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 Resumen  

Introducción: La anomalía de Ebstein representa una malformación congénita poco frecuente 

caracterizada por el adosamiento de la válvula tricúspide en la cavidad del ventrículo derecho 

lo que produce una atrialización de dicho ventrículo.  

Exposición del caso: Paciente femenina de 35 años de edad que hace 1 año aproximadamente 

presenta disnea de grandes esfuerzos acompañado de irritabilidad y malestar general. En el 

examen físico se evidencia soplo holosistólico en foco tricúspideo de intensidad de 3/6 en 

escala de Levine. Se realiza ecocardiograma donde se observa presencia de implantación baja 

de anillo valvular tricúspideo y regurgitación tricuspídea severa que produce hipertensión 

pulmonar. 

Discusión: Es importante el estudio del paciente de forma completa en el que incluya 

antecedentes, comorbilidades, examen físico y exámenes complementarios que permitan 

definir adecuadamente el tratamiento optimo a instaurar, sea este un tratamiento clínico, 

electrofisiológico, hemodinámico y/o quirúrgico. Según la literatura, muchos autores 

consideran que el tratamiento optimo debe ser un tratamiento quirúrgico de forma temprana, 

antes que el cuadro clínico se exacerbe. 

Conclusiones: La anomalía de Ebstein es una malformación cardiaca de incidencia baja. En 

nuestro medio, esta patología se encuentra subdiagnosticada en pacientes de edad adulta y es 

diagnosticada en la mayoría de casos como un hallazgo incidental. 

Palabras Clave: Anomalía de Ebstein, Válvula Tricúspide, Disnea, Ecocardiografía. 

 

Abstract:  

Introduction: Ebstein's anomaly represents a rare congenital malformation characterized by 

the attachment of the tricuspid valve in the right ventricular cavity, which produces 

atrialization of said ventricle. 

Presentation of the case: A 35-year-old female patient who for approximately 1 year has 

presented dyspnea on great exertion accompanied by irritability and general malaise. The 

physical examination revealed a holosystolic murmur in a tricuspid focus with an intensity of 

3/6 on the Levine scale. An echocardiogram was performed where the presence of low 

implantation of the tricuspid valve annulus and severe tricuspid regurgitation that produced 

pulmonary hypertension were observed. 

Discussion: It is important to study the patient completely, which includes history, 

comorbidities, physical examination, and complementary tests that make it possible to 

adequately define the optimal treatment to be established, be it clinical, electrophysiological, 

hemodynamic, and/or surgical treatment. According to the literature, many authors consider 

that the optimal treatment should be early surgical treatment, before the clinical picture 

exacerbates. 

Conclusions: Ebstein's anomaly is a low-incidence cardiac malformation. In our 

environment, this pathology is underdiagnosed in adult patients and is diagnosed in most cases 

as an incidental finding. 

Keywords: Ebstein Anomaly, Tricuspid Valve, Dyspnea, Echocardiography. 
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1. INTRODUCCIÓN 

La anomalía de Ebstein representa una malformación congénita poco frecuente caracterizada por el 

adosamiento de la válvula tricúspide (VT) en la cavidad del ventrículo derecho (VD) el cual produce un 

desplazamiento del orificio fisiológico de la válvula hacia la cavidad del VD, es decir, produce una 

atrialización de dicho ventrículo (1). 

El primer caso reportado y descrito en la literatura médica fue en el año de 1866 por el médico 

Wilhelm Ebstein, por lo que esta patología lleva su nombre en reconocimiento de su ayuda al progreso de 

la medicina. Esta anomalía se presenta en aproximadamente 1-5 por cada 200 mil nacimientos vivos, lo que 

representa una cantidad menor al 1% de las enfermedades cardíacas congénitas. Es importante mencionar 

que en un 66% de los casos reportados, esta patología se acompaña de defectos del septo interatrial (2). 

La clínica del paciente con anomalía de Ebstein depende por sobre todo de la magnitud del defecto 

anatómico que presente, sin embargo, también se encuentra dependiente en menor medida del flujo 

sanguíneo pulmonar sea este bajo o normal, de la concomitancia del defecto septo-atrial y del desarrollo de 

arritmias malignas (como el síndrome de Wolff-Parkinson-White con fibrilación atrial) ya que su presencia 

representa un difícil control y alta mortalidad del paciente (3).  

En más de la mitad de los casos, el cuadro clínico puede ser evidente si se aprecia la presencia de 

cianosis rápidamente progresiva y muerte del paciente a los pocos días del nacimiento, o bien, ser 

únicamente un hallazgo incidental que no produce clínica sugestiva de esta patología, es decir, casos 

diagnosticados a la edad adulta.  En pacientes adultos sin diagnóstico previo, la sintomatología 

característica suele ser generalmente cianosis progresiva, intolerancia al ejercicio, insuficiencia cardiaca 

derecha y arritmias. A la auscultación suele encontrarse un ritmo de tres o cuatro tiempos, ya que 

comúnmente existe un desdoblamiento amplio del S1 y S2 en presencia de S3 y/o S4 con o sin presencia 

de soplo sugerente de insuficiencia tricuspídea (3). Raramente, los pacientes adultos pueden presenciar 

embolización paradójica de derecha a izquierda, derivación de una comunicación interauricular como 

manifestación clínica inicial (4).  

El estudio de elección para diagnosticar esta patología es el ecocardiograma, ya que, permite 

determinar la terapéutica a seguir, así como el pronóstico de la enfermedad. Este estudio permite visualizar 

la condición en la que se encuentra la válvula tricúspide, el compromiso funcional del ventrículo derecho 

y el ritmo auricular (5). No obstante, se conoce que el ventrículo derecho juega un papel importante en las 

cardiopatías congénitas y la resonancia magnética cardiaca (RMC) ha tenido apogeo en estas anomalías por 

lo que se ha convertido en un método de imagen muy útil para la su evaluación (6).  

Por lo que en la RMC el volumen del ventrículo derecho atrializado es una nueva medida de RMC 

que puede denotar la severidad de esta enfermedad (7). 

Sin embargo, un diagnóstico adecuado de esta patología debe incluir: documentación de gravedad 

anatómica de la anomalía, determinación del potencial quirúrgico, valoración de funcionalidad de 

ventrículo izquierdo, valorar la existencia de comunicaciones auriculares, determinar la ausencia o 
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presencia de alteraciones asociadas, así como la limitación funcional en caso de su presencia, esto sumado 

a un examen físico y estudios de gabinete ya descritos con anterioridad (8).  

El tratamiento depende de la gravedad clínica y de los defectos de la enfermedad, su finalidad es 

minimizar los síntomas y complicaciones. En casos leves la observación y el manejo clínico por un 

cardiólogo son viables, por otro lado, en los casos donde no existe respuesta al tratamiento médico, así 

como en la insuficiencia tricuspídea (IT) puede ser necesario la cirugía, existen varias técnicas sutiles para 

cada paciente como por ejemplo la operación de cono que es una técnica quirúrgica encaminada a reducir 

la gravedad de la (IT) mediante la restauración estructural de la válvula tricúspide (9)(10). 

2. EXPOSICIÓN DEL CASO 

Paciente femenina de 35 años de edad, soltera, de etnia mestiza, procedente y residente del cantón 

Cumbe (Ecuador). Refiere desde edad escolar presentar cansancio sin causa aparte que se exacerba hace 1 

año aproximadamente produciendo disnea de grandes esfuerzos acompañado de irritabilidad y malestar 

general. Hace 5 meses aproximadamente se exacerba la disnea a medianos esfuerzos acompañado de 

palpitaciones más astenia. No refiere consumo de alcohol ni tabaco. Refiere antecedentes de soplo cardiaco 

sin estudio desde la infancia. 

Hallazgos clínicos: al examen físico, tensión arterial de 132/74, saturación de oxígeno del 91% con 

fracción inspirada de oxígeno de 21, frecuencia cardíaca de 80 a 90 por minuto, frecuencia respiratoria de 

23 por minuto.  

Corazón: ruidos cardiacos rítmicos, soplo holosistólico en foco tricúspideo de intensidad de 3/6 en 

escala de Levine. Campos pulmonares: limpios, sin ruidos sobre agregados. Al momento de la consulta la 

clase funcional fue de 4 en la escala de NYHA. Resto del examen físico sin patología aparente al momento 

de la consulta. 

Imagen 1: Electrocardiograma, archivo de la paciente. Se evidencia desviación del eje cardiaco a la 

derecha e hipertrofia del VD. 

 

Exámenes complementarios: Electrocardiograma: desviación del eje a la derecha, hipertrofia 

ventricular derecha y anormalidad del contorno QRS-T (Ver imagen 1). Ecocardiograma: fracción de 
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eyección estimada por Simpson del 66%. Ventrículo izquierdo de dimensiones normales VI 31 mm/m2. 

Presencia de implantación baja de anillo valvular tricúspideo (Ver imagen 2). Concavidades derechas 

aumentadas en área y volumen más movimiento paradojal del septum (Ver imagen 3). Regurgitación 

tricuspídea severa que estima una PSPA de 50 mmHg / PMAP de 32 mmHg sugestivo de hipertensión 

pulmonar (Ver imagen 4).  

Imagen 2: Ecocardiograma, archivo de la paciente. Implantación baja de anillo valvular tricúspideo 

 
Imagen 3: Ecocardiograma, archivo de la paciente.  Concavidades derechas aumentadas en área de 

predominio en Auricula Derecha con un volumen de 118.68 ml aproximadamente. 

 
Imagen 4:Ecocardiograma, archivo de la paciente.  Hipertension Pulmonar calculado por la presencia 

de regurgitación tricuspídea severa que estima una PSPA de 50 mmHg / PMAP de 32 mmHg. 
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Esta enfermedad al tratarse de una patología en su gran mayoría diagnosticada en etapas precoces 

de la vida, se debe realizar el diagnóstico diferencial principalmente con patologías neonatales (como la 

atresia de la válvula tricúspide). Sin embargo, al tratarse de ser una paciente de edad adulta, los diagnósticos 

diferenciales a esta edad se limitan y gracias a los exámenes complementarios realizados y la visualización 

directa mediante ecocardiograma del anillo de implantación anormal de la válvula tricúspide muestran un 

cuadro típico de una anomalía de Ebstein.  

La intervención terapéutica incluyó: 1) MHD. 2) Signos de Alarma. 3) Control por Consulta externa. 

4) Sildenafil 50 mg VO QD. 5) Pase a sala de cirugía cardiovascular. 

3. DISCUSIÓN 

La anomalía de Ebstein es una patología congénita poco frecuente, subdiagnosticado, con una 

incidencia baja de presentación (aproximadamente 1 por cada 200 mil nacimientos). Esta enfermedad 

corresponde aproximadamente al 1% de todos los casos de cardiopatías congénitas (11). En algunos casos, 

la clínica del paciente al momento del nacimiento es ínfima, por lo que pasa desapercibido hasta que, a 

mayor edad, la clínica se vuelve sugestivamente patología por lo que algunos pacientes son diagnosticados 

de esta enfermedad en la edad adulta, como en nuestro caso. 

En términos generales, el inicio de la presentación de la anomalía de Ebstein está dado por el grado 

de disfunción de la válvula tricúspide. La fisiopatología de esta enfermedad suele ser desencadenada en su 

mayoría por la disfunción del VD que se produce por una sobrecarga de presión o volumen en presencia de 

valvas estructuralmente anormales. En nuestro caso, se evidencia una regurgitación tricuspídea severa que 

estima una PSPA/PMAP aumentada (12). 

Clínicamente, se suele manifestar en la edad adulta con síntomas como palpitaciones, disnea, fatiga, 

arritmias y edema de miembros inferiores; además, suele encontrarse antecedentes de intolerancia al 

ejercicio debido a la reducción de la función del ventrículo derecho e insuficiencia tricuspídea severa (13). 

Durante la anamnesis del paciente refirió los síntomas más comunes: palpitaciones, cansancio y disnea 

progresiva. 

Para llegar al diagnóstico de esta patología, es indispensable contar con una adecuada historia clínica 

que permita estimar, entre otras cosas, la clase funcional del paciente y la detección de comorbilidades 

asociadas como insuficiencia cardiaca, taquiarritmias o embolias paradójicas. Una vez sospechada esta 

patología se debe confirmar con exámenes complementarios que incluyan electrocardiografía, radiografía 

de tórax, ecocardiograma transtorácico y resonancia magnética cardíaca (14). 

Los hallazgos más frecuentes en el electrocardiograma de un paciente con anomalía de Ebstein 

suelen ser eje QRS con orientación inferior y a la derecha, ondas P altas debido a crecimiento auricular 

derecho en un tercio de los pacientes, bloqueo AV de primer grado en el 42%, bloqueo de rama derecha 

atípico en aproximadamente el 60%, prolongación del QRS debido a la activación prolongada del ventrículo 

derecho atrializado y arritmias como taquicardia paroxística supraventricular, aleteo auricular, fibrilación 

auricular o taquicardia ventricular en alrededor del 30% (15). De manera que, el electrocardiograma del 
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paciente es compatible puesto que muestra desviación del eje a la derecha, hipertrofia del ventrículo derecho 

y anomalías del contorno QRS-T. 

El ecocardiograma es el examen que realiza el diagnóstico; aunque se pudiese apoyar en la 

resonancia magnética cardíaca para mejorar la visualización de la valva posterior de la válvula tricúspide y 

así estratificar de mejor manera el tamaño y función del ventrículo derecho (16).  

Dentro de los criterios ecocardiográficos para el diagnóstico de una anomalía de Ebstein incluyen 

el desplazamiento apical de las inserciones de las valvas septal y posterior de la válvula tricúspide, 

desplazamiento del anillo tricúspide funcional hacia adelante y hacia abajo y la atrialización del ventrículo 

derecho; adicionalmente, la comunicación interauricular es el defecto cardiaco más asociado a esta 

anomalía (en pacientes recién nacidos). En nuestro caso, desde el punto ecocardiográfico, la paciente 

mostró la implantación baja del anillo valvular tricúspideo, así como la regurgitación tricuspídea severa 

que desencadeno en la paciente hipertensión arterial pulmonar como complicación (17). 

Es importante el estudio del paciente de una forma completa que incluyan antecedentes, 

comorbilidades, examen físico y exámenes complementarios que permitan definir adecuadamente el 

tratamiento optimo a instaurar, sea este un tratamiento clínico, electrofisiológico, hemodinámico y/o 

quirúrgico. Si bien algunos autores consideran que una conducta expectante con terapia farmacológica y 

vigilancia periódica podrían ser recomendables en pacientes asintomáticos (18), muchos autores consideran 

que el tratamiento optimo debe ser un tratamiento quirúrgico de forma temprana, antes que el cuadro clínico 

se exacerbe. Es por aquello que, dependiendo del caso de cada paciente, habrá una respuesta favorable en 

mayor o menor medida (19).  

Finalmente, aunque el pronóstico de estos pacientes depende del grado de disfunción del ventrículo 

derecho, la insuficiencia tricúspidea y el grado de desplazamiento valvular; se menciona que, a breves 

rasgos, en pacientes no operados la supervivencia a un año es del 86% mientras que a los 20 años de 

seguimiento es de 41% (20). Como el paciente ya presentó sintomatología y complicaciones 

cardiovasculares, se optó por el tratamiento quirúrgico para mejorar el pronóstico. 

4. CONCLUSIONES 

La anomalía de Ebstein es una malformación cardiaca de incidencia baja. En nuestro medio, esta 

patología se encuentra subdiagnosticada en pacientes de edad adulta y es diagnosticada en la mayoría de 

casos como un hallazgo incidental. El estudio de elección para identificar esta patología es la 

ecocardiografía ya que permite evidenciar el defecto de la válvula tricúspide. 
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