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Resumen
Anomalia de Ebstein; La anomalia de Ebstein es una displasia de la valvula tricispide en la que las valvas septal y
Comunicacion posterior se encuentran adosadas a la pared ventricular derecha. La lesion asociada mas fre-

interventricular;

3 b . cuentemente es la comunicacion interauricular y le siguen en frecuencia la estenosis pulmonar
Hipertension arterial

y la atresia pulmonar. La asociacion con comunicacion interventricular (CIV) es rara. Presenta-
putmonar mos 3 casos con diagndstico de anomalia de Ebstein y CIV. Los primeros 2 casos se manifestaron
como cardiopatia aciandgena con insuficiencia cardiaca e hiperflujo pulmonar y el otro caso se
manifesto con cianosis y compromiso de la clase funcional. Se someti6 a los 3 pacientes a ciru-
gia. En el primero se cerré la CIV con parche valvulado, plicatura de “porcion auriculizada” y
plastia tricuspidea; su evolucion posquirirgica fue torpida, presento multiples episodios de
arritmia y fallecio a los 5 dias de la cirugia. En el segundo paciente, sélo se intervino la CIVy en
la actualidad sigue en tratamiento médico en clase funcional Il de la New York Heart Association
(NYHA). En el tercer paciente se realizo cirugia de uno y medio ventricular y colocacion de pro-
tesis tricuspidea; su evolucion posquirtrgica fue favorable y se encuentra en clase funcional Il
de la NYHA.

La asociacion de anomalia de Ebstein y CIV es poco frecuente y la presencia de hiperflujo pul-
monar se debe al tamafio y la localizacion de la CIV. Es necesario un examen clinico detallado
que nos permita realizar un diagnostico correcto y un tratamiento oportuno.
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Ebstein’s anomaly and interventricular communication, a rare association

Abstract

The Ebstein’s anomaly is a malformation of the tricuspid valve, in which the septal and posterior
leaflets are attached to the wall of the right ventricle. The usual association is with an atrial
septal defect, followed by pulmonary stenosis and pulmonary atresia; the ventricular septal
defect is unusual. We present three cases with diagnosis of Ebstein’s anomaly and ventricular
septal defect. The initial presentation of the first two was an acyanotic heart defect with
congestive heart failure and increased pulmonary flow, whereas the third patient was cyanotic
and functionally impaired. The three patients underwent surgery. In the first one, the ventricular
septal defect was corrected with a valvular patch, a pleat of the atrialized portion, and a
tricuspid valvuloplasty. The outcome was aberrant; the patient had multiple arrhythmia episodes
and died five days after surgery. In the second case, only the ventricular septal defect was
corrected, the patient remains under treatment and is in functional class Il. In the third patient,
a one and a half ventricular surgery with a tricuspid prosthesis was performed; the outcome was
favorable, the patient is in functional class II.

The association of Ebstein’s anomaly and ventricular septal defect is unusual. The increase of
the pulmonary flow is due to the size and location of the ventricular defect. A good clinical

judgment is needed to make a correct diagnosis and timely treatment.

© 2008 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. All rights reserved.

Introduccion

La anomalia de Ebstein es una displasia de la valvula tricispi-
de en la que las valvas septal y posterior se encuentran ado-
sadas a la pared del ventriculo derecho y, en consecuencia, el
orificio funcional se encuentra desplazado y el anillo anato-
mico se encuentra en la posicion habitual’2. La porcion del
ventriculo derecho en la que estan adosadas las valvas septal
y posterior de la valvula tricUspide se encuentra integrada
funcionalmente a la auricula derecha, lo que se ha denomina-
do “porcion auriculizada”?. Las consecuencias fisiologicas de
la anomalia de Ebstein estan determinadas por: a) la condi-
cion de la valvula tricUspide; b) el compromiso funcional del
ventriculo derecho, que a su vez depende del tamaio de la
“porcion auriculizada”, y ¢) el ritmo auricular. Las manifesta-
ciones clinicas varian en gravedad desde casos leves, practi-
camente asintomaticos, hasta muy graves, que pueden
presentarse rapidamente desde la etapa fetal o neonatal con
cianosis importante o fallo cardiaco*®. La lesion asociada con
mas frecuencia es la comunicacion interauricular y le siguen
en frecuencia la estenosis o atresia pulmonar, el conducto
arterioso persistente y, menos frecuentemente, la tetralogia
de Fallot, la coartacion adrtica, la transposicion corregida de
grandes arterias y comunicacion interventricular (CIV)'3¢,

El propodsito de este trabajo es presentar 3 casos clinicos
en los que la anomalia de Ebstein se asocio6 a CIV. En dos de
ellos cambio por completo el comportamiento habitual de la
enfermedad, ya que se manifestd como una cardiopatia
acianogena con hiperflujo pulmonar.

Casos clinicos

Caso 1

Paciente mujer de 14 anos de edad, con retraso en el creci-
miento. Le detectaron soplo cardiaco y en el ultimo afo

presento historia de mareos y disnea con esfuerzos modera-
dos. A la exploracion fisica no presento6 cianosis, pesaba
29 kg, con una frecuencia respiratoria de 24 respiraciones
por minuto y una frecuencia cardiaca de 80 latidos por
minuto; presento6 una presion arterial de 110/70 mmHg, la
auscultacion cardiaca demostroé un soplo sistolico de gra-
do 1l/1V en el mesocardio y un componente pulmonar del
segundo ruido aumentado. No se observaron signos de con-
gestion cardiaca ni alteracion en los pulsos.

El electrocardiograma evidencié un crecimiento de las
cavidades derechas. La radiografia de térax demostro car-
diomegalia en grado Il a expensas de las cavidades dere-
chas, el abombamiento del cono de la pulmonar, con
aumento de la trama vascular pulmonar (fig. 1). Se realiz6é
un ecocardiograma que evidencié una anomalia de Ebstein
con adosamiento del 50%, insuficiencia tricuspidea mode-
rada, con datos de hipertension arterial pulmonar y CIV
muscular alta de 14 mm de diametro (figs. 2 y 3). La fun-
cion ventricular izquierda estaba conservada y presentaba
dilatacion del tronco y las ramas de la arteria pulmonar. Se
realizo un cateterismo cardiaco con el fin de precisar las
resistencias vasculares pulmonares. Se observaron una
presion sistdlica de la arteria pulmonar de 92 mmHg (me-
dia de 40 mmHg); un indice de resistencia pulmonar total
de 12,7 U Wood, que con la administracion de oxigeno dis-
minuyd a 2,46 U Wood; presion sistolica aortica de
95 mmHg (media de 60 mmHg); angiografia pulmonar mag-
nificada con una mancha capilar heterogénea; arterias mo-
nopediales presentes y buen vaciamiento del medio de
contraste (figs. 4y 5). Se sometid a la paciente a trata-
miento quirdrgico, con un tiempo de circulacién extracor-
porea de 111 min y de pinzamiento aortico de 86 min. Se
realizaron una plastia tricuspidea, la plicatura de la “por-
cion auriculizada” del ventriculo derecho, el cierre directo
de foramen oval y el cierre de la CIV con parche de peri-
cardio bovino valvulado con fenestracion de 6 mm. La es-
tancia en la terapia posquirurgica fue de 48 h; se la extubd
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en las primeras horas del postoperatorio, con apoyo ino-
tropico con milrinona y dobutamina. A las 72 h de la cirugia
la paciente presento una crisis convulsiva que se tratd con
diazepam. Se le realizaron una resonancia magnética de
craneo que no evidencio alteraciones y un ecocardiogra-
ma de control que mostré insuficiencia tricuspidea severa.
Evoluciond con importante compromiso hemodinamico y
requirié de mayor soporte inotrdpico. Presenté varios epi-
sodios de arritmias, como taquicardia supraventricular y

L
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Figura 1 Radiografia de térax posteroanterior de paciente con
anomalia de Ebstein y comunicacion interventricular. Se obser-
va una cardiomegalia principalmente a expensas de la silueta
de la auricula derecha, abombamiento del tronco de la arteria
pulmonar y aumento de la trama vascular pulmonar.

Figura 2 Ecocardiograma en eje paraesternal largo bidimen-
sional donde se observa la medicion de la comunicacion inter-
ventricular. Al: auricula izquierda; Ao: aorta; VD: ventriculo
derecho; VI: ventriculo izquierdo.

taquicardia ventricular y, finalmente, falleci6 a los 5 dias
posteriores a la cirugia.

Caso 2

Paciente varon de 27 aios, con historia de fallo cardiaco
desde los primeros meses de vida. Estudiado en 1981, en la
radiografia de térax se observé una cardiomegalia con creci-
miento de cavidades derechas y aumento de la trama vascu-

Figura 3 Ecocardiograma en vista apical de cuatro camaras.
Se observa un adosamiento de la valva septal de la tricuspide y
comunicacion interventricular; con el Doppler color se eviden-
cia el paso de flujo a través de la comunicacion interventricu-
lar. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; CIV: comunica-
cion interventricular; VI: ventriculo derecho.

Figura 4 Angiocardiograma en posicion oblicua izquierda. Se
observa el paso de medio de contraste del ventriculo izquierdo
al derecho por la comunicacion interventricular. La arteria co-
ronaria derecha insinla la dilatacion del ventriculo derecho.
CIV: comunicacion interventricular.
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Figura 5 Angiografia pulmonar magnificada en cuia de la
rama izquierda. Se observa la mancha capilar heterogénea con
amputacion de algunos vasos arteriales, en un paciente con
anomalia de Ebstein e hipertension arterial pulmonar.

lar pulmonar. Se le realizaron un ecocardiograma en modo M
que mostroé una interrupcion septoadrtica y un cateterismo
cardiaco que demostrd una presion sistolica de la arteria
pulmonar de 83 mmHg (media de 47,8 mmHg). El indice de
resistencia pulmonar total fue de 3,47 U Wood.

A los 2 afos de edad, cuando se le realizaron una cirugia
con circulacion extracorpdrea y el cierre de la CIV de tipo
perimembranoso, al cirujano le llamo la atencion las carac-
teristicas displasicas de la valvula trictspide con insercion
anormal. Su evolucion posterior a la cirugia ha sido buena;
persiste con soplo regurgitante de insuficiencia tricuspidea
y ritmo de cuatro tiempos. El electrocardiograma con pre-
dominio de fuerzas ventriculares derechas y bloqueo incom-
pleto de rama derecha del haz de His y un ecocardiograma
realizado 10 afos después de la cirugia mostré una anomalia
de Ebstein con adosamiento del 27% de la valva septal de la
tricspide, comunicacion interauricular con cortocircuito de
derecha a izquierda, sin cortocircuitos residuales en el sep-
tum interventricular. Su evolucién actualmente es la de
anomalia de Ebstein con insuficiencia tricuspidea modera-
da, sin cianosis aparente y cardiomegalia a expensas de ca-
vidades derechas de grado Il. No ha tenido manifestaciones
de arritmias y esta en clase funcional Il de la New York Heart
Association (NYHA).

Caso 3

Paciente varon de 16 afos, en seguimiento desde los 2 me-
ses por soplo cardiaco holosistolico irradiado en barra y se-
gundo ruido desdoblado fijo, con pulsos periféricos normales
y en clase funcional | de la NYHA. En el momento del diag-
nostico, la radiografia de torax demostrd cardiomegalia de
grado Il y vasculatura pulmonar normal, y el ecocardiogra-
ma confirmo la presencia de una anomalia de Ebstein con un

porcentaje de adosamiento mayor de 50%, insuficiencia tri-
cuspidea severa, comunicacion interauricular y CIV peri-
membranosa pequefa. Continud en controles médicos y a
los 10 afos de edad presento un episodio de taquicardia su-
praventricular por reentrada intranodal, que se traté con
propafenona y propranolol. Se programé para cirugia a los
11 afos de edad; se le realizé una plicatura de la “porcion
auriculizada” del ventriculo derecho, cierre directo de la
comunicacion interauricular, cambio valvular tricuspideo
con prétesis Carpentier Edwards de 27 mm bioldgica, abla-
cion de via anémala y derivacion cavopulmonar. En la evolu-
cion posquirurgica a 5 afos presenté un soplo regurgitante
en el mesocardio de grado II/1V, un segundo ruido pulmonar
normal, un borde hepatico 3 cm por debajo del borde costal
derecho, con cianosis de grado I. El electrocardiograma en
ritmo sinusal mostré un bloqueo completo de la rama dere-
cha del haz de His. La radiografia de torax evidencio6 cardio-
megalia de grado | a expensas de las cavidades derechas. El
ecocardiograma de control mostré una protesis tricuspidea
con gradiente de 19 mmHg, sin cortocircuito interauricular,
CIV perimembranosa pequeiia con gradiente a través de ésta
de 100 mmHg, derivacion cavopulmonar funcionando ade-
cuadamente y clase funcional Il de la NYHA. Se realiz6 una
dilatacion de la protesis por cateterismo terapéutico y la
clase funcional mejoro.

Discusion

La historia natural de la anomalia de Ebstein varia en ran-
gos de gravedad desde la muerte intrauterina o neonatal
por insuficiencia cardiaca grave hasta formas asintomaticas
en la vida adulta y en algunos casos es un hallazgo en la
necropsia. La cianosis con hipoflujo pulmonar, la insufi-
ciencia cardiaca y las arritmias son las manifestaciones mas
frecuentes de la enfermedad'3*. La comunicacion interau-
ricular es la lesion asociada mas frecuentemente (70%); a
través de ella, el cortocircuito venoarterial favorece la cia-
nosis. Le siguen en frecuencia la estenosis pulmonar y la
atresia pulmonar con septum intacto; estas lesiones no
cambian significativamente el comportamiento clinico de la
anomalia de Ebstein, que de forma habitual presenta el
mismo patron con insuficiencia cardiaca y cianosis®>". La
asociacion de anomalia de Ebstein y CIV es infrecuente; la
incidencia mas alta es la encontrada por Celermajer et al™:
un 5% de los casos en su estudio multicéntrico y no hace
referencia a hipertension pulmonar como consecuencia a la
presencia de la anomalia.

La CIV asociada a una anomalia de Ebstein puede cambiar
completamente el cuadro y los hallazgos clinicos porque la
ausencia de cianosis y el reforzamiento del segundo ruido
nos hacen pensar en hipertension arterial pulmonar. Los ha-
llazgos radiolégicos como cardiomegalia, con el cono pul-
monar abombado, y aumento de la vasculatura pulmonar
no son sugestivos de anomalia de Ebstein. Estos signos y
sintomas se encontraron en los casos 1y 2 de esta presen-
tacion; en el primer caso, a pesar de que el grado de ado-
samiento de la valvula tricispide era de un 50%, predomind
la sintomatologia de CIV sobre la de anomalia de Ebstein,
como consecuencia del tamafo y la localizacion del defec-
to septal ventricular que, situado en la porcion trabecular
subinfundibular, favorecia el paso de la sangre hacia la ar-
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teria pulmonar. Las cifras de presion arterial pulmonar eran
iguales que las sistémicas y al realizar el cateterismo no se
encontrd un aumento de resistencias vasculares pulmona-
res, por lo que se decidi6 someter a la paciente a trata-
miento quirurgico; se cerro la CIV con un parche valvulado
para aliviar la hipertension arterial pulmonar reactiva pos-
quirurgica; sin embargo, la paciente tuvo un postoperatorio
torpido y finalmente la insuficiencia tricuspidea residual y
los multiples episodios de arritmias llevaron su fallecimien-
to. En el electrocardiograma previo a la cirugia no habia
bloqueo de la rama derecha del haz de His. Iturralde et al™
encontraron en pacientes con anomalia de Ebstein y taqui-
cardia recurrente una ausencia de bloqueo de la rama de-
recha del haz His, que fue un factor predictor de una via
accesoria oculta, con una sensibilidad de 98% y una especi-
ficidad de 92%""-13.

En el segundo caso, las manifestaciones clinicas también
apuntaban mas a una CIV y el ecocardiograma inicial no
fue diagnostico, probablemente por que se trataba de una
anomalia de Ebstein de grado leve y su diagnostico por
ecocardiografia en modo M, 26 afos antes, fue de CIV, por
lo que se intervino quirdrgicamente para mejorar su cua-
dro de fallo cardiaco e hipertension pulmonar antes de que
se alcanzasen rangos que no permitieran la cirugia. En este
caso, el tipo de CIV fue perimembranosa amplia, que tam-
bién favorecia el cortocircuito del ventriculo izquierdo al
ventriculo derecho y de éste a la arteria pulmonar. Des-
pués de la cirugia hubo remision de las cifras de presion
arterial pulmonar y la evolucion clinica ha sido la de una
anomalia de Ebstein de grado leve a moderado. En la ac-
tualidad, el paciente es un adulto joven, se encuentra en
clase funcional Il de la NYHA y no ha presentado episodios
de arritmias.

Estos 2 casos en los que la sintomatologia primordial fue
la de una CIV con hiperflujo pulmonar presentaron un de-
senlace muy diferente, en el que desempend un papel im-
portante el momento de la cirugia, ya que la intervencion
tardia en la paciente del primer caso permitio la progresion
de la hipertension pulmonar, y ademas presentaba una “por-
cion auriculizada” mayor, lo que también favorecio la dis-
funcion ventricular derecha. La insuficiencia tricuspidea
residual y el sustrato arritmogénico, sin manifestaciones
previas a la cirugia pero con los factores desencadenantes,
se presentaron en la etapa postoperatoria®.

En el tercer caso, la asociacion de una CIV no representd
un cambio significativo en el espectro clinico de la anomalia
de Ebstein. Pensamos que ello se debe a que el defecto era
pequefo y su ubicacion perimembranosa, cubierto parcial-
mente por la valva septal de la tricUspide y sin extension a
la porcion de salida, lo cual no favorecié un cortocircuito
con repercusion hemodinamica importante para elevar las
cifras de presion pulmonar. Por tanto, su evolucion fue la
historia natural de la enfermedad. Se oper¢ al paciente, no
se cerré la CIV por considerarse muy pequeia, se hizo ciru-
gia de uno y medio ventricular, plicatura de la “porcion au-
riculizada” y cambio valvular tricuspideo.

Conclusiones

La anomalia de Ebstein tiene formas variadas de presen-
tacion; su asociacion con una CIV puede manifestarse con

hipertension arterial pulmonar. Aunque en este articulo co-
mentamos pocos casos, es importante realizar un diagnosti-
co oportuno y tener una vigilancia estricta, para plantear, si
es necesario, el tratamiento oportuno.

Bibliografia

1. Perloff J. The clinical recognition of congenital heart disease.
5th ed. Philadelphia: W.B. Saunders; 2003. p. 194-215.

2. Attie F, Zabal C, Buendia A. Cardiologia pediatrica, diagndstico
y tratamiento. 1.2 ed. México D.F.: Editorial Médica Paname-
ricana; 1993. p. 95-103.

3. Zghaib A, Attié F, Garcia Cornejo M, Esquivel J, Testelli M,
Buendia A. Malformaciones congénitas de la tricispide y anom-
alia de Ebstein con estenosis pulmonar valvular. Arch Cardiol
Mex. 1981;51:331-8.

4. Garson A. The science and practice of pediatric cardiology.
Philadelphia: Lea & Febiger; 1990. p. 1134-44.

5. Yerman A, Freedom R, McCrindle B. Outcome in cyanotic ne-
onates with Ebstein’s anomaly. Am J Cardiol. 1998;81:749-54.

6. Santoro G, Pisacane C, Cappelli M, Russo M, Calabré R. Ebstein’s
anomaly associated with ventricular septal defect and pulmo-
nary stenosis. Ital Heart J. 2000;10:705.

7. Attenhofer CH, Conolly HM, O’ Leary PW, Warnes CA, Tajik AJ,
Seward JB. Left heart lesions in patients with Ebstein’s anoma-
ly. Mayo Clin Proc. 2005;3:361-8.

8. Takagaki M, Ishino K, Kawada M, Ohtsuki S, Hirota M, Tedoriya
T. Total right ventricular exclusion improves left ventricular
function in patients with end-stage congestive right ventricular
failure. Circulation. 2003;108:226-9.

9. Knott Craig C, Overholt E, Ward K, Ringerwald J, Baker S. Re-
pair of Ebstein’s anomaly in the symptomatic neonate: an evo-
lution of technique with 7-year follow-up. Ann Thorac Surg.
2002;6:1786-92.

10. Celermajer D, Bull C, Hill J. Ebstein’s anomaly: Presentation
and outcome from fetus to adult. J Am Coll Cardiol. 1994;23:
170-6.

11. Iturralde P, Nava S, Salica G, Medeiros A, Marquez MF, Colin L.
Electrocardiographic characteristics of patients with Ebstein’s
anomaly before and after ablation of an accesory atrioventricu-
lar pathway. J Cardiovasc Electrophysiol. 2006;12:1332-6.

12. Sano S, Ishino K, Kawada M, Kasahara S, Kohmoto T, Takeuchi M.
Total right ventricular exclusion procedure: an operation for
isolated congestive right ventricular failure. J Thorac Cardio-
vasc Surg. 2002;4:640-7.

13. Brancaccio G, Chauvaud S, Carpentier A. Pre and postoperative
evaluation of the incidence of arrhythmia in patients under-
going corrective intervention for Ebstein’s anomaly. Ital Heart
J. 2000;1 Suppl:1173-9.

14. Kreutzer C, Mayorquim RC, Kreutzer G, Conejeros W, Roman M,
Vazquez H. Experience with one and a half ventricle repair. J
Thorac Cardiovasc Surg. 1999;4:662-8.

15. Anderson K, Zuberbuhler J, Anderson R, Becker A, Lie J. Mor-
phologic spectrum of Ebstein’s anomaly of the heart: a review.
Mayo Clin Proc. 1979;3:174-80.

16. Stulak JM, Dearani JA, Danielson GK. Surgical management of
Ebstein’s anomaly. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card
Surg Ann. 2007;10:105-11.

17. Boston US, Deanari JA, O’Leary PW, Driscoll DJ, Danielson GK.
Tricuspid valve repair for Ebstein’s anomaly in young children: a
30 -year experience. Ann Thorac Surg. 2006;2:690-5.

18. Da Silva JP, Baumgratz JF, Da Fonseca L, Franchi SM, Lopes LM,
Tavares GM. The cone reconstruction of the tricuspid valve in
Ebstein’s anomaly. The operation: early and midterm results. J
Thorac Cardiovas Surg. 2007;1:215-23.



