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RESUMEN

Se describe el caso de un escolar africano, de 7 afios de edad, con un diverticulo
congénito del ventriculo izquierdo que fue exitosamente tratado mediante cirugia.
Esta es una afeccion infrecuente, mal interpretada y potencialmente letal. Se ha
descrito una amplia variedad de manifestaciones clinicas, y el diagnéstico se basa
en el examen fisico, los resultados radiograficos y electrocardiograficos. Estos
ultimos son indispensables, pues con el Doppler en color se puede observar el
cortocircuito (shunt) desde el ventriculo hasta la caAmara diverticular,
alternativamente en sistole y didstole. La angiocardiografia, la tomografia axial y
sobre todo la resonancia magnética son, sin duda, elementos que contribuyen a
corroborar el diagndéstico. Diferentes técnicas quirdrgicas se han empleado con
éxito en la reparaciéon de este defecto.
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ABSTRACT

Authors describe the case of an African schoolboy aged 7, with a congenital
diverticulum of left ventricle successfully treated by surgery. This is a uncommon
affection, misinterpreted and potentially lethal. Many clinical manifestations have
been described and the diagnosis is based on the physical examination,
radiographic and electrocardiographic results. These latter are essential since with
the use of color-Doppler it is possible to note the shunt from the ventricle up to the
diverticulum camera in systole and in diastole. The angiocardiography, axial
tomography (AT) and mainly the magnetic resonance (MR) are undoubtedly,
elements contributing to corroborate the diagnosis. Different surgical techniques
have been successfully used in repair of this defect.

Key words: Congenital diverticulum, left ventricle aneurysm, echocardiography,
congenital anomalies.

INTRODUCCION

Los aneurismas y diverticulos del ventriculo izquierdo son raros en la infancia,*3 y
la variedad «submitral» se ha descrito principalmente en la poblacién negra del
continente africano.? La primera publicacién sobre este tema data de 1886.° Se
trata de una entidad poco conocida y potencialmente letal.®

En un caso reportado por Dabizzi y cols.,” el nifio, con un gran aneurisma, se
encontraba totalmente sin sintomas a su ingreso en el hospital. La radiografia de
torax realizada por sospecha de neumonia demostré prominencia del borde
izquierdo del corazén. El diagnéstico fue comprobado posteriormente mediante una
ventriculografia izquierda.

El aneurisma congénito del ventriculo izquierdo se ha relacionado con una anomalia
del desarrollo. Una displasia del endocardio y miocardio,® sin evidencias de
infeccion viral. Algunos neonatos pueden tratarse clinicamente,® pero otros
requieren tratamiento quirdrgico inmediato.

Una nueva técnica quirargica ha sido reportada recientemente (2001):2
«aneurismectomia funcional del ventriculo izquierdo», la cual minimiza las pérdidas
sanguineas pre y posoperatorias y preserva las arterias coronarias.

El diagndstico puede sospecharse con la radiografia frontal, que muestra una
protrusion del borde ventricular izquierdo, y puede confirmarse posteriormente
mediante la angiocardiografia. Sin embargo, la ecocardiografia en modo B en
tiempo real y el Doppler en color pueden confirmar el diagnéstico sin la necesidad
de un procedimiento invasivo como la angiocardiografia. Asi lo ha sefialado
Gaultier,® quien ha abandonado tales procedimientos invasivos.

A continuacioén se describe el caso de un nifio sudafricano, de 7 afios, que tenia un
aneurisma submitral y fue operado exitosamente, basados en la sospecha
ecocardiografica, confirmada después por tomografia axial computarizada.



El objetivo de esta presentacion es destacar la importancia de las técnicas no
invasivas, fundamentalmente de la ecocardiografia, en el diagnéstico de esta rara
entidad, tanto en la etapa posnatal como en la uterina.'®***3

PRESENTACION DEL CASO

Un escolar de 7 afos fue visto en el departamento de Urgencias del Hospital
General de Umtata, en Sudéafrica, remitido con el diagnéstico sospechoso de
neumonia. Durante el examen fisico el médico de guardia (medical officer), le
detectd un soplo y le indicé una radiografia de térax. Remitié el caso a la consulta
de cardiologia después del tratamiento del problema respiratorio.

En la consulta de cardiologia lo que mas impresionaba era un abombamiento de la
regiéon paraesternal, asociado a un latido hiperdindmico en el area tricuspidea.

Al examen fisico se palpaba el latido tricuspideo, los ruidos cardiacos S1 y S2 eran
normales, y se constataba un tercer ruido en punta, con un soplo pansistélico apical
4/6, irradiado a la axila y un soplo mesodiastdlico apical.

La radiografia de térax mostraba una cardiomegalia importante con elevacién de la
punta del corazon y flujo pulmonar normal (figura 1a).

Figura 1. &) Radiografia preoperatoria donde se puede apreciar la
cardiomegalia con una protrusion en la poraon inferior del borde ventricular
izquierdo que permite sospechar|la presencia de un aneurisma o diverticulo.
B) Radiografia del mismo paciente, realizada 2 semanas después del acto
quirdrgico, en la que se observa una evidente reduccian de la cardiomegalia
v desaparicion de la prominencia observada.

En el electrocardiograma se constatd un bajo voltaje en D1, aVl, V5 y V6 con
complejos polifasicos en esas derivaciones y onda T negativa de V2 a V6 (figura
2a).
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Figura 2. A) Electrocardiograma preoperatorio con bajo voltaje, complejos
polifasicos y trastornos de |a repolanzacion ventricularen D1, avly de V2 a
WE. B) Electrocardiograma posoperatorio realizado 2 semanas después, el
cual muestra mejoria del voltaje y de la repolarizacdn ventricular, asi comao
la presencia de algunos extrasistoles ventriculares aislados.

El ecocardiograma mostraba en el modo B una dilatacion de cavidades izquierdas y
con el Doppler continuo se registraba una regurgitaciéon mitral con gradiente de 64
mm Hg (figura 3). Al desplazar el volumen de muestra del Doppler pulsado hacia la
porcion inferior del ventriculo izquierdo se registraba una turbulencia entre la
cavidad ventricular y una camara situada en su porcién inferior.

Figura 3. Ecocardiograma donde se observa con el
Doppler continuo a nivel de la valvula mitral

una regurgitacion sistdlica con gradiente de
64 mm Hg.

Con el Doppler en color se observaba un flujo turbulento que entraba y salia
alternativamente de ambas cavidades en sistole y diastole (figura 4).



Figura 4. Con el Doppleren color se evidencid un
flujo turbulento que se dirigia altemativamente
en ambas direcciones entre la cavidad
diverticulary el ventriculo izquierdo a nivel del
cuello del diverticulo.

Se realiz6 una tomografia axial en el Departamento de Radiologia y se diagnostico
un aneurisma del ventriculo izquierdo.

Dias después fue remitido al Wentworth Hospital (Johannesburgo) e intervenido
exitosamente. El procedimiento quirdrgico consistié en el cierre con parche del
cuello del diverticulo, con membrana cardiovascular de Gortex.

La evolucion del paciente fue excelente, con buena tolerancia al ejercicio,
disminucién de la cardiomegalia (figura 1b), mejoria del voltaje y los trastornos de
la repolarizaciéon ventricular en el electrocardiograma (figura 2b) y una pequefa
regurgitacion mitral por eco.

DISCUSION

Los aneurismas y diverticulos del ventriculo izquierdo en los nifios son
generalmente anomalias congénitas.*®

Frecuentemente la diferenciaciéon entre diverticulo, aneurisma, pseudoaneurisma y
falso pseudoaneurisma no esta bien precisada.**** Para Mackencie,'® en estos dos
ultimos, la discordancia entre el diagnoéstico por imagenes y la anatomia patolégica
seria lo que definiria el falso pseudoaneurisma, al evidenciarse en éste los
elementos distintivos del aneurisma, o sea, presencia de fibras musculares y
arterias coronarias.

La diferencia entre aneurisma verdadero y pseudoaneurisma consiste en que el
primero presenta en sus paredes fibras miocardicas y arterias coronarias, en tanto
gue el segundo carece de estos elementos’’ y posee una tendencia elevada a la
ruptura’.

Segun Krasemann y cols.,' el criterio mas importante para la diferenciacion entre
aneurisma y diverticulo es la contractilidad. El diverticulo se contrae durante la
sistole ventricular, en tanto que el aneurisma se dilata.

Por otro lado, el aneurisma ventricular congénito, a diferencia del diverticulo, no se
asocia generalmente a otras malformaciones congénitas.*®



Dupuy y cols.,*® en una revisién de la literatura, solamente encontré entre
aneurismas y diverticulos de la punta, unos 200 casos bien documentados. Segun
este autor la mayoria han sido interpretados como «aneurismas del ventriculo
izquierdo», y es el cuello de la camara lo que determina su diferencia con el
diverticulo. Si la camara esta conectada con el ventriculo por un cuello estrecho y
tiene un origen genético,'*'® se trata de un diverticulo, de lo contrario tendriamos
un aneurisma.

En Japén esta afecciéon es muy rara, con 17 casos reportados hasta 1998.%° En el
Hospital Niamey de Nigeria® los aneurismas anulares subvalvulares constituyen el
0,04 % de los ingresos totales y el 0,34 % de todas las enfermedades
cardiovasculares en la poblacion juvenil (edad media de 20 afios).

Por otro lado, los aneurismas adquiridos del ventriculo izquierdo, secundarios a
infarto o trauma, han sido descritos en adultos,* pero son muy raros en el nifio.

En los diverticulos, las malformaciones asociadas son frecuentes, mayormente el
sindrome de Cantrell Critteden®?* o sindrome de la linea media. Dicho sindrome es
una forma menor de la ectopia cardiaca extratoracica, que se acompafia de una
hendidura anterior del diafragma, apertura de la porcion anterior del esternén,
diastasis de los musculos abdominales derechos y hernia umbilical, debajo de la
cual se aprecia el diverticulo ventricular izquierdo.

El origen embrioldgico de los diverticulos constituye una interrogante. Se plantea
que podria estar relacionado con la persistencia anormal del mesocardio ventral,
después de la 4ta. semana de vida embrionaria: la punta del corazén adherida a la
pared ventral del embrién permite la traccion del pericardio y miocardio hacia la
linea media y cavidad abdominal.

La gravedad de esta afeccion se relaciona con dos situaciones: la presencia de
anomalias asociadas y la ruptura potencial del aneurisma.?® Sin embargo, la ruptura
del saco es rara,?® asi como también los embolismos. La endocarditis infecciosa no
ha sido descrita.

Antes del advenimiento de la ecocardiografia, eran obligatorios la tomografia axial,
la resonancia magnética, el cateterismo cardiaco y la angiografia. La
ventriculografia izquierda en los diverticulos muestra una cavidad (pouch) llena de
contraste que esta en comunicacion con la camara cardiaca a través de un cuello
estrecho.

El tratamiento del aneurisma ventricular congénito o diverticulo, como en nuestro
caso, es motivo de grandes polémicas en la actualidad. El tratamiento quirdargico no
estd indicado cuando es asintomatico, de gruesas paredes y posee buen drenaje
durante la sistole.

La cirugia estéd indicada en los casos siguientes:

e La pared es fina y la probabilidad de ruptura es grande.

e Si el diverticulo esta unido a la cavidad ventricular por un pediculo muy
estrecho.

e Si han existido arritmias repetidas o fenémenos tromboembodlicos.

¢ Sila cavidad ha mostrado una tendencia al aumento de volumen o el
paciente presentara signos de insuficiencia cardiaca.



El empleo de técnicas no invasivas reduce el riesgo potencial de otras pruebas
exploratorias, sobre todo en los recién nacidos, que requieren una intervenciéon
quirdrgica de urgencia.

La ecocardiografia bidimensional en tiempo real con Doppler en color es de gran
importancia ya que permite la visualizacion del flujo, que entra y sale de la cavidad
ventricular a la camara aneurismatica a través del cuello del diverticulo, como se
puede apreciar en la vista de cuatro camaras. También es de un valor inestimable
para evaluar el grado de regurgitaciéon mitral que en ocasiones constituye el factor
determinante en la insuficiencia cardiaca (figura 3).

En los mas de 20 afos de existencia del Cardiocentro «William Soler» no se habia
diagnosticado ningun caso similar. En 2008 fueron diagnosticados 2 pacientes que
fueron intervenidos exitosamente.

Como en nuestra experiencia africana, ambos casos fueron sospechados por la
ecocardiografia bidimensional con Doppler en color, lo que vuelve a demostrar la
gran importancia de esta técnica para el diagnostico de dicha afeccion.
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