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Anomalia de Ebstein
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Resumen

Presentamos los resultados del tratamiento qui-
rdrgico de 61 enfermos, nifios y adultos, some-
tidos a tratamiento en el Servicio de Cirugia de
Cardiopatias Congénitas del Instituto Nacional
de Cardiologia “Ignacio Chavez” entre enero
de 1993 y agosto de 2003. Analizamos los da-
tos demograficos, el estado funcional y los da-
tos ecocardiograficos pre y postoperatorios, asi
como la morbilidad y mortalidad. La técnica qui-
rargica comprende la plicatura vertical de la
porcion atrializada del ventriculo derecho y el
reimplante de la valva anterior con una rotacion
en direccion de las manecillas del reloj o el re-
emplazo valvular tricuspideo. El resultado qui-
rdrgico a mediano plazo de la reconstruccién
valvular ha sido bueno a pesar de una insufi-
ciencia tricuspidea residual, probablemente de-
bido a la reduccién del volumen del ventriculo
derecho. La ablacion con radiofrecuencia de las
arritmias asociadas a esta malformacion repre-
sentan un importante tratamiento adjunto, mis-
mo que se puede constituir en la indicacion pri-
maria de tratamiento quirdrgico.
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Patologia quirargica

e denominaanomaliade Ebstein a adosa-
s miento de los elementos de la vdvula tri-

clspide en la cavidad del VD. Lasvalvas
maés af ectadas son la septal y lainferior, muy rara
vez seperjudicalavavaanterior. Este adosamien-
to produce un desplazamiento del orificio fisiol6-
gicodelavavulatricispide (VT) hacialacavidad
dd VD (VD), haciad territorio de launién de la
porcion de entrada con la porcion trabecular. El
desplazamiento del orificio valvular tricuspideo
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Summary
EBSTEIN ANOMALY

We evaluated the results for primary repair of
Ebstein anomaly in 61 patients, both adults and
children. The records were reviewed of patients
undergoing repair of Ebstein anomaly at the
Congenital Heart Surgery Service of the National
Institute of Cardiology “Ignacio Chavez” from
January 1993 to August 2003. Functional, de-
mographic, and echocardiographic parameters
were studied both preoperatively and postoper-
atively, along with functional status and adverse
events. The repair technique involved vertical
plication of the atrialized ventricle and valve leaf-
let reimplantation after clockwise rotation or re-
placement of tricuspid valve. Ebstein repair has
good functional outcomes in patients despite
residual tricuspid regurgitation, likely because
of reduction in right ventricular volume loading
and relative annular and ventricular plasticity.
Intraoperative radiofrequency ablation repre-
sents an important adjunctive treatment for in-
tractable arrhythmias, which may now represent
relative indications for operative intervention.
(Arch Cardiol Mex 2006; 76: S2, 65-68)

produce una division del VD en una porcién inte-
grada d atrio derecho, lo que constituye “la por-
cién atridizadd” ddl VD, en tanto que las porcio-
nes trabecular y de salida constituyen el VD
funcional. Ocurre con mayor frecuenciaend VD
en los pacientes (pts) con concordancia atrioven-
tricular, pero también sepresentaend VD en posi-
cion sistémica en los casos de discordancia atrio-
ventricular. Se asocia con grados variables de
insuficiencia tricuspidea y ocasionalmente a obs-
truccion de la via de sdida del VD, dependiendo
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delaformay € origen de los dementos valvula
res. Seestimaque masdelatercerapartedelospts
tienen una comunicacién interatrial y que en la
mayoriadelosdemasptsse encuentraun foramen
oval permeable por d que se establece un corto-
circuito de derecha a izquierda. También se ha
encontrado que un nimero importante de pts con
anomalia de Ebstein presentan problemas morfo-
|6gicosy funcionalesdel ventriculoizquierdo que
se explican por la presenciade fibrosis en los es-
tudios histolégicos de la pared latera y del sep-
tum interventricular.

El adosamiento de la valva septal de latricispi-
de se asocia a una discontinuidad entre e cuer-
po fibroso central y €l anillo atrioventricular sep-
tal, creando el sustrato potencial para que se
establezcan vias accesorias de conduccién atrio-
ventricular que ponen a estos pts en riesgo de
muerte stibita. Se estimaque hastaun 30% delos
ptspueden ser portadoresde vias accesorias prin-
cipalmente de localizacion derecha. Junto con
este sustrato arritmogéni co congénito, los ptscon
anomalia de Ebstein también pueden presentar
varios tipos de taquiarritmias adquiridas, tales
como taqui cardias ectdpicas, flater y fibrilacion
atrial y taquiarritmias ventriculares.!

Los pts pueden presentar cianosis debido a la
gravedad de la insuficiencia tricuspidea y la
presencia de una comunicacién interauricular.
También pueden presentarse con un cuadro de
insuficiencia cardiaca ya que la insuficiencia
tricuspidea causa un crecimiento excesivo de
la auricula derecha con plétora importante.
Son pocos |0s pts en quienes es posible tratar
las arritmias con catéter de ablacion por radio-
frecuencia, puesto que resulta muy dificil apo-
yar € catéter en una auricula muy dilatada o
por el adosamiento de la valvula triclspide
(VT), por lo que las arritmias deberan resolver-
se quirdrgicamente.

Tratamiento quirdrgico
Lacirugiaestaindicadaen los casos de ptssin-
tomaticos que no responden al tratamiento mé-
dico.2 Gracias a que en los Ultimos afios se han
mejorado notablemente |os resultados de la ci-
rugia reconstructiva de la valvula trictspide,
actualmente se recomienda someter al paciente
acirugia antes de que desarrollen cardiomega-
lia de grado Il o V. La cirugia también esta
indicada cuando el paciente presenta una insu-
ficiencia tricuspidea de moderada a severa.
Lavaloracioén ecocardiograficaes muy (til para
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evaluar los elementos de la valvula tricUspide y
predecir la posibilidad de cirugia reconstructiva.
Si la valva anterior es de un tamafio adecuado y
no se observa acortamiento importante de sus
cuerdas tendinosas, es muy probable que laciru-
gia reconstructiva sea exitosa. Actualmente se
utilizan con éxito dos técnicas. La técnica de
Danielson? incluye una plicatura de la porcion
atrializada del VD hacia €l anillo anatémico. En
latécnica de Carpentier® se hace unaplicaturade
la porcién atrializada en forma perpendicular del
anillo valvular hacia la punta del VD; los velos
valvulares se separan del anillo fisiolégico y del
adosamiento al VD y se suturan a anillo anat6-
mico con un ligero desplazamiento para dejarla
funcionando como valvulamonocuspide. Ambas
técnicas son efectivas y se pueden utilizar selec-
tivamente en cada paciente dependiendo de la
anatomia que presente la malformacion. En am-
bos procedimientos es importante implantar un
anillo de anuloplastia tricuspidea. Se cierra la
comunicacion interauricular colocando un par-
chede pericardioy serecortalapared redundante
de la auricula derecha junto con la orejuela
Cuando & VD funciond se considera inadecuado
para mantener € gasto cardiaco total, se recomien-
da agregar al tratamiento intracardiaco una deriva
cion cavopulmonar bidireccional, procedimiento
conocido como correccién “unoy medio”. Laderi-
vacion de cercadel 40% del gasto cardiaco directa
mente ala circulacién pulmonar disminuiralacar-
ga de volumen a un VD pequefio, sin aumentar la
cargade volumen ddl ventriculo izquierdo. Losre-
sultados con este procedimiento son muy alenta
dores, permitiendo una recuperacion rapiday ade-
cuada de los pacientes.* En los casos extremos de
adosamiento, en e que € VD definitivamente no
puede quedar integrado a la circulacién pulmonar,
es preciso evaluar a paciente parala operacion de
Fontan.® Estos casos por |o general son de mal pro-
nostico, yaque lamayoriatienen ateracionesenla
funcién del ventriculo izquierdo, 1o que hace que
toleren muy mal lafisiologia de Fontan.

La situacion es diferente cuando la malformacion
de Ebstein se presentaen un VD en posicion sisté-
mica, como en | os casos de discordancia atrioven-
tricular. Pocas veces |os elementos val vul ares per-
miten unareconstruccion valvular y lamayoriade
los casos requiere reemplazo valvular tricuspideo.

Resultados del tratamiento quirdrgico
En el Servicio de Cirugia de Cardiopatias Con-
génitasdel Instituto Nacional de Cardiologia“|g-
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Anomalia de Ebstein

nacio Chavez’, se andlizaron los resultados de
61 enfermos sometidos a correccion quirdrgica
de anomalia de Ebstein los afios comprendidos
entre enero de 1993 y agosto de 2003. Los ptsse
dividieron en cuatro grupos, de acuerdo al tipo
de correccion realizada

El primer grupo corresponde a 33 pts sometidos
acorreccion biventricular, 17 de sexo femenino
y 11 del sexo masculino, con edades compren-
didas entre los 9 y los 49 afios; de acuerdo ala
clasificacion de Carpentier de tipo A se encon-
traron 2 (6%), detipo B 13 (39.4%), detipo C 15
(45.5%) y detipo D 3 (9.1%). Diecisiete ptspre-
sentaban cardiomegalia grado 111 y 16 cardio-
megaliagrado 1V. Laclasefuncional de estegru-
po de pts correspondid aclase |l en 14, clase Il
en 15y clase IV en 4 pacientes. Se encontraron
29 pts con comunicacion interauricular, tres pts
con insuficiencia mitral de grado ligero, un pa-
ciente con comunicacién interventricular y un
paciente con estenosi s pulmonar. Catorce ptspre-
sentaban blogueo de rama de grado menor, 5 pts
con bloqueo AV de primer grado y uno con blo-
gueo AV de segundo grado.

Los procedimientos quirdrgicos realizados en
este grupo de pts fueron los siguientes. Reem-
plazo valvular en 24 pts, plastiatipo Carpentier
en 9, plicaturade VD en 29, atriectomiareducti-
vaen 22, cierre de una comunicacion interauri-
cular en 22 y cierre de una comunicacion inter-
ventricular en un paciente. El tiempo de
pinzamiento de aorta fue de 67 minutos en pro-
medio, con un tiempo de circulacién extracor-
poérea de 110 minutos en promedio.

En el postoperatorio inmediato 3 pts evolucio-
naron con blogueo AV completo que seresolvié
antes de su egreso, uno presentd sangrado que
obligd a la reintervencién para revision de la
esternotomia, un paciente presenté neumonia,
dos pts presentaron derrame pleural derecho y
un paciente presentd una mediastinitis que se
resolvié favorablemente con el tratamiento ha-
bitual. En el seguimiento dos ptsfallecieron por
tromboembolia pulmonar y dos pts como conse-
cuencia de arritmias de dificil manejo farmaco-
|6gico.

El segundo grupo corresponde alos pts en quienes
se realiz6 una correccidn biventricular asociada a
ablacién quirdrgica de arritmia. Encontramos 11
pts, 5 de sexo masculino y 6 del femenino con
edades entre 2 'y 28 afios y edad promedio de 15
anos. Las arritmias encontradas fueron: 10 ptscon
fllter atrial, 9 pts con e sindrome de Wolf-Parkin-
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son-White y 4 pts con taquicardia supraventricu-
lar. Todos estos enfermos eran portadores de una
malformacién de Ebstein grave.
Losprocedimientos quirdrgicosrealizadosen este
grupo de pts fueron los siguientes. Reemplazo
valvular tricuspideo en 10 pts, plastiatricuspidea
de tipo Carpentier en un paciente, cierre de co-
muni cacién interauricular en 10 pacientes, atriec-
tomiareductivaen 7 ptsy plicaturade VD en 8
pacientes. En todoslos pts se hizo ablacién trans-
operatoria de laarritmia utilizando radiofrecuen-
ciairrigada. Sepresentaron 2 bloqueosAV transi-
torios y uno permanente que amerité € implante
de un marcapasos definitivo. Dos de los pts con
flater preoperatorio presentaron recurrenciadela
arritmia. En este grupo de pacientes no hubo mor-
talidad quirdrgicani durante €l periodo de segui-
miento. Los once pts pasaron de unaclase funcio-
na Il -1l aclasel.

A partir de 1998 hemos venido aplicando la téc-
nica de correccion tipo “uno y medio”, la cual
consiste en agregar una derivaci6n cavo-pulmo-
nar alacorreccién intracardiaca, en los casosen
quienes €l VD funcional no es capaz de mante-
ner un gasto cardiaco pulmonar adecuado. A di-
ferencia de la fenestracion atrial, la derivacion
cavopulmonar reduce la sobrecarga de volumen
del VD sin aumentar la carga de volumen del
ventriculo izquierdo, manteniendo una satura-
cion de oxigeno adecuada y no somete al pa-
ciente al riesgo de las embolias paraddjicas. En
este grupo de pts no hemos observado ninguna
de las complicaciones potenciales que plantea
este procedimiento, tales como ladilatacion aneu-
rismatica de la vena cava superior, el sindrome
de vena cava superior, fistulas arteriovenosas
pulmonares o derrames pleurales y quilotorax.
En este grupo analizamos 13 pacientes, 7 de sexo
femenino y 6 masculino, con edades compren-
didas entre 6 y 46 afios y edad promedio de 16
anos. La clase funcional preoperatoriafuell en
8, 1l1 en4y IV en 1 paciente, en tanto que 8 pts
presentaban tipo C de Carpentier y 5 tipo D. El
indice cardiotoréacico en promedio fue de 0.77%.
El 75% de los casos tenia historia de sincope y
100% presentaban cianosis. La porcién atriali-
zada se encontro entre el 50 y el 75% con un
promedio de 61%.

Los procedimientos quirdrgicos realizados en
este grupo de pts fueron: reemplazo valvular a
11y plastia tricuspidea tipo Carpentier a 2 pa-
cientes. Plicaturade VD vy atriectomia reducti-
va atodosy cierre de comunicacion interauri-
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cular a6 pacientes. Ademas, a9 ptsseleshizo
ablacién con radiofrecuencia irrigada: 5 por
flater atrial y 4 por sindrome de Wolf-Parkin-
son-White.

El resultado hemodindmico fue satisfactorio en
lamayoriade los casos. Lamortalidad quirdrgi-
cafue de 2 pts causada por hipertensién arterial
pulmonar de grado ligero. La saturacién de oxi-
geno subié amas de 95% en todos los ptsy en el
periodo de seguimiento todos los pts estan en
Clase I. Unapaciente fallecié por derrame peri-
cardico hemorragico debido a uso inadecuado
de anticoagulantes. Un paciente tuvo recidiva
defluter atrial pero hatenido buenarespuestaal
tratamiento con propafenona.

En el cuarto grupo incluimos a 4 pts que fueron
sometidos a la operacion de Fontan, 3 de sexo
femenino y uno del masculino, con edades entre
12 y 32 afios. Un paciente correspondio a tipo
C deCarpentiery los3restantesal tipo D. Todos
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presentaban una comunicacioén interauricular,
cianosis, cardiomegaliagrado 1V y se encontra-
ban en clase funciona I11-1V.

Los cuatro pts fueron sometidos a conexion ca-
vopulmonar total con tunel lateral fenestrado y
en el postoperatorio inmediato todos evolucio-
naron con bajo gasto cardiaco y derrames pleu-
rales (un paciente recibié una derivacién pleu-
ra-peritoneal de flujo estandar tipo Denver).
Fallecié un paciente en el curso de la segunda
semanadel postoperatorio con sindromede bajo
gasto cardiaco.

Después de analizar este grupo de pacientes,
consideramos que el tratamiento quirdrgico esta
indicado en todos los pts sintométicos. Hemos
observado que la calidad de viday la sobrevida
de los pts mejora significativamente y se redu-
cen los trastornos del ritmo. La modalidad de
tratamiento quirdrgico debe adaptarse a cada
caso en particular.
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