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Cardiopatías congénitas asociadas a anomalía de Ebstein:  
a propósito de dos casos con conexión anómala de venas 
pulmonares
Congenital heart diseases associated with Ebstein’s anomaly: relating to two cases  
with abnormal connection of pulmonary veins
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Carta al editor

Introducción
La anomalía de Ebstein (AE) representa menos del 

1% de las cardiopatías congénitas (CC)1, se considera 
una displasia tricúspidea donde el anillo anatómico 
está en posición habitual con adosamiento anormal de 
sus velos valvulares a lo largo del endocardio del ven-
trículo derecho (VD) desplazando el orificio funcional, 
como consecuencia de un defecto de delaminación de 
la capa interna del miocardio durante el desarrollo 
embriológico2. Su asociación con otros defectos car-
diacos es habitual, la comunicación interatrial está pre-
sente en el 70 a 90% de los casos. Otras anomalías 
asociadas son comunicación interventricular perimem-
branosa, estenosis o atresia pulmonar, pero la coexis-
tencia con conexión anómala de venas pulmonares 
(CAVP) es rara3.

La CAVP se caracteriza porque las venas pulmona-
res se conectan en otro sitio diferente al atrio izquierdo, 
representando el 0.56% de las CC, clasificándose 
dependiendo de la afección total o parcial pulmonar y 
según el nivel de conexión4.

El desarrollo embriológico de las venas pulmonares 
inicia en la quinta semana de gestación en dos etapas: 
la primaria, en la que el seno de las venas pulmonares 
se comunica con el sistema venoso sistémico a través 
de canales accesorios, posteriormente el seno venoso 
pulmonar se incorpora al atrio izquierdo (conexión 
secundaria) y estos canales de comunicación desapa-
recen. Cuando esto no ocurre persiste cualquiera de 
las conexiones primarias del seno venoso pulmonar, lo 
que origina las variantes anatómicas de la CAVP5.

Los objetivos de este trabajo de investigación son 
conocer la asociación entre la AE con otras CC 
mediante la revisión de expedientes clínicos en un 
periodo de ocho años y la presentación de dos casos 
clínicos de pacientes pediátricos con AE asociada a 
CAVP.

Resultados

En el periodo de estudio definido de 2014 a 2022 se 
encontraron 309 pacientes con AE, el 77.7% con una 
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CC asociada, incluso el 16.5% presentaba más de una 
lesión. Los defectos más frecuentes fueron los relacio-
nados con el tabique interauricular en el 72.1%, seguido 
de las alteraciones arteriales pulmonares en el 6.7% y 
en tercer lugar, la comunicación interventricular en el 
5.8% de los casos. Los casos asociados a conexión 
anómala parcial de venas pulmonares (CAPVP) se pre-
sentaron de forma infrecuente en el 1.3% de los casos 
(Tabla 1).

Casos clínicos

Caso clínico 1

Paciente de sexo masculino de 17 años con detección 
de soplo de manera incidental en la etapa escolar, prac-
tica atletismo, negando síncope. La exploración física 

mostró: ritmo de cuatro tiempos, soplo regurgitante en 
mesocardio que aumenta durante la inspiración, sin 
hepatomegalia, saturando al 96%. El electrocardiograma 
en ritmo nodal, QRS ancho, el Holter añadió la presencia 
de alternancia con ritmo auricular ectópico sin pausas 
significativas (Fig.  1A), radiografía de tórax sin cardio-
megalia, flujo pulmonar normal (Fig. 1B). El ecocardio-
grama informó AE con índice de desplazamiento 
20.6 mm/m2, insuficiencia tricuspídea moderada, función 
sistólica biventricular conservada. La resonancia mag-
nética reportó ventrículo izquierdo sin fibrosis y movi-
miento disincrónico de la pared libre del VD (Fig. 1 C y 
D). La tomografía mostró la presencia de CAPVP (Fig. 1 
E y F). La prueba de esfuerzo con respuesta cronotró-
pica adecuada, negativa para arritmias e isquemia y con 
capacidad funcional adecuada. Se decidió continuar 
bajo vigilancia médica.

Tabla 1. Frecuencia de asociación de cardiopatías congénitas con anomalía de Ebstein (n = 309)

Cardiopatía congénita asociada Porcentaje de asociación

Comunicación interauricular 54.4%

Foramen oval permeable 17.2%

Comunicación interventricular 5.8%

Estenosis pulmonar 4.2%

Conducto arterioso permeable 4.2%

Miocardio hipertrabeculado 2.3%

Hipoplasia arterial pulmonar 2.3%

Conexión anómala parcial de venas pulmonares 1.3%

Transposición de grandes arterias 1.3%

Coartación aórtica 0.9%

Tetralogía de Fallot 0.9%

Atresia pulmonar con septum íntegro 0.6%

Aorta bivalva 0.3%

Estenosis aórtica 0.3%

Subclavia derecha aberrante 0.3%

Doble orificio mitral 0.3%

Ventrículo izquierdo bordeline 0.3%

Fístula coronariana 0.3%

Síndrome de ventrículo derecho hipoplásico 0.3%

Sin cardiopatía congénita estructural asociada 22.3%

Fuente: expedientes clínicos.
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Figura  1. A: electrocardiograma; ritmo de la unión, frecuencia cardiaca 50 lpm, aQRS –30º, bloqueo fascicular 
anterosuperior del haz de His. B: radiografía de tórax; situs solitus, sin cardiomegalia, flujo pulmonar normal. 
C y D: resonancia magnética en cuatro cámaras en diástole (C) y sístole (D). E y F: reconstrucción volumétrica en 3D 
por tomografía computarizada, donde se observa conexión anómala parcial de la VPSI conectándose a través de la 
VV a la INN. Proyección frontal (G) y posterior (H) de angiotomografía en reconstrucción 3D, donde se observa conexión 
anómala parcial de venas pulmonares, variedad supracardiaca con dos sitios de conexión a VV y a VCS. AD: atrio 
derecho; INN: innominada; TAP: tronco de la arteria pulmonar; VCS: vena cava superior; VD: ventrículo derecho; VPID: 
vena pulmonar inferior derecha; VPII: vena pulmonar inferior izquierda; VPMD: vena pulmonar del lóbulo medio; VPSD: 
vena pulmonar superior derecha; VPSI: vena pulmonar superior izquierda; VI: vena innominada; VV: vena vertical.
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Caso clínico 2
Paciente de sexo femenino de 12 años referida en la 

infancia por datos de insuficiencia cardiaca congestiva, 
concluyéndose portadora de AE con índice de despla-
zamiento 10 mm/m2, la insuficiencia tricuspídea ligera, 
mediante tomografía se evidenció CAPVP supracar-
diaca con dos sitios de conexión distintos (Fig. 1 G y H). 
Se decide llevar a intervención quirúrgica, realizándose 
anastomosis de vena pulmonar superior izquierda a 
orejuela izquierda más procedimiento de Warden, con 
evolución favorable en su periodo posquirúrgico.

Discusión
El espectro clínico de la AE es heterogéneo, como 

se muestra en los casos presentados, pudiendo ser 
asintomática o presentar insuficiencia cardiaca, con 
manifestaciones desde la etapa fetal hasta la vejez, 
donde menos del 5% sobrepasan los 50 años, la mor-
talidad quirúrgica incrementa hasta un 54.4% al aso-
ciarse a CC6.

El primer caso, a pesar de tener dos lesiones estruc-
turales y trastornos del ritmo, presentaba adecuada 
clase funcional sin ameritar tratamiento médico, a dife-
rencia del segundo caso, con patología tricuspídea de 
poca cuantía que al asociarse con CAPVP condicionó 
deterioro de la clase funcional acordándose tratamiento 
quirúrgico.

La asociación de AE y CAVP es poco habitual, ya 
que embriológicamente no tienen un factor común rela-
cionado, mostrando con estos casos la presentación 
clínica heterogénea.

Conclusiones
La AE tiene formas variadas de presentación y su 

asociación con otras lesiones cardiacas puede modifi-
car el cuadro clínico y pronóstico de los pacientes, por 
lo que es importante realizar un diagnóstico oportuno 
y tener una vigilancia estricta, para plantear un trata-
miento oportuno.

Las cardiopatías congénitas asociadas con mayor 
frecuencia son los defectos en el tabique interatrial, 
seguido de defectos interventriculares y conducto arte-
rioso persistente, la presentación con CAVP es muy 

infrecuente. Uno de cada cuatro pacientes con el diag-
nóstico de AE no tendrán una cardiopatía congénita 
asociada.
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