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RESUMEN

Introduccién: |la anomalia de Ebstein se caracteriza por la
implantacion baja de las valvas septal y posterior de la tricUspide; por
lo tanto, la auricula derecha es amplia y su ventriculo es pequefio.
Al ser una patologia bastante rara en nuestro medio se encuentra
subdiagnosticada y no recibe el tratamiento oportuno. Por ende,
la importancia de conocerla para no retrasar su manejo clinico
quirdrgico.

Caso clinico: paciente de 46 afos de edad, masculino, con
antecedente de hipoacusia congénita, presentd disnea (clase
funcional Ill) mas palpitaciones y dolor toracico atipico hace 1 afio
aproximadamente. Al examen fisico evidencié soplo holosistdlico
en foco tricuspideo y uso moderado de musculatura accesoria. Al
ecocardiograma transesofagico, se observo arritmia auricular mas
implante bajo de las valvas de la tricuspide y se inici¢ tratamiento
clinico mas ablacion del flutter. En la evolucion presentd mejoria de
la sintomatologia y dependiendo del deterioro de la clase funcional,
tratamiento quirdrgico.

Conclusiones: en el presente caso se ajustd tratamiento clinico
y ablacion del flutter de acuerdo a sintomatologia del paciente,
mostrando mejoria.

Palabras clave: anomalia de Ebstein, aleteo atrial, cardiopatias
congeénitas.
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ABSTRACT

Introduction: Ebstein'sanomalyis characterized
by low implantation of the septal and posterior
tricuspid leaflets; therefore, the right atrium
is wide and its ventricle is small. Being a
rather rare pathology in our environment, it
is underdiagnosed and does not receive the
appropriate treatment. Therefore, itis important
to know it to avoid a delay in its clinical surgical
management.

Clinical case: The patient is 46-year-old male,
with a history of congenital hearing loss,
who presented dyspnea (functional class
1) plus palpitations and atypical chest pain
approximately 1 year ago. In the physical
examination, he revealed a holosystolic
murmur in the tricuspid focus and moderate
use of accessory muscles. A transesophageal
echocardiogram revealed atrial arrhythmia plus
implantation of the tricuspid leaflets and it was
started a clinical treatment plus flutter ablation.
In the evolution he presented improvement
of the symptoms and depending on the
deterioration of the functional class, surgical
treatment.

Conclusions: in this case, clinical treatment
and flutter ablation were adjusted according to
the patient's symptoms, showing improvement.

Key words: Ebstein anomaly, atrial flutter,
congenital heart disease.

INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein se trata de una
cardiopatia congénita con desplazamiento
apical del anillo tricuspideo siendo su
incidencia de 1 por cada 20000 recién nacidos
vivos [1]. La particularidad de ésta patologia
es que las valvas de la tricuspide no se unen
normalmente y se encuentran desplazadas
hacia abajo en la cavidad ventricular derecha
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[2]. Ademas, la misma se relaciona con una
comunicacion interauricular en un 70% de los
casos y continla en frecuencia la estenosis
pulmonar y la atresia pulmonar [3]. También,
el 25% de los casos se asocia a vias de
conduccioén accesorias [4]. En recién nacidos
sintomaticos, menos del 50% sobreviven a los
5 aflos y aquellos diagnosticados en la adultez
tienen buen prondstico pos quirurgico [1,4].

La malformacion de Ebstein esta definida
por: a) condicion de la valvula tricuspide; b)
compromiso funcional del ventriculo derecho
(VD), dependiente de la "porcion auriculizada’,
y ¢) ritmo auricular [3]. Por lo tanto, la
ecocardiografia determina un diagndéstico
preciso para decisiones terapéuticas Yy
pronostico en la enfermedad de Ebstein
[5]. En ésta generalmente se visualiza un
desplazamiento apical delas valvas tricuspides:
septal y posterior, que superan los 8 mm con
relacion a la implantacion de la valvula mitral
en el adulto [6].

Actualmente, la ecocardiografiay la resonancia
magnética (RM) cardiaca son claves para
calcular el momento y el tipo de cirugia. La RM
brinda una excelente cuantificacion del tamafio
y la funcién del ventriculo derecho [7]. En
tanto, que el cateterismo cardiaco se lo realiza
cuando se considere cirugia [8].

Las recomendaciones para cirugia son:
deterioro de clase funcional segun la escala de
New York Heart Association (NYHA), cianosis,
cardiomegalia y dilatacion progresiva del
ventriculo derecho [4]; sin embargo, se sugiere
una intervencion quirdrgica antes del desarrollo
de enfermedad severa [7]. La ablacion con
catéter en arritmias auriculares en pacientes
con enfermedad de Ebstein tendria un resultado
favorable con un perfil de recurrencia vy
seguridad aceptable [9]. En cambio, la ablacién
quirdrgica del flutter auricular es efectiva en
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pacientes que seran sometidos a cirugia por
anomalia de Ebstein y que no son susceptibles
de tratamiento percutaneo [10, 4].

REPORTE DEL CASO

Pacientemasculinode 46 afios de edad, casado,
de etnia mestiza, procedente y residente
de Riobamba. Refiere desde edad escolar
presentar disnea de grandes esfuerzos sin otra
sintomatologia, hace un afio aproximadamente
la misma se exacerba a medianos esfuerzos
acompafiada de palpitaciones mas dolor
toracico atipico y astenia. No refiere consumo
de alcohol ni tabaco, cuenta con antecedente
de hipoacusia congénita e insuficiencia
tricuspide.

Hallazgos clinicos: al examen fisico, tension
arterial: 130/60, saturacion de oxigeno: 90% con
fraccion inspirada de oxigeno: 21, frecuencia
cardiaca: 90-120, frecuencia respiratoria:
22. Corazoén: ruidos cardiacos arritmicos,
soplo holosistdlico en foco tricuspideo de
intensidad de 3/6 en escala de Levine. Campos
pulmonares: uso moderado de musculatura
accesoria.

Examenes complementarios: a) Radiografia
de torax: cardiomegalia estadio Ill (ver Imagen
N° 1), b) Electrocardiograma: flutter auricular,
conduccion 3:1, ¢) Ecocardiograma: fraccion
de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI):
62%. Dilatacion de auricula derecha (AD) por
implantacion apical de valvula tricuspide
12mm con relacién al implante de valvula
mitral, presentd reflujo severo (ver Imagen
N° 2); d) Cateterismo Cardiaco: insuficiencia
tricuspidea severa. Presion sistolica de arteria
pulmonar: 20 mmHg.

Imagen N° 1
Radiografia de torax

Proyeccion  posteroanterior. Se  observa

cardiomegalia grado Il

Imagen N° 2
Ecocardiograma tras esofagico

Se observa la implantacion andmala baja de la
valvula tricuspide en el ventriculo derecho (VD),
lo cual produce un aumento del diametro de la
auricula derecha (AD) a expensas del VD.

Esta patologia al tratarse de una enfermedad
congénita cardiaca de valvula tricuspide,
debe realizarse el diagnostico diferencial
principalmente con la displasia y atresia
de la valvula tricuspide. En éste contexto,
los presentes diagnosticos diferenciales
no encajan con el cuadro del paciente, ya
que se trata de un adulto que hasta hace
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poco presentd una buena clase funcional.
Generalmente, las patologias mencionadas
muestran un cuadro de presentacion precoz;
en cambio, en la anomalia de Ebstein, el inicio
de su presentacion dependera del grado de
disfuncion de la valvula tricuspide.

En los pacientes que presentan la enfermedad
de forma moderada o asintomaticos, tienen
en general pronostico bueno ya que el estilo y
esperanza de vida es normal. Lo cual coincide
con el presente caso pues se trata de una
variante moderada (Clasificacion de Carpentier
B) en cuanto a la presentacion clinica porque
fue hasta hace poco que desarrolld ésta
sintomatologia.

La intervencion terapéutica incluyd amiodarona
200mg VO BID, carvedilol 6.25mg VO BID,
furosemida 40mg VO QD, espironolactona
25mg VO QD vy posteriormente se realizd
ablacion de flutter auricular sin complicaciones,
cuya conclusion diagnostica fue en territorio
supra ventricular, presencia de flutter auricular,
ablacion de flutter auricular. Conduccion
auricular ventricular alterada vy territorio
ventricular con estabilidad eléctrica ventricular
con estabilidad eléctrica ventricular.

Seguimiento: en el presente caso las
manifestaciones clinicas (disnea de medianos
esfuerzos, palpitaciones acompanado de dolor
tordcico atipico y astenia) se debid al flutter
auricular; por lo tanto, realizara ablacion con
catéter, valorar evolucion clinica y dependiente
de ésta se planteara a tratamiento quirudrgico,
basandonos en el deterioro dela clase funcional
como indicacion para plastia o cambio
de la valvula tricuspide. Como problemas
coexistentes durante la evaluacion al paciente,
hubo dificultad en la comunicacion debido a la
hipoacusia congénita que presentaba; por lo
mismo, se realizo la evaluacion con ayuda de
un traductor de sefias.
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DISCUSION

La anomalia de Ebstein es de baja incidencia
y por lo tanto rara [1]. Existe un porcentaje
pequefo de pacientes que son diagnosticados
en edad adulta por complicaciones. Hay
una alta morbilidad de ésta enfermedad en
edades tempranas. Por lo tanto, es primordial
un diagnostico precoz para un tratamiento
oportuno, ya que al ser una patologia
subdiagnosticada y no recibir la atencion
necesaria presentara un peor pronostico.

A ésta patologia se la asocia a trastornos de la
conduccion cardiacay a la existencia de CIA, en
lamayoriadelos casosenun25% [4]. Asimismo,
su forma de presentacion con insercion baja de
las valvas de la tricuspide produce disfuncion
de la misma y causara insuficiencia cardiaca
a expensas de las camaras derechas. La
ecocardiografia transtoracica, transesofagico
y actualmente RM cardiaca son las técnicas
de imagen primordiales para determinar la
enfermedad de forma precisa.

En estos pacientes es importante individualizar
cada caso con sus respectivas enfermedades
concomitantes o antecedentes, para asi definir
entre tratamiento clinico, electrofisiolégico,
hemodinamico y/o quirdrgico. Por otra parte,
segun la literatura se sugiere que la cirugia sea
temprana, antes que empeore el cuadro clinico
[7]. Sin embargo, se deberia considerar un
tratamiento integral clinico- quirdrgico para el
bienestar del paciente; porlotanto, dependiendo
del caso habra una respuesta favorable al
ajuste terapéutico, ablacion por catéter, cierre
percutaneo del CIA y/o tratamiento quirurgico.

Es asi que, la ablacion con catéter en arritmias
auriculares como en el caso de nuestro
paciente tiene un resultado favorable con un
perfil de recurrencia y seguridad aceptables
[9]. No asi, la ablacion quirdrgica del flutter
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auricular es efectiva en pacientes que seran
sometidos a cirugia por no ser susceptibles
a tratamiento percutaneo [10, 4]. Cabe indicar
gue en si el cateterismo cardiaco en pacientes
con enfermedad de Ebstein denota un riesgo
por el progreso de arritmias desencadenando
consecuencias graves [11] y aun mas en el
caso expuesto por el antecedente.

Entonces al combinar tratamiento clinico y
ablacion por catéter, la clase funcional del
paciente mejord (CF 1l), las palpitaciones
desaparecieron y el dolor toracico atipico es
infrecuente. Se corrobord que la mencionada
sintomatologia era secundaria al flutter
auricular y no directamente a su patologia de
base; asi mismo, se encuentra categorizado
el caso segun la clasificacion de Carpentier en
tipo B [12]. No obstante, es necesario realizar
el seguimiento del paciente y en caso de
deterioro funcional, se optara por el tratamiento
quirurgico. Conjuntamente comparando con
otro tipo de alteraciones congénitas cabe
indicar que la técnica ablacion con catéter
puede resultar complicada por los defectos
anatomicos y las alteraciones del sistema
de conduccion. También siendo importante
mencionar que por este tipo de situaciones
la ablacion por catéter puede incluso resultar
fallida y necesitar de ablacion quirdrgica
[13]. Por lo tanto, es fundamental realizar el
respectivo seguimiento al caso estudiado.

Ademads; se han elaborado otros tipos de
estudios, donde la ablacion con catéter de las
arritmias producidas por la malformacion de
Ebstein constituyen un tratamiento significativo
yasuvezlograestablecerlaindicacion primaria
de tratamiento quirurgico [14].

CONCLUSION

La anomalia congénita de Ebstein es una
enfermedad valvular subdiagnosticada, con

manifestaciones cardiacas que deterioran
la capacidad funcional y en muchos casos
no recibe el tratamiento, siendo importante
reconocerla oportunamente.

PERSPECTIVA DEL PACIENTE

Refiere mejoria en cuanto a su sintomatologia
con tratamiento combinado efectuado.

ABREVIATURAS

CIA: Comunicacion inter auricular.

FEVI: fraccién de eyeccion del ventriculo
izquierdo.

NYHA: New York Heart Association.

VD: Ventriculo derecho.

VI: Ventriculo izquierdo.

AD: Atrio derecho.

VO: Via oral.

QD: 1 vez por dia.

BID: 2 veces por dia.

ASPECTOS BIOETICOS

El presente estudio se efectué bajo total
confidencialidad de datos personales del
paciente y con el respectivo consentimiento
informado.
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