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RESUMEN: La agenesia parcial de pericardio es una anomalia congénita, que se origina por la
atrofia prematura de la vena cardinal comun o conducto de Cuvier. La sintomatologia clinica méas
comunmente presentada es fatiga, dolor precordial atipico, pericarditis, arritmias e incluso muerte
subita. Los estudios de imagen son importantes en el diagnostico. Se presenta el caso de paciente de
47 afos de edad sin antecedentes cardiologicos personales ni familiares, que acudio a consulta por
un cuadro abdominal agudo, (colecistitis), motivo por el cual fue intervenido quirdrgicamente.
Durante su convalecencia, experimenta un episodio de bradicardia sinusal que motivd la realizacién
de estudios imagenoldgicos como radiografia de térax y Angio TAC, observandose signos

sugestivos de la anomalia.
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ABSTRACT: Pericardial partial agenesis is a congenital anomaly, which results from premature
atrophy of the common cardinal vein or Cuvier's duct. The most commonly presented clinical
symptomatology is fatigue, atypical precordial pain, pericarditis, arrhythmias and even sudden
death. Imaging studies are important in diagnosis. We present the case of a 47-year-old patient with
no personal or family cardiological history, who came to the clinic for an acute abdominal condition
(cholecystitis), for which reason he underwent surgery. During his convalescence, he experienced
an episode of sinus bradycardia that led to imaging studies such as chest x-ray and CT angiography,

showing signs suggestive of the abnormality.

KEY WORDS: Agenesis, Bradycardia, Congenital, Pericardium.

INTRODUCCION.

La agenesia 0 ausencia de pericardio es una anomalia congénita que se desarrolla en la etapa
embrionaria durante la cuarta y quinta semana de gestacion, y se debe a la obliteracion prematura
del conducto de Cuvier izquierdo, por lo cual causa una disminucion en el drenaje sanguineo de la
membrana pleuropericardica, ocasionando la deficiencia parcial o total en la formacion del
pericardio izquierdo (Lee, Sagel, Robert, & Heiken, 1999; Santos, y otros, 2012).

La agenesia de pericardio se divide en parcial que generalmente se localiza en el lado izquierdo y la
completa que es la ausencia del hemipericardio izquierdo, la agenesia parcial es un defecto de

diferente extension.
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En algunos pacientes cursa asintomatica esta malformacién, y en ciertos casos, puede existir dolor
toracico leve no relacionado a esfuerzos fisicos, disnea, infecciones pulmonares, fatiga (Musacco,
Moreira, Chafes, & Vazquez, 2015; Rondén & Garcia, 2001).
Los defectos del pericardio izquierdo se clasifican en tres tipos: Ausencia total de pericardio
izquierdo, defectos pericérdicos parciales, de 2 a 5 cm, que pueden ir acompafiado por la herniacion
de la auricula izquierda o una porcion del ventriculo izquierdo y defectos pericardicos pequefios, de
1 a 2 cm, que no tiene alta importancia clinica, que suelen ser descubiertas en necropsias o durante
las toracotomias (Rondon & Garcia, 2001; Valverde, Passarelli, & Carbonell, 2013).
En la agenesia de pericardio se conoce que el 70% se produce en el pericardio izquierdo, el 17%
ausencia del lado derecho y un 9% es bilateral completa y con mayor incidencia en varones 3:1 mas
que en mujeres.
Se trata de una anomalia muy poco frecuente, y se conocen alrededor de 400 casos publicados. En
la literatura descrita en registros, de estos se conoce que 44 fueron documentados en Inglaterra
(Musacco, Moreira, Chafes, & Vazquez, 2015; Parisi & Courtis, 2016; Gutiérrez, y otros, 2009).
Actualmente no se cuenta con la existencia de estadistica local en el Ecuador que demuestre este
tipo de patologia.
Esta patologia suele presentarse acompafiada en un 30% por otras malformaciones cardiacas, tales
como: defecto septal auricular, persistencia del conducto arterioso, valvula aortica bicuspide y
tetralogia de Fallot, también puede estar asociada a otras malformaciones extra cardiacas (secuestro
pulmonar quistes broncogénicos, hernia diafragmatica pectus excavatum, y sindromes como el de

Vater y Pallister-Killian) (Caniggia, Gabe, & Guevara, 2010).
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Se puede realizar un electrocardiograma con hallazgos tipicos que incluyen la desviacion del eje
eléctrico a la derecha, bradicardia sinusal (por estimulacion vagal), bloqueo incompleto de rama
derecha, escasa progresion de la onda R en precordiales (por desplazamiento hacia la izquierda de la
zona precordial) (Parisi & Courtis, 2016).

La Radiologia e Imagenologia constituye un factor importante en el diagnostico definitivo de esta
anomalia, su hallazgo es incidental, su utilidad nos permite evidenciar distintos tipos de hallazgos
claves para el diagnostico (Raudales, 2014). Los principales hallazgos son: Ausencia de
visualizacion de la capa fibrosa del pericardio parietal a lo largo del borde cardiaco izquierdo,
modificacion en el eje del tronco de la arteria pulmonar, que protruye hacia el pulmon izquierdo,
por lo cual se observa la prominencia del hilio izquierdo, y el contacto directo que existe entre las
estructuras cardiacas y el pulmén (Rondon & Garcia, 2001).

En la radiografia de torax, se puede observar: desplazamiento de la silueta cardiaca hacia la
izquierda y region posterior del térax sin provocar desviacion de la trdquea, Signo de “Snoppy”
rectificacion y estiramiento del borde izquierdo de la silueta cardiaca, pérdida del borde derecho de
la silueta cardiaca con interposicion de la columna vertebral y bandas radio licidas (tejido
pulmonar) entre el boton adrtico y la arteria pulmonar principal y entre el hemidiafragma izquierdo
y la base del corazo6n (Parisi & Courtis, 2016).

El ecocardiograma permite visualizar el pericardio como lineas ecogenicas rodeando al miocardio,
la variante normal es visualizar un pericardio menos de 1-2 mm. En un paciente con sospecha de
agenesia se observa dilatacion del ventriculo derecho por la anomalia posicional, con movilidad
anormal del tabique interventricular, imagen de cuatro cdmaras atipica con orientacion posterior de
la punta y la parte posterior del ventriculo izquierdo tiene mucho movimiento, el corazon esta

rotado hacia la izquierda (Musacco, Moreira, Chafes, & Vazquez, 2015).
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La Tomografia Computarizada deja visualizar el pericardio normal de mejor manera en sistole y
aparece como una delgada linea curva con densidad de tejidos blandos, tiene un grosor de 1 a 2 mm,
ligeramente brillante. Su visualizacién es posible por la baja atenuacion de la grasa epicardica que
esta depositada a su alrededor, lo que realza el pericardio parietal; pues el tejido adiposo se
distribuye asimétricamente en el corazon y siendo el borde izquierdo cardiaco el que tiene una
menor cantidad de grasa esto dificulta la correcta visualizacion del pericardio a dicho nivel
(Friedman, Bucherler, & Thurn, 1986).
Se puede visualizar bien en los cortes de tomografia basal o con aplicacion de contraste misma que
no es esencial, pero sin embrago, su administracién puede aportar informacion importante de las
cavidades cardiacas. En los casos del diagnéstico de la agenesia mediante TC, se destaca la
prominencia de la arteria pulmonar, interposicién del pulmon izquierdo entre los grandes vasos,
desplazamiento del corazon hacia el hemitdrax izquierdo (Lee, Sagel, Robert, & Heiken, 1999).
En cuanto al tratamiento a seguir en los pacientes que presentan defectos completos del pericardio
izquierdo por lo general tienen un pronostico excelente, no estd indicado tratamiento alguno en
estos casos, en el caso del caso clinico a presentar no se ha sugerido tratamiento pues la ausencia de
pericardio es de mas del 70% por lo cual se lo identificé como total.
En la agenesia parcial del pericardio izquierdo puede existir una herniacion del corazon, por lo cual
puede conducir a insuficiencia valvular tricispide o estrangulacion e isquemia miocérdica seguida
de muerte subita; en estos casos el tratamiento quirdrgico debe ser la opcion por los sintomas

(Gutiérrez, y otros, 2009).



DESARROLLO.

Presentacion del caso.

Se presenta el caso de paciente de sexo masculino de 47 afios paciente con antecedentes de
colelitiasis, acude por presentar dolor abdominal tipo célico de una intensidad 10/10, localizado en
hipocondrio derecho, se acompafia de alza térmica.

Al examen fisico, presenta tinte ictérico, pupilas isocoricas reactivas escleras ictéricas, mucosas
orales himedas, torax de expansibilidad conservada, y se realizan exdmenes de rutina, los cuales
indican leucocitos de 5.34 con nuetrofilia 69%, y bilirrubina total a expensas de bilirrubina directa;
se realiza ecografia abdominal la cual reporta: vias biliares intra y extra-hepaticas no dilatadas, el
colédoco tiene un calibre de 2.3mm., paciente estable, no dolor precordial, no disnea, abdomen
blando depresible doloroso a la palpacion profunda en hipocondrio Murphy, y signos vitales
normales. Se interpreta como colecistitis aguda y se decide tratamiento quirdrgico.

En el transcurso del periodo pre y postoperatorio a causa de la colecistitis, por la cual fue atendido,
el paciente presenta una Bradicardia sinusal, se realiza electrocardiografia o Holter, el cual muestra
como resultado: 1. Ritmo sinusal con minima de 36, media de 60 y maxima de 102 LPM. 2.
Bradicardia sinusal de grado moderada nocturna. 3. Bloqueo de rama derecha permanente. 4.
Ausencia de bloqueos AV, pausas sinusales o PR corto. 5. Ausencia de extrasistolia

supraventricular o ventricular. 6. Paciente no reporta sintomas durante el estudio
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Radiografia de torax.
Se determina marcado desplazamiento a la izquierda de la silueta cardiaca «signo de snnopy». Se
observa una triple convexidad en el borde izquierdo cardiaco, que es debida a la prominencia del

arco aortico.

Radiografia de térax en proyeccion PA: Existencia de un desplazamiento marcado de la silueta
cardiaca hacia la izquierda, campos pulmonares libres, sin desplazamiento traqueal.

Ecocardiograma.

A probable ausencia congénita de pericardio, se sugiere realizar cardioresonancia, Levoposicion de
corazon con punta hacia atras con funcién sistdlica del VI y VD conservada en reposo, Disfuncion
diastdlica tipo I, con presiones del llenado del VI ligeramente aumentadas al reposo, Degeneracion
mixomatosa de la valvula mitral, Aparato valvular adrtico normal en estructura y funcién, Presiones

pulmonares normales. No HTP secundaria, No signos de isquemia y/o infarto al reposo.
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Ecocardiograma-corte paraesternal eje largo.
A. Se observa en ambas imagenes las auriculas izquierda y derecha.
B. Visualizacion de los ventriculos izquierdo y derecho.

PaclD: 510839

* 9 {8/11/1858 048Y O
Acc: -

13/04/2017 10:37:37

Matriz 720 x 960
W:256 L:128

Dist A 47.0 mm

U200 A2 Us = AA. D PLOFAS - N
Ser.N° 1 S 2 CUENCA"JOSE
Ima.N° 8—05(8’ o oo & B8 b & % sE 3 Sy e oo 3w s . PaclD: 510839

r 18/11/1858 048Y O

Acg; -
13/04/2017 10:3

Ecocardiograma. Corte cuatro cadmaras: angulacion de las auriculas y desplazamiento posterior del
apex.
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TC Angio-Cardiotomografia contrastada.
Imagen sugestiva de comunicacion inter auricular tipo osteum secundum, hipertrofia asimétrica leve
de ventriculo izquierdo a expensas del septum. Ausencia casi total de pericardio, resido pericardico
basal izquierdo en relacion con agenesia pericérdica parcial, arterias coronarias de trayecto y flujo

normal, levemente ectasicas.
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TC Angio-Cardiotomografia: Corte axial. Ay B.
Segmento de corte axial de tomografia, donde se visualiza tejido pulmonar insinuado entre la aorta
y la arteria pulmonar (Flecha amarilla).
El diagnostico definitivo que se obtuvo luego de la cadena de examenes imagenoldgicos que se

realizo el paciente fue: Agenesia parcial de pericardio.
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Figura 1. TC Simple de torax-corte axial. A y B. Desplazamiento posterolateral del izquierdo del

corazon.

1o
dovaraze Tr N
WA AT AT

TC simple de térax- corte coronal-reconstruccién multiplanar: A.

Desplazamiento y rotacion posterolateral izquierda del corazon -Ausencia de pericardio.
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Discusion.
Segun el enfoque diagnostico ecocardiografico general del adulto con sospecha de una cardiopatia
congenita, lo primero que se debe indicar es la realizacion de una radiografia de tdrax para observar
la anatomia del pulmén, el higado, la cAmara de aire del estomago y la posicion del corazon en el
torax (Otto, 2010; Mora, Martin, Nogales, Mora, & Asensio, 2016).
En su mayoria, los procesos pericardicos se observan en el plano paraesternal del eje largo, debido a
que la mayoria dan lugar a la afectacion difusa del pericardio y el liquido pericardico tienden a
acumularse en la region del seno oblicuo, es asi que la ausencia completa o parcial del pericardio da
lugar a un desplazamiento del corazoén de mucha relevancia, asi también la herniacién o aumento de
tamafo de la orejuela de la auricula izquierda (Otto, 2010).
La tomografia computarizada cardiaca, nos hace posible obtener una vision més completa de las
condiciones de situacion, asi como también del tamafio de las cavidades cardiacas (Medina &
Bellera, 2012).
Por las imagenes obtenidas mediante tomografia, se comprueban bien las anomalias de situacion, la
evolucién de los grandes vasos, asi también las variantes de tamafio de las cavidades cardiacas
(Friedman, Bucherler, & Thurn, 1986; Gonzales, 2015).
La técnica de exploracion de la tomografia cardiaca regulada mediante ECG, permite reconstruir las
imagenes en todo el periodo comprendido entre dos ondas R en intervalos pequefios de tiempo
(Mora, Martin, Nogales, Mora, & Asensio, 2016).
Utilizando la TC cardiaca regulada mediante ECG, existe la posibilidad de terminar volumenes de
cavidades cardiacas aisladas, calcular la fraccion de eyeccion y comprobar hipocinesias o acinesias

del ventriculo izquierdo (Friedman, Bucherler, & Thurn, 1986; Martin, y otros, 2015).
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El diagndstico diferencial de la agenesia de pericardio se debe realizar con la cardiomegalia, signos
como el agrandamiento de la silueta cardiaca en la radiografia de térax que puede cursar con
vasculatura pulmonar normal, o con sobrecarga de volumen; la rotacion del vértice y la falta de
membrana nos apoyan para confirmar la agenesia de membrana.

El derrame pericardico también es otra patologia que muestra opacidades que hacen que el corazon
se vea ensanchado y desplazado pero la anatomia cardiaca se mantiene conservada. Al usar la
ecocardiografia, la tomografia y la resonancia podemos observar las estructuras anatomicas mejor
definidas, lo cual permite discriminar y definir los hallazgos imagenoldgicos confirmativos de la

patologia en cuestion (Friedman, Bucherler, & Thurn, 1986; Martin, y otros, 2015).

CONCLUSIONES.

La agenesia de pericardio es una patologia poco frecuente, pero debemos tenerla en cuenta debido
al riesgo que representa en la calidad de vida de los afectados.

El diagnostico clinico puede cursar asintomatico, pero en ocasiones existen signos clinicos
cardiovasculares que pueden sugerir utilizar técnicas radiolégicas con fines diagnostico
terapéuticos.

El tratamiento quirtrgico queda reservado para los casos muy sintomaticos y los que tengan riesgo

de complicaciones miocérdicas.
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