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Palabras clave

RESUMEN

> Enfermedad de Ebstein.

> Ecocardiograffa.

> Resonancia magnética
cardiaca.

La enfermedad de Ebstein es una cardiopatia congénita, que engloba un espectro de malformaciones de
la valvula tricuspide secundaria al desplazamiento apical de la insercion de los velos septal y/o posterior. El
ecocardiograma es la técnica de imagen de eleccion para el diagnostico y seguimiento de esta patologfa,
recomendandose realizar de forma protocolizada para obtener la maxima informacion. Por otro lado, la
resonancia magnética cardiaca no sélo aporta informacion anatémica valiosa sino que constituye una he-
rramienta fundamental para la valoracion del ventriculo derecho. Ademéds, las nuevas secuencias permiten
aportar informacién adicional de gran ayuda para el manejo de estos pacientes.
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ABSTRACT

> Ebstein’s disease.
> Echocardiography.

> Cardiac magnetic resonance.

Ebstein’s disease is a congenital heart disease that encompasses a spectrum of tricuspid valve malformations se-
condary to apical displacement of the insertion of the septal and/or posterior leaflets. Echocardiography is the
imaging technique of choice for the diagnosis and follow-up of this pathology, and it is recommended to perform
itin a protocolized manner to obtain the maximum information. On the other hand, cardiac magnetic resonance
imaging not only provides valuable anatomical information but also constitutes a fundamental tool for the as-
sessment of the right ventricle. Moreover, the new sequences provide additional information of great help in the
management of these patients.

Presentacion

Valoracion por imagen

La enfermedad de Ebstein es una cardiopatia congénita poco frecuente (me-  La ecocardiografia transtoracica (ETT) es el estudio de imagen de eleccién
nos del 1% de todas las cardiopatias congénitas) caracterizada por un gran  para el diagnéstico y seguimiento de la anomalfa de Ebstein. No obstante,
espectro de malformaciones de la vélvula trictspide (VT)™. Se produce como  otras técnicas también pueden anadir informacion valiosa como la ecocar-
consecuencia de un fallo de delaminizacién de los velos tricispideos del mio-  diografia transesofagica (ETE) que ayuda a visualizar mejor la anatomia de las
cardio septal dando lugar a las siguientes alteraciones anatémicas: velos tricuspideos siendo de gran utilidad para la planificacién quirdrgica y la

Desplazamiento apical de los velos septal y/o posterior de la VT por debajo  resonancia magnética cardiaca (RMC) que ademas de la informacion anatémi-

de la unién auriculo-ventricular.

ca, es superior a la ecocardiograffa en la evaluacién de la dimension y funcién

Atrializacion del ventriculo derecho (VD) en diferentes grados en funcion  del VD. Pudiendo completar la informacion con métodos de caracterizacion
del desplazamiento tricuspideo, dando lugar a un VD funcional de menor ~ miocérdica y otras secuencias como el 4D-Flow.

tamano y una auricula derecha (AD) dilatada.

La lesion funcional mas tipica de la VT es la Insuficiencia Tricuspidea (IT). Entre los aspectos que debemos evaluar en esta patologia se encuentran 2342
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Valoracién anatémica y funcional de la VT.

a) Grado de desplazamiento de los velos tricuspideos: el diagndstico
se puede realizar si existe un desplazamiento apical de la insercion sep-
tal de la VT respecto a la insercion del velo anterior mitral > 8 mm/m?
medido en plano apical 4C (no indexado se puede emplear el limite de
20 mm) (figura 1).

Medicion del anillo funcional tricuspideo y anatémico. La anatomia
distorsionada de la valvula implica que el origen del chorro regurgitante
se encuentre mas cerca de la region apical, donde se localizard el anillo
funcional (figura 1).

S5

Figura 1. Vistas 4 cédmaras de secuencia SSFP de RMC (A) y de
Ecocardiograma transtoréacico (ETT) (B) que muestran el desplazamiento

d) Severidad de la IT: La cuantificacion reglada de la severidad es dificil, dada

la presencia con frecuencia de varios jets de [T y a la complianza de la por-
cion atrializada del VD (que puede alterar el Doppler y reducir la inversion
del flujo sistolico de las venas suprahepaticas). Por tanto, la evaluacion op-
tima implica una cuidadosa evaluacion bidemensional y por Doppler co-
lor en las distintas proyecciones, y la valoracion (semi)-cuantitativa de los
defectos de coaptacion vy jets de regurgitacion, siempre que sea posible
(figura 3).

e) Descartar asociacion de estenosis tricuspidea.

apical de la insercion de la valva tricUspide septal respecto a la insercién
de la vélvula mitral (Iinea amarilla). En la imagen C se muestra una vista
apical 4C de un ETT en telesistole que permite medir el anillo anatémico
tricuspideo (linea azul discontinua) y el anillo funcional (Iinea azul).

c) Caracterizacion de los velos y situacion de cuerdas tendinosas:
El velo anterior suele ser elongado, redundante, con cuerdas tendi-
nosas cortas. Puede presentar adherencias a la pared libre del VD,
dando la apariencia de una valva “en forma de vela’ pudiendo gene-
rar obstruccion del TSVD (figura 2).
Por lo contrario, el velo septal/posterior suelen tener una movilidad
restringida, dando lugar a un defecto de coaptacién de los velos y
a la consecuente IT.
Ademés, puede existir fenestraciones en los velos que contribuyan a
la regurgitacion de la VT.

Figura 2. A. Vistas 4 cdmaras de un ETT que muestran el desplazamiento
apical del velo septal (flecha azul), velo anterior (flecha amarilla) con
adherencias a la pared libre del VD (flecha amarilla discontinua) y en la imagen
B se aprecia un velo anterior elongado con “morfologia de vela” (flecha roja).
En el ETT, tanto el velo anterior como el septal generalmente se evaltan desde
el plano apical de 4 cdmaras. El velo posterior se aprecia mejor desde una pro-
yeccion de entrada del VD (plano paraesternal eje largo con angulacion hacia la
VT) o en el plano subcostal de eje largo de la unién auriculo-ventricular.
Toda esta informacién es fundamental de cara a plantear la opcion qui-
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Figura 3. A. Vista apical 4C de una ETT donde se identifica un jet de IT
significativo cuyo origen estd mas apicalizado. B. Muestra el espectro
Doppler continuo con una curva densa, de baja velocidad y morfologia
triangular. Imagen Cy D secuencias 4D flow de RMC donde se identifican
el jet de IT (flecha amarilla) en distintas proyecciones, eje corto (C) y 3C de
VD (D).

2. Valoracion de cavidades derechas.

a) Funciény tamaiio de VD.
Medicion de didmetros y volumen de VD “funcional’ Dos tercios de
los corazones con anomalia de Ebstein muestran VD dilatados. La
dilatacion suele afectar no sélo a la porcién de entrada atrializada
del VD (que suele tener un miocardio mas adelgazado y discinético)
sino también al dpex y tracto de salida (que suelen constituir el VD
funcional).
Grado de atrializacion del VD (Area VD atrializado/Area VD funcional
en apical 4Q).
Valoracién de la funcidn sistélica VD. La mayoria de pacientes suelen
presentar cierto grado de disfuncién sistélica (miopatia intrinseca
de la anomalia de Ebstein), con mejor contractilidad del VD funcio-
nal. La anatomia distorsionada del VD hace que los indices de con-
tractilidad longitudinal (como la velocidad sistélica anular lateral
de laVTy la excursion sistélica anular lateral) pierdan consistencia.
En la ecocardiografia se pueden emplear otros pardmetros como
el acortamiento del area fracional, strain VD, valoracion 3D de la
funcién VD.

No debemos olvidar, que la RMC puede aportar informacion fundamental para
valoracion de la dimensién y funcion sistélica del VD (video 1).

rdrgica més recomendable, para valorar si son adecuados candidatos a la
reparacion valvular.
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4 CAMARAS

Video 1. Muestra las secuencias de RMC SSFP més utilizadas para la
valoraciéon anatémica y funcional del VD en un paciente con anomalia de
Ebstein. Por orden de aparicion se encuentran: secuencia SSFP 4 cdmaras,
eje corto, 3 cdmaras de VD, 2 cdmaras de VD, corte axial del VD y tracto de
salida de VD.

Ademas, se pueden emplear secuencias adicionales de RMC que aportan in-
formacion complementaria de gran ayuda, como la secuencia 4D-Flow muy
util para la valoracion de la regurgitacion tricuspidea y descartar cortocircuitos
asociados (videos 2y 3).

r

Video 2. Valoracion con RMC 4D-Flow de un paciente con anomalia de
Ebstein que muestran una regurgitacion tricuspidea no significativa.
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Video 3. Cuantificacion directa de la insuficiencia tricuspidea mediante
método ‘“flow-tracking” 4D-Flow de un paciente con anomalia de
Ebstein que permite estimar la fraccion regurgitante, del 20 % en este
caso.

También pueden ser de gran ayuda las secuencias de Feature traking (FT) en la
evaluacioén de la funcion sistélica del VD, ya que su segmentacion para la esti-
macion de la fraccién de eyeccién del VD en estos pacientes puede ser compli-
cada por su anatomia (video 4).

Video 4. Valoracién por RMC mediante secuencias de Feature Tracking de la
funcion sistolica del VD de un paciente con anomalia de Ebstein.



https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/TK02_607/607_v01.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/TK02_607/607_v02.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/TK02_607/607_v03.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/TK02_607/607_v04.mp4
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b) Dimension de AD (figura 4). 4. Descartar otras lesiones anatémicas que puede tener asociadas:

a) Presencia de comunicacion interauricular (CIA) o foramen oval
permeable (FOP). Presente en més del 80 % de los pacientes con ano-
malia de Ebstein. Debemos valorar tipo, tamano y direccion del shunt.

b) Descartar otras malformaciones asociadas (CIV, prolapso mitral, es-
tenosis pulmonar, coartacion aodrtica, hipertrabeculacion miocardica,

valvula de Eustaquio prominente, entre otras).

Ideas para recordar

Las técnicas de imagen, nos aporta informacién fundamental para el co-
rrecto diagndstico, seguimiento y manejo de los pacientes con anomalia

de Ebstein.
Los estudios protocolizados y la integracion de los datos obtenidos a través
Figura 4. Secuencias de RMC SSFP 4 camaras. Se puede medir el area total de la multimodalidad de imagen cardiaca es de gran ayuda, aportando una
de la AD"y la porcién correspondiente con el drea del VD atrializado®. informacién mas completa de los casos a estudio.
c) Descartar grados variables de obstruccidon anatémica o funcional - Eldesarrollo de técnicas de imagen cardiacas como el 4D-Flow y el Feature
del VD (que puede ser secundaria a la interferencia del velo anterior tracking pueden aportan informacion valiosa adicional en pacientes con
elongado). cardiopatias congénitas, incluyéndose la anomalia de Ebstein.

3. Valoracion del VI (grado de sobrecarga).
a) Dimension y funcion del VI. Fuente de Financiacion
b) Interdependencia ventricular. En funcion del grado de sobrecarga y
dilatacion de las cavidades derechas, se puede identificar un abomba-
miento del tabique ventricular que condiciona un aplastamiento del VI Los autores declaran que no existié ningun tipo de financiamiento.
(valorar indices de excentricidad). En casos extremos, puede producirse

una obstruccion episddica del tracto de salida del ventriculo izquierdo.
Conflicto de interés

Los autores declaran que no tienen relaciones de interés comercial o personal
dentro del marco de la investigacion que condujo a la produccion del articulo.
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