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PulmónLa comprensión del amplio 
espectro de enfermedades 
cardíacas congénitas se basa en 
el conocimiento de la anatomía 
básica del corazón normal y 
malformado.

Dra. Stella Van 

Praagh

(1927-2006)



Cardiopatía congénita

Malformación estructural 
resultante de la 

morfogénesis del 
corazón y de los grandes 

vasos intratorácicos.

• 0,8 – 1% de RNV

• 25% de RN (incluyendo 
abortos y FMIU)

• 0,5% de los 
sobrevivientes después 
de 1 año

Responsables del 50% 
de la mortalidad infantil 
por anomalías 
congénitas

• 20-30% muertes neonatales

25-40% 

15-25%

• Asociadas a otras 
malformaciones

• Asociadas a 
cromosomopatías



Anomalía de Ebstein

“Concerning a very rare case of 

insufficiency

of the tricuspid valve caused by a 

congenital

malformation.” (Wilhelm Ebstein, 1866)

Velo anterior agrandada 
y fenestrada

Velos posterior y septal 
hipoplásicas y engrosadas

Atrialización de VD

Decalaje de valva

Atrio derecho dilatado con 
foramen oval permeable



Anomalía de Ebstein

Malformación 
de la válvula 
tricúspide y 
el ventrículo 
derecho 
caracterizada 
por:

Adherencia de las valvas septal y posterior al miocardio subyacente 

Desplazamiento apical del anillo funcional 

Dilatación de la porción “atrializada” del ventrículo derecho, con varios 
grados de hipertrofia y adelgazamiento de la pared

Redundancia, fenestraciones y amarre de la valva anterior

Dilatación de la unión auriculoventricular derecha (anillo verdadero)



Anomalía de Ebstein

Velo Anterior

Velo Posterior Velo Septal

Cruz cardiaca

Desplazamiento de la inserción valvular



Aspectos anatómicos

Velos displásicos

Foramen Oval variable

Obstrucción del TSVDDilatación atrial

> Predisposición a arritmias

• Ostium secundum
• FO restrictivo > Flujo en corazón 

izquierdo

Sobrecarga corazón izquierdo  HTP

HTP



Epidemiología

Malformación cardiaca 
rara 

1% de las CC

0,3-0,5 x 10.000 RNV

40% de las anomalías tricuspídeas

80-95% asociado a CIA

20-40% asociada a defectos de corazón izquierdo

Sin diferencia por sexo

Mortalidad perinatal 
80-85%

Prenatal

Insuficiencia 
cardiaca derecha e 

hidrops

Neonatal

Insuficiencia 
cardiaca e 
hipoplasia 
pulmonar



Factores predisponentes

Factores 
genéticos

Agregación familiar

• Mutaciones NKX2.5

• Deleción 10p13-p14

• Deleción 1p34.3-
p36.11

1-3% aneuploidías

• T13 y T21

Factores 
ambientales

Fármacos

• Litio

• Benzodiazepinas



Diagnóstico prenatal
ECO 11-14 sem

Fuerte predictor 
de FMIU



Diagnóstico prenatal
ECO 20-24 sem

Cardiomegalia

Desplazamiento apical 
de velo de VT Dilatación de AD

Foramen oval amplio 
con Shunt DI

Movimiento paradojal 
de tabique IV

La Severidad es 

directamente 

proporcional al grado 

de desplazamiento de 

los velos septal y 

posterior de la VT



Diagnóstico prenatal
ECO 20-24 sem

Diámetro A. Pulmonar < Aorta 

Reflujo tricuspídeo
evidente



Diagnóstico prenatal
ECO 3-D

Evaluación de 
inserción de velos

Complementario, 
no indispensable
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LA DISPLASIA DEL 
VELO Y EL 
DESPLAZAMIENTO 
SON MODERADOS

VENTRIUCLO 
ATRIALIZADO ES 
MAYOR

VELO ANTERIOR ES 
MOVIL, 
REDUNDANTE

IT MODERADA

EL TAMAÑO DEL 
VD, ADECUADO. T

IP
O

 C
 

PORCION 
ATRIALIZADA 
MAYOR

VELO ANTERIOR 
REDUNDANTE 
PERO MOVILIDAD 
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OBSTRUCCION DEL 
TRACTO DE SALIDA 
DE VD
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VD CASI 
COMPLETAMENTE 
ATRIALIZADO

VELO ANTERIOR 
REDUNDANTE, 
INMOVIL,

PEQUEÑO 
COMPONENTE 
INFUNDIBULAR

LA UNICA FORMA 
DE CONECTAR LA 
AD CON LA AP ES A 
TRAVES DE LA 
COMISURA 
ANTEROSEPTAL DE 
LA VALVULA 
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Diagnósticos diferenciales

Defectos 
valvulares 

tricuspídeos

Displasia 
valvular

Cardiomegalia

Miocardiopatía 
dilatada

Cierre 
prematuro de 

Ductus 
arterioso

Atresia 
pulmonar

Diagnóstico 
prenatal de CC por 

Ecocardiografía 
fetal 

Sensibilidad 91.6% 
Especificidad de 

99.9% 



Manifestaciones clínicas

Prenatal 

• Eco de rutina

• Cardiomegalia

• Hidrops

• Taquiarritmia fetal

Neonatos 

• Cianosis (74 %)

• ICC 

• Cardiomegalia

Infantes 

• Soplo (63%)

• Insuficiencia cardíaca 
(43%)

• Arritmias

Adolescentes y 
adultos: 

• Arritmia (42%)

• Insuficiencia cardíaca 

• Embolización paradojal

• Muerte súbita



Predictores de mortalidad

Hidrops
Ductus venoso 

reverso

Reflujo 
Pulmonar

EG al Dg <32 
semanas

Ausencia de 
flujo 

anterógrado 
pulmonar

Derrame 
pericárdico



Pronóstico
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Perdidas de 
seguimiento = 11 (5%)

Interrupción del 
embarazo = 15 (6%)

FMIU = 41 (17%) 

Nacidos vivos = 176 
(72%)

Muerte neonatal = 56 
(32%)

Sobrevivientes = 118 
(67%)

Completaron estudio = 217

Sobrevivientes 
= 118

Muerte perinatal 
= 99 (45%)



Mal pronóstico

Taquiarritmias

ICC 
descompensada

Insuficiencia 
tricuspídea

Experiencia en Chile

Estudio retrospectivo descriptivo

31 pacientes 

Clasificados según grado de IT

Evaluó presencia de arritmias y mortalidad en espera de cirugía



Conducta en diagnóstico prenatal

Seguimiento estricto

• Ecografías seriadas

• Búsqueda de malformaciones asociadas

• Ecocardiografía fetal.

• Evaluación de la hemodinamia cardíaca

Estudio genético (asociación baja)

Manejo Arritmias cardiacas.

Inscripción a GES de cardiopatías congénitas

El pronóstico final de las cardiopatías en el período neonatal está 
fuertemente influido por las condiciones en las cuales el paciente llega 
a la Cirugía y por la presencia de malformaciones asociadas

¿IVE?



Conducta en diagnóstico prenatal

Anencefalia 
Holoprosencefalia 

Alobar 
Atresia Laríngea 

Pentalogía de 
Cantrell 

Secuencia Tallo 
Corporal 

Agenesia Renal 
Bilateral 

Riñones 
Multiquísticos

Riñones 
Poliquísticos 

Displasia 
Esquelética 
Tanatofórica

Osteogénesis 
Imperfecta Severa 

Trisomía 18 Trisomía 13 

Gemelos 
Acárdicos 

Otras (Triploidías, 
Trisomía 9, etc.)

Aún no cataloga para constitución de causal 2



Conducta post natal

Edad gestacional

Presentación clínica 

• Insuficiencia cardíaca 
derecha

• Cianosis 

• Disfunción del 
ventrículo derecho.

Manejo 
médico

Corrección 
quirúrgica



Conducta post natal

Medido en Visión de 4 cámaras y diástole

Score ecocardiográfico de severidad 
para neonatos con AE (Celermajer)

Área Corazón 

izq

Área AD 

Área Ventrículo 

atrializado

Área Ventrículo 

derecho funcional

Área AD 
Área Ventrículo 

atrializado

Área Ventrículo 

derecho funcional

Área Corazón 

izq

Ratio Riesgo de Mortalidad (%)

< 0,5 0

0,5 – 0,99 10

1,0 – 1,49 45

≥ 1,5 100



Conducta post natal

Casos 
leves

Asintomáticos y 
sin cardiomegalia 
importante

• Observación

Manejo 
médico

Monitorización neonatal

Prostaglandinas

Diuréticos para disminuir precarga

Apoyo inotrópico

Corrección de acidosis metabólica 

Manejo de arritmias 

Ventilación mecánica 

Profilaxis endocarditis bacteriana



Conducta post natal

Manejo 
quirúrgico

Reservado para 
casos graves

• Reparación 
tricúspide

Diferentes técnicas 
según pronóstico

Sobrevida tardía 
general 

1 año = 98%

5 años = 94%

10 años = 90%

15 años = 86% 

20 años = 76%



¿Embarazada portadora 
de anomalía de Ebstein?

Aumento en la sobrevida

> mujeres en edad fértil

Mortalidad materna

• 1% casos leves

• 15% en portadoras de arritmia

C
la

s
e

 I

Sin incremento en 
mortalidad materna y 
leve o ausente 
incremento en 
morbilidad

• Leve o pequeña

• Estenosis pulmonar

• Defecto septal ventricular

• Ductus Arterioso persistente

• Prolapso válvula mitral

• Lesiones simples reparadas 
exitosamente

• Defecto septal atrial

• Defecto septal ventricular

• Ductus arterioso persistente

• Drenaje venoso anómalo 
pulmonar

C
la

s
e
 I

I

Leve aumento en 
mortalidad Materna 
y moderado 
incremento en 
morbilidad

• Defecto septal atrial no 
reparado

• Tetralogía de Fallot 
Operada

• Arritmias

Clasificación WHO Cardiopatías y riesgo en embarazo

Seguimiento estricto



Conclusión

• La anomalía de Ebstein es una anomalía severa cuyo diagnóstico prenatal es
posible.

• Es importante el diagnóstico prenatal para realizar asesoría parental sobre
pronóstico pre y post natal.

• El hallazgo ecográfico prenatal mas característico es el desplazamiento del velo
septal de la válvula tricúspide.

• El pronóstico perinatal es inversamente proporcional a la edad gestacional al
diagnóstico.

• El grado de hipoplasia pulmonar puede cambiar el pronostico, por lo que una
RNM fetal podría ayudar a constituir causal IVE 2 de tener una alta sospecha.

• Con el avance de la medicina, es probable encontrarse pacientes en edad fértil
portadoras de esta patología, por lo que se debe hacer una buena asesoría y
estudio preconcepcional para disminuir los riesgos asociados.
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