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Resumen

La anomalia de Uhl es una cardiopatia congénita rara, que se caracteriza por la ausencia casi
total de miocardio en la pared libre del ventriculo derecho; las valvulas trictspide y pulmonar
se mantienen morfolégicamente normales.

El propésito de este trabajo es presentar el caso clinico de un paciente con anomalia de Uhl,
describir los hallazgos ecocardiograficos encontrados y realizar una correlacion anatomo-eco-
cardiografica, con una pieza anatomica equivalente.

Presentamos el caso de un paciente adulto de 33 afios de edad con sospecha de comunica-
cion interauricular, en clase funcional Il NYHA y datos clinicos de insuficiencia cardiaca derecha.
En el ecocardiograma se encontré una gran dilatacion del ventriculo derecho, con paredes
lisas y delgadas; valvulas tricispide y pulmonar dentro de limites normales. Se establecid el
diagnostico de anomalia de UhL. Se realizd una correlacion anatomo-ecocardiografica con una
pieza anatémica equivalente de la coleccién patoldgica del instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez. Conclusiones: La anomalia de Uhl es una entidad rara. El juicio clinico y el
estudio ecocardiografico son herramientas fundamentales para su diagndstico. La correlacion
anatomica-ecocardiografica fue precisa y permitié un mejor conocimiento de esta anomalia.

Uhl” s anomaly. A case report with anatomoechocardiographic correlation

Abstract

Uhl”s anomaly is an uncommon malformation of the right ventricle, which is characterized
by the absence of the myocardium in the right ventricular free wall, while the tricuspid and
pulmonary valves are morphologically normal.

The aim of this work was to present a clinical case of a patient with Uhl”s anomaly, to describe
the echocardiographic findings and to perform an anatomoechocardiographic correlation with
a corresponding specimen.

This is a case report of a 33 year old man with suspicion of atrial septal defect, who was in
functional class Il of the NYHA and presented signs of right ventricular failure. The echocardiogram
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showed dilation of the right cavities, the free wall of the right ventricle was thin and smoo-
th, and the tricuspid and pulmonary valves were normal, which prompted the diagnosis of
Uhl”s anomaly. Also, an anatomoechocardiographic correlation was done with an equivalent
specimen of the Embryology Department from the Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez”s collection. Conclusions: Uhl’s anomaly is an extremely rare entity. The clinical fin-
dings and echocardiography are the main tools for its diagnosis. The anatomoechocardiogra-
phic correlation was precise and allowed a better understanding of this anomaly.

Introduccion

La anomalia de Uhl es una cardiopatia congénita de pre-
sentacion rara, que se caracteriza por la ausencia de
miocardio en la pared libre del ventriculo derecho, la con-
servacion de las trabeculaciones del septo interventricular
derecho y la normalidad estructural de las valvulas tricUs-
pide y pulmonar.! El ventriculo derecho se dilata de manera
importante y pierde su capacidad contractil para impulsar
la sangre hacia el lecho pulmonar, lo que se manifiesta
con congestion venosa sistémica (edema de miembros in-
feriores, hepato-esplenomegalia e ingurgitacion yugular),
disnea, taquipneay cianosis en las dos terceras partes. Las
manifestaciones clinicas se presentan con mayor frecuen-
cia en la infancia que en la vida adulta.?

La primera descripcion de esta entidad fue hecha por
Uhl en 1952;* desde entonces, se han reportado casos es-
poradicos o series pequefias, desde la etapa prenatal®*

TABLA DE ABREVIATURAS

NYHA-New York Heart Association
VD- Ventriculo derecho
AD-Auricula derecha,

Al- Aurfcula izquierda

Ao-Aorta

AP-Arteria pulmonar

hasta la vida adulta,>® muchas de ellas como hallazgos
postmortem.’

El proposito de este trabajo es presentar el caso cli-
nico de un paciente con anomalia de Uhl, describir sus
hallazgos ecocardiograficos y correlacionarlos con una
pieza anatomica de la coleccion de patologia del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Figura 1. Electrocardiograma de superficie en ritmo nodal, con predominio de fuerzas ventriculares izquierdas con an-
gulo del QRS a +30° e imagen de bloqueo incompleto de rama derecha del haz de His.
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico bidimensional y con Doppler color en el plano subcostal, que muestra adecuada implantacion de
las valvas a nivel del anillo tricuspideo e insuficiencia tricuspidea laminar de grado severo (flechas).

Figura 3. Iméagenes transtoracicas bidimensionales en eje subcostal en las que se observa la dilatacion de cavidades derechas, adelgaza-
miento de la pared libre del ventriculo derecho (flechas blancas) con contorno irregular (flecha negra) y las valvulas tricuspide y pulmonar
de apariencia normal, sin dilatacion del anillo pulmonar ni del tronco o ramas de la arteria pulmonar.

Informe del caso

Paciente masculino de 33 afios de edad con antecedente
de disnea de grandes esfuerzos desde los 20 afios de edad,
sin tratamiento médico. Acudi6 al hospital por presentar de-
terioro de su clase funcional, con disnea de medianos esfuer-
zos y dolor en regién torécica de intensidad 4/10. A la explo-
racion fisica se evidenci6 ingurgitacion yugular grado HIZ1V
y signos de derrame pleural izquierdo. El choque de la punta
se palp6 en la unién del sexto espacio intercostal y la linea
axilar anterior. Se auscultd soplo holosistélico en meso-
cardio grado ll/IV. Se identifico hepatoesplenomegalia con

reflujo hepatoyugular y edema de miembros inferiores.
Los examenes de laboratorio y el estudio de liquido pleu-
ral, posterior a una toracentesis, no demostraron datos de
tuberculosis u otra enfermedad infecciosa. El electrocar-
diograma en ritmo nodal, AQRS +30°, imagen de bloqueo
incompleto de rama derecha del haz de His y predominio
de fuerzas ventriculares izquierdas, ondas T negativas de
V1 y V4, de ramas simétricas, con intervalo QT de 470
ms. Destaca un trastorno de conduccion intraventricular
caracterizado por empastamiento y muescas al final de
los complejos QRS, principalmente en derivaciones que
exploran el ventriculo derecho (aVR, V1-V3) (Figura 1).
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En el estudio ecocardiografico el corazén se encontrd
en situs solitus, con concordancia auriculoventricular y
ventriculoarterial; dilatacion importante de las cavidades
derechas: auricula derecha de 88 x 77 mm de diametro,
anillo tricuspideo dilatado (53 mm) y con insuficiencia
tricuspidea secundaria importante (Figura 2), las valvas
de la valvula tricuspide se observaron de caracteristicas
normales y con adecuada implantacion, y el ventriculo
derecho presentd paredes delgadas y de contornos irre-
gulares; la valvula pulmonar de aspecto normal, sin dila-
tacion del anillo, tronco y ramas de la arteria pulmonar
(Figura 3). Se detecté movimiento septal paraddjico tipo
Ay la funcion sistélica ventricular izquierda era normal. El
paciente esta actualmente en clase funcional NYHA I, en
tratamiento con diuréticos y restriccion hidrica y la con-
ducta clinica en el momento es expectante, con vigilancia
sobre la evolucion del paciente.

Descripcion de la pieza anatomica

La pieza anatomica equivalente, se encontro en situs so-
litus, retornos venosos pulmonares y sistémicos normales,
las conexiones atrioventriculares y ventriculoarteriales de
tipo concordantes. Auricula derecha con gran dilatacion.
Anillo tricuspideo dilatado; la valvula trictspide con sus
tres valvas de caracteristicas normales, en el aspecto interno
del ventriculo derecho se observo el septo interventricu-
lar con sus caracteristicas trabeculaciones gruesas y la pa-
red libre del ventriculo, se observé muy adelgazada, con

zonas en las cuales no se visualizé tejido miocardico, s6lo
pericardio y endocardio (Figura 4A 'y 4B).

Correlacion anatomo-ecocardiografica

Al compararse los hallazgos ecocardiograficos con la pieza
anatémica equivalente, se encontré que estos eran con-
cordantes.

Discusion
La anomalia de Uhl tiene como caracteristica morfoldgica la
ausencia de miocardio de la pared ventricular derecha,
la cual esta compuesta por una superficie de endocardio
y epicardio sin interposicién de ningun otro tejido.* Al pa-
recer la causa es una falla en el desarrollo embrionario.
Hipdtesis mas recientes, sustentadas por estudios de bio-
logia molecular, sugieren que el miocardio ventricular de-
recho puede desaparecer como consecuencia de un pro-
ceso de apoptosis de los miocitos ventriculares derechos.?
Debido a la ausencia del miocardio, la funcién ventricular
derecha recae en la auricula derecha, que sufre hiper-
trofia y dilatacion, aumentando la presion venosa que se
manifiesta con plétora yugular, hepatomegalia, edema,
disnea y deterioro progresivo de la clase funcional, como
se describe en nuestro paciente.

El ecocardiograma fue de gran valor para definir las
caracteristicas morfoldgicas y funcionales del ventriculo
derecho, asi como de las valvulas tricuspide y pulmonar

Figura 4A. Pieza anatomica vista desde su aspecto externo en la cual se observa dilatacion auricular derecha y la apariencia delgada e
irregular del ventriculo derecho. B. Pieza anatdmica vista desde su aspecto interno en la cual se observan zonas con ausencia de miocardio

ventricular derecho con aposicion de epicardio y endocardio.
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y la correlacion anatomo-ecocardiografica nos permitio
una mejor comprension de esta anomalia, al presentar
hallazgos caracteristicos como los observados en el estu-
dio ecocardiografico.

El diagndstico diferencial debe realizarse con otras
entidades patoldgicas que cursan con ausencia de miocar-
dio ventricular derecho, como la anomalia de Ebstein, la
ausencia de la valvula tricuspide y principalmente la dis-
plasia arritmogénica del ventriculo derecho. En la anoma-
lia de Ebstein ocurre un adosamiento de las valvas septal
y posterior de la valvula trictspide, con lo que el orificio
funcional queda en un plano inferior al anillo tricuspi-
deo verdadero. En la ausencia de la valvula tricuspide la
conexion auriculoventricular derecha no es resguardada
por la valvula tricuspidea debido a la ausencia de las tres
valvas, cuerdas tendinosas y musculos papilares. En esta
malformacion siempre se presenta fibrosis en la pared li-
bre del ventriculo derecho, se asocia con atresia de la
véalvula pulmonar y respeta el septum interventricular. Es-
tas caracteristicas especiales la distinguen de la anomalia
de UhL.2

En la displasia arritmogénica del ventriculo dere-
cho, la pared de esta cavidad esta infiltrada por tejido
fibroadiposo y presenta zonas de miocardio en parches.
En la anomalia de Uhl, la ausencia de tejido adiposo se

demuestra mediante resonancia magnética, la cual con-
tribuye al diagnostico diferencial.®

Conclusiones

La correlacion anatomo-ecocardiografica fue precisa y
permite un mejor conocimiento de esta patologia.
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