MALFORMACION DE EBSTEIN

Diagnostico por Catéter-Electrodo

Pepro Domincuez M. *

La malformacién de Ebstein ha adquirido importancia clinica sdlo
desde cuandc se demostréd que podia ser diagnosticada en vida, pues,
cunque Ebstein describid en 18686 la deformacidon congédnita de la val-
vula trichspide, ésta permamnecié como una curiosidad anctomo-patold-
gica hasta el afo de 1949, habiéndose hasta esa fecha publicado sola-
mente 19 casos.

En 1949, Tourniaire vy col. (1) describiercn el caso de una mujer de
39 anos, en la cual se hizo el diagnéstico clinico de malformacion ds
Ebstein. Al siguiente afo Engle y col. (2) presentaron 3 casos, sefia-
lando también la factibilidad del reconocimienio ante-mortem. En los
onos siguientes, como consecuencia del gran avance en el esludio de
las cardiopatias congénitas, se publicaron cbservaciones aisladas, o re-
visiones con casuistica numerosa, que constituyen valiosas contribucio-
nes a. conocimienio de la anomalia de Ebstein (3), (4), (5), (6), (7).,
(8), (9). La literatura nacicnal consiana el estudio de 2 casos reali-
zado por Misgpireta y col. (10).

En los primeros anos de la etapa reciente del estudio de esta car-
diopatia, se insistia en no confundirla con otras malformaciones para
Jas cuales =i habia tratamiento quirurgizo, considerando que en el caso
ael Ebstein no habian posibilidades operatorias, ademds de que la ins-
irumentacion y la exploracidon quirdrgica eran tenidas como muy peli-
grosas en esia malformacién. En la actualidad la perspectiva quirtr-
gica ha variado, contdndose con algunas técnicas utilizadas ya con re-
lative éxito (11), (12).

¢ Profesor Asociado de la Facuitad de Medicina de la U.N.M.S.M., Hos-
pital Dos de Mayo.
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Dentro de los procedimientos diagnosticos utilizados en la anoma-
la de Ebstein se destaca el catelerisms cardicco, no sdlo por la infor-
macidén hemodindmica que proporciona, la cual es considerada como
muy valiosa por algunos autores (5), sino también por el registro del
electrocardiograma intracavitario que se ha descrito coms caracteristico
y de gran impcertoncia diagndstica. Esta téznica fue inicialmente apli-
cada por Cisneros y col. (13), vy por Sodi-Pallores y col. (14) en casos
con anomclia de Ebsiein que fueron exrlorados quirdrgicamente, obte-
niéndecse en ellos registros directos duranie el acto operotorio. Poste-
ricrments, Herndndez v col. (15) publicaren 3 casos diaanosticados em-
pleando el electrocardiograma intracavitario, logrado mediante un ca-
iéter-electrodo, y senalaron los crilerios diagndsticos. Yim y col. (186)
utilizaren el mismec método en un caso, llegando a cenclusiones seme-
jantes.

En la presenie publicacion queremos presentar un caso de malfor-
macién de Ebstein estudiado en el Hosvpital Dos de Mayo, en el cual el
diagndstico clinico fue confirmado con el registro del potencial intraco-
vitario obtenido por un catéter-electrodo.

J. R. de 16 ahos de edad, sexo masculino, raza mestiza, estudiante de se-
cundaria, nacido en la provincia de Huarochiri (Depariamento de Lima),
con 8 meses de residencia en la ciudad de Lima. Ingresé a la Sala San Jo-
sé del Hospital Dos de Mayo el 17 de Octubre de 1967.

Aproximadamente dos semanas antes del ingreso nola el paciente la ins-
talacién insidiosa de malestar general, anorexia y fiebre con escalofrios ves-
pertinos. Refirid también disnea y palpitaciones cuando caminaba tres cua-
dras, no se quejo de dolor precordial o edemas. El paciente fue visto en el
consultorio externo, donde al constatar fiebre y soplo cardiaco ordenaron
su hospitalizacién con el diagnodstico tentativo de endocarditis bacleriana.
Antecedentes: a Ja edad de 10 anos, en relacién a un episodio febril, el pa-
clente presentd edema de miembros inferiores por el lapso de un mes. Des-
de los 12 anos, disnea y palpitaciones sélo a los grandes esfuerzos (foot-ball).
Nacido a término de parto prolongado, cursé con cianosis en 10s dos prime-
ros dias. La madre tenia 14 afos cuando el paciente nacié. Con eXcepcién
de él, los otros miembros de la familia son aparentemente sanos.

Al examen fisico se encontré a un sujeto delgado, con ligera cianosis v
eshozo de dedos palillo de tambor. Talla 1.64 m., peso 52 Kg. Pulsos peri-
féricos palpables, presion arterial 115/80. Discreta prominencia precordial
con latido ondulatorio en el 2, 3¢ y 4» espacios intercostules izquierdos, me-
jor apreciado a la inspeccién de perfil. Latido de la punta palpable en el
4~ espacio izquierdo por fuera de la linea media clavicular y a 11 cm. de la
iinea media esternal, el latido es poco amplic y brusco. No se palparon fré-
mitos ni impulso de ventriculo derecho. Auscultacién: primer ruoido de ca-
racteres normales, soplo de mediana frecuencia que se inicia inmediatamen-
te después del primer ruido y termina antes del segundo ruido, se percibe
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mejor 2 cm. por dentro del latido de la punta; se escucha también un ruido
protodiastdiico con las caracteristicas de chasquido de apertura, y un soplo
protodiastélico muy suave. El segundo ruido se encontro de caracteres nor-
males. En el cuello las venas yugulares se enconiraron colapsadas, no vi-
sualizandose latidos anormales.

Los examenes de laboratorio mostraron alteraciones en relacién con bru-
cellosis, anemia ligera que fue controlada con el tratamiento a base de do-
xaciclina. Con esta terapia cedié el cuadro infeccioso, lo cual permitié que
todos los examenes auxiliares cardiocirculatorios se realizaran con el pacien-
fe ya recuperado.

El electrocardiograma (fig. 1) fue considerado como indicativo de creci-
miento de auricula derecha y de bloqueo de rama derecha, siendo compati-
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Figura 1. Ef electrocardicgramo muestro dilotocidon de la curicula derecha que se

aprecioc mejor en las ondas P altas en V1 y V2, y en la ocnda Q profunda de V1.
Existe también bloqueo incecmpleto de rama derecho con cemplejos polifasicos en
V1, V2 y V3.

ble con anomalia de Ebstein. El fonocardiograma (fig. 2), a nivel del apex,
permite ver un soplo de moderada intensidad y mediana frecuencia que se
inscribe inmediatamente después det primer ruido, el cual aparece retarda-
do. Existe tambhién un ruido protodiastdlico a 0.08 del segundo ruido, casi
simultaneo con la onda “v” del flebograma, sugestivo de chasquido de aper-
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tura, siendo seguido de un breve soplo de mediana frecuencia. Las vibra-
ciones sonoras pre-sistélicas pueden considerarse como insignificantes.

7

Figura 2. Fonocardiograma en la zona del cpex, ccn electrocardicgrama y flebogra-

ma ccmo trazos de referencia. Soplo sistdlico que ccupa casi teda la cistole, ruido

protcdiostolico seguido de un breve scpto. El primer ruido se inscribe a 0.09 del ini-
cio de QRS.

La figura 3 muestra una radiografia tomada al final de la hospitaliza-
cion. La sombra cardiaca presenta un pediculo estrecho, los arcos inferin-
res son prominentes y amplios en grado moderado. Hay que hacer notar
que, al ingreso, el tamano de la silueta cardiaca fue considerablemente mayor.

Cateterismo cardiaco. En una primera oportunidad (15-XI-67) se cate-
terizaron todos los compartimientos del corazén derecho, figurando los resul-
tados en la Tabla 1. En ella puede observarse que el contenido de oxigens
no muestra variaciones en relacion con shunt de izquierda a derecha, por el
contrario la ligera reducciéon de la saturacién periférica indicaria un shuni
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ae derecha a izquierda. La discreta reduccién de la capacidad guarda rela-
cion con la anemia presentada por el paciente. La presién sistdlica del ven-
triculo derecho se encuentra ligeramente elevada y con un pequeno gradien-
te a nivel de la valvula pulmonar, que, por lo demas, no es raro en ]la malfor-
maciéon de Ebstein y se ha relacionado, en algunos casos, a una hipoplasia

Figura 3. Teleradiogrofia mostrando ligera cardiome-
galio, pediculo estrecho y cierta reduccion de lo vascu-
lorizacién pulmonar.

Tabla 1.

Contenido 02, Vol.%, Sist. Diast. Media mm. Hg.

Arteria Pulmonar 16.90 20 8 12
Ventriculo Derecho 11.10 32 7

Auricula Derecha 10.95 10
Cava Superior 10.80

Arterja Humeral 14.10 (88.6%)

Capacidad 15.90
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gel anillo pulmonar (5). La presién en la auricula derecha estd también
elevada, pero la morfologia de las curvas no indica insuficiencia trictspidea.
El hecho mas significativo de este cateterismo consisté en la demostracién
de un descenso de la transicién tensional tricuspidea, ya que el punto del
cambio de las curvas ventriculares a auriculares se registré a 3 c¢m. del bor-
de izquierdo de la columna vertebral (fig. 4). Los hallazgos de este estudio
hemodindmico se consideraron como compatibles con malformacién de Ebs-
tein con comunicacién interauricular,

Figuro 4. La flecha sefala el extremo distal del caté-

ter, que por faolta de contraste no se visualiza bien. En

esta posicidon, o 3 centimetros de la columna, se loca-
1izé6 a la vélvula tricispide descendida.

Aunque Ja informacién obtenida en este primer cateterismo era suficien-
te para respaldar el diagnéstico clinico, se realizd, sin embargo, otro examen
(22-X1-67) <on la finalidad principal de estudiar el electrocardiograma in-
tracavitario. Los registros tensionales y los gases en sangre fueron seme-
jantes a los obtenidos en el primer examen, por lo que no se ilustran. Los
trazos simultaneos de presidon y electrocardiograma intracavitario muestran,
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en la figura 5, una gran riqueza de extrasistoles y corriente de injuria ven-
tricular, la curva de presién indica que la cavidad explorada corresponde al
ventriculo derecho. Cuando el catéter fue retirado del ventriculo derecho

VENTRICULO
DERECHO

Figura 5. Registro de presién y electrocardiograma intracavitario. Corriente de inju-

ria y extrasistcles, ambcs de tipo ventricular, cuando el catéter estuvo en el ventriculo

derecho. En razén a la hiperexcitobilidad no se insistid en obtener imdgenes de inju-
ria en niveles mas altos.

a la auricula derecha (fig. 6) fue posible graficar, al fin de la secuencia, una
zona con curva de presidn de morfologia auricular pero con electrocardio-
grama de aspecto ventiricular derecho. Para mayor ilustracién la figura 7
ofrece tres registros de presidn con caracteristicas auriculares semejantes,
en dos de ellos los trazos eléctricos corresponden a regiones alta y media de
la auricula derecha respectivamente, que contrastan con el primer electro-
cardiograma que es de tipo ventricular, y que corresponderia a la porcién
“atrializada” del ventriculo derecho. Esta disociacién eléetrico-tensional es
considerada por Hernandez y col. (15) como diagndstica de la anomalia de
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Ebstein, pues, en su experiencia, basada en mas de 00 pacientes con otros
diagnodsticos estudiados con catéter-electrodo, no han encontrado ningun ejem-
plo de electrccardiograma ventricular con curva de presién auricular. EI

AURICUL A
DERECHO AURICULA - DERECHA
ATRIALIZADO DERECHA ALTA

Figura 7. Registro de presidn y electrocardiograma intracavitario a 3 niveles. En

esta serie la curva de presiéon no varia, presentando en toda la ilustracion los carac-

teristicas auriculares. El elzctrocardicgrama si muestra cambios importantes, que van

desde Ja morfolegia ventricular en la cdmara atrializada a los patrones ouriculares

con onda P amplia y complejos QRS de morfologio QS o Qr. Se tiene osi, que parte de
la cdmara tensionalmente auriculor presenta paredes con musculo ventricular.
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cateterismo demostré asi, en nuestro paciente, la incorporacién de parte del
ventriculo derecho a la auricula derecha por descenso de la valvula tricus-
pide.

DISCUSION

Se ha senalado que en la actualidad el diagnédstico clinico de los
casos tipicos’” de malformaciéon de Ebstein, ofrece pocas dificultades
(9), pero la situacién es diferente cuando se trata de pacienies en los
cuales falta algun componente tipice, o en sujetos de edad avanzada
portadores de asta cardicpatia. En estos casos el diagnéslico pusde
pasar desapercibido, o si es secspechado serd necesario recurrir a mé-
todos especiaiizados para certificarlo.

En nuestre paciente se considerarcn inicialmente dos diagnosticos:
endccarditis bacieriona y valvulopatia mitral reumdtica, y, en verdad,
aunque existia cierla base clinica para ello, la electrocardiografia v 1o
radiologia alejaron una lesién mitral y mds bien orientaron hacia una
patologia del corazén derecho con dilatacidn de la auricula derecha.
Fue en estas circunstancias cuando se considerd el diagndsticc de mal-
formacién de Ebstein, el cual quedd establecido al reevaluar la anam-
nesis y el examen fisico. Es interesante hacer notar que algunos ob-
servadoras experimentados pensaron en una insuficiencia mitral, pero,
cunque existia un soplo sistdlico de tipo regurgitante con un ruido pro-
todiastdlico, ni la inspeccion del precerdio ni la palpaciéon del apex co-
rrespondian « una insuficiencia mitral, sin embargo, debe recordars=
la facilidad con que la malformacién de Ebstein puede ser confundido con
una valvulopatia reumdtico, sobre todo en adolescentes y adultos (5).

En relacién al diagnéstico de endccarditis basieriana, se ha he-
cho noter que, hasta fecha reciente, no se ha descrito la complicacién
bacteriana de la vdlvula tricuspide malformada (9).

E! eleclrozardiograma y el fonocardiograma mostraron en nuesiro
caso muchas de las caracteristicas mencionadas en la literatura como
importantes para el diagndstico de la ansmalia de Ebstein (4), (7)., (9).
(17), (18), (19), (20), (24).

La radiologia se considera de gran importancia cuando la imaaen
es tipica, pero, incluso en los casos menos definidos, contribuye también
a establecer el diagndstico (8). La radiografia de nuestro paciente,
ilustrada en la figura 3, muestra una imagen que, aunque no es dz las
clasicas de anomalia de Ebstein, estd, sin embargs, dentro de las mdés
frecuentemente observodas (8); la vascularizacién pulmonar, de carac-
leristicas praclicamente normales. indicaria que el {lujo pulmonar no es-
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i& muy reducido, lo cual puede también inferirse de la saturacién ar-
terial periférica solo ligeramente reducida. Al ingreso la sombra car-
dicca estuvo mas agrandada vy cercana a las morfologias tipicas, pero
se redujo hasta el tamanos va ilustrado, hecho gue fue relacionado «i
control de la insuficiencia cardiaca que el pacienie presentd al ingreso.
Las correlaciones clinico-radiolégicas en la malformacion de Ebstein
han indicado que la severidad de la sintomatoloaia auarda relacidén
con la magnitud de la cardiomeaalia (9), la cual ofrece un rango que
v desde la imagen masiva hasta los raros cascs con radioloala ente-

ramente normal (8).

El cateterismo cardiaco, al demostrar presiéon practicamente normal
en el ventriculo derecho, discreta insaturacidn periférica v descenso da
o fransicidn {ensional tricuspideda, preporciond los slementos sefalados
para el diagnéstico hemodindmico de la anomalia de Ebstein (5). El
electrocardiograma intracavitario contribuyd también al diagndstico al
obtenerse trazos eléctiicos de ventriculo derecho con curvas de presidén
ruricular (figs. 6 v 7).

De la experiencia adquirida con el empleo del catéter-electrodo se
ha establecido que, aparte de la disociacidn eléctrico-tensional ya men-
cionada, es también importante la obtencién de corrientes de injuria
ventricular al tlempo que se inscriben curvas de presion auricular, y &l
registro de extrasistoles ventriculares en zonas con presién de tipo au-
ricular (15). Todos estos efectos, que no siempre ss posible lograrlos,
indicarion la incorporacién de parte del ventriculo derecho a la auricu-
la derecha. Inicialmente la disociacidn eléctrico-tensional fue conside-
rada como patognomoénica de la malformacidén de Ebstein, pero la apli-
cacidn extensa de la elecirocardiografia intracavitaric ha demostrado
gue pueden existir falsos positives (21), (22) y falsos negativos (23),
obteniéndose los falsos positivos cuando el catéter se retira pegado «!l
sephim interventricular, aunque se sefiala que en esta circunstancia los
registros ocurren en un irecho muy corto vy scbre una vélvula con wro-
yeccién radiolégicamente normal. Los falsos neaatives se hon exrii-
cado considercndo gue en algunas secuencias el catéter puede retiras-
se sobre la hojuela anterior de la vélvula tricispide, que, generalmeni-
te, es normal en el Ebstein. En cambio, cuando el retiro ocurre scbre
las otras hojuelas se obtienen lcs trazos caracteristicos, por esta razon,
se aconseja registrar varigs secuencias de retiro. Por todas las consi-
deraciones anteriores se ha concluido que el electrocardiograma intrc-
cavitario confirma, no hace, el diaanédstico de malformacién de Ebs-
tein (22).
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El cose rresentado nos parece interesante, aparte de la relative re-
reza de la cardiopatia en si, por el hecho de su descubrimiento en un
hospilal dz adultes. El dicgndéstico fue realizado integrando los hallaz-
zos clinizcos con exdmenes rutinarios, para ser ulteriormente confirmado
con el elecirocardicgrama intracavitario. La magnitud de la malforma-
¢idn parece no ser grande pues no exisie cardiomegalia notable, ade-
mas, el paciente la tolera bien, mostrando manifesiaciones de descom-
pensacion sbélo en relacidén a procesos infecciosos, para, una vez recu-
perade de ellos, realizar una actividad normal sin la ayuda de medi-
cacidn cardioténica . De esta satisfactoria lolerancia se puede inferir
que el grado de descenso y malisrmacion de la valvula tricuspide son
moderados, lo cual! permite que la cdmara distal tenga un tamafio ade-
cucdo, garantizande asi una dindmica cardiaca hasia ahora suficienis
(2). Por esla razén se ha juzgado que al presente no existe indicazion
para la correccién quirirgica.

RESUMEN

Se ha preszentado el caso de un paciente de 16 afios con una for-
ma moderada de malfoermacidn de Ebstein, que fue descubierta en un
hospital de adulins con metivo de un proceso infeccicso. El diagndstico
fue realizado en base o los datos cliniccs integrados o la exploracién
radioldgica vy electrocardiogrdafica, v ulteriormente confirmado con el
electrocardiogramo intracavitario. Se hace un comeniario scbre algu-
nos aspeclos de la anomalia de Ebstein, en particular scbre la validez
de la electrocardiografia intracavitaria en el diagnéstico de esta afeccion.

SUMMARY

The case of a 16 years-cld patient with a mild form of Ebstein's
malformation of the tricuspid valve is presenied. The disease was dis-
covered on account of an infectious illness for which the patient came
to the hospital. The dicgncsis was made on clinical, radiolegic and
electrocardiographic grounds, and confirmed by the intrazavitary elec-
trocardiography.

A comment is made on some aspects of the Ebslein's anomaly, in
particular on the validity of the intracavitary electrocardiography in the
diagnosis of this disease.

El autor agradece al doctor Santiago Pereda por la realizacién del se-
gundo cateterismo cardiaco.
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