PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR

“Anomalia de Ebstein asociada a coartacion de aorta en paciente pediatrico.

Estudio de caso”

Kevin David Miniguano Albuja

Facultad de Medicina, Universidad Catolica del Ecuador

Trabajo de disertacion previo a obtencion de titulo de:

Medico cirujano general
Dra. Susana Alvear, directora de tesis
Dr. Carlos Alomia, lector de tesis

Dr. Gabriel Contreras, lector de tesis

Quito-Ecuador, 2023



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 2

DEDICATORIA
Este trabajo se lo dedico con todo mi corazon a Carmen, mi madre, a quien siempre
admiraré por su fuerza y carécter; a Franklin, mi padre, por ser mi maestro de la vida y
alegrarnos la vida siempre; ambos representan para mi, el fiel ejemplo de que el trabajo duro y la
honestidad son el camino a mejores dias; gracias por el amor y la disciplina. Cada paso y logro

en mi vida es gracias a ustedes.

También se lo dedico a Santiago y Mateo, por ser los mejores comparieros que la vida me
pudo dar, por tantas risas, alegrias y experiencias; no pude tener mejores hermanos que ustedes
sin importar el tiempo y la adversidad; a mi hermana de otra madre, Erika, la menor de todos y la

mas alegre, gracias por cada leccion inocente que solo una nifia puede dar.

Finalmente, quiero dedicar este trabajo a Lucia, por ser mucho mas que mi compafiera de
la vida, por ensefiarme que el valor del humano esté en sus sentimientos, que el valor de la
valentia se expresa en aceptar y afrontar nuestros miedos y debilidades. Tu inteligencia y
empatia con cada ser vivo me han dado tantas lecciones de vida y son dos de las cualidades que

mas admiro y amo de ti; gracias por estar en cada paso del camino a mi lado.



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 3

AGRADECIMIENTOS

En primer lugar, agradezco a Dios quien me ha acompariado en cada segundo de mi vida,
guiando cada paso y decision; por darme la serenidad para aceptar lo que no puedo cambiar,
valor para cambiar las cosas que puedo y sabiduria para reconocer la diferencia. A ti toda la
gloria.

En segundo lugar, agradezco a la Dra. Susana Alvear por cada clase impartida con tanta
vocacion, a pesar de las adversidades que representd la pandemia para la educacion, haciendo de
cada clase una experiencia de conocimiento mas alla de la medicina que sin duda llevaré siempre
en mi corazén; su apoyo como tutora de tesis para este trabajo es incalculable, cada reunién, cada
retroalimentacion fue un paso importante para poder concretar este proceso de forma correcta.
Para mi es un ejemplo a seguir como profesional médico por sus cualidades académicas y
personales. Gracias por el apoyo en cada etapa de este trabajo y por el impulso a buscar mayores

objetivos.

En tercer lugar, agradezco al Dr. Carlos Alomia por el tiempo y apoyo impartido en este
trabajo de titulacion, gracias por cada revision exhaustiva a este trabajo que sin duda no se
hubiera concretado sin su ayuda. Admiro mucho la calidad de profesional y humano que tiene en
su practica médica diaria; pues fui testigo en mi afio de internado en el HECAM de la entrega

absoluta que tiene con sus estudiantes y pacientes.

En cuarto lugar, quiero agradecer a mi querida Universidad Catélica del Ecuador, siendo
este el lugar que me dio la oportunidad entre tantos aspirantes de poder estudiar medicina, la

carrera que tanto amo; esta fue mi casa por seis afios de carrera, en donde pasé la mayor parte de



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 4

mis dias durante ese periodo, compartiendo y conviviendo con personas increibles; aqui conoci a
Doménica Machado y Kenny, mis dos mejores amigos del alma, asi como muchas otras
amistades tan lindas que llevo en mi corazén. Por siempre esta serd mi alma mater de la que
siempre sentiré orgullo y buscaré representarla con la mayor calidad posible. La frase “ser mas

para servir mejor” siempre tendra sentido en mi practica profesional y personal.

Agradecimiento especial para la Dra. Norma Armas, quien fue mi maestra en cuarto
semestre; de quien aprendi con absoluta contundencia que la medicina humanista y empatica es
la mejor forma de practicar esta profesion; gracias por ensefiarme que la medicina siempre debe
tener un caracter social que esté a disposicion de quienes mas lo necesitan; las tardes de accion
social en el Lago San Pablo cambiaron mi forma de vivir la medicina. Sus palabras de aliento al
final de aquel semestre cambiaron mi vida para siempre; espero ser un médico con una cualidad

humanista como usted y varios de sus colegas a quienes siempre tendré admiracién y respeto.



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 5

INDICE

DEDICATORIA . et e e be e ne e 2
AGRADECIMIENTOS ...ttt sttt e 3
INDICE DE TABLAS. ..ottt see et estes st en st ses s nssnes s asnensnes 10
INDICE DE FIGURAS........oieeveeeeeteeesee et sisses s ss s s st sssenssnans s snnsesnes 11
ABREVIACIONES ... ..ottt ettt 14
RESUMEN. ...ttt b e e e b e e e e e nneeennas 17
PALABRAS CLAVE ...ttt 19
ABST R A CT ettt ettt ettt b e bt b et e et e nae e beenree s 19
1 INTRODUCCION .....ooiiiiiieeticteeeeeevesesssenee st sen e s asnensnes 22
2 MARCO TEORICO ...ttt sttt ssssessasenns 26
2.1 EMBRIOLOGIA DEL CORAZON .....ocutiiiiiiiiriesiee sttt 26
2.1.1 GASIUIACION: ... 26

2.1.2 Formacion de primer y segundo campo cardiogéniCo: ........cccceeeevevenenne. 28

2.1.3 Formacion, fusion, plegamiento y rotacion de tubos cardiacos.............. 28

2.1.4 Formacion y desarrollo del septo (division de las camaras cardiacas) ... 31

2.1.4.1 Division de la auricula primitiva: ........ccoceoeeiiieinine e, 32
2.1.4.2 Cambios €N €l SBN0 VENOSO........cueeuiiiieiiiaiiriiesiee st 37
2.1.4.3 Division del ventriculo primitivo: ........ccocveieiieiecc e 39

2.1.5 Division del bulbo cardiaco y tronco arterioso: ...........cooevereverereienenes 41

2.1.6 Formacioén del tracto de Salida: .......ooeeeeeeeeeeee e 43



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 6

2.2

2.3

24

2.5

2.1.7 Formacion y desarrollo de valvulas cardiacas: ..........ccccevvvvrenvneeennnn, 43
2.1.7.1 Proceso molecular de valvulOgénesis. .........ccccoveveevieieeii s, 46
2.1.8 Particularidades de la anatomia de cada vélvula cardiaca: ..................... 53
2.1.9 FOrmacion € @0Ita. .......ccccveeerierieriesiesiesiesese et 59
CIRCULACION FETAL Y CIRCULACION NEONATAL TRANSICIONAL: ...c.ceveveeannne 64
CARDIOPATIAS CONGENITAS .....cviitieitieesieesieeesieesiteesbeesiaeesiesssbeesaeessseessesanseessnens 71
2.3.1 Historia de las cardiopatias congénitas y la cardiologia pediatrica: ....... 71
2.3.2 Definicidon de malformacion congénita: ...........ccoccvvveveiieieeseeceseennn, 75
2.3.3 Definicion de cardiopatia CONgNIta: ..........ccocereirereienineseese e 76
2.3.4 Epidemiologia de las cardiopatias congénitas ............cccccevverveivesreenenn, 76
2.3.5 Fisiopatologia de cardiopatia CONgéNita ...........ccccecereieereneiineneeee,s 79
2.3.6 Clasificacion de las cardiopatias CONgENItas..........cccccvvevveiiececiesreennenn, 82
CRIBADO DE CARDIOPATIAS CONGENITAS CRITICAS NEONATALES. ....cccvvveianeae, 84
ANOMALIA DE EBSTEIN ..eiiiiiiiiiiiieesitieesitee sttt sttt e st e s e e e e ennne e 90
2.5.1 DEFINICION: ..oeeviiiiie et 90
2.5.2 Caracteristicas de la enfermedad: ...........ccocooriieiiiennnen e, 91
2.5.3 EPIdemMIOIOgIA:.......civeieiieiiiieiieieee e 92
2.5.4 FaCtOreS d€ MESYO: ..ouviiveeiieeerecteeiteeie st e te et et ste et te e e e sre e sreere e 94
2.5.4.1 Genética de anomalia de EDSteIN ..........cccccvvviveieiieiiere e, 95
2.5.5 FISIOPALOIOGIA. .. ..eivieeieeiiiieiieiereree e 96
2.5.6 Patologias asociadas con la anomalia de Ebstein. ...........cccccovevvennne. 100
2.5.6.1 Defectos anatémicos asociados a la anomalia de Ebstein ...................... 100

2.5.6.2 Defectos de conducCiOn aSOCIAd0S: ......oooeeeeeeee e 104



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 7

2.5.6.3 Accidente cerebrovascular asociado:...........cooeveiiiieiiniiie 107
2.5.7 Presentacion CHNICA. ........ooveviirieiiiseeeesees e 108
2.5.8 Estudios diagndsticos de la anomalia de Ebstein: ...........cccceevevevennne. 110
2.5.8.1 Electrocardiograma:........ccciueiieiiiieiieiiee e sieesiee e see e sree e 111
2.5.8.2 RAAIOGIafia: ..cvveveeiieecie e 112
2.5.8.3 ECOCAITIOGIAMA: ...cuviueitieirtisieeieesieee ettt sttt sr bbbt 113
2.5.8.4 Imagen por resonancia magnética (IRM). ........ccccccoveveiievicie i 119
2.5.8.5 Modelo de reconstruccion 3D IMPIeSOS: ......ccveivereereereeseeeeseesieeseenes 123
2.5.9 Clasificacion de la anomalia de EbStein. .........ccccoooeieiiiiniiniieicee, 124
2.5.9.1 Clasificacion de Carpentier ........ccccccvveveiieeiieeiesie e 124
2.5.9.2 Clasificacion de Great Ormond Street score (GOSE). .......ccccovvvvvrvnnnne 127
2.5.10 Manejo clinico de la anomalia de Ebstein. ..........c.cccccovevieeveiicinenenne. 129
2.5.10.1 Manejo clinico prenatal...........ccccceiveieiieieece e 129
2.5.10.1.1 Riesgo de inestabilidad hemodindmica al nacimiento. ............c..c......... 132
2.5.10.1.2 Valoracion de funcion cardiaca fetal. ...........c.cccooniiiiniiiinineiee, 136
2.5.10.1.3 MO0 d€ PAIO. ....ccvvereeiiieiieeie ettt ens 138

2.5.10.2 Manejo clinico en neonatos e infantes. ..........ccccoveveineneneinc e 139
2.5.10.2.1 Neonato hemodinamicamente estables ............cccooveiiiniieinincieee, 140
2.5.10.2.2 Neonato hemodinamicamente inestable...........c.cccocevvieiinciniiiinnnn, 143
2.5.10.2.3 MANEJO INMEAIALO. ....c.veiviiieiieiieieie et 144
2.5.10.2.4 Manejo en UCI neonatal ............ccoouviieiieie i 145
2.5.10.2.5 Manejo de insuficiencia CardiaCa. .........c.cueurerieriierieneneseseseseeeeneas 148

2.5.10.2.6 Manejo farmacoldgico de shock cardiogénico...........cccceeeevveieciieennnne. 151



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 8

2.5.10.2.7 Manejo farmacoldgico de arritmias cardiacas. ...........ccceceevvereerreennenne. 156
2.5.11 Manejo por electrofisiologia intervencionista............cccccceeevvevvenenne. 167
2.5.12 Manejo quirargico de anomalia de Ebstein...........ccccoocvvvvvivcvciennn, 173

2.5.12.1 Indicaciones Para CirUQIa. ........ccceveireerreieeieeiieseeseesre e sre e sae e 174

2.5.12.1.1 Indiaciones para reparacion bi-ventricular.............cccccoevevviicinennene. 179

2.5.12.1.2 Indicaciones para reparacion uni-ventricular .............ccccoceovveneinnne, 179

2.5.12.1.3 Momento adecuado para correccion qUIrlrgica. ..........cccceeeeveerveennenne. 182

2.5.12.1.4 Contraindicaciones para correccion quirdrgicade AE..........cccccveveeee. 183
2.5.13 Tecnicas quirurgicas para correccion de anomalia de Ebstein. ........... 185

2.5.13.1 Reparacion bi-ventricular............ccccoveveiieiicic e 185

2.5.13.1.1 Técnica de reparacion bi-ventricular monocuspide de Knott-Craig. ... 186

2.5.13.1.2 Técnica de reparacion en cono de da Silva...........ccccceevveveeiiciicieenee, 189
2.5.13.2 Reparacion Uni-VeNntriCUlar. .........c.cccveveieeie e 193
2.5.13.2.1 TECNICA 0B STAIMES. ... .cuiitieeiieieiieie ettt 194
2.6 COARTACION DE AORTA . .iitiiiiiiiiri ittt sttt 198
2.6.1 FisSiopatologia: .....ccccvveieeiieeecic e 199

2.6.2 ClASITICACION ....oviiieeicii e 199

2.6.3 Manejo de coartacion de aorta...........ccceveveeieiierie e 202

2.6.4 IntervenCion QUITTIGICA. .......cvrerieieerieieese e 203

2.6.5 Reparacion endovasCUIAr. .........c.ccouereiieneneiee e 206
2.6.5.1 Angioplastia con balOn ............ccccoovvviiiiiiiiic e 206

2.6.5.2 COlOCACION TB SEENL......eeeee e et ettt e e e e e e e e e e e eeeeas 208



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 9

3 CASO CLINICO: ANOMALIA DE EBSTEIN ASOCIADO A COARTACION
DE A O R T A ettt nree s 210
3.1 CASO CLINICO ..ttt 210
3.2 ESTUDIOS. ...ttt 215
3.3 RESULTADOS Y SEGUIMIENTO ....cutuiuieiiereriesesissesesesessssesesessssssesesessssssesenssaens 216
3.4 FIGURAS DEL CASO. ...tiiiiieiee ettt 217
3.5 RESUMEN CLINICO .viuiiiieiiiiiieieiee sttt ettt 222
4 PLANTEAMIENTO DE PROBLEMA, JUSTIFICACION Y OBJETIVOS. 226
4.1 PROBLEMA DE INVESTIGACION .....coiiiiiiiiiiiie e 226
4.2 JUSTIFICACION ..oiuiiiieiistisieietee et tese ettt bbbttt ettt sn e 226
4.3 OBIETIVO PRINCIPAL ...uvtttetieutesieesteessesieeste et siee st sse b et e sbe e snee s e nnes 228
4.4 OBIETIVO ESPECIFICO ..viiiiiiiiiiiiiiesie sttt 228
5 METODOLOGIA ..ottt 229
B DISCUSION ..ottt 230
T CONCLUCIONES. ... .o et 254
8  REFERENCIAS . ... 256
O ANEXOS .. bbbt be e 276



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 10

INDICE DE TABLAS
Tabla 1 Incidencia global de las cardiopatias cONgeNItas ...........cccccevevveveiicseese s, 77
Tabla 2 Factores de riesgo asociados a cardiopatias congénitas durante el periodo
[0 [=] 2= Vo oo - | PSPPSR RUPOPRSOS 80

Tabla 3 Clasificacion de cardiopatias congénitas de acuerdo con presencia de cianosis 82

Tabla 4 Clasificacion de cardiopatias congénitas segun la EUROCAT ........ccccevvenenen, 83
LI 0 = < TSRS U TRPRSPRORSRIN 86
Tabla 6 Clasificacion de Carpentier..........ccocveeiieiieie e e 125

Tabla 7 Estratificacion de riesgo de inestabilidad hemodinamica al nacimiento en

neonatos con cardiopatia CONGENITA ...........ccveieeiiiieie et re e 133
Tabla 8 Perfil de riesgo cardiovascular fetal ..., 137
Tabla 9 Diuréticos para manejo de insuficiencia cardiaca..............ccccoeveeeeieiiieieennenne. 150
Tabla 10 Farmacos para manejo de shock cardiogenico...........cccccveveveeieciesieseesienne 154
Tabla 11 Farmacos empleados en la fase aguda de taquicardia supraventricular.......... 161

Tabla 12 Farmacos empleados en el manejo a largo plazo de arritmias

SUPFAVENTIICUIAIES. ... veeeieciie sttt et et e s teesteaneesbe e teeneessaeneeneenreas 165
Tabla 13 Indicaciones de ablacion en pacientes pediatriCos. .........cccoovverereercreiennenn 170
LI 1 = T SRS 171

Tabla 15 Criterios para intervencién quirtrgica en pacientes neonatos con anomalia de
0L (=] | o RS PRUR 175

Tabla 16 Criterios generales para cirugia en pacientes padiatricos y adultos con AE.. 183

Tabla 17 Contraindicaciones para valvuloplastia o reemplazo valvular....................... 184

Tabla 18 Complicaciones de angioplastia con bal6n para coartacion de aorta............. 208



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 11

INDICE DE FIGURAS

Figura 1: Gastrulacion y formacion de la linea media...........coooveereiniiennincieee, 27
Figura 2: Fusion del tubo CariaCo ..........cooeiieiicii e 29
Figura 3: Plegamiento y rotacion del tubo cardiaco ........ccccceevvevverviiieineceee e 30
Figura 4: Corte sagital de corazon de 24 dias. ........ccoceveeriienniineiese e 30

Figura 5:Proceso de fusion de cojinetes endocardios para division de canal auriculo
VENETICUIAT ..ottt bbbttt bbbttt es 32
Figura 6: Formacion de septum primum, foramen primum y foramen secundum.......... 33

Figura 7: Esquema de Formacion de septum primum, foramen primum y foramen

=000 T L1 PSSR 34
Figura 8: Formacion de septum secundum, foramen y valvula oval..................ccc........ 36
Figura 9. Cambios en el SEN0 VENOSO. ......c.ecveiieiiieieiiesieesie e 38
Figura 10: Incorporacion de la vena pulmonar primitiva. ..........ccocoocervieiennienieneneenn, 39
Figura 11: Division del ventriculo primitivo (tabique muscular)........ccccccoeevvevvevnenenne. 40
Figura 12: Division del bulbo cardiaco y tronco arterioso. ..........cccevevvereeiieseernenenn 42
Figura 13: Esquema de morfogeénesis de las valvulas cardiacas. ...........c.ccoceevreneinnnne, 45

Figura 14: Esquema anatémico de proceso molecular de valvulogénesis AV

(transformacion, ProlifEraCion). ........cooeieiieieice e 49
Figura 15: Esquema anatomico de proceso molecular de valvulogénesis AV............... 50
Figura 16: Esquema de proceso molecular de delaminacion celular................ccccceevee. 52
Figura 17: Capas de las valvulas (esquema general). .........ccocooeireniiinienennieneseeee, 53

Figura 18: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (didstole). ........c.cccceevvrvevennnne. 54



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 12

Figura 19: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (SiStole)........c..ccocvvvvrivrvniennne. 55
Figura 20: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (corte sagital). .............ccocuo..... 56
Figura 21: Anatomia de 1as AV triCUSPIdE. ......cceoveeieriieriiee e 57
Figura 22: Anatomia de [as AV MItral. ..o 58
Figura 23: Anatomia de las valvulas Semilunares. ..........ccccoeeviveieiieniiene e 59
Figura 24: Anatomia 08 Q0ITA. .......coveeiuirieieiirieieee et 60
Figura 25: formacion de a0rta. ..........cccccveveiieiieii e 61
Figura 26: formacion de aorta y derivados de arterias de arcos faringeos. .................... 63
Figura 27: Circulacion fetal. ..o e 66
Figura 28. Circulacion Neonatal. ............c.ccviveiieiicc e 70
Figura 29: Cierre del cONUCTO arterioSO. .......ccoueiuerierieriesisiesiieieie e 71

Figura 30: Algoritmo de cribado de DCCC segun la Academia Americana de Pediatria
[N o TSSOSO 88
Figura 31: Caracteristicas anatomicas de la anomalia de Ebstein. ...........cccccooeeneinnne, 92

Figura 32: Representacion anatémica de la fisiopatologia de anomalia de Ebstein,

delaminacion normal y PatOIOQICA. .........ccueieeiieiie et ns 97
Figura 33: Repercusion fisiopatoldgica de anomalia de Ebstein...........ccccooceviiiiinne, 98
Figura 34: Localizacion de arritmias en pacientes con anomalia de Ebstein. .............. 106
Figura 35: Radiografia de paciente con anomalia de EbStein. .........cccocoevveienennnnnen, 113
Figura 36: Ecografia transtorécica de paciente con anomalia de Ebstein. ................... 114

Figura 37: Ecocardiograma transtoracico en ventana Doppler (mismo de figura 36).. 115

Figura 38: Ecocardiograma 3D de paciente con anomalia de Ebstein. ........................ 118



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 13

Figura 39: Imagen de resonancia magnética cardiaca de paciente con anomalia de

EDSTRIN. .. bbbttt e 119
Figura 40: Resonancia magnética 4D de paciente con anomalia de Ebstein................ 122
Figura 41: Representacion grafica de clasificacion de Carpentier. ..........cccccccoveeveenen. 126
Figura 42: Representacion anatdmica de calculo de GOSE SCOre........cccccevvevrcreennnnn. 128
Figura 43: Algoritmo de manejo de anomalia de Ebstein neonatal segln estado

NEMOTINAMICO. ...ttt et et et bbb e reaneeneeneenes 140
Figura 44: Localizacion de vias accesorias AP y resultados en pacientes con anomalia

(o[BS (=] oSSR PRURTRPRIS 169
Figura 45: Algoritmo de manejo quirtrgico en neonatos con AE..........cccccecvevveiveennenn, 176
Figura 46: Algoritmo de manejo quirargico en paciente con AE y atresia pulmonar

VA1 (0] 14 or: P TRPRPRRRR 177
Figura 47: Algoritmo de manejo quirdrgico en paciente con AE y atresia pulmonar

0] T To] o | ST SUSSSRSSR 178
Figura 48: Derivacion de BlaloCK-TauSSIg. ........ccueiveieiiieiieie e 181
Figura 49: Procedimiento de Glenny FONtaN..........cccccvvvviieni e 182
Figura 50: Técnica de reparacion bi-ventricular monocuspide de Knott-Craig. .......... 188
Figura 51: Punto de Sebening modificado...........c.ccceveiiiiiciiiiccccc e, 188
Figura 52: Técnica de da SilVa. ........ccocoviiiiiicieee e 192
Figura 53: Procedimiento de STArES. .......ccooveriiieiieiesie e 198
Figura 54: Coartacion de aorta y fisiopatologia. ..........cccceevveviiiiiiiieie e, 201
Figura 55: Técnicas quirdrgicas de aortoplastia. ...........ccceeereereieneiienee e, 205
Figura 56: Angioplastia con balon de coartacion aortica por acceso axilar. ................ 207



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 14

Figura 57: Colocacion de stent en paciente con coartacion de aorta. ...........cccceeveennee. 209

ABREVIACIONES
AAP: Academia Americana de Pediatria
ACV: accidente cerebrovascular
AE: anomalia de Ebstein
AHA: American Heart Association
AP: arteria pulmonar
APGAR: aspecto, pulso, irritabilidad, actividad, respiracion (adaptado al esparfiol)
AV: auriculo ventricular
BLEE: betalactamasa de espectro extendido
BMP: proteina sea morfogénica)
CA: conducto arterioso
CoA: coartacion de aorta
DCCC: defectos cardiacos congénitos complejos
EEG: electroencefalograma
ErbB: receptor del factor de crecimiento epidérmico) y NF1 (neurofibromina 1)
EKG: Electrocardiograma
EUROCAT: European surveillance of congenital anomalies
FC: frecuencia cardiaca
FDA: Food and Drug Administration
FEV: fraccion de eyeccion ventricular

FiO2: fraccion inspirada de oxigeno



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR

FR: frecuencia respiratoria

GBD: Global Burden of Disease

GOSE: Great Oromond Street

ICT: indice cardiotoracico

IRM: imagen por resonancia magnética

1.v: intravenoso

Lpm: latido por minuto

MYH®6: gen de cadena pesada de miosina 6
NAFATc1: factor nuclear de activacion de linfocitos)
Notch: receptor regulador de sefiales extracelulares)
OMS: Organizacion Mundial de la Salud
PEEP: presidn positiva al final de la espiracion
PGE: prostaglandinas

PIP: presion inspiratoria pico/méaxima

pO2: presion de oxigeno

RCIU: restriccion de crecimiento intrauterino
Rpm: respiracion por minuto

RVP: resistencia vascular pulmonar

Sat: Saturacion en %

SEG: semanas de edad gestacional

SWPW: sindrome de Wolf Parkinson White
TEM: transformacion epiteliomesenquimatosa

TGF-p: factor transformante de fibroblastos beta)

15



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR

TSV: taquicardia supraventricular

UCIN: unidad de cuidados intensivos neonatal
UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatrica
VEGF: factor de crecimiento endotelial)

V/CI: vena cava inferior

VCS: vena cava superior

VD: ventriculo derecho

VI: ventriculo izquierdo

VM: vélvula mitral

VP: valvula pulmonar

VT: vélvula trictspide

v.0: via oral

Wnt / B-catenina: via de sefializacion celular implicada en el desarrollo embrionario)

Hg: microgramo

16



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 17

RESUMEN

Titulo

Anomalia de Ebstein asociada a coartacion de aorta en paciente pediatrico. Estudio de
caso.

Introduccion

La anomalia de Ebstein es una cardiopatia congénita poco frecuente que representa
menos del 1% de estas, forma parte de los defectos congénitos cardiacos criticos DCCC que se
pueden tamizar por oximetria de pulso. Se produce por un defecto en la delaminacion de la
valvula trictspide durante la valvulogénesis. Clinicamente es muy variable, desde casos
asintomaticos hasta casos severos, los signos o sintomas no confirman el diagnostico, mismo que
se realiza por ecografia, esta representa el estudio mas importante para el diagnostico y
estadificacion de esta patologia, ya sea prenatal o al nacimiento; actualmente se puede
complementar con imagen por resonancia magnética (IRM) o tomografia computarizada (TC)
para seguimiento o planificacion quirtrgica. Su manejo puede representar un reto
multidisciplinario debido a la complejidad con la que se puede presentar. Cominmente se asocia
a otros defectos como de conduccion o del lado derecho y con menor frecuencia con defectos del
lado izquierdo, especialmente con defectos del arco adrtico y/o valvula aortica de los cuales se
han descrito pocos casos en el mundo, segun la literatura cientifica disponible al momento. En
Ecuador no existe un registro o publicacién sobre anomalia de Ebstein asociado a coartacion de

aorta.
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Objetivo principal

Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, la fisiopatologia, los estudios
complementarios, el manejo integral y el prondstico del paciente pediatrico con diagndstico de
anomalia de Ebstein.

Objetivo especifico

Describir las caracteristicas clinicas, estudios complementarios, manejo integral y
prondstico de paciente pediatrico con diagnostico de anomalia de Ebstein asociado a coartacion
de aorta.

Métodos

Estudio de caso: anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta. Se aplicara la guia
CARE para la elaboracién de estudio de caso de manera sistematica y objetiva.

Se describira las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, la fisiopatologia, los estudios
complementarios, el manejo integral y el pronéstico del paciente pediatrico con diagndstico de
anomalia de Ebstein basados en la historia clinica en comparacion con un analisis bibliografico

Herramientas: Sistema informatico de historia clinica HECAM AS400, registros digitales
de estudios complementarios.

Resultados esperados

No aplica.

Conclusiones

La TSV representa una de las principales complicaciones de la anomalia de Ebstein que

puede ser de dificil manejo farmacoldgico, incluso en esquemas combinados; condicionando a la
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necesidad de realizar ablacion cardiaca incluso en pacientes con un peso menor a 10kg en
quienes este procedimiento es mas complejo, con mayor probabilidad de complicaciones.

Existe poca experiencia en el Ecuador en cuanto a cirugia correctiva de coartacion de
aorta e hipoplasia del arco adrtico en pacientes neonatos y lactantes menores; ademas, segun la
revision bibliografia, esta es la primera experiencia de cirugia de aorta para correccion de
coartacion e hipoplasia de aorta en un lactante menor con anomalia de Ebstein

Se aplicé un manejo integral, multidisciplinario e interinstitucional sustentado en la
evidencia cientifica disponible durante todo el proceso, por lo tanto, este se llevé a cabo de forma
adecuada, representado en la evolucion clinica favorable del paciente, mismo que tiene un buen

prondstico a largo plazo.

Palabras clave:
Ebstein’s anomaly, congenital heart disease, classification, Accessory pathway; Atrial

arrhythmia, Radiofrequency ablation, Coarctation of the Aorta

ABSTRACT
Tittle
Ebstein anomaly associated with coarctation of the aorta in a pediatric patient. Case
Study.
Introduction
Ebstein’s anomaly (EA) is a rare congenital heart disease (CHD) that represents less than
1% of CHD, it is part of the critical cardiac congenital defects that can be screened by pulse

oximetry. EA is produced by a defect in the delamination of the tricuspid valve during
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valvulogenesis. Clinically EA is very variable, from asymptomatic to severe cases; the signs or
symptoms do not confirm the diagnosis, which is done by ultrasound that represent the most
important study for de diagnosis, staging and prognosis of this pathology, either prenatally or at
birth; currently it can be complemented with magnetic resonance imaging (MRI) or computed
tomography (CT) for follow-up or surgical planning. The management can represent a
multidisciplinary challenge due to the complexity with which it can be presented. EA is
commonly associated with other defects such as conduction defects or right heart lesions;
nevertheless, left heart lesions are less frequently in EA, especially aortic arch or aortic valve
defects of which few cases have been described in the word, according to the scientific literature,
available at the moment. In Ecuador, there is no record or publication of Ebstein’s anomaly
associated whit coarctation of the aorta.

Principal objective

Describe the epidemiological and clinical characteristics, pathophysiology,
complementary studies, management and prognosis of the pediatric patient diagnoses with
Ebstein’s anomaly.

Specific objective

Describe the epidemiological and clinical characteristics, pathophysiology,
complementary studies, management and prognosis of the pediatric patient diagnoses with
Ebstein’s anomaly associated whit coarctation of the aorta.

Methods

Case study: Ebstein’s anomaly associated with coarctation of the aorta. The CARE guide

will be applied for the elaboration of the case study in a systematic an objective way.
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The epidemiological, clinical characteristics, pathophysiology, complementary studies,
management and prognosis of the pediatric patient with a diagnosis of Ebstein anomaly bases on
the clinical history will be described in comparison with a bibliographic analysis.

Tools: HECAM anonymized computerized medical record (AS400 software), digital and
physical records, complement studies.

Conclusions

Supraventricular tachycardia represents one of the main complications of Ebstein’s
anomaly that can be resistant to pharmacological management, even in combined schemes;
conditioning the need to perform cardiac ablation even in patients weighing less than 10 kg in
whom procedure is more complex, with a higher probability of complications.

There is little experience in Ecuador regarding corrective surgery for coarctation of the
aorta and hypoplasia of the aortic arch in newborn and infant patients; in addition, according to
the literature, this is the first experience of aortic surgery to correct coarctation and aortic
hypoplasia in a minor infant whit Ebstein’s anomaly in Ecuador.

A comprehensive, multidisciplinary, and inter-institutional management was applied,
supported by the scientific evidence available throughout the process; therefore, it was carried
out adequately, represented in the favorable clinical evolution of the patient, who has a good
long-term prognosis.

Keywords

Ebstein’s anomaly, congenital heart disease, classification, Accessory pathway; Atrial

arrhythmia, Radiofrequency ablation, Coarctation of the Aorta
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1 INTRODUCCION

La andmala de Ebstein representa menos del 1% (0,3 a 0,6 %) de todas las cardiopatias
congeénitas con una prevalencia mundial de 1 a 5 por cada 200.000 recién nacidos, (Rydzewska
et al., 2020) y de 0,06 en Ecuador, (Paucar et al., 2018) ; forma parte de los defectos congénitos
cardiacos criticos (DCCC) que se pueden tamizar por oximetria de pulso. (Narvey et al., 2017;

Sanchez Lunaet al., 2021)

Se define a la anomalia de Ebstein como una miopatia y malformacién congénita de la
valvula tricuspide caracterizada por un desplazamiento apical de la valva septal y posterior de la
misma que provoca “atrializacion” del ventriculo derecho con una presentacion anatomica,
funcional y clinica muy amplia. (Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019; Jost et al., 2007;

Singh et al., 2022)

No se ha podido comprender por completo los procesos fisiopatologicos que producen
esta patologia, sin embargo, se considera que se produce debido a un error en el proceso
embrionario de “delaminacion” de la valvula tricaspide, (Holst et al., 2019; Jost et al., 2007;
Singh et al., 2022). No existe una etiologia definida, sin embargo, se han identificado factores de
riesgo como exposicion a benzodiazepinas, litio, humo de cigarrillo en el hogar durante el primer
trimestre, (Downing et al., 2019; Jost et al., 2007; Patorno et al., 2017); ademas factores
geneticos relacionados a antecedentes familiares de primera linea de malformaciones cardiacas

congénitas, (Downing et al., 2019; Yuan, 2017).

La presentacion clinica de la Anomalia de Ebstein es muy variable; en el periodo prenatal

se puede encontrar casos muy graves de “hidrops™ fetal, mientras que en el otro extremo algunos
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pacientes son asintomaticos, los sintomas més frecuentes son cianosis, disnea progresiva,
arritmias, insuficiencia cardiaca. Existe una relacion inversamente proporcional entre la
severidad y mortalidad con respecto la edad de diagnostico, (Geerdink & Kapusta, 2014; Jost
etal., 2007; Possner et al., 2020; Singh et al., 2022). La mortalidad perinatal puede ser del 45%,

(Freud et al., 2015).

La anomalia de Ebstein presenta un espectro fenotipico muy variable, desde casos
asintomaticos hasta casos severos en donde la funcion cardiaca esta severamente afectada, los
signos o sintomas no confirman el diagnostico que se realiza por ecografia, misma que
representa el estudio mas importante para el diagndstico y estadificacion de esta patologia, ya sea
prenatal o al nacimiento; actualmente se puede complementar con imagen por resonancia
magnética (IRM) o tomografia computarizada (TC) para seguimiento o planificacion quirdrgica.
El papel de la ecografia en el diagndéstico prenatal de AE cumple un rol fundamental para la

planificacién y manejo de estos pacientes. (Burri & Lange, 2017; Qureshi et al., 2018)

Se ha logrado definir algunos parametros para estadificar la anomalia de Ebstein, estos se
basan en hallazgos ecogréaficos y se relacionan con la severidad y mortalidad de la misma; las
dos mas importantes y aceptadas son la clasificacion anatdmica de Carpentier y la clasificacion
de GOSE, esta Ultima considera parametros de medidas de las diferentes estructuras cardiacas y
se ha demostrado que tiene mayor relacion con la severidad, ademas sus parametros son mas
faciles de replicar. La clasificacion de severidad de la anomalia de Ebstein es un parametro muy
importante para la toma de decisiones terapéuticas a corto y largo plazo. (da Silva et al., 2020;

Neumann et al., 2021; Rutz & Kihn, 2019)
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Su manejo puede representar un reto multidisciplinario e individualizado en los casos
mas complejos en los que se puede requerir una planificacion compleja del momento y lugar del
parto para recibir a un paciente con alta probabilidad de inestabilidad hemodinamica, puede
requerir intervencion quirdrgica durante los primeros dias de vida, mismas que requieren de un
equipo medico experimentado y recursos, ademas, los otros defectos asociados también pueden
ser dificiles de manejar, especialmente los defectos de conduccion que son una de las principales
causas de mortalidad de los pacientes con AE, muchas veces son resistentes al tratamiento

farmacoldgico. (Donofrio, 2018; El-Assaad et al., 2021; Holst et al., 2019; Oxenius et al., 2013)

Existen casos asintomaticos que conocen de su diagnostico de forma accidental, estos
muchas veces solo requieren manejo expectante o poco complejo que dependera del deterioro
progresivo de la funcion cardiaca para convertirse en algo complejo o que requiera de

intervencion quirargica. (Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019; Singh et al., 2022)

Las principales limitaciones del manejo del paciente con AE se presentan durante el
periodo perinatal y neonatal, puesto que hay escasa evidencia asociada a limitaciones bioéticas
de estudios realizados en pacientes pediatricos y a la baja incidencia de esta patologia, por lo que
en varias ocasiones no existen directrices especificas para la toma de decisiones en este tipo de
pacientes con un alto nivel de evidencia como sucede con otras patologias de mayor incidencia y
prevalencia; por esta razon el resultado y pronostico puede depender de la experiencia del equipo
médico, la disponibilidad de recursos y tecnologia .(da Silva et al., 2020; Haas & Schirmer,

2017; Kantor et al., 2013; Sainathan et al., 2020; Vahanian et al., 2022; Vari et al., 2021)

La asociacién de la anomalia de Ebstein con defectos del lado derecho es bien conocida,

no obstante, su asociacion con anomalias del lado izquierdo del corazon generalmente se las
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describe como infrecuentes, (Attenhofer Jost et al., 2005; Mishra et al., 2020)., sin embargo, no
debe ser considerada una patologia exclusiva del lado derecho, (Attenhofer Jost et al., 2005). Los
defectos del arco aortico o de valvula aortica son el inico grupo de anomalias del lado izquierdo
del corazdn en el cual su asociacion con la anomalia de Ebstein es realmente infrecuente, puesto
que la literatura cientifica a nivel mundial solo hace referencia a reportes de casos o series de
casos; tales como la asociacion de la anomalia de Ebstein con coartacion de aorta, (Akyol et al.,
2007; Ebaid et al., 1999; Rajasekhar et al., 2000; Salkar et al., 1996). En Ecuador no existe
registro de anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta, segun la busqueda bibliogréafica

realizada.

Por lo anteriormente expuesto, se puede decir que los estudios de caso a pesar de no ser
una fuente de alto nivel de evidencia, si pueden ser una fuente importante de informacion,
especialmente cuando se trata sobre una enfermedad de baja prevalencia a nivel mundial para la

cual es casi imposible generar evidencia con cohortes amplias y multicentricas.
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2 MARCO TEORICO
2.1 Embriologia del corazon

El sistema cardiovascular es el primer sistema embrionario en desarrollarse y funcionar,
pues cumplird un rol fundamental en cubrir las necesidades nutricionales, de oxigeno del embrion
en constante crecimiento y desarrollo que no pueden ser satisfechos solo por difusion.(K. L. Moore
et al., 2020)

El desarrollo embrionario del sistema cardiovascular es un proceso complejo compuesto
por varios eventos que ocurren muchos de ellos al mismo tiempo bajo complejos mecanismos
moleculares, pero que, en términos simples se los puede resumir en 9 pasos.(Kloesel et al., 2016)

e Formacion de las tres lineas germinales (gastrulacion).

e Formacion de primer y segundo campo cardiaco.

e Formacion de los tubos cardiacos endocéardicos.

e Elongacién, convergencia, fusion, plegamiento y rotacion del tubo cardiaco.
e Formacion y desarrollo del septo (division de camaras cardiacas).

e Formacion y desarrollo del tracto de salida.

e Formacion y desarrollo de valvulas cardiacas.

e Formacion y desarrollo de vascularizacién cardiaca.

e Formacion y desarrollo del sistema de conduccion.

2.1.1 Gastrulacion:
Proceso que se origina en la tercera semana de gestacion, marca el inicio de la
morfogénesis en el cual se forman las tres capas germinativas del embrion (endodermo,

mesodermo, ectodermo), pasando de ser una estructura bilaminar (epiblasto e hipoblasto) a una
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trilaminar, ademas se establece la orientacion axial, figura 1. Inicia con la formacion de la linea
primitiva, esta permite identificar el plano craneocaudal, lado derecho e izquierdo, superficie
dorsal y ventral. A medida que crece la linea primitiva se convertira finalmente en el nodo
primitivo.(K. L. Moore et al., 2020)

Inmediatamente a la aparicion de la linea primitiva, las células profundas del epiblasto
migran hacia hipoblasto provocando su desplazamiento para formar asi el endodermo
embrionario, aquellas células del epiblasto que no migraron dan origen al ectodermo; el espacio
y células que quedan entre el ectodermo y el endodermo se denomina mesoblasto que es el
mesodermo indiferenciado (31).La mayoria de los componentes cardiacos se derivaran del
mesodermo, especificamente de la esplacnopleura que es uno de los dos componentes de esta

capa .(Kloesel et al., 2016; K. L. Moore et al., 2020)
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Figura 1: Gastrulacion y formacion de la linea media
Los miocardiocitos se originan a partir de precursores mesodermicos ( rojo y verde ).
El tubo cardiaco se fusiona mientras se desplaza en sentido ventral y hacia la linea media por el

plegado del tubo digestivo (azul). Adaptado de Avery. Enfermedades del recién nacido. (p 729),



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 28

por Ellen Dees y H. Scott Baldwin,2019, Elsevier. Disponible en

https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9788491133889000507

2.1.2 Formacion de primer y segundo campo cardiogénico:

Se forman a partir de células cardiacas precursoras pluripotenciales; en el caso del primer
campo cardiogénico se ha observado que se origina de células provenientes de la linea primitiva
del epiblasto que proporcionan el primer andamiaje al formar el miocardio ventricular y
miocardio del infundibulo de salida, pero existe una segunda migracion de células cardiacas
precursoras procedentes del mesodermo faringeo que conforman el segundo campo cardiogéenico
el cual es fundamental para el proceso de elongacion del tubo cardiaco .(Kloesel et al., 2016; K.

L. Moore et al., 2020)

2.1.3 Formacion, fusion, plegamiento y rotacion de tubos cardiacos:

Los tubos cardiacos se forman a partir de las células cardiacas precursoras derivados del
primer y segundo campo cardiogénico, a medida que estos se vayan elongando poco a poco iran
convergiendo hasta fusionarse en un solo tubo cardiaco revestido internamente por endocardio y
externamente por pericardio, ambas estructuras estan separados por tejido conjuntivo
denominado gelatina cardiaca; (Kloesel et al., 2016; Mathew & Bordoni, 2022; K. L. Moore
et al., 2020) .

La fusion de ambos tubos cardiacos se da en direccion céfalo caudal, figura 2 ;. Mientras
el feto se va plegando, el tubo cardiaco también, en consecuencia, entre los dias 23 y 28 el tubo
cardiaco adopta una disposicion de plegamiento figura 3; en este punto se pueden diferenciar
estructuras como el tronco arterioso, bulbo cardiaco, ventriculos primitivos, auriculas primitivas,

figura 4 . El coraz6n comienza a latir a los 22-23 dias debido al movimiento de flujo en el tracto
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de salida y el canal atrioventricular, este proceso alinea mejor a las estructuras, proceso

denominado: convergencia.(Kloesel et al., 2016; Mathew & Bordoni, 2022; K. L. Moore et al.,

2020)
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Figura 2: Fusion del tubo cariaco

Nota. * Imagen en inglés tomado de libro original. A- C, muestran una perspectiva
ventral del corazén (22-35 dias) en la cual los tubos cardiacos se aproximan paulatinamente

hacia la linea media hasta fusionarse, formando asi un corazon tubular. D — C, muestran el
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arqueamiento del corazon. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 290). Por Moore, K.

2016. Elsevier.

(5&¢¢

Figura 3: Plegamiento y rotacion del tubo cardiaco
Adaptado de Schleich, J. M., Abdulla, T., Summers, R., & Houyel, L. (2013). An
overview of cardiac morphogenesis. Archives of cardiovascular diseases, 106(11), 612—-623.

https://doi.org/10.1016/j.acvd.2013.07.001
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Figura 4: Corte sagital de corazon de 24 dias.
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Nota. *Imagen en inglés tomado del libro original. Las flechas indican la direccién de
flujo, se puede ver que se ha dividido en ventriculo y auriculo primitivo gracias a la gelatina

cardiaca. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 290). Por Moore, K. 2016. Elsevier

2.1.4 Formacion y desarrollo del septo (division de las cAmaras cardiacas)

Proceso que inicia a mediados de la cuarta semana y finaliza a término de la octava
semana, el mismo que marca la divisién auriculoventricular (AV), auriculo y ventriculo, asi
como infundibulos; (K. L. Moore et al., 2020). Estos procesos se describen por separado, pero
ocurren casi de manera simultanea.

Canal auriculoventricular (AV): Se forma a partir de los cojinetes endocardicos AV los
mismos que se forman a finales de la cuarta semana a partir de la gelatina cardiaca, células
mesenqguimales que derivan del endocardio y células de la cresta neural. Se produce una invasion
de celulas mesenquimatosas en el cojinete endocéardico lo cual provoca que estos proliferen y se
acerquen entre si hasta fusionarse, figura 5; esto marca la division AV, formacién de ventriculo
y auricula primitiva.(Kloesel et al., 2016; K. L. Moore et al., 2020)

Los cojinetes endocardicos AV contribuyen en la formacion de las valvulas y tabiques
membranosos del corazdn gracias a sefiales de induccion procedentes del miocardio AV que
producen una transformacion epitelio-mesenquimatosa sobre los cojinetes.(K. L. Moore et al.,

2020)
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Figura 5:Proceso de fusion de cojinetes endocardios para division de canal auriculo
ventricular

Nota. *Imagen en inglés tomado del libro original .A-C, corazdn en corte sagital que
indica la fusidn progresiva de los cojinetes endocardicos; D corte coronal con fusion completa,
se evidencia division AV. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 293). Por Moore, K.
2016. Elsevier

2.1.4.1  Divisién de la auricula primitiva:

Proceso dividido en dos etapas con la formacion de dos tabiques: septum primum y septum
secundum que consecuentemente se fusionaran al final del proceso, mismo gue inicia a mediados
de la cuarta semana.(K. L. Moore et al., 2020)

Comienza con una proliferacion celular desde el techo de la auricula derecha hacia los

cojinetes endocardicos en la linea media que da origen al septum primum, figura6 B, 7 Ay B;
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este divide a la auricula en derecha e izquierda parcialmente; en consecuencia, se forma un
espacio libre entre el extremo inferior del septum primum y el cojinete endocardico denominado
foramen primum que conecta ambos ventriculos, permitiendo el paso de sangre oxigenada del
auriculo derecho a izquierdo; este espacio se cerrara progresivamente hasta que se produzca la
fusion del septum primum con el cojinete endocéardico, simultdneamente se produce un proceso
apoptatico del septum primum en su zona media que dan origen a un nuevo espacio que
mantiene la conexion de ambos lados de las auriculas al que se denomina foramen secundum,

figura6 C; 7 Cy D. (Kloesel et al., 2016; K. L. Moore et al., 2020)
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Figura 6: Formacion de septum primum, foramen primum y foramen secundum.
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Nota. *Imagen en ingles tomado del libro original .Adaptado de Embriologia Clinica

10ma ed. (p 295). Por Moore, K. 2016. Elsevier.
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Nota.*Imagen en ingles tomado del libro original. Las imagenes de la A-D corresponden
a un corte sagital del corazon, mientras que las imagenes de A1-D1 a un corte coronal. Las
flechas representan la direccion de flujo; flechas color azul representan sangre poco oxigenada,
flechas en color rojo sangre oxigenada; A — A1, muestran proceso apoptotico del septum

primum. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 296). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

Posteriormente a la formacion del foramen secundum, en la quinta y sexta semana
aparece un pliegue muscular en la region ventrocaudal muscular de la auricula derecha junto al
septum primum, esta estructura se denomina septum secundum e ir& cubriendo progresivamente
al foramen secundum, de esta forma se ird acercando al septum primum que qued6 fusionado al
cojinete endocardico; esto fabrica un espacio entre estas dos estructuras a las que se denomina
agujero oval. (K. L. Moore et al., 2020)

Finalmente, el septum secundum contacta con el septum primum de tal forma que esta
ultima estructura funciona a manera de valvula unidireccional que permite el cierre y apertura del
foramen oval, manteniendo asi la conexién derecha-izquierda de las auriculas. Ver figura 8.
(Mathew & Bordoni, 2022; K. L. Moore et al., 2020)

Al nacimiento, el agujero oval sufre un cierre fisiol6gico por el cambio de circulacion
fetal a neonatal y definitiva, cuando esto sucede se denomina foramen oval (Mathew & Bordoni,

2022; K. L. Moore et al., 2020); el proceso se explica con mayor detalle mas adelante.
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Figura 8: Formacion de septum secundum, foramen y valvula oval.
Nota.*Imagen en ingles tomado del libro original. Adaptado de Embriologia Clinica

10ma ed. (p 297). Por Moore, K. 2016. Elsevier.
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2.1.4.2  Cambios en el seno venoso

El seno venoso inicialmente cuenta con dos cuernos simétricos y su apertura se localiza
en la linea media de la auricula primitiva. Simultaneo al proceso de divisién de la auricula, el
cuerno derecho ira aumentando de tamafio debido a los cortocircuitos derecha-izquierda de la
sangre, paulatinamente el orificio del seno venoso se desplaza hacia la auricula derecha, ademas
el cuerno derecho recibe sangre de la cabeza y cuello por la vena cava superior, asi como sangre
de la region caudal del cuerpo y placenta por la vena cava inferior.(K. L. Moore et al., 2020)

El cuerno derecho se incorpora en la auricula derecha formando asi la porcion lisa de la
misma a la que se denomina: seno venoso de la auricula derecha, mientras que el cuerno
izquierdo da origen al seno coronario. El &rea de la auricula derecha que no se incorpora al seno
venoso tiene una disposicién trabeculada y se separa del area lisa internamente por la cresta
terminal y externamente por el surco terminal. Ver figura 9.(K. L. Moore et al., 2020)

En cuanto al origen de la porcién lisa de la auricula izquierda, se produce por la
integracion de la vena pulmonar primitiva, figura 10, de tal manera que esta junto a sus ramas
quedan completamente incorporadas dando como resultado la formacion de cuatro venas

pulmonares. (K. L. Moore et al., 2020)
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Figura 9. Cambios en el seno venoso.
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Nota. *Imagen en ingles tomado del libro original. Adaptado de Embriologia Clinica

10ma ed. (p 299). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

Pulmonary veins

Primordial pulmonary vein Part of left atrium formed from

absorbed primordial pulmonary
vein tissue

Primordial left atrium

Primordial left atrium

Right and left pulmonary veins Entrance of four pulmonary veins

Smooth-walled part of left atrium

Primordial left atrium
Left auricle

Figura 10: Incorporacion de la vena pulmonar primitiva.
Nota. *Imagen en ingles tomado del libro original. Adaptado de Embriologia Clinica

10ma ed. (p 300). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

2.1.4.3  Division del ventriculo primitivo:
Comienza en la quinta semana con la formacion de un tabique muscular derivado de los
miocitos del ventriculo derecho e izquierdo en la linea media, este crece desde el suelo del

ventriculo cercano al vértice inferior hacia el extremo superior al cual se aproxima, pero no se
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fusiona con el cojinete endocardico; esta estructura toma el nombre de tabique muscular
interventricular. Ver figura 11.(Mathew & Bordoni, 2022; K. L. Moore et al., 2020)

El tabique muscular interventricular termina su formacion en la séptima semana, al no
fusionarse con el cojinete endocardico queda un espacio denominado agujero interventricular
que permite el paso de sangre oxigenada del lado derecho al izquierdo, este agujero se cerrara
progresivamente hacia finales de la séptima semana gracias a la fusion de las crestas bulbares
con el cojinete endocéardico; dando origen a la porcion membranosa del tabique interventricular.
Ver figura 11.(Kloesel et al., 2016; K. L. Moore et al., 2020)

El flujo de sangre en los ventriculos provoca fenestraciones que daran origen a la forma
trabeculada de los masculos papilares que se conectaran a las valvulas aorticas y pulmonares

gracias a las cuerdas tendinosas.(K. L. Moore et al., 2020)
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Orifice of inferior

vena cava Right and left

atrioventricular
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foramen

A Interventricular

septum " Nlnterventricular
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Figura 11: Division del ventriculo primitivo (tabique muscular).

Nota. *Imagen en ingles tomado del libro original. Adaptado de Embriologia Clinica

10ma ed. (p 301). Por Moore, K. 2016. Elsevier.
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2.1.5 Division del bulbo cardiaco y tronco arterioso:

Proceso paulatino que inicia en la quinta semana con la migracién de células de la cresta
neural desde la faringe primitiva y arcos faringeos hacia el bulbo cardiaco y el tronco arterioso,
finaliza en la séptima semana .Las células provenientes de la cresta neural se van multiplicando,
formando asi una cresta bulbar y troncal que crece hasta fusionarse entre si y también con el
tabique muscular interventricular, en consecuencia, se genera una division en dos canales
arteriales: aorta ascendente y tronco pulmonar, figura 12; (Mathew & Bordoni, 2022). Paralelo a
este proceso también se produce una rotacion en espiral de 180° provocando que el tronco
pulmonar gire alrededor de la aorta, este proceso marca el desarrollo del tracto de salida del

corazon, figura 12. (Kloesel et al., 2016; K. L. Moore et al., 2020)

Pharyngeal arch

arteries .
Atrium
Sinus venosus
Trung:us Pulmonary trunk
arteriosus Conus
arteriosus Bulbar ridge
Bulbus

cordis Atrioventricular canal

Aortic vestibule

Laftvititficle Interventricular foramen

Primordial interventricular
septum
A B Interventricular groove

Interventricular septum

Figura 12: Division de bulbo cardiaco y tronco arterioso (figura continua en siguiente

pagina)
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Figura 12: Division del bulbo cardiaco y tronco arterioso.

Nota. *Imagen en ingles tomado del libro original. A, muestra un corte sagital de un
corazon primitivo de 5 semanas; B, muestra un corte coronal de un corazén de 6 semanas cuando
el bulbo se ha incorporado correctamente en los ventriculos para transformarse en el cono
arterioso del ventriculo derecho que daré origen al tronco pulmonar y al vestibulo aértico en el
ventriculo izquierdo; C-E, muestran el cierre del tabique membranoso del ventriculo y division
final del tronco arterioso, dejando al final dos grandes vasos independientes, aorta y arteria
pulmonar, su disposicion se produce por una rotacién en sentido contrario a las manecillas del

reloj. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 301). Por Moore, K. 2016. Elsevier.
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2.1.6 Formacion del tracto de salida:

Esta determinado por la division y rotacién en espiral del bulbo cardiaco y tronco
arterioso que define a los dos canales arteriales de salida: aorta ascendente y tronco pulmonar,
ademas de la formacidn de sus respectivas valvulas de lo cual se habla mas adelante.(Kloesel
et al., 2016). Las celulas de la cresta neural migran hacia los orificios de salida adrtico y
pulmonar que contribuyen a la formacion de sus respectivas valvulas semilunares.(Azuero-

Garcia et al., 2020)

2.1.7 Formacion y desarrollo de valvulas cardiacas:

Las valvulas auriculoventriculares y semilunares son estructuras dinamicas que permiten
un flujo unidireccional sincronizado, estas estructuras se forman a partir de prolongaciones del
tejido mesenquimatico subendocardico-gelatina cardiaca gracias a un proceso dinamico y
complejo en donde se ven involucradas fuerzas mecanicas y un mecanismo molecular
ordenado.(Azuero-Garcia et al., 2020)

Se debe aclarar que las valvulas auriculoventriculares se forman exclusivamente a partir
de la gelatina cardiaca, mientras que las valvulas semilunares tienen ademas la participacion de
las células de la cresta neural derivados del cuarto y sexto arco braquial.(Azuero-Garcia et al.,
2020)

El desarrollo de las valvulas auriculoventriculares y semilunares tienen lugar en la cuarta
semana con la formacion y fusion de los cojinetes endocéardicos durante la
compartimentalizacién de las cAmaras cardiacas; estas estructuras se transformaran en células
mesenquimales recubiertas por endocardio; se ubican alrededor de los canales AV y del tracto de

salida (Azuero-Garcia et al., 2020; Tandon et al., 2019).
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Una vez producida la fusion de los cojinetes endocardicos, estos comienzan a proliferar
de manera concéntrica formando asi repliegues que funcionan a manera de valvulas primitivas
que poco a poco se iran perfeccionando gracias a que se produce una mayor migracion e invasion
de células endocardicas en los cojinetes que se transformaran en células mesenquimales, estas
altimas proliferan provocando un aumento significativo en el tamafio de estos pliegues que
paulatinamente se van sometiendo a un mayor estrés por el flujo turbulento que se va
produciendo debido al plegamiento y rotacion del tubo cardiaco, asi como también por el flujo
retrogrado que se produce en los ventriculos y en el tracto de salida, el cual las valvulas deberan
evitar al final de su desarrollo, estas fuerzas inducen a un proceso de delaminacién (separacion)
de las valvulas AV que progresivamente se iran separando del miocardio ventricular quedando
unido a este por las cuerdas tendinosas conectadas a los muasculos papilares al final de su
desarrollo, la trabeculacion del miocardio ventricular se produce también por esta fuerza
mecanica. Ver figura 13. (Kloesel et al., 2016; Lindsey & Butcher, 2011; Tandon et al., 2019)

Adicional a la delaminacién, se evidencia un proceso de remodelacion valvular que se da
por muerte celular programada (apoptosis) y metaloproteinasas que provocan una excavacion y
adelgazamiento dando asi su forma y funcion final. Las valvulas semilunares también sufren un
proceso de delaminacion, sin embargo, es predominante el proceso de excavacion que es
inducido por el flujo retrogrado en el tracto de salida.(Tandon et al., 2019) .Ver figura 13.

Al final las valvulas AV permiten el paso de sangre de la auricula al ventriculo e impide
el flujo retrogrado gracias a la resistencia que ejercen las cuerdas tendinosas y los musculos
papilares durante la contraccion ventricular, las valvulas semilunares permiten el paso de sangre
por el tracto de salida y se cierran por presion del flujo retrogrado impidiéndolo al ser lo

suficientemente resistentes.(Azuero-Garcia et al., 2020; Tandon et al., 2019)
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Figura 13: Esquema de morfogénesis de las valvulas cardiacas.

Las celulas de color celeste corresponden a celulas endocardicas que han migrado hacia
la gelatina cardiaca, estas se transforman en celulas mesenquimales representadas por celulas de
color verde en la imagen. La figura superior corresponde a la valvula AV, esta esta se separa del
miocardio por delaminacion y queda sujeta por medio de las cuerdas tendinosas; la figura
inferior corresponde a la valvula semilunar, esta no se sujeta a ninguna estructura adicional y se
cierra con el flujo retrogrado de la aorta. Obtenido de Lindsey, S.E., & Butcher, J.T. (2011). The
cycle of form and function in cardiac valvulogenesis. Global Cardiology Science and Practice,
2011, 10. Disponible en:

https://www.gscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=166846

5292&id=id&accname=quest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2



https://www.qscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=1668465292&id=id&accname=guest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2
https://www.qscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=1668465292&id=id&accname=guest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2
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2.1.7.1  Proceso molecular de valvulogénesis.

Es importante mencionar el mecanismo molecular por el cual se produce la
valvulogénesis ya que permite profundizar méas en la comprension de este proceso fisiologico, asi
como también comprender el porqué de algunos procesos fisiopatoldgicos congénitos de las
valvulas, puesto que algunas mutaciones de estos genes se han relacionado con anomalia de
Ebstein. A continuacion, se detalla el proceso molecular de la valvulogénesis, este se resume en
lafigura 14y 15.

Se han identificado rutas de sefializacion implicados en este proceso como el VEGF
(factor de crecimiento endotelial), NAFATc1 (factor nuclear de activacién de linfocitos), Notch
(receptor regulador de senales extracelulares), Wnt / B-catenina (via de sefializacion celular
implicada en el desarrollo embrionario), BMP (proteina 6sea morfogénica) / TGF- (factor
transformante de fibroblastos beta), ErbB (receptor del factor de crecimiento epidérmico) y NF1
(neurofibromina 1). Estas sefiales interacttan de manera ordenada para generar un proceso de:
induccién celular, proliferacion, delaminacion, migracion y diferenciacion; estos procesos son

fundamentales durante la valvulogénesis. (Azuero-Garcia et al., 2020)

El primer paso se produce cuando el &cido hialurénico, principal componente de la
gelatina cardiaca activa al ErbB2 y ErbB3 en el endocardio adyacente a la gelatina cardiaca que
desencadena la activacion de las sefiales para la transformacion epitelio-mesenquimatosa que se
especifica mas adelante; en consecuencia a esta activacion, los miocardiocitos activados pierden
su adhesion célula-célula (por perdida de cadherina-E y desmosomas) que le permite migrar e

invadir a los cojinetes endocéardicos. Estas células proliferaran y se transformaran en células
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mesenguimales en los cojinetes endocardicos que daran origen a las valvulas cardiacas.(Tandon
etal., 2019)

Secundario a la activacion de sefiales para la transformacion epitelio-mesenquimatosa, el
miocardio, endocardio y en algunos casos las células epiteliales de los cojinetes endocardicos
expresan moléculas sefializadoras que se unen a receptores especificos de membrana en el
endocardio y células epiteliales, estas actuaran como inductores y potencializadores de la
transformacion epitelio-mesenquimatosa activada previamente por la gelatina cardiaca. Las
moléculas son: VEGF, BMP, TGF-B, Notch-1.(Azuero-Garcia et al., 2020; Tandon et al., 2019)

El VEGF es quizé el principal agente regulador de la transformacion
epiteliomesenquimatosa (TEM) ya que su concentracion tiene efecto activador o desactivador de
este proceso, siendo asi que cuando este se encuentra en niveles basales induce a la
transformacion EM, mientras que su concentracion elevada inhibe y finaliza la transformacién
EM. Las células del miocardio y del endocardio expresan el VEGF, este se une a sus receptores
VEGF-R1/fltl, VEGF-R2/KDR y neuropilin-1 que se expresan exclusivamente en las células
endoteliales que invaden el cojinete endocéardico, inducen de manera directa a la transformacion
de estas células a células mesenquimales, ademas al ser parte de la familia de los factores de
crecimiento, el VEGF actla directamente en la proliferacion de estas células epiteliales que al
transformarse también aumentaran la poblacién de células mesenquimales. Una vez producida
suficiente cantidad de VEGF, esta alta concentracion activa a la calcineurina fosfatasa
calciodependiente que a su vez activa al factor de transcripcion NAFTc, este Gltimo ejerce un
retrocontrol negativo sobre la expresion del VEGF inhibiendo asi su expresion en el endocardio
y miocardio, regulando de esta manera la diferenciacion y proliferacién celular mesenquimatosa.

(Tandon et al., 2019).Ver figura 15.
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La union del TGF-$ y BMP a su receptor que interactiia con las proteinas Samad2/3 y
Smad1/5/8 respectivamente, provoca fosforilacion y activacion de estas. EI Smad2/3 activado
induce a la expresion del factor de transcripcion Snail/Slug que provoca el aumento de
marcadores mesenguimales (a-SMA, PDGFR vy fibronectina) y disminucion de marcadores
endoteliales (cadherina-E, PECAML1, Tie, Tek) que en consecuencia provocan la transformacion
epitelio-mesenquimatosa. EI Smad1/5/8 tiene el mismo efecto activando el Perositin y también
de manera directa. Algunos estudios demuestran sinergia entre TGF-f3 y BMP en el proceso de
transformacion epitelio-mesenquima. Como consideracion extra, el TGF-p tiene un efecto
activador de migracion de las células endocardicas hacia el cojinete endocérdico, esta propiedad
también la tiene el Erb mencionado anteriormente (Tandon et al., 2019). Ver figura 15.

Las proteinas transmembrana Notch 1,2,4 que se expresan en las células endoteliales de
alrededor del canal AV vy tracto de salida, también cumplen un papel importante en la
transformacion epitelio-mesénquima y en la delaminacion celular, este tltimo proceso se explica
mas adelante. Cuando los ligandos Jagl1/2 y D114 se unen al Notch, este se activa liberando su
porcion intracelular que se transloca hacia el interior del ndcleo en donde modifica la expresion de
ciertos genes, esto provoca un aumento de expresion del TGF-B que como ya se menciond
anteriormente, aumenta la expresion del factor de transcripcion Snail/Slug aumentando la
concentracion de marcadores mesenquimales y disminuyendo la de marcadores epiteliales, aunque
se ha demostrado que el Notch puede interactuar de manera directa con el factor de transcripcién
Snail/Slug provocando el mismo efecto mencionado anteriormente, independientemente de la

concentracion del TGF-B. (Tandon et al., 2019). Ver figura 15.
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Se ha demostrado que errores en el Notch 1 alteran de manera negativa la concentracion
de TGF-B y las células endocardicas pueden no perder sus uniones intercelulares impidiendo la
migracion de células endocéardicas hacia los cojinetes, en consecuencia, la transformacion epitelio-

mesénguima también se vera afectada (Azuero-Garcia et al., 2020; Tandon et al., 2019).

Early | Mid l Late

-

kif2

Figura 14: Esquema anatomico de proceso molecular de valvulogénesis AV
(transformacion, proliferacion).

Nota. *Se resumen la expresion y ubicacion de los factores de sefializacion implicados
en la formacion de la valvula AV. El flujo unidireccional desde la auricula hacia el ventriculo
(flecha negra), estimula la expresion del TGF-By ET-; el flujo retrogrado desde el ventriculo
(flecha ploma), estimula la expresion de VEGF, NOS-3, kIf-2, BMP-2. Todos estos factores
trabajan sistematicamente para provocar migracion celular, transformacion mesenquimatosa,
proliferacion y delaminacion (separacién) de las valvulas AV, siendo influenciados por fuerzas

mecéanicas. Obtenido de Lindsey, S.E., & Butcher, J.T. (2011). The cycle of form and function in
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cardiac valvulogenesis. Global Cardiology Science and Practice, 2011, 10. Disponible en:

https://www.gscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=166846

5292&id=id&acchame=quest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2
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Figura 15: Esquema anatémico de proceso molecular de valvulogénesis AV.
Obtenido de: Tandon, I., Lam, N.T., Balachandran, K. (2018). Mechanical Mediation of
Signaling Pathways in Heart VValve Development and Disease. In: Sacks, M., Liao, J. (eds)

Advances in Heart VValve Biomechanics. Springer, Cham. https://doi.org/10.1007/978-3-030-

01993-8_10


https://www.qscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=1668465292&id=id&accname=guest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2
https://www.qscience.com/docserver/fulltext/ahcsps/2011/2/ahcsps.2011.10.pdf?expires=1668465292&id=id&accname=guest&checksum=47AF153E4839944CDA9DB1A311B833E2
https://doi.org/10.1007/978-3-030-01993-8_10
https://doi.org/10.1007/978-3-030-01993-8_10
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La delaminacion es otro de los procesos fundamentales de la valvulogénesis, pues se la
puede definir como la capacidad que adquiere una célula de separarse de otra al perder las
uniones moleculares que la fijaban previamente. Este proceso es fundamental para que las
células endocardicas se puedan separar y migrar libremente hacia los cojinetes endocardicos, de
otro modo no se produciria una invasion y diferenciacion celular suficiente para el desarrollo y
maduracion de la valvula, ademas en el caso de las valvulas AV este proceso permite la
separacion paulatina de las valvulas del miocardio ventricular hasta ser estructuras
independientes y dindmicas ligadas anatomica y funcionalmente a los musculos papilares por
medio de las cuerdas tendinosas.(Lindsey & Butcher, 2011; Tandon et al., 2019)

Para comprender el mecanismo molecular de la delaminacion, figura 16, debemos
recordar lo anteriormente expuesto acerca del efecto negativo del TGF-f y Notch-1 sobre los
marcadores epiteliales, uno de ellos es la cadherina-E, pues es una parte fundamental del
desmosoma que se une con su par de otra célula, sujeta a una placa de fijacién que a su vez esta
sujeta intracelularmente por un citoesqueleto filamentoso de queratina, en consecuencia la
perdida de la cadherina-E bloquea la capacidad del desmosoma de mantener a la célula fijada a
su par, por lo tanto el efecto estructural del TGF-B y Notch-1 sobre las células endocardicas y
epiteliales es la liberacidn de las mismas por efecto de la perdida de sus uniones moleculares.

(Lindsey & Butcher, 2011; Tandon et al., 2019)
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Cadherina-E
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Mecanismo molecular de delaminacion Delaminacion patologica

Figura 16: Esquema de proceso molecular de delaminacion celular.

Autor: David Miniguano.

Finalmente, las células mesenquimales diferenciadas ubicadas en los cojinetes
endocérdicos alrededor de los orificios AV y de salida adrtico y pulmonar proliferan a manera de
tumefacciones que a su vez son remodeladas por metaloproteinasas que en consecuencia
provocan un proceso de excavacion, adelgazamiento y crecimiento de estas valvulas primitivas
inicialmente ricas en &cido hialurénico, pero luego estan constituidas por elastina, coldgenoy
proteoglicanos. Las valvulas se organizan asi en tres capas a la semana 36 de gestacion siendo

esta su conformacion final, figura 17.(Azuero-Garcia et al., 2020)
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e Capa fibrosa: Rica en colageno tipo | y 111 que brinda resistencia para soportar el
movimiento de extension y retroceso.
e Capa esponjosa: Orientada hacia las zonas arteriales y atriales, rica el
proteoglicanos y colageno que resiste a la compresion.
e Capa ventricular: Orientado hacia los ventriculos rica en colédgeno 1 y 1lI
Cada valvula tiene particularidades anatomicas e histoldgicas ya que cumpliran funciones

diferentes y estaran expuestas a condiciones particulares como de presion y velocidad de flujo.

Endotelio valvular cardiaco

Fibrosa (en su mayoria,

4
% ' 3 o ” células valvulares intersticiales
‘F &5 ‘\ l/ ! \ y fibras de colageno)
0 4 i i 2 } Esponjosa (en su mayoria,
- e proteoglucanos)
f } Ventricular (en su mayoria,
capas de elastina)
e o " - « Endotelio
I i TV e S valvular cardiaco

Figura 17: Capas de las valvulas (esquema general).

Primera figura representa corte histolégico de valvula semilunar madura; f, capa fibrosa;
e, capa esponjosa; v capa ventricular. Figura de la derecha representa una ilustracion de las capas
de la valvula. Adaptado de Avery. Enfermedades del recién nacido. (p 734), por Ellen Dees y H.
Scott Baldwin,2019, Elsevier. Disponible en

https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9788491133889000507

2.1.8 Particularidades de la anatomia de cada valvula cardiaca:
La valvula tricispide se ubica en el orificio AV derecho, figura 18,19, 20 y 21, se deriva
del cojinete endocérdico derecho y dorso-caudal, asi como también de la cresta dextrodorsal del

cono. Consta de tres valvulas: anterior (la méas grande), posterior o inferior (la més pequefia) y


https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/search/Dees%20Ellen/%7B%22type%22:%22author%22%7D
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9788491133889000507
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septal; podria existir una cuarta valvula si la valvula posterior se divide en dos. El grosor de estas
valvulas es menor en comparacion a la valvula tricispide. (Azuero-Garcia et al., 2020)

La valvula mitral se ubica en el orificio AV izquierdo, figura 18,19, 20 y 21,22 (es mas
estrecho en comparacion al orificio AV derecho), se deriva del cojinete endocéardico lateral
izquierdo, dorso-caudal y ventrocefalica. Consta de dos valvulas: septal o aortica ya que se
comunica con la raiz aortica (es la méas grande), posterior o mural (puede dividirse en

posteromedial y anterolateral). (Azuero-Garcia et al., 2020)
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Figura 18: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (diéstole).
Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:

Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p 243). Por Frank, H; Netter MD. 2023.
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Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049
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Figura 19: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (sistole).
Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:
Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p243). Por Frank, H; Netter MD. 2023.

Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049
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Figura 20: Anatomia de las valvulas AV y semilunares (corte sagital).

Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:

Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p243). Por Frank, H; Netter MD. 2023.
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Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049

La valvula aortica se ubica en el orificio de salida izquierda como raiz de la aorta
ascendente figura 18,19, 20 y 23, consta de un anillo bien definido y tres cuspides: valvula
semilunar derecha (coronaria), semilunar izquierda (coronaria) y semilunar posterior (no
coronaria).(Azuero-Garcia et al., 2020)

La valvula pulmonar se ubica en el orificio de salida derecho como raiz de la arteria
pulmonar que consta de tres cuspides adheridas a un anillo fibroso poco definido que son: valva
semilunar anterior, semilunar derecha, semilunar izquierda; tiene la misma configuracion que las

valvulas aorticas .(Azuero-Garcia et al., 2020). Figura 18, 19y 20.
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Figura 21: Anatomia de las AV tricuspide.
Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:

Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p244). Por Frank, H; Netter MD. 2023.
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Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049
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Figura 22: Anatomia de las AV mitral.
Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:
Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p244). Por Frank, H; Netter MD. 2023.

Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049
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Figura 23: Anatomia de las valvulas semilunares.
Nota. * Imagen con palabras en inglés. Adaptado de Netter Atlas of Human Anatomy:
Classic Regional Anatomy Approach, Eighth Edition. (p244). Por Frank, H; Netter MD. 2023.

Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780323680424000049

2.1.9 Formacion de aorta.

Para comprender la formacion de la aorta, primero debemos partir del concepto béasico
anatomofuncional de esta estructura, comenzando con que esta es una estructura vascular de gran
tamafio encargada de llevar sangre rica en oxigeno desde el ventriculo izquierdo hacia la
circulacion sistémica; presenta un largo recorrido dividido en aorta ascendente que nace desde el
VI, arco o cayado adrtico que da origen a la arteria braquiocefalica, carétida comin izquierda y
arteria subclavia izquierda; posteriormente, continua con la aorta descendente que recorre térax y
abdomen hasta dividirse en iliaca comun derecha e izquierda. (Shahoud et al., 2022). Ver Figura

24,


https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780323680424000049
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Figura 24: Anatomia de aorta.
Adaptado de: Shahoud JS, Miao JH, Bolla SR. Anatomy, Thorax, Heart Aorta. [Updated
2022 Jul 25]. In: StatPearls.Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2022 Jan-. Disponible

en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK538140/

Las ramas arteriales derivadas de la aorta se encargaran de irrigar sistémicamente a los
aparatos y sistemas del cuerpo humano; en este apartado no se hace énfasis en la anatomia de
estas estructuras. (K. L. Moore et al., 2020)

Como se expone anteriormente, la aorta esta anatomicamente conformada por varias
secciones, esto tiene una explicacion embrioldgica, pues durante su desarrollo se fue
conformando por varias estructuras como el saco aretico, aorta dorsal derecha e izquierda,
arterias del tercer a sexto arco faringeo (figura 25, 26). A continuacién, se expone con mayor
detalle la forma en que estas estructuras conforman a la aorta durante su desarrollo embrionario.

(K. L. Moore et al., 2020)
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La aorta se forma entre la semana 3 y 8. Comienza con la formacion del saco adrtico y la
aorta dorsal que a su vez se divide en derecha e izquierda, estas estructuras derivan de los
angioblastos de la mesénquima embrionaria. (K. L. Moore et al., 2020). Ver figura 25.

Durante la cuarta semana, se comienzan a desarrollar vasos que irrigan a los arcos
faringeos, en concreto son 6, sin embargo, el primero y el segundo degeneran cuando aparecen
los otros pares, dando origen a las arterias maxilares y arterias del estribo correspondientemente.
La aparicion de las arterias de los arcos faringeos marca la conexién entre el saco aortico y la

aorta dorsal. (K. L. Moore et al., 2020). Ver figura 25.
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3rd, 4th, and 6th pharyngeal arch arteries
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Figura 25: formacion de aorta.
Nota. * A, lado izquierdo de embrion de 26 dias. B, arterias de los arcos faringeos del

lado izquierdo (primer a tercer par). C, embrion de 37 dias con aorta dorsal Unica y degeneracion
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de arterias de primer y segundo arco faringeo. Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p

318). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

Las arterias que irrigan desde el tercer arco hasta el sexto arco faringeo contribuyen en la

conformacion de la aorta y de sus ramas inmediatas.(K. L. Moore et al., 2020)

e Tercer par de arterias de los arcos faringeos: Su porcion proximal dara origen a
las cardtidas comunes; mientras que las partes distales conforman a las carotidas
internas. Ver figura 26 A-B.

e Cuarto par de arteria de los arcos faringeos: Su rama izquierda formara parte del
cayado de la aorta; su rama derecha se convierte en la porcion proximal de la
arteria subclavia derecha, esta Gltima estructura en su region distal se formara a
partir de la aorta dorsal derecha. Ver figura 26 C.

e Laarteria dorsal izquierda dara origen a la aorta descendente. Ver figura 26 C.

e Laarteria subclavia derecha particularmente no se deriva de ninguna de estas
estructuras mencionadas, pues lo hace de la séptima arteria inter segmentaria
derecha.

e Quinto par de arterias de los arcos faringeos: Dan origen a vasos rudimentarios en
el 50% de las veces, el otro 50% de los casos las arterias no dan origen a ningun
vaso.

e Sexto par de arterias de los arcos faringeos: En su region proximal conforma parte
de la arteria pulmonar y su porcion distal da origen al conducto arterioso. Ver

figura 26 C-D.
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Figura 26: formacion de aorta y derivados de arterias de arcos faringeos.

Adaptado de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 319). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

En conclusion, la aorta se formara en su region proximal del tronco arterioso, saco adrtico
y cuarto arco faringeo, mientras que su porcidn distal se forma a partir de la aorta dorsal

izquierda.
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2.2 Circulacion fetal y circulacion neonatal transicional:

El disefio de la circulacion fetal es un sistema bioldgico eficiente, puesto que permite
irrigar y perfundir con sangre oxigenada al feto y a la placenta desde la circulacion materna por
medio de las dos venas umbilicales, ademas permite la eliminacion de sangre poco oxigenada
hacia la circulacion materna por medio de la arteria umbilical, puesto que los pulmones
fisiol6gicamente no realizaran intercambio de gases hasta su adecuada madurez con la primera
respiracion. (Sanapo et al., 2016). Ver figura 27.

La circulacion fetal cuenta con algunas conexiones intracardiacas y extra-cardiacas que
permitiran la adecuada distribucion, perfusion de sangre rica en oxigeno y nutrientes necesarios
para el desarrollo y crecimiento fetal. Concretamente existen tres conexiones que se denominan
conducto venoso, conducto arterioso, agujero oval, su funcion se explica a continuacion.(K. L.
Moore et al., 2020; Sanapo et al., 2016). Ver figura 27.

En primer lugar, la sangre rica en oxigeno y nutrientes llega a la placenta proveniente de
la circulacion materna, esta sale de la placenta por medio de la vena umbilical hacia el feto a
través del ombligo con una gran presion (circulacion materno fetal). Inmediatamente antes de
ingresar al higado, la vena umbilical se divide en dos estructuras que a su vez fraccionan la
circulacion en dos partes casi iguales, la primera ingresa al higado en donde se conecta con los
sinusoides hepaticas, la sangre llegara a la vena cava inferior (VCI) por medio de las venas
hepaticas ; la segunda corresponde al conducto venoso que no ingresa al higado, se conecta
directamente con la VVCI, el ducto venoso esta regulado por un esfinter fisioldgico que evita la
sobrecarga de sangre al corazon y desvia el flujo hacia el higado cuando aumenta el flujo de la
vena umbilical en casos especificos como durante una contraccién uterina. Una vez que la sangre

rica en oxigeno llega a la VCI, inmediatamente ingresa a la auricula derecha, mezclandose con la
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sangre venosa de la vena cava superior (VCS) que tiene un volumen exiguo en comparacion a su
par. (K. L. Moore et al., 2020)

Debido a la gran presién con la que la sangre ingresa a la auricula derecha, una gran parte
de esta pasa directamente a la auricula izquierda que tiene una presién mucho menor, a través del
agujero oval, otra pequefia parte de esta sangre se dirige al ventriculo derecho con posterior
salida por medio de la valvula pulmonar hacia la arteria pulmonar en donde toma dos caminos,
una gran parte de este flujo (90%) se dirige a la aorta descendente por medio de conducto
arterioso; mientras que una pequefia parte (10%) se dirige a la circulacion pulmonar la cual
ofrece una gran resistencia por la vasoconstriccion fisiologica que se da en este periodo hasta
antes del nacimiento. (K. L. Moore et al., 2020)

La sangre rica en oxigeno y nutrientes que llega a la auricula derecha a través del agujero
oval, se mezcla con la sangre poco oxigenada proveniente de las venas pulmonares que tiene un
volumen poco significativo; posteriormente esta ingresa al ventriculo izquierdo en donde sale
hacia el arco adrtico por medio de la valvula aortica, durante el trayecto del arco adrtico se puede
decir que la sangre tiene un contenido elevado en oxigeno que irrigaran al corazon, cuello,
miembros superiores y cabeza (estructura con alto requerimiento metabolico); una vez que la
sangre rica en oxigeno llega a la aorta descendente, esta recibe la sangre con moderado contenido
en oxigeno proveniente de la arteria pulmonar a través del conducto arterioso, por lo que se
puede decir que la sangre de la aorta descendente contiene una moderada cantidad de oxigeno
que de todos modos cubre las necesidades fisioldgicas de oxigeno y nutrientes de las estructuras
a las que irriga que serd intestino, rifiones, miembros inferiores. EI 35% de la sangre de la aorta
descendente se destina a la irrigacion de la parte inferior del cuerpo, el otro 65% retorna hacia la

placenta por medio de las dos venas umbilicales para ser reoxigenada. (K. L. Moore et al., 2020)
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Figura 27: Circulacion fetal.
Adaptado de Avery. Enfermedades del recién nacido. (p 739), por Ellen Dees y H. Scott

Baldwin,2019, Elsevier. Disponible en https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-

s2.0-B9788491133889000507
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La circulacion fetal cambia profundamente en el momento del nacimiento a una
circulacion neonatal transicional y definitoria (figura 28), debido a tres cambios importantes que
son: la interrupcion de la circulacién de sangre fetal a través de la placenta, cierre de las
conexiones, entrada de aire hacia los pulmones que provoca su expansion, marcando el punto
inicial de su funcion como estructura encargada de intercambio de gases.(Sanapo et al., 2016)

Durante el clampeo y corte del cordén umbilical, el flujo sanguineo por la venay las dos
arterias umbilicales se interrumpe rapidamente, esto provoca una constriccion del esfinter del
conducto venoso, en efecto ya no hay circulacion por el conducto venoso (cierre paulatino en la
primera semana); la sangre restante de la vena umbilical pasa directamente a los sinusoides
hepaticos; el conducto venoso y la vena umbilical se transformaran posteriormente en ligamento
venoso y ligamento redondo respectivamente. EI mayor cambio se produce en la dinamica de la
vena cava inferior, pues su presion que anteriormente era elevada por la circulacion de la vena
umbilical ahora es considerablemente menor, consecuentemente esta disminucion de la presién
también se refleja en la auricula derecha (K. L. Moore et al., 2020).

La expansion y el ingreso de aire por los pulmones genera cambios importantes en la
circulacion pulmonar para poder funcionar como una estructura de intercambio gaseoso junto
con los alveolos y el surfactante; estos cambios son: disminucidn de la resistencia vascular
pulmonar, aumento del flujo sanguineo pulmonar, adelgazamiento paulatino de las paredes de las
arterias pulmonares. (Sanapo et al., 2016)

La presion de la auricula izquierda aumenta sustancialmente debido a la mayor entrada de
sangre por las venas pulmonares, gracias al aumento de flujo sanguineo pulmonar, mientras que
la presion de la auricula derecha disminuye por el cierre del conducto venoso, en consecuencia,

la presion de la auricula es mucho mayor en comparacion a su contraparte provocando una
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inversion de presiones al momento del nacimiento. El aumento de la presion auricular izquierda
empuja la valvula del agujero oval hacia el septum secundum, provocando asi su cierre funcional
en las primeras horas de vida y su cierre anatomico entre los 6 y 12 meses de vida, sin embargo,
el cierre anatomico puede completarse a los cinco afios hasta un 50% de los casos. Se debe
cambiar el termino de agujero a foramen oval en el momento del cierre funcional y anatomico.
El cierre del agujero oval marca la division final entre el lado izquierdo y derecho del corazon,
ademas toda la sangre que fluye al ventriculo derecho sale hacia la circulacion pulmonar por la
arteria pulmonar para ser oxigenada.(K. L. Moore et al., 2020; Sanapo et al., 2016)

El conducto arterioso se constrifie significativamente al nacimiento, quedando una
pequefia cantidad de flujo sanguineo que puede fluir a través de esta estructura (figura 29), sin
embargo el flujo se invierte por el cambio de presion, en consecuencia la poca cantidad de sangre
que fluye por el conducto arterioso en las primeras horas de vida, lo hace desde la aorta hacia la
arteria pulmonar; no obstante ese minusculo flujo se mantiene por 24 a 48 horas, pues al termino
de 24 horas, el 20% de neonatos tendran su conducto arterioso cerrado, a las 48 y 96 horas, el 80
y 100% de los conductos arteriosos se habran cerrado, respectivamente.(K. L. Moore et al.,
2020)

Se considera que el cierre del conducto arterioso esta inducido por un cambio en la
concentracion de oxigeno que pasa por el conducto arterioso, pues al invertirse el flujo de esta, es
la sangre de la aorta rica en oxigeno la que circula temporalmente por esta estructura, alcanzando
una pO2 mayor a 50 mmHg que al parecer es la pO2 minima necesaria para inducir la
contraccién ductal, aunque no se conocen bien los mecanismos por los cuales este provoca dicha
constriccion, por esta razén aquellos neonatos con hipoxia persistente pueden mantener el

conducto arterioso permeable por mas tiempo; ademas los pulmones liberan bradicinina que es
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una sustancia con efectos contréctiles en el musculo liso con efecto directo sobre el conducto
arterioso. (K. L. Moore et al., 2020; Sanapo et al., 2016)

Durante la vida fetal, la permeabilidad del conducto arterioso este mediado por la baja
concentracion de O2 y por la produccion endégena de prostaglandina E2 (PGE2), esta Gltima
sustancia mantiene al musculo liso ductal relajado y su produccion esta mediada por el oxigeno,
siendo que una mayor concentracion de O2 inhibe su produccion y una menor concentracion
ejerce un efecto contrario; por este motivo se utiliza PGE2 exdgena cuando se requiere mantener
el conducto arterioso permeable e inhibidores de PGE2 como la indometacina cuando se busca
un efecto contrario.(K. L. Moore et al., 2020)

Hasta antes del nacimiento, el pulmoén del feto en desarrollo recibe el 10% de todo el
flujo sanguineo, pues presenta una gran resistencia vascular debido a que sus vasos estaran
contraidos y la mayoria de sangre pasa por el conducto arterioso por su menor resistencia por lo
que funcionalmente el pulmén no cumple un rol fundamental en el intercambio gaseoso ,casi no
existe circulacion pulmonar y el aporte de oxigeno proviene de la circulacion materno-fetal; por
esta razén algunas cardiopatias congénitas no necesariamente representan un riesgo funcional
para el feto, siempre que las conexiones mencionadas se mantengan intra Utero, permitiendo una
redistribucion del flujo sanguineo que mantiene una adecuada funcion cardiaca y distribucion de
sangre oxigenada.(Chin Suh et al., 2015; K. L. Moore et al., 2020)

El panorama se invierte al nacimiento por los cambios fisiolégicos que inducen al cierre
de las conexiones de la circulacion fetal, en consecuencia, este grupo de cardiopatias se expresa
clinicamente luego del nacimiento, condicionando al recién nacido a la persistencia del conducto

arterioso y permeabilidad del agujero oval; por lo tanto existen cardiopatias congénitas de
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circulacion pulmonar dependiente del conducto arterioso y de circulacion sistémica dependiente
del conducto arterioso. (Chin Suh et al., 2015)
Ligamento

Troncodela Aorta arterioso
arteria pulmonar

Arteria pulmonar izquierda

Capilares
pulmonares

\ e : ™ ‘ Vena pulmonar
Vena cava A d izquierda
superior Auricula izquierda
Auricula
derecha
Vena cava inferior

Ventriculo
derecho

Ventriculo izquierdo

Ligamento
Venoso

Higado > - N Gléndula
‘ A suprarrenal

Rifon

Vena porta
hepética

Ligamento
redondo

Tubo digestivo

Ligamentos
umbilicales laterales

e

Figura 28. Circulacion neonatal.
Adaptado de Avery. Enfermedades del recién nacido. (p 739), por Ellen Dees y H. Scott

Baldwin,2019, Elsevier. Disponible en https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-

s2.0-B9788491133889000507
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Figura 29: Cierre del conducto arterioso.
Nota. *A, conducto arterioso de un recién nacido. B, conducto arterioso permeable
anomalo en lactante de 6 meses. C, ligamentos arteriosos de lactante de 6 meses. Adaptado de

Embriologia Clinica 10ma ed. (p 301). Por Moore, K. 2016. Elsevier.

2.3  Cardiopatias congenitas

2.3.1 Historia de las cardiopatias congénitas y la cardiologia pediatrica:

Se ha descrito la sospecha de enfermedades cardiacas congénitas hace varios siglos, pero
la existencia de la cardiologia pediatrica existe hace apenas 70 afios aproximadamente, desde
entonces se han generado los mas grandes e importantes avances sobre el diagnéstico y
tratamiento de este grupo de enfermedades, permitiendo asi que en la actualidad mas del 80% de
estos pacientes alcancen una edad adulta y que el nimero de pacientes adultos con cardiopatia
supere al de nifios.(Espinosa, 2014)

Gracias al descubrimiento de inscripciones y figuras de las culturas egipcias y persas en
las que se representa la cianosis en bebes recién nacidos, sabemos que la descripcion de este
signo que es una manifestacion importante de un gran grupo de cardiopatias congénitas se

conoce hace mas de cinco mil afios, sin embargo, las primeras descripciones de cardiopatias
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congénitas surgen mucho tiempo después con estudios aislados de autores importantes que se
describen a continuacion. (Espinosa, 2014)

Alessandro Benedetti (1420-1525) describe por primera vez la dextrocardia, Giulio
Aranzio (1539-1619) realizo hallazgos del conducto arterioso permeable en el feto. Durante El
Renacimiento, Leonardo da Vinci realizo un dibujo detallado de un corazon en donde se observa
y menciona claramente una comunicacion interauricular en su obra Quardeni d’ Anatomia en el
afio 1513. La tetralogia de Fallot fue descrita por primera vez por Niel Stensen en 1672 en donde
menciona estenosis pulmonar, comunicacion interventricular, cabalgamiento de aorta e
hipertrofia de ventriculo derecho; estos mismos hallazgos fueron descritos también por Edward
Sandifort (1777), William Hunter (1784), Farre (1814), Peacock (1866) y Roger (1879), sin
embargo Etienne-Louis Arthur Fallot en su monografia de la Maladie Bleue no solo realiza una
descripcion precisa de estos hallazgos que ya anteriormente se habian mencionado, sino que
ademas propone una correlacion clinica entre los mismos, motivo por el cual se le dio su nombre
como eponimo a esta enfermedad sobre el cual no éxito discusion. El trabajo de Fallot provoco
un gran interés de los cardiologos y la pediatria. (Espinosa, 2014)

A pesar de estas descripciones, el estudio de las cardiopatias congénitas no tuvo una
importante relevancia hasta antes del siglo XX; por ejemplo William Osler en su extensa obra
titulada The principles and practice of medicine publicado en 1892, fueron dedicadas tan solo
cinco paginas a las cardiopatias congénitas, siendo este mismo autor quien en una de estas
paginas en argumento que debido a que gran parte de estas enfermedades no son compatibles con
la vida y las restantes no tienen forma de ser corregidas o mejorar los sintomas, el interés clinicos

de las mismas es limitado .(Espinosa, 2014)



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 73

El nacimiento de la cardiologia pediétrica, asi como el estudio sistematico de las
cardiopatias congénitas tuvieron lugar desde el siglo XX marcado por algunos acontecimientos
histéricos de gran importancia. En 1938, Robert E Gross culmind exitosamente por primera vez
la ligadura del conducto arterioso permeable, marcando asi el nacimiento del tratamiento
quirurgico de las cardiopatias congénitas. En la Segunda Guerra Mundial se produjeron grandes
avances en la medicina, pues se produjeron hitos cientificos que marcaron el nacimiento de la
cardiologia pediatrica, tales como la ejecucion de la primera cirugia de fistula entre la aorta y la
pulmonar en una paciente pediatrica con tetralogia de Fallot por el cirujano pediatra Alfred
Blalock quien fue convencido por la cardiéloga estadounidense Hellen Brooke Taussig,
realizando asi la primera fistula sist¢émico-pulmonar en la clinica Johns Hopkins, procedimiento
que les brindo reconocimiento mundial, siendo nombrado hasta la actualidad como: Fistula de
Blalock- Taussig.(Espinosa, 2014)

Hellen logré fundar la primera unidad especializada de cardiologia pediatrica en Boston,
ademas publico en 1947 su libro titulado Congenital malformations of the heart en donde se
realiza una descripcion anatomoclinica de las cardiopatias congénitas que toma como precedente
el trabajo publicado en 1936 por Maude E Abbott titulado Atlas of congenital cardiac disease.
Todos estos hitos le dieron el reconocimiento a Hellen como la madre de la cardiologia
pediatrica, llegando a ser presidenta de la American Heart Association (AHA) entre 1965 y
1966.(Tapanes H et al., 2013)

Es importante mencionar que Hellen tubo contribucion cientifica de gran importancia
fuera del campo de la cardiologia, siendo asi que su descripcion sobre los efectos teratogénicos
de la Talidomida basado en estudios realizados en la Alemania Oriental fue fundamental para

gue su testimonio en el Congreso de los Estados Unidos determine la retirada de su permiso de
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comercializacion al pablico por la Food and Drug Administration (FDA), siendo este un hito
historico de la medicina basada en la evidencia. (Tapanes H et al., 2013)

El desarrollo en el diagnéstico y manejo de las cardiopatias congénitas fue enriquecido
por mas actores importantes que realizaron grandes avances como la primera correccion
quirurgica de coartacion de aorta exitosa realizada por los cirujanos Robert E Gross en Boston y
Crafoord en Suecia de forma independiente. En 1953 se utiliza por primera ocasion la bomba de
derivacion corazon-pulmon de Gibbon para la correccion quirdrgica de una comunicacion
interauricular, también en ese mismo afio, los doctores mexicanos Rubio Alvarez y Limoén
realizaron la primera valvulotomia pulmonar por cateterismo cardiaco, veinte y seis afios después
JS Kan y colaboradores realizaron la valvuloplastia pulmonar con balén como se conoce en la
actualidad. El perfeccionamiento de la bomba de circulacién extracorpérea, asi como la
implementacion de técnicas de hipotermia por Mori y Brian Barratt-Boyes en Nueva Zelanda en
los sesenta permitieron mejorar los resultados de las intervenciones quirurgicas del corazon. En
1966 William Rashkind realiz6 una septostomia auricular exitosa para el manejo de un recién
nacido con transposicion completa de grandes vasos, procedimiento que aun sigue en vigencia,
un afo después W Portsman cierra por primera vez el conducto arterioso permeable por via
quirargica. (Espinosa, 2014)

La cardiologia intervencionista de la cual Rubio Alvarez y Limén fueron pioneros fue
tomando mas fuerza en el manejo de cardiopatias congénitas y defectos de valvula. En 1976 se
logro por primera vez cerrar quirirgicamente una comunicacion interauricular, procedimiento
realizado en Boston por TD Kim, mas adelante en 1979 T. Sos y colaboradores aplican el
abordaje por cardiointervencionismo en nifios para el manejo de coartacion aortica, en 1982 JS

Kan realizo la primera valvuloplastia pulmonar pediatrica con balon, en 1984 Lanbidi ejecutd



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 75

exitosamente la primera valvuloplastia aortica pediatrica, en 1985 JE Locke llevo a cabo la
primera valvuloplastia mitral precursora en nifios (32).

El manejo farmacolégico de las cardiopatias congénitas tubo su avance entre 1970 y
1980, pues Hymann y asociados desarrollan y emplean el uso de prostaglandina E1 para abrir el
conducto y de indometacina para cerrar el conducto, influyendo asi de manera directa en la
disminucién de la mortalidad de los recién nacidos con cardiopatias dependientes del ducto,
aplicando prostaglandina E1 en prematuros con insuficiencia cardiaca secundario a conducto
arterioso permeable y de indometacina para cerrarlo. Su uso sigue vigente con evidencia que la
respalda.(Espinosa, 2014)

El nacimiento de la cardiologia pediatrica y los esfuerzos por estudiar y manejar de mejor
manera las cardiopatias congénitas dio lugar a la creacién de distintas organizaciones. En 1957
se cred la American Academy of Pediatrics, en 1961 se oficializa a la cardiologia pediatrica
como una subespecialidad. En 1994 se cre0 la International Society for Adult Congenital Heart
Disease (ISACHD) que busca dar seguimiento y manejo a los enfermos con cardiopatias
congénitas que llegan a edad adulta. En el afio 2007 se fund6 la World Society for Pediatric and
Congenital Heart Surgery (WSPCHS) que impulsa el registro epidemiologico, desarrollo de

métodos de deteccion y prevencion en nifios con cardiopatias congénitas.(Espinosa, 2014)

2.3.2 Definicion de malformacion congenita:

La OMS define a las anomalias congénitas como anomalias estructurales o funcionales,
como los trastornos metabdlicos, que ocurren durante la vida intrauterina y se detectan durante el
embarazo, en el parto 0 en un momento posterior de la vida.(Organizacién Mundial de la Salud,

2023)
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2.3.3 Definicién de cardiopatia congénita:

No existe una definicién universal para cardiopatia congénita debido a los diferentes
criterios que se han usado para su estudio epidemioldgico y clinico; segun Mitchell se define
como: “anomalia estructural importante del corazon y/o de los grandes vasos intratoracicos con
un posible significado funcional”, esta definicion por lo tanto excluye a patologias del sistema
venoso Y arterial, ademas de acuerdo a muchos otros informes epidemiolégicos sobre las
cardiopatias congeénitas se excluye a la valvula aortica bicuspide, prolapso de valvula mitral,
sindrome de Marfan, cardiomiopatia y arritmias cardiacas congénitas de este grupo, aunque si se
amplia mas su definicion estas pueden estar asociadas.(Mitchell et al., 1971; van der Bom et al.,
2010)

La definicion actual y mejor simplificada es la que menciona que la cardiopatia cardiaca
congeénita es una o varias malformaciones del corazén y/o de los grandes vasos que ocurre
durante el periodo de desarrollo intrauterino, independientemente de la edad de presentacion.(P.
S. Rao, 2009)

2.3.4 Epidemiologia de las cardiopatias congénitas

Las cardiopatias congénitas representan el desorden congénito mas comun en los recién
nacidos, su prevalencia varia acorde a los diferentes estudios por lo que la misma no se ha
podido determinar de manera precisa. (van der Bom et al., 2010)

Se estima que afectan del 0,8% al 1,2% de recién nacidos con una prevalencia mundial de
4 a 50 por cada 1.000 recién nacidos, ademas, los defectos cardiacos congénitos que mas se
diagnostican son los auriculares, ventriculares y persistencia de conducto arterioso. (Kantor

et al., 2013). En la tabla 1 se muestran las principales cardiopatias congénitas.
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Tabla 1

Incidencia global de las cardiopatias congénitas

Cardiopatia congénita Porcentaje de incidencia estimada
Defecto del septo ventricular 20%
Ductus arterioso permeable 10%
Coartacion de aorta 10%
Tetralogia de Fallot 10%
Defecto del septo auricular 5%
Transposicién de grandes vasos 5%
Estenosis aortica 5%
Arco aortico interrumpido <1%
Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico <1%
Estenosis pulmonar <1%
Atresia de valvula trictspide <1%
Anomalia de Ebstein <1%

Nota. *La prevalencia de las cardiopatias congénitas pueden variar, por lo que los valores
de esta tabla no pueden ser considerados como absolutos, sin embargo, el orden de frecuencia de
estas se replica en varios estudios. Fuente: Dolbec, K., & Mick, N. W. (2011). Congenital heart
disease. Emergency medicine clinics of North America, 29(4), 811-vii.

https://doi.org/10.1016/j.emc.2011.08.005

En Latinoamérica la tasa global de malformaciones congenitas es de 2,7% segun el

reporte del estudio colaborativo latinoamericano de malformaciones congenitas (ECLAMPC), el
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mismo que ademas estima una prevalencia de cardiopatias congénitas de 3,5 por cada 1.000
recién nacidos vivos en Latinoamérica. (Castilla & Orioli, 2004; Kantor et al., 2013)

Con respecto a la mortalidad de las cardiopatias congénitas se han producido importantes
cambios, pues a nivel global en 1990 se produjeron 398.580 muertes por esta causa, mientras que
para el 2017 hubo una reduccion de 34,5% con 261.247 muertes de las cuales el 69% fueron en
menores de un afo, representando asi una de las cinco causas de muerte infantil en todo el
mundo. La mayor cantidad de muertes se produjeron en paises en vias de desarrollo.
Latinoamérica ha mostrado una disminucion importante de la mortalidad debido a cardiopatias
congénitas del 60% desde 1990 hasta el 2017, adicionalmente a esta estadistica también se suma
Europa central y occidental, region de Asia del Pacifico con mayores ingresos.(Wu et al., 2020;
Zimmerman et al., 2020). Lo antes expuesto se puede evidenciar con mayor precisién en el
anexo 2y 3.

En base a multiples estudios que buscan definir una causa etioldgica de las cardiopatias
congeénitas, solo el 15% de las mismas tienen un origen etioldgico definido, mismas que estan
asociadas a cromosomopatias.(Wu et al., 2020)

Con respecto a cifras nacionales, en el Ecuador segun el Instituto Nacional de
Estadisticas INEC en el 2020 registré una tasa de mortalidad infantil de 7,7 por cada 1.000
nacidos vivos, tasa de mortalidad neonatal de 4,6 por cada 1.000 nacidos vivos, ademas las
patologias del periodo prenatal fueron la principal causa de muerte en personas entre 0 y 11 afios
con 3.684 muertes registradas y menores de un afio con 1.304 defunciones. Las malformaciones
congeénitas representaron la segunda causa de muerte infantil en el Ecuador en el afio 2020, no se

especifican las patologias por separado en este afio. (INEC, 2020)
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En el 2013 el INEC en su anuario muestra que las cardiopatias congénitas estan
representadas entre las primeras diez causas de mortalidad infantil en el Ecuador; (INEC, 2013),
esto se puede evidenciar con mayor detalle en el anexo 1.

Segun datos del GBD (Global Burden of Disease Study, 2020), en Ecuador las
cardiopatias congeénitas representaron el 10,66% de las muertes en menores de 5 afios y el 7,12%
de muertes en menores de 1 afo.

(Paucar et al., 2018), en su estudio realizado en la ciudad de Cuenca-Ecuador mostraron
que la prevalencia estimada de cardiopatias congénitas en el Ecuador es de 2.8, mostrando un
predominio de las cardiopatias no ciandticas, siendo que los defectos del tabique auricular,
tabique ventricular y conducto arterioso permeable ocuparon los tres primeros lugares, mientras
que la anomalia de Ebstein represento el 1,64% con una prevalencia de 0,06 ; resultados
similares fueron obtenidos en otro estudio aislado realizado por (Egas, 2014) ; en el Servicio de
Neonatologia del Hospital de Los Valles en la ciudad de Quito-Ecuador .

No existe un registro epidemioldgico oficial nacional de todas las cardiopatias congénitas
en el Ecuador que muestren la prevalencia de estas, en consecuencia, los datos mencionados

anteriormente no pueden ser extrapolados para toda la poblacion.

2.3.5 Fisiopatologia de cardiopatia congénita

Fisiopatol6gicamente las cardiopatias congénitas se producen en un contexto de
alteraciones en uno o varios puntos importantes del proceso de formacion embrionaria del
corazon que provocaran alteracion estructural y funcional a varios niveles por lo que se
presentaran en un amplio espectro clinico, en consecuencia su diagndstico representa un reto

multidisciplinario, estas alteraciones se producen en su mayoria sin una etiologia especifica en el
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que solo un 15% tiene una causa conocida mayoritariamente asociado a alteraciones
cromosomicas como sindrome de Down, sindrome de Turner, sindrome de Di George, trisomia
de cromosoma 13,18.(Dolbec & Mick, 2011; Mitchell et al., 1971; Paucar et al., 2018)
También se considera como posible factor causal del inadecuado desarrollo del sistema
cardiovascular a los factores ambientales como infecciones, exposicion materna al alcohol,
ambiente teratogénico, alteraciones metabolicas, enfermedades autoinmunes como el Lupus y
uso de farmacos durante el embarazo como benzodiazepinas y litio; (Downing et al., 2019;
Patorno et al., 2017). Existen algunos factores externos teratogénicos relacionados con algunas

cardiopatias especificas que se pueden observar en la tabla 2.

Tabla 2

Factores de riesgo asociados a cardiopatias congénitas durante el periodo gestacional

Factor de riesgo durante el embarazo Cardiopatias asociadas

Diabetes gestacional Defecto del septo ventricular, transposicion
de grandes vasos, cardiomiopatia

hipertréfica

Exposicion a litio Anomalia de Ebstein
Exposicion a fenitoina Estenosis aortica, estenosis pulmonar
Consumo de alcohol Defecto del septo ventricular, defecto del

septo auricular

Nota. * Ninguno de estos factores de riesgo explican de forma directa la causa de las
cardiopatias congénitas, sin embargo, el conocimiento de estos representa una importante

herramienta para la prevencién de estas patologias durante los controles prenatales. Fuente:
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Dolbec, K., & Mick, N. W. (2011). Congenital heart disease. Emergency medicine clinics of

North America, 29(4), 811-vii. https://doi.org/10.1016/j.emc.2011.08.005

La epigenética ha tomado parte como actor en las alteraciones que se producen el proceso
fisiopatologico de las cardiopatias congenitas no ligados a alteraciones estructurales del ADN
mas bien la alteracion se puede producir en su funcidn, pues esta rama describe cambios en el
potencial de transcripcion de una célula que aumentan o disminuyen la expresion de uno o varios
genes provocado por alteraciones en elementos que ejercen un efecto sobre la expresion de genes
como las histonas que son proteinas que se unen al ADN en complejos ADN-histonas en el
nucleosoma de la célula que altera la capacidad de transcribirse de ciertas secuencias de ADN, en
consecuencia ejerce efecto en la expresion o supresion de un gen especifico, es decir que un gen
implicado en el desarrollo de una estructura o migracion de alguna célula puede ser blogueada en
su expresion y por lo tanto en su funcién por la union con alguna histona a un segmento de ADN.
En este sentido también se explica la impronta genética de estas patologias, pues existe una
variabilidad en la expresidn de uno o varios genes heredados de los progenitores, por ejemplo, un
alelo no patologico del padre se silencia y solo se expresa el alelo patolégico heredado de la
madre que da origen a una cardiopatia; aunque los alelos patoldgicos también pueden ser
silenciados bloqueando la expresién de la patologia.(Kloesel et al., 2016)

En conclusidn, el proceso fisiopatoldgico de una cardiopatia congénita se produce en un
conjunto de acontecimientos de alteracion genética, epigenética, factores ambientales que no son
directamente dependientes que deja ver que no existe una sola explicacion etiolégica de estas

enfermedades, siendo la mayoria de las veces de etiologia desconocida.
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2.3.6 Clasificacion de las cardiopatias congénitas

Existen varias maneras de clasificar a las cardiopatias congénitas, ninguna responde por

si sola a todas las necesidades para su comprension. Entre las formas mas comunes de

clasificacion estan: en funcion de presencia de cianosis en ciandticas y no cianéticas con flujo

pulmonar aumentado o disminuido (tabla 3),(Aymara Valentin Rodriguez, 2018; Inversetti et al.,

2020) ; de acuerdo con su severidad en leves, graves y muy graves segun el Grupo de trabajo de

vigilancia europea de anomalias congénitas EUROCAT (tabla 4),(Dolk et al., 2011) ; también en

lesiones obstructivas del lado izquierdo dependiente del conducto arterioso, lesiones obstructivas

del lado derecho dependiente del conducto arterioso.(Dolbec & Mick, 2011)

Tabla 3

Clasificacion de cardiopatias congénitas de acuerdo con presencia de cianosis

Flujo pulmonar Cianoticas No ciandticas
Aumentado Corazon izquierdo Defecto de tabique auricular
hipoplésico Defecto de tabique

Drenaje venoso pulmonar
andémalo total sin
obstruccion
Transposicion de grandes
vasos

Tronco arterial persistente

Ventriculo Unico

ventricular

Defecto del septo
auriculoventricular
Conducto arterioso

permeable
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Disminuido

Atresia trictspide con flujo
pulmonar aumentado
Anomalia de Ebstein
Atresia tricispidea con flujo
pulmonar disminuido
Atresia pulmonar con septo
interventricular integro
Retorno venoso andmalo
total con obstruccion
Ventriculo Unico con

estenosis pulmonar

Estenosis aortica
Coartacion de aorta
Estenosis con insuficiencia
mitral

Estenosis pulmonar
Retorno venoso anémalo

parcial

Fuente: Valentin Rodriguez, Aymara. (2018). Cardiopatias congénitas en edad pediétrica,

aspectos clinicos y epidemioldgicos. Revista Médica Electronica, 40(4), 1083-1099. Recuperado

en 12 de diciembre de 2022, de http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci arttext&pid=S1684-

18242018000400015&Ing=es&tlng=es.

Tabla 4

Clasificacion de cardiopatias congénitas segun la EUROCAT

Leves

Graves

Muy graves

Comunicacioén interventricular
Comunicacién interauricular
Estenosis pulmonar

Ductus arterioso

Atresia pulmonar
Tronco arterioso
Canal auriculoventricular

Estenosis aortica

Ventriculo Unico
Ventriculo izquierdo

hipoplasico
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Transposicién de grandes Atresia pulmonar con septo
vasos integro

Tetralogia de Fallot Enfermedad de Ebstein
Drenaje venoso anémalo Atresia tricUspidea

pulmonar total

Drenaje venoso pulmonar
anomalo parcial

Coartacién de aorta
Estenosis subadrtica
Ventriculo derecho de doble
salida

Atresia arteria aorta

Fuente: Dolk, H., Loane, M., Garne, E., & European Surveillance of Congenital
Anomalies (EUROCAT) Working Group (2011). Congenital heart defects in Europe: prevalence
and perinatal mortality, 2000 to 2005. Circulation, 123(8), 841-849.

https://doi.org/10.1161/CIRCULATIONAHA.110.958405

2.4 Cribado de cardiopatias congénitas criticas neonatales.
Las cardiopatias cardiacas congénitas representan la causa mas comdn de
malformaciones congénitas a nivel mundial con una prevalencia de 2 a 13 por cada 1000 recién
nacidos, (Sanchez Luna et al., 2021); de estas el 25% corresponden a defectos cardiacos

congenitos criticos (DCCC), es decir, que ponen en riesgo la vida del neonato, estas son
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diagnosticadas en un 30% de forma tardia, 72 horas después del nacimiento.(Heavey, 2019;
Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021)

Se puede decir que el primer método de cribado de DCCC es la ecografia, pues ademas
de estar indicado en momentos especificos del embarazo como cribado de cromosomopatias,
detalle anatdmico, control de crecimiento; también se indica cuando existe antecedentes
familiares de cardiopatias congénitas. (Rychik et al., 2004)

El estudio ecogréafico prenatal ha demostrado tener una sensibilidad del 60-68 % en el
diagnostico de DCCC, el examen fisico no detecta entre el 20 y 30% de los DCCC; la
combinacion de la ecografia prenatal y el examen fisico no diagnostica un 20 a 29,9% de DCCC.
(Sanchez Luna et al., 2021). Otro de los principales problemas que presenta el diagnostico
prenatal ademas de su sensibilidad dependiente del operador, es la falta de acceso en zonas
rurales, mismas que representan un grupo de riesgo para DCCC, por lo cual podria ser mas dificil
realizar un diagnostico y planificacion oportuna. (Hill et al., 2015)

Los datos mencionados anteriormente indican un problema real en el diagnostico
oportuno de DCCC en neonatos que a su vez se relaciona con la intervencion oportuna y
mortalidad en neonatos con cualquiera de esta condicion clinica; por lo tanto, se planteo la
necesidad de contar con un estudio de cribado neonatal de DCCC, siendo la pulsioximetria el
estudio que ha demostrado ser eficiente para el diagnostico temprano de DCCC. En la tabla 5 se
muestran ejemplos de DCCC que puede detectar la pulsioximetria.

La oximetria de pulso demostré tener una sensibilidad del 76,5%, especificidad del
99,9% e indice de falsos positivos de 0,14, es un estudio no invasivo, ampliamente aceptado y
aplicado que no es dependiente del operador y objetivo que cumple con los criterios para ser un

estudio de cribado neonatal de cardiopatias congénitas criticas, (Sanchez Luna et al., 2021); por



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 86

esta razén, en 2011, los EE.UU establecieron a la pulsioximetria como un estudio de cribado
neonatal, (Heavey, 2019; Narvey et al., 2017);la Sociedad Espafiola de Neonatologia ha llegado
a la misma conclusion ,(S&nchez Luna et al., 2021); asi como también la Sociedad Canadiense de

Pediatria (Narvey et al., 2017).

Tabla5

Ejemlos de cardiopatias congenitas que pueden ser detectadas por pulsioximetria

Cardiopatias consistentemente ciandticas Cardiopatias que pueden ser cianéticas

e Corazon izquierdo hipoplésico. e Anomalia de Ebstein.

e Atresia pulmonar con septo e Coartacion de aorta.
ventricular integro. e Doble tracto de salida del

e Retorno venoso pulmonar anémalo ventriculo derecho.
total. e Arco adrtico interrumpido.

e Tetralogia de Fallot. e Defectos de ventriculo Unico.

e Trasposicion de grandes vasos.
e Atresia tricspide.
e Tronco arterioso.

Fuente. Narvey, M., Wong, K. K., & Fournier, A. (2017). Pulse oximetry screening in
newborns to enhance detection of critical congenital heart disease. Paediatrics & child

health, 22(8), 494-503. https://doi.org/10.1093/pch/pxx136

Todos los neonatos a término y pretérmino tardio deben ser examinados por oximetria
luego del nacimiento de forma rutinaria combinada con examen fisico y estudios prenatales
(evidencia A), (Sanchez Luna et al., 2021). La pulsioximetria no es adecuada en neonatos
pretérmino <34 semanas o en UCI neonatal.(Narvey et al., 2017)

No existe un consenso global del momento en el que se debe realizar el cribado de DCCC

por pulsioximetria; sin embargo, esta se puede realizar a cualquier momento luego del
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nacimiento siendo esta variable de acuerdo con el protocolo que aplique cada establecimiento de
salud. Se recomienda aplicarlo a neonatos entre 24 a 48 horas de vida, debido a que los cambios
fisiologicos de circulacion fetal a neonatal se producen durante las primeras 24 horas.(Heavey,
2019; Narvey et al., 2017)

Existe controversia sobre el cribado por pulsioximetria de DCCC antes de las 24 horas,
puesto que se ha demostrado que puede incrementar la tasa de falsos positivos y no altera la
sensibilidad o especificidad del estudio si se realiza antes de las 24 horas; la Sociedad
Canadiense de Pediatria no la recomienda, (Narvey et al., 2017); no obstante, la Sociedad
Espafiola de Neonatologia considera que un cribado precoz antes de las 24 horas luego del
nacimiento es recomendable por encima de un cribado tardio después de las 24 horas, siendo mas
eficiente incluso antes de las primeras 12 horas de vida, a pesar de una mayor tasa de falsos
positivos (nivel de evidencia B), (Sanchez Luna et al., 2021).

En conclusion, de lo anteriormente expuesto, el momento en el que se aplique el cribado
de DCCC por pulsioximetria, depende del protocolo que cada hospital aplique y en los resultados
gue este obtenga, considerando que en algunos centros hospitalarios se da de alta al neonatos
asintomaticos antes de las 24 horas, en cuyo caso se puede hacer una medicion en consulta
externa entre las 24 y 36 horas en el primer control.

La interpretacion del estudio por pulsioximetria también presenta diferentes algoritmos.
Se toma en cuenta la interpretacién indicada por la Academia Americana de Pediatria (AAP) por
ser ampliamente aceptada y aplicada también por la Sociedad Canadiense de Pediatria y la
Sociedad Espafiola de Neonatologia. El algoritmo de la AAP se muestra en la figura 30.

El cribado de DCCC por pulsioximetria se considera positivo cuando existe una

saturacion menor a 90% en una de las dos extremidades, ya sea superior o inferior; o entre 90 a
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94% en ambas extremidades a la vez; o una diferencia entre ambas saturaciones mayor del 3% en
tres ocasiones realizadas con una hora de diferencia, ver figura 30 (nivel de evidencia
B).(Heavey, 2019; Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021)

Es prudente realizar una valoracion clinica y repetir la prueba cuando existe un valor
entre 90 a 94% solo una vez, si es positivo nuevamente se procede con ecografia (nivel de

evidencia B).(Sanchez Luna et al., 2021)

Check oxygen saturations in the
right hand and either foot of
all newborns between 24-36 hrs of age

v

90-94% in right hand and foot
OR >3% difference between
right hand and foot is
BORDERLINE

v

Repeat screen in 1 hour

v

90-94% in right hand and foot
OR >3% difference between
right hand and foot is
BORDERLINE

v

Repeat screen in 1 hour

v

90-94% in right hand and foot
OR >3% difference between
right hand and foot is
BORDERLINE

HEE
iy

Figura 30: Algoritmo de cribado de DCCC segun la Academia Americana de Pediatria

(AAP).
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Obtenido de: Narvey, M., Wong, K. K., & Fournier, A. (2017). Pulse oximetry screening
in newborns to enhance detection of critical congenital heart disease. Paediatrics & child

health, 22(8), 494-503. https://doi.org/10.1093/pch/pxx136

Es importante mencionar que los valores de saturacion y validacion del cribado de DCCC
por pulsioximetria se ha realizado a nivel del mar; no asi en paises que estan por encima del nivel
del mar. Se realiz6 un estudio descriptivo sobre el cribado de DCCC en Quito, Ecuador a 2850
m.s.n.m, en donde no encontraron DCCC, pero concluyé que se deberia validar adecuadamente
los puntos de cohorte de saturacion neonatal a mayor altura, (Gonzalez-Andrade et al., 2018) .
Por otra parte; Rao S, realizé un estudio retrospectivo de cribado neonatal de DCCC de 3548
neonatos a 1646 m.s.n.m en Albuquerque, Nueva México llegando a conclusiones similares con
respecto al anterior estudio mencionado; adicionalmente, encontrd que la tasa de falsos positivos
es mayor en relacion con estudios realizados a nivel del mar, (S. Rao et al., 2020).

Una revision sistematica realizada por (Wang et al., 2021), concluy6 que el limite de
referencia de saturacién neonatal a mayor altura sobre el nivel del mar puede ser menor, por lo
que se debe validar las cohortes de saturacion neonatal considerando estos factores con nuevos
estudios en paises con territorios habitados sobre el nivel del mar. Esto confirma los hallazgos de
los dos estudios mencionados anteriormente. No significa que el cribado de DCCC este proscrito
en estas regiones geogréaficas, se debe aplicar el protocolo pertinente hasta que nueva evidencia
se produzca al respecto.

Cuando la prueba es positiva se debe realizar un estudio ecocardiogréafico para confirmar
el diagnostico. Se debe derivar o realizar una interconsulta a un especialista en cardiologia

pediatrica, realizar estudios complementarios ademas del ecocardiograma como
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electrocardiograma, medicion de presiones, radiografia de torax y planificar un posible ingreso a
UCI neonatal o en su defecto, planificar el transporte a una unidad de mayor complejidad.
(Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021)

Con respecto al procedimiento adecuado de uso y colocacion del sensor del oximetro de
pulso, se recomienda utilizar un dispositivo adecuado para uso neonatal con tolerancia al
movimiento y alta sensibilidad para stuaciones bajas (nivel de evidencia B). No se ha
demostrado diferencias relevantes en la sensibilidad entre usar el sensor solo postuctal y
preductal y postductal combinados; no obstante, la colocacion combinada pre y psotductal
aumenta la el diagnostico de defectos del tracto de salida del ventriculo izquierdo e identifica
mas DCCC, por lo que se recomienda su uso a pesar de una posible mayor tasa de falsos

positivos (nivel de evidencia B).(Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021)

2.5 Anomalia de Ebstein

2.5.1 Definicion:

Se define a la anémala de Ebstein (AE) como una miopatia del ventriculo derecho y una
malformacidn congenita de la valvula tricuspide producido por una falla en la delaminacién y
rotacion del miocardio con respecto a la valva septal y posterior que produce adherencia de estas,
desplazamiento apical y desplazamiento rotacional anémalo del anillo valvular tricispideo, asi
como “atrializacion” del ventriculo derecho con una presentacién anatdémica, funcional y clinica
muy amplia. Ver figura 31. (Dearani et al., 2015; Holst et al., 2019; Singh et al., 2022)

Tomando en cuenta las clasificaciones de los distintos tipos de cardiopatias congénitas, la

anomalia de Ebstein es una malformacion cardiaca congénita cianotica de flujo pulmonar
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disminuido, muy grave, aunque la gravedad de esta se determina por otros marcadores
anatomicos y funcionales que se mencionan mas adelante.

2.5.2 Caracteristicas de la enfermedad:

Debido a que esta definicion mencionada no explica de manera precisa la gran variedad
de componentes de esta patologia, esta ha sido caracterizada por varios elementos presentes de
manera diversa, tales como: adherencia de la valva septal y posterior de la tricispide al
miocardio, valva anterior redundante y fenestrada con o sin alteracion de su movilidad,
desplazamiento apical del anillo funcional con respecto al anillo anatomico auriculo-ventricular,
el desplazamiento apical de la valvula trictspide es > a 0.8 cm/m? de superficie de area corporal,
dilatacion de la conexion auriculo-ventricular derecha (anillo anatomico), “atrializacion” y
dilatacion del ventriculo derecho; el ventriculo derecho por lo tanto se divide en dos porciones:
porcion “atrializada” que esta desproporcionalmente dilatado y puede representar mas de la
mitad del volumen total del ventriculo derecho, porciéon “funcional” del ventriculo que no se vio

alterado pero que puede o no tener alteracion funcional. (Dearani et al., 2015; Jost et al., 2007)
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Functional
right ventricle

Dilated
right atrium

Posterior leaflet

Anterior leafiet

Ventricular
cavity

Atrialized ‘
right ventricle

Figura 31: Caracteristicas anatomicas de la anomalia de Ebstein.

Nota. *Figura a muestra vision externa de corazon con anomalia de Ebstein, se indica la
dilatacion del ventriculo derecho atrializado; b, corte sagital en donde se aprecian las estructuras
internas, claramente se ve el desplazamiento apical de la véalvula tricuspidea y al ventriculo
derecho atrializado hipoplasico y dilatado; c corte coronal. Adaptado de Carpentier's
Reconstructive Valve Surgery . (p 247). Por Carpentier, A. 2010. Disponible en

https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780721691688500277 .

2.5.3 Epidemiologia:

Estadisticamente la anomalia de Ebstein representa menos del 1% (0,3 a 0,6 %) de todas
las cardiopatias congénitas con una prevalencia de 1 a 5 por cada 200.000 recién
nacidos(Rydzewska et al., 2020) ; sin embargo otros estudios mencionan 0,2 a 0,7 por cada

10.000 recién nacidos, (Holst et al., 2019; Singh et al., 2022); también, se menciona su presencia
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en 1 por cada 20.000 recién nacidos,(Neumann et al., 2021) .Estas diferencias se deben a la
variabilidad entre varios estudios al respecto y a la heterogeneidad de la enfermedad que de
ningn modo contradice su caracteristica de enfermedad de baja prevalencia.

En el Ecuador un estudio aislado realizado por (Paucar et al., 2018) ,concluyé que la
anomalia de Ebstein representa el 1,64% de las cardiopatias congénitas con una prevalencia de
0,06.

La anomalia de Ebstein representa el 40% de los defectos congénitos de la valvula
tricuspide (Subban et al., 2013). La mayoria de los casos son esporadicos sin una causa directa
identificable, aunque se ha identificado una mayor incidencia de recurrencia de esta patologia en
la progenie de una mujer (6%) en comparacion a la progenie de un hombre (0,6%), es decir que
el antecedente de anomalia de Ebstein en una mujer es un factor de riesgo, esto no significa que
sea mas comun en mujeres que en hombres.(Holst et al., 2019; Singh et al., 2022)

El diagnostico en la etapa perinatal esta asociado a un peor prondstico y mayor riesgo de
mortalidad, incluso en los primeros estudios realizados al respecto se llegd a evidenciar una
mortalidad neonatal del 80% al 85%, no obstante algunos estudios multicéntricos indican una
reduccion de este valor en las Gltimas dos décadas en rangos de mortalidad del 17% al 56% en el
que se debe considerar varios aspectos como acceso a hospitales de alto nivel, experiencia en el
manejo, aplicacion de diferentes tratamientos, asi como recursos de estos centros para entender
este rango amplio de mortalidad.(Freud et al., 2015; Rydzewska et al., 2020)

Un estudio multicéntrico realizado por (Freud et al., 2015) ,agrupé a la anomalia de
Ebstein y la displasia de la valvula tricuspide bajo el criterio de que ambas tienen la misma
repercusién hemodinamica, en este se muestra una mortalidad perinatal del 45%, siendo esta

considerablemente mayor al compararlas con las otras cardiopatias congénitas.
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Estudios previos han identificado al flujo anterégrado a través de la valvula pulmonar o al
flujo retrogrado por el ductus como marcadores de riesgo de mortalidad, sin embargo, existe
evidencia de la existencia de otros marcadores de riesgo como edad gestacional al momento del
parto menor a 32 semanas, anillo tricispideo grande basado en el score-Z ecogréfico,
regurgitacion pulmonar, efusion pericardica, bajo peso al nacer. Las anomalias cromosdmicas no
se relacionaron a un mayor riesgo de mortalidad.(Freud et al., 2015)

Mas del 90% de los diagnosticos prenatales de anomalia de Ebstein fueron por ecografia
entre el segundo y el tercer trimestre, la mayoria de los marcadores de riesgo de mortalidad
también se obtienen por medio de este estudio de imagen, por lo tanto se evidencia la
importancia del mismo a pesar de sus limitaciones al ser operador dependiente, dificultad para
obtener en ocasiones una imagen clara de la valvula tricispide y la existencia de varios

protocolos para la aplicacion del mismo.(Rydzewska et al., 2020)

2.5.4 Factores de riesgo:

No se ha logrado identificar una etiologia concreta para esta patologia, sin embargo, se
han identificado factores de riesgo como exposicion a benzodiazepinas, litio, humo de cigarrillo
en el hogar durante el primer trimestre de gestacion, (Downing et al., 2019; Jost et al., 2007;
Patorno et al., 2017). Se ha considerado factores genéticos relacionados a antecedentes familiares
de primera linea de malformaciones cardiacas congénitas siendo esta ultima el factor mas
importante de los ya mencionados que demuestra la influencia de caracter genético en esta

patologia, (Downing et al., 2019; Yuan, 2017).
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2541 Genética de anomalia de Ebstein

Se considera a la anomalia de Ebstein (AE) como una patologia etiolégicamente
heterogénea, es decir no existe una causa particular para la misma, asi como también se ha
demostrado que genéticamente también muestra un patron heterogéneo, ademas las formas
familiares de esta enfermedad se consideran aisladas, (Dearani et al., 2015; Digilio et al., 2011).
Se considera la posibilidad de que mutaciones en los genes que codifican las rutas de
sefializacion implicadas en la valvulogénesis tricaspidea (Notch, Wnt / B-catenina , BMP/ TGF-
B, ErbB y NF1, Smad), estan implicados en las formas genéticas de esta patologia, pues se debe
recordar que estas sefiales moleculares estan implicadas en el proceso fisioldgico de
delaminacién y formacion de la valvula tricispide explicado previamente, (Thareja et al., 2022).

No obstante, se han descrito algunas alteraciones genéticas en algunos pacientes con AE
importantes de mencionar, tales como la duplicacion del 15q que esta implicado en la
morfogénesis de estructuras del corazén, entre ellas la valvula tricuspide. Mutacion del gen
MYH6 y ACTC1 asociados a defectos del septo auricular en pacientes con AE, (Yuan, 2017). El
cambio de numero de variantes del gen HEY 1, miembro de la familia de sefializacion NOTCH,
se relaciona a la patologia, pues parte de la valvulogénesis esta mediada por este grupo de
sefializacion. También se han descrito casos esporadicos de mutaciones en el factor de
transcripcion NKX2.2, delecion del 10p13-p14 y 1p34-p36.11 asociados a esta patologia
(Dearani et al., 2015; Yuan, 2017). Se debe aclarar que la mutacién heterocigética del NKX2.2
incluye una amplia gama fenotipica ademas de la AE como: bloqueo AV, defecto del septo
ventricular, tetralogia de Fallot, doble tracto de salida del ventriculo derecho y otras anomalias

de la valvula trictspide, (Yuan, 2017).
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Finalmente, el gen que mas importancia tiene en la anomalia de Ebstein es el MYH?7,
pues la mutacion de este gen esta directamente asociada al ventriculo izquierdo no compactado
(esponjoso), siendo esta asociacion de ambas patologias una indicacion para realizar estudios
genéticos a familiares directos en busca de la mutacidn, pues este gen tiene un patron autosémico
dominante con penetrancia y fenotipo variable. Adicionalmente, la mutacion del gen MIB1
implicado en la endocitosis de ligandos NOCH y la mutacion del gen TBX20, implicado en
proliferacion celular; se relaciona con corazén izquierdo hipoplasico, que al presentarse
frecuentemente con anomalia de Ebstein, se debe aclarar si ambos comparten esta ruta genética.
(Thareja et al., 2022)

Las alteraciones genéticas en la anomalia de Ebstein deben ser tomadas en cuenta cuando
esta tiene una presentacion sindrémica asociada a otros defectos cardiacos como ventriculo
esponjoso o defectos extracardiacos, asi como también en presencia de un importante historial
familiar de cardiopatias congénitas.

2.5.5 Fisiopatologia

La fisiopatologia de la anomalia de Ebstein no ha sido esclarecida completamente, pero
se considera que esta se produce por un error en el proceso de “delaminacion” del miocardio
ventricular durante el proceso de valvulogénesis, esto provoca adherencia de la valvula
tricuspide (septal > inferior > anterior) al miocardio ventricular, asi como también un
desplazamiento atipico del anillo funcional con respecto al anillo anatdmico, en consecuencia se
produce un fendmeno denominado atrializacion del ventriculo derecho, ya que el desplazamiento
caudal del anillo funcional integra funcionalmente una parte del ventriculo a la auricula
provocando asi una displasia celular de este segmento , por lo tanto el ventriculo atrializado tiene

caracteristicas similares a la auricula, siendo delgado con capacidad de contraccion reducido e
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incluso descoordinado (discinético) lo cual lo hace susceptible a dilatacion. Ver figura 32 'y 33.

(Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019; Possner et al., 2020)

Anomalia de Ebstein Delaminacion patologica

Figura 32: Representacion anatomica de la fisiopatologia de anomalia de Ebstein,
delaminacién normal y patolégica.

Nota. * a, vista de corte frontal de corazon con anomalia de Ebstein; b, delaminacion
fisiologica de valvula trictspide; ¢, delaminacion patolégica de valvula tricispide, las lineas
entrecortadas representan desplazamiento apical de la VT en relacion con el anillo anatémico.
Nota. ** Miocardio hipoplasico discinetico del ventriculo derecho atrializado. AD, auricula
derecha; ACd, arteria coronaria derecha; VD, ventriculo derecho; VDa, ventriculo derecho

atrializado; VDf, ventriculo derecho funcional; VT, valvula tricispide. Autor Miniguano D.
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Tricuspid regurgitation (+ stenosis)
Reduced right ventricular volume
Opposite atrial contraction

i

INCREASED ATRIAL
PRESSURE

4

~ Diastolic contraction Right to left shunt (cyanosis)
< Systolic contraction Arrhythmia

Right heart insufficiency

Figura 33: Repercusion fisiopatologica de anomalia de Ebstein.
Adaptado de Carpentier's Reconstructive Valve Surgery . (p 248). Por Carpentier, A.

2010. Disponible en https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780721691688500277

Se debe aclarar qué es “delaminacion”, término explicado a profundidad en el apartado
de embriologia, pues es la capacidad que adquiere una célula de separarse de otra al perder las
uniones moleculares que la fijaban previamente; en el caso de las valvulas auriculoventriculares,
estas deben separarse paulatinamente del miocardio para poder convertirse en estructuras
autonomas y dindmicas con capacidad de moverse en direccion al flujo y cerrarse cuando este
cambia de sentido durante su desarrollo. Cualquier alteracion o conjunto de esta evitara el
desarrollo normal de este proceso fisioldgico, como se presume que sucede en la anomalia de
Ebstein. Ver Figura 33. (Dearani et al., 2015; Tandon et al., 2019)

Fisiopatologicamente no solo se produce alteraciones del miocardio y de la valvula
triclspide, pues también se producen otros procesos fisiopatoldgicos asociados como dafio de

funcion cardiaca, repercusién hemodinamica o alteracion del sistema de conduccion, (Sainathan


https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780721691688500277
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780721691688500277
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et al., 2020; Sherwin & Abrams, 2017). Los procesos fisiopatoldgicos mencionados se explican a
continuacion.

La funcion de la valvula pulmonar (VP) puede verse afectada funcional y/o
anatdmicamente, especialmente en un contexto de anomalia de Ebstein morfoldgicamente severa
(Carpentier C y D, ver mas adelante clasificacion).

Se puede generar atresia funcional de VP por el aumento fisioldgico del flujo vascular
pulmonar (RVP) luego del nacimiento que no puede ser compensado por el ventriculo derecho
funcional debido a que este no tiene un tamafo y fuerza contractil funcional, por lo tanto, no se
produce un adecuado flujo pulmonar anterogrado, especialmente cuando el ductus arterioso es
permeable provocando insuficiencia ventricular. Esta alteracion puede agravarse si esta asociado
a atresia anatémica de VP. (Sainathan et al., 2020)

La conexion circular (“circular shunt”), es secundario a la insuficiencia del ventriculo
derecho funcional y de la VP asociado a insuficiencia severa de la valvula tricispide, defecto del
septo auricular o ventricular y ductus permeable; en consecuencia, se produce un flujo retrogrado
de sangre del VD hacia el V1. Estas alteraciones provocaran inestabilidad hemodinadmica con
hipoxia severa y disminucién del gasto cardiaco. (Sainathan et al., 2020)

Con relacion a la disminucion de la funcién cardiaca, se puede producir una
cardiomegalia predominantemente del lado derecho que en un neonato puede ejercer un efecto
de masa importante que afecte directamente al desarrollo pulmonar, causando asi hipoplasia
pulmonar, ademas la dilatacion del VD puede también ejercer efecto de masa sobre el VI

alterando asi también su funcidn. (Sainathan et al., 2020)
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En el contexto menos severo de la anomalia de Ebstein (Carpentier A y B), generalmente
no se produce repercusion significativa sobre la funcién cardiaca o sobre el estado
hemodindmico que requieren de un manejo menos complejo. (Sainathan et al., 2020)

El sistema de conduccion también esta ligado embrioldgicamente al desarrollo de las
valvulas asi como también los mismos cambios anatomicos del ventriculo derecho y la valvula
tricaspide ejerceran un efecto negativo en la anatomia del sistema de conduccion, esto en
consecuencia provoca algunos cambios como: desplazamiento caudal del nodo
auriculoventricular, enlentecimiento de conduccion eléctrica del haz de His, el desarrollo de la
rama del haz derecho también puede verse alterado con hipoplasia o anaplasia del mismo, en
ocasiones esta se describe como fibrotica, también se ha observado la presencia de una estructura
fibrosa alrededor del anillo anatomico que puede ser un punto de origen de vias accesorias de
conduccion que se debe aclarar que se producen con mayor frecuencia en las zonas inferiores
cercanas a la valvula tricuspide, lo cual explica porque los defectos de conduccidn son frecuentes
en esta patologia, (He et al., 2021; J. P. Moore & Shivkumar, 2020; Sherwin & Abrams, 2017);
estas anomalias se explican con mayor precision méas adelante.

2.5.6 Patologias asociadas con la anomalia de Ebstein.

2.5.6.1  Defectos anatomicos asociados a la anomalia de Ebstein

La anomalia de Ebstein puede estar asociada a otros defectos cardiacos o de grandes
vasos, especialmente los del lado derecho del corazon tales como: defectos del septo
interauricular o foramen oval permeable (80%), defectos del septo ventricular, obstruccién del
tracto de salida por atresia pulmonar, estenosis pulmonar, atresia de valvula pulmonar, estenosis

de valvula pulmonar. (Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019; Singh et al., 2022)



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 101

Respecto a la asociacion de la anomalia de Ebstein asociado a defectos del lado izquierdo
del corazon generalmente se las describe como infrecuentes, (Attenhofer Jost et al., 2005; Mishra
et al., 2020)., sin embargo, se considera que se debe hacer algunas aclaraciones en este capitulo
con respecto a esta estadistica, pues puede dar lugar a interpretaciones inadecuadas, ya que esta
no debe ser considerada una patologia exclusiva del lado derecho, (Attenhofer Jost et al., 2005) .
Existe menos atencion a las alteraciones del lado izquierdo del corazén en comparaciéon al lado
derecho en el estudio de la anomalia de Ebstein.(Steinmetz & Schuster, 2021)

Basado en la literatura cientifica, se considera que se debe diferenciar entre defectos
congeénitos del lado izquierdo del corazén de aquellos que se adquieren por efecto fisiopatolégico
de la evolucion cronica de la enfermedad, asi como también defectos de la auricula o ventriculo
de los defectos de la aorta, puesto que muestra con mayor precision la distribucion estadistica y
entendimiento de estas. Dichas diferencias se explican a continuacion.

Secundario a la evolucién crénica de la anomalia de Ebstein, existe la posibilidad de que
se desarrolle insuficiencia ventricular derecha la cual puede ser severa, asi como también
provocar dilatacion ventricular derecha de gran magnitud. Estos cambios pueden afectar
significativamente la funcion del ventriculo izquierdo, puesto que pueden provocar obstruccion
del tracto de salida izquierdo (aorta) que con el tiempo generara cambios negativos en la
geometria (dilatacién) y funcién del ventriculo izquierdo (insuficiencia), ademas se presume que
existe un proceso isquémico que provoca fibrosis y discinesia en el miocardio ventricular,
entendiéndose que estos cambios pueden ser parte de la evolucién crénica de la enfermedad, por
lo que se pueden presentar de manera frecuente. (Aly et al., 2021; Neumann et al., 2021;

Steinmetz & Schuster, 2021)
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Los cambios fibroticos de ambos ventriculos en la anomalia de Ebstein han sido descritos
previamente al uso cada vez mas rutinario de la imagen por resonancia magnética (IRM) en el
estudio de esta patologia, sin embargo, estos han sido identificados con mayor precision por
diferentes grupos de estudio de forma frecuente usando IRM y se ha logrado identificar que si
tiene impacto negativo sobre la funcion y deformacion de los ventriculos cardiacos por lo tanto
también con un peor pronéstico(Aly et al., 2021; Steinmetz & Schuster, 2021).

Segun un estudio realizado por Attenhofer Jost, C. H y colaboradores, se encontraron
defectos del lado izquierdo del corazdn en pacientes con anomalia de Ebstein en un 39%, se
incluyeron defectos valvulares y del miocardio, siendo este Gltimo el mas frecuente, (Attenhofer
Jost et al., 2005). De hecho, la funcion ventricular izquierda es un parametro importante para la
decision terapéutica de esta patologia que se detalla con mayor precision mas adelante en el
apartado de manejo.(Dearani et al., 2015)

Con respecto a los defectos congénitos del lado izquierdo del corazén que pueden estar
asociados con la anomalia de Ebstein, no existe un valor estadistico global de la frecuencia con
la que estos se presentan, sin embargo existen estudios como el ya mencionado anteriormente de
Attenhofer Jost, C. H y colaboradores que nos muestra que el ventriculo izquierdo no
compactado 0 esponjoso se presenta en un 17.9%, el prolapso de valvula mitral en 15%, vélvula
aortica bicuspide en 8%, displasia de valvula mitral en 4%, defecto del septo ventricular en 8%
de pacientes con anomalia de Ebstein. Claramente estos resultados no pueden ser extrapolados,
pero nos muestra de manera objetiva que la anomalia de Ebstein no es exclusiva del lado derecho
del corazon.(Attenhofer Jost et al., 2005)

Se debe poner especial atencién al ventriculo izquierdo no compactado o0 esponjoso entre

los defectos congénitos del lado izquierdo asociados con anomalia de Ebstein, pues segun una
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revision sistematica es el defecto congénito que mas se asocia a esta patologia, presente en un
15% a 29% de los casos. En ambas patologias se ha visto implicada la mutacion de los genes
sarcoméricos MYH7 y TPM1 autosémicos dominantes con penetrancia y fenotipo variable,
aunque su patogénesis aln sigue sin conocerse por completo. La asociacién de estas dos
entidades es una indicacion para realizar estudios de resonancia magnética que complementen al
ecocardiograma, ademas se recomienda screening genético a los familiares directos para detectar
la mutacion de los genes mencionados. (Thareja et al., 2022; Vermeer et al., 2013)

Los pacientes con diagnostico temprano de anomalia de Ebstein y ventriculo izquierdo no
compactado tienen mayor riesgo de falla cardiaca, muerte cardiaca subita y mayor riesgo
quirurgico en comparacion a pacientes con el mismo diagnostico en edad adulta.(Thareja et al.,
2022)

Los defectos del arco adrtico o de valvula aortica son el Gnico grupo de anomalias del
lado izquierdo del corazon en el cual su asociacion con la anomalia de Ebstein es
verdaderamente infrecuente, puesto que la literatura cientifica a nivel mundial solo hace
referencia a reportes de casos o series de casos; tales como la asociacion de la anomalia de
Ebstein con coartacion de aorta, (Akyol et al., 2007; Ebaid et al., 1999; Rajasekhar et al., 2000;
Salkar et al., 1996); ademas existen reportes de caso aislados de varios defectos asociados a la
anomalia de Ebstein como coartacion de aorta y estenosis aortica, (Mishra et al., 2020) ;
coartacion de aorta y doble salida ventricular derecha, (Nishioka et al., 2018); transposicion de
grandes vasos corregida e hipoplasia de arco aortico, (Bader et al., 2009; Celermajer et al., 1991;
Filippelli et al., 2013). A pesar de la evidente mejoria en el manejo y cuidados de estos casos
aislados, se evidencia de forma general que representan un reto terapéutico, especialmente en el

plan quirdrgico para la correccion de estos defectos debido a los escasos o nulos antecedentes a
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nivel mundial, ademas estan asociados a un peor prondstico y mayor riesgo quirdrgico. La
ecografia juega un papel muy importante en el diagnostico prenatal de estos defectos asociados,

asi como en el pronostico de este.(Bader et al., 2009)

2.5.6.2  Defectos de conduccion asociados:

Se evidencia con gran frecuencia defectos de conduccién asociados a la anomalia de
Ebstein, estimados en un tercio de los casos o en el 10% al 30% de los mismos (Singh et al.,
2022). Esta evidente asociacion se puede explicar desde el punto de vista fisiopatologico de la
enfermedad, pues los defectos valvulares y del ventriculo como de la auricula derecha también
ejercen efectos negativos en la anatomia e histologia del sistema de conduccidn descritos a
continuacion.(He et al., 2021; J. P. Moore & Shivkumar, 2020; Sherwin & Abrams, 2017)

Por efecto de la atrializacion y dilatacion del ventriculo derecho, el triangulo de Koch que
es un espacio anatémico donde se sitta el nodo auriculoventricular (delimitado por la valvula de
la vena cava inferior, valvula tricispide y seno coronario), se puede distorsionar, puesto que el
nodo auriculoventricular puede sufrir un desplazamiento caudal hacia el ostium del seno
coronario; el haz de His generalmente tiene una insercién normal, sin embargo puede presentar
retraso en la conduccion intra e infrahisiana, retrasando asi la conduccion de la sefial eléctrica
auriculoventricular.(He et al., 2021; J. P. Moore & Shivkumar, 2020; Sherwin & Abrams, 2017)

La dilatacion de la auricula derecha, asi como del ventriculo derecho atrializado puede
provocar un retraso en la conduccion interauricular, en consecuencia, el intervalo PR se puede
ver prolongado.(He et al., 2021)

Histol6gicamente, la rama del haz derecho puede estar ausente o ser rudimentaria

(hipoplasica), se ha descrito que esta puede ser fibrética a lo largo del trayecto, provocando asi
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un enlentecimiento en la conduccidn eléctrica, esto se traduce en un bloqueo de rama derecha
presente hasta en un 95% de los casos de anomalia de Ebstein (He et al., 2021; Sherwin &
Abrams, 2017). El bloqueo de rama derecha puede estar falsamente ausente en presencia de via
accesoria del lado derecho.(He et al., 2021)

Secundario a la alteracién en la unién auriculoventricular y de la valvula tricdspide, se
producen vias accesorias de conduccion, en las cuales se evidencia mas de una via accesoria
hasta en un 50% de los casos, ver figura 34; las vias accesorias mas comunes son las
auriculoventriculares, siendo la localizacion més frecuente por debajo de la valvula trictspide
(aproximacion posteroseptal al orificio del seno coronario y concordantes con las véalvulas
tricuspide septal y posterior), esta ubicacion sugiere una relacion embrioldgica, (He et al., 2021;
Sherwin & Abrams, 2017); menos frecuentemente se localiza en una posicion superior o lateral,
en casos aislados se ha localizado en el anillo mitral, (Sherwin & Abrams, 2017). En algunos
casos se ha identificado una estructura fibrosa alrededor del anillo anatomico en el borde del
miocardio del ventriculo atrializado denominada “cresta prominente” que también es una zona

donde se evidencian vias accesorias, (J. P. Moore & Shivkumar, 2020).
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AV = atrioventricular; SA = sinoatrial.

Figura 34: Localizacion de arritmias en pacientes con anomalia de Ebstein.
Tomado de; He, B. J. et al. (2021). Ebstein’s Anomaly: Review of Arrhythmia Types and

Morphogenesis of the Anomaly. Elsevier. https://doi.org/10.1016/j.jacep.2021.05.008

La arritmia predominante en pacientes con anomalia de Ebstein es la taquicardia
supraventricular (TSV) con o sin sindrome de Wolff Parkinson White (SWPW),(He et al., 2021)
. Clinicamente se divide a la TSV en taquicardias por mecanismo de reentrada (propagacion
anormal de impulso) y de mecanismo automatico (foco ectopico), también llamado taquicardia
auricular ectopica, (Haas & Schirmer, 2017). La TSV por reentrada puede dividirse en
taquicardia por reentrada auriculoventricular, mas comun en neonatos y preescolares; taquicardia
por reentrada en nodo auriculoventricular, mas comun en escolares y adolescentes, (Richardson
& Silver, 2017).

El sindrome de Wolf Parkinson White es un patron electrocardiografico que manifiesta

TSV por reentrada, que en realidad nos indica que la via accesoria tiene capacidad de provocar
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un flujo de corriente retrogrado, lo que provoca una preexcitacion del ventriculo, patron que se
ve en el EKG; en muy pocos casos se puede producir un flujo eléctrico retrogrado y anterogrado
por la via accesoria en el SWPW.(Richardson & Silver, 2017)

Se estima que el 10% al 45% de pacientes con anomalia de Ebstein presentan sindrome
de Wolff Parkinson White, aunque también pueden presentar fibrilacion auricular, flutter
auricular o taquicardia auricular ectdpica ya que estos tipos de taquicardias auriculares estan
presentes en el 25 a 45% de los casos lo cual producira cambios electrocardiograficos
importantes que se describiran mas adelante.(Holst et al., 2019; Pérez-Riera et al., 2019)

Los hallazgos clinicos y electrocardiograficos correspondientes a los defectos de

conduccion mencionados anteriormente se describen mas adelante con mayor precision.

2.5.6.3  Accidente cerebrovascular asociado:

Los mecanismos y factores de riesgo de accidente cerebrovascular (ACV) en la anomalia
de Ebstein no se conocen con precision, sin embargo, se debe tomar en cuenta que los pacientes
con cardiopatias congénitas tienen 10 a 100 veces mas riesgo de ACV con una morbilidad y
mortalidad asociada, ademas las arritmias auriculares (frecuentes en la anomalia de Ebstein),
estan asociadas con ACV o tromboembolismo sistémico.(Tan et al., 2019)

Un estudio retrospectivo realizado en el Hospital Mayo Clinic por (Tan et al., 2019)
reveld que los pacientes con anomalia de Ebstein tienen mayor riesgo de accidente
cerebrovascular, siendo todas de etiologia isquémica con una media de edad de 28,3 afios en la
cual la causa predominante fue el embolismo paraddjico, especialmente en presencia de
disfuncion ventricular derecha y gradiente de presién derecha-izquierda positivo. EI mismo

estudio muestra que los defectos del septo auricular como el foramen oval permeable (presente
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en el 80% de casos de AE) asi como la migrafia y cefalea muestran una asociacion con el ACV
en la anomalia de Ebstein, no siendo asi con las arritmias auriculares que no mostraron
asociacion estadisticamente significativa, lo cual muestra la importancia de la correccion del
defecto de comunicacion interauricular antes de los 30 afios en este tipo de pacientes (56). Este
estudio no descarta a las arritmias auriculares como factor de riesgo para ACV en la anomalia de
Ebstein, pues fue realizado en un solo establecimiento por lo que estos resultados no pueden ser
extrapolados a todos estos pacientes.

Aunque el riesgo de ACV en pacientes con anomalia de Ebstein es directamente
proporcional a la edad, se debe destacar que la meda de edad a la que se presenta es
relativamente joven, ademas un cuarto de los casos se present6 luego de los 70 afios. (Tan et al.,
2019)

El estudio de (Tan et al., 2019) y colaboradores concluye que la comunicacién
interauricular, antecedentes de migrafa y cefalea pueden ser predictores de ACV en pacientes
con anomalia de Ebstein, no siendo asi la arritmia auricular; sin embargo, no hace referencia a
casos de ACV pediatricos o neonatales, no obstante, los resultados mencionados anteriormente
no pueden ser generalizados como lo menciona el propio estudio, por lo que no se debe descartar

a las arritmias auriculares como factor de riesgo para ACV en la anomalia de Ebstein.

2.5.7 Presentacion clinica.

La anomalia de Ebstein al ser una patologia fenotipicamente heterogénea se presenta en
un amplio espectro clinico, que va desde pacientes asintomaticos con diagnosticos tardios e
incidentales en edad adolescente o adulta, hasta pacientes con signos y sintomas muy claros que

pueden ser evidenciados durante la etapa intrauterina o durante los primeros dias de nacido,
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ademas puede estar asociado a otros defectos o alteraciones cromosoémicas.(Holst et al., 2019;
Jost et al., 2007; Singh et al., 2022)

La evolucion de la historia natural de la enfermedad se desarrollara en torno a la
repercusion sobre la funcion cardiaca, que ademas puede terminar en insuficiencia cardiaca
severa. Dependera de varios factores como la gravedad, momento del diagnostico, otras
alteraciones asociadas y tratamiento. Alrededor de 18% de recién nacidos sintomaticos fallecen
en el periodo neonatal; 30% de los pacientes fallecen después de los 10 afios. (Park & Salamat,
2020)

En neonatos, los sintomas son mas prominentes en comparacion a los otros grupos de
edad, en consecuencia, existe una relacion inversamente proporcional entre la edad de
presentacion de estos con respecto a la gravedad de la patologia, (Singh et al., 2022).
Frecuentemente debuta en neonatos con cianosis debido a la conexién derecha-izquierda que es
el sintoma méas comun en este grupo presente hasta en el 50% de los casos, (Neumann et al.,
2021). El crecimiento y desarrollo de estos pacientes generalmente es normal, aunque algunos
pacientes pueden presentar una disminucion en el IMC a largo plazo, (Geerdink & Kapusta,
2014).

Los signos asociados a insuficiencia cardiaca y de la valvula tricispide pueden ser méas
prominentes en neonatos y pacientes de la infancia temprana (0 a 8 afios), sin embargo estos son
mas comunes en pacientes mayores a 10 afios y adultos como parte de la evolucién natural de la
enfermedad los cuales son: soplo holosistolico en tercer espacio paraesternal izquierdo debido a
ingurgitacion de la valvula tricuspide, desdoblamiento de segundo ruido cardiaco por retraso
prolongado del cierre de la véalvula trictispide con respecto a la valvula mitral, tercer y cuarto

ruidos presentes, palpitaciones asociadas con arritmias, en casos severos se puede presentar falla
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cardiaca congestiva severa, taquiarritmias severas, menos frecuentemente ingurgitacion yugular
que indica insuficiencia severa de valvula trictspide, ademas en el periodo prenatal se puede
encontrar hydrops fetal por ecografia. (Holst et al., 2019; Jost et al., 2007; Singh et al., 2022)
En adultos, los sintomas mas comunes son: palpitaciones, generalmente asociadas con
arritmias en un 40% que pueden provocar sincope 0 muerte cardiaca subita, disnea por
intolerancia al ejercicio que se puede asociar a cianosis, fatiga crénica, edema de miembros
inferiores; ademas pueden presentar signos de focalidad neurolégica asociados con ACV por
embolia paraddjica. Los hallazgos clinicos y paraclinicos en este grupo por lo general son

accidentales, especialmente en pacientes asintomaticos.(Singh et al., 2022; Yuan, 2017)

2.5.8 Estudios diagndsticos de la anomalia de Ebstein:

Es fundamental hablar de los estudios complementarios para el diagnostico de la
anomalia de Ebstein, pues apoyados en los factores de riesgo y sospecha clinica, estos cumplen
con un rol confirmatorio de la patologia, pero ademas aportan con informacion extra para un
diagnostico preciso al permitir estadificar de manera objetiva la gravedad de la patologia a través
de varias escalas que han sido estandarizadas utilizando estudios de imagen como la ecografia o
la resonancia magnética, estos mismos también permiten identificar marcadores de riesgo de
mortalidad, asi como también permiten estudiar el funcionamiento del corazon o identificar
defectos asociados, asi como también cumplen un papel en la planificacion quirdrgica y
seguimiento. (Attenhofer Jost et al., 2005; Freud et al., 2015; Rutz & Kiihn, 2019; Rydzewska

et al., 2020)
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El electrocardiograma cumple también un papel muy importante debido a que permite
identificar de manera sencilla alteraciones en el sistema de conduccion como arritmias o
bloqueos de rama. (Holst et al., 2019)

Todos estos elementos mencionados obtenidos por medio de estudios complementarios se

explican a continuacion.

2.5.8.1  Electrocardiograma:

El electrocardiograma representa un estudio simple no invasivo e importante para la
caracterizacion de la anomalia de Ebstein, ya que permite estudiar la funcién cardiaca, asi como
también el sistema de conduccion eléctrico que con frecuencia se ve alterado en esta patologia.
Entre los hallazgos patolégicos que se pueden encontrar estan: onda P agrandada >2.5mm
atribuible a auriculomegélia o bloqueo completo de rama derecha, en algunos casos puede ser
>5mm, a este patron se le denomina “onda P Himalaya”, intervalo PR corto en el 20% de los
casos asociado a pre-excitacion auricular con o sin presencia de onda (8), esta tltima sugerente
de Sindrome de Wolf Parkinson White, PR prolongado por la dilatacion del ventriculo
atrializado. (Possner et al., 2020; Singh et al., 2022)

Los signos electrocardiograficos de bloqueo de rama derecha por alteracion del sistema
infra-Hisiano de conduccion estan presentes en el 44% de los casos (mayoritariamente bloqueo
incompleto), suelen ser comunes luego de la ablacion anteroseptal de la arteria pulmonar; estos
pueden ser: complejo QRS ancho para el rango de edad por una activacion prolongada de la
porcion atrializada del ventriculo derecho. En estos pacientes la ausencia de bloqueo de rama

derecha es un fuerte predictor de la presencia de foco ectdpico del lado derecho. La presencia de
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complejo QRS con patrdn trifasico o tetrafasico en las derivaciones V2 y V3 son sugerentes de
anomalia de Ebstein. (Holst et al., 2019; Possner et al., 2020)

Se debe prestar atencion a los patrones electrocardiograficos de arritmias presentes entre
un 30% a 50%, tales como: taquicardia supraventricular paroxistica (TSV) que es la mas comun
en pacientes con anomalia de Ebstein, con o sin sindrome de Wolff Parkinson White , sin
embargo también se puede encontrar fibrilacion auricular, flutter auricular o taquicardia
ventricular, siendo estos causados por una o varias vias accesorias de conduccion especificadas
anteriormente en el apartado de defectos de conduccion asociados a esta patologia. (He et al.,

2021; Pérez-Riera et al., 2019)

2.5.8.2 Radiografia:

La radiologia de térax no es un estudio diagnéstico de la anomalia de Ebstein, en general
los signos radiogréaficos que se evidencian forman parte de los esperados en la insuficiencia
cardiaca progresiva, siendo estos hallazgos en su mayoria incidentales en pacientes en edad
adolescente o adulta asintomaticos o con sintomas leves. Se puede apreciar cardiomegalia
dependiente del lado derecho, radio cardiotoracico >0,65 relacionado a un peor prondstico. Ver

figura 35. (Possner et al., 2020; Singh et al., 2022)
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Figura 35: Radiografia de paciente con anomalia de Ebstein.

Nota. * De derecha a izquierda, se aprecia una imagen con proyeccion postero anterior en
donde se evidencia un radio cardiotoracico de 0,62 compatible con cardiomegalia, luego una
imagen lateral izquierda en donde la silueta cardiaca ocupa el mediastino anterior (flecas
blancas), compatible con aumento del tamafio del ventriculo derecho. Obtenido de Qureshi, M.
Y., O'Leary, P. W., & Connolly, H. M. (2018). Cardiac imaging in Ebstein anomaly. Trends in

cardiovascular medicine, 28(6), 403—409. https://doi.org/10.1016/j.tcm.2018.01.002

2.5.8.3  Ecocardiograma:

El ecocardiograma es el estudio estdndar para el diagnostico, caracterizacion y
clasificacion de anomalia de Ebstein, pues es un estudio no invasivo en el caso del transtoracico
0 minimamente invasivo en el caso del transesofagico, no representa un elevado costo en
comparacion a otros estudios como la IRM, sin embargo, presenta algunas limitaciones como ser
operador dependiente, existencia de varios protocolos en cada centro especializado.(Booker &

Nanda, 2015; Freud et al., 2015; Holst et al., 2019)
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La gran utilidad del ecocardiograma no solo radica en el diagnostico confirmatorio,
puesto que también contribuye con importante informacién complementaria al mismo como la
posibilidad de estadificar objetivamente la severidad de la patologia; aporta con datos sobre la
funcion y anatomia cardiaca importantes para el manejo y pronostico, sirve como estudio de
diagndstico perinatal o tardio, permite realizar un seguimiento a largo plazo, ademas se pueden
encontrar marcadores de riesgo de mortalidad como regurgitacion pulmonar, efusion pericardica,
dilatacion de anillo tricuspide; incluso, es determinante en el diagnostico diferencial con respecto
a otras patologias de la valvula tricispide y es superior a la IRM para detectar conexiones
auriculares. (Burri & Lange, 2017; Freud et al., 2015; Kumar et al., 2017; Qureshi et al., 2018;

Rydzewska et al., 2020) .Ver figura 36y 37.

TIS1.3 MI 1.0 TIS1.3 MI1.0

Figura 36: Ecografia transtoracica de paciente con anomalia de Ebstein.

A, vista apical de las cuatro camaras cardiacas, se evidencia un marcado desplazamiento
apical de la valvula tricuspide septal y anterior; ademas, el ventriculo atrializado y el anillo
tricuspide verdadero se encuentran dilatados. Se aprecia comunicacion interauricular. B, indica el

flujo de entrada y salida del ventriculo derecho. Nota. * Las siglas estan en su significado en
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inglés. LA, auricula izquierda; LV, ventriculo izquierdo; RA, auricula derecha; RV, ventriculo
derecho; aRV, ventriculo derecho atrializado; fRV, ventriculo derecho funcional; RVOT, tracto
de salida del ventriculo derecho. Obtenido de Neumann, S., Ruffer, A., Sachweh, J., Biermann,
D., Herrmann, J., Jerosch-Herold, M., Hazekamp, M., Sinning, C., Zengin, E., Blankenberg, S.,
Girdauskas, E., Reichenspurner, H., Kehl, T., Mller, G., Kozlik-Feldmann, R., & Rickers, C.
(2021). Narrative review of Ebstein's anomaly beyond childhood: Imaging, surgery, and future
perspectives. Cardiovascular diagnosis and therapy, 11(6), 1310-1323.

https://doi.org/10.21037/cdt-20-771

TIS1.6 MI1.0 TIS1.7 M0
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Figura 37: Ecocardiograma transtoracico en ventana Doppler (mismo de figura 36).

A, vista de cuatro camaras cardiacas, desplazamiento apical de valvula tricispide septal;
la ventana Doppler muestra regurgitacion tricuspide leve o0 moderada. B, vista de eje corto
paraesternal que sugiere insuficiencia tricuspide moderada del mismo paciente. Obtenido de
Neumann, S., Ruffer, A., Sachweh, J., Biermann, D., Herrmann, J., Jerosch-Herold, M.,
Hazekamp, M., Sinning, C., Zengin, E., Blankenberg, S., Girdauskas, E., Reichenspurner, H.,

Kehl, T., Mller, G., Kozlik-Feldmann, R., & Rickers, C. (2021). Narrative review of Ebstein's
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anomaly beyond childhood: Imaging, surgery, and future perspectives. Cardiovascular diagnosis

and therapy, 11(6), 1310-1323. https://doi.org/10.21037/cdt-20-771

Se debe tomar en cuenta que el ecocardiograma ha sido ampliamente utilizado en el
diagnostico de cardiopatias congénitas, la anomalia de Ebstein no es la excepcion, por lo que con
el tiempo este se ha diversificado con la aparicion de distintos tipos de estudios ecograficos
como el modo M, ecografia en 2 dimensiones (2D) transtoracica y transesofagica, ecografia en
tres dimensiones (3D) transesofagica y reconstruccion 3D ecocardiografica, (Booker & Nanda,
2015; Qureshi et al., 2018). A continuacion, se exponen los hallazgos ecograficos e
implicaciones a tomar en cuenta para el diagndstico de la anomalia de Ebstein.

El modo M ecografico fue uno de los primeros estudios empleados en el diagnostico de
anomalia de Ebstein que posteriormente fue superado por la ecografia 2D y el Doppler. Detecta
el retraso del cierre de la valvula trictspide con relacion a la valvula mitral, siendo que un retraso
mayor a 65 ms es indicativo de la patologia. (Booker & Nanda, 2015)

Ampliamente utilizado, el ecocardiograma 2D (figura 36 y 37) que se divide en
transtoracico y transesofagico, permite obtener informacion anatomica y funcional del corazon
para el diagndstico, asi como también posibilita valorar otros defectos asociados como defectos
del tabique auricular o ventricular, defectos en el tracto de salida, etc. (Booker & Nanda, 2015;
Singh et al., 2022)

El ecocardiograma 2D, permite identificar el desplazamiento apical de la valvula
tricuspide VT (anterior>septal> posterior/inferior), ademas aporta con la medicién cuantitativa

de este signo, pues si el desplazamiento apical de la VT es mayor a 0,8 cm/m? se confirma el
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diagnostico de anomalia de Ebstein. (Booker & Nanda, 2015; Possner et al., 2020; Qureshi et al.,
2018; Singh et al., 2022)

Se puede caracterizar por ecocardiograma la anatomia y dindmica de la VT ya que se
puede identificar displasia, adherencia, restriccion de movimiento o presencia de movimientos
exagerados de la valvula tricuspide; se puede medir el diametro del anillo valvular, asi como
también identificar y cuantificar la regurgitacion trictspide por medio de ventana Doppler.
(Booker & Nanda, 2015; Qureshi et al., 2018)

La cuantificacion de la regurgitacion tricispide puede ser dificil de obtener en el
ecocardiograma 2D debido a que la velocidad del flujo de regurgitacién puede ser menor debido
a la orientacion del anillo funcional tricispideo hacia el tracto de salida derecho, ademas puede
existir varios flujos de regurgitacion, ademads la “vena contracta” puede ser medida
inadecuadamente, por lo tanto, la cuantificacién puede ser inconsistente. (Singh et al., 2022)

Aunque la ecografia transesofagica 2D y la transtoracica permiten valorar los signos
ecograficos expuestos anteriormente, la primera tiene algunas ventajas sobre la segunda ya que
puede brindar una mejor visualizacién de la valvula tricuspide, aporta en la planificacién
quirurgica y ha demostrado ser mejor que el ecocardiograma transtoracico para detectar
conexiones intracardiacas (2), ademas usando algunos angulos de vision especial como el del
tracto de entrada del ventriculo derecho en ventana de dos camaras ventriculares, puede permitir
la valoracion de la valvula posterior, sin embargo puede ser dificil de valorar por lo que se
prefiere otro estudio como una IRM. (Booker & Nanda, 2015; Qureshi et al., 2018)

El ecocardiograma 3D (figura 38) se puede dividir en 3D transesofagico y reconstruccion
3D ecogréfico, ambas permiten identificar los segmentos valvulares adheridos diferenciandolos

de los segmentos no adheridos, asi como también permite caracterizar la extension y gravedad de
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la adherencia, esto no lo puede hacer el ecocardiograma 2D, adicionalmente se puede valorar con
mayor precision la “vena contracta” para la valoracion de la regurgitacion tricuspide por medio
de ecocardiograma 3D transesofagico, incluso permite la valoracion del volumen ventricular.
(Booker & Nanda, 2015)

En conclusion, la diferencia con respecto al ecocardiograma 2D es que el ecocardiograma
3D brinda una mejor valoracién anatomica determinantes en el plan quirtrgico, pues puede
determinar la diferencia entre una reparacién valvular y un trasplante de valvula al cuantificar el
porcentaje de adherencia de la valvula tricuspide y borde libre de ataque, ademas suple algunas

deficiencias en la valoracion funcional del ecocardiograma 2D. (Booker & Nanda, 2015)

Figura 38: Ecocardiograma 3D de paciente con anomalia de Ebstein.

Se aprecia vista inferior de valvula tricispide, la valvula posterior (P) no cierra
adecuadamente con la valvula septal (S). La comisura posterior presenta un agujero de gran
tamafio comparado a la comisura anterior. Obtenido de Acar, P., Abadir, S., Roux, D., Taktak,

A., Dulac, Y., Glock, Y., & Fournial, G. (2006). Ebstein's anomaly assessed by real-time 3-D
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echocardiography. The Annals of thoracic surgery, 82(2), 731-733.
https://doi.org/10.1016/j.athoracsur.2005.09.012
2.5.8.4  Imagen por resonancia magnética (IRM).

La IRM es un importante complemento del ecocardiograma, pues permite una valoracién
anatomica mas precisa, siendo este el mejor método para cuantificar el volumen, masa y funcion
del ventriculo derecho, asi como también permite valorar la valvula trictspide posterior/inferior,
siendo esta superior al ecocardiograma en los aspectos mencionados anteriormente. (Neumann

et al., 2021; Qureshi et al., 2018). Ver figura 39.

Figura 39: Imagen de resonancia magnética cardiaca de paciente con anomalia de

Ebstein
Tele diéstole (A-C) y tele sistole (D-F), eje corto (A y D), cuatro camaras (By E) y
tracto de entrada y salida de ventriculo derecho (C y F); se evidencia en todas las vistas una

dilatacion del ventriculo derecho. B, se aprecia claramente el ventriculo derecho atrializado
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(aRV) entre la unién auriculoventricular y el anillo tricispideo verdadero (lineas amarillas
entrecortadas). C, se marca el anillo funcional tricispideo con asteriscos. Nota. * Siglas estan
con su significado en inglés. Ao, aorta; aRV, ventriculo derecho atrializado; AL, valvula anterior
tricuspide; IL, valvula inferior o posterior tricaspide; LV, ventriculo izquierdo; PA, arteria
pulmonar; RA, auricula derecha; S, valvula septal tricuspide. Obtenido de Qureshi, M. Y.,
O'Leary, P. W., & Connolly, H. M. (2018). Cardiac imaging in Ebstein anomaly. Trends in

cardiovascular medicine, 28(6), 403-409. https://doi.org/10.1016/j.tcm.2018.01.002

Es el estudio estandar para cuantificar el volumen y funcion ventricular en el estudio de
cardiopatias congénitas, siendo utilizado también para este fin en la anomalia de Ebstein,
(Ibrahim et al., 2022; Qureshi et al., 2018). La IRM en secuencia SSFP (steady-state free
precession) es de eleccion para cuantificar el volumen y funcién ventricular, ademas lo puede
hacer en tiempo real , (Neumann et al., 2021); sin embargo, este ain no ha sido estandarizado de
forma global existiendo diferentes protocolos de diferentes centros especializados, pues la
medicion del volumen del ventriculo derecho con IRM puede o no incluir al ventriculo
atrializado y la decision al respecto depende del objetivo del estudio, (Qureshi et al., 2018).

En la planificacion preoperatoria se suele excluir al ventriculo atrializado para obtener
una perspectiva pronostica sobre la funcién ventricular posterior a la cirugia, sin embargo, el
Hospital de la Mayo Clinic recomienda incluir al ventriculo derecho funcional y al ventriculo
derecho atrializado para la medicién del volumen, puesto que se puede delimitar la unién
auriculoventricular y las inserciones anormales de la valvula trictspide, siendo este un método

mas reproducible. (Qureshi et al., 2018)
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Se puede usar a la IRM para detectar marcadores de deterioro de funcion ventricular, esto
se realiza mediante mapeo en secuencia T1y T2, en el cual se puede encontrar volumen
ventricular extracelular aumentado, el cual es un marcador de fibrosis del miocardio ventricular,
ademas se puede identificar dilatacion ventricular, estos cambios estan asociados a deterioro de
la funcion ventricular y son pronosticos de deterioro clinico a largo plazo; sin embargo, se puede
identificar de forma precoz los cambios fibroticos que se pueden presentar en ambos ventriculos
en pacientes con anomalia de Ebstein con cardiomiopatia hipertrofica, especialmente cuando se
utiliza IRM en secuencia BOLD (Blood oxygenation level dependent), pues esta secuencia
muestra con mayor precision los cambios fibroticos. Se recomienda el uso de IRM para
seguimiento en pacientes con AE asociado a disfuncién ventricular. (Aly et al., 2021; Attenhofer
Jost et al., 2005; Neumann et al., 2021)

La IRM en 4D (figura 40) combina el mapeo de velocidad y la secuencia cine de la IRM,
de gran utilidad cuando existe dificultad para cuantificar el flujo y regurgitacion de la valvula
tricaspide en el ecocardiograma por las limitaciones mencionadas anteriormente, siendo este un
método mas preciso y confiable para este fin. EI volumen de regurgitacion de la valvula
tricuspide se obtiene de la resta del volumen sistélico anterogrado de la arteria pulmonar con el
volumen sistolico total del ventriculo derecho obtenido del mapeo de velocidad y la secuencia
cine respectivamente, mientras que la fraccion de regurgitacion se obtiene de la division entre el
volumen de regurgitacion con el volumen sistélico del ventriculo derecho. (Ibrahim et al., 2022;

Jacobs et al., 2020; Singh et al., 2022)
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A 4-chamber view B Streamlines and measurement plane
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Figura 40: Resonancia magnética 4D de paciente con anomalia de Ebstein.

A, representacion estilizada de valvula tricuspide, se sefiala la valvula tricispide septal
con flecha amarilla. B, plano de medicion de velocidad de flujo a través de la valvula tricuspide.
C, panel de resultados de medicion de flujo que muestra una fraccidn de regurgitacion del 82%

(panel D) resultante de la relacién entre el area negativa con el area positiva de la curva de

oo

medicién, la medicion se pudo realizar en todas las valvulas en una sola toma (tiempo de toma:
minutos; tiempo post-procesamiento: 20 minutos). D, diferencia menor a 3 ml entre las
mediciones de flujo efectivo, indican conservacion de masa. Obtenido de Kamphuis, V. P.,
Westenberg, J. J. M., van den Boogaard, P. J., Clur, S. B., & Roest, A. A. W. (2018). Direct

assessment of tricuspid regurgitation by 4D flow cardiovascular magnetic resonance in a patient
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with Ebstein's anomaly. European heart journal. Cardiovascular Imaging, 19(5), 587-588.

https://doi.org/10.1093/ehjci/jey008

Las ventajas de la IRM sobre el ecocardiograma estan en la mayor capacidad para valorar
funcion ventricular, mayor precision anatomica, lo cual le da a la IRM un papel importante como
estudio de planificacion quirdrgica, pronostico postquirdrgico, seguimiento a largo plazo,
ademas es la primera alternativa cuando no se logra conseguir una imagen ecografica adecuada.
(Ibrahim et al., 2022; Kamphuis et al., 2018; Neumann et al., 2021)

Se recomienda el uso complementario de IRM cuando se sospecha de ventriculo
izquierdo no compactado, (Thareja et al., 2022; Vermeer et al., 2013). Se debe tomar en cuenta
como desventaja que la disponibilidad de este estudio es limitado incluso en centros
especializados, asi como también representa mayor costo en comparacion a un ecocardiograma.
(Cieplucha et al., 2019) ; ademas su uso en pacientes pediatricos puede ser complicado debido al
tiempo que demora realizar una IRM, por lo que podrian requerir de sedacion, sin embargo esto
no contraindica su uso , ademas los resultados de este estudio en pacientes pediatricos puede ser

confiables cuando son bien aplicados, (Jacobs et al., 2020; Spanaki et al., 2022).

2.5.8.5Modelo de reconstruccion 3D impresos:

Los modelos de reconstruccion 3D impresos son una representacion fisica de una
estructura que buscan asemejarse morfolégicamente al 6rgano que se busca emular, se obtienen
generalmente de imagenes tomograficas o de resonancia magnética y en ocasiones de ecografias
en 3D. En la medicina y en especial en las cardiopatias congénitas como tetralogia de Fallot,

trasposicion de grandes vasos, defectos del septo auricular, entre otros, los modelos fisicos en 3D
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tienen un rol novel en la planificacion quirdrgica y en la toma de decisiones, ya que permite
interactuar de forma fisica con la estructura que sera intervenida, siendo esta fiel a la realidad,
ademas segun varios estudios puede reducir el riesgo quirdrgico, sin embargo estas presentan
algunas limitaciones como los elevados costos, la necesidad de estudios tomograficos con cortes
muy finos o IRM de alta calidad que en el caso de este ultimo puede ser dificil de obtener en
pacientes pediatricos, pudiendo requerir sedacion, ademas no se suele representar a las valvulas
por lo que es una seria limitacion a tomar en cuenta para la anomalia de Ebstein, (Foley et al.,
2017; Spanaki et al., 2022; Valverde et al., 2017). Sin embargo, se ha utilizado modelos fisicos
en 3D para patologias valvulares, incluyendo patologias de valvula tricuspide, siendo estos de
ayuda para la planificacion quirdrgica y toma de decisiones, no se especifica su aplicacion en la

anomalia de Ebstein, pero podria tener un espacio en el futuro, (Muraru et al., 2017).

2.5.9 Clasificacion de la anomalia de Ebstein.

Debido a la gran variabilidad fenotipica y clinica de la anomalia de Ebstein, se ha
intentado establecer parametros anatomicos y funcionales para poder clasificar objetivamente a
esta patologia, buscando asi obtener un pardmetro de gravedad y pronostico que se puedan
aplicar sisteméaticamente y sean reproducibles. Se han establecido dos clasificaciones, una
anatomica (Clasificacion de Carpentier), otra funcional obtenida por ecografia 0 RMN (Great
Ormond Street score).(Celermajer et al., 1994; Paranon & Acar, 2008; Singh et al., 2022). A
continuacion, se especifica cada una de estas clasificaciones.

25.9.1 Clasificacién de Carpentier
Se caracteriza de la A hasta la D, siendo A la de menor severidad y D la de mayor

severidad (figura 41), se basa en parametros anatdmicos tales como grado de desplazamiento y
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movilidad la véalvula septal y/o inferior, tamafio y contractibilidad del ventriculo derecho
atrializado VDa y ventriculo derecho funcional VDf. La aplicacion de esta clasificacion se
direcciona en la planificacion quirurgica, la cual puede determinar la diferencia entre un
reemplazo y una reparacion de valvula tricuspide. (Jost et al., 2007; Neumann et al., 2021,

Sainathan et al., 2020) .Ver tabla 5.

Tabla 6

Clasificacion de Carpentier

Tipo Caracteristicas

Tipo A Vélvula tricispide septal e inferior: desplazamiento moderado
Valvula trictspide anterior: grande, movimiento libre
VDa: pequefio, pared contractil
VDf: tamafio y contraccion adecuada

Tipo B Vélvula tricispide septal e inferior: desplazamiento marcado,
Vélvula septal hipoplasica y adherida al miocardio
Vélvula trictspide anterior: grande, movimiento libre
VDa: dilatado, pared delgada, no contréctil
VDf: pequefio

Tipo C Vélvula tricispide septal e inferior: desplazamiento marcado,
hipoplasia severa
Vélvula tricispide anterior: movilidad restringida, puede causar
obstruccién del tracto de salida, insercion moderada (cuerdas y

bandas fibrosas)
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VDa: dilatado, pared delgada, no contractil
VDf: muy pequefio
Tipo D “Saco tricispideo”: Tejido valvular adherido casi por completo o por
completo al ventriculo derecho, patron restrictivo
Apertura al infundibulo en la comisura anteroseptal que puede

provocar obstruccion del tracto de salida

Nota. * VDa, ventriculo derecho atrializado ; VDf, ventriculo derecho funcional. Fuente:
Neumann, S., Riffer, A., Sachweh, J., Biermann, D., Herrmann, J., Jerosch-Herold, M.,
Hazekamp, M., Sinning, C., Zengin, E., Blankenberg, S., Girdauskas, E., Reichenspurner, H.,
Kehl, T., Muller, G., Kozlik-Feldmann, R., & Rickers, C. (2021). Narrative review of Ebstein's

anomaly beyond childhood: Imaging, surgery, and future perspectives. Cardiovascular diagnosis

and therapy, 11(6), 1310-1323. https://doi.org/10.21037/cdt-20-771

Figura 41: Representacion gréfica de clasificacion de Carpentier.
Adaptado de Carpentier's Reconstructive Valve Surgery . (p 248). Por Carpentier, A.

2010. Disponible en https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-

B9780721691688500277



https://doi.org/10.21037/cdt-20-771
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780721691688500277
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9780721691688500277
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2.5.9.2 Clasificacion de Great Ormond Street score (GOSE).

La clasificacion ecogréafica del puntaje extendido de Glasgow, también denominada
Great Ormond Street score (GOSE), término que se empleara para evitar confusiones con
respecto a la escala de Glasgow para trauma craneoencefalico; se basa en marcadores
funcionales ecogréaficos para determinar la severidad de la anomalia de Ebstein , (Celermajer
et al., 1994; Geerdink & Kapusta, 2014; Singh et al., 2022); aunque estos datos también pueden
ser obtenidos por resonancia magnética, especialmente cuando las limitaciones propias de la
ecografia impiden una adecuada valoracion funcional del corazén, (Cieplucha et al., 2019).

Se aplica principalmente en neonatos, pues es el grupo de edad en la que se ha
estandarizado, sin embargo, también se ha aplicado en pacientes adultos en quienes se ha
observado que el uso de resonancia magnética representa algunas ventajas sobre la ecografia,
pues permite también valorar marcadores de falla cardiaca.(Cieplucha et al., 2019)

El indice de clasificacion GOSE se obtiene a partir de la fraccion entre el area
combinada de la auricula derecha, porcion atrializada del ventriculo derecho dividido para el area
combinada de la porcion funcional del ventriculo derecho, auriculo izquierdo y ventriculo
izquierdo; dando como resultado una escala del 1 al 4; grado 1, radio <0,5 ;grado 2 radio 0,5-
0,99 ; grado 3, radio 1-1,49; grado 4 radio >1,5. La ventaja de esta clasificacion es que tiene
mayor relacion con su severidad, su desventaja se encuentra en que requiere de un operador

especializado. (Geerdink & Kapusta, 2014; Jost et al., 2007; Singh et al., 2022) .Ver figura 42.
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Grade 1: >0.5
Grade 2: 0.5-1.0
Grade 3: 1.1-1.4
Grade 4: >1.5

Areaof (RA +aRV)
Area of (RV + LV + LA)

Figura 42: Representacion anatomica de calculo de GOSE score.
Adaptado de Critical Heart Disease in Infants and Children .(p759). Por Kumar, TK;

Knott, C. 2019. Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-

$2.0-B97814557076070006447?scrollTo=%23n10000321

A diferencia de la clasificacion anatémica de Carpentier empleada cominmente en la
planificacién quirdrgica, la clasificacion GOSE se emplea para tener un panorama funcional del
corazén que a su vez se relaciona directamente con el riesgo de mortalidad, pues un indice mayor
a 1,5, se relaciona con una tasa de mortalidad del 100%; un indice entre 1y 1,4 indica un riesgo
de mortalidad a corto plazo del 10% y 45% de mortalidad en la infancia temprana; y un indice
menor a 1 indica un 92% de probabilidad de sobrevivir y mejor pronostico a largo

plazo.(Paranon & Acar, 2008)


https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9781455707607000644?scrollTo=%23hl0000321
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9781455707607000644?scrollTo=%23hl0000321
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2.5.10 Manejo clinico de la anomalia de Ebstein.

El manejo clinico, asi como la presentacion clinica de la anomalia de Ebstein es muy
diverso que puede ir desde una conducta expectante hasta un complejo conjunto de tratamientos
para diferentes eventos patoldgicos y como se vera mas adelante. Este principio también se
aplica al tratamiento quirargico. (Possner et al., 2020)

Para el manejo de la anomalia de Ebstein se debe considerar algunos factores
determinantes tales como el momento del diagnostico, severidad determinada por parametros
objetivos, anomalias asociadas, estabilidad hemodinamica, persistencia de conducto arterioso en
neonatos; todos estos factores determinan la conducta terapéutica que se debe seguir a corto y
largo plazo. (Possner et al., 2020; Sainathan et al., 2020; Singh et al., 2022)

Como norma general, pero no absoluta, aquellos pacientes asintomaticos o con sintomas
leves y funcion cardiaca conservada, pueden ser manejados bajo una conducta expectante, esto
no significa ignorar la presencia de la enfermedad en este grupo de pacientes, especialmente
cuando cuentan con un diagndstico, pues la mayoria de estos pacientes conoce su diagnostico de

forma fortuita en edades tardias. (Kumar et al., 2017; Sainathan et al., 2020)

2.5.10.1 Manejo clinico prenatal.

No existe un tratamiento especifico para la anomalia de Ebstein diagnosticada en el
periodo prenatal, sin embargo, se recomienda realizar un seguimiento ecogréfico seriado desde el
momento del diagnostico hasta el momento previo al parto, especialmente durante el tercer
trimestre, pues cualquier alteracion significativa de la funcion cardiaca puede determinar
aspectos como momento de finalizar el embarazo, uso de corticoides, incluso el uso de

antiarritmicos. (Freud et al., 2015; Rutz & Kiihn, 2019; Rydzewska et al., 2020)
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Existen casos especificos en los que se utiliza medicacion durante este periodo, tal es el
caso concreto del uso de digoxina para el manejo de arritmias fetales que afectan la funcion
cardiaca por ser este considerado seguro y por su paso transplacentario hacia el feto; no obstante,
se debe tomar en cuenta que este farmaco no siempre es bien tolerado por la madre, pues se
estima que el 6 al 29% de gestantes que la usan, presentan efectos secundarios, siendo los mas
comunes los digestivos y neurosensoriales, ademas pueden presentar bradicardia sinusal, bloqueo
AV grado I, por lo que su uso requiere de un monitoreo electrocardiogréfico, control de niveles
en suero y observacion medica frecuente, ademas no se ha establecido un esquema especifico
para el uso de la misma para el control de arritmias fetales, ni se ha comprobado que incida
significativamente en la reduccion de la mortalidad de estos pacientes, pues su uso es limitado en
esta etapa. (Carberry et al., 2022; Chimenea et al., 2021)

(Rydzewska et al., 2020), emplearon terapia doble (digoxina mas esteroides), terapia tripe
(digoxina mas esteroides e hiper-oxigenacion) para el manejo de fetos con diagndstico de
anomalia de Ebstein que presentaron arritmias que requerian ser controladas, en donde la
mortalidad fue menor al emplear la terapia tripe. Los resultados mencionados no son
extrapolables debido a las limitaciones del estudio, sin embargo, el mismo estudio aclara que el
objetivo del uso de digoxina transplacentaria es mejorar la contractibilidad cardiaca y evitar la
progresion a cardiomegalia o hydrops fetal, pero no retrasar el momento del parto cuando este es
necesario.

El esquema de digoxina empleada en el estudio de (Rydzewska et al., 2020) fue de una
dosis inicial de 0,5mg i.v, 12 horas después 2 dosis de 0,5 mg i.v en un intervalo de 12 horas con
posterior cambio a esquema oral de 0,5 mg cada 12 horas con control sérico de digoxina; la

terapia de hiper-oxigenacion empleada fue empleada en pacientes con 32 semanas 0 mas de
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embarazo con oxigeno a 6 L/min por mascarilla fascial cada 4 horas por 3 dias con test de
hioper-oxigenacion midiendo la velocidad de la vena pulmonar fetal durante y después de la
terapia.

No se ha establecido una recomendacion para el momento éptimo del parto en estos
pacientes, pues este depende del estado de bienestar del feto y la madre, es decir, se debe tomar
en cuenta la funcion cardiaca fetal, alteraciones asociadas, resultados de pruebas de bienestar
fetal o test de no estrés. En todo caso, se busca en la medida de lo posible que el momento del
parto sea lo méas cercano a una edad gestacional a término, siempre que sea seguro para la madre
y el feto. (Kron & Roeser, 2017; Rydzewska et al., 2020)

Los neonatos con cardiopatias congénitas complejas que nacen antes de las 39 semanas,
tienen mayor riesgo de complicaciones postnatales y mortalidad; sin embargo, estos pacientes
tienden a nacer en edades gestacionales pretérmino, por lo que la decision debe ser tomada de
forma planificacada entre el neonatdlogo, cardiélogo pediatra, el medico obstetra y en algunos
casos con el equipo de cirugia cardiotoracica. (Sanapo et al., 2016)

A pesar de no existir un momento 6ptimo especifico para el nacimiento de este grupo de
pacientes, se recomienda realizar una adecuada planificacion del lugar y forma para traer al
mundo a estos pacientes, en donde debe existir un manejo multidisciplinario como se menciona
anteriormente; haciendo un uso adecuado del nivel de complejidad hospitalaria en la que
deberian nacer estos pacientes. Se recomienda derivar oportunamente a hospitales de tercer o
cuarto nivel que dispongan de los recursos y especialidades ya mencionadas, especialmente ante
diagnostico de cardiopatia congénita compleja (ver recomendaciones en tabla 7). (Donofrio,

2018; Sanapo et al., 2016)
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La planificacion del parto estd recomendada en todos los pacientes con cardiopatias
congénitas, no siendo la anomalia de Ebstein una excepcion, por lo que a continuacion se
mencionaran algunos aspectos importantes a tomar en cuenta para recibir en las mejores
condiciones posibles y prever los peores escenarios, los cuales son riesgo de inestabilidad
hemodinamica al nacimiento, valoracion de funcion cardiaca fetal. (Donofrio, 2018; Sanapo
et al., 2016)

2.5.10.1.1 Riesgo de inestabilidad hemodinamica al nacimiento.

Las principales complicaciones asociadas a mortalidad y morbilidad en los pacientes con
cardiopatias congénitas estan relacionadas con la inestabilidad hemodinamica que pueden
presentar al nacimiento o durante el periodo de transicion hacia la circulacion neonatal, debido a
los cambios fisioldgicos que provocan el cierre de las conexiones que funcionaban durante la
circulacion neonatal; por este motivo es importante realizar un diagnostico prenatal adecuado
para poder realizar controles ecograficos adecuados y poder definir la severidad de la patologia,
asi como poder definir el riesgo de inestabilidad hemodindmica al nacimiento, mismo que esta
definido por el tipo de cardiopatia congénita, estado de funcion cardiaca, anomalias asociadas de
las vias respiratorias. (Donofrio, 2018; Sanapo et al., 2016)

Se debe tomar en cuenta que la anomalia de Ebstein con diagndstico prenatal tiene peor
prondstico y mayor riesgo de complicaciones en relacion a los pacientes con diagnostico en
edades mayores, por lo tanto, se considera una cardiopatia congénita con riesgo de inestabilidad
hemodindmica. (Neumann et al., 2021; Sanapo et al., 2016)

Se han planteado varios tipos de clasificacion de riesgo hemodinamico en pacientes con
diagnostico ecografico prenatal de cardiopatia congénita, estos han sido resumidos (tabla 7), el

cual se divide en tres categoria: cardiopatia congénita sin riesgo de inestabilidad hemodinamica,



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 133

con minimo-moderado riesgo de inestabilidad hemodindmica, con alto riesgo de inestabilidad
hemodinamica; esta clasificacion brinda recomendaciones para el nivel de atencion en el cual se
deberia dar el parto, momento de atencion, recomendaciones obstétricas y neonatales; ademas ha
mostrado tener una sensibilidad del 0,83 al 0,99 para predecir riesgo hemodinamico. (Donoftrio,

2018; Sanapo et al., 2016)

Tabla 7
Estratificacion de riesgo de inestabilidad hemodinamica al nacimiento en neonatos con
cardiopatia congenita

Riesgo de Nivel de  Recomendaciones Recomendaciones Cardiopatia
inestabilidad  atencién  obstétricas para neonatologia congénita

hemodindmica

Sin riesgo I Modo y momento No hay Defectos del septo

del parto basado  recomendaciones  (auricular,

en el bienestar especiales parala ventricular,

materno sala de partos auriculo-

ventricular)

Realizar Valvulopatias
interconsulta con  moderadas sin
cardiologia para  alteracién de
seguimiento funcion cardiaca

Arritmias benignas
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Bajo/

moderado

Alto

Modo y momento
del parto basado
en el bienestar

materno

Planificar parto a
las 39 semanas en
coordinacién con

otros servicios

Planificar modo y
momento del
parto con los
servicios de
neonatologia,
cardiologia

pediétrica,

Presencia de
neonatdlogo en

sala de partos

Disponer de
PGEL1 en caso de

necesitarlo

Coordinar
transporte a
centro de mayor
nivel para
intervencion o
cirugia en caso de

requerirlo.

Presencia de
neonatélogo y
cardiélogo
pediatra en sala
de partos
Elaborar un plan

de intervencion

Cardiopatias
congeénitas
dependientes del
ducto arterioso
Taquiarritmias o
bradiarritmias
controladas con
adecuado ritmo

cardiaco

SCIH con septo
auricular integro, d
-TGV con septum
primum, Anomalia
de Ebstein GOSE
1/2 o Carpentier

A/B, arritmias
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Alto

v

usualmente entre
las 38 y 39

semanas

Planificar modo y
momento del
parto con los
servicios de
neonatologia,
cardiologia
pediatrica,
usualmente entre
las 38 y 39
semanas o antes
Si se compromete
el bienestar del
feto o la madre.
Realizar el parto
en un hospital

con centro

inmediata de
inestabilidad
hemodinadmica/
cateterizacion
Disponer de
espacio en UCI
neonatal
Presencia de
neonatologo,
cardiélogo
pediatra, equipo
quirargico listo en

sala de partos.

Disponer de UCI

neonatal

Plan de
intervencion
inmediata de
inestabilidad
hemodinadmica/

cateterizacion,

incontrolables,
bloqueo de rama

completo

SCIH severo, d -
TGV severo,
retorno venoso total
anomalo, Anomalia
de Ebstein GOSE
3/4 o Carpentier
C/D, taquiarritmia o
bradiarritmia con

hydrops,
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cardiotorécico cirugia u
pediatrico oxigenacion
extracorporea por

membrana.

Nota. * PGE-1, prostaglandina E1; SCIH, sindrome de corazon izquierdo hipoplasico; d -
TGV, trasposicion de grandes vasos; UCI, unidad de cuidados intensivos. Fuente: Donofrio M.
T. (2018). Predicting the Future: Delivery Room Planning of Congenital Heart Disease
Diagnosed by Fetal Echocardiography. American journal of perinatology, 35(6), 549-552.

https://doi.org/10.1055/s-0038-1637764

2.5.10.1.2  Valoracion de funcion cardiaca fetal.

Otro aspecto ecografico importante para tomar en cuenta en las cardiopatias congénitas
como en la anomalia de Ebstein, es valorar la funcién cardiaca y determinar el riesgo de
deterioro que pueda desembocar en insuficiencia cardiaca congestiva, elemento muy importante
a considerar al tomar en cuenta la fisiopatologia de la anomalia de Ebstein. (Sanapo et al., 2016).
Ver tabla 8.

Se aplica el score de perfil cardiovascular fetal que considera cinco parametros, edema,
efusion, hydrops fetal, tamafio del corazén, funcion ventricular, Doppler de arteria umbilical,
venas umbilicales, conducto arterioso; se da una puntuacion de 2 a cada parametro siempre que
este sea normal, se resta a medida que se encuentre alguna alteracion; una puntuacion menor o
igual a 7 se asocia con alto riesgo de compromiso perinatal y muerte. Un valor igual o menor a 7
0 la presencia de hydrops representa una indicacion urgente para finalizar el embarazo y una

posible intervencion postnatal clinica y quirdrgica. (Sanapo et al., 2016; Wieczorek et al., 2008)


https://doi.org/10.1055/s-0038-1637764
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Tabla 8
Perfil de riesgo cardiovascular fetal
Categoria 2 puntos 1 punto 0 puntos
Hydrops No Ascitis o efusion Edema de piel
pericardica o pleural
Tamafio del >0,2y<0,35 0,35-0,5 <0,20>0,5
corazon
(AT/AC)
Funcion VM y VT normal, onda Regurgitacion Regurgitacion
cardiaca diastolica bifasica, VD o VI  holosistolico de VT, holosistélico de VM
con fraccion de VD o VI con 0 regurgitacion de
acortamiento >0,28 fraccion de VT con dP/dt <400
acortamiento <0,28  mmHg
Doppler Normal Flujo telediastolico  Flujo telediastolico
arteria ausente invertido
umbilical
Doppler Normal Inversion auricular ~ Pulsacion de la vena
vena del conducto venoso umbilical
umbilical

Nota. * AT, area de térax; AC, area del corazon; VM, vélvula mitral; VT, valvula

tricuspide; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo. Fuente: Wieczorek, A., Hernandez-

Robles, J., Ewing, L., Leshko, J., Luther, S., & Huhta, J. (2008). Prediction of outcome of fetal
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congenital heart disease using a cardiovascular profile score. Ultrasound in obstetrics &
gynecology : the official journal of the International Society of Ultrasound in Obstetrics and

Gynecology, 31(3), 284-288. https://doi.org/10.1002/u0g.5177

2.5.10.1.3 Modo de parto.

Algunos estudios han demostrado que las cardiopatias congénitas complejas como la
anomalia de Ebstein, aumentan el riesgo de un parto planificado por cesarea, sin embargo no se
ha demostrado que el modo de parto en la mayoria de pacientes con cardiopatias congénitas
afecte negativa o positivamente la puntuacion de APGAR, ni tampoco se ha asociado con
cambios en la morbilidad prequirtrgica o postquirurgica, riesgo de inestabilidad hemodinadmica,
acidosis metabolica o disfuncion organica; por lo tanto el modo de parto debe ser decidido
multidisciplinariamente en base a parametros que se relacionen con el bienestar del feto, riesgo
hemodinamico, cardiovascular y recursos disponibles, (Donofrio, 2018; Sanapo et al., 2016). Se
recomienda realizar un monitoreo riguroso por ecografia, cardiotocografia del feto durante el
parto.(Sanapo et al., 2016)

Si se identifica a un feto con riesgo de inestabilidad hemodinamica al nacimiento y/o esta
se presenta en ese momento, el equipo de médicos que lo reciben debe aplicar de forma adecuada
y organizada el protocolo de reanimacion neonatal correspondiente recomendado por la
American Academy of Pediatrics (AAP) y la American Heart Association (AHA). (Aziz et al.,

2020). Ver anexo 4.


https://doi.org/10.1002/uog.5177
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2.5.10.2 Manejo clinico en neonatos e infantes.

El manejo dependera de la gravedad y alteraciones asociadas al momento de nacer,
tomando en cuenta también lo dificil que puede ser adaptarse a los cambios fisiolégicos como el
cierre del conducto arterioso, cambio de presién del lado izquierdo, disminucion de la resistencia
vascular pulmonar, pues estos factores determinaran la diferencia entre un neonato
hemodindmicamente estable del que no lo estd. (Neumann et al., 2021; Sainathan et al., 2020)

La categorizacion de inestabilidad o estabilidad hemodinamica al momento de nacer y las
primeras horas de vida, es el principal criterio que define la conducta terapéutica en estos
pacientes. (Boston et al., 2018; Kumar et al., 2017; Sainathan et al., 2020). En la figura 43 se
detalla el algoritmo de manejo basado en el estado hemodinamico del paciente.

El principal objetivo del manejo clinico de pacientes con anomalia de Ebstein durante el
periodo neonatal, es evitar o retrasar de manera segura una intervencion quirurgica, puesto que
durante este periodo existe una mayor tasa de mortalidad relacionada a cualquier intervencion
quirargica. (Boston et al., 2018)

Los pacientes con diagnostico perinatal de anomalia de Ebstein en quienes el manejo
farmacoldgico falla, se deberia manejar quirdrgicamente para preservar la funcion cardiaca.

(Sainathan et al., 2020)
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Neonatal EA
I
Hemodynamically stable Hemodynamically unstable
Medical management till PVR drops Medical management

Continued observation

Y Y Y
Functional pulmonary atresia Anatomic pulmonary atresia Circular shunt
i Y
Stop prostaglandin Ligate main pulmonary artery
Antegrade PBF as PVR |
|
] ¥ Y Y
Yes-continued observation No-surgery Surgery Surgery

Figura 43: Algoritmo de manejo de anomalia de Ebstein neonatal segun estado
hemodinamico.

Nota. *EA, anomalia de Ebstein; PVR, resistencia vascular pulmonar. Obtenido de
Sainathan, S., da Silva, L., & da Silva, P. (23 de marzo 2020). Ebstein’s anomaly: contemporary

management strategies. Journal of Thoracic Disease. https://doi.org/10.21037/jtd.2020.01.18

2.5.10.2.1 Neonato hemodindmicamente estables
Aguellos neonatos relativamente estables hemodindmicamente pueden ser observados
con oxigeno suplementario a una FiO2 de 21%, no debe ser mayor a este valor, pues se busca
evitar sobre circulacion pulmonar y sobrecarga cardiaca; se recomienda administrar PGE-1 hasta
descartar estenosis funcional o anatomica de la valvula pulmonar, si se descarta y la resistencia
pulmonar asi como la funcién cardiaca es normal, se puede retirar la PGE-1 y mantener en
observacion; si se comprueba la existencia de estenosis de la valvula pulmonar, se recomienda

mantener la PGE-1 y definir conducta de acuerdo a la severidad de la mismay repercusion sobre
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funcion cardiaca, pues podria convertirse en un paciente hemodindmicamente inestable, del cual
se habla mas adelante. (Boston et al., 2018; Kumar et al., 2017)

De forma general, la dosis de PGE-1 recomendada para mantener el conducto arterioso
permeable es de 0.05-0,1 pg/kg/minuto, (Browning Carmo et al., 2007; Chin Suh et al., 2015);
sin embargo, se debe tomar en cuenta que existe un riesgo considerable de apnea directamente
proporcional a la dosis de PGE-1 administrada y que cominmente se presenta en este rango de
dosis, por lo tanto, incluso en un neonato hemodinamicamente estable, se debe plantear la
posibilidad de realizar intubacion profiléctica; ante esto se ha planteado alternativas de menor
dosis, para asi reducir el riesgo de complicaciones y evitar o posponer la asistencia ventilatoria
por el uso de este medicamento, (Chin Suh et al., 2015).

En el estudio retrospectivo realizado por (Browning Carmo et al., 2007), las dosis bajas
de PGE-1 a 0,015 pg/kg/minuto, se asocid a menor riesgo de apnea, en consecuencia no se
justificd la intubacion profilactica; la revision realizada por (Vari et al., 2021),concluyé que las
dosis iniciales y de mantenimiento de PGE-1 a 0,01 pg/kg/minuto fueron seguras y efectivas
para mantener el conducto arterioso permeable en el 83% de su cohorte, también se asocié a
menor riesgo de complicaciones respiratorias. Por lo tanto, la evidencia demuestra que se puede
utilizar la menor dosis posible en pacientes hemodindmicamente estables, siempre que la
condicién clinica lo permita. (Browning Carmo et al., 2007; Chin Suh et al., 2015; Vari et al.,
2021)

A pesar de que varios estudios han demostrado la eficacia y seguridad de las dosis bajas
de PGE-1 para mantener el conducto arterioso permeable; una revision sistematica de Cochrane
realizada en el 2018 por (Akkinapally et al., 2018), concluyé que no existe evidencia suficiente

para comprobar la seguridad y eficacia del uso de PGE-1 a diferentes dosis en cardiopatias
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congénitas dependientes del conducto arterioso; sin embargo, plantea la necesidad de realizar
estudios comparativos entre las diferentes dosis de PGE-1 y otros métodos no farmacologicos
empleados para este fin, puesto que pueden ser éticos y necesarios.

No se recomienda retrasar el uso de PGE-1 basado en el diametro del conducto arterioso
por ecografia y estabilidad hemodinamica, puesto que, en un paciente con cardiopatia congénita
dependiente del ductus, la intencidn es evitar un deterioro hemodindmico y del estado acido-base
gue aumenta la probabilidad de intervencidn quirargica. (Chin Suh et al., 2015)

Suspender PGE-1 y buscar otro metodo para mantener permeable el conducto arterioso,
si existe ingurgitacion de la valvula pulmonar, puesto que podria exacerbar el cuadro de
insuficiencia cardiaca. (Boston et al., 2018)

Se busca mantener una saturacion objetivo de 75-85%, pues se debe recordar que la
anomalia de Ebstein esta cominmente asociado a defectos del septo auricular, por lo tanto, la
sangre rica en oxigeno se mezcla con la sangre poco oxigenada; razén por la que se considera
una cardiopatia ciandtica. Esta saturacion también dependeréa de la disminucion de la resistencia
vascular pulmonar (RVP) que debe ser valorada ecograficamente. En algunos casos la RVP no
disminuye de forma adecuada como se espera al nacimiento, esta puede ser otra causa de una
saturacion de O2 menor a la deseada; ante esta posibilidad, se puede administrar 6xido nitrico
con oxigeno suplementario que ayuda a reducir la RVP. (Boston et al., 2018)

En resumen, cuando existe dependencia del conducto arterioso, se debe tomar a este
estado como anélogo al ventriculo Unico y buscar un balance entre la circulacion sistémica 'y
pulmonar; este equilibrio se mantiene con bajos niveles de O2 suplementario y PGE-1. La
resistencia vascular pulmonar va disminuyendo hasta permitir un flujo anterégrado de la arteria

pulmonar, cuando esto sucede, se debe considerar fisiolégicamente al corazon como una
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estructura bi-ventricular, por lo que sera pertinente cerrar el conducto arterioso suspendiendo la
PGE-1, aumentando la cantidad de O2 suplementario y de ser necesario, se puede administrar
oxido nitrico para disminuir la resistencia valvular pulmonar la cual debe ser monitorizada
periédicamente por ecografia.(Boston et al., 2018)

Finalmente, segun las recomendaciones de la American Heart Association Statement on
Fetal Cardiology, si el neonato es hemodindmicamente estable, puede ser atendido en una casa
de salud de segundo nivel, no requiere de cuidados complejos, debe contar con la valoracion de
cardiologia pediatrica y ser manejado ambulatoriamente por este servicio; sin embargo, este tipo
de pacientes idealmente deberian nacer en un tercer nivel de atencidén cuando cuentan con
diagnostico prenatal por el riesgo de inestabilidad hemodinamica mencionado anteriormente

(90,91).

2.5.10.2.2 Neonato hemodinamicamente inestable

La inestabilidad hemodindmica en la anomalia de Ebstein se desarrolla
fisiopatologicamente en un contexto de shock cardiogénico, relacionado directamente con la
severidad de esta patologia. (Boston et al., 2018; Sainathan et al., 2020)

Este panorama representa un gran riesgo vital para el neonato, por lo tanto, su manejo
serd complejo, en consecuencia, debe ser manejado en un tercer o cuarto nivel de atencion que
debe contar con recursos necesarios y las especialidades pertinentes, pues se debe tomar en
cuenta que en la sala de parto debe estar presente el medico obstetra, neonat6logo, cardidlogo
pediatra y en algunos casos contar con un equipo quirdrgico listo; ademas se debe contar con
insumos necesarios para intubar, sedar, administrar ionotrépicos, PGE-1 o una posible

intervencion quirdrgica temprana. (Sainathan et al., 2020; Sanapo et al., 2016)
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2.5.10.2.3 Manejo inmediato.

Todo neonato con inestabilidad hemodinamica al nacimiento debe recibir una adecuada
atencion. Se recomienda aplicar el protocolo de reanimacién neonatal correspondiente
recomendado por la AHA y la AAP (93). Ver anexo 4.

No es objetivo de este capitulo exponer todo el protocolo de reanimacién neonatal, sin
embargo, es pertinente mencionar puntos importantes del mismo que aplican para el manejo
inicial de un neonato con anomalia de Ebstein e inestabilidad hemodindmica, pues el manejo
clinico de estos pacientes puede dividirse en dos momentos; manejo inmediato y manejo en UCI
neonatal.

Con respecto al manejo inmediato en sala de parto, la aplicacion del protocolo de
reanimacion neonatal tiene como objetivos permitir la inflacién y ventilacion pulmonar,
mantener o recuperar un adecuado estado hemodindmico, con la finalidad de evitar injurias a
drganos vitales como sistema nervioso central, rifion y corazén; por lo que puede ser necesario
asegurar el acceso a via aérea por intubacion endotraqueal/ mascarilla laringea, compresiones;
uso de norepinefrina para mejorar el gasto cardiaco y traslado a UCI neonatal. (Aziz et al., 2020)

Se recomienda aplicar el protocolo de reanimacion neonatal por 20 minutos, si posterior a
esto, luego de haber aplicado adecuadamente cada procedimiento correspondiente, no hay una
respuesta favorable, se recomienda bajo criterio clinico dar por finalizado el procedimiento e
informar a los familiares. (Aziz et al., 2020)

La intubacion en el manejo inmediato se recomienda cuando la frecuencia cardiaca
neonatal (FCN) se mantiene bajo los 100 latidos por minuto a pesar de aplicar correctamente

ventilacién por presion positiva (VPP) con mascarilla o mascara laringea; cuando se requiere
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aplicar compresiones; si el acceso a la via aérea es complicado y el neonato pesa mas de 2kg, se
puede usar mascara laringea. No se debe retrasar la intubacion por ningiin motivo, se debe usar
monitor cardiaco durante y después a la intubacién. EI tiempo de intubacién se recomienda en
menos de 30 segundo. (Aziz et al., 2020) .Ver anexo 4.

En la intubacion inmediata no se prioriza el uso de premediacion para sedacion, pues
buscar un acceso venoso para esta finalidad podria retrasar el procedimiento y esta debe estar
reservada para el posible uso de norepinefrina; su uso podria estar mejor establecido una vez que
el neonato este en UCI neonatal. (Aziz et al., 2020)

El uso de norepinefrina en este momento de la atencion se reserva para el ultimo paso del
protocolo de reanimacion neonatal (anexo 4), cuando la FCN es menor a 60 latidos por minuto a
pesar de aplicar soporte ventilatorio por intubacion endotraqueal/mascara laringea o
compresiones. Se puede administrar parenteralmente por via 1.V (por catéter venoso umbilical) o
intradsea; viene en una concentracion de 0,Amg/ml en presentacion de 1 ml, esta se aplica en una
dosis de 0,02mg/kg 0 0,2ml/kg y puede repetirse cada 3 0 5 minutos, de acuerdo con la respuesta
hemodinamica; también existe una presentacion endotraqueal de 3 0 5 ml que se aplica a
0,1mg/kg o 1ml/kg, esta presentacion se reserva para cuando no fue posible el acceso venoso o
intradseo. (Aziz et al., 2020)

2.5.10.2.4 Manejo en UCI neonatal

Una vez que el neonato supera la fase de reanimacion, este debe ser trasladado a una
unidad de cuidados intensivos correspondiente a su edad; en esta aérea se debe evaluar con
mayor extension el estado clinico y las posibles complicaciones que deban ser manejadas
(90,93), pues ante un neonato con anomalia de Ebstein hemodindmicamente inestable podria

existir falla cardiaca aguda secundario a uno o varios factores como shock cardiogénico,
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arritmias cardiacas y defectos asociados que cominmente se presentan al mismo tiempo de
forma variable. (Boston et al., 2018)

El principal objetivo en esta fase sera mantener una adecuada funcion cardiaca y
pulmonar para evitar, pero no retrasar, una intervencion quirdrgica, puesto que esta Gltima no
debe ser aplazada bajo ningin motivo cuando el paciente lo requiere. (Boston et al., 2018;
Dearani et al., 2015; Sainathan et al., 2020)

Los neonatos con anomalia de Ebstein e inestabilidad hemodinamica requeriran de
soporte ventilatorio mecanico, (Boston et al., 2018; Kron & Roeser, 2017; Kumar et al., 2017).
Se recomienda ventilar a un volumen tidal de 10-12 ml/kg para tratar disminuir la RVP, asi,
evitar sobrecarga cardiaca y cardiomegalia, (Kumar et al., 2017); aunque también se aceptan
valores de volumen tidal de 12-15 ml/kg, (Kron & Roeser, 2017). Se puede utilizar sedacion
profunda con la finalidad de reducir los requerimientos de oxigeno, (Boston et al., 2018); el
farmaco que se puede elegir para este fin es el fentanilo a dosis de 2-4 pg/kg/h, (Kumar et al.,
2017). El uso de éxido nitrico puede ayudar a reducir la RVP, por lo tanto, su aplicacion
terapéutica se basara en la valoracién de la RVP, (Boston et al., 2018; Kumar et al., 2017).

Se debe administrar PGE-1 lo antes posible cuando se sospecha o se comprueba la
existencia de estenosis funcional o anatémica de la valvula pulmonar para mantener el conducto
arterioso permeable, (Boston et al., 2018; Kumar et al., 2017; Sainathan et al., 2020). No se debe
retrasar el uso de PGE-1 ante un paciente con riesgo o inestabilidad hemodinamica, (Chin Suh
et al., 2015). la dosis de PGE-1 que se recomendada generalmente para mantener el conducto
arterioso permeable es de 0.05-0,1 pg/kg/minuto, (Browning Carmo et al., 2007; Chin Suh et al.,

2015).
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En el contexto de un paciente hemodindmicamente inestable que se encuentra intubado,
no es necesario administrar una dosis minima de PGE-1 , pues uno de los objetivos de dar dosis
minimas es precisamente evitar la intubacion; no obstante, se puede plantear su uso desde una
perspectiva del correcto uso de un farmaco al emplear la dosis minima efectiva, (Chin Suh et al.,
2015) ; sin embargo, no existe evidencia suficiente que indique si la dosis minima de PGE-1 de
0,01 pg/kg/minuto es segura y eficiente en estos casos, (Akkinapally et al., 2018);por lo tanto, se
acepta la dosis general (0.05-0,1 pg/kg/minuto) cuando existe inestabilidad hemodinamica.

Si existe ingurgitacion de la valvula pulmonar, se recomienda suspender la infusion de
PGE-1y buscar otro método para mantener permeable el conducto arterioso, puesto que podria
exacerbar el cuadro de insuficiencia cardiaca. (Boston et al., 2018)

La insuficiencia cardiaca aguda descompensada es una complicacién que debe ser
manejada rapida y eficientemente en la UCI neonatal, tomando en cuenta que tiene una relacién
directa con la severidad y fisiopatologia de la andmala de Ebstein, esta se desarrolla secundario
al shock cardiogénico el cual provoca un estado hemodindmico de congestion vascular e
hipoperfusion tisular. (Boston et al., 2018)

Basado en una clasificacién hemodinamica, a estos pacientes se les puede categorizar
como “mojado” y “frio”, por el estado de volemia y perfusion en el shock cardiogénico, (Ahmed
& VanderPluym, 2021). Esta categorizacion nos permite comprender el porqué del uso de
medicamentos ionotrdpicos y/o diuréticos cuando un paciente con anomalia de Ebstein presenta
insuficiencia cardiaca aguda descompensada.

La presencia de estenosis pulmonar y/o ingurgitacion son parte y catalizador del cuadro
de insuficiencia cardiaca en la anomalia de Ebstein al provocar sobrecarga de volumen en el

ventriculo derecho que debera ser manejado con diuréticos como parte de todo el cuadro de
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insuficiencia cardiaca; este se relaciona con el paciente “mojado”. En algunos casos el manejo
clinico no sera suficiente para solventar este estado patologico, por lo que sera necesario
intervenir quirdrgicamente. (Vahanian et al., 2022)

A continuacion, se especifica el manejo de la insuficiencia cardiaca y shock cardiogénico,
aclarando que ambos estados pueden presentarse por separado o de forma mixta en un paciente

con anomalia de Ebstein.

2.5.10.2.5 Manejo de insuficiencia cardiaca.

Segun la guia de manejo de pacientes pediatricos con insuficiencia cardiaca; se
recomienda iniciar diuréticos en pacientes que presentan retencion de liquidos asociado a
disfuncion ventricular (paciente mojado), estos deben ser aplicados hasta reestablecer un estado
euvolémico. Nivel de evidencia C, (Vahanian et al., 2022). En la tabla 9 se resumen las dosis de
diuréticos mencionadas en este apartado.

Diuréticos de asa: Considerados como el grupo farmacol6gico de primera linea para
terapia descongestiva, puesto que existe una gran experiencia de su uso en pacientes pediatricos,
estos acttan inhibiendo la reabsorcion de Nay Cl al bloquear el cotransportador de Na/K/2Cl en
el asa ascendente; la discusion de su uso radica en que no hay un método efectivo para medir su
efectividad descongestiva en pacientes pediatricos, especialmente en el sindrome de ventriculo
Unico, que fisiopatoldgicamente es muy similar a la anomalia de Ebstein cuando se asocia a
estenosis severa funcional o anatomica de la valvula pulmonar. (Vahanian et al., 2022)

La furosemida es el diurético de asa que se aplica para terapia descongestiva, se puede
aplicar en infusién continua a 0,1mg/kg/h doblando dosis cada 2 h hasta un maximo de

0,4mg/kg/h hasta obtener diuresis>1ml/kg/h o intermitentemente en bolo 1.V a 1mg/kg cada 4
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horas, (Pacifici, 2013; Vahanian et al., 2022). Si se administra por via oral o i.v intermitente, se
recomiendan dosis de 1mg/kg cada 24 horas en neonatos de <31 semanas, siendo esta la dosis
maxima en este grupo; en neonatos >31 semanas se puede administrar 1-2mg/kg i.v 0 v.o cada
24 0 12 horas, siendo la dosis maxima de 6mg/kg/dosis por v.0, (Asociacion Espafiola de
Pediatria, 2022; Pacifici, 2013).

La administracion por infusién continua ha mostrado ser superior al esquema intermitente
para el control de diuresis, ademas evita fluctuaciones séricas que aumenten el riesgo de
ototoxicidad. Puede estimular la dilatacion del conducto arterioso ya que estimula la sintesis de
PGEZ2 a dosis de 1mg/kg. Aquellos neonatos con bajo peso al nacimiento o prematuros, que son
tratados crénicamente con furosemida, tienen mayor riesgo de desarrollar calcificaciones renales.
(Pacifici, 2013)

Se debe tomar precaucién al administrar furosemida en neonatos prematuros, puesto que
presentan una menor tasa de aclaramiento y por lo tanto el farmaco puede tener una mayor vida
media, en consecuencia, se recomienda disminuir la frecuencia de administracion. (Ahmed &
VanderPluym, 2021)

Diuréticos tiazidicos: Empleados en la terapia descongestiva de la insuficiencia cardiaca
en pacientes pediatricos tiene un enfoque complementario al uso de diuréticos de asa por su
efecto sinérgico sobre estos; motivo por el cual se lo suele emplear 30 minutos previos al uso de
diuréticos de asa. Existe limitada informacion del uso de tiazidicos en pacientes pediatricos, por
lo tanto, su uso queda bajo criterio clinico. (Ahmed & VanderPluym, 2021)

Uno de los diuréticos tiazidicos empleados en el manejo de insuficiencia cardiaca es la
hidroclorotiazida, en dosis de 1 a 2mg/kg v.o cada 24 horas o dividido en dos dosis cada 12h.

(Asociacion Espafiola de Pediatria, 2021b)
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Los antagonistas de mineralocorticoides se recomiendan en falla cardiaca aguda con
disfuncion ventricular (Nivel de evidencia C). La espironolactona es el farmaco de este grupo
mas usado en pediatria; este es un esteroide sintético que actta de forma competitiva con la
aldosterona por el receptor de aldosterona en el tibulo renal distal, provocando excrecién de Na
y ahorro de K; en consecuencia, este farmaco no tiene un efecto diurético potente, sin embargo,
su capacidad como ahorrador de K ejerce efecto en la descongestion cardiaca, especialmente en
una fase aguda. (Ahmed & VanderPluym, 2021)

En neonatos se recomienda una dosis de 1-3 mg/kg/dia cada 24 horas; en lactantes y
nifios se puede usar la misma dosis, en algunos casos cada 12 horas, dosis maxima de 100mg/dia.

(Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020)

Tabla 9

Diuréticos para manejo de insuficiencia cardiaca.
Farmaco Dosis
Furosemida Infusion continua:

Dosis inicial:0,1mg/kg/h

Si diuresis<1ml/kg/h, doblar dosis cada 2 h hasta un maximo de
0,4mg/kg/h

Infusion intermitente i.v / via oral

Neonatos <31 semanas: 1mg/kg i.v cada 24 horas

Neonatos > 31 semanas: 1-2mg/kg i.v 0 v.o cada 24 0 12 horas
Lactantes y nifios: 2mg/kg cada 24 horas, se puede aumentar 1-
2mg/kg cada 6 a 8 horas hasta 6mg/kg/dosis.

*Hidroclorotiazida 1 a2mg/kg v.o cada 24 horas o dividido en dos dosis cada 12h
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Espironolactona Neonatos: 1-3 mg/kg/dia cada 24 horas
Lactantes: -3 mg/kg/dia cada 24 o 12 horas, dosis maxima 100

mg/dia

Nota. *Farmaco empleado como complemento de furosemida. Las dosis pueden variar en

cada centro especializado.

Autor: David Miniguano. Referencia, (Ahmed & VanderPluym, 2021; Asociacion

Espafiola de Pediatria, 2020, 2021, 2022; Pacifici, 2013)

2.5.10.2.6  Manejo farmacoldgico de shock cardiogénico.

Los neonatos con anomalia de Ebstein e inestabilidad hemodinamica pueden requerir de
ionotropicos por el factor fisiopatoldgico del shock cardiogénico que pueden desarrollar, pues
existe contracciones miocardicas ventriculares ineficientes en ritmo y fuerza; ademas en el caso
particular de la anomalia de Ebstein se debe considerar la resistencia vascular pulmonar a la hora
de escoger el ionotropico para controlar el shock cardiogénico. A continuacion, se mencionan los
ionotrépicos comunmente empleados para el manejo de shock cardiogénico. No existe un
ionotropico especifico para emplear en un paciente con anomalia de Ebstein
hemodindmicamente inestable, sin embargo, la milrinona se prefiere en estos casos. (Ahmed &
VanderPluym, 2021; Boston et al., 2018). En la tabla 10 se resumen los farmacos para manejo
de shock cardiogénico que se mencionan a continuacion.

La milrinona cumple un papel central en el manejo de falla cardiaca aguda en pacientes
pediatricos, este es un inhibidor de la fosfodiesterasa 111 (FDE I11) cardiaca y vascular,
provocando aumento de la adenosina monofosfato ciclico (AMPc) lo cual aumenta la liberacion

de Ca en el miocardio; en consecuencia, provoca una mayor contractibilidad cardiaca (efecto
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ionotrdpico), mejora la funcién diastélica (efecto lusotrépico); ademas ejerce un efecto
vasodilatador que ayuda a reducir la resistencia vascular pulmonar, facilitando el flujo pulmonar
anterogrado. (Ahmed & VanderPluym, 2021; Boston et al., 2018)

Las propiedades farmacodinamicas de la milrinona la favorecen como estrategia
terapéutica de primera linea en el manejo de falla cardiaca en pacientes con anomalia de Ebstein
(88). En la terapia de rescate se puede administrar milrinona y/o dobutamina mas epinefrina para
evitar hipotension refractaria e hipoperfusion tisular. (Ahmed & VanderPluym, 2021)

Se debe tomar en cuenta la edad y tiempo de administracion para el uso de milrinona. La
via de administracion siempre es intravenosa. En neonatos no se ha establecido una dosis optima,
la (Asociacién Espafiola de Pediatria, 2020), recomienda para soporte hemodinamico, aplicar una
dosis de carga de 50-75 pg/kg/min en 15 minutos (riesgo de hipotension, se puede iniciar directo
con dosis de mantenimiento); seguido de infusién continua de 0,5 pg/kg/min, titular en funcion
de respuesta (rango de dosis 0,25-0,75 pg/kg/min).

En lactantes y nifios hasta los 11 afios, se recomienda aplicar milrinona a una dosis de
carga de 50-75 pg/kg/min 30 a 60 segundos (riesgo de hipotensidn, se puede iniciar directo con
dosis de mantenimiento); dosis de mantenimiento de 0,25-0,75 pg/kg/min durante 36 horas,
titular en base a respuesta, (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020d). Las dosis de milrinona
para profilaxis de bajo gasto cardiaco postquirargico de cirugia cardiaca no se especifican en este
apartado.

La dobutamina también est& considerada como farmaco de primera linea en el manejo a
corto plazo de shock cardiogénico en pacientes pediatricos; siendo esta una alternativa a la
milrinona. La dobutamina pertenece al grupo de catecolaminas sintéticas; en términos

farmacodinamicos, actda con mayor preferencia sobre los recetores p1 del miocardio ejerciendo
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un efecto ionotrépico y cronotropico, ademas tiene efectos dosis dependiente sobre receptores
periféricos B2 (dosis <5 pg/kg/min) y receptores a1l que provocan vasodilatacion y
vasoconstriccion periférica, respectivamente. (Ahmed & VanderPluym, 2021; Asociacion
Espafiola de Pediatria, 2020b)

Se recomienda evitar dosis con efecto vasodilatador cuando el paciente presenta
hipotension, asi como también, se debe tener precaucion si paciente usa 3 bloqueadores, ya que
puede existir una respuesta ol desequilibrada que provoca una vasoconstriccion periférica,
(Ahmed & VanderPluym, 2021).

Se recomienda administrar dobutamina para manejo de shock cardiogénico en neonatos y
pacientes pediatricos en infusion continua a dosis de 2-15 pg/kg/min (dosis maxima 40
Kg/kg/min); titular dosis de acuerdo con la respuesta, (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020b);
evitar usar dosis <5 pg/kg/min en presencia de hipotension, (Chimenea et al., 2021). Tomar en
cuenta que en recién nacidos prematuros hay mayor riesgo de provocar taquicardia al llegar a la
presion arterial deseada; los pacientes con fibrilacion o flutter auricular tienen riesgo de presentar
respuesta ventricular rapida; se debe realizar control de K, debido al riesgo de hipokalemia,
(Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020b). Se considera un farmaco de accion rapida, debido a
que ejerce sus efectos en 20 minutos aproximadamente, (Ahmed & VanderPluym, 2021).

La epinefrina, junto con la dopamina, se consideran como tratamiento de segunda linea
para el manejo de shock cardiogénico, (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020a). La epinefrina
es una catecolamina con accion sobre los receptores p adrenérgicos del miocardio en cualquier
dosis (accion ionotropica y cronotropica); ademas tiene accion sobre los receptores 2
adrenérgicos que provocan broncodilatacion y vasodilatacién, a dosis <0,05-0,1 mg/kg/min;

mientras que a dosis >0,1 mg/kg/min, actla sobre los receptores o adrenérgicos, aumentando la
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resistencia vascular por su efecto vasoconstrictor esplacnico y mucocutaneo, (Ahmed &
VanderPluym, 2021; Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020a).

Se recomienda administrar la epinefrina para manejo de shock cardiogénico por infusion
continua endovenosa a dosis pediatricas de 0,1-1 pg/kg/min; dosis >0,3 pg/kg/min esta asociado
con actividad vasopresora. De forma infrecuente se utilizan dosis altas hasta 5 pg/kg/min para el
control de choque resistente a los liquidos. En neonatos se recomienda iniciar con 0,05-0,5
Kg/kg/min, ajustar dosis segun respuesta hemodinamica hasta 1 pg/kg/min. Cuando no es posible
obtener acceso venoso, se puede aplicar por via subcutanea a dosis de 0,01 mg/kg, dosis maxima

de 0,5 mg. Se administra 3 dosis cada 20 minutos. (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2020a)

Tabla 10
Farmacos para manejo de shock cardiogénico

Farmaco Dosis

Milrinona Neonatos.
*Dosis de carga: 50-75 pg/kg/min en 15 minutos, luego 0,5
pa/kg/min, titular en base a respuesta (riesgo de hipotensién, se
puede iniciar directo con dosis de mantenimiento)
Dosis mantenimiento: 0,5 pg/kg/min; rango de dosis 0,25-0,75
pag/kg/min.

Lactantes hasta <11 afios.

*Dosis de carga: 50-75 pg/kg/min 30 a 60 segundos (riesgo de
hipotension)
Dosis de mantenimiento: 0,25-0,75 pg/kg/min durante 36 horas

(se puede iniciar con esta dosis)
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Dobutamina Neonatos y pacientes pediatricos
Infusién continua a dosis de 2-15 pg/kg/min (dosis maxima 40
pg/kg/min); titular dosis de acuerdo con la respuesta.

Epinefrina  Neonatos
0,05-0,5 pg/kg/min, ajustar dosis segun respuesta hemodinamica
hasta 1 pg/kg/min
Nifios 0,1-1 pg/kg/min, ajustar dosis segun respuesta

hemodinamica hasta 5 pg/kg/min

Nota. * Las dosis empleadas pueden variar en diferentes centros especializados, la
milrinona se considera el farmaco de primera linea para el manejo de shock cardiogénico en
pacientes con anomalia de Ebstein. *Se puede obviar la dosis de carga de milrinona e iniciar
directamente con dosis de mantenimiento por el riesgo de hipotensién. Autor: David Miniguano;
Referencias: (Ahmed & VanderPluym, 2021; Asociacion Espariola de Pediatria, 2020d, 2020b,

2020a)

En conclusion, no existe una recomendacion especifica y evidencia suficiente para el uso
de un ionotrdpicos y/o diuréticos especifico en neonatos y pacientes pediatricos con falla
cardiaca aguda y/o shock cardiogénico; por ende, tampoco lo habra para neonatos o pacientes
pediatricos con anomalia de Ebstein que presenten este cuadro clinico; en consecuencia, las guias
clinicas al respecto se limitan en exponer sus recomendaciones basadas en la limitada evidencia
de estudios realizados en pacientes pediatricos y extrapolando resultados obtenidos en pacientes
adultos, pues se debe considerar las limitaciones bioéticas en estudios farmacologicos

aleatorizados en pacientes pediatricos; por este motivo, dichas guias recomiendan emplear el
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medicamento basado en la disponibilidad, experiencia de uso, mejoria clinica y evidencia grado

CDoE

2.5.10.2.7 Manejo farmacoldgico de arritmias cardiacas.

Las arritmias cardiacas por reentrada o presencia de focos ectopicos de activacion son
muy frecuentes en la anomalia de Ebstein, especialmente las taquicardias supraventriculares;
estas representan la principal complicacion asociada a mortalidad en estos pacientes; su
presencia debe ser cuidadosamente valorada y relacionada con su influencia sobre la funcion
cardiaca. (Holst et al., 2019; Pérez-Riera et al., 2019; Singh et al., 2022)

El manejo clinico de las arritmias cardiacas en pacientes con anomalia de Ebstein
cumplen un rol importante sobre la preservacion de la funcién cardiaca, en ocasiones el mismo
serd complejo y pueden aparecer estados refractarios al tratamiento que requeriran de ablacion
intervencion por cardiologia intervencionista. La mayoria de los pacientes con anomalia de
Ebstein que presentan arritmias cardiacas, terminaran necesitando ablacion con el tiempo. (He
et al., 2021; Pérez-Riera et al., 2019; Sherwin & Abrams, 2017; Singh et al., 2022)

Se puede dividir al manejo clinico de las arritmias cardiacas en dos categorias. La
primera corresponde al manejo no farmacoldgico en donde encontramos a las maniobras vagales
realizadas en pacientes pediatricos escolares 0 mayores que incluye: aguantar la respiracion,
ponerse de cuclillas, pararse de manos; también se incluye a la cardioversion eléctrica, recurso
aplicado en pacientes hemodinamicamente inestables que no responden a maniobras vagales o
manejo farmacologico de emergencia. La segunda categoria corresponde al manejo

farmacoldgico que puede ser inmediato o a largo plazo. En neonatos y lactantes se puede iniciar



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 157

manejo farmacoldgico sin realizar maniobras vagales. (Kwok et al., 2015; Richardson & Silver,
2017)

El manejo farmacoldgico de la taquicardia supraventricular tiene mayor importancia en
neonatos y preescolares en quienes se busca evitar la ablacion, puesto que en este grupo dicho
procedimiento conlleva un mayor riesgo de complicaciones y recurrencia. (Melo et al., 2021,

Richardson & Silver, 2017)

La ablacion se recomienda en mayores de 4 afios o pacientes con un peso >10-15kg
(depende del centro especializado), sin embargo, existen casos pocos frecuentes en los que se lo
utiliza antes de lo recomendado, siempre gque se hayan agotado las opciones farmacolégicas y no
se haya controlado la arritmia. (Kamel et al., 2022; Kwok et al., 2015; Melo et al., 2021).Ver
tabla8y9

Se debe tomar en cuenta algunos prondésticos con respecto al tratamiento de la taquicardia
supraventricular que también aplica en pacientes con anomalia de Ebstein con esta patologia
asociada. Los neonatos y lactantes menores a 12 meses tendran una alta probabilidad de
recurrencia durante este periodo, pero existe una alta probabilidad de cese de la taquicardia luego
de esta edad con tratamiento antiarritmico. Aquellos pacientes mayores a 5 afios con taquicardia
supraventricular persistente/recurrente, presentan una baja probabilidad de control
farmacoldgico, por lo que se recomienda manejo por ablacion de foco ectépico; los pacientes
asintomaticos, mayores a 8 afios con onda delta persistente , se recomienda manejo por ablacion
de foco ectdpico; pacientes con TSV y cardiopatia congénita, se debe priorizar ablacion por
catéter sobre la cirugia si el acceso vascular o cardiaco se vera afecta (Haas & Schirmer, 2017)

do.
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No existe un farmaco especifico para el manejo de las arritmias supraventriculares, el
empleo de los mismos depende del protocolo establecido en cada institucion, la experiencia del
uso por el personal de salud, respuesta clinica; en consecuencia, se aceptan recomendaciones
basadas en reportes de caso; esto explica por qué existen diferentes esquemas de primera linea en
monoterapia o terapia combinada; por consiguiente cada farmaco debe ser aplicado con cuidado,

seguimiento y criterio clinico. (Richardson & Silver, 2017)

Farmacos empleados en la fase aguda de taquicardia supraventricular.

En la tabla 11 se resumen los farmacos mencionados a continuacion.

La adenosina se recomienda como farmaco de primera linea para el manejo de TSV en
pacientes pediatricos hemodindmicamente estables (evidencia A), ademas se puede aplicar en
neonatos (evidencia E); tiene una adecuada respuesta frente taquiarritmias por reentrada en el
nodulo AV, (Boston et al., 2018). Es un nucledsido de purina que activa al receptor Al del
miocardio, en consecuencia, inhibe la adenil ciclasa, por consiguiente, se reduce la produccién
de adenosina monofosfato ciclico (AMPCc), provocando un estado de hiperpolarizacion por la
gran entrada de K en el miocardio; ademas, a nivel del nédulo AV bloquea la entrada de calcio
necesario para la repolarizacion, esto provoca una reduccion de la automaticidad y un bloqueo
del nodo AV. (Richardson & Silver, 2017)

Existen varias ventajas de la adenosina que la convierten en un farmaco de gran
preferencia en el manejo agudo de las arritmias; tales como, su vida media ultra corta menor a 10
segundos (desintegrada por adenosina desaminasa de globulos rojos y endotelio vascular) y
efecto antiarritmico casi inmediato, ademas tiene efectos adversos transitorios por su vida media

ultra corta, estos pueden ser, bradicardia; arritmias transitorias (bloqueo AV, FA, taquicardia
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ventricular no sostenida); disnea, hiperventilacion, broncoespasmo; nausea, vomitos. (Asociacion
Espafiola de Pediatria, 2021a; Richardson & Silver, 2017)

Se debe tomar en cuenta que la cafeina puede inhibir el efecto farmacolégico de la
adenosina y la digoxina potenciar sus efectos toxicos; se debe tener precaucion cuando existe
sindrome de QT largo por riesgo de inducir a Torsades de Pointes o TV polimorfa. (Asociacion
Espafiola de Pediatria, 2021a; Richardson & Silver, 2017)

La adenosina tiene una gran efectividad para el control de arritmias por reentrada nodal,
pero también para arritmias asociadas a vias de conduccion anémalas en las que participa en
nodo AV como en el SWPW; esto debido a su capacidad de bloqueo AV. Ayuda en el
diagnostico de flutter auricular y taquicardia ventricular. (Asociacion Espafiola de Pediatria,
2021a; Richardson & Silver, 2017)

Se recomienda administrar la adenosina en un medio intrahospitalario por su
complejidad; rapidamente en un acceso vascular lo mas cercano al corazén. Las dosis
recomendadas son: dosis inicial de 50-100 pg/kg i.v 0 i.0 (6 mg/dosis inicial médxima en nifios),
esperar 2 minutos, si no se evidencia respuesta adecuada, administrar 200-300 pg/kg, repetir
proceso si no hay ritmo sinusal hasta un maximo de 300 pg/kg en neonatos o 500 pg/kg en nifios
0 12 mg/dosis en nifios grandes. Es prudente administrar 5 a 10 cc de solucion salina posterior a
la administracién de adenosina. (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2021a; Richardson & Silver,
2017)

El esmolol es un beta bloqueador de clase Il, pues actia competitivamente con las
catecolaminas por los receptores beta, en este caso al unirse, estos ejercen una accion inhibitoria,
provocando un enlentecimiento de la conduccion y aumento del periodo refractario del nodo AV;

el esmolol actla especificamente sobre el receptor B-1, de accion rapida en 2 a 10 minutos con
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una duracion de 10 a 30 minutos que se puede extender por efecto de acumulacion a dosis
repetidas, vida media de 0,2 a 5 minutos; se metaboliza por esterasas de globulos rojos.
Propanolol, beta bloqueador clase Il de primera linea en manejo con monoterapia por via oral de
TSV, con vida media de 3,5 h en neonatos y 4 a 6 h en nifios (Richardson & Silver, 2017)

Se recomienda administrar el esmolol por via intravenosa; en neonatos se recomienda una
dosis inicial de 100 pg/kg/min, se espera 5 minutos para valorar respuesta, si no es adecuada, se
puede incrementar cada 5 minutos 50-100 pg/kg/min a la dosis inicial, con una dosis maxima de
200 pg/kg/min; en lactantes y nifios se recomienda una dosis inicial de 100-500 pg/kg en un
minuto, seguido de infusion continua de 25-100 pg/kg/min en lactantes o0 200 pg/kg/min en
nifos, se puede aumentar cada 5 minutos 25-50 pg/kg/min en lactantes o0 50-100 pg/kg/min en
nifios, dosis maxima de 500 pg/kg/min en lactantes o 1000 pg/kg/min en nifios. Propanolol por
via oral a dosis inicial de 0,5 mg/kg/dia dividido en 3 a 4 veces al dia, se aumenta dosis
progresivamente hasta un objetivo de 2 a 4 mg/kg/dia., (Loring et al., 2020; Richardson & Silver,
2017). Estas dosis no son mutuamente excluyentes, pues dependen del protocolo aplicado en
cada centro especializado y la experiencia del médico en aplicar este medicamento.

La procainamida es un antiarritmico de clase IA; actua blogueando los canales de Na,
provocando un aumento del periodo refractario del nodo sinusal, nodo AV y miocitos
auriculares; ademas puede actuar como antiarritmico de clase 111 bloqueando los canales de K,
disminuyendo la automaticidad de las fibras de Purkinje y miocitos ventriculares, este Gltimo
efecto se genera por el metabolismo hepético de la procainamida que genera un metabolito
cardioactivo denominado N-acetilprocainamida (NAPA). Se considera como un farmaco de
rapida accion, pues ejerce efecto en 5 a 10 minutos de su administracion intravenosa o 10 a 30

cuando se administra por via intramuscular. (Richardson & Silver, 2017)
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Se puede administrar por via intravenosa, en dosis de carga de 7 a 10 mg/kg en una hora
en neonatos 0 10 a 15 mg/kg en 30 minutos a 1 hora en lactantes y nifios; seguido de una dosis
de mantenimiento de 20 a 80 pg/kg/min para ambos grupos. En prematuros se recomienda iniciar
con dosis menores, (Haas & Schirmer, 2017). Los efectos adversos pueden ser hipotension
asociada con una administracion rapida, bloqueo AV, arritmias ventriculares. Se recomienda
suspender administracion si complejo QRS se prolonga méas del 50% de la linea base, se debe
usar con precaucion frente al flutter auricular pues no siempre consigue un adecuado bloqueo

AV, (Richardson & Silver, 2017).

Tabla 11

Farmacos empleados en la fase aguda de taquicardia supraventricular.

Farmaco Dosis inicial Dosis posterior Efectos adversos

Adenosina 50-100 pg/kg i.voi.o Aumentar 200-300 Bradicardia; arritmias
Mg/kg si no hay transitorias (blogueo AV,
respuesta. FA, taquicardia ventricular
Hasta maximo 300 no sostenida); disnea,
pg/kg en neonatos 0 hiperventilacion,
500 pg/kg en niflos  broncoespasmo; nausea,

vomitos
Esmolol Neonatos: 100 pg/kg/min  Neonatos: aumentar ~ Hipotension, bradicardia,

Lactantes y nifios: 100-

500 pg/kg en un minuto

50-100 pg/kg/min si
no hay respuesta
Lactantes: 25-100
pg/kg/min infusion

continua

nausea, vomito, diaforesis,
parestesia, agitacion,

alteracion de la atencion.
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Nifios: 200 Usar con precaucion en
pg/kg/min infusion pacientes con asma no
continua controlado.

Interactutia con la

amiodarona
Procainamida  Neonatos: 7a 10 mg/kg  Dosis Hipotensién asociada con
en una hora mantenimiento: 20 a  una administracién rapida,
Lactantes y nifios: 10 a 80 pg/kg/min bloqueo AV, arritmias
15 mg/kg en 30 a 60 min. ventriculares

Nota. * Las dosis empleadas pueden variar en diferentes centros especializados, la
milrinona se considera el farmaco de primera linea para el manejo de shock cardiogénico en
pacientes con anomalia de Ebstein.Autor. David Miniguano. Referencias, (Asociacion Espafiola

de Pediatria, 2021a; Haas & Schirmer, 2017; Loring et al., 2020; Richardson & Silver, 2017)

Farmacos empleados en el manejo a largo plazo de arritmias supraventriculares.

Los farmacos expuestos a continuacion se resumen en la tabla 12.

La digoxina se considera el farmaco de primera eleccién para la profilaxis de TSV
posterior al tratamiento agudo. Actia aumentando el tono parasimpatico al inhibir la Na/K
ATPasa, incrementando de forma indirecta la concentracién de Ca intracelular. Su principal
ventaja es que tiene una baja incidencia de efectos pro-arritmicos en pacientes pediatricos en
comparacion a otros antiarritmicos. Ejerce su accion en 5 a 60 minutos, su pico de efecto lo
alcanza en 1 a 6 horas, cuando se administra por via intravenosa; mientras que por via oral,

ejerce su accion en 1 a 2 horas con un pico de accion a las 2 u 8 horas; presenta una vida media
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de 61 a 170 horas en neonatos pretérmino, 35 a 45 horas en neonatos a término y 18 a 25 en
nifios. (Richardson & Silver, 2017)

Se puede administrar la digoxina en el siguiente esquema; iniciar con una dosis de carga
de 20 a 30 pg/kg via oral 0 15-25 pg/kg i.v en neonatos prematuros; mientras que, en neonatos a
término se recomienda una dosis de carga de 25-25 pg/kg por via oral 0 20-30 pg/kg i.v; en
lactantes de 2 a 24 meses la dosis de carga es de 35-60 pg/kg via oral o0 30-50 pg/kg i.v (100). En
todos los grupos de pacientes mencionados, se recomienda dividir la dosis de carga en tres
partes, la primera corresponde al 50% del total, esta se administra inicialmente; la otra mitad
debe dividirse en dos dosis equitativas correspondientes cada una al 25% del total, estas se
administran en intervalos consecutivos de 6 a 8 horas luego de la dosis inicial. (Haas &
Schirmer, 2017; Richardson & Silver, 2017)

La dosis de mantenimiento de la digoxina también depende del grupo de edad; para
neonatos prematuros se recomienda administrar 5-7,5 pg/kg/dia por via oral 0 4-6 pg/kg/dia
intravenoso; los neonatos a término pueden recibir dosis de mantenimiento de 8-10 pg/kg/dia por
via oral 0 5-8 pg/kg/dia i.v; lactantes de 2 a 24 meses, 10-15 pg/kg/dia por viaoral 0 7,5 a 12
Ma/kg i.v. La dosis de mantenimiento debe ser dividida en dos partes iguales, administradas cada
12 horas; la administracion i.v se recomienda durante estancia hospitalaria hasta que paciente
pueda tolerar administracion por via oral, esta ultima se mantiene de forma ambulatoria a criterio
clinico del médico. (Haas & Schirmer, 2017; Richardson & Silver, 2017)

La principal contraindicacion del uso de digoxina es la presencia de SWPW, ya que
puede provocar arritmias fatales. Los principales efectos adversos de este farmaco son,
bradicardia, arritmias cardiacas, esta Ultima es mucho menos frecuente en relacion con otros

antiarritmicos. (Richardson & Silver, 2017)
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La fenicaida y el propafenona son antiarritmicos de clase Ic, pues bloquean los canales de
Na, enlenteciendo la conduccidn eléctrica a traves del corazon, incluyendo las vias accesorias
AV, razon por la que se las aplica en TSV por reentrada; adicional al efecto ya mencionado, la
propanona tiene accién antiarritmica de clase Il (beta bloqueador) y clase 1V (bloqueador de
canal de calcio). Sin embargo, en ambos casos no existe una recomendacion directa para usarlo
en pacientes con cardiopatias congénitas, de hecho, la literatura alerta sobre la mayor
probabilidad de presentar arritmias ventriculares en comparacion con pacientes sin anomalias
cardiacas en quienes se administra. Se contraindican en pacientes con disfuncion del nodo AV
sin marcapasos, bradicardia y/o hipotension.(Richardson & Silver, 2017)

Tomando en cuenta lo antes mencionado, la fenicaida y propafenona no se considera a
estos farmacos como primera eleccion para el manejo de TSV en pacientes con anomalia de
Ebstein. Su uso se sustenta como un farmaco antiarritmico complementario, usualmente de la
amiodarona; ya que tiene efecto en las TSV por reentrada, previniendo las mismas.

El uso de amiodarona se sustenta en que se ha demostrado su eficacia y seguridad en el
manejo cronico de TSV en pacientes pediatricos; este es un farmaco antiarritmico de clase Il ya
que tiene efecto sobre los canales de K, sin embargo se lo considera un antiarritmico versatil por
su adicional efecto antiarritmico de clase 1,11 y IV sobre en nodo AV y SA. Tiene una vida media
de 9 a 38 dias cuando se administra i.v (biodisponibilidad variable 35-65%), 58 dias cuando se
administra por via oral. (Richardson & Silver, 2017)

Se recomienda administrar la amiodarona en neonatos a dosis de carga de 10-20
mg/kg/dia v.o dividida en dos dosis cada 12 horas por 5 a 10 dias, posteriormente una dosis de
mantenimiento de 5-10mg/kg/dia cada 24 horas; para pacientes pediatricos de mayor edad, se

recomienda iniciar con una dosis de carga de 10-15 mg/kg/dia cada 12 horas por 14 dias, luego
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una dosis de mantenimiento de 5 mg/kg dia cada 24 horas (86,100). El uso crénico por via oral
de amiodarona se relaciona con fotosensibilidad, pigmentacién de piel, disfuncion hepatica y
tiroidea. (Richardson & Silver, 2017)

La administracion intravenosa de amiodarona se justifica para el manejo de taquiarritmias
refractarias, incluyendo taquicardia de foco ectopico AV (JET), sin embargo, representa un
riesgo dosis dependiente para el paciente debido a la mayor probabilidad de presentar
hipotension, bradicardia, bloqueo AV. (Richardson & Silver, 2017)

Se debe destacar el uso de terapias combinadas para el manejo de arritmias, pues se
recomiendan cuando el manejo con monoterapia no logra controlar la arritmia; el uso combinado
de amiodarona y flecainida en infantes con TSV o JET refractaria, tuvo una efectividad del 78%;
mientras que, en menores de 1 afo, el uso combinado de flecainida con sotalol, tuvo un 100% de
efectividad en controlar TSV refractarias. (Richardson & Silver, 2017)

Se recomienda administrar la amiodarona en neonatos a dosis de carga de 10-20
mg/kg/dia v.o dividida en dos dosis cada 12 horas por 5 a 10 dias, posteriormente una dosis de
mantenimiento de 5-10mg/kg/dia cada 24 horas; para pacientes pediatricos de mayor edad, se
recomienda iniciar con una dosis de carga de 10-15 mg/kg/dia cada 12 horas por 14 dias, luego
una dosis de mantenimiento de 5 mg/kg dia cada 24 horas (86,100). El uso crénico por via oral
de amiodarona se relaciona con fotosensibilidad, pigmentacion de piel, disfuncion hepética y

tiroidea. (Richardson & Silver, 2017)

Tabla 12
Farmacos empleados en el manejo a largo plazo de arritmias supraventriculares.

Farmaco Dosis

Digoxina Neonatos prematuros
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*Dosis de carga: 20 a 30 pg/kg via oral 0 15-25 pg/kg i.v
**Dosis de mantenimiento: 5-7,5 pg/kg/dia por via oral 0 4-6
ug/kg/dia i.v
Neonatos a termino
*Dosis de carga: 25-35 pg/kg por via oral 0 20-30 pg/kg i.v
**Dosis de mantenimiento:10 pg/kg/dia por via oral o 5-8
ug/kg/dia i.v
Lactantes 2-24 meses
*Dosis de carga: 35-60 pg/kg via oral 0 30-50 pg/kg i.v
**Dosis de mantenimiento: 10-15 pg/kg/dia por via oral 0 7,5
a12 pg/kg i.v
Amiodarona Neonatos
Dosis de carga: 10-20 mg/kg/dia v.o cada 12 horas por 5a 10
dias.
Dosis de mantenimiento: -10mg/kg/dia cada 24 horas.
Pacientes pediatricos
Dosis de carga: 10-15 mg/kg/dia cada 12 horas por 14 dias.

Dosis de mantenimiento: 5 mg/kg dia cada 24 horas

Nota*. Las dosis presentadas pueden variar en diferentes establecimientos especializados; no se
incluye a la fenicaida y propafenona en esta tabla, debido a que no se ha demostrado su
seguridad en el uso para arritmias cardiacas en pacientes con anomalia de Ebstein por su
asociacion con disfuncion de nodo AV, ademas de que se recomienda evitarlo en presencia de

cardiopatia congénita.
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*Dividir dosis de carga en tres partes, 50% inicial, luego dos dosis de 25% respectivamente

repartido cada 6 a 8 horas.

** Dividir dosis de mantenimiento en dos partes del 50% administrados cada 12 horas. Autor:

David Miniguano. Referencias, (Haas & Schirmer, 2017; Richardson & Silver, 2017)

2.5.11 Manejo por electrofisiologia intervencionista

La ablacion por cateterismo se recomienda en pacientes que tienen arritmias auriculares
que no responden al manejo farmacoldgico o vias accesorias de reentrada, la mayoria de los
pacientes con anomalia de Ebstein en tratamiento farmacolégico de arritmia supraventriculares
requerirdn de esta intervencion como tratamiento definitivo. (EI-Assaad et al., 2021; Geerdink &
Kapusta, 2014; Philip Saul et al., 2016; Possner et al., 2020; Singh et al., 2022)

El objetivo principal es preservar o evitar un mayor deterioro de la funcién cardiaca,
controlando la frecuencia y reestableciendo el ritmo sinusal. (Kamel et al., 2022; Kwok et al.,
2015)

La anomalia de Ebstein representa la principal causa de ablacion en pacientes con
cardiopatias congénitas para el manejo de TSV, ademas en este tipo de pacientes el
procedimiento es mas complejo debido a la atrializacion del ventriculo derecho, a pesar de esto
se considera que tiene una tasa razonablemente buena de éxito del 86% y una tasa de recurrencia
del 20%, (El-Assaad et al., 2021; Loring et al., 2020); aunque los pacientes con anomalia de
Ebstein han mostrado tener mayor recurrencia de TSV en comparacion a otros grupos, (El-
Assaad et al., 2021; Geerdink & Kapusta, 2014).

Un estudio aislado mostro que la mayoria de pacientes con anomalia de Ebstein que

requirieron de ablacion, tenian via accesoria de reentrada bidireccional AV en la pared libre
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derecha o septal, ademas el 25% de estos tenian mas de una via accesoria (figura 44);
adicionalmente, los pacientes con anomalia de Ebstein han mostrado tener mayor recurrencia en
comparacion a otros grupos, siendo la edad (<24 meses) y peso (<15kg) factores que aumentan
el riesgo de recurrencia en 7 y 5 veces respectivamente en comparacion a otros grupos; sin

embargo, la tasa de recurrencia y mortalidad es menor en la actualidad. (El-Assaad et al., 2021)
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Figura 44: Localizacion de vias accesorias AP y resultados en pacientes con anomalia
de Ebstein.
A, localizacion de ablacion de AP exitosa, diferida, fallida; B, localizacion de recurrencia
de AP. Nota. ** Las siglas se encuentran en su significado en inglés: AVN nodo auriculo
ventricular; CS, seno coronario; MCV, vena cardiaca media. Adaptado de El-Assaad, I. et al.

(2021). Accessory pathway ablation in Ebstein anomaly: A challenging substrate. Elsevier.

https://doi.org/10.1016/j.hrthm.2021.06.1171

Con relacion a las indicaciones de ablacion en pacientes pediatricos (Tabla 13), se debe
destacar que existen diferencias y consideraciones especiales con respecto a las indicaciones para
adultos. La indicacion primordial en pacientes pediatricos sera la persistencia o recurrencia de la
taquiarritmia supraventricular a pesar del tratamiento farmacologico, (Blaufox et al., 2001); sin
embargo, esta indicacion no esta libre de discusion cientifica, especificamente sobre el momento
Optimo para realizar este procedimiento en las primeras etapas de la vida como neonatos y

lactantes. (Blaufox et al., 2001; Melo et al., 2021; Ozaki et al., 2018)
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Tabla 13
Indicaciones de ablacidn en pacientes pediatricos.
Peso Indicacion
<10 kg Taquiarritmia refractaria al tratamiento farmacologico que afecta funcion
cardiaca y estado hemodinamico
Priorizar ablacion por catéter sobre la cirugia si el acceso vascular o cardiaco
se vera afectado
>10 kg Taquiarritmia refractaria al tratamiento farmacoldgico que afecta funcion

cardiaca y estado hemodinamico

Pacientes mayores a 5 afios con taquicardia supraventricular
persistente/recurrente hemodinamicamente estables

Pacientes mayores a 8 afios con onda delta persistente

*Pacientes asintomaticos que presentan patrones de riesgo como periodo
refractario corto, intervalo RR pre-exitado corto durante FA en estudio de
electrofisiologia

*Pacientes asintomaticos con insuficiencia ventricular izquierda

Nota. * Indicaciones aplicadas en adolescentes y adultos. El punto de cohorte del peso puede

variar en diferentes centros especializados; se requiere de méas estudios comparativos para definir

la eficacia y seguridad de ablacién cardiaca en pacientes con menos de 10kg, asi como

determinar sus efectos a largo plazo. Se debe realizar un estudio de mapeo previo al

procedimiento de ablacion en todos los pacientes independientemente de la edad y peso. Autor:

David Miniguano. Referencia: (Blaufox et al., 2001; Melo et al., 2021; Ozaki et al., 2018)
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Para definir el momento méas adecuado a realizar la ablacion cardiaca se ha intentado
proponer variables que se relacionen a la mortalidad, complicaciones (tabla 14) y probabilidad
de éxito; los factores mas importantes fueron el peso y la edad; estudios previos habian
demostrado una mayor probabilidad de complicacion y muerte relacionado al procedimiento en
pacientes con un peso menor a 15 kg o una edad menor a 24 meses, (Philip Saul et al., 2016); no
obstante, se ha perfeccionado y mejorado los protocolos y técnicas de ablacion, asi como
también se ha ganado mayor experiencia, por lo que evidencia mas reciente propone un punto de
cohorte de 10 kg, dividiendo en grupo A (<10 kg) y grupo B (>10kg) para determinar el riesgo

de complicaciones y mortalidad. (Blaufox et al., 2001)

Tabla 14

Complicaciones de la ablacién cardiaca

Tipo de complicacion Complicacion
Mayor Efusion pericérdica
Neumotdrax

Perforacion de la auricula
Bloqueo AV segundo o tercer grado
Sindrome de Horner
Muerte

Menor Blogueo AV tercer grado transitorio
Hematoma

Bradicardia sinusal
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Nota. * Referencia. Blaufox, A. D., Felix, G. L., Saul, J. P., & Pediatric Catheter
Ablation Registry (2001). Radiofrequency catheter ablation in infants Circulation, 104(23),

2803-2808. https://doi.org/10.1161/hc4801.100028

La repercusion sobre la funcion cardiaca y estado hemodinamico es el factor fundamental
que se toma en cuenta para realizar el procedimiento de forma urgente o planificada, que
generalmente se relaciona al grupo A y B respectivamente. Los pacientes del grupo A tienen
mayor relacion con cardiopatias congénitas (45%) como la anomalia de Ebstein. Pacientes con
TSV y cardiopatia congénita, se debe priorizar ablacidn por catéter sobre la cirugia si el acceso
vascular o cardiaco se vera afectado (86). La tasa de complicaciones transitorias en neonatos con
<10kg fue 11,5% y 3,8% de complicaciones permanentes. (Ozaki et al., 2018)

Se ha demostrado que existen diferencias en la tasa de éxito entre el grupo Ay B, sin
embargo, estas no son estadisticamente significativas y ambas se consideran adecuadas, siendo
del 90,9 % y 95,1% respectivamente, (Ozaki et al., 2018); existe incluso evidencia de ablacién
exitosa en neonatos de 3,5 kg, (Melo et al., 2021). El éxito del procedimiento se puede definir
con la eliminacion de la taquicardia clinica inducible y ausencia de preexcitacion en examen de
electrofisiologia. Se debe aclarar que estos resultados corresponden a cohortes pequefias,
realizados en centros altamente especializados en paises desarrollados; por lo tanto, se deben
realizar futuras investigaciones en diferentes grupos poblacionales que confirmen estos
hallazgos, pues son bioéticamente aceptables. (Melo et al., 2021; Ozaki et al., 2018)

Los retos que se presentan al realizar ablacion cardiaca en menores de 10kg, se
relacionan con el menor diametro vascular, por lo que se debe utilizar catéteres de menor tamafio

(3-5 French), en consecuencia, hay mayor riesgo de dafio vascular, asi como también mayor
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dificultad para obtener acceso venoso, (Melo et al., 2021). Independientemente de la edad y
peso, se recomienda hacer un estudio de mapeo previo a la ablacion cardiaco, el uso de mapeo
3D puede reducir la cantidad de catéteres insertados en el corazon para el estudio

electrofisiolégico. (Kwok et al., 2015; Melo et al., 2021)

2.5.12 Manejo quirurgico de anomalia de Ebstein

Desde la primera descripcion de la anomalia de Ebstein en 1866 por el patdlogo Wilhelm
Ebstein, tuvieron que transcurrir 90 afios para que se realice la primera intervencion quirirgica
en un paciente con esta patologia en 1956, esta fue realizada para corregir defectos del septo de
la auricula, con una mortalidad del 80%, (Rutz & Kihn, 2019). En 1963 se realiz0 la primera
cirugia exitosa para reparar la valvula mitral de un paciente con AE; un afio después se realizo el
primer reemplazo valvular en otro paciente con esta patologia, este procedimiento tenia una
mortalidad del 54% inicialmente. (Jost et al., 2007)

En adelante se fueron proponiendo modelos y técnicas quirdrgicas para la correccion de
la anomalia de Ebstein en pro de disminuir la tasa de mortalidad, (Rutz & Kiihn, 2019). En 1972
Danielston GK et al; se basaron en la creacion de una valvula monocuspide a partir de la valvula
anterior; en 1988, Carpentier et al, en cambio desarrollaron una técnica de reparacion basada en
la reconstruccion del ventriculo derecho y reposicionamiento de la valvula tricuspide a una
posicion relativamente normal ,de este modo se fueron desarrollando y perfeccionando técnicas
quirargicas més avanzadas, siendo una de las mas populares en la era contemporéanea la técnica
de da Silva descrita en el 2007 que es una variante de la técnica de Carpentier, esta propone de
forma general delaminar el tejido valvular funcional, rotar y aproximar las valvulas hacia el

anillo anatémico. (Jost et al., 2007)
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El contexto histérico mencionado nos permite comprender parte de la complejidad que
representa la anomalia de Ebstein en el manejo quirdrgico, ademas de la constante evolucion que
este ha presentado a lo largo del tiempo; sin embargo, no se ha establecido una técnica quirdrgica
aplicable a todo paciente con AE, pues existen algunas opciones que se deben escoger de
acuerdo al contexto especifico del paciente; adicionalmente, los criterios que convierten a un
paciente con AE como elegible para una intervencion quirdrgica también debe ser

individualizado. A continuacidn, se detallan los criterios y técnicas quirurgicas.

2.5.12.1 Indicaciones para cirugia.

Para decidir si un paciente con AE requiere o no intervencidn quirdrgica se han planteado
diferentes variables que orientan a la toma de esta decision, siendo estas categorizadas en dos
posibles escenarios, pacientes neonatos y pacientes de mayor edad; en ambos casos las variables
no son mutuamente excluyentes y el objetivo principal es conservar o mejorar la funcion
cardiaca a largo plazo. La mayoria de los pacientes con AE requeriran de intervencion quirdrgica
a lo largo de su vida. (Dearani et al., 2015; Neumann et al., 2021; Sainathan et al., 2020)

No existe evidencia suficiente que determine el momento mas ideal para realizar
intervencion quirurgica en pacientes con AE; no obstante, varios autores recomiendan realizarlo
en la etapa de la vida mas temprana posible, especialmente durante la nifiez temprana, pues se
considera que optimiza los resultados sobre la funcion del ventriculo derecho, ademas se
considera seguro y con una baja tasa de complicaciones (<1%). (Dearani et al., 2015; Neumann
etal., 2021)

No siempre se puede esperar a la nifiez para intervenir quirdrgicamente a estos pacientes,

en algunos casos mas severos sera necesario realizar el procedimiento quirdrgico de correccion
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correspondiente durante la etapa neonatal, (Dearani et al., 2015; Neumann et al., 2021; Sainathan
et al., 2020). La intervencion quirurgica en etapas tempranas de la vida o infancia temprana solo
se deben considerar si se dispone de un equipo quirdrgico que pueda reproducir y prever una
correccion de VT satisfactoria, (Holst et al., 2019). En pacientes con formas menos severas de
AE, se puede posponer y planificar la intervencion hasta la aparicion de sintomas.(Jost et al.,
2007)

En neonatos, se han definido algunos criterios para definir la necesidad de intervencion
quirurgica (tabla 15), el tipo de intervencion quirurgica sera definida por el tamario del
ventriculo derecho funcional, presencia de estenosis pulmonar y experiencia del equipo
quirurgico (figura 45), pudiéndose realizar reparacién bi-ventricular como: técnica de Knott-
Craig o técnica da Silva, siendo esta Gltima mucho menos frecuente en neonatos; reparacion uni-
ventricular aplicando la técnica de Starnes que puede ser reconvertido en un fututo en una
reparacion 1,5 ventricular si se aplica la técnica de Glenn o reparacion bi-ventricular con técnica
de da Silva, (Kumar et al., 2017; Sainathan et al., 2020). La re-reparacién con técnica da Silva es
posible si no se ha realizado delaminacién anatomica de las valvulas previamente. (Dearani

et al., 2013; Sainathan et al., 2020)

Tabla 15

Criterios para intervencién quirlrgica en pacientes neonatos con anomalia de Ebstein
Escala de severidad (criterio mayor) Signos asociados (criterio menor)
Carpentier score Co D Atresia anatomica valvula pulmonar
GOSE score 30 4 Circulacidn circular del corazon

Dependencia de prostaglandinas y/o

ventilacién mecéanica
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Saturacion de oxigeno bajo 75-80%

Falla cardiaca

Inestabilidad hemodinamica

Nota. * La presencia de uno de los criterios mayores mas cualquier criterio menor se

considera indicativo para realizar intervencion, sin embargo, no es una regla absoluta y la

decision final se toma en base al criterio clinico en equipo con neonatologia, cardiologia

pediatrica y el equipo quirdrgico. Referencia Sainathan, S., da Fonseca da Silva, L., & da Silva,

J. P. (2020). Ebstein's anomaly: contemporary management strategies. Journal of thoracic

disease, 12(3), 1161-1173. https://doi.org/10.21037/jtd.2020.01.18
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Figura 45: Algoritmo de manejo quirurgico en neonatos con AE.
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Nota. *Las siglas estan en su significado en inglés. EA, anomalia de Ebstein; FRV,
ventriculo derecho funcional; TV, valvula tricispide; RV, ventriculo derecho; PA, arteria
pulmonar. Adaptado de Sainathan, S., da Fonseca da Silva, L., & da Silva, J. P. (2020). Ebstein’s
anomaly: contemporary management strategies. Journal of thoracic disease.

https://doi.org/10.21037/jtd.2020.01.18

Una vez definida la necesidad de intervenir quirurgicamente a un neonato con AE, se
debe decidir que procedimiento se debe realizar de acuerdo a sus necesidades, para esto se
considera el tamafio ventricular, presencia de estenosis de la valvula pulmonar (figura 45);
cuando hay estenosis pulmonar se debe definir si es anatomica o funcional, pues plantean
decisiones diferentes que se muestran en el algoritmo de la fingura 46 y 47; sin embargo se

detalla a continuacion que elementos se consideran para cada procedimiento.
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Figura 46: Algoritmo de manejo quirargico en paciente con AE y atresia pulmonar
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anatémica.
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Nota.*El punto clave para determinar el tipo de cirugia en estos casos es el tamarfio del
ventriculo derecho. Siglas estan en su significado en inglés. AE, anomalia de Ebstein; BTS,
shunt Blalock-Taussig; RV, ventriculo derecho; PA, arteria pulmonar; TR, regurgitacion
tricuspidea. Adaptado de Kumar, T. K. S., Boston, U. S., & Knott-Craig, C. J. (2017). Neonatal
Ebstein Anomaly. Seminars in thoracic and cardiovascular surgery, 29(3), 331-337.

https://doi.org/10.1053/j.semtcvs.2017.09.006
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Figura 47: Algoritmo de manejo quirurgico en paciente con AE y atresia pulmonar
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funcional.

Nota.*Los elementos claves para decidir en estos pacientes son el tamario del ventriculo
izquierdo y la regurgitacion tricuspidea. Siglas estan en su significado en inglés. AE, anomalia
de Ebstein; BTS, shunt Blalock-Taussig; BDG, procedimiento bidireccional de Glen; LV,
ventriculo izquierdo; RV, ventriculo derecho; PA, arteria pulmonar; TR, regurgitacion

tricispidea. Adaptado de Kumar, T. K. S., Boston, U. S., & Knott-Craig, C. J. (2017). Neonatal
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Ebstein Anomaly. Seminars in thoracic and cardiovascular surgery, 29(3), 331-337.

https://doi.org/10.1053/j.semtcvs.2017.09.006

2512.1.1 Indiaciones para reparacion bi-ventricular
Se consideran tributarios a reparacion bi-ventricular a aquellos neonatos que presentan
una VT de morfologia adecuada (valvula anterior movil y larga), ventriculo derecho funcional
con tamafio y funcién adecuado; la atresia pulmonar no determina una contraindicacién para este
procedimiento, pues se puede realizar una conexion del VD a la AP (arteria pulmonar) o usar un
parche trans-anular monocuspide, (Sainathan et al., 2020) . Aquellos neonatos que, a pesar de
tener factores favorables para reparacion bi-ventricular, pero presentan inestabilidad
hemodinamica, algun dafio de érgano diana, se recomienda cambiar a reparacion uni-ventricular
con posibilidad a re-reparacion 1.5 o bi-ventricular en un futuro, ya que posiblemente no pueden
tolerar procedimientos largos, ademas tienen valvulas cardiacas mas friables en comparacion a
pacientes de mayor edad, (Kron & Roeser, 2017; Sainathan et al., 2020). Se recomienda re-
reparacion bi-ventricular con técnica de da Silva si no se ha delaminado tejido valvular
previamente, (Dearani et al., 2013). La técnica de reparacion bi-ventricular de Knott- Craig y da
Silva se explican mas adelante.
25.12.1.2 Indicaciones para reparacion uni-ventricular
La reparacion uni-ventricular se considera en aquellos neonatos con un tamafio de VD
funcional muy pequefio y poco funcional (Carpentier C o D), valvula tricuspide muy afectada
(muy corta o inmovil), regurgitacion tricuspidea con flujo de velocidad <3m/s, presion sistdlica
del VD < 30mmHg; neonatos con inestabilidad hemodinamica, dafio de érgano diana que no

pueden tolerar procedimientos de larga duracién. Se debe valorar cada paso del procedimiento,
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pues en algunos casos es posible realizar correccién 1.5 ventricular con un procedimiento
bidireccional de Glen o procedimiento de Fontan. (Sainathan et al., 2020) . La técnica de
reparacion uni-ventricular de Starness se explica mas adelante.

Se aclara que el procedimiento bidireccional de Glen PBG (figura 49), es una
anastomosis cavo-pulmonar superior que busca derivar la sangre sistémica venosa que retorna
por la VCS hacia la arteria pulmonar con la finalidad de disminuir la carga de volumen del
ventriculo derecho, este procedimiento se recomienda luego de los 2 meses de vida debido a que
previo a esta edad existe una presion vascular pulmonar alta que impide un flujo pulmonar
pasivo adecuado, por lo tanto puede existir un flujo retrogrado por la VCS; motivo por el cual
previo a este procedimiento se puede usar derivacion de Blalock-Taussig (figura 48).
Posteriormente se puede Finalizar en una ultima etapa con el procedimiento de Fontan (figura
49). (Salik et al., 2022)

Lo anteriormente mencionado se puede dividir en 3 etapas, la primera aplicando
derivacion de Blalock-Taussig (figura 48) antes de los dos meses, la segunda al realizar el PBG
(figura 49) en donde se decide si mantener o eliminar la derivacion previamente realizada y la
altima con el procedimiento de Fontan (figura 49) en donde se anastomosa la VVCI hacia la
arteria pulmonar; algunos autores recomiendan realizar un procedimiento hemi-Fontan en la
segunda etapa para evitar sobrecarga ventricular y sindrome de sobrecarga auricular cuando se
realice el procedimiento de Fontan. (Fakhry AbdelMassih et al., 2022; Ferrari et al., 2021; Salik

etal., 2022)
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Figura 48: Derivacion de Blalock-Taussig.

Nota. * Figura representada en sindrome de corazon izquierdo hipoplésico, se presenta
esta imagen con fines didacticos para entendimiento general del procedimiento. Adaptado de
Riveros Perez, E., & Riveros, R. (2017). Mathematical analysis and physical profile of Blalock-
Taussig shunt and Sano modification procedure in hypoplastic left heart syndrome: Review of
the literature and implications for the anesthesiologist. Seminars in Cardiothoracic and Vascular

Anesthesia, 21(2), 152—-164. https://doi.org/10.1177/1089253216687857
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C Glenn procedure D Fontan procedure
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needs to pump blood 2 ventricle /4
to the lungs. Z

Figura 49: Procedimiento de Glenn y Fontan.

Nota* Figura representada en sindrome de corazén izquierdo hipoplasico, se presenta esta
imagen con fines didacticos para entendimiento general del procedimiento Adaptado de Ferrari,
M. R., Di Maria, M. V., & Jacot, J. G. (2020). Review on mechanical support and cell-based
therapies for the prevention and recovery of the failed Fontan-Kreutzer circulation. Frontiers in

Pediatrics. https://doi.org//10.3389/fped.2020.627660

25.12.1.3 Momento adecuado para correccién quirdrgica.

En neonatos, el momento adecuado se define cuando cumplen con los criterios
anteriormente expuestos, reconociendo que representa una necesidad casi urgente para preservar
la vida y funcion cardiaca; en cambio, en pacientes pediatricos de mayor edad y adultos, las
indicaciones para realizar cirugia correctiva para anomalia de Ebstein estan mejor definidas, pues
se debe considerar que estos pacientes sobrevivieron la etapa neonatal sin necesidad de ser
intervenidos, por lo cual, los factores que determinan que un paciente en este grupo de edad deba
tener una correccién quirargica se desarrollan en un contexto de deterioro crénico que puede ser

planificado. (Burri & Lange, 2017; Kron & Roeser, 2017; Sainathan et al., 2020)
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Se recomienda posponer la cirugia hasta que aparezcan signos y/o sintomas relacionados
a deterioro de funcidn cardiaca, siendo estos los criterios para realizar manejo quirargico en este
grupo de pacientes con AE (tabla 16), (Kron & Roeser, 2017; Neumann et al., 2021; Sainathan
et al., 2020); no obstante, algunos autores plantean que este procedimiento puede ser realizado
antes de este estado clinico, en pacientes con alto riesgo de deterioro o con presencia de
marcadores tempranos de deterioro de funcion cardiaca como signos de fibrosis en RMN.
(Oxenius et al., 2013)

Este grupo de pacientes generalmente son tributarios para reparacion bi-ventricular, se
realiza reparacion uni-ventricular si presentan contraindicaciones para reparacion 1.5 o bi-
ventricular, estas también aplican para neonatos. (Sainathan et al., 2020)

2.5.12.1.4  Contraindicaciones para correccion quirurgica de AE

Las contraindicaciones se mencionan en la tabla 17, en caso de que se defina que esta

contraindicado reparar o reemplazar la valvula tricispide, se considera criterio para trasplante de

corazon. (Dearani et al., 2015; Sainathan et al., 2020)

Tabla 16
Criterios generales para cirugia en pacientes padiatricos y adultos con AE

Criterios generales para cirugia

Deterioro de tolerancia al ejercicio en prueba de resistencia.

Incremento de cardiomegalia o disfuncion ventricular. (por estudios de imagen)
Presencia de cianosis.

Embolismo paraddjico.

Recurrencia de arritmias auriculares o ventriculares.
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Nota. La presencia de cualquiera de estos criterios puede orientar a la decision de
intervenir quirdrgicamente, sin embargo, esta queda a criterio clinico, * AE, anomalia de
Ebstein. Referencia Sainathan, S., da Fonseca da Silva, L., & da Silva, J. P. (2020). Ebstein's
anomaly: contemporary management strategies. Journal of thoracic disease, 12(3), 1161-1173.

https://doi.org/10.21037/jtd.2020.01.18

Tabla 17
Contraindicaciones para valvuloplastia o reemplazo valvular

Contraindicaciones para correccion 1,5, bi-ventricular o reemplazo valvular

Absolutas Relativas

Fraccion de eyeccion sistolica Fraccion de eyeccion sistolica VI 25-30% sin dilatacién
del VD < 10% de VI.

Fraccion de eyeccion sistolica Insuficiencia de valvula mitral de etiologia degenerativa

del VI < 25% y/o dilatacion (prolapso o ruptura de cuerdas).

severa VI Edad mayor a 55-60 afios.

Insuficiencia de valvula Hipertension pulmonar moderada

mitral de etiologia no Valvula tricispide septal ausente o muy poco delaminada.
degenerativa Valvula tricispide anterior musularizada

Dilatacién severa del anillo tricispide

Nota. * La presencia de cualquier contraindicacion absoluta es indicativo de trasplante de
corazon, mientas que las contraindicaciones relativas no necesariamente indican lo antes
mencionado, queda a criterio clinico el proceder ante estas variables relativas. Referencia

Dearani, J. A., Mora, B. N., Nelson, T. J., Haile, D. T., & O'Leary, P. W. (2015). Ebstein


https://doi.org/10.21037/jtd.2020.01.18
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anomaly review: what's now, what's next?. Expert review of cardiovascular therapy, 13(10),

1101-1109. https://doi.org/10.1586/14779072.2015.1087849

2.5.13 Tecnicas quirurgicas para correccion de anomalia de Ebstein.
A continuacion se procede a describir las técnicas quirdrgicas empleadas para la correccion
de la anomalia de Ebstein, la decision sobre su uso se ha descrito previamente de forma general.
2.5.13.1 Reparacion bi-ventricular
El objetivo de este tipo de reparacion es el de mantener al corazon como una estructura
de cuatro camaras (2 ventriculos y 2 auriculas). Existen varias técnicas aplicadas para este fin,
sin embargo, se describen dos de las mas conocidas y aplicadas que son, técnica de Knott-Craig
y da Silva, ambas aplicables en neonatos, siendo la técnica de da Silva preferida en pacientes de
mayor edad. (Sainathan et al., 2020). Los pasos generales de la reparacién bi-ventricular son:
1. Movilizacion de las valvulas tricispides (la extension de movilizacion dependera
de la técnica aplicada)
2. Plicacion (reduccion) y obliteracién del ventriculo derecho atrializado
3. Reconstruccion y reduccion del anillo anatomico o verdadero
4. Reduccion de auricula derecha por atrioplastia (brinda mas espacio a los
pulmones)
5. Cierre del defecto auricular con parche fenestrado u oclusion parcial

6. Cierre total de defecto ventricular si esta presente.


https://doi.org/10.1586/14779072.2015.1087849
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2.5.13.1.1  Técnica de reparacion bi-ventricular monocuspide de Knott-
Craig.

Esta técnica marcd un cambio revolucionario en el manejo quirargico de la anomalia de
Ebstein en pacientes neonatos de dificil manejo siendo esta la técnica de primera eleccion en
reparacion VT en neonatos hemodinamicamente inestables. La técnica de reparacion de Knott-
Craig se centra en lograr una adecuada movilizacion de la valvula anterior tricuspide, adecuado
borde de ataque para permitir una adecuada coaptacion con el tabique ventricular y lograr que la
valvula mono cuspide sea competente. (Sainathan et al., 2020)

En esta técnica la valvula septal tricispide se retiene como una estructura del septo
ventricular, la valvula posterior es obliterada plegandola desde el seno coronario hasta la
comisura antero-posterior; esto da como resultado la formacion de dos orificios, un orificio
tricuspide y otro caudal (figura 50). (Sainathan et al., 2020)

Procedimiento. (Dearani et al., 2013; Sainathan et al., 2020)

1. Vaélvula posterior trictspidea obliterada por plegamiento desde un punto en el
seno coronario hasta la comisura anteroposterior entre la valvula anterior y
posterior (figura 50 A, B); al aproximar ambos puntos, se crea dos orificios, uno
tricspide y otro caudal. El cierre del orificio caudal aplicando Plicacion vertical
ayuda a reducir el VDa, se debe tener cuidado con el seno coronario durante la
Plicacion.

2. Valvula anterior tricuspidea debe ser delaminada en la medida de lo posible (debe
llegar a tabique ventricular) , cuando esto no es posible se puede usar injerto

autdlogo de pericardio o CorMatrix®; (figura 50 C,D,E).
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3. Se puede aplicar punto de Sebening modificado para brindar mejor apoyo
estructural a la valvula monocuspide (figura 51).

4. Cierre del defecto auricular con parche fenestrado o cierre parcial (figura 50 A).

5. Reduccion de auriculo derecho por atrioplastia.

6. En caso de presencia de atresia pulmonar, se debe realizar una conexién VD-AP o

usar un parche transanular con la valvula monocuspide.

Fenestrated

ASD Patch
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Figura 50: Técnica de reparacion bi-ventricular monocuspide de Knott-Craig.
Adaptado de Critical Heart Disease in Infants and Children .(p759). Por Kumar, TK;

Knott, C. 2019. Elsevier. Disponible en: https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-

$2.0-B97814557076070006447?scrollTo=%23h10000321

Figura 51: Punto de Sebening modificado.
Nota. A, muestra el punto de Sebenign modificado en donde la valvula tricuspide se ancla

a los musculos papilares del septo ventricular y del ventriculo; B, indica procedimiento


https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9781455707607000644?scrollTo=%23hl0000321
https://clinicalkey.puce.elogim.com/#!/content/book/3-s2.0-B9781455707607000644?scrollTo=%23hl0000321
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inadecuado con exceso de tension, lo cual provoca retraccion del ventriculo. Obtenido de
Dearani, J. A., Said, S. M., Burkhart, H. M., Pike, R. B., O’Leary, P. W., & Cetta, F. (2013).
Strategies for tricuspid re-repair in Ebstein malformation using the cone technique. The Annals of
Thoracic Surgery, 96(1), 202-8: discussion 208-10.

https://doi.org/10.1016/j.athoracsur.2013.02.067

2.5.13.1.2  Técnica de reparacion en cono de da Silva.

Utiliza de base la técnica de reparacion de Carpentier, este realizaba la reconstruccion de
la valvula trictspide en un plano horizontal, por lo tanto una parte de la valvula se perdia en la
reparacion (valvula posterior), sin embargo respetaba con mayor integridad la morfologia del
corazon; da Silva realiza la descripcion de esta técnica en 2007 aplicando una variante
importante, la reparacién la realiza en un plano vertical (en cono), delaminar todo el tejido
valvular funcional, rotar y aproximar las valvulas hacia el anillo anatomico, su variante permite
aprovechar una mayor cantidad de valvula tricispide. (Burri & Lange, 2017; Jost et al., 2007;
Sainathan et al., 2020)

La diferencia con la técnica monocuspide previamente descrita es que esta permite un
flujo central a través de la valvula tricispide reconstruida, mientras que la técnica monocuspide
el flujo es excéntrico; ademas se puede aplicar en una mayor cantidad de fenotipos de anomalia
de Ebstein. (Sainathan et al., 2020)

La desventaja con relacién a la técnica monocuspide esta en su mayor complejidad y
duracion; por lo tanto, no esta clara su recomendacidn en pacientes neonatos, aunque se han
descrito procedimientos exitosos en este grupo, (Burri & Lange, 2017; Sainathan et al., 2020). La

edad media a la que mayoritariamente se realiza este procedimiento esta entre los 4 a 68 afios. Es


https://doi.org/10.1016/j.athoracsur.2013.02.067
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una técnica de eleccidn para una re-reparacion o reconversion a reparacion bi-ventricular,
siempre y cuando no se haya delaminado el tejido valvular previamente. (Dearani et al., 2013;

Sainathan et al., 2020)

Procedimiento. (da Silva et al., 2020; Holst et al., 2019; Sainathan et al., 2020)

1. Movilizar la valvula trictspide del anillo funcional tabique dividiendo o cortando
las adherencias fibromusculares. Se inicia el corte a en la posicion de 10 -12 horas
del reloj, existe un espacio entre el anillo tricuspide funcional y verdadero o
anatémico de 2 mm al que se denomina “borde libre de corte”. Figura 52 Ay B.

2. Delaminacion (separacion) de la valvula tricispide adherida al miocardio y del
anillo funcional. Se realiza este procedimiento en aproximadamente dos tercios de
la véalvula tricaspide; esto brinda una excelente exposicion del aparato
subvalvular. Pueden producirse algunas fenestraciones propias del procedimiento
que deben ser reparados més adelante. Figura52 By C.

3. Creacion de bordes libres y mdviles de la valvula tricuspide que se puedan unir a
las cuerdas tendinosas, en algunos casos es necesario crear nuevas uniones
aprovechando las fenestraciones; se puede aplicar el punto de Sebening
modificado. El objetivo es que la valvula tricispide sea movil y pueda coaptar
adecuadamente

4. Creacion del cono llevando el borde de corte de la valvula posterior hacia el borde
de corte de la valvula septal aplicando una rotacion de 360 grados en direccion de
las manecillas del reloj. Importante incorporar la valvula septal para evitar

estenosis. Figura 52 C y D.
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5. Plicacion (reduccion) del ventriculo derecho atrializado y reduccion del anillo
anatomico. La Plicacion en forma de cono reduce la tension, elimina el ventriculo
atrializado no contrctil y reduce el didmetro del anillo anatémico que puede estar
dilatado. Se debe tener cuidado con arteria coronaria. Figura52 Dy E.

6. Si la reducciéon del anillo anatomico no es adecuada para permitir una coaptacion
funcional de la valvula tricispide, se puede reducir mas plegando dos caras del
anillo en la cara anterior. Figura 52 F

7. Fijacion de valvula tricaspide reconstruida al anillo verdadero reducido con sutura
continua o no continua mas sutura de seguridad. Figura52 Dy F.

8. Cierre del defecto auricular con parche o valvula fenestrada. Figura 52 F.

9. Reduccion por atrioplastia de auricula derecha dilatada.
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Figura 52: Técnica de da Silva.

Nota. A, canulacion aortica estdndar con canulacion bi-cava. B, corte en borde libre en
posicion 12 pm més delaminacion de VT, se busca delaminar la mayor cantidad posible (al
menos 2/3), buscando mantener intacto los bordes; en algunos casos sera necesario reparar
algunas fenestraciones generadas en el procedimiento. C, rotacién del tejido valvular; la valvula
inferior tricuspide rota 360 grados en direccion a la manecilla del reloj hacia la valvula septal
tricispide; ambas se aproximan con una sutura de monofilamento; al finalizar la valvula neo-
tricspide reconstruida debe tener una conformacion de rotacion de 360 grados antes de ser
reinsertada en el anillo anatomico. D, plicacion (reduccion) en cono del VDa con
monofilamento, se inicia desde el 4pex hacia la union AV; se debe tener cuidado con la arteria
coronaria derecha durante el procedimiento. E, insercion de la valvula neo-tricispide en el anillo

anatomico, reduccién del anillo anatomico. F, colocacién de anillo valvular. Nota. * Siglas se
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encuentran con su significado en inglés. CS, seno coronario; IVC, vena cava inferior; LV,
ventriculo derecho; PFO, foramen oval permeable; RA, auricula derecha; SVC, vena cava
superior; TTA, anillo tricaspide verdadero. Adaptado de Holst, K. A., Connolly, H. M., &
Dearani, J. A. (2019). Ebstein's Anomaly. Methodist DeBakey cardiovascular journal, 15(2),

138-144. https://doi.org/10.14797/mdcj-15-2-138

Al igual que en la técnica monocuspide, se puede usar injerto autélogo de tejido
pericardico o CorMatrix® para dar mayor tamario a la valvula si es necesario, tambien se puede
usar el punto de Sebening modificado para dar mejor soporte mecanico a VT. (Dearani et al.,
2013; Sainathan et al., 2020) .Ver Figura 51.

Se puede requerir estabilizar en anillo anatomico con anillo flexible total o parcial
durante la anuloplastia para evitar dilatacion. Ver figura 52 F. La intervencion electrofisiologica
se puede realiza preopoeratorio o perioperatorio. (Dearani et al., 2013; Sainathan et al., 2020)

El procedimiento bidireccional de Glen puede ser un procedimiento complementario
recomendado en pacientes con insuficiencia ventricular derecha y dilatacion severa con el
objetivo de disminuir la carga de volumen ventricular ayudando a mejorar la funcion cardiaca, en

algunos casos ha logrado evitar el reemplazo valvular. (Salik et al., 2022)

2.5.13.2 Reparacion uni-ventricular.
El objetivo de este tipo de reparacion es el de mantener al corazén como una estructura
de tres cAmaras (1 ventriculo y 2 auriculas). Se prefiere esta técnica cuando el estado clinico del

neonato es critico; la técnica mas utilizada es la de Starnes, pues permite que en un futuro se


https://doi.org/10.14797/mdcj-15-2-138
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pueda hacer una re-reparacion o reconversién a reparacion bi-ventricular utilizando la técnica de

da Silva, siendo esta una estrategia actual. (da Silva et al., 2020)

2.5.13.2.1  Técnica de Starnes.

Realizada exitosamente por primera vez en 1985 por Starnes y colaboradores; el objetivo
de esta técnica es excluir y descomprimir el ventriculo derecho mal formado por medio de un
parche fenestrado a la altura del anillo anatdmico de la VT, interrumpiendo la continuidad de la
arteria pulmonar compensado con una conexion Blalock-Taussig o Fontan, manteniendo el septo
auricular permeable. (Reemtsen & Starnes, 2008; Sainathan et al., 2020)

Segun la escala de GOSE, el valor promedio de pacientes que requirieron esta
intervencion fue de 1,4; siendo esto interpretado como GOSE 3 o0 4, ademas la presencia de
atresia pulmonar anatomia o funcional acompafiado de insuficiencia trictspidea, tamafio de
ventriculo izquierdo normal son indicativos para este procedimiento en neonatos (figura 46 y
47). (Kron & Roeser, 2017; Kumar et al., 2017; Sainathan et al., 2020)

Se puede aplicar como estrategia a corto plazo realizar la paliacion univentricular con
técnica de Starnes en neonatos con anomalia de Ebstein severa, para posteriormente planificar
una re-reparacion bi-ventricular con técnica da Silva, esto puede ayudar a disminuir los efectos
adversos a largo plazo de la técnica de Starnes. (da Silva et al., 2020; Reemtsen & Starnes, 2008)

Se recomienda realizar procedimiento de Glenn o Fontan cuando se realiza la reparacion
con técnica de Starnes, para luego de 6 meses proceder con la re-reparacion de Da Silva; se
recomienda reparacion bi-ventricular en pacientes que no son candidatos a procedimiento de

Glenn. (da Silva et al., 2020)
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Procedimiento. (Reemtsen et al., 2006; Reemtsen & Starnes, 2008)

1. Colocar al paciente en decubito supino para realizar esternotomia completa,
debido al tamafio del corazon afectado; adicional se realiza timectomia. La
auricula derecha puede obstruir el acceso quirdrgico a los grandes vasos, por lo
que se puede traccionar con un punto. Figura 53 A.

2. Realizar pericardiotomia del pericardio anterior para obtener el parche que sera
colocado para excluir al ventriculo derecho; se debe tener cuidado en no
traccionar con fuerza para no dafar el nervio frénico. El resto de pericardio se
abre en forma de estrella. Figura 53 B.

3. Realizar canulacion bi-cava y de aorta ascendente, ocluir ductus arterioso. Figura
53 C.

4. Iniciar bypass con el paciente a 28 grados centigrados.

5. Identificar la zona de incisién en la auricula derecha y realizar incision; esta debe
ser lateral, permitir el cierre lineal y evitar el surco AV, asi como la arteria
coronaria; puede ser complicada de definir debido a la distorsion anatémica que
se puede presentar. Figura 53 C y D.

6. Realizar escision de membrana de septum secundum para asegurar permeabilidad
adecuada del foramen oval. Durante este procedimiento se puede identificar la
anatomia del corazon en donde se podria ver una gran valvula anterior,
obstruccion del tracto de salida, anillo funcional y anatomico, arteria coronaria.
Figura 53 D.

7. Colocar el parche pericérdico a la altura del anillo anatémico, este debe tener el

tamafio aproximado del mismo y ser unido por de monofilamento alrededor del
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10.

anillo, evitando aplicar tension excesiva y puntos profundos. Se debe evitar
distorsionar o afectar directamente la arteria coronaria y el ostium del seno
coronario debe quedar en el lado de la auricula; se debe tomar en cuenta que el
nodo AV puede quedar desplazado cerca del ostium del seno coronario. Figura 53
E.

Realizar fenestracion del parche de 4mm de didmetro para asegurar una
descompresion funcional del VVD. El objetivo al final del paso 8 y 9 es mantener
intacta la VT para una posible valvuloplastia en un futuro. Figura 53 F.

Realizar oclusion de arteria pulmonar por encima de la valvula pulmonar si esta
Gltima es incompetente. Figura 53 G.

Realizar conexion Blalock-Taussig, este paso se realiza durante el proceso de
recalentamiento. Los pacientes salen del bypass con apoyo ionotropico, éxido

nitrico y aspirina. Figura 53 H.
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Figura 53: Procedimiento de Starnes.

Adaptado de: Reemtsen, B. L., & Starnes, V. A. (2008). Fenestrated right ventricular
exclusion (starnes’ procedure) for severe neonatal ebstein’s anomaly. Operative Techniques in
Thoracic and Cardiovascular Surgery: A Comparative Atlas: An Official Publication of the
American Association for Thoracic Surgery, 13(2), 91-100.

https://doi.org/10.1053/j.optechstcvs.2008.03.002

2.6 Coartacién de aorta

La coartacion de aorta (CoA) representa la sexta lesion mas comdn de cardiopatias
congénitas, se observa en el 10 % de pacientes pediatricos con defectos cardiacos congénitos; es
mas frecuente en nifios, en un 70% se puede asociar con valvula aortica bicuspide, (K. L. Moore
et al., 2020). Se representa en un variado espectro que puede ir desde una lesion minima hasta

una hipoplasia del arco adrtico. (Suradi & Hijazi, 2015)


https://doi.org/10.1053/j.optechstcvs.2008.03.002
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2.6.1 Fisiopatologia:

No ha sido posible determinar con precision el proceso fisiopatologico de la coartacion de
la aorta (CoA), por lo tanto, no ha sido posible identificar la etiologia de esta. En realidad, se ha
propuesto varias teorias para explicar el proceso fisiopatoldgico que desencadena esta condicion;
siendo adecuado entenderlas como un sistema de procesos y no como un elemento que actua de
forma independiente.(Centella Hernandez et al., 2014)

Entre las teorias propuestas estan; la teoria hemodinamica que relaciona a las alteraciones
del flujo a la altura del istmo adrtico durante el desarrollo fetal, esta explica también las
malformaciones del tracto de salida izquierdo como hipoplasia de aorta, hipoplasia del ventriculo
izquierdo, etc.; la teoria embrionaria que parte del desarrollo anormal del cuarto arco faringeo, el
cual constituye la porcion del arco adrtico ubicado entre la carétida y subclavia izquierda (istmo),
este segmento normalmente es estrecho durante la circulacion fetal, ya que fluye una menor
cantidad de sangre por el mismo, cuando al nacimiento, este no se dilata durante el periodo de
transicion, se produce la coartacién de aorta; la ultima teoria de Skoda, propone que la coartacién
de aorta es secundario a un crecimiento anémalo del tejido muscular liso del CA en un segmento
del arco adrtico contiguo, estos miocitos ductales se contraen por el mismo estimulo que provoca
el cierre del conducto arterioso (aumento de presion de O2 y disminucion de PGE-2), esta Gltima
teoria se relaciona mas con la coartacion yuxtaductal.(Centella Hernandez et al., 2014; K. L.
Moore et al., 2020)

2.6.2 Clasificacion

Es frecuente el uso de la clasificacion de coartacion de aorta (CoA) segun la posicion en
la que esta se produce en relacion con el ducto arterioso, siendo esta definida como pre o

postductal, esta clasificacion es ampliamente aceptada, aungue no es la Gnica; no obstante, se
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debe tomar en cuenta que el 90% de las coartaciones de aorta se producen frente al conducto
arterioso. Se considera CoA severa cuando existe hipoperfusion y deterioro clinico rapidamente
progresivo. (K. L. Moore et al., 2020). También se puede clasificar segin el momento en que se
produce la coartacion como coartacién congénita o nativa y recoartacion de aorta. (Suradi &
Hijazi, 2015)

La coartacion de aorta postductal (figura 54 A,B), se produce distal al conducto
arterioso, se favorece a la aparicion de circulacion colateral durante el desarrollo intrauterino,
este mecanismo facilita y compensa la circulacion arterial hacia los miembros inferiores. En
relacion a la coartacion de aorta preductal (figura 54 C,D), la constriccion se genera distal al
conducto arterioso, este segmento puede llegar a ser alargado (figura 54 D); la circulacion distal
hacia miembros inferiores se vera afectada al nacimiento cuando se produzca el cierre del

conducto arterioso. (K. L. Moore et al., 2020)
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Figura 54: Coartacién de aorta y fisiopatologia.

Obtenido de Embriologia Clinica 10ma ed. (p 324). Por Moore, K. 2016. Elsevier.
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Clinicamente puede existir un espectro que dependera del tipo y severidad de coartacion
aortica que se produce; pueden existir pacientes asintomaticos con un didmetro aortico
insignificantemente disminuido o neonatos con sintomas severos con inestabilidad
hemodinamica que requieren intervencion inmediata. (Arya & Maskatia, 2022; Suradi & Hijazi,
2015)

Los sintomas se producen en fusién de la fisiopatologia de la coA que de forma variable
puede provocar aumento de la poscarga del ventriculo izquierdo, hipertension de las arterias que
irrigan el miembro superior, hipoperfusién en miembros inferiores que en algunos pacientes se
puede expresar como asimetria en la relacion entre miembros superiores e inferiores. (Suradi &
Hijazi, 2015)

El diagnostico se puede producir en diferentes etapas de la vida. Se puede realizar
diagnostico prenatal con ecografia, sin embargo, estos pueden no ser evidentes en este periodo y
expresarse al nacimiento con signos de inestabilidad hemodinamica o con el cribado neonatal
con oximetria de pulso, en ambos casos se realiza la confirmacion con ecocardiograma
(129,130); en aquellos casos asintomaticos el diagnostico puede ser tardio por aparicion de

sintomas de insuficiencia cardiaca del lado izquierdo. (Suradi & Hijazi, 2015)

2.6.3 Manejo de coartacion de aorta

La indicacion general mas aceptada tanto en pacientes pediatricos como en adultos es la
presencia de hipertension y una diferencia mayor a 20 mmHg entre la presion sistolica de
miembro superior e inferior. Se acepta realizar intervencidn ante la presencia de signos y/o

sintomas de deterioro de funcion cardiaca o presencia de otra cardiopatia compleja.
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En neonatos con coartacion de aorta es importante mantener el conducto arterioso
permeable, especialmente en aquellos con inestabilidad hemodindmica, para esto se aplica
infusién de PGEL1 previo a la intervencidn quirtrgica, misma que se realiza cuando el paciente se
encuentre estable. El objetivo de realizar intervencidn temprana es evitar el deterioro de la
funcion cardiaca y desarrollo de hipertension crénica. (Suradi & Hijazi, 2015)

La American College of Cardiology y la American Heart Association (ACC/AHA)
recomiendan realizar intervencion de coartacion de aorta en dos circunstancias; la primera,
cuando existe un valor del gradiente de presion >20 mmHg, este se obtiene de la diferencia entre
la presion del segmento aortico proximal con el segmento distal a la coA, medido por
cateterismo; la segunda, cuando existe un gradiente de presion <20mmHg y evidencia
radioldgica de coA y circulacion colateral significativa y deterioro de funcion cardiaca. Esta
recomendacion ha sido validada para adultos y adolescentes. En neonatos esta decision se define
ante la presencia o riesgo de inestabilidad hemodinamica. (Arya & Maskatia, 2022; Meliota

et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015)

2.6.4 Intervencion quirdrgica.

Es el manejo definitivo de la coartacion de aorta con una tasa de supervivencia del 98%
en una media de edad de 4,8 afios; sin embargo, es posible realizar intervencion quirurgica en
neonatos pretérmino con una tasa de supervivencia de 76 % luego de un afio. Las complicaciones
son méas comunes en pacientes de mayor edad, estas pueden ser mayor tiempo de recuperacion,
dafio al nervio frénico, laringeorecurrente, isquemia de la medula espinal, arteritis mesentérica y

recoartacion. (Suradi & Hijazi, 2015)
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Existen varias técnicas quirdrgicas, las cuales se deben aplicar de acuerdo con la
necesidad de cada paciente y experiencia del médico cirujano, la tasa de recoartacion es similar
en todas las técnicas. (Suradi & Hijazi, 2015). La técnica mas utilizada en neonatos fue la
anastomosis termino terminal en un 81,6%, por acceso de toracotomia izquierda en 92%; ademas
la presencia de hipoplasia del arco adrtico se estima que puede ser del 40%. La tasa de
reintervencion quirurgica se estima que es del 9%; mientras que se ha reportado que, durante un
periodo de 10,4 afios, no fue necesario realizar reintervencion por recoartacion tardia en un
96,7% de los casos. A pesar de que se recomienda realizar la cirugia de aorta con un peso mayor
a 4kg, en la actualidad las técnicas y protocolos quirdrgicos, asi como las herramientas han
mejorado notablemente, especialmente en centros de alto nivel por lo que se considera un
procedimiento seguro incluso en neonatos de menos de 15 dias; no obstante, esto no es replicable
a todos los centros hospitalarios y estos resultados dependeran de la experiencia y recursos

disponibles.(Minotti et al., 2022)

e Reseccion con anastomosis termino terminal, recomendado en menores de 1 afio
(figura 55 A).

e Aortoplastia con parche, se recomienda evitar este procedimiento debido a la
mayor tasa de aneurisma o ruptura aortica a largo plazo (figura 55 B).

e Interposicion de tubo de Dacron, se aplica cuando la distancia entre los extremos
de la coartacion es muy larga para intentar una anastomosis termino terminal

(figura 55 C).
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e Aortoplastia con colgajo de subclavia, se aplica en infantes con un segmento de
coartacion aortica muy largo, recomendado en neonatos y menores de un afio

(figura 55 D).

y ?}%

A Resection/end—-end Interposition graft
B Patch angioplasty Subclavian flap

Figura 55: Técnicas quirdrgicas de aortoplastia.
Obtenido de Suradi, H., & Hijazi, Z. M. (2015). Current management of coarctation of
the aorta. Global cardiology science & practice, 2015(4), 44.

https://doi.org/10.5339/gcsp.2015.44

En el caso especifico de pacientes neonatos, la intervencion quirurgica dependera de la

estabilidad hemodinamica, pues ante un neonato severamente afectado se da prioridad al
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procedimiento transcateter de angioplastia para posteriormente realizar reintervencién definitiva

quirurgica. (Meliota et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015)

2.6.5 Reparacion endovascular.

2.6.5.1  Angioplastia con balén

Es el tratamiento de primera linea en neonatos que se encuentran muy inestables
hemodinamicamente, por lo cual no pueden soportar una intervencion quirdrgica. (Meliota et al.,
2020).Procedimiento ampliamente aplicado para correccion de re-coartacion de aorta; ademas se
ha demostrado que su eficacia para reducir el gradiente de presidn aortico por debajo de 20
mmHg es similar a la intervencion quirargica. Se considera exitoso al procedimiento cuando el
gradiente de presion es menor a 20 mmHg. (Meliota et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015)

Se realiza por medio de abordaje percutaneo utilizando la arteria femoral, pero en el caso
de neonatos de bajo peso se recomienda utilizar la arteria carétida; no obstante, se ha
comprobado que el acceso por arteria axilar (figura 56) es seguro en neonatos
hemodinamicamente inestables, con alto riesgo quirdrgico que requieren intervencion inmediata,
siendo esta una alternativa al acceso carotideo evitando las complicaciones del acceso femoral o
carotideo (tabla 18). (Meliota et al., 2020)

El acceso femoral presenta algunas ventajas importantes de mencionar; su tasa de éxito
en neonatos hemodindmicamente inestables con coartacion aortica severa es del 80 al 96%
dirigida por eco; facilidad para ubicar anatdbmicamente el punto de puncion al identificar el pulso
axilar en neonatos de bajo peso y coartacion de aorta; ademas, la arteria axilar no es una arteria
terminal, por lo que cuando se canula este vaso aln se puede asegurar la circulacion del miembro

superior; finalmente, se han reportado pocos casos de complicaciones leves y existen
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descripciones de casos aislados de aneurisma en el sitio de angioplastia y de perdida de pulso

arterial luego del cateterismo cardiaco realizado por acceso axilar. (Meliota et al., 2020)

Figura 56: Angioplastia con balon de coartacion aortica por acceso axilar.

Nota. a, vista antero-posterior, arteria axilar ha sido canulada con introductor de 4-F
(flechas), aortografia confirma coartacion severa. b, cateter cruza el itsmo aortico. c, se realiza el
inflado del globo de forma exitosa. d, aortografia post-inflado muestra permeabilidad de aorta
adecuado y permeabilidad de conducto arterioso (flecha). Adaptado de: Meliota, G., Lombardi,
M., Zaza, P., Tagliente, M. R., & Vairo, U. (2020). Balloon angioplasty of aortic coarctation in
critically ill newborns using axillary artery access. Annals of pediatric cardiology, 13(1), 67—71.

https://doi.org/10.4103/apc.APC 2 19
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Se debe tomar en cuenta las posibles complicaciones (tabla 18) asociados a la
angioplastia con balon, pues ninguna técnica de acceso arterial es facil de realizar, especialmente
en neonatos de bajo peso o prematuros, ademas existe mayor posibilidad de recoartacién en
lactantes menores de 4 meses, especialmente asociado con arco aortico hipoplasico, motivo por
el cual se recomienda en lo posible realizar el procedimiento luego de esta edad. (Arya &

Maskatia, 2022; Meliota et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015)

Tabla 18

Complicaciones de angioplastia con bal6n para coartacion de aorta.
Complicacioén por acceso vascular Complicacién asociada al procedimiento
Trauma de arteria femoral. Recoartacion de aorta en menores de 4
Oclusién de arteria femoral por trombo no meses en 5 a 12 semanas luego del
reversible con heparina ni plasmindgeno procedimiento.
activado en neonatos. Formacion de aneurisma de aorta.

Trauma y oclusion de arteria carotidea.
Embolia distal.

Infeccion del sitio de acceso vascular.

Nota.Referencia. (Arya & Maskatia, 2022; Suradi & Hijazi, 2015)
2.6.5.2  Colocacion de stent
En relacion al manejo de coA, este es un complemento aplicado posteriormente a la
angioplastia con balon o aortoplastia reduciendo la probabilida de re-coartacion de aorta,
aportando un beneficio hemodinamico a largo plazo. (Suradi & Hijazi, 2015). Ver figura 57.
Se recomienda en pacientes con un peso mayor a 25 kg, pues los diametros de arteria

femoral o carotidea pueden ser muy pequefios para el procedimiento en pesos menores a 25 Kg;
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adicionalmente, se debe considerar la colocacion de stent solo en pacientes en quienes el stent se
pueda expandir a diametros aorticos de adulto (21,1 + 3,2 mm en mujeres, 26,1 =+ 4,3 mm en

hombres). El tipo de stent y protocolo depende de cada centro especializado. (Suradi & Hijazi,

2015)

Figura 57: Colocacion de stent en paciente con coartacion de aorta.

Nota. A, coartacion congenita de aorta y circulacion colateral. B, ubicacion de stent. C,
implantacion de stent, se aprecia una adecuada permeabilidad. Referencia Suradi, H., & Hijazi,
Z. M. (2015). Current management of coarctation of the aorta. Global cardiology science &

practice, 2015(4), 44. https://doi.org/10.5339/gcsp.2015.44



https://doi.org/10.5339/gcsp.2015.44

PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 210

3 CASO CLINICO: ANOMALIA DE EBSTEIN ASOCIADO A COARTACION DE
AORTA
3.1 Caso clinico

Se trata de un neonato masculino que nacié en el Hospital de Especialidades Carlos
Andrade Marin (HECAM), Quito-Ecuador, a las 34 semanas de edad gestacional (prematuro
moderado), por cesarea no electiva debido a preeclampsia con signos de severidad refractaria al
manejo farmacologico e infeccion del tracto urinario complicado con pielonefritis. Antecedente
prenatal de anomalia de Ebstein grado B de Carpentier por ecografia obstétrica a las 31,3
semanas de gestacion, ademas restriccion de crecimiento intrauterino tardio (RCIU); recibi6
esquema de maduracion pulmonar y neuroproteccion a las 33 semanas por amenaza de parto
prematuro; no presento alteracion hemodinadmica durante periodo intrauterino. Madre se realizé 9
controles obstétricos, presentd candidiasis vaginal (28.1 SEG), pielonefritis (31,5 SEG),
preeclampsia a las 32 semanas de gestacion; ambos padres sin antecedentes familiares de
cardiopatias congénitas.

Examen fisico al nacimiento: APGAR 7-8-8, peso 2115 gr, talla 42 cm, perimetro
cefalico 32 cm, perimetro braquial 8 cm, perimetro abdominal: 27,5 cm, frecuencia cardiaca: 135
Ipm, saturacion miembro superior izquierdo 84%, presion arterial 60/41 mmHg; desarrolld
dificultad respiratoria moderada, manejada con presion positiva continua CPAP con PIP 16
cmH20, PEEP 5 cmH20, fr: 40 rpm a 8 I/min O2 y FiO2 al 21% (saturacion de 02 >90%). No
se realiz6 prueba de cribado de DCCC por oximetria de pulso, debido a uso de CPAP e ingreso
inmediato a UCIN. Presento ictericia en zona de Kramer 3 antes de las 24 horas secundario a
incompatibilidad de grupo sanguineo que requirié fototerapia y posteriormente

exanguinotransfusion. Desarrollo sepsis tardia (IL-6 y hemocultivo positivo). Ver tabla 1
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El neonato fue recibido inmediatamente en unidad de cuidados intensivos neonatal
(UCIN) por el diagnostico prenatal de anomalia de Ebstein y riesgo de inestabilidad
hemodinamica, se auscultd soplo sistolico grado 11/V1 en tercer espacio intercostal izquierdo.
Hemodindmicamente estable al ingreso. En las primeras horas de vida se realizé una radiografia
en la cual se calcul6 un indice cardiotoracico (ICT) de 0,65; un ecocardiograma que confirmo el
diagnostico de anomalia de Ebstein GOSE 2 y conducto arterioso (CA) permeable, (figura 3); no
obstante, se observo coartacion severa de aorta e hipoplasia de arco aortico con un gradiente de
presion de 43 mmHg (figura 4.1, 4.2y 5).

Antes de las 24 horas, se administré PGE-1 a 0,03 pg/kg/minuto para mantener el CA
permeable, ademas aminofilina i.v, posteriormente cafeina v.o para prevencion de apnea. La
PGE-1 se administré independientemente del diametro ecogréafico del CA,; a los 14 dias de vida
se disminuyo la dosis a 0,01 pg/kg/minuto y 24 horas después se retird la PGE-1 (dia 15). Ver
tabla 1.

A las 48 horas de vida, el paciente present6 taquicardia (222 Ipm) la cual se catalog6
como arritmia por taquicardia supraventricular asociada a sindrome de Wolf Parkinson White,
(figura 1.1y 1.2).Posteriormente se producen nuevos eventos de TSV por tres ocasiones en los
dias 3,6,11 de vida, respectivamente, con un total de cuatro TSV durante hospitalizacion en
UCIN; estas fueron de dificil control farmacolégico, llegandose a usar varios antiarritmicos
(amiodarona y propanolol), se requirié cardioversion eléctrica al dia 11 de vida. Requiri6 soporte
vasoactivo (adrenalina, noradrenalina, adenosina) y ventilacion mecanica invasiva (VMI) por

varias ocasiones. Ver tabla 1.
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Durante hospitalizacion en UCIN se decidié manejar la coartacion de aorta en dos
procedimientos, el primero con angioplastia de aorta con balon como solucion temporal a
realizarse durante periodo neonatal debido a riesgo de inestabilidad hemodinamica y el segundo
procedimiento con cirugia correctiva como solucion permanente una vez que el paciente sea
dado de alta de UCIN y tenga un peso de 3000 gr. Ver tabla 1.

El primer procedimiento se intento realizar en la unidad de hemodinamia del HECAM,
con apoyo de cirugia vascular. Se realiz6 angioplastia de aorta transcateter con baldon al dia 11 de
vida (peso: 1940gr), procedimiento exitoso tomando como acceso a la arteria femoral; se dilatd
por tres ocasiones consiguiendo permeabilidad de zona coartada. EI gradiente de presion
posterior al procedimiento fue de 33 mmHg. El paciente sufrié un evento de TSV durante el
procedimiento que requirié cardioversion eléctrica, posteriormente no presentd nuevos eventos
de TSV durante hospitalizacion en UCIN. El neonato fue dado de alta de la UCIN al dia 27 de
vida, luego de controlar adecuadamente la TSV, presentar estabilidad hemodinamica, sin soporte
ventilatorio mecénico, saturacién >90% con O2 por canula nasal a 1-0,5 I/min y tolerar
alimentacion por via oral a libre demanda. Peso al alta 2760 gr. Ver tabla 1.

El segundo procedimiento (correccion quirurgica), se planificé llevar a cabo una vez que
el paciente llegue al peso objetivo de 3000 gr; este se llevd a cabo en el centro hospitalario de
Kennedy, en la ciudad de Guayaquil- Ecuador, el cual contaba con equipo médico de cirugia
cardiotoracica pediatrica; el procedimiento se especifica mas adelante.

La correccion quirdrgica del defecto de la aorta se intentd al 1 mes 22 dias de edad,
realizandose coartectomia termino terminal, sin embargo, se produjo recoartacién temprana de
aorta 24 horas después del procedimiento, con un gradiente de presion de 53 mmHg e

inestabilidad hemodindmica, ademas se produjo hemorragia ventricular grado 2 y crisis
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comiciales manejadas con fenobarbital; se realiz6 una segunda intervencion de urgencia por via
transtoracica en la que se evidencio aneurisma de aorta, atribuido a angioplastia de aorta con
balén previamente realizada; el equipo quirtrgico decidid realizar flap de aorta y suspender
procedimiento debido a friabilidad de aorta; se planifico una nueva intervencion en mejores
condiciones. Se realizo un tercer intento a los 2 meses 29 dias de vida en el cual se aplico
coartectomia ampliada mas plastia de arco adrtico con parche, utilizando bomba de circulacion
extracorpdrea trans-procedimiento; el paciente presento6 evolucion favorable con un gradiente de
presion postquirargica de 13 mmHg, sin signos de recoartacion, estado hemodinamico estable,
cuidados en UCIP; finalmente fue dado de alta 12 dias posterior a intervencion quirdrgica. No se
registraron nuevos eventos de TSV durante este periodo. Ver tabla 1. Ecocardiograma de
control mostr6 un gradiente de presién 16 mmHg.

A la edad de 3 meses 25 dias, el paciente es traido por su madre de forma ambulatoria a
un control ecocardiografico programado en la unidad de cardiologia pediatrica del HECAM,
durante este procedimiento, el paciente desarroll6 una nueva TSV con una FC de 200 Ipm, la
cual produjo inestabilidad hemodindmica que debid ser controlada por cardioversion eléctrica
por tres ocasiones, motivo por el cual fue ingresado a UCIP de este hospital. Posteriormente
presentd maltiples eventos de TSV en diferentes ocasiones que fueron de dificil control
farmacoldgico con repercusion hemodindmica, llegandose a usar hasta tres antiarritmicos
(amiodarona, propanolol, propafenona), ademas requirié ventilacion mecanica invasiva y soporte
vasoactivo por varias ocasiones. Ver tabla 1.

Durante su hospitalizacién en UCIP, tuvo que ser valorado por neumologia pediatrica por
antecedente de sintomas respiratorios 72h previas al reingreso (tos con expectoracion hematica,

cianosis ungueal) e hipotermia (33,8 C); se solicitd RX AP de tdrax en la cual se describe
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consolidados pulmonares difusos, se obtuvo cultivo de secrecion traqueal mas panel viral,
siendo estos positivos para E. coli productora de BLEE y Coronavirus 236 E, respectivamente; se
diagnosticé displasia broncopulmonar moderada, sindrome bronquial obstructivo de etiologia
viral y sepsis de foco pulmonar; se manejé el cuadro con bromuro de ipratropio, corticoide
sistémico e inhalado y meropenem con adecuada evolucion clinica. Adicionalmente, Neurologia
pediatrica valoro al paciente por crisis comiciales y desviacion de comisura labial hacia lado
derecho; se solicitd TAC e IRM de encéfalo los cuales descartan ECV isquémico o hemorragico;
en el EEG se evidencia actividad paroxistica. Se evidencio deterioro en desarrollo neuroldgico,
se atribuyd la causa de las crisis comiciales a patologia de base, estas se manejan adecuadamente
con levetiracetam. Ver tabla 1.

A pesar del uso de esquemas combinados de antiarritmicos para el manejo de los
multiples eventos de TSV que el paciente present6 desde el ingreso en UCIP, s6lo se consiguid
un control parcial de estas arritmias, por lo cual, se indico realizar ablacion cardiaca para control
definitivo de estos eventos de TSV en mejor condicion clinica. Se consiguié mantener un estado
hemodinamico estable sin soporte vasoactivo ni ventilatorio invasivo y control parcial de la TSV
por 12 dias a partir del ultimo evento de TSV (tabla 1); por lo cual se decidio realizar
transferencia al centro médico especializado Monte Sinai, en la ciudad de Cuenca-Ecuador, para
realizar ablacion cardiaca ya que este centro contaba con electrofisidlogo pediatra. La
transferencia se realiz6 por via aérea y el procedimiento se realizé el mismo dia de esta. Ver
tabla 1.

Se realizd ablacion del haz de Kent de localizacion lateral derecha por radiofrecuencia
termo controlada. El lactante teina un peso de 5,4 kg al momento del procedimiento, este se

ejecuto via transcateter con puncion venosa femoral guiada por ecografia Doppler, se utilizd



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 215

catéter Therapy de 5F, posteriormente se aplicd estimulacion auricular que generd preexcitacion
ventricular, conduccion basal anterdégrada con activacion ventricular precoz a nivel del seno
coronario que confirmo localizacion lateral izquierda. Estudio electrofisiol6gico posterior a
intervencion, comprobo ausencia de conduccién por haz anémalo. No se presentaron
complicaciones durante ni posterior al procedimiento, se mantuvo hemodindmicamente estable,
sin soporte vasoactivo ni ventilatorio; es dado de alta 24 horas después del procedimiento. No se
han presentado nuevos episodios de TSV posterior al procedimiento hasta el momento de esta
publicacion. EKG de control sin signos de TSV asociado a SWPW (figura 2).
3.2 Estudios

En el electrocardiograma previo a la ablacién del haz de Kent, se evidencié: Ritmo
sinusal. FC: 120x min aQRS: -60°, PR: 80 mseg, QRS: 100 mseg, QTc: 388mseg, crecimiento
de auricula derecha, onda delta, bloqueo incompleto de rama derecha, via accesoria posteroseptal
(figura 1.1); se evidencia EKG con similares caracteristicas descritas en figura 1.2. El EKG
posterior al procedimiento de ablacion, se evidencio ritmo sinusal, FC: 130lpm, aQRS: +120°,
PR: 120 mseg, QRS: 120 mseg, QTc: 463 mseg, QT largo, crecimiento de auricula derecha,
bloqueo completo de rama derecha, sin signos de preexcitacion (figura 2).

Se realiz6 ecocardiograma previo a coartectomia (figura 3) en el cual se
evidencidé permeabilidad de los tractos de salida ventricular, comunicacion inter auricular, septo
ventricular integro, conducto arterioso persistente ,valvula tricuspide septal adosada 52%,
vélvula anterior movil, valvula posterior libre, insuficiencia tricispidea moderada, FEVI de 53%;
a nivel del istmo de la aorta existe un diametro de 2 mm con gradiente de presion de 43 mmHg
(figura 4 y 5), aorta descendente mide 6,6mm, porcion transversa de aorta 3,9 mm. Estos

hallazgos indican anomalia de Ebstein, coartacion severa de aorta e hipoplasia de arco adrtico. El
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ecocardiograma posterior a angioplastia con balén mostr6 un gradiente de presion en zona de
coartacion de 33 mmHg, FEVI 79%, CA 4mm. El ecocardiograma posterior a coartectomia
mostrd un gradiente de presion de 13 mmHg sin signos de recoartacion.
3.3 Resultados y seguimiento

Control realizado al 1 afio 10 meses de vida. El paciente se encuentra en condiciones
adecuadas, buen estado general, sin cianosis, peso 10,6 kg (P15), talla 82,5 cm (P15), saturacién
99%, fc 125 Ipm, TA (MSI 89/47, MII 87/46), EKG con ritmo sinusal, ecocardiograma sin
evidencia de recoartacion de aorta, funcion ventricular izquierda conservada, a nivel de
coartectomia el gradiente de presion es de 17 mmHg con funcion cardiaca adecuada. No se han
presentado nuevas TSV ni crisis convulsivas, se suspendié anticomiciales. Clase funcional de

Ross modificada I, anexo 5.
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3.4 Figuras del caso.

Altura: Fecha del registro: 2021.09.23. 14:24

0

Figura 1.1: Electrocardiograma previo a ablacion.
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Figura 1.2: Electrocardiograma previo a ablacion.
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Altura: Fecha del registro: 2022.04.01. 18:16

Figura 2: Electrocardiograma posterior a ablacion.



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 220

TIS13 MIG7™'

Figura 3: Ecocardiograma transtoracico de cuatro camaras con vista apical. Anomalia de

Ebstein.

Figura 4.1: Vista ecocardiogréafica de arco aortico con estenosis aortica.
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Figura 4.2: Vista ecocardiografica con Doppler a color de arco aortico con estenosis

aortica.

Figura 5: Gradiente de presion adrtico previo a cirugia de aorta.
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3.5 Resumen clinico

222

Fecha Diagnostico/procedimiento Tratamiento Observacion
17/05/2021 Anomalia de Ebstein Carpentier B Seguimiento ecogréfico Sin repercusion hemodindmica
(31,3 semanas)
28/05/2021 Anomalia de Ebstein GOSE 2 CPAP Sin repercusién hemodindmica
(nacimiento)
Sindrome de dificultad respiratoria.
28/05/2021 Ingreso a UCIN PGE-1 0,03 pg/kg/minuto y cafeina
CPAP
29/05/2021 Hiperbilirrubinemia por Fototerapia intensa Bilirrubina indirecta 11,8 mg/dl,
incompatibilidad de grupo sanguineo Exanguinotransfusion recambio de 360 ml de sangre
reconstituida
30/05/2021 TSV asociado a SWPW Maniobras vagales Sin repercusién hemodindmica
Propanolol 0,25 mg/kg/dosis
30/05/2021 TSV 2 dosis de amiodarona 5mg/kg, posteriormente 5 Hemodinamicamente inestable
pg/kg/minuto
Paro cardiorrespiratorio RCP, adrenalina
Ventilaciéon mecanica invasiva
31/05/2021 Coartacion severa de aorta e hipoplasia Gradiente de presion 43 mmHg
de arco adrtico
03/06/2021 Sepsis tardia Ampicilina 200 mg i.v c12h IL-6: 40 mg/dI
12/06/2021
3/06/2021  Angioplastia de aorta con balén por Sin éxito Dificil acceso arterioso
cateterismo (HECAM)
4/06/2021 TSV 2 dosis de amiodarona 5mg/kg, posteriormente 5 Hemodindmicamente inestable

pg/kg/minuto
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8/06/2021

8/06/2021

11/06/2021

12/06/2021

15/06/2021

18/06/2021

24/06/2021

2/07/2021

3/07/2021

3/07/2021

3/07/2021

3/07/2021
26/07/2021

Paro cardiorrespiratorio

Intubacion

Angioplastia de aorta con bal6n por
cateterismo (HECAM)

TSV trans-procedimiento por
cateterismo

Ritmo sinusal

Ritmo sinusal

Extubacion

Inicio de alimentacion por via oral
Alta de UCIN (HECAM)

Coartectomia termino terminal
(Hospital Kennedy)

Recoartacion yuxtaductal severa de
aorta (Hospital Kennedy)

Toracotomia exploratoria (Hospital
Kennedy)

Hemorragia ventricular grado 2 y crisis

comiciales

Ingreso a UCIN (Hospital Kennedy)
Alta

RCP

Dilatacién con balén por 3 ocasiones.

Cardioversion eléctrica 2-4-4 Jules

Amiodarona 5 pg/kg/minuto

Propanolol 0,8 mg v.o c8h

PGE-1 0,01 pg/kg/minuto, 24 horas después se suspendio
Propanolol 1,2 mg v.o ¢8h, O2 por canula nasal

Planificar aortoplastia

Lactancia materna
Oxigeno complementario 0,5-1 I/min por canula nasal
Obijetivo de peso de 3000 gr

Soporte vasoactivo y diurético

Flap de aorta

Se suspende procedimiento

Fenobarbital 15 mg/kg i.m (impregnacidn)

Fenobarbital 5 mg/kg (mantenimiento por 5 dias)
Levetiracetam 0,5 cc v.o c12h al alta

Control de estado hemodindmico y cuidados postquirirgicos
Lactancia materna exclusiva, cuidados de heridas

Se programa reintervencion en 1 mes

Gradiente de presién 33 mmHg

TSV trans-procedimiento

Hemodinamicamente estable
Hemodinamicamente estable

FEVI 76%, gradiente presion 33
mmHg, funcion cardiaca conservada
Hemodindmicamente estable

Peso 2760 gr

Pes0:2985 gr

Gradiente de presion 53mmHg

Se evidencia aneurisma de aorta

Tejidos muy friables

Hemodinamicamente estable
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28/08/2021 Aortoplastia: Plastia de arco adrtico y

28/08/2021

07/09/2021

23/09/2021

23/09/2021
24/09/2021

24/09/2021

27/09/2021

coartectomia termino terminal
extendida mas colocacién de parche
Ingreso a UCIN (Hospital Kennedy)
Alta

Control ecocardiografico (HECAM)
TSV — Ingreso a UCIP (HECAM)

TSV
TSV
Paro cardiorrespiratorio

Intubacion.

Sepsis de foco pulmonar

Taquicardia sinusal

Procedimiento exitoso

Control de estado hemodindmico y cuidados postquirrgicos

Lactancia materna exclusiva, cuidado de heridas
Cefuroxima 75 1,5 cc v.o c12h por 5 dias
Furosemida 5 MGS v.o c12h

Propanolol 1,5 MGS v.o ¢12h

Enalapril 1 MGS v.o c12h

Levetiracetam 0,5 cc v.o c12h

Fluticasona 2 puff cada 8h por 10 dias
Adenosina 0,1 mg/kg i.v, propanolol 2mg v.o c8h

Cardioversion eléctrica 2-4-4 Jules

Amiodarona 5 mg/kg, posteriormente 5 pg/kg/minuto
RCP

Ventilacion mecéanica

Adrenalina y atropina

Meropenem (14 dias)

Norepinefrina 5 pg/kg/minuto

Adrenalina (dosis beta)

Adenosina por 3 ocasiones (sin respuesta), control con
3 dosis de amiodarona 5 mg/kg, posteriormente 10
pg/kg/minuto

Propanolol

Gradiente de presién 13 mmHg

Hemodinamicamente estable

Hemodindmicamente estable

Hemodinamicamente estable
Gradiente de presion 14mmHg
Peso 4,1 kg (p 1, z -29,33)
Talla 57cm (p <1, z 10,49)
Hemodindmicamente inestable

Hemodindmicamente inestable

Sintomas respiratorios, hipotermia
Cultivo de secrecion bronquial positivo
para E coli BLEE
Hemodindmicamente inestable
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27/09/2021

27/09/2021

05/10/2021

05/10/2021

06/10/2021

06/10/2021

08/10/2021

14/10/2021

19/10/2021

19/10/2021

Extubacion

Crisis comiciales

Deterioro de desarrollo neurolégico
Displasia broncopulmonar moderada
Sindrome bronquial obstructivo
TSV

TSV

Egreso de UCIP- ingreso a
hospitalizacion. (HECAM)
Transferencia a hospital Monte Sinai

Ablacién haz de Kent por de
localizacidn lateral derecha (Hospital
Monte Sinai)

Adrenalina y noradrenalina dosis minimas

Levetiracetam y fenitoina

Bromuro de ipratropio

Corticoide sistémico e inhalatorio

2 dosis de amiodarona 5 mg/kg, 5 pg/kg/minuto, propanolol
2mg c8h v.o

1 dosis de amiodarona 5 mg/kg, luego 10 pg/kg/minuto
Propanolol v.0 2 mg ¢ 8h

Propafenona v.o 11 mg c8h

Suspende amiodarona

Propanolol v.0 2 mg ¢ 8h

Propafenona v.o 16 mg c8h

Enalapril Img c12h

Propanolol v.0 1,5 mg ¢ 8h
Furosemida 5mg c12h.
Levetiracetam 0,7 mg v.o
Radiofrecuencia termo controlada
Catéter Therapy de 5F

Hemodinamicamente estable

Adecuado control

Panel viral positivo para Coronavirus
229E

Hemodindmicamente estable

Hemodinamicamente estable

Control parcial de TSV

Hemodinamicamente estable

Peso 5,1 kg (p -1, z 3,16)
Talla 57cm (p <1, z 3,86)
Control parcial de TSV
Peso 5,4 kg

Talla 57cm (p <1, z 3,86)

EKG post procedimiento muestra ritmo
sinusal

Sin complicaciones
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4 PLANTEAMIENTO DE PROBLEMA, JUSTIFICACION Y OBJETIVOS
4.1 Problema de investigacion

¢Cudles son las caracteristicas clinicas, estudios complementarios, manejo y prondstico
de la anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta en un estudio de caso reportado en el
servicio de cardiologia pediatrica del Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin?

4.2 Justificacion

La anomalia Ebstein en una malformacion cardiaca congénita rara ya que representa
menos del 1% de las mismas con una prevalencia mundial de 1 a 5 por cada 200.000 recién
nacidos, en el Ecuador segun un estudio aislado se estima que representa el 1,64% de las
cardiopatias con una prevalencia de 0,06, no existe un registro nacional epidemiolégico, ademas
no se conoce alguna causa especifica para esta enfermedad asi como también su presentacion
clinica presenta un amplio espectro que puede ir desde pacientes asintomaticos con un
diagndstico tardio incidental con un manejo poco complejo hasta un diagnoéstico prenatal o
neonatal con presencia de signos y sintomas notorios que pueden estar asociados a una alta
mortalidad que pueden representar un reto multidisciplinario en su diagnéstico y manejo, ademas
puede estar asociado a otras malformaciones cardiacas como defectos del foramen oval, defectos
del septo ventricular, atresia pulmonar, estenosis pulmonar, atresia de valvula pulmonar,
estenosis de valvula pulmonar, displasia o prolapso de valvula mitral ,valvula aortica bicuspide,
pero su asociacion con alteraciones del lado izquierdo del corazon como estenosis aortica o
coartacion de la aorta es rara segun la bibliografia y en general existen reportes de casos clinicos
a nivel mundial lo cual hace que reportar este tipo de casos sea importante. Debido a su baja

prevalencia, el manejo de la anomalia Ebstein varia de acuerdo con cada caso y no existe una
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Unica directriz para la misma, que en algunos casos llega a representar un reto complejo que
requiere de atencion en un nivel de salud de alta complejidad que puede requerir atencion de
varias disciplinas ya que se trata de una enfermedad rara, especialmente si est4 asociada a
coartacion de aorta y/o estenosis de aorta. Resulta dificil obtener evidencia sobre su diagndstico
y tratamiento, por lo cual, los reportes de caso o0 series de casos son un recurso importante.

La ampliacion del conocimiento sobre enfermedades de muy baja prevalencia como la
anomalia de Ebstein permiten mejorar su diagndstico y tratamiento; un diagnéstico oportuno
permite estadificar su severidad y muestra las necesidades individuales que presenta el paciente a
corto y largo plazo, para definir una conducta a seguir para definir el lugar, momento y equipo
técnico/humano necesario para recibir un paciente con diagnostico prenatal o neonatal, asi como
definir su tratamiento clinico y/o quirdrgico a largo plazo, mismo que ha mejorado la
supervivencia y calidad de vida de los pacientes, pero aun representa un reto debido a que no
todos tienen un diagndstico y tratamiento oportuno.

La evidencia sobre la epidemiologia, factores de riesgo, fisiopatologia, diagndstico y
tratamiento de la anomalia de Ebstein se ha producido alrededor de estudios con limitaciones
marcadas por su baja prevalencia que en su mayoria se basan en reportes de casos clinicos o
reportes de series de casos con cohortes muy limitadas en los cuales se puede evidenciar que los
criterios diagnosticos, estadificacién y manejo han variado con el tiempo conforme se ha ido
generando evidencia al respecto. Los estudios de caso clinico aportan al entendimiento de las
patologias complejas y de baja prevalencia al realizar un analisis comparativo con evidencia
cientifica, generando nuevas alternativas para su manejo.

Este es el primer caso de anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta e hipoplasia

de aorta en un paciente neonatal sintomético, ya que no existe ninguna publicacién al respecto en
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el pais, segun la revision bibliografia realizada. Existe poca experiencia en la aplicacion de

ablacion cardiaca en pacientes con un peso menor a 10 kg.

4.3 Objetivo principal

Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, la fisiopatologia, los estudios

complementarios, manejo integral y pronostico del paciente pediatrico con diagndstico de

anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta.

4.4 Objetivo especifico

1.

2.

Describir la importancia del diagnostico prenatal de la anomalia de Ebstein
Describir la importancia del cribado de defectos cardiacos congénitos criticos por
oximetria de pulso en el diagnostico de anomalia de Ebstein y coartacion de aorta.
Comparar los diferentes tipos de clasificacién de anomalia de Ebstein y su
relacién con severidad, pronostico y tratamiento.

Describir el manejo integral de un paciente neonato con anomalia de Ebstein con
estabilidad hemodinamica.

Describir el manejo integral de un paciente neonato con anomalia de Ebstein con
inestabilidad hemodinamica.

Describir el manejo de arritmias en pacientes con anomalia de Ebstein con un
peso menor a 10 kg por ablacién.

Describir el manejo de coartacién de aorta en un paciente neonato con anomalia

de Ebstein.
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5 METODOLOGIA

Estudio de caso: anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta.

Se aplicaré la guia CARE para la elaboracion de estudio de caso de manera sistematica y

objetiva.

Se describira las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, la fisiopatologia, los estudios
complementarios, el manejo integral y el pronéstico del paciente pediatrico con diagndstico de

anomalia de Ebstein basados en la historia clinica en comparacion con un analisis bibliografico

Herramientas: Sistema informatico de historia clinica HECAM AS400, registros digitales

de estudios complementarios.
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6 DISCUSION

La anomalia de Ebstein (AE) es un defecto cardiaco congénito critico (DCCC), poco
frecuente, con una prevalencia de 1 a 5 por cada 200.000 recién nacidos y una tasa de mortalidad
del 17 al 56%, (Freud et al., 2015; Rydzewska et al., 2020). En el Ecuador no existe un registro
nacional de DCCC, no obstante, un estudio aislado realizado por (Paucar et al., 2018), concluyd
que la AE representa el 1,64% de las cardiopatias congénitas con una prevalencia de 0,06; estos
valores no pueden ser extrapolados, por lo que se considera necesario nuevos estudios al
respecto.

Fisiopatologicamente la AE se produce por una falla en la delaminacion de la valvula
tricuspide durante el desarrollo embrionario de la misma, provocando un desplazamiento
rotacional y apical andmalo del anillo valvular tricispideo, adherencia al miocardio (septal >
posterior > anterior), asi como “atrializacion” del ventriculo derecho con una presentacion
anatomica, funcional y clinica muy amplia. (Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019;

Possner et al., 2020)

Etiologia.

Menos del 10% de las cardiopatias congenias, asi como también la AE, tienen una causa
definida, siendo en su mayoria asociadas a cromosomopatias, (Wu et al., 2020); ademas, se han
encontrado factores de riesgo ambientales asociados con AE, como exposicion a
benzodiazepinas, litio, humo de cigarrillo en el hogar durante el primer trimestre de gestacion,
(Downing et al., 2019; Jost et al., 2007; Patorno et al., 2017). Las formas genéticas de la AE se
consideran extremadamente raras, asociadas a mutaciones en genes que codifican rutas de

sefializacion molecular de la valvulogénesis (Notch, Wnt / B-catenina, BMP/ TGF-f3, ErbB y
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NF1, Smad), siendo el més importante, el gen MYH7 mutado, relacionado a ventriculo izquierdo
no compactado que se asocia hasta en un 17% con AE. Los antecedentes familiares de primera
linea de cardiopatias congénitas se consideran un factor de riesgo, esta no necesariamente esta
ligada a las formas genéticas de la AE mencionadas anteriormente. (Dearani et al., 2015; Digilio
etal., 2011; Thareja et al., 2022). En este caso, en base al historial médico prenatal y natal, no se
evidencio ninguno de los factores de riesgo mencionados como posible causa de esta patologia,

siendo concordante con el 90% de los casos sin causa definida. (Wu et al., 2020)

Intervencion multidisciplinaria e interinstitucional

El manejo de la AE puede representar un verdadero reto multidisciplinario que puede
requerir una gran cantidad de talento humano y recursos, debido a su amplio espectro fenotipico
que puede tener complicaciones asociadas; siendo el diagnostico oportuno el punto mas
importante para brindar un tratamiento adecuado. (Possner et al., 2020). No existe una guia
especifica o estudios con un alto nivel de evidencia con respecto al manejo de neonatos o
lactantes sintomaticos con anomalia de Ebstein asociado a coartacidn y/o hipoplasia de aorta.
(Bader et al., 2009; Celermajer et al., 1991; Mishra et al., 2020)

El caso presentado ejemplifica lo anteriormente mencionado, pues se requirio de la
intervencion multidisciplinaria en equipo de obstetricia, neonatologia, cardiologia pediétrica,
cirugia cardiotoracica pediatrica, electrofisiologia y pediatria; siendo este un aspecto que solo un
hospital de tercer o cuarto nivel tiene capacidad de brindar; sin embargo, fue necesario realizar
una cobertura interinstitucional para ejecutar la correccion quirargica de la coartacion e
hipoplasia de aorta y ablacion cardiaca para control de arritmias, estos se realizaron en dos

diferentes centros hospitalarios especializados en este tipo de intervenciones en pacientes
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pediatricos, mismos que se ubican en diferentes ciudades del Ecuador (Guayaquil y Cuenca,
respectivamente). Los controles prenatales, nacimiento, cuidados en UCIN y controles
subsecuentes hasta el momento de esta publicacion, se realizaron en el Hospital de

Especialidades Carlos Andrade Marin.

Planificacion y riesgo hemodinamico

La planificacion es un elemento clave para un adecuado manejo integral en un paciente
con AE, en este caso se hace referencia a la planificacion del lugar, momento y modo de parto
frente un diagndstico prenatal o al nacimiento, esta perspectiva tiene como objetivo evitar
retrasos en intervenciones de diferente complejidad que el paciente podria presentar, mejorando
la probabilidad de un adecuado manejo que ademas se puede aplicar a cualquier DCCC.(Sanapo
etal., 2016)

El diagnostico prenatal por ecografia obstétrica se considera un pilar importante en el
manejo integral de la AE, ya que permite realizar una derivacion y seguimiento oportuno del
embarazo a un tercer o cuarto nivel de atencion, siendo imperativo identificar el riesgo de
inestabilidad hemodinadmica que podria presentar al nacimiento, para lo cual existen herramientas
como la clasificacion de la American Heart Association Statement on Fetal Cardiology
(AHASFC) que ubica a la AE como una patologia con un alto riesgo de inestabilidad
hemodinamica, (Donofrio, 2018; Sanapo et al., 2016) o por medio del perfil de riesgo
cardiovascular fetal por ecografia que tiene una puntuacion de 0 a 10, en el que un puntaje menor
a 7 o la presencia de hydrops fetal determinan indicacién urgente para finalizar el embarazo,
(Wieczorek et al., 2008). La principal aplicacion de la tabla realizada por la AHASFC radica en

las recomendaciones del nivel de atencion en que se debe producir el nacimiento y el equipo de
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especialistas que debe estar presente en ese momento, asi como herramientas con las que se debe
contar segun la complejidad esperada, (Sanapo et al., 2016; Wieczorek et al., 2008). Se aplicaron
las recomendaciones establecidas en este caso segun la AHASFC, aunque el perfil de riesgo
cardiovascular fetal nunca fue mayor a 7, ni existio hydrops fetal. El embarazo se finaliz6 por

preeclampsia con signos de severidad refractaria al tratamiento.

Momento del parto

Con relacién al momento del parto, se recomienda que este se produzca entre las 38 y 39
semanas, no obstante, se debe tomar en cuenta que aquellos fetos con cardiopatias congénitas
tienen mayor riesgo de nacer prematuros por lo que la decision del momento del parto se debe
tomar en base a parametros de bienestar fetal, perfil de riesgo cardiovascular fetal y bienestar
materno. Se recomienda realizar un monitoreo riguroso por ecografia, cardiotocografia del feto
durante el parto. (Sanapo et al., 2016)

Existe evidencia de que las cardiopatias congénitas complejas como la AE, aumentan el
riesgo de un parto planificado por cesaria, sin embargo, no existe evidencia disponible al
momento que demuestre que, el modo de parto afecte negativa o positivamente la puntuacion de
APGAR, ni tampoco se ha asociado con cambios en la morbilidad prequirtrgica o
postquirurgica, riesgo de inestabilidad hemodinamica acidosis metabdlica o disfuncion organica
en este grupo de pacientes. Por lo tanto, el modo de parto debera ser definido de manera
individualizada. (Donofrio, 2018; Sanapo et al., 2016).

El neonato nacio por cesarea no electiva a las 34 semanas de edad gestacional debido a
preeclampsia con signos de severidad refractaria a manejo farmacoldgico; tuvo un APGAR de 7-

8-9, estado hemodindmico estable durante las primeras 48 horas, posteriormente desarrolld



PONTIFICIA UNIVERSIDAD CATOLICA DEL ECUADOR 234

multiples eventos de TSV asociados a inestabilidad hemodinamica de dificil manejo
farmacoldgico. Por lo tanto, se puede inferir que la puntuacion APGAR vy el estado
hemodinamico no fueron influenciados por el tipo de parto como lo indica la evidencia; sin
embargo, se debe destacar que la alteracion hemodindmica que se produce posteriormente se

atribuye directamente a la patologia de base y a una complicacion frecuente que es la TSV.

Cribado por oximetria de pulso

La anomalia de Ebstein se puede cribar por oximetria de pulso al nacimiento, este estudio
se ha convertido en un pilar importante en el diagnostico oportuno de este grupo de patologias,
pues es un estudio no invasivo, facil de aplicar, ampliamente aceptado, no dependiente del
operador y de amplia disponibilidad en la actualidad, que ademas tiene una especificidad del
99,9%, por lo que es muy Util para descartar un posible DCCC cuando esta prueba es negativa, y
una sensibilidad de 76,5%. Tomando en cuenta que la ecografia prenatal combinada con el
examen fisico, no detectan hasta un 29,9% de DCCC, la oximetria de pulso es una herramienta
complementaria muy Util en el cribado de DCCC, que, en caso de ser positiva, debera ser
confirmado con un estudio ecocardiografico. (Hill et al., 2015; Narvey et al., 2017; Sanchez
Lunaet al., 2021)

El cribado de DCCC por oximetria de pulso, ha sido empleado como una prueba rutinaria
luego del nacimiento en combinacion con el examen fisico, estudios prenatales y factores de
riesgo en neonatos con una edad gestacional al momento del parto mayor o igual a 34 semanas,
al ser una herramienta que mejora el diagnostico oportuno de DCCC y permite descartar el
mismo cuando esta es negativa, nivel de evidencia A. La oximetria de pulso se aplica de forma

rutinaria en varios paises como EE. UU, Espafia, Canada. En Ecuador también se lo realiza,
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segun la GPC; sin embargo, esta no se aplica cuando el paciente ingresa inmediatamente a
UCIN, ya que los valores de referencia se veran alterados por el soporte ventilatorio invasivo o
no invasivo utilizado. (Hill et al., 2015; Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021).

El momento en que se realiza este examen puede variar segun el protocolo aplicado, la
Sociedad Espafiola de Neonatologia considera que un cribado precoz antes de las 24 horas es
recomendable, incluso antes de las 12 horas, (Sanchez Luna et al., 2021); la Academia
Americana de Pediatria y la Sociedad Canadiense de Pediatria recomiendan realizar la prueba de
cribado entre las 24 y 48 horas debido a los cambios de circulacion fetal a neonatal se producen
durante las primeras 24 horas; esta Gltima recomendacion se aplica también en Ecuador,
(Heavey, 2019; Hill et al., 2015; Narvey et al., 2017).

En este caso especifico, no se aplico la prueba de cribado por oximetria, a pesar de que el
nacimiento se produjo a las 34 semanas, aplicando las recomendaciones mencionadas
anteriormente; en primer lugar porque contaba con un diagnostico prenatal de AE que debia ser
confirmado por ecocardiograma al nacimiento independientemente del resultado de la oximetria
de pulso; en segundo lugar, el paciente recibié reanimacidn con presion positiva continua CPAP
con PIP 16 cmH20, PEEP 5 cmH20, fr: 40 a 8 I/min 02 y 21% FiO2 (sat >90%) y fue
ingresado inmediatamente a UCIN; por lo cual, los valores de referencia de saturacion estaban

alterados por estas condicionantes. El diagnostico se confirmo con ecocardiograma.

Diagnostico
La ecografia cumple un rol fundamental en el diagnostico de defectos cardiacos
congeénitos, no siendo la anomalia de Ebstein la excepcidn, pues se considera la prueba estandar

para el diagndstico de esta patologia.
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Actualmente es posible realizar diagnéstico prenatal por ecografia de la AE, poniendo en
evidencia la importancia de los controles ecograficos recomendados por la OMS durante el
embarazo; no obstante, la ecografia obstétrica tiene una sensibilidad del 60 a 68% y una
especificidad del 80% para el diagnostico de DCCC. Por otra parte, el diagnostico de AE por
ecocardiograma al nacimiento o en etapas posteriores, se considera confirmatorio (Hill et al.,
2015; Narvey et al., 2017; Sanchez Luna et al., 2021); siendo el ecocardiograma transtoracico 2D
el mas utilizado por ser poco invasivo, tener mayor accesibilidad y permitir valorar anatomia,
funcion cardiaca y defectos asociados; otros tipos como ecocardiograma transesofagico o 3D se
los aplica cuando se requiere una imagen mas clara o programacion quirdrgica, respectivamente.
(Booker & Nanda, 2015; Possner et al., 2020; Qureshi et al., 2018; Singh et al., 2022)

La radiografia de térax no se considera un estudio diagnéstico de AE, sin embargo, su
uso se puede justificar al ser un estudio no invasivo, poco costoso, de facil acceso y puede
mostrar un marcador de insuficiencia cardiaca al medir un ICT> 0,65.(Possner et al., 2020; Singh
etal., 2022)

Existen otros estudios de imagen tales como la IRM que en la actualidad ha ganado
mayor espacio al ser estudios que no son dependientes del operador, siendo estos ocupados como
un complemento diagnostico o de seguimiento a largo plazo de la patologia que no esta
ampliamente aplicado y en algunos casos no ha sido estandarizado, ademas son méas costosos,
con menor disponibilidad. (Neumann et al., 2021; Qureshi et al., 2018). Las principales ventajas
de la IRM, dependiendo de las distintas modalidades aplicadas pueden ser, cuantificar el flujo y
regurgitacion de la valvula trictspide de forma precisa (IRM 4D), valorar marcadores de

deterioro de funcion ventricular (T1y T2), marcadores tempranos de fibrosis (BOLD),
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pronostico postquirargico. (Aly et al., 2021; Attenhofer Jost et al., 2005; Ibrahim et al., 2022;
Neumann et al., 2021; Qureshi et al., 2018)

En concordancia con la literatura, este paciente tuvo un diagndéstico prenatal de AE a las
34 SEG, este diagnostico fue confirmado con el ecocardiograma transtoracico realizado posterior
al nacimiento en donde se evidencia repercusion sobre la funcion cardiaca, clasificado como
GOSE grado 2, adicionalmente, es importante mencionar que se realizo el hallazgo de coartacion
severa de aorta e hipoplasia del arco adrtico que no fue previamente diagnosticada, reconociendo
que este hecho es probable sabiendo que la ecografia prenatal tiene un 20% de probabilidad de
no detectar un DCCC. El defecto del arco adrtico conforma una caracteristica clinica importante
del paciente, al ser un defecto relacionado con la AE poco descrito en la literatura actual. No se
realiz6 estudio de IRM al no ser necesario en este caso, aunque su uso podria ser pertinente en

etapas posteriores de su vida como control a largo plazo.

Clasificacion de la anomalia de Ebstein

Se ha intentado establecer pardmetros anatomicos y funcionales para poder clasificar
objetivamente a esta patologia, buscando asi obtener un pardmetro de gravedad y pronostico que
se puedan aplicar sisteméaticamente y sean reproducibles.

Se han establecido dos clasificaciones, una anatémica (Clasificacion de Carpentier), otra
funcional obtenida por ecografia 0 RMN (Great Ormond Street score). Su principal diferencia
radica en la forma de medicidn de estas; pues, la clasificacion de Carpentier se basa en la
medicion cualitativa del desplazamiento de la VT, tamafio y movilidad de ventriculo derecho
funcional y atrializado, (Jost et al., 2007; Neumann et al., 2021; Sainathan et al., 2020); mientras

que GOSE score se obtiene a partir de la fraccion entre el area combinada de la auricula derecha,
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porcion atrializada del ventriculo derecho dividido para el area combinada de la porcién
funcional del ventriculo derecho, auriculo izquierdo y ventriculo izquierdo; dando como
resultado una escala del 1 al 4 segun el indice obtenido. Aunque la clasificacién de Carpentier se
aplica cominmente como parametro para criterio quirdrgico, actualmente la clasificacion de
GOSE también tiene esta funcion, ademas su ventaja sobre la clasificacion de Carpentier radica
en que, al ser una clasificacion cuantitativa, esta mejor estandarizada, incluso en neonatos,
ademas tiene mayor relacién con la severidad y prondstico de la AE; no obstante, requiere de un
operador especializado, (Geerdink & Kapusta, 2014; Jost et al., 2007; Singh et al., 2022).

Con respecto al caso, se aplicd la clasificacion de Carpentier en el diagnostico prenatal,
catalogado como grado D; siendo esta una opcion adecuada debido a las limitaciones de la
ecografia obstétrica que dificultan la medicion precisa de cada diametro cardiaco, ademas de que
podia ser mejor comprendido por el equipo de obstetricia debido sus caracteristicas cualitativas,
(Jost et al., 2007; Neumann et al., 2021; Sainathan et al., 2020); sin embargo, durante la etapa
neonatal y posterior, se decidié aplicar GOSE score, definido como grado 2, ya que esta escala
permite obtener un mejor panorama prondstico y de severidad de la AE de forma objetiva 'y
reproducible, que ademas es un indicador para definir conducta quirurgica para valvuloplastia. El
GOSE score grado 2 no se considera tributario a cirugia, (Geerdink & Kapusta, 2014; Jost et al.,
2007; Singh et al., 2022). A pesar de la complejidad en el manejo y presencia de inestabilidad
hemodin&mica por varias ocasiones, la evolucion clinica del paciente fue favorable, siendo esto
concordante con la evidencia que indica una tasa de supervivencia a corto plazo del 92% y mejor

pronostico a largo plazo en pacientes con AE con GOSE score grado 2.
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Importancia de conducto arterioso y PGE-1

Existen varias razones por las que era importante mantener el conducto arterioso
permeable en este caso; en primer lugar, la anomalia de Ebstein se puede asociar a estenosis
anatomica o funcional de la valvula pulmonar que puede disminuir significativamente el flujo de
sangre desoxigenada al pulmon y aumenta la resistencia en el VD condicionando al desarrollo
de insuficiencia cardiaca del lado derecho, posteriormente izquierdo, no obstante, esta causa se
descartd por ecocardiograma; en segundo lugar, se evidencio coartacidn severa de aorta con
gradiente de presion de 43 mmHg yuxtaductal e hipoplasia del arco adrtico, por lo que el
conducto arterioso jugaba un rol fundamental para garantizar el flujo sanguineo hacia la aorta
descendente.

Se utiliz6 PGE-1 exdgena para mantener el conducto arterioso permeable
independientemente del diametro ecografico de este, puesto que este criterio no esta
recomendado debido al riesgo de inestabilidad hemodindmica y retraso de administracion hasta
siguiente control ecogréafico, (Chin Suh et al., 2015).

Se recomienda administrar PGE-1 a dosis de 0.05-0,1 pg/kg/minuto (Browning Carmo
et al., 2007; Chin Suh et al., 2015), sin embargo, existe un riesgo de apena directamente
proporcional a la dosis, por lo que recientemente se ha propuesto utilizar dosis menores a 0,05
ug/kg/minuto, varios estudios han demostrado que las dosis bajas de PGE-1 a 0,01 pg/kg/minuto
se asocia a un menor riesgo de apnea, evitando intubacién profilactica, (Vari et al., 2021);
ademas, estas dosis fueron seguras y efectivas para mantener el CA permeable en el 83 % de los
casos, (Vari et al., 2021). Una revision sistematica de Cochrane realizada en el 2018 por
(Akkinapally et al., 2018), concluy6 que no existe evidencia suficiente para comprobar la

seguridad y eficacia del uso de PGE-1 a diferentes dosis en cardiopatias congénitas dependientes
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del conducto arterioso. En este caso se administrd6 PGE-1 en dosis de 0,03 01 pg/kg/minuto por
13 dias, llegandose a usar 0,01 pg/kg/minuto en el dia 14 con posterior suspension 24 horas
después; la decision de disminuir y retirar el medicamento se tomd luego de realizar angioplastia
de aorta con balon y reduccién de gradiente de presion en 10 puntos, asi como mejoria de estado
hemodinamico. La inestabilidad hemodinamica que presento el paciente no fue por la PGE-1
sino por los distintos eventos de TSV de dificil control farmacolégico y uso de antiarritmicos. Se
deberia realizar estudios comparativos entre las diferentes dosis de PGE-1 y otros métodos no
farmacoldgicos empleados para este fin, puesto que pueden ser éticos y necesarios. (Akkinapally

etal., 2018)

Manejo de insuficiencia cardiaca e inestabilidad hemodinamica

La insuficiencia cardiaca es una complicacion intrinseca de la AE, producto de su propia
fisiopatologia, esta insuficiencia puede agravarse si existe estenosis atomica o funcional de la
valvula pulmonar; en casos severos, la insuficiencia cardiaca no solo afecta al lado derecho, sino
también al izquierdo por efecto de masa que obstruye a la valvula aortica, (Vahanian et al., 2022)

Una complicacion intrinseca de la AE es la insuficiencia cardiaca que en principio es del
lado derecho por consecuencia de la misma repercusion fisiopatoldgica de esta enfermedad,
relacionado a la atrializacion del ventriculo que produce discinesia y contraccion ventricular
ineficiente; esta insuficiencia puede agravarse si existe estenosis atdmica o funcional de la
valvula pulmonar. La insuficiencia del ventriculo derecho provoca dilatacion de este, que en
casos severos puede ejercer efecto de masa sobre el ventriculo izquierdo y provocar insuficiencia
bi-ventricular. La insuficiencia cardiaca puede llegar a provocar shock cardiogénico en estos

pacientes. (Vahanian et al., 2022). Secundario a la insuficiencia cardiaca, puede ser necesario
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utilizar diuréticos debido a la retencion de liquidos asociada a esta condicion, estos se aplican
hasta reestablecer el estado euvolémico; siendo la furosemida el diurético de primera linea para
terapia descongestiva en neonatos, lactantes pacientes pediatricos, por su amplia experiencia y
seguridad en estos grupos; la administracion intravenosa en infusion continua ha demostrado ser
superior a la administracion intravenosa intermitente. (Vahanian et al., 2022).

Fue necesario administrar furosemida por varias ocasiones en este caso, durante
hospitalizacién en UCIN, postquirtrgico de aortoplastia y UCIP; esta se la aplicd segun las
recomendaciones dictadas por la evidencia, para el grupo de edad correspondiente. No se
presentaron complicaciones como dilatacion de CA o presencia de calculos renales. (Vahanian
et al., 2022)

En la anomalia de Ebstein se puede producir inestabilidad hemodinamica por shock
cardiogénico, esta bien puede ser secundario a insuficiencia cardiaca congestiva, arritmias como
la TSV, efecto secundario de antiarritmicos u otro defecto asociado, como la coartacion severa
de aorta, (Ahmed & VanderPluym, 2021; Akyol et al., 2007; Arya & Maskatia, 2022; Boston
et al., 2018); siendo estos elementos que se presentaron en la evolucidn clinica de este paciente y
que condicionaron negativamente el estado hemodindmico del mismo por varias ocasiones. El
manejo de inestabilidad hemodindmica en la AE puede ser complejo y requerir de farmacos
ionotrépicos y cronotropicos, tomando en cuenta resistencia vascular pulmonar a la hora de
escoger el ionotropico para controlar el shock cardiogénico, (Ahmed & VanderPluym, 2021;
Boston et al., 2018); en este caso fue necesario el empleo de este tipo de fA&rmacos, mismos que

se emplearon segun las recomendaciones establecidas.
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Arritmias cardiacas de dificil manejo farmacolégico

Las arritmias cardiacas representan el defecto asociado mas comun en la AE, en la cual,
la TSV con o sin SWPW es la mas comun, esta se puede presentar entre un 10 a 45% de los
casos (Singh et al., 2022). Las arritmias representan la principal complicacion asociada a
mortalidad en pacientes con AE. (Holst et al., 2019; Pérez-Riera et al., 2019; Singh et al., 2022).

La principal dificultad que se presenta en el manejo de TSV en pacientes con anomalia de
Ebstein, se relaciona con su frecuente recurrencia y resistencia al tratamiento farmacologico;
estas se producen por la aparicion de nuevos focos ectdpicos, (He et al., 2021; Possner et al.,
2020) . Los neonatos y lactantes menores a 12 meses tendran una alta probabilidad de
recurrencia durante este periodo, a pesar del tratamiento farmacolégico (Haas & Schirmer,
2017). La ablacidn de los focos ectopicos son el tratamiento definitivo para el control de
arritmias en estos pacientes, (EI-Assaad et al., 2021; Possner et al., 2020; Singh et al., 2022). Las
guias de manejo de arritmias en pacientes pediatricos y neonatos basan parte de sus
recomendaciones en la extrapolacion de datos obtenidos de grupos de mayor edad (adultos),
consensos de grupos de especialistas y otra parte de reportes de grupos reducidos realizados en
centros especializados, debido a las limitaciones bioéticas propias de estudios en estos grupos de
edad. (Richardson & Silver, 2017)

No existe un Unico antiarritmico de eleccion para el control de arritmias, por lo que su
uso se basa en las recomendaciones disponibles, experiencia del personal y disponibilidad y
respuesta clinica; ademas, en el caso de la AE, muchas veces esta es refractaria al esquema mono
farmaco, por lo que puede ser necesario emplear esquemas combinados de dos o tres
antiarritmicos y aun asi no conseguir con control completo, siendo necesario la ablacion como

solucidn definitiva. (Richardson & Silver, 2017).
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El manejo de TSV representd uno de los principales retos terapéuticos de este caso, ya
que estaba asociado a SWPW; estas se presentaron por 9 ocasiones a lo largo de su vida, desde
las 48 horas de vida, hasta la ablacion cardiaca realizada a los 4 meses 20 dias de vida. Los
eventos de TSV se asociaron a inestabilidad hemodinamica; estos eran refractarios al tratamiento
farmacoldgico con amiodarona en dosis recomendadas para la edad, (Asociacion Espafiola de
Pediatria, 2021a; Richardson & Silver, 2017); llegandose a utilizar terapia multidroga doble
durante periodo en UCIN, combinando amiodarona y propanolol y terapia multidroga triple
durante periodo en UCIP, combinando amiodarona, propanolol y propafenona en dosis
recomendadas, (Asociacion Espafiola de Pediatria, 2021a; Richardson & Silver, 2017). A pesar
del empleo de esquemas combinados de antiarritmicos, solo se pudo obtener un control parcial
de la TSV, siendo necesario realizar una transferencia inmediata a un centro especializado para
realizar la ablacion cardiaca como solucion definitiva, misma que se realiz6 por transporte aéreo

cuando el paciente se encontraba hemodindmicamente estable.

Ablacién cardiaca para control definitivo de taquicardia supraventricular.

La anomalia de Ebstein representa la principal causa de ablacion en pacientes con
cardiopatias congénitas para el manejo de TSV, ademas en este tipo de pacientes el
procedimiento es mas complejo debido a la atrializacion del ventriculo derecho, a pesar de esto
se considera que tiene una tasa razonablemente buena de éxito del 86% y una tasa de recurrencia
del 20%. (El-Assaad et al., 2021; Loring et al., 2020). La mayoria de los pacientes con anomalia
de Ebstein en tratamiento farmacoldgico de arritmia supraventriculares requeriran de esta

intervencion como tratamiento definitivo; esta se recomienda en pacientes que tienen arritmias
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auriculares que no responden al manejo farmacologico (El-Assaad et al., 2021; Geerdink &
Kapusta, 2014; Possner et al., 2020; Singh et al., 2022).

Ademas de la resistencia al tratamiento farmacolégico, el peso juega un rol fundamental
en la decisidn para realizar ablacion; se ha propuesto un corte de 15kg como peso minimo
recomendado, ya que se ha evidenciado menor tasa de mortalidad y complicaciones en este
grupo (>15kg) y puede ser planificado, esto no contraindica el procedimiento en pacientes por
debajo de este grupo, sin embargo esta solo indicado en caso de inestabilidad hemodinamica,
(Philip Saul et al., 2016); no obstante, también se propone un punto de cohorte de 10 kg en el que
no se ha encontrado diferencias en el éxito estadisticamente significativas entre grupo A>10kg y
B<10kg, siendo en ambos grupos un procedimiento seguro; estos resultados no se pueden
extrapolar ya que se realizaron en un centro especializado (Ozaki et al., 2018).

El corte de peso aplicado dependera de cada centro especializado y de su experiencia; en
pacientes con menos de 15 o 10 kg, sélo se debe realizar el procedimiento si este se asocia a
inestabilidad hemodinamica y representa riesgo vital, ya que por debajo de estos pesos el
procedimiento es mas complejo con mayor riesgo de complicaciones ,siendo este incluso
prioritario por sobre cirugia de valvuloplastia en caso de que el paciente lo requiera (Blaufox
etal., 2001; Melo et al., 2021). La ablacion en pacientes con un peso <10 o 15 kg es muy poco
frecuente debido a su complejidad, llevado a cabo solo en centros con experiencia, por lo que los
resultados dependeran de cada uno de estos, (Ozaki et al., 2018; Philip Saul et al., 2016). Existe
mayor riesgo de complicaciones (efusion pericardica, neumotorax, perforacion de la auricula,
bloqueo AV segundo o tercer grado, sindrome de Horner, muerte) en pacientes por debajo del

peso recomendado (Blaufox et al., 2001)
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Debido a que el paciente presenté TSV por 9 ocasiones, de dificil manejo farmacoldgico,
que genero inestabilidad hemodindmica; se decidid realizar la ablacién cardiaca, aplicando las
recomendaciones segun la evidencia. Este se llevé a cabo en un centro especializado fuera del
hospital de base, ya que se contaba con el personal adecuado para el mismo; el paciente tuvo un
peso de 5,4kg con una edad de 4 meses 20 dias al momento de la intervencion; en esta se realizd
ablacion de Haz de Kent de localizacion posterior derecha; no se presentaron complicaciones
durante y posterior al procedimiento; este se considerd como exitoso ya que no se han vuelto a
presentar nuevos eventos de TSV y se ha comprobado ritmo sinusal con conduccién AV normal

con Holter de 24 horas realizado a los 6 meses de edad.

Defectos del lado derecho asociados con anomalia de Ebstein.

La literatura cientifica disponible hasta el momento de esta publicacion describe que la
AE, frecuentemente se asocia a defectos del lado derecho como defectos del septo interauricular
o foramen oval permeable (80%), defectos del septo ventricular, obstruccion del tracto de salida
por atresia pulmonar, estenosis pulmonar, atresia de valvula pulmonar, estenosis de valvula
pulmonar. (Geerdink & Kapusta, 2014; Holst et al., 2019; Singh et al., 2022); mientras que en
cuanto a defectos del lado izquierdo, se las describe como poco frecuentes, (Attenhofer Jost
et al., 2005; Mishra et al., 2020); no obstante, segun la revision realizada, se considera que es

imperativo realizar una aclaracion al respecto del Gltimo punto que se expone a continuacion.

Defectos del lado izquierdo asociados con anomalia de Ebstein.
La AE no debe ser considerada una patologia exclusiva del lado derecho, (Attenhofer Jost

et al., 2005). Existe menos atencion a las alteraciones del lado izquierdo del corazén en
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comparacion al lado derecho en el estudio de la anomalia de Ebstein, (Steinmetz & Schuster,
2021).

Se debe dividir a los defectos del lado izquierdo en dos grupos, siendo el primero los
defectos del lado izquierdo provocados por evolucidn crénica de la enfermedad y el segundo
grupo correspondiente a los defectos congenitos del lado izquierdo.

Los defectos del lado izquierdo por evolucion crénica de la enfermedad se producen por
insuficiencia ventricular derecha de gran magnitud que provoca dilatacion de este, ejerciendo asi,
efecto de masa sobre ventriculo izquierdo que puede provocar obstruccion del tracto de salida
(aorta), ademas provoca discinesia e isquemia desarrollando fibrosis miocérdica. Este grupo de
defectos es comun en pacientes con formas severas de AE o con un manejo inadecuado durante
su vida. Por lo tanto, los defectos del lado izquierdo por esta causa no son infrecuentes;
adicionalmente, la disfuncion ventricular izquierda es un factor de mal prondéstico de la
enfermedad. (Aly et al., 2021; Neumann et al., 2021; Steinmetz & Schuster, 2021)

En cuanto a los defectos del lado izquierdo de causa congénita, se puede realizar una
subdivision en un primer grupo correspondiente a defectos congénitos de las camaras y valvulas,
excluyendo la aortica; segundo grupo correspondiente a defectos de la valvula y/o arco adrtico;
esto nos ayuda a comprender la frecuencia con la que realmente se presentan.(Akyol et al., 2007;
Attenhofer Jost et al., 2005)

En el primer subgrupo, se ha demostrado que el ventriculo izquierdo no compactado o
esponjoso se presenta en un 17.9%, el prolapso de valvula mitral en 15%, valvula aortica
biclspide en 8%, displasia de valvula mitral en 4%, defecto del septo ventricular en 8% de
pacientes con anomalia de Ebstein, (Attenhofer Jost et al., 2005); siendo este un argumento

valido para no considerar este subgrupo defectos como infrecuente; en contraparte con el
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segundo subgrupo representados por defectos del arco adrtico o de valvula aortica son el Gnico
grupo de anomalias del lado izquierdo del corazdn en el cual su asociacién con la anomalia de
Ebstein es realmente infrecuente, puesto que la literatura cientifica a nivel mundial solo hace
referencia a reportes de casos o series de casos; tales como la asociacion de la anomalia de
Ebstein con coartacion de aorta, (Akyol et al., 2007; Ebaid et al., 1999; Rajasekhar et al., 2000;
Salkar et al., 1996); ademas existen reportes de caso aislados de varios defectos asociados a la
anomalia de Ebstein como coartacion de aorta y estenosis aortica, (Mishra et al., 2020) ;
coartacion de aorta y doble salida ventricular derecha, (Nishioka et al., 2018); transposicion de
grandes vasos corregida e hipoplasia de arco aortico, (Bader et al., 2009; Celermajer et al., 1991;

Filippelli et al., 2013).

Manejo de coartacion de aorta

No existe una guia especifica sobre el manejo de pacientes neonatos, lactantes o
pediatricos con anomalia de Ebstein asociado a coartacion de aorta; incluso en adultos; por lo
tanto su abordaje representa un verdadero reto en el cual se debe tomar a consideracion la
limitada informacion disponible,(Akyol et al., 2007; Mishra et al., 2020), ademas se debe
extrapolar las recomendaciones de manejo de coartacion de aorta en pacientes pediatricos en
donde también se puede notar que en pacientes neonatos con esta patologia del arco adrtico,
también se considera un procedimiento complejo,(Arya & Maskatia, 2022; Suradi & Hijazi,
2015).

En esta asociacion poco frecuente, la dificultad puede presentarse ante la decision de qué
procedimientos terapéuticos deben aplicarse y en qué orden de prioridad, recordando que en la

AE podria ser necesario ablacion transcateter para control de TSV o valvuloplastia, teniendo
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como condicionante extra la presencia de coartacion de aorta; cada uno de estos elementos puede
condicionar a inestabilidad hemodindmica y shock cardiogénico, por si solos o0 en conjunto,
(Akyol et al., 2007; Ebaid et al., 1999; Rajasekhar et al., 2000; Salkar et al., 1996). En neonatos,
la decision de realizar una intervencion transcateter o quirargica para correccion de coartacién de
aorta, se basa en el estado hemodinamico. La tasa de supervivencia de la aortoplastia en neonatos
prematuros es del 76%, luego de un afio, en comparacion a un 98% en pacientes mayores a 4
afios, (Akyol et al., 2007; Ebaid et al., 1999; Rajasekhar et al., 2000; Salkar et al., 1996).

Frente un neonato sintomatico con coartacion severa de aorta, se da prioridad al
procedimiento transcateter (angioplastia con balon o stent) para dilatar la aorta, como una
solucion temporal hasta poder realzar la intervencion quirdrgica en mejores condiciones, ya que
es muy probable que el paciente no resista un procedimiento de alta complejidad (Meliota et al.,
2020; Suradi & Hijazi, 2015).

La angioplastia con baldn es el tratamiento de primera linea en neonatos con coartacion
severa de aorta e inestabilidad hemodindmica que no pueden soportar intervencion quirdrgica; se
realiza por medio de abordaje percutaneo utilizando la arteria femoral, pero en el caso de
neonatos de bajo peso se recomienda utilizar la arteria carétida o axilar; las complicaciones son
mas frecuentes en neonatos prematuros o de bajo peso al nacimiento, estas pueden ser trauma
arterial, trombo arterial, embolia distal, formacion de aneurisma, diseccion de aorta. La
recoartacion es mas comin en menores de 4 meses en un periodo de 5 a 12 semanas, (Arya &
Maskatia, 2022; Meliota et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015). La colocacién de stent es un
complemento a la angioplastia con balon o aortoplastia, con el objetivo de evitar recoartacion de

aorta; se recomienda en pacientes con un peso mayor a 25kg en quienes se puede expandir el
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stetn a diametros aorticos de adulto (21,1 + 3,2 mm en mujeres, 26,1 + 4,3 mm en hombres).
(Suradi & Hijazi, 2015).

La cirugia de aorta es la solucién definitiva para corregir la coartacion de aorta, esta si se
puede realizar de forma directa en neonatos o pacientes pediatricos sin inestabilidad
hemodinamica y coartacion moderada de aorta; mientras que en neonatos con coartacion severa
de aorta e inestabilidad hemodinadmica se recomienda luego de angioplastia con balén; no
obstante, esta decisién también se basa en la disponibilidad de recursos y experiencia de personal
especializado. Existen varias técnicas quirurgicas para este fin, cada una se recomienda en base a
las necesidades del paciente, siendo la reseccion termino terminal la recomendada en menores de
1 afio, la aortoplastia con colgajo de subclavia se recomienda en neonatos con un segmento de
coartacion muy largo; la aortoplastia con parche tiene una mayor tasa de aneurisma o ruptura a
largo plazo; la interposicion de tubo de Dacron se aplica cuando la distancia entre los extremos
de la coartacion es muy larga para realizar reseccion termino terminal, aplicada en mayores de un
afio. (Arya & Maskatia, 2022; Meliota et al., 2020; Suradi & Hijazi, 2015).

La coartacion de aorta en este paciente no fue diagnosticada prenatalmente como la
anomalia de Ebstein; se pudo evidenciar en el ecocardiograma realizado posterior a que la prueba
de cribado de DCCC por oximetria de pulso que fue fallida. Fue catalogada como coartacion
severa de aorta debido a que el gradiente de presion de 43 mmHg, disminucién de pulsos distales
e inestabilidad hemodindmica; esta se encontraba a nivel del istmo aortico; ademas, se evidencio
hipoplasia del arco aortico (presente en un 40%) y valvula aortica trivalva.

Tomando en consideracion lo mencionado con respecto a la literatura cientifica, fue
necesario realizar la dilatacion de la coartacién de aorta urgentemente por angioplastia con balén

como una solucion temporal hasta cirugia de aorta, este se realizé en un primer intento al sexto
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dia de vida con un peso de 1985 gr, el cual fue fallido debido al dificil acceso vascular; el
segundo intento se llevo a cabo al dia 11 de vida con un peso de 1940 gr, abordado por arteria
femoral; lo complejo de este procedimiento fue la presencia de un episodio de TSV durante el
mismo, esta fue controlada por cardioversion eléctrica pudiéndose completar el procedimiento
con tres dilataciones y con un gradiente de presion de 33 mmHg en el eco de control. A pesar de
que no se consiguiod un gradiente de presién menor a 20 mmHg, considerado como un parametro
de éxito en este procedimiento, se logré disminuir el gradiente de presion en 10 puntos, lo cual
representa un parametro de mejoria clinica que le permitio al paciente PGE-1 y ganar peso hasta
cirugia definitiva de aorta.

En este caso se produjo una de las complicaciones méas complejas de la angioplastia con
balén que es el aneurisma de aorta; este hecho era probable tomando en cuenta el peso y la edad
del paciente como lo menciona la evidencia.

La estrategia aplicada para correccion del defecto adrtico (coartacion), tiene concordancia
con la literatura cientifica; pues primero se aplico angioplastia con bal6n a los 11 dias de vida
como medida temporal debido a la severidad de la coartacion e inestabilidad hemodinamica
asociada a la misma; posteriormente se decide realizar plastia de arco aortico cuando el paciente
pese al menos 3000gr, siendo este el peso minimo estimado de un neonato a término de 15 dias
de vida considerando una ganancia de peso diario de 30gr. Existe evidencia que indica que la
cirugia de aorta en neonatos a término menores de 15 dias, tienen mayor riesgo de mortalidad y
complicaciones, asi como de recoartacion, (Minotti et al., 2022); por lo cual, era pertinente llegar
al peso minimo de un neonato de 15 dias a término, ya que este paciente nacio a las 34 semanas

con un peso de 2115 gr.
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La correccion de la coartacion de aorta tuvo que llevarse a cabo en tres intentos; el
primer intento se llevd a cabo por via transcateter a traves de la arteria femoral, realizandose
coartectomia termino terminal, siendo este el procedimiento recomendado para menores de un
afio e inestabilidad hemodinamica, (Suradi & Hijazi, 2015); sin embargo se produce recoartacion
temprana con gradiente de presion de 50 mmHg e inestabilidad hemodinamica, se realiza
segundo intento por via transtorécica, mismo que se suspendié debido a que se evidencid
aneurisma de aorta, secundaria al procedimiento de angioplastia con baldn realizada
previamente, siendo esta una complicacion con mayor probabilidad en neonatos y lactantes,
(Arya & Maskatia, 2022; Suradi & Hijazi, 2015), se realizd un flap de aorta al finalizar este
intento, sin embargo la coartacion persiste; el defecto de la aorta se corrige de forma definitiva
en el tercer intento realizado un mes después, por via transtoracica izquierda, el cual es exitoso,
con un gradiente de presion de 13 mmHg y flujo adrtico adecuado posterior al procedimiento.

El paciente tiene una clase funcional de Ross modificada de | actualmente que es otro
signo de mejoria clinica y buen pronéstico. Por lo cual se puede inferir que el procedimiento fue
exitoso y se debe mantener en controles posteriores ante el bajo, pero no nulo, riesgo de

recoartacion de aorta tardio.

Manejo quirargico de anomalia de Ebstein

El manejo quirdrgico de la anomalia de Ebstein ha evolucionado impresionantemente
desde la primera valvuloplastia realizada en un paciente con esta patologia en 1963, ya que en la
actualidad se cuenta con varias técnicas quirdrgicas que se emplean segun la condicion clinica 'y
edad del paciente, (Jost et al., 2007; Rutz & Kiihn, 2019); llegandose a realizar valvuloplastia en

pacientes neonatos con resultados positivos sobre la funcién cardiaca; esto gracias a la mayor
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experiencia, avance tecnoldgico y mejoria en los cuidados peri y post operatorios en UCIN o
UCIP; el objetivo de una intervencion quirurgica para corregir el defecto de la AE, es detener el
avance de la insuficiencia cardiaca y mejorar la funcidn cardiaca a largo plazo (Neumann et al.,
2021; Rutz & Kiihn, 2019).

No existe evidencia suficiente que determine el mejor momento para realizar una
intervencion quirurgica en un paciente con AE; no obstante, varios autores recomiendan
realizarlo en la etapa de la vida mas temprana posible, especialmente durante la nifiez temprana,
pues se considera que optimiza los resultados sobre la funcion del ventriculo derecho, ademas se
considera seguro y con una baja tasa de complicaciones (<1%). (Dearani et al., 2015; Neumann
et al., 2021). La intervencion quirargica en etapas tempranas de la vida o infancia temprana solo
se deben considerar si se dispone de un equipo quirdrgico que pueda reproducir y prever una
correccion de VT satisfactoria, (Holst et al., 2019). La mayoria de los pacientes con AE
requerirdn de intervencién quirargica a lo largo de su vida. (Dearani et al., 2015; Neumann et al.,
2021; Sainathan et al., 2020). La decision de realizar una intervencion quirdrgica debe ser
individualizada en cada paciente con AE, en base a sus necesidades, objetivo terapéutico y
disponibilidad de un medio adecuado para realizar la intervencion.

Las indicaciones quirdrgicas son diferentes en neonatos o lactantes en comparacién a
nifios y adultos. En nifios o adultos que no cumplieron con los criterios para ser intervenidos en
etapas tempranas de la vida, se puede posponer la cirugia correctiva hasta la aparicion de
sintomas como disnea de esfuerzo, cianosis, taquicardias secundario a arritmias y signos
ecogréaficos de insuficiencia cardiaca, (Kron & Roeser, 2017; Neumann et al., 2021; Sainathan
et al., 2020). En neonatos y lactantes, las indicaciones se basan en la severidad; siendo que, la

presencia de GOSE score 3-4 o Carpentier C o D, son criterios mayores que acompafados de
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cualquiera de los criterios menores (atresia atdbmica o funcional de valvula pulmonar, circulacion
circular, dependencia de prostaglandinas, ventilacion mecanica, falla cardiaca e inestabilidad
hemodinamica), son indicacién directa de correccion quirdrgica, (Sainathan et al., 2020).

La técnica quirurgica se elegira en base a parametros de edad, estado hemodinamico,
tamafio de ventriculo funcional (clasificacion de Carpentier), presencia de estenosis funcional o
anatémica de la valvula pulmonar, funcion cardiaca, experiencia de equipo quirirgico; estos
parametros determinan si se debe realizar intervencion quirdrgica en etapas tempranas de la vida
0 si se puede planificar la intervencion en etapas mas avanzadas de la vida, (Dearani et al., 2015;
Neumann et al., 2021; Sainathan et al., 2020). En pacientes neonatos o muy delicados, se
recomienda realizar reparacion un ventricular (procedimiento de Starness), misma que puede ser
una solucion temporal hasta realizar reintervencion en una edad mas avanzada y mejores
condiciones clinicas, para realizar reparacion bi-ventricular con técnica de Da Silva, (da Silva
et al., 2020; Dearani et al., 2013; Reemtsen & Starnes, 2008). Se ha descrito reparacion bi-
ventricular exitosa en neonatos con técnica Da Silva o Knott-craig, por lo que la decision
también depende de la experiencia del equipo quirurgico, (Sainathan et al., 2020).

En este caso concreto, no ha sido necesaria la intervencion quirargica para correccion del
defecto valvular tricispideo y atrializacion de la auricula, puesto que el cuadro clinico del
paciente fue catalogado como anomalia de Ebstein Carpentier B o 2; no cumpliendo asi con el
criterio mayor recomendado para cirugia, asi como tampoco cumple con los criterios menores
mencionados anteriormente; enfatizando también que este paciente ha presentado mejoria en su
funcion cardiaca posterior a plastia de arco adrtico y ablacion cardiaca, siendo la coartacion de
aorta y las arritmias las principales causas de deterioro en su funcion cardiaca y no su patologia

de base hasta el momento. Se debe tomar en cuenta que, de todas formas, este paciente debe
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tener controles continuos durante toda su vida, ya que la evolucion crénica de la enfermedad, si
puede generar deterioro de la funcidn cardiaca, asi como aparicion de signos y sintomas
relacionados al mismo; por lo cual podria requerir de una intervencion quirdrgica en un futuro,
misma que puede ser planificada y tendra menos riesgo de complicaciones como lo indica la

literatura.

7 CONCLUCIONES

La anomalia de Ebstein asociado a coartacion e hipoplasia de aorta es una cardiopatia
congeénita muy poco frecuente, del cual solo se ha registrado reportes de casos y series de caso,
por lo que se cuenta con escasa evidencia y experiencia en el manejo de este grupo de pacientes.
En el Ecuador, se trata del primer caso de estas caracteristicas reportado, segun la evidencia
disponible al momento de esta publicacion

El diagndstico prenatal representa un pilar fundamental del manejo integral de la
anomalia de Ebstein, por lo tanto, es importante llevar a cabo los controles prenatales y
ecograficos recomendados por la OMS. El manejo integral de esta patologia requiere de la
intervencion multidisciplinaria, atencion en un tercer o cuarto nivel de atencién e incluso puede
ser necesaria la cooperacion interinstitucional para llevar a cabo procedimientos de alta
complejidad como se pudo evidenciar en el caso.

La TSV representa una de las principales complicaciones de la anomalia de Ebstein que
puede ser de dificil manejo farmacol6gico, incluso en esquemas combinados; condicionando a la
necesidad de realizar ablacién cardiaca incluso en pacientes con un peso menor a 10kg en
quienes este procedimiento es mas complejo, con mayor probabilidad de complicaciones. La

paciente tenia un peso de 5,4 kg al momento de la intervencion. En el Ecuador existe poca
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experiencia en ablacién de pacientes con un peso menor a 10kg, siendo este posible pocos
centros especializados.

Existe poca experiencia en el Ecuador en cuanto a cirugia correctiva de coartacion de
aorta e hipoplasia del arco adrtico en pacientes neonatos y lactantes menores; ademas, segun la
revision bibliografia, esta es la primera experiencia de cirugia de aorta para correccion de
coartacion e hipoplasia de aorta en un lactante menor con anomalia de Ebstein.

No todo paciente con AE es tributario a correccion quirurgica (valvuloplastia), este
depende de la severidad de esta, misma que se caracterizada de forma objetiva por parametros
ecograficos (clasificacion de Carpentier o GOSE score). EI GOSE score tiene una mayor relacion
con la severidad y prondstico de la patologia, ademas puede ser usado como criterio mayor para
correccion quirdrgica; siendo este aplicado en el caso a partir del nacimiento, siguiendo las
recomendaciones dictadas por la evidencia.

Se aplicé un manejo integral, multidisciplinario e interinstitucional sustentado en la
evidencia cientifica disponible durante todo el proceso, por lo tanto, este se llevd a cabo de forma
adecuada, representado en la evolucion clinica favorable del paciente, mismo que tiene un buen

prondstico a largo plazo.
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9 ANEXOS

Grafico No. 14
Principales causas de mortalidad infantil Ecuador 2013
Lista internacional detallada-CIE-10

Causas de mortalidad infantil

Total de defunciones de menores de 1 afio
PO7 Trastornos relacionados con duracién corta de la
gestacion y con bajo peso al nacer, no clasificados en otra parte

P22 Dificultad respiratoria del recién nacido

J18 Neumonia, organismo no especificado

Q24 Otras malformaciones congénitas del corazén

P23 Neumonia congénita

Q89 Otras malformaciones congénitas, no clasificadas en otra
parte

P36 Sepsis bacteriana del recién nacido

P21 Asfixia del nacimiento

P29 Trastornos cardiovasculares originados en el periodo
perinatal

W84 Obstruccién no especificada de la respiracién

P24 Sindromes de aspiracién neonatal

Q79 Malformaciones congénitas del sistema osteomuscular,
no clasificadas en otra parte

Q25 Malformaciones congénitas de las grandes arterias

P28 Otros problemas respiratorios del recién nacido,
originados en el periodo perinatal

Q20 Malformaciones congénitas de las cdmaras cardiacas y
sus conexiones

P77 Enterocolitis necrotizante del feto y del recién nacido

Q21 Malformaciones congénitas de los tabiques cardiacos

P96 Otras afecciones originadas en el periodo perinatal
Q90 Sindrome de Down
A09 Diarrea y gastroenteritis de presunto origen infeccioso

P20 Hipoxia intrauterina

Q03 Hidrocéfalo congénito

J20 Bronquitis aguda

P05 Retardo del crecimiento fetal y desnutricion fetal
Q04 Otras malformaciones congénitas del encéfalo
Q00 Anencefalia y malformaciones congénitas similares
ROO -R99 Causas mal definidas

Resto de causas

Estimacién de nacidos vivos 2/
1/ Razén por 1.000 nacidos vivos estimados en el afio 2013
2/ La estimacién de nacidos vivos se calcula a partir de los datos del Censo 2010

Obtenido de anuario del INEC 2013, pag 37.

Sexo
Hombres  Mujeres
1.612 1316  2.928
197 167 364
176 106 282
73 86 159
86 68 154
74 72 146
51 74 125
56 49 105
36 33 69
39 21 60
32 23 55
28 23 51
34 16 50
20 20 40
22 17 39
27 12 39
16 18 34
17: 13 30
18 11 29
11 15 26
11 13 24
11 13 24
17 7 24
4 15 19
9 10 19
9 10 19
9 8 17
103 100 203
426 296 722
339.060

Razén x 1.000
nacidos vivos 1/
8,64

1,07

0,83
0,47
0,45
0,43

0,37

0,31
0,20

0,18

0,16
0,15

0,15
0,12
0,12

0,12
0,10

0,09

0,09
0,08

0,07

0,07
0,07
0,06
0,06
0,06
0,05
0,60
2,13

276

%
100%

12,43%

9,63%
5,43%
5,26%
4,99%

4,27%

3,59%
2,36%

2,05%

1,88%
1,74%

1,71%
1,37%
1,33%

1,33%
1,16%

1,02%

0,99%
0,89%

0,82%

0,82%
0,82%
0,65%
0,65%
0,65%
0,58%
6,93%
24,66%
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Anexo 2: Distribucion geogréafica de muertes por cardiopatias congénitas en 2017.
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Mortality rate per 100000 infants
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B 34110 <685
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I 21519

Proportion of total infant deaths
W 41%
B 41%t0<67%
O 67%t0<9:0%
[ 9-0% to <13:2%
B >132%
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Fuente: GBD 2017 Congenital Heart Disease Collaborators. (2020). Global, regional, and

national burden of congenital heart disease, 1990-2017: a systematic analysis for the Global

Burden of Disease Study 2017. [figura 1A]. Recuperado de https://doi.org/10.1016/S2352-

4642(19)30402-X
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Anexo3: Principales causas de mortalidad infantil en 1990 y 2017

1990 Global Low SDI Low-middle SDI | Middle SDI | High-middle SDI| High SDI
Lower respiratory infections 7
Neonatal preterm birth

Diarrhoeal diseases

Neonatal encephalopathy due to birth asphyxia and trauma 4 4 4 4
Other neonatal disorders 6
Congenital heart disease

Neonatal sepsis and other neonatal infections 9 6 9

Tetanus 6 10

Protein-energy malnutrition 8 9 12

Measles 0 13

Malaria

Other congenital anomalies 5
Haemolytic disease and other neonatal jaundice 16 15 0
Syphilis
Whooping cough 15

Drug-susceptible tuberculosis 16 16
Neural tube defects 17 19 19
Other meningitis 18

Digestive congenital anomalies 19 23 20 18 10

Sudden infant death syndrome 20 20 21 13 3
Pulmonary aspiration and foreign body in airway 21 29 2 1 1

Hinfluenzae type B meningitis 22 21 18 2 16

Paralytic ileus and intestinal obstruction 23 28 23 20

Other unspecified infectious diseases 24 25

Visceral leishmaniasis 89 96 0

L& ER

2017

Neonatal preterm birth

Lower respiratory infections 5

Neonatal encephalopathy due to birth asphyxia and trauma 3 3
Other neonatal disorders 4 4 2
Diarrhoeal diseases
Neonatal sepsis and other neonatal infections 6 6 7

Congenital heart disease 4
Malaria 0 80

Syphilis

Other congenital anomalies

Protein-energy malnutrition

Haemolytic disease and other neonatal jaundice
Neural tube defects

Digestive congenital anomalies

Other meningitis

Whooping cough

Sudden infant death syndrome

HIV/AIDS resulting in other diseases

Pulmonary aspiration and foreign body in airway 10

Drug-susceptible tuberculosis 19 20

Measles 20 21 40

Hinfluenzae type B meningitis 23 19 0
Paralytic ileus and intestinal obstruction

Other unspecified infectious diseases 22 9 E 0
Tetanus 21 8

~

w

1
16
15

17
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Death rate per 100000 children
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Figure 2: Leading causes of death in children younger than 1 year
The heat map depicts rank order of causes of death (by death rate per 100 000) in children younger than 1 year in 1990 and 2017. The rank of congenital heart disease
increased from ninth to seventh globally and 17th to 11th in low SDI countries from 1990 to 2017. SDI=Socio-demographic Index.

Fuente: GBD 2017 Congenital Heart Disease Collaborators. (2020). Global, regional, and
national burden of congenital heart disease, 1990-2017: a systematic analysis for the Global

Burden of Disease Study 2017. [figura 2]. Recuperado de https://doi.org/10.1016/S2352-

4642(19)30402-X
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Anexo 4: Algoritmo de reanimacién neonatal

Team briefing.

r ]
| Antenatal counseling.
Equipment check.

II Birth

Yes _ _[’ Stay with mother for initial steps,
|, routine care, ongoing evaluation.

I No

3

*m fute

[ Warm, dry, stimulate, position ]
airway, suction if needed.

Yes Yes

i ¥

Position airway, suction if needed}

T . |

Pulse oximeter.
Oxygen if needed.
Consider CPAP.

Pulse oximeter.
Consider cardiac monitor.

S |
' 1

i

|
¢1¢
N
g

Ensure adequate ventilation.
Consider ETT or laryngeal mask.
Cardiac monitor.

[ Post-resuscitation care. w
Team debriefing.

|
+
No Target Oxygen Saturation Table
|‘w 1 min 60%-65%
g i o/ 709
a ETT or laryngeal mask. ik it
Chest compressions. " 0/ 750,
Coordinate with PPV-100% oxygen. il 0%-75%
”‘:e' 4 min 75%-8070
; 5 mn 80%-85%
No
10 min 85%-9570
Yes
7 Initial oxygen concentration for PPV
IV epinephrine every 3-5 minutes.
If HR remains < 60 bpm, + 35 weeks' GA 21% oxygen
« Consider hypovolemia.
» Consider pneumothorax. < 35 weeks' GA | 21%-307o00oxygen

Fuente: Aziz, K., Lee, H. C., Escobedo, M. B., Hoover, A. V., Kamath-Rayne, B. D., Kapadia, V. S.,
Magid, D. J., Niermeyer, S., Schmdlzer, G. M., Szyld, E., Weiner, G. M., Wyckoff, M. H., Yamada, N. K., &
Zaichkin, J. (2020). Part 5: Neonatal Resuscitation: 2020 American Heart Association Guidelines for
Cardiopulmonary Resuscitation and Emergency Cardiovascular Care. Circulation, 142(16_suppl_2), S524-S550.

https://doi.org/10.1161/CIR.0000000000000902
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Anexo 5: Escala funcional de Ross modificada

Clase |

Asintomatico

Clase Il

Taquipnea marcada o diaforesis con la
alimentacioén en lactantes.
Disnea durante el ejercicio en niflos mayores.

Clase Il

Taquipnea marcada o diaforesis con la
alimentacién en lactantes.

Disnea marcada durante el ejercicio en nifos
mayores.

Prolongacién de tiempos de alimentaciéon y
detencidn de curva de crecimiento.

Clase IV

Taquipnea, tiraje, quejido, diaforesis durante el
reposo

Fuente: Burgoa-Varga, J., Cruz-Arias, R., Herrera-Cusicanqui, J., & Patifio-Aguilar, L..
(2018). INSUFICIENCIA CARDIACA EN PEDIATRIA. Revista Médica La Paz, 24(1), 52-62.
Recuperado en 08 de junio de 2023, de:

http://www.scielo.org.bo/scielo.php?script=sci arttext&pid=S1726-

89582018000100009&Ing=es&tIing=es
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Anexo 6: Autorizacion de uso de datos anonimizados para estudio de caso.

Fa il V] -
OSP!TAL
OF A VDHADE MARIN
OFtiAc,oN
P& INVESTIGAcisn
(Y
jcof -
Memorando Nro. IESS-HCAM-CGCC-2023-0614-M
Quito, D.M., 19 de abril de 2023
PARA: Sr. Dr. Santiago Gonzalo Cédrdenas Zurita
Coordinador General de Investigacion del Hospital de Especialidades Carlos
Andrade Marin, Encargado

ASUNTO: ENTREGA: MINIGUANO ALBUJA KEVIN ENVIA OFICIO SOLICITA
AUTORIZACION PARA EL ACCESO A LA HISTORIA CLINICA

De mi consideracion:

En respuesta al Memorando Nro. IESS-HCAM-CGI-2023-0187-M, suscrito el 19 de abril del presente
afio en el que se solicita en su parte pertinente: “(...)En atencion a la respuesta de la Unidad Juridica y
siguiendo el proceso correspondiente se solicita la informacion de la Historia Clinica No. 187428 de la
Unidad de Archivo y Documentacion Clinica, para proceder a la anonimizacion y continuar con el flujo
de investigacion del Dr. Kevin David Miniguano Albuja con tema: "Anomalia de Ebstein asociado a
coartacién de aorta en paciente pedidtrico. estudio de caso'(...)". La Unidad Técnica de Archivo y
Documentacién Clinica en estricto cumplimiento de sus funciones, al ser dio de historias clini
adjunta 1 DVD, que contienen fiel copia del original de la Historia Clinica del paciente solicitado por la
Coordinacién General de Investigacién, mlsma que se encuentra registrada en el Sistema de Informacién
Médica MIS-AS400 y corresponden a las édicas brindadas en este establecimi de salud.

De acuerdo con el Reglamento de Informacién Confidencial del Sistema Nacional de Salud, expedido

di Acuerdo Ministerial No. 00005216-A, de 31 de diciembre de 2014, publicado en el Registro
Oficial Nro. 427 de 29 de enero de 2015, la informaci6n ida en los d itidos a su
despacho, asi como el uso y destino de la misma, son de vuestra responsabilidad.

Con & i de distinguid 2 T
Atentamente,
D firmado electr

Dra. Cecilia Patricia Leon Vega
COORDINADORA GENERAL DE CONTROL DE CALIDAD - HOSPITAL DE
ESPECIALIDADES CARLOS ANDRADE MARIN

Referencias:
- IESS-HCAM-CGI-2023-0187-M

Anexos:
- MINIGUANO ALBUJA KEVIN ENVIA OFICIO SOLICITA AUTORIZACION PARA EL ACCESO A LA
HISTORIA CLINICA

Copia:
Sr. Espe. Patricio Giovanni Gaén Rodriguez
Jefe De Unidad De Archivo Y Documentacién Clinica Del Hospital De Especialidades - Carlos Andrade Marin

Sra. Tlga. Marlene Gisselle Cuji Alegria
Of - Hospital de Especialid Carlos Andrade Marin

Sra. Ing. Lorena Elizabeth Gomez Pinza
Oficinista - Hospital de Carlos Andrade Marin

* Documento firmado electronicamente por Quipux

www.iess.gob.ec | Siguenos en: (WH({@)-(-)
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