Ginecologia - Obstetricia. Revista oficial de la Federacion Paraguaya de Ginecologia y Obstetricia

ISSN en linea 2958-5414

Reporte de Caso

Anomalia de Ebstein: A propdsito de un caso

Ebstein’s anomaly: A case report

Jaime Andrés Machado-Bernal', Kelly Paola Garcia-Herrera!
Mayerli Catalina Diaz-Narvaez?, Isaac Vargas-Barrios!

'Universidad Libre. Clinica Portoazul Auna. Unidad de Medicina Materno-fetal. Departamento
de Ginecologia y Obstetricia. Barranquilla, Atlantico, Colombia.

Editor responsable: Jorge Alejandro Dejesus Nufiez. Federacion Paraguaya de Ginecologia

y Obstetricia, Paraguay

Revisores:

Orlando Emmanuel Alfonso Stumpfs. Instituto de Prevision Social. Servicio de Perinatologia,

Paraguay

Mirian Angélica Duarte de Benitez. Instituto

Paraguay

RESUMEN

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia
congénita rara y poco frecuente carac-
terizada por el adosamiento de los velos
valvulares tricuspideos; en la etapa prenatal
se estima que su incidencia corresponde a un
3% de todas las cardiopatias diagnosticadas.
Se presenta el caso de un feto con
diagnéstico de anomalia de Ebstein a quien
se le realiz6 un diagnéstico prenatal
adecuado lo que permitié planificar el naci-
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de Prevision Social. Servicio de Obstetricia,

miento neonatal con un equipo multi-
disciplinario integral. Debido a la rareza del
diagnéstico prenatal de esta entidad, se
describe el caso clinico y los hallazgos
imagenoldgicos representativos.
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Anomalia de Ebstein: A propésito de un caso

SUMMARY

Ebstein's anomaly is a rare and infrequent
congenital heart disease characterized by the
attachment of the tricuspid valve leaflets; in
the prenatal stage it is estimated that its
incidence corresponds to 3% of all diagnosed
heart diseases. We present the case of a
fetus diagnosed with Ebstein's anomaly who
underwent an adequate prenatal diagnosis
which allowed planning the neonatal birth with
an integral multidisciplinary team. Due to the
rarity of prenatal diagnosis of this entity, the
clinical case and representative imaging
findings are described.

Key words: Ebstein's Anomaly, Tricuspid
Valve, Echocardiography, Live Birth.

INTRODUCCION

Las anomalias cardiacas congénitas
continlan siendo una de las principales
causas de morbimortalidad neonatal. Esta
patologia se caracteriza por el des-
plazamiento apical de la valvula tricuspide
con unién al ventriculo derecho, lo que
conlleva a la una atrializacion de dicho
ventriculo. Un diagnéstico prenatal oportuno
permite planear adecuadamente un manejo
integral del neonato al momento del
nacimiento, asi como preparar a todo el
equipo quirdrgico en llegado caso se requiera
cirugia de inmediato @ -9,

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una primigesta
adolescente de 15 afos, grupo sanguineo O
negativo, cursando con embarazo de 36 3/7
semanas por ecografia de segundo trimestre,
con mal control prenatal; quien ingresa
remitida para valoracion por servicio de
medicina  materno-fetal por hallazgos
ecograficos de comunicacion interventricular.
Es valorada por medicina materno-fetal,
quienes realizan una ecocardiografia fetal la
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cual reporta: atrializacion del ventriculo del
lado derecho, comunicacion interventricular
perimembranosa de 2.1 mm, valvula
tricispide con insuficiencia y con valva septal
inserta a 12 mm de la insercion de la valvula.
Valva posterior de valvula tricispide

subluxada (figura 1y 2).

——
Ia 245cm

Distancia 0.93cm

Figura 1. Corte axial, plano de cuatro camaras
cardiacas. Ecocardiografia fetal. Se evidencia
atrializacion del ventriculo del lado derecho.

Figura 2. Corte axial, plano de cuatro cémaras

cardiacas. Ecocardiografia fetal. Se evidencia

comunicacion interventricular de 2.1mm.

Posterior a la realizacion de Ila
ecocardiografia fetal, el servicio de medicina
materno-fetal considera meta gestacional en
la semana 38, siempre y cuando las
condiciones materno-fetales asi lo permitan.
Al nacimiento se determinara la necesidad de
alguna intervencion quirargica. La paciente
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ingresa 3 semanas después (con embarazo
de 39 3/7 semanas) en trabajo de parto en
fase latente y con resolucion obstétrica de
dicha gestacion por parto vaginal. Se obtiene
recién nacido masculino con peso 2990 grs,
talla 47 cms, perimetro cefalico 33 cm,
perimetro tordcico 32 cm, perimetro
abdominal 31 cm, grupo sanguineo B
positivo, adaptacion neonatal espontanea,
Apgar 9 al minuto y 10 a los cinco minutos.
Valorada inmediatamente por servicio de
cardiologia pediatrica donde realizaron un
ecocardiograma neonatal confirmando el
diagnéstico de anomalia de Ebstein tipo B,
guienes consideraron en ese momento
conducta expectante, en espera de cierre
espontaneo de ductus para valorar evolucion.
Paciente quien estuvo bajo vigilancia de
evolucion clinica hospitalizada en la unidad
de cuidados intensivos neonatales durante 5
dias. Se realiza nuevamente ecocardiograma
neonatal al sexto dia de nacimiento
encontrando funcion del ventriculo derecho
conservada, sin estenosis de arteria
pulmonar, electrocardiograma sin arritmias,
sin signos de preexcitacion; por lo cual se dio
egreso a paciente con controles ambulatorios
por dicho servicio.

DISCUSION

En 1866, Ebstein describié por primera vez
un defecto congénito de la valvula tricispide.
Como ya se ha mencionado, la anomalia de
Ebstein es una entidad rara y poco frecuente.
Su incidencia en la poblacion fetal total se
calcula entre un 4% a un 7 % y esta presente
en 1 de cada 20000 nacidos vivos -9

Dentro de las lesiones mas comunmente
asociadas a esta patologia encontramos la
comunicacion interauricular que se ha
asociado aproximadamente a un 70%. Con
respecto a la comunicacion interventricular
esta asociacion no es tan frecuente y cuando
se asocia a anomalia de Ebstein
dependiendo la gravedad puede alterar
radicalmente el cuadro clinico y cambiar el
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tratamiento. En el caso de nuestro paciente,
se documenté prenatalmente CIV en
asociaciéon a anomalia de Ebstein, que no
requirié intervenciéon quirdrgica al momento
del nacimiento. En la literatura hay pocos
casos descritos de estas asociaciones, como

el caso publicado por Chibas et. al. en Cuba
7.8

Con respecto al diagndstico, para nadie es un
secreto que la ecocardiografia proporciona
casi toda la informacion necesaria para un
diagnostico completo junto con la evaluaciéon
de la gravedad de la lesion. Varios métodos
para predecir resultados adversos peri-
natales han evolucionado en funcién de los
pardmetros ecocardiograficos en el feto y el
recién nacido. El indice de Celermajer es la
relacion de la auricula derecha mas la porcién
atrializada del ventriculo derecho sobre al
area combinada del resto de camaras en el
corte de 4 camaras. La tasa de mortalidad
aumenta a medida que esta proporcion
aumenta ©10,

La clasificacion de la enfermedad va a estar
dada por los criterios de Carpentier, quien en
el afio 2003 indic6 los siguientes tipos: tipo A,
desplazamiento minimo de la insercion del
velo septal con ventriculo atrializado
pequefio; tipo B, desplazamiento moderado
de la insercion de la valva septal con
ventriculo derecho atrializado grande; tipo C,
desplazamiento importante de la insercion de
la valva septal y posteroinferior con ventriculo
no atrializado o atrializado discinético,
movimiento restringido de la valva anterior y
cuerdas cortas; y tipo D, saco tricuspideo.
Nuestro paciente fue diagnosticado con
anomalia tipo B 9,

La mortalidad de esta patologia esta
relacionada con el momento del diagnéstico,
las lesiones asociadas, y el tipo de
intervencibn o manejo que se realice; de
acuerdo a Rydzewska et. al. la mortalidad fue
de un 50% en los casos en los que no se
suministré ningln manejo, pero se realizé
diagnostico prenatal. En otro estudio
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publicado en México se documentd que la
anomalia de Ebstein diagnosticada in Gtero
tiene mortalidad perinatal de 87,5%
aproximadamente. Actualmente existe una
puntuacién para prediccion de mortalidad
perinatal por medio de ecocardiografia fetal
en los fetos con anomalia de Ebstein, dicha
puntuacion fue propuesta por Torigoe et. al;
la cual evalla los siguientes pardmetros
ecocardiograficos: regurgitacion de la valvula
tricuspide, indice de resistencia miocardica
del ventriculo izquierdo, flujo de la arteria
pulmonar y direccion del flujo del ductus
venoso. Una puntuacién mayor o igual a 5 en
el indice TRIPP (TRIPP: TRIcuspid
malformation Prognosis Prediction score)
incrementa el riesgo de muerte perinatal y por

ende aumenta las tasas de morbimortalidad
(12 -14)

En cuanto al manejo, la gravedad y la edad
de presentacion determinan el manejo
médico. Los recién nacidos asintomaticos no
necesitan ningan tratamiento, pero si una
vigilancia ecocardiografica estricta en el
periodo neonatal. En los casos severos, la
supervivencia puede ser dificil si no se realiza
cirugia al momento del nacimiento; nuestro
paciente afortunadamente no la requirié 9.

El diagnéstico prenatal de la anomalia de
Ebstein permite planificar el nacimiento
contando con un equipo multidisciplinario que
mejore las tasas de supervivencia de los
neonatos que cursan con esta entidad. El
caso descrito, muestra el nacimiento de un
neonato asintomatico con anomalia de
Ebstein a quien previamente se le habia
hecho el diagnostico de manera prenatal y
posterior adecuado seguimiento  eco-
cardiogréfico posnatal sin complicaciones
hasta el momento.
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