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Palabras clave RESUMEN

> Diverticulo congénito
> Defectos cardiacos
> Cirugfa

Presentamos dos casos clinicos de sendos nifios con diagndstico inicial de comunicacién interventricular
(CIV) con estenosis de tipo subpulmonar. La ecocardiografia inicial mostraba una posible CIV con algunas
peculiaridades que precisaron mas estudios de imagen. Estos estudios fueron la clave para el diagnéstico
diferencial de una formacién sacular en el septo basal por debajo de la vélvula adrtica y que incluyd el diver-
ticulo o una cdmara accesoria del ventriculo izquierdo. Ambos pacientes fueron intervenidos. Los hallazgos
operatorios confirmaron el diagnéstico de diverticulo de ventriculo izquierdo.
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g We report two cases of two children with an initial diagnosis of ventricular septal defect with subpulmonary ste-

diverticulum
= Mg eEEds nosis. Echocardiography showed a possible ventricular septal defect with some peculiarities that required more
> Surgery imaging studies. These data had a central role for the differential diagnosis of a congenital left ventricular outpou-

ching located at basal septum below the aortic valve that included the diverticulum or an accessory chamber of
the left ventricle. Both patients underwent a surgical correction. The operative findings confirmed the diagnosis of
left ventricular diverticulum.

Caso clinico 1 Se realizd un cateterismo donde se objetivo la presencia de una formacion sa-
cularde 27 x 16 mm en el septo membranoso debajo de la valvula adrtica, con

un cuello de 10 mm de ancho que se comunicaba con la cavidad ventricular

Nina de 9 anos derivada para evaluacion de defecto septal perimembranoso.
No habia antecedentes personales ni familiares de interés. Estaba asintomética
y en el examen fisico sélo destacaba en la auscultacion cardiaca un soplo IlI/VI
holosistélico en foco paraesternal izquierdo.

La ecocardiograffa transtoracica (ETT) mostré una estructura en forma de tunel
que se originaba en el drea del tabique ventricular membranoso por debajo de
la vélvula adrtica que se conectaba al ventriculo izquierdo (VI), dando la apa-
riencia de una cdmara accesoria. La comunicacion interventricular (CIV) estaba
muy cerca de la abertura del diverticulo. No habia gradiente Doppler a través
del tunel, visualizando por color un flujo Doppler bidireccional de entrada y
salida (Video 1y Video 2).
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izquierda y con contracciones sincrénicas durante la sistole cardiaca (Video 3
y Video 4).

Habia una comunicacion restrictiva con un paso de contraste desde esta for-
macion al tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD).

La presion en esta formacion era la misma que la del VI.
Aungue la paciente estaba asintomadtica, se realizé cirugia. A través de un abor-
daje transatrial, se cerrd la comunicacién entre el diverticulo y el VD con puntos

sueltos y posteriormente el diverticulo con sutura en su orificio de entrada
excluyéndolo del llenado ventricular.
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Estudio por imagen

Video 1. Ecocardiografia que muestra una estructura en forma de tunel
conectada con el VI'y con flujo bidireccional

Video 2. Detalle del Video 1 en el que se observa, ademas, una comunicacion
de cardcter restrictivo entre la estructura andémalay el VD

Video 3. Ventriculografia izquierda en proyeccién lateral izquierda donde
se observa el diverticulo del VI conectado con el VI en el septo membranoso
por debajo de la vélvula adrtica y con contraccion sincronica

Video 4. Ventriculografia izquierda en proyeccion lateral izquierda, con
inyeccion en tracto de salida del VI en proyeccion lateral izquierda donde,
ademas del diverticulo, se aprecia una comunicacion restrictiva con paso
de contraste desde esta estructura al TSVD
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Caso clinico 2

Nifio de 3 afios remitido para valorar cirugia por diagndstico de CIV con este-
nosis subpulmonar. No habia antecedentes personales ni familiares de interés.
Estaba asintomético y en el examen fisico destacaba sélo, a la auscultacion
cardiaca, un soplo lll/VI holosistolico en el foco paraesternal izquierdo.

Enla ETT se apreciaba una formacion sacular de cuello ancho localizada debajo
del plano valvular adrtico. Con Doppler color se observéd un paso a través de
este saco con un flujo bidireccional que nos alerté que no era sugestivo de
CIV. La ecocardiografia transesoféagica (ETE) (Figura 1) y el cateterismo cardiaco
confirmaron los datos. El cateterismo mostrd que la lesién tenia las mismas
caracteristicas que las del primer caso, con una boca de 7 mm y una longitud
de 30 mm y con una conexion restrictiva al TSVD (Video 5). La presion en el
diverticulo era la misma que en el VI.

Figura 1. Ecocardiografia transesofagica. A-D. Corte de 4 cdmaras que muestra
esta estructura en forma de tunel con parte de la pared, que conecta con Vl'y
conflujo bidireccional. En D. se observa corte transversal a 105° donde se observa
el diverticulo con su capa muscular. VI: ventriculo izquierdo. VD: ventriculo
derecho. DVI: diverticulo. Ao: aorta. Al: auricula izquierda. AD: auricula derecha

En este segundo nifo se solicitd también una resonancia magnética (RM) don-
de se observé un diverticulo de 30 mm de longitud y 20 mm de ancho de
forma sacular con un cuello de 7 mm en regién subadrtica que se extendia
hacia cara anterior por encima del VD, con capa muscular y contraccion sincré-
nica con el resto del miocardio. En la angio-RM se observé que el diverticulo
se llenaba en la misma fase del VI con el que estaba comunicado (Figura 2).
La reconstruccion 3D aclard mas la relacion del diverticulo con las estructuras
circundantes (Video 6). Se realizd una correccién quirtirgica con el mismo tipo
de cirugia que en el primer caso.
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Video 5. Angiografia selectiva en proyeccion lateral izquierda a nivel del
diverticulo que exhibe una contraccién sincrénica con el VIy con una
comunicacion restrictiva con el tracto de salida del ventriculo derecho

Figura 2. Imdgenes combinadas de la angiografia y RM para mostrar la
correlacion entre ambos estudios. A: angiografia ventricular izquierda que
muestra el diverticulo. B: angiografia selectiva en el diverticulo. C: RM en eje
corto donde se muestra el diverticulo con la presencia de capa muscular.
Dy E:vision tridimensional del diverticulo en su cara anterior y cara posterior
(AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; AP: arteria pulmonar;
DV: diverticulo; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo)

Video 6. Reconstruccion tridimensional en RM
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Discusion

El diagndstico diferencial de las formaciones congénitas saculares en el VI,
conocidas en inglés como “outpouchings” congénitos del VI incluyen diver-
ticulos ventriculares congénitos (DVI), aneurismas ventriculares congénitos
(AVI), VI de doble cdmara, VI accesorio, hendiduras y criptas. No se ha estable-
cido una clasificacion Unica, y estos términos se usan indistintamente, con
terminologia confusa®?

La etiologia es muchas veces desconocida. En el caso de DVIy AVl aislados no
apicales, se ha atribuido a un defecto focal de la pared ventricular muscular
debido a una anomalia intrinseca en la embriogénesis®. Estas formaciones
saculares pueden ser adquiridas durante el periodo fetal o neonatal, debido
a una infeccién viral, anomalias coronarias o vasculitis, lo que puede provocar
una debilidad localizada de la pared del VI con protrusion gradual, debido a
la alta presién intraventricular®.

El DVI es una malformacién congénita rara y es habitualmente un hallazgo
incidental, generalmente asociado a otras malformaciones congénitas, car-
diacas o no cardiacas, destacando las malformaciones toracoabdominales,
asociacion ya conocida desde la descripcion de la pentalogia de Cantrell“.
En un 30% de los casos son aislados. Se encuentran con mayor frecuencia en
el VI, pero todas las cdmaras pueden verse afectadas. El DVI tiene como ca-
racteristicas anatomicas un cuello estrecho que se comunica con la cavidad
ventricular e histoldgicamente estd constituido por una pared ventricular
normal y/o predominantemente tejido conectivo. Por tanto, los diverticu-
los podrian clasificarse en tipo muscular y tipo fibroso dependiendo de la
cantidad de fibras de miocardio involucradas®: Los musculares contienen
todas las capas del miocardio ventricular y muestran una funcion contractil
sincrénica con el ventriculo. Los fibrosos tienen tejido conectivo compuesto
de reticulina y las fibras musculares son escasas o ausentes, tienen una con-
traccién acinética o discinética y generalmente un cuello mds ancho. Para
algunos autores, el tipo fibroso es un seudodiverticulo y no uno verdadero, lo
que agrega un elemento adicional de confusion terminoldgica! 2. Otros au-
tores los clasifican, en funcion de su localizacion, en apicales y no apicales®.

Los AVI tienen una base amplia y en términos histolégicos carecen de capa
de musculo miocardico, tienen una sola capa de tejido fibroelastico y exhi-
ben una expansion paraddjica durante la sistole!?,

El diagnéstico inicial de sospecha se basa en la ecocardiografia, pero requiere
otras técnicas de imagen para ser correcto, aunque el diagndstico de confir-
macion es histoldgico. Entre las pruebas de imagen, la RM ha adquirido un
papel primordial®, siendo una técnica no invasiva, no ionizante y que con-
firma la presencia, tamano, extension y la caracterizacion tisular precisa de
estas formaciones saculares. Las secuencias de sangre negra y las secuencias
de precesion libre en estado estacionario (SSFP) permiten una caracteriza-
cion precisa del tejido. Ademas, la deteccion de realce tardio con secuencias
potenciadas en T1 permite el diagndstico de tejido fibroso o necrético, y es
muy Util en el diagndstico diferencial entre diverticulos y aneurismas.

Se han reportado pocos casos en la edad pediatrica. En un articulo, se descri-
ben cinco pacientes con presencia de un diverticulo anterosuperior del VD,
asociados cuatro de ellos a CIV y otro sin ella, siendo este Ultimo caso muy
similar a los pacientes descritos en este trabajo"”.

El tratamiento en pacientes sintomaticos es quirdrgico, pero no existen reco-
mendaciones claras en cuanto al tratamiento en los asintomaticos. Algunos
proponen la exclusién o reseccion para prevenir potenciales complicaciones
como endocarditis, formacion de trombos, arritmias y ruptura, mientras que
otros proponen una conducta conservadora debido al bajo riesgo de com-
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plicaciones que se han observado en el seguimiento a largo plazo. En nuestro
caso, optamos por la primera opcién, debido al tamano de estas formaciones
y en prevencién de las complicaciones reportadas en la literatura®.

Conclusién

Los diverticulos congénitos del VI son un tipo de malformacion cardfaca infre-
cuente consistente en el desarrollo de una cavidad accesoria con pared mus-
cular que se comunica con un cuello estrecho con la cavidad principal y tienen
actividad contractil sincronica con el ventriculo. Su diagnéstico se sospecha
con el ecocardiograma, pero muchas veces requieren estudio adicional con
otras técnicas de imagen para hacer el diagndéstico diferencial de ‘outpouching”
del VI.

Ideas para recordar

Ante una CIV subadrtica con flujo de entrada y salida debemos realizar el
diagndéstico diferencial con los ‘outpouchings” o formaciones saculares del
VI. La contraccion sistélica sincrénica con el ventriculo es un hallazgo que
nos puede orientar en el diagndstico de diverticulo.

La RM cardiaca es la técnica de referencia en el diagnostico diferencial de
estas formaciones saculares ventriculares congénitas, incluidos DVI, AVI
y VI accesorio, debido a su alta resolucion espacial y a que permiten tanto
una evaluacion funcional de su pared como una caracterizacion precisa
del tejido.
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