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Resumen

La aromalia de Ebstezn es una malformaczon
congenita de la valvula fricispide que e caracteriza
desdeel punto devistaclinico por |apresencia dedisnea,
cianosis  evolutiva y fatrga Desde € punto de vista
anatomico Se constituye por adosanyento de sus valvas
alasparedesdel ventriculo derecho, asi como displasia
deestas, condicionando Unatrio der echofuncional mente
mayoryunventricul oderechopequefio Lacaracteristica
radrograficamas frecuente es una gran cardromegaha
con imagen de "Garrafa" El clinico experimentado,
frentea un paciente joven relativamente asintomatico y
condicho hallazgoradiogrdfico, piensa rapidamente en
dicha posibilidad diagnéstica, sin embargo €l primer
paso a seguir, €s en general e descartar que dicha
wmagen radiogrdfica, por su gran similitud no sea
consecuencra de un gran derrame pericdrdico El
ecocardrogramaviene Casz szempre a complementar el
diagnéstico diferencial, que suele descartar una y
confirmar la otra patologia El caso que estamos
presentando, inusual y hasta donde nosotros sabemos,
unico casodelaliteratura, refierea un paciente enquien
la coexistencia de un gran derrame pericardico y la
anomalia de Ebstein eran condicionantes de una gran
cardiomegalia radrograficay de las manifestaciones
clinicas Permite ademas, analizar |as alteraciones
hemodindmicas de la anomalia, sometida ¢ unrncremento
dela presion pericérdica Hacemosala vezun andlisis
dela posible correlacion etiopatogénica de ambas
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Summary

Ebstein's anomaly Isa malformatronof the gricuspid
valve characterized from the clinical view pownt by
dysnea, evolutive cyanosis andfatigue Isit charactenzed
anatomically byadownwar ddzsplacementofthe #icuspid
valve into the right ventricle duetoanomal ousattachment
of the tricuspid leaflets Because of the abnormally
situated tricuspid orifice, a portion of theright ventricle
lies between the atrioventricular ring and the orygin of
thevalve, thatis, an “atrialized” segment of the ventricle,
and they have a functionally small ventricular chamber
Roentgenographic studies, usually demonstrate a
characterzsticenlargedheart The globular-shaped heart
onachestX-ray may closelyresemble the picture usually
associated wrth a large pericardial effusion The
ecocardiographic study 1s more specific for the
differential dragnosrs, and usually eliminates one
pathology but confirms theother The patientthatweare
presenting 1s unusual, and, asfar aswe know, it 1s the
only inthe literature casen which theres acoexistence
of thé important pericardial effusion and the Ebstein's
anomaly We revrew the functional abnormalities of the
right ventricle wrth Doppler and two-dimensional
echocardiography wn this patient

Key words. Ebstein's anomaly, pericardial effuszon,
Mycobacterium
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Introduccién

La anomalia de Ebstein es una malformacién
congénita cardiaca que involucralas valvas de la
valvulatrictspideyelventriculoderecho, el cualdesde
el punto de vista funcional es pequefio, conforma-
do por la porciéninfundibulary apical, en razén de
quelafusionde las valvas ala pared ventricular de
la porcién de entrada, condiciona un gran atrio
derecho. Las valvas septal e inferior, que suelen
ser rudimentarias o displasicas se adhieren a la
pared de la cAmarade entradaventricular, al igual
que la anterosuperiorque suele ser redundantey
con adosamiento parcial en la porcion distal en
continuidada las otras. Dadala disposicién anormal
de dicha valvula, es usual que ella sea insuficien-
te.’# Este padecimiento se presenta en 5.2% de
cada 100 mil nacidos vivosy se relaciona a otras
malformaciones cardiacas hasta en 38.3% de los
casos,' siendo la comunicacion atrial la mas fre-
cuente.*

Desde el punto de vista etiol6gico, no ha sido
posible definircon precisiénsu causa, motivopor el
cual, hoy dia se le atribuyeunagénesismultifactorial,
en el que se involucranfactores genéticos,’ enfer-
medades gestacionales, medicamentos, estilo de
vida materno, aspectos ambientales durante la
gestacionsy otros.' Hastaahorano ha sido posible
demostrarle una vinculacién etiolégica clara con
procesosinfecciososcomolatuberculosis,aunque
existen informes aislados en los que parece co-
existir la presencia del Mycobacteriumy esta ano-
malia.”® Desde el puntode vistaclinico se caracte-
riza por una triada sintomatica integrada por dis-
nea, cianosis y fatiga, presente en 80% de los
caso0s.*? Es también frecuente relacionarla con
taquicardias paroxisticas supraventriculares,con-
dicionadapor su coexistenciacon sindromede pre-
excitacion del tipo del Wolff -Parkinson-White. 2911

En el soporte de auxiliares de gabinete, un
punto de utilidad clinicaindiscutible, es la presen-
cia en la telerradiografia de térax de una gran
cardiomegaliacon pediculovascular angosto, con-
secuenciade dilatacion extremadel atrio derecho
y arco pulmonar excavado, que de hecho, repre-
senta el punto "clave" diagndstico, en un paciente
relativamente asintomatico, joven, y una imagen
de gran "garrafa” en su silueta cardiaca.?”'? Sin
embargocomo reglacomun, se antojade inmedia-
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to, ante una imagen radiogréfica tal, efectuar el
diagnésticodiferencialentre dos enfermedades: la
anomaliade Ebsteiny un gran derrame pericardi-
co;87121 sjtuacién que viene a resolverse con
facilidad mediante la realizacién de un ecocardio-
grama_wxsrw

Hasta donde nosotros sabemos, no existenen
la literatura informes de pacientes en quienes la
coexistencia de anomalia de Ebstein y derrame
pericardicoimportanteesté presente; porlo que de
hecho, casi siempre estamos acostumbrados a
pensar que la presenciade derrame ante un caso
tal de diagnéstico diferencial, descartaria la pre-
sencia del Ebstein. En el paciente que estamos
describiendo, la presencia de una gran cardiome-
galiaplantedinicialmentela misma disyuntiva diag-
ndstica; el ecocardiogramaconfirmé la presencia
de derrame, pero mostrétambién la segunda posi-
bilidad. Un andlisisdetalladodel estudio, demostré
lacoexistenciade los dos padecimientos, situacion
inusualy que nos obligé a realizar una discusiony
revisionde la literatura. De la mismaforma, busca-
mos plantearlaposibilidadde que enla génesisde
la anomaliade Ebstein, esté relacionadala etiolo-
gia fimica.

Presentacién delcaso

Se trata de una paciente de 20 afios de edad,
originariay residente de zona rural del estado de
Aguascalientes, dedicadaal hogar, sin anteceden-
tes heredofamiliaresde importanciaclinica, proce-
dente de estrato socioculturalbajo, sin anteceden-
te de vacunaciéncon BCG ni de radiacionmedias-
tinal. Su cuadro clinico comenz6un mes antes de
sullegadaal hospital,con disneaprogresiva,fatiga
vcianosis; no habiatenido sincope. Asuingresose
le encontré taquicardica (119 latidos por minuto)
con disnea de reposo, pulsos filiformes, plétora
yugular bilateral marcada, sin apreciarse signo de
Kussmaul u onda “V” prominente, tenia ademas
cianosis discreta. Los ruidos cardiacos eran débi-
les, no se auscultabansoplosni frote pericardicoy
no fue posible palpar el impulso ventricular dere-
cho. La presién arterial era de 100/62 mmHg, con
caidainspiratoriade 20 mmHg. Tenia edemadis-
creto de miembros inferiores. La telerradiografia
de térax mostré una gran cardiomegalia (indice
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cardiotoracico de 0.71), con pediculo estrechoy
configuracién"en garrafa”, con hipoperfusiény sin
infiltradosni calcificacionespulmonares(Figural).
El electrocardiograma,con bajo voltaje, sin alter-
nancia eléctrica, en ritmo sinusal, P-R de 0.18 sin
ondadelta, dilataciénde atrioderecho eimagende
bloqueo de rama derecha del Haz de His. El eco-
cardiogramamostré la presenciade gran derrame
pericardico, con colapso diastdlico ventricular de-
rechoeimagenes sugestivas de natasdefibrinaen
la regién apical. No se apreciaron tabicaciones ni
tumoraciones.Enelmodo M, eraevidente la visua-
lizacién simultanea de la valvula mitral y tricuspi-
dea, ésta Ultima de facil visualizacién, amplia ex-
cursiény con un retraso importante en su cierre,
con relacién a la mitral (87 ms); el modo Bidimen-
sional, mostrounarelaciénatrioventricularnormal,
el septum atrial integro, gran dilatacién del atrio
derecho,con unavalvula trictspide con velo ante-
rior elongado y anormalmente adosado al endo-
cardio en todo el tracto de entrada del ventriculo
derecho, siendoéste Ultimo pequefio {“auriculizado”),

Figura 1 Telerradiografia de térax: muestra una gran cardiomegalia con imagen en

y movimiento paraddjico del séptum. El doppler
codificado de color, mostré insuficiencia tricuspi-
dea moderaday ausenciade cortocircuito atrial o
ventricular. Los vasos estaban bien implantados.

Seefectudpericardiocentesisporviasubxifoidea
mediante guia ecocardiogréfica,obteniendo1 300
mi de liquido serohematico y una presioén intra-
pericardica de 14 mmHg. Se dej6 un catéter de
drenaje intrapericardicocon lo que las siguientes
48 horas se obtuvieron1 400 ml més. Las caracte-
risticasdel liquidofueron: serohematico, turbio, sin
formar coagulo, pH 7.5, glucosa 14 mg%, protei-
nas 6.8 gr., células 5 600 (25% linfocitos, 75%
segmentados), DHL 867. La tincion de Gram fue
negativaparabacterias.BAAR negativo. Se cultivd
para bacterias, mycobacteriasy hongos, resultan-
do sin desarrollo. Se investigaron por clinica y
laboratorio enfermedadesdel tejido conectivo, hi-
potiroidismoo neoplasias,encontrandoresultados
negativos o normales. La urea era normal. El
cultivode sangre periféricafue negativo, aglutininas
a micoplasmanegativas, antiestreptolisinaO nor-

"oarrafa” con vascuiaridad pulmonar reducida. El diaonéstico diferencial usual es entre

anomalia de Ebstein y derrame pericardico.
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mal, anticuerpos heteréfilos para mononucleosis
infecciosa negativos, anticuerpos antinucleares,
células L.E. y factor reumatoide negativos. La
prueba tuberculinica cutanea de derivado protéico
purificado (PPD - 2 UT), produjo induracién de 14
mm a las 72 horas, sin flictena ni necrosis. La
baciloscopia de la expectoracion (directa en 3
muestras)y el cultivo de esputoy de la orinafueron
negativos para Mycobacterium.

Su evolucién clinica fue satisfactoria. Tuvo fe-
bricula vespertina. Se inici6 terapia antifimica a
base de triple esquema (Rifampicina/lsoniacida/
Pirazinamida) como Unica medicacion. La telerra-
diografia de térax de control mostr6 un Indice
Cardiotoracico de 0.57, y el ecocardiograma, me-
joriaen el derrame (eraminimo), pericardio ligera-
mente engrosado, y se confirmaronhallazgos refe-
rentes aenfermedad tricuspidea. No existian vege-
taciones. El retraso tricuspideo era entonces de
103 ms con relacién a la mitral. La presion arterial
pulmonar se calcul6 en 45 mmHg y existia insufi-
ciencia tricuspidea moderada sin estenosis ni obs-
truccion al tracto de salida ventricular derecho.
Estaba asintomatica, en el electrocardiograma el
voltaje aumento, era mas evidente la gran onda P
auriculary persistia el bloqueo de rama. Fue dada
de alta hospitalaria, y el seguimientoa 12 meses no
mostré recaida del derrame. No tuvo arritmias ni
otra sintomatologia. Se suspendié la terapia anti-
fimica a los 8 meses.

Discusion

La anomalia de Ebstein suele ser una malfor-
macién que ademas de poco frecuente, puede en
algunos casos pasar inadvertida por la ausencia o
poca sintomatologia, sobre todo en aquellos en
quienes la deformidad tricuspidea es minima ("for-
ma frustrada"); sin embargo en la mayoria de los
pacientes, la coexistencia de arritmias supraven-
triculares (25%}),'® o la presencia de cianosis inten-
sa evolutiva (75%)™ dependiendo del grado de
corto circuito en aquellos con comunicacion
interatrial asociada; la fatiga o incluso la insuficien-
cia cardiaca derecha, suelen ser los condicionan-
tesdelablsquedadeatencionmédica. Usualmen-
te en estos pacientes, la auscultacién precordial
caracteristica (primer ruido desdoblado y chasqui-
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do de apertura tricuspideo) y el electrocardiogra-
ma, suelen sugerir la presencia de Ebstein. En el
caso que hemos presentado, éstos dos datos
clinicos fueron poco caracteristicos por la presen-
cia de un gran derrame asociado.

Sibienesciertoque, al detectarclinicamente un
paciente con unagran cardiomegaliay las caracte-
risticas ya descritas en la telerradiografiade térax,
el diagnéstico diferencial usual es entre un gran
derrame pericérdicoy la enfermedad de Ebstein,?®
la presencia de los hallazgos auscultatorios y
electrocardiograficos deben ser los elementos cli-
nicos complementarios que nos permitan antepo-
ner el diagnéstico definitivo, incluso antes de con-
tar con el ecocardiograma.'” En el presente caso,
existian datos clinicos y electrocardiograficosque
confundian, en razén de no ser caracteristicos ni
de una ni de otra dolencia. Al realizar el estudio
ecocardiogréafico,eradesuponerse que el hallazgo
de un gran derrame pericardico, deberia de hacer
aunlado el diagnéstico de Ebstein, sin embargo el
andlisis acucioso y experimentado del estudio,
permitié determinar de inmediato la coexistencia
"inusual" de ambas patologias. El andlisis que
hemos efectuado de la literatura y nuestra propia
experienciaclinica, nos permite definir esta asocia-
cién como un caso unico.

Lapresenciade ungranderrame pericardicoen
un paciente en quien no existe evidenciaclinicade
su etiologia, debe hacer pensar en: a) procesos
infecciosos crénicos indoloros como tuberculoso,
micético o viral, b) urémico, c) neoplasico (pulmén,
mama, linfoma, etc..), d) colagenopatias (Lupus
Eritematoso Sistémico, Artritis Reumatoide), e)
traumatico, f) insuficiencia biventricular crénica o,
g) hipotiroidismo.?'?2 En nuestro medio, la mas
frecuente es la fimica y en nuestro paciente, la
presencia de un PPD positivo y una respuesta
favorable al tratamiento, aun en ausencia de de-
mostracion objetiva del Mycobacterium, hace que
ésta etiologia sea lamas probable, mas aln cuan-
do se descartaron por clinica o laboratorio otras
causas. Cabe mencionar que en mdltiples estu-
dios, a pesar de los grandes esfuerzos por demos-
trar laetiologiadel derrame, en unbuen nimerode
casos no esposible llegar aidentificarlade manera
objetiva pero que en aquellos con factores de
riesgo para etiologia fimica se ha planteado la
conveniencia de iniciar tratamiento “empirico”.2®
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Puede en algunos casos, segun la evolucién clini-
ca, estar justificada la realizacién de una ventana
pericardicasubxifoidea, que permitaobtener tejido
pericardico para su estudio®®# a pesar de lo cual,
un buen nimero de casos persisten sin definicion
del agente causal. En nuestro paciente,la mejoria
clinica observada mediante la instalacién de la
terapia antifimicay la ausenciade recurrencia, nos
permitié tomar la decision de no realizar biopsiao
ventana pericardica.

Otros dos aspectos de interés, y que vale la
penamencionar, son: a) el comportamientohemo-
dindmico de la anomalia de Ebstein sometidaa un
incremento de la presion pericardicacondicionada
por el derrame y b) referente a la etiologia hasta
ahora indefinida de la anomalia de Ebstein.

En el primer punto, mencionaremos que este
casoesUnicotambién,enelsentidoquenosbrinda
la oportunidad de analizar el comportamiento he-
modinamico del paciente con anomalia de Ebstein
y derrame pericardico.Conrelaciénalos cambios
fisiopatoldgicos que ocurren en el taponamiento
pericéardico, recalcaremosque las alteracionesres-
piratorias que se documentan en los flujosmitral y
tricuspideo, son similares a los de la pericarditis

constrictiva: 1) un descenso en la velocidad E
mitral al inicio de la inspiracion, 2) una pérdidadel
llenado diastélicoen el flujo venoso al inicio de la
espiracion y 3) disminucién en lavelocidad del flujo
tricuspideoal inicio de la expiracion. Conforme la
presion pericardicase incrementa, los flujos tien-
den a variar menos con larespiracion; silapresion
intratoracicainspiratoria es menor que la presion
intrapericéardica, el llenado mitral temprano des-
aparece y la vélvula mitral se abrira solo con la
contracciénauricular.?®* Hay que tomar en cuenta
gue en la anomalia de Ebstein, el adosamiento
valvar, la dilataciondel anillo anatémico, la insufi-
ciencia tricuspidea, el ventriculo derecho adelga-
zado, asi como la dilataciéninfundibular del mis-
mo, juegan un papelimportante en la hemodinami-
ca del enfermo con éstaenfermedad.?” La geome-
triaventricularizquierday derechase alteran?8y se
han descrito cambios en la funcién diastélica, en
donde las integrales de la velocidad en el tiempo
estanpor debajo de lo normal.?® En nuestro pacien-
te, notamos la pseudonormalizacién del espectro
delflujomitral,pues se hizo mas evidentelafase de
llenadotemprano y tardio 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
“pseudonormalizacion” del espectro del flujo mitral.
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cierremitrotricuspideo, también se hallaba pseudo-
normalizado, pues al momento del diagndstico, el
cierre fue de 87 ms y unavez que se drenaronlos
primeros 1 300 ml de liquido pericardico, el retraso
entre unay otravalvulafue mas evidente (103 rns),
(Figura 3). Quince dias después, sin la presencia
de derrame, el estudio Doppler del flujo mitral
reveld la disminucion de la onda de llenado tardio,
comosi se tratarade un efectorestrictivoal llenado
(Figura4). Asi pues, el efecto hemodinarnicomas
importante del derrame pericardico fue sobre la
auriculaderecha, lo cual setradujoen menor sobre-
carga de volumen y presion en esta cavidad, con
mejoria paraddjica ligera del llenado ventricular
izquierdo, que desapareci6é después de evacuar el
derrame.

En cuanto al segundo punto, el aspectoetiolégi-
co de laanomalia de Ebstein; algunos autores han
utilizado unateoriamultifactorial, donde involucran
el factor hereditario, enfermedades maternas, his-
toriade reproductividad, exposicién a medicamen-
tos y algunos factores ambientales.' Hasta ahora
no se ha planteado alguna teoria infecciosacon-
creta. Sin embargo, al revisar la literaturahemos

encontrado la descripcién de otros pacientes en
quienes coexistia la presencia de la anomalia de
Ebstein y tuberculosispulmonar.”® En nuestro pa-
ciente, llama la atenciénla presencia de una peri-
carditis con derrame en quien una pruebadérmica
de PPD positiva y una "prueba terapéutica"
antifimica, sugieren fuertemente el diagnéstico in-
fecciosode ésta. Sibien es cierto que por ahoraes
dificil cumplir en ello, con todos los postulados de
Koch, pudiera al igual que en la arteritis de
Takayasu,* plantearse como una posible asocia-
cién que habra que buscar, cuandolaanomaliade
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 diagnéstico diferencial de un paciente
joven, con pocos sintomas previos y que se pre-
sentacon una gran cardiomegalia en la telerradio-
grafiade térax. Como se aprecia en este caso, la
sagacidaddel clinicoy del ecocardiografistapermi-
ti6 la deteccion desde el principiode ambas pato-
logias. Ello reafirma que en clinica, cualquier dato
fuerade lo usual, merece un andlisis masdetallado
hasta lograr entender su génesis.

Figura 3. Ecocardiograma bidimensional y modo M: se visualizan simultineamente la
valvula mitral y tricGspide, con retardo en el cierre de la dltima (103 ms}).
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Figura4. Ecocardiogramacon Doppler: en el flujo mitral, después de la puncién pericardica

se aprecio reduccion de la onda de llenado tardio.

Conclusién

En el presente caso existen dos puntos de
interés. El primero es la relacién inusual de dos
trastornos como son la anomalia de Ebsteiny el
derrame pericérdico quizéas tuberculoso, que pue-
den condicionar dificultad diagndstica por similitud
enlos hallazgos radiogréficos, asi como su posible
relacion etiopatogénica. El segundo, la posibilidad
de andlisis de los trastornos hemodindmicos con-
dicionados por el incremento de presion pericardi-
ca sobre el paciente con anomalia de Ebstein.
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