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Diagnostico y prondstico fetales de
la anomalia de Ebstein

con la ecocardiografia fetal es posible confirmar con gran
certeza el diagnostico, in utero, de la anomalia de Ebstein y determinar
su prondstico perinatal.

revisar la experiencia de 16 casos diagnosticados con anoma-
lfa de Ebstein, mediante ecocardiografia fetal, y analizar los “parametros
ecocardiograficos pronéstico” establecidos por Pavlova, Huhta y Barre.

analisis retrospectivo y descriptivo. Se analizaron
los parametros ecocardiogréficos y su correlacion con la evolucién
perinatal de 16 casos diagnosticados con anomalia de Ebstein.

la edad materna de nuestras pacientes fue 27.94 + 5.7
afos, edad gestacional 31.3 + 3.6. Mortalidad: in utero 37.5% (n = 6),
neonatal 50% (n = 8), sobrevivieron 12.5% (n = 2). Indice cardiotoracico
0.61 +0.074, relacion foramen oval-septum interatrial 0.6 + 0.015, obs-
truccién a la via de salida del ventriculo derecho en 14 casos (87.5%).
De los fallecidos 81% tuvo grado de desplazamiento valvular > 2.5;
relacion VD/VI 2.24 + 0.37

el indice cardiotordcico > 0.55, la relacion foramen
oval-septum interauricular < 0.3, la obstruccién a la via de salida y
un grado de desplazamiento valvular > 2.5, ausencia de flujo reverso
en el conducto arterioso y la relacion VD/VI > 2 son factores de mal
prondstico para la anomalia de Ebstein en etapa fetal.

cardiologia fetal, anomalia de Ebstein fetal, ecocardio-
grafia fetal , diagnéstico prenatal.

Diagnosis and prognosis of fetal Ebstein
anomaly

Fetal echocardiography is possible to confirm with great
certainty the diagnosis, in utero, Ebstein’s anomaly, as well as determine
its perinatal prognosis.

Review the experience of 16 cases diagnosed with Ebstein’s
anomaly, using fetal echocardiography, analyzing “forecast echocardio-
graphic parameters” set by Pavlova, Huhta and Barre.

retrospective and descriptive analysis. We anal-
ysed echocardiographic parameters and its correlation with the perinatal
development of 16 cases diagnosed with Ebstein’s anomaly.

Maternal age of our patients was 27.94 + 5.7 years, gestational
age 31.3 £ 3.6.) Mortality: in-utero 37.5% (n = 6), neonatal 50%
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(n = 8), survived 12.5% (n = 2). Cardiothoracic index
0.61 + 0.074, relationship foramen oval/heart atrial
0.6 + 0.015; obstruction to the way out of the right
ventricle in 14 cases (87.5%). The deceased 81%
presented degree of valvular displacement > 2.5;
relationship RV/LV 2.24 + 0.37).

Cardiothoracic index fetal stage > 0.55,
relationship oval foramen/interatrial septum < 0.3,

La anomalia de Ebstein es una malformacioén de
la véalvula tricdspide de amplio espectro en don-
de las valvas septal y posterior estdn adosadas
al septum vy a la pared posterior del ventriculo
derecho, esto crea la porcion atrializada y la
valva anterior generalmente no se encuentra
desplazada. Las tres valvas (anterior, posterior
y septal) pueden tener displasias de grados
variables (valvas elongadas, redundantes con
cuerdas tendinosas cortas o largas); los musculos
papilares llegan a ser redundantes y con inser-
cién anormal, lo que con frecuencia ocasiona
obstrucciones de la via de entrada en la porcién
trabeculada o en la via de salida. La anomalia
de Ebstein in utero se asocia frecuentemente
con obstruccion anatémica o funcional a la via
de salida del ventriculo derecho.’? El foramen
oval tiene un espectro morfolégico variable,
con un tamano normal, buena movilidad de la
membrana foramidal o con evidente aumento
en su amplitud o tamafo que sugiere un defecto
septal interatrial tipo ostium secundum o que se
trate de un foramen oval restrictivo.?

La anomalia de Ebstein es una de las cinco
cardiopatias mas diagnosticadas in utero y se
considera de alto riesgo de mortalidad perinatal
por la progresiva insuficiencia cardiaca derecha
e hidropesia.*La alteracion en la trictspide se es-
tablece en etapas tempranas de la morfogénesis
cardiaca, con la aparicién progresiva de insufi-
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obstruction to the way out and a degree of valvular
displacement > 2.5, absence of back flow in arteriosus
ductus and a ratio RV/LV > 2 are poor prognostic fac-
tors for Ebstein’s anomaly.

Fetal cardiology, Ebstein’s Fetal Anomaly,
Fetal Echocardiography, Prenatal Diagnostic.

ciencia tricuspidea, evidente por ultrasonografia
obstétrica en el primer trimestre. A las 18-22
semanas de gestacion se logra visualizar clara-
mente el adosamiento valvular con dilatacién y
crecimiento progresivo de la auricula derecha,
condiciones que originan la cardiomegalia ca-
racteristica, mas evidente y significativa en la
proyeccién estandarizada de cuatro cdmaras. El
grado de cardiomegalia se incrementa a partir
de las 30 semanas de gestacion, lo que facilita
que se sospeche y diagnostique esta cardiopatia.’

El diagndstico ecocardiogréfico de la anomalia de
Ebstein in utero ha sido descrito por diversos auto-
res y se completa con un andlisis hemodinamico
cardiovascular fetal por flujometria Doppler.®”

La ecocardiografia fetal tiene sensibilidad de
91.6% y especificidad de 99.9% para el diag-
nostico prenatal de cardiopatia congénita; la
evaluacién sistematizada de cuatro camaras
permite el diagnostico de mds de la mitad de
las anormalidades intracardiacas, entre ellas la
anomalia de Ebstein.®?

La mortalidad perinatal por insuficiencia cardia-
ca en la anomalia de Ebstein in utero puede ser
de hasta 85%.'°

Diferentes autores sugieren factores de mal
prondstico en la etapa prenatal de la anomalia
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de Ebstein, entre otros: obstrucciéon de la via de
salida del ventriculo derecho, mayor severidad
de la anomalia valvular (desplazamiento y dis-
plasia), foramen oval restrictivo, cardiomegalia
severa, flujo pulmonar anormal y datos de insufi-
ciencia cardiaca fetal; también sugieren que con
ellos es posible calcular el riesgo de mortalidad
perinatal.'2

El objetivo de este trabajo es revisar la experien-
cia en anomalias de Ebstein diagnosticadas con
ecocardiografia fetal, analizar parametros de
pronéstico establecidos y averiguar su posible
correlacion con la evolucion de la enfermedad
in utero y al momento del nacimiento.

Estudio descriptivo, transversal, observacional
y retrospectivo de pacientes con diagnéstico de
anomalia de Ebstein fetal, efectuado de enero
de 2001 a diciembre de 2011. El estudio eco-
cardiografico se efectud con ultrasonido Aloka
modelo 1400 SSD o con Philips EnVisor CHD
version C.0.2, Hewlett Packard 5500, que inclu-
ye evaluaciones cardiovasculares, anatémicas
y hemodinamicas bidimensionales detalladas,
Doppler pulsado y color en concordancia con
los lineamientos establecidos.®” Al nacimiento
se efectud una valoracién cardiolégica com-
pleta que incluyé ecocardiogramas en modos
M, B y Doppler; se iniciaron el tratamiento y el
seguimiento.

El diagndstico y andlisis ecocardiografico fetal
de la anomalia de Ebstein se efectué con base
en los criterios establecidos'*'® (Cuadro 1). Los
pardmetros ecocardiograficos analizados fueron:

a) Indice cardiotoracico fetal por circunferen-
cia obtenida como lo describieron Paladini
y sus colaboradores;'” se clasificaron como
cardiomegalia leve < 0.40; moderada 0.40
a 0.49 o severa > 0.50.

HO)

Pardmetros que deben analizarse en el estudio
ecocardiogréfico fetal de la anomalia de Ebstein

Anillo atrioventricular en sitio normal.

Vilvula trictspide: clasificacién modificada de Becker’s.

Desplazamiento y adosamiento de las valvas septal y

posterior, lo que crea la porcién atrializada del ventri-

culo derecho. Frecuentemente no se encuentra despla-
zada. Grado de adosamiento con base en la extension:
grado | < 11% de la distancia del anillo anatémico al

apex; grado Il entre 11y 50% y grado Ill > 50%.

e Valvas displasicas (grados I, Il'y I1I).

d) Crecimiento — dilataciéon importante de la auricula
derecha.

e) Relacion ventriculo derecho-ventriculo izquierdo.

f) Insuficiencia tricdspide de moderada a severa (Doppler

pulsado-continuo- color).

Cardiomegalia [drea C/T > 0.3]

h) Obstrucciéon anatémica a la via de salida del ventriculo
derecho; el anillo, valvula, tronco y ramas de la arteria
pulmonar; hipoplasia y estenosis en grados variables u
obstruccién funcional.

i) Foramen oval en percentil normal, restrictivo o “posible”
defecto septal tipo ostium secundum, relacién foramen
oval/diametro longitudinal del septum interatrial.

j) Flujo Doppler en:

- arteria pulmonar (anterégrado 0 ausente)

- conducto arterioso (anterégrado, reverso o ausente)
- ductus venoso (normal, pérdida de onda a o reverso)
- vena umbilical (normal o pulsatilidad)

k) Hidropesia.

I)  Hipoplasia pulmonar o no, relacién circunferencia del
térax-circunferencia abdominal.

m) Establecer el tipo con base en la clasificacién de Car-
pentier.

n) Establecer el grado de severidad mediante la relacién

de “Celermajer”.

T

e

@

b) Insuficiencia tricuspidea en mmHg y en
funcion de la profundidad del jet dentro de
la auricula derecha de acuerdo con los cri-
terios de la Fundacién de Medicina Fetal y la
clasificacién de Omoto:'® se considera leve
cuando la regurgitacion no alcanza la mitad
de la auricula, moderada cuando la alcanza
y severa cuando la sobrepasa.

c) Relacion diametro del foramen oval-didmetro
longitudinal del septum interatrial de acuerdo
con lo publicado por Feit."

d) Desplazamiento, como la relacién de la dis-
tancia del anillo valvular de la tricGspide al
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)

g

h)

apex-distancia del anillo funcional trictspide
al dpex.”

Relacién funcional tricuspidea: diametro
del anillo funcional trictspide-diametro del
anillo anatémico trictspide.™

Evaluacion del flujo Doppler en la vena
umbilical con base en los criterios de Rizzo*
y Cafici.?’ Se define como pulsatilidad de
la vena umbilical cuando hay oscilaciones
sostenidas que guardan relacién con la
frecuencia cardiaca fetal (contraccion ven-
tricular).

Obstruccién de la salida del ventriculo
derecho que puede ser: obstruccién anato-
mica cuando la via de salida pulmonar tiene
hipertrofia infundibular, véalvula pulmonar
con valvas engrosadas, displasicas, apertura
en domo o anillo, tronco y ramas de la ar-
teria pulmonar hipoplasicas con pobre flujo
anterégrado (Doppler color—pulsado); en
casos extremos estas estructuras pueden no
ser visibles en proyecciones de eje corto y
existir flujo reverso del conducto arterioso.
Obstruccion funcional cuando existe via de
salida anatémica con apertura y luz, pero
hemodindmicamente sin flujo anterégrado
debido a la implantacion anormal de la
valva septal de la tricdspide (insuficiencia
tricuspidea severa) y cuando el ventriculo
derecho es incapaz de generar suficiente
gasto anterégrado a la arteria pulmonar, al
conducto y a la aorta descendente.?>4

Arritmia del feto que no depende de
contracciones uterinas, persistente, inter-
mitente aislada y que rebasa los limites de
la normalidad. Se clasifica en taquiarritmia
(frecuencia cardiaca > 180x’), bradiarritmia
(frecuencia cardiaca < 100) y extrasistoles
(actividad ectépica auricular o ventricular)
aisladas. 22¢

J)

k)

)
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Derrame pericardico (coleccién liquida
> 2 mm) definido de acuerdo con lo estable-
cido por DeVore?” o hidropesia (acumulacion
de liquido en dos 0 mds espacios subcuta-
neos [edema], cavidades serosas [ascitis],
derrame pleural o pericardico).

Edad materna y gestacional.

Calificacion del estado clinico de la in-
suficiencia cardiaca fetal (Huhta) por 5
caracteristicas en el ecocardiograma; a cada
categoria se le otorga un maximo de 2 puntos
para un puntaje final normal de +10.%°

m) Relacion ventriculo derecho-ventriculo iz-

n)

o)

quierdo segun lo establecido por Schneider; se
refiriere como dominancia significativa anormal
de cavidades derechas a una relacién > 1.5.%

Con base en lo publicado por Barre®! el flujo
en el tronco de la arteria pulmonar se clasifi-
ca como: 1) flujo anterégrado del ventriculo
derecho a la véalvula pulmonar, tronco de la
arteria pulmonar, conducto y aorta descen-
dente; 2) flujo anterégrado del ventriculo
derecho al tronco de la arteria pulmonar con
flujo retrégrado por conducto reverso; 3) sin
flujo anterégrado del ventriculo derecho al
tronco de la arteria pulmonar con flujo retré-
grado por conducto o pacientes en los que
no se logro visualizar o registrar el tronco de
la arteria pulmonar.

El indice cardiotordcico al nacimiento se
midié de acuerdo con el método convencio-
nal.*? Se considera cardiomegalia grado | de
0.51 a 0.55; grado Il de 0.56 a 0.60; grado
[l de 0.61 a 0.65 y grado IV > 0.65.

El andlisis estadistico se efectud con frecuencias
simples (media y desviacion estandar) de cada
pardmetro y su relacion con la evolucién peri-
natal [muerte o supervivencial.
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Los datos de los 16 pacientes participantes
se muestran en el Cuadro 2. La edad materna
fue, en promedio, de 27.94 + 5.7 anos y la
edad gestacional al momento del diagnéstico
31.13 £ 3.6. S6lo 2 (12.5%) sobrevivieron para
una mortalidad perinatal de 87.5% (n = 14):
in utero 37.5% (n = 6) y neonatal 50% (n = 8).
La relacién funcional tricuspidea varié de 0.23
a 0.66 (0.34 + 0.12); en los supervivientes se
observaron valores > 0.5. El desplazamiento
valvular fue de 2.95 + 0.65; en 81% de los
fallecidos fue > 2.5 mientras que en los sobre-
vivientes fue < 2.18. Se registré insuficiencia
tricuspidea en todos los casos con un gradiente
de 21.62 + 2.82 mmHg; fue severa en 93.75%
(n=15) de los casos.

Se observé obstruccion a la via de salida del
ventriculo derecho en 14 (87.5%) pacientes,

Datos de los 16 pacientes participantes

de tipo anatémica en 6 (por la imposibilidad
de visualizar la via de salida pulmonar, como:
ramas de la arteria pulmonar por estenosis critica
e hipoplasia) y en 8 se logré visualizar estenosis
valvular pulmonar critica vs atresia pulmonar
con ramas hipoplasicas sin lograr registrar flujo
anterégrado; los dos pacientes que sobrevivieron
no tuvieron obstruccién a la via de salida del
ventriculo derecho y en ambos casos se registrd
flujo reverso a través del conducto arterioso
en corte sagital de arco aértico y eje corto de
grandes vasos.

En cuanto al andlisis de la relacién diametro
del foramen oval-didmetro longitudinal del sep-
tum interatrial ésta varid de 0.6 a 0.15 (media
0.23 £ 0.11); en todos los fallecidos estuvo por
debajo de 0.3 y en 3 pacientes con hidropesia en
dos fue de 0.16 y en uno de 0.15. El indice car-
diotoracico fetal fue de 0.61 = 0.074. Un indice
cardiotoracico fetal > 0.55 tuvo relacion directa

n Edad EG D RFT IT FO/SIA OVSVD A
1 27 31 26 023 22 0.22 St No
2 36 26 2 066 25 0.6 No  No
3 35 28 3 040 23 0.16 Si Si©
4 22 37 25 031 22 0.18 Si No
5 31 34 23 027 18 0.20 St No
6 26 33 2.7 030 21 0.27 St No
7 21 30 3 033 25 0.23 St No
8 21 32 25 025 20 0.30 St No
9 19 35 3.8 043 23 0.15 St No
10 26 29 39 025 19 0.17 St No
11 30 28 3.5 024 21 0.15 St No
12 26 29 3.7 025 20 0.17 Si No
13 26 32 3.8 026 25 0.16 Si No
14 35 38 35 024 22 0.16 St No
15 29 31 2.28 0.48 25 0.27 St No
16 37 25 2.18 0.55 15 0.4 No  No

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

0.68 2.54 DP Si 4 C 0.83 MN 39sg
0.54 1.6 No No 7 b 0.60 Vivo

0.69 2.6 H St 3 C MIU30SG
0.7 2.4 DP St 4 C 0.88 MN38SG
0.71 2.7 DP Si 4 C 0.88 MN39SG
0.65 2.6 DP Si 4 C 0.78 MN34SG
0.60 2.3 H St 5 C MIU34SG
0.60 2.2 No No 5 C 0.83 MN38SG
0.68 2.4 H Si 3 c 0.75 MN38SG
0.61 2.3 H Si 4 0.69 MN39SG
0.60 2 DP  No 5 MIU30SG
0.59 2.2 DP St 4 MIU31SG
0.60 DP Si 4 c 0.78 MN 365G
0.62 2.5 No No 5 C MIU 32
0.59 2 No No 5 ¢ MIU33SG
0.41 1.4 No No 8 b 0.55 Vivo

E = edad materna; EG = edad gestacional; D = desplazamiento valvular; RFT = relacién diametro del anillo funcional trictspide/
diametro anillo trictspide; IT = insuficiencia tricuspidea; FO/SIA= relacién didmetro foramen oval-diametro longitudinal del
septum interatrial; OVSVD = obstruccién a la via de salida del ventriculo derecho; A = arritmias; ICTF = indice cardiotoracico
fetal; DP = derrame pericardico; H = hidropesia; VUP = vena umbilical pulsatil; ICTN= indice cardiotoracico neonatal; FN

= fallecido al nacer; FIU = fallecido in utero.
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con la mortalidad perinatal: en los 2 pacientes
que sobrevivieron los indices cardiotoracicos
fetales fueron de 0.41 y 0.54, mientras que en
los fallecidos fue de 0.59 + 0.04.

De los pacientes que fallecieron 9 (64%) tuvie-
ron pulsatilidad de la vena umbilical; ésta no se
observo en los sobrevivientes.

En ninguno de los casos se reporté taquiarritmia
o extrasistole; en un caso asociado a hidropesia
se registro bradicardia, fallecié a las 30 semanas
de gestacion.

La calificaciéon de la insuficiencia cardiaca fe-
tal (Huhta) en los dos sobrevivientes fue 7 y 8
mientras que en los que fallecieron, in utero o
en etapa neonatal, fue <5.

La relacion ventriculo derecho-ventriculo iz-
quierdo fue de 2.24 = 0.37; en los pacientes
que murieron, in utero o al nacimiento, fue > 2.

El tipo de flujo en el conducto arterioso fue b en
los dos pacientes que sobrevivieron y tipo ¢ en
los que fallecieron.

En los dos casos que sobrevivieron la radiografia
de térax al nacer revel6 indices cardiotoracicos
de 0.60 y 0.55 (Figura 1) mientras que en los
fallecidos en etapa neonatal (n = 8) el indice car-
diotoracico fue grado IV (0.80 + 0.08). (Figura 2)

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia que
en etapa fetal es de alto riesgo de mortalidad
perinatal. El riesgo de muerte in utero es de
48%; en esta revision encontramos una morta-
lidad de 37.5% in utero y de 50% en la etapa
neonatal, datos similares a los publicados por
otros autores.?* Como caracteristica principal de
su evolucién in utero esta la cardiomegalia con
indice cardiotoracico fetal de hasta 0.79 a ex-
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pensas de la auricula derecha. La cardiomegalia
en etapa inicial permite sospechar anomalia de
Ebstein y, posteriormente, Ilega a ser uno de los
datos para establecer la insuficiencia cardiaca
in utero. A mayor cardiomegalia mas insuficien-
cia cardiacay, por ende, mayor riesgo de muerte.

En este estudio encontramos cardiomegalia
en todos los casos; en los fallecidos el indice
cardiotordcico fetal varié de 0.59 a 0.71, todos
por arriba de 0.55, mientras que entre los que
sobrevivieron se encontré por debajo de 0.55
(0.41 y 0.54). Estos resultados son similares a
los reportados por Barre, que en su puntuacién
pronosticé un indice cardiotoracico fetal < 0.65
como de menor riesgo.*** Un aspecto importante
de la cardiomegalia severa, en casos con obstruc-
cién a la via de salida del ventriculo derecho, es
que contribuye a mayor hipoplasia del tronco y
de las ramas de la arteria pulmonar, lo que afecta
alin mas el prondstico neonatal como en el caso
de la Figura 1F, donde se observa la cardiome-
galia in utero vy, al nacimiento, con hipoplasia
de ramas y una pobre ramificacién arteriolar
periférica que afectan la funcién respiratoria.
El tamafo del térax fetal se correlaciona con el
tamano de los pulmones; por lo tanto, el analisis
de la circunferencia del térax y del parénquima
pulmonar son obligatorios, en el mismo plano
transversal de cuatro camaras y excluyendo la
mayoria de los tejidos blandos para evitar una
sobreestimacién del tamafo del térax en fetos
con edema intertegumentario. También debe
investigarse la relacién entre circunferencia del
torax y circunferencia abdominal porque tiene
un indice de sensibilidad elevado en la identifi-
cacion de la hipoplasia pulmonar.?>3°

En la anomalia de Ebstein los defectos en la
valvula trictspide ocasionan regurgitacion a la
auricula derecha e impiden mantener el gasto
ventricular derecho anterégrado, con transmi-
sion de flujo y presion al circuito venoso; existe
la posibilidad de padecer flujo retrogrado en el
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Pacientes con anomalia de Ebstein fallecidos al nacer: A) Cardiomegalia fetal; indice cardiotoracico
fetal 0.71, auricula derecha muy dilatada, vdlvula septal de la tricispide adosada. B) y C) Determinacion de la
porcién atrializada, auricula izquierda y ventriculo izquierdo (VI) pequenos, desplazados, con un foramen oval
restrictivo, relacion foramen oval-didmetro longitudinal del septum interatrial 0.20, hipoplasia de cavidades
izquierdas. D) y E) Radiografias de térax al nacimiento con cardiomegalia grado IV, con indice cardiotordcico al
nacimiento de 0.88. F) La angiografia en la aorta tordcica muestra, a través de un conducto arterioso permeable,
opacificacion de ramas de la arteria pulmonar hipoplasica con muy pobre arborizacion arteriolar (RDAP: rama
derecha de la arteria pulmonar; RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar).

ductus venoso, pulsatilidad en la vena umbili-
cal e hidropesia; esta Gltima como expresion
maxima de insuficiencia 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 un patrén progresivo; llega a tener relacion
directa con el grado de desplazamiento valvular,

la displasia, la relacion funcional tricuspidea y
la obstruccion a la via de salida del ventriculo
derecho. En este estudio s6lo encontramos un
caso con insuficiencia tricuspidea moderada re-
lacionada con una relacién funcional tricuspidea
>0.55, desplazamiento de 2.18 y sin obstruccién
a la via de salida del ventriculo derecho. La insu-
ficiencia tricuspidea fue severaen 15 casos de 16
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Pacientes vivos con anomalia de Ebstein. A) y B) Proyeccién de 4 camaras: dilatacion de la auricula
derecha, valva tricuspidea displasica, septal, fija con una comunicacién interauricular tipo fosa oval, ostium
secundum con un buen tamafo de cavidades izquierdas. indice cardiotordcico fetal 0.54. C) Radiografia de
térax al nacimiento: cardiomegalia con indice cardiotoracico 0.60.

(93.7%) con una relacion funcional tricuspidea
< 0.5 y con obstruccion a la via de salida del
ventriculo derecho, datos similares a los repor-
tados en otras series.’”® De igual manera, es
importante el andlisis ecocardiografico del grado
de displasia de la estructura valvular tricuspidea
en cada caso con anomalia de Ebstein.

En 50% de los fallecidos in utero y en 75% de
las muertes neonatales hubo pulsatilidad de la
vena umbilical, asi confirmamos lo descrito por
Huhta en cuanto a la alta mortalidad en fetos
con insuficiencia cardiaca, de la pulsatilidad de
la vena umbilical; es por esto que siempre debe
buscarse intencionadamente en estos casos.
Diversos autores describieron hidropesia en 23
a 38% de los pacientes fallecidos in utero con
anomalia de Ebstein o displasia tricuspidea; en
nuestra serie encontramos 3 fetos con hidropesia
(18.7%) que fallecieron a las 30, 34 y 38 semanas
de la gestacion. A la hidropesia se le considera
factor de alto riesgo de muerte in utero.*

Pavlova'? sugirié que la supervivencia en la
anomalia de Ebstein, en etapa fetal, se debe
a un fenémeno de adaptacion hemodinamica
caracterizada por incremento del gasto ventri-

cular izquierdo (principalmente por un tamafno
adecuado o amplio del foramen oval y su re-
lacién con el largo del septum interauricular)
que permite mayor cortocircuito de derecha a
izquierda tratando de compensar la disminu-
cién del gasto derecho y evitando la sobrecarga
venosa sistémica; esto permite que el ventriculo
izquierdo mantenga la circulacion de los troncos
supraadrticos e infradiafragmatica y, en ocasio-
nes, proporciona parte de la circulacion a las
arterias pulmonares mediante un flujo reverso a
través del conducto que favorece su desarrollo
arterial pulmonar.

Se ha reportado que una relacién didmetro del
foramen oval-diametro longitudinal del septum
interatrial < 0.3, una relacion ventriculo derecho-
ventriculo izquierdo > 1.5 y severidad de la
insuficiencia cardiaca se relacionan con mayor
mortalidad. Nosotros encontramos una relacién
didmetro del foramen oval-didmetro longitudinal
del septum interatrial significativa porque en los
pacientes que sobrevivieron fue de 0.6 y 0.4.%
Esto podria explicar las descripciones de un
foramen oval amplio o un defecto septal inte-
ratrial en hasta 94% de los casos con anomalia
de Ebstein que llegan a la edad pediatrica y a
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adultos.' Un defecto septal interatrial (desde un
foramen oval amplio) se relaciona con mayores
posibilidades de supervivencia in utero y de
llegar a edades mayores. Esto lo observamos en
los dos pacientes que sobrevivieron: un defecto
septal tipo secundim, buen desarrollo de cavi-
dades izquierdas (relacion ventriculo derecho/
ventriculo izquierdo < 1.5), menor dilatacion de
la auricula derecha y de cardiomegalia in utero
y al nacimiento.

Hasta 42% de los nifios, adolescentes y adul-
tos con anomalia de Ebstein, tiene arritmias,
también en 42% de los fetos se ha descrito
bloqueo auriculoventricular de primer grado,
ritmos ectopicos auriculares, fibrilacion, aleteo
o taquicardia auricular en 6 a 30% de los casos
y en 14 a 20% la asociacién con vias accesorias
tipo Wolf Parkinson White. El riesgo de arritmias
se incrementa a mayor dilatacién-crecimiento
de la auricula derecha, por lo que debe mante-
nerse una busqueda intencionada. Ninguno de
nuestros casos tuvo arritmias.*

Diversos autores han mencionado flujo reverso
a través del conducto arterioso en cardiopatias
con obstruccién a la via de salida del ventriculo
derecho en etapa fetal; esto se observa en tomas
sagitales del arco adrtico, transversales de aorta,
eje corto (tronco de la pulmonar) o tres vasos tra-
quea con Doppler colory pulsado; se caracteriza
por cortocircuito de izquierda a derecha (de la
aorta al tronco de la arteria pulmonar) con flujo
sistolico predominante y disminuido, o ausente
en la didstole; esto Gltimo refleja alta resistencia
arterial pulmonar. El flujo reverso a través del
conducto arterioso existe en la anomalia de
Ebstein con obstruccién funcional o anatémica
ala via de salida del ventriculo derecho, permite
el desarrollo o crecimiento favorables de las ar-
terias pulmonares y de las cavidades izquierdas;
esto también lo observamos en nuestros dos
sobrevivientes y seguramente propicié su mejor
evolucion.**2 Barre y sus colaboradores men-

;@ :

cionaron que la ausencia de flujo anterégrado
en la arteria pulmonar o de flujo reverso por los
conductos arteriosos son factores de mal pro-
nostico (alto riesgo de muerte) por lo que deben
buscarse intencionadamente en todos los casos
de anomalia de Ebstein fetal '

Para la insuficiencia cardiaca fetal encontramos
en los dos sobrevivientes calificaciones de 7 y
8, mientras que en los fallecidos fue <5, lo que
confirma la afirmacion de Huhta en cuanto a
que una calificacion < 5 implica alto riesgo de
muerte.*

Por Gltimo, Celermanjer y su grupo*#* describie-
ron, mediante una relacion de areas obtenida por
ecocardiografia en proyeccion de 4 camaras en
recién nacidos, la severidad de la anomalia de
Ebstein (grado 1 < 0.5; grado 11 0.5 a 0.99; grado
11T a1.49; grado IV > 1.5) y establecieron que
el grado Il implica mortalidad de 44% y el grado
IV de 100%. La obtencién de estos pardmetros
in utero puede ser dificil por la rotacion o des-
plazamiento cardiacos, con alta probabilidad de
subvalorar el area de las cavidades izquierdas;
sin embargo, cuando sea posible su obtencién
deberd formar parte de los parametros a estudiar
en pacientes con anomalia de Ebstein. Barre®' y
Pavlova'? reportaron rangos de indices de Celer-
manjer de 0.5 a 2.29 y no encontraron relacién
entre este indice y la evolucién fetal o como
marcador de mal pronéstico, por ello nosotros
no incluimos este parametro en nuestro estudio;
estamos convencidos de que la rotacion y el des-
plazamiento cardiacos dificultan la obtencién
adecuada de todas las medidas necesarias y que
existe la posibilidad de sobrevalorar o subvaluar
algunas de éstas.

Las evaluaciones estructural y hemodinamica
sistematizadas, completas y con proyecciones
estandarizadas permiten obtener la confirma-
cion diagndstica de esta cardiopatia con altas
sensibilidad y especificidad. Obtener intenciona-
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damente todos los pardmetros ultrasonograficos
aconsejados para esta cardiopatia permitira
informar al grupo obstétrico y a los familiares
los riesgos de morbilidad y mortalidad, asi como
planear las estrategias en el periodo perinatal.

La anomalia de Ebstein en etapa fetal tiene
mortalidad perinatal de 87.5%. Indice cardioto-
racico en estudio ecocardiografico fetal > 0.55;
relacion foramen oval-didmetro longitudinal del
septum interatrial < 0.3; obstruccién a la via de
salida del ventriculo derecho, flujo reverso en el
ductus venoso, pulsatilidad de la vena umbilical,
relacion funcional tricuspidea < 0.5, insuficiencia
cardiaca fetal <5 segtn la calificacién de Huhta 'y
flujo reverso pulmonar ausente son todos factores
asociados con altas probabilidades de muerte pe-
rinatal. La hidropesia, como expresién grave de la
insuficiencia cardiaca, se observa en 18.75% de
los casos y esta relacionada con un defecto septal
interatrial restrictivo (relacion foramen oval/dia-
metro longitudinal del septum interatrial < 0.2).

El grado de desplazamiento valvular, por si
solo, no llega a ser un indicador de mortalidad
fetal. La regurgitacion tricuspidea impuesta por
la anormalidad valvular tricuspidea (relacién
funcional tricuspidea < 0.5, desplazamiento,
displasia) y la obstruccién a la via de salida del
ventriculo derecho son factores determinantes
para el desarrollo temprano de cardiomegalia
y de insuficiencia cardiaca in utero en relacién
directamente proporcional.

La flujometria Doppler en el sistema venoso
fetal (vena cava inferior, ductus venoso y vena
umbilical) debe ser rutinaria como parte de la
evaluacion hemodindmica y como criterio de
estratificacién de insuficiencia cardiaca, ya que
cuando hay pulsatilidad de la vena umbilical
ésta se asocia con muerte in utero en 50% de
los casos y hasta en 75% en el periodo neonatal.
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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 izquierdas y mejor gasto
ventricular izquierdo.

Es importante buscar intencionadamente la
obstruccién anatémica o funcional a la via de
salida del ventriculo derecho cuando exista
insuficiencia tricuspidea severa.

La hipoplasia pulmonar puede existir en casos
con indice cardiotoracico > 0.6 y datos de in-
suficiencia cardiaca fetal (hidropesia-derrame
pleural) por lo que debe ser analizada durante
la evaluacion ecocardiografica fetal en todo pa-
ciente con anomalia de Ebstein ya que implica
elevada mortalidad in utero y en la etapa neonatal.

Consideramos que los parametros sefialados en
el Cuadro 1 deben buscarse intencionadamente
en todo feto con diagndstico de anomalia de
Ebstein; son relativamente faciles de investigar,
reproducibles y permiten establecer el pronés-
tico, la evolucién y el tratamiento en el periodo
perinatal.
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