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RESUMEN

La Enfermedad de Ebstein es una rara malformacion
cardiaca que consiste en la implantacion baja de
la vélvula tricuspide, en el interior del ventriculo
derecho (VD), en vez de hacerlo a nivel del anillo
auriculo ventricular; esto lleva a un aumento del
volumen de la auricula derecha a expensas de una
reduccion del tamario del ventriculo del mismo lado.
Presentamos el caso de un paciente de 17 afos
de sexo masculino edad con esta malformacion; el
cual referia episodios de palpitaciones recurrentes.
Después de esfuerzo ligero presentd dolor
precordial punzante de segundos de evolucion
asociado a palpitaciones mantenidas por 30
minutos por lo que acude a nuestro nosocomio,
se encontré soplo mesosistolico tricuspideo grado
II/VI en borde esternal izquierdo que aumenta en
la inspiracion ligeramente y un soplo diastolico
tricuspideo de bajo tono de estenosis tricuspidea.
Se realiz6 EKG, Ecocardiograma y Rx de torax y
examenes de laboratorio de rutina. Se interpretod
en nuestro servicio que el paciente presentaba un
episodio de taquicardia supraventricular asociada a
algia precordial atipica, Se indic6 el uso de agentes
antiarritmicos y derivacion a centro de especialidad
para resolucion quirdrgica de su condicion.
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SUMMARY

Ebstein’s disease is a rare cardiac malformation low
implantation consists of the tricuspid valve into the
right ventricle (RV), rather than at the atrioventricular
ring, this leads to an increased volume of the right
atrium at the expense of a reduction of ventricular
size on the same side. We report the case of a 17
year old male with this malformation, which meant
episodes palpitacionesrecurrentes. After slight effort
of stabbing precordial pain associated evolution
seconds palpitations maintained for 30 minutes so
it was referred to our hospital, we found midsystolic
tricuspid murmur grade Il / VI left sternal edge in
inspiration increases slightly and a diastolic murmur
low tone tricuspid tricuspid stenosis. We performed
EKG, echocardiogram and chest radiograph and
routine laboratory tests. He played in our service
that the patient had an episode of supraventricular
tachycardia associated with atypical chest algia,
was noted using antiarrhythmic agents and specialty
referral center for surgical resolution of their condition.
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INTRODUCCION.-

Desde la publicacion de Wilhelm Ebstein, en
1866, al describir la valvula tricuspide deformada
y con tejido desplazado en la cavidad ventricular
derecha como hallazgo de autopsia en un paciente
de 19 afios que presentaba disnea y palpitaciones
desde la infancia,1 en la literatura cada dia se han
descrito mayor numero de casos de esta entidad
debido al desarrollo cada vez mayor de elementos
diagnésticos aplicables a esta enfermedad,2,3
aunque solo representa el 0,4% de las cardiopatias
congénitas.4 Esta rara malformacion cardiaca
consiste en la implantacion baja de la valvula
tricuspide, en el interior del ventriculo derecho
(VD), en vez de hacerlo a nivel del anillo auriculo
ventricular; esto lleva a un aumento del volumen de
la auricula derecha a expensas de una reduccion del
tamario del ventriculo del mismo lado (auriculizacion
del ventriculo).5-7

Las personas con esta anomalia a menudo
tienen otros problemas del corazén, entre ellos:
Comunicacioén interauricular (CIA) en mas del 50%,
Estenosis valvular pulmonar, Atresia pulmonar,
Arritmias especialmente la Fibrilacion Auricular, P-R
corto y Sindrome de Wolff-Parkinson-White (WPW)
en un 20-25%.8

La Anomalia de Ebstein y la CIA, tienen un
predominio por el sexo femenino8,9 y se describe
mayor incidencia por la exposicion materna en
el primer trimestre del embarazo al Carbonato
de Litio (usado para el manejo de las psicosis
maniacodepresivas) de esta anomalia.10 Del 50 al
75% de los casos son ciandticos porque la auricula
derecha se vacia en la izquierda. En los que no
hay defecto septal atrial, o éste es pequefio, no
hay cianosis, pero puede haber, dilatacion del atrio
derecho con estasis del retorno venoso sistémico.
La gravedad del cuadro clinico es muy variable, si
la vélvula tricuspide esta severamente deformada,
pueden ocurrir insuficiencia cardiaca neonatal o
incluso hydrops fetal y muerte intrauterina.8, 9,11

Algunos pacientes mueren en la infancia a causa
de la hipoxia, pero el 40% llegan a la edad adulta y
llevan una vida normal o casi normal.12-15

Aproximadamente el 25% de pacientes sufre

episodios de taquicardia auricular paroxistica.8, 16
El diagnéstico especifico requiere, normalmente de

una vista de cuatro camara apical en el
ecocardiograma.

Presentamos el caso de una paciente de 17 afios
de edad con esta rara malformacion, el cual referia
episodios de palpitaciones recurrentes.

PRESENTACION DE CASO.

Paciente de 17 afios de edad de sexo masculino,
natural de Presto, residencia actual Sucre, ocupacion
distribuidor de cajas de sodas. Sin antecedentes
patologicos de importancia .Paciente ingresa al
servicio emergencia del Hospital Santa Barbara
en fecha 17/11/08 por presentar cuadro de 1 hora
de evolucion caracterizado por dolor precordial
punzante de segundos de evolucion asociado a
palpitaciones mantenidas por 30 minutos posterior a
esfuerzo ligero en su actividad laboral. Refiere haber
presentado episodios de palpitaciones recurrentes
hace 9 meses atras. Al examen fisico se evidenciaba:
soplo mesosistélico trictuspideo grado Il/VI en borde
esternal izquierdo que aumenta en la inspiracion
ligeramente y un soplo diastolico tricuspideo de
bajo tono de estenosis tricuspidea (signo de Rivero-
Carvallo). Se realiz6 EKG, Ecocardiograma, Rx de
torax y examenes de laboratorio de rutina.

Se interpretd en nuestro servicio que el
paciente presentaba un episodio de taquicardia
paroxistica supraventricular con complejo ancho
,miocardiopatia y valvulopatia en estudio Se indico
el uso de agentes antiarritmicos (amiodarona) en
el sevicio de emergencia el cual revierte a ritmo
sinusal y es transferido al servicio de cardiologia
con goteo de amiodarona. En fecha 18 se le realiza
ecocardiograma para confirmar el diagnéstico

Ecocardiograma: mostr6 aorta 31 mm, auricula
izquierda 26 mm, diametro sistolico del ventriculo
izquierdo (V1) 25 mm, didmetro diastolico del VI 47
mm, diametro diastolico del VD 33 mm, fraccion
de acortamiento 35%, pared posterior 10 mm,
fraccion de eyeccion del VI 79%, ExAo 26, dilatacion
ligera del VD, auricula derecha y arteria pulmonatr,
atrializacion del ventriculo derecho. Desde vista
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apical de 4 camaras se observa una valvula
tricuspide desplazada hacia el apex con puentes
fibrosos que la unen al endocardio del VD, y ligera
limitacién de su apertura, area funcional del VD 9
cm2. Desde la vista subcostal se observa ausencias
de ecos en la parte media del tabique auricular
de aproximadamente 10 mm con cortocircuito de
izquierda a derecha predominante. Desplazamiento
del septum hacia el VI; Patron de relajacion normal,
no zonas disquinéticas en eje corto, no trombos,

no derrame pericardico, presion venosa central 15
mmHg; detectandose por la prueba de la burbuja
la cual consiste en inyectar 10 cc de O2 por via
periférica; observandose que comunicaba la auricula
derecha con la auricula izquierda compatible con la
Enfermedad de Ebstein.

Evolucion posterior: Su buena evolucion contraindico
el uso de agentes antiarritmicos o resolucion
quirargica de su condicion.

Figura No. 1
Electrocardiogramas: con taquicardia paroxistica supraventricuclar con complejo ancho
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Figura No. 2
Electrocardiograma con ritmo sinusal, posterior a la administracion de antiarritmico
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Figura No. 3
Radiografia de torax Postero-Anterior (PA)

Figura No. 4
Ecocardiografia
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Figura No. 5
Prueba de la Burbuja

COMENTARIO.

La historia natural de esta anomalia es variable. La
Anomalia de Ebstein puede ser compatible con una
vida relativamente larga y activa en la mayoria de
los pacientes que sobreviven mas alla de la infancia.
Los sintomas mas frecuentes en otras décadas de la
vida son la disnea de esfuerzo, la fatiga, y la cianosis.
Las complicaciones van a depender del grado de
insuficiencia tricuspidea, de la disfuncion ventricular
derecha y de la cianosis por el cortocircuito derecha-
izquierda auricular; cuanta mas cianosis, mas riesgo
de embolia paraddjica, hipoxemia e Insuficiencia
cardiaca derecha, también, aumenta la incidencia de
arritmias supraventriculares paroxisticas En nuestro
paciente lo tnico que refiere fue episodios recurrentes
de precordalgia , tras haber realizado esfuerzo
fisico en su trabajo se manifesté por episodios de
taquicardias paroxistica supraventricular.

Queremos resaltar laimportancia del examen fisico y
realizacion del electrocardiograma ante la sospecha
de cardiopatia, remitiendo a estos pacientes a la
especialidad de cardiologia para su seguimiento.
La ecocardiografia se esta convirtiendo en una
herramienta indispensable para la evaluacion de
las enfermedades cardiacas valvulares, coronarias

N

v
y congeénitas como lo apreciamos en este caso. Por
otra parte, las condiciones clinicas asociadas a los
datos ecocardiograficos, permiten establecer los
indicadores quirargicos apropiados en la mayoria

de los pacientes sin necesidad de realizar un
cateterismo cardiaco.
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