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Resumen

Objetivos: La anomalia de Ebstein es un defecto congénito caracterizado por falta de deslaminacién y desplazamiento
apical de la valvula tricispide, insuficiencia tricispidea, agrandamiento auricular derecho y disfuncién ventricular. Con el
propésito de analizar los resultados y evolucion de las distintas estrategias quirdrgicas se recolectaron datos de 45 operados
durante 1990-2018. Se incluyeron 26 pacientes con una edad mediana en la cirugia inicial de 11.3 afios (rango: 13 dias-18.6
anos). Método: Los procedimientos fueron plastia 10 pacientes (38%), reconstruccion con técnica del cono 11 (42%) y
reemplazo 5 (19%). Requirieron intervenciones adicionales 7 pacientes: anastomosis cavo-pulmonar 4 y Cox-maze 4. El
34.6% (9) requirié reoperacion por insuficiencia tricuspidea importante. Presentaban plastia previa seis, bioprétesis dos y
cono, uno. Resultados: La mortalidad global fue del 11.5% (3 pacientes) a una media de 10.1 afios posquirtrgicos (rango:
5.7-10.12) asociada a arritmias (p = 0.05), disfuncién ventricular derecha (p = 0.008), izquierda (p = 0.0001) y reoperaciones
(p = 0.03). Ninguno fue cono previo. La mediana de seguimiento fue de 6.5 afios (rango: 1-29.1). El 91.6% se encontraban
en clase funcional I/ll y el 79.2% en ritmo sinusal. Conclusiones: Los resultados de las diferentes técnicas clasicas fueron
similares aunque no exentas de complicaciones y reoperaciones. La reconstruccion del cono resulté ser efectiva, de baja
mortalidad quirdrgica, menor requerimiento de reoperaciones y duradera en el mediano plazo.
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Abstract

Objectives: Ebstein’s anomaly is a congenital defect characterized by a lack of delamination and apical displacement of the
tricuspid valve, tricuspid insufficiency, right atrial enlargement, and ventricular dysfunction. To analyze the results and evolu-
tion of the different surgical strategies, data were collected from 45 patients operated on during 1990-2018. Twenty-six patients
were included with a median age at initial surgery of 11.3 years (range: 13 days-18.6 years). Method: Procedures were
plastic 10 patients (38%), cone technique reconstruction 11 (42%), and replacement 5 (19%). Additional interventions were
required in 7 patients: cavo-pulmonary anastomosis 4 and Cox-maze 4. Nine patients (34.6%) required reoperation due to
severe tricuspid insufficiency. Six had previous plastic, two bioprothesis, and one, cone. Results: Overall mortality was 11.5%
(3) at a median of 10.1 years post-surgery (range: 5.7-10.12) associated with arrhythmias (p = 0.05), right (p = 0.008),
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left (p = 0.0001) ventricular dysfunction and reoperations (p = 0.03). None were previous conus. Median follow-up was
6.5 years (range: 1-29.1). Ninety-one-point-six percent were in functional class I/ll and 79.2% in sinus rhythm.
Conclusions: The results of the different classic techniques were similar, although not free of complications and reoperations.
Cone reconstruction proved to be effective, with low surgical mortality, less need for reoperations, and durability in the

medium term.

Keywords: Ebstein’s. Surgery. Plastic surgery. Cone reconstruction.

Introduccion

La enfermedad de Ebstein es una cardiopatia congé-
nita infrecuente (0.5 a 1%) con una incidencia de 1 de
cada 200,000 recién nacidos vivos. Descripto por Wil-
helm Ebstein en 1866'. Se caracteriza por una inade-
cuada deslaminacion de los velos septal y posterior de
la valvula tricuspide (VT) desde el endocardio ventricu-
lar derecho, con un gran desarrollo de la valva anterior,
pudiendo presentar desde fenestraciones hasta inser-
ciones en el tracto de salida del ventriculo derecho (VD)
con o sin obstruccion al flujo pulmonar. Esta falla en la
deslaminacién condiciona un desplazamiento del orificio
valvular hacia la porcion apical del VD generando en
consecuencia la atrializacién de dicho ventriculo con
una gran variabilidad de la morfologia ventricular dere-
cha y valvular que usualmente es la causante de los
diferentes grados de insuficiencia®. Actualmente se la
considera una miopatia del VD?. Asociada en un 20% a
patologia izquierda*. Los estudios genéticos han des-
cripto mutaciones en las proteinas sarcoméricas de las
cadenas pesadas de beta-miosina, reportadas en mio-
cardiopatia no compacta del ventriculo izquierdo®. Se
presenta con un amplio espectro clinico, desde el
neonato severamente sintomatico hasta el adulto asin-
tomatico. En un 25% se asocia a sindrome de Wolff-Par-
kinson-White tipo B y fibrilacién auricular/aleteo auricular
entre otros trastornos electrocardiograficos.

Desde la primera cirugia realizada en 1958, se han
desarrollado numerosas técnicas, tanto anatémicas
como funcionales, en un intento de corregir la insufi-
ciencia tricuspidea (IT), recuperar la porcion atrializada
del VD y mejorar los sintomas.

A pesar de los buenos resultados reportados a
mediano y largo plazo de estas técnicas, la incidencia
de arritmias, disfuncion del VD e IT residual o recu-
rrente es alta, por lo que la necesidad de reoperacio-
nes es frecuente®.

Métodos

Estudio de disefio de cohorte observacional descrip-
tivo, retrospectivo. Se recolectaron los datos de 45

pacientes operados en nuestra institucién, durante el
periodo comprendido entre enero de 1990 y diciembre
de 2018. Se excluyeron cinco pacientes con correccion
univentricular y 14 pacientes con reparacion biventricu-
lar: plastia monocuspide y reemplazo bioldgico (nin-
guno con técnica de reconstruccion del cono) dado a
pérdida de seguimiento en los ultimos 10 afios.

Se incluyeron en el analisis 26 pacientes: 20 (76.9%)
tipo C de la clasificacion de Carpentier y 6 (23%) tipo
B. De ellos cuatro fueron a reparacién ventriculo uno
y medio y 22 a cirugia biventricular.

Criterios de seleccion para determinar el tipo de técnica
utilizada: en todos los casos se trato de realizar plastia
valvular (previo 2011, técnica de Danielson o Carpentier
y posteriormente técnica de cono). En los casos en que
la plastia no fue factible se procedié al reemplazo valvular
(tanto en cirugia de novo como en reintervencion).

Si bien en la actualidad la resonancia magnética
(RM) es el método de referencia para la evaluacion de
esta entidad, tanto en la etapa prequirdrgica (diagnds-
tico y prondstico) como en la posquirdrgica, en nuestro
hospital disponemos de esta técnica innovadora de
imagenes desde el 2017, por lo que una gran parte de
los pacientes incluidos en esta serie no fueron evalua-
dos con este método'®12,

Las técnicas quirurgicas empleadas fueron: plastias
tricuspideas monocuspides (PTM), técnica de Carpen-
tier, técnica de Danielson (n = 10), reconstruccion del
cono (CC) o cirugia de da Silva (n = 11), reemplazo
valvular con prétesis bioldgica (RVB) (n = 5).

Las indicaciones quirdrgicas incluyeron: disnea,
insuficiencia cardiaca derecha, intolerancia al ejercicio
progresivo, clase funcional lll/IV de la New York Heart
Asociation, taquiarritmias no controlables con medica-
cion, cianosis en reposo (igual o menor al 85%) y/o
caida de mas de 10 puntos con el esfuerzo, cardiome-
galia (indice cardiotoracico mayor a 0.65). Ademas de
la técnica quirdrgica se evaluaron los tiempos de cir-
culacién extracorpdrea y pinzamiento adrtico, cirugia
concomitante de los defectos asociados y necesidad
de procedimiento de Cox-maze modificado con implante
de marcapasos antitaquicardia (Tabla 1).
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Tabla 1. Principales caracteristicas analizadas en las diferentes técnicas quirdrgicas

I e T N T

Edad afios (mediana) 10.2 (3.6-18.6) 8.5 (18 dias-15) 10.2 (3.9-18.1)
Peso kg (mediana) 37 (17-64) 26 (3-56) 34.5 (13-78)
IT importante prequirtrgica 10 1 5
Disfuncion VD significativa prequirdrgica 1 0 1
Arritmias prequirtrgicas 3 1 2
CEC/PA minutos (mediana) 125/87 131.5/84.5 128/87
ACPB 3 0 1
Cox-maze 2 1 1
MCP AT 1 2 1

RC 0 0 1
Cierre CIA 8 8 4
Valvulotomia pulmonar 0 1 1

P: pacientes; PTM: plastia tricuspidea monocUspide; CC: cirugia del cono; RVB: reemplazo valvular bioldgico; IT: insuficiencia tricuspidea; VD: ventriculo derecho;
CEC: circulacion extracorpérea; PA: pinzamiento aértico; ACPB: anastomosis cavo-pulmonar bidireccional/cirugia de Glenn; MCP AT: marcapaso antitaquicardia;

RC: resincronizador; CIA: comunicacion interauricular.

Desde el 2009 se realizd ecocardiografia transeso-
fagica intraquirdrgica a todos los pacientes, con recons-
truccion tridimensional en los mayores de 30 kg.

Durante el seguimiento posquirurgico, con mediana
de 6.5 afos (rango: 1-29.1), los pacientes fueron con-
trolados mediante examen fisico, saturometria perifé-
rica, telerradiografia de térax, electrocardiograma,
ecocardiograma Doppler color, ecocardiograma
Doppler tisular, Holter y ergometria. Se evaluaron las
caracteristicas anatémicas y funcionales del VD y
grado de incompetencia de VT, segun las guias actua-
les de ecocardiografia'®'™* (Fig. 1A y B). Se analizaron:
clase funcional (clasificacion de la New York Heart
Asociation), presencia de arritmias, reintervenciones
quirdrgicas, cateterismos intervencionistas, estudios
electrofisiologicos y mortalidad.

Analisis estadistico

Para el almacenamiento de los datos se utilizé el
programa Microsoft Office Excel® 2013. El andlisis se
realizé empleando el paquete estadistico del programa
Statistix 8.0.

Las variables cualitativas se expresaron como valo-
res absolutos y/o porcentajes en relacion con el total
de casos y las variables cuantitativas, como medias y
desviaciones estandar o medianas e intervalo inter-
cuartil (IIC), de acuerdo con la normalidad o no en la

distribucion de los datos. Para las variables continuas
se utilizaron la prueba de la t de Student o la U de
Mann-Whitney segun correspondiera. Para las propor-
ciones se emplearon la prueba exacta de Fischer o la
de chi cuadrado. Se considerd diferencia significativa
aquella con un grado de significacion (p) 0.05.

Resultados

En el 73% la indicacion quirdrgica fue debida a disnea
y cianosis. Presentaban IT moderada/grave 72% (n = 19),
disfuncion de VD moderada/grave 7.7% (n = 2) y leve
42% (n = 11), mientras que en el resto (n = 13) la funcién
estuvo conservada. Ninguno de ellos se asoci6 con
miocardiopatia no compacta del ventriculo izquierdo. La
cardiomegalia fue: leve 15.3% (n = 4), moderada 50%
(n = 13) y severa 34.6% (n = 9) (Fig. 2).

Los procedimientos realizados fueron: PTM (tipo
Danielson/Carpentier) (n = 10) 38%, CC (n = 11) 42%
y RVB (n = 5) 19%. La técnica del cono se realiz6 a
partir del 2011.

La edad mediana en la cirugia inicial fue de 11.3 afos
(rango: 13 dias-18.6 afos). Los pacientes con PTM y
CC presentaban edad mediana semejante (8.2 ay 8.5
anos), los pacientes con RVB fueron mayores (mediana
10.2 afos).

Hubo cuatro pacientes que requirieron anastomosis
cavo-pulmonar bidireccional de Glenn: reparacion tipo
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Figura 1. Valoracion ecocardiografica de paciente con enfermedad de Ebstein operado con técnica de cono.
Ecocardiografica intraoperatoria y postoperatoria. A: ecocardiograma transesofagico prequirtrgico y reconstruccion
tridimensional. Se observa el desplazamiento apical de la valva anterior y su real orificio anatémico (flecha azul).
B: ecocardiograma transtoracico posquirtrgico y tridimensional en tiempo real. Véase la insercion de la neovéalvula en
el anillo verdadero (flecha naranja), el area de apertura, la reconstitucion de cavidad del ventriculo derecho (asterisco
blanco) y la reduccion de la auricula derecha (asterisco verde).

ventriculo uno y medio; tres pacientes tenian PTM, un  modificado se indicé en tres pacientes, marcapaso
paciente con RVB vy ningun paciente con CC antitaquicardia en tres y resincronizador en uno. Otros
(Tablas 2 y 3). El procedimiento de Cox-maze procedimientos incluyen: cierre de comunicacion
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Figura 2. Telerradiografia de térax frente de un paciente con enfermedad de Ebstein grave de diagndstico neonatal
operado con cirugia de reconstruccion de cono a los 13 dias de vida. Obsérvese la cardiomegalia severa prequirirgica
(A) con un indice cardiotoracico (ICT) de 0.95. B: se observa su evolucion posquirtrgica con reduccion considerable

de la cardiomegalia (ICT 0.57).

interauricular en 20 pacientes (8 PTM, 8 CC, 4 RVB),
valvulotomia pulmonar en 2 (uno con PTM y otro con
CC). La mediana de tiempo de circulacién extracorpo-
rea fue 128.5 minutos (IIC 25-75%: 100.5-154.5) y de
pinzamiento adrtico 84.5 minutos (lIC 25-75%:
68.7-111).

Se observo disfuncién del VD en el posquirdrgico
inmediato en el 42.3% (n = 11), siendo mayor en los
pacientes con RVB (80%) comparado con un 20% de
las PTM (p = 0.05). En relacién con las plasticas, nueve
pacientes desarrollaron IT importante posquirurgica
inmediata: 7 con PTM y 2 con CC (p = 0.07) (Tabla 2).

Seguimiento

En la evolucion con una mediana de seguimiento de
6.5 afos (1-29.1). Los pacientes con PTM presentaron
el mayor seguimiento, con mediana de 6.8 afios (rango:
1.07-29.1), seguidos por aquellos con RVB, mediana de
6.48 afios (rango: 4.08-11.09) y luego con CC 2.67
(rango 1-6.79). Se encontraban en clase funcional /Il
el 91.6% y en ritmo sinusal libre de arritmias el 79.2%.

Reoperaciones

El 34.6% (n = 9) requirié reoperacién por IT impor-
tante a una mediana de 5.7 afos (0.2-9.9) de la cirugia

inicial. La PTM presentd el mayor nimero de reopera-
ciones respecto a las otras técnicas, seis pacientes a
una mediana de 5.4 afos (rango: 2 meses-5.7 anos)
con RVB como procedimiento (p = 0.04) (Tabla 3).
Dentro de los pacientes con RVB, dos requirieron re-re-
emplazo a una mediana de 7.7 afios (rango: 5.4-9.8)
de la cirugia inicial. Solo un paciente con CC desarrolld
estenosis e insuficiencia tricuspidea con mediana de
2.7 afos de evolucion, siendo reconstruido el cono con
buena evolucion.

Mortalidad

La mortalidad global fue del 11.5% (n = 3) a un
tiempo medio de la cirugia inicial de 10.1 afos (5.7-
10.12), dos pacientes con PTM y uno con RVB. No
hubo mortalidad en la CC (p = 0.05) (Tabla 3). En el
analisis univariante mostré que la mortalidad se asocid
a: RVB en reoperacion (p = 0.03), arritmias (p = 0.05)
y disfuncién ventricular derecha alejada (p = 0.008) y
ventricular izquierda (p = 0.0001).

Arritmias

En la etapa prequirdrgica, seis pacientes tuvieron
arritmias significativas: aleteo auricular®, (a los que en
la cirugia se realizé procedimiento de Cox-maze mas

407



408

Arch Cardiol Mex. 2024;94(4)

Tabla 2. Técnicas quirdrgicas: plastias vs. reemplazo con prétesis biolégica

Reoperacion

ACPB 3
Arritmias posquirtrgicas

Inmediata 5

Alejada 6
IT significativa posquirdrgica

Inmediata 1

Alejada 6
ET

Significativa alejada 2
ET-IT

Alejada 2
Disfuncion VD postoperatoria

Inmediata 2

Alejada 2
Mortalidad 2

Tiempo seguimiento afnos (mediana) 6.8 2.67 (1.07-29.1)

6 1 2 0.93

0 1 0.77
5 3 0.61
1 2 0.77
2 0 0.07
1 1 0.34
1 0 0.36
1 1 0.19
25 4 0.05
22 2 0.31
20 1 0.53
(1-6.79) 6.48 (4.08-11.09)

P: pacientes; PTM: plastia tricuspidea monocuspide; CC: cirugia del cono; RVB: reemplazo valvular bioldgico; ACPB: anastomosis cavo-pulmonar bidireccional/cirugia de

Glenn; IT: insuficiencia trictspidea; ET: estenosis tricispide; VD: ventriculo derecho.

Tabla 3. Comparacion entre los diferentes tipos de
plastias (n = 21 P)

Variable PTM
(n=10P)
3 0

ACPB 0.04

Arritmias posquirtirgicas

Inmediatas 5 5 0.83

Alejadas 6 1 0.01
IT significativa

Posquirtrgico inmediato 7 2 0.01
Reoperaciones 6 1 0.04

Posquirtrgico alejado

IT 6 1 0.01

ET 2 1 0.59
Disfuncion VD posquirtrgica

Inmediato 2 5 0.21

Alejado 2 2 0.91
Mortalidad 2 0 0.05

P: pacientes; PTM: plastia tricuspidea monocuspide; CC: cirugia del cono;
ACPB: anastomosis cavo-pulmonar bidireccional/cirugia de Glenn; IT: insuficiencia
trictspidea; ET: estenosis tricispidea; VD: ventriculo derecho.

marcapasos antitaquicardia, uno de ellos requirié resin-
cronizador), taquicardia paroxistica supraventricular por
via accesoria', taquicardia por reentrada intranodal’

(estos dos ultimos pacientes requirieron ablacion por
electrofisiologia previa a la cirugia).

Durante el seguimiento posquirirgico, hubo seis
pacientes (23%) que desarrollaron arritmias de grave-
dad: taquicardia ventricular no sostenida 1, aleteo auri-
cular 4 y taquicardia auricular 1. Ninguno de ellos tuvo
como antecedente CC (p = 0.01). Tres de estos pacien-
tes fallecieron (p = 0.05), en la totalidad de estos casos
el aleteo auricular fue la arritmia presente, en uno de
ello asociada a taquicardia ventricular. Ninguno habia
requerido cirugia de maze, implante de marcapasos ni
ablacion previa.

Discusién

La anomalia de Ebstein es una malformacion congé-
nita poco frecuente, compleja con un amplio espectro
anatémico y clinico. Esta gran variabilidad de la mor-
fologia valvular plantea un desafio quirdrgico, por lo
que las decisiones sobre la oportunidad quirurgica y el
tipo de cirugia deben ser individualizadas, teniendo en
cuenta las diferentes variantes anatémicas, hemodina-
micas y patologia asociadas'. Las primeras reparacio-
nes de la VT se enfocaban sobre el concepto de crear
una valvula monocuspide merced al aporte de la valva



anterior, que debia presentar una adecuada motilidad
para permitir la coaptacion con el septum ventricular.

Danielson, en la Clinica Mayo, describi¢ la plicatura
selectiva del ventriculo atrializado en forma transversal,
la reduccion auricular y agrego la técnica de Sebening
stitch, para acercar el musculo papilar anterior al sep-
tum ventricular'®'®, La experiencia de Carpentier-Cha-
vaud en Francia, también una técnica monocuspide,
utiliza el concepto de movilizacién de la valva anterior,
reposicion y reinsercion junto a la valva posterior en el
anillo tricuspideo verdadero reforzando y remodelando
el anillo mediante una proétesis circular, sumado a la
realizacion de una plicatura longitudinal de la porcion
atrializada del VD para mejorar la geometria y disten-
sibilidad ventricular'®.

En la era contemporanea da Silva en Brasil desarrolla
la técnica de reconstruccion del cono®. Se trata de una
técnica modificada de Carpentier, bajo el concepto de
construir una vélvula trivalvar. La diferencia es la des-
laminacién de todas las valvas y tejidos posibles, ante-
rior, posterior y septal por mas diminuta que esta sea,
con rotacion horaria de 360 grados y reinsercion en el
anillo tricuspideo. La porcién atrializada del VD se
aplica en direccién del apex al anillo. Esta es la técnica
de reconstruccion que tiene el disefio mas anatémico,
con mayor capacidad y superficie anatémica del VD,
Este cambio conceptual del abordaje del Ebstein hacia
una correccién mas anatémica ha generado una rapida
aceptacion en la gran mayoria de los grupos quirirgicos
y modificaciones posteriores®21-27,

Si bien la descripcidn inicial no limita su utilizacion a
un tipo determinado de Ebstein, surgieron contraindi-
caciones relativas para la técnica del cono: edad mayor
a 55 afios, hipertension pulmonar moderada, disfun-
cién ventricular izquierda (fraccién de eyecciéon menor
al 30%) pobre deslaminacion o significativa musculari-
zacion de la valva anterior, grave dilatacion del anillo
tricuspideo y del VD23, En los casos de compromiso
grave de la valva septal, algunos equipos quirirgicos
proponen su reconstrucciéon mediante el uso de
pericardio®-%,

La reparacién biventricular debe ser contemplada en
la medida de lo posible. Sin embargo, cuando hay gran
dilatacion y disfuncién del VD es conveniente la repa-
racion tipo ventriculo uno y medio, realizando conco-
mitantemente anastomosis cavo-pulmonar bidireccional.
De esta manera se logra disminuir el volumen del VD
disfuncional y aumentar la precarga del ventriculo
izquierdo, mejorando el bajo gasto cardiaco que pue-
den presentar estos pacientes, sobre todo en el periodo
posquirtrgico inmediato®®-3°. En nuestros pacientes se
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efectuaron 21 plastias o reparaciones valvulares: 10
PTM (Danielson, Carpentier) y 11 CC. En el afio 2011
introdujimos la técnica de reconstruccién del cono, con
la particularidad de no realizar en forma sistematica la
plicatura de la porcion atrializada para evitar el riesgo
de lesion de la arteria coronaria derecha o sus ramas.
Solo se realiza esta cuando la porcidn atrializada del
VD se encuentre acinética o severamente dilatada, con
compresion del ventriculo izquierdo y riesgo de disfun-
cién ventricular. Por otro lado, se realiza aproximacion
y reposicion de los musculos papilares cuando estos
estan muy distantes, durante la formacion del cono.
Todos los procedimientos se realizan con evaluacion
ecocardiogréfica transesofédgica bidimensional, y en
pacientes mayores de 30 kg se le adiciona ecocardio-
grama tridimensional.

Respecto a los procedimientos asociados, cuatro
pacientes (15.4%) requirieron anastomosis cavo pulmo-
nar bidireccional: con PTM tres (30%) y RVB uno
(16.6%). Ningun paciente con CC necesité cirugia de
Glenn.

El reemplazo tricuspideo con prétesis es la opcién en
los casos que la reparacién no es posible. Se prefiere
la bioprétesis (porcina) en lugar de la prétesis mecanica.
Estas han demostrado buena durabilidad en posicion
derecha y tiene la ventaja de no requerir anticoagulacién
oral con warfarina o dicumarinicos, lo cual es favorable
sobre todo para las mujeres cuando alcancen la edad
reproductiva, evitando el riesgo de teratogenia en el
feto®%2, En nuestra casuistica cinco pacientes requirie-
ron RVB, todos con bioprétesis porcinas.

Otro aspecto que tener en cuenta son las arritmias.
En un 25% la EB se asocia a sindrome de Wolf-Par-
kinson-White tipo By fibrilacién auricular/aleteo auricu-
lar entre otros trastornos electrocardiogréficos. En
estos ultimos casos esta indicado el tratamiento de la
arritmia durante el procedimiento quirurgico, por medio
de ablacién del itsmo cavo-tricuspideo, cirugia de Cox-
maze modificada en los casos de aleteo o fibrilacion
auricular paroxistica, y en los de fibrilacion auricular
permanente se aplica el maze izquierdo o en las venas
pulmonares3334, En nuestra serie las arritmias se pre-
sentaron en un 23% de los casos, al igual que los
reportes de la bibliografia, tanto de origen ventricular
como auricular y supraventricular. Solo un 7.7% pre-
sentd patron de Wolf-Parkinson-White a los que se
realizd ablacion prequirdrgica. Ninguno desarrollé blo-
queo auriculo-ventricular completo. Hubo cuatro
pacientes que requirieron procedimiento de Cox-maze
con implante de marcapaso antitaquicardia (2), resin-
cronizador (1).
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Un comentario especial merecen los pacientes con
enfermedad de Ebstein de presentacion neonatal.
Estos son los casos més criticos, con mortalidad cer-
cana al 100% sin intervencion. Su manejo es contro-
versial y presenta un gran desafio para casi todos los
grupos quirdrgicos. La tasa de mortalidad quirdrgica
precoz es alrededor del 25%%¢, En neonatos sinto-
maticos con cianosis severa e indice de Great Ormond
Street 3 0 4, IT y cardiomegalia grave e insuficiencia
cardiaca se deberd optar por el camino de la cirugia
univentricular vs. la reconstruccién valvular y del VD¥.
En los casos de asociados de atresia pulmonar con
compromiso ventricular derecho grave, la alternativa
propuesta es la cirugia de Starnes, camino hacia la
reparacion univentricular®®3°. En nuestra experiencia,
en solo un neonato gravemente sintomatico a los 13
dias de vida y 3 kg de peso se realizé cirugia del cono
més apertura de la valvula pulmonar. Tuvo una buena
evolucién posquirurgica, quedando con IT leve residual
mientras la cardiomegalia se redujo considerablemente
(Fig. 2).

Las reoperaciones por disfuncién de la VT son otro
aspecto que considerar durante el seguimiento, alcan-
zando el 20% en la mayoria de las series, ya sea en
pacientes con plastia valvular o reemplazo previo®“°.
En nuestra experiencia, 34.6% requirid reoperacion
siendo la principal causa la IT evolutiva. El grupo de
las cirugias PTM fue el que mas reitervenciones requi-
rid (60%), seguido por el de RVB (20%). Solo un
paciente con CC (9%) (Tabla 2).

La mortalidad global fue del 11.5%, se vinculd a
reoperaciones, arritmias, disfunciéon ventricular tanto
derecha como izquierda, y se asocié al grupo de PTM
y al de RVB (Tabla 2).

Conclusiones

La variedad de técnicas quirdrgicas en el tratamiento
del Ebstein demuestran la enorme variabilidad anato-
mica de la patologia que, a pesar de la evolucién de
las distintas estrategias en las ultimas décadas, conti-
nua planteando un gran desafio.

La reparacion con plastia monocuspide y el reem-
plazo valvular se asociaron con baja mortalidad y mor-
bilidad, a pesar de requerir reoperaciones en la
evolucion.

El cambio conceptual del modelo monocuspide al
trivalvar de la CC, que permite la remodelacion del VD,
ha cambiado el paradigma de la reparacion quirdrgica
en esta enfermedad, alentando las reparaciones pre-
coces, incluso en los casos més severos, si bien se

requerira mayor tiempo de seguimiento para corroborar
sus resultados a largo plazo.
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