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Resumen

Se realizó un estudio descriptivo transversal de los pa-
cientes ingresados en el Cardiocentro del Hospital
Pediátrico Docente “William Soler” de la Ciudad de la
Habana y en el Hospital Pediátrico “Eduardo Agramonte
Piña” de Camagüey, Cuba, en el período comprendido
del año 1995 al año 2001 ambos inclusive, con el diag-
nóstico de anomalía de Ebstein, reportándose 42 enfer-
mos cuyo diagnóstico se fundamentó en los hallazgos
clínicos, ecocardiográficos, y necropsicos, siendo ade-
más importante los resultados radiológicos y
electrocardiográficos.
El estudio electrocardiográfico mostró aumento de
aurícula derecha en el 100% de los casos y bloqueo de
rama derecha en el 97%, mientras que los hallazgos
radiológicos más importantes fueron el flujo pulmonar
disminuido y el crecimiento de aurícula derecha en todos
los pacientes de esta serie; señalamos que los estudios
ecocardiográficos fueron fundamentales en esta investi-
gación reportando crecimiento de aurícula derecha y val-
va septal de la válvula tricúspide malformada en el 100%
de los casos, mientras que la valva anterior de la válvula
tricúspide redundante con protusión en el tracto de sali-
da del ventrículo derecho se encontró en el 73,8% de los
enfermos, esta técnica diagnóstica en nuestra investiga-
ción tuvo una sensibilidad y especificidad igual que un
valor predictivo de un 100%.

Palabras clave: Anomalía de Ebstein. Electrocardiografía.
Radiología. Ecocardiografía. Resultados.

Summary

A descriptive-cross sectional study was carried out in
patients admitted at the Cardiology Centre of “William
Soler” Pediatric Teaching Hospital of Havana City, and
“Eduardo Agramonte Piña” Pediatric Teaching Hospi-
tal of Camagüey, Cuba, from 1995 to 2001, both
included, with the diagnosis of Ebstein´s anomaly.
Fourty two (42) patients with diagnosis based on
clinical, echocardiographic, and necropsic findings,
were reported. Radiologic and electrocardiographic
results were also important. Electrocardiographic study
showed an increasein the right auricula in 100% of
cases and blocking of the right branch in 97%, while
the most important radiologic findings were decreased

pulmonary fluid and growing of the right auricula in all
pat ients of this ser ies; we stressed that echo-
cardiographic studes were fundamental in this research,
reporting growing of the right auricula and septal valve
of the malformed tricuspid valve in 100% of cases,
while anterior valve of the tricuspid redundant valve
with protrusion in the right ventricle outtet tract was
found in 73,8% of sick patients, this diagnostic
technique in our research had a sensibility and
specificity equal to 100% predictive valvue.

Key words: Enstein´s anomaly. Electrocardiography.
Radiology. Echocardiography. Results.

Introducción

Desde la publicación de Wilhelm Ebstein en 1866 al
describir la válvula tricúspide deformada y con tejido
desplazado en la cavidad ventricular derecha1, en la
literatura cada día se han descrito mayor número de
casos de esta entidad debido al desarrollo cada vez
mayor de elementos diagnósticos aplicables a esta
enfermedad2, aunque sólo representa el 0,4% de las
cardiopatías congénitas3.

Fue hasta el año 1951 cuando se realizó el primer
diagnóstico en vida de esta malformación, mediante
el estudio angiocardiográfico4. Desde entonces, nu-
merosos autores5,6 han puntualizado los aspectos clí-
nicos, electrocardiográficos, ecocardiográficos,
radiológicos y hemodinámicos, lo que ha permitido
establecer con mayor facilidad y frecuencia el diag-
nóstico, desarrollándose al mismo tiempo técnicas
quirúrgicas para su corrección7.

En este manuscrito se revisan los aspectos electro-
cardiográficos, ecocardiográficos y radiológicos, ha-
ciendo énfasis en la importancia de los mismos en el
diagnóstico de la enfermedad haciendo una breve
comparación con los hallazgos reportados por otros
investigadores.
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Material y método

Nuestra casvística la constituyeron 42 pacientes in-
gresados en el Cardiocentro del Hospital Pediátrico
Docente “William Soler” de Ciudad de La Habana y
en el Hospital Docente Pediátrico “Eduardo
Agramonte Piña” de Camagüey, Cuba, o que asistie-
ron a consulta externa, en quienes se comprobó el
diagnóstico de “Anomalía de Ebstein” mediante los
hallazgos clínicos, radiológicos, electrocardiográficos,
ecocardiográficos y necropsicos en el período com-
prendido entre los años 1995 - 2001. Todos los pa-
cientes se encontraban en edades pediátricas.

Realizamos un ecocardiograma a los 42 pacientes
utilizando las ventanas o vías de abordaje clásicos:
subcostal, supraesternal y paraesternal. Los ejes o
planos de aproximación utilizados fueron: eje largo,
eje corto y cuatro cámaras (para esternal y sub cos-
tal); el estudio incluyó: modo B, Doppler pulsado,
Doppler continuo y Doppler bidimensional (2D) a
color.

El estudio ultrasonográfico de los fetos se realizó prac-
ticando un corte coronal o transversal a nivel o lige-
ramente por debajo de los hombros del feto, lo cual
permite observar rápidamente la imagen de las cua-
tro cámaras del corazón, con esta vista se puede
comparar fácilmente el tamaño de las cavidades
derecha e izquierdas, así como el de ambos apara-
tos atrioventriculares.

Revisamos las electrocardiografías (ECG) de todos
los pacientes analizándose en cada uno de ellos los
siguientes aspectos: ritmo, frecuencia cardíaca, in-
tervalo PR, duración del espacio QT, duración y mor-
fología del QRS y el eje eléctrico.

Se examinaron todos los estudios radiológicos
(Telecardiograma) y se analizaron los siguientes as-
pectos: Índice cardiotorácico, crecimiento de aurícula
derecha, flujo y/o congestión pulmonar.

Evaluamos la regurgitación tricúspidea apoyándonos
en el eco Doppler 2D a color. El ecocardiograma fue
validado con el estudio cineangiocardiográfico mediante
la demostración de la inserción baja de la válvula
tricúspide y de la porción atrializada del ventrículo
derecho. El cineangio fue realizado con ángulo de 30º
en posición oblicua anterior derecha. Para conocer la
eficacia del estudio ecocardiográfico en el diagnóstico
prenatal y post natal se determinó la especificidad y
sensibilidad, así como el valor predictivo positivo y
negativo, según el método de Grant8.

Como pruebas estadísticas, utilizamos el Test de
Porcentaje y la media aritmética para la estimación

de proporciones diferentes y el chi cuadrado para la
comparación entre dos proporciones.

Resultados

En la Tabla 1 apreciamos que el ECG mostró en el
100% de los casos crecimiento de aurícula derecha;
en el 97,6% presentó bloqueo de rama derecha y solo
un caso mostró un síndrome de preexcitación (WPW)
que representa el 2,3% de la casuística.

Los estudios radiológicos demostraron cardiomegalia
importante a predominio de aurícula derecha en to-
dos los casos (100%) con signos de flujo pulmonar
disminuido en todos los enfermos. Se reportó
cardiomegalia en un índice cardiotorácico mayor de
0,67 en 13 casos (30,9%) Tabla 2.

En la Tabla 3, se señala que los ecocardiogramas
mostraron características de la anomalia de Ebstein

Tabla 1.
Anomalía de Ebstein
Hallazgos
electrocardiográficos

Hallazgos Radiológicos No  %

– Flujo pulmonar disminuido 42 100,0
– Crecimiento aurícula derecha 42 100,0
– Cardiomegalia (ICT mayor 0,67)* 13 30,9

*ICT: índice cadiotorácico (normal entre 0,45-0,67)
Fuente: expedientes clínicos

Tabla 2.
Anomalía de Ebstein
Hallazgos radiológicos

Tabla 3.
Anomalía de Ebstein
Hallazgos
ecocardiograficos

Hallazgos ecocardiográficos No  %

– Crecimiento de aurícula derecha 42 100,0

– Valva septal de la VT* malformada
 con implantación apical 42 100,0

– Valva anterior de la VT redundante
   con protusión en el TSVD** 31 73,8

– VD hipoplásico con ramas
  pulmonares finas 8 19,0
– Discordancia atrioventricular y

 ventriculoarterial con salida en L
 de la Ao del VD 2 4,7

*VT: valvula tricúspide
**TSVD: tractus de salida del ventrículo derecho
Fuente: expedientes clínicos

Alteraciones electrocardiográficas No %

– Onda P Pulmonale 42 100,0
– QRS mayor 0,08 seg 42 100,0
– Onda S ancha tardía (D1, V5, V6) 41 97,6
– rR’ (V1) R’>T 41 97,6
– Intervalo PR corto con onda delta 1 2,3

Fuente: Expedientes clínicos
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tales como: crecimiento de la aurícula derecha, val-
va septal de la válvula tricúspide malformada y con
implantación apical al igual que valva anterior de la
válvula tricúspide redundante y que insinua hacia el
tracto de salida del ventrículo derecho. Se observó
en el 19,0% de los casos (8/42) un ventrículo dere-
cho hipoplásico con ramas pulmonares finas y dis-
cordancia atrioventricular y ventriculoarterial con
salida en L de la aorta del ventrículo derecho en dos
casos 4,7%.

Según puede apreciarse en la Tabla 4, se obtuvo un
100% de sensibilidad y especificidad, para el diag-
nóstico ecocardiográfico de la anomalía de Ebstein
en el diagnóstico post natal, además el valor
predictivo positivo y negativo fue también de un 100%.

Discusión

En los últimos años se han logrado muchos adelan-
tos en aspectos clínicos, electrocardiográficos,
ecocardiográficos, radiológicos y hemodinámicos de
las enfermedades cardíacas congénitas, y dentro de
estos la enfermedad de Ebstein que se caracteriza

por un desplazamiento inferior de la válvula tricúspide
hacia la cavidad del ventrículo derecho, a causa de
la inserción anormal de las valvas. Una porción va-
riable de las valvas septal y posterior se insertan en
la pared ventricular derecha, a cierta distancia de la
unión aurículoventricular. La porción de la entrada
del ventrículo derecho es de pared fina y forma cá-
mara común con la aurícula derecha. El ventrículo
derecho funcionante es pequeño y esta formado por
sus porciones apical e infundibular dependiendo el
grado de difunción de su pequeña cavidad, funda-
mentalmente de la extensión de la porción atrializada
del tracto de entrada y de la magnitud de la insufi-
ciencia de la válvula tricúspide2.

En las alteraciones electrocardiográficas encontra-
das en nuestros casos los de mayor importancia fue-
ron el crecimiento de la aurícula derecha, mientras
que el 97,6% presentó bloqueos de rama derecha y
el 2,3% presentó un patrón propio del Síndrome Wolf
Parkinson White. Cuando existe ritmo sinusal el 80%
presentan un intervalo PQ prolongado y el 10% un
PQ corto con patrón de Síndrome de Wolf Parkinson
White, siendo las taquiarritmias supraventriculares
relativamente frecuentes9,10, y las cuales no fueron
reportados en esta serie.

Tabla 4.
Anomalía de Ebstein:

Sensibilidad
Especificidad

Valor predictivo positivo
y negativo de la
ecocardiografía

Pacientes con Pacientes sin
 A.Ebstein A.Ebstein

Pacientes con diagnóstico Verdaderos Falsos
Ecocardiográficos de A.Ebstein positivos  positivos a+b=42

42     (a) 0     (b)

Pacientes sin diagnóstico Falsos Verdaderos
Ecocardiográficos de A.Ebstein negativos negativos c+d=20676

0    (c) 20676  (d)
a+c=42 b+d=20676

                       a               42
                   Sensibilidad   (S) = ----------- = ----------- x  100 = 100,0 %

                     a+c            42

                                                                                             d           20676
                  Especificidad  (E) = ---------- = ----------- x 100 = 100,0 %

                                                                                          b+d         20676

                                                                                          a                42
                Valor predictivo = ---------- = ------------ x 100 = 100,0 %

                                                         positivo                   a+b             42

                                                                                         d            20676
               Valor predictivo = ---------- = ------------ x 100 = 100,0 %

                                                        negativo                  c+d         20676

*20676:diagnóstico del total de pacientes con diagnóstico postnatal de cardiopatías congénitas
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Es conocida la utilidad que tiene el estudio radiológico
en la anomalía de Ebstein; lo mas común es encon-
trar los vasos anteriores pulmonares pequeños, con
flujo pulmonar disminuido lo que da imágenes
pulmonares claras, hecho consignado aun en pre-
sencia de insuficiencia cardíaca11, siendo este ha-
llazgo reportado en todos nuestros enfermos. Se han
señalado algunos casos con flujo pulmonar normal o
aumentado, cuando esta presente un corto circuito
arteriovenoso10. La mayoría de los autores12 encuen-
tran una relación directa entre la disminución de la
vascularización pulmonar y el grado de cianosis. El
crecimiento de la aurícula derecha encontrada por
nosotros en el 100% de los pacientes es caracterís-
tica de la enfermedad, como lo es también la ausen-
cia de crecimiento de la aurícula izquierda13, sin
embargo la aurícula derecha además de rechazar el
ventrículo izquierdo, puede desplazar a la aurícula
izquierda11, lo que puede sugerir padecimiento mitral
asociado. Las radiografías simples de tórax pueden
señalar una imagen de la silueta cardiovascular den-
tro de límites normales o bien tener una configura-
ción especialmente característica en forma de
“balon”9. Por lo tanto una característica de los hallaz-
gos radiológicos es su variabilidad13 aun así, la mayo-
ría de los enfermos tienen cardiomegalia moderada o
importante en el 75 al 90,3% de los casos10-13, pero
esto es común en adultos jóvenes14, siendo menos
infrecuente en los primeros años de vida, como ocu-
rrió en este trabajo donde sólo el 30,9% presentaba
cardiomegalia, aunque también se ha reportado esta
alteración en las primeras horas de vida y gran creci-
miento auricular derecha a los 15 días de nacido10,14.
Durante la primera infancia los hallazgos son menos
característicos, siendo la cardiomegalia resultado de
la severidad de las anomalías tricuspidea y con el tiem-
po de evolución de la cardiopatía6, pero esta es debido
al crecimiento auricular derecha, así como la porción
auriculizada del ventrículo, cavidad que pueden conte-
ner varios litros de sangre12,13.

El poder contar con el Eco - 2D es de gran ayuda ya
que en el plano de cuatro cámaras se puede apreciar
un desplazamiento de la valva septal de la tricúspide
hacia la cavidad ventricular, siendo la valva anterior,
generalmente grande, igualmente es demostrado el
crecimiento de la aurícula derecha15, estos resulta-
dos fueron los de mayor importancia en nuestra in-
vestigación; pero se encontraron otras anomalías tales
como valva anterior de la válvula tricuspidea
malformada, ventrículo derecho hipoplásico y dis-
cordancia atrioventricular y ventrículo arteriales.

Para conocer la efectividad del diagnóstico
ecocardiográfico aplicamos la prueba de Grant8,
obteniéndose un 100% de sensibilidad y especifici-

dad, demostrando la gran utilidad de esta técnica en
el diagnóstico de la anomalía de Ebstein16, cifras
inferiores para un grupo diverso de cardiopatías re-
porto un 95% de sensibilidad y 91% de especifici-
dad17. No tuvimos falsos negativos de nuestro estu-
dio prenatal obteniendo un valor predictivo positivo
de 81,8% y un valor predictivo negativo del 100%.
Las modernas técnicas a color18 permiten visualizar
los flujos intracavitarios, mientras las técnicas de
Doppler pulsado son útiles para demostrar la presen-
cia de flujo a través de una válvula insuficiente18.

La ecocardiografía se está convirtiendo en una he-
rramienta indispensable para la evaluación de las
enfermedades cardíacas valvulares, coronarias y con-
génita19, como lo apreciamos en este estudio. Por
otra parte, las condiciones clínicas asociadas a los
datos ecocardiográficos, permiten establecer los
indicadores quirúrgicos apropiados en la mayoría de
los pacientes sin necesidad de realizar un cateterismo
cardíaco7,19.
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