismAtica en la pared posterior del ventriculo derecho y 

ninguno con grado I de adosamiento. Esto tiene importancia 

tisiopatol6gica, ya que a mayor grado de adosamiento de la 

v4lvula mayor es la porción atrializada, menor la parte funcional 

del ventriculo y mayor es el daf\o en el miocardio ventricular 

derecho. 

El grupo B comparado con el grupo A presentó con mayor 

frecuencia los grados mas severos de adosamiento y displasia de 

la válvula tricúspide, adem4s de predominar en el primero la 

presencia de mayor deterioro en el miocardio ventricular derecho; 

por consiguiente en estos especlmenes se present6 un espectro da 

m~yor severidad de anomal1a de Ebstein que en el grupo A. 

El orificio funcional de la v4lvula tricúspide en la mayoria 

de corazones fué esten6tico debido a fusi6n de las valvas, cuando 

ésta es completa origina atresia verdadera de la v4lvula 

tricúspide, ésta última condición no se presentó en nuestra 

casulstica, la cual ha sido informada en la literatura 5 . Solo sa 

observ6 orificio funcional dilatado en espec1menes con vUvula 

pulmonar permeable. 
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Las anomal!as cardiacas conq6nitas asociadas no fueron 

diferentes a las informadas por otros autores. 
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1- La enfermedad de Ebstein de la válvula tricúspide se carac­

teriza por un deterioro estructural y funcional del 

ventriculo derecho con adosamiento y displasia valvular de 

expresi6n muy variable, observándose con mayor frecuencia en 

nuestra casu1stica los 9rados más severos de este espectro. 

2- Debido a la correlación que existe entre el deterioro del 

miocardio ventricular derecho y el grado de severidad en •l 

adosamiento de la válvula tricúspide y a que ésta llltima 

deriva embriol6gicamente de aquella, consideramos que el 

dafto primario en la anomal1a de Ebstein ocurre a nivel de la 

masa ventricular derecha. 

3- La anomal1a de Ebstein de la válvula tricllspide asociada con 

atresia de la válvula pulmonar y septum interventricular in­

tacto tiene una expresión de menor severidad que en 

corazones con válvula pulmonar permeable. 
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