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Diagnodstico y prondstico fetal de la anomalia de Ebstein

Raul San Luis-Miranda,! Laura G Arias-Monroy,? Mario Alberto Alcantar-Mendoza,® Carlos Cabrera Arroyo,*

Edgar Mendoza Reyes,® Silvia Cérdova Jarer®

Antecedentes: en la actualidad, con la ecocardiografia fetal, es
pos ble confirmar el diagnéstico in utero de la anomalia de Ebstein
y determinar, con certeza, el prondstico perinatal de los afectados.
Objetivo: revisar 16 casos diagnosticados con anomalia de Ebs-
tein, mediante ecocardiografia fetal, y analizar los parametros
ecocardiograficos prondstico establecidos por Pavlova y su grupo.
Material y método: estudio descriptivo, observacional, retrospec-
tivo, de pacientes con diagnostico fetal de anomalia de Ebstein,
efectuado de enero de 2001 a diciembre de 2011. Se analizan los
parametros ecocardiograficos y su correlacion con la evolucion
perinatal de 16 casos con anomalia de Ebstein.

Resultados: la edad materna de 27.94 + 5.7 afos y la edad
gestacional fue de 31.3 + 3.6 semanas. La mortalidad in utero
representd 37.5% (n = 6) y la neonatal 50% (n = 8), sobrevivie-
ron dos pacientes (12.5%). El indice cardiotoracico fue de 0.61
+ 0.074, la relacién foramen oval-septum interauricular de 0.6 +
0.015, la obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho
se observo en 14 (87.5%) pacientes. El 81% de los fallecidos
tuvo un grado de desplazamiento valvular mayor de 2.5, relacion
ventriculo derecho-ventriculo izquierdo de 2.24 + 0.37. La vena
umbilical fue pulsétil en 64% de los fallecidos, la insuficiencia
tricuspidea fue severa en 15 casos (94%, 21.62 + 2.82 mmHg),
el hidrops afecté a 18.7%.

Conclusiones: son factores de mal prondstico de la anomalia de
Ebstein en etapa fetal: indice cardiotoracico mayor de 0.55, relacion
foramen oval-septum interauricular menor de 0.3, la obstruccién a
la via de salida, grado de desplazamiento valvular mayor de 2.5,
ausencia de flujo reverso en conducto arterioso, relacion ventriculo
derecho-ventriculo izquierdo mayor de 2. La anomalia de Ebstein
diagnosticada in utero tiene mortalidad perinatal de 87.5%.
Palabras clave: cardiologia fetal, anomalia de Ebstein fetal, eco-
cardiografia fetal, diagnostico prenatal.

Background: Currently fetal echocardiography may confirm the
diagnosis in utero of Ebstein anomaly, as well as determine the
perinatal outcome with high certainty.

Objective: To review 16 cases diagnosed with Ebstein anomaly,
by fetal echocardiography, analyzing prognostic echocardiographic
parameters set by Pavlova and colleagues.

Material and method: A descriptive, observational, retrospective
study was done in patients with fetal diagnosis of Ebstein anomaly,
during January 2001 to December 2011. Echocardiographic para-
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meters are analyzed and its correlation to perinatal evolution of 16
cases of Ebstein anomaly.

Results: Maternal age was of 27.94 + 5.7 years, gestational age
was 31.3 £ 3.6 weeks. In utero mortality represented 37.5% (n = 6),
and neonatal mortality 50% (n = 8), two patients (12.5%) survived.
Cardiothoracic index was of 0.61 + 0.074, ratio foramen ovale-atrial
septal was of 0.6 £ 0.015, obstruction of the outflow tract of the right
ventricle was seen in 14 (87.5%) patients; 81% of the deceased
had a degree of displacement valve > 2.5; ratio right ventricle-left
ventricle 2.24 + 0.37. The umbilical vein was throbbing in 64% of
the deceased, the tricuspid insufficiency was severe in 15 cases
(94%, 21.62 + 2.82 mmHg), hydrops affected 18.7% of patients.
Conclusions: The following factors are of bad prognosis in fetal
stage of Ebstein anomaly: cardiothoracic index > 0.55, relative fora-
men ovale-atrial septal < 0.3, the obstruction to the outflow tract, a
degree of valve displacement > 2.5, absence of reverse flow in the
duct arteriosus, ratio right ventricle-left ventricle > 2. The Ebstein
anomaly diagnosed in utero has a perinatal mortality of 87.5%.
Key words: fetal cardiology, fetal Ebstein anomaly, fetal echocar-
diography, prenatal diagnostic.

Antécédents: de nos jours avec I'échocardiographie foetale pourrait
confirmer le diagnostic in utero de d’Ebstein et déterminer avec
certitude le pronostic périnatal touché.

Objectif: révision I'expérience des 16 cas diagnostiqué d’Ebstein,
a l'aide d’une échocardiographie foetale, analysant les prévisions
de paramétres échocardiographiques établie par Pavlova et son
groupe.

Matériel et méthodes: étude descriptive, d’observation, rétros-
pective des patients avec diagnostic foetal de d’Ebstein, menée de
janvier 2001 a décembre 2011. Analyse les parametres échocar-
diographiques et sa corrélation avec le développement périnatal
de 16 cas d’Ebstein.

Résultats: age de la mére de 27,94 + 5,7 ans et 'age gestationnel
était 31,3 + 3,6 semaines. La mortalité in utero est de 37,5 % (n
= 6) et les nouveau-nés 50 % (n = 8), a survécu a deux patients
(12,5%). Lindex cardiothoracique est de 0,61 + 0,074, septum
auriculaire ovale de foramen relation était 0,6 + 0,015, obstruction
de la voie du débit ventriculaire droite a été observée chez 14
patients (87,5%). 81 % De ceux qui sont morts avaient un degré de
déplacement valvulaire supérieure a 2,5, relation ventricule gauche
derecho-ventriculo de 2,24 + 0,37. La veine ombilicale lancinante
dans 64 % de l'insuffisance tricuspide décés, en a été sévére dans
15 cas (94 %, + 21,62 2,82 mmHg), I'hydrops touchés de 18,7%.
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Conclusions: sont des facteurs de pronostic pauvres de d’Ebstein
durant le stade feetal : indice a augmenté de 0,55 cardiothoracique,
relation foramen ovale-septum inter-auriculaire inférieure a 0,3,
I'obstruction a la porte de sortie, degré de déplacement valvulaire
supérieure a 2.5, absence de flux inversé dans la persistance du
canal artériel, relation ventricule gauche derecho-ventriculo supé-
rieur a 2. Anomalie d’Ebstein diagnostiqué in utero ont des taux de
mortalité périnatale de 87,5 %.

Mots clés: cardiologie foetale, anomalie d’Ebstein foetale, diagnos-
tic prénatal d’'une échocardiographie foetale.

Antecedentes: agora com ecocardiografia fetal pode confirmar
o diagnéstico no Utero de anomalia de Ebstein e determinar com
certeza o progndstico perinatal afetado.

Objetivo: revisao da experiéncia de 16 casos diagnosticados com
anomalia de Ebstein, usando a ecocardiografia fetal, analisar a
previsao de parametros ecocardiograficos estabelecida por Paviova
€ seu grupo.

Materiais e métodos: estudo descritivo, observacional, retrospec-
tivo de pacientes com diagnéstico fetal de anomalia de Ebstein,
realizado a partir de janeiro de 2001 a dezembro de 2011. Analisa

a anomalia de Ebstein es una malformacion de la
valvula tricuspide de amplio espectro, en la que las
valvas septal y posterior estdn adosadas al septum
y a la pared posterior del ventriculo derecho, lo que crea
la porcion atrializada; con frecuencia, la valva anterior
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parametros ecocardiograficos e sua correlagdo com o desenvolvi-
mento perinatal de 16 casos com anomalia de Ebstein.
Resultados: idade materna de 27,94 + 5,7 anos e a idade gesta-
cional foi 31.3 + 3,6 semanas. Mortalidade de in utero foi de 37,5%
(n = 6) e o neonatal 50% (n = 8), sobreviveram a dois pacientes
(12,5%). O indice cardiotoracico foi 0,61 + 0.074, septo atrial-oval do
forame de relacionamento foi 0,6 £ 0,015, obstrugdo no caminho de
saida do ventriculo direito foi observada em 14 pacientes (87,5%).
81% Dos mortos tinha um grau de valvular deslocamento superior
a 2,5, relagdo ventriculo esquerdo derecho-ventriculo de 2.24 +
0,37. Aveia umbilical pulsando em 64% de insuficiéncia tricispide,
falecida era severa em 15 casos (94%, + 21,62 2,82 mmHg), os
hydrops afetados 18,7%.

Conclusodes: sao fatores prognésticos pobres de anomalia
de Ebstein na fase fetal: indice aumentou 0,55 cardiotoracica,
relagdo Forame oval-septo interatrial inferior a 0,3, a obstrugéo
do caminho, grau de deslocamento valvular superior a 2,5,
auséncia de fluxo reverso na persisténcia do canal arterial, de
relagédo ventriculo esquerdo derecho-ventriculo maior que 2.
Anomalia de Ebstein diagnosticados no Utero tém mortalidade
perinatal de 87,5%.

Palavras-chave: cardiologia fetal, anomalia de Ebstein fetal, diag-
noéstico pré-natal de ecocardiografia fetal.

no esta desplazada. Las tres valvas (anterior, posterior y
septal) tienen displasia de grado variable (valvas elonga-
das, redundantes con cuerdas tendinosas cortas o largas);
los musculos papilares pueden estar redundantes y con
insercion anormal, lo que con frecuencia obstruye la via
de entrada, en la porcion trabeculada o en la via de salida.
La anomalia de Ebstein in utero se asocia frecuentemente
con obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho,
que puede ser anatomica o funcional.!? El foramen oval
se observa con espectro morfoldgico variable, puede ser
de tamafio normal, con buena movilidad de la membrana
foramidal o con evidente aumento en su amplitud o tama-
flo, que sugiere un defecto septal interauricular tipo ostium
secundum o ser un foramen oval restrictivo.’

La anomalia de Ebstein est4 entre las cinco cardio-
patias mas frecuentes diagnosticadas in utero y conlleva
alto riesgo de mortalidad perinatal por la evolucion de la
insuficiencia cardiaca derecha e hidrops.* La alteracion
en la valvula cardiaca tricuspide se establece en etapas
tempranas de la morfogénesis cardiaca, con aparicion
progresiva de insuficiencia tricuspidea en forma evidente
en la ultrasonografia obstétrica del primer trimestre; para
las 18 a 22 semanas de gestacion se visualiza claramente
el adosamiento valvular, con dilataciéon y crecimiento
progresivo de la auricula derecha, condiciones que origi-
nan la cardiomegalia caracteristica, que es mas evidente
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y significativa en la proyeccioén de cuatro camaras es-
tandarizadas. La cardiomegalia se incrementa en forma
importante a partir de la semana 30 de gestacion, lo que
facilita el diagnostico de esta cardiopatia.’

Diversos autores han descrito el diagnéstico ecocardio-
grafico de la anomalia de Ebstein in utero, que se completa
con el analisis hemodinamico cardiovascular fetal por
flujometria doppler.®’

En la actualidad, la ecocardiografia fetal tiene alta
sensibilidad (91.6%) y especificidad (99.9%) en el diag-
noéstico prenatal de cardiopatia congénita; la evaluacion
sistematizada de las cuatro camaras permite el diagnostico
de mas de la mitad de las anormalidades intracardiacas,
entre ellas, la anomalia de Ebstein.®?

La anomalia de Ebstein in utero tiene mortalidad peri-
natal de 85% por insuficiencia cardiaca.’?

Diferentes autores sugieren los siguientes factores
de mal pronostico in utero de la anomalia de Ebstein:
obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho,
mayor severidad de la anomalia valvular (desplazamien-
to y displasia), foramen oval restrictivo, cardiomegalia
severa, flujo pulmonar anormal y datos de insuficiencia
cardiaca fetal; con estos factores se establece el riesgo de
mortalidad perinatal.'®!!

Los objetivos de este trabajo son: revisar los casos de
anomalia de Ebstein diagnosticados con ecocardiografia
fetal, analizar los parametros prondstico establecidos y
correlacionarlos con su evolucion in utero y al nacimiento.

Estudio descriptivo, observacional, retrospectivo, de
pacientes con diagndstico fetal de anomalia de Ebstein,
realizado de enero de 2001 a diciembre de 2011. El estudio
ecocardiografico se realiz6 con ultrasonido Aloka modelo
1400 SSD o Philips EnVisor CHD version C.0.2, Hewlett
Pakard 5500 o0 ambos, y comprende la valoracion anatomica
y hemodinamica cardiovascular detallada bidimensional,
Doppler pulsado y color, con base en los lineamientos
establecidos.®’ Al nacimiento se realizd una valoracion
cardiologica completa que incluy6 ecocardiograma modo
M, By doppler. Se inici6 el tratamiento y seguimiento.

El diagndstico y analisis ecocardiografico fetal de la
anomalia de Ebstein se establecid con base en los criterios
establecidos!*!* (Cuadro 1). Los parametros ecocardiogra-
ficos analizados fueron:
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a)

Diagnostico y prondéstico fetal de la anomalia de Ebstein

indice cardiotoracico fetal por circunferencia
obtenida con base en lo descrito por Paladini y cola-
boradores;'® se considera cardiomegalia leve cuando
el indice es menor de 0.40, moderada cuando es de
0.40 a 0.49 y severa cuando es mayor de 0.50.

b) La insuficiencia tricuspidea se registra en mmHg

d)

2)

h)

y en relacion con la profundidad del jer dentro
de la auricula derecha. Segun los criterios de la
Fundacion de Medicina Fetal y la clasificacion de
Omoto'” se considera leve cuando la regurgitacion
no alcanza la mitad de la auricula, moderada cuando
la alcanza y severa cuando la sobrepasa.

Relacion entre el didmetro del foramen oval y el
diametro longitudinal del septum interauricular con
base en lo descrito por Feit y su grupo.'®
Desplazamiento: relacion entre la distancia del
anillo valvular de la tricuspide al apex y la distancia
del anillo funcional tricuspide al apex.!

Relacion funcional tricuspidea: relacion entre el
diametro del anillo funcional tricuspide y el dia-
metro del anillo anatomico trictspide.!!
Evaluacion del flujo doppler en la vena umbilical
con base en los criterios de Rizzo y su grupo' y
Cafici y colaboradores.?® La pulsatilidad de la vena
umbilical se define cuando muestra variaciones
sostenidas que guardan relacion con la frecuencia
cardiaca fetal (contraccion ventricular).
Obstruccion de la salida del ventriculo derecho
que puede ser: anatomica, cuando la via de salida
pulmonar tiene hipertrofia infundibular, valvula pul-
monar, o ambas; con valvas engrosadas, displasicas,
apertura en domo, anillo, o ambos; tronco y ramas
de la arteria pulmonar hipoplasicas con escaso
flujo anterdgrado a través de éstas (doppler color
pulsado). La obstruccion es funcional cuando la via
de salida tiene, anatomicamente, apertura y luz, pero
sin flujo anterégrado en términos hemodinamicos,
debido a la implantacion anormal de la valva septal
de la tricuspide (insuficiencia tricuspidea severa) y
cuando el ventriculo derecho es incapaz de generar
suficiente gasto anterogrado a la arteria pulmonar,
conducto y aorta descendente.?'?

Existencia o no de arritmias: se considera arritmia
cualquier irregularidad del ritmo cardiaco del feto,
que no depende de las contracciones uterinas,
persistente, intermitente, aislada, que rebasa los
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Cuadro 1. Puntos a analizar en el estudio ecocardiografico fetal de la anomalia de Ebstein

a) Anillo atrioventricular en sitio normal

b) Valvula tricuspide: clasificacion modificada de Becker

. Desplazamiento y adosamiento de las valvas septal y posterior, lo que crea la porcién atrializada del ventriculo derecho.
La porcién anterior con frecuencia no se encuentra desplazada. Grado de adosamiento con base en la extension: | < 11%
de la distancia entre el anillo anatémico y el apex; Il entre 11y 50% y grado Il >50%.

. Valvas displasicas (grados I, Il y 1lI)

c) Crecimiento-dilatacién importante de la auricula derecha
d) Relacién ventriculo derecho-ventriculo izquierdo

e) Insuficiencia tricuspidea de moderada a severa (doppler pulsado-continuo- color)
f) Cardiomegalia [area C/T = 0.3]
g) Obstruccion anatémica de la via de salida del ventriculo derecho; el anillo, valvula, tronco y ramas de la arteria pulmonar, hipoplasia

y estenosis en grados variables u obstruccion funcional

h) Foramen oval en percentil normal, restrictivo o “pos ble” defecto septal, tipo ostium secundum, relaciéon diametro del foramen
oval-diametro longitudinal del septum interauricular
i) Flujo doppler en:

- arteria pulmonar (anterégrado o ausente).

- conducto arterioso (anterégrado, reverso o ausente).
- ducto venoso (normal o pérdida de onda p o reverso).
- vena umbilical (normal o pulsatilidad)

j) Hidrops
k) Hipoplasia pulmonar, relacion circunferencia del térax-circunferencia abdominal

1) Establecer el tipo con base en la clasificacion de Carpentier

m) Establecer el grado de severidad mediante la relacién de Celermajer

i)

k)
D

limites de normalidad. Se clasifica en taquiarritmia
(frecuencia cardiaca igual o mayor a 180 latidos por
minuto) y bradiarritmia (frecuencia cardiaca igual
o menor a 100 latidos por minuto) y extrasistoles
(actividad ectdpica auricular o ventricular) aisla-
das.24,25

Derrame pericardico: es la coleccion liquida de mas
de 2 mm, identificada con base en lo establecido
por DeVore y Horenstein,?¢ o hidrops (acumulacion
de liquido en dos o mas espacios subcutaneos [ede-
ma] o cavidades serosas [ascitis, derrame pleural,
pericardico, o ambos]).

Edad materna y gestacional.

Calificacion del estado clinico de la insuficiencia
cardiaca fetal de Huhta. Puede clasificarse por cinco
caracteristicas en el ecocardiograma, cada una da
un maximo de dos puntos, el puntaje normal es de
+10.77

m) Relacion ventriculo derecho-izquierdo con base en

n)
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lo establecido por Schneider y colaboradores; se
refiriere como dominancia significativa anormal de
las cavidades derechas a la relacion mayor de 1.5.%%
Con base en lo referido por Barre,? el flujo en el
tronco de la arteria pulmonar se clasifica en: a)
anterogrado del ventriculo derecho a la valvula

pulmonar, tronco de la arteria pulmonar, conducto
y aorta descendente; b) anterégrado del ventriculo
derecho al tronco de la arteria pulmonar, con flujo
retrogrado por el conducto reverso; ¢) sin flujo
anterégrado del ventriculo derecho al tronco de
la arteria pulmonar, con flujo retréogrado por el
conducto o pacientes en los que no se visualizo o
registro el tronco de la arteria pulmonar.

0) El indice cardiotoracico al nacimiento se midi6 de
acuerdo con el método convencional.* Se considera
cardiomegalia grado I cuando el indice es de 0.51
a 0.55, grado II de 0.56 a 0.60, grado I1I de 0.61 a
0.65 y grado IV mayor de 0.65.

El analisis estadistico se realizd con frecuencias sim-
ples (media + desviacion estandar) de cada parametro a
analizar y su relacion con la evolucidn perinatal (muerte
0 supervivencia).

En el Cuadro 2 se muestran los datos de los 16 pacientes. La
edad materna promedio fue de 27.94 + 5.7 afios y la gesta-
cional al momento del diagndstico de 31.13 = 3.6 semanas.
Soélo dos pacientes (12.5%) sobrevivieron. La mortalidad
in utero fue de 37.5% (n = 6) y la neonatal de 50% (n = 8).
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Cuadro 2. Descripcién de los casos

Paciente Edad EG Des- RFT IT FO/SIA OVSVD
num. mater- plaza-
na miento
valvular
1 27 31 26 023 22 022 Si
2 36 26 2 0.66 25 0.6 No
3 35 28 3 040 23 0.16 Si
4 22 37 25 031 22 0.18 Si
5 31 34 23 027 18 0.20 Si
6 26 33 27 030 21 0.27 Si
7 21 30 3 033 25 0.23 Si
8 21 32 25 025 20 0.30 Si
9 19 35 38 043 23 0.15 Si
10 26 29 39 025 19 0417 Si
11 30 28 35 024 21 015 Si
12 26 29 37 025 20 017 Si
13 26 32 38 026 25 0.16 Si
14 35 38 35 024 22 0.16 Si
15 29 31 228 048 25 0.27 Si
16 37 25 218 055 15 0.4 No

A

No

No

Si°

No

No

No

No

No

No

No

No

No

No

No

No

No

Diagnostico y prondéstico fetal de la anomalia de Ebstein

ICTF VD/VI DP/H VUp ICF Huhta Flujo ICTN Evolucién
TAP

068 254 DP Si 4 ¢ 083 MN39SG
0.54 1.6 No No 7 b 0.60 Vivo
069 26 H Si 3 c MIU 30 SG
07 24 DP Si 4 ¢ 0.88 MN38SG
071 27 DP Si 4 ¢ 0.88 MN39SG
065 26 DP  Si 4 c 078 MN34SG
060 23 H Si 5 c MIU 34 SG
060 22 No No 5 ¢ 0.83 MN38SG
068 24 H Si 3 ¢ 075 MN38SG
061 23 H Si 4 0.69 MN 39 SG
0.60 2 DP  No 5 MIU 30 SG
059 22 DP  Si 4 MIU 31 SG
0.60 DP  Si 4 ¢ 078 MN36SG
062 25 No No 5 c MIU 32
0.59 2 No No 5 c MIU 33 SG
041 14 No No 8 b 055 Vivo

EG: edad gestacional; RFT: relacion diametro del anillo funcional tricispide-diametro anillo tricuspide. IT: insuficiencia tricuspidea; FO/SIA:
relacion diametro del foramen oval-diametro longitudinal del septum interauricular; OVSVD: obstruccion a la via de salida del ventriculo
derecho; A: arritmias; ICTF: indice cardiotoracico fetal; DP: derrame pericardico; H: hidrops; VUp: vena umbilical pulsatil; ICF: indice car-
diotoracico fetal; Flujo TAP: ICTN: indice cardiotoracico neonatal; MN: muerte neonatal; MIU: muerte in utero; SG: semanas de gestacion.

La relacion funcional tricuspidea fue de 0.23 2 0.66 (0.34 +
0.12); los supervivientes tenian valores iguales o mayores
de 0.5. El desplazamiento valvular se encontré de 2.95 +
0.65; en 81% de los fallecidos fue mayor de 2.5 y en los
supervivientes fue menor de 2.18. Se registro insuficiencia
tricuspidea en todos los casos, con gradiente de 21.62 +
2.82 mmHg; fue severa en 15 casos (93.7%).

Se establecid obstruccion a la via de salida del ventri-
culo derecho en 14 pacientes (87.5%); del tipo anatdmico
en seis, por la imposibilidad de visualizar la via de salida
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pulmonar como ramas de la arteria pulmonar por estenosis
critica e hipoplasia; en ocho se visualizé estenosis valvular
pulmonar critica vs atresia pulmonar con ramas hipoplasi-
cas sin registrar el flujo anterdgrado; los dos supervivientes
no tuvieron obstruccion a la via de salida del ventriculo
derecho y en ambos se registrd flujo reverso a través del
conducto arterioso en el corte sagital del arco adrtico y eje
corto de grandes vasos. La relacion diametro del foramen
oval-didmetro longitudinal del septum interauricular se en-
contrd desde 0.6 hasta 0.15 (media 0.23 + 0.11); en todos
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los fallecidos ésta fue menor de 0.3 y de tres pacientes con
hidrops, en dos fue de 0.16 y 0.15. El indice cardiotoracico
fetal fue de 0.61 + 0.074; el indice cardiotoracico fetal
mayor de 0.55 se relacion6 directamente con mortalidad
perinatal: en los dos pacientes que sobrevivieron el indice
cardiotoracico fetal fue de 0.41 y 0.54 y en los fallecidos
fue de 0.59 + 0.04.

La vena umbilical pulsatil se observo en nueve (64%)
fallecidos, pero no en los supervivientes.

En ninglin caso hubo taquiarritmias o extrasistoles;
hubo un caso con bradicardia asociada con hidrops que
fallecio a las 30 semanas de gestacion.

Los dos supervivientes tuvieron calificacion de la
insuficiencia cardiaca fetal de Huhta de 7 y 8, mientras
que en los que fallecieron in utero o en etapa neonatal fue
igual o menor de 5.

La valoracion del ventriculo derecho-ventriculo iz-
quierdo fue de 2.24 + 0.37, en los pacientes que murieron
in utero o al nacimiento fue mayor de 2.

El tipo de flujo en el conducto arterioso fue tipo b en
los dos supervivientes y tipo c en los que fallecieron.

En los dos casos que sobrevivieron, la radiografia de
torax mostré indice cardiotordcico al nacimiento de 0.60
y 0.55, mientras que en los fallecidos en etapa neonatal (n
=8) fue grado IV (0.80 + 0.08). Figuras 1y 2

La anomalia de Ebstein en etapa fetal es una cardiopatia de
alto riesgo de mortalidad perinatal, con riesgo de muerte
in utero de 48%; en esta revision encontramos que la mor-
talidad in utero fue de 37.5% y en etapa neonatal de 50%,
datos similares a los de otros autores.’! Como caracteristica
principal en su evolucion in utero, esta la cardiomegalia, con
indice cardiotoracico fetal de, incluso, 0.79 a expensas de
la auricula derecha, que en etapa inicial permite sospechar
esta alteracion y posteriormente, por su progresion, €s uno
de los datos para establecer la insuficiencia cardiaca in utero.
Se reporta que a mayor cardiomegalia mayor insuficiencia
cardiaca y, por ende, mayor riesgo de muerte. En esta ca-
suistica encontramos cardiomegalia en todos los casos; en
los fallecidos el indice cardiotoracico fetal varié de 0.59
a 0.71, mientras que en los supervivientes el indice fue
menor de 0.55 (0.41 y 0.54), esto es similar a lo reportado
por Barre, quien estableci6 un indice prondstico menor de
0.65 como de menor riesgo.” Un aspecto importante es el
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potencial dafio del desarrollo pulmonar (hipoplasia pulmo-
nar) en relacion con la cardiomegalia severa y que, en casos
con obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho,
contribuye a mayor hipoplasia del tronco y las ramas de la
arteria pulmonar, lo que empeora atin méas el prondstico neo-
natal, como en el caso de la Figura 2A y 2B, que evidencia
la cardiomegalia in utero y al nacimiento con hipoplasia de
ramas y escasa ramificacion arteriolar periférica con mayor
dafio de la funcidn respiratoria. El tamafio del torax fetal
se correlaciona con el tamafo de los pulmones; por tanto,
es obligado el analisis de la circunferencia del torax y del
parénquima pulmonar en el mismo plano transversal de las
cuatro camaras, excluyendo la mayor parte de los tejidos
blandos para evitar sobreestimar el tamafio del torax en fetos
con edema intertegumentario. También debe calcularse la
relacion entre la circunferencia del térax y la circunferencia
abdominal porque ha mostrado un indice de sensibilidad
elevado en la deteccion de hipoplasia pulmonar.*3

La anormalidad en la valvula triciispide en la ano-
malia de Ebstein ocasiona regurgitacion a la auricula
derecha e impide mantener el gasto ventricular derecho
anterogrado, con trasmision de flujo y presion al circuito
venoso, con la posibilidad de padecer flujo retrogrado
en el ducto venoso, pulsatilidad en la vena umbilical e
hidrops, esta ultima como expresion maxima de insufi-
ciencia cardiaca, que se asocia con muerte in utero. La
insuficiencia tricuspidea forma parte de la presentacion
clasica de la anomalia de Ebstein in utero, en todos los
casos con patron progresivo. La insuficiencia tricuspidea
se relaciona directamente con el grado del desplazamien-
to valvular, displasia, relacion funcional tricuspidea y
obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho. En
esta serie s6lo hubo un caso con insuficiencia tricuspidea
moderada, lo que se vincula con la relaciéon funcional
tricuspidea mayor de 0.55, desplazamiento de 2.18 y sin
obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho. La
insuficiencia tricuspidea fue severa en 15 de 16 casos
(93.7%) con relacion funcional tricuspidea menor de 0.5
y obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho,
datos similares a los reportados en otras series.** En
los casos de anomalia de Ebstein también es importante
el analisis ecocardiografico del grado de displasia de la
estructura valvular tricuspidea.

La pulsatilidad de la vena umbilical se observo en 50%
de los fallecidos in utero y en 75% de las muertes neona-
tales, lo que confirma lo descrito por Huhta en cuanto a la

GINEcoLOoGIA Y OBSTETRICIA DE MEXICO



Diagnéstico y pronostico fetal de la anomalia de Ebstein

Figura 1. Casos de anomalia de Ebstein fallecidos al nacimiento: A. Cardiomegalia fetal, indice cardiotoracico fetal de 0.71, auricula
derecha muy dilatada, valvula septal de la tricispide adosada. B y C. Se determina la porcidn atrializada, auricula izquierda y ventriculo
izquierdo pequefio, desplazado, con foramen oval restrictivo, relacion diametro del foramen oval-diametro longitudinal del septum
interauricular 0.20, hipoplasia de cavidades izquierdas. D y E. Las radiografias de térax al nacimiento muestran cardiomegalia grado
IV, con indice cardiotoracico neonatal de 0.88. F. Angiografia de la aorta toracica que muestra, a través de un conducto arterioso per-
meable, opacificacién de ramas de arteria pulmonar hipoplasicas con escasa arborizacién arteriolar. Al: auricula izquierda; AD: auricula
derecha; VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho; RDAP: rama derecha arteria pulmonar; RIAP: rama izquierda arteria pulmonar.

relacion de la pulsatilidad de la vena umbilical con la alta
mortalidad de fetos con insuficiencia cardiaca, por lo que
siempre debe buscarse intencionadamente en estos casos.
Diversos autores describen hidrops en 23 a 38% de los
pacientes con anomalia de Ebstein o displasia triciuspidea
en fetos que fallecen in utero, en nuestra serie encontramos
tres fetos (18.7%) con hidrops, que fallecieron a las 30.3
y 38 semanas de gestacion. El hidrops es un factor de alto
riesgo de muerte in utero.’’
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Pavlova y su grupo'' mencionan que la supervivencia
in utero de los afectados con la anomalia de Ebstein se
debe al fenémeno de adaptacion hemodindmica que se
distingue por incremento del gasto ventricular izquierdo,
dado principalmente por un tamafio adecuado o amplio
del foramen oval y la relacién de éste con el largo del
septum interauricular. Esto permite mayor corto circuito
de derecha a izquierda, que compensa la disminucion del
gasto derecho y evita la sobrecarga venosa sistémica y, a
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Figura 2. Paciente vivo con anomalia de Ebstein. Ay B. Con la proyeccién con cuatro camaras se observa dilatacion de la auricula derecha,
valva tricuspidea displasica, septal fija, con comunicacion interauricular tipo fosa oval-ostium secundum, con buen tamario de cavidades
izquierdas; indice cardiotoracico fetal de 0.54. C. La radiografia de térax al nacimiento muestra cardiomegalia con indice cardiotoracico
de 0.60. Al: auricula izquierda; AD: auricula derecha; VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.

su vez, permite que el ventriculo izquierdo mantenga la
circulacion de troncos supraadrticos e infradiafragmatica
y en ocasiones proporciona parte de la circulacion a las
arterias pulmonares mediante un flujo reverso a través del
conducto, lo que favorece su desarrollo arterial pulmonar.

La relacion diametro del foramen oval-diametro lon-
gitudinal del septum interauricular menor de 0.3, y la del
ventriculo derecho-ventriculo izquierdo mayor de 1.5y la
severidad de la insuficiencia cardiaca se vinculan con mayor
mortalidad. De manera similar encontramos una relacion
diametro del foramen oval-diametro longitudinal del septum
interauricular significativa, porque en los pacientes que so-
brevivieron fue de 0.6 y 0.4.% Esta observacion explica las
descripciones de un foramen oval amplio o un defecto septal
interauricular en 67%, hasta 94% de los casos de anomalia
de Ebstein que llegan a edad pediatrica y adulta."* Esto se
relaciona con la necesidad de un defecto septal interauricular
(desde un foramen oval amplio) con mayor posibilidad de
supervivencia in utero y de llegar a edades mayores. Esto se
observo en los dos pacientes que sobrevivieron, al igual que
un defecto septal tipo secundum, el buen desarrollo de ca-
vidades izquierdas (relacion ventriculo derecho-ventriculo
izquierdo menor de 1.5), menor dilatacion de la auricula
derecha y de cardiomegalia in utero y al nacimiento.

Los pacientes con anomalia de Ebstein (nifios, adoles-
centes o adultos) padecen arritmias; incluso en 42% de
fetos se ha descrito desde un bloqueo auriculo ventricular
de primer grado en 42%, ritmos ectdpicos auriculares,
fibrilacion, flutter o taquicardia auricular en 6 a 30% de

228

los casos y la asociacion con vias accesorias tipo Wolf
Parkinson White en 14 a 20%. El riesgo de arritmias se
incrementa a mayor dilatacion-crecimiento de la auricula
derecha, por lo que deben buscarse intencionadamente;
ninguno de nuestros casos tuvo arritmias.*®

Diversos autores han descrito el flujo reverso a través
del conducto arterioso en cardiopatias con obstruccion de
la via de salida del ventriculo derecho en etapa fetal; esto
se observa en tomas sagitales de arco aortico, transversales
de aorta, eje corto (tronco de la pulmonar) o tres vasos tra-
quea, con doppler color y pulsado, caracterizado como un
corto circuito de izquierda a derecha (de la aorta al tronco
de la arteria pulmonar), con flujo sistélico predominante
y disminuido o ausente en la diastole, lo que refleja alta
resistencia arterial pulmonar.

El flujo reverso a través del conducto arterioso ocurre
en la anomalia de Ebstein con obstruccion de la via de
salida del ventriculo derecho funcional o anatéomica, lo
que permite el favorable desarrollo-crecimiento de las
arterias pulmonares y las cavidades izquierdas. Lo anterior
se observo en los dos supervivientes, lo que seguramente
particip6 en su mejor evolucion.***° Barre y su grupo®
mencionan que un flujo anterégrado en la arteria pulmo-
nar ausente o la ausencia de flujo reverso por el conducto
arterioso (o ambos) son factores de mal pronostico (alto
riesgo de muerte), por lo que deben buscarse intenciona-
damente en todos los casos de anomalia de Ebstein fetal.

En relacion con la calificacion de la insuficiencia cardiaca
fetal, los dos supervivientes tuvieron calificacion de 7 y 8,
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mientras que en los fallecidos la calificacion fue igual o
menor de 5, lo que confirma que, segin Huhta, una califi-
cacion igual o menor de 5 implica alto riesgo de muerte.?’

Celermajer y su grupo*'“*? describieron, mediante la re-
lacion de areas obtenida por ecocardiografia en proyeccion
de cuatro camaras en recién nacidos, la severidad de la
anomalia de Ebstein: grado I < 0.5, grado II 0.5 a 0.99,
grado III 1 a 1.49, grado IV > 1.5 y establecieron que la
mortalidad de los pacientes con grado IIl y IV es de 44 y
100%, respectivamente. La obtencion de estos parametros
in utero es dificil por la rotacion-desplazamiento cardiaco,
con alta posibilidad de subvalorar el area de las cavidades
izquierdas; sin embargo, si es posible su obtencion, debe
formar parte de los parametros a estudiar en pacientes con
anomalia de Ebstein. Barre y colaboradores® y Pavlovay
su grupo'! reportan indices de Celermanjer de 0.5 a 2.29,
sin encontrar relacion de este indice con la evolucion fetal
o como marcador de mal pronostico, por ello, nosotros
no incluimos este parametro en este estudio, ademas de
que estamos convencidos que la rotacion y el desplaza-
miento cardiaco dificultan la obtencion adecuada de todas
las medidas necesarias, con la posibilidad de sub o
sobrevalorar algunas de éstas; sin embargo si es posible,
aconsejamos realizarlo.

La valoracion estructural y hemodinamica sistematiza-
da, completa, con proyecciones estandarizadas, permite
obtener la confirmacion diagndstica de esta cardiopatia
con alta sensibilidad y especificidad, e intencionadamente
todos los parametros ultrasonograficos establecidos para
su estudio. Todo esto permite informar al grupo obstétri-
co y a familiares el riesgo de morbilidad y mortalidad y
planear las estrategias en el periodo perinatal.

La mortalidad perinatal de la anomalia de Ebstein en etapa
fetal es de 87.5%. En el estudio ecocardiografico fetal un
indice cardiotoracico mayor de 0.55, la relacion didme-
tro del foramen oval-didmetro longitudinal del septum
interauricular menor de 0.3, la obstruccion de la via de
salida del ventriculo derecho, el flujo reverso en el ducto
venoso, la vena umbilical pulsatil, la relacion funcional tri-
cuspidea menor de 0.5, la calificacion de Huhta del indice
cardiotoracico fetal igual o menor de 5 y el flujo reverso
pulmonar ausente se asocian con altas posibilidades de
muerte perinatal. El hidrops, como expresion grave de la
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insuficiencia cardiaca, sobreviene en 18.7% de los casos,
lo que se relaciona con un defecto septal interauricular
restrictivo (relacion didmetro del foramen oval-diametro
longitudinal del septum interauricular menor de 0.2).

El grado de desplazamiento valvular, por si solo, no es
indicador de mortalidad fetal. La regurgitacion tricuspidea
impuesta por la anormalidad valvular (relacion funcional
tricuspidea menor de 0.5, desplazamiento, displasia) y
la obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho
son factores determinantes de la aparicion temprana de
cardiomegalia y de insuficiencia cardiaca in utero, con
relacion directamente proporcional.

La flujometria doppler, en el sistema venoso fetal (vena
cava inferior, ducto venoso y vena umbilical), debe realizarse
de rutina como parte de la valoraciéon hemodinamica y como
criterio de estratificacion de insuficiencia cardiaca, porque la
pulsatilidad de la vena umbilical se asocia con muerte in utero
en 50% e, incluso, en 75% en el periodo neonatal.

El flujo reverso, a través del conducto arterioso, forma
parte del sistema de compensacion que permitira el mejor
desarrollo de la arteria, ramas pulmonares, cavidades iz-
quierdas y mejor gasto ventricular izquierdo.

Es importante buscar, intencionalmente, la obstruccion
de la via de salida del ventriculo derecho, ya sea anatomica
o funcional, en caso de insuficiencia tricuspidea severa.

La hipoplasia pulmonar ocurre en casos con indice
cardiotoradcico mayor de 0.6 y datos de insuficiencia
cardiaca fetal (hidrops, derrame pleural), por lo que debe
analizarse durante la valoracion ecocardiografica fetal
en todo paciente con anomalia de Ebstein; su existencia
establece elevada mortalidad in utero y en etapa neonatal.

Los parametros sefialados en el Cuadro 1 deben bus-
carse intencionalmente en todo feto con diagndstico de
anomalia de Ebstein, porque son relativamente sencillos
de realizar, son reproducibles y permiten establecer posi-
bilidades prondsticas en la evolucion y tratamiento de la
anomalia de Ebstein en el periodo perinatal.
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