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CARTA AL EDITOR

Cardiopatias congénitas asociadas a anomalia de Ebstein:
a proposito de dos casos con conexion anémala 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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Amel E. Ramos-Mayo', Alejandra Toro? e Irma O. Miranda-Chavez!
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Introduccion El desarrollo embrioldgico de las venas pulmonares
inicia en la quinta semana de gestacion 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 (conexion
secundaria) y estos canales de comunicacion desapa-
recen. Cuando esto no ocurre persiste cualquiera de

La anomalia de Ebstein (AE) representa menos del
1% de las cardiopatias congénitas (CC)', se considera
una displasia tricuspidea donde el anillo anatémico
esta en posicion habitual con adosamiento anormal de
sus velos valvulares a lo largo del endocardio del ven-
triculo derecho (VD) desplazando el orificio funcional,

como consecuencia de un defecto de delaminacion de i o
la capa interna del miocardio durante el desarrollo aS Conexiones primarias del seno venoso pulmonar, lo

embriologico?. Su asociacion con otros defectos car- 9Ue origina las variantes anatémicas de la CAVP®.
diacos es habitual, la comunicacion interatrial esté pre- L0 objetivos de este trabajo de investigacion son
sente en el 70 a 90% de los casos. Otras anomalias Conocer la asociacion entre la AE con otras CC
asociadas son comunicacion interventricular perimem- Mediante la revision de expedientes clinicos en un
branosa, estenosis o atresia pulmonar, pero la coexis- Periodo de ocho afios y la presentacion de dos casos
tencia con conexién anémala de venas pulmonares clinicos de pacientes pediatricos con AE asociada a
(CAVP) es rara®. CAVP.

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, clasificandose
dependiendo de la afeccion total o parcial pulmonar y En el periodo de estudio definido de 2014 a 2022 se

Resultados

segun el nivel de conexion®. encontraron 309 pacientes con AE, el 77.7% con una
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Tabla 1. Frecuencia de asociacion de cardiopatias congénitas con anomalia de Ebstein (n = 309)

Cardiopatia congénita asociada

Comunicacion interauricular

Foramen oval permeable

Comunicacion interventricular

Estenosis pulmonar

Conducto arterioso permeable

Miocardio hipertrabeculado

Hipoplasia arterial pulmonar

Conexion anémala parcial de venas pulmonares
Transposicion de grandes arterias

Coartacion adrtica

Tetralogia de Fallot

Atresia pulmonar con septum integro

Aorta bivalva

Estenosis adrtica

Subclavia derecha aberrante

Doble orificio mitral

Ventriculo izquierdo bordeline

Fistula coronariana

Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico
Sin cardiopatia congénita estructural asociada

Fuente: expedientes clinicos.

CC asociada, incluso el 16.5% presentaba mas de una
lesién. Los defectos mas 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 comunicacion interventricular en el
5.8% de los casos. Los casos asociados a conexion
andémala parcial de venas pulmonares (CAPVP) se pre-
sentaron de forma infrecuente en el 1.3% de los casos
(Tabla 1).

Casos clinicos

Caso clinico 1

Paciente de sexo masculino de 17 afios con deteccion
de soplo de manera incidental en la etapa escolar, prac-
tica atletismo, negando sincope. La exploracion fisica

Porcentaje de asociacion

54.4%
17.2%
5.8%
4.2%
4.2%
2.3%
2.3%
1.3%
1.3%
0.9%
0.9%
0.6%
0.3%
0.3%
0.3%
0.3%
0.3%
0.3%
0.3%
22.3%

mostro: ritmo de cuatro tiempos, soplo regurgitante en
mesocardio que aumenta durante la inspiracion, sin
hepatomegalia, saturando al 96%. El electrocardiograma
en ritmo nodal, QRS ancho, el Holter afadié la presencia
de alternancia con ritmo auricular ectépico sin pausas
significativas (Fig. 1A), radiografia de térax sin cardio-
megalia, flujo pulmonar normal (Fig. 1B). El ecocardio-
grama informé AE con indice de desplazamiento
20.6 mm/m2, insuficiencia tricuspidea moderada, funcién
sistolica biventricular conservada. La resonancia mag-
nética reporté ventriculo izquierdo sin fibrosis y movi-
miento disincrénico de la pared libre del VD (Fig. 1 Cy
D). La tomografia mostrd la presencia de CAPVP (Fig. 1
E y F). La prueba de esfuerzo con respuesta cronotro-
pica adecuada, negativa para arritmias e isquemia y con
capacidad funcional adecuada. Se decidié continuar
bajo vigilancia médica.
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Figura 1. A: electrocardiograma; ritmo de la unién, frecuencia cardiaca 50 Ipm, aQRS -30° bloqueo fascicular
anterosuperior del haz de His. B: radiografia de torax; situs solitus, sin cardiomegalia, flujo pulmonar normal.
C y D: resonancia magnética en cuatro camaras en diastole (C) y sistole (D). E y F: reconstruccion volumétrica en 3D
por tomografia computarizada, donde se observa conexién anémala parcial de la VPSI conectandose a través de la
VV ala INN. Proyeccion frontal (G) y posterior (H) de angiotomografia en reconstruccion 3D, donde se observa conexién
anémala parcial de venas pulmonares, variedad supracardiaca con dos sitios de conexion a VV y a VCS. AD: atrio
derecho; INN: innominada; TAP: tronco de la arteria pulmonar; VCS: vena cava superior; VD: ventriculo derecho; VPID:
vena pulmonar inferior derecha; VPII: vena pulmonar inferior izquierda; VPMD: vena pulmonar del lI6bulo medio; VPSD:
vena pulmonar superior derecha; VPSI: vena pulmonar superior izquierda; VI: vena innominada; VV: vena vertical.
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Caso clinico 2

Paciente de sexo femenino de 12 afios referida en la
infancia por datos de insuficiencia cardiaca congestiva,
concluyéndose portadora de AE con indice de despla-
zamiento 10 mm/m?, la insuficiencia tricuspidea ligera,
mediante tomografia se evidencié CAPVP supracar-
diaca con dos sitios de conexion distintos (Fig. 1 Gy H).
Se decide llevar a intervencion quirdrgica, realizandose
anastomosis de vena pulmonar superior izquierda a
orejuela izquierda mas procedimiento de Warden, con
evolucién favorable en su periodo posquirdrgico.

Discusion

El espectro clinico de la AE es heterogéneo, como
se muestra en los casos presentados, pudiendo ser
asintomatica o presentar insuficiencia cardiaca, con
manifestaciones desde la etapa fetal hasta la vejez,
donde menos del 5% sobrepasan los 50 afios, la mor-
talidad quirdrgica incrementa hasta un 54.4% al aso-
ciarse a CCS.

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 patologia tricuspidea de
poca cuantia que al asociarse con CAPVP condicioné
deterioro de la clase funcional acordandose tratamiento
quirdrgico.

La asociacion de AE y CAVP es poco habitual, ya
que embriolégicamente no tienen un factor comun rela-
cionado, mostrando con estos casos la presentacion
clinica heterogénea.

Conclusiones

La AE tiene formas variadas de presentacion y su
asociacion con otras lesiones cardiacas puede modifi-
car el cuadro clinico y prondstico de los pacientes, por
lo que es importante realizar un diagndstico oportuno
y tener una vigilancia estricta, para plantear un trata-
miento oportuno.

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

infrecuente. Uno de cada cuatro pacientes con el diag-
nostico de AE no tendran una cardiopatia congénita
asociada.
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