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Displasia congénita de la valvula tricispide (Ebstein like)
en un varéon de 73 afos con insuficiencia tricuspidea severa
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Se han descrito multiples anormalidades congénitas en
la estructura de la valvula tricispide, que en la mayoria
de los casos podrian considerarse variantes de la ano-
malia de Ebstein. El grado de disfuncion valvular y el ta-
mafio y funcién del ventriculo derecho determinan el ini-
cio de los sintomas y la edad del diagndstico. Este varia
desde el nacimiento hasta la edad adulta, pero es raro el
retraso diagnostico si la regurgitacion es severa. Se pre-
senta el caso de un varén de 73 afios, en grado funcional
| de la NYHA hasta 5 meses antes. Desde entonces refe-
ria hinchazén abdominal y edemas en los miembros infe-
riores de caracter progresivo. La exploracion fisica suge-
ria insuficiencia tricuspidea severa. Se practicO un
estudio ecocardiogréafico transtoracico y transesofagico
que evidenciaron gran displasia en los velos tricuspideos,
con regurgitacién severa por falta de coaptacion, asi
como dilatacion de ambas camaras derechas y disfun-
cion sistdlica del ventriculo derecho.

Palabras clave: Cardiopatia congénita. Malformacion
de Ebstein. Insuficiencia tricuspidea severa. Displasia
tricuspidea.
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Congenital Dysplasia of the Tricuspid Valve
(Ebstein Like) in a 73 Year-Old Male with Severe
Tricuspid Regurgitation

Multiple congenital abnormalities in the structure of the
tricuspid valve have been described and, the majority of
cases could be considered as variations of Ebstein’s ano-
maly. The onset of the symptoms and the diagnosis de-
pend on the severity of the valve dysfunction and the right
ventricular function and size. The age at diagnosis ranges
from birth to adulthood, but a delayed diagnosis is rare
when tricuspid regurgitation is severe. We cite as an
example the case of a 73 year-old male classified as
class | of the NYHA up to 5 months before, since then he
developed progressive ascitis and edema on his legs.
The physical examination suggested severe tricuspid re-
gurgitation. We performed a transtoracic and transesop-
hageal ecocardiogram that showed severe dysplasia in
the tricuspid leaflets, severe regurgitation because of lack
of adequate joining, dilatation of right chambers and right
ventricular systolic dysfunction.

Key words: Congenital heart disease. Ebstein’s ano-
maly. Severe tricuspid regurgitation. Tricuspid dysplasia.
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INTRODUCCION

podrian considerarse variantes de la malformacion de

Ebstein. El grado de disfuncion valvular y otros facto-

Las anomalias congénitas aisladas de la valvula trires (comunicacion interauricular, resistencias pulmo-
cuspide son una entidad muy rara. Dentro de éstas, tares, tamafio y funcion sistélica del ventriculo, etc.)
malformacion de Ebstein es, con bastante diferencideterminan, tanto el desarrollo de los sintdncasno
la més frecuente (0,5%)Se han descrito otras anoma- la edad del diagnostico. Se presenta el caso de un va-
lias congénitas en valvulas tricispides incompetentedn de 73 afios que permanecié asintomatico hasta 5
que no cumplen todos los requisitos de la descripciomeses antes del diagndstico. Se le realiz6 un estudio
anatémica original o no presentan ecocardiograficaecocardiografico transtoracico y transesofagico que
mente desplazamiento apical significativo de la inserconfirmaron la sospecha clinica y aportaron informa-
cion de sus velos con respecto al plano mitral (mayocion sobre la anatomia, la funcién de la valvula y su
de 15 mm), y que a efectos fisiopatoldgicos y clinicosrepercusion hemodinamica.

CASO CLINICO

Se trata de un vardn de 73 afios de edad, con antece-
dentes de hipertensién arterial, diabetes mellitus y ci-
rugia de by-pass aortobifemoral. Estaba en tratamiento
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Fig. 1. Plano apical de 4 camaras donde se pone de manifiesto la gran Fig. 2. Plano paraesternal en el eje corto. Gran jet de insuficiencia tri-
dilatacion de las cdmaras derechas que deforman las cavidades iz- cuspide.

quierdas.

con enalapril, furosemida vy ticlopidina. Su actividad
diaria estaba limitada por claudicacion intermitente y#
no referia disnea, ortopnea, angina, palpitaciones, mdg
reos ni sincopes. Cinco meses antes not6 un aume

nas. Inici6 tratamiento con furosemida, apreciandd
cierta mejoria. En la exploracién fisica presentab
obesidad central moderada y una presion arterial d
150/80 mmHg; estaba normocolorado, eupneico a 1
respiraciones por minuto, afebril y el pulso era ritmi-
co, a 60 lat/min. La presion venosa central estaba eld
vada y con onda «V». Los pulsos carotideos eran s
métricos y de morfologia normal. En la auscultacié
pulmonar, el murmullo vesicular estaba conservado
La palpacién del precordio evidenciaba el latido del
ventriculo izquierdo desplazado a la linea medioaxilar o o o
y el latido del ventriculo derecho en la linea mediocla—F'g' 3: Plano transgastrico donde se visualizan Iqs velos tricuspideos

. ) .. o posterior y anterior. Hay engrosamiento, acortamiento y falta de coap-
vicular; se palpaba un frémito sistélico en el borde esggign asi como ascitis.
ternal izquierdo. Los tonos cardiacos eran ritmicos,
con un tercer tono en el borde esternal izquierdo y un
soplo pansistolico de alta frecuencia de la misma locacrecimiento severo de las camaras derechas (fig. 1)
lizacion IV/VI. La exploracion abdominal era compa- con disfuncién sistdlica del ventriculo derecho y tabi-
tible con ascitis importante y con hepatomegalia dificilque interventricular e interauricular invertidos e inte-
de cuantificar; existia eversion umbilical y cicatriz degros. La implantacién de los velos tricuspideos era
laparotomia media. En los miembros inferiores, losaparentemente normal, con un anillo de 6 cm, y existia
pulsos estaban disminuidos y habia edemas hasta nfalta de coaptacion de éstos con retraccion de las cuer-
dia pierna, asi como signos de dificultad en el retornalas que se implantaban en el ventriculo de manera di-
venoso. En la analitica, el recuento celular era normafusa. La vena cava inferior y las venas suprahepaticas
la creatinina de 1,48 mg/dl, glucemia de 110 mg/dlestaban muy dilatadas y sin cambios respiratorios, y
con resto de parametros normales. El ECG estaba drabia ascitis severa. Las cdmaras izquierdas eran nor-
ritmo sinusal a 60 lat/min sin criterios de crecimientomales en dimensién y contractilidad, y en los planos
de camaras, intervalo PR de 200 ms y bloqueo de ranmaitral y adrticos se observaban cambios degenerativos
derecha del haz de Hiss. La radiografia de térax refleleves. En el estudio Doppler, la insuficiencia tricispide
jaba una vasculatura pulmonar normal; la silueta cardiacera masiva (fig. 2) con una velocidad de 1,9 m/s y con
estaba aumentada a expensas de camaras derechasinirsion del flujo en las suprahepaticas en sistole. No
ecocardiograma transtoracico puso de manifiesto uhabia cortocircuito interauricular. La insuficiencia mi-
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tral era leve y el llenado ventricular izquierdo era com-han constituido un espectro en torno a la descripcion
patible con mala relajacion. Se practicd un ecocardioeriginal, tanto desde el punto de vista anatomohistolo-
grama transesofagico para la mejor evaluacion de lgico, como fisiopatolégico y clinico. Asimismo, el
anatomia valvular. No se aprecié desplazamiento apigrado de afectacion del ventriculo derecho varia, per-
cal significativo de la implantacién de los velos: el mitiendo, junto con la afectacién valvular, entre otros,
posterior se encontraba muy fibrosado y retraido, coel amplio abanico de edades a las que puede manifes-
escaso movimiento, asi como el septal, que estabarse inicialmente la enfermedad. La displasia valvular
poco desarrollado; el velo anterior estaba engrosado iynportante, la disfuncién ventricular, el cortocircuito
rigido en sus segmentos mas basales y tenia espestmrecha-izquierda y las taquiarritmias favoreceran la
fino en el borde libre, con mejor movilidad (fig. 3). temprana aparicion de los sintomas y su diagnéstico.
Mudltiples cuerdas engrosadas y acortadas se insert&in cirugia, solo el 5% de los pacientes mayores de 40
ban de modo independiente en la pared ventricular. Lafios sobrevivert y, con el tiempo, el aumento de las
membrana de la fosa oval abombaba en sistole hacia démensiones de la auricula derecha predispone a la
auricula izquierda y no existia cortocircuito en esta lofibrilacién y/o flater auricular. La aparicién de fibrila-
calizacion. La valvula de Eustaquio estaba muy deseaeion auricular es un factor de mal pronéstic@redic-
rrollada y con movimientos muy amplios. En resumentor de muerte en 5 affosTambién el grupo de Auc-
nos encontramos ante una displasia de la véalvula trikland encontré como predictor de muerte en 5 afios la
cuspide que podriamos considerar, a efectos fisipatol@paricion de fibrilacion auricular sostenida, sin que
gicos y clinicos, como una variante de la malforma-otras arritmias supraventriculares tuvieran influencia
cion de Ebstein, con insuficiencia severa, dilatacion ysignificativa en la mortalid&d
disfuncién ventricular derecha en un paciente que ha En nuestro paciente llama la atencién la escasa o
estado asintomatico durante 73 afios. nula expresividad clinica, en relacién con la llamativa
displasia de los velos tricuspideos y las dimensiones y
- disfuncion de las camaras derechas. Asimismo, es ex-
DISCUSION ~ ~ .
trafio que, a pesar del gran tamafio de la auricula dere-
La longevidad de los pacientes portadores de maleha, el ritmo sinusal se hubiera mantenido, aunque no
formaciones congénitas de la valvula tricispide no inse puede descartar la existencia de taquiarritmias paro-
tervenidas varia desde la muerte intrauterina hasta bdsticas que se hayan producido de modo asintomatico.
supervivencia asintomatica en edades avanzadas d@# mantenimiento del ritmo sinusal ha podido contri-
la vida. Los factores que determinan esta Ultima son: lauir en el retraso del desarrollo de la sintomatologia de
clase funcional, los diametros de las camaras cardiaste paciente y ha ayudado al llenado del ventriculo iz-
cas, la existencia de cortocircuito interauricular (el 50-quierdo, cuya funcién sistélica y diastélica se ve perju-
80% de los pacientes) y la presencia de arritmiasjicada en situaciones de dilatacion severa de ventriculo
como fibrilacién auricular, fliter o taquicardia por re- derecho con inversién del septo interventricular.
entrada (33%) Una vez iniciados los sintomas, éstos
tienden a ser progresivos, independientemente de la
edad de su aparician
La malformacién de Ebstein fue inicialmente defini-
da como un desplazamiento apical en el ventriculo desIBLIOGRAFIA
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