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RESUMEN
Introducción: se denomina Anomalía de Ebstein al adosamiento de los elementos de la válvula tricúspide en la cavidad del 
ventrículo derecho produciendo un desplazamiento del orificio fisiológico de la válvula tricúspide hacia la cavidad del ventrículo 
derecho. Como consecuencia, aparece cianosis, insuficiencia tricuspídea y fallo ventricular derecho.  Su incidencia es rara repre-
senta un caso por cada 20 000 recién nacidos, un 0,3 % de todas las cardiopatías congénitas.

Presentación del caso: neonato, que presenta cianosis generalizada a las 5 horas de nacido, siendo ingresado en el Hospital 
Pediátrico de Holguín. Al examen físico se detecta soplo sistólico (grado V/ VI), se decide su traslado hacia La Habana. Muestra 
signos de desestabilización cardiovascular en el trayecto decidiéndose su ingreso en el Hospital Pediátrico de Villa Clara. Se le 
realiza un ecocardiograma que informa una implantación apical de las valvas de la válvula tricuspídea con relación a la válvula 
mitral, insuficiencia tricuspídea severa y estenosis valvular pulmonar. Posterior a ello se mantiene inestable falleciendo a los 4 
días de nacido. La autopsia determina como causa básica de muerte Anomalía Ebstein con estenosis severa de la válvula de la 
arteria pulmonar. 

Conclusiones: la Anomalía de Ebstein se asocia con una alta morbimortalidad en recién nacidos, ante la sospecha de esta 
entidad se debe realizar un ecocardiograma y se requiere de cirugía precoz en caso de ser positivo el diagnóstico, es de vital 
importancia su diagnóstico prenatal. 
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INTRODUCCIÓN
Se denomina anomalía de Ebstein al adosamiento de los elementos de la válvula tricúspide en la cavidad del ventrículo dere-
cho. Las valvas más afectadas son la septal y la inferior, muy rara vez se perjudica la valva anterior. Este adosamiento produce 
un desplazamiento del orificio fisiológico de la válvula tricúspide hacia la cavidad del ventrículo derecho, hacia el territorio 
de la unión de la porción de entrada con la porción trabecular. El desplazamiento del orificio valvular tricuspídeo produce 
una división del ventrículo derecho en una porción integrada al atrio derecho, lo que constituye «la porción atrializada» del 
ventrículo derecho, en tanto que las porciones trabecular y de salida constituyen el ventrículo derecho funcional. Se asocia 
con grados variables de insuficiencia tricuspídea y ocasionalmente a obstrucción de la vía de salida del ventrículo derecho, 
en dependencia de la forma y el origen de los elementos valvulares. (1)

El primer caso de anomalía de Ebstein lo reportó en 1866, Wilhelm Ebstein en un artículo titulado: “Concerning a very rare 
cases of insufficiency of the tricuspide valve caused by a congenital malformation”, en un paciente de 19 años con disnea, pal-
pitaciones, cardiomegalia y pulso yugular prominente, que complementó su estudio con hallazgos anatómicos postmortem 
del paciente.2 Posteriormente, encontró en la autopsia, la valva anterior de la tricúspide alargada y fenestrada, así como las 
valvas posterior y septal hipoplásicas y adheridas al ventrículo derecho. (3,4)

La incidencia de la anomalía de Ebstein es rara y viene a representar un caso por cada 20 000 recién nacidos vivos, o un 0,3 
% de todas las cardiopatías congénitas. La presentación en vida fetal ha demostrado que, en estudio rutinario por ecografía 
a las 18-20 semanas de gestación, puede apreciarse dilatación auricular derecha. La aparición de hidrops secundario al fallo 
masivo tricuspídea conllevará a la muerte fetal en un porcentaje elevado de casos. La presencia de taquiarritmia fetal puede 
ser la manifestación inicial, a partir de la cual se detecta la anomalía de Ebstein. (5)

La presentación de esta malformación en recién nacidos y niños pequeños tiene reportadas tasas de mortalidad de 75 a 80 
% sin tratamiento quirúrgico. Además, los recién nacidos con insuficiencia tricuspídea grave que cursan asintomáticos en los 
primeros meses, tienen una mortalidad en la infancia de 45 a 47 %. (6,7)

La expresión clínica puede ser muy variable. Existe una forma neonatal grave con cianosis grave, acidosis metabólica e insu-
ficiencia cardiaca congestiva en el contexto de regurgitación severa de la válvula tricúspide e hipertensión vascular pulmonar. 
(8,9)

Teniendo en cuenta que la anomalía de Eibstein es una cardiopatía congénita de frecuencia inusual y que no se ha informado 
en ninguna publicación indexada, la asociación de la anomalía de Ebstein con una estenosis severa de la válvula de la arteria 
pulmonar, resulta interesante y de extraordinaria importancia la realización de esta presentación de caso. 

PRESENTACIÓN DEL CASO
Recién nacido masculino, de 51 horas de vida, con antecedentes de nacer de embarazo de alto riesgo obstétrico por ame-
naza de aborto en el primer trimestre, nace a las 39.2 semanas por parto eutócico, con peso al nacer 3160 g y circular laxa, 
alrededor de las 5 horas presenta cianosis generalizada siendo ingresado en el servicio de neonatología del Hospital Pediátri-
co de Holguín. Al examen físico se detecta soplo sistólico que se ausculta áspero, y se clasifica de grado V/ VI. Se le realiza un 
eco Doppler diagnosticándose una estenosis valvular pulmonar severa y supravalvular de rama derecha se inició tratamiento 
con prostín a razón de 0,03 mg/kg/mto a las 12 horas de vida. Se discute el caso en colectivo y se decide trasladar el caso 
hacia el Hospital Wiliam Soler de La Habana.

Durante el traslado se desestabiliza en el transporte sanitario requiriendo atención especializada en la ciudad de Camagüey, 
se logra estabilizar y se continua su traslado, al llegar a la ciudad de Villa Clara comienza con signos de desestabilización car-
diovascular nuevamente dado por cianosis generalizada, caída de la saturación de O₂; decidiéndose su ingreso en el Hospital 
Pediátrico José Luis Miranda. Al ingreso se realizó:
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• Gasometría constatándose hipoxemia, acidosis mixta y cifras elevadas de lactato por el empeoramiento progresivo se ad-
ministra azul de metileno, bicarbonato, drogas vasoactivas y se coloca ventilación mécanica. 

• Radiografía de tórax anteroposterior (figura 1) observándose flujo pulmonar disminuido. 

• Ecocardiografía: Situs solitus, cayado aórtico de buen calibre. Comunicación interauricular tipo ostium secundum (CIA tipo 
OS) aproximadamente de 5 mm con cortocircuito predominante de derecha a izquierda. Tabique interauricular (TIA) que 
se abomba hacia el atrio izquierdo. Atrio derecho (AD) aumentado de tamaño, insuficiencia tricuspídea severa. Ventrículo 
derecho hipertrófico, con cavidad ventricular pequeña. Salida del ventrículo derecho (TSVD) hipertrófico. Válvula pulmonar 
displásica con apertura muy pobre con gradiente medio de alrededor de 30 mmHg y a nivel de la rama derecha gradiente 
medio de alrededor de 8 mmHg. El tronco de la arteria pulmonar (TAP) es de menor calibre con respecto a la aorta. Se ob-
servan ambas ramas pulmonares la izquierda de mayor calibre que la derecha. Ductus permeable.  Tabique interventricular 
(TIV) intacto y función sistólica conservada.

Se informa como relevante la dilatación de cavidades derechas, una implantación apical de las valvas de la válvula tricuspídea 
con relación a la válvula mitral (figura 2). Insuficiencia tricuspídea severa (figura 3). Estenosis valvular pulmonar significativa. 

Figura 3. Insuficiencia tricuspídea

Figura 1. Radiografía de tórax. Vista anteroposterior. Figura 2. Implantación apical de las valvas de la válvula
tricuspídea con relación a la válvula mitral.
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En las horas sucesivas al ingreso se mantiene muy inestable presentando disfunción múltiple de órganos (cardiovascular y 
respiratoria, bronconeumonía asociada al ventilador) falleciendo a los 4 días de nacido.

El informe de autopsia determina como causa básica de muerte una malformación congénita compleja cardíaca: Anomalía 
Ebstein con estenosis severa de la válvula de la arteria pulmonar. Basándose en la observación de un descenso 
del anillo de inserción de la válvula tricúspide con fusión de la valva media y posterior, estando esta posterior adosada al 
endocardio (figura 4) provocando atrialización del ventrículo derecho (figura 5). Se observó además estenosis severa de la 
válvula de la arteria pulmonar que solamente permite el paso de una aguja.

Pesos y medidas:

Corazón: 7x4x3 cm; Ventrículo Izquierdo: 0,6 cm; Ventrículo Derecho: 0,05 cm Pared dilatada; Válvulas Tricúspide: 3 cm; Pul-
monar: 0,2 cm; Mitral: 2 cm; Aórtica: 3 cm.

DISCUSIÓN
La anomalía de Ebstein es una cardiopatía rara, reportada en la literatura con una incidencia menor de 1 % de las malforma-
ciones cardiacas. (5) Su diagnóstico puede ser realizado de forma prenatal lo cual no fue posible en este paciente.

La mayoría de los recién nacidos con esta cardiopatía congénita presentan otras anomalías asociadas, entre ellas cabe desta-
car el foramen oval permeable (FOP) o la comunicación interauricular (CIA) en el 50% de los pacientes, aproximadamente, la 
presencia de vías de conducción accesorias en el 25% (habitualmente en el lado derecho) y, en ocasiones, diferentes grados 
de obstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho, comunicación interventricular (CIV), coartación aórtica, conducto 
arterioso persistente (CAP) o valvulopatía mitral. También se han observado anomalías del ventrículo izquierdo similares al 
síndrome de no compactación. (10) Sin embargo en este caso la anomalía de Ebstein se asoció con una estenosis severa de la 
válvula de la arteria pulmonar, lo que agrava aún más el cuadro, sobre esta asociación de defectos no existe una publicación 
indexada del mismo en literatura. 

Esta malformación se expresó clínicamente por la presencia de una cianosis generalizada, así como la detección de un soplo 
sistólico al examen físico que se auscultó áspero, además del estudio ecocardiográfico, donde se observó la deformación 
de la válvula tricúspide, que imposibilitaba una correcta coaptación y una regurgitación tricúspide severa, lo que provocó 
un aumento de las presiones pulmonares, lo que unido a la estenosis severa de la válvula de la arteria pulmonar constatada 
también mediante este examen complementario determino un desenlace fatal del paciente. 

Figura 5. Atrialización del Ventrículo DerechoFigura 4. Descenso del anillo de inserción de la
válvula tricúspide y fusión de la valva media y
posterior.
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El neonato de este caso presentó algunas características similares a reportes de casos publicados anteriormente, los cuales 
señalan que: los recién nacidos que manifiestan las formas más graves de la anomalía de Ebstein presentan cianosis intensa, 
acidosis, cardiomegalia masiva y soplos sistólicos largos, la radiografía de tórax muestra una cardiomegalia pronunciada se-
cundaria al crecimiento de la aurícula derecha y a la atrialización del ventrículo derecho; de forma que pueden  fallecer por 
la insuficiencia cardiaca o la hipoxemia (9) requiriendo tratamiento de tipo quirúrgico para su curación. (11)

El electrocardiograma (ECG) de la anomalía de Ebstein es muy variable. Suele registrarse un voltaje reducido. Unas ondas P 
picudas en las derivaciones DII y V₁ reflejan una dilatación de la aurícula derecha. El intervalo PR suele estar prolongado (10) 

evidenciando bloqueo aurículo-ventricular de primer grado (25% de los casos) (12), pero puede registrarse un intervalo PR 
corto y una onda δ por activación prematura a través de una vía accesoria. Es frecuente registrar en la derivación V₁ un pa-
trón rsr’ que hace pensar en un retraso de la conducción ventricular derecha, y en los adultos es habitual un bloqueo de rama 
derecha (75% de los casos) (10) ya que el nodo AV tiene una localización normal, pero la rama derecha del haz de His puede 
presentar fibrosis, y síndrome de WolffParkinson-White de tipo B (25% de los casos). (12) También son frecuentes el aleteo y la 
fibrilación auriculares. El ECG puede ser normal. (10) En este caso la inestabilidad hemodinámica del paciente y la asociación 
de la anomalía de Ebstein con una estenosis severa de la válvula de la arteria pulmonar impidieron la obtención de un ECG 
con las características antes descritas.

El tratamiento debe dirigirse a disminuir la presión en el ventrículo derecho y reducir el grado de cianosis. Se utilizan prosta-
glandinas para mantener el ductus abierto hasta que mejore la presión pulmonar y en el ventrículo derecho 8,9, utilizándose 
en este caso tratamiento con prostín a razón de 0,03 mg/kg7mto a las 12 horas de vida.  La cianosis mejora en función de 
la caída de las resistencias vasculares pulmonares (RVP). Requiere cirugía neonatal en los primeros 1015 días8.9, lo cual en 
este caso fue imposible de realizar debido a la inestabilidad hemodinámica y las múltiples complicaciones que presentó este 
neonato.

CONCLUSIONES
La anomalía de Ebstein se asocia con una alta morbimortalidad en recién nacidos sintomáticos, la presencia de cianosis con 
cardiomegalia debe hacer sospechar la anomalía y se debe proceder a la inmediata realización de un ecocardiograma exa-
men de elección para confirmar el diagnóstico. En los recién nacidos sintomáticos se requiere cirugía precoz, siempre que 
estabilidad hemodinámica del paciente lo permita y teniendo en cuenta la posible asociación con otras malformaciones car-
díacas, aspecto que aumentarían la complejidad de la misma. Es de vital importancia el diagnóstico prenatal de cardiopatías 
congénitas como está, a través de ecocardiogramas fetales.
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