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PRESENTACION DE CASO

Anomalia de Ebstein en un recién nacido con diagnéstico prenatal
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RESUMEN

La anomalia de Ebstein engloba un amplio espectro de anomalias, caracterizado por diferentes grados de
desplazamiento y adherencia de la valva displasica septal y posterior de la tricispide hacia la cavidad del
ventriculo derecho. Como consecuencia, aparece insuficiencia triclspide, fallo ventricular derecho y cianosis.
Se presenta el caso de un recién nacido, producto de un parto distécico por cesarea, debido a pérdida del
bienestar fetal, con Apgar 8/9, peso 3650 gramos, diagndstico prenatal de una enfermedad de Ebstein con
seguimiento por genética provincial y el grupo nacional de genética. Nace con cianosis distal y peribucal, que
va mejorando con el paso de las horas, y un soplo sistélico GlI/VI, se valora por cardiopediatria y se constata
una insuficiencia tricuspidea funcional, hipertensién pulmonar propia de la edad y un ductus en vias de cierre,
en las valoraciones posteriores se encuentra mejoria clinica evidente con desaparicién del soplo. Evoluciona
de forma favorable con desaparicion de la cianosis distal y se egresa asintomatico con seguimiento por
cardiopediatria.

Palabras clave: ANOMALIA DE EBSTEIN; INSUFICIENCIA TRICUSPIDE; FALLO VENTRICULAR.

Descriptores: ANOMALIA DE EBSTEIN; INSUFICIENCIA DE LA VALVULA TRICUSPIDE; DISFUNCION
VENTRICULAR.

SUMMARY

Ebstein's anomaly encompasses a wide spectrum of abnormalities, characterized by different degrees of
displacement and adhesion of the septal and posterior dysplastic valve of the tricuspid to the right ventricle
cavity. As a consequence, tricuspid insufficiency, right ventricular failure and cyanosis appear. This study
presents the case of a newborn from a cesarean delivery due to dystocia caused by loss of fetal well-being,
with Apgar 8/9, weight 3650 grams and a prenatal diagnosis of Ebstein's disease followed by the provincial
genetic department and the national group of genetics. It was born with distal and peribucal cyanosis that
was improving as the hours went by and a Gll / VI systolic heart murmur. The patient was assessed by cardio-
pediatrics and a functional tricuspid insufficiency was determined, with pulmonary hypertension common of
the age and a ductus in closing ways. In subsequent assessments evident clinical improvement was found
with disappearance of the heart murmur. The patient progressed favorably with the disappearance of the
distal cyanosis and was discharged asymptomatically with follow-ups by cardio-pediatrics.
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INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein fue descrita en 1866 por el
médico prusiano Wilhelm Ebstein. Se caracteriza por
diversos grados de desplazamiento y adosamiento
inferior de las valvas septal y posterior de la
tricispide, asi como displasia de todo el aparato
valvular y del ventriculo derecho. La presentacion de
esta malformacién en recién nacidos y nifos
pequefios tiene reportadas tasa de mortalidad de 75
a 80 % sin tratamiento quirdrgico. Ademds, los
recién nacidos con insuficiencia tricuspidea grave
gue cursan asintomaticos en los primeros meses,
tienen una mortalidad en la infancia de 45 a 47 %.
(1, 2) La anomalia de Ebstein de la véalvula triclUspide
representa menos del 1 % de todas Ilas
malformaciones congénitas del corazén. (2) Parte del
ventriculo derecho se introduce en la auricula
derecha atrializdndose, con afectacién de la funcién
ventricular derecha. Existe crecimiento de la auricula
derecha y habitualmente una comunicacién
interauricular (CIA), que favorece un shunt derecha-
izquierda. Como consecuencia de todo ello, aparece
insuficiencia tricuspidea, fallo ventricular derecho y
cianosis. A menudo cursa con arritmias en el
adolescente y el adulto. (2, 3)

La incidencia de la anomalia de Ebstein es rara y
viene a representar un caso por cada 20000 recién
nacidos vivos, o un 0,3 % de todas las cardiopatias
congénitas. La presentacién en vida fetal ha
demostrado que, en estudio rutinario por ecografia a
las 18-20 semanas de gestacién, puede apreciarse
dilatacién auricular derecha. La aparicién de hidrops
secundario al fallo masivo tricuspidea conllevara a la
muerte fetal en un porcentaje elevado de casos. La
presencia de taquiarritmia fetal puede ser Ia
manifestacién inicial, a partir de la cual se detecta la
anomalia de Ebstein. (3, 4)

La expresidn clinica puede ser muy variable. Existe
una forma neonatal grave con cianosis grave,
acidosis metabdlica e insuficiencia cardiaca
congestiva en el contexto de regurgitaciéon severa de
la valvula tricispide e hipertensién vascular
pulmonar. Aparece cardiomegalia radioldgica. El
tratamiento debe dirigirse a disminuir la presién en
el ventriculo derecho y reducir el grado de cianosis.
Se utilizan prostaglandinas para mantener el ductus
abierto hasta que mejore la presién pulmonar y en el
ventriculo derecho. La cianosis mejora en funcién de
la caida de las resistencias vasculares pulmonares
(RVP). Requiere cirugia neonatal en los primeros 10-
15 dias. La mortalidad es muy alta, esta forma se
asocia hasta en un 50 % con defectos cardiacos,
habitualmente estenosis o atresia pulmonar. Hay
otra forma neonatal que cursa regurgitacién
tricuspidea ligera, con cianosis transitoria que
mejora con la caida de las RVP y presenta mejor
prondstico. (5, 6)

La forma de presentacién en el lactante y el nifio
mayor es la insuficiencia cardiaca. El riesgo de
mortalidad es méas bajo que en el periodo neonatal.
En casi un 20 % de los casos se asocia a otras
lesiones estructurales cardiacas. Otras formas

posibles de presentacion pueden ser la cianosis,
palpitaciones secundarias a taquiarritmia por vias
accesorias en el contexto de sindrome de Wolff-
Parkinson-White (WPW) o, incluso, la presencia de
soplo sistélico a la exploracién inicial. Puede haber
desdoblamiento del segundo ruido y aparicién de un
tercer y cuarto ruido. (5-9)

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido, producto de un parto distécico por
cesdrea a las 38,6 semanas, por pérdida del
bienestar fetal, con Apgar 8/9, tiempo de rotura de
las membranas al nacer, peso 3650 gramos,
diagnéstico prenatal de una enfermedad de Ebstein
con seguimiento por genética provincial y el grupo
nacional de genética. Nace con cianosis distal y
peribucal, que va mejorando con el paso de las horas
y un soplo sistélico Gll/VI, se valora por
cardiopediatria y se constata una insuficiencia
tricuspidea funcional, hipertensién pulmonar propia
de la edad y un ductus en vias de cierre, en las
valoraciones posteriores se encuentra mejoria clinica
evidente con desapariciéon del soplo. Al 5to dia de
vida se valora nuevamente por cardiopediatria,
donde se observa auricula derecha grande, valvula
tricuspidea insertada apicalmente en el ventriculo

derecho, reduccién del tamafo del ventriculo
derecho, insuficiencia tricuspidea moderada a
severa. Clinicamente se observa recién nacido

asintomatico, coloracién rosada sin dificultad

respiratoria.
Examenes complementarios

Ecocardiograma: en la vista apical de 4 cadmaras se
observa la deformacién de la vélvula tricispide que
imposibilita una correcta coaptacién, y una
regurgitacién tricispide severa (imagen 1), lo que
provocd un aumento de las presiones pulmonares.

Ademads, se observd crecimiento de la auricula
derecha (imagen 2).
IMAGEN 1. Ecocardiograma, se observa

insuficiencia tricuspide
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IMAGEN 2. Ecocardiograma, crecimiento de la
auricula derecha
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Evoluciona de forma favorable con desaparicién de la
cianosis distal y se egresa asintomatico con
seguimiento por cardiopediatria.

DISCUSION

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia rara,
reportada en la literatura con una incidencia menor
de 1 % de las malformaciones cardiacas. (1-3)
Conocida por su gravedad en cuanto a la edad de su
presentaciéon, desde vida intrauterina, donde el
riesgo reportado de 87,5 % es casi similar al periodo
neonatal, de 75-80 %, en casos de esta anomalia sin
tratamiento quirdrgico. En este caso el diagndstico
prenatal se realizé y al nacer no presenté una forma
grave de la anomalia. (3-5, 9) Segun la literatura, las
consecuencias fisiolégicas de la anomalia de Ebstein
estan determinadas por las condiciones de la valvula
tricispide, el compromiso funcional del ventriculo
derecho, que, a su vez, depende del tamafio de la
“porciéon auriculizada” y el ritmo auricular. Las
manifestaciones clinicas varian en gravedad desde
casos leves, practicamente asintomaticos, hasta muy
graves, que se expresan desde etapa fetal o
neonatal con cianosis y fallo cardiaco. (2-4) En este
caso se establecio el diagnéstico de cardiopatia fetal,
al encontrar auricula derecha grande, reduccién del
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Actualmente este paciente se encuentra estable, en
su domicilio, con seguimiento por cardiopediatria.
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