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Resumen Presentamos el caso de una paciente con una malformacion cardiaca que representa
una forma de transicion anatomoembriologica del defecto de la tabicacion atrioventricular
entre la forma de 2 valvulas y la que tiene una valvula comin. Esta entidad ademas se asocio
con ausencia de pericardio. A través de los diferentes estudios se ha establecido con precision
la secuencia diagnoéstica, determinando cual fue la aportacion de cada método y aclarando
ademas la nomenclatura del defecto de la tabicacion atrioventricular.

© 2012 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado por Masson Doyma México
S.A. Todos los derechos reservados.

Atrioventricular defect with 2 valves associated with absence of the pericardium.
Report of a case

Abstract We present a case of a patient with a cardiac malformation that represents a form
of embryo-anatomical transition of an atrioventricular septal defect between a 2 valves form to
a common valve form. This entity was associated with pericardium absence. Throughout seve-
ral studies we have precisely established a diagnostic sequence by determining the adequate
contribution of each method and we have been able to clear out the proper nomenclature of
the atrioventricular cushion defect.
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Introduccioén

El defecto de la tabicacion atrioventricular comprende un
espectro de malformaciones cardiacas que ocurren a nivel
del tabique atrioventricular, cuyas formas pueden ser con
2 valvulas separadas (antigua forma parcial) o con una val-
vula comin (antigua forma completa). Esta entidad puede
acompanarse de otras malformaciones del corazén como
conducto arterioso permeable, tetralogia de Fallot o ser
parte de cardiopatias complejas como se observa en los iso-
morfismos. Por lo raro de la asociacion, presentamos este
caso.

Informe del caso

Se trata de una mujer de 16 afos que se presentd en mayo
de 2009, originaria de Oaxaca, sin antecedentes heredofa-
miliares de importancia. Era producto de la octava gestacion
con control prenatal irregular. Se obtuvo por parto eutocico
siendo atendida por partera, sin complicaciones. Se desco-
noce el peso y la talla al nacer. Historia cardiovascular: se
detectd soplo a los 3 afos de edad. Desde los 12 afnos pre-
senta fatiga con los grandes esfuerzos. A los 15 anos, en
su lugar de origen, se estableci6 el diagnostico de comuni-
cacion interauricular e interventricular, estenosis pulmonar
y conducto arterioso. Se acordo la conveniencia de cerrar el
conducto arterioso. Se practico esternotomia media explo-
radora y se envid a este instituto para su evaluacion integral
y manejo.

Exploracion fisica inicial: peso 40kg, talla120cm, FC
851lpm, FR 20rpm vy saturacion 96%. Sin facies caracteris-
tica. Tdrax con cicatriz de 10cm en la linea media esternal.
Sin deformacion precordial. Soplo expulsivo en foco pul-
monar. Segundo ruido desdoblado fijo. Pulsos amplios en
las 4 extremidades. Sin deformacion de lechos ungueales.
Electrocardiograma (26-05-09) (fig. 1). Se observa corazén
en posicion eléctrica horizontal, situs solitus, FC85lpm,
AQRS —30°, PR200 ms, bloqueo de la rama derecha del haz
de His de grado intermedio e inversion de la onda T de tipo

Figura2 Telerradiografia de torax donde se observa elevacion
del hemidiafragma izquierdo asociado a pérdida de volumen
pulmonar. Silueta cardiaca desplazada a la izquierda. Traquea
desplazada a la derecha. Cono de la arteria pulmonar pro-
minente. Rama pulmonar derecha dilatada. Flujo pulmonar
aumentado. La flecha indica un area lucida entre la aorta y
el cono de la pulmonar debido a la interposicion del pulmén.

secundario en las derivaciones derechas. Ondas R altasy T
invertida en Dl y aVL. El ECG sugiere crecimiento biventricu-
lar con sobrecarga mixta del ventriculo derecho y sobrecarga
sistolica del ventriculo izquierdo.

Radiografia de torax (26-05-09) (fig. 2). Se observa ele-
vacion del hemidiafragma izquierdo asociado a pérdida
de volumen pulmonar. Silueta cardiaca desplazada a la
izquierda. Traquea desplazada a la derecha. Cono de la arte-
ria pulmonar prominente. Rama pulmonar derecha dilatada
y flujo pulmonar aumentado.

El ecocardiograma transtoracico y el transesofagico
mostraron levocardia, orejuela derecha elongada con mus-
culos pectineos. No se definid en su totalidad la orejuela

Figura 1

Electrocardiograma de 12 derivaciones donde se observa corazon en posicion eléctrica horizontal, situs solitus, FC 85

lpm, AQRS —30°, PR200 ms, BRDHH e inversion de la onda T de tipo secundario en derivaciones derechas. Ondas R altas y T invertida

en Dl y aVL, por sobrecarga sistolica del ventriculo izquierdo.
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Figura 3

Tomografia en el plano axial a nivel de las cavidades
ventriculares con ausencia de pericardio. La flecha indica el
desplazamiento cardiaco a la izquierda.

izquierda. Retornos venosos sistémico y pulmonar normales.
Conexiones atrioventricular y ventriculovascular concor-
dantes. Defecto de la tabicacion atrioventricular con 2
valvulas; 2 comunicaciones interauriculares (ostium secun-
dum de 12 mm y ostium primum de 12 mm) y cortocircuito de
izquierda a derecha, comunicacion interventricular sellada
parcialmente por las valvas septales de la valvula atrio-
ventricular izquierda con defecto residual de 3mm vy
cortocircuito de izquierda a derecha. Estenosis pulmo-
nar ligera con gradiente de 22 mmHg. Conducto arterioso
pequefo. Los diametros de las cavidades izquierdas eran
normales; las derechas estaban dilatadas. El movimiento
septal era plano. La fraccion de expulsion del ventriculo
izquierdo=71%. La fraccion de acortamiento era del 44%.

La resonancia magnética evidencio desplazamiento del
corazon a la izquierda y disminucion del volumen pulmo-
nar izquierdo, situs solitus en levocardia, retorno venoso
sistémico normal. El retorno venoso de 3 venas pulmonares
era normal. Drenaje anémalo de la vena pulmonar inferior
derecha. Conexiones atrioventricular y ventriculoarterial
concordantes. Defecto de la tabicacién atrioventricular
con 2 valvulas. Comunicacion interauricular tipo ostium
secundum y otra tipo foramen primum. Comunicacion inter-
ventricular parcialmente cubierta por las valvas septales
de la valvula atrioventricular izquierda. Orificio pulmonar
trivalvular con estenosis. La via de salida del ventriculo
izquierdo sin anormalidad. Aorta trivalva. La aorta ascen-
dente se dirige hacia la derechay la aorta descendente hacia
la izquierda. Origen normal de los troncos supradrticos. Con-
ducto arterioso permeable.

La angiotomografia mostré situs solitus visceral. Hipo-
ventilacion generalizada del pulmén izquierdo secundaria a
ocupacion del espacio pulmonar por el desplazamiento car-
diaco a la izquierda. Interposicion de tejido pulmonar entre
la aorta y el segmento principal de la arteria pulmonar sin
protrusion de la orejuela izquierda a su través (figs. 3 y 4).

El cateterismo agregd que la relacion Qp/Qs era de 2,
las resistencias pulmonares totales de 3.13 UW y la presion
sistolica de la arteria pulmonar de 25 mmHg.

Figura 4 Tomografia en plano axial a nivel del arco adrtico
y arteria pulmonar. Notese la ausencia de liquido a nivel de
la topografia del receso pericardico adrtico anterior y supe-
rior (flecha); en su lugar se identifica Unicamente aire dentro
del parénquima pulmonar, hallazgo caracteristico de ausencia
pericardica. AAo: arco aortico; AP: arteria pulmonar.

Se presento en sesion de cirugia y se acordd su correc-
cion.

Discusién

El defecto de la tabicacion atrioventricular comprende un
espectro de malformaciones cardiacas que ocurren a nivel
del tabique atrioventricular, cuyas formas pueden ser con
2 valvulas separadas (antigua forma parcial) o con una val-
vula comin (antigua forma completa). Todas ellas carecen
de tabique atrioventricular’?. En la forma con 2 valvu-
las separadas existen orificios atrioventriculares (derecho e
izquierdo), individualizados pero con un defecto septal en el
borde inferior del septum interauricular, y el defecto sep-
tal interventricular esta sellado por las valvas septales de
la valvula atrioventricular izquierda. En la forma con una
valvula atrioventricular com(n, existe un foramen primum
y una comunicacion interventricular perimembranosa y de
toda la entrada.

Este caso representa una forma de transicion anato-
moembrioldgica entre estos 2 tipos (la forma con 2 valvulas
separadas y la forma con una valvula comun), en la que
las valvas septales de la valvula atrioventricular izquierda
sellaron casi en su totalidad la comunicacion interventricu-
lar, excepto en una pequena zona cerca de la aorta. Esto se
evidencia por la presencia de un pequeno defecto. Cuando
ocurre apoptosis en multiples zonas de las valvas que sellan
el defecto interventricular se da paso a la forma de una val-
vula atrioventricular comun tipo A de Rastelli, en la cual los
espacios intercordales representan la comunicacion inter-
ventricular en este tipo® (fig. 5Ay B).

El defecto de la tabicacion atrioventricular puede ocurrir
como una malformacion aislada. En otros casos se asocia a
sindrome de Down y también es parte de otras entidades
como pueden ser los sindromes de Noonan, Ellis van Cleveld
y Smith Lemli-Opitz: el retardo mental, anomalias faciales,
dentales, esqueléticas, obesidad y atresia duodenal®.
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Figura 5 Forma de transicion anatomoembriolégica entre
defecto de la tabicacion con 2 valvulas en el cual las val-
vas septales de la valvula atrioventricular izquierda sellaron
casi en su totalidad la comunicacion interventricular situada
cerca de la aorta. Esquemas del corazon: A) vista frontal de
4 camaras. B) vista lateral izquierda. 1: foramen primum;
2: foramen secundum; AD: auricula derecha; Al: auricula
izquierda; CIV: comunicacion interventricular; VD: ventriculo
derecho; vi:ventriculo izquierdo.

Clinica y fisiopatoldgicamente este caso se comport6
como una comunicacion interauricular. La exploracion fisica
con un segundo ruido desdoblado y fijo lo confirm6. No
tuvo cianosis ni deformacion de lechos ungueales lo que
sugiere que los cortocircuitos a través de los defectos son
de izquierda a derecha. Se dilataron las cavidades derechas
y el movimiento septal fue plano. El gradiente encontrado
en la valvula pulmonar fue por hiperflujo, ya que el catete-
rismo no mostrd alteracion alguna en la valvula pulmonar y
la presion sistolica pulmonar fue de 25 mmHg.

Del estudio radioldgico llamé la atencion la elevacion del
hemidiafragma izquierdo y la silueta cardiaca desplazada a
la izquierda, hallazgos que se observan en algunos pacientes
con ausencia de pericardio. También se encontrdé un area
lucida entre la aorta y el cono de la pulmonar, debido a
interposicion del pulmon. Este Ultimo hallazgo lo evaluamos
en retrospectiva y, como se ha descrito puede evidenciar el
diagnostico de ausencia del pericardio®.

En el electrocardiograma el intervalo PR prolongado
(200 ms), el AQRS desviado a la izquierda (—30°) y el blo-
queo de la rama derecha del haz de His de grado intermedio
son hallazgos que sugieren defecto de la tabicacion atrio-
ventricular. La onda T invertida hasta V5 es secundaria al
bloqueo intermedio de la rama derecha del haz de His, y en
aVL y V6 por sobrecarga sistolica del ventriculo izquierdo.
De hecho, el crecimiento biventricular es frecuente en esta
malformacion®.

No existen datos electrocardiograficos patognomonicos
de ausencia de pericardio; sin embargo, lo que describimos a
continuacion expresa de manera puntual lo que el defecto de
la tabicacion representa desde el punto de vista eléctrico.

Para explicar por qué en el electrocardiograma el eje se
encuentra desviado a la izquierda debemos recordar que el
nodo atrioventricular normalmente se localiza en el vértice
del triangulo de Koch. El haz de His discurre encima del
anillo fibroso de la valva septal de la tricispide y al llegar
al septum membranoso cursa por su borde posteroinferior
hasta que se divide en 2 ramas: la derecha que baja por la

Figura 6 A) El esquema muestra la disposicion del sistema
de conduccion normal y B) la disposicion del sistema de con-
duccion en el defecto de la tabicacion atrioventricular. 3: nodo
atrioventricular; 3': haz de His; 4: rama izquierda del haz de
His; 5: rama derecha del haz de His; AD: auricula derecha; AP:
arteria pulmonar; SVC: seno venoso coronario; VD: ventriculo
derecho.

trabécula septomarginal y la izquierda que perfora el sep-
tum membranoso y desciende por la superficie izquierda del
tabique interventricular (fig. 6A). En el defecto de la tabi-
cacion atrioventricular no hay triangulo de Koch. El nodo
atrioventricular se sitla debajo de la desembocadura del
seno coronario, por lo que tiene desplazamiento posterior
respecto a lo normal. El haz de His se sitla en el borde de
la comunicacion interventricular de entrada por lo que esta
desplazado en sentido posteroinferior® (fig. 6B).

De acuerdo al sistema de secuencia diagnéstica hubo difi-
cultad para establecer el situs por orejuelas; sin embargo,
los retornos venosos sistémico y pulmonar estan lateraliza-
dos. Con resonancia magnética y tomografia, se precisé que
una de las venas pulmonares drenaba de forma anormal.
Se establecid por ecocardiograma y resonancia la presen-
cia de 2 valvulas atrioventriculares al mismo nivel, que
compartian un anillo fibroso comin. Por ambos métodos
se vio la pequeha comunicacion interventricular, ya que
la mayor parte del defecto septal fue sellado por las val-
vas septales de la valvula atrioventricular izquierda. La
conexion ventriculovascular fue concordante y el conducto
arterioso minusculo fue visto por ambos métodos. A causa
del desplazamiento del corazén a la izquierda y la dismi-
nucion del volumen pulmonar, se solicitd tomografia para
determinar si habia enfermedad pulmonar. Dicho estudio
(tomografia) reveld interposicion de tejido pulmonar entre
la aorta y el segmento principal de la arteria pulmonar sin
protrusion de la orejuela izquierda. La hipoventilacion gene-
ralizada del pulmon izquierdo es secundaria a la ocupacion
del espacio pulmonar por el desplazamiento cardiaco a la
izquierda’.

En el defecto de la tabicacion atrioventricular se han
encontrado las siguientes malformaciones asociadas: con-
ducto arterioso, tetralogia de Fallot, doble salida del
ventriculo derecho con y sin estenosis pulmonar, trans-
posicion de las grandes arterias y conexion anémala de
venas pulmonares. También puede ser parte de un situs
isomorfico®. En el caso que nos ocupa, las malformaciones
asociadas fueron: una comunicacion interauricular del tipo
ostium secundum con extension al seno venoso superior, ade-
mas del conducto arterioso permeable. En nuestro medio es
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la primera ocasion en que, ademas, esta entidad coexiste
con ausencia de pericardio.

En cuanto a la ausencia congénita del pericardio, se
ha informado que es un grupo poco frecuente de lesiones
que van desde defectos aislados (pequenas comunicaciones
entre el pericardio y el espacio pleural) hasta la ausencia
completa del mismo. Del lado izquierdo es mas comun la
ausencia completa. Las lesiones del lado derecho y la ausen-
cia bilateral completa son extremadamente raras. Puede
asociarse a cardiopatias congénitas como conducto arte-
rioso permeable, comunicacion interventricular, tetralogia
de Fallot y corazon univentricular. También puede coe-
xistir con anomalias pulmonares, de la pared toracica y
del diafragma como quiste broncogénico, secuestro pulmo-
nar, pectum excavatum y hernia diafragmatica. El nervio
frénico del lado afectado puede tener considerables alte-
raciones dependiendo de la extension del defecto. En los
casos en que el corazon no tiene anomalias estructurales, la
mayor parte de los pacientes estan asintomaticos. Los sinto-
mas pueden desarrollarse en pacientes con ausencia parcial
del pericardio por herniacion del corazon o las orejuelas
a través del defecto. Cuando los sintomas estan presen-
tes, pueden ser: dolor inespecifico (probablemente debido
a torsion o tension de los grandes vasos), arritmias, angina,
sincope y ocasionalmente muerte subita. Los sintomas pue-
den agravarse en posicion lateral izquierda por la sobrecarga
de los ventriculos. Los hallazgos clinicos no son especificos;
sin embargo, puede existir desplazamiento lateral del apex.
El electrocardiograma es inespecifico. En la radiografia de
torax, se observa desplazamiento a la izquierda del corazon
y del botén adrtico, arteria pulmonar prominente y despla-
zamiento superior del perfil izquierdo cardiaco como en el
caso que nos ocupa. En el ecocardiograma se puede apreciar
seudocrecimiento del ventriculo derecho por el desplaza-
miento del corazon (el ventriculo derecho parece ser mas
grande en ejes paraesternales largo y corto). Hay excesivo
movimiento del corazén en direccion anterior en sistole.
El septum tiene movimiento paradéjico; sin embargo, las
paredes son normales (seudomovimiento paraddjico)®.

Cuando los defectos son pequenos o la ausencia es
completa uni o bilateral del pericardio, se vigila la histo-
ria natural. Los defectos moderados, debido a que tienen
riesgo de herniacion y estrangulacion cardiaca, requieren
reparacion profilactica. Se han llevado a cabo varios procedi-
mientos: cierre primario, pericardiectomia parcial, o cierre

con parche de diversos materiales. En la mayoria de los casos
se sugiere pericardiectomia para liberar la tensién y prevenir
la herniacion™®.

Conclusion

Presentamos el caso de una paciente con una malfor-
macion cardiaca que representa una forma de transicion
anatomoembriologica entre defecto de la tabicacion atrio-
ventricular con 2 valvulas y con una sola valvula. Esta
entidad, ademas, se asocié con ausencia de pericardio. A
través de los diferentes estudios realizados hemos esta-
blecido cual fue la aportacion de cada método y hemos
precisado la nomenclatura del defecto de la tabicacion
atrioventricular.
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