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ANOMALIA DE EBSTEIN.

La anomalia de Ebstein incluye un amplio espectro de malformaciones anatémicas y funcionales de la
valvula tricispide. Estas son consecuencia de la alteracion en la deslaminizacion de tejido valvular
tricuspideo del miocardio a nivel del septo interventricular de manera que este tejido queda adherido al
musculo. De esta manera, las alteraciones anatdmicas que podemos encontrar incluyen:

1.

©o ok w

Desplazamiento apical y posterior de los velos septal y posterolateral de la VT por debajo de la
union auriculo-ventricular hacia el VD (> 20 mm o 8 mm/m?). Se observa también un velo
anterior elongado o “sail-like”.

Auricularizacion del tracto de entrada del VD en grados variables y en consecuencia VD
funcional de menor tamafio

Grados variables de IT (excepcionalmente estenosis de VT)

Dilatacion de AD

Cortocircuito a nivel auricular en hasta el 80% casos: FOP/CIA

Una 0 mas vias accesorias de conduccion con riesgo de taquicardia auricular en el 25% de los
casos

Grados variables de obstruccion anatémica o funcional del VD (estenosis o atresia pulmonar,
trasposicion corregid)

Mayor incidencia de disfuncion del VI, anomalias en la valvula mitral (displasia de la valvula
mitral, prolapso valvular mitral) y anomalias en la valvula aértica (BAV).

DIAGNOSTICO

Es necesario

1.

2.

3.
4.

Severidad anatomica de la anomalia: Grado de desplazamiento y alteracién de la valvula.
Severidad de la IT. Funcién y tamafio de VD

Posibilidad de reparacion de la VT: Relacionado con el tamafio del velo anterior y la longitud
de las cuerdas tendinosas --- V&lvula monocuspide.

Documentar la presencia de FOP/CIA. Grado de Cianosis

Documentar lesiones asociadas

El estudio de los pacientes incluiré:

Historia clinica
o Clase funcional:
o Insuficiencia cardiaca
o Taquiarritmias
o Cianosis
o Embolias paradojicas

ECG y Rx de térax

Ecocardiograma transtoracico y transesofagico si se requiere (estudio CIA) (anexo 1)
Saturacién de oxigeno basal

Holter en caso de palpitaciones

Se considerara estudio electrofisioldgico en los casos de antecedentes de arritmias
Resonancia Magnética (anexo 2):En casos conflictivos por sospecha de lesiones asociadas no
delimitadas o valoracion precisa de funcién de VD vy arbol pulmonar
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MANEJO CLINICO GENERAL EN LA ANOMALIA DE EBSTEIN

En términos generales, nuestro manejo clinico pretende combinar la sintomatologia y exploracion
fisica del paciente con la ecocardiografia para estimar el grado de disfuncién ventricular, de
insuficiencia trictspide y de anomalias asociadas siendo de particular importancia la presencia de CIA
y la direccién y magnitud del shunt.

En términos generales, la expresion clinica de la anomalia de Ebstein es enormemente amplia e incluye
Desde pacientes asintomaticos hasta pacientes con signos y sintomas floridos de insuficiencia cardiaca
derecha, arritmias y bajo gasto cardiaco.

El seguimiento de estos pacientes se dirige al tratamiento de la sintomatologia, especialmente de las
arritmias, y también a la identificacion precoz de signos y sintomas que hagan deseable un
intervencionismo precoz sobre la valvula tricispide.

Dado que el grado de insuficiencia tricuspide marca el prondstico de la mayoria de estos pacientes, en

términos generales se aplicara el protocolo de seguimiento de pacientes con insuficiencia tricispide de
la Unidad de Valvulopatias en los casos que no asocien otras comorbilidades (arritmias o alteraciones

anatémicas a otros niveles). De esta manera distinguimos pacientes con insuficiencia tricuspide severa
(grados I11-1V y grado 1V) y pacientes con menor grado de insuficiencia.

En presencia de insuficiencia tricuspide severa, la cirugia de reparacidn/sustitucion valvular
tricuspidea debe ser valorada en los siguientes escenarios:

Desarrollo de sintomatologia

Dilatacion progresiva del VD

Deterioro de la funcion ventricular derecha

Cianosis severa >90%

Flutter o FA

Taquiarritmias no controlables con ablacion/farmacos

Insuficiencia trictspide severa presente al momento de sustitucion valvular izquierda

NookrwnpE

Intervencionismo percutaneo sobre una CIA/FOP concomitante estara considerada en los casos de:
1. Cianosis severa >90%
2. ACVAOAIT

Para los casos evaluados en sesion muldisciplinar como inoperables o de muy alto riesgo quirdrgico,
seran consideradas las opciones percutaneas.

MANEJO ARRITMOLOGICO EN LA ANOMALIA DE EBSTEIN

La aparicion de taquicardias paroxisticas supraventriculares es frecuente:
¢ Incidencia 25-30% en pacientes con Ebstein
e 5-259% con preexcitacion en ECG de superficie en RS.

Mecanismo de las arritmias:
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e Las arritmias mas frecuentes son la fibrilacion auricular y el flutter auricular, sobre todo en
pacientes de mayor edad por la mayor dilatacion auricular y pacientes operados ya que la
existencia de lineas y escaras de atriotomia favorecen la aparicion de reentradas auriculares
alrededor de estas lineas y cicatrices.

e Laexistencia de vias accesorias se describe hasta en un 30% de los casos con aparicion de
taquicardias paroxisticas por reentrada AV ortodromica ¢ antidromica. La mayoria de las
vias accesorias son derechas y multiples.

e Las taquicardias paroxisticas por reentrada nodal también son frecuentes.

Es muy importante tener en cuenta que la existencia varios mecanismos de produccion de arritmias es
frecuente en un mismo paciente.

La FA, flutter, taquicardias paroxisticas ortodromicas y por reentrada intranodal se manifestaran con
frecuencia como taquicardias de QRS ancho con morfologia de BRD por la existencia de BRD basal
en ECG de superficie.

Sustratos arritmogénicos:

1. El anémalo desarrollo y migracion de tejidos que forman el anillo AV derecho durante el
desarrollo embrionario favorece la formacion de haces musculares patologicos alrededor del
anillo AV derecho, frecuentemente largos y anchos.

a. Lamayoria de las vias accesorias son derechas y maltiples (si existe situs solitus y
concordancia AV).

b. La conduccion de la via puede ser anterégrada (con aparicion de preexcitacion en el
ECG en RS), retrégrada 6 bidireccional.

c. En ocasiones se describen vias con conduccion retrograda decremental tipo Coumel
que se insertan en la zona septal posterior cerca del seno coronario. Generan
taquicardias paroxisticas de QRS estrecho “lentas” e incesantes por reentrada
ortodromica.

d. Se describen vias accesorias con fisiologia tipo Mahaim que suelen tener una
insercion auricular lateral en el anillo tricuspide y conduccion decremental anterdgrada.
Tipicamente producen taquicardias paroxisticas por reentrada AV antidrémica con
imagen de BRI.

2. Ladilatacion de la AD y las lineas y escaras de atriotomia favorecen la aparicion de
fibrilacion auricular y el flutter auricular por reentrada auricular.

Manejo de las taguicardias

e En general las taquicardias son mal toleradas. La tolerancia a la taquicardia dependera de:
o Lasituacion hemodindmica basal y funcion de VD.
o Laexistencia de otras anomalias asociadas, sobre todo: estenosis pulmonar, obstruccion
TSVD.

e En los pacientes que presentan preexcitacion en el ECG de superficie 6 taquicardias
paroxisticas de repeticion esta indicado un EEF. Hay que considerar sin embargo que:
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o Laeficacia de la ablacion de las vias accesorias es menor que en la poblacion general
(75-85%) vy las recurrencias son frecuentes (25%) por:

= Frecuencia de vias multiples
= Frecuencia de vias anchas, con insercion en la parte de VD atrializado y con
potenciales de via fragmentados que hacen dificil la ablacién y frecuente las

recurrencias.

= Laanatomia hace dificil la localizacién del anillo AV vy la estabilidad del catéter
de ablacion en el anillo AV.
= El diagnostico durante el EEF durante la taquicardia puede ser complicado si la
tolerancia es mala.

= Es frecuente el desarrollo de FA durante la manipulacion de los catéteres.
o Enlaablacion de las taquicardias paroxisticas por reeentrada nodal, el NAV puede
tener un desplazamiento inferior y posterior en el triangulo de Koch cerca del seno

coronario.

e En los pacientes previamente operados que desarrollan flutter auricular esta indicado el EEF
por la frecuencia de reentradas auriculares alrededor de lineas y cicatrices de atriotomia.

e En los pacientes que van a someterse a cirugia cardiaca de correccién de la anomalia de Ebstein
con historia de TPSV debe realizarse un EEF diagndstico. Las arritmias abordables deben
ablacionarse durante este procedimiento.

En los pacientes con recurrencias 6 en FA debe considerarse durante la cirugia:

O o O O

Crioablacion de la via lenta en pacientes con reentrada intranodal.
Crioablacion de las vias accesorias recurrentes 6 no ablacionables de forma percutanea.
Procedimiento de Maze para AD para pacientes con FA/flutter sin cirugia previa

En algunos centros se realizan lineas especificas de ablacion (J Thor Cardiovasc Surg

2004; 128:826-33) para pacientes en /FAFlutter con cirugia previa y adherencias

auriculares.

o En varios estudios se describe un excelente resultado y la ausencia de aumento de la
mortalidad quirdrgica al afiadir cirugia de la arritmia.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

1. La cirugia convencional incluye la reparacion o correccion de las anomalias propias de la patologia
de Ebstein y las asociadas. El ecocardiograma transesofagico intraoperatorio serd fundamental tras la
cirugia. Los pasos de la intervencion incluyen:

- Cierre de la comunicacion interauricular.
- Correccién de anomalias asociadas como estenosis pulmonar, comunicacion interventricular o

ductus arterioso permeable.
- Tratamiento de las arritmias.

Maze derecho. La arritmia mas frecuente es la fibrilacion auricular y flutter auricular. En pacientes
no operados previamente se realiza “maze” derecho quirirgico o con una fuente de energia para
ablacion. En pacientes ya operados la eleccion es la ablacion endocérdica.
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Maze bilateral. Algunos autores asocian el procedimiento del lado izquierdo completo o sélo
aislando las venas pulmonares cuando la auricula izquierda esta dilatada.
Si la arritmia se debe a vias accesorias se puede realizar crioablacion o interrupcion quirtrgica de
ellas tras el estudio electrofisiologico.

- Plicacion o reseccion de la parte atrializada del ventriculo derecho.

- Reparacion de la valvula tricuspide:

En el afio 2007, Da Silva et al publicaron su serie de 40 pacientes intervenidos mediante técnica de
Cono. En esta técnica, los velos anterior y posterior de la valvula tricispide son movilizados de
manera que son delaminados de su insercion anémala obteniéndose un complejo de tejido valvular
que es rotado en sentido horario y cuyo borde libre es suturado al borde septal del velo anterior
formandose una neocomisura anterior y posteriormente reimplantando el resto del tejido valvular a
nivel del “anillo verdadero”. En muchos de esos casos se realiza concomitantemente una plicatura
longitudinal de la pared libre del VD.

La posibilidad de realizar una cirugia de Cono viene determinada por la impresion subjetiva del
cirujano al delaminar la valvula. Para el resto de técnicas de reparacion, existen clasificaciones
funcionales de la patologia que se basan en la morfologia de la valvula tricispide que la hacen o no
reparable.

Tipo I. El velo anterior es amplio y movil y existen cuerdas finas desde el borde libre. En este caso
la valvula se puede reparar con mayor probabilidad.

Tipo Il. Los tres velos de la valvula estan presentes pero son pequefios y estan desplazados hacia el
apex. La valvula estd a medio camino entre el anillo verdadero y el apex del VD. Los tres velos
pueden ser mdviles y existen pequefios musculos papilares donde se anclan. La cadmara atrializada
suele ser amplia. La reparacién en este caso puede hacerse con un anillo al nivel donde se localiza
la valvula.

Las técnicas de reparacion distintas al Cono consisten fundamentalmente en convertir la valvula en
monovalva utilizando el velo anterior.

- Sustitucion valvular tricuspide.
En los tipos 111 y IV el velo anterior es pequefio con insercion directa de los musculos papilares en
el y no tiene movilidad. En ellos se debe hacer sustitucion valvular.

- Plastia de la auricula derecha para reducir el tamafio.
2. Anastomosis cavopulmonar bilateral en pacientes con disfuncién ventricular derecha severa y
funcion ventricular izquierda normal con presion en auricula izquierda baja. Mas frecuentemente

indicada en cirugia cardiaca pediatrica.

3. Trasplante cardiaco cuando hay disfuncion ventricular izquierda severa (FE<30%) y clase
funcional IV.
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ANEXO 1: PROTOCOLO DE ECOCARDIOGRAFIA

La malformacion de Ebstein incluye un amplio espectro de malformaciones anatémicas y funcionales
de la valvula tricispide que tienen varias caracteristicas en coman:

Desplazamiento apical de los velos septal y posterolateral de la VT de bajo de la unién
auriculoventricular hacia el ventriculo derecho. Esto genera un VD funcional de menor tamafio,
por la auriculizacion del tracto de entrada en grados variables

Grados variables de insuficiencia trictspide

Dilatacion de la auricula derecha

Cortocircuito a nivel auricular en el 50%: FOP o CIA tipo OS

Vias de conduccion accesorias en el 25%

Es la técnica diagnostica inicial y de seguimiento. El criterio diagnostico es el desplazamiento apical
de la insercion del velo septal de la VT > 8 mm/m?, 6 > 20 mm, con respecto a la insercion del velo
anterior mitral. El velo anterior es displasico, elongado, con fenestraciones y el velo posterolateral
suele ser hipoplasico, con adherencias al miocardio del VD.

Ecocardiograma transtoracico.

1)
2)
3)

4)
5)

6)

7)

8)

9)

Tamafo de VD: diametros del tracto de salida (paraesternal eje corto), tracto de entrada (apical
4C) y area diastdlica de VD. Anillo trictspide (4C), presencia de aneurismas.

Grado de atrializacion del VD: desplazamiento apical de la insercion del velo septal de la VT
en mm/m?, grado de atrializacion del VD (Area VD atrializado/Area VD teérica en 4C)
Funcion de VD: TAPSE, % acortamiento areas.

Tamario de la AD: area de AD, didmetros longitudinal y transversal.

Morfologia y funcion de la VT: tamafio del velo anterior, presencia de obstruccion a la
eyeccion del VD por velo anterior displasico, grado de hipoplasia del velo posterolateral,
presencia de insuficiencia tricuspide (grado de severidad), presencia de estenosis tricuspide
(grado de severidad)

Presencia de malformaciones cardiacas asociadas: presencia de CIA (tipo, tamafio y direccion
del shunt), presencia de FOP: administracion de suero fisiolégico agitado (test de salino iv).
Descartar otras malformaciones asociadas (CIV, prolapso mitral, estenosis pulmonar,
coartacion aortica)

Tamafio y funcion de VI: funcién sistolica (volumenes y FEVI por Simpson biplano),
didmetros en modo M.

Signos de insuficiencia cardiaca derecha: presencia de derrame pericardico, tamafio y grado de
colapsabilidad de la VVCI.

Interdependencia ventricular: indice de excentricidad diastolico del VI

10) La estimacidon de la PSVD por el método de Bernouilli por el flujo de regurgitacion tricispide

tiene limitaciones técnicas en el caso de existir una insuficiencia tricaspide libre

Ecocardiograma transesofagico:

Se realizard si se sospecha CIA, determinando el tipo, tamafio y la direccion del shunt.
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ANEXO 2: PROTOCOLO DE CARDIO-RESONANCIA MAGNETICA

Se realizara a todos los pacientes en los que 1) el diagnéstico no sea concluyente, 2) presenten una
CIA, 6 3) se plantee cirugia cardiaca (reparacion Vs sustitucion valvular, cierre CIA, conexién

cavopulmonar bidireccional...).

Se realizaran secuencias de cine en sangre blanca (4C, 2C de VI y VD, eje corto, sagital de VD a nivel
del TSVD), secuencias anatomicas en axial con potenciacion en T1, y secuencias de contraste de fase

para cuantificacion de flujos. Los pardmetros a determinar son

1) Tamafo de VD: didmetros del tracto de salida (sagital), tracto de entrada (4C) y voliumenes
sistélico y diastdlico de VD por el método de Simpson. Diametro del anillo trictspide (4C)

2) Grado de atrializacién del VVD: desplazamiento apical de la insercion del velo septal de la VT
en mm/m?, grado de atrializacion del VD (Area VD atrializacion/Area VD tetrica en apical

4C)
3) Funcidén de VD: FEVD por el método de Simpson
4) Tamafio de la AD: area de AD, didmetros longitudinal y transversal.

5) Morfologia y funcién de la VT: tamafio del velo anterior, grado de hipoplasia del velo

posterolateral, presencia de insuficiencia tricuspide

6) Presencia de malformaciones cardiacas asociadas: presencia de CIA (tipo, tamafio), Qp/Qs

(direccion del shunt por flujos)

7) Tamafio y funcion de V.1.: funcién sistélica (volimenes y FEVI por Simpson), diametros

diastolico y sistdlico, indice de excentricidad.
8) Flujos: gasto cardiaco, Qp/Qs.

En el caso de plantear la posibilidad de derivacion cavopulmonar sera necesaria angiografia pulmonar

para determinar tamafio de la VCS y ramas pulmonares principales.
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INDICADORES DE ADHESION

ETE prequirargico

Indicador

Pacientes con ETE preoperatorio x 100/pacientes intervenidos
Estandar: 100%

RNM prequirdrgica

Indicador

Pacientes con RNM preoperatorio x 100/pacientes intervenidos
Estandar: 100%

CONTROL DE EDICIONES

FECHA HOJA/S CAUSA DEL CAMBIO
Noviembre 2007 Todas Edicion inicial
Marzo 2013 Anexos Anexos de las pruebas
Mayo 2019 Revision para la evaluacion externa
Indicadores de adhesion




