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Resumen La anomalia de Ebstein es una malformacion caracterizada por el desplazamiento
apical de las inserciones de las valvas septal y posterior de la valvula tricispide, asi como del
anillo funcional tricuspide y por la atrializacion del ventriculo derecho. Se han encontrado casos
durante cirugias que no han cumplido con estos criterios, y que, por tanto, se han clasificado
como ‘‘anomalias Ebstein-like’’. Algunos de ellos han sido descritos anatomicamente como
valvulas displasicas. Se presenta el caso de una mujer de 20 afos que presentd disnea clase IlI
de la Asociacion del Corazon de Nueva York y dolor punzante en el pecho, que se clasifico como
una posible anomalia de Ebstein por ecocardiografia; sin embargo, los hallazgos intraoperatorios
fueron compatibles con una valvula tricUspide displasica con dilatacion del anillo funcional. Este
caso destaca la importancia del uso adecuado de la ecocardiografia, asi como la necesidad de
estudios prospectivos sobre los casos de Ebstein-like.

© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Tricuspid valve dysplasia (Ebstein-like)

Abstract The Ebstein anomaly is a malformation characterised by the apical displacement of
the insertions of the septal valve and the posterior tricuspid valve, displaced tricuspid functio-
nal ring, and atrialisation of the right ventricle. Cases have been found during surgery that have
complied with these criteria, and have therefore been classified as ‘‘Ebstein-like anomalies’’.
Some of them have been described anatomically as valve dysplasia. The case is presented of a
20 year-old female that presented with dyspnoea Class Ill of the New York Heart Association,
and a stabbing pain in the chest. This was classified as a possible Ebstein anomaly by cardiac
ultrasound. However the findings during the surgery were compatible with tricuspid valve
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dysplasia with dilation of the functional ring. This case highlights the importance of the appro-
priate use of cardiac ultrasound, as well as the need to carry out prospective studies on

Ebstein-like cases.

© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

Las cardiopatias congénitas son una causa significativa de
global. Su prevalencia es de 80 casos por 10.000 nacidos
vivos; en Latinoamérica se ha reportado que la prevalencia
es de 2,6 casos por cada 10.000 personas'. La anoma-
lia de Ebstein es una cardiopatia congénita ciandtica que
se mantiene como la causa mas frecuente de insuficien-
cia tricGspide congénita, seguida de displasia de valvula
tricispide’. Los criterios de una anomalia de Ebstein inclu-
yen desplazamiento apical de las inserciones de las valvas
septal y posterior de la valvula tricUspide, desplazamiento
del anillo tricuspide funcional hacia adelante y hacia abajo,
y atrializacion del ventriculo derecho; adicionalmente, la
comunicacion interauricular es el defecto cardiaco mas aso-
ciado a esta anomalia®. Por otro lado, durante las cirugias
por malformacion de la valvula tricUspide se han encon-
trado cardiopatias congénitas que no cumplen con todos
los criterios de una anomalia de Ebstein, por lo que fue-
ron definidos como ‘‘anomalias Ebstein-like’’*. Estos casos
raramente son reportados en la literatura de cardiologia; asi
mismo, estos muestran variabilidad en las manifestaciones
clinicas y caracteristicas anatomicas. La displasia de valvula
tricUspide es una malformacion congénita descrita como un
caso Ebstein-like frecuentemente. Esta incluye hipoplasia
de los musculos papilares, asimetria de las cuerdas tendi-
nosas y valvas atipicas o subdesarrolladas que previenen el
cierre completo de la valvula en sistole. Se presenta el caso
de una mujer de 20 anos que inicialmente fue diagnosti-
cada como anomalia de Ebstein por manifestaciones clinicas
y ecocardiograficas; sin embargo, los hallazgos intraopera-
torios fueron compatibles con valvula tricGspide displasica,
dilatacion del anillo funcional y drenaje venoso pulmonar
anémalo.

Caso

Se presenta el caso de una mujer de 20 afos, proveniente
de Cusco, Per(. No reporto habitos nocivos, antecedente de
presion elevada, desordenes cerebro-vasculares, diabetes
o tuberculosis. Reporté antecedente de lobectomia pulmo-
nar derecha debido a empiema hace diez afos, asi como un
episodio de dolor toracico punzante de treinta minutos de
duracion, fatiga y palpitaciones al esfuerzo fisico tres meses
antes de la admision. Fue atendida en su hospital regional
por presentar un incremento de la sintomatologia y disnea
tipo lll de la New York Heart Association (NYHA). El exa-
men fisico revelo un soplo holosistdlico en foco tricUspide,

hepatomegalia, signos de elevacion de la presion venosa
yugular y ausencia de cianosis. Se evidencidé cardiomega-
lia en la auricula derecha por radiografia de térax. En el
electrocardiograma (ECG) se evidenciaron un flutter auri-
cular 2:1 con una respuesta ventricular rapida, y bloqueo
de rama derecha completo. Con estos datos y la sospecha
de una cardiopatia congénita, el estudio se completd con
el ecocardiograma (fig. 1) y se registraron los siguientes
hallazgos: auricula derecha dilatada, regurgitacion tricUs-
pide severa, displasia de valvula tricispide con valva septal
apicalizada, atrializacion del ventriculo derecho mayor al
50%, funcion ventricular preservada y ausencia de cortocir-
cuito e hipertension pulmonar. Estas caracteristicas guiaron
el diagnéstico a una anomalia de Ebstein. La paciente fue
referida al Hospital Nacional Dos de Mayo (Lima, Per() para
cirugia cardiotoracica. Entre los resultados de laboratorio,
destacé el resultado de la hemoglobina (11,50 mg/dl). Fue
tratada con bisoprolol (5 mg/24h), furosemida (40mg/12h),
enoxaparina (40mg/12h) y digoxina (0,125mg/24h). Des-
pués de una exitosa cirugia (fig. 2), fue diagnosticada de
displasia de valvula tricuspide con dilatacion del anillo fun-
cional y drenaje venoso pulmonar andmalo parcial.

Figura 1 El ecocardiograma muestra un corte apical de 4
camaras modificado para ver el ventriculo derecho. Se observa
una dilatacion de la auricula derecha y del anillo tricUspide.
También se observa una valva septal apicalizada y atriali-
zacion del ventriculo derecho mayor del 50%. La distancia
entre la implantacion del anillo mitral y tricispide fue de 10
mm/m2.Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; VI: ven-
triculo izquierdo; VD: ventriculo derecho; AT: atrializacion del
ventriculo derecho. A: valva septal de la valvula mitral. B: valva
septal de la valvula tricuspide. C: dilatacion del anillo trics-
pide.
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Figura 2 Fotografia de la cirugia. Se pueden observar el mds-
culo ventricular, las cuerdas tendinosas y la valvula tricuspide.
A. Pericardio seroso. B. Grasa epicardica. C. Musculo papilar.
D. Ventriculo derecho.

Discusion

Las anomalias Ebstein-like se basan en el cumplimiento
parcial de los criterios de la anomalia de Ebstein. Las
manifestaciones clinicas de estas entidades pueden ser
similares, y crear confusion en la ecocardiografia, ya que
inicialmente se puede diagnosticar una anomalia de Ebstein,
como en este caso; sin embargo, generalmente el diagnds-
tico de la anomalia Ebstein-like es confirmado después de la
cirugia.

Desde el punto ecocardiografico, la paciente cumplié con
los criterios de desplazamiento apical de la valva septal
(punto de corte de 8 mm/m?), pero no cumplié con la redun-
dancia de la valva anterior®, la cual es una caracteristica
tipica de la anomalia de Ebstein. Los hallazgos intraope-
ratorios mostraron una implantacion correcta de las valvas
septal, anterior y posterior, aunque los dos primeros estu-
vieron subdesarrollados, muy delgados y fenestrados (fig. 3).
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Figura3 Ilustracion de los autores que representa la anomalia
Ebstein-like de la paciente. Se puede observar el desplaza-
miento apical de la valva septal de la valvula tricUspide, la
dilatacion del anillo funcional y la atrializacion del ventriculo
derecho. Al: auricula izquierda. AD: auricula derecha. VI: ven-
triculo izquierdo. VD: ventriculo derecho. AT: atrializacion del
ventriculo derecho.

Adicionalmente, se observo drenaje venoso pulmonar ano-
malo parcial, lo cual pudo contribuir a la dilatacion del
anillo tricispide y a la regurgitacion venosa (hepatomegalia
e ingurgitacion yugular).

Las manifestaciones clinicas de la anomalia de Ebstein-
like dependen de la magnitud del defecto anatomico, el flujo
sanguineo pulmonar y la asociacion entre defectos del sep-
tum atrial y arritmias. La disnea se explico por el llenado
inadecuado del ventriculo izquierdo por disminucion de la
precarga, lo cual causé la insatisfaccion de la demanda de
oxigeno; de igual forma, los signos de falla cardiaca derecha
estuvieron asociados. La cianosis, en anomalia de Ebstein
y algunos casos de anomalia de Ebstein-Like, se observa
cuando esta asociada a defectos septales u otras anorma-
lidades, como transposicion corregida de grandes arterias
(TCGA) y atresia valvular pulmonar; no obstante, es infre-
cuente en adultos. La paciente no reportd ni evidencid
episodios sugestivos. Adicionalmente, Ammash et al.® men-
cionaron que existen diferentes enfermedades que pueden
imitar toscamente una anomalia de Ebstein, en especial
en aquellos que presenten dilatacion de cavidades dere-
chas e insuficiencia tricUspide significativa, como en este
caso.

El diagnodstico de flutter auricular y bloqueo completo
de rama derecha orientaron a una anomalia de Ebstein
debido a su prevalencia en mujeres y a la sintomatologia;
sin embargo, las arritmias supraventriculares estan rela-
cionadas a desordenes auriculares y a la edad con mayor
frecuencia que a una anomalia de Ebstein. Entre los pre-
dictores de muerte en anomalia de Ebstein estudiados se
destacan el sexo masculino y la ausencia del sindrome de
Wolff-Parkinson-White’; ademas, la anomalia de Ebstein
esta asociada con fibrosis miocardica®, lo cual no ocurrié en
la paciente. La ausencia de predictores, el estilo de vida de
riesgoy el estrés en la paciente probablemente retrasaron el
inicio de los sintomas. Cerca del 95% de pacientes con ano-
malia de Ebstein bordeando los 50 afos de edad sobreviven
sin cirugia, y la mitad de los nifios con anomalia de Ebstein
desarrollaran disnea tipos | o Il de la NYHA en la adultez’;
esto ultimo seria lo que sucedid con la paciente, ya que
ella no reportd antecedentes de disnea ni dolor toracico.
Finalmente, no hay datos exactos sobre la sobrevida, pero
esta es directamente proporcional a la mejoria de la clase
funcional de la disnea y de la severidad de la regurgitacion
trictspide.

Conclusion

Este caso destaca la importancia del uso de la ecocardiogra-
fia, asi como la necesidad de estudios prospectivos acerca
de la anomalia de Ebstein-like.
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