Anomalia de Ebstein de la valvula tricuspide.
A propadsito de 35 casos

A.J. Armengol Rofes, M. Serrano Durén, D.C. Albert Brotons, C. Sanchez Ldpez, J. Casalddiga Ferrer,
JM. Girona Comas

Resumen. La anomalia de Ebstein de la vélvulatriclspide es una
cardiopatia congénita rel ativamente rara, que consiste en un
desplazamiento apical del anillo valvular con deformidad de las valvas
septal y posterior. Se presenta una serie de 35 casos estudiados entre
1969 y 1993; varones 45,7% y mujeres 54,3%. Un paciente present6
sindrome polimalformativo y otro, antecedente de Ebstein en la fratria.
Se practicd ecocardiografiaen 31y cateterismo en 15. El periodo de
seguimiento fue de 7,6 afios; rango minimo 1 diay maximo 16,08 afios.
El diagndstico neonatal se realizo en el 66,7%. Se asociaron otras
malformaciones cardiacas en el 57,1%. Apareci6 cardiomegalia
radiolégicaen el 80,7%. EI ECG mostré onda P mayor de 0,3 mV en €
48,4% y sindrome de Wolff-Parkinson-White en el 16,1%.
Evolucionaron con crisis de taquicardia paroxistica supraventricular el
27,3%. Serealiz6 cirugia cardiaca en el 24,2% de | os pacientes, siendo
uno de ellos sometido a trasplante cardiaco. Fallecieron el 27,3%. Tanto
las formas anatdmicas de la anomalia de Ebstein como su expresividad
clinicason de muy variable gravedad. Son €lementos pronésticos
peyorativos laforma grave neonatal, |0s defectos cardiacos asociados y
lainsuficiencia cardiaca congestiva.
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EBSTEIN'SANOMALY OF THE TRICUSPID VALVE. A
REVIEW OF 35 CASES

Abstract: Ebstein’s anomaly of the tricuspid valveis arelatively
uncommon congenital heart defect which consists of an apical
displacement of the valvar annulus with a deformity of the septal and
posterior |eaflets. We report 35 cases studied from 1969 to 1993 (45%
males and 55% females). One patient presented a polymalformation
syndrome and another had a case of Ebstein’s anomaly amongst his
siblings. We performed an echocardiography in 31 patients and a
catherization in 15. The mean follow-up was 7.6 years (range: 1 day to
16.1 years). The diagnosis was established during the neonatal period in
66.7%. We found other associated cardiac anomaliesin 57.1%, with
radiologic cardiomegaly in 80.7%. Upon analysis of the EKGs, the P
wave was higher than 0.3mV in 48.4% and 16.1% showed Wolff-
Parkinson-White syndrome. Paroxysmal supraventricular tachycardia
developed in 12.9%. Long term cardiotonic treatment was needed in
27.3%. In 24.2% cardiac sugery was performed, including one heart
transplantation. The mortality rate was 27.3%. The severity of Ebstein's
anomaly is extremely variable, not only in its anatomy, but also in the
clinical presentation. The severe neonatal form, the associated cardiac
defects and heart failure worsen the prognosis.
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Introduccion

Laanomalia de Ebstein de la valvula trictspide fue descri-
tapor dicho autor® en 1866 sobre bases anatdmicas, aunque el
diagndstico clinico en pacientes vivos no llegariaa realizarse
hasta 1949@. Es una entidad relativamente rara, representando
aproximadamente del 0,03 a 1% del total de cardiopatias con-
génitas, estimandose su incidenciaen 1/8.500 a 1/50.000 recién
nacidos vivos®9. Desde el punto de vista anatomo-patol égico
consiste® en un desplazamiento apical del plano valvular dela
triclspide, con ensanchamiento del anillo fibroso auriculo-ven-
tricular, viéndose afectadas |as valvas septal y posterior, que es-
tén deformadas y se adhieren en proporcion variable a tabique
interventricular por debajo de la unidn auriculo-ventricular. La
valvaanterior es ampliay las cuerdas tendinosas estan acorta-
das. El resultado de todo ello es unagran auriculaderechay un
ventriculo derecho pequefio, siendo lavavulatriclspide poten-
cialmente insuficiente, aunque en raras ocasiones esta esteno-
sada. Lazonaventricular que se sitia por encimadel plano val-
vular se denomina porcidn atrializada del ventriculo derecho.
En ocasiones, sin embargo, el ventriculo derecho esta dilatado
debido, en parte, aanomalias de | asfibras miocérdicas?. Laano-
malia de Ebstein puede presentarse en forma aislada o asociada
aotras malformaciones cardiacas.

Laforma de presentacion grave neonatal se sospecha clini-
camente por cianosis, insuficiencia cardiacay cardiomegalia.
En edades posteriores amenudo € nifio puede permanecer asin-
tomaticoy el diagndstico realizarse a partir de auscultacion an6-
mala, que no necesariamente serd un soplo, Sino que pueden aus-
cultarse ritmos en tres o cuatro tiempos, muy evocadores de es-
ta patologia, sin que se asocien necesariamente ainsuficiencia
cardiaca. En las formas intermedias debe tenerse en cuentala
presencia de cianosis, disnea, fatigaal esfuerzo, intoleranciaa
giercicio, palpitaciones, arritmias o insuficiencia cardiaca®.
Radiol gicamente se aprecia cardiomegalia, con aspecto glo-
buloso de la siluenta cardiaca, auricula derecha prominentey a
veces punta elevada o pedicul o estrecho, con vascularizacion
pulmonar normal o disminuida. En casos con malformaciones
asociadas del tipo cortocircuito izquierda-derecha, lacirculacion
pulmonar puede estar aumentada. Electrocardiogréficamente
destaca una onda P picuday amplia, a veces gigantesca, aso-
ciadaablogueo delaramaderechadel haz de His por roturain-
completa del haz derecho y complejos QRS de bajo voltaje.
En algunos casos se gprecia sindrome de preexcitacion de Wolff-
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Tabla | Formas anatémicas

N° casos Forma anatémica

15 Anomaliade Ebstein aislada
CIA

Clv

1-TGA

CIA, hipoplasia TAPy ramas
Clv, CIA

EPV

EPV, PDA

EPV, CIA

AP, PDA

AP, PDA, hipoplasia TAPy ramas
CoAo

PRRPRPRPRRPEPNMNNDW®

CIA: Comunicacion interauricular tipo fosa oval. ClIV: Comunicacion
interventricular. 1-TGA: 1-Transposicion de grandes arterias. TAP:
Tronco de la arteria pulmonar. EPV: Estenosis pulmonar valvular.
PDA: Persistencia del ductus arterioso. AP: Atresia pulmonar. CoAo:
Coartacion de aorta.

Parkinson-White debido a unaviaandmalaque transcurre atra-
vésdel anillo tricuspideo®. El diagnostico definitivo serealiza
por ecocardiografia, existiendo un desplazamiento apical dela
insercion del velo septal de latriclspide respecto alainser-
cion de lamitral®, de como minimo 20 mm en el adulto y 15
mm en la edad infantil, aunque puede ser menor en € neonato.
Lainsercién del velo anterior es normal, pero es redundante y
con gran amplitud de movimiento, alcanzando en su excursion
acas todalacavidad ventricular derechav.

Se presentan |los casos estudiados y tratados en nuestro
Servicio durante estos Ultimos afios, con el objetivo de anali-
zar su evolucién clinica natural en unos casos y modificada
por tratamiento médico o quirdrgico, en otros.

Material y métodos

Se trata de un estudio descriptivo y retrospectivo de una
serie de 35 casos de anomalia de Ebstein de la valvula tricls-
pide estudiados y tratados en nuestro Servicio durante un peri-
odo de 24 afios, comprendidos entre enero de 1969y diciembre
de 1993. Los datos fueron incompletos en cuatro pacientes;
debido al extravio de algunos documentos en dosy ala pérdi-
da de seguimiento en los otros dos. Son 16 varones (45,7%) y
19 mujeres (54,3%). Uno present6 sindrome polimalformativo
y otro, antecedente de Ebstein en lafratria. Se practicd ecocar-
diografiaen 31 pacientesy cateterismo cardiaco en 15; fueron
sometidos unicamente a Eco 20 nifios, Unicamente a cateteris-
mo, cuatro y a ambos exdmenes complementarios, |os otros
11.

El periodo medio de seguimiento en 33/35 fue de 7,6 afios;
rango minimo 1 diay méximo, 16,08 afios.

Resultados

Formas anatémicas
Quince casos (42,9%) correspondieron aformas aisladas de
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Figura 1. Importante cardiomegalia a expensas de cavidades derechas, con
punta elevaday campos pulmonares claros.

anomalia de Ebstein, mientras que 20 (57,1%) se asociaron a
unao varias malformaciones cardiacas, segun se apreciaen la
tablal.

Edad de diagnéstico

El diagndstico en edad neonatal serealizé en 22/33 (66,7%);
delos que 16/22 corresponden alaformagrave, 5/22 a estudio
de auscultacion anomalay en 1/22 se confirmé el diagndstico
yaefectuado por eco fetal alas 24 semanas de gestacion. Enlos
otros 11/33 el momento de diagndstico fue en edades posterio-
res, dandose incluso el caso de una paciente asintomética de-
tectada alos 18 afios de edad tras auscultarsele soplo cardiaco
en larevision médicapreviaa permiso de conducir.

Rx torax, ECG

Se aprecia cardiomegalia radiolégica (Fig. 1) en 25/31
(80,7%), en lamayoria de los casos entre leve y moderada, aun-
que en un caso es muy llamativa, ocupando la silueta cardiaca
précticamente todo €l térax en incidencia antero-posterior, esa
paciente falleci6 ala edad de 5 afios tras colocacion de prote-
sistricuspidea, se trataba de un Ebstein forma pura. El ECG
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muestraonda P superior 20,3 mV en 15/31 (48,4%) y sindrome
de preexcitacion de Wolff-Parkinson-White en 5/31 (16,1%),
tres de ellos intermitentes.

Arritmias

Uno de los nifios (1/31; 3,2%) presentd ritmo auricular ec-
topico intermitente. Otros 4/31 (12,9%) evolucionaron con una
0 mas crisis de taquicardia paroxistica supraventricular; tres de
los cuales presentaban sindrome de preexcitacion de Wolff-
Parkinson-White en el trazado de base, uno de estostres dltimos
padeci6 ademés un episodio de fibrilacion auricular y ocasio-
nalmente extrasistolia benigna, tanto ventricular como supra
ventricular. En un paciente lacrisis cedio espontaneamentey en
los otros tres se utilizé verapamil pararevertirlos a ritmo sinu-
sal. En dos casos no se precisd tratamiento antiarritmico profi-
Iactico, mientras que los otros dos requirieron la administracion
de amiodarona durante un periodo de 2,8 y 5,4 afios, respecti-
vamente.

Insuficiencia car diaca

Precisaron tratamiento cardiotonico prolongado 9/33 (27,3%),
de los que 8/9 corresponden alaforma grave de presentacion
neonatal; 7/9 debieron ser intervenidos quirdrgicamente y 5/9
fallecieron. El restante 1/9 present6 unaformade Ebstein aisa-
da diagnosticada a los dos meses de edad y desde entonces tra-
tado con digoxina hastalos 4 afios, en que su evolucidn clinica
favorable permite retirarle con éxito e tratamiento.

Poliglobulia

En un solo caso debi6 recurrirse ala realizacion de sangri-
as. Setratd de la paciente ya referida més arriba como porta-
dora de prétesis valvular, quien alos 4 afios de edad, es decir,
un afio antes de su intervencion, presentd hematécrito de 72%.

I ntervenciones quirurgicas

Serealizaron un total de 10 intervenciones quirlrgicas a
8/33 pacientes (24,2%); 4/8 fueron intervenidos Ginicamente de
las malformaciones asociadas; de éstos, uno presentd endo-
carditis bacteriana en valvula pulmonar, previa alainterven-
cion; se trataba de estenosis pulmonar valvular muy severay
persistenciadel ductus arterioso. Otros 2/8 fueron intervenidos
tanto anivel de lavalvulatrictspide como de las malforma-
ciones asociadas; en ambos se practico anuloplastia tricuspidea
alas edades de 8,01 y 10,01 afios, respectivamente; € prime-
ro de éstos ya habia sido intervenido previamente en dos oca-
siones para realizacion de derivacion arterio-pulmonar de
Blaock-Taussig derecha e izquierda, alos 13 diasy 21 meses
de edad, respectivamente. Un solo paciente fue intervenido Uni-
camenteanivel delatriclspide, falleciendo éste en € curso del
postoperatorio tras colocacidn de prétesis tipo Bjork-Shiley
n° 31 alaedad de 5 afios; este paciente ya se ha comentado més
arriba en cuanto a su excepcional cardiomegaia radioldgicay
asu poliglobulia El restante fue sometido a trasplante cardia-
co alaedad de 12 afios, pues su caso no tenfa solucién quirdr-
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Tabla Il Exitus
Caso Malformac. Formagrave Edad Cirugia  Causa
Ne asociadas neonatal exitus  previa exitus
1 CIA Si 3dias No ICC, hipoxia
2 AP, PDA Si 4 dias No ICC, hipoxia
3 Clv Si 6 dias No ICC, hipoxia
4 1-TGA Si 7 dias No ICC, hipoxia
5 AP, PDA, Si 12 dias No ICC, hipoxia
hipoplasia TAP
y ramas
6 CIlvV Si 65meses No ICC,HTAP
7 No Si 5 afios Si Post-op.
8 CIA, hipoplasa Si 808afios Si Post-op.
TAPYy ramas
9 CIA Si 134afios Si Complicacion

neurolégica

ICC: Insuficiencia cardiaca congestiva. HTAP: Hipertension arterial
pulmonar. (Otras abreviaciones: ver tabla |.)

gicaconvencional, tratdndose de una forma de Ebstein aidada
con gran auricula derecha, ventriculo derecho pequefio y mala
funcion del ventriculo izquierdo debido afibroelastosis endo-
cérdica. Independientemente de la edad de realizacion de ci-
rugia cardiaca, todos los pacientes intervenidos pertenecen a
grupo de presentacion grave neonatal .

Mortalidad

Lamortalidad global fue de 9/33 (27,3%). Ocho de nueve
pacientes presentaban malformaciones asociadas. Todos |os
fallecidos correspondieron alaforma clinica de presentacion
grave neonatal, 5/9 fallecieron durante los 12 primeros dias de
vida, los cinco con malformaciones asociadas y ninguno opera-
do. Los otros 4/9 fallecieron, respectivamente, el primero alos
6,5 meses de edad con comunicacidn interventricular e hiper-
tension arteria pulmonar, no intervenido; € segundo alos 5 afios
tras colocacion de protesistricuspides, el tercero alos 8,08 afios
también en postoperatorio por anuloplastia de valvula triclspi-
de, plicatura de ventriculo derecho, cierre de comunicacion in-
terauricular y ligadura de fistulas de Blalock-Taussig previas y
el cuarto alos 13,4 afios de edad tras ser sometido a trasplante
cardiaco 7 meses antes, la causa del fallecimiento fue una evo-
lucién postoperatoria torpida debido alas complicaciones neu-
rol6gicas derivadas de accidente vascular cerebral perioperato-
rio. Resumen entablall.

Discusion

Laanomaliade Ebstein de lavévulatriclspide es unamal-
formacion cardiaca rara que afecta por igual aambos sexos.
Lamayor parte de casos son esporadicos, siendo el mecanis-
mo de transmision poligénico multifactorial como en lamayo-
ria de cardiopatias congénitas®. Pueden darse formas familia-
res como en uno de |0s casos que aportamos con un hermano
afecto u otros descritos previamente® con varios miembros
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Figura 2. Ecocardiografia bidimensional, plano de las cuatro cavidades.
Desplazamiento apical de lavavulatriclspide, con enorme auricula de-
rechay ventriculo derecho pequefio. AD: auricula derecha: Al: auricula
izquierda. PAVD: porcion atrializada del ventriculo derecho. VD: ven-
triculo derecho. VI: ventriculo izquierdo. VM: valvulamitral. VT: val-
vulatrictspide.

afectados, tanto en lamisma generacion como en generaciones
sucesivas, Sin tener ninguna prueba de una herencia de tipo men-
deliano. Raramente seintegra en sindromes polimalformativos,
COMO en uno de nuestros casos, en este sentido se ha descrito en
sindrome de Marfan, Noonan o Corneliade Lange®, y forman-
do parte de cromosomopatias como |as trisomias 18 ¢ 21(13),
También se sabe que puede estar en relacion con laadministra-
cion de agentes teratogénicos durante la gestacion, tales como
el litio en madres psicéticasi419),

L as formas anatémicas son muy variadasy determinan la se-
veridad clinica. Las formas aisladas de Ebstein pueden diferir
morfolégicamente en cuanto alavariabilidad del desplazamiento
del anillo valvular, d grado de displasia valvular y del ventri-
culo derecho, alainsercién de sus valvas, alapresenciade re-
gurgitacion tricuspideay el grado de atridizacion ventricular®?),
Sin embargo, debe tenerse en cuenta que las formas asociadas a
una o varias malformaciones cardiacas son todavia més fre-
cuentes, hecho que se constata en nuestra serie con el 57,1%
de casos y que se confirma en otras series recientes como lade
Celermajer®, en la que sobre 50 pacientes, e 54% se asocian
aotros defectos cardiacos. EI més frecuente de todos ellos es
la comunicacion interauricular tipo fosa oval, como en nuestra
serie, aunque en otras ocasiones puede tratarse de un foramen
oval permeable «obligado», debido d cortocircuito inter-auri-
cular derecha-izquierda que se produce a causa de la elevada
presion en auricula derecha.

El diagnostico de certeza se redliza por ecocardiografiato
(Fig. 2) apartir de la sospecha clinicabasadaen lossignosy sin-
tomas citados més arriba, pudiéndose diagnosticar lamayor par-
te delas veces en edad neonatal, tal como se demuestraen nues-
tra propia experienciay en la de otros®®. Sin embargo, algu-
nos casos con nula repercusion clinica pueden pasar desaperci-
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bidos hasta edades avanzadas, como €l de unamujer de 62 afios
que fue detectada casual mente merced a un ingreso hospitalario
por otro motivoi?, o nuestro caso delajoven de 18 afiosalaque
se ausculté soplo cardiaco en larevision médica previad per-
miso de conducir. La deteccidn prenatal no presenta actualmente
mayores dificultades, siendo |os resultados muy fiables1819 y su
utilidad evidente de caraala correcta asistenciay tratamiento
precoz del neonato gravemente enfermo(),

Debido ala precision diagndstica a canzadamediante la al-
tatecnologia de ultrasonidos, tanto a nivel anatémico como
fisiopatol 6gico, actualmente las indicaciones del cateterismo
cardiaco y laangiocardiografia se han visto reducidas, limitan-
dose a casos con malformaciones asociadas, disfuncion ventri-
cular o estudios preoperatorios. Con &l cateterismo se obtienen
potenciales el ectrocardiogréficos intracavitarios propios de ven-
triculo derecho cuando en esa misma posicion del catéter, tan-
to lapresion del pulso, como €l registro de la curva tensional
muestran trazos de auricul a derecha. Esta discordancia electro-
hemodinémica se debe ala porcion atrializada del ventriculo
derecho. Lasimégenes angiocardiogréficas se caracterizan por
laenorme auricula derecha, por el desplazamiento delavavu-
latriclspide hacialaizquierda de lacolumnavertebral y por la
muesca que separa la auricula de la zonainfundibular del ven-
triculo derecho.

El tratamiento de | os recién nacidos que presentan laforma
grave neonatal esta en funcién de su mecanismo fisiopatol 6gi-
€0, que es consecuencia de la variedad anatémica, de las mal-
formaciones asociadas y de lahipertension arterial pulmonar. La
insuficiencia cardiaca, la cianosis y las taguiarritmias son sus
consecuencias. Es por ello que e enfoque terapéutico debe in-
dividualizarse en cada caso. La insuficiencia cardiaca derecha,
que luego deviene global, se originaen el remanente sanguineo
acumulado en auricula derechay porcion atrializada del ven-
triculo derecho, debido ala disfuncién valvular tricuspideay a
la deficiente funcion de bomba del ventriculo derecho. Lacia-
nosis se agrava en la edad neonatal no sdlo a causa de las altas
presiones de lacirculacion pulmonar propias de este periodo ini-
cia delavida, sino tamhién alas bgjas presiones en ventriculo
derecho propias de laanomalia de Ebstein. Fisiopatol 6gicamente
setrata, pues, en ciertas ocasiones, de unaverdadera atresia pul -
monar funcional @y, cuya mejoria esponténea se produce a ce-
der lahipertensién pulmonar transitoria del recién nacidoy con
ella desciende también |a presion en auricula derecha, con la
consiguiente disminucion del cortocircuito derecha-izquierda
anivel auricular. Aparte de las medidas de apoyo contrala hi-
poxiay laacidods, tales como laoxigenoterapia o laventilacion
asistida, el objetivo primordial debe ser ladisminucion delasre-
sistencias vasculares pulmonares, factor esencial para obtener
lamejoriadel pacientey la desaparicion delacianosis. El tra-
tamiento farmacol 6gico se sustenta en la utilizacion de cardio-
tonicos, antiarritmicos, diuréticosy otras drogas cuya finali-
dad es aumentar el flujo pulmonar, como la tolazolina que dis-
minuye |as resistencias pulmonares o la prostaglandina E; que
mantiene abierto el ductus arterioso.

ANALESESPANOLES DE PEDIATRIA



En nuestra serie, 10s neonatos que no presentaron enferme-
dad criticay los nifios diagnosticados en edades posteriores,
en general, no precisaron tratamiento y evolucionaron con cla-
sefunciona | o1l delaclasificacion establecidapor laNew York
Heart Association o incluso practicamente asintomaticos. En
cambio, los supervivientes de laforma clinica grave neonatal
son més propensos a deterioro hemodinamico y alamuerte si-
bita en su evolucion ulterior). En cuanto alas crisis de taqui-
cardia paroxistica supraventricular u otros trastornos del ritmo,
laincidenciaes menor durante la edad pediatrica que en la edad
adulta, al igual que sucede en otras cardiopatias congénitas.

La cirugia cardiaca se reserva para aquellos pacientes con
cianosis moderadarintensay persistente o insuficiencia cardia-
cade clase funcional 11l o IV refractariaa tratamiento médi-
co 'y, naturalmente, para aquellos con malformaciones asocia-
das que lo precisen. La primeratécnica que se utilizé fuelade
Hunter-Lillehei-Hardy@2) que consiste en la exclusion de la
porcion atrializada del ventriculo derecho y reinsercion de los
velos posterior y septal de latrictspide anivel del plano val-
vular. Més recientemente | as técnicas de valvuloplastiay pli-
catura auriculo-ventricular han sido modificadas y perfeccio-
nadas con la reparacion fisiol égica de Carpentier®) o constru-
yendo vélvulas monocuspides utilizando el velo anterior cuan-
do su anatomia lo permite, como propone Danielson(®29), En
nuestra serie fueron sometidos a estas técnicas dos pacientes;
uno sobrevivio y el que fallecié ya habia sido intervenido pre-
viamente en dos ocasiones para sendas derivaciones de Blal ock-
Taussig. Laimplantacion de prétesis mecénidas fue iniciada por
Barnard@) y se reserva para los casos en que la reconstruc-
cion valvular no es posible, como en uno de nuestros enfermos.
L as prétesis mecénicas presentan una serie de complicaciones
como las tromboembdlicas, necesidad de tratamiento anticoa-
gulante y cambio a vévulas de mayor tamafio durante la fase
de crecimiento infantil, por lo que otros autores recomiendan
labioprétesis®). En otros casos todo o anterior no es suficien-
tey debe recurrirse a trasplante cardiaco® por estar grave-
mente afectada la funcidn de bomba del musculo miocardico,
COMO en nuestro nifio que presentd signos de fibroelastosis en-
docérdica. En los neonatos gravemente enfermos en que la co-
rreccion anatdmica no es posible por existir atresia pulmonar,
se harealizado@), con buenos resultados, derivacion arterio-
pulmonar de Blal ock-Taussig con exclusion del orificio tricus-
pideo mediante parche de pericardio, para en un segundo tiem-
po operatorio que se situariaentre el afio y los 2 afios de edad,
realizar anastomosis atrio-pulmonar de Fontan como procedi-
miento paliativo definitivo. Ademés, puede aprovecharse el mis-
mo acto operatorio de |as intervenciones descritas més arriba
paralaablacion quirlrgica® de las vias de conduccion ané-
mala en los casos de sindromes de preexcitacion de Wolff-
Parkinson-White con taquiarritmias rebeldes al tratamiento ha
bitual. En definitiva, el objetivo delacirugiaseriael de megjo-
rar el estado hemodinémico hacialaclase funcional | oIl con
desaparicion o franca mejoriade la cianosis.

Se concluye que lamortalidad de esta cardiopatia es todavia
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elevadaen laactualidad y, como se havisto en nuestros pacien-
tes, los exitus se concentran en la edad neonatal. Aunque, tan-
to laforma anatémica de la anomalia de Ebstein, como su ex-
presividad clinica son de muy variable gravedad, son factores
pronosticos peyorativos@8163L.32) |a forma de presentacion gra
ve neonatal, defectos cardiacos asociados, insuficiencia cardi-
aca congestiva de clase funcional |11 o |V, cirugia cardiaca, car-
diomegalia extrema y poliglobulia. El sindrome de Wolff-
Parkinson-White no es factor predictivo de mal pronstico.
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