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ANOMALIA DE EBSTEIN CON SINDROME DE WOLFF-PARKXINSON-WHITE

INTRODUCCTION

La anomalia de Ebstein de la v8lvula triclispide es un tras—-
torno poco comiin del desarrollo, que ocurre en menos del 1%

de todas las malformaciones congénitas.l'2

Por su parte, =
la frecuencia del sindrome de Wolff-Parkinson-White (WPW) -
en nifios y adolescentes en una poblacidn general se encuen-—
tra entre 0.4 y 1 por 1000; en tanto que, en nifios referi--
dos para evaluacidn cardiaca, la frecuencia es de 5 por - -
1000.%~ La asociacidn de trastornos de la conduccidn intra-
ventricular con anomalfa de Ebstein fue descrita por Sodi--
Pallares y Marsico en i9556 y confirmada por Schieber y co-
laboradores en 1958 y 19595'6 particularmente con el tipo-
B de preexcitacidn ventricular. Ean 1959 Schieber y colabo-
radores encontraron que 24 (29%) de 83 casos reportados con
sindrome de WPW y cardiopatia congénita asociada tenian ang
malia de Ebstein.7

Aspectos Anatdmicos.

En 1866 Wilhelm Ebstein describid, en sus aspectos anatdmi-
cos, la anomalia que lleva su nombre. Los primeros diag--
ndésticos clinicos se realizaron en 1950, pero fue en 1951 -
cuando se realizd el primer diagndstico en vida de la mal--
formacién, mediante estudio angiocardiagréfico.g'

La anomalia consiste en una malformacidn estructural de las
trabéculas miocdrdicas con defectos en la insercidn y en la

configuracidén de los velos valvulares de la triciispide. Los



hallazgos anatomofuncionales han sido repetidamente revisa-

dos y fundamentalmente son los sigujentes:

- Gran cavidad auricular derecha, debido en parte a la exis
tencia de miocardie ventricular auriculizado.ll

- Comunicacidn interauricular del tipo mds frecuente (defegc
to del suelo de la fosa aval).

- Cavidad ventricular derecha pegueiia.

~ Importante adelgazamiento y fibrosis de ciertas &reas pos
teriores de la pared libre del ventriculo derecho y del -

tabique incgrventricular.“—]3

~ Existen también alteraciones en el recorrido y en la es--
tructura de la rama derecha del haz de His.lb

- A veces se agregs estenasis valvular de la srteria pulmo-

nar.14”

Embriogénesis.

Se desconoce la alteracidn embriolSgica de la anomalia de -—
Ebstein, pero se supone que se debe a trastornos del desa~-
rrollo de las bolsas que dan crigen a los ventriculos dere-
cho e izquierdo, y en forma primordial a una alteracidn me-
tabdlice de 1la gelatina c¢rdieca sjituada entre el endocar-—-
dio y el miocardio. Por esc, existe un defecto estructural
de todas las trabéculas miocidrdicas en el ventriculo dere~-
cho, en el tabique interventricular, y a veces, también en-—
el ventriculo izquierdo.ll Se piensa que la anomalfa puede
ocurrir en la segunda fase del desarrollo del corazén, cuag
do el embrién mide alrededor de 7 a 23 mm.13 Por todas es-
tas razones, la anomalia de Ebstein debe ser considerada co
ma parte de las alteraciones arquitecténicas del ventriculo
derecho y no como una consecusancia hemodinémica.l'l3

El tejido de conduccidn.

Anderson y culaboradoresls estudiaran en 1979 cinco corazo-



nes con anomalia de Ebstein del lado derecho y encontraron-—
que el nodo senoatrial estaba normalmente colocado en todos
los corazones. El tejido de conduccidn auriculoventricular-
proximal también fue bdsicamente normal y estuvo anatdmica-—
mente relacionado con el tenddn de Todaro. En dos corazones
hubo anomalfias en la rama derecha del haz de His: en uno,la
rama proximal derecha estaba localizada en el subendocardio
del ventriculo atrializado (esta localizacidn superficial -
es poco comlin). En la otra, la rama derecha mostraba una --
configuracidn parecida a la de una rama izquierda normal.--—
Ninguno de los corazones estudiados tuvo haces andmalos. i

Bialostozky ¥ colaboradores en 197213 estudiaron 6 corazo--
nes con anomalia de Ebstein y realizaron secciones de autop
sia del septum y de 1a pared libre del ventriculo derecho y
del izquierdo, dichas secciones presentaban &reas, en las -
que las fibras musculares estaban remplazadas por tejido co

nectivo.

Caracteristicas electrofisioldgicas.

Las caracteristicas histopatoldgicas ya mencionadas expli--

can los hallazgos electrocardiograficos:

~ Crecimiento importante de la auricula derecha. Las ondas=—
Q de gran voltaje y de duracibn normal en las derivacio—--—
nes bajas se deben a que éstas registran variaciones de -
potencial de la auricule derecha crecida o de porcionesg -
del ventriculo derecho auriculizado. Las variaclones de -
potencial de la auricula derecha pueden captarse tambi&n—
en las precordiales derechas.”’

- Conduccidn atrioventricular: el blogqueo auriculoventricu—
lar de primer grado ocurre en mids del 25% de los casos de
anomalia de Ebstein.16 La conduccidn infranodal prolonga-
da en pacientes con anomalia de Ebstein podria ser debida

a alteraciones del tejido de conduccidn dentro del ventri



culo derecho atrializado. Presumiblemente el defecto anatd-

mico afecta al sistema de conduccién especializado en forma

proximal, antes de que ocurra la bifurcacidn.

- Activacién ventricular: el bloqueo de rama derecha del --
haz de His (BRDHH) se encuentra en mds del 95% de los pa-
cientes con anomalia de Ehstein.‘ﬁ La configuracién del -
QRS muestra bajos voltajes con muescas y empastamientos.-
En el estudio realizado por Bialostozky y colaboradores,=-
todos los 65 pacientes estudiados tuvieron blogueo de ra=-
ma derecha del haz de His, excepto aquellos con sindrome-
de wpw.? .

~ Localizacibn y £isiologi; del sistema hisiano: cdmo ya se
menciond, las relaciones normales del nodo A-V y del tron
co de His parecen estar preservadas, En todo caso, el ---
electrograma del haz de His puede ser fdcilmente registra
do en la localizacidn usual, es decir, en la unidén del --
atrio derecho con el ventriculo derecho atrializado, don-—
de normalmente Se inserta la valvula tricispide.

- Preexcitacién: la insercidn de los haces andmalos en la -
preexcitacifn de tipo B se ha encontrado en las porciones
anteriores del ventriculo derecho, aunque es frecuente —--—
hallar variaciones.16 Diferentes autores han sugerido que
el sitio de preexcitacidn en pacientes con anomalfa de --
Ebstein y WPW estd entre el anillo A-V y el &pex del ven-
triculo derecho.lz'ls—ls

Anomalia de Ebstein y sindrome de preexcitacidn.

En ausencia de defectos cardiacos asociados (diferentes del
defecto del septum atrial), el 70% de los nifios con anoma--
lia de Ebstein sobreviven los primeros 2 afios y el 50% so--
17,19, 20

breviven a los 13 afios de edad. Por su parte, la -

mortalidad del sindrome de WPW son significativamente meno-—

res en infantes y adolescentes sin defectos estructurales -



asociados.3'21

Cémo ya ha sido mencionado, la asociacién de trasrornos de-
la conduccidn con anomalia de Ebstein fue descrita por Sodi
~-Pallares y Marsico en 1955,‘ y desde entonces dicha asocia
cidén se ha reportado con una Erecuencia que varia entre el-
20 y el 25% de todos los casos de EbSCein.7'13'22 Los en--
fermos con anomalia de Ebstein sin preexcitacidn, presentan
diferentes trastornos del ritmo {extras{stoles supra y ven-
triculares, fibrilacidén asuricular y flutter auricular tran-
sitorias, e:c), En ellos, la mortalidad por arritmia es po-
co frecuente, asi como la muerte siibita; en tanto que, en--
los enfermos con anomalia de Ebstein y sindrome de preexci-
tacibn, la arritmia descrita con mayor frecuencia es.la ta—
quicardia paroxfstica auricular (20 al 30%). En estos enfer
mos, los trastornos del ritmo constituyen una complicacidn=~
comfin durante el cateterismo y la cirugia, representando la

causa mds frecuente de.muerce.2'7'lz’l3'17



0OBJETO

El estudio que se presenta a continuacidn se realizé con——

las siguientes finalidades:

1.- Investigar la precisidn diagndstica del electrocardio~-
grama (de 12 derivaciones y circulo tordcico), integra
do con el vectocardiograma y el estudio electrofisiold
gico, para localizar la zona de preexcitacidn en enfer
mos con anomalia de Ebstein y sindrome de Wolff-Parkin

son-White.

2.- Apalizar las caracteristicas electrofisioldgicas en ta

les pacientes.

3.- Investigar los tipes de arritmias que con mayor frecuen

cia se presentan en este grupo de enfermos.



MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicas de todos los enfer
mos con diagndstico de anomalis de Ebstein, gue han sida
estudiados en el Instituto Nacional de Cardiologia “"Igna
cio Chivez" desde julio de 1951 hasta eneroc de 1991 (to-—~
tal: 184 pacientes}., De este grupo, se seleccionaron {ni
camente aquellos con anomalia de Ebstein y sindrome de ~
preexcitacidn (45 enfermos = 24%Z), de los cuales, se ex—
cluyeron 12, debido & que sus expedientes no estaban com
pletos, De tal manera, el grupo estudiado quedd consti--~
tuido por 33 enfermos.

Grupo estudiada.

Los 33 pacientes (19 hombres: 57% y 14 mujeres: 433%) tu-
vieron una edad media de 23 afios (rango de 3 a 45 aios)
en el momento del estudio. En cada caso, el disgndstico~
de anomalia de Ebstein se estahlecid mediante estudio ~-
ecocardiogrdfico (26 pacientes = 79%) o hemodinidmice (7~
enfermos = 21%), A todos los pacientes, se les realizé~-
electrocardiograma de superficie (¢circulo tordcico en --
17 = 52%, y de 12 derivaciones en 16 = 48%), mientras ~-
que a 18 (56R%) se les practicd estudio electrofisiolbgi-
co, a 17 (52%) vectocardiograma, y un enfermo fue someti
do a cirugia para seccidn de la via andmala (3%).



RESULTADGOS

Todos los enfermos estuvieron en ritmo sinusal y ninguno
presentd trastornos de conduccidn auriculoventricular., -
Treinta y dos de los 33 pacientes estudiados (973) tuvig
ron haz de Kent y uno (3%) tuvo haz de Mahaim. En el pri
mer caso, la localizacién de la zona de preexcitacidn --—
fue la siguiente: anteroseptal derecha (1/32 = 3%), late
ral derecha (12/32 = 38%), posterior o posteroseptal de-
recha (18/32 = 56%) un enfermo tuvo haz con conduccidn -
oculta (3%), y no se encontrd ninguna via accesoria loca
lizada en el ventriculo izquierdo. CUADRO I.

Ninguno de los 33 enfermos tuvo blogueo de rama izquier-
da del haz de His, pero nueve (27%) tuvieron blequeo de-
rama derecha, el cual fue de grado intermedio en 8 y de-—
grado avanzado en uno. En cinco enfermos, las manifestg,
ciones electrovectocardiogrdficas del blogqueo de rama dg
recha del haz de His asi como las manifestaciones de pre
excitacidn se presentaron en forma intermitente. Se ob-
servé en estos pacientes gque, con mayor preexcitacién, -
tenian menor manifestacién del bloqueo de rama, en tanto
que, con mayor grado del bloqueo de rama habia menor pre
excitacidén, (figuras 1, 2 y 3).

En 31 (94%) de los 33 pacientes con sindrome de preexci-—
tacidn y anomalia de Ebstein, se documentd una taquicar-
dia paroxistica supraventricular, mientras que en dos en
fermos (62) no se documentaron taquicardias ni se encon-
tré historia de palpitaciones. La taquicardia paroxisti-
ca supraventricular tuvo comportamiento ortodrémico en -
25 (80%) de los 31 enfermos en quienes se documentd, asp
ciadndose en cinco de ellos con blogueo de rama derecha -
de tipo funcional. En dos pacientes (7%), la taquicar--



dia tuvo comportamiento antidrdmico. Tres enfermos (10%)
presentaron flutter auricular transitorio y uno (3%) tu-

vo taquicardia auricular paroxistica., CUADRO II.




CUADRO 1
Localizacidn de la zona Num. de %
de preexcitacidn enfermos
Haz de Kent derecho 32 97
-Manifiesto: 31 ..
Anteroseptal 1 .
Lateral 12 ..
Posterior o posteroseptal 18 ..
-Oculto 1 .
Haz de Mahaim 1 3
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Circulo tordcico perteneciente al caso No. 3.
Nétense los complejos con preexcitacidn y sin
BRDHH (en DI). que alternan con otros sin pre
excitacidn y con morfologia de BRDHH de grado

intermedio (en las demds derivaciones).



Figura 2. Vectocardiograma del paciente del caso
No. 3, en donde se observa blogueo de-
rama derecha del haz de lis de grado -

intermedio sin preexcitacidn,



Electrocardiograma correspondiente al-

Figura 3,

3, con preexcitacidn --

mismo caso No.

ventricular derecha y sin manifestacig

nes de BRDHH.



CUADRDO IT
Tipo de taquicardia Nimero b 4
Ortodrdmica 25 80
Antidrdmica 2 7
Flutter auricular 3 10
Taquicardia auricular
paroxistica 1 3




DISCUSION

Segin algunos autores, el sindrome de Wolff~Parkinsoan-Whi
te (WPW) se asocia a la anomalia de Ebstein hasta en un -
20-30% de los casos.7'13'22 La conexidn auriculoventricy
lar a través de haces anémales, en este grupo de enfer~~-
mos, se localiza fundamentalmente en el amillo auriculo~~
ventricular derecho, dando la imagen electrocardiogrédfica
de WPW tipo B, "7 aunque, existen algunos reportes ais-
lados de haces andmalos insertados en el anillo auriculo-
ventricular izquierdo. En nuestre estudio, todas las zo-
nas de preexcitacifn se localizaron en estructuras ventri
culares derechas. lUna de nuestras finalidades principales
fue la de localizar, por medio del electrocardiograma de-
superficie estas zonas de preexcitacidn tanto en porcio--—
nes pasteriores o posteroseptales (562), laterales {(38%)-
y anteriores (3%}, Tal localizacidén es mds precisa cuando
se incluyen el circulo torécic023 y el vectocardiograma -
en la evaluacidn del enfermo, ya que este método de diag-
ndstico eléctrico (en comparacién cop el electrocardiogra
ma de 12 derivaciones) tiene mejor correlacidén con el es-—
tudio electrofisioldgico en la localizacidn de la preexci
tacidén. Esto acontece sobre todo en el grupo de enfermos-—
en guienes la dilatacidn de la auricula derecha puede en-
mascaratr la localizecifn de dicha zona. Asimismo, la slta
frecuencia de trastornos de la conduccién intraventricu--
lar manifestados por hloqueo de rams, tambidn contribuye-—
a dificultar su localizacidn. Un hallazgo interesante en-—
este estudio es el hecho de haber encontrado gue, & mayor
grado de preexcitacidn en los electrocardiogramas y vectp

cardiogramas de los pacientes, se observd menor grado de-



bloqueo de rama derecha. Por el contrario, al disminuir-

las manifestaciones de preexcitacidn aumentaban las de -
dicho bloqueo. Para explicar tal hallazgo es fundamen—--
tal recordar que en el sindrome de WPW, el proceso de ac
tivacifn ventricular corresponde a un fenbmeno de suma -
entre la despolarizacidn anbSmala, anticipada y lenta, de
una porcidn méé o menos extensa del miocardio ventricu--
lar y la despolarizacidn normal del miocardio restante.-—
El impulso llega precozmente ;41;7zona de preexcitacidn-—

a través de haces accesorioes. ya descritos por Gio-

vanni PaladinoZB y analizados sucesivamente por Kent.zg'
30 La orientacidn del vector resultante de los frentes-
de la activacién anémala sobre el eje longitudinal (dex-—

trorrotacidn o 1evorrotaciﬁn).31'32

El WPW se considera
tradicionalmente del tipo B cuando la zona de preexcita-
cidn se localiza en estructuras ventriculares derechas:-—

regiones septales o paraseptﬂles,33'34

anteriores o pos-
teriores y también en Areas parietales laterales dere- -
chas.30 Se originan asi, frentes de activacidn andmala-
que se dirigen del miocardio ventricular derecho hacia -
el izquierdo. Es &ste un fendmeno andlogo al que se pro
duce cuando existe un bloqueo de rama izquierda de grado
intermedio con fendmeno de "salto de onda" limitado, del

miocardio ventricular derecho hacia el izquierdo.35'36

Preexcitacidn ventricular izquierda en corazdn normal.

Cuando la zona de preexcitacidn se halla en porciones --
posterosuperiores del tabique interventricular, en donde
la masa septal izquierda es mis abundante pudiendo ocu--
par todo el espesor del septo hasta su superficie dere--
cha, los frentes de la despolarizacidn andémalea avanzan -

de atrds hacia adelante y abajo. Mds adn, podrian efec--
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tuar un "salto de onda" parcial de la masa septal iz— --—
quierda posterosuperior hacia la masa septal derecha an=-
terior, en una fase temprana del proceso de despolariza-
cidn ventricular. De hecho, si la preexcitacidn es muy-
precoz, los frentes mencionados podrian comportarse de =~
manera andloga a los originados por las extrasistoles y-
las taquicardias de origen septal o parietal posterior -
izquierdo, las gue se observan en presencia de dafio mio-
36a Dicha modalidad de 1la

de la despolarizacidn ventricular se parece a la que ca-

cérdico con esta localizacién.

racteriza al BRDHH con fendmeno de "salto de onda®. Coémo
ya se ha demostrado, los complejos ventriculares mues—--
tran una deflexidén positiva inicial empastada en toda la
cavidad ventricular derecha. Son de tipo QS en las por-
ciones medias y altas de la auricula derecha y en el ven
triculo izquierdo. Respecto a las derivaciones exter— -
nas, la duracidn de la onda delta y el valor del tiempo-
de inicio de la deflexidn intrinsecoide (TIDI) son mayo-
res en las tramsicionales, que exploran el tabique inter
ventricular y ven acercarse los frentes de la activacidn
andémala. Es lo que acontece habitualmente en V3 y VL pe=—
ro, en caso de dextrorrotacidn o levorrotacién acentua--
da, la zona transicional se desplaza hacia la izquierda—
o hacia la derecha, respectivamente. Asi, en presencia -
de dextrorrotacidn, los valores mdximos de la duracidn -
del empastamiento inicial pueden observarse en V5. mien-
tras que, en presencia de levorrotacién, pueden encon- -
trarse en V2. El empastamiento inicial o empastamiento -
delta del vectocardiograma horizontal (VCGH), més o me--—
nos prolongado, se dirige hacia adelante y discretamente
hacia la derecha o hacia la izquierda de +90°, El empas-

tamiento terminal, que no muestra una relacidn directa -



con la duracidén del inicial, se orienta hacia la derecha

y resulta particularmente acentuado cuando coexiste un -
BRDHH.

Preexcitacidn ventricular derecha en corazdn normal,

En este caso, se originan frentes de activacibn andmala,
que se dirigen del miocardio ventricular derecho hacia -
el izquierdo, Es éste un fenfmeno andlogo al que se pro-—
duce cuando existe un BRIHH de grado intermedio.37 Por -
ende, la morfologfa de los complejos ventriculares y la-
de los complejos ventriculares y la de las curvas vecto-
cardiogrificas se asemejan en ambos casos. Los aspectos
mencionados podrfian depender de la duracién del "salto -
de onda", de estructuras ventriculares derechas hacia —-
miocardio ventricular izquierdo.

Los registros intracavitarios, obtenidos en sujetos con-—
sindrome de preexcitacidn de este tipo, muestran onda --—
delta negativa en la auricula derecha y en las porciones
altas y medias del ventriculo derecho, y onda delta posi
tiva en las cavidades cardiacas izquierdas. Estos hechos
apoyarian la hip6tesis del “"salto de onda" parcial a tra
vés de la barrera intraseptal, como ocurre en el caso de
extrasistoles ventriculares derechas con fendmeno de su-—
ma incompleta.3 Ademds, dependiendo de la extensién del
“"salto de onda" en el tabique interventricular, podria -
invertirse la onda T, por oposicidén de los vectores re--
sultantes de la despolarizacidén y la repolarizacidn sep-
tales,

Los hechos aqui expuestos permiten afirmar que la exis--
tencia de preexcitacidén ventricular derecha se reconoce-
por la orientacifin de los vectores resultantes de los =--
primeros frentes de la activacidn anémala hacia la iz---

quierda y adelante o atrds, segln el origen posterior o-
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anterior de dichos frentes.32 En efecto, seris de espe~
rar que &stos se dirijan hacie adelante cuando se origi-
nan en regiones paraseptales posteriores o posterolaterg
les derechas y hacia atrds si tienen su origen en fireas~
septales anteriores derechas. Debido quizé a un "salto-
de onda"” del miocardio ventricular derecho hacia el iz-~-
quierdo, se nota un aumento progresivo de la duracidn de
la onda delta y del TIDI al desplszarse de las precordia
les derechss hacia las izquierdas y a¥L. Un TIDI prolon
gado puede observarse ssimismo en aVF, si esta deriva~- -
cifn explora el ventrfculo izquierdo. Por otro lado, --
empastamientos y mesetas del vértice de la onda R en de-
rivaciones unipolares izquierdas y tambifn del vértice -
de las asas R de las curvas vectocardiogr8ficas -que no-
pueden explicarse por la activacidédn anbmala inicial-, ha
cen pensar asimismo en un posible "salto de onda” del --
ventriculo derecho hacis el izquierdo.
Parece importante recordar que, en presencia de un BRDHH
una preexcitacidbn ventricular derecha compensa el retar-
do del inicio de 18 activacidn de este ventriculo, debi-
do al bloqueo de rama. Por consiguiente, se reduce o de-—
saparece el asincronismo de la activacibn de ambos ven--—
trfculos y sedesvanecen las morfologfas electrovectocar—
diogréficas caracteristicas del BRDHH,
En la anomalfs de Ebstein, la activacidn ventricular de-
recha estd profundamente alrerada, debido quizd a la di-
latacidn de la porcidn atrializada del ventriculo dere--—
cho y a la fibrosis del miocardio ventricular. De tal ma
nera la activacién ventricular, en dicheo trastorne, co~-
* rresponde a un asincronismo de la activacidén de los dos-
ventriculos, con un retardo del comicnzo de la acriva~~-—
cidn del ventriculo derccho y ua "salto de onda" de iz~~-
quierda a derecha, que sc efectiia en las regiones poste-—
riores del tabique interventricular,ll



Finalmente, en la anomalfia de Ebstein asociada a sindro-
me de WPW, la preexcitacién derecha adelantard la activa
cidén de la masa ventricular derecha reduciendo las mani-
festaciones del BRDHH. En los enfermos con preecxcita---
cibén intermitente, en ausencia de esta ltima puede mani
festarse el bloqueo de rama derecha, cuyos signos se des
vanecen al restablecerse la preexcitacidn. Tal fué el -
caso de cinco de nuestros enfermos. Esto concuerda con-—
la observacidn ecocardiogrdfica de que en la anomalfa de
Ebstein sin preexcitacidn hay cierre tardfo de la vAlvu-
la triciispide por el BRDHH. Por el contrario, en presen
cia de preexcitacidn asociada o la anomalia de Ebstein,-
el cierre de la valvula triclispide es simultdneo con el-
de la valvula mitral.38 De este modo, el fendmeno mecd-
nico se desarrolla paralelamente al fenémeno eléctrico.

En los pacientes con anomalia de Ebstein y sindrome de -
WPW asociado, es importante tratar de identificar con la
mayor precisidn posible la zona de preexcitacibdn. Tales-
pacientes podrian beneficiarse de una electrofulguracidn
de la zona de preexcitacidn, o bien de la cirugia para -
seccionar el haz anémalo y corregir la insercidén del anji
11lo tricuspideo mediante plastia, marsupi&lizucién o cam

bio valvular tricuspifdeo.-? %2

Por otra parte, la frecuencia de taquicardias supraven--
triculares es elevada {94%) en nuestra serie, consisten-
tes principalmente en taquicardias ortodrdmicas por reen
trada que utilizan como brazo retrdgrado el haz anémalo-
y con menor frecucncia en taquicardias antidr8micas con-
circuito invertido. Solamente en dos casos no se obtuvo-
evidencia clinica ni electrocardiogréfica de taquiarrit-—

mias. Unicamente en un paciente se encontrd la anomalfa-



de Ebstein asociada a haz de Mahaim y tres tuvieron flu-
tter auriculsr transitorio.h3 La asociacibn de la anomg
1fa de Ebstein con taquiarritmias ocasiona un mayor detg
rioro clinico y hemodindmico de los enfermos, ya que —--
ellos, dependiendo de 1la severidad de su cardiopatia de
base, son menos tolerantes a la arritmia. Esto ocasiona
mayor niimero de ingresos a los centros hospitalarios du-
rante los episodios de taquicardia. Se ha dewmostrado, -
sin embsrgo, que existe una escasa correlacidn de muerte
sfibita asociada con las taquicardias, y, la mortalidad -
de estos enfermos —como ya lo sefialaba Kumar desde 1971-
mids bien estd en relacidn con el grado de cianosis, car-
diomegalia e insuficiencia cardfiaca, es decir, estd en —

relacibén con el grado de severidad de la anomalfa de Ebg
17
tein.
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CONCLUSIONES

En los casos de anomalia de Ebstein, que jintegran la
presente serie, la zona de preexcitacidn se encuen--
tra con mayor frecuencia en estructuras ventricula--
res derechas.

£l trastorno de conduccidn ventricular derecho (BRD-
HH) se presenta précticamente en todos los casos de-~
anomalia de Ebstein. La coexistencia de una preexci
tacién ventricular derecha, al adelantar el princi--
pio de 1la activacidn del ventriculo bloqueado, redu-
ce el asincronismo de activacidn de los ventriculos.
Esto hace desaparecer las morfologfas electrovecto--
cardiogréficas caracteristicas del blogqueo de rama -
derecha del haz de His.

La ausencia de manifestaciones del BRDHH en una ano-
malia de Ebstein, diagnosticada por estudio hemodinf
mico o ecocardiogr&fico, debe hacer pensar en la -~ -
coexistencia de preexcitacidn e indicar el estudio -
electrofisiolSgico pertinente,

La asociacién de taquiarritmias supraventriculares -
en este grupo de enfermos es muy elevada (94%), la -
mayorfa taquicardias paroxisticas ortodrémicas,
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