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Enfermedad de Ebstein

(Presentacién de dos casos)
Por L0os DOCTORES:

LIANE BORBOLLA VACHER®*, ALBERTO HERNANDEZ CARERO®,
DAMIAN SUAREZ JUSTINIANI**, LIDIA DE ARMAS CURBELO®**,
ENZO DUERAS GOMEZ*** y RAFAEL BEJAR

Desde que, en 1866 deseribiera Ebstein! la anomalia que lleva
su nombre en un joven de 19 afios, muerto de tuberculosis pulmonar
¢ insuficiencia eardiaea, han sido deseritos mas de 200 easos. En
las primeras publicaciones, la enfermedad que resulta de la implan-
tacién anormalmente baja de la valvula triehspide en el ventriculo
derecho, era solamente una curiosidad neerdpsica. Posteriormente
aunque Yater y Shapiro? creian que el diagnéstico en vida era im-
posible, Engle® establece los eriterios clinicos que permiten hacerlo,
En la misma époea, varios autores® % &7 confirman lo dicho por
Engle v estiman haber sido los primeros en hacer el diagndstico
“in vita” de la afeccidn.

En los tltimos afios, cada vez son mis numerosos los trabajos
sobre la anomalia de Ebstein. Una revision excelente es la de Kilby®
en 71 casos incluyendo 5 propios. En 1958 Vaecea® reune 108 pa-
cientes en la literatura y Schiebler'® en 1959 analiza 23 eon estudio
post mortem en 8 enfermos, siendo su estudio uno de los mas c¢om-
pletos de la entidad. Actualmente, se estima que la enfermedad no
constituye una rareza, que sus rasgos clinicos son tipicos, siendo
posible el diagnéstico utilizando las téenicas modernas de explo-
racion eardiaca. Por esta razdén, hemos juzgado de interés presentar
dos easos para llamar la atencién sobre esta afeceién.

* Jefe de Servicio del Hospital Universitario “Comandante Fajardo®.
*+ NMédico de Servicio del Hospital Universitario “Comandante Fajardo™.
ss+ NMédico Residente del Hospital Universitario “Comandante Fajarde™.
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senzacidén tordacica

BORBEOLLA, HERMNANDEZ, SUAREZ, DE

ARMAS, DUERNAR ¥ BEJAR

MNUESTRAS OBSERVACIONES

Camo No, L—J, 13 M. B, nina de 13 anos de edad, mestiza, procedente
de OFiente ingresa on ol Servielo por presentar dolor en la region precorvdial.

Hixtorie de he enfermedad actpal —Sin poder precizar datoz exacltos, re-
fiere o madre de In paciente que sn hija nunea tolerd Ia actividad fisiea
de =u= hermanos aan pegquenos ¥ tenda disnea a los mer

wes esfuerzos. Ocho

B STE oM
A WERCECEL

1. Casoe No. l.—J. I M, B
tan frontal. se aprecia la gran card ¥ la
hipovascularizacidon pulmonar, estrecha  con
cnorme dilatacion de auricula derecha ¥ ventriculo.

meses antes de su ingrezo, la nifa tuvo una crisis de marcoa ¥ de

wzradable

no bien localizada a lo que sizuidé temblor de las extre-
midades ¥ moderada cianosis de la cara ¥ de loz labios,

Cuatro meses mis
tarde presenta un dolor =ibite en el precordieo con irradiacion a Ia regidn
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ENFERMEDAD DE EBSTEIN

egeapular izquierda acompafiado de fiebre. Recibié atencidn médica, siendo
diagnosticado este cuadro de bronconeumonfa. Entre el tiempo transcurrido
entre esos episgdios descritos ¥y en general antes del primero, la paciente
padecia de crisis de disnea ¥ clanosis moderada a los esfuerzos sin poder
precisar la edad de comienzo.

Antecedentes Obstdtricos: embarazo a término, nur;ma.l. parto eutdeico.
Llanto débil al nacer.

Antecedentes personales: al afio de nacida, edema de las extremidades
inferiores, sarampidén a los 13 afios.

Antecedentes familiarez: sin importancia.
Alimentacidn: buena en cantidad y calidad.
Desarrollo Psicomotor: dentro de limites mormales.

Al examen de ingreso, se encuentra una nifia gue deambula libremente
con ligera coloracidn azulada de la piel ¥ mucosas. Talla: 63.5 pulgadas.
Peso: 62 lbs. Indice de Wilkins: T0/67: 1.04.

Aparato Circulatorio: latido visible en el 3er. espacle intercostal a la iz-
quierda del esterndn. Se palpa un thrill sistélico a nivel del 4to. ¥ 5to. espacio
intercostal izquierdo junte al borde esternal. A la auscultacidn, soplo sisto-
diastdlico grado II en mesocardio gque se propaga a la punta, en mesocardio
ge oye un ritmo a tres tiempos. Pulso: 108 al minuto, pulses periféricos
presentes. Tensién arterial: 100/80. Frecuencia reapiratoria: 20 al minute
(despierta).

El resto del examen fisico incluyendo al sistema nervioso es normal.

Exdamenes Complementarios: Hemograma: Hemoglobina: 979%, Valor
globular: 0.9, hematfes: 5.170,000, leucoeitos: 7,200 contes diferencial, eosind-
filos* 4¢f, segmentados: 709, linfoeitos: 259, monocitos: 1%, hemato-
erito: 50%%. eritrosedimentacidn: 6 mm.

El examen radioldgico muestra: un aumento del corazdn a expensas
de sus didametros transversales, en los campos pulmonares se observa dis-
minucidn de las ramas correspondientes a las arterias pulmonares, el pe-
diculo pulmonar estd muy poco desarrollado (fig. 1) el esofagograma es
normal. En OAI luce haber crecimiento de ventriculo izquierde (fig. 2) ¥
en la wvista lateral, el borde cardfaco hace contacte con la pared costal.

Al examen fluoroscépico, el ventriculo derecho late poco ¥ los hilios tam-
poco, se observa la gran cardiomegalia con poca vascularizacidn pulmonar.

Electrocardiograma:” ritmo sinusal, frecuencia auricular: 100 por mi-
nuto, frecuencia ventricular: 100 por minute. Intervale P-R: 0.247, duracldn
de QRS: 0.08~, Intervalo Q-T: 0,327, AQRS: 4 180°, 5 ancha en D1, aVL,
V4, V5, ondas P de tipo congenital, rsR's" en V1 con 5T negativo, T nega-
tivas en V5 ¥ V6, conclusiones: Blogueo A-V de primer grado, blogueo incom-
pleto de rama derecha, hipertrofia ventricular derecha ¥ sobrecarga (fig. 3-A).
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Fro. 2, Caso Neo. 1.—J. D. M. B. En la vista oblicua
anterior izquierda se visualiza el corazdén grande que
sobrepasa la columna vertebral,

El vectocardiograma muestra gue en ¢l plane horizontal el VCE QRS
estd Inscrito a razdénm de las maneceillazs del veloj y dirigide hacia adelante.

Angiocardiograma: Se inyecta hipague al 90<f por la vena mediana
basilica izquicrda. B¢ realizan 9 expoziciones a razdn de dos por scg. Se
aprecia una gran dilatacidén de auricuwla dervecha y ripida opacificacidn de
toda la sombra cardiaca. Se visualiza con dificultad la pulmonar ¥ la sus-
tancia de contraste persiste un tiempo large en cavidades derechas.

Cateterismo cardiaco: previa administracion de 0.10 gms, de Seconal,
¢ intuba un eatéter 7 desde venn mediann basilica derecha a cavidades
derechas, tronco de arteria pulmonar ¥ sus ramas hasta capilar pasando el
catéter de auricula derecha a izquierda, recoleccidn de muestras de gases
ezpiradoz antes de la intubacidn, 18 minutoz de fluoroscopia con 76 KV ¥y 22
2.2 ma. Peso: 27.85 kgms. Talla: 141 ems. Area de superficie: 1.05 m?



EXFERMEDAD DE EBSTEIN

Fre. 3A. Caso No, 1.—J. D. M. B. Electrocardio-
grama: ritmo sinusal, FA: 100 por minute, FV:
100 por minuto, P-R: 0.24; ondas P de tipo conge-
nital, blogueo incompleto de Rama Derecha, blogqueo
aurficulo-ventricular de primer grado, Hipertrofia
ventricular derecha.
Fia. 3B. Caso No. 2.—M. M. D. Electrocardiograma:
ritmo sinusal FA: 100 por minute, FV: 100 por mi-
nuto, ondas P muy grandes en D2, D1 ¥y VR, enor-
meg en V1, V2 ¥ V3, grandes en V4, QRS de poco
voltaje en precordiales derechas, bloqueo de rama
derecha.
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| ]
| co, | o |o2q| ps ] PD | P
Vena Cava superior ! 48.69 ‘ 10.75 56 ,
Aur. der. alta. . . .| 4485 12.64 65 | ar3.11 | x:1.833/v:3.36 | 265
Aur. der. media. . .| 45.00 12.00 67 | |
Aur. der. baja. . . . 4547 12.66 66 | Presitn aistélics media de VD 27.36
Vent. der. punta . 1 45.21 | 13.86 72 | 8272 1.29/5.40 20.86
Art. Pulm. T.. | assBs | 1254 66 | 17.24 9.52 15.56
|
Art. Pulm. R.D. : 4470 | 1247 65 | 17.07 9.27 13.62
Capilar Pulm. 1 t | 6.80
Art. Femoral. . . | 4861 | 1608 | 82 | 1125 63.30 | 87.90
Art. Femoral 4 O, ,| 40.26 17.98 -4 |
Capacidad . . . J 19.90 100 |
| |
Capacldad 4+ 0,. . . 19.97 | 100 ] | :
| 1890 | 95 | [ 'I

Efectiva: 8.16
Diferencia A-V Periférica: 5.31. Diferencia A-V Pulm.: 6.43

Flujo Sistémice . . . . . . . . . . 2940 cc./min. (2800 x m*)
Flujo Pulmonar . . . . . « « « « 2425 ce./min. (2310 x m*)
Flujo Efective . . . . . . . .+ .+ =« 1915 eec./min. {1825 x m?*)
Page de T a D . . . . . .+« .« « « . 510 cc./min. { 485 x m?*)
Pase de Dal . . . . . . . « +« . 1025 ce./min. { 975 x m*)
Resistencia Pulmonar Total. . . . 512 dinas/seg/em-5 ( 532 xm*)
Resistencla Pulmonar Art. . . . . 288 dinas/seg/cm-5 ( 303 xm?*)
Resistencia Periférica. . .« . . 2390 dinas/seg/em-5 (2510 x m?)
Trabajo de Ventriculo derecho. . . . . 0.92 Kgm/min. (0.86 x m*)
Trabajo de Ventriculo izquierde . . . . 281 Kgm/min. (2.67 x m*)
Volumen de Ventriculo derecho . . . . . . . . 25 ce. (23 x m*)
Volumen de Ventricule izquierde . . . . . . . 31 ee. (29 x m*)
Ventilacién al minute . . . . . . 4375 cc/min, (4135 x m*)
Aire corrlente . . . . . . . . . 310 ce { 296 x m*)
Consumo de Oxfgeno . . . . . . . 156 co/min. { 148 x m")
Eliminacién de CO, . . . . . . . 154 ee/min. { 146 x m*)
Remocidn de Oxigeno. . . . . . . 2956 ec/lit/vent.

Eliminacién de CO, . . . . . . . £29.2 ce/lit/vent.

Equivalente Vent.. . . . . . . . 3.4 litros.
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EXFERMEDAD DE ERSTEIN

Conclusiones: Signos de hiposaturacion periférica, pase de zangre de
derecha a izquierda via interauricular, zignos de oxigenacidn dezde la porcidn
alta de auricula derecha por pase de sangre de izquicrda a derecha. Dis-
creto gradiente de prezidn en un solo ezealdn entre arteria pulmonar v
ventriculo dervecho por estenosizs pulmonar relativa, disereto aumento del
trabajo del ventriculo derecho con relacidn al izquierdo; enorme hipertrofia
aurienlar derecha que conjuntamente con los datos clinicos permite pensar
en un Sindrome de Ebstein.

Fia, 4. Caso No. 2.—03A. M. D. Telecardiograma en vista
frontal, dizminucidn de la vascularizacién pulmonar,
corazin agrandado de forma globuloza con aumento
marcado de auricula derecha, pediculo vazcular estrecho.

Case No, 2—0M. M. D.. nifia de 4 afozs de edad, blanca, procedente de
Camagiiey, ingresa por ser portadora de una cardiopatia congdénita.

Histaria de la enfermedad acteal: Refiere la madre de la nifa que desde
el primer din de nacida la nota “morada™. A los & diag de vida, le indicaron
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BORBOLLA, HERNANDEZ, SUAREZ, DE ARMAS, DUESAS Y BEJAR

una placa de tdrax encontrando que tenia el corazdn grande, Asi perziste
hasta los nueve meses on que aparecen corisis nocturnas preferentemente,
despertando la nifia con llantoe fuerte, vomitando en ocasiones e intensifi-
cindose la cianoziz referida. Despudés de lazs nueve meses, s6lo le nota cia-
nosis de los dedos ¥ de los labios ¥ prezsenta las cerisis deseritas cada
2 4 3 meses. Ha sido vista por un facultative en Consulta Externa, siendo
remitida a este Servicio.

Fre. 5. Caso No. Z2-—3M. M. I. En oblicua anterior de-

recha el borde antevior de la silueta cardiaca se pone en

contacto con la pared cozstal, ¢l borde posterior aproxi-

madamente normal ¥ la auricula izquierda no estd
aumentada.

Antecedentes Obztétricos: embarazo o tédrmine, partoe demorado, nacié
ciandticn, se aplicaron métodoz de resueitacidon v llord despuds.

Antecedentes Personales: tos fervina, rubeola, parasitisme intestinal.
Antecedentes Familiares: =in importancia.

— 20—



EXFERMEDAD DE EBRSTEIX

Alimentacidn buena, dieta variada.

Desarrollo Psicomotor: camind tavde, pero en el momento actual es
normal.

Al examen, s¢ observa una nifia de 31 s de peso que deambula sin
dificultad ¥y que no guarda decibito preferido. talla: 981, oms,

No clianosis,

Fre, 6. Caso No. 2-=M. M. D. En O.AI el corazdin
muy aumentado e pone en contacto con la pared costal
¥ sobrepaza la columna vertebral,

Aparato Circulatorio: Chogue de la punta visible en 5to. ¥ 6to. espacio
intercostal izquicrde por dentro de linea medioclavicular izquierda, pal-
pable en Sto. ¥ Glo, espacio intercostal izguierdo por dentro de Ia linen
medioclavicular, thrill sistdlico palpable a nivel del 4to. espacio intercostal
izquierdo por dentro de linea modioclavicular, cerca del hborde csternal,. Sce

@1



Fic. 7. Caso No.- 2—M. M. D. Fonocardiograma:

foco 3er. espacio intercostal izquierdo, zoplo sistdlico

de moderada intensidad con desdoblamiento del 2do.
ruideo, ruide auricular. (Ritmo a tres tiempos).

PR | i .

Fic. 8. Caso No. 2—M. M. D. Angiocardiograma: pla-
caz 2 por segundo (placa 2) en esta vista se observa el
Nene vena cava superior ¥ de aurfeula derecha.



ENFERMEDAD DE ERSTEIXN

ausculta un soplo sistdlico grado I11 con mayor intenszidad en 3er ¥ 4to. es
pacio intercostal izquierdo, desdablamicento del 2do. tono en foco pulmonar,
ritmo a tres tiempos en punta, mesocardio ¥ foco tricispideo. Pulso: 100 por
minute, regular, latidoz periféricos presentes. El resto del examen es
negativo.

Eximenes Complementarios. Hemograma: Hemoglobina 11.40 gr., he-
maties 3.920,000, leucocitos 6,000, diferencial: eosindfilos 19, segmenta-

Fro, 9. Caso No. 2.—Angiocardiograma: placa 3, es bicn
visible 1o enorme dilatacidn de auricula derecha,

dos B5c%, linfocitos 409, monocitoz 49%. oligocromia x. hematocrito 409,
eritrosedimentacidn 12 mm.

Examen Radioldgico: Corazdn globuloso con didmetres muy aumentados
a expensas de cavidades derechas, cireulacién pulmonar disminufda, pe-
diculo vascular estreche (figs. 4, 5 ¥ 6).

Fonoecardiograma: sople sistdlicoe de mediana intensidad de méaxima

—83—



BORBOLLA, HERNANDEZ, =UAREXZ, DE ARMAS, DUERAS Y BEJAR

intensidad en 3er. espacio intercostal izqguierdo, desdoblamiento del Zdo. tono.
presencia del ruido auwvieular (fig. 7).

Electrocardiograma: ritmeo sinusal, frecuencia auricular 100 por minuto.
frecuencia ventrienlar 100 por minute, intervale P-R: 0.16, intervale QRS:
0.10°, espacio Q-T: 0,327, drea de P: 30°, AQRS: —=30°, AT: 4 30°, Ondas P
muy grandes en D2, D1 VR ¥ enormes en V1, V2, V2, grandes en V4. Com-
plejos QRS bhizarvros con aspecto de blogqueo de rama, desplazamiento ligero

Fic. 10. Caso No. 2—M. M. D. Angiocardiografia,
placa No. 10, ya en fase de levocardiograma, se observa
la aoria descendente ¥y el ventricule izquierdo poco con-
trastados, persiste la opacificacion de aurfcula derecha.

de S-T en precordiales devechas. voltaje de QRS en precordiales derechas
no muy grande, conclusiones: trazado de blogqueo de rama derecha con
hipertrofia auricular, compatible con enfermedad de Ebstein, crecimiento
cardiaco biventricular (fiz. 3-B).

—_—



EXNFERMEDAD DE EBXTEIN

Anglocardiograma: Se inyecta urografina por la vena basfilica izquierda.
Se toman placas a una secuencia de dos por segunde. En la segunda placa
se observa ya el llene de vena cava superior ¥ comienzo de llene de auricula
derecha. En la placa No. 3 aparece completamente llena una auricula derecha
muy dilatada. En la placa No. 4 comienza a llenarse lentamente el ventriculo
derecho ¥ el tronco ¥ ramas de arteria pulmonar. En la placa No. 5 el
ventriculo derecho estd completamente lleno ¥ pequefio al igual que tronco

Fig. 11. Caso No. 2.—JM. M. D. Angiocardiograma: Se

aprecia el borde inferior de la silueta cardiaca compuesto

por tres arcos, el primere corresponde a la enorme

aurfcula derecha, el medio al ventriculo derecho peguefio
¥ el 3ro. al ventriculo izquierdo casl sin contraste.

¥y ramas de arteria pulmonar. En la placa No. 7 empieza la fase de levo-
cardiograma vizualizdindoze muy escazamente tefiida la aorta descendente ¥y
el ventriculo izquierdo aparece casi sin contraste esto todo por lentitud en

la mezcla de la sustancia opaca. Ya en las ditimas vistas de la 7 a la 11 es
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vizible ¢l borde inferior de la silueta cardiaca compuesto por tres arcos. El
derecho corresponde a la aurfcula derecha grande, €1 segundo o medio al
ventriculo derecho pequefio ambos bien tefiidos, el izquierdo al ventriculo
izquierdo casi sin contraste. Esta imagen y el lento vaclamiento de A.D.
son sugestivos de enfermedad de Ebstein (figs. §, 9, 10, 11).

Presiones
Gases Reposo  Efercicio

Hist, Diast, Media Q, CO, O, coO,
Aurfcula derecha . . 13 [ 8.5 10.30 49.15 62655
Aurfeula ifzquierda . 155 1 8.5
Arteria femoral. . . .... - 3 16.78 28.565 100 5%
Capacidad de 0, . . .... : e 17.06 0.62 1009

Flujo sistémico: 0.26 seg.

Conclusiones: esta paciente tenfa varios intentos de cateterismo ante-
riormente ¥ por lo tanto huboe necesidad de utilizar la vena safena izquierda
como punto de entrada. A pesar de elle, se llega a intubar la aurfcula
derecha via cava inferfor. Ya en auricula derecha el catéter forma una
grun asa, dandonos la impresién de una mega auricula derecha. No se puecde
pasar al ventricule derecho después de uno o dos intentos. Sin embargo
ge pasa fdcilmente a la auricula izquierda. Se toman muestra en auricula
derecha yv presiones en auricula derecha y auricula izguierda. Ya en au-
ricula izquierda la paciente presenta una taguicardia ventricular que obliga
a suspender la prucha. En resumen: aumento de presiones de auricula de-
recha ¥ aurfeula izguierda cuyas presiones medias son iguales, gran aurfcula
derecha, comunicacidn interauricular, la saturacién de la sangre arterial es
normal pues la muestra fue tomada posteriormente a la administracidn de

oxigeno,
COMENTARIOS

La enfermedad de Ebstein es el resultado del desplazamiento
haeia abajo de parte o de toda la vialvula tricispide en el ventriculo
derecho siendo sus valvas anormales en origen y estructura. Al
estar la trieciispide en una posicién mas baja, sus valvas, especial-
mente la posterior y la interna se insertan en la pared ventricular
derecha, por debajo del anillo fibroso, la septal a menudo intima-
mente adosada a la superficie endoedrdica. La anterior usualmente
la mayor es la {iniea gue puede implantarse en el anillo fibroso y
ser normal. Las valvas de la tricispide estin deformadas, pobre-
mente desarrolladas, hipoplisicas, especialmente la septal ¥ la pos-
terior que pueden faltar por eompleto. Mas a menudo, se observa un
velo membranoso fusionado en parte a las paredes del ventriculo
derecho, perforado por uno o varios orificios, siendo difieil iden-

— 26—



ENFEERMEDAD DE EBSTEIN

tificar las valvas que lo forman. Se encuentra también una defor-
midad o ausencia de los miiseulos papilares y de las cuerdas ten-
dinosas en la regién de implantacién de las valvas. La insereién
baja de la trictspide produce una division del ventrieulo derecho
en dos partes, una superior o proximal, dependencia de la aurieula
derecha y una distal o inferior gue representa en realidad la cé-
mara de salida y el infundibulo del ventriculo derecho. La persis-
tencia del agujero de Botal o bien una comunicacién interauriecular
verdadera de la variedad ostium seecundum se hallan eon frecuencia.
El tabigue interauricular esti intacto en algunos pacientes. La
dilatacién de aurieula derecha llega a ser monstruosa con hipertrofia
parietal mientras que el ventriculo derecho “auriculizado” estd hipo-
plisico, a veces con verdaderas zonas pequefias aneurismitieas!?,
Edwards!! piensa que la hipoplasia mioeirdica es ¢l resultado de
las alteraciones hemodinimicas secundarias a la deformidad de la
triefispide y no una abiotrofia primaria del tejido muscular.

El peso del corazén fue mayor de lo normal en 48 neecropsias
revisadas por Meyerl2, Es posible observar una dilataecién de la
camara distal del ventriculo derecho y dilatacién y engrosamiento
de la vilvula pulmonar!? pero en la mayoria de los casos el tamafio
de dicha cdmara es pequefio, especialmente en las formas méis graves
de la enfermedad.

El desplazamiente haeia abajo en el ventriculo derecho y la
displasia valvular son muy variables y por ello encontramos formas
asintomiticas, moderadas y graves de la afeeccidn.

El trastorno embriolégico responsable de la enfermedad seria
una exageraeién de la fase de verticalizaeién del septum intermedio
de His lo que resultaria en un desplazamiento haeia abajo de la
trienspidel®,

Otras anomalias y afecciones asociadas que se han encontrado
han sido de la pulmonar y de la mitrall? coartacién de la aorta de
tipo infantil con aorta hipoplasica, duetus permeable!?, sindrome
de Bonnevie-Ullrieh!'® y sindrome nefréticol®.

La etiologia es desconocida aungue se ha invocado la posibilidad
de una endocarditis fetall®.

Las manifestaciones clinicas son ecasi siempre ligeras aungue
pueden ser intensas. Existe cianosis central (o periférica cuando
no hay comunicacién interauricular o foramen oval permeable),
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que se presenta a menudo en ¢l periodo neonatal, para después dis-
minuir gradualmente!® 3. manifestidndose Gnicamente con el frio ¥
los esfuerzos. La cianosis en otras ocasiones se acentiia a medida
que envejece el paciente, la mayor parte de los enfermos de
Schiebler!® tenian cianosis, asi como 69 de un total de 86 revisados
por Vaeea® Otro sintoma que no falta easi nunea es la disnea de
esfuerzo generalmente moderada. La difieultad respiratoria se inten-
sifiea con la aparicion de la insuficiencia ecardiaca, signo de pro-
nastico serio.

La posicién en euelillas y las erisis andxieas con pérdida del
conocimiento se observan poco pero las palpitaciones son extraor-
dinariamente frecuentes. La fatigabilidad excesiva se seiiala en
13 de los 18 casos de Sehiebler!?,

Algunos paeientes son asintomiticos especialmente los que al-
canzan mayor longevidad?? 1%, 1% 20,21, 22 Al examen fisico se nota
que el erecimiento es normal en la mayoria. Se aprecia la cianosis
va seiialada ¥ a veees un tinte violiceo especial de la eara y mejillas
rojas!®?. El hipoeratismo digital ¥ la deformidad precordial son
poeco frecuentes. Se palpa un choque de la punta difuse, no muy
intenso desde el esterndén hasta la punta ¥ a veces un frémito eca-
tario entre el apéndice xifoides y la punta de moderada fuerza. A
Ia auscultacion es tipica la presencia de un ritmo a 3 6 4 tiempos
de walor diagndstico real sobre el eunal han insistido diversos au-
tores?s 23, 24, 26, 26 K jlby® lo seiiala en 24 caszos de la literatura y
en 4 de sus 5 pacientes, ¥y Schiebler!'® en 18 de 23, Se oyen también
soplos sistdlicos v diastélicos de mediana intensidad, de grado 11
o 111, miximos en el borde esternal izquierdo en su parte inferior,
punta ¥ apéndice xifoides.

El desplazamiento de la vilvula triedspide a la izquierda ex-
pliea la loealizaeidn apieal de los soplos. El soplo sistélico es de
caricter rasposo!® o rudo. El segundo tono de mayor intensidad en
el borde inferior izquierdo del esterndn o punta, puede estar dis-
minuido en los ninos, y desdoblado en el 4to. espaecio intercostal
izquierdo correspondiendo al ehasquido de apertura de la trietspide.

Vacea® encuentra una disminueion o ausencia del primer ruido
atribuible para ¢é1 a la disminueién del volumen de sangre expul-
sado por ¢l ventrieulo derecho. A veces, no hay signos ausculta-
toriosl? 25, 27, 20, 25, 8, 29 an pacientes con buena capacidad fisica. La
presién arterial es normal y el pulso puede ser débil. Los signos de
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insuficiencia tricuspidea se sefialan raramente quizias porgue el vo-
lumen de eyeccion de ventriculo derecho es pequefio.

El fonoeardiograma confirma la presencia del enarto ruido o
auricular presistélico, el tercer ruido en punta mesodiastélico o
diastdlico precoz, los caracteres del soplo sistélico erescendo, ecres-
cendo-decrescendo y los presistdlicos o mesodiastilicos de freeunencia
mediana y de intensidad moderada. Esos soplos serian de origen
tricuspideo. El primer ruido estaba desdoblado en 11 ecasos de
Schiebler!®?, El primer tono de intensidad normal puede estar retardado
con dos ecomponentes ¥ se continiia con el soplo de frecuencia mediana
miiximo en punta ¥ borde esternal izguierdo inferior. El segundo
tono es dificil de precisar, enmascarado por los soplos, de duracidn
normal, de mayor intensidad en el drea pulmonar, en ocasiones
disminuido en base!'*., Los hallazgos fonocardiogrificos son simi-
lares en gran niimero de pacientes.

Los datos fluorosedpicos y radiogrificos son de la mayor im-
portancia para el diagnéstico. Existe un agrandamiento cardiaco
considerable, adoptando la silueta cardiaca la forma de una cajal?
“cuadrada’ con rechazamiento del ventrieulo derecho haeia la regién
del pedicule wvascular. El hallazgo de una cardiomegalia en un
enfermo ciandtico con buena tolerancia al ejercicio debe hacer sos-
pechar la enfermedad!4. La aorta es pequefia con botén poco visible,
de aetividad disminnida® 3% El areco medio forma una eurva de
marecada convexidad gue se prolonga con el arco inferior derecho
dando en eonjunto a la sombra eardiaea un aspecto globuloso. Es
notable el gran aumento de auricula derecha. En OAI se observa
un erecimiento aparente de ventriculo izquierdo y en OAD el borde
anterior cardiaco hace contacto eon la pared costal®!. La arteria
pulmonar se dibuja poeo y las arborizaciones vaseulares estin dis-
minuidas como resultado del flujo pulmonar reducido aungue éste
puede ser normal. La auricula izquierda no esta agrandada dato
que permite excluir una valvulopatia mitral.

El tractus de salida del ventriculo derecho, desplazado por la
poreidn auriculizada dilatada produce frecuentemente una promi-
nencia alta a lo largo del arco eardiaco izquierdo?®2, La ausencia
de hipertrofia ventriecular derecha conjuntamente eon los demis
signos sugiere enfermedad de Ebstein?®2,

El examen fluorosedpico muestra pulsaciones de ventriculo de-
recho de baja amplitud y latidos pulmonares disminuidos, la aorta
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pequena también con poea pulsatilidad dando en eonjunto un co-
razidn “‘quieto’3E,

La configuracion eardiaca recuerda la de las comunicaciones
interauriculares graves con auricula derecha prominente, -pero no
hay agrandamiento de arteria pulmonar ni hipervascularizaeién pul-
monar datos a favor de la anomalia3?,

Soloff* demostré en la angioeardiografia la division del ven-
triculo derecho en efimara aurieulizada y parte distal chiea al sefialar
en OAD una banda no opacificada en la parte mas anterior del eo-
razén correspondicendo a la vilvula trieispide anormal. Blackett®®
también observd este signo, en una angiocardiografia, a veees lla-
mado “signo de Kistin Evans"?3, es decir presencia de una muesea
en el borde inferior horizontal eardiaco durante el sistole que separa
las dos camaras del wventriculo derecho. Se aprecia ademdis, la
enorme dilatacién de auricula derecha y un relleno ripido de todo
¢l corazén en PA dejando una pared pequeiia de ventriculo derecho ¥
simultianeamente opacificacién de la arteria pulmonar y de la aorta
cuando hay comunieacion interauricular o foramen oval permeable.
El ventriculo derecho esti desplazado haela la izguierda y la arteria
pulmonar se visualiza dificilmente. La sangre se estanea en auricula
derecha eon opacificacién prolongada y gran diluecién del medio de
contraste en dicha eavidad. El conjunto de estos signos es de valor
diagnéstico. Kjellberg®! vy Mayer!? han llamado la atencidon sobre
Ia peligrosidad de esta investigaeién en la enfermedad habiéndose re-
gistrado algunas defunciones inmediatamente después de la pruebal?.

Se han deserito los siguientes signos electrocardiogrificos:

Blogueo de rama derecha (61 easos de Vacea®)., Van Lingen?
deseribe eomo signo patognomdénieo el bajo voltaje en precordiales
derechas lo eunal seria producido por el adelgamiento de la pared
ventrieular subyacente, Ondas P pieudas y altas en II, III, VI ¥
precordiales derechas demuestran la hipertrofia auricular derecha.

Se sefiala también onda Ta prominente, depresién del P-R ¥
la prolongacién de P-R. Con el nombre de signo de Michel®4.10 ge
sefiala la existencia de una onda ancha similar al complejo de des-
polarizacién aurieular inserita a eontinuaeién de R y gque termina
en un segmento S-T alto. Michel®® lo deseribié en derivaciones II
y 1II ¥ lo atribuye a la despolarizacién retrasada de la parte atrial
del ventriculo derecho. Esta deflexién R” ancha y de baja amplitud
en II y III es similar a las ondas P proponiendo este auntor®¥ el
nombre de P’. Para otros'® estos hallazgos tienen poco valor diag-

nastieo,
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Lios trastornos del ritmo son muy frecuentes, taguicardia supra-
ventriculares, flutter, fibrilacién. Sodi-Pallares ¥ cols.?® llamaron
la atencién sobre la presencia de sindrome de Wolff-Parkinson-
White tipo B sefialando que otros autores® 2% habian tenido casos
parecidos vy consideran gque la asociacién de dicho sindrome vy de
P congenitale en una cardiopatia congénita ciandtica es de gran
valor diagndstico.

Sodi-Pallares®® también describe como earacteristico aungue
no patognoménieo de enfermedad de *Ebstein la existencia de QR
en ondas T negativas de V1 a V4 o V6, sin embargo otros!® no
estiman gue sea signo de muecha stilidad.

En la mayor parte de los pacientes el eje eléetrico es derecho
aungque puede ser normal o a la izquierda.

Es muy significative gue varios autores®% 1% encuentren todos
los electrocardiogramas de sus enfermos patolégicos,

Recientemente se ha seiialado gue el electrocardiograma intra-
cavitario permite el diagnéstico definitive de la enfermedad?® 37
aun en aguellos casos en los euales no se ha sospechado la anomalia
antes del cateterismo. Se obtienen patrones intracavitarios tipicos
de wentrieulo derecho con curvas de presion simultinea de tipo
aurieular bajo y ondas de injuria haciendo presién con la punta del
catéter contra la pared, si es a nivel auricular la eurva monofisica
interesa solo el P-Q, si a nivel ventrieular solo ¢l QT. Otro signo
es la produceién de extrasistoles ventriculares eunando se presiona
con la punta del eatéter la pared de la poreién proximal del ven-
triculo derecho. Este procedimiento tiene un valor espeecial en las
formas ligeras de la enfermedad.

Lios datos suministrados por el eateterismo eardiaco han sido
de mucha importancia para establecer la anomalia de Ebstein como
entidad cliniea, Para algunos®? es el medio mas efeetivo para con-
firmar la afeccién. Sin embargo los primeros trabajos citan com-
plicaciones mortales durante o inmediatamente después de esta ex-
ploracion?® 3. 23523 TJltimamente no ha habido serios accidentes
notindose sin embargo arritmias®? cuando el eatéter se aproxima a
la regién de la vdlvula tricispide ¥ muchas veces los datos propor-
cionados por esta exploraciéon no son completamente satisfaetorios.
El eateterismo nos muestra el agrandamiento de la aurieula derecha
¥y el ventriculo derecho pequeiio. El catéter a menudo se enrolla
dentro de la gran eamara atrial y se nota el desplazamiento haecia
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la izquierda de la vilvula tricispide dificilmente atravesable. Hay
corto-eircuito de derecha a izquierda de poca amplitud'®. Varios
autores han sefialado corto-cireunitos arteric venosos pequeiios con
aumento de saturacién de O. en auricula derecha!?® La presién
media en auricula derecha esti aumentada con onda “a” mareada,
reflejo de hipertrofia atrial y eon el aumento de dichas presiones
se establece el corto-cirenito de derecha a izquierda.

Se ha seiialado la transmisién de la onda “a’ auricular al ven-
triculo derecho y arteria pulnfonar®2, Las curvas de presiones ven-
trieulares derechas son normales. Durante el ejercicio Blount3?
encuentra una hipertensién pulmonar lo gue sugiere una dismi-
nucién de la eapacidad del ecircuito arterial pulmonar, pero en la
mayor parte de los enfermos no se halla este dato. A veces hay
gradientes de presién sistolicos entre ventriculo derecho y arteria
pulmonar a pesar de gque no se encuentra estenosis pulmonar post-
mortem. El catéter a menude entra con dificultad en el ventrieulo
derecho. Mayer!? solamente en 9 casos halla una saturaeién de O,
de mis de 90%. Hay insaturacién periférieca euando esti permeable
el foramen oval o existe comunicaeién interauricular verdadera.
Para algunos el cateterismo cardiaco esti contraindicado en los
easos que no ofrecen dudas diagndsticas.

La enfermedad de Ebstein es compatible con una larga
vidal? 1819 pero Mayer!? refiere que un 40% de sus enfermos
habian muerto antes de los 10 afios vy el 309 a los 20 afos. A
veces la muerte es siibita probablemente por arritmias®® 3. 38 40
otras por insuficiencia cardiaca o por embolias paradéjicas a través
del defeeto septal interauricular. Se han publicado casos con abs-
cesos cerebrales'? 41, La tuberculosis frecuente antes!-42 ge ve muy
poco hoy dia. Taussig!® menciona un enfermo eon infarto car-
diaco. Se ha insistido sobre la peligrosidad de las investigaciones
especiales cardiacas ocurriendo muertes después del cateteris-
mol2 27, 28, 23, 38 da la angioceardiografial® y de las intervenciones
quirirgieas?® 4% 3 diagnosticados erréneamente de Tetralogia de
Fallot ¥y de estenosis de la pulmonar,

" El diagnéstico diferencial debe establecerse con la estenosis
pulmonar valvular con o sin comunicacién interauricular especial-
mente si existe insufieiencia cardiaea, el tipico soplo de la estenosis
pulmonar eon irradiaeién al eunello con ausencia de soplos diasté-
licos, la hipertrofia ventricular derecha con sobreearga sistélica
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electrocardiogrificamente y el eateterismo eardiaco evidenciando
un gradiente sistélico a través de la pulmonar aclaran el diagnos-
tico pues el aspecto radiolégico puede ser muy pareeido y también
se encuentran ondas P picndas en la estenosis de la pulmonar.

La Tetralogia de Iallot se caracteriza por la marecada ten-
dencia al encuclillamiento, soplos sistélicos intensos, rara vez dias-
télicos, corazén pequefio en “zueco”, hipertrofia y sobrecarga de
ventriculo derecho sin galopes.

La hipertrofia de ventricule izquierdo electrocardiogréfica, el
aumento de aurienla izquierda, la cianosis mds intensa y temprana
excluyen la atresia trietspide. En las miocarditis, la fibroclastosis en-
docirdiea ¥ la eardiomegalia familiarl? se observa el corazdn globuloso
alargamiento de P-R, alteraciones difusas de ST y de la onda T ¥y
a veces sindrome de Wolff-Parkinson-White, pero en la enfermedad
de Ebstein no hay aumento de auricula izquierda que se encuentra
en estas afecciones y hay una disminucién evidente de las arbori-
zaciones pulmonares y datos ausenltatorios diferentes,

El ritmo a tres o cuatro tiempos también a wveces permite
pensar en desembocadura anémala de venas pulmonares en auricula
derecha, pero en esta cardiopatia se halla un flujo pulmonar ele-
vado que no se observa en la anomalia de Ebstein,

Blount?? ha insistido mucho sobre el parecido de la afeccién
con la estenosis mitral llegando a decir que posiblemente muchos
easos en el pasado han sido considerados eomo reumiticos, los datos
ausenltatorios pueden ser idénticos pero la auricula izquierda grande,
los antecedentes de poliartritis migratoria febril, la presencia de
soplos mitrales o adrticos y los eampos pulmonares ingurgitados son
datos a favor de enfermedad rewmatica.

La cardiomegalia, el corazén poco pulsitil, a veces la ausencia
de soplos, el bajo voltaje y los cambios de ST-T se observan también
en las pericarditis, pero la historia clinica es diferente y existe pulso
paraddjico.

Se han ensayado operaciones paliativas en la enfermedad de
Ebstein, la anastomosis de Taussig-Blalock y el eierre del foramen
oval 0 de la comunicacién interauricular** 4% con resultados poco
satisfactorios.

Schiebler'® propone llevar las valvas hacia el anillo fibroso
mediante una téenica de plicatura y cerrar las fenestraciones y
el defecto interatrial. Se ensayd este procedimiento en dos casos

T



BORBOLLA, HERNANDEZ, SUAREZ, DE ARMAS, DUENAS Y BEJAR

gque fallecieron, por ¢l momento no es posible valorar este tipo de
reparacién quiriirgica de la enfermedad de Ebstein.

DISCUSION

En nuestras dos pacientes se sospecha la anomalia de Ebstein
al encontrar la triada de cianosis, disnea de esfuerzo ¥ ritmos triples
a la auseultacion. La cianosis en la primera nifia es moderada sin
poder precisar la edad de comienzo y en la otra no es aparente en
¢l momento del examen, pero la presenté durante el periodo neo-
natal desapareciendo después para manifestarse Gnicamente en
forma de crisis.

Ambas muestran disnea de esfuerzo mis acentuada en la pri-
mera. Los datos ausenltatorios a nuestro juicio son tipicos, pre-
seneia del ritmo a tres tiempos sobre lo eual tantos autores han
llamado la atenecién®2 23.24,25. 26,12 v los soplos sistodiastélicos li-
geros en mesocardio eon propagacién a la punta y sistélico grado I11
en 3er. y 4to. espacio intercostal izquierdo respectivamente. Estos
hallazgos estetoaciisticos tan peeuliares en uno de los easos nos
hizo pensar en la enfermedad. Al realizar el estudio radiclégico
también comprobamos los signos caracteristicos, la gran cardiome-
galia, los campos pulmonares elaros con pulmonares poco desarro-
lladas ¥ el aumento aparente de ventriculo izquierdo en OAl seiia-
lado por Kjellberg?!l, Eleetrocardiogrificamente, también es suges-
tivo ¢l diagndéstico de enfermedad de Ebstein. En el caso No. 1 se
aprecia un blogueo auriculo-ventrieular de primer grado con alar-
ramiento de P-R de 0.24°, un blogqueo inecompleto de rama derecha
con hipertrofia ventricular derecha v ondas P de tipo eongenital.
in dos pacientes de Brown?®? habia signos de hipertrofia ventrieular
derecha,  En nuestro segundo caso el trazadoe electrocardiografico
muestra signos de hipertrofia aurieular, ondas P grandes y voltaje pe-
gquedio de QRS en precordiales derechas conjuntamente eon BIRI). Van
Lingen® eree que las R pequefias o R’ en precordiales derechas con-
trastan con el BRD corriente donde las R en precordiales derechas
son mayores que en las izquierdas,

Se realiza el eateterismo eardiaco en ambas pacientes notando
en una de ellas un pase de sangre de derecha a izquierda por via
interauricular e hiposaturaeién perifériea lo que se explica por la
existencia de una comunieacion interauricular. En la anomalia de
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Ehstein se sefiala a veces corto-cireuitos eruzados, asi lo encuentra
Espino Velat® en uno de sus-pacientes. El dato de mis valor es la
enorme hipertrofia auricular derecha. Las curvas de presiones en la
afeccién se caracterizan por niveles sistdlicos normales, diastélicos
tempranos normales y altos al final del didstole que Blount?? con-
sidera mis bien como manifestaciéon de un anillo valvular pulmonar
hipoplastico y el gradiente de presion entre ventriculo derecho ¥
arteria pulmonar enando existe seria por estenosis pulmonar relativa.

En la paciente No. 2 sze envolla el catéter en auricula de-
recha ecomprobindose una enorme dilatacion de esta cavidad y una
comunieacién interauricular. Por iltimo los datos angiocardiogri-
ficos si no son patognoménicos son de un valor extraordinario es-
pecialmente en el caso No, 2, al mostrar el tamafio considerable de
aurieula derecha, la persistencia del medio de contraste en la cdmara
atrial ¥ el borde inferior de la silueta cardiaea con tres arcos, el
derecho correspondiendo a la auricula derecha, el medio al wven-
triculo derecho pequefio y el tercero al ventriculo izguierdo poeo
contrastado.

El conjunto de estos signos es a nuestro juicio suficiente para
establecer el diagndstico de enfermedad de Ebstein.

Es importante reconocer la entidad durante la vida del gue la
padece porgque en el momento actual no hay reparaeiéon quiridrgiea
definitiva y al haber sefialado varios autores los peligros que repre-
senta una operaciém en estos enfermos, ereemos preferible no correr
estos riesgos.

RESUMEN

Presentamos dos niias de 13 y 4 afios de edad con enfermedad
de Ebstein. El diagndstico se hizo en vida apoyindose en los ha-
llazgos clinicos radiolégicos, angiocardiogrificos y los datos sumi-
nistrados por el cateterismo eardiaco. Crecmos que la afeccién debe
ser diferenciada de aquellas eardiopatias congénitas gque tienen so-
lucién quirirgica para no someter initilmente a estos pacientes a
los riesgos de una operacién injustifieada al no existir en el mo-
mento actual tratamiento de la anomalia de Ebstein,

RESUME

Nous présentons denx fillettes figées de 13 et 4 ans atteintes de
la maladie de Ebstein. Le diagnostie se fit pendant la vie grice aux
signes eliniques, radiologiques, angiocardiographiques et les résultats
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du cathétérismo cardiagque. Nous croyons que V'affection doit étre
differenciée des cardiopathies congénitales operables a fin de ne pas
exposer ces patients aux risques d'une opéfration non justifiée, en
e¢e moment, car il n'y a pas de traitement de la maladie d’Ebstein
anjourd’hui.
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