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RESUMEN

La agenesia pericérdica es una anomalia congénita extremadamente rara y poco frecuente. La mayoria de
los pacientes son asintomaticos, por lo que su diagndstico es incidental y tardio. La sospecha diagnéstica
es imagenoldgica por la presencia de signos indirectos en la radiografia de térax o ecocardiograma doppler
color y se confirma mediante resonancia magnética cardfaca, cirugfa cardiaca o autopsia. El diagndstico de
agenesia de pericardio es importante ante defectos parciales por el riesgo de complicaciones como estran-
gulamiento miocardico, isquemia o muerte subita. Presentamos el caso de un diagnoéstico incidental de
agenesia pericardica en un examen psicofisiolégico regular de una paciente miembro del personal militar
de la Fuerza Aérea Argentina. Mostramos aqui los signos «claves» de esta anomalfa en la imagen multimodal
cardfaca.
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ABSTRACT

Pericardial agenesis is an extremely rare and infrequent congenital anomaly. Most patients are asymptomatic, so
diagnosis is incidental and delayed. Diagnostic suspicion is based on imaging through indirect signs such as chest
X-ray or color Doppler echocardiogram and is confirmed by Cardiac Magnetic Resonance imaging or autopsy.
Suspicion of pericardial agenesis is important in the case of partial defects due to the risk of myocardial strangu-
lation, ischemia, or sudden death. We present the case of an incidental diagnosis of pericardial agenesis during a
routine psychophysiological examination of a patient who was a military personnel member in the Argentine Air
Force. Here, we show the “key” signs of this anomaly on multimodal cardiac image.
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Introduccion

en la radiograffa de térax y ecocardiograma doppler color permite realizar un
diagnostico certero en el estudio de resonancia magnética cardiaca.

La agenesia pericardica (AP) es una anomalia congénita muy poco frecuente.

Fue descrita por primera vez por el anatomista italiano Matteo Realdo Colombo
en 1559 en su obra De re anatomica (Sobre anatomia), publicada ese mismo afo.

La mayorfa de los pacientes son asintomaticos, por lo que su diagndstico suele
ser tardio y de forma incidental. La AP puede ser parcial o total, siendo los casos
de agenesia parcial los mas frecuentes. Los defectos mas extensos son mas be-
nignos; en cambio los parciales puede dar complicaciones como la herniacion
del dpex o de la orejuela. La clinica es inespecifica, como lo es también el elec-
trocardiograma (ECG). Tener un alto indice de sospecha ante signos indirectos
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Este informe de caso expone la importancia de conocer «signos claves» de pa-
tologfas no comunes que pueden pasar inadvertidas incluso en una evaluacion
rigurosa para ingresar en las Fuerzas Armadas.

Informacion clinica del paciente

Presentamos el caso de una paciente de 24 anos, soldado voluntario de la Fuer-
za Aérea Argentina, que fue evaluada en el Hospital Aerondutico Cérdoba en el
contexto de un examen psicofisiolégico reglamentario anual por ser personal
militar en servicio activo.
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Los exdmenes médicos al personal militar de la Fuerza Aérea Argentina se rea-
lizan a efectos de evaluar la aptitud psicofisioldgica, definida como el conjunto
de disposiciones fisicas, psiquicas y fisiolégicas que debe poseer el personal
examinado para cumplir con las exigencias de la vida militar.

La paciente no refiere antecedentes personales patoldgicos conocidos, no
toma medicacion y realiza una vida normal.

Se presenta al examen psicofisiolégico reglamentario asintomatica. Niega ha-
ber padecido en algun momento de su vida arritmia, sincope, dolor toracico
0 mareos. Carece de antecedentes familiares de patologia cardiaca congénita.
Realiza actividad fisica frecuente, formando parte de un equipo de futbol, tiene
buena adaptacién cardiorrespiratoria y no manifiesta molestias precordiales.

Hallazgos clinicos relevantes

La paciente fue evaluada por los diferentes servicios sanitarios que forman
parte del examen psicofisioldgico reglamentario militar (Medicina Interna,
Cardiologia, Neurologia, Oftalmologia, Otorrinolaringologia, Fonoaudiologia,
Psicologfa y Psiquiatria).

Paciente de raza caucdsica, de constitucién normolinea, con talla 157 cm, peso
60 kg, indice de masa corporal 24,3 y area de superficie corporal 1,62; con una
musculatura bien desarrollada y armdnica.

Al examen cardiovascular se encontraba asintomatica. En la inspeccién presenta-
ba un térax simétrico sin deformidades evidentes, no se veia ni se palpaba el cho-
que de la punta; a la auscultacion, el primer y segundo ruidos cardiacos eran nor-
mofonéticos, con ausencia de soplos y ruidos agregados, ingurgitacién yugular
negativa, sin edemas en miembros inferiores, frecuencia cardiaca a 72 latidos por
minuto, presién arterial 110/70 mmHg, pulsos periféricos presentes y simétricos.

Al examen pulmonar se auscultd murmullo vesicular presente y simétrico, sin
ruidos agregados.

El resto de las evaluaciones clinicas realizadas por las distintas especialidades
que forman parte del examen psicofisioldgico militar reglamentario arrojaron
resultados normales.

Hallazgos patolégicos

Linea de tiempo

Tabla 1.
Evaluacion diagndstica por imagen cardiaca

El electrocardiograma (ECG) es acorde a edad y sexo interpretado como traza-
do normal (Figura 1).

La radiografia de térax muestra una silueta cardiaca con prominencia del arco
de la arteria pulmonar con aumento de su convexidad, drea discreta radiolci-
da entre el botdn adrtico y pulmonar (ausencia de receso preadrtico), ventricu-
lo izquierdo que impresiona elongado, aplanado (en forma de lagrima horizon-
tal) y desplazado hacia el lado izquierdo con rectificacién del borde derecho
del corazén (Figura 2).

El ecocardiograma doppler objetivd una ventana subdptima en vistas conven-
cionales a pesar de que se trataba de una paciente delgada, atlética y sin alte-
raciones morfolégicas de la pared toracica.

Posicionando a la paciente en decubito dorsal se obtuvieron imagenes
adecuadas de una vista apical colocando el transductor en el quinto
espacio intercostal de la linea media axilar izquierda, evidenciando: ta-
mano de ventriculo izquierdo y derecho normales con funcién sistoli-
ca conservada; movilidad cardiaca excesiva, principalmente a nivel del
4dpex cardiaco; movimiento plano del septum interventricular; las auricu-
las eran de tamafo normal y la imagen de la auricula izquierda se veia
interrumpida por una estructura de imagen redondeada y por momen-
tos tubular, segun la posicién del transductor, interpretada como aorta
descendente.

No se objetivaron alteraciones significativas en el analisis doppler color. La
conclusion del ecocardiograma doppler color fue levoposicion extrema del
apex, hipermovilidad cardiaca principalmente de la punta del corazén, movi-
miento plano del septum interventricular y una imagen compatible con aorta
descendente visualizada en una localizacion no habitual (Video 1, Video 2
y Video 3).

Aptitud psicofisiologica

Examen Estudios Diagndstico "~
relevantes militar
Enero Clinico Laboratorio Radiografia de torax: silueta cardiaca No concluyente Incapacidad temporal
Cardiolégico Electrocardiograma morfolégicamente alterada: levocardia
Neurolégico Radiografia de torax marcada, rectificacion del borde
Oftalmoldgico Electroencefalograma cardfaco derecho, prominencia del
Fonoaudilégico Audiometria arco de la arteria pulmonar
Otorrinolaringolégico
Psicologico
Psiquidtrico
Febrero | Cardioldgico Ecocardiograma Vista paraesternal subdptima. Incapacidad temporal
doppler-color Hipermovilidad cardiaca, «balanceo
cardfacon.
Aorta descendente que impronta en la
auricula izquierda
Marzo Cardiologico Resonancia magnética | Interposicion del pulmon izquierdo No aptitud
cardiaca entre la aorta y el tronco pulmonar a
nivel del mediastino
Ausencia de la linea hipointensa que
rodea al corazén

Tabla 1. Examen psicofisiolégico reglamentario militar anual
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Figura 1.Electrocardiograma. Ritmo sinusal, 68 latidos por minuto, eje eléctrico
normal (+45 a +60 grados), trastornos inespecificos de la repolarizacion
ventricular en derivaciones DIl y V1.

Video 1. Vista apical de 4 camaras, hipermotilidad cardiaca, cavidades
normales, funcién biventricular normal.

Figura 2. Radiografia de térax. A: levocardia marcada, borde izquierdo aplanado, pérdida del borde derecho, prominencia de la arteria pulmonar (AP), drea
radiolicida entre el botén adrtico y la AP. B: imagen sobrepuesta conocida como el «signo de Snoopy», caracteristica de esta patologfa.
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Debido a estos hallazgos se decide realizar una resonancia magnética cardiaca
(RMCQ) con resonador de 1.5 Tesla, para descartar patologfa estructural y altera-
ciones vasculares asociadas.

En el estudio se observa levocardia marcada, situs solitus auricular y abdominal,
concordancias auriculoventricular y ventriculoarterial, tabiques interauricular e
interventricular completos, drenajes venosos sistémicos y pulmonares normales.

Entre los signos indirectos de AP por RMC se observa, en secuencia T1 sangre
negray en secuencia cine SSFP, levocardia marcada que desplaza la punta car-
dfaca con una levorrotacion exagerada hacia el nivel de la linea axilar media, y
la hipermovilidad cardiaca en secuencias cine SSFP, principalmente en el corte
de dos cadmaras y cuatro cdmaras, muestran un movimiento oscilante cardiaco.
Como signos directos de AP se objetiva la interposicion del pulmon izquierdo
entre la aorta y el tronco pulmonar a nivel del mediastino en secuencia de T1
sangre negra y ausencia de la delgada linea hipointensa que rodea al corazén
entre la grasa mediastinal y la grasa pericardica a nivel anterolateral y anterior
medial y basal del ventriculo izquierdo, en secuencia cine SSFP. En secuencia de
realce tardio posgadolinio se descarté la presencia de fibrosis o captacion de
realce a nivel del pericardio (Figura 3, Figura 4, Figura 5 y Figura 6). De esta
manera se llegd al diagndstico de agenesia pericardica izquierda asintomdtica.

Figura 3. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia T1 sangre negra, corte
axial. A nivel del mediastino superior y anterior se observa la interposicion
de tejido pulmonar izquierdo entre el tronco pulmonar prominente y la
aorta ascendente.

Figura 4. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia cine SSFP cuatro
camaras mostrando levocardia marcada y dpex del ventriculo izquierdo a
nivel de linea axilar media.
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Figura 5. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia cine SSFP de eje corto
del ventriculo izquierdo (A) y dos camaras (B) con ausencia de la delgada
capa hipointensa entre el miocardio y la grasa mediastinica en regién
anterolateral y anterior medial y basal del ventriculo izquierdo.

Figura 6. Resonancia magnética cardiaca. Secuencia PSIR. Ausencia de
captacion de realce a nivel del miocardio y pericardio. Nétese la ausencia
completa de captacion a nivel anterolateral medial por AP.

Durante el seguimiento la paciente continué asintomdtica y realizando una
vida deportiva activa, jugando al futbol regularmente sin manifestar ninguna
molestia evidente.

Se realizd una prueba ergométrica graduada evidenciando una curva de
respuesta cronotropica y tensional normal (frecuencia cardiaca basal de
87 Ipm a 185 Ipm y presion arterial basal de 120/70 mmHg a 145/70 mmHg
durante el maximo esfuerzo, con buena recuperacion tras el ejercicio), capaci-
dad funcional normal, no observandose en el electrocardiograma arritmias ni
alteraciones en el segmento ST-T durante todo el tiempo que evalué el estudio.

Se solicité un estudio con electrocardiograma Holter de 24 h descartando la
presencia de arritmias en reposo durante la vigilia y el descanso nocturno.

Debido a que se conoce muy poco sobre la evolucion de los casos reportados
de agenesia pericardica, se aconsejé a la paciente la consulta y seguimiento
especializado por el Servicio de Cardiopatias Congénitas del Adulto.
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Cabe aclarar que a pesar de que todos los estudios realizados posterior al diag-
nostico fueron normales y que se le autorizé a la paciente a continuar con su
actividad fisica normal recreativa, esta quedo privada de ejercer la actividad
militar siguiendo la reglamentacién vigente del Manual Aerondutico de Proce-
dimientos Logisticos de Reconocimientos Médicos para la Seleccion y Control
del Personal Militar de la Fuerza Aérea Argentina (MAPL-10).

Discusion

El pericardio es un saco fibroseroso compuesto por una capa fibrosa externa y
una capa serosa interna; su funcion es estabilizar el corazén mediante sus inser-
ciones ligamentosas limitando su movimiento y protegiéndolo de infecciones.

Cuando las membranas pleuropericardicas se fusionan durante el desarrollo
embrionario se forma el pericardio. Las deficiencias en este proceso resultan en
anomalias congénitas como la agenesia pericardica (APe)'.

La APe es un defecto muy poco frecuente. Es tres veces mayor en hombres
que en mujeres, se clasifica en completa y parcial, la forma completa es menos
frecuente que el defecto parcial, la APe izquierda es mas comun (70%) que la
APe derecha (17 %), siendo la APe bilateral solo observada en el 9%,

La presentacion clinica es variada. La mayoria de los pacientes son asintomati-
cos en el momento del diagndstico. Los sintométicos experimentan con mayor
frecuencia dolor tordcico paroxistico, no relacionado con el esfuerzo y por lo
general de corta duracion; en algunos casos es claramente postural, al adoptar
el decubito supino o lateral izquierdo, experimentando una sensacién de que
el corazén «se mueve» dentro del pecho; otras manifestaciones clinicas como
disnea, mareos o sincope pueden estar presentes ocasionalmente. El examen
fisico suele ser normal’.

Se ha descrito un informe de caso de muerte stbita con diagndstico post mor-
tem de APe, en el cual se asocia la hipermovilidad cardiaca como una de las
causas probables de muerte, al predisponer a la torsién de los grandes vasos
que acabo provocando necrosis miocardica®. Algunos reportes de casos aso-
cian la AP con diseccién adrtica tipo A°.

El informe de caso presentado se traté de una paciente asintomatica, tanto en
reposo como en ejercicio, a pesar de ser sometida a la actividad fisica propia
de la vida militar.

Aproximadamente el 30% de las AP pueden asociarse a anomalias congénitas
cardiacas, dentro de las cuales las méds comunes son los defectos del septum
interauricular, el conducto arterioso persistente, la vélvula adrtica bicuspide y
la tetralogia de Fallot; también se describen asociaciones con anomalfas extra-
cardfacas, como quistes broncogénicos, y con diferentes sindromes como el
Marfan y el VATER (anomalias en vértebras, ano, trdquea y renales)®2.

En nuestra paciente la resonancia magnética fue determinante, no solo para
confirmar el diagndstico (a través de signos directos e indirectos de AP), sino
también para descartar anomalias asociadas.

El diagndstico muchas veces es incidental, clinicamente se puede sospechar
al encontrar el choque del dpex cardiaco en la linea axilar media. Los signos
radiogréficos descritos en la bibliografia incluyen: alteracién morfolégica de
la silueta cardiaca caracterizada por levocardia marcada del corazon, pérdida
del borde cardiaco derecho, borde cardiaco izquierdo prominente, arco de la
arteria pulmonar prominente, area radioltcida por interposicién del pulmén
entre el arco adrtico y pulmonar y entre el diafragma y el borde inferior del
corazén'. La levocardia marcada con aplanamiento y elongacion del contorno

« Casos clinicos

56

ventricular izquierdo se conoce como «signo de Snoopy», por su semejanza
con la cabeza del perro del personaje de cémic (Figura 2A).

El ECG generalmente es normal o presenta alteraciones inespecificas, como ausen-
cia de progresion de onda R, desviacion del eje eléctrico, bloqueo incompleto de
rama derecha o arritmias’?. El personal militar evaluado mostraba un ECG con un
eje eléctrico normal, interpretado como un trazado normal acorde a edad y sexo.

El ecocardiograma doppler, aunque inespecifico, puede dar algunas pistas so-
bre el diagnostico. Las caracteristicas que con mayor frecuencia se observan
son: ventanas acusticas inusuales, hipermovilidad cardiaca, movimiento para-
dojico o plano del septum interventricular, movimiento oscilante o balanceo
cardfaco, aspecto en «lagrima» del ventriculo izquierdo dado por un ventriculo
bulbosoy auricula elongada. La levocardia marcada hace que desde la ventana
paraesternal en eje largo se obtengan imagenes que muestren un ventriculo
derecho dilatado o «falsamente dilatado», lo que puede llevar a la sospecha
errénea de cortocircuitos cardfacos'”.

En nuestra paciente la ventana paraesternal fue subdptima, pero a través de vis-
tas inusuales se pudieron obtener imagenes en vista apical donde la hipermovi-
lidad cardiaca o «balanceo cardiaco» fue el hallazgo que mas llamo la atencion,
asociado a una imagen de aorta descendente en una posicion no habitual.

Para la confirmacién diagnéstica y poder distinguir entre APe completa y APe
parcial, que tiene relevancia en la decision terapéutica, se requieren métodos
de estudio mds complejos’. La tomografia computada y la resonancia magné-
tica cardfaca (RMC) pueden utilizarse para evaluar la extension del defecto y la
presencia de estructuras herniadas y de anomalfas asociadas®’.

La RMC es el gold standard para el diagndstico, puede revelar ausencia de peri-
cardio, posicién anormal del corazén en el hemitérax, hipermovilidad cardiaca
a través de imdgenes dindmicas, hipoplasia del pulmén izquierdo e interposi-
cion de tejido pulmonar entre el hemidiafragma izquierdo y el lado inferior del
corazon, y especialmente entre los grandes vasos (aorta y arteria pulmonar)'”.

Los casos de APe completamente asintomaticos no suelen requerir ningun
tratamiento debido a que suelen tener un prondéstico benigno; la cirugia se
reserva para defectos parciales (dependiendo de los sintomas, tamafio y lo-
calizacién del defecto) y complicados, con herniacién de cdmaras cardiacas,
diseccion aortica tipo A o compresion de las arterias coronarias'.

Nuestra paciente presentd APe izquierda asintomatica sin anomalias cardiacas
y extracardiacas asociadas, por lo que se le recomendd controles cardiolégicos
periédicos. Fue privada de actividad militar siguiendo los reglamentos vigentes
para el control médico del personal militar de la Fuerza Aérea Argentina.

Conclusion

La APe es una anomalia congénita poco frecuente y generalmente su diagnés-
tico es incidental al estudiar al paciente por otros motivos. Su prondstico es
incierto, ya que no existe un seguimiento a largo plazo de la evoluciéon de un
numero importante de pacientes.

Cuando es completa, su tratamiento habitualmente es conservador, dejando
la cirugfa para los casos de defectos parciales y complicados. Los estudios de
imagen multimodal cardfaca desempefian un rol relevante en el diagnostico.

En nuestra paciente se llegd al diagnéstico incidental de APe izquierda durante

un examen psicofisiolégico militar reglamentario, recibiendo tratamiento con-
servador y control evolutivo.
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Ideas para recordar

La radiografia de térax puede dar «pistas» sobre la presencia de agenesia
pericardica; conocer los signos radioldgicos es fundamental.

Las ventanas ecocardiograficas inusuales en pacientes jovenes sin una cau-
sa evidente y asociado a un movimiento cardiaco excesivo es otro hallazgo
que debe hacer sospechar la patologia.

La resonancia magnética cardiaca, ademas de confirmar el diagnostico y
evaluar la extension del defecto, descarta las anomalias asociadas y los ca-
sos complicados con riesgo de vida que requieren tratamiento quirdrgico.

Declaracion CARE

Este reporte de caso se elabord de acuerdo con las CARE Case Report Guidelines.

Consentimiento informado

Los autores confirman que se obtuvo consentimiento por escrito de los pacien-
tes para la presentacion y publicacion del caso, incluidas las imagenes y el texto
asociado, de conformidad con las directrices del COPE.

Fuente de financiacion

Los autores declaran que no existid ningun tipo de financiamiento.

Conflicto de interés

Los autores declaran que no tienen relaciones de interés comercial o personal den-
tro del marco de la investigacion que condujo a la produccién del reporte de caso.
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