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Alteraciones mitrales poco frecuentes asociadas
con anomalia de Ebstein

Uncommon mitral valve anomalies associated
with Ebstein anomaly

Sr. Editor:

La anomalia de Ebstein (AE) es la malformacion congénita de la
valvula tricspide (VT) mas frecuente. Su presentacion varia
desde alteraciones discretas con pocos hallazgos clinicos hasta
formas graves e incompatibles con la vida. La lesion asociada mas
frecuente es el defecto del septo auricular, seguido de la
estenosis pulmonar!. La asociacién con lesiones izquierdas es
rara e incluye aorta bivalva, miocardio no compactado y
alteraciones mitrales.

Se presentan 2 casos de pacientes pediatricos con AE asociados
con doble orificio valvular mitral (DOM) en uno y hendidura de la
valva anterior de la valvula mitral (HM) en otro, estudiados con
ecocardiografia transtoracica bidimensional y tridimensional
(ETT2D-3D). Se obtuvo el consentimiento informado de los padres
por via telefonica para la publicacién de sus casos en el articulo.
Para conocer la casuistica de lesiones mitrales asociadas con AE en
pacientes pediatricos en nuestra institucion, se reviso el archivo
electronico de los estudios realizados en el Departamento de

Ecocardiografia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia
de México, de enero de 2012 a diciembre de 2019.

El primer caso es el de un varén de 10 afios de edad con
antecedente de palpitaciones y disnea. Se le hospitaliz6 por
taquicardia supraventricular revertida con tratamiento
médico. El ETT2D-3D a su ingreso mostrd VT con desplazamiento
de la valva septal del 40%, valva anterior con movilidad limitada,
valva posterior sin compromiso e insuficiencia tricuspidea
moderada (figura 1A). Las aproximaciones de eco-3D de la
valvula mitral mostraron el DOM, con un orificio mayor en
posicion medial de 16 mm con 2 valvas: anterior y posterior, con
adecuada apertura; el orificio menor lateral de 5,7 mm en
posicién mas apical, con falta de coaptacioén (figura 1B y video
1 del material adicional), con insuficiencia grave (figura 1C), y el
aparato subvalvular con mdasculos papilares accesorios. La
presion sist6lica pulmonar se calcul6é en 38 mmHg y la fraccion
de eyeccion, del 51%.

El segundo caso es una mujer de 12 afios de edad remitida para
valoracion por taquicardia supraventricular, con 2 ablaciones
previas. El ETT2D-3D mostr6é AE con desplazamiento de la valva
septal del 50%, valva anterior con movilidad limitada, insuficiencia
ligera, ventriculo derecho anatémico pequeiio e hipertrofico
(figura 2A-C), foramen oval permeable e insuficiencia mitral grave
(figura 2D) condicionada por HM, la cual divide por completo la
valva anterior y se dirige hacia la via de salida del ventriculo

Figura 1. Imagenes de ETT en proyeccion apical de 4 camaras. A: desplazamiento de la valva septal de la valvula trictspide e insuficiencia tricuspidea moderada con
Doppler color. B: reconstruccién con ETT3D desde la vista ventricular; se observan ambos orificios mitrales en didstole y sistole, el mayor medial con 2 valvas:
anterior (1) y posterior (2); el menor lateral y mas apical, con falta de coaptacion. C: se observa insuficiencia mitral grave que se origina en el orificio menor
(video 1 del material adicional). AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; ETT: ecocardiografia transtoracica; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo

izquierdo.
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Figura 2. ETT en proyeccion apical de 4 cimaras que muestra el desplazamiento de la valva septal de la valvula tricspide (A) (flecha negra) en relacion con el anillo
mitral (flecha blanca) y atrializacion del ventriculo derecho (asterisco), y en proyeccion paraesternal en eje corto en diastole (B), la limitacion de la movilidad de la
valva anterior y el desplazamiento de la septal y en sistole insuficiencia ligera (C). D: insuficiencia mitral grave, dilatacion de la auricula izquierda y foramen oval
permeable. El eje corto paraesternal 2 D (E) y la reconstruccion 3 D desde la cara ventricular (F) muestran la hendidura mitral (flecha) que divide la valva anterior,
dirigiéndose hacia la via de salida del ventriculo izquierdo. Véase el video 2 del material adicional. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; ETT:
ecocardiografia transtoracica; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VM: valvula mitral. Esta figura se muestra a todo color solo en la version electronica

del articulo.

izquierdo, como se muestra en las imagenes de ETT3D (figura 2E,Fy
video 2 del material adicional). Se registra dilatacion importante de
las cavidades izquierdas, con fraccion de eyeccion del 56% y presion
pulmonar media de la arteria pulmonar de 26 mmHg.

Como resultado de la revision de nuestros archivos, durante
este periodo se realizaron 25.842 ecocardiogramas a pacientes
pediatricos de consulta externa y hospitalizados, de los que
236 estudios de 149 pacientes tenian diagnostico de AE (0,91%).
Para el andlisis de las lesiones asociadas, se excluyo a 4 pacientes
con AE en transposicion de grandes arterias corregida. Se observo
un predominio ligero de los varones en relaciéon 1,1:1, y una
media de edad de 8,72 + 5,3 afios. De acuerdo con el grado de
gravedad segln el desplazamiento apical de la valva septal de la VT
medido con ETT?, el 26% correspondié a Ebstein ligero; el 25%, a
moderadoy el 49%, a grave. E182,5% de los pacientes tenian al menos
1 lesion asociada; la mas frecuente fue el defecto del septo
interauricular, en 117 pacientes, de los que 78 (54%) tenian
comunicacion interauricular tipo ostium secundum (2 de ellos con
conexion parcial de venas pulmonares) y 39 (27%), foramen oval
permeable, seguida de la comunicacion interventricular en 13 (9%),
la persistencia del conducto arterioso en 10 (7%), la estenosis
pulmonar en 6 (4%) y la atresia pulmonar en 1 (0,7%), ademas todos
ellos con comunicacion interauricular, y tetralogia de Falloten 1. Las
lesiones lesiones izquierdas encontradas fueron aorta bivalva en 1
(0,7%), lesiones de la valvula mitral en 11 (7,6%) y miocardio no
compactado en 3 (2%).

Las afecciones mitrales halladas fueron prolapso con insufi-
ciencia ligera en 7 pacientes (1 también con miocardio no
compactado), 2 con displasia mitral: 1 con insuficiencia
moderada y otro grave, 1 paciente con HM y otro con DOM,
ambos con insuficiencia mitral grave, que son los casos que se
presentan. La gravedad del desplazamiento septal de la VT en este
grupo fue 1 paciente con adosamiento ligero, 5 moderado y
5 grave.

La descripcion original de Ebstein mencionaba una
deformidad ligera de la valvula mitral (VM); sin embargo, hay
pocas publicaciones de alteraciones mitrales asociadas®. Gerlis
et al. comunicaron 14 sujetos con VM anormal por alteraciones de
las valvas, cuerdas tendinosas o misculos papilares®. Mas
reciente, Attenhofer Jost et al.> han publicado una serie de
106 pacientes cuyo 39% presentaba anomalias del hemicardio
izquierdo que afectaban al miocardio (incluida disfuncién
ventricular sist6lica o diastdlica) y las valvulas mitral y aortica;
entre las lesiones mitrales hubo prolapso en 16 pacientes y
displasia en 4.

Las lesiones de la VM asociadas con AE como HM o DOM son
poco frecuentes: solo existe el informe de un caso asociado con
DOMS, pero ninguno de HM. La gravedad de la insuficiencia mitral
puede modificar el cuadro clinico y la evolucién de los pacientes en
una cardiopatia que en general se tolera bien en la infancia. La
ETT3D detalla la morfologia tanto de la VT como de las lesiones
asociadas, y en estos casos de la VM, por la ventaja que ofrecen las
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vistas no convencionales desde la auricula o el ventriculo
izquierdos.
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Primera experiencia con Bi-Pella percutaneo en Espaiia

First experience of percutaneous Bi-Pella in Spain

Sr. Editor:

El shock cardiogénico refractario en pacientes con disfuncion
biventricular grave supone un reto terapéutico, pues con fre-
cuencia requieren asistencia circulatoria mecanica de corta
duraciéon (ACM-CD) como puente al trasplante cardiaco (TxC). La
eleccion del tipo de ACM-CD es compleja. La ACM-CD univen-
tricular aumenta el flujo anterégrado, con el consiguiente
incremento del retorno venoso contralateral, que puede provocar
la claudicacion de ese ventriculo por falta de reserva contractil. Por
ello, idealmente estos pacientes se benefician de la ACM-CD
biventricular o de sistemas de soporte vital extracorpoéreo como el
oxigenador extracorpéreo de membrana venoarterial (ECMO-VA),
que suple la funcién de ambos ventriculos simultaneamente. Sin
embargo, estos dispositivos complican la cirugia del trasplante y su
evolucion. Hasta ahora, la ACM-CD biventricular mas utilizada es
central. Sus canulas se colocan directamente en las cavidades
cardiacas o en los grandes vasos, por lo que la reintervencion del
TxC puede prolongar el tiempo de isquemia del injerto y propiciar
hemorragias. Por otro lado, el ECMO-VA, que habitualmente se
canaliza por via percutanea en vasos centrales, aunque resulta
menos invasivo, presenta riesgos como el incremento de la
poscarga del ventriculo izquierdo (VI), complicaciones relacio-
nadas con los accesos vasculares como la isquemia de extremi-
dades y un consumo de hematies y plaquetas elevado, cuya
reposicion implica transfusiones que favorecen la produccién de
anticuerpos citotoxicos. El reciente desarrollo de la ACM-CD
percutanea para el ventriculo derecho (VD) y su combinacién con
ACM-CD percutanea para el VI ofrecen una alternativa. Se presenta
el primer caso de implante percutaneo de Impella biventricular (Bi-
Pella) como puente al TxC realizado en Espafia, empleando Impella

CP e Impella RP (Abiomed Inc., Estados Unidos) para suplir
parcialmente la funcién del VI y el VD respectivamente.

Un varén de 47 aiios, con miocardiopatia dilatada familiar,
disfuncion biventricular grave e insuficiencias mitral y tricuspidea
graves en espera de TxC, ingres6 en la unidad de cuidados agudos
cardiolégicos por shock cardiogénico, congestion sistémica e
insuficiencia renal aguda AKIN 3. Se consider6 necesario escalar
a ACM-CD por mala tolerancia al tratamiento con dobutamina
(taquicardias ventriculares sostenidas) y deterioro progresivo de la
funcion renal (INTERMACS 2). En la valoracién previa, los
predictores ecocardiograficos (desplazamiento sistélico del plano
del anillo tricuspideo [TAPSE], 10 mm; S’, 5 cm/s; relacion VD/VI,
0,9; fraccion de acortamiento, 25%) y hemodinamicos (relacion de
presiones de llenado, 1,6; indice de pulsatilidad de la arteria
pulmonar, 0,8; indice de trabajo sistélico del VD, 0,3 mmHg/l/m?)
indicaban alto riesgo de insuficiencia del VD, por lo que se opt6 por
la ACM-CD biventricular percutinea como puente al TXC. Los
dispositivos se implantaron en la sala de hemodinamica con
sedoanalgesia consciente. El dispositivo Impella CP se insert6 por la
arteria femoral izquierda (14 Fr) y el Impella RP, por la vena
femoral derecha (23 Fr) (figura 1). Se programaron asistencias
iniciales a nivel P8 y P6, que aportaban flujos de 3,4 y 3,1 I/min
respectivamente. Se obtuvo el consentimiento escrito del paciente
para la publicaciéon de su caso y sus imagenes en una revista
cientifica, con el compromiso de no divulgar sus datos de
identificacion.

Tras el implante, la evolucion fue favorable (tabla 1), con
mejoria hemodinamica inmediata, reduccion de los volimenes y
presiones de llenado de ambos ventriculos y mejora de la perfusion
tisular y la funcién renal. Esto permitié disminuir el soporte
inotropico, sin nuevos eventos arritmicos. La ACM-CD se mantuvo
5 dias hasta el TXC, que resulté exitoso, con extubacion y retirada
precoz del soporte vasoactivo (24 h) y con una estancia posterior
en la unidad de cuidados cardioldgicos posquirtrgicos de 11 dias y
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