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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.
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Cardiopatía congénita

Malformación estructural 
resultante de la 

morfogénesis del 
corazón y de los grandes 

vasos intratorácicos.

Å0,8 ï1% de RNV

Å25% de RN (incluyendo 
abortos y FMIU)

Å0,5% de los 
sobrevivientes después 
de 1 año

Responsables del 50% 
de la mortalidad infantil 
por anomalías 
congénitas

Å20-30% muertes neonatales

25-40% 

15-25%

ÅAsociadas a otras 
malformaciones

ÅAsociadas a 
cromosomopatías



Anomalía de Ebstein

ñConcerning a very rare case of 

insufficiency

of the tricuspid valve caused by a 

congenital

malformation.ò (Wilhelm Ebstein, 1866)

Velo anterior agrandada 
y fenestrada

Velos posterior y septal 
hipoplásicas y engrosadas

Atrializaciónde 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 

Dilataci·n de la porci·n ñatrializadaò del ventr²culo 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

Å Ostiumsecundum
Å FO restrictivo > Flujo en corazón 

izquierdo

Sobrecarga corazón izquierdo ĄHTP

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 Ą
80-85%

Prenatal

Insuficiencia 
cardiaca derecha e 

hidrops

Neonatal

Insuficiencia 
cardiaca e 
hipoplasia 
pulmonar



Factores predisponentes

Factores 
genéticos

Agregación familiar

ÅMutaciones NKX2.5

ÅDeleción 10p13-p14

ÅDeleción 1p34.3-
p36.11

1-3% aneuploidías

ÅT13 y T21

Factores 
ambientales

Fármacos

ÅLitio

ÅBenzodiazepinas



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 DĄI

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


