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RESUMEN: el anormal desarrollo de la valvula tricuspide en la enfermedad de Ebstein resulta en
una serie de anormalidades en la activacion que incluyen conduccién intraauricular demorada, bloqueo
de rama derecha (BRD) y preexcitacion ventricular. Objetivo: el objetivo de este trabajo era definir
las caracteristicas del ECG antes y después de la ablaciéon de una via anémala auriculoventricular.
Material y Método: de 226 pacientes consecutivos con anomalia de Ebstein, 64 tenian taquicardia
documentada (28%). Se encontréd que 33 pacientes con taquicardia documentada tenian una via Unica
derecha y fueron exitosamente ablacionados. Por otra parte, 30 pacientes sin taquicardia sirvieron
como grupo control. Resultados: sélo 21 de 33 pacientes (62%) tenian un ECG con preexcitacion
tipica y ninguno tenia BRD durante el ritmo sinusal. Por el contrario, 28 de 30 pacientes (93%) en el
grupo control tenian BRD (P<0.001). La ablaciéon por radiofrecuencia provocé la aparicion de BRD en
31 de 33 pacientes (94%). La ausencia de dicho trastorno en pacientes con enfermedad de Ebstein
y taquicardia recurrente tenia una sensibilidad del 98% y una especificidad del 92% para el diagnéstico
de via anémala. El valor predictivo positivo era 91% (0.77,0.97 1C95%) y el valor predictivo negativo
era 98% (0.85, 0.99 Cl 95%). Conclusién: sélo aproximadamente el 30% de los pacientes con
enfermedad de Ebstein y taquicardias sintomaticas tienen ECG con preexcitacion minima o ausente.
En estos pacientes la ausencia de BRD es un buen predictor de via andémala.

DESCRIPTORES: enfermedad de Ebstein, preexcitacion ventricular, bloqueo de rama derecha.

INTRODUCCION

En el siglo XVIII, Wilhelm Ebstein describié una
malformacién de la valvula tricispide con baja
insercion de la misma que hace que parte del ventriculo
derecho participe como camara receptora como lo
es la auricula derecha. Por otra parte, la porcion
verdaderamente ventricular es mas pequefa'®. Es
una cardiopatia congénita de aparicién poco frecuente.
Se le ha comunicado entre el 9.4% y el 3%*°.

La insercion inadecuada da como resultado
anormalidades como conduccidn intraauricular de-
morada, bloqueo de rama derecha y frecuentemente
una via accesoria que generalmente es derecha’®.
Esta via andmala puede provocar demora en la
activacion del ventriculo derecho a través de la rama
derecha. Inversamente la conduccién intraauricular
demorada puede alterar los hallazgos de la preex-
citaciéon®12,

(*) Médicos del Departamento de Electrofisiologia del Instituto de Cardiologia “Ignacio Chavez”, México DF, y Divisiéon Cardiovascular de la
Escuela de Medicina de la Universidad de Florida, Gainesville, Florida, EE.UU.
Direccién para correspondencia: Juan Badiano N° 1. Col. Seccién XVI. Tlalpan. México D.F. 14080.

Trabajo recibido em 03/2009 y publicado em 06/2009.
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El propdsito de este trabajo es analizar la evo-
luciéon de un numero importante de pacientes con
Enfermedad de Ebstein y las modificaciones que la
ablacion transcatéter de la via andmala realizada en
un grupo de ellos produce sobre el ECG.

MATERIAL Y METODO

De 226 pacientes registrados con enfermedad
de Ebstein en el Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”, de México DF, se analizan 174; 78
mujeres, 96 hombres con edad de diagnéstico des-
de 1 mes a 46.6 afos (media 16+10 ahos).

Seguimiento de 6 meses a 25 afos (media 21
anos), 98 pacientes llegaron a mas de 18 afios de
edad. Los factores predictores de muerte incluyeron
la asociaciéon de clase funcional IlI-1V, indice cardio-
toracico mayor de 65%, y presencia de cianosis y
arritmias

El ecocardiograma transtoracico o transesofagico,
que hizo el diagndstico de la afeccion, fue severo en
27 enfermos (grado IIl), moderado en 90 casos (gra-
do Il) y en 45 de grado ligero (grado ).

El andlisis de estos pacientes nos demostrd que
no era sencillo diagnosticar preexcitacion en el ECG
especialmente en aquellos en que ésta era minima.

El ECG mostré Bloqueo completo de rama de-
recha (BCRD) en 96 pacientes (55%) y de grado
intermedio en otros 40 pacientes (45%).

Sesenta y cuatro pacientes (28% del total) fueron
enviados al Departamento de Electrofisiologia por
padecer taquicardias supraventriculares documenta-
das; el resto no tenian arritmias.

El objetivo de este trabajo fue demostrar si la
ausencia de bloqueo de rama derecha en el ECG
en ritmo sinusal era suficientemente especifica y
sensible para indicar la presencia de una via ano-
mala ipsilateral.

RESULTADOS

En 33 pacientes (51%), se demostré una via
accesoria y tuvieron una ablacion exitosa. Ninguno
tenia BRD antes de la ablacion, el que aparecié en
31 (94%) después de la misma. (figuras 1, 2, 3y 4).
En 27/33 pacientes (82%), durante la taquicardia
ortodrémica, se observé la imagen de BRD (figuras
5y 6).

De ellos, 21 (62%) tenian un ECG tipico mos-
trando preexcitacidon ventricular en ritmo sinusal. Los
otros 12 pacientes tenian sdlo una preexcitacién
minima o de dificil caracterizaciéon (38%). Ninguno
de los pacientes de este grupo tenia un ECG basal
en ritmo sinusal que evidenciara bloqueo de rama
derecha. Por lo tanto, la ausencia de BRD en V1
tenia 98% de sensibilidad y 92% de especificidad
para el diagndstico de via andmala derecha con un
valor predictivo positivo de 91% (0.77, 0.97 IC 95%)
y negativo 91% (0.85, 0.99 IC 95%).
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Figura 1 - Paciente con enfermedad de Ebstein; se observa en el ECG ritmo sinusal crecimiento auricular derecho, intervalo PR 0.12 seg. con
onda Q en DII, DIl aVF, V6 y probable onda delta negativa en V1, V3 y onda delta positiva en V5, en ausencia de bloqueo de

rama derecha (BRD).
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Figura 4 - Después de la ablacién exitosa de la via accesoria también aparece una imagen de BRD.
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Figura 5 - Paciente con Ebstein durante una taquicardia por reen-
trada AV u ortodromica con imagen de BRD de grado
avanzado, en el electrocardiograma de superficie.
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Figura 6 - Durante el estudio electrofisiolégico con tres derivaciones

electrocardiograficas DI, DIl y V1 con un electrodo tipo
Halo de 20 polos colocado en la auricula derecha con
Halo 1 en la region posteroseptal, otro catéter en la
regién del haz de His y finalmente un catéter Mariner de
mapeo para la ablacion.
En el trazo de la izquierda, se observa una taquicardia
ortodromica a 150 latidos por minuto (400 mseg) con
morfologia de bloqueo de rama derecha de grado avanzado
y el catéter de ablacion en la regién posterolateral derecha.
Al iniciar la ablacién con radiofrecuencia, se suprime la
taquicardia. Observe que el 5to. latido es sinusal preexcitado,
y que en V1 no existe BRD y el intervalo AV es cercano.
En el sexto y séptimo latido, el intervalo AV se separa
perdiendo la preexcitacién y apareciendo el BRD idéntico
al observado durante al taquicardia ortodrémica.

La localizacién de la via era inferoparaseptal en
12, inferior en 8, inferolateral en 8, lateral en 3 y
superolateral en 2.

De los restantes 31 pacientes, 13 tuvieron multiples
vias, 12 con ablacién no exitosa, 5 vias ocultas y
una via izquierda, y por estas razones se excluyeron
del estudio.

Constituyen el grupo control 30 pacientes con
enfermedad de Ebstein, de la misma edad y severidad
que el grupo de estudio, sin arritmias y sin preexci-

82

tacion. En ellos, la presencia de BRD fue en 28
(93%, p<0.001) (tabla 1).

DISCUSION

En la enfermedad de Ebstein, se describieron
una serie de anormalidades electrocardiograficas bien
conocidas®71°,

Se reporta un 100% de crecimiento electrocar-
diografico de la auricula derecha y un 97.6% de
bloqueo de rama derecha. El sindrome de preexci-
tacion representa el 2.3% de la casuistica®®.

Se reporta también una onda P ancha y alta que
se conoce clasicamente como onda P “Himalaya” y
la prolongacion del intervalo PR, que contrariamente
a lo que podria suponerse no se debe a una demora
en el nédulo AV sino que es provocada por una
demora en la conduccion en una auricula derecha
muy agrandada®. Esto ayuda a explicar por qué estos
pacientes sélo raramente tienen bloqueo AV y también
por qué el intervalo PR puede ser normal a pesar de
la presencia de una via anémala que clasicamente
se sabe que se acompana de un intervalo PR corto.

Con respecto a la presencia del bloqueo de
rama derecha (75 a 92%), motivo central de nuestra
presentacion, se presume que se debe a las anor-
malidades de la hoja septal de la tricuspide y el
musculo papilar®s4,

De los pacientes con preexcitacion tipica, 62%
de nuestros casos, ninguno tenia BRD en ritmo sinusal,
pero si 93% en el grupo control y el BRD aparecio
en el 94% de los pacientes ablacionados con éxito.
Sefalando asi la importancia de la observacion de
ausencia de BRD en pacientes con Enfermedad de
Ebstein para sospechar la presencia de una via
anémala.

En nuestra casuistica, el 28% de los pacientes
padecieron taquicardia y la mayoria (88%) tenian
una via andmala derecha unica o multiple relaciona-
da con la arritmia'™. Para evitar interpretaciones
inadecuadas hemos excluido a los pacientes que
presentaban mas de una via andémala, hecho bas-
tante frecuente en esta patologia. Esta inclusion hubiera
podido alterar la sensibilidad y especificidad de las
conclusiones.

TABLA 1
ENFERMEDAD DE EBSTEIN. CARACTERISTICAS ECG DEL
GRUPO EN ESTUDIO Y DE LA POBLACION CONTROL

Grupo _en estudio

Grupo control

N=33 ptes N=30 ptes

Preablacion Postablacion
Intervalo PR 108+12 180+31 197+31
Duracién QRS (ms) 113+22 13124 131+18
BRD ninguno 31 ptes (94%) 28 (93%)




lturralde P, Nava S, Salica G, Medeiros A, Marquez MF, Colin L, Victoria D, Micheli A, Gonzalez MD. Enfermedad de Ebstein: ausencia
de bloqueo de rama derecha como predictor de via anomala manifiesta. Relampa 2009;22(2):79-84.

Tal vez la via andmala representa la falla del
anillo atrioventricular para fusionarse con el esque-
leto fibroso central hipoplésico, lo que permitiria la
persistencia de la conexion AV fetal®.

En nuestra serie, aproximadamente el 30% de
los pacientes tenian preexcitacidon minima o ausen-
te. Existen dos explicaciones posibles para que se
de esta condicion. 1- La anormalidad en la conduccién
intraauricular es muy comun con demora en la activa-
cion del final auricular de la via accesoria. 2 - Frecuen-
temente estas vias son largas y conducen lentamen-
te. Estos dos factores darian como resultado un in-
tervalo PR relativamente normal con preexcitacion
minima. Pero aun asi impide que el ECG exhiba el
bloqueo de rama derecha.

Cuando a través de la ablacion se anula la
via andmala, entonces aparece en el ECG el blo-

queo de rama derecha. En esta serie, el 38% de
los pacientes con taquicardias supraventriculares
recurrentes no tenian preexcitacion manifiesta en
los ECG en ritmo sinusal. Pero cuando se pre-
sentaba la taquicardia supraventricular ortodromica
(la conduccion anterégrada se hacia por la via
normal) y también cuando se lograba anular, me-
diante la ablacion, la conduccion por la via anémala,
entonces el bloqueo de rama derecha se hacia
evidente'®17.

En conclusiéon, en la enfermedad de Ebstein,
ademas de los signos electrocardiograficos clasicos
ya muy conocidos, la ausencia de bloqueo de
rama derecha es un indicador muy sensible y
especifico de la presencia de una via andmala
derecha con alto valor predictivo tanto positivo
cuanto negativo.
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ABSTRACT: the abnormal development of the tricuspid valve in the Ebstein disease results in a
series of abnormalities in the activation, which includes delayed intra-atrial conduct, right branch block
(RBB) and ventricle pre-excitation. Objective: the objective of this paper was to define the characteristics
of the ECG before and after the ablation of atrioventricular anomalous way. Material and Method: from
226 consecutive patients with Abstein anomaly, 64 had reported tachycardia (28%). It was observed
that 33 patients with reported tachycardia had only one right way and they were successfully ablated.
On the other hand, 30 patients with no tachycardia served as a control group. Results: only 21 out
of 33 patients (62%) had ECG with typical pre-excitation and none of them had (RBB) during the sinus
node. On the contrary, 28 out of 30 patients (93%) in the control group had RBB (P<0.001). The ablation
by radiofrequency caused RBB in 31 of 33 patients (94%). The absence of such nuisance in patients
with the Ebstein disease and recurrent tachycardia showed a 98% sensibility and a 92% specificity for
the anomalous way diagnosis. The positive predictive value was 91% (0.77, 0.97 IC95%) and the
negative predictive value was 98% (0.85, 0.99 Cl 95%). Conclusion: only approximately 30% of the
patients with Ebstein disease and symptomatic tachycardia have ECG with pre-excitation either minimal
or absent. In these patients the absence of RBB is a good anomalous way predictor.

DESCRIPTORS: Ebstein disease, ventricular pre-excitation, right branch block.
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RESUMO: o desenvolvimento anormal da valvula tricispide na doenga de Ebstein resulta em uma
série de anormalidades na ativagédo, que inclui condugéo intra-atrial demorada, bloqueio de ramo direito
(BRD) e pré-excitagdo ventricular. Objetivo: o objetivo deste trabalho era definir as caracteristicas
do ECG antes e depois da ablagdo de uma via anémala atrioventricular. Material e Método: de 226
pacientes consecutivos com anomalia de Ebstein, 64 apresentavam taquicardia documentada (28%).
Descobriu-se que 33 pacientes com taquicardia documentada tinham uma via Unica direita e foram
ablacionados com sucesso. Por outro lado, 30 pacientes sem taquicardia serviram como grupo
controle. Resultados: apenas 21 de 33 pacientes (62%) apresentavam ECG com pré-excitagao tipica
e nenhum tinha BRD durante o ritmo sinusal. Pelo contrario, 28 de 30 pacientes (93%) no grupo
controle apresentavam BRD (P<0.001). A ablacdo por radiofrequéncia provocou o surgimento de BRD
em 31 de 33 pacientes (94%). A auséncia de tal transtorno em pacientes com doenca de Ebstein e
taquicardia recorrente apresentava uma sensibilidade de 98% e uma especificidade de 92% para o
diagndstico de via anémala. O valor preditivo positivo era 91% (0.77, 0.97 IC95%) e o valor preditivo
negativo era 98% (0.85, 0.99 Cl 95%). Conclusao: apenas aproximadamente 30% dos pacientes com
doenca de Ebstein e taquicardias sintomaticas tém ECG com pré-excitagdo minima ou ausente. Nestes
pacientes a auséncia de BRD é um bom preditor de via anémala.

DESCRITORES: doenca de Ebstein, pré-excitagdo ventricular, bloqueio de ramo direito.
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