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Palabras clave RESUMEN

> Defecto tipo Gerbode
= Complicacion de la cirugia

El defecto de Gerbode, es decir, la comunicacion entre el ventriculo izquierdo y la auricula derecha es un
hallazgo bastante raro. Generalmente es congénito, aunque también puede presentarse en forma adquirida

deBentall especialmente tras cirugfa cardiaca. El cierre quirdrgico es el tratamiento de eleccién. Existen pocas comu-
> f: . . . ez . .
SR PR E nicaciones de cierre percutaneo en la edad pedidtrica. En este caso se documenta el cierre percutdneo
de Gerbode . £ > ) iy . 2
exitoso de un defecto de Gerbode en un nifio de 3 afos con dilatacion masiva de la aorta después de una
reparacion quirdrgica de Bentall. El resultado fue excelente, sin fugas residuales ni mal funcionamiento de
la vélvula protésica.
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> Transcatheter Gerbode defect
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The Gerbode defect, the left ventricle to the right atrial communication, is a the rare finding. It is usually congeni-
tal but can also occur as an acquired disease, especially after cardiac surgery. The surgical closure is accepted as
treatment of choice. There are only a few case reports of transcatheter closure published in children. We hereby
report a successful transcatheter closure of a Gerbode shunt in a 3 years old child with massive aorta dilatation after
surgical Bentall repair. The result was excellent without neither residual leak nor malfunction of the prosthetic valve.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un nifio de 3 afios que fue diagnosticado de dilatacion
aneurismatica de la aorta. Entre sus antecedentes personales presentaba retraso
global del desarrollo, artrogriposis congénita neonatal multiple con pies equinos
y rotulas luxadas, fisura palatina intervenida a los 9 meses y cirugia de ductus arte-
rioso a los 10 dias de vida, cirugia en la que se detecto la presencia de un aneuris-
ma de aorta. No tenia historia familiar remarcable, con unos padres sanos proce-
dentes de Pery, que residian en Espafa desde hace 1 afio y no tenfan otros hijos.

En la exploracion clinica destaca un fenotipo peculiar con hipertelorismo, ar-
trogriposis de manos y pies, gran hiperlaxitud, térax carinatum, subluxacién
de rétulas y genu recurvatum. En la auscultacion cardiaca destacaba un soplo
holodiastélico en foco adrtico.

La ecocardiografia mostré una dilatacion aneurismatica de la raiz adrtica (raiz
adrtica de 23 mm, Z-score +6,8; senos de Valsalva 48 mm, Z-score +10,1; union
sinotubular 31 mm, Z-score + 6,6 y aorta ascendente de 19 mm) y una valvula
aodrtica tricUspide con insuficiencia moderada. En la valoraciéon del ventriculo
izquierdo se obtuvo un didmetro telediastélico de 35 mm (Z-score +1) y un
didmetro telesistdlico de 26 mm (Z-score +2,2) con FE 56%.
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La angiotomografia computarizada mostré un aneurisma de raiz de aorta de
50,3 mm en proyeccion de doble oblicuidad a nivel de senos de Valsalva, que
se originaba en la regién valvular y se extendia hasta la aorta ascendente, sin
afectacion del arco adrtico ni de los troncos supraadrticos (Figura 1). La raiz
aodrtica en el plano valvular mide 46,4 mm, la unién sinotubular 32,8 mm vy la
aorta ascendente 19,3 mm.

El estudio oftalmoldgico descarté anomalias y en el estudio genético se
encontré una duplicacién de 507 Kb de la banda cromosémica 6p25.3
(794273_1301623) x 3. Esta alteracion se considera como una variante de
significado incierto. Se inici¢ tratamiento con losartan y se decidié la ciru-
gfa ante el peligro de complicacién severa dada la masiva dilatacion de la
aorta.

Se realizd una cirugia de Bentall-De Bono con reimplantacién de coronarias y
prétesis mecanica de 23 mm dada la insuficiencia adrtica.

El postoperatorio cursé con episodios de taquicardia supraventricular que ce-
dieron con maniobras vagales y tras iniciar tratamiento con betablogueantes.
En el séptimo dia postoperatorio se detectd un soplo holosistélico llamativo y
la radiografia de térax mostré una cardiomegalia moderada. La ecocardiografia
identifico un shunt de 5 mm de didmetro desde el ventriculo izquierdo (V1) a la
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auricula derecha (AD) con dilatacion de la AD (Figura 2, Video 1y Video 2) e
hipertension pulmonar moderada.

Se indicé el cierre percutaneo del defecto. EI defecto se cruzé de manera an-
terograda desde la AD a la auricula izquierda (Al) a través de un pequefio fo-
ramen oval y luego desde el VI se sondé el defecto hacia la AD con un catéter
derecho 4F Judkins y una guia curva de Terumo 0,035" Se establecié un asa
venovenosa y se exteriorizd una guia de intercambio a través de la vena yugu-
lar derecha. Se introdujo una vaina de liberacion 5F Amplatzer® desde la vena
yugular derecha, y la punta de la vaina se colocé en el VI. El tamafo medido del
defecto era de 5 mm en la fase telediastélica y la distancia desde el defecto a
los discos protésicos media 10 mm.

Se hizo avanzar un dispositivo oclusor Amplatzer® Duct Occluder Il (ADO) de
5x 6 mm a través de la vaina y bajo control de ecocardiograffa transesofagica
y escopia se liber6 el primer disco de retencion del oclusor en el VI'y poste-
riormente la vaina y el primer disco se retiraron lentamente como una unidad
hasta el defecto con cuidado para garantizar que no atrapara la valvula adrtica.
La parte central del dispositivo ocluyé el defecto y, luego, se desplegé el disco
proximal (Figura 3). La escopia y la ecocardiografia transesofdgica mostraron
que el dispositivo no interferia con el movimiento de la vélvula protésica, no
comprometia la valva tricispide y no habifa defecto residual (Figura 3, Video
3 aVideo 7).

Estudio por imagen

Figura 1. Angio-TC de aorta. A: reconstruccion tridimensional centrada
en la raiz adrtica; B: reconstruccion tridimensional centrada en la aorta
descendente; C: imagenes axiales a nivel del aneurisma; D: posprocesado
de la imagen tridimensional centrado en la raiz adrtica; E: posprocesado de
la imagen tridimensional centrado en la aorta descendente

Figura 2. Imagenes de la ecocardiografia realizada tras la cirugia de Bentall
que muestran la comunicacién entre el VI y la AD
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Video 1. Defecto tipo Gerbode. El plano ecocardiogréfico corresponde al
de la Figura 2A

Video 2. Defecto tipo Gerbode. El plano ecocardiogréfico corresponde al
de la Figura 2B

Figura 3. Pasos del procedimiento de cierre percutaneo. A: ventriculografia
de opacificacion répida de la AD tras inyectar contraste en el VI; B: gufa
realizando un asa venovenosa para soporte y colocacion del dispositivo; C:
liberacion del dispositivo; D: posicion final
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https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_02/C02_video_1.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_02/C02_video_2.mp4
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Video 3.Imagen de la ventriculografia. La imagen corresponde a la Figura
3A

Video 4. Liberacion de los discos del dispositivo

Video 6. Posicion final del dispositivo. Se puede apreciar que los discos de
la protesis se mueven sin alteraciones. Corresponde a la Figura 3D
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Video 7. Ecocardiografia de control con el dispositivo de cierre colocado
de forma estable y sin defecto residual apreciable

Discusion

Los defectos de Gerbode son comunicaciones entre el VI y la AD". Son infre-
cuentes y pueden ser congénitos (0,08%) o adquiridos. La clasificacion anaté-
mica mas extendida es la que los clasifica dependiendo de su localizacién en
relacion con la insercion del velo septal de la valvula tricdspide. El defecto pue-
de estar por encima (tipo | o directo), por debajo de la vélvula tricispide (tipo
Il o indirecto que con frecuencia se confunde con regurgitacién tricUspide) o
una combinacién de ambos tipos (tipo II)?. La ecocardiografia transtoracica
en una vista apical de cuatro cdmaras con el Doppler color permite clasificar
el tipo de defecto.

Las formas adquiridas se deben principalmente a endocarditis, traumatismo,
infarto de miocardio y complicaciones posteriores a la cirugia cardiaca, siendo
esta Ultima la forma de defecto de Gerbode adquirido mas frecuente®.

Los defectos de Gerbode tanto congénitos como adquiridos se han corregido
tradicionalmente de forma quirdrgica. Algunos autores defienden el cierre de
todos los defectos de Gerbode, independientemente de su tamario, para evi-
tar la endocarditis infecciosa®. Se ha demostrado que el cierre quirdrgico es
factible con un buen resultado, aunque en un estudio donde se recopilan los
defectos tratados de forma quirdrgica como complicacién tras una cirugfa car-
diaca los resultados de éxito son moderados con un 75% de éxito®. Quiza en
estos casos complejos que en muchas ocasiones son candidatos quirdrgicos
de alto riesgo debido a reemplazo valvular previo, edad avanzada, anticoagula-
cién y comorbilidades multiples, el uso de técnicas de cierre percutaneo tenga
un papel destacable®?.

Se opta por el cierre percutaneo al tener experiencia en el cierre de las comu-
nicaciones interventriculares (CIV) perimembranosas con el oclusor ADO Il y
porque la técnica para cerrar los defectos de Gerbode es la misma que para
el cierre de la CIV perimembranosa® Se elige este dispositivo porque tiene un
bajo perfil, por lo que necesita una vaina mas pequefa que otros dispositivos,
lo que supone una gran ventaja cuando se trata de pacientes pediatricos. El
cilindro central encaja perfectamente en el defecto y los discos de retencién
blandos a ambos lados, sin material de poliéster, no inciden en la aorta, la mi-
tral o vélvula tricUspide. Por ello, este dispositivo parece ser un dispositivo ideal
para el cierre de los defectos tipo Gerbode.

Asi mismo, se elige un didmetro de dispositivo que tenfa el mismo tamano
que el del defecto. De acuerdo con la experiencia previa de los autores con el
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cierre de la CIV'y con la bibliografia, se elige un tamaro de dispositivo entre 0-1
mm mayor que el didmetro del defecto®. La mayor serie publicada de cierre
de defectos de Gerbode congénitos también utiliza esta regla a la hora de es-
coger el tamano del dispositivo®. La ecocardiografia transesofagica durante el
procedimiento no mostrd problemas con las estructuras adyacentes y es una
herramienta fundamental para la monitorizacién del cierre de estos defectos.

Conclusion

El cierre percutaneo de los defectos de Gerbode es una alternativa al cierre
quirdrgico y debe considerarse dentro del arsenal terapéutico en este tipo de
defectos incluso en nifos pequenos. El dispositivo oclusor ADO Il es un dispo-
sitivo seguro y efectivo y por su estructura puede ser un dispositivo ideal para
el cierre de este tipo de defectos.

Ideas para recordar

El defecto de tipo Gerbode es una complicacion que se debe incluir en el
diagnostico diferencial en pacientes sometidos a cirugia cardiaca que no se
estan recuperando normalmente.

En pacientes con defectos de tipo Gerbode la ecocardiografia transesofa-
gica desempena un papel importante en el diagnéstico, la seleccion del
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tamano del dispositivo y, especialmente, durante el despliegue del dispo-
sitivo.
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