Caso Clinico

Anomalia de Ebstein: diagnoéstico tardio en un adulto con
cirrosis hepatica de etiologia multifactorial

Ebstein's anomaly: Late diagnosis in an adult with multifactorial

liver cirrhosis

Blanco, Guillermo; Genie, Oscar; Marval, Yosman; Rosenschein, Victoria; Sanchez, Andrés;

Guillermo Blanco
mariadelfinah@gmail.com
Médico Internista, Adjunto en Servicio de Medicina
Interna 1, Hospital Vargas.

Oscar Genie
genicog@gmail.com
Médico residente, Postgrado de Medicina Interna,
Facultad de Medicina, Universidad Central de
Venezuela; Servicio de Medicina Interna 1, Hospital
Vargas.

Yosman Marval
yosmanodms@gmail.com
Médico residente, Postgrado de Medicina Interna,
Facultad de Medicina, Universidad Central de
Venezuela; Servicio de Medicina Interna 1, Hospital
Vargas.

Victoria Rosenschein
victotiarosenschein@gmail.com
Médico residente, Postgrado de Medicina Interna,
Facultad de Medicina, Universidad Central de
Venezuela; Servicio de Medicina Interna 1, Hospital
Vargas.

Andrés Sanchez
andres.sanchez.ucv@gmail.com
Estudiante, Escuela de Medicina “José Marfa Vargas”,
Facultad de Medicina, Universidad Central de
Venezuela.

Revista Digital de Postgrado

Universidad Central de Venezuela, Venezuela
ISSN-e: 2244-761X

Periodicidad: Cuatrimestral

vol. 15, nim. 3, 482, 2026
revistadpgmeducv(@gmail.com

Recepcion: 10 de agosto de 2026
Aprobacién: 23 de octubre de 2026

DOlLhttps://doi.org/10.37910/RDP.2026.15.3.¢482

Como citar: Blanco G; Genie O; Marval Y;
Rosenschein V; Sianchez A. Anomalia de Ebstein:
diagnéstico tardio en un adulto con cirrosis hepatica
de etiologfa multifactorial. Rev. Digit Postgrado 2026;
15(3): ¢482.doi. 10.37910/RDP.2026.15.3.¢482


https://orcid.org/0000-0003-1269-7215
https://orcid.org/0009-0009-5760-8598
https://orcid.org/0009-0001-5204-5134
https://orcid.org/0009-0004-6371-9773
https://orcid.org/0009-0005-1503-7898

REVISTA DIGITAL. DE POSTGRADO, 2026, VOL. 15, NUM. 3, E482, SEPTIEMBRE-DICIEMBRE, ISSN: 2244-761X

Resumen: Introducciéon: La Anomalia de Ebstein (AE)
es una cardiopatia congénita rara (<1 %), caracterizada
por apicalizacién de la valvula tricaspide, resultando en
insuficiencia tricuspidea (IT) severa. Su presentacion en
la cuarta década de la vida es excepcional. Presentacion
del caso: Varon de 41 afios, con antecedentes de
infecciéon por virus de hepatitis C y B, consumo de
sustancias intravenosas y endocarditis tricuspidea en
2009, ingres6 por ascitis refractaria, edema anasarca y
disnea progresiva. Los estudios evidenciaron IT masiva
por AE no diagnosticada, hipertensién portal por
cirrosis multifactorial (congestiva, viral y toxica) y
fibrilacién auricular paroxistica (FARVP). La AE,
silente por décadas, se descompensé al aparecer la
FARVP vy sepsis. La cirrosis no es exclusivamente
viral/toxica; la congestién venosa crénica por I'T severa
contribuyé  significativamente al daflo hepatico
(hepatopatia  congestiva), evidenciado por score
VExUS grado III y colestasis desproporcionada. El
manejo de la FARVP plante6 un dilema: aunque
CHA2DS2-VASc 2 indica anticoagulacion, el riesgo
hemorragico por varices esofagicas en Child-Pugh C
(HAS-BLED 2) la contraindica, optandose por control
de frecuencia con carvedilol, que ademas reduce la
presion portal. Conclusion: La AE debe considerarse en
el diagnéstico diferencial de insuficiencia cardiaca
derecha inexplicada en el adulto joven. En toda
hepatopatia crénica de evolucion atipica o refractaria al
manejo diurético, estd indicada una evaluacién
ecocardiografica sistemdtica para descartar causa
cardiaca congestiva subyacente. El manejo requiere un
enfoque multidisciplinario (cardiologia,
gastroenterologia, infectologia).

Palabras clave: Anomalia de Ebstein, Insuficiencia de
la valvula tricuspidea, Cirrosis hepatica, Fibrilacién
auricular.

Abstract: Introduction: Ebstein's anomaly (EA) is a
rare congenital heart disease (<1 %), characterized by
apical displacement of the tricuspid valve, resulting in
severe tricuspid regurgitation (TR). Its presentation in
the fourth decade of life is exceptional. Case report: A
41-year-old male with a history of HBV/HCV
infection, intravenous substance use, and tricuspid
endocarditis in 2009, was admitted due to refractory
ascites, anasarca, and progressive dyspnea. Imaging
studies revealed massive TR due to previously
undiagnosed EA, portal hypertension due to
multifactorial cirrhosis (congestive, viral, and toxic),
and paroxysmal atrial fibrillation (PAF). Discussion:
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EA, silent for decades, decompensated upon the
appearance of PAF and sepsis. Cirrhosis is not
exclusively viral/toxic; chronic venous congestion due
to severe TR significantly contributed to liver damage
(congestive hepatopathy), evidenced by a VExUS grade
11T score and disproportionate cholestasis. Management
of PAF posed a dilemma: although CHA2DS>-VASc 2
indicates anticoagulation, bleeding risk due to
esophageal varices in Child-Pugh C (HAS-BLED 2)
contraindicates it, opting for rate control with
carvedilol, which also reduces portal pressure.
Conclusion: EA should be considered in the differential
diagnosis of unexplained right heart failure in young
adults. In every patient with chronic liver disease
showing an atypical or diuretic-refractory course,
systematic echocardiographic evaluation is indicated to
rule out an underlying congestive cardiac cause.
Management requires a multidisciplinary approach
(cardiology, gastroenterology, infectious diseases).

Keywords: Ebstein anomaly, Tricuspid valve
insufficiency, Liver cirrhosis, Atrial fibrillation.

INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein (AE) representa menos del 1% de todas las cardiopatias congénitas y se define
por el desplazamiento de las valvas tricuspides hacia el apice cardiaco (“apicalizaciéon”), junto con la
“atrializaciéon” (desplazamiento hacia la auricula) del ventriculo derecho (VD) proximal y una gran
heterogeneidad morfoldgica y clinica. ¢V La presentacién neonatal es la mas frecuente y grave; sin embargo,
un subgrupo de pacientes alcanza la edad adulta sin diagnéstico, usualmente con formas leves o
compensadas. El diagnéstico en la cuarta década de la vida es excepcional y suele ser un hallazgo incidental
o durante el estudio de una insuficiencia cardfaca derecha (ICD) de causa no explicada. @

La interaccién entre el corazon y el higado es un eje fisiopatoldgico critico; la ICD croénica produce una
hepatopatia congestiva por aumento de la presién venosa central y de las venas suprahepaticas, que puede
progresar a fibrosis centrolobulillar y, en estadios avanzados, a citrosis cardiaca. © Por otro lado, la cirrosis
hepatica de cualquier etiologfa (viral, alcohdlica, toxica) puede inducir un sindrome hiperdindmico y una
miocardiopatia cirrética, perpetuando un circulo vicioso de fallo multiorganico. @

Presentamos un caso de diagnoéstico tardio de AE en un paciente con una cirrosis hepatica de etiologia
multifactorial (VHC/VHB, téxica por consumo de sustancias ilicitas, y congestiva por IT severa), que
desencadend una descompensacion aguda, con dificultades para diagnéstico diferencial y el manejo
integrado. El reporte del presente caso clinico, cuenta con el aval y la aprobacion de la Comision de Bioética
de la Escuela de Medicina "José Marfa Vargas", emitido el 6 de agosto de 2026, garantizando el cumplimiento
de los principios éticos en la investigacion y el manejo confidencial de la informacién del paciente.

CASO CLINICO

Varén de 41 afios, natural de Caracas, Venezuela, con antecedentes personales de: 1) Enfermedad hepatica
cronica avanzada diagnosticada en 2023 secundaria a infecciéon por VHC/VHB, complicada con citrosis
hepatica Child-Pugh C (10 puntos) e hipertension portal (varices esofagicas grado I, ascitis,
hipoalbuminemia). 2) Fibrilacién auricular paroxistica (FARVP) desde 2023. 3) Valvulopatia tricuspidea por
endocarditis infecciosa (germen no aislado) en 2009, tratada con antibioticoterapia. 4) Tabaquismo crénico
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activo con indice paquete-anio (IPA) de 54. 5) Trastorno por uso y abuso de sustancias ilicitas: consumo
previo de heroina (hasta 2010), cocaina, éxtasis y cannabis.

El paciente acudi6 al servicio de emergencia refiriendo astenia, hiporexia y adinamia de dos dfas de
evolucion, en el contexto de un mes de disnea progresiva (de moderados a leves esfuerzos), fiebre no
cuantificada, escalofrios, tos con expectoracion verdosa y edema de miembros inferiores que progresé a
genitales externos. Negaba dolor toracico o disnea paroxistica nocturna.

Examen fisico al ingreso: Signos vitales: PA 110/70 mmHg, FC 102 Ipm (irregular), FR 23 rpm, SatO2 97
% con FiO2 0.21. Paciente en regulares condiciones generales, taquipneico, taquicardico, con palidez
cutaneo-mucosa e ictericia discreta. Destacaba: abdomen globoso en batracio, con red venosa colateral
evidente, ascitis a tension (signo de la oleada positivo), y hepatomegalia (borde hepatico a 2 cm del reborde
costal). A nivel cardiovascular: ruidos cardiacos hipofonéticos, arritmicos e irregulares, sin soplos audibles.
En extremidades: edema bilateral grado III con févea, asociado a lesiones ulceradas de morfologia
heterogénea en miembros inferiores, algunas con contenido seroso y fondo eritematoso fibrinoso (sugestivas
de enfermedad venosa cronica CEAP 4). Genitales: edema escrotal y prepucial severo. Neuroldgicamente:
Glasgow 15/15 puntos, sin astetixis.

Paraclinicos relevantes: Al ingreso (23/02/26): Hemoglobina 9.0 g/dL (anemia microcitica
normocrémica), Plaquetas 127.000/mm?® (trombocitopenia leve). Perfil hepatico: patrén de colestasis
marcado (GGT 185 U/L, FA 424 U/L), bilirrubina total 3.39 mg/dL (directa 2.83 mg/dL), albumina 3.6
g/dL. Tiempos de coagulacién: INR 1.2. Uroanilisis: leucocituria (20-25 por campo), nitritos positivos,
bacteriuria abundante, confirmando una infeccién del tracto urinario (ITU) complicada. Dimero D al décimo
dia: 4.28 mg/L (valor normal <0.50).

Estudios de imagen:

- Ecocardiograma POCUS y transtoracico (09/03/26): Demostr6 una dilatacién masiva de la auricula
derecha (volumen indexado 151 cc/m?), ventriculo derecho severamente dilatado y disfuncionante.
La valvula tricispide mostraba una apicalizaciéon de las valvas septal y posterior (desplazamiento
>20 mm/m?), insuficiencia tricuspidea severa (jet que ocupaba >50 % de la AD) y un “Signo de la
D> diastélico del septum interventricular, indicativo de sobrecarga de presién del VD. Se objetivo,
ademas, un score VExUS (Venous Excess Ultrasound) grado 111, definido por flujo venoso hepatico
sistolico reverso, flujo portal pulsatil (>50%) y flujo intrarenal en patrén monofasico, como
correlato ecografico de congestion sistémica masiva.

- Ecocardiograma de seguimiento: Confirmé la FEVI conservada, pero con deterioro severo de la
funcion del VD (TAPSE 14 mm).

- Ultrasonido Abdominal (09/03/26): Higado de 170 mm, bordes irregulates, parénquima
heterogéneo granuloso (cirrosis). Vena porta dilatada (17 mm), vena esplénica (22 mm).
Esplenomegalia grado III (183 mm). Ascitis de moderada a abundante.

Diagnésticos y Evolucion: El paciente fue inicialmente manejado con ceftriaxona por I'TU complicada y
diuréticos (furosemida, espironolactona). Dada la FARVP con CHA2DS>-VASc 2 y HAS-BLED 2, se
decidié NO anticoagular por alto riesgo de sangrado variceal (Child-Pugh C). Durante la hospitalizacion,
desarrollé taquicardia sostenida y desaturacion, con dimero D elevado, pero el ecocardiograma POCUS
descarté tromboembolismo pulmonar central. Se ajusté carvedilol a dosis de 12.5 mg VO BID para control
de frecuencia y reduccion de la presion portal, y se optimizo la terapia diurética. La sepsis urinaria se controld
con cefepime y retiro de sonda Foley. El paciente fue evaluado por los servicios de Cardiologfa,
Gastroenterologia e Infectologia, confirmandose el diagndstico de AE como causa primaria de la ICD y la
hepatopatia congestiva sobreafiadida a la cirrosis viral/téxica.

CONCLUSIONES

La Anomalia de Ebstein en el adulto es una entidad de rara presentaciéon cuyo diagnostico requiere un
alto indice de sospecha clinica. Este caso demuestra como una malformacién congénita subyacente puede
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permanecer silente durante décadas y descompensarse ante eventos desencadenantes como la aparicion de
fibrilacién auricular o episodios infecciosos sistémicos.

En pacientes con hepatopatia créonica de evolucion atipica o refractaria al manejo médico, es
imprescindible considerar la contribucién de la insuficiencia cardiaca derecha y la hepatopatia congestiva. La
evaluacion ultrasonografica sistematica, incluyendo el ecocardiograma y el protocolo VExUS, constituye una
herramienta fundamental para cuantificar objetivamente la congestién venosa sistémica y diferenciar los
componentes de una etiologia multifactorial.

El manejo del riesgo tromboembolico en la fibrilacién auricular concomitante con cirrosis avanzada
(Child-Pugh C) exige una decisioén altamente individualizada. Dado el estado de hemostasia reequilibrada y
el alto riesgo de sangrado por hipertension portal, la priorizacién del control de la frecuencia cardfaca con
betabloqueadores no selectivos representa una estrategia terapéutica racional y segura. El abordaje exitoso
de esta compleja interaccion cardio-hepatica fundamenta la necesidad indiscutible de un equipo
multidisciplinario.
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