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Resumen Summary 

La anomalra de Ebstezn es una malformaczon 
congenrta de la valvula trrcúspzde que se caracterzza 
desde elpunto de vista clrnzcopor lapresencia dedzsnea, 
czanosis evolutiva y fatrga Desde el punto de vzsta 
anatomzco se constituyepor adosamrento desus valvas 
a lasparedes delventrzculo derecho, asicomo drsplasza 
de estas, condrczonando un atrzo derechofuncionalmente 
mayoryun ventriculo derechopequeño La caracteristrca 
radrografica mas frecuente es una gran cardromegaha 
con zmagen de "Garrafa" El clínrco experzmentado, 
frente a un pacientejoven relatrvamente aszntomatrco y 
con drcho hallazgo radzografico, pzensa rápzdamente en 
dcha poszbrhdad dzagnostrca, szn embargo el prrmer 
paso a segurr, es en general el descartar que drcha 
Imagen radzográfica, por su gran srmrlztud no sea 
consecuencra de un gran derrame perzcárdrco El 
ecocardrograma vrene casz srempre a complementar el 
dragnostzco dferencral, que suele descartar una y 
confirmar la otra patologra El caso que estamos 
presentando, rnusual y hasta donde nosotros sabemos, 
unrco caso de la lrteratura, refiere a unpacrente en quzen 
la coexrstencra de un gran derrame pericárdico y la 
anomalía de Ebstern eran condzczonantes de una gran 
cardzomegaha radrografica y de las manfestaczones 
clinrcas Permite ademas, anahzar las alteracrones 
hemodznanzzcasde laanomalra, sometrdaa un rncremento 
de lapreszon perzcardrca Hacemos a la vez un analzsrs 
de la posrble correlaczon etropatogénica de ambas 

Ebstern's anomaly 1s a malformatron of the trrcusprd 
valve characterzzed from the clrnzcal vzew pornt by 
dysnea, evolutrve cyanosuandfatigue Isit charactenzed 
anatomzcally byadownwarddzsplacementofthe mcuspzd 
valve znto thenghtventrzcledue to anomalous attachment 
of the trzcuspzd leaflets Because of the abnormally 
srtuated bzcuspzd orzfice, aportron of the rzght ventrrcle 
Izes behveen the atrzoventncular nng and the orzgm of 
thevalve, thatu, an "atnalrzed"segmentoftheventncle, 
and they have a functronally small ventncular chamber 
Roentgenographzc studzes, usually demonsbate a 
characterzsticenlargedheart Theglobular-shapedheart 
on a chestX-ray muy closelyresemble theprcttrre usually 
assoczated wrth a large perrcardral effuszon The 
ecocardrograplzzc study is more specrfic for the 
dfferentzal dragnosrs, and usually elzmrnates one 
pathology but confirms the other Thepatzent that we are 
presenbng rs unusual, and, as far as we Imow, rt rs the 
only in the hterature case in whzch there zs a coexzstence 
of the rmportant perzcardral effusron and the Ebstezn 's 
anomaly We revrew thefunctional abnormalzties of the 
right ventrzcle wrth Doppler and two-dzmenszonal 
echocardzography rn thrspatrent 
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1 Introducción 

La anomalía de Ebstein es una malformación 
congénita cardíaca que involucra las valvas de la 
válvulatricúspidey elventrículo derecho, el cual desde 
el punto de vista funcional es pequefio, conforma- 
do por la porción infundibular y apical, en razón de 
que la fusión de las valvas a la pared ventricular de 
la porción de entrada, condiciona un gran atrio 
derecho. Las valvas septal e inferior, que suelen 
ser rudimentarias o displásicas se adhieren a la 
pared de la cámara de entrada ventricular, al igual 
que la anterosuperior que suele ser redundante y 
con adosamiento parcial en la porción dista1 en 
continuidad a las otras. Dada la disposición anormal 
de dicha válvula, es usual que ella sea insuficien- 

Este padecimiento se presenta en 5.2% de 
cada 100 mil nacidos vivos y se relaciona a otras 
malformaciones cardíacas hasta en 38.3% de los 
casos,' siendo la comunicación atrial la más fre- 
~ u e n t e . ~  

Desde el punto de vista etiológico, no ha sido 
posible definircon precisión su causa, motivo por el 
cual, hoy díase le atribuye unagénesis multifactorial, 
en el que se involucran factores genéti~os,~enfer- 
medades gestacionales, medicamentos, estilo de 
vida materno, aspectos ambientales durante la 
gestacións y otros.' Hasta ahora no ha sido posible 
demostrarle una vinculación etiológica clara con 
procesos infecciosos como la tuberculosis, aunque 
existen informes aislados en los que parece co- 
existir la presencia del Mycobacterium y esta ano- 
malía."8 Desde el punto de vista clínico se caracte- 
riza por una triada sintomática integrada por dis- 
nea, cianosis y fatiga, presente en 80% de los 
 caso^.^-^ Es también frecuente relacionarla con 
taquicardias paroxísticas supraventriculares, con- 
dicionada por su coexistencia con síndrome de pre- 
excitación del tipo del Wolff -Parkins~n-White.~.~-" 

En el soporte de auxiliares de gabinete, un 
punto de utilidad clínica indiscutible, es la presen- 
cia en la telerradiografía de tórax de una gran 
cardiomegaliacon pedículovascular angosto, con- 
secuencia de dilatación extrema del atrio derecho 
y arco pulmonar excavado, que de hecho, repre- 
senta el punto "clave" diagnóstico, en un paciente 
relativamente asintomático, joven, y una imagen 
de gran "garrafa" en su silueta card ia~a.~ ,~ , '~  Sin 

to, ante una imagen radiográfica tal, efectuar el 
diagnóstico diferencial entre dos enfermedades: la 
anomalía de Ebstein y un gran derrame pericárdi- 
~ o ; ~ . ~ , ~ ~ - ' ~  situación que viene a resolverse con 
fácilidad mediante la realización de un ecocardio- 
grama,13.1s"7 

Hasta donde nosotros sabemos, no existen en 
la literatura informes de pacientes en quienes la 
coexistencia de anomalía de Ebstein y derrame 
pericárdico importante esté presente; por lo que de 
hecho, casi siempre estamos acostumbrados a 
pensar que la presencia de derrame ante un caso 
tal de diagnóstico diferencial, descartaría la pre- 
sencia del Ebstein. En el paciente que estamos 
describiendo, la presencia de una gran cardiome- 
galia planteó inicialmente la mismadisyuntivadiag- 
nóstica; el ecocardiograma confirmó la presencia 
de derrame, pero mostró también la segunda posi- 
bilidad. Un análisis detallado del estudio, demostró 
lacoexistenciade losdos padecimientos, situación 
inusual y que nos obligó a realizar una discusión y 
revisión de la literatura. De la misma forma, busca- 
mos plantear la posibilidad de que en la génesis de 
la anomalía de Ebstein, esté relacionada la etiolo- 
gía fímica. 

Presentación del caso 

Se trata de una paciente de 20 años de edad, 
originaria y residente de zona rural del estado de 
Aguascalientes, dedicadaal hogar, sin anteceden- 
tes heredofamiliares de importancia clínica, proce- 
dente de estrato sociocultural bajo, sin anteceden- 
te de vacunación con BCG ni de radiación medias- 
tinal. Su cuadro clínico comenzó un mes antes de 
su llegada al hospital, con disnea progresiva, fatiga 
vcianosis; no habíatenido síncope. Asu inqresose 
¡e encontró taquicárdica (1 19 latidos porminuto) 
con disnea de reposo, pulsos filiformes, plétora 
yugular bilateral marcada, sin apreciarse signo de 
Kussmaul u onda "V" prominente, tenia además 
cianosis discreta. Los ruidos cardíacos eran débi- 
les, no se auscultaban soplos ni frote pericárdico y 
no fue posible palpar el impulso ventricular dere- 
cho. La presión arteria1 era de 100162 mmHg, con 
caída inspiratoria de 20 mmHg. Tenía edema dis- 
creto de miembros inferiores. La telerradiografía 
de tórax mostró una gran cardiomegalia (índice embargo como regla común, se antoja de inmedia- 
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cardiotorácico de 0.71), con pedículo estrecho y 
configuración "en garrafa", con hipoperfusión y sin 
infiltrados ni calcificaciones pulmonares (Figura 1). 
El electrocardioqrama, con bajo voltaje, sin alter- 
nancia eléctricaíen ritmo sinusal, P-R de 0.18 sin 
ondadelta, dilatación de atrio derecho e imagen de 
bloqueo de rama derecha del Haz de His. El eco- 
cardiograma mostró la presencia de gran derrame 
pericárdico, con colapso diastólico ventricular de- 
rechoe imágenessugestivasde natasdefibrina en 
la región apical. No se apreciaron tabicaciones ni 
tumoraciones. En el modo M, eraevidente lavisua- 
lización simultánea de la válvula mitral y tricuspi- 
dea, ésta última de fácil visualización, amplia ex- 
cursión y con un retraso importante en su cierre, 
con relación a la mitral (87 ms); el modo Bidimen- 
sional, mostró una relación atrioventricular normal, 
el septum atrial íntegro, gran dilatación del atrio 
derecho, con unaválvula tricúspide con velo ante- 
rior elongado y anormalmente adosado al endo- 
cardio en todo el tracto de entrada del ventrículo 
derecho, siendoéste último pequeño("auriculizado"), 

y movimiento paradójico del séptum. El doppler 
codificado de color, mostró insuficiencia tricuspi- 
dea moderada y ausencia de cortocircuito atrial o 
ventricular. Los vasos estaban bien implantados. 

Seefectuó pericardiocentesis porvíasubxifoidea 
mediante guía ecocardiográfica, obteniendo 1 300 
ml de líquido serohemático y una presión intra- 
pericárdica de 14 mmHg. Se dejó un catéter de 
drenaje intrapericárdico con lo que las siguientes 
48 horas se obtuvieron 1 400 ml más. Las caracte- 
rísticas del líquido fueron: serohemático, turbio, sin 
formar coágulo, pH 7.5, glucosa 14 mg%, proteí- 
nas 6.8 gr., células 5 600 (25% linfocitos, 75% 
segmentados), DHL 867. La tinción de Gram fue 
negativa para bacterias. BAAR negativo. Se cultivó 
para bacterias, mycobacterias y hongos, resultan- 
do sin desarrollo. Se investigaron por clínica y 
laboratorio enfermedades del tejido conectivo, hi- 
potiroidismo o neoplasias, encontrando resultados 
negativos o normales. La urea era normal. El 
cultivo desangre periféricafue negativo, aglutininas 
a micoplasma negativas, antiestreptolisina O nor- 

Figura 1 Telerradiografía de tórax: muestra una gran cardiomegalia con imagen en 
"oarrafa" con vascuiaridad ~ulmonar reducida. El diaonóstico diferencial usual es entre 
anomalía de Ebstein y derrame pericárdico. 
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1 mal, anticuerpos heterófilos para mononucleosis 
infecciosa negativos, anticuerpos antinucleares, 
células L.E. y factor reumatoide negativos. La 
prueba tuberculínica cutánea de derivado protéico 
purificado (PPD - 2 UT), produjo induración de 14 
mm a las 72 horas, sin flictena ni necrosis. La 
baciloscopía de la expectoración (directa en 3 
muestras) y el cultivo de esputo y de la orina fueron 
negativos para Mycobacterium. 

Su evolución clínica fue satisfactoria. Tuvo fe- 
brícula vespertina. Se inició terapia antifímica a 
base de triple esquema (Rifampicina/lsoniacida/ 
Pirazinamida) como única medicación. La telerra- 
diografía de tórax de control mostró un lndice 
Cardiotorácico de 0.57, y el ecocardiograma, me- 
joría en el derrame (era mínimo), pericardio ligera- 

I mente engrosado, y se confirmaron hallazgos refe- 
rentes aenfermedad tricuspidea. ~oex is t ianve~e-  
taciones. El retraso tricuspídeo era entonces de 
103 ms con relación a la mitral. La presión arteria1 
pulmonar se calculó en 45 mmHg y existía insufi- 
ciencia tricuspídea moderada sin estenosis ni obs- 
trucción al tracto de salida ventricular derecho. 
Estaba asintomática, en el electrocardiograma el 
voltaje aumentó, era más evidente la gran onda P 
auricular y persistía el bloqueo de rama. Fue dada 
dealta hospitalaria, y el seguimientoa 12 meses no 
mostró recaída del derrame. No tuvo arritmias ni 
otra sintomatología. Se suspendió la terapia anti- 
fímica a los 8 meses. 

Discusión 

La anomalía de Ebstein suele ser una malfor- 
mación que además de poco frecuente, puede en 
algunos casos pasar inadvertida por la ausencia o 
poca sintomatología, sobre todo en aquellos en 
quienes la deformidad tricuspidea es mínima ("for- 
ma frustrada"); sin embargo en la mayoría de los 
pacientes, la coexistencia de arritmias supraven- 
triculares (25%),180 la presencia de cianosis inten- 
sa evolutiva (75%)19 dependiendo del grado de 
corto circuito en aquellos con comunicación 
interatrial asociada; la fatiga o incluso la insuficien- 
cia cardíaca derecha, suelen ser los condicionan- 
tes de la búsquedadeatención médica. Usualmen- 
te en estos pacientes, la auscultación precordial 
característica (primer ruido desdoblado y chasqui- 

do de apertura tricuspideo) y el electrocardiogra- 
ma, suelen sugerir la presencia de Ebstein. En el 
caso que hemos presentado, éstos dos datos 
clínicos fueron poco característicos por la presen- 
cia de un gran derrame asociado. 

Si bien esciertoque, al detectarclínicamente un 
paciente con una gran cardiomegalia y las caracte- 
rísticas ya descritas en la telerradiografía de tórax, 
el diagnóstico diferencial usual es entre un gran 
derrame pericárdico y la enfermedad de Eb~tein,~O 
la presencia de los hallazgos auscultatorios y 
electrocardiográficos deben ser los elementos clí- 
nicos complementarios que nos permitan antepo- 
ner el diagnóstico definitivo, incluso antes de con- 
tar con el ec~cardiograma.'~ En el presente caso, 
existían datos clínicos y electrocardiográficos que 
confundían, en razón de no ser característicos ni 
de una ni de otra dolencia. Al realizar el estudio 
ecocardiográfico, eradesuponerse que el hallazgo 
de un gran derrame pericárdico, debería de hacer 
a un lado el diagnóstico de Ebstein, sin embargo el 
análisis acucioso y experimentado del estudio, 
permitió determinar de inmediato la coexistencia 
"inusual" de ambas patologías. El análisis que 
hemos efectuado de la literatura y nuestra propia 
experienciaclínica, nospermitedefinirestaasocia- 
ción como un caso único. 

La presencia de un gran derrame pericárdico en 
un paciente en quien no existe evidencia clínica de 
su etiología, debe hacer pensar en: a) procesos 
infecciosos crónicos indoloros como tuberculoso, 
micótico o viral, b) urémico, c) neoplásico (pulmón, 
mama, linfoma, etc..), d) colagenopatías (Lupus 
Eritematoso Sistémico, Artritis Reumatoide), e) 
traumático, f) insuficiencia biventricular crónica o, 
g) h ipo t i ro id i~mo.~~,~~ En nuestro medio, la más 
frecuente es la fímica y en nuestro paciente, la 
presencia de un PPD positivo y una respuesta 
favorable al tratamiento, aun en ausencia de de- 
mostración objetiva del Mycobacterium, hace que 
ésta etiología sea la más probable, más aún cuán- 
do se descartaron por clínica o laboratorio otras 
causas. Cabe mencionar que en múltiples estu- 
dios, a pesar de los grandes esfuerzos por demos- 
trar laetiologíadel derrame, en un buen número de 
casos no es posible llegar a identificarla de manera 
objetiva pero que en aquellos con factores de 
riesgo para etiología fímica se ha planteado la 
conveniencia de iniciar tratamiento "empí r i c~" .~~  
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Puede en algunos casos, según la evolución clíni- 
ca, estar justificada la realización de una ventana 
pericárdica subxifoidea, que permita obtener tejido 
pericárdico para su es tu di^^^-'^ a pesar de lo cual, 
un buen número de casos persisten sin definición 
del agente causal. En nuestro paciente, la mejoría 
clínica observada mediante la instalación de la 
terapia antifímica y la ausencia de recurrencia, nos 
permitió tomar la decisión de no realizar biopsia o 
ventana pericárdica. 

Otros dos aspectos de interés, y que vale la 
pena mencionar, son: a) el comportamiento hemo- 
dinámico de la anomalía de Ebstein sometida a un 
incremento de la presión pericárdica condicionada 
por el derrame y b) referente a la etiología hasta 
ahora indefinida de la anomalía de Ebstein. 

En el primer punto, mencionaremos que este 
caso es únicotambién, en el sentidoque nos brinda 
la oportunidad de analizar el comportamiento he- 
modinámico del paciente con anomalía de Ebstein 
y derrame pericárdico. Con relación a los cambios 
fisiopatológicos que ocurren en el taponamiento 
pericárdico, recalcaremos que las alteraciones res- 
piratorias que se documentan en los flujos mitral y 
tricuspideo, son similares a los de la pericarditis 

constrictiva: 1) un descenso en la velocidad E 
mitral al inicio de la inspiración, 2) una pérdida del 
llenado diastólico en el flujo venoso al inicio de la 
espiración y 3) disminución en lavelocidad del flujo 
tricuspideo al inicio de la expiración. Conforme la 
presión pericárdica se incrementa, los flujos tien- 
den a variar menos con la respiración; si la presión 
intratorácica inspiratoria es menor que la presión 
intrapericárdica, el llenado mitral temprano des- 
aparece y la válvula mitral se abrirá solo con la 
contracción auricular.26 Hay que tomar en cuenta 
que en la anomalía de Ebstein, el adosamiento 
valva?, la dilatación del anillo anatómico, la insufi- 
ciencia tricuspidea, el ventrículo derecho adelga- 
zado, así como la dilatación infundibular del mis- 
mo, juegan un papel importante en la hemodinámi- 
ca del enfermo con ésta enfermedad.27 La geome- 
tríaventricular izquierda y derecha se alteranz8 y se 
han descrito cambios en la función diastólica, en 
donde las integrales de la velocidad en el tiempo 
están por debajo de lo n ~ r m a l . ~ ~ E n  nuestro pacien- 
te, notamos la pseudonormalización del espectro 
del flujo mitral, puesse hizo más evidente lafase de 
llenado temprano y tardío durante la presencia del 
derrame (Figura 2) Por otro lado, el retardo en el 

Figura 2. Ecocardiograma con Doppler: durante la presencia del derrame se aprecio 
"pseudonormalizac~ón" del espectro del flujo mitral. 
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cierre mitrotricuspideo, también se hallaba pseudo- 
normalizado, pues al momento del diagnóstico, el 
cierre fue de 87 ms y una vez que se drenaron los 
primeros 1 300 ml de líquido pericárdico, el retraso 
entre una y otraválvula fue mas evidente (1 03 rns), 
(Figura 3). Quince días después, sin la presencia 
de derrame, el estudio Doppler del flujo mitral 
reveló la disminución de la onda de llenado tardío, 
como si se tratarade un efecto restrictivo al llenado 
(Figura 4). Así pues, el efecto hemodinárnico más 
importante del derrame pericárdico fue sobre la 
aurículaderecha, locual setradujo en menor sobre- 
carga de volumen y presión en esta cavidad, con 
mejoría paradójica ligera del llenado ventricular 
izquierdo, que desapareció después de evacuar el 
derrame. 

En cuanto al segundo punto, el aspecto etiológi- 
co de la anomalía de Ebstein; algunos autores han 
utilizado una teoría multifactorial, donde involucran 
el factor hereditario, enfermedades maternas, his- 
toria de reproductividad, exposición a medicarnen- 
tos y algunos factores ambientales.' Hasta ahora 
no se ha planteado alguna teoría infecciosa con- 
creta. Sin embargo, al revisar la literatura hemos 

encontrado la descripción de otros pacientes en 
quienes coexistía la presencia de la anomalía de 
Ebstein y tuberculosis p~ lmonar .~ ,~  En nuestro pa- 
ciente, llama la atención la presencia de una peri- 
carditis con derrame en quien una pruebadérmica 
de PPD positiva y una "prueba terapéutica" 
antifímica, sugieren fuertemente el diagnóstico in- 
feccioso de ésta. Si bien es cierto que por ahora es 
dificil cumplir en ello, con todos los postulados de 
Koch, pudiera al igual que en la arteritis de 
T a k a y a ~ u , ~ ~  plantearse como una posible asocia- 
ción que habrá que buscar, cuando la anomalía de 
Ebstein este presente. 

Tal vez el punto que mayor interés reviste de 
comentar en este caso, es la coexistencia de dos 
padecimientos que en general se descartan uno a 
otro en el diagnóstico diferencial de un paciente 
joven, con pocos síntomas previos y que se pre- 
senta con una gran cardiomegalia en la telerradio- 
grafía de tórax. Como se aprecia en este caso, la 
sagacidad del clínicoy del ecocardiografista permi- 
tió la detección desde el principio de ambas pato- 
logías. Ello reafirma que en clínica, cualquier dato 
fuerade lo usual, merece un análisis másdetallado 
hasta lograr entender su génesis. 

Figura 3. Ecocardiograma bidimensional y modo M: se visualizan simultáneamente la 
válvula mitral y tricúspide, con retardo en el cierre de la última (103 ms). 
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Figura 4. Ecocardiograma con Doppler: en el flujo mitral, después de la punción pei-icardica 
se apreció reducción de la onda de llenado tardío. 

Conclusión 

En el presente caso existen dos puntos de 
interés. El primero es la relación inusual de dos 
trastornos como son la anomalía de Ebstein y el 
derrame pericárdico quizás tuberculoso, que pue- 
den condicionar dificultad diagnóstica por similitud 
en los hallazgos radiográficos, así como su posible 
relación etiopatogénica. El segundo, la posibilidad 
de análisis de los trastornos hemodinámicos con- 
dicionados por el incremento de presión pericárdi- 
ca sobre el paciente con anomalía de Ebstein. 
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