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Tratamiento quirurgico de la enfermedad de Ebstein.
Filiberto Villanueva Rustrian,* Guillermo Careaga Reyna,** Rubén Argiero Sdnchez***
RESUMEN ABSTRACT

Objetivo: determinar el tipo de manejo quirudrgico realizado
para el tratamiento de los pacientes con enfermedad de Ebstein
en un centro cardioldgico de tercer nivel de atencion. Material
y métodos: se revisé el expediente clinico de los pacientes con
enfermedad de Ebstein tratados en la Divisién de Cirugia Car-
diotoracica de nuestro hospital entre enero de 1997 y diciembre
del 2001, con el fin de obtener edad, sexo, sintomatologia y clase
funcional al ingreso, método de gabinete utilizado para el diag-
nostico, cardiopatia concomitante, técnica quirdrgica utilizada,
dias de estancia en terapia intensiva posquirurgica, complicacio-
nes, estancia intrahospitalaria total y causas de muerte en caso
de existir la misma. Resultados: se incluyeron 8 pacientes, con
una edad promedio de 13.3 afios, con relacion hombre mujer de
1:1. El sintoma presente en todos los pacientes fue la disnea pro-
gresiva. El ecocardiograma se utilizé en todos los casos para la
realizar el diagnéstico y seguimiento. La clase funcional 111
preoperatoria predomind. La comunicacion interauricular fue la
cardiopatia concomitante mas frecuente. La correccién quirdargi-
ca que se emple6 con mas frecuencia en nuestro servicio es la
plastia tricuspidea de acuerdo a las circunstancias quirdrgicas.
El promedio de estancia en la terapia posquirargica fue de 4.8
dias. El flutter auricular es la complicacién posoperatoria mas
frecuente en estos pacientes. El promedio de estancia total en el
hospital es de 17.3 dias. Hubo una muerte causada por arritmia
refractaria. Conclusiones: el tratamiento quirdrgico conserva-
dor es la mejor opcion terapéutica para esta patologia. Las plas-
tias utilizadas en esta variedad de terapéutica han dado buen re-
sultado en este centro hospitalario.

Palabras clave: Ebstein, plastia valvular, valvula tricispide.
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Objective: To determine the type of surgical handling carried
out for the treatment of the patients with Ebstein”s disease in a
cardiologic center of third level of attention. Material and
methods: The clinical file of the patients was revised with
Ebstein”s disease tried in the division of cardiothoracic surgery
of our hospital between January of 1997 and December of the
2001, with the purpose of obtaining age, sex, symptoms and func-
tional class to the entrance, cabinet method used for the diagno-
sis, concomitant heart disease, surgical technique employed,
length of stay in intensive care unit, complications, in-hospital
stay and causes of death in the event of existing the same one. Re-
sults: Eight patients were included, with an age 13.3 year-old
average, with relationship man woman of 1:1. The present symp-
tom in all the patients was the progressive dyspnea. The echocar-
diogram was used in all the cases for carrying out the I diagnose
and pursuit. The class functional 111 preoperatory prevailed. The
atrial septal defect was the most frequent concomitant cardiopa-
thy. The surgical correction that was used with more frequency in
our service is the tricuspid valve reconstruction according to the
surgical circumstances. The stay average in the unit intensive
care was of 4.8 days. The flutter headphone is the most frequent
postoperative complication in these patients. The average of total
stay in the hospital is of 17.3 days. There was 1 death caused by
refractory arrhythmia. Conclusions: The treatment surgical
conservative is the best therapeutic option for this pathology. The
tricuspid valve reconstruction used in this therapy variety has
given good result in this Hospital Center.

Key words: Ebstein”s disease, valve reconstruction, tricuspid
valve.

ANTECEDENTES

La enfermedad de Ebstein es una malformacién
congénita del corazén, que se caracteriza por un
desplazamiento descendente de la valvula tricaspide
en el ventriculo derecho debido a la insercion an6-
mala de sus valvas, la cual puede ser de diversos
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grados. En 1866, Wilhelm Ebstein lo reporté por pri-
mera vez como hallazgo de autopsia en un paciente
de 19 afios que presentaba disnea y palpitaciones
desde la infancia.l

El tejido de la valvula trictspide es displasico y
una porcién de las valvas septal e inferior se adhie-
ren a la pared ventricular derecha ligeramente afue-
ra de la union atrioventricular. Debido al orificio tri-
cuspideo anormalmente situado, una porcién del
ventriculo derecho entre el anillo atrioventricular y
el origen de la valvula se continda con la camara del
atrio derecho. Este segmento proximal es “la parte
atrializada del ventriculo”, y distalmente, existe la
camara ventricular funcionalmente pequefia. El
grado de deterioro de funcion ventricular derecha
depende principalmente del tamafio de la porcion
atrializada del ventriculo derecho y de la magnitud
de regurgitacion de la valvula trictspide.2

La sintomatologia que presentan estos enfermos
es variable, si la valvula triclspide esta severamente
deformada, pueden ocurrir insuficiencia cardiaca
neonatal o incluso hydrops fetal y muerte intraute-
rina.2 Los pacientes con una véalvula trictspide lige-
ramente deformada pueden seguir estando libres de
sintomas hasta la madurez. Las manifestaciones
usuales en la infancia son cianosis, un murmullo
cardiaco, e insuficiencia cardiaca congestiva severa.
Aproximadamente 25 por ciento de pacientes sufre
episodios de taquicardia auricular paroxistica.*

El ecocardiograma demuestra un aumento en la
dimensién ventricular derecha, movimientos para-
dojicos del tabique interventricular y una velocidad
del cierre anormal de la valvula tricuspide. El diag-
nostico especifico requiere, normalmente de una vis-
ta de cuatro camaras apical.®

El tratamiento quirdrgico de estos pacientes, es
un aspecto que continda adn en controversia.

Durante la evolucién de la cirugia correctiva, las
opciones se han centrado en el reemplazo de la val-
vula anormal con prétesis o en la plicatura y anulo-
plastia del aparato valvular tricuspideo, o bien la
combinacion de ambos.® El objetivo de estas ciru-
gias, es la correccién de la disfuncion tricuspidea y
la plicacion de la porcidn atrializada del ventriculo
derecho.’

MATERIAL Y METODOS

Revisamos los expedientes clinicos de los pacientes
tratados quirurgicamente por enfermedad de Ebstein
en nuestro centro hospitalario en un periodo com-
prendido entre el primero de enero de 1997 y el 31 de
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diciembre de 2002, con el objeto de determinar el tipo
de manejo quirdrgico realizado para el tratamiento
de los pacientes con enfermedad de Ebstein para con
esto, evaluar el beneficio y pronéstico del manejo.
Para lo anterior, se obtuvieron de los expedientes
clinicos datos correspondientes a sus edades, sexo,
sintomatologia al ingreso, clase funcional al ingreso,
método de gabinete utilizado para el diagnéstico,
cardiopatia concomitante, técnica quirargica utili-
zada, dias de estancia en terapia posquirdrgica
(TPQ), complicaciones, estancia intrahospitalaria
total y causas de muerte en caso de existir la misma.
Los criterios utilizados para inclusién fueron: pa-
cientes del sexo masculino o femenino, pacientes de
cualquier edad, pacientes con el diagnéstico de en-
fermedad de Ebstein en los que se haya determina-
do el tratamiento quirdrgico en sesiéon medicoqui-
rargica del hospital, paciente con tratamiento qui-
rargico electivo o de urgencia y pacientes con o sin
enfermedades cardiacas o sistémicas concomitantes.
No se incluyeron pacientes enviados de otras uni-
dades médicas ya tratados en éstas y pacientes con
intervencion cardiaca previa por cualquier causa.
Como criterio de exclusién el paradmetro fue de pa-
cientes con expedientes clinicos incompletos.
Para el andlisis de los datos se utiliz6 estadistica
descriptiva para andlisis univariado.

RESULTADOS

Se analizaron expedientes de 9 pacientes manejados
en este servicio para correccion quirdrgica de enfer-
medad de Ebstein. Se excluyé a una paciente debido
a que no se obtuvo la informacion completa.

La edad promedio de los restantes ocho pacientes,
fue de 13.3 afios con un rango de edad entre los 2 y
los 22 afos. Del total de pacientes, cuatro fueron del
sexo masculino y cuatro del femenino. Cuatro pa-
cientes fueron adultos y cuatro nifos.

La sintomatologia de ingreso de los ocho pacien-
tes tuvo como caracteristica principal la disnea de
esfuerzo, la cual fue progresiva en todos los casos,
presentandose ésta como Unico sintoma en 4 pacien-
tes. Sin embargo, en un paciente se presenta icteri-
cia como consecuencia de insuficiencia cardiaca con-
gestiva, ademas de ingresar a urgencias con flutter
auricular. Otro paciente se presentd totalmente
asintomatico, acudiendo a esta unidad para estudio
de soplo cardiaco.

La clase funcional al ingreso fue de IV en un pa-
ciente (12.5%), 11l en 3 pacientes (37.5%), Il en 3
pacientes (37.5%) y | en un paciente (12.5%).
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El método diagnéstico utilizado en todos los pa-
cientes fue el ecocardiograma Doppler transtoracico
y transesoféagico. Sélo en un paciente fue necesario
realizar cateterismo cardiaco. Es importante men-
cionar que en las mediciones realizadas se obtuvo
un porcentaje de porcidn atrializada del ventriculo
derecho con rangos entre el 42 y el 79%.

La cardiopatia concomitante que se presenté
con mayor frecuencia fue la comunicacidén inte-
rauricular tipo ostium secundum en 4 pacientes
(50%). EI resto de los pacientes no presentd nin-
guna alteracion.

Respecto a la técnica utilizada en nuestro servicio
encontramos variedad de procedimientos, siendo los
gue mas se realizan la plastia tricuspidea en 3 pa-
cientes (37.5%) al igual que el procedimiento de Da-
nielson en igual namero y porcentaje. Unicamente
se realizé una sustituciéon valvular tricuspidea con
valvula mecénica (12.5%), al igual que un procedi-
miento de derivacién cavopulmonar tipo Fontan mo-
dificada con remodelaciéon de auricula (12.5%), el
cual se realiza como Unica opcidn terapéutica posi-
ble (Cuadro 1).

Los dias de estancia en terapia intensiva posqui-
rargica (TPQ), fueron en promedio de 4.8 dias, con
un rango entre 1y 10 dias. EI promedio de estancia
intrahospitalaria total fue de 17.3 dias, con un ran-
go entre 1 y 50 dias.

Las complicaciones posquirdrgicas fueron flutter
auricular en 4 pacientes (50%), otorgandose a dos de
ellos cardioversién por deterioro hemodindmica. En
un paciente (12.5%) se presentd derrame pleural de-
recho y en el mismo porcentaje y nidmero se presen-
t6 desequilibrio acido-base.

Hubo una defuncién en los pacientes de nuestra
serie a causa de arritmia refractaria a tratamiento y
choque cardiogénico. La paciente presentaba una

Cuadro I. Caracteristicas de los pacientes con enfermedad de Ebstein.

cardiomegalia GIV con crecimiento muy severo de la
auricula derecha.

El seguimiento realizado entre la fecha de diag-
nostico y el posoperatorio fue de 3 afios, progresan-
do en todos los casos a clase funcional I.

DISCUSION

La anomalia de Ebstein puede ser compatible con
una vida relativamente larga y activa en la mayoria
de los pacientes que sobreviven a la tercera década.
En nuestra serie, ninguno de los pacientes adultos
presentd complicaciones mortales.

La enfermedad de Ebstein muestra diferentes va-
riedades anatémicas. EI manejo dependera de la se-
veridad anatomica de la lesion, correlaciondndola
con las manifestaciones clinicas.

La severidad de sintomas también depende de la
presencia o ausencia de malformaciones asociadas.
Una comunicacion interatrial esta presente en mas
de la mitad de los casos. Otro defecto asociado a esta
anomalia es la estenosis pulmonar o atresia. La le-
sion de Ebstein también se observa en asociacion
con la transposicién corregida de grandes vasos en
la que la valvula trictspide esta a la izquierda del
orificio del atrioventricular izquierdo.

La magnitud de regurgitacion trictspide en el neo-
nato se refuerza porque la resistencia vascular pulmo-
nar es normalmente alta en etapas tempranas de la
vida. En los recién nacidos, la enfermedad de Ebstein
y la regurgitacion tricuspidea severa deben distinguir-
se por ecocardiografia bidimensional con Doppler de
aquéllos con atresia pulmonar y la presencia de resis-
tencia vascular pulmonar perinatal elevada.? Mas alla
de la infancia el ataque de sintomas es insidioso; los
sintomas mas frecuentes en las otras décadas de la
vida son la disnea de esfuerzo, la fatiga, y la cianosis.

Caso Edad (afios) Sexo CF al ingreso Técnica quirdrgica CF al egreso
1 2 M Il Danielson |

2 8 F 1l Fontan |

3 8 F Y Plastia tricuspidea Defuncién
4 17 F Il Danielson |

5 19 F I Sustitucion valvular I

6 20 M I Plastia tricuspidea I

7 21 M I Plastia tricuspidea I

8 22 M Il Danielson I

M = masculino, F = femenino, CF = clase funcional.
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Los estudios radiol6gicos normalmente demues-
tran un atrio derecho agrandado, un ventriculo de-
recho pequefio, y una arteria pulmonar con las pul-
saciones reducidas; la vascularidad pulmonar puede
reducirse si esta presente alguna derivaciéon dere-
cha-izquierda grande.

Los estudios invasivos raramente son necesarios.
Los resultados hemodinamicos dependen del grado
de regurgitacién tricUspide. La angiocardiografia
ventricular selectivo derecho muestra la posicion de
la valvula tricuspide cambiada de sitio, el tamafio
del ventriculo derecho, y la configuracién de la por-
cion de salida del ventriculo derecho.?

Diversas investigaciones, sugieren que la exposi-
cién materna al carbonato de litio (usado para el
manejo de las psicosis maniaco-depresivas) en el pri-
mer trimestre del embarazo, esta asociado con un
riesgo elevado de presentar la patologia.0

En 1972, Danielson desarrollé una reparacién
gue consistia en la plicacién de la pared libre del
ventriculo derecho de la porcion atrializada, anulo-
plastia tricuspidea posterior y reduccion de la auri-
cula derecha. La reparacion se basa en la construc-
cién de una valvula monocuspide con el uso de la
valva anterior, la cual es usualmente més larga y
menos afectada en esta patologia. No todos los pa-
cientes son candidatos a este procedimiento.11

Segun Carpentier, este tipo de técnicas tiene cier-
tas limitaciones: 1) estas técnicas no son aplicables
a todos los pacientes debido a las variedades anat6-
micas; 2) el reemplazo valvular biolégico o mecanico
esta asociado a embolismo o falla valvular y 3) las
arritmias son persistentes en mas casos.

La anatomia quirdrgica de la enfermedad de Ebs-
tein tiene 5 caracteristicas principales: 1) desplaza-
miento inferior de las valvas septal y posterior hacia
el ventriculo derecho, 2) malformacion de la valva
anterior normalmente insertada en el anillo tricus-
pideo pero mas larga de lo habitual, con varios gra-
dos de obliteracion de espacios intercordales y adhe-
rencia a la pared ventricular; 3) porcion atrializada
del ventriculo derecho entre el anillo tricuspideo y la
insercion de la valva posterior y septal; 4) ensancha-
miento del anillo tricuspideo y de la auricula dere-
cha de 2 a 4 veces su tamafio normal y 5) malforma-
cion del ventriculo derecho.’

Dependiendo de la severidad de dichas malforma-
ciones, se pueden distinguir 4 tipos de enfermedad
de Ebstein:

Tipo A: La valva anterior es larga, movil, oblite-
racion del espacio intercordal escasa o ausente, con
borde libre entre las comisuras anteroseptal y ante-
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rolateral. El desplazamiento de las valvas septal y
posterior es moderado. La porcién atrializada es pe-
guefia con pared gruesa y contractil. ElI volumen
ventricular derecho es adecuado.

Tipo B: Valva anterior larga, movil y sin oblitera-
cion del espacio intercordal o escasa. Hay un marca-
do desplazamiento de la valva posterior y septal,
siendo esta Ultima hipoplasica y adherida a la pared
del ventriculo. La porcion atrializada es larga, con
pared delgada, fibromuscular y no contractil.

Tipo C: Valva anterior con movilidad restringi-
da como resultado de obliteracion del espacio in-
tercordal, con insercion de su borde libre al ven-
triculo. La comisura posterolateral y anteroseptal
estan bien delineadas. Hay un marcado desplaza-
miento de la valva septal y posterior, las cuales
podrian estar severamente hipoplasicas. La por-
cién atrializada es grande, con pared delgada y no
contréctil. EIl ventriculo derecho es pequefio y la
contractilidad puede estar disminuida.

Tipo D: La valva anterior esta adherida parcial-
mente al infundibulo y a la porcién trabecular del
ventriculo derecho. El espacio intercordal esta obli-
terado. El borde ventricular de la valva esta adheri-
do al ventriculo en continuidad con las adherencias
de las valvas posterior y septal. El tejido de las val-
vas se extiende hacia el anillo tricuspideo, y se for-
ma una apariencia denominada saco tricuspideo. La
pared es delgada y con pobre contractilidad.

Los tipos B y C son las variedades més frecuentes.”

Asi, Carpentier desarrolla una nueva técnica, en la
cual el objetivo es reconstruir no sélo la valvula trics-
pide sino también el ventriculo derecho. La técnica
consiste en plicatura longitudinal de la camara atriali-
zada y la restitucidén de la valvula tricuspide a su sitio
para restaurar la forma del ventriculo derecho.”

Asi como Carpentier, los grupos de Chauvaud vy el
Centro Aleman del Corazon han enfatizado en la
ventaja de la valvuloplastia.®

La controversia existe, sin embargo, el manejo se
realiza de acuerdo a cada poblacion que manejan los
diferentes grupos quirurgicos, ademas de la experien-
cia que tienen con cada procedimiento. En la gran
mayoria de casos, nosotros utilizamos el procedi-
miento conservador respecto a la valvula tricaspide.
Nuestra experiencia nos dicta, que el procedimiento
de eleccion puede ser la plastia en variedad Carpen-
tier o bien la plastia de Danielson. En nuestro centro
hospitalario demostraron una adecuada sobrevida.

Un estudio ecocardiogréafico con los parametros
establecidos por Carpentier puede ser utilizado para
determinar el manejo que recibiran los pacientes.
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Los procedimientos quirdrgicos de rescate o com-
plejos, s6lo deben reservarse para los pacientes con
poca alternativa quirudrgica, que quiza, si el diagnos-
tico se realiza a tiempo y de forma adecuada esto
pueda evitarse.

En cuanto a la presencia de arritmias, en esta se-
rie s6lo un paciente presenté flutter auricular en el
preoperatorio, aunque en el posoperatorio el 50% de
los casos lo tuvieron y dos de ellos requirieron car-
dioversion para revertir la arritmia. Estos datos
contrastan con la presencia previa de taquicardia
auricular paroxistica hasta en 25% de los pacientes
con enfermedad de Ebstein.*

CONCLUSIONES

Nuestro estudio retrospectivo arroja los resultados
esperados segun la literatura mundial. El trata-
miento quirdrgico conservador mediante plastia de
la valvula trictspide es la mejor opcidn terapéutica
para esta patologia. Debe realizarse el estudio mi-
nucioso de la morfologia de la enfermedad de Ebs-
tein en el enfermo con diagnéstico reciente, para
determinar la gravedad del caso y con esto decidir
la realizacidon de tratamiento quirdrgico. Para este
fin el ecocardiograma realizado por expertos es una
excelente opcion.
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