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RESUMEN

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia congénita caracterizada por un despla-
zamiento apical del anillo valvular tricuspideo con deformidad de sus valvas sep-
tal y posterior. La supervivencia hasta la edad adulta es elevada y su pronéstico
depende de la gravedad de la insuficiencia tricuspidea, de la disfuncién ventricu-
lar derecha y de la cianosis. Se presenta el caso de una gestante de 36 afos de
edad con diagnéstico de anomalia de Ebstein no reparada y antecedentes de otros
dos embarazos con periodos intergenésicos cortos y comorbilidades asociadas:
dos partos por via vaginal con complicaciones fetales (crecimiento intrauterino
retardado, parto pretérmino y bajo peso al nacer), sin complicaciones maternas;
ambos fetos fueron egresados vivos. A pesar del asesoramiento preconcepcional,
la paciente no cumplié con las orientaciones brindadas. Este tltimo embarazo se
interrumpié mediante aborto provocado, sin complicaciones. El presente caso
destaca la importancia del trabajo multisectorial para la prevencién de complica-
ciones maternas y fetales.

Palabras clave: Cardiopatia congénita, Embarazo, Anomalia de Ebstein

Diagnosis of Ebstein's anomaly in a pregnant woman

ABSTRACT

Ebstein's anomaly is a congenital heart disease characterized by an apical dis-
Pplacement of the tricuspid valve annulus with malformation of its septal and poste-
rior leaflets. Survival to adulthood is high and prognosis depends on the severity
of tricuspid regurgitation, right ventricular dysfunction and cyanosis. We present
the case of a 36-year-old pregnant woman diagnosed with unrepaired Ebstein's
anomaly and history of two other pregnancies with short inter-gestational periods
and associated comorbidities: Two vaginal deliveries with fetal complications
(intrauterine growth retardation, preterm delivery and low birth weight), without
maternal complications; both fetuses were discharged alive. She failed to comply
with the instructions received during preconception counseling. Her last pregnan-
cy was terminated by induced abortion, with no complications. The present case
highlights the importance of multisectoral work to prevent maternal and fetal
complications.

Keywords: Congenital heart disease, Pregnancy, Ebstein's anomaly

INTRODUCCION

La 63% asamblea de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) reconoce
los defectos congénitos como un problema de salud y exhorta a los estados
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miembros a realizar acciones en funcién de su pre-
vencion y tratamiento'.

La anomalia de Ebstein se incluye en el grupo de
las cardiopatias congénitas cianéticas con disminu-
cién del flujo sanguineo pulmonar. Descrita por
Wilhelm Ebstein en 1866, se presenta desde enton-
ces con una incidencia 1/200 000 nacidos vivos y
representa entre 0,3-0,6% de todas las cardiopatias
congénitasz.

En Cuba, debido a los avances del diagnéstico
prenatal, ha existido una disminucién en el nimero
de casos. Las mujeres afectadas pueden llegar a la
edad adulta, lo que constituye un motivo de consul-
ta para la evaluacién del riesgo preconcepcional“.

Por su rareza y heterogeneidad resulta dificil
describir la evolucién y el pronéstico en una serie
de casos’, pues son pocas las publicaciones relacio-
nadas con esta cardiopatia durante el embarazo;
generalmente, con resultados materno-fetales dife-
rentes. En Cuba se ha descrito una evolucién favo-
rable de las gestantes con anomalia de Ebstein, y un
predominio de las complicaciones fetales no morta-
les®.

En la provincia de Sancti Spiritus comenzé a fun-
cionar la consulta especializada multidisciplinaria de
cardiopatia y embarazo en el afio 2014 y, hasta la
actualidad, solo se ha atendido a una gestante con
esta enfermedad, la cual —por su interés— motivé la
presentacion de este Caso Clinico’.

CASO CLINICO

Mujer de 36 afios de edad, piel blanca, con antece-
dentes patoldgicos personales de obesidad, hipoti-
roidismo y anomalia de Ebstein no reparada, que
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acude a la consulta multidisciplinaria provincial de
cardiopatia y embarazo con 11 semanas de gesta-
cién. Se estratifica como riesgo materno OMS e y
alto riego obstétrico, por lo que se planifica su se-
guimiento de forma mensual y su evaluacién en el
Servicio Nacional de Cardiopatia y Embarazo.

El feto presentd signos de crecimiento intrauteri-
no retardado (CIUR) y se programé su ingreso en
atencion terciaria para la terminacion del embarazo
por via vaginal, con indicacién de profilaxis de en-
docarditis infecciosa. Durante la estadia hospitalaria
la paciente mantuvo saturacién periférica de oxi-
geno mayor de 95% y clase funcional 1. A las 29 se-
manas se desencaden¢ el trabajo de parto y se ob-
tuvo un recién nacido pretérmino, bajo peso, sin
complicaciones maternas.

A pesar del asesoramiento preconcepcional y la
programacion de la esterilizacién quirtrgica la pa-
ciente se present6 nuevamente a la consulta con un
nuevo embarazo que deseaba continuar. El periodo
intergenésico fue de 10 meses. Se estratific, por
segunda ocasién, como OMS III y se planificé el se-
guimiento segin los protocolos establecidos. La
gestacion transcurrié sin alteraciones relevantes y
nuevamente se detecté la presencia de CIUR. El
trabajo de parto se presenté a las 32 semanas y se
obtuvo otro recién nacido pretérmino y bajo peso
(<2500 gramos), con buena evolucién materna. Am-
bos fueron egresados vivos y sin complicaciones. La
gestante se mantuvo sin tratamiento cardiovascular
durante todo el embarazo, solo se emple6 profilaxis
de la endocarditis infecciosa.

Cuatro meses después, la paciente acudi6, por
tercera vez, a la consulta especializada de cardiopa-
tia y embarazo, con 9 semanas de gestacion. Se eva-
lu6 de forma multidisciplinaria y se decidié inte-
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rrumpir el embarazo, que se efectué sin complica-
ciones. Se planific6 entonces la esterilizacién qui-
rurgica, previo asesoramiento genético, y la paciente
no acudi6 al ingreso.

Los complementarios se comportaron de forma
similar en ambos embarazos.

Electrocardiograma (Figura 1): Taquicardia si-
nusal, eje eléctrico -45 grados, con signos de creci-
miento auricular derecho y bloqueo bifascicular
(rama derecha y fasciculo anterior del has de Hiz).

Ecocardiograma transtordcico: Situs solitus, con-
cordancia atrioventricular y ventriculo-arterial. Val-
vula tricispide con valva anterior mévil y libre, con
marcado desplazamiento apical de las valvas septal
y posterior de 35 mm (Figura 2A), con valva septal
hipoplasica y adherida a la pared ventricular. Auri-
cula derecha dilatada con 4rea de 36 cm® y ventricu-
lo derecho (VD) pequeiio, atrializado y con buena
contractilidad. Cavidades izquierdas de tamano
normal. Resto de los aparatos valvulares de morfo-
logia y funcionamiento normal. Arco aértico izquier-
do permeable, vena cava inferior de 12 mm que co-
lapsa mas del 50% en la inspiracién. No presencia de
trombos, vegetaciones ni derrame pericardico. Fun-
cion sistélica del ventriculo izquierdo conservada
en reposo, con fraccién de eyeccion de 62% y frac-
cién de acortamiento de 32%. Ademads, regurguita-
cion tricuspidea grave que ocupa casi toda la auricu-
la derecha durante la sistole, con una vena contracta
de 23 mm (Figura 2B); el flujograma mitral era
normal y curva de flujo pulmonar tipo I, con un
tiempo de aceleracién reducido (85 ms, (Figura
2C). El Doppler tisular fue normal. El estudio eco-
cardiografico demostré la presencia de una anoma-
lia de Ebstein tipo B, segin la clasificaciéon de Car-
pentierg.

COMENTARIO

La enfermedad cardiovascular como complicacién
del embarazo es cada vez menos frecuente. Tiene
una incidencia de 0,2-4,0% y constituye la primera
causa de muerte materna de etiologia no obstétri-
ca’.

En la actualidad, hasta el 85% de las cardiopatias
congénitas llega a la adultez y los pacientes alcanzan
una mejoria de la calidad de vida que incluye la
actividad sexual y el deseo de tener hijos“. En las
gestantes con enfermedades cardiacas congénitas,
los cambios hemodinamicos conllevan un riesgo de
deterioro de su estado clinico. Se incrementan el
volumen eyectivo, la frecuencia cardiaca y el gasto
cardiaco; mientras que se reducen la resistencia
vascular periférica y la hemoglobina. Ademas existe
un aumento del riesgo de fen6menos tromboembé-
licos'.

En la anomalia de Ebstein, atin con una adecuada
capacidad funcional y en ausencia de cianosis, pue-
den presentarse graves complicaciones maternas y
fetales, por lo que el consejo genético es imprescin-
dible en estos casos. Como en la paciente que se
presenta, al agregar otras condiciones de riesgo co-
mo el periodo intergenésico corto, la existencia de
comorbilidades y la edad materna avanzada, se in-
crementa la posibilidad de desarrollar complicacio-
nes fetales.

La clasificacién modificada de la OMS parece ser
la herramienta mdas exacta para la prediccién de
riesgols. Las embarazadas con anomalia de Ebstein
no reparada se estratifican como OMS III, al conside-
rar su alto riesgo de complicaciones maternas y de
morbilidad grave. Cuando la enfermedad no esta
complicada y la paciente se mantiene con buena
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Figura 1. Ecocardiograma de la gestante con anomalia de Ebstein que muestra implantacién baja de la valvula trictspide (A),
con insuficiencia grave (B) y curva de flujo pulmonar tipo I, con reduccién disminucién del tiempo de aceleracion pulmonar (C).
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capacidad funcional, sin cianosis, se pudiera consi-
derar como OMS IHI®. En el caso que se presenta,
se evidencian las complicaciones fetales como prin-
cipal problema en la evolucién del embarazo, ain
sin existir hipoxemia materna; no obstante, no exis-
tieron complicaciones de la madre, a pesar del ele-
vado riesgo que conlleva esta cardiopatia congénita
y los agravantes presentes en la paciente.

Este articulo destaca la importancia del trabajo
multisectorial y el asesoramiento preconcepcional
en las mujeres con cardipatias congénitas, sobre
todo aquellas complejas y no reparadas. El hecho de
que la paciente no cumpliera el consejo genético
conllevé la aparicién de complicaciones fetales que
pudieron prevenirse; ademas, persiste la posibilidad
de presentar un nuevo embarazo con alto riesgo de
complicaciones maternas y fetales.
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