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RESUMEN

La anomalia de Ebstein es un defecto congénito complejo e infrecuente que incluye malformaciones morfofisioldgicas de la valvula tricuspide y del ventriculo
derecho, ocurre en 1 de cada 200 000 nacidos vivos y representa <1% de las cardiopatias congénitas, con frecuencia se relaciona con otros defectos como:
tabique interauricular, estenosis o atresia pulmonar, comunicacion interventricular, coartacion adrtica y la tetralogia de Fallot. Paciente de 49 afios con
antecedente de anomalia de Ebstein e insuficiencia cardiaca congestiva refiere desde edad escolar presentar disnea de grandes esfuerzos, sin otra sintomatologia
acompaiante, hace 15 dias aproximadamente el cuadro se exacerba a disnea de medianos esfuerzos que se acompafa de palpitaciones, dolor toracico atipico y
astenia, motivo por el cual se decide su ingreso. Ecocardiograma evidencid valvula tricispide de implantacién baja en el ventriculo derecho. Electrocardiograma
reporté fibrilacion auricular, bloqueo completo de rama derecha, trastorno de la repolarizacion ventricular. Paciente evoluciona favorablemente, no obstante,
dadas las complicaciones propias de anomalia de Ebstein se decide tratamiento farmacoldgico expectante y paliativo. La anomalia de Ebstein representa una
malformacidn cardiaca con una tasa de incidencia baja. La ecocardiografia se considera la modalidad preferida para detectar la patologia debido a su capacidad
para proporcionar una confirmacion visual de la anomalia de la valvula tricuspide.

Palabras clave: Anomalia de Ebstein; Cardiopatias Congénitas; Valvula TricUspide

ABSTRACT

Ebstein's anomaly is a complex and rare congenital defect that includes morphophysiological malformations of the tricuspid valve and right ventricle. It occurs
in 1in 200,000 live births and represents <1% of congenital heart diseases. It is frequently associated with other defects such as: interatrial septum, pulmonary
stenosis or atresia, ventricular septal defect, aortic coarctation, and tetralogy of Fallot. A 49-year-old patient with a history of Ebstein's anomaly and congestive
heart failure reports dyspnea on heavy exertion since school age, without other accompanying symptoms. Approximately 15 days ago, the condition worsened
to dyspnea on moderate exertion accompanied by palpitations, atypical chest pain, and asthenia, which is why the decision was made to admit him. An
echocardiogram showed a low-set tricuspid valve in the right ventricle. An electrocardiogram revealed atrial fibrillation, complete right bundle branch block,
and ventricular repolarization disorder. The patient is progressing favorably; however, given the complications associated with Ebstein's anomaly, expectant and
palliative pharmacological treatment was decided upon. Ebstein's anomaly represents a cardiac malformation with a low incidence rate. Echocardiography is
considered the preferred modality for detecting the disease due to its ability to provide visual confirmation of tricuspid valve abnormality.

Key words: Ebstein's anomaly; Congenital heart disease; Tricuspid valve

RESUMO

A anomalia de Ebstein é um defeito congénito complexo e raro que inclui malformag6es morfofisiolégicas da valva tricispide e do ventriculo direito. Ocorre
em 1 em cada 200.000 nascidos vivos e representa <1% das cardiopatias congénitas. E frequentemente associada a outros defeitos, como: septo interatrial,
estenose ou atresia pulmonar, comunicagdo interventricular, coarctagdo adrtica e tetralogia de Fallot. Um paciente de 49 anos com histérico de anomalia de
Ebstein e insuficiéncia cardiaca congestiva relata dispneia aos grandes esforgos desde a idade escolar, sem outros sintomas associados. Ha aproximadamente 15
dias, o quadro piorou para dispneia aos esforcos moderados, acompanhada de palpitagGes, dor tordcica atipica e astenia, razdo pela qual foi tomada a decisdo
de interna-lo. Um ecocardiograma mostrou uma valva tricispide de configuragdo baixa no ventriculo direito. Um eletrocardiograma revelou fibrilagdo atrial,
bloqueio completo do ramo direito e disturbio de repolarizagdo ventricular. O paciente evolui favoravelmente; no entanto, dadas as complicagdes associadas a
anomalia de Ebstein, optou-se por tratamento farmacoldgico expectante e paliativo. A anomalia de Ebstein representa uma malformagdo cardiaca com baixa
taxa de incidéncia. A ecocardiografia é considerada a modalidade de escolha para a detecgdo da doenca devido a sua capacidade de fornecer confirmagdo visual
da anormalidade da valva tricuspide.

Palavras-chave: Anomalia de Ebstein; Cardiopatia congénita; Valva tricispide
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INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein es un defecto
congénito complejo e infrecuente que incluye
malformaciones morfofisioldgicas de la valvula
ventriculo derecho como

tricuspide y del

resultado de una inadecuada deslaminizacién
del tejido valvular tricuspideo (1). EIl  defecto
anatomico radica en que las valvas de la tricuspide
no se unen normalmente y mas bien se
encuentran desplazadas hacia la cavidad
derecha (2).

ocurre en 1 de cada 200 000 nacidos vivos vy

ventricular Epidemiolégicamente
representa <1% de las enfermedades cardiacas
congénitas (3).

La anomalia fue descrita por primera vez por
Wilhelm Ebstein en 1866, después de practicar
una autopsia en un joven de 19 afios con cianosis,
palpitaciones y disnea de esfuerzo que fallecié
de un paro cardiaco subito (4). La anomalia de
Ebstein se define por la presencia de las siguientes
caracteristicas: fenestraciones, redundancia y
anclaje de la valva tricuspide anterior, dilatacién
de la porcidn atrializada del ventriculo derecho,
desplazamiento apical de la valvula tricuspide
y dilatacion del anillo tricuspide, ademds de
adherencia de las valvas tricuspide septal y
posterior al miocardio (5).

La presentacion de la anomalia de Ebstein
aislado, frecuentemente se

no es un hecho

asocia con una comunicacion interauricular
secundaria y con una obstruccién del tracto de

salida del ventriculo derecho (6). Las taquicardias
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auriculares, que incluye la fibrilacion auricular,
aleteo auricular o taquicardia auricular ectdpica
puede ocurrir en un 25 a 65% de los pacientes
con anomalia de Ebstein, asi también entre el
10% y 25% de los pacientes tiene una o mas vias
accesorias, lo cual es riesgoso ya que puede dar
lugar a la presencia de arritmias prolongadas con
potencial riesgo de producir insuficiencia cardiaca
y en el peor escenario muerte subita cardiaca (5).
Segun Bautista W., (7) las cardiopatias congénitas
relacionadas con la anomalia de Ebstein abarcan
los defectos del tabique interauricular (80%),
(30%), la

comunicacion interventricular (4,3%), la coartacion

la estenosis o atresia pulmonar

adrtica y la tetralogia de Fallot
DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 49 afios de edad,

casada, de etnia mestiza, procedente y
residente de Ambato. Refiere desde edad escolar
presentar disnea de grandes esfuerzos, sin
otra sintomatologia acompafiante, hace 15
dias aproximadamente el cuadro se exacerba a
disnea de medianos esfuerzos que se acompafa
de palpitaciones, dolor toracico atipico y astenia.
Paciente declara no consumir tabaco o alcohol.
Con antecedente de anomalia de Ebstein,
insuficiencia cardiaca congestiva e insuficiencia
venosa en miembros inferiores ingresa al servicio
de Cardiologia por descompensacién de su

enfermedad de base.
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Hallazgos clinicos: al examen fisico, tensién
arterial 130/70 mmHg, saturacidn de oxigeno: 89%
con fraccion inspirada de oxigeno: 21%, frecuencia
cardiaca: 75 — 120 lpm, frecuencia respiratoria: 22

rom.

Corazén: ruidos cardiacos arritmicos, soplo
holosistélico en foco tricuspideo de intensidad
IV/VI respecto a la escala de Levine. Tdérax: uso
moderado de musculatura accesoria. Campos
pulmonares: murmullo vesicular conservado sin
ruidos sobreafadidos. Clasificacion funcional
Il de acuerdo a la NYHA. Edema en miembros

inferiores ++/++++.

Examenes complementarios: Electrocardiograma,

evidencia fibrilacién auricular, bloqueo completo

de rama derecha, trastorno de la repolarizacidn

ventricular, Figura 1. Ecocardiograma reporta
FEVI: 39%, rectificacidon del septo interventricular
por sobrecarga de camaras derechas, aumento
del volumen atrial derecho, discreta estenosis
mitral, vdlvula tricuspide de implantacién baja,
anomalia de Ebstein, reflujo tricispide importante,
hipertension pulmonar moderada, formen oval
patente, Figura 2. Radiografia con proyeccion
posteroanterior de toérax reveld cardiomegalia
grado IV, Figura 3. Ecografia de Abdomen, concluye
dilatacién de las venas hepdaticas secundario a falla
cardiaca congestiva, asociado a leves cambios en
la eco textura del parénquima hepatico por lo que
se deberia considerar hepatopatia congestiva,

ademas de colelitiasis, Figura 4.

Figura 1. Electrocardiograma, archivo de la paciente. Se evidencia fibrilacién auricular, bloqueo completo de rama derecha,
trastorno de la repolarizacion ventricular.
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Figura 2. Ecocardiograma, archivo de la paciente. Se observa valvula tricuspide de implantacidn baja en el ventriculo derecho,
lo cual produce aumento del didametro de la auricula derecha a expensas del ventriculo derecho
(atrializacion ventricular derecha).

Figura 3. Radiografia de térax. archivo de la paciente. Cardiomegalia Grado IV.
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Figura 4. Ecografia de Abdomen, archivo de la paciente, se observa hepatopatia congestiva secundaria a falla cardiaca.

Dado que esta afeccidn suele manifestarse
en las primeras etapas de la vida, el diagndstico
diferencial se centra principalmente en
distinguirla de otras patologias neonatales, como
la atresia de la valvula tricuspide. No obstante, en
pacientes adultos, las alternativas de diagndstico
mediante

son mas limitadas. La evaluacion

estudios complementarios y la observacion
ecocardiografica con Doppler color permiten
identificar la implantacion  baja de la valvula
tricuspide y la falla de coaptacién, lo que genera
un reflujo central significativo, caracteristicas
de la anomalia de Ebstein. Paciente evoluciona
favorablemente en el contexto -cardioldgico

ya detallado, por lo que se decide alta con
indicaciones, la intervencion terapéutica incluyé
medidas no farmacolégicas y farmacoldgicas

como: furosemida 40 mg via oral QD,

785 A

espironolactona 25 mg via oral QD, bisoprolol
1.25 mg via oral QD, vericiguat 5 mg via oral QD y

anticoagulante.

Discusion

La anomalia de Ebstein es una patologia
congénita con baja incidencia, sus
manifestaciones son minimas al nacimiento,
puede ser un trastorno que pase desapercibido
hasta la edad adulta en la cual la clinica sugiere
el diagnostico de esta enfermedad, como en el
presente caso (8).

La fisiopatologia de esta anomalia estd dada
por la disfuncion de la vélvula tricuspide lo cual
desencadena una falla ventricular derecha con
signos de sobrecarga de presion o volumen en

presencia de valvas estructuralmente anormales

(9), en nuestro caso se aprecia sobrecarga de
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camaras derechas, aumento del volumen atrial
derecho, tricuspide de implantacién baja, y el
importante reflujo tricuspide lo cual se ajusta a las
caracteristicas tipicas de la anomalia y los eventos
fisiopatoldgicos que reporta la literatura.

edad

Clinicamente, en la adulta la

anomalia de Ebstein se caracteriza por
sintomas  que incluyen: palpitaciones, disnea,
fatiga, arritmias y edema en las extremidades
inferiores (10). Ademas, es frecuente la aparicién
de antecedentes médicos de tolerancia limitada
al ejercicio atribuidos a una funcién ventricular
derecha comprometida y a una regurgitacion
tricuspidea significativa (10). Con respecto al
caso la paciente presentd sintomas comunes
como: disnea progresiva que se acompafia de
palpitaciones, dolor toracico atipico y astenia.

Para establecer el diagndstico de esta
afeccién, es imprescindible realizar una historia
clinica detallada que permita estimar el estado
funcional del identificar

paciente, asi como

las comorbilidades  concomitantes, como
insuficiencia cardiaca, taquiarritmias o embolia
paraddjica (11). Tras la sospecha de esta afeccion,
su confirmacion requiere la utilizacion de
procedimientos de diagndstico adicionales, como
la electrocardiografia, la radiografia de térax, el
ecocardiograma transtordcico y la resonancia

magnética cardiaca, de acuerdo al caso se
practicaron los exdmenes que sugiere la evidencia

disponible a excepcion de la resonancia magnética
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cardiaca (12).

Los hallazgos electrocardiograficos
predominantes en las personas diagnosticadas
con una anomalia de Ebstein suelen abarcar
un eje QRS caracterizado por una orientacion
inferior y hacia la derecha, ondas P elevadas
la auricula

atribuidas al agrandamiento de

derecha en un tercio de Ilos pacientes,
blogueo auriculoventricular

42%

de primer grado

en el de los casos, bloqueo atipico de
la rama del haz derecho en

el 60% de los

aproximadamente
casos, prolongacién del QRS
derivada de la activacién prolongada del
ventriculo derecho atrializado y la apariciéon de
arritmias como taquicardia supraventricular
paroxistica, fibrilacién auricular o taquicardia
ventricular en aproximadamente el 30% de
las personas afectadas (13). En relacién con el
caso el electrocardiograma reportd blogueo
completo de rama derecha fibrilacion auricular
y alteracion de la repolarizacién ventricular.

Este tipo de anomalias congénitas tienen

la capacidad de desencadenar arritmias

auriculares o ventriculares, encontrandose con
mayor frecuencia el sindrome de Wolff-Parkinson-
White y la fibrilacién auricular como en nuestro
paciente, lo que representa un grave riesgo por
compromiso hemodindamico, sincope y muerte
subita (14).

El ecocardiograma es la prueba diagnéstica,

que puede complementarse con una resonancia

/) 786
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magnética cardiaca para mejorar la visualizacién
de la valva posterior de la védlvula tricuspide y, por
lo tanto, conducir a una evaluacidn mas precisa de
las dimensiones y el rendimiento del ventriculo
derecho (15).

Los criterios ecocardiograficos utilizados
para identificar una anomalia de Ebstein abarcan
el desplazamiento apical observado en las
inserciones valvulares septal y posterior de la
vdlvula tricuspide, junto con el desplazamiento del
anillo tricuspide funcional en direccién anterior
y descendente, lo que lleva a la atrializacién del
ventriculo derecho. Ademads, cabe destacar que
la anomalia cardiaca predominante relacionada
con esta afeccidn en los pacientes recién nacidos
es la comunicacioén interauricular (16). En nuestro
caso, desde la perspectiva ecocardiogréfica
la paciente presenté sobrecarga de cdmaras
derechas, aumento del volumen atrial derecho,
discreta estenosis mitral, valvula tricuspide de
implantacion baja e importante reflujo tricuspideo
lo que a su vez generd una hipertension pulmonar
moderada, no obstante, en la paciente también
se practic6 un eco de abdomen en el cual se
reportd hepatopatia congestiva secundaria a una
falla cardiaca intrinseca atribuida a la anomalia de
Ebstein.

Es imperativo realizar un abordaje integral
del paciente tomando en consideracidén aspectos
como las

comorbilidades, examen fisico vy

examenes complementarios que permitan definir

787 s

un adecuado abordaje terapéutico, pudiendo ser
farmacoldgico con terapia expectante y vigilancia
periddica, lo cual podria ser recomendable en
aquellos pacientes asintomaticos (17). No obstante,
existe evidencia que sugiere un tratamiento
quirdrgico temprano antes de que el cuadro se
exacerbe y agrave el prondstico del paciente (18).
Con respecto a nuestro caso la paciente desarrolld
complicaciones como una insuficiencia cardiaca
congestiva, con una cardiomegalia grado IV por
radiografia de tdorax ademds de congestion
vascular a nivel pulmonar y hepatico.

Segun Singh et al. (5) el prondstico dependera
del grado de disfuncion que muestre el
ventriculo derecho y no solo eso sino también
del grado de desplazamiento valvular, en breve
los pacientes no intervenidos quirdrgicamente
mostrardn una supervivencia al afo que es del
86% y en aquellos con 20 afios de seguimiento es
del 41%, en el contexto de nuestra paciente, ella
presenta complicaciones marcadas atribuidas a la
anomalia de Ebstein, por tanto la opcién quirudrgica
se descarta y mas bien se recomienda un manejo
paliativo y farmacolégico basado en: diuréticos,
betabloqueantes, anticoagulantes y el vericiguat
que es un estimulador de la via del éxido nitrico
guanilato ciclasa soluble-GMPc, que contribuira
a evitar que caiga la fracccion de eyeccidon
ventricular izquierda que en el caso de la paciente

es de FEVI: 39% (19).
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Segun Gonzdlez et al. (20), en la insuficiencia
cardiaca con fraccion de eyeccion reducida (IC-
FEr) se ha evidenciado una disminuciéon en los
niveles de 6xido nitrico, guanilato ciclasa soluble
y monofosfato de guanosina ciclico (cGMP), lo
gque genera efectos adversos en los sistemas
miocardico, vascular y renal. En este contexto,
vericiguat ha demostrado ser una intervencién
terapéutica segura y eficaz, especialmente en
pacientes con IC-FEr que han presentado una
descompensacion reciente, grupo que representa
una alta frecuencia de  eventos en un corto
periodo.

La anomalia de Ebstein representa una
malformacion cardiaca con una tasa de incidencia
baja. En nuestro entorno particular, la deteccién
de esta patologia en pacientes adultos tiende
a ser insuficiente, identificAndose con frecuencia
como un descubrimiento no intencionado en la
mayoria de los casos.

La ecocardiografia se considera la modalidad
preferida para detectar la anomalia de Ebstein
debido a su capacidad para proporcionar
una confirmacién visual de la anomalia de la
valvula tricuspide, es fundamental tomar en
consideracion esta anomalia como parte del
diagnéstico diferencial en pacientes con deterioro
clinico que pone de manifiesto una franca

insuficiencia cardiaca congestiva.
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