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Introduccién

En 1866 Ebstein describid una enfermedad que tenia como
caracteristicas fundamentales: unadisplasia de lavavulatri-
Cuspide con desplazamiento de laimplantacién y adosamiento
alapared ventricular de las valvas septal y posterior; disminu-
cion o ausenciadel miocardio que es reemplazado por tejido co-
nectivo fibroso®.

El ventriculo derecho se divide en dos porciones, una com-
prendida entre la union auriculo-ventricular y el orificio fun-
ciona (porcidn atrializada) y otrainferior que congtituye la por-
cion funcional del ventriculo.

Carpentier@, clasifico laanomalia de Ebstein en cuatro ti-
pos seglin €l tamafio y movilidad delaauricula, ventriculo y val-
vaanterior.

Desde 1969 la ecocardiografia se ha utilizado con una ex-
celente correlacion entre las estructuras observadas en pro-
yeccion apical de cuatro cdmaras (desplazamiento de lavalva
septal que al canza hasta un 88%, cuerdasy muscul os papilares
de las valvas tricuspides adheridas a la pared ventricular, cre-
ando unaimagen en linea recta que representa el fondo de sa-
co del ventriculo atrializado y € saco tricuspideo) y lasimage-
nes anatomicas?. Las cavidades derechas se relacionaron con
lasizquierdas, introduciéndose otros dos indices: didmetro val-
vulatricUspide/valvula mitra y auricula derecha, zona atriali-
zada con ambos ventriculos y auriculaizquierda®. En virtud de
estos célculos Celermgjer clasificd laanomalia de Ebstein en
cuatro grupos segun los indices obtenidos fueran menores de
0,50 mayoresde 1,5.

En la Ultima década la resonancia magnética, unatécnica
diagndsticano invasiva, se haintroducido parael estudio de es-
taanomalia®®. Presentamos un estudio con resonancia mag-
nética sobre cinco pacientes afectos de anomalia de Ebstein, dos
de ellos recién nacidos.

Larelacion vAvulatricispide/vavulamitra y ventriculo de-
recho atrializado/ventriculo derecho elevada, unido a un des-
plazamiento de la valva septal significativo y la ausencia de
sefial sistolica dentro de la cavidad ventricular derecha, fueron
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Resonancia magnética en la
anomalia de Ebstein
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Figura 1. Cinerresonancia. Proyeccion axial. Pérdida de la sefid sistélica
compatible con la presencia de la valvula triclspide (asterisco). Zona de
union auriculo-ventricular (flecha).

determinantes para demostrar laexistenciay gravedad delaanc-
malia de Ebstein.

Casos clinicos
Casol

Nifia de 4 afios, asintomética. Soplo eyectivo en segundo
espacio intercostal izquierdo con segundo ruido desdoblado.
Electrocardiograma (ECG): ritmo sinusal, onde P de 3 mm
en DI, bloqueo de rama derecha (BRD). Radiologia de t6-
rax: indice cardiotorécico 58%, auricula derecha prominente.
Ecocardiograma 2D: valva septal desplazaday adherida, auri-
culaderechadilatada, didmetro triclspide/mitrd: 2. Atridizacion
ventriculo derecho/ventricul o derecho: 60%; comunicacion in-
terauricular de 1,6 cm. Doppler: insuficiencia triclspide mo-
derada. Resonancia: proyeccion axial: relacion vavulatri-
cuspide/valvulamitral 1,5; desplazamiento valva septal tri-
clspide 31 mm/mz; ventriculo derecho atriaizado 8,2 mm/m?
(Tablal) (Fig. 1).

Caso2

Recién nacido, mujer, cianosis generalizada, soplo pansis-
télico en mesocardio. ECG: ritmo sinusal, onda P de 4 mm en
DIl, gjle QRS + 1500, V1 R con T negativay V6 rScon T posi-
tiva. Radiologia de térax: indice cardiotorécico 60%.
Ecocardiograma 2D: valva septal adherida, auricula derecha di-
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Tabla | Proyeccién axial. Valoracion de la anomalia de Ebstein con resonancia magnética

Casos AD ANI. T ANI. M VT/IVM DES V. TP RPD RPI VD VD VD
mnvm? mnvmy? mnvn? % Sep. mm/m?  mm/ne mnvn? ATR mnvym?  ATR/VD

mm/nme mm/nme %

1 45 37 25 15 31 25 11,2 11,2 31,2 63,7 49

2 125 110 60 18 60 40 15 15 60 65 92

3 40 34,6 15,3 2,2 20 233 11,3 13,3 20 40 50

4 60,9 59 27,8 21 42 19 9,5 95 42 57 70

5 145 100 60 16 50 23 18 15 50 100 50
Media  83,18+415 68,12+295 37,62+17,82 1,84+0,24 40,6+12,1 28+6,7 13+2,8 12,8+19  40,6+12 65+13,9 62+152

AD: Auricula derecha; VT/VM: Valvula trictspide/valvula mitral; ANI. T: Anillo tricUspide; ANI. M: Anillo mitral; DES. V. Sep.: Desplazamiento
valva septal; TP: Tronco pulmonar; RPD: Rama pulmonar derecha; RPI: Rama pulmonar izquierda; VD ATR: Ventriculo derecho atrializado;
VD ATR/VD: Ventriculo derecho atrializado/ventriculo derecho.

latada, diametro tricUspide/mitral: 1,77. Atrializacion ventri-
culo derechol/ventriculo derecho: 67%. Doppler: insuficiencia
triclspide moderada-severa. Resonancia: proyeccion axial: au-
ricula derecha 125 mm/mz; relacion vavulatriclspide/valvula
mitral 1,8; desplazamiento valva septal 60 mm/mz; ventriculo
derecho atridizado/ventriculo derecho 92% (Tablal). Proyeccion
coronal: anillo trictispide 90 mm/mg; ventricul o derecho atriali-
zado 60 mm/mz(Tablall).

Caso 3

Vardn de 22 afios, intervenido previamente de estenosis pul -
monar. Asintomético. Soplo pansistélico en mesocardio. ECG:
ritmo sinusal, blogqueo incompleto de rama derecha (BIRD), on-
daP positivade 3,5 mm en derivaciones precordial es derechas.
Radiologia de térax: indice cardiotoracico 59%; auricula dere-
chaprominente. Ecocardiograma 2D: valva septal adherida, au-

Figura 2A. Proyeccion coronal. Se observan los 4 componentes de laano-

. . : T o malia de Ebstein: auricula derecha dilatada (A), porcion atrializada del
ricula derecha dilatada, diametro trictispide/mitral: 1,7; atriali-  yentriculo derecho (VDA), porcién trabeculada (tr) e infundibulo (1) se-

zacion ventriculo derecho/ventriculo derecho: 50%. Doppler:  parado por lavalvaanterior del ventriculo atrializado. Este Gitimo esta se-
insuficienciatriclspide leve-moderada. Resonancia: proyeccion  parado dela porcion trabeculada por una estructura vertical convexa que
axial: vélvulatricispide/valvula mitral 2,2; ventriculo derecho  9eneran los muisculos papilares (flecha).

atrializado/ventriculo derecho 50% (Tablal). Proyeccion coro-
nal: desplazamiento valva septal 17,6 mm/m2 (Tablall) (Fig. 2
A-B). Angiografia: auricula derecha dilatada, doble imagen.

Tabla Il  Proyeccion coronal. Valoraciéon de la anomalia de Ebstein con resonancia magnética
Caso ANI. T DES V. Sep. VD. ATR. INFUN. TP
mm/n? mm/m? mm/ny mmm? mm/m?
1 275 12,5 8,2 17,5 25
2 90 50 60 50 40
3 333 17,6 28 20 20
4 52,2 284 14,2 235 21,3
5 100 60 58 50 33
Media 62,6+ 259 33,7+16,8 33,6+20,2 322+14.2 278+6,9

ANI. T: Anillo tricispide. DES V. Sep.: Desplazamiento valva septal; VD. ATR: Ventriculo derecho atrializado; INFUN.: Infundibulo;
TP: Tronco pulmonar.
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Figura 2B. Proyeccion coronal: corte posterior. Unidn atrioventricular con
insercidn de las valvas anterior y posterior. El ventriculo izquierdo esta
contiguo con visualizacion de laauriculaizquierda, valvulamitral y rama
pulmonar derecha.

Figura 3. Proyeccion axia. Dilatacion delaauriculaderecha (A) y del ani-
Ilo trictspide. Ventriculo derecho atrializado (VDA). Zona de insercién
proximal de la valva anterior (flecha pequefia), mdsculo papilar e inser-
cion distal delavalva septal (flecha acha). Porcion trabeculada (tr).

Caso4

Lactante, mujer, de 8 meses de edad, sin datos de polipnea,
ritmo en tres tiempos, soplo sistolico +/++++ en mesocardio:
ECG: ritmo sinusal, ondaP de 3,5mmen DI, ge QRS + 120°;
imagenrSr T (-) enV1y gRsT (+) en V6. Radiologia de to-
rax: indice cardiotoracico 55%, auricula derecha +.
Ecocardiograma 2-D: valva septal implantada bajay adherida,
didmetro trictspide/mitral: 1,6; atrializacion ventriculo dere-
chol/ventriculo derecho: 46%. Doppler: insuficiencia trictspi-
de leve-moderada. Resonancia: proyeccion axial: auricula de-
recha 60,9 mm/mz; relacion valvula triclspide/valvula mitral
2,1; ventriculo derecho atrializado/ventriculo derecho: 70%
(Tablal). Proyeccion coronal: anillo tricispide: 52,2 mm/mz;
desplazamiento valva septal: 28,4 mm/mz(Tablall).

Casob5

Recién nacido, vardn. Cianosis generalizada, soplo sistdli-
co en mesocardio. ECG: ritmo sinusal, onda P de 4 mm en DIl
e QRS+ 120 imagenrSr T (-) enV1y RsT (+) en V6.
Radiologia de torax: indice cardiotoracico 54%. Auricula de-
recha +. Ecocardiograma 2-D: valva septal adherida, auricula
derecha dilatada, imagen en saco, didmetro tricispide/mitral:
2,2; atrializacién ventriculo derecho/ventriculo derecho: 42%.
Doppler: insuficiencia tricispide moderada. Resonancia (Fig.
3): proyeccion axial: auricula derecha 145 mm/mz; anillo tri-
Cuspide 100 mm/m?; ventriculo derecho atrializado/ventriculo
derecho 50% (Tablal). Proyeccion coronal: anillo trictspide 100
mm/m2; desviacion valva septal 60 mm/mz (Tablall).

Discusion

La resonancia magnética es una técnica que se ha aplicado
infrecuentemente en estaanomalia (1986). El primer y Unico ca
S0 en un recién nacido fue publicado por Kastler en 19901, Las
iméagenes en proyeccion axia muestran el tamafio de la auricu-
la derecha, del anillo tricuspideo y de larelacion de este dltimo
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con € anillo mitral; valores superiores a 60 mm/mz, 45 mm/m?
y unarelacion trictspide/mitral superior a 1,2 son considerados
patol 6gicos®). Tres de nuestros pacientes presentaban valores
superiores paralaauriculay el anillo tricispide y todos tenian
indices trictspide/mitral superioresa 1,5. Las valvas anterior y
septal se visuaizan en proyeccion axial. Cuando la valva ante-
rior que corre en paralelo con la pared no seindividuaiza se pue-
de postular que esta adherida a ésta, dando unaimagen apical
convexa; casostipo 11y IV de Carpentier. El desplazamiento de
lasvavasy su fusion disminuye € orificio tricuspideo efectivo
(entrada del ventriculo derecho efectivo) y hace mas visible la
zonafinal recta; tres casos de Link®. Larelacion del ventriculo
atrializado/ventriculo derecho tiene como limite minimo de gra-
vedad del 50%. Todos nuestros pacientes al canzaban este valor
que fue sobrepasado de forma significativa en dos pacientes.

La proyeccion coronal y laoblicua coronal objetivan laval-
vaanterior que presenta unaimagen vertical separando lazona
atrializada del infundibulo®. La union de la valva anterior en
su porcién distal con lavalva posterior visible en esta proyeccion
crealaimagen en cuatro espacios. auricula derecha, ventriculo
derecho atrializado, ventriculo derecho efectivo y zona trabe-
culada (Fig. 2A). El infundibulo dilatado visible en proyeccio-
nes coronal y sagital presenta variaciones sensiblesen didstoley
sistole®. Su didmetro es superior a del anillo'y tronco pulmonar
y puede a canzar dos veces €l didmetro delaraiz adrtica. Laci-
nerresonancia, aplicada por primeravez en laanomaliade Ebstein
en 1994@®), dainformacion sobre lainsuficiencia triclispide existen-
te enlos cinco pacientes'y sobre posibles cortocircuitos derecho-
izquierdo cuando se asocia una comunicacion interauricular (50-
75% delos casos). La pérdida de sefid sistolicadentro delaca
vidad ventricular derecha secundariaa un defecto de flujo por a-
tavelocidad o turbulenciaindicalaposicion delavalvula, y per-
mite laidentificacion positiva de la vavula auricul o-ventricu-
lar confirmada en los tres pacientes de Eustace®).
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De todas las técnicas utilizadas en el estudio de esta anoma-
lia, sdlo la ecocardiografia en la proyeccion 4 camaras, ha apor-
tado datos similares sobre larelacion del didmetro de lavévula
triclspide/mitral, desplazamiento de la valva septal tricUspide y
relacion ventriculo derecho atrializado/ventriculo derecho. Otras
proyecciones, como la subcostal derecha no han igualado lain-
formacidn obtenida por la proyeccion coronal de la resonancia.

Sin embargo, el Doppler-color es todaviala mejor técnica
paralavaloraciony grado deinsuficienciade lavavulatricls
pide.

En conclusidn, la resonancia magnética es una técnica Util
parael estudio de laanomalia de Ebstein. El nimero reducido
de casos valorados hasta este momento no permite una corre-
lacion estadistica con otras técnicas.
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