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Anomalia cardiaca de Ebstein asociada a estenosis pulmonar en
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PRESENTACION DE CASO

RESUMEN

Introduccion: se denomina Anomalia de Ebstein al adosamiento de los elementos de la valvula tricispide en la cavidad del
ventriculo derecho produciendo un desplazamiento del orificio fisiologico de la valvula tricispide hacia la cavidad del ventriculo
derecho. Como consecuencia, aparece cianosis, insuficiencia tricuspidea y fallo ventricular derecho. Su incidencia es rara repre-
senta un caso por cada 20 000 recién nacidos, un 0,3 % de todas las cardiopatias congenitas.

Presentacion del caso: neonato, que presenta cianosis generalizada a las 5 horas de nacido, siendo ingresado en el Hospital
Pediatrico de Holguin. Al examen fisico se detecta soplo sistdlico (grado V/ Vi), se decide su traslado hacia La Habana. Muestra
signos de desestabilizacion cardiovascular en el trayecto decidiéndose su ingreso en el Hospital Pediatrico de Villa Clara. Se le
realiza un ecocardiograma que informa una implantacion apical de las valvas de la valvula tricuspidea con relacion a la valvula
mitral, insuficiencia tricuspidea severa y estenosis valvular pulmonar. Posterior a ello se mantiene inestable falleciendo a los 4
dias de nacido. La autopsia determina como causa basica de muerte Anomalia Ebstein con estenosis severa de la valvula de la
arteria pulmonar.

Conclusiones: la Anomalia 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 cirugia precoz en caso de ser positivo el diagnostico, es de vital
importancia su diagnostico prenatal.

Palabras clave: Anomalia de Ebstein; cardiopatia congénita; insuficiencia tricuspidea.
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INTRODUCCION

Se denomina anomalia de Ebstein al adosamiento de los elementos de la valvula tricispide en la cavidad del ventriculo dere-
cho. Las valvas mas afectadas son la septal y la inferior, muy rara vez se perjudica la valva anterior. Este adosamiento produce
un desplazamiento del orificio fisiologico de la valvula tricispide hacia la cavidad del ventriculo derecho, hacia el territorio
de la unién de la porcion de entrada con la porcion trabecular. El desplazamiento del orificio valvular tricuspideo produce
una division del ventriculo derecho en una porcion integrada al atrio derecho, lo que constituye «la porcion atrializada» del
ventriculo derecho, en tanto que las porciones trabecular y de salida constituyen el ventriculo derecho funcional. Se asocia
con grados variables de insuficiencia tricuspidea y ocasionalmente a obstruccién de la via de salida del ventriculo derecho,
en dependencia de la forma y el origen de los elementos valvulares. @

El primer caso de anomalia de Ebstein lo reportd en 1866, Wilhelm Ebstein en un articulo titulado: “Concerning a very rare
cases of insufficiency of the tricuspide valve caused by a congenital malformation”, en un paciente de 19 afios con disnea, pal-
pitaciones, cardiomegalia y pulso yugular prominente, que complementd su estudio con hallazgos anatomicos postmortem
del paciente.2 Posteriormente, encontrd en la autopsia, la valva anterior de la tricispide alargada y fenestrada, asi como las
valvas posterior y septal hipoplasicas y adheridas al ventriculo derecho. ¢

La incidencia de la anomalia de Ebstein es rara y viene a representar un caso por cada 20 000 recien nacidos vivos, o un 0,3
% de todas las cardiopatias congénitas. La presentacion en vida fetal ha demostrado que, en estudio rutinario por ecografia
a las 18-20 semanas de gestacion, puede apreciarse dilatacion auricular derecha. La aparicion de hidrops secundario al fallo
masivo tricuspidea conllevara a la muerte fetal en un porcentaje elevado de casos. La presencia de taquiarritmia fetal puede
ser la manifestacion inicial, a partir de la cual se detecta la anomalia de Ebstein. ©

La presentacion de esta malformacion en recién nacidos y nifios pequefios tiene reportadas tasas de mortalidad de 75 a 80
% sin tratamiento quirdrgico. Ademas, los recién nacidos con insuficiencia tricuspidea grave que cursan asintomaticos en los
primeros meses, tienen una mortalidad en la infancia de 45 a 47 %. ©7

La expresion clinica puede ser muy variable. Existe una forma neonatal grave con cianosis grave, acidosis metabdlica e insu-

ficiencia cardiaca congestiva en el contexto de regurgitacion severa de la valvula tricispide e hipertension vascular pulmonar.
®9)

Teniendo en cuenta que la anomalia de Eibstein es una cardiopatia congénita de frecuencia inusual y que no se ha informado
en ninguna publicacion indexada, la asociacion de la anomalia de Ebstein con una estenosis severa de la valvula de la arteria
pulmonar, resulta interesante y de extraordinaria importancia la realizacion de esta presentacion de caso.

PRESENTACION DEL CASO

Recien 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 eutdcico, con peso al nacer 3160 gy circular laxa,
alrededor de las 5 horas presenta cianosis generalizada siendo ingresado en el servicio de neonatologia del Hospital Pediatri-
co de Holguin. Al examen fisico se detecta soplo sistélico que se ausculta aspero, y se clasifica de grado V/ VI. Se le realiza un
eco Doppler diagnosticandose una estenosis valvular pulmonar severa y supravalvular de rama derecha se inicié tratamiento
con prostin a razon 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 atencion especializada en la ciudad de Camaguey,
se logra estabilizar y se continua su traslado, al llegar a la ciudad de Villa Clara comienza con signos de desestabilizacion car-
diovascular nuevamente dado por cianosis generalizada, caida de la saturacion de O,; decidiéndose su ingreso en el Hospital
Pediatrico José Luis Miranda. Al ingreso se realizo:
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+ Gasometria constatandose hipoxemia, acidosis mixta y cifras elevadas de lactato por el empeoramiento progresivo se ad-
ministra azul de metileno, bicarbonato, drogas vasoactivas y se coloca ventilacion mécanica.

« Radiografia de térax anteroposterior (figura 1) observandose flujo pulmonar disminuido.

» Ecocardiografia: Situs solitus, cayado adrtico de buen calibre. Comunicacion 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 tamafio, insuficiencia tricuspidea severa. Ventriculo
derecho hipertréfico, con cavidad ventricular pequefia. Salida del ventriculo derecho (TSVD) hipertréfico. Valvula pulmonar
displasica 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 funcion sistélica conservada.

Se informa como relevante la dilatacion de cavidades derechas, una implantacion apical de las valvas de la valvula tricuspidea
con relacion a la valvula mitral (figura 2). Insuficiencia tricuspidea severa (figura 3). Estenosis valvular pulmonar significativa.
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Figura 1. Figura 2. Implantacion apical de las valvas de la valvula

tricuspidea con relaciéon a la valvula mitral.
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Figura 3. Insuficiencia tricuspidea
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En las horas sucesivas al ingreso se mantiene muy inestable presentando disfuncién multiple de érganos (cardiovascular y
respiratoria, bronconeumonia asociada al ventilador) falleciendo a los 4 dias de nacido.

El informe de autopsia determina como causa basica de muerte una malformacién congénita compleja cardiaca: Anomalia
Ebstein con estenosis severa de la valvula de la arteria pulmonar. Basandose en la observacion de un descenso
del anillo de insercion de la valvula trictspide con fusion de la valva media y posterior, estando esta posterior adosada al
endocardio (figura 4) provocando atrializacion del ventriculo derecho (figura 5). Se observé ademas estenosis severa de la
valvula de la arteria pulmonar que solamente permite el paso de una aguja.

Figura 4. Descenso del anillo de insercion de la Figura 5. Atrializacion del Ventriculo Derecho
valvula tricuspide y fusion de la valva media y
posterior.

Pesos y medidas:

Corazon: 7x4x3 cm; Ventriculo Izquierdo: 0,6 cm; Ventriculo Derecho: 0,05 cm Pared dilatada; Valvulas TricUspide: 3 ¢cm; Pul-
monar: 0,2 cm; Mitral: 2 cm; Adrtica: 3 cm.

DISCUSION

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia rara, reportada en la literatura con una incidencia menor de 1% de las malforma-
ciones cardiacas. © Su diagnostico puede ser realizado de forma prenatal lo cual no fue posible en este paciente.

La mayoria de los recién nacidos con esta cardiopatia congénita presentan otras anomalias asociadas, entre ellas cabe desta-
car el foramen oval permeable (FOP) o la comunicacion interauricular (CIA) en el 50% de los pacientes, aproximadamente, la
presencia de vias de conduccion accesorias en el 25% (habitualmente en el lado derecho) y, en ocasiones, diferentes grados
de obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, comunicacion interventricular (CIV), coartacion adrtica, conducto
arterioso persistente (CAP) o valvulopatia mitral. También se han observado anomalias del ventriculo izquierdo similares al
sindrome de no compactacion. ™ Sin embargo en este caso la anomalia de Ebstein se asocid con una estenosis severa de la
valvula de la arteria pulmonar, lo que agrava aun mas el cuadro, sobre esta asociacion de defectos no existe una publicacion
indexada del mismo en literatura.

Esta malformacion se expreso clinicamente por la presencia de una cianosis generalizada, asi como la deteccion de un soplo
sistolico al examen fisico que se auscultd aspero, ademés del estudio ecocardiografico, donde se observé la deformacion
de la valvula trictspide, que imposibilitaba una correcta coaptacion y una regurgitacion tricispide severa, lo que provocod
un aumento de las presiones pulmonares, lo que unido a la estenosis severa de la valvula de la arteria pulmonar constatada
también mediante este examen complementario determino un desenlace fatal del paciente.
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El neonato de este caso presentd algunas caracteristicas similares a reportes de casos publicados anteriormente, los cuales
sefialan que: los recién nacidos que manifiestan las formas mas graves de la anomalia de Ebstein presentan cianosis intensa,
acidosis, cardiomegalia masiva y soplos sistolicos largos, la radiografia de torax muestra una cardiomegalia pronunciada se-
cundaria al crecimiento de la auricula derecha y a la atrializacion del ventriculo derecho; de forma que pueden fallecer por
la insuficiencia cardiaca o la hipoxemia © requiriendo tratamiento de tipo quirdrgico para su curacion. ™

El electrocardiograma (ECG) de la anomalia de Ebstein es muy variable. Suele registrarse un voltaje reducido. Unas ondas P
picudas en las derivaciones DIl y V; reflejan una dilatacion de la auricula derecha. El intervalo PR suele estar prolongado
evidenciando blogueo auriculo-ventricular de primer grado (25% de los casos) ™, pero puede registrarse un intervalo PR
corto y una onda & por activacion prematura a traves de una via accesoria. Es frecuente registrar en la derivacion V4 un pa-
tron rsr’ que hace pensar en un retraso de la conduccion ventricular derecha, y en los adultos es habitual un bloqueo de rama
derecha (75% de los casos) " ya que el nodo AV tiene una localizacion normal, pero la rama derecha del haz de His puede
presentar fibrosis, y sindrome de WolffParkinson-White de tipo B (25% de los casos). @ También son frecuentes el aleteo y la
fibrilacion auriculares. El ECG puede ser normal. " En este caso la inestabilidad hemodinamica del paciente y la asociacion
de la anomalia de Ebstein con una estenosis severa de la valvula de la arteria pulmonar impidieron la obtencion de un ECG
con las caracteristicas antes descritas.

El tratamiento debe dirigirse a disminuir la presion en el ventriculo derecho y reducir el grado de cianosis. Se utilizan prosta-
glandinas para mantener el ductus abierto hasta que mejore la presion pulmonar y en el ventriculo derecho 8,9, utilizandose
en este caso tratamiento con prostin a razon de 0,03 mg/kg7mto a las 12 horas de vida. La cianosis mejora en funcion de
la caida de las resistencias vasculares pulmonares (RVP). Requiere cirugia neonatal en los primeros 1015 dias8.9, lo cual en
este caso fue imposible de realizar debido a la inestabilidad hemodinamica y las multiples complicaciones que presento este
neonato.

CONCLUSIONES

La anomalia de Ebstein se asocia con una alta morbimortalidad en recién nacidos sintomaticos, la presencia de cianosis con
cardiomegalia debe hacer sospechar la anomalia y se debe proceder a la inmediata realizacién de un ecocardiograma exa-
men de eleccion para confirmar el diagnéstico. En los recien nacidos sintomaticos se requiere cirugia precoz, siempre que
estabilidad hemodinamica del paciente lo permita y teniendo en cuenta la posible asociacion con otras malformaciones car-
diacas, aspecto que aumentarian la complejidad de la misma. Es de vital importancia el diagnéstico prenatal de cardiopatias
congenitas como estg, a través de ecocardiogramas fetales.
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