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DESCRIPCION DE LA
CARDIOPATIA

La anomalia de Ebstein engloba un am-
plio espectro de anomalias caracterizado
por diferentes grados de desplazamiento
y adherencia de la valva displésica sep-
tal y posterior de la tricuspide hacia la
cavidad del ventriculo derecho. Parte
del ventriculo derecho se introduce en la
auricula derecha atrializandose, con
afectacion de la funcion ventricular de-
recha. Existe crecimiento de la auricula
derecha y habitualmente existe comu-
nicacion interauricular favoreciendo un
shunt derecha —izquierda. Como conse-
cuencia de todo ello aparece insuficien-
cia tricuspide, fallo ventricular derecho
y cianosis. A menudo cursa con arrit-
mias en el adolescente y adulto (1,2)

INCIDENCIA O PREVALENCIA

La incidencia de la anomalia de Ebstein
es rara y viene a representar un 1 por
cada 20.000 recién nacidos vivos 0 un
0,3% de todas las cardiopatias congeni-
tas (3).

FORMAS DE PRESENTACION

Presentacion en vida fetal

En estudio rutinario por ecografia a la
18-20 semanas de gestacion, puede
apreciarse dilatacion auricular derecha.
La aparicion de hidrops secundario al
fallo masivo tricuspideo conllevara
muerte fetal en un porcentaje elevado de
casos. La presencia de taquiarritmia fe-

tal puede ser la manifestacion inicial a
partir de la cual de detecta la anomalia
de Ebstein.

Presentacion neonatal

La expresion clinica puede ser muy va-
riable.

Existe una forma neonatal grave con in-
suficiencia tricispide severa, cianosis y
insuficiencia cardiaca congestiva en el
contexto de hipertension vascular pul-
monar. El tratamiento debe dirigirse a
disminuir la presion en ventriculo dere-
cho y reducir el grado de cianosis. Se
utilizan prostaglandinas para mantener
el ductus abierto hasta que mejore la
presion pulmonar y en ventriculo dere-
cho. La cianosis mejora en funcion de
la caida de las resistencias vasculares
pulmonares. La mortalidad es muy alta.
Esta forma se asocia hasta en un 50%
con defectos cardiacos, habitualmente
estenosis o atresia pulmonar.

Hay otra forma neonatal que cursa con
cianosis transitoria que mejora con la
caida de las resistencias vasculares
pulmonares y presenta mejor prondstico
(4,5)

Presentacion en el lactante y nifo
mayor

La insuficiencia cardiaca es la forma
mas habitual. El riesgo de mortalidad es
mas bajo que en el periodo neonatal. En
casi un 20% de los casos se asocia a
otras lesiones estructurales cardiacas.

Otras formas posibles de presentacion
pueden ser la cianosis, palpitaciones se-
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cundarias a taquiarritmia por vias acce-
sorias o incluso la presencia de soplo
sistdlico a la exploracion inicial. Puede
haber desdoblamiento del segundo ruido
y aparicion de un tercer y cuarto ruido

(6)

Presentacion en la adolescencia vy el
adulto

Los casos mas leves pueden dar clinica
en forma de disnea y fatiga durante el
ejercicio. Ello es secundario a la insufi-
ciencia tricuspidea severa y a la disfun-
cion ventricular derecha. De forma oca-
sional puede detectarse en el adolescen-
te a causa de un estudio radioldgico que
demuestra una gran cardiomegalia es-
tando el paciente asintomatico.

La presencia de arritmias oscila entre un
22% hasta un 42% de los pacientes con
anomalia de Ebstein. Estan provocadas
por la propia distension auricular o por
el sustrato anatémico anormal. Es en es-
ta edad donde aparecen con mas fre-
cuencia la presencia de palpitaciones,
secundarias a la presencia de preexcita-
cion, fibrilacion auricular o flutter. Ello
puede ser el desencadenante hacia la in-
suficiencia cardiaca.

Embarazo

Gestantes asintomaticas pueden tolerar
el embarazo si bien la aparicion de cia-
nosis se asocia con un alto riesgo de
mortalidad fetal.

METODOS DIAGNOSTICOS

Radiografia de térax:La cardiomegalia
en mayor o menor grado aparece en casi
todos los pacientes con anomalia de
Ebstein.

Los pacientes sintomaticos en el perio-
do neonatal muestran un grado modera-
do-severo de cardiomegalia, con indice
cardiotoracico superior a 0,85. Cianosis
neonatal con cardiomegalia extrema de-
be hacer sospechar de anomalia de Ebs-

tein. En vision frontal la silueta cardiaca
esta formada por la auricula derecha
aumentada de tamafio y el ventriculo
derecho.

Lo habitual es que esten en levocardia
con situs visceral normal y arco adrtico
izquierdo.

Electrocardiograma:En pacientes ma-
yores muestra bajo voltaje del QRS,
bloqueo de rama derecha, bloqueo de
primer grado y crecimiento auricular
con ondas P picudas.

Cerca de un 75% de recién nacidos con
Ebstein muestran PR largo.

La taquicardia supraventricular paroxis-
tica , flutter o fibrilacion auricular, pre-
excitacion  ventricular(Sindrome  de
Wolf-Parkinson-White) y taquicardia
ventricular suele observarse de forma
mas habitual en el paciente adolescente
y adulto.

De un 5-10% de todas las arritmias en
esta anomalia corresponden a Sindrome
de Wolf-Parkinson-White tipo B.
Ecocardiograma 2D/doppler: Eviden-
cia el diagnostico.

La anomalia de Ebstein neonatal puede
verse asociada con la atresia anatomica
o funcional de la valvula pulmonar.

El estudio debe incluir (4):

-anélisis riguroso de la morfologia y
funcién de la valvula tricuspidea. Grado
de desplazamiento y displasia de los ve-
los septal y posterior. Mejor visién en el
subcostal cuatro camaras.

-septo interauricular, evaluar la comuni-
cacion interauricular y cuantificar el
shunt interauricular derecha-izquierda
mediante doppler color.

-tamafio y funcion contréactil del ventri-
culo derecho.

-tracto de salida de ventriculo derecho.
-persistencia del conducto arterioso.
-célculo de la presién en cavidades de-
rechas/pulmonar mediante doppler.
-descartar lesiones asociadas.

La insuficiencia tricUspide severa aso-
ciada al Ebstein es la forma habitual, sin
embargo ocasionalmente puede verse
una valvula tricuspide desplazada pero
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estendtica o incluso imperforada (cuatro
camaras). También de forma rara puede
verse la valva anterior insertada a nivel
del tracto de salida de ventriculo dere-
cho generando un grado de obstruccion
(subcostal, parasternal eje corto).

Hay que realizar diagnostico diferencial
con la displasia valvular tricuspidea (sin
desplazamiento) y con la enfermedad de
uhl.

Cateterismo cardiaco y angiogra-
fia:La practica de la Ecocardiografia 2d
doppler ha desplazado los estudios in-
vasivos como método diagnéstico. Pue-
de estar indicado realizar estudio an-
giohemodindmico en casos concretos de
asociacion con atresia pulmonar ana-
tomica o funcional (7) que plantea du-
das en el estudio ecocardiogréfico, y en
calculo de presiones.

TRATAMIENTO MEDICO

La anomalia de Ebstein se asocia son
una alta morbilidad y mortalidad en re-
cién nacidos sintomaticos.

En los neonatos con insuficiencia car-
diaca, cianosis e hipertension pulmonar
se precisa de infusion de prostaglandina
E1 (PGEL), correccion de la acidosis
metabolica,diuréticos para disminuir la
precarga, farmacos inotrépicos (dopa-
mina, dobutamina), milrinona y ventilo-
terapia.

Los episodios agudos de taquicardia pa-
roxistica supraventricular (TSV) se tra-
tardn con ATP o adenosina. Como tra-
tamiento de base se utilizarén los beta-
bloqueantes (propranolol). Digoxina
oral (contraindicada si se sospecha un
sd de WPW), amiodarona y flecainida
pueden ser Utiles.

Los nifios y adultos asintomaticos deben
manejarse de forma conservadora

Es aconsejable realizar profilaxis para la
endocarditis bacteriana en situaciones
de riesgo.

En cuanto a régimen de vida habra que
limitar la actividad fisica en pacientes
mayores.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

El procedimiento quirurgico de eleccion
variard en funcion de la clinica, la edad
del paciente y la forma anatémica.

- Recién nacidos sintomaticos con clini-
ca de bajo gasto, cianosis significativa
(saturacion arterial de 80% o0 menos),
obstruccion a nivel del tracto de salida
de ventriculo derecho requeriran cirugia
precoz. La decision mas importante sera
si debe orientarse hacia una reparacion
biventricular o univentricular. Ello esta-
ra en funcion de la anatomia que puede
ser muy variable. No existe un trata-
miento protocolizado publicado hasta el
momento. La intervencidén quirdrgica
precoz en neonatos graves con ventricu-
lo derecho hipoplasico sera mediante la
operacion de Starnes(8) (cierre de la tri-
cuspide, ampliacion de la CIA y crea-
cion de wuna fistula subclavio-
pulmonar). Esta decision conllevara ci-
rugia en tres tiempos. Luego se realizara
procedimiento de Glenn bidireccional
(anatomosis de la cava superior con la
pulmonar) y seccion de la fistula sub-
clavio pulmonar, para posteriormente ir
a la operacion de Fontan-Kreutzer
(anastomosis de la cava inferior con la
pulmonar). En algunos de estos pacien-
tes debe considerarse la opcion al tras-
plante cardico.

- Si se considera la reparacién biventri-
cular, la técnica de Danielson o Carpen-
tier (9-12) realizando plicatura del ven-
triculo derecho atrializado seguido de
anuloplastia tricuspidea es una buena
opcién. Recientemente el grupo de
Quaegebeur ha publicado una serie(13)
demostrando los buenos resultados de
esta técnica ligeramente modificada, a
corto y medio plazo (el paciente mas
pequerio es un lactante de 2 meses).

- En pacientes adolescentes y adultos
sintomaticos con un indice cardiotoréci-
co del 0,65 o mas es aconsejable la
substitucion de la valvula tricuspide por
una valvula protésica o bioldgica.
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- En los pacientes que presentan episo-
dios recidivantes de taquicardia supra-
ventricular incesante y/o sindrome de
Wolf-Parkinson-White es recomendable
proceder al estudio electrofisiologico y
ablacion de la via accesoria.

- En casos concretos de crisis de taqui-
cardia inmanejable médicamente en pa-
cientes pendientes de cirugia es reco-
mendable la exéresis quirdrgica de la
via accesoria en el momento de la inter-
vencion (14).

- Tras la reparacion quirargica del Ebs-
tein las arritmias pueden prevalecer has-
ta en un 10% - 20% de los pacientes
operados.

- Es aconsejable limitar las actividades
deportivas y de competicion.

- No hay evidencia de que la cirugia
disminuya el riesgo de muerte subita a
largo plazo de estos pacientes. Por esta
razon hay que proponer la cirugia sélo a
los pacientes sintomaticos.

- Los efectos a largo plazo de la cirugia
se desconocen.

PRONOSTICO Y
SUPERVIVENCIA A LARGO
PLAZO

Los recién nacidos sintométicos con
anomalias cardiacas asociadas como la
atresia de la valvula pulmonar y un in-
dice cardiotoracico superior a un 0,85 se
asocian con una alta mortalidad. De un
20-40% de todos los neonatos sintoma-
ticos diagnosticados de anomalia de
Ebstein no sobreviven al mes de vida y
menos del 50% sobreviven a los 5 afios
de vida(15).

En contraste los pacientes sintomaticos
diagnosticados de esta anomalia en la
adolescencia o la edad adulta tiene muy
buen pronostico a corto y a medio plazo
tras la intervencion quirdrgica. La ma-
yoria de ellos (mas del 80%) muestran
una mejoria en cuanto a su capacidad
funcional tras la cirugia.
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