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La anomalia de Ebstein es una cardiopatia poco frecuente (representa menos del 1% de las cardiopatias
congénitas) que se caracteriza por un amplio espectro de anomalias morfoldgicas y funcionales de la
valvula tricuspide vy del ventriculo derecho (VD).

ANATOMIA Y EMBRIOLOGIA

La anomalia de Ebstein de la valvula tricuspide se caracteriza por el desplazamiento apical de la base de
insercion de los velos septal y posterior de la valvula tricispide de mas de 20 mm é 8 mm/m2 con
respecto al anillo auriculoventricular. El desplazamiento de la insercidn de los velos es consecuencia de
un defecto en la delaminacion de la capa interna del miocardio durante el desarrollo embrioldgico. El velo
anterolateral se inserta normalmente en el anillo AV pero es generalmente redundante y elongado y
puede tener fenestraciones y cuerdas cortas y bandas musculares que lo sujetan a la pared libre del VD
restringiendo su movimiento. Estas alteraciones anatdmicas y funcionales de la valvula tricuspide causan
principalmente insuficiencia tricuspide y en algunos casos estenosis tricuspide.

El orificio efectivo de la valvula tricispide se encuentra situado en la unién del segmento de entrada y
segmento apical del VD y orientado hacia el tracto de salida del VD (TSVD). El lado derecho del corazén
queda dividido en 3 partes (figura 1): la auricula derecha (AD), la porcion atrializada del VD y el VD
funcional.
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Aunque el VD funcional se encuentra reducido a la porcion apical y al TSVD, éste esta habitualmente
dilatado para poder acomodar un volumen diastélico aumentado por la insuficiencia tricuspide, siendo en
ocasiones aneurismatico. Puede existir obstruccion en el TSVD por la presencia de inserciones
anormales del velo anterior o por un escaso desarrollo intrautero del TSVD debido a un flujo anterdgrado
reducido. La pared de la porcidn atrializada del VD esta adelgazada y dilatada lo cual puede interferir el
llenado ventricular durante la contraccién auricular. La AD suele estar dilatada. La mitad de los pacientes
presenta comunicacion interauricular (CIA) o foramen oval permeable (FOP) con cortocircuito derecha -
izquierda por la elevacion de presiones de AD que es responsable de la cianosis y embolismo paraddjico.

El ventriculo izquierdo (VI) puede presentar alteraciones en su geometria y funcion como consecuencia
del movimiento paraddjico del septo interventricular, existiendo una interdependencia en la funcion de
ambos ventriculos. El septo interventricular se encuentra desplazado hacia la izquierda por la sobrecarga
diastélica del VD. EI VI tiene un tamafio reducido con forma en platano y puede presentar alteraciones de



la funcion sistdlica y diastélica. Se han descrito casos de no compactacion de miocardio del VI asociado a
la enfermedad de Ebstein.

En la enfermedad de Ebstein pueden encontrarse otras anomalias congénitas asociadas como la
comunicacion interventricular, estenosis pulmonar, prolapso valvular mitral y coartacion de aorta. Un
tercio de los pacientes con doble discordancia (transposicion congénitamente corregida de las grandes
arterias) presentan anomalias en la valvula tricuspide tipo Ebstein pero esta no presenta elongacion del
velo anterolateral caracteristica de la anomalia de Ebstein. Un 25% de los pacientes tienen vias de
conduccion accesorias multiples que son causa de arritmias supraventriculares.

Las manifestaciones clinicas y el pronéstico dependen en gran medida de la edad de presentacion, del
grado de severidad anatdmica, de la insuficiencia de la valvula tricuspide, del tamafio y funcion
ventricular, de las arritmias y de la presencia de lesiones asociadas.

VALORACION ECOCARDIOGRAFICA BASAL

La ecocardiografia transtorécica es la técnica de eleccion para el diagndstico y valoracion inicial de la
anomalia de Ebstein. En un estudio ecocardiogréfico basal hay que valorar la morfologia valvular, grado
de insuficiencia y estenosis tricuspide, el tamafo y funcion del VD y VI, la presencia de CIA/FOP y
direccién del cortocircuito y otras anomalias asociadas.

Se considera que existe restriccion del movimiento de la valvula tricuspide cuando hay al menos 3
anclajes accesorios del velo a la pared ventricular, causando restriccion de la movilidad valvular. La
valvula tricuspide puede ser displasica, lo que se define como la presencia de engrosamiento valvular con
nddulos e irregularidades.

Los siguientes hallazgos ecocardiograficos se han relacionado con la capacidad funcional de los
pacientes con la anomalia de Ebstein: insuficiencia tricispide, presencia de anomalias asociadas, VD
atrializado grande/ VD funcional pequefo, dilatacion aneurismatica de VD, velo septal ausente y
desplazamiento e inserciones andémalas velo anterolateral. No se ha encontrado relacion entre los
sintomas y el grado de desplazamiento de la vélvula tricispide y la funcion del VD (cambio fraccional de
area).

La ecocardiografia también puede aportar informacion acerca del pronéstico . Se ha desarrollado un
grado ecocardiografico en el que se determina la relacion del area combinada de la AD y porcion
atrializada del VD con respecto al rea combinada del VD funcional, Al y VI medido en telediastole en el
plano de 4 camaras (figura 2). Se definen 4 grados ecocardiograficos (I: < 0.5, II: 0.5 to 0.99, III: 1 to 1.49,
IV: >1.5), con un peor prondstico a mayor grado de severidad.
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La ecocardiografia intraesofagica (ETE) permite la valoracion de la anomalia de Ebstein en caso de que
el estudio transtoracico porporcione imagenes de calidad subdptima. También es Util para valorar la
presencia de CIA/FOP.



En los ultimos afos se ha desarrollado la ecocardiografia 3D, que presenta imagenes de la superficie
valvular con las que se puede valorar de forma mas precisa la morfologia de los velos, las cuerdas y
musculos que los inmovilizan asi como la morfologia y funcion valvular del VD.zsq

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La enfermedad de Ebstein puede ser confundida con cardiopatias que causan insuficiencia tricuspide y
dilatacién primaria del VD como el prolapso de la vélvula tricuspide, cambios traumaticos de la valvula
tricuspide, endocarditis bacteriana y la displasia arritmogénica del VD. La valoracion del grado de
desplazamiento del velo septal, asi como el resto de caracteristicas morfologicas de la malformacion
ayudan a diferenciar la anomalia de Ebstein del resto de patologias.

VALORACION INMEDIATA PREPROCEDIMIENTO E INTRAPROCEDIMIENTO

La reparacion valvular es la técnica quirurgica preferible. La intervencion consiste en la reconstruccion de
una valvula monocuspide a partir del velo anterior, anuloplastia y en ocasiones plicatura de la porcion
atrializada del VD. Cuando la reparacién valvular no es posible se realiza un recambio valvular por una
prétesis bioldgica. La ecocardiografia transtoracica es util para determinar si la valvula presenta una
anatomia favorable para la reparacion valvular. Hay que valorar: 1) el tamafio y funcién del VD y VI, 2)
punto de insercion de velos septal e inferior, 3) grado de displasia valvular y 4) borde libre e inserciones
anoémalas del velo anterolateral

La presencia de un borde libre de velo anterolateral mévil y sin inserciones de cuerdas tendinosas
anormales es el principal determinante del resultado quirrgico. Un borde que esta adherido al miocardio
bien de forma directa 0 por musculos papilares no coaptara con el septo o con otro velo resultando en un
orificio regurgitante residual significativo.

En pacientes con disfuncion severa de VD y funcion de VI conservada o cuando el orificio funcional de la
valvula esta situado en la entrada del infundibulo 0 en el TSVD en vez de en el cuerpo del VD, el VD
funcional no es adecuado para soportar de forma exclusiva la circulacion pulmonar y hay que considerar
la realizacién de una anastomosis cavopulmonar bidireccional. En caso de disfuncion severa de VI 'y
sintomas de insuficiencia cardiaca habria que considerar la realizacion de trasplante cardiaco.

El ETE permite la monitorizacién intraoperatoria del resultado del procedimiento quirdrgico.
VALORACION EN SEGUIMIENTO Y POSTPROCEDIMIENTOS

Los pacientes con anomalia de Ebstein intervenidos precisan seguimiento de por vida para vigilar el
desarrollo de insuficiencia tricuspide, disfuncion valvular protésica y dilatacién y disfuncion de VD.
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