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RESUMEN

El sindrome de Laubry-Pezzi es una entidad congénita poco frecuente, descrita como un prolapso de un

Palabras clave

> Imagen por resonancia

el : velo de la vélvula adrtica debido a una comunicacién interventricular subyacente. En la literatura se encuen-
> Defectos de los tabiques 5 . A . - . . . :
e tran descritos algunos casos diagnosticados mediante ecocardiografia, no por medio de resonancia magné-

tica (RMN) cardiaca. Se reporta el caso de un paciente de 26 afios, con 2 afios de diagndstico de insuficiencia
aortica e insuficiencia cardiaca de origen valvular, al que se detecta un defecto en el septo interventricular,
por medio de RMN cardfaca. Este sindrome es inusual en adultos y, ademds, hasta la fecha, no hay casos
descritos mediante RMN, un método de alta eficacia en la deteccién de defectos cardiacos.

> Valvulopatia adrtica.

Keywords ABSTRACT
B Magnetic resonance Laubry-Pezzi syndrome is a rare congenital entity, described as a prolapse of an aortic valve leaflet due to an un-
imaging.

derlying ventricular septal defect. Some cases diagnosed by echocardiography, but not by cardiac magnetic re-
sonance imaging (MRI), are described in the literature. We report the case of a 26-year-old patient, with 2 years
of diagnosis of aortic insufficiency and heart failure of valvular origin, in whom a defect in the interventricular
septum was detected by cardiac MRI. This syndrome is unusual in adults and, moreover, to date, no cases have
been described using MRI, a highly effective method for detecting cardiac defects.

> Heart septal defects.
> Aortic valve disease.

Introduccion Tipicamente, los pacientes presentan sintomas de insuficiencia valvular adrtica
progresiva, por lo general el pico de la regurgitacion adrtica esta descrito entre

los 5y los 10 afos'. Presentamos el caso de un paciente de 26 afios, que desde

El sindrome de Laubry-Pezzi es una patologia congénita descrita desde 1921
en Francia por los autores que le dan nombre; es un prolapso de un velo de la
valvula adrtica en una comunicacion interventricular subyacente por el efecto
Venturi, que provoca una insuficiencia adrtica. La falta de soporte para la valvu-
la adrtica, ocasionada por la ausencia del tabique infundibular, es el mecanismo
propuesto. Esta carencia, junto con la disparidad de presion, desencadena el
prolapso y la subsiguiente insuficiencia.

o0%0

hace 2 afos referfa sintomatologia cardiaca, caracterizada por disnea de esfuerzo,
con diagndstico de insuficiencia cardiaca valvular por insuficiencia adrtica severa.

Al ingreso en nuestra institucion, se encontré una comunicacion interventricu-
lar asociada a la insuficiencia valvular previamente diagnosticada como hallaz-
go en el ecocardiograma extrainstitucional. Con estos hallazgos, se le realizé un
reemplazo valvular mecanico, con favorable evolucién clinica.
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« Casos clinicos

Caso clinico

Paciente de 26 anos hospitalizado 2 afos antes en una institucion donde le
indicaron la necesidad de un recambio valvular adrtico. Posteriormente, fue
dado de alta para manejo ambulatorio; sin embargo, el paciente perdié el se-
guimiento clinico y no se realizé dicho procedimiento.

Dos afnos después consulta por el marcado deterioro de su clase funcional, pre-
sentando disnea en reposo. Como Unico antecedente reporta un soplo cardia-
co asintomatico desde la infancia.

El paciente es traslado a nuestra institucion para un cambio de la vélvula adrtica
con el diagndstico de insuficiencia cardiaca de origen valvular con una fraccién
de eyeccioén del ventriculo izquierdo (FEVI) del 26%.

Al examen fisico se detecta el punto de maximo impulso sobre la linea axilar
anterior, asi como un soplo eyectivo audible en los focos adrtico y adrtico ac-
cesorio.

Se realizan exdmenes complementarios, en los que se descarto la enfermedad
de Chagas, un holter de 24 horas que demuestra ritmo sinusal, sin trastornos
de la conduccion auriculoventricular, con latidos prematuros supra- e infraven-
triculares frecuentes pero sin fenémenos repetitivos. El ecocardiograma trans-
toracico (ETT) reveld una FEVI del 25 %, con un ventriculo izquierdo (V1) con
dilatacion e hipertrofia excéntrica severa, sin presentar trastornos de la contrac-
tilidad ni trombos intracavitarios.

Se observé una disfuncién diastdlica con un patrén seudonormalizado, con
medidas de 9,21 cm para el didmetro final de diastole (dfd) y 7,55 cm para el
didmetro final de sistole (dfs). Los volumenes finales de didstole y sistole fueron
de 551 mL (vfd) y 410 mL (vfs), respectivamente.

La aurfcula izquierda estaba severamente dilatada y la valvula adrtica presen-
taba engrosamiento con una leve calcificacion en el extremo distal, lo que res-
tringfa su cierre. No se evidencié estenosis pero sf insuficiencia severa excéntri-
ca (vena contracta de 0,7 cm; PISA: 0,8 cm; drea de orificio regurgitante [ERO]
de 0,9 cm?). El volumen regurgitante fue de 82 mL, y el jet ocupé el 80% del
didmetro, con flujo holodiastolico reverso en la aorta descendente. También se
observo insuficiencia trictspide leve, con presion sistélica en la arteria pulmo-
nar (PSAP) de 36 mmHg.

Durante la estancia hospitalaria, se le realizé otra ecocardiografia en la cual se
evidencié: comunicacién interventricular (CIV) de tipo infundibular (supracris-
tal o subpulmonar) sin impacto hemodinédmico, probablemente relacionada
con la génesis de la insuficiencia valvular adrtica severa. También se observo
que las cavidades derechas estaban ligeramente dilatadas con funcién con-
tractil del ventriculo derecho (VD) leve a moderadamente afectada.

Se realizé un cateterismo cardiaco que mostrd hipertension pulmonar grave
(presion media de 51 mmHg), una presion en cufia pulmonar de 24 mmHg, un
indice cardiaco de 1,63 L/min/m?y una resistencia vascular pulmonar de 9,3
unidades Woods. Ademds, se llevd a cabo un test de vasorreactividad pulmo-
nar, con evidencia de una reversibilidad normal.

Posteriormente, se decidié realizar una resonancia magnética (RMN) cardiaca
para una valoracién estructural del miocardio y se confirmé una CIV de tipo
infundibular (Videos 1y 2), donde, mediante secuencias estéticas del tracto de
salida del ventriculo izquierdo (TSVI) (Figura 1), se observaba artefacto de tur-
bulencia sobre la porcién membranosa del septo interventricular y, mediante
secuencia de flujo, se observa un jet de regurgitacién por insuficiencia valvular
aortica secundaria (Figura 2).
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Video 1. RMN cardiaca. Secuencia de cine en 4 cédmaras. Se identifica
el defecto del tabique interventricular.

Video 2. RMN cardiaca. Secuencia de cine, TSVI, donde es evidente
la regurgitacién valvular adrtica severa y el defecto del tabique
interventricular infundibular.

Adicionalmente, la RMN cardfaca reveld un VI severamente dilatado (Video 3)
con hipertrofia y disfuncion sistolica graves (Figura 3). Se observo un creci-
mientomarcado de la auricula izquierda, insuficiencia adrtica severa, insuficien-
cia mitral leve a moderada y una funcién sistélica del VD preservada. No se
evidenciaron areas de edema miocardico, ni focos fibroticos, con la viabilidad
miocérdica de todos los segmentos.

Video 3. RMN cardiaca. Secuencia de cine, en eje corto. Se observa
el ventriculo izquierdo dilatado, con una pobre contractilidad global
y presencia de hipertrabeculacion en la pared lateral.
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R E T I C Revista de ecocardiografia

Figura 1. Resonancia magnética (RMN) cardiaca. Secuencias cine (estaticas) tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) coronal (A) y 4 cdmaras (B). Se observa
artefacto de turbulencia en la porcién membranosa del septum interventricular por comunicacion interventricular (flechasen Ay B).

Figura 2. RMN. Secuencias cine (estaticas) TSVI axial (A) y secuencia de flujo (fase) (B). Se observa jet de regurgitacién por insuficiencia valvular adrtica (flechaen A).
Fendmeno de aliasing por flujo turbulento secundario a la insuficiencia valvular adrtica.

Figura 3. RMN. Secuencias cine (estaticas). Eje corto de 2 camaras (A) y 4 camaras (B). Se observa ventriculo izquierdo dilatado, trabeculacion excesiva en la pared
lateral e inferior en la region medioventricular, probablemente asociada a la dilatacion de la cavidad.
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« Casos clinicos
caso

Este caso clinico se examind en la Junta cardioquirtrgica, en la que, dados los
hallazgos descritos, se acordd realizar un cierre de la CIV con un reemplazo val-
vular mecénico. El paciente no tuvo ninguna complicacién en el posoperatorio
temprano.

Discusion

El sindrome de Laubry-Pezzi es una patologia de origen congénito, en la cual
los pacientes, tipicamente, presentan sintomas de insuficiencia valvular adrtica
progresiva que lleva a un diagnéstico de la enfermedad entre los 5 y los 10 afios
de edad’, en la gran mayoria de los casos. En la edad adulta, puede pasar desa-
percibido su diagnéstico, especialmente en aquellas poblaciones con menores
recursos en los servicios de Cardiologfa?.

La presencia de regurgitacion adrtica se asocia con un aumento en la tasa de
morbimortalidad en pacientes con CIV2. Se ha observado una supervivencia
inferior en pacientes con defectos del tabique interventricular asociados a una
dilatacion ventricular izquierda e hipertensién pulmonar con presiones supe-
riores a 50 mmHg, tal como se evidencié en este caso®.

El diagnostico de esta patologia se establece por medio de un ETT, que es la
piedra angular para el diagnoéstico, la RMN conforma los hallazgos y es muy
valiosa para la gradacion de la insuficiencia adrtica y valorar el estado del mus-
culo en paciente con disfuncion ventricular asociada. Asimismo, la estrategia
multimodal facilita la deteccién del prolapso de la clspide adrtica, causante de
la regurgitacion adrtica, junto con sus potenciales implicaciones*.

En el presente caso, la RMN cardiaca resulté crucial para evaluar la estructura
del miocardio y determinar el manejo del paciente.

El pilar del tratamiento estd dado por el cierre quirdrgico del defecto septal.
Esta intervencion estd indicada en pacientes con regurgitacion adrtica progre-
siva. El defecto septal cerrado debe eliminar las zonas de baja presion que ge-
neran la deformidad de la cUspide valvular, y asf evitar la regurgitacién adrtica
si se realiza de manera temprana’.

En pacientes de edad avanzada con regurgitacion adrtica de moderada a se-
vera, que presenten defectos septales pequenos y prolapso de las cuspides, se
podria requerir la intervencion de la vélvula durante el propio procedimiento
de cierre del defecto del septo interventricular’.

La oclusion transcatéter del defecto septal es una opcién de tratamiento que, en
los casos de compromiso valvular adrtico leve y moderado, desempefia un papel
importante en la correccion del defecto al menos en poblacion. Cabe destacar
que, hasta el momento, las altas tasas de efectividad se han demostrado solo en
la poblacién infantile. En el caso de nuestro paciente, al que también se le detectd
un defecto valvular severo, se opté por el abordaje quirurgico.

El diagnostico temprano, el tratamiento efectivo y un seguimiento adecuado
son esenciales para frenar la progresion de esta patologia. El ETT y la RMN mio-
cardica juegan un papel esencial como estrategia imagenoldgica multimodal
para orientar casos clinicos con este tipo de defectos cardiacos que, en ocasio-
nes, no son tan evidentes, y presentan mayores diferencias interobservador con
métodos Unicos como el ETT.

Conclusion

Laubry Pezzy es una patologfa congénita. Su deteccion y reparaciéon tem-
prana son determinantes en términos de mortalidad.

RETIC. 2024 Diciembre; 7 (3): 22-25 | ISSN: 2529-976X ——

La reparacién del defecto septal y la valvula adrtica se han de individualizar. Hoy
se han evidenciado buenos resultados en la poblacién infantil para defectos
septales asociados a defectos adrticos leves y moderados mas no severos.

El uso de la RMN cardiaca puede ayudar al diagndstico de esta entidad en
escenarios en los que haya dudas o variabilidad interobservador por las téc-
nicas ecograficas realizadas.

Ideas para recordar

La patologfa de Laubry Pezzy es una patologia congénita que consiste en
el prolapso de un velo de la vélvula adrtica secundario a una comunicacion
interventricular.

Esta entidad se identifica mediante un ETT y se confirma con una RMN, con
la que se puede observar dicha comunicacién interventricular, que, a su
vez, permite determinar su gravedad, ubicacién y dimensiones.

Si bien es una entidad que suele presentarse en la infancia, es posible en-
contrarla en adultos incluso con pequefos defectos. Se ha evidenciado una
supervivencia inferior cuando se asocia a una cardiomegalia y, a su vez, cuan-
do se asocia a presiones de la arteria pulmonar que superan los 50 mmHg.
La base del tratamiento estd dada por el cierre quirdrgico del defecto septal;
de este modo se eliminan las zonas de baja presion que generan la deformi-
dad de cuspide valvular y asf se evita la requrgitacion adrtica al realizarse de
manera temprana. En pacientes de edad adulta, durante el cierre del defecto
septal, podria requerirse una intervencién de la valvula adrtica si presentan una
regurgitacién moderada a severa y, segun el caso, siempre individualizdndolo.
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