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Enfermedad de Ebstein: Presentacion de cuatro
casos y revision de la literatura

Por los Dres,:

Rarakn PErez SoToronco, Ramox Casanova Arzowa, Josg Frerio MoONTENECED,
¥ SaLvapor Peramo Giomez

'irca Soielonge, R. et al. Enfermedad de Ebstein: Presentacidn de cuwatre casos y revision

de la literatura. Rev. Cub, Ped, 45: 1, 1973,

5: hare una revision de la literatlura ¥ se presentan cuatre pacientes poriadorcs de Enfer-
medaid de Ebstein. 5S¢ reportan los hallazgos clinicos, electrocardiogriflicos, foenocardiogri-
firos, hemodinimicos v angiccardiogriflicos. De los datos obtenidos se deducs que es posible
alcanzar ¢l diagnistice clinico mediante la ausculiacién cuidadosa, el cl=cirocardiograma y
vl estudie radielégico. El cateterismo es de gran wiilidad, ya que ademis de brindarnos la
curva de presidn ¥ el estado de los gases en sangre, nos pueds evidenciar ¢l sitio de implan-
taridn de la vilvula tricdspide. El dingndstico se confirma mediante ¢l estudio angiocar.

disgralico.

INTRODUCCION

Esta cardiopatia fue descrita por pri-
mera vez en el afio 1866 por Wilhen
Ebstein basado en los hallazgos necrdp-
sicos de un paciente de 19 afos con his
toria de palpitaciones, cianosis y mani-
[estaciones de insuficiencia tricuspidea.
Dichos hallazgos consistian en un des-
plazamiento de la wvalvala triedspide
hacia adentro del ventriculo derecho
con deformidad de sus valvag y presen-
cia de foramen oval permeable,

Abbet en la revision de 1 000 autop-
sias de pacientes con cardiopatia congé-
nita sélo enconiré uno que presentd
esta anomalia, Keith plantea que la in-
cidencia de esta cardiopatian es de
1210000 nacidos vivos v que este defec-
lo constituia menos del 195 de las car-
diopatias congénitas.’®

Con posterioridad a la deseripeion ori-
zinal de Ebstein numerosos casos han
sitlo afiadidos a la literatura, En 1949

Torniare realiza el primer diagnéstico
en vida mediante el cateterismo; y en
1958 Facea' llevé a cabo una revisidn
de 108 casos de la literatura. Hasta el
afio 1967 cerea de 300 casos fueron publi-
cados v en los dltimos 15 afios la ma-
voria de los casos se han diagnosticado
en vida, ya que esta cardiopatia es mas
conocida v contamos con mejores méto-
dos de diagnéstico.

Dado que esta eardiopatia no es muy
frecuente v basados en el hecho de que
en el hospital “William Soler” existian
cuatro pacientes a los cuales se les ha-
bia hecho ¢l diagnéstico en vida de ano-
malia de Ebstein nos decidimos a levar
a eabo una revisién de los mismos.

MATERIAL Y METODO

Se revisaron cuatro historias clinicas
del hospital Infantil Docente “William
Soler”™ que pertenccian a pacientes con
diagnéstico de Enfermedad de Ebstein



cuyas edades variaron entre scis y once
aios. De dicha serie dos fueron varones
v dos hembras. A todos se les realizd
slectrocardiograma y telecardiograma en
vistas fromtal vy oblicua. A dos de los
pacientes se les realizo fonocardiograma.
Dos pacientes fueron sometidos a cate-
terismo intracavitario derecho y a lo-
dos se les realizd estudio angiocardio-
grifico. En todos nuestiros casos se llegd
al dingndstico en vida de Enfermedad
e Ebstein.

RESULTADOS

En nuestros casos enconlramos que
dos pacientes habian manifestado die-
nca durante los ejereicios. Uno de ellos
sufrié crisis de palpitaciones, ¢l dolor to-
ricico s6lo estuvo presente en un caso
{Cuadroe 1).

En cuanto al examen fisico, encontra-
mos que dos pacientes presentaban
abombamiento precordial, ¥ en dos ca-
s08 s¢ observaron dedos hipoeriticos.
La cianosis estuvo presente en ires casos,
Los euatro pacientes presentaban un so-
plo sistélico IIL/VI en tereer y cuarto
cspacios intercostales izquierdos ¥ en
tres casos de nuestra seric se pudo ob-
servar un retumbo diastélico. Tres de
los pacientes presentaban el segundo rui-
do desdoblado, un tercer ruido en la
protodidstole estuvo presente en tres
de los casos v un triple ritmo fue obser-

vado en dos pacientes, un cuarto ruido
auricu.ar estluvo presente en dos casos
{Cuadro I1). Tres de los pacientes pre.
sentaron en algiin momento manifesta-
ciones de insuficiencia cardiaca conges
tiva,

Desde el punto de vista electrocardio-
grifico todos nuesiros pacientes presen-
taban ritmo sinusal: la taquicardia pa-
roxistica auricular estuvo presente en
un paciente, Dos casos mostraban blo-
queo A-V de primer grado v el sindrome
de W, P. W. pudimos ohservarlo en dos
casos (fig. 1). Dos pacientes presentaban
signos clectrocardiogrificos de erecimien-
to auricular derecho y el BRDHH ([ig.
2) estuvo presente en ires casos (Cua-
dro TIT).

Mediante el telecardiograma pudimos
observar que todos nuestros casos pre-
sentaban cardiomegalia con auricula de-
recha aumentada de tamano (figs. 3 ¥
4). El MMujo pulmonar estaba disminuido
en dos casos ¥ normal en los otros dos

{ Cuadro 1V),

En los dos casos en que se realizd cate-
terismo pudimos demostrar la existencia
de un defecto interanricular mediante
el estudio de los gases, ¥y en los dos ca-
sos se pasé el catéter de AD a Al El
gasto cardiaco disminuide y la insatu-
racion periférica también estuvieron
presentes en los dos casos. En cuanto a

CUADRO 1
SINTOMATOLOGIA
Sintomas

Dolar Insufic.
No, de HC, Disnea Palpitaciones loricicos cardiaca
1) A.S. 335413 NO NO NO NO
2) M.J. 99153 SI NO NO SI
3) 1.O. 205655 51 NO b1 | ) |
4) AM. 136981 NO ) | NO ] |

R. C. P.
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CUADRO 11

HALLAZGOS FISICOS

No. de HC.  Cianosis h.-,.‘:.'r‘.’a“:;m E.'f.';'::'é, Nesdobledo deteblado Soplo sist. i ;ﬁ:.:.'ﬁtt? ruido ::ai;l'l" g
1) A5 335413 ] | | 51 NO 51 HI/VI ENDOAP 51 NO NO sl NO
2) M.J. 99153 S1 NO NO NO 51 N/VIi3y4EI1l NO 81 NO sl s1
3) LO. 205655  SI SI sl NO NO N/VI4ySEN SI SI | NO s1
4) AM. 136981 NO NO NO  NO sI 111/VI ENDOAP  SI s1 sl NO sI
CUADRO 111
HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS
No.deHC  awicdise soricgler I pads. WPV, BRD. Cree. AD.

1} AS, 335413 NO NO NO L1 | SI NO

2) M.J. 99153 NO NO ) | NO sl L1

31 LO.205655 NO NO S1 NO sl S1

4) AM. 136981 NO L | NO S1 NO NO
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Fig. 1. El ELG. muestra sindrome de Wolf.
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Fig. 2, El EL.G. muesira crecimiento auri-
cular derecho, bloguea AV de primer grado.
BRDHH,
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Fig. 3. Telecardiograma (vista frontal),
B¢ observa cordiomegalia con auricula derecha grande v jlujo pu]marm-r disminuide,

CUADRO 1V

HALLAXGOS RADIOLOGICOS

No. de H.C. ?na::aiﬁ-a Cree. AD. Flujo pulmona:
1) A.5. 335413 s1 51 Normal
2) M.J. 99153 ] | ] | Dismin.
3) 1.O. 205655 L] | sl Dismin.
4) A.M. 136981 sSI SI Normal

la curva de presién auricular se demos-
triv la presencia de ondas “A” y “V” pro-
minentes ¥ las ondas “S” no fueron ob-
servadas en nuestros casos (fig, 5).

En ninguno de los pacientes existio
sradiente de presiém entre ventrienlo
derecho y arteria pulmonar. En los dos
cigoz habia un cortocircuito hidireccio-
nal, aunque en uno de ellos (el de iz
quierda a derecha) fue pequefio (Cua-

dra V).

R, C.

P.
Encne.Frengss, 1973

.- Mediante ¢l estudio angiocardiografico
selectivo pudimos observar eomo-el caté-
ter delineaba aumento de tamafio de la
auricula derecha v al inyeetar:el con-
traste ésta mostraba gran dimension con
retardo en su vaciamiento. Cuando se
inyectaba el contraste en el ventriculo
derecha pudimaes ohservar cdmo esta ca-
vidad sze¢ mostraba hipoplasica con re-
gurgitacidn del medio de contraste hacia
la auricula derecha. En todos los casos

49



Fig. 4. Telecardiograma (DA},
Se abserva urna gran auricula derecha ol eséfago.
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Fig. 5. Curva de presion de AD.
Se obiervan laz ondas “a™ y “¢" prominentes.

R, C. P.
Engno.Frongra, 1973
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Fig. 6. anmrd-agmmc de uno de nuestros
catos, Se o primer ruido iinico,

ruwido desdoblado, ruido auricular, tercer ruido
protodiastélice, aﬂpi'n sistélico ¥ retumbeo pro-
todiastilice

s«¢ observé una muesca en el arco infe-
rior de la silueta cardiaca muy cerea del
borde izquierde que correspondia al
puntoe de insercidn de la vilvula trieis-
pide desplazada (figs. 7y 8).

CONCLUSIONES Y COMENTARIOS

La incidencia de esta cardiopatia es
similar para ambos sexos. Los sintomas
mis frecuentemente reportados en diver-
sos trabajos?8751213 Luhlicados, son la
disnea y las palpitaciones, El dolor to-
ricico se reportd em algunos trabajos,
asi, en la serie de Genton' el 469 pre-
senld este sintoma,

Al examen fisico, generalmente el pa-
ciente muestra pobre desarrollo pondo-
eatatural, puede haber abombamiento
precordial v dedos hipoeriticos. La eia-
nosis es un signo frecuente en esta car-

CUADRO V

(CATETERISMO),

ESTUDIO HEMODINAMICO

Resistencia pulmonar Gastre Car-  Insaturacién  Cortocircuito de Cortocirenite da

Presién de Presion de

Al i AD

AD i Al

disco.

Peri

YD
Sis Dias

AD

No. de HC.

total

271 ml/min/m?

777 ml/min/m?

80.17

2,005 1/min

299 Dinas/seg/em

15 5

Ml]i 99153

67 ml/min/m?

82.01 634 ml/min/m?

2,032 1/min

384 Dinas/seg/cm™

1 201

335413

AS,




Fig. 7. Angiocardiozrama de nno de niestros casos (inyeecidn del contraste en V.1D.), Obsér-
vese cdmo of coatrasie regurgita deside of ventriculo derecho hipoplisico hacin AJ). Exis

tenecin e wna n

iesea o defecto e lleno que corresponde al sitio de insercidn de lo villvala

triciispide,  Wetardo del voctomiento del controste de covidades derechas.

diopatia; comiinmente se presenta antes
de los cinco anos de edad. Segin Gasul®
en algunos casos puede disminuir gra-
dualmente en intensidad cuando ¢l nifo
progresa en edad; este fendmeno se atri-
buye a_Ja alta resistencia vascular pul-
monar normalmente presente al nacer,
la que sufre regresion despudés de sema-
nas e evolucion. A menudo la cianosis
es minima o ausente en las primeras
épocas de la vida, Genton' encontré que
el T8¢ de sus cazos presentaba cianosis,
y Vacca'® la reportd en 69 pacientes de
su seric de 108 de la literatura.

Los fendmenos estetoaciisticos han 1la-
mado la atencién desde hace mucho
tiempo ¥ en la liter
deseripeiones de los mismos, Asi, se men-

alura existen diversas

clonan ritmos triples por galopes presis.

52

tilicos o protodiastélicos, ritmos cuiadru.
ples, soplos de diferente intensidad y
timhre; existencia de retumbos diasto-
licos, por lo que se deduce que existe un
conjunto de fendmenos esteloactisticos
gque nos pueden orientar hacia el diag-
ndstico de esta cardiopatia. En nuesira
gerie de cosos hemos podido encontrar
los caracteres clinicos relativos a esta
anomalia.

El electrocardiograma es un método de
investigacion de gran importancia en el
diagnostico de la anomalia de Ehstein,
uno de los hallazgos mis constantes es
el BRDHH, asi Facca'® lo reportd en el
759 de los caros por €] revisados, Gofii®
en una serie de 18 pacientes encontré
que 13 de ellos presentaban BRDHH
y Genton' lo reportd en el 80% de sus

R. C. P,
Esens-Frasgse, 1873
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Fig. &, Angiocardiograma de otro caso de nues.

tra sorle. Nos muestra la ouriealn  derccha

numenteda de tamafo, of ventricnlo derecha

hipopldsico v la muesca gue ecorresponde af

chile de insercidn de la vdlvula tricdspide
deaplazada.

Fig. 9



ante

casos, Otro de los hallaggos ba
constantes es ¢l alto voltaje de la onda
P como traduccién de erecimiento auri-
eular derecho que fue reportado por
Vacca en 'as dos tereeras partes de los
casos ¥y Gasul’ sostiene que esta presente
en el 159 a 209 de los casos con En-
fermedad de Ebstein. Las arritmias son
comunes en esta earidopatia v entre ellas
las mis frecuentes son la fibrilacién au.
ricular, taquicardias paroxisticas y lati-
dos ectépicos. El sindrome de W.PW,
es un hallazgo de importancia en esia
cardiopatia; Schiebler lo reporté en 6 de
su serie de 23 casos vy plantea que su
presencia en nn paciente con cardiopatia
ciandtica ¥ flujo pu'lmonar normal o dis-
minuido es altamente sugestiva de ano-
malia de Ebstein,

El fonocardiograma en la Enfermedad
de Ebstein, ha sido estudiado por diver-

a4

sos autores™ % T o precenta eiertos ea-
racleres lan constantes que los trazados
se¢ hacen casi caracteristicos de esta car-
diopatia, En los dos casos de nucstra
gerie on que s¢ llevée a cabo dicha inves-
tizgacion hlibo congruencia con lo publi-
cado en Il literatura (fig. 6).

Desde el punto de wvista radioldgico,
la anomalia de Ebstein se caracteriza
por presentar cardiomegalia marccada o
moderada, asungue en algunos casos la
silueta cardiaca puede ser de tamano
normal. Faecca en su revision encontro
que ¢l 92.8°¢ presentaba aumento del
indice cardiotoracico. La silueta cardiaca
es de movilidad escaza v puede ser con-
fundida con un derrame pericardico; el
pediculo vascular por lo general es es-
trecho v la arteria pulmonar dificil de
visualizar. El flujo pulmonar general
mente esti disminnido aunque puede ser

R. C. P,
Euzno.Fusngno., 1873
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normal; Wayer® eocontrd el flujo pul-
monar disminuido en 9 de su serie de
1} pacientes. Genton, en su serie, encon-
ird ¢l flujo pulmonar disminuido en 6
easos ¥y normal en 7.

El cateterismo cardiaco es un método
de diagnéstico atil en los pacientes con
anomalia de Ebstein, aunque conlleva
ricsgos, tales como la aparicidn de arrit-
mias v muerte sibita. Mediante este mé-
todo podemos ohservar eémeo la punta
del catéter mos delimita ¢l contorno de
la wuricula derecha aumentada de ta-
maiio, Segin Genton' en ¢l 20 al 25%
ile log easos, éste cruza hacia la auricula
izquicrda a través de un defecto inter-
auricular, Es de gran importancia detec-
tar ¢! kitio en que se comienza a resgis-
trar la curva de presion del ventriculo
derccho: en este lugar ¢s que se encuen-
tra situada la vilvala tricdspide. Segin
algunos autores" %1% o] pso del catérer-
electrado ez de gran ayuda para aleanzar
este objetivo v confirmar ¢l diagnéstico.

La presion en la anrienla derecha estd
usualmente elevada v los trazos frecuen-
temente revelan la presencia de la onda
“A" prominente. La incidencia de insu-
ficiencia tricuspidea ha sido probable-
moente subestimada en muchos trabajos
publicados :debido a fallas en demostrar
las cagacteristicas y ondas “V" anorma-
les en el trazo de presion de la auricula
derecha, De los pacientes de CGasal zo-
metidos o cateterismo, pocos demostra-
ron este hallazgo. Algunos autores inter-
pretaron la presencia de la onda “5” en
la curva de presion de la auricula dere-
cha como evidencia hemodinamica de in-
suficiencia tricuspidea. La ausencia de
los cambios caracteristicos en los traxados
de presion de la auricula derecha puede
ser explicada porque la regurgitacidn
sea moderada y/o por la distensibilidad
sumentada de la anricula derecha, La
insuficiencia tricuspidea limita la capa-

5

cidad del ventriculo derecho para lanzar
suficiente sangre dentro del circuito pul-
menar. Durante eada contraceidn ven-
tricular la sangre regurgitada dentro de
la auricula derecha es sangre que debio
ser expelida hacia los pulmones,

La presion sistélita del ventriculo de
recho es generalmente normal, asi como
en la arteria pulmonar; segun Bou-
chard" esta es la inica afeccion ciandgena
que reine estas dos condiciones, La pre-
sion diastélica final es a menudeo alta,
como consecuencia de la  contraccidn
auricular, o quizis porque, antes de que
ocurra la contraceién auricular, el pes
queiio ventricnlo derecho estda sobrelle-
nado, lo que a veces se puede confundir
con una pericarditis constrictiva,

En algunos pacientes se ha encontra-
do presion e'evada en ventriculo dere-
cho con gradiente, aunque por lo regu-
lar pequedio, que parece ser secundario
a hipoplasia del anillo de la pulmonar.

Segiin Nadas'! en el 5095 de los casos
publicados en la literatura existe un cor-
tocirenito de derecha a izquierda a nives
auricular: en un 25% se encuentra de
izquicrda a derecha a dicho nivel y en
algunos easos se ha comprobado un cor-
tocireuito bidireccional.

La insaturacién arterial sistémica es
1d presente en la mayoria de los casos,
segiin Gasul la saturacién varia del 75
al 90% y para Nadas del 66 al 919
ambog sostienen que los casos con satu.
raciones normales experimentaban dis-
minucion de las mismas durante los ejer-
cicios, El gasto cardiace por lo general
se encuentra disminuido.

En los dos cazos en gue realizamos
cateterismo pudimos demostrar median.
te el estudio de los gases la existencia
de un defecto interauricular. El gasto
cardiaco disminuido y la instauracion
periférica también estuvieron presentoes,

R. C. P.
Eszac-Feencso, 1973



En cuante a la curva de presion auricu-
lar. se demostré la presencia de ondas
“A" v *V"” prominentes; las ondas “5"
no fueron observadas en las curvas de
presion de nuestros cazos. En ninguno de
los dos casos habia gradiente de presién
entre ventriculo derecho y arteria pul-
monar. En los dos easos habia un corto-
virenito bidireccional, aundque en uno de
cllos. el de izquierda a derecha, era pe-
quedio (6Tml/min/m},

El angiocardiograma es un método de
diagnéstico muy imporianie en esta car-
diopatia, el angiocardiograma periférico
no ¢s tan iitil como el selectivo, siendo
e valor limitado debido a la dilueion
ilel contraste en la auricula derecha au-
mentada de tamaiio; El método selectivo
es el ideal, aunque ¢onlleva mas riesgos,
va que nos permite démostrar en forma
mis nitida los caracteres’ anatémicos y
hemodinamicos de esta cardiopatia. El
estudio angiocardiogrifico mos permite

SUMMARY

visualizar la auricula derecha aumenta-
da de tamaiio y la demora del vacia-
miento del medio de contraste hacia el
ventricu'o dereche cwando inyectamos
¢n la auricula derecha. Otro hallazgo
significativo cs la presencia de una
muesca o hendidura situada hacia la jz-
quierda del arco inferior de Ja silueta
cardiaca correspondiente al sitio de in-
gercién de la valvala tricuspidea despla-
zada. El ventriculo derecho funcional se
nos muestra hipoplasico y desplazado
hacia ¢l borde izquierdo de la silueta
cardiaca; también podemos observar la
regurgitacion del contraste del ventricu-
lo derecho hacia la auricula derecha
cuando realizamos la inyeccién en el pri-
mero. Podemos observar si los vasos pul-
monares se encuentran disminuidos ¥y se
demuestra comunicacion interauricular
cuando existe.”? En todos nuestros casos
se confirmé el disgnéstico de anomalia
de Ebstein basandonos en los hallazgos
angiocardiogrificos.

Pérez Sotelongo, R, et al. Ebsyein's dizease: a four<age presentation and review of literature.

Rev, Cub. Ped. 45: 1,.1973,

A likcrature review!' is 'made and four bearers of Ebsiein’s diseuse are presented. Clinical,
clectrocardiographic, phonocardiographic, hemodynamical and angiorsrdiographic findings
are reported. It is deduced, from the obiained data, that it is possible to reach the t‘!init'l_l
diagnosis by carelul- ansculiation, electrocardiogram and radiological study. Catheterism is
of great value becauss, in nddition of offering the pressure curve and the state of blood gases,
it may show the implantation site of the wricuspid valve, Diagnosis is confirmed by an angio-
cardiographic study’

RESUME

Pérez Sotolongo, K. e1 al. Maladie de Ebstein, Présentation de quatre cas ¢t révision de la
lictérature. Rev. Cub. Péd. 45: 1, 1973,

On fuit une révision Jdv la lintérature el on présente quatre patients porteurs de la maladie
de Ebstein, -On rapporte les trouvailles cliniques, électrocardiographiques, phonocardicogra-
phigues hémodynamiques el angiocardiegraphioues. Avec les données obtenucs on pense quz
il est possible d'établir le diagnostic clinique par Tawscullation, électrocardiogramme et
I'dtude radislogique,. Le cathéterisme est A'une grande utilité puisque elle nous donne la
courbe pression gt 'état des puz.dans le sang. et encors elle peut metire en évidence le
licu d'implantation “d> la valvole tricuspide. On confirme le diagnostic par 1'étude angio-
cardiographique.

R. €. P

Engno.Franeng, 'i_@?:a
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Napass CoroaoHTo X., B np. BoaezHs 3dctTsofiHa: lpepcTapneHne 4X cAy98eB
H NepecMoTD JHTEPDATYIH. Rev. Cub. Ped. 45: 1, 1973%.

MpopomETCA nepecm'rp JHTEpaTYDH E NPeAcTaBAAUTCA 4 caydad OOJBHHX C
domesHen 3gceTofina.CoodmanTea KIMHHYECKHEe HAXOMEHN,TAKEES KAR SMeKTPO—
mpmr eme » TOHORApIHOrpafAIeCKALS , PEMOIRHAMAISCKEE H

Tpafirdecrae. s NOAy9eHHHX NAHHHX B3aKAWMAETCA BOSMOEHOCTE mmﬂna-
.u.'em nmmecmm mraaaa DOCPeICTEOM TUWATEEHOIC OCMOTPA,BJIER

KADIEOTPEMM B DAIHONOTEYSCKOT0 W HEEET
TEOYD NOJH3Y,Tak KAK KpOME OPeNOCTABJAEHHA HaM K eHnll 7 coe-
TOAHMA ra30B B KPOBH,MOEET NOKASATH MECTO DACNOJOXEHHEA TDEXCTBODIS—

TOTO FAanaHg.[RarHOS NMOATBEDENSeTCA NOCDEeNCTBOM SHTHEOKADIHOTpajidec—
HOTO HSyYeHEA.
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