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Imagen Cardiaca en Intervencionismo Estructural, ;una nueva subespecialidad?

a Cardiologia ha evolucionado répidamente en las Ultimas décadas, aumentando de forma exponencial su volumen y complejidad de
los procedimientos y técnicas con ella relacionados. Nacida como una escision de la Medicina Interna, la Cardiologfa se ha ido dividiendo
en subespecialidades con el avance del saber médico.

En el diagndstico no invasivo basado en imagen, hemos pasado de registros ecocardiograficos en modo-M, a ecocardiografia transtoracica
bidimensional, transesofdgica tridimensional o a un abordaje multimodalidad incluyendo la resonancia magnética, tomografia computarizada
y medicina nuclear. La imagen cardiaca se ha visto respaldada por la creacion de sociedades y publicaciones cientificas especializadas, y el esta-
blecimiento de curriculos formativos y acreditaciones para realizar estas técnicas diagnosticas.

La interaccion de imagen cardiaca con el resto de subespecialidades ha provocado la aparicion de nuevas areas de aplicacion, tal como ocurre
con la imagen en el intervencionismo estructural. Sin embargo, se debate actualmente si estos campos emergentes deben establecerse como
cuerpos diferenciados de conocimiento o son una simple extensién de una subespecialidad ya existente.

La opinion depende del punto de vista. En una encuesta realizada entre 276 cardidlogos de 19 paises que se encontraban realizando su subes-
pecializacién en imagen cardfaca o en los primeros afios de su carrera, el 66% revelaban no tener suficiente formacién/confianza para poder
ejecutar de forma independiente imagen en intervencionismo estructural™ En dicha encuesta J. Grapsa et al, ponen de manifiesto la ausencia
de guias de formacién en y para imagen en intervencionismo estructural, asi como la necesidad de establecer curriculos formativos en este
campo. En cambio, el enfoque de los cardidlogos intervencionistas es el contrario; la formacién en imagen en intervencionismo estructural apa-
rece formalmente recogida como un médulo mas dentro de su subespecialidad desde 2017?. En relacién a esta aparente falta de coordinacion
transversal, en un interesante editorial M. Swaminathan reflexiona sobre la division del conocimiento en silos, reclama la importancia del papel
del cardidlogo de imagen en intervencionismo y destaca la necesidad de integracién en equipos mixtos imagen-intervencionismo®.

La necesidad de una formacion y la creacién de un curriculo especifico fue abordada en primer lugar por las sociedades cientificas americanas
en varios documentos publicados en 2019. Las Gufas de Formacién Avanzada en Ecocardiografia de la ACC/AHA/ASE establecen la necesidad de
ser un operador con formacién y experiencia nivel lll en ecocardiograffa transtoracica, transesofdgica y tridimensional, asi como unos nimeros
minimos de procedimientos en los que participar para poder operar de forma independiente®. El curriculo formativo se desarrolla y detalla en
publicaciones especificas relativas a ecocardiograffa® y tomografia computarizada® en intervencionismo estructural. Recientemente, la Aso-
ciacion Europea de Imagen Cardiovascular (EACVI) también ha publicado un documento de posicionamiento con similar enfoque, afladiendo
una interesante distribucion escalonada en relacion a la complejidad de procedimientos desde el punto de vista de imagen y las habilidades
consolidadas que se precisan previo al abordaje de un nuevo tipo de procedimiento”.

Estos documentos vienen a responder a la pregunta planteada en el titulo de este editorial. Hoy en dfa la imagen en intervencionismo no ha de
ser entendida como una nueva subespecialidad separada de la imagen cardiaca. Deberiamos hablar de una supra-especialidad, un paso mas de
capacitacion una vez que hemos alcanzado una experiencia plena en diferentes técnicas de imagen, con el objeto de responder a una necesi-
dad creciente e imparable. Para alcanzar este nivel mds alld de la subespecializacién, es imprescindible adquirir conocimientos y experiencia en
aspectos fuera de nuestra drea de confort (fluoroscopia, ecografia intracardiaca, material, técnica intervencionista,. ..), aproximarnos a nuestros
compaferos hemodinamistas y participar como iguales en equipos multidisciplinares. Desafortunadamente en varias ocasiones he escuchado
enumerar entre las limitaciones para el crecimiento y expansion del intervencionismo en nuestro medio la falta de disponibilidad, dedicacién o
formacion de los cardidlogos de imagen cardiaca.

Comparnieros, la pelota estd en nuestro tejado.
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Palabras clave

RESUMEN

= Canal atrioventricular
disbalanceado

> Defecto del tabique
interventricular

> Ecocardiografia

= Corazon univentricular

El canal atrioventricular disbalanceado puede ser una patologia desafiante al momento de tomar una de-
cision quirldrgica, especialmente en los pacientes con moderada hipoplasia del ventriculo izquierdo. Es por
ello que su abordaje es complejo y deben evaluarse anatémica y hemodindmicamente en forma completay
posiblemente con una modalidad multi-imagen. El presente trabajo brinda una actualizacién ecocardiogra-
fica para la valoracion del canal atrioventricular disbalanceado derecho, con el objetivo de dar al cardiélogo
una herramienta para la toma de decisiones quirtrgicas frente a esta compleja patologia.

Keywords

ABSTRACT

= Unbalanced atrioventricular
canal defect

> Ventricular septal defect

> Echocardiography

= Functionally univentricular
heart

Unbalanced atrioventricular canal can be a challenging pathology when making a surgical decision, especially in
patients with moderate left ventricular hypoplasia. Therefore, the approach is complex and must be fully evaluated
and possibly with a multi-imaging modality. The aim of this paper is present an echocardiographic update for
evaluation of right unbalanced atrioventricular septal defect, as a useful tool for cardiologist in making surgical
decisions in front of this complex pathology.

Presentacion

Se define como balanceados a los pacientes con mAWVI entre 04 y 0,6, dis-
balanceados dominantes derechos “borderline” a aguellos cuyo mAVVI se en-
cuentra entre 0,39y 0,2 y disbalanceados derechos severos a aquellos con mA-
WI < 0.2. Es decir, si el componente izquierdo representa mas de 40% de la VAV

El canal atrioventricular (CAV) disbalanceado puede ser una patologia desa-
fiante al momento de tomar una decision quirdrgica, especialmente en los
pacientes con moderada hipoplasia del ventriculo izquierdo (VI), también lla-
mados disbalanceados “borderline”.

Desde hace muchos afos esta descrito el indice de la vélvula atrio-ventricular
0"atrioventricular valve index” (AVVI) para caracterizar a los pacientes en balan-
ceados y disbalanceados'”. Este indice fue posteriormente modificado (mAVVI)
y se calcula como el cociente entre el drea izquierda de la valvula atrio-ventri-
cular (VAV) y el drea total de la misma en una vista subcostal, oblicua anterior
izquierda®@.

Esta misma relacion se mantiene tomando el didmetro del componente iz-
quierdo y el didmetro total de la VAV en 4 cdmaras® (Figura 1).

RETIC. 2021 (Abril); 4 (1): 37-39

nos encontremos frente a un paciente balanceado, mientras que, si representa
menos de un 20% del total, éste serad un caso de disbalance severo.

Nathan et al utilizaron a la resonancia magnética cardiaca para valorar a esta
poblacién y definir la conducta a seguir, definiendo la hipoplasia moderada del
ventriculo o de la vélvula atrioventricular como volimenes del VI de 15 a 30 ml/
m? 0,19 < AWI < 0,39.

Asimismo, se ha descrito en publicaciones previas que los pacientes con una
comunicacion interventricular (CIV) de gran tamafio presentaban alto indice
de mortalidad cuando se los llevaba por un camino biventricular®. Es correc-
to suponer que aquellos pacientes con una CIV pequena poseen un VI que
ya se encuentra manejando la mayor parte del volumen minuto sistémico, ya
que no existe un cortocircuito de izquierda a derecha demasiado importante
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a través de esa pequena CIV. Por el contrario, en los pacientes con CIV de gran
tamano, el VI se encuentra desprecargado, es de menor tamafio y su capacidad
de mantener el gasto cardiaco una vez realizada la correccion biventricular es
incierta.

En 2013, se publicé uno de los estudios multicéntricos més grandes sobre CAV,
en el cual se evalud el comportamiento del dngulo que se forma entre am-
bos extremos de la VAV y la punta del septum interventricular. Se determind
que los pacientes con un dngulo més obtuso eran pacientes mas balanceados
y aquellos con dngulos mas agudos presentaban mayor disbalance (5). Pos-
teriormente, nuestro grupo demostré que en realidad el valor del dngulo es
esencialmente una forma indirecta de valorar el tamafo de la CIV asociado al
grado de disbalance (3). Los lados de este angulo en conjuncién con la VAV
conforman un tridngulo cuyo dngulo es el descrito previamente y cuya altura
representa el tamafo de la CIV (Figura 1). El valor del dngulo se ve més afecta-
do por el tamano de la CIV que por el grado de disbalance.

Figura 1. El didmetro total del anillo de la VAV se ve en rojo. El didmetro
de la CIV, medido trazando una linea que parte de la punta del septum
interventricular y corta el plano de la VAV a 90 grados, se observa en verde.
El punto de insercion de las lineas blancas al septum interventricular,
representa el dngulo descrito por Cohen. El componente izquierdo de la
VAV se extiende desde el punto izquierdo de insercion de la VAV al sitio
de interseccion con la linea de la CIV, en amarillo. mAVVI: componente
izquierdo/didmetro total del anillo de la VAV. inVSD: CIV/didmetro total del
anillo de la VAV. Cl: componente izquierdo. VAV: vélvula auriculo ventricular.
CIV: comunicacion interventricular. AVVI auriculo ventricular valve index.
inVSD: ventricular septal defect index.

Asf, surge la CIV indexada o “indexed ventricular septal defect” (inVSD) como
nueva variable ecocardiogréfica, y se obtiene realizando el cociente entre el
didmetro de la CIV y el didmetro total de la VAV (Figura 1). Es asi como dentro
de la poblacion con moderado grado de disbalance (mAVVI entre 0.2 y 0.39),
los pacientes con valores bajos de inVSD tendran mas posibilidades de superar
satisfactoriamente la reparacion biventricular que pacientes con valores altos,
es decir con CIV demasiado grande, en los que se recomendard una estrategia
univentricular o estrategias alternativas (Figura 2).

Aun con la introduccién de este nuevo parametro, la evaluacion ecocardiogra-
fica preoperatoria resultaba insuficiente para la toma de decisiones quirrgicas.
Como bien sabemos, en esta cardiopatia congénita las alteraciones de la VAV y
su aparato subvalvular son asociaciones frecuentes.

Al analizar la capacidad del VI de manejar el gasto cardiaco luego de la sep-
tacion, es importante considerar que estas asociaciones pueden modificar “la
entrada verdadera” a este ventriculo. Dicho de otra manera, aun logrando un
buen didmetro de la mitral durante la reparacion biventricular, la presencia de
patologia subvalvular (mitral en paracaidas, musculos papilares fusionados,
musculo papilar Unico, engrosamiento de las cuerdas tendinosas, presencia de
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cuerdas accesorias, etc) puede condicionar el ingreso de sangre al VI'y afectar
su desemperio. Por este motivo, se tornaba imperioso el andlisis geométrico
de esta regién anatémica y su inclusion en el esquema de toma de decisiones
quirdrgica.

0 005 01 005 02 025 03 035 04
mAVVI
[ Jruv
[ considerar RBV
[ considerar Ruv
[ Considerar otras - RBY.
estrategias

Figura 2. Para la regién de mAVVI < 0.2, la reparacion univentricular se
recomienda en virtud del severo disbalance. Para valores de mAVVI entre 0.2
y 0.39, el valor de lainVSD sugerird la conducta a seguir. Para valores de inVSD
bajo, la reparacion biventricular puede ser considerada como estrategia
segura, mientras que valores altos de la variable obligan a considerar
estrategias alternativas o directamente la paliacion univentricular. RUV:
reparacién univentricular, RBV: reparacion biventricular

Szwast y colaboradores describieron el indice de flujo de entrada al ventriculo
izquierdo o “left ventricular inflow index” (LVII) (6). Este indice se calcula ha-
ciendo el cociente entre la medida del anillo secundario o “secondary annulus”
(SA) y el anillo primario izquierdo o “left primary annulus” (LPA). El primero esta
representado por el menor didmetro de ingreso a la cavidad del VI, medido
con Doppler color como una linea extendida entre la cresta del septum inter-
ventricular y la pared de VI. Este grupo demostrd que los pacientes con un LVII
< 0.55 tenian mortalidad aumentada cuando seguian el camino biventricu-
lar. Sin embargo, serias limitaciones se han reportado en su uso(” y esto es, a
nuestro entender, se debe a que esta variable nuevamente se ve influenciada
por el tamaro de la CIV (@ mayor tamafo del defecto, mayor medida del LPA),
no siendo una medida de valoraciéon independiente del tracto de entrada ven-
tricular.

Por estas razones, nuestro grupo esté trabajando actualmente en un nuevo
indice ecocardiografico, el anillo secundario indexado o “index secondary anu-
lus”(inSA), que podria tener la capacidad de evaluar la magnitud de la obstruc-
cion subvalvular de manera pura. Se calcula como la relacion entre el SA'y el
didmetro total de AVV. Nuestro modelo geométrico proporciona los valores
criticos por debajo de los cuales este indice sugeriria que las malformaciones
del aparato subvalvular mitral deben abordarse si se considera la estrategia de
reparacién biventricular.

Hasta el momento, no se ha podido identificar un conjunto de medidas con
puntos de corte precisos que permitan una toma de decisiones quirdrgicas
confiable. Sumado a esta limitacion, sabemos que esta patologia puede pre-
sentar disbalance a diferentes niveles (auricular, valvular, subvalvular, ventricu-
lar y arterial) y verse influenciada por el interjuego de los lechos vasculares
sistémico y pulmonar®. Es por esto que su abordaje es complejo y deben eva-
luarse anatémica y hemodindmicamente en forma completa y posiblemente
con una modalidad multi-imagen, especificando siempre el nivel anatémico
afectado (Figura 3).

A pesar de muchas incertidumbres, la mejora en el entendimiento de la enfer-
medad y la introduccién y aplicacién de nuevos indicadores ecocardiogréficos
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han proporcionado una herramienta Util para la toma de decisiones quirirgi-
cas en esta poblacion (Figura 4).

a) 3
Disbalance
Hemodinamico

= -
_-—

Figura 3. Disbalance anatémico y hemodindmico en el canal atrio-
ventricular disbalanceado. CAV: canal atrio-ventricular

Ideas para recordar

El balanceo el canal atrio-ventricular un nivel, no implica que lo sea en los
otros.

El nivel anatémico afectado debe ser especificado.

Con la obtencién de una vista 4 camaras apical blanco y negro y con
Doppler color, se pueden obtener multiples mediciones que facilitan la
toma de decisiones quirdrgicas.
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Figura 4. Algoritmo sugerido para la toma de decisiones quirdrgica en pacientes con canal atrio-ventricular disbalanceado dominante derecho
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Palabras clave RESUMEN
> Ventriculo derecho La dificultad técnica de la valoracién del ventriculo derecho por medio de la imagen v, especialmente por
& Ecocardiograma ecocardiograffa, hace que su evaluacion quede relegada a un segundo plano en numerosas ocasiones. Este

articulo de revision se centra de forma especifica en las particularidades del estudio del ventriculo derecho
por ecocardiograffa, sus indicaciones y limitaciones, asi como el modo de interpretacién de los principales
pardmetros empleados en la practica clinica diaria.

Keywords ABSTRACT
&> Rigth ventricle Right ventricle echocardiographic evaluation is technically complex, affecting sometimes its quality in standard
& Echocardiography studies. This review article focuses on how to properly measure and interpretate the most commonly use echo-
cardiographic parameters, taking into account its particularities, indications and limitations in our daily clinical
practice.
Introduccion su forma asimétrica, triangular en el plano coronal y de media luna en el trans-

versal, hacen que sea necesaria la integracion de diferentes imagenes obteni-

das mediante diferentes ventanas para su visualizacion completa (Video 1).
A pesar de la relevancia clinica del ventriculo derecho (VD), la dificultad técnica
de su valoracién por medio de la imagen y, especialmente por ecocardiografia,
hace que su evaluacion quede relegada a un segundo plano en numerosas
ocasiones. Por este motivo es necesario una estandarizacién del método de
estudio con objeto de obtener la maxima informacion posible de esta com-
pleja estructura. Este articulo de revision se centra de forma especifica en las
particularidades del estudio del ventriculo derecho por ecocardiografia, sus
indicaciones y limitaciones, asi como el modo de interpretacién de los princi-
pales pardmetros empleados en la practica clinica diaria.

Anatomia y fisiologia del ventriculo derecho

El'VD es la estructura cardiaca mas anterior y se encuentra inmediatamente
posterior al esternén. Por lo tanto, su localizacion directamente detras del es-
terndn, el espesor de la pared del VD (2-5 mm) y su proximidad al transductor

ecocardiografico, hacen que en ocasiones sea un poco mas complejo obtener Video 1. Volume rendering telediastélico del ventriculo izquierdo (rojo
ventanas adecuadas para una visualizacién clara y global del mismo. Ademas, endocardio, verde epicardio) y del ventriculo derecho (amarillo)
Grupo CTO 40 RETIC. 2021(Abril); 4 (1): 40-47
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Aparte de su morfologfa caracteristica, el VD tiene estructuras anatomicas es-
pecificas, que nos van a permitir diferenciarlo del VI: 1) la banda moderadora
o trabécula septomarginal, que se extiende a través del VD desde el tabique
interventricular hasta la cara anterior de la pared libre, 2) la implantacion mas
apical de la valva septal trictspide con respecto a la vélvula mitral y, por dltimo,
3) las trabeculaciones mas acentuadas, que se encuentran en el cuerpo y dpex
del VD (Video 2).

Tis0.4
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Video 2. Plano apical 4 cdmaras. El cuadro amarillo sefala la banda
moderadoray la flecha amarilla el plano valvular tricUspide

Podemos diferenciar tres zonas anatomicas dentro del VD: el tracto de entrada,
el componente trabecular (cuerpo y dpex) y el tracto de salida (Figura 1).

El tracto de entrada tiene una superficie trabeculada y esta formado por las
paredes lateral, anterior, posterior y el tabique interventricular. En la base del
tracto de entrada del VD se encuentra vélvula tricispide, que estd compuesta
por un anillo y tres velos (septal, anterior y posterior). El aparato subvalvular
tricUspide estd compuesto por el musculo papilar anterior y los musculos pa-
pilares posteriores y septales.

Figura 1. Zoom de una imagen tridimensional, vista desde el lado derecho
del corazon, de las cavidades cardiacas (Philips Heart-Model). A: dpex del
ventriculo derecho; AD: auricula derecha; Ao: aorta; izquierda; AP: arterial
pulmonar; VD: ventriculo derecho; TEVD: tracto de entrada del ventriculo
derecho; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho

El componente apical trabecular incluye el cuerpo y el dpex del VD y se carac-
teriza por marcadas trabeculaciones.

El tracto de salida -también llamado cono arterial o infundibulo- es de super-
ficie lisa y se extiende hasta la vélvula pulmonar. La cresta supraventricular es
una estructura anatomica separa el tracto de entrada del tracto de salida. La
cresta supraventricular se extiende desde el anillo tricispideo y el septo inter-
ventricular a través de la banda moderadora hasta la cara anterior del ventricu-
lo derecho (Figura 2).

La auricula derecha (AD) forma el borde cardiaco derecho, que se encuentra
en la parte superior, posterior y derecha del VD. En la AD drena la vena cava su-

Aorta ascendente
(Pars ascendens aortae)

Orejuela derecha
(Auricula dextra)

Arteria coronaria derecha
(Arteria coronaria dextra)

Cuspide anterior de la valvula
auriculoventricular derecha
(Cuspis anterior valva
atrioventricularis dextra)

Cuerdas tendinosas
(Chordae tendinae)

Cuspide posterior de la vélvula auriculoventricular
derecha (Cuspis anterior valva atrioventricularis dextra)
Musculo papilar posterior (Musculus papillaris anterior)

Miocardio (Myocardium)

Endocardio (Endocardium)

Origen del la arteria pulmonar izquierda
(Arteria pulmonalis sinistra)

Valvas semilunares de la valvula pulmonar
(Valvulas valva trunci pulmonalis)

Cono arterial o infundibulo (Conus arteriosum)

Cresta supraventricular (Crista supraventricularis)

Cuspide septal de la valvula auriculoventricular derecha
(Cuspis septalis valva atrioventricularis dextra)
Septo interventricular (Septum interventriculare)

Rama interventricular anterior
(Ramus interventricularis anterior
[rama descendente anterior])

Musculos papilares septales
(Musculi papillares septales)

Trabécula septomarginal
(Trabecula septomarginalis)

Musculo papilar anterior
(Musculus papillaris anterior)

Ventriculo izquierdo
(Ventriculus sinister)

Figura 2. Corazén, vision oblicua anterior (se ha resecado la pared anterior del ventriculo derecho y se ha abierto como un libro la vélvula pulmonar)
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perior, en su parte superior y posterior, la vena cava inferior, en su parte inferior
y el seno coronario. El orificio del seno coronario esté localizado entre la vena
cava inferiory el anillo de la valvula tricUspide. El tabique interauricular forma la
pared posteromedial de la AD y contiene la fosa oval.

En cuanto a la circulacién coronaria, la arteria coronaria derecha es la princi-
pal coronaria encargada del suministro arterial de oxigeno al VD. Sin embar-
go, encontramos diferentes arterias y ramas del &rbol coronario izquierdo que
también intervienen en el suministro de oxigeno del VD. De esta manera, la
arteria descendente anterior izquierda suministra flujo de sangre al VD a través
de la arteria de banda moderadora -que surge de la primera rama septal- y
de la arteria del cono -que irriga el tracto de salida del VD junto con su arteria
homaonima que se orgina en la coronaria derecha-. La arteria circunfleja con
sus ramas posterolaterales pueden suministrar oxigeno a la parte posterior de
la pared libre del VD y la arteria del cono suministran el flujo de sangre al in-
fundibulo del VD.

EI'VD forma parte de la circulacién pulmonar, bombeando sangre desoxigena-
da proveniente del organismo a los pulmones para que se realice un adecuado
intercambio gaseoso. A pesar de una tener una menor masa miocardica del
VD, el gasto cardfaco es el mismo que el del VI. Esto es posible porque la circu-
lacion pulmonar es de menor tamafo y de menor resistencia que la circulacion
sistémica.

La contraccién del VD se inicia en la regién de entrada del VD, seguida de la
region del cuerpo. La mayor parte (hasta el 75%) de su funcion sistélica de-
pende una adecuada contraccion en plano longitudinal, mientras que una
fraccion mas pequefa estd relacionada con la contraccion radial o transversal
de la pared libre del VD. Este patrén especifico de contractilidad de VD y su
anatomia hacen que sea de mas compleja su evaluacion por ecocardiograma
como veremos mas adelante.

La funcion diastolica del VD también difiere de la del VI, sus paredes son mas
finas y, por lo tanto, tienen una distensibilidad mayor que el VI. Esto, permite
cambios de volumen mayores sin que la presion diastolica varie'.

Ambos ventriculos se relacionan entre otras estructuras anatémicas mediante
el septo interventricular (SIV). Situaciones clinicas especificas como la hiper-
tension pulmonar (HTP) producen una sobrecarga de presion de cavidades
derechas mientras que algunas cardiopatias congénitas o valvulopatias con-
llevan una sobrecarga de volumen del VD. En ambos casos se provoca una
alteracion en la interdependencia interventricular que puede afectar al llenado
del VI. Cuanto menor es la diferencia de presiones entre ambos ventriculos
(sobrecarga de presion en VD), el SIV se aplana adquiere una forma aplanada
en diastole, de modo que el VI adquiere forma de “D"en el eje corto (Video 3).
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Video 3. Paciente con hipertension pulmonar s severa. Signo de la D.
A: eje corto 2D. B: eje corto 3D
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Este signo de sobrecarga de presién de cavidades derechas se magnifica en
situaciones de presion arterial sistémica baja y por el contrario podria podria
incluso estar ausente si la presion sistémica aumenta, aunque la HTP sea sig-
nificativa. La interdependencia ventricular y la morfologia del SIV pueden ser
cuantificarse por distintos métodos entre otros mediante el indice de excen-
tricidad?

El ecocardiograma en el ventriculo derecho

Debido a la compleja estructura y geometria del VD, para su completa visuali-
zacion se necesitan diferentes proyecciones y, en muchas ocasiones, de venta-
nas complementarias enfocadas al VD.

El plano mas utilizado para evaluar de forma inicial la geometria, el tamafno y
la funcién del VD es el apical 4 cdmaras (4C) o el 4 cdmaras medioesofagico
obtenido mediante ecocardiograffa transesofagica (ETE) (Video 4). Ademds
del ventriculo derecho es importante analizar otras estructuras cercanas: la
auricula derecha, la vena cava inferior y la véalvula tricispide. Desde la venta-
na apical 4C, se visualiza de forma adecuada la pared libre o lateral del VD y
el SIV, por lo que nos permite cuantificar los didametros de la cavidad del VD
y el grosor de la pared libre de VD (aunque el grosor de la pared libre se esti-
ma con mas precision desde la ventana subcostal). El tamafo de la auricula
derechay la morfologia septo interauricular, nos ayudan a evaluar de forma
indirecta la presencia de elevacion de presiones intracavitarias. En cuanto a la
vélvula tricuspide, podemos observar el jet de insuficiencia tricispide, cuya
velocidad nos va a permitir estimar la presiéon pulmonar como veremos en
destalle mas adelante.

Tis0.3
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Video 4. A: apical 4 camaras. B: 4 cdmaras ETE plano medioesofagico. Las
lineas rectas amarillas destacan la pared lateral del ventriculo derecho. La
flecha amarilla senala al hipertrabeculacion caracteristica del ventriculo
derecho. El plano apical 4 cdmaras muestra un ventriculo derecho de
morfologfay funcion sistélica normales. El planos 4 cdmaras de ETE muestra
un ventriculo derecho ligeramente dilatado (el paciente presentaba una
comunicacion de pequefio tamafio).
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Desde el apical 4C podemos angular el transductor para obtener el plano api-
cal 4C focalizado en VD. Inicialmente, con una ligera angulacion a la derecha
se centra la visién en la pared anterolateral del ventriculo izquierdo en lugar
del dpex, lo que permite la visualizacion completa de toda la pared libre del
VD, convirtiéndolo por tanto en el mejor plano para realizar las mediciones
del VD —tanto para evaluar las dimensiones del mismo como su funcion sisté-
lica-. Si desplazamos el transductor a la derecha del paciente desde el apical
4C obtenemos el plano apical modificado del ventriculo derecho que desde
el cual también obtenemos una mejor visualizacién del VD. En esta posicion,
se tiende a disminuir la longitud del VD (acortamiento longuitudinal) y, por lo
tanto, no es una proyeccion Util para realizar mediciones con precision (Video
5). Sin embargo este plano en ocasiones es Util para evaluar defectos del septo
interauricular y para obtener una mejor alineacion del Doppler continuo, para
poder estimar la presion arterial pulmonar.

TISO4 MI12
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Video 5. Plano apical modificado del ventriculo derecho en un paciente con
HTP pulmonar severa. El ventriculo derecho esta severamente dilatado y su
fraccion de eyeccion estd severamente deprimida. AD: auricula derecha. VCl:
vena cava inferior. VD: ventriculo derecho

En el plano paraesternal eje largo (PEL), observamos principalmente el cuerpo
del VD (Video 6).

Tis0.3 Mi12
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Video 6. Plano paraesternal eje largo. Al: auricula izquierda. Ao: Aorta. VD:
ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo. El subrayado-tachado amarillo
destaca la pared del ventriculo derecho que se observa en esta proyeccion:
cara anterior. La flecha amarilla sefala la banda moderadora

Si- realizamos una angulacién medial e interna con el transductor conse-
guimos el plano paraesternal modificado o de tracto de entrada del ven-
triculo derecho, que permite evaluar el tracto de entrada de VD - incluyen-
do la auricula derecha, la vélvula tricispide y el VD-. Desde este plano, se
puede evaluar también anatémica y funcionalmente la vélvula tricUspide.
A nivel anatdmico podemos observar la morfologia de los velos anterior y posterior
(el posterior Unicamente es visualizado desde este plano) de la vélvula tricispide ,
a nivel funcional, la presencia y los mecanismos de regurgitacion (Video 7).
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PEL tracto de entrada VD

"

Video 7. Tracto de entrada del ventriculo derecho. AD: auricula derecha. VD:
ventriculo derecho. Flecha verde: valva posterior tricuspide. Flecha naranja:
valva anterior tricispide. Flecha amarilla: valva de Eustaquio. Se observan la
cara anterior e inferior del ventriculo derecho

Si desde este plano hacemos una angulacién anterior y superior del transduc-
tor, encontramos el plano paraesternal de tracto de salida del ventriculo dere-
cho (TSVD) donde podemos evaluar la valvula pulmonar y la arteria pulmonar
(Video 8).

La presencia y velocidad de la regurgitacion pulmonar nos va a permitir esti-
mar la presion pulmonar y resistencias pulmonares como veremos mas ade-
lante. Ademés, el Doppler pulsado del TSVD es importante para cuantificar la
ITV como marcador de volumen sistélico del VD.

Video 8. Plano paraesternal eje largo TSVD y AP. AP: arteria pulmonar VD:
ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo

En el plano paraesternal eje corto (PEC), cuando estamos alineados con los
musculos papilares del VI, se observa al VD “abrazando” al VI (Video 9). Desde
este plano podemos apreciar la posicion del septo y la interdependencia inter-
ventriculares. No obstante, debido a la asimetria del VD, desde este plano no es
posible evaluar correctamente el tamano ni la funcion sistélica del VD.

Tis0.3 Mi12
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Video 9. Plano paraesternal eje corto. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo
izquierdo. Se observan la cara anterior, lateral e inferior del ventriculo derecho
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Si desde este plano, angulamos el transductor para conseguir un plano mésan- ~ +  Ventriculo derecho: para medir adecuadamente el VD es preferible el plano
terior y superior, obtenemos el plano paraesternal eje corto de la base o plano apical 4C "focalizado” para VD en telediastole, manteniendo siempre una
de los grandes vasos, un eje corto de la base del corazén con la valvula adrtica visualizacion del dpex verdadero para asegurarnos de no acortar longitu-
en posicion central, rodeada por la auricula izquierda, septo interauricular, vélvula dinalmente el VD. Se puede usar contraste intravenoso) para una mejor
tricspide y TSVD con la valvula y arteria pulmonares (Video 10). Desde esta delimitacion del borde endocérdico. Es importante no incluir las trabecula-
ventana se puede evaluar mediante Doppler el funcionamiento de las valvulas ciones en las mediciones.1-2, 5-6

tricispide y pulmonar. Desde este plano, podemos observar la presencia de de- - Didmetros de VD (Figura 3): podemos decir que existe dilatacion ven-
fectos atriales que puedan explicar cambios en el volumen y funcién del VD. tricular cuando: Didametro basal > 42 mm, didmetro a nivel medio > 35

mm, didmetro longitudinal > 86 mm.
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Figura 3. Plano apical 4 cdmaras focalizado sobre la cavidad ventricular:
didmetros ventriculares.

- El drea del VD bajo condiciones normales deberia ser igual o menor a
dos tercios la del VI (Ratio 0.66). Por encima de esta ratio, podemos decir
que existe dilatacion del VD (leve: 0,7-1: moderado: 1-1,5 y severo > 1,5).
Estamos hablando del drea en este plano no del volumen del VD, que
tiende a ser ligeramente superior como ya se ha comentado.

- El volumen de VD es dificil de evaluar por su forma asimétrica y la in-
capacidad para visualizar la totalidad del VD en una Unica proyeccion.

Video 10. A. Plano paraesternal eje corto basal ETT. B. Plano eje corto basal

ETE. C. Plano bicavo obtenido mediante ETE. El video By el C corresponden La ecocardiografia 3D permite la obtencion de unos volimenes de VD
al mismo paciente. AD: auricula derecha. Al: auricula izquierda. Ao: aorta. més exactos y fiables. De forma cualitativa en el apical 4C en 2D, el dpex
AP: arteria pulmonar. VCS: vena cava superior. Circulo naranja valva lateral de VD puede aparecer redondeado si el VD estd aumentado de tamafo
tricispide. Circulo amarillo valva septal tricispide. Circulo azul: defecto del y puede desplazar al VI formando el verdadero &pex si la dilatacion es

septo interauricular (CIA) en la parte superior del tabique interauricular.
Este defecto no se observaba en el plano de eje corto porque estaba una
porcién superior del tabique.

severa.

- Lahipertrofia del VD medida en teledidstole, preferentemente desde el
plano subcostal o en el plano apical 4C “focalizado” para VD y teniendo

Por ultimo, desde la ventana subcostal el plano subcostal es un plano de gran precaucion de no incluir la trabeculaciéon del VD, esta definida como un

utilidad para evaluar el grosor de la pared libre del VD, siendo menos fiable para grosor de la pared superior a 5 mm. (Video 11).

el andlisis y medida de las dimensiones intracavitarias y funcion sistélica en la

poblacion adulta’™

Evaluacion del ventriculo derecho

Parametro ‘ Media + DE

Diametro basal del VD (mm) 33+4 25-41
Didmetro medio del VD (mm) 27 +4 19-35
Diametro longitudinal del VD (mm) 71+6 59-83 Video 11. Plano subxifoideo 4 cdmaras. Para obtener una adecuada
Diametro TSVD PEL (mm) 25405 20-30 medicion del espesor de la pared lateral del ventriculo derecho debemos

» - hacer un zoom sobre laimagen en didstole. AD: auricula derecha. Al: auricula
Didmetro TSVD proximal PEC (mm) 28+35 21-35 izquierda. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo. Linea roja: espesor
Diametro TSVD distal PEC (mm) 22425 17-27 de la pared lateral del ventriculo derecho.
DE: derivacion esté»ndar;VD: ventriculo derecho; PEC: paragstema\ eje corto; Auricula derecha (AD): En el plano 4C se puede medir tanto su drea como
PEL: paraesternal eje largo; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho

su didmetro. Podemos decir que existe dilatacion de Al si: drea >18 cm?,
Tabla 1. Valores de referencia para el tamario del ventriculo derecho didmetro longuitudinal > 53 mm, didmetro transversal > 44mm.
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« TSVD:En el PEC encontramos el TSVD a nivel de la valvula pulmonar. Un dié-
metro >27 mm en telediastole a nivel de insercién de la valvula pulmonar
indica dilatacion del TSVD (Figura 4).

« Vena cava inferior (VCl): desde el plano subcostal, se mide el didmetro
proximal y porcentaje de colapso en inspiracion. De este modo podemos
estimar la presion en la auricula derecha y por lo tanto va a mejorar la esti-
macioén de la presion sistdlica de la arteria pulmonar (PSAP):

« Didmetro VCl < 21Tmm con colapso >50%: Presién de AD normal (0-5
mmHg, media 3 mmHg)

« Didmetro > 21mm con colapso < 50% con la inspiracion: elevacion de pre-
siones de AD (10-20 mmHg, media 15 mmHg)

« Envalores intermedios, situaciones en las que sélo se observe uno de los
hallazgos previamente descritos podemos utilizar un valor intermedio de 8
mmHg (entre 5-10 mmHg).

soHz oz
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Figura 4. A: plano paraestenal eje largo. B: plano pararesternal eje corto
basal. Donde hay que obtener las distintas medidas del tracto de salida del
ventriculo derecho (TSVD).

La presién positiva de la ventilacién mecénica altera la relacion entre la presion
venosa central y el tamaro de la VCl por lo que esta estimacion no es Util en
estos pacientes.

Debido a la complejidad anatémica y los diferentes patrones contractiles del
VD, existen multiples métodos cuantitativos para evaluar la funcién sistélica
del VD como vamos a ver a continuacion. Por estos motivos, como normal
general, podemos afirmar que, los métodos bidimesionales para calcular los
volimenes y fraccién de eyeccion del ventriculo derecho, area longitud y mé-
todo Simpson, no se deben aplicar porque como sabemos la morfologia del
VD es muy diferente al VI. En otras palabras, las asunciones geometricas del VI
no se deberfan aplicar al VD.

Medidas de funcién global del VD

« FE 3D: El andlisis tridimentsioneal de la FE se puede realizar desde un abor-
daje transtoracico como transesofagico. Es la técnica de referencia para
realizar mediciones ecocardiogréficas del VD. Los limites superiores de la
normalidad de los volumenes del VD son: 89 ml/m? para el VTD-VD y 45ml/
m? para el VTS-VD. El limite por debajo del cual se considerarfa que existe
disfuncion ventricular es una FEVD < 44%. Las principales limitaciones de
esta técnica son por un lado el tiempo que se requiere de procesamiento
y andlisis de las imdgenes y por otro que precisa de una adecuada ventana
ecocadiografica 3,1.

. IPMVD (Indice Performance Miocérdico del Ventriculo Derecho o indice de
Tei): es un indice de funcion global del VD (sistdlica y diastolica), que viene
determinado por la siguiente formula (IMPVD = (TCI+TRI)/TE), donde TCl
es el tiempo de contraccion isovolumétrica, TRI es el tiempo de relajacion
isovolumétrica y TE el tiempo de eyeccion. Estos tiempos pueden ser de-
terminados mediante Doppler pulsado o Doppler tisular, presentando di-
ferentes valores de referencia segun la técnica utilizada. Un IPMVD > 0,44
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por Doppler pulsado o > 0,55 por Doppler tisular sugieren disfuncion del
ventriculo derecho. En caso de aumento de la presion de la AD, se acorta el
TRI'y puede disminuir falsamente el valor de IMPVD!’

FAC (acortamiento fraccional de &rea): evalta la funcién sistolica global del
VD y se determina a partir de la diferencia entre las areas del VD en tele-
diastole y telesistole (FAC = (Area teledidstole - Area telesistole) x 100 / Area
telediastole) obtenidas en el plano 4 cdmaras “focalizado” en el VD (Figura
5). Es de especial importancia una visualizacion completa del VD para su
medicién, sin incluir las trabéculas. Se considera por 2D disfuncion sistélica
global de VD cuando el FAC es inferior del 35%.'

+ATDVD 223 cm?

Figura 5. Plano apical modificado del ventriculo derecho en un paciente
con HTP pulmonar severa. El ventriculo derecho esta severamente dilatado
y su fraccion de eyeccion esta severamente deprimida. AD: auricula derecha.
VCl: vena cava inferior. VD: ventriculo derecho

VD dP/dT: Conforme la contractilidad del VD empeora, el incremento de
presién con respecto al paso del tiempo (dP/dT) también disminuye, por lo
que es un marcador de deterioro de funcion sistélica. Puede estimarse de
forma no invasiva mediante la obtencién de la curva de Doppler continuo
de regurgitacion trictspide. Se calcula midiendo el tiempo que requiere la
IT para aumentar la velocidad de 1 a 2 m/s, utilizando la ecuacién simpli-
ficada de Bernoulli. Aunque dP/dT estd libre de asunciones geométricas,
requiere una un adecuado alineamiento con la regurgitacion tricUspide y
una velocidad de barrido del Doppler continuo alta, lo que falicilita la medi-
cion del tiempo de aceleracion. Los datos actuales sugieren el valor de 400
mmHg/seg como limite inferior para la normalidad."”

Medidas de acortamiento longitudinal de la pared lateral del VD

EI TAPSE (desplazamiento longitudinal del anillo trictspide) continda sien-
do una forma habitual y sencilla de cuantificar la funcién del VD. Aunque
Unicamente evalua la contraccién longitudinal del VD, ha demostrado una
buena correlacién con otras medidas que evalian la funcion sistélica glo-
bal. Es una medicién que se recomienda realizar de forma rutinaria ya que
es facil de realizar y reproducible. Requiere una adecuada alineacién del
cursor en modo M con el anillo tricdspide. El valor de normal del TAPSE es
de 24 + 3,5 mm. Por tanto cuando el TAPSE es inferior a 16 mm debe consi-
derarse que la funcion longitudinal esta afectada. En pacientes postopera-
dos cardiacos, el TAPSE normal tiene unos valores de referencia distintos (el
valor normal en este subgrupo de pacientes estd en tornoa 16 mm).>'" Es
importante destacar que el TAPSE no es una medicién fiable para evaluar la
funcion sistolica del pacientes con HTP. En cambio si se puede utilizar como
valor de referencia en el mismo paciente y ver sus variaciones a la largo del
tiempo. (Figura 6).

Onda S’ (o velocidad sistolica méxima del anillo trictspide en su porcién
lateral) obtenida mediante Doppler tisular. Es una medicién que se reco-
mienda realizar de forma rutinaria ya que es facil de realizar y reproducible.
Aunque evalla la contraccion longitudinal del VD, se ha correlacionado de
forma adecuada con otros pardmetros de funcién sistélica global del VD. Se
obtiene en la proyeccién apical 4C, situando el cursor del Doppler a nivel
del anillo lateral trictspide o en la zona basal de la pared libre del ventriculo.
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Es importante mantener una buena alineacién con la pared lateral del VD.
Se considera que el Doppler tisular normal de laonda S'esde 14,1 £ 2,3 cm/
seg. Cuando obtenemos una onda S'<10cm/s se considera que existe una
alteracion en la funcién longuitudinal de la pared libre del VD.11,1

« Strain longitudinal: Es una medida de deformacion miocardica que evalta
anomalias en la contraccion del VD sutiles no evaluables por otros méto-
dos. Generalmente, el strain es menor en los segmentos basales y apicales
de la pared libre del VD en comparacion con el segmento medio. De forma
global el Strain de VD es superior al Strain del VI. Se considera un Strain nor-
mal de la pared libre del VD por 2D de -29% + 3,5%, con un limite de -20%
para considerar disfuncion'.

Funcion diastodlica

A pesar de que su analisis no se recomienda de forma rutinaria, la evaluacion
de la funcion diastdlica puede ser Util para estimar las presiones de llenado de
VD o para reconocer estadios iniciales de la afectacién del VD cuando todavia
la funcion sistdlica estd conservada. La disfuncion diastdlica se relaciona con
situaciones clinicas comunes y relevantes como la isquemia de VD, el embolis-
mo pulmonar, HTP y otras condiciones que afectan al VI o ambos ventriculos,
como las valvulopatias o el trasplante cardiaco.

De forma similar a la evaluacion de la funcién diastélica del VI, en el plano 4C
apical, el Doppler pulsado a través de la valvula tricispide y el Doppler tisular
del anillo lateral trictspide nos permiten evaluar la relacion E/Ay E/e’asi como
tiempo de deceleracién de la onda E a través de la vélvula tricUspide (valor
normal 180 + 31 m/seg). Ademas, también podemos analizar el incremento
del flujo diastdlico en las venas hepéticas y el aumento de del volumen de la
AD, que también sugieren disfuncion diastélica con elevacion de presiones de
llenado del VD'.

A la hora de estratificar la severidad de disfuncion diastdlica, se considera que
existe anomalia en la relajacion cuando E/A < 0,8. Si E/A 0,8-2,1 con E/e™> 60
flujo diastdlico predominante en las venas hepéticas, sugiere un patrén pseu-
donormal de relajacion. Se considerara un patrén de llenado restrictivo si E/A
> 2,1, con un tiempo de deceleracién < 120 mseg. En general, una relacion E/e’
> 4 predice una presién de AD >10 mmHg con una adecuada sensibilidad y
especificidad >

Es importante destacar que estos parametros han de ser medidos al final de
la espiracion y realizar una media de 5 latidos. Los valores obtenidos en caso
de taquicardia, arritmia como fibrilacion auricular o en casos de regurgitacién
tricspide severa pueden no ser vélidos'.

Implicacion clinica, limitaciones
y lineas de futuro de la técnica

Actualmente se conoce la importancia prondéstica del tamafio y funcién
del VD en patologias que afectan directamente a las cavidades derechas,
como la isquemia del VD, el tromboembolismo pulmonar, la HTP, el SAHS
y numerosas cardiopatias congénitas. Sin embargo, también tiene implica-
ciones pronodsticas en patologia cardiaca izquierda como: la insuficiencia
cardiaca con disfuncién ventricular sistélica, en insuficiencia cardiaca con
FE preservada y en las valvulopatias izquierdas. El avance en el tratamiento
de la insuficiencia cardiaca con dispositivos de asistencia mecanica circu-
latoria, hace que la adecuada evaluacion del VD sea esencial para el éxito
de esta terapia. En este sentido, la disminucion del pico maximo de Strain
longitudinal del VD se ha relacionado el pico méximo de Strain longitudinal
de VD con el desarrollo de fracaso del VD tras la colocacion de una asisten-
cia ventricular izquierda.™

« Articulo de revision

Como hemos visto, existen numerosos métodos cuantitativos para evaluar la
funcion sistélica del VD. La utilizacién de técnicas en 3D y Strain longitudinal,
a pesar ser complejas, tienen una buena correlacién con los datos obtenidos
por RM cardiaca y son las herramientas mas precisas de las que disponemos a
dia de hoy en ecocardiografia para evaluar correctamente la funcién del VD."
Como estas técnicas no estan aun disponibles en todos los laboratorios toda-
via, la FAC, el TAPSE y el pico de la onda S son medidas adecuadas y sencillas
de obtener y adecuadas para establecer una diagndstico inicial de la funcién
del VD.

Ideas para recordar

- EIVD tiene una anatomia y fisiologia particular que va a condicionar la me-
todologia para poder evaluarlo.

+ Vamos a necesitar varias proyecciones estandar y, en muchas ocasiones, de
proyecciones mas enfocadas en el VD para un adecuado andlisis tanto de
su tamano como de su funcién.

- La proyeccion apical 4C “enfocada” en el VD es la mejor proyeccion para
la medicion de los didmetros del VD. Para el estudio del TSVD podemos
utilizar el plano PEC y el PEL.

- Existen diferentes métodos cuantitativos para la evaluacién de la funcion
sistolica. De forma rutinaria se recomienda el célculo del TAPSE ya que, aun-
que existen otros métodos mas precisos para estimar la funcién sistélica
global del VD también son mas complejos de realizar mas compleja (FE 3D
o Strain longitudinal). La técnica de referencia sigue siendo la cardio-RM.

Abreviaturas

+ AD = Auricula derecha

« Al = Auricula izquierda

+  ETE = Ecocardiograma transesofagico

- FAC = Acortamiento fraccional de area

+  HTP=Hipertension pulmonar

- [TV =Integral tiempo velocidad

- IPMVD = Indice performance miocardico del ventriculo derecho o indice
de Tei

- IT=Insuficiencia tricispide

+ PAPd = Presién diastolica de la arteria pulmonar

« PAPm = Presién media de la arteria pulmonar

« PAPs = Presion sistlica de la arteria pulmonar

.+ PEL = Plano paraesternal eje largo

- RVP = Resistencias vasculares pulmonares

+ SAHS = Sindrome de apnea-hipopnea del suefio

+ SIA=Septo interauricular

+ SIV=Septo interventricular

- TAP =Tiempo de aceleracion de la arteria pulmonar

-+ TAPSE = Desplazamiento longitudinal del anillo trictspide

- TSVD =Tracto de salida del ventriculo derecho

- V(I =Vena cava inferior

+ VD = Ventriculo derecho

-« VI=Ventriculo izquierdo
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Palabras clave RESUMEN

> Masas cardiacas
> Ecocardiografia
> Resonancia cardiaca

Los tumores cardiacos primarios son infrecuentes, asi como también la localizacién intramiocérdica de los
mismos. Actualmente contamos con diferentes modalidades de imégenes, que nos permiten realizar una
caracterizacion tisular de las masas cardfacas y establecer el compromiso funcional/hemodindmico de las

mismas. Se presenta el caso de un paciente de 79 afios que consulta por un hallazgo incidental de una masa
intramiocardica para definir la conducta.

Keywords ABSTRACT

= Cardiac masses
> Fchocardiography
= Cardiac resonance

finding to define behavior.

Primary cardiac tumors are infrequent, as well as intramyocardial localization. Currently we have different ima-
ging modalities that allow us to perform a tissue characterization of the cardiac masses and establish the functio-
nal/ hemodynamic compromise of it. We present the case of a 79-year-old patient who consulted for an incidental

Presentacion del caso

Paciente varén de 79 afos que consulté por el hallazgo incidental de una masa
intramiocardica en un chequeo general de salud. El se encontraba asintométi-
co, jugaba al golf 3 veces por semana, no tenia factores de riesgo mayores, ni
antecedentes patoldgicos relevantes.

Su examen fisico, andlisis de laboratorio (eritrosedimentacion-VSG: 4mm) y
electrocardiograma eran normales. En dicha evaluacién general se le solicitd
un ecocardiograma y una prueba de perfusion miocérdica (PPM). La PPM No
evidencio isquemia, su capacidad funcional fue de 12 Mets y se informé una
secuela inferior. En el ecocardiograma se observé una masa intramiocardica,
redondeada en la pared posterior del ventriculo izquierdo (VI), hiperrefringen-
te, con bordes definidos (Videos 1, 2 y Figuras 1, 2) de 1,8 x 2,6 cm, que no
generaba un gradiente significativo intraventricular. Las cavidades cardiacas
eran normales, la funcion sistélica del VI fue normal y no presentaba derrame
pericardico. Por tal motivo se solicitd una resonancia magnética cardiaca con
contraste (Videos 3, 4) para caracterizar dicha masa.

Debido a su localizacién, forma y tamaro, inicialmente los diagndsticos pre-
suntivos fueron fibroma, angiofibroma, hemangioma o metéstasis.

RETIC. 2021(Abril); 4 (1): 1-3

La resonancia detecté a nivel del segmento medio inferior del VI una masa
intramiocdrdica redondeada, de 22 x 21 mm, de bordes bien definidos, sin
invasion a estructuras vecinas ni derrame pericérdico. La misma fue levemen-
te hipointensa a isointensa en T1 y T1 con supresién grasa e isointensa a
hiperintensa en secuencias de cine y significativamente hiperintensa en T2
con supresion grasa. Durante la infusién de gadolinio, se observé intensa
perfusiéon de la misma, con intenso realce tardio a los 10 minutos. (Videos
3,4y Figura 3).

Este informe puso en evidencia una masa de bordes definidos, sin invasion del
pericardio, con escaso contenido graso y vascularizada.

Los algoritmos diagnosticos en base a los hallazgos de la resonancia cardiaca
nos llevaron a la sospecha diagnéstica de un probable hemangioma, el cual
s6lo podra ser confirmado por el andlisis histopatoldgico.

El paciente no presentaba masas en otras regiones de su organismo. El registro
del Holter electrocardiografico de 24 horas fue normal.

En imagenes de estudios realizados en el paciente en los Ultimos 6 afos (en
ellos la masa no fue jerarquizada), se observa la masa de iguales caracteristicas,
sin progresion en el tiempo.
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En este tipo de tumores, benignos e irresecables, en pacientes asintomaticos,
se recomienda el tratamiento conservador. No obstante, el paciente realizd
consultas con cirujanos cardiovasculares quienes consideraron a la masa intra-
miocardica “irresecable y de dificil abordaje para realizar una biopsia”.

En este caso el paciente lleva 10 afos asintomatico y sin observarse modifi-
caciones evolutivas de la masa intramiocardica en las diferentes modalidades
de imégenes.

Es de destacar que el abordaje inicial del tipo de tumor se hizo a través del eco-
cardiograma, pero fue la resonancia magnética, a través de la caracterizacion
tisular, la que permitié aproximarnos més a las caracteristicas histolégicas del
tumor. Sin embargo, sélo la anatomia patoldgica definird el caso.

Estudio porimagen

Video 1. Ecocardiograma transtoracico: paraesternal eje largo, masa
protruyente en pared posterior del ventriculo izquierdo

Video 2. Ecocardiograma transtoracico: paraesternal eje corto, masa
protruyente en pared posterior del VI

Figura 2. Ecocardiograma transtordcico: paraesternal eje corto, con masa
protruyente en pared posterior del VI

Video 3. Resonancia magnética cardiaca (RMC): apical 2 cdmaras, masa
isointensa en pared posterior, estudio basal

Video 4. Resonancia magnética cardiaca (RMC): apical 2 cdmaras,
perfusion de la masa post gadolinio

Figura 1. Ecocardiograma transtoracico: paraesternal eje largo, con masa
protruyente en pared posterior del ventriculo izquierdo (V)

« Casos clinicos 2

Figura 3. Resonancia magnética cardiaca (RMC): apical 2 cdmaras, secuencia
potenciada en T2 con supresion grasa
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Figura 4. Resonancia magnética cardiaca (RMC): apical 2 cdmaras, captacion
de gadolinio tardia por la masa
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Figura 5. Resonancia magnética cardiaca (RMC): apical 2 cdmaras y eje
corto en secuencias potenciadas en T2 con y sin supresion grasa

Discusion

Los tumores cardiacos tienen una presentacion clinica muy variable y escasa-
mente orientativa hacia un diagnéstico certero, por lo que constituye un ver-
dadero desafio su deteccion, diagnéstico etioldgico y tratamiento.

Las metdstasis cardiacas son mas frecuentes que los tumores cardiacos prima-
rios, siendo los tumores benignos los de mayor incidencia. Estos pueden tener
diferentes localizaciones: intracavitarios, intramiocérdicos e intrapericardicos.

Los tumores cardiacos primarios son raros, su incidencia oscila entre el 0,02-
0,056%. De ellos, el mixoma es el tumor benigno més frecuente, representando
el 50% de los mismos, mientras que los hemangiomas constituyen el 5-10% de
todos los tumores primarios benignos y son tumores vasculares con prolifera-
cion de células endoteliales!™).

Los hemangiomas intramurales se localizan con mayor frecuencia en el ven-
triculo derecho e izquierdo, aunque también se reportaron hemangiomas en
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auricula izquierda (Al), orejuela de Al, auricula derecha e incluso en el pericar-
dio."®. La resonancia cardiaca nos aproxima al diagndstico ante la presencia
de masas cardiacas con imagenes que evidencian las siguientes caracteristicas:
sefial de densidad intermedia en T1, hiperintensas en las secuencias de T2 y
realce tardio del gadoliniot"*79,

El diagndstico pre-operatorio es posible sélo en un tercio de los pacientes y la
evolucién de los mimos es variable: algunos proliferan, otros no modifican su
crecimiento en el tiempo e incluso pueden involucionar. Por ello es fundamen-
tal el seguimiento a través de las imagenes cardiovasculares®”..

Quizé el mayor desafio sea tomar una conducta adecuada, particularmente
cuando el tumor es un hallazgo incidental y el paciente se encuentra asinto-
matico.

Conclusiones

La evaluacion de masas cardiacas es un desafio para las diferentes técnicas de
imagen cardiovascular. El abordaje inicial, debe realizarse a través de la ecocar-
diografia y complementar su estudio a través de otras modalidades como la
resonancia magnética cardiaca; que evalla con mayor precisién las caracte-
risticas de la masa (tamano, morfologia, localizacion, perfusion) y su probabi-
lidad de malignidad, a través de las diferentes secuencias de mapeo y el uso
de contraste.

Ideas para recordar

- Las metdstasis son los tumores cardiacos mas frecuentes.

- Los tumores benignos primarios cardiacos son raros, siendo el hemangio-
ma uno de los menos frecuentes.

- Laresonancia cardfaca nos permite realizar la caracterizacion tisular y des-
cartar signos de malignidad de las masas cardfaca.
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Palabras clave RESUMEN

> Sindrome adrtico agudo

> Diseccion adrtica
> Flap Adrtico

El Sindrome Adrtico Agudo (SAA) es una situacion clinica que engloba varias entidades, todas ellas caracteri-
zadas por una presentacion clinica comun, que consiste en la extravasacion de sangre fuera de la verdadera
luz adrtica. El SAA mas frecuente (80%) es la diseccion adrtica, producida como consecuencia de un desga-
rro intimal, y tipicamente localizada en la aorta tordcica ascendente. Esta entidad presenta una mortalidad
cercana al 40-50%.

Se muestra el caso de un paciente con diseccion de aorta ascendente muy ilustrativo tanto desde el punto
de vista de laimagen cardiaca como desde la clinica y la sintomatologia con la que se presento en el Servicio
de Urgencias Hospitalarias.
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ABSTRACT

> Acute aortic syndrome
= Aortic dissection
> Aortic flap

Acute Aortic Syndrome (AAS) is a clinical situation including several entities, all of them characterized by a com-
mon clinical presentation, the extravasation of blood outside the true aortic lumen. The most common AAS (80%)
variant is Aortic Dissection, produced because of an intimal tear and typically located in the ascending thoracic
aorta. This entity presents a mortality close to 40-50%.

We hereby present the case of a patient with a very illustrative ascending aortic dissection, both from the cardiac
image and clinical the points of view.

Presentacion del caso

Paciente de 71 afos que acude al Servicio de Urgencias Hospitalarias (SUH)
por dolor toracico. En su historia cardiolégica destacaba hipertensién arterial
de dificil control pese a tres farmacos antihipertensivos y una insuficiencia
cardiaca con fraccién de eyeccién en rango intermedio (Ultimo ecocardio-
grama con FEVI 48%, parcialmente recuperada desde 2011), secundaria a
una miocardiopatia dilatada de etiologia no isquémica. Actualmente se
encontraba en clase funcional Il NYHA. Ademas, era seguido en consultas
externas de cardiologia por una dilatacién aneurismatica de la aorta toracica
ascendente (49 mm) sin datos de progresién en los Ultimos 3 anos. Como
otros antecedentes habia tenido 7 meses antes una rotura de un aneurisma
de la arteria iliaca comun izquierda que se traté con reparacién endovascular
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aorto-monoiliaco derecho y bypass femoro-femoral derecha-izquierda con
prétesis de Dacron.

A su llegada al SUH, el paciente impresiona de mal estado general, y refiere
un dolor subito centrotoracico transfixivo irradiado a espalda de 2 horas de
evolucién asociado a con cortejo vegetativo intenso. Siguiendo el protocolo
de dolor toracico de nuestro centro, se realiza un electrocardiograma (ECG)
en los primeros 10 minutos tras su llegada (Figura 1), que sugiere Sindrome
Coronario Agudo con enfermedad de tronco coronario izquierdo (TCl), por
lo que se traslada al paciente al Box de Criticos, y se avisa a los cardiélogos
de guardia.

A la exploracion fisica presenta hipoperfusion con frialdad y palidez en la ex-
tremidad superior izquierda, donde no se consiguen obtener cifras de tension
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arterial con el esfingomandmetro. La tension arterial medida en la extremidad
superior derecha era 70/45 mm Hg.

En la auscultacion cardiaca destaca un soplo diastolico 11/1V en foco adrtico.
Los pulsos en extremidades inferiores eran débiles pero conservados. SatO,
88%.

A nuestra llegada ya se le ha realizado una radiografia de térax (Figura 2),
una gasometria (donde destaca un pH de 7.33, y un lactico de 2.8 mmol/L),
una analitica sanguinea con marcadores de dafio miocardico (Troponina Ul-
trasensible de 18 [Rango 0-13], un Dimero D de 6.789, y un NT-proBNP de
1.293 pg/ml) y un nuevo electrocardiograma donde se visualiza normaliza-
cion del segmento ST.

Ante la inestabilidad hemodindmica del paciente -en situacién de shock-, la
exploracion fisica que presentaba, y los hallazgos del ECG, se realiza un ecocar-
diograma con un equipo de bolsillo (Video 1) que muestra en el plano apical
de 5 cdmaras una imagen movil e hiperecogénica de flap en la aorta toracica
ascendente que prolapsa en didstole hacia el tracto de salida del ventriculo
izquierdo con insuficiencia adrtica moderada-severa concomitante, y FEVI
ligera-moderadamente deprimida. Con todo ello, se establece el diagndstico
de sospecha de SAA.

El diagndstico se confirma mediante TAC urgente (Figura 3, 4, 5) donde se
comprueba la presencia de SAA tipo diseccion de aorta tipo A (segun la clasifi-
cacién de Stanford, o | de la clasificacion deBakey) y se identifica un flap intimal
que se extiende desde el origen de la aorta ascendente hasta la aorta toracica
descendente (nivel T9), afecta al ostium del tronco de la coronaria izquierda y
se prolonga cranealmente hacia el tronco braquiocefalico comun derecho, sin
llegar a sus ramas. Los troncos supraadrticos emergen de la luz verdadera. Se
objetiva ademas una dilatacién de la aorta toracica ascendente con un didme-
tro maximo de 4,9 cm.

Ante el deterioro progresivo del paciente, éste es intubado y trasladado a la
Unidad de Cuidados Criticos Cardiolégicos; y se consulta con Cirugfa Cardfa-
ca para intervencién quirdrgica emergente. Previamente a la cirugia se realiza
un ecocardiograma transesofédgico (Video 2, 3, 4, 5, 6) donde se visualiza el
flap en aorta tordcica ascendente, y destaca un rapido deterioro de la funcion
biventricular, con FEVI ahora severamente deprimida- (20-25%), junto a disfun-
cion ventricular derecha severa.

Finalmente, ante el rapido empeoramiento v la situacion critica del enfermo
pese a medidas de soporte avanzado, el Heart Team, decide desestimar el
procedimiento quirdrgico ante el mal prondstico a muy corto plazo, y la mor-
talidad extrema de la cirugfa, falleciendo el paciente poco minutos después.

Estudio por imagen
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Figura 1. ECG al ingreso en Urgencias. El descenso difuso de ST con ascenso

en aVR plantean la sospecha de lesion del tronco comun de la coronaria
izquierda
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Figura 2. RX de térax en Box de criticos. Destaca ensanchamiento marcado
del mediastino superior

Video 1. Imagen del ecocardiograma realizado en Urgencias. La forma de
poder grabarla fue hacer con el mévil un video de la pantalla del equipo, por
lo que la calidad es muy mala. Sin embargo es suficiente para ver un plano
de 5 cdmaras con un flap en aorta ascendente que prolapsa en el tracto de
salida de VI compatible con diseccion de aorta

Figura 3. Estudio con TC Se aprecia un flap en aorta ascendente que
compromete el origen del tronco comun izquierdo
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Figura 4. Estudio con TC Imagen axial que muestra el flap de diseccion en
cayado adrtico

Figura 5. Estudio con TC Imagen coronal que muestra el flap de diseccién
en aorta ascendente y cayado

Video 2. Estudio ETE a 90°. Imagen de dos camaras. Destaca disfuncion
ventricular severa. En la cavidad ventricular vemos aparecer y desaparecer
una estructura redondeada que corresponde al flap de aorta que entra en el
plano en diastole, cuando el ventriculo se hace mas grande

» Casos clinicos

Video 3. Estudio ETE a 135.Imagen de tres cdmaras. Se aprecia un gran flap
de aorta ascendente que prolapsa de forma amplia en tracto de salida

Video 4 .Estudio ETE a 0°. En el tracto de salida de VI se aprecia un jet
diastolico muy ancho y breve que corresponde a una insuficiencia severa.

Video 5. Estudio ETE a 45° Imagen transversal de la raiz adrtica que
demuestra diseccion practicamente circunferencial de la luz

Video 6. Estudio con ETE 3D de la raiz de la aorta a nivel de la imagen del video 05
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Discusion

El Sindrome Adrtico Agudo (SAA) es una situacion clinica que engloba varias
entidades, todas ellas caracterizadas por una presentacion clinica comun, que
consiste en la extravasacion de sangre fuera de la verdadera luz adrtica. Se in-
cluyen tres entidades: diseccion adrtica aguda, hematoma intramural adrtico y
la ulcera aterosclerética penetrante!”.

La diseccién adrtica aguda, la mas frecuente de estas entidades, tipicamente
localizada en la aorta ascendente; se produce como consecuencia de un des-
garro intimal, que permite el paso de sangre hacia la capa media, formando
una falsa luz vascular; respetdndose la capa adventicia®. £l agente etioldgico
identificable mas frecuentemente en el SAA es la hipertension arterial (75% de
los casos); la cual se encontraba presente en nuestro paciente. No obstante,
el principal factor etiopatogénico predisponente es la degeneracion o necro-
sis quistica de la capa media (tipica de paciente con enfermedades del tejido
conjuntivo, HTA, vélvula adrtica bicuspide congénita). Aunque este hecho no
estaba confirmado en nuestro paciente, la historia previa de rotura previa de
un aneurisma iliaco, podria sugerir que la pared de la aorta podria tener pato-
logfa de base.

Los sintomas del SAA son muy variables, es por ello que la sospecha clinica ini-
cial es fundamental, y debe ser el primer paso para un diagnéstico temprano,
que permita una actitud terapéutica precoz. En nuestro caso, en un paciente
con dolor toracico debe cumplirse la méaxima de realizacién de un ECG en los
primeros 10 minutos desde su llegada al SUH. Las alteraciones electrocardio-
gréficas sugestivas de enfermedad del tronco comun izquierdo (TCl) que pre-
sentaba nuestro paciente debe ponernos siempre en alerta de la posibilidad
de compromiso a este nivel, no Unicamente por una oclusién trombdtica, sino
también por la opcién de una diseccion adrtica que afecte al ostium del TCl; tal
y COMO era en nuestro caso.

La inmediata disponibilidad que existe en la actualidad en los SUH para llevar a
cabo pruebas de imagen como la ecocardiografia transtoracica puede ayudar-
nos a orientar nuestra sospecha de forma rapida, y guiar asi las siguientes prue-
bas de confirmacion diagndstica, tal y como se ha presentado en nuestro caso.
El estudio con eco planted rdpidamente la sospecha de disecciéon de aorta,
que se confirmé con el TC. Por otro lado, la realizacién de un ecocardiograma
transesofagico (ETE) puede ayudarnos a caracterizar la afectacion de la aorta
torécica y/o valvular y planificar asi el procedimiento quirtirgico emergente. En
nuestro paciente, el ETE confirmé la presencia del flap adrtico, con diseccion
del ostium del TCl, asi como una insuficiencia adrtica masiva.

La mortalidad de esta entidad supera el 60% en la primera semana de evolu-
cién si no se inicia el tratamiento adecuado rapidamente. La mortalidad en
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las primeras 24 horas se sitUa en torno al 20%; a las 48 horas, del 38%; a los
7 dias, del 62%, y a los 14 dias, del 74%. Pese a que el diagndstico se establecié
rapidamente en nuestro caso, finalmente el paciente fallecié a las pocas horas
dada la inestabilidad clinica que presentaba pese a las medidas de resucitacion
avanzada realizadas.

Conclusion

El Sindrome adrtico agudo, y en concreto la diseccién adrtica tipo A, es una
entidad con una alta letalidad y con un pronéstico desolador si no se realiza
una intervencion quirdrgica emergente. El papel de las pruebas de imagen
es fundamental, siendo la ecocardiografia y la tomografia axial computarizada
los puntos clave en el diagndstico; erigiéndose como el primer paso para una
rapida actuacion

Ideas para recordar

- El sindrome adrtico agudo es una etiologia con una alta letalidad sin una
actuacion rapida y adecuada por lo que se precisa una alta sospecha diag-
ndstica en un paciente con un perfil compatible.

- Tanto el ecocardiograma transtoracico -en el diagnostico de sospecha-,
como la tomografia axial computarizada -para la confirmacién diagnostica-
son las técnicas de imagen para el diagndstico en funcion de la estabilidad
del paciente.

- El ecocardiograma transesoféagico es especialmente Util cuando se sospe-
cha afectacién de la lesion de la vélvula adrtica, lo que es muy importante
de cara a la planificacion del procedimiento quirdrgico..
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Palabras clave RESUMEN

> Drenaje venoso andmalo

Mujer de 33 afios, sin antecedentes de importancia, que debuta con clinica de disnea al realizar viajes a la
altura. Se evalud con multiples exdmenes de imagenes diagnosticandose el Sindrome de Cimitarra, una
malformacion congénita poco frecuente que se caracteriza por una conexion anormal entre las venas pul-
monares derechas a la vena cava inferior, auricula derecha o venas suprahepaticas. La evaluacién de las
técnicas de imagen multimodal tienen un rol importante en el diagndstico y prondstico de las patologias
cardiovasculares, en este caso particular un método sencillo como la radiografia de térax permitié sospechar
Su presencia.

= Cimitarra
> Cardiopatia congénita

Keywords ABSTRACT

> Anomalous venous drainage
> Scimitar
= Congenital heart disease

33-year-old woman, with no significant history, who presents with dyspnea on sporadic trips to high altitude ci-
ties. She was evaluated with multiple imaging tests to diagnose Scimitar Syndrome. A rare congenital malforma-
tion characterized by an abnormal connection between the right pulmonary veins to the inferior vena cava, right
atrium, or suprahepatic veins. The evaluation of multimodal imaging techniques has an important role in the
diagnosis and prognosis of cardiovascular pathologies, however, in this specific pathology, a simple test like chest

X Ray can give the clues to suspect its diagnosis.

Presentacion del caso

Se presenta el caso clinico de una mujer de 33 anos, procedente de Trinidad
Bolivia, sin antecedentes patoldgicos de importancia. Presenta un cuadro cli-
nico de larga data (aproximadamente 3 afos) con molestias al realizar viajes
esporadicos por motivos laborales a la Ciudad de La Paz, Bolivia (3.640 ms. n. m).
En Ultimo viaje, presentd disnea subita con necesidad de soporte de oxigeno,
sensacion de desvanecimiento que no llega a pérdida del conocimiento y pal-
pitaciones.

Fue referida de emergencia a la clinica particular de la Ciudad de La Paz
donde la auxilian y le realizan los primeros examenes complementarios,
entre los que describe la presencia de un Ductus arterioso persistente. Pos-
teriormente acude a nuestro centro hospitalario, para un eventual cierre
percutaneo del ductus referido. Al primer contacto vemos a una paciente
en buen estado en general, con signos vitales normales, SO, 99 % FC 98
Ilpm, TA 110/70 y FR 16 rpm, soplo sistélico II/Vl en segundo espacio inter-
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costal izquierdo. Resto del examen fisico sin particularidades. Solicitamos
un nuevo Ecocardiograma en nuestro centro, para determinar diametros y
presiones en el caso de cierre del ductus por via percutanea. Se evidencia:
cavidades cardiacas izquierdas con didmetros conservados, funcién diasto-
lica normal, cavidades derechas dilatadas, insuficiencia tricuspidea leve a
moderada con PSAP estimada 45 mmHg, dilatacién de arteria pulmonar e
insuficiencia pulmonar leve.

Se descarta el diagndstico de ductus y se solicita ecocardiograma transeso-
fagico en busca de shunt izquierda-derecha. Nuevamente no concluyente
(Videos 1y 2).

Con tres estudios ecocardiograficos en su haber y sin diagnéstico preciso,
se decide realizar angiotomografia de térax, con técnica de reconstruc-
cion en la cual se pudo objetivar en vistas axiales (Video 3) y coronales
(Video 4) la presencia de sobrecarga derecha con drenaje anémalo de
venas pulmonares derechas por una vena descendente a la vena cava
inferior.
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La imagen volumétrica muestra también con precision los hallazgos (Figura
1). Curiosamente la paciente nunca tuvo una radiografia de térax (Rx) en el
pasado (Foto 2)

Estudio por imagen

Video 1. Vista de 4 cdmaras apical de eco transtoracico, eco transesofagico
que muestran dilatacion de las cavidades derechas sin defecto septal
interatrial visible

Video 2. Eje corto de la arteria pulmonar, se observa dilatacion del tronco
y sus ramas, hay flujo circular en el tronco en sistole (azul y rojo)

Video 3. Vistas axiales de tomograffa que muestran las venas pulmonares
derecha que no llegan a la Al'y que drenan a cava inferior
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Video 4. Vistas coronales de tomografia que muestran con mas detalle el
colector venoso derecho drenando a vena cava inferior

Figura 1. Imagen volumétrica tomogréfica que muestra la dilatacion de
cavidades derechas y arteria pulmonar y el drenaje anémalo de venas
pulmonares derechas con el colector venoso descendente drenando en
cava inferior

Figura 2. Silueta cardiaca de forma curiosa, arco pulmonar prominente. Las
flechas muestran la vena anormal descendente con morfologia curva (signo
de la cimitarra)
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Discusion

El sindrome de la cimitarra se caracteriza por una conexién anormal entre una
0 mas venas pulmonares derechas y el sistema venoso sistémico. Este suele
asociarse a: hipoplasia del pulmén derecho, secuestro pulmonar, persistencia
de vena cava superior izquierda y dextroposicion cardiaca. El nombre del sin-
drome deriva de la imagen radiografica de una opacidad creada por una de
estas venas andmalas, generalmente la mas desarrollada. Esta sombra se ex-
tiende desde el borde lateral superior del pulmon derecho a una localizaciéon
medial y aumenta su calibre a medida que desciende a través del angulo car-
diofrénico; la apariencia de esta imagen parece una cimitarra, una palabra que
proviene de la derivacion italiana scimitarra, del shamshir persa, y que se refiere
a cualquier sable curvo musulman u oriental

La vena en cimitarra generalmente drena hacia la porcién hepatica de la cava
inferior, pero también puede desembocar en las venas suprahepdticas, la vena
porta, la vena acigos o directamente en la auricula derecha (provocando un
cortocircuito de izquierda a derecha)®.

Constituye el 0.5-2% de las cardiopatias congénitas y el 3-5% de los casos de
retorno anémalo de venas pulmonares. Se ha descrito una incidencia de 1-3
casos por cada 100,000 recién nacidos vivos!.

En la literatura hay descritas dos formas de presentacion, la infantil (menores
de un ano) y la adulta. Incluso algunos autores clasifican un tercer grupo, el
asociado a otras cardiopatias congénitas, en las que las mas frecuentes es la
comunicacion interauricular (25%)%. La variante infantil presenta peor pro-
nostico y sintomas més severos, mientras que, en la forma adulta, de mejor
prondstico, hasta un 75% se presentan asintomaticos, y en ellos el diagnéstico
es incidental®.

La literatura nos habla de que la presencia del signo radiolégico de la cimitarra
puede encontrarse entre 57 y 74 % de los pacientes*?.

Las imagenes multimodales asociadas a un buen juicio clinico son de vital im-
portancia en el manejo de patologias cardiacas simples y complejas.

En el presente caso queremos destacar como métodos complementarios sen-
cillos y de bajo costo, como un electrocardiograma o una radiografia de térax,
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asociados a una historia y examen fisico prolijos, pueden ayudarnos a realizar
diagndsticos certeros que nos permitan la utilizacion adecuada de los recursos,
los cuales muchas veces no estan disponibles o nos son accesibles nuestros
paises.

Conclusion

El sindrome de la Cimitarra, dado por conexion anémala entre las venas pul-
monares derechas y el sistema venoso sistémico, es una cardiopatia congénita
infrecuente en la cual debe prevalecer la sospecha clinica e imagenoldgica,
resultando las imagenes cardiacas y, en especial la tomografia, herramientas
fundamentales en el diagndstico preciso.

Ideas para recordar

+ ElSindrome de la Cimitarra es una cardiopatia infrecuente

- Debe estar presente en el diagnostico diferencial de las sobrecargas de ca-
vidades derechas

- LaRadiografia de térax puede ser una clave inicial para el diagndstico

Bibliografia

1. Lépez-Galletti N. Signo de la cimitarra. Rev Argent Radiol. 2013; 77:71-2.
Yarisa Sujey Brizuela, et al. Bol. Med. Hosp. Infant. Mex. 2011;68 (6): 451-
454

Vida V.L., Padrini M., Boccuzzo G., Agnoletti G., Bondanza S., Butera G, et
al. Historia natural y evolucion clinica de los pacientes con sindrome de
la cimitarra: un estudio multicéntrico de la Sociedad Italiana de Cardio-
logia Pediatrica. Rev Esp Cardiol. 2013; 66:556-60.

Ngai, C., Freedberg, R. S., Latson, L., Argilla, M., Benenstein, R. J., Vainrib, A.
F. Saric, M. (2018). Multimodality imaging of scimitar syndrome in adults:
A report of four cases. Echocardiography. doi:10.1111/echo.14124.

Vida VL, Padrini M, Boccuzzo Gy col. Historia natural y evolucién de los
pacientes con sindrome de cimitarra “no corregido”. Rev Esp Cardiol
2013; 66 (7) : 556-560. https://doi.org/10.1016/j.recesp.2013.03.011.

RETIC.2021(Abril);4(1):8-10



RETIC

Revista de ecocardiografia

Caso clinico 04

Agenesia de arteria pulmonar derecha
en un neonato. La excepcionalidad
del diagnéstico en periodo perinatal

David Vallés Vallés*

Marta Balart**

Maria Dolores Muro**
Jordi Muchart*

Alejandro Pérez Casares***

*Departamento de Diagnéstico por la Imagen. Clinica Corachan. Barcelona
** Departamento de Pediatria-Neonatologia. Clinica Corachan. Barcelona
*** Departamento de Cardiologia Pedidtrica. Clinica Corachan. Barcelona

Recibido: 23/09/2020
Aceptado:31/01/2021
En linea: 30/04/2021

Correspondencia

David Vallés Vallés
dvalles18@hotmail.com

Citar como: Vallés Vallés D, Balart M, Muro MD, Muchart J, Pérez Casares D. Agenesia de arteria pulmonar derecha en un neonato. La excepcionalidad
del diagndstico en periodo perinatal . Rev Ecocar Pract (RETIC). 2021 (Abril); 4 (1): 11-14. doi: 10.37615/reticv4n1a6.

Cite this as: Vallés Vallés D, Balart M, Muro MD, Muchart J, Pérez Casares D. Pulmonary artery agenesis in a newborn: The exceptionality of diagnosis in the perinatal
period. Rev Ecocar Pract (RETIC). 2021 (Abril); 4 (1): 11-14. doi: 10.37615/retic.v4n1a6.

Palabras clave

RESUMEN

> Agenesia de arteria
pulmonar

> Cardiopatia congénita

> Diagndstico perinatal

> Angiotomografia
computarizada

La agenesia de arteria pulmonar es un trastorno congénito que normalmente se encuentra asociado a otros
defectos cardiacos congénitos, por lo que es extrafio que se presente de manera aislada. Aunque puede
causar sintomas durante la infancia, las anomalias aisladas de las arterias pulmonares pasan con mucha fre-
cuencia inadvertidas hasta la adolescencia o la edad adulta temprana y, por eso, su diagndstico en periodo
perinatal es muy poco frecuente. Se presenta el caso de un neonato al cual se le realiza una angiotomografia
computarizada (angio TC) para la confirmacién del diagnéstico de agenesia de la arteria pulmonar derecha.

Keywords

ABSTRACT

> Pulmonary artery agenesis

> Congenital cardiac disease

> Perinatal diagnosis

> Computed tomography
angiography

Pulmonary artery agenesis is a congenital disorder that is usually linked to other congenital cardiac diseases, being
infrequently found on an isolated manner. Although it can cause symptoms during childhood, pulmonary arteries
isolated anomalies are frequently unnoticed until adolescence or early adulthood and for this reason, its perinatal
diagnosis is quite unusual. A case of a newborn is presented in whom a computed tomography angiography (CTA)
is performed to confirm the diagnosis of right pulmonary artery agenesis.

Presentacion del caso

Recién nacido varon, fruto de primera gestacion a término, sin antecedentes
obstétricos de interés. Nace por parto eutécico con test de Apgar 9/10 y peso
al nacer de 3.050 g. En la valoracion postparto por el pediata presenta tiraje
subcostal leve, taquipnea ocasional (hasta 80 respiraciones por minuto) y fatiga
en las tomas por lo que requiere oxigenoterapia y, aunque no se detectan so-
plos cardiacos, no supera el screening cardioldgico ya que presenta saturacion
preductal de 92-93% y postductal de 85-88%.

Se solicita evaluacion por cardiologia pediatrica. Con 8 horas de vida se reali-
za una ecocardiografia transtoracica donde se identifica un tronco pulmonar
de tamafo normal y una arteria pulmonar izquierda colocada en su posicién
habitual, pero no se visualiza la arteria pulmonar derecha en los cortes habitua-
les (Video 1, Video 2 y Video 3). El ventriculo derecho aparece ligeramente
dilatado e hipertréfico, con una insuficiencia tricuspidea ligera que permite
obtener un gradiente pico de 60 mm Hg, con una vaélvula pulmonar normo-
funcionante y de tamafno normal, que sugiere elevaciéon de las presiones en
el ventriculo derecho y en la arteria pulmonar en relaciéon con hipertensién
pulmonar fisiolégica en el recién nacido. El drenaje venoso pulmonar parece
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estar presente desde las venas derechas, aunque disminuido respecto al dre-
naje venoso pulmonar izquierdo. No se observan otros defectos asociados y la
funcion cardiaca es normal.

Se realiza una radiografia de térax donde se observa una leve hiperclaridad del
pulmon derecho y un hilio pulmonar hipoplasico (Figura 1). Esto hallazgos
clinico-radioldgicos plantean la sospecha de agenesia de la arteria pulmonar
derecha.

Con 48 horas de vida se le practica una angio TC bajo sedacién. El protocolo
de adquisicion utilizado incluyd los siguientes pardmetros: grosor de corte 1.5
mm, pitch 0.8, tiempo de rotacion 0.3 seg 80 Kv, 50 mA, grosor de reconstruc-
cién 0,6 mm, incremento 0.3 mm. La administracién del medio de contraste
(7 ml de Omnipaque 300 mg lodo/ml) se realizd de forma manual y la adqui-
sicion se obtuvo con la ayuda de la técnica bolus tracking mediante disparo
manual. La dosis total de radiacion se calculé en un DLP total de 14,6 mGy/cm.
En este estudio donde se obtienen iméagenes toracicas con diferentes ventanas
de reconstruccioén. Se realizan también reconstrucciones 2D multiplanares y
3D en proyeccion de maxima intensidad (MIP) y en representacion de volumen
o volume rendering (VR). La angio TC confirma la agenesia de la rama pulmo-
nar derecha con una consecuente disminucion global de la vascularizacion del
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pulmoén derecho (Figura 2). Ademds, las venas pulmonares superior e inferior
derechas presentan un diametro disminuido (Figura 3). Por otro lado, el tron-
co de la arteria pulmonar y la rama pulmonar izquierda, asi como el arco adrti-
coy los troncos supraadrticos presentan un origen y un desarrollo normal, y no
habfa otras anomalias en el parénquima pulmonar ni en el resto de estructuras
visualizadas (Figura 4).

La evolucion posterior del bebé fue favorable con normalizacién de la pulsio-
ximetria y de las presiones pulmonares, buena evolucién clinica. Se realizé una
valoraciéon mas amplia (incluida una valoracion genética), que permitié que el
paciente fue dado de alta a los 8 dias de vida con la indicacién de evaluacion
periddica con el cardidlogo pediétrico. A los 4 meses de vida el paciente sigue
asintomatico, con buen desarrollo de peso y talla y con estimacién de presio-
nes pulmonares normales.

Estudio por imagen

Video 1. Eje corto paraesternal donde se aprecian el tronco de la arteria
pulmonar y la rama pulmonar izquierda pero no se observa la rama
pulmonar derecha (asterisco)

Video 2. Corte supraesternal en el cual destaca la ausencia de la rama
pulmonar derecha en su posicién habitual (asterisco)

Video 3. Eje corto infraclavicular en el cual se observa la llegada de flujo
a la auricula izquierda a través de las venas pulmonares izquierdas (vena
pulmonar superior izquierda en azul y vena pulmonar inferior izquierda en
rojo) pero no a través de las venas pulmonares derechas
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Figura 1. Radiografia de torax que muestra leve hiperclaridad del pulmén
derecho y un hilio pulmonar hipoplasico

Figura 2. Reconstruccién 3D con la técnica de volume rendering (VR) donde
se observa el tronco de la arteria pulmonar (TAP) y la rama pulmonar
izquierda (RPI) pero no se visualiza la rama pulmonar derecha)

Figura 3. Reconstruccién coronal en MIP fina de 5 mm de grosor que
muestra las venas pulmonares derechas (VPD) con un didmetro inferior
respecto a las del lado izquierdo (VPI), desembocando todas ellas en la
auricula izquierda (Al)
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Figura 4. Reconstruccion sagital en MIP fina de 3 mm de grosor en el que
se aprecia el origen normal de la rama pulmonar izquierda (RPI) en el tronco
de la arteria pulmonar (TAP)

Discusion

La ausencia unilateral de la arteria pulmonar (UAPA) o agenesia de arteria pul-
monar es un trastorno congénito poco frecuente, con una prevalencia en la
poblacion general desde 1:200.000 hasta 1:300.000", que puede aparecer de
manera aislada pero normalmente se presenta asociado a otras anomalias
congénitas como son la tetralogfa de Fallot o comunicaciones septales. Otros
defectos que también han sido asociados con una agenesia de arteria pulmo-
nar son hipoplasia o ausencia del pulmon ipsilateral, coartacion de la aorta,
estenosis adrtica subvalvular o transposicion de grandes vasos®?.

El diagnostico de una UAPA en periodo perinatal es raro dado que suele ser
asintomatico hasta la adolescencia o incluso la edad adulta y su deteccion en
lainfancia suele ser consecuencia de estudio por sobreinfecciones pulmonares
en pacientes con bronquitis de repeticion, hallazgo de hipoplasia pulmonar o
hemoptisis debido a la alteracién en la vascularizacion pulmonar que acom-
pafa a esta anomalia. Sin embargo, la mayorfa de los pacientes que no tienen
asociada una anomalia cardiaca presentan sintomas leves o incluso ausentes y
no suelen ser diagnosticados hasta la edad adulta®.

Los casos de ausencia de arteria pulmonar derecha doblan en nimero a los de
la izquierda. No obstante, la agenesia de la arteria pulmonar izquierda suele ir
asociada a malformaciones cardiovasculares mas graves y, por eso, es impor-
tante su diagndstico precoz y posterior tratamiento®.

En nifos menores de un afo el sintoma predominante puede ser el distrés res-
piratorio asociado a hipertension pulmonar (HTP), lo cual agrava el prondstico,
con el desarrollo posterior de insuficiencia cardiaca progresiva. Mas alla del afio
de edad pueden presentar infecciones respiratorias recurrentes y/o hemoptisis
y en la adolescencia o en la edad adulta una disminucién de la capacidad pul-
monar durante el esfuerzo y una limitacién al ejercicio®®.

El principal defecto embrioldgico es una involucion del sexto arco adrtico pro-
ximal del lado afectado, con la consecuente ausencia de la arteria pulmonar
proximal®. Por otro lado, los vasos intrapulmonares y la porcion distal de la
arteria pulmonar afectada pueden tener un desarrollo normal debido a su ori-
gen embriolégico diferente”. La agenesia de una rama pulmonar puede llevar
asociada una ausencia total o parcial del pulmon ipsilateral. Cuando este esta
presente, aunque sea de manera subdesarrollada, la perfusién pulmonar es
provista por colaterales sistémicas, principalmente por las arterias bronquiales,
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asi como por las arterias intercostales a través de ramas transpleurales, la arteria
mamaria interna, la subclavia o el tronco braquiocefalico®.

El diagndstico de este tipo de patologias congénitas debe ser realizado me-
diante técnicas de imagen como la ecografia transtoracica, la tomografia com-
putarizada o la resonancia magnética. A pesar de emplear radiaciones ioni-
zantes, la angio TC es la técnica gold-standard para su diagndstico definitivo
por delante de otras como la angioresonancia magnética (angio RM) debido
a su mayor rapidez, a su mayor disponibilidad en los servicios de diagndstico
por imagen y a la mejor resolucion espacial de las imagenes obtenidas. Por
otra parte, los avances en la técnica y en los equipos de TC permiten realizar
estudios en neonatos usando dosis minimas de radiacion.

El tratamiento de esta patologia suele ser conservador en la mayoria de los
casos en los que la UAPA no va acompanada de malformaciones cardiovas-
culares graves, actuandose Unicamente tras la aparicion de los sintomas aso-
ciados®. Asi, la HTP puede ser tratada con farmacos antihipertensivos vy la
hemoptisis puede precisar de una embolizacién de las arterias colaterales,
aungue la progresion de los sintomas en estos casos suele ser inevitable y
de mal prondstico.

Conclusion

La UAPA es un trastorno poco frecuente que puede hallarse de manera ais-
lada o asociada a otras patologfas cardiovasculares congénitas. El screening
de cardiopatias congénitas que ya esta establecido en todos los protocolos
de revision del nifo sano es fundamental para el diagnéstico de cardiopatias
potencialmente graves y frecuentemente asintomaticas durante este periodo.

Pese a que la ecocardiografia puede sugerir el diagndéstico, la técnica gold-
standard para el diagndstico definitivo en estos casos es la angio TC ya que
permite, no sélo estudiar todo el drbol vascular pulmonar arterial y venoso,
sino también la presencia y caracteristicas del parénquima pulmonar.

Ideas para recordar

- Laagenesia de arteria pulmonar es una patologia congénita que, aunque
suele estar asociada a otros defectos cardiacos congénitos, también puede
hallarse de manera aislada.

- Lamayoria de los pacientes que no tienen asociada una anomalia cardiaca
no suelen ser diagnosticados hasta la edad adulta y su deteccion en perio-
do perinatal suele ser excepcional. Por ello, es importante hacer estudio de
screening de cardiopatias congénitas en neonatos.

- Aunque la ecocardiografia transtoracica permite orientar el diagnéstico en
muchos casos, el TC es una ayuda fundamental debido a su mayor resolu-
cion espacial y a la posibilidad de realizar reconstrucciones multiplanares
yen 3D.
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Palabras clave RESUMEN

> Estenosis subadrtica

> Tejido mitral accesorio

> Ecocardiografia
transesofagica

Se presenta el caso de un paciente de 18 afios con diagnéstico de estenosis subadrtica, quién refiere
antecedente de cirugia cardiaca previa con hallazgos operatorios inconclusos. En la ecocardiografia tran-
sesofagica se confirma la presencia de tejido mitral accesorio como causa de obstruccion al tracto de
salida del ventriculo izquierdo. Una caracteristica importante de la estenosis subaodrtica es la diversidad
de entidades que pueden producirla y la implicancia terapéutica al realizar diagnésticos de condiciones
patoldgicas distintas.

Keywords ABSTRACT

> Subaortic stenosis

= Accessory mitral tissue

= Transesophageal
echocardiography

We present a case of an 18-year-old patient diagnosed with subaortic stenosis who reports a history of previous
cardiac surgery with inconclusive operative findings. transesophageal echography confirms the presence of ac-
cessory mitral tissue as a cause of obstruction to the left ventricular outflow tract. An important characteristic of
subaortic stenosis is the diversity of entities that could produce it and the therapeutic implications of diagnosing

different pathological conditions.

Presentacion del caso

Se trata de un paciente masculino de 18 afios que acude a nuestro hospital
por cuadro de disnea progresiva que empeora con el ejercicio. Como antece-
dente patolégico personal de valor refiere cirugia cardiaca por soplo hace 2
anos en otra institucién (no precisa diagndstico preoperatorio ni cuenta con
estudios de Ultima internacion). Menciona ademas que los hallazgos operato-
rios fueron inconclusos, niega que se le haya practicado implante de protesis
o cualquier tipo de reparacién quirdrgica. Abandona seguimiento posterior a
dicho evento.

En la exploracion fisica se constatd impulso apical sistolico incrementado y so-
plo expulsivo en foco adrtico lI/IV, &spero, con irradiacion a vasos del cuello y
fenémeno de Gallavardin, por lo que se decidio su internacién para diagnosti-
co y estudio de cardiopatia congénita de etiologia valvular probable.

El electrocardiograma de superficie se encontraba en ritmo sinusal, con datos
de hipertrofia ventricular izquierda y sobrecarga sistélica del ventriculo izquier-
do. La radiografia de térax sugeria crecimiento ventricular izquierdo por au-
mento del indice cardiotoracico.
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Se realiz6 un ecocardiograma transtoracico donde se evidencié hipertrofia
concéntrica del ventriculo izquierdo, funcion sistdlica del ventriculo izquierdo
conservada con fracciéon de eyeccion del 72% por método Teichholz. A nivel
del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) se constatd obstruccion
subadrtica importante con gradiente maximo de 82 mmHg, asociado a una
estructura de tejido unida a la valva anterior mitral y que protruia en sistole.
No se observan otras alteraciones estructurales significativas. La valvula adrtica
era tricUspide con buena apertura y movilidad, con regurgitacién leve; vélvula
mitral levemente engrosada, con buena apertura de sus valvas y regurgitacion
leve (Figura 1-3, Videos 1y 2).

Como diagnésticos diferenciales se plantearon:
1. Membrana subadrtica.

2. Tejido mitral accesorio.

3. Cuerda supernumeraria.

Se solicitd ecocardiograma transesofagico (ETE) como examen complemen-
tario y se observaron una estructura que obstrufa el TSVI insertada en la cara
ventricular de la mitral y con cuerdas al tabique interventricular sugerente de
tejido mitral accesorio. (Videos 3- 5). Se identifica con mucha claridad la insu-
ficiencia adrtica y mitral asociada ambas excéntricas
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Figura 1. Ecocardiografia transtoracica (ETT) en modo M, plano eje largo
paraesternal, muestra el aumento del grosor parietal izquierdo
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Video 1. ETT 2D, plano eje largo paraesternal, se observa la misma
estructura ocupando gran parte del TSVI. Nétese como presenta protrusion
en sfstole cardiaca.

Figura 2. ETT bidimensional (2D), plano eje apical 5 cdmaras, evidencia el
flujo espectral turbulento por Doppler continuo en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo (TSVI). Presenta un gradiente maximo de 82 mmHg
y una leve regurgitacion adrtica, nétese el leve retraso en el tiempo de
ascenso del flujo sistélico al pico de velocidad maxima

01/12/2017 09:22:41

Figura 3. ETT 2D plano eje apical 5 cdmaras, se visualiza una estructura a
pocos milimetros por debajo del plano valvular adrtico que se adhiere al
septum interventricular y a la valva anterior mitral
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Video 2. ETT 2D, plano eje largo paraesternal, con Doppler color donde
se puede evidenciar el aliasing prevalvular aértico en el TSVI. Se observa
ademads un jet de regurgitacion mitral excéntrico posterior delgado

Video 3. Ecocardiografia transesofdgica (ETE) 2D, plano eje largo del
ventriculo izquierdo (V1), se observa la implantacion del tejido accesorio en
la valva anterior mitral con protrusiéon del mismo en sistole y su desaparicion
en didstole, asi como su anclaje mediante cuerdas al tabique interventricular.
Ademas, se observa pequena deformidad en la hoja anterior de la mitral en
el sitio opuesto a la membrana
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Video 4. ETE 2D, plano eje largo del VI, con Doppler color se observa el
aliasing en el TSVI. Ademas de un jet de regurgitacion adrtica excéntrico y
nuevamente la regurgitacion mitral excéntrica posterior con deformidad de
la hoja anterior mitral especialmente visto en didstole

Video 5. ETE 2D, plano eje transgéstrico, muestra varias cuerdas insertadas
al tabique interventricular y a la cara ventricular de la valva anterior mitral.
Nuevamente se observa algo de anormalidad de parte de la hoja anterior
de la mitral, tipo prolapso

Discusion

La estenosis subadrtica, es la obstruccion del TSVI por debajo de la valvula adr-
tica causada por un exceso de tejido o por anomalias congénitas propias de
cualquiera de las estructuras que conforman el TSVI®,

Una caracteristica importante de la estenosis subadrtica es la diversidad de
lesiones cardiacas con las que se relaciona y la inconsistencia de los términos
usados para su clasificacion, debido a que se utiliza la misma terminologia para
definir condiciones patoldgicas distintas y a su vez, se emplea una variedad de
nombres para designar lesiones idénticas!’.

La obstruccion del TSVI por tejido mitral accesorio es muy rara, habiendo otras
causas mas frecuentes de estenosis subadrtica, a saber: membrana discreta, ro-
dete fibroso subadrtico, miocardiopatia septal asimétrica obstructiva, mala dis-
posicion de las cuerdas tendinosas y de los musculos papilares y la desviacion
posterior del septum infundibular. Mac Lean et al, describen el primer caso de
esta anomalfa en 1963 en un paciente de 29 afos. En el 63% de los casos, esta
patologia se encuentra asociada a otro tipo de defecto cardiaco congénito,
siendo el mds comun la comunicacién interventricular. Clinicamente, los pa-
cientes pueden estar asintomaticos, aunque también se han descrito sintomas
de insuficiencia cardiaca, sincope y dolor precordial®.

En nuestro caso el paciente presenté disminucién de la clase funcional de
manera progresiva con una historia clinica previa de cirugia cardiaca por so-
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plo cardiaco. Mediante la realizacion de ecocardiograma bidimensional (2D)
- Doppler, se evidencié una estructura que generaba una obstruccion impor-
tante en el TSVI. Entre los diagnosticos diferenciales se planted la presencia de
una membrana subadrtica, tejido mitral accesorio y cuerda supernumeraria.
La literatura sugiere otros diagnosticos a ser tomados en cuenta de acuerdo al
contexto clinico del paciente como masas ventriculares tales como tumores
(mixomas, fibroelastomas) o vegetaciones, ya que pueden producir imagenes
ecocardiograficas similares®.

El diagndstico de tejido mitral accesorio se confirmé mediante ETE, al detec-
tarse una estructura de tejido unida a la cara ventricular de la valva anterior
mitral y que protrufa en sistole en el TSVI. La ETE aporta informacién adicional
al definir con claridad la naturaleza, morfologia, en nuestro caso, los puntos
de insercién del tejido mitral accesorio y también para concretar la conducta
a seguir con el paciente. Esta aseveracion es comprobada en el acto quirirgi-
co (la utilizacion intraoperatoria/posoperatoria del ETE permite comprobar “in
situ” la desaparicion de la obstruccion al TSVI, asi como el funcionamiento de
la vélvula mitral)!". Lo que nos lleva a concluir que no se ha realizado monitori-
zacion con ETE en la cirugia cardiaca previa de nuestro paciente para precisar
el diagnostico correcto.

La Ecocardiografia tridimensional (3D) permite una visualizacion mdas precisa
de la valvula mitral desde ambas perspectivas (vista ventricular izquierda y au-
ricular izquierda)®. Los resultados quirirgicos en la actualidad son buenos y
los pacientes permanecen asintomdticos, sin que se haya descrito obstruccion
subadrtica recurrente.

Conclusion

Es de suma relevancia obtener una informacion clinica adecuada de cada pa-
ciente y de un trabajo en conjunto (cardidlogo clinico, ecocardiografista y el
cirujano), a fin de poder clasificar estas entidades, tomando en cuenta la im-
portancia que esto tiene desde el punto de vista prondstico y en la toma de
decisiones para su resolucion.

El ecocardiograma transesofdgico como examen complementario es una
herramienta de gran utilidad para el diagndstico de tejido mitral accesorio.

Ideas para recordar

- Cuando existe obstruccion subadrtica, suele deberse a la presencia de una
membrana fioromuscular; o bien, a inserciones anémalas de la valva ante-
rior izquierda, que provocan una estrechez en el TSV, siendo excepcional,
como en este caso, que sea por tejido mitral accesorio.

+  El ecocardiograma transesofagico es una herramienta de gran valor, no
solo para realizar el diagndstico, sino también para definir la conducta a
seguir con el paciente.
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Palabras clave RESUMEN

La presencia de una masa en la auricula izquierda en un paciente con una protesis mecanica mitral es relati-
vamente frecuente y supone un reto diagndstico. Presentamos el caso de una paciente que, tras ser interve-
nida de una sustitucion valvular mitral, presenté insuficiencia cardiaca hallandose en el ecocardiograma una
masa de gran tamano dependiente del techo de la auricula. La asociacion del ecocardiograma transtoracico
con otras técnicas de imagen cardiaca, ayuda tanto a caracterizar la lesion y determinar de forma precisa su
localizacién, como su repercusion y posible afectacion de estructuras vecinas

> Masa en auricula izquierda

> Trombo

> Ecocardiograma
transesofagico

> TC cardiaco

Keywords ABSTRACT

> Mass in left atrium . . 5 3 ; . ot .
The presence of a mass in the left atrium in a patient with a mechanical mitral prosthesis is relatively common and

> Thrombus

& Transesophageal causes a d/'agnostig cha//enge‘ We present the case of a patient who, after Uﬁdergoing mitral va/\{e replacement,
echocardiography developed heart failure, finding a large mass dependent on the roof of the atrium on the echocardiogram. The as-

> Cardiac CT sociation of the transthoracic echocardiogram with other cardiac imaging techniques helps both to characterize

the lesion and precisely determine its location, as well as its repercussion and possible involvement of neighboring

structures.

Presentacion del caso

Presentamos el caso de una mujer de 80 afos que acudioé a Urgencias por
insuficiencia cardiaca. Su historia cardiovascular comenzé en el afo 2015 con
el diagndstico de insuficiencia mitral por prolapso. La evolucion habfa sido fa-
vorable hasta febrero de 2020, momento en el que empezd a tener sintomas
con disnea de moderados esfuerzos. El ecocardiograma mostré engrosamien-
to y prolapso de ambos velos de la vélvula mitral sugestivo de enfermedad de
Barlow, que causaba una insuficiencia de grado severo. El ventriculo izquierdo
se encontraba severamente dilatado con fraccion de eyeccién normal (FEVI:
75%). Se sustituyo la vélvula por una protesis bioldgica (Mosaic 29 mm). Tras la
cirugfa tuvo un episodio de fibrilacion auricular que se traté con cardioversion.
En el ecocardiograma previo al alta se comprobd que la prétesis era normo-
funcionante y el ventriculo izquierdo tenia tamano normal y funcion sistélica
ligeramente reducida.

La paciente reingresé de nuevo en mayo del 2020 por insuficiencia cardiaca
franca con fallo derecho e izquierdo. En la analitica al ingreso destacaba: Pro-
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BNP 29.634 pg/ml; Troponina T 51 ng/L e INR 1,16 (la paciente suspendi¢ el
tratamiento anticoagulante el dfa previo al ingreso).

El ECG mostraba fibrilacion auricular con respuesta ventricular rapida. Se reali-
76 un ecocardiograma transtoracico (ETT) en el que, con las limitaciones que
causaba la frecuencia cardiaca elevada, se comprob¢ que la prétesis mitral era
normofuncionante con gradiente medio 3,1 mm Hg, pero el ventriculo izquier-
do tenia disfuncion severa (FEVI: 27%). En este estudio se aprecié una gran
masa en el techo de la auricula izquierda (Figura 1) que se confirmé con con-
traste ecocardiografico (Video 1).

Se realiz6 angio-TC tordcico en el que se observé un defecto de replecién en la
auricula izquierda compatible con trombo, de 64 x 50 x 28 mm de tamano, que
ocupaba la cara mas superior y derecha de la auricula, sin afectar a las venas
pulmonares (Figura 2), y se extendia hasta practicamente el plano valvular,
pero sin afectar a la prétesis mitral.

Para completar el estudio se realizd un ecocardiograma transesofdgico
con imagenes en 2D y 3D. Destacaba un ventriculo izquierdo hipertrofi-
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co con funcion sistélica severamente reducida (FE: 10-15%) (Video 2). La
auricula izquierda estaba severamente dilatada y adherido sobre su pared
anterior se observaba un trombo multilobulado, con un grosor de hasta 25
mm y una longitud de al menos 60 mm, rodeado de abundante ecocon-
traste espontaneo y ecocontraste denso o “sludge” (Video 3 y Video 4).
El trombo no era dependiente de la protesis, que era normofuncionante
(Video 5).

Durante el ingreso se administro tratamiento diurético endovenoso con bue-
na respuesta, y se inicié anticoagulacion con Bemiparina ajustada por peso.
También se inicio tratamiento frente a la insuficiencia cardiaca con ARA-II,
betablogueantes y espironolactona. Fue dada de alta a domicilio estable. Sin
embargo, tres meses tras el alta presentd un nuevo ingreso por insuficiencia
cardiaca con fallo predominantemente derecho, con edema en miembros
inferiores complicado con celulitis. Se realiz6 un nuevo ETT, en el que se ob-
servd que persistian tanto la disfuncion ventricular izquierda severa como
el trombo intraauricular. Con la funcién multicorte podia observarse cémo
el trombo ocupaba practicamente los dos tercios superiores de la auricula
(Video 6).

Estudio porimagen

Figura 1. ETT plano apical 4 cdmaras. Masa en la auricula izquierda anclada
en el techo

Figura 2. TC cardiaco. Trombo en la regién superior y derecha de la auricula
izquierda
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Video 1. ETT plano apical 4 cdmaras con contraste. La sombra acustica
producida por la prétesis oculta gran parte de la auricula, donde se intuye
una masa movil

Video 2. ETE planos transgastricos. Se demuestra hipocinesia global con
disfuncion ventricular izquierda severa

37.0C
ETE: 38.8C

102 Ipm|

Video 3. ETE planos medioesofdgicos. Existe una masa hipoecoica
ocupando el techo de la auricula

Video 4. ETE planos medioesofdgicos. Rodeando la masa se aprecia
ecocontraste espontaneo de alta densidad
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Video 6. ETT 3D funcién “multislice” o multicorte. Los planos transversales
barren la auricula izquierda desde el plano valvular al techo y permiten
valorar la extensién del trombo

Discusion

Nuestro caso ilustra el diagnostico diferencial por imagen de las masas intra-
cardiacas mediante un abordaje multimodal con técnicas de imagen avanza-
da (ecocardiograffa transesofagica 2D, 3D y TC con contraste) para su correcta
caracterizacion‘™.

El diagndstico de la masa se basa en datos clinicos y de imagen. Es importan-
te valorar su localizacion, tamafio, forma, movilidad y la posible afectacion de
estructuras vecinas. En el caso de masas auriculares izquierdas, los mixomas y
los trombos son los diagnésticos mas frecuentes. Otras masas menos frecuen-
tes son los sarcomas (fibrosarcomas, osteosarcomas y leiomiosarcomas) y los
tumores vasculares.

EI ETT es la prueba que habitualmente se realiza en primer lugar y que da la
alarma sobre la presencia de una masa en auricula izquierda. El uso de contras-
te ayuda a identificar y acotar el diagnéstico diferencial. El aumento de sefal
sobre la masa (secundario a hipervascularizacién) y la presencia de pediculo
orienta a que la masa es tumoral, mientras que la hipocaptacion de la misma
y la ausencia de pediculo sugiere que es de origen trombético. El uso de con-
traste en la valoracion de las masas en la auricula izquierda con transtoracico
se ve limitado por la posicién alejada de la auricula con respecto a la sonda. En
esta paciente se puede observar que la vélvula protésica arroja una“sombra’
que limita la valoracion completa de la auricuyka.

"

A diferencia del ETT, el ecocardiograma transesofdgico 2D permite una mejor

« Casos clinicos

valoracion de la auricula izquierda y de las estructuras mas posteriores. Permi-
te la valoracién funcional de las venas pulmonares y de la vélvula protésica,
pudiendo observar su apertura y también medir gradientes de forma precisa.
El ecocardiograma 3D mejora la identificacion de trombos adheridos a la pro-
tesis, y también es la prueba més adecuada para cuantificar la severidad de la
insuficiencia mitral.

La TC con contraste puede ayudar en el diagnéstico diferencial. Debe con-
siderarse el tamano, el anclaje dentro de la propia auricula y su densidad. El
trombo en TC se describe como una lesion homogénea y de baja atenuacion.
Clasicamente no capta contraste. Sin embargo, en casos de cronicidad, puede
organizarse y adquirir densidad heterogénea con realce periférico y areas de
mayor atenuacion en el interior correspondientes con calcificacion. Por otra
parte, dada su elevada precision anatomica, la TC es Util para valorar la exten-
sién a las venas pulmonares.

Consideramos que el principal factor que provocé la formacién de este trombo
es la estasis sanguinea. Hay multiples factores que concurren en esta paciente
que pueden favorecer su aparicion. Los mas reconocidos son la presencia de fi-
brilacién auriculary el mal control de la anticoagulacion. Sin embargo, si bien la
localizacién mas frecuente en la auricula izquierda es la orejuela izquierda (por
ser una region con mayor estasis), en esta paciente no se objetivo la presencia
de trombo en la misma. Cabe destacar, por tanto, otros factores que condicio-
naron un mayor riesgo: " la ausencia de insuficiencia mitral significativa tras el
recambio valvular, ya que previamente provocaba un flujo muy importante en
sistole; @ la taquicardia, que acortaba el tiempo de diastole y @ el bajo gasto
producido por la disfuncién ventricular izquierda tan severa.

Conclusion

En el estudio de las masas en la auricula izquierda, el ecocardiograma transto-
racico, el contraste, el ETE 2D y el 3D y el TC tienen un papel complementario
a la hora de caracterizar la lesion, valorar de forma precisa su localizacién y
determinar la posible afectacion de estructuras vecinas (venas pulmonares,
valvula/protesis mitral).

Ideas para recordar

- Lacausa mas frecuente de masa en auricula izquierda son los trombos.

- Lastécnicas de imagen tienen un papel complementario a la hora de valo-
rar el tipo de masa, su localizaciéon y la repercusion en estructuras vecinas.

- La presencia de datos de vascularizacion de la masa sugiere un origen tu-
moral.
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Palabras clave RESUMEN

> Complejo de Shone

; s ; Se presenta el caso de una mujer de 34 afos, sintomatica por disnea de esfuerzos de un afio de evolucion,
> Valvula mitral en paracaidas

en donde se realiza el diagndstico de complejo de Shone. Esta afeccién se caracteriza por presentar una
serie de anomalias congénitas obstructivas, o potencialmente obstructivas, en el corazén izquierdo. Inicial-
mente fueron descritas cuatro afecciones: el anillo supravalvular mitral, la vélvula mitral en “paracaidas’, la
estenosis subadrtica y la coartacion adrtica. Sin embargo, en la préctica clinica la definicion del complejo ha
sido ampliada para incluir otras formas adicionales de obstruccién en el corazén izquierdo.

Keywords ABSTRACT

= Shone complex

e We present the case of a 34-year-old woman, with symptomatic dyspnea since last year, in which the patient

is diagnosed with Shone’s Complex. This condition is characterized by a series of obstructive, or potentially obs-
tructive, congenital abnormalities in the left heart. Initially, four lesions were described: mitral supravalvular ring,
parachute mitral valve, subaortic stenosis and coarctation of the aorta. Nowadays, the definition of the complex
has been expanded to include other additional left obstructive lesions.

Presentacion del caso

Las cuerdas tendinosas se encontraban moderadamente engrosadas y desde
ambas valvas confluyen en un solo musculo papilar. Estos hallazgos son suges-
tivos de estenosis mitral congénita por valvula en paracaidas. El flujo mitral pre-
sentaba un area de aliasing diastdlico a nivel del anillo y otros mds turbulentos
a nivel de las cuerdas tendinosas (Video 3).

Mujer 34 anos, sin factores de riesgo cardiovascular, con disnea en clase funcio-
nal NYHA | = I, de un afo de evolucion.

Derivada para realizarse un ecocardiograma transesofagico en evaluacion por

enfermedad valvular. El gradiente medio mitral era de 5,9 mm Hg a 90 latidos por minuto (Figura 1).

Al examen fisico no presentaba latidos patolégicos, los ruidos cardiacos eran
normalesy se detectd un suave soplo diastélico en el foco mitral, sin chasquido
de apertura.

En el ecocardiograma transtoracico los didmetros y espesores de las cuatro
cavidades eran normales, la fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo se

encontraba preservada sin presentar asinergias regionales.

La valvula mitral presentaba apertura parcialmente restringida con acorta-
miento subvalvular (Videos 1y 2).

&1 Grupo CTO

Desde la vista supraesternal se evidencié una coartacion adrtica luego de la
emergencia de la subclavia izquierda (Videos 4 y 5) con gradiente a predomi-
nio sistélico y de baja velocidad (2,2 m/s).

Desde vistas transesofagicas se observaba un espoldn levemente protruyente
en la cara auricular de ambas valvas mitrales, sugestivo de anillo supramitral
(Videos 6-8; Figuras 2 y 3).

La asociacion de anomalias (valvula mitral en paracaidas, anillo supramitral y
coartacion adrtica) sugerian que se trataba de un complejo de Shone.

.. Editorial
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Estudio por imagen

Video 1. Apertura mitral parcialmente restringida, con acortamiento
subvalvular y un flujo mitral con un érea de aliasing diastolico a nivel del
anillo y otros mas turbulentos a nivel intercordal

Video 2. Ejes cortos sucesivos desde el anillo. Se observa que el cono mitral
confluye en un musculo papilar en posicion lateral

Video 3. El Doppler color demuestra turbulencia a nivel del cono mitral con
un llenado ventricular a través de orificios entre las cuerdas tendinosas, sin la
imagen habitual “en llama”de la estenosis mitral reumatica, ni el flujo como
“bigote” del doble orificio mitral

RETIC.2021(Abril);4(1):22-25
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Figura 1. La valva posterior es oponente, sin fusién comisural. El gradiente
medio en reposo es de 59 mmHg

Video 4. Vista supraesternal del istmo adrtico con espoldn protruyente
luego de la subclavia izquierda

Video 5. Flujo turbulento con gradiente moderado y rampa diastolica
incipiente

Video 6. Vistas transesofdgicas. Se observa la apertura de las valvas no
restringidas y la anomalia del aparato subvalvular. En el sector medio de la
valva anterior se observa un espolén levemente protruyente, sugestivo de
anillo supramitral (en este caso es intramitral).
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Video 7. Vista tridimensional (3D) del aparato subvalvular mitral y del anillo
supramitral.

Video 8. Vista 3D de la valvula mitral desde la auricula izquierda, demostrando
el anillo mitral. La valvula adrtica es trivalva, sin evidencia en otras vistas de
obstruccién al tracto de salida

Figura 2. Planimetrfa del cono mitral por encima del anillo supramitral (area
de 2,2 cm?).
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Figura 3. Planimetria a nivel del extremo del cono mitral, estendtico (drea
0,6 cm?)

Discusion

John Shone y colaboradores publicaron en 1963 una serie de casos en
donde coexistian una variedad de anomalfas congénitas obstructivas, o
potencialmente obstructivas del corazén izquierdo. Estas fueron: anillo
supravalvular mitral, valvula mitral en “paracaidas’, estenosis subadrtica, y
coartacion adrtica. De los 8 casos reportados, sélo 2 exhibian simultdnea-
mente todas estas condiciones (complejo de Shone completo), mientras
que los restantes presentaron al menos dos de ellas (complejo de Shone
incompleto)!'2.

La valvula mitral “en paracaidas” presenta un solo musculo papilar en donde se
insertan las cuerdas tendinosas de ambas valvas. Las cuerdas usualmente son
cortas y gruesas, y su insercion papilar convergente restringe la movilidad de
los velos. El llenado ventricular se produce entre espacios intercordales que
generalmente limitan el libre flujo de sangre conformando una estenosis sub-
valvular-349),

El anillo supravalvular mitral es un rodete de tejido conectivo que se origina en
la base de la superficie auricular de las valvas, inmediatamente por encima del
plano del anilloy protruye dentro de la cavidad. Presentan gradientes significa-
tivos el 44% y rara vez se lo describe en forma aislada*

La estenosis subadrtica puede ser membranosa o tuneliforme®.

La coartacion adrtica suele ser yuxtaductal, a veces sin gradiente significa-
tivo™.

La definicion del complejo ha sido ampliada para incluir formas adicionales de
obstruccion, como otras lesiones mitrales (estenosis mitral congénita tipica,
estenosis mitral hipoplasica, cuerdas tendinosas subdesarrolladas con oblitera-
cion de los espacios intercordales), adrticas (aorta bicUspide) y estenosis supra-
aorticas (membrana supra-adrtica o hipoplasia del arco)??.

Es requisito diagnostico la deteccion de al menos dos lesiones obstructivas,
una mitral y la otra en la salida del flujo del ventriculo izquierdo, ya sea a nivel
subadrtico, adrtico o supra-aortico®. La prevalencia de cada una de éstas lesio-
nes segun las series se detallan en la Tabla 1.
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Obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo

Obstruccion del tracto de entrada
del ventriculo izquierdo

Pacientes Estenosis Mortalidad
(n) Anillo supra Parachute mitral Estenosis | Valvulaadrtica| Coartacién quirdrgica
mitral mitral congénita subaértica bicuspide adrtica
tipica

Shone 8 100% 50% - 100% - 50% -
(1963)
Bolling 30 73% 87% - 93% - 29% 14%
(1990)
Brauner 19 47% 63% 25% 79% - 68% 27%
(1997)
Brown 27 41% 37% 52% 59% 89% 67% 11%
(2005)
Aslam 28 7% 36% 93% 39% 71% 75% -
(2016)

Tabla 1. modificada de Brown JW, Ruzmetov M, Vijay P, et al. Operative results and outcomes in children with Shone’s anomaly. Ann Thorac Surg. 2005

Apr;79(4):1358-65.

A su vez, éste complejo se relaciona con otras anomalias cardiacas, como el
ductus arterioso persistente (33-42%), comunicacion interventricular (44%) e
interauricular (33%), vena cava superior izquierda persistente (21%) y la obs-
truccién en el tracto de salida del ventriculo derecho®#9.

Esta entidad representa sélo el 0.6% de todas las cardiopatias congénitas y la
edad media del diagnostico es 32 afos®. Las manifestaciones clinicas suelen
progresar con el paso del tiempo y cerca del 50% de los pacientes en edad
adulta han presentado hospitalizaciones de causa cardiovascular, principal-
mente debido a insuficiencia cardiaca o arritmias. Si bien la mortalidad es
baja en pacientes que han alcanzado la edad adulta, en 92% requiere algun
tipo de intervencién y el cerca de la mitad necesita al menos dos a lo largo
de su vida.

El procedimiento mdés prevalente en una primera instancia es el tratamiento
de la coartacion adrtica (61%), mientras que el tratamiento quirdrgico o per-
cutdneo de la valvula mitral el de mayor frecuencia en una segunda etapa
(40%)©.

La diversidad y la naturaleza compleja de las anomalias cardiacas hacen que
sea necesario individualizar el tratamiento y el plan quirdrgico. Los principales
marcadores prondsticos postoperatorios son la severidad de la valvulopatia
mitral y la presencia de hipertension pulmonar®.

Conclusion

El complejo de Shone es una cardiopatia congénita infrecuente, que se re-
conoce facilmente por la asociacién de 2 o mas lesiones cardiacas obstructi-
vas en el corazén izquierdo. En adultos la mayorfa de los casos descritos son
formas incompletas (96% segun las series)®. Los pacientes suelen presentar
una baja mortalidad en la vida adulta, pero con una substancial morbilidad
relacionada con arritmias, insuficiencia cardiaca e intervenciones cardiovas-
culares.

El reconocimiento precoz de esta entidad mediante métodos por imagenes
permite un seguimiento adecuado del paciente y una intervencion precoz.
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El complejo de Shone es una cardiopatia congénita infrecuente.

Se caracteriza por presentar dos o0 mas lesiones obstructivas en el corazén
izquierdo, tanto a nivel del tracto de entrada como del tracto de salida.

Las lesiones originalmente descritas fueron el anillo supravalvular mitral, la
valvula mitral en “paracaidas’, la estenosis subadrtica y la coartacion adrtica.
La mayoria de los pacientes requieren al menos una intervencion quirdrgi-
ca alolargo de su vida, siendo el tratamiento de la coartacién adrtica y de
la vélvula mitral los més frecuentes.

El grado de enfermedad mitral y la presencia de hipertensién pulmonar
son los principales marcadores prondsticos post quirdrgicos.
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Palabras clave

RESUMEN

> Fibroelastoma mitral
> |ctus

Presentamos 2 casos de fibroelastoma cardiaco localizado sobre las cuerdas tendinosas de la vélvula mitral
que debutaron como ictus embdlico. En ambos casos, el diagndstico de presuncion fue ecocardiografico,
se intervinieron quirdrgicamente quirdrgica y se confirmoé la sospecha inicial en el estudio histolégico. El
fibroelastoma es el segundo tumor cardiaco primario mas frecuente y una causa conocida de ictus y embo-
lias. Sin embargo, el manejo clinico es muchas veces controvertido debido a que en realidad son tumores
infrecuentes y hay poca evidencia sobre las opciones de tratamiento.

Keywords

ABSTRACT

B XXXXXX
B> XXXXOXXXXXXXX

We present 2 cases of cardiac fibroelastoma on the chordae tendineae of the mitral valve that debuted as an
embolic stroke. In both cases, the presumptive diagnosis was made by echocardiography, they underwent surgery
and the initial suspicion was confirmed in the histological study. Cardiac fibroelastoma is the second most com-
mon primary cardiac tumor. It’s a cause of strokes and embolisms. The management of these is controversial due
to their low prevalence in general population.

Primer caso

Dado que en el estudio de neuroimagen se apreciaron datos sugestivos de in-
farto establecido y que se habfa sobrepasado el tiempo de ventana terapéutica
se desestimo el tratamiento agudo del ictus.

Varén de 66 afos con antecedentes de tabaquismo y consumo de alcohol
ocasional sin factores de riesgo cardiovascular conocidos. Como Unico ante-
cedente relevante tenia un trastorno depresivo recurrente en seguimiento por
psiquiatria tratado con fluvoxamina y lorazepam.

Acude al servicio de Urgencias por un cuadro de més de 24 horas de evolu-
cion de mareo, torpeza leve en extremidades izquierdas e inestabilidad para
la marcha.

Se realiza en urgencias un TAC de craneo que muestra una lesion hipodensa
cortico-subcortical en la region parasagital del l6bulo occipital derecho com-
patible con una lesion isquémica de reciente instauracion junto a un pequefo
defecto de replecién en la arteria cerebral posterior derecha compatible con
trombo.

&1 Grupo CTO

Ya en planta de hospitalizacién, se realizaron un estudio de troncos supra-adr-
ticos y un Holter ECG sin resultados relevantes. Sin embargo, en el ecocardio-
grama trasntoracico (Video 1) se aprecié una imagen mévil en las cuerdas ten-
dinosas de la vélvula mitral de unos 8-9 mm que podria corresponder con un
fibroelastoma. Se realizé un ecocardiograma transesofégico (Video 2, Figura 1
y Video 3) que confirmé la sospecha inicial y no detecté otras posibles causas
de embolia. Tras este hallazgo se decide realizar una reseccién quirdrgica de
la lesion como probable desencadenante del cuadro del paciente. Fue inter-
venido 3 meses después con reseccién completa de la masa y confirmacién
histopatologica del diagnéstico de fibroelastoma. La evolucion posterior fue
favorable y no tuvo nuevos eventos embolicos.

La asociacion de anomalias (valvula mitral en paracaidas, anillo supramitral y
coartacion adrtica) sugieren que se trataba de un complejo de Shone.

RETIC 2021 (4); 1: 26-29
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Estudio por imagen

Video 1. ETT plano apical de 4 cdmaras. Se aprecia una imagen muy movil
en el aparato subvalvular mitral compatible con fibroelastoma

Video 2.Ecocardiograma transesofdgico. Plano transversal medio. Se aprecia
con méds detalle laimagen extrafa apreciada en el estudio transtoracico en
el aparato subvalvular mitral

Dist 1.09 cm

Segundo caso

Mujer de 70 afos sin antecedentes personales previos destacables. Acude al
servicio de Urgencias por un cuadro de incapacidad de emision del lenguaje
sin déficit de comprensién ni otra focalidad neurolégica acompanante, que
cede de forma progresiva en 10-15 minutos.

Se realiza un TAC de crdneo que no mostré signos de patologia intracraneal
aguda. En la planta de hospitalizacion se solicita un estudio de troncos supra-
aorticos que no aprecié alteraciones. Cuando se realizo el ecocardiograma
transtoracico y transesofagico (Video 4, Video 5, video 6 y Figura 2) se de-
tectd que la paciente tenfa un fluter auricular con respuesta ventricular 4:1,
con un ventriculo izquierdo no dilatado ni hipertréfico con FEVI global en el
Iimite bajo (50%). La vélvula mitral presentaba alteraciones degenerativas con
esclerosis de los velos y con regurgitacion leve-moderada central. En el aparato
subvalvular mitral, adherida a las cuerdas tendinosas, existia una pequena ima-
gen redondeada hiperecogénica e hipermdvil compatible con fibroelastoma.

Tras el hallazgo del fluter auricular se inici¢ anticoagulacion oral con acenocu-
marol y fue dada de alta hospitalaria con el diagndéstico neurolégico de acci-
dente isquémico transitorio. En los meses siguientes fue intervenida en otro
centro hospitalario confirmando la anatomia patoldgica el fibroelastoma. Des-
de entonces sin nuevos eventos embolicos.

Estudio por imagen

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico. Se mide el didmetro mayor de la
masa en 1,09 cm.

Video 4. Estudio transtoracico en plano paraesternal eje largo. Se aprecia
una masa vibrétil en aparato subvalvular mitral

Video 3. Estudio con 3D “Live-3D"de la lesién subvalvular mitral

RETIC.2021(Abril);4(1):26-29

Video 5. Plano apical de cdmaras modificado. Nueva vista de la masa del
aparato subvalvular mitral
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Video 6. Ecocardiograma transesofdgico. Plano longitudinal medio que permite
valorar con mas precision la masa vista en el ecocardiograma transtorécico

Figura 2. Ecocardiograma transesofdgico. Se mide el didmetro mayor de la
masa en tumoracion es de 0.538 cm

Discusion

El fibroelastoma cardiaco es un tumor cardiaco infrecuente. Existen traba-
jos que lo consideran el segundo tumor primario cardiaco mas frecuente

en adultos por detrds del mixoma, pero en realidad su prevalencia no es
bien conocida™. Los tumores varian en tamarno, desde 2 hasta 70 mm con
una media de 9 mm. EI 80% de los fibroelastomas se localiza en las valvulas
cardiacas, principalmente en las izquierdas (36% valvula adrtica, 29% valvu-
la mitral, 119% vaélvula tricispide y 7% en valvula pulmonar). Cuando el tu-
mor asienta sobre una vélvula auriculo-ventricular suele tener predileccion
por localizarse en la cara auricular de las valvas?. La localizacion en las cuer-
das tendinosas de la vélvula mitral es muy rara, aunque existen varios casos
descritos en la literatura3. La resecciéon de estos tumores puede ocasionar
una regurgitacion mitral significativa, teniendo que proceder a posteriori a
realizar una reparacién/sustitucion de valvular mitral®.

Este tipo de tumores se manifiestan con sintomas derivados de embolias,
bien por rotura del propio tumor o por émbolos de fragmentos de fibrina
y plaquetas que se pueden formar sobre los mismos®@. La principal pre-
sentacion clinica es el ictus o accidente isquémico transitorio, sequido por
angina o infarto agudo de miocardio o muerte subita, entre otros eventos.

El diagndstico de presuncion inicial es ecocardiogréfico. Los fibroelasto-
mas aparecen como una masa redondeada, con un pediculo estrecho y
una zona central de mayor densidad®. Se debe hacer el diagndstico dife-
rencial con trombos, vegetaciones o excrecencias valvulares de Lambl®.
En el caso de que el fibrolelastoma se origine en localizaciones atipicas el
diagnostico diferencial debe ampliarse para incluir otro tipo de masas. Por
ejemplo, en este caso de fibroelastoma localizado en las cuerdas tendino-
sas el diagnostico diferencial también debe incluir las cuerdas tendinosas
aberrantes. En muchas ocasiones es necesario definir mejor la tumoracion
mediante ecocardiografia transesofagica®. El diagndstico definitivo es
histopatoldgico.

Con respecto al tratamiento no hay un consenso generalizado sobre qué
hacer con estos pacientes. Klarich et al. en una serie publicada en 1997 no
apreciaron un aumento de la mortalidad en pacientes asintomaticos tra-
tados de forma conservadora®. Sin embargo, en una serie contemporanea
publicada en 2015 por Tamin et a/V con 511 pacientes se comprobd que
los pacientes con sospecha ecocardiogréfica de fibroelastoma tenian un
aumento del riesgo de ictus y de la mortalidad. Grinda et al y Ngaage et al.
defienden realizar una escisién quirdrgica a todos los pacientes, estén o

l

Diagnéstico de fibroelastoma

y Indicacion concominante
Si para cirugia cardiaca abierta

No

:

Fibroelastoma

Reseccién quirdrgica
del fibroelastoma l

No

{

Fibroelastoma no mévil
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/
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Figura 3. Algoritmo terapéutico adaptado de Mariscalco G, Bruno VD, Borsani P, Dominici C, Sala A. Papillary Fibroelastoma: Insight to a Primary Cardiac Valve

Tumor. Journal of Cardiac Surgery. Marzo de 2010;25(2):198-205.
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no sintométicos © 7. Existe un algoritmo de hace ya varios anos (Figura 3)
donde varios autores proponen una metodologia de tratamiento®.

En general se recomienda la cirugia de escisioén para aquellos pacientes sin-
tomaticos y también para aquellos que se van a someter a una cirugfa car-
dfaca por otra razén. El gran debate sigue residiendo en los pacientes asin-
tomdticos. Con respecto a los fibroelastomas de cavidades derechas, si no
son sintomdticos hay autores que apuestan por no intervenirlos dado que
raramente van a dar clinica®. En realidad, no se sabe cudl serfa el manejo
éptimo de estos tumores ya que no es posible realizar ensayos clinicos que
comparen estrategias porque son tumores infrecuentes, asi que no hay mas
evidencia que las recomendaciones de grupos e instituciones expertas como
la Mayo Clinic.

Conclusion

El fibroelastoma cardiaco es el segundo tumor cardiaco primario mas fre-
cuente y una fuente ocasional de embolias sistémicas. La localizacién en las
cuerdas tendinosas de la véalvula mitral es rara.

El diagndstico es inicialmente ecocardiografico en la mayoria de los casos y el
manejo es controvertido, sobre todo en aquellos pacientes asintomaticos. En
pacientes con sintomas por embolismo muchas veces se opta por la cirugfa
de reseccion para disminuir el riesgo de nuevas embolias.

Ideas para recordar

El fibroelastoma cardiaco es el segundo tumor primario cardiaco mas fre-
cuente.

Es causa de eventos embodlicos, siendo un origen conocido de ictus u otras
embolias.

El diagndstico inicial es generalmente ecocardiografico en la mayoria de
los casos.

RETIC.2021(Abril);4(1):26-29
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El tratamiento es controvertido, pero en general, en aquellos pacientes
sintomdticos o a los que van a ser intervenidos a cirugia cardiaca por otra
razon se recomienda su extirpacion.
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Palabras clave RESUMEN

> Infarto agudo de miocardio

: Presentamos el caso de una paciente con sindrome coronario agudo con elevacion del segmento ST tra-
> Tumores cardfacos

tada con fibrinoliticos y derivada para angioplastia de rescate. En el ecocardiograma transtoracico control

> Mixoma . ) . . ; . : ) A
(ETT), luego de la cinecoronariografia, se evidencia masa adherida al septum interauricular, sospechandose
mixoma (MX) con diagnéstico diferencial de trombo en transito, por lo que se realiza ecocardiograma tran-
sesofagico (ETE), donde se visualiza la masa implantada en el septum interauricular con trombo adherido. El
diagndstico de mixoma se confirmé posteriormente durante la reseccién quirdrgica y anatomia patoldgica.
Keywords ABSTRACT

> Acute myocardial infarction
> Cardiac tumors
> Myxoma

We present the case of a patient with acute coronary syndrome with ST segment elevation with fibrinolytic
treatment derived for rescue angioplasty. In the transthoracic echocardiogram (TTE), after the coronary angio-
graphy, a mass attached to the interatrial septum is observed, with suspicion of myxoma vs thrombus in transit.
Transesophageal echocardiogram (TEE) is performed, the mass is observed related to the interatrial septum with
thrombus attached. The diagnosis of myxoma was confirmed during surgical resection and pathological ana-
tomy.

Presentacion del caso lesiones significativas. Por tratarse de un vaso de fino calibre con lesion distal,

se decide no realizar angioplastia.

Mujer de 42 anos de edad, fumadora de 20 paquetes/afno, con anteceden-
tes heredo familiares positivos (hermano fallecido por infarto de miocardio a
los 52 afos), quien consulta a un hospital por dolor tordcico opresivo de 20
minutos de duracion. Le realizan electrocardiograma (Figura 1) donde se evi-
dencia elevacion del segmento ST de cara inferior. Ademés del dolor tordcico,
no presentaba signos de falla cardiaca aguda y estaba hemodindmicamente
compensada. Recibe tratamiento trombolitico a los 40 minutos del inicio del
dolor, persistiendo con el dolor a los 90 minutos pese a un descenso del seg-
mento ST mayor al 50%.

Posteriormente, es derivada a nuestro centro (Hospital de 3¢ nivel) a las 2 horas
de haber culminado el fibrinolitico. Se presenta asintomatica y con criterios de
reperfusion positivos, por lo que se decide realizar cinecoronariografia (CCG)
que muestra lesion leve en tercio medio de la arteria coronaria derecha (ACD)
y oclusion del tercio distal del ramo postero-ventricular (Video 1), sin otras
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Se solicita ecocardiograma Doppler (Videos 2 y 3) que muestra hipocinesia
de los segmentos basales del septum inferior y pared inferior, con fraccién de
eyeccion del ventriculo izquierdo estimada en 63%. Adicionalmente, se visuali-
7a una masa eco-heterogénea dentro de la auricula izquierda, con movimiento
propio, adherida al septum interauricular cercana a de la fosa oval, con medida
del,6x0,8cmy éreade 1 cm? (Video 4, Figura 2), plantedndose los diagnosti-
cos de mixoma auricular versus trombo en transito. Por el Ultimo planteamien-
to, se realiza ecografia Doppler venosa de miembros inferiores que descarta
trombosis venosa profunda.

Para mejor valoracion de la masa auricular, se decide realizar un ecocardiogra-
ma transesofdgico (ETE, Videos 5-7), visualizdndose una masa heterogénea,
vascularizada, con base de implantacién amplia y fija en el septum interauricu-
lar a nivel de la fosa oval. Se constatd, en su superficie libre, una imagen movil,
de distinta ecogenicidad, sugestiva de trombo adherido.

-
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Ante los hallazgos descritos, se anticoagula y se programa reseccion quirdrgica
diferida, que se realiza luego de 4 meses, extrayéndose una pieza compatible
con tumor cardiaco benigno tipo mixoma (Figura 3), confirmado posterior-
mente por anatomia patoldgica.
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Figura 1. Electrocardiograma previo a realizacion de trombolisis. Se visualiza
elevacion del segmento ST-T en derivaciones inferiores.

Video 2. Ecocardiograma transtordcico, vista apical de 4 cdmaras, donde se
observa hipocinesia del segmento basal del septum inferior del ventriculo
izquierdo

Video 3. Ecocardiograma transtoracico, vista apical de 2 cdmaras, donde
se observa hipocinesia del segmento basal de pared inferior del ventriculo
izquierdo

27/09/20

Video 4. Ecocardiograma transtordcico, vista apical de 4 camaras, con
zoom en auricula izquierda, observdndose la masa adherida al tabique
interauricular.

Video 1. Cinecoronariografia, proyecciéon oblicua anterior izquierda craneal,
que evidencia la arteria coronaria derecha

RETIC.2021(Abril);4(1):30-33

Figura 2. Ecocardiograma transtorécico, vista apical de 4 cadmaras, con
zoom a nivel del septum interauricular. Se observa masa heterogénea
interauricular izquierda de 1,6 x 0,8 cm.
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Video 5. Ecocardiograma transesofagico, vista medio-esofagica 4 cdmaras
en 0°, donde se observa la masa de aspecto gelatinoso en auricula
izquierda. adherida al tabique interauricular

Video 6. Ecocardiograma transesofagico con Doppler color, vista intermedia
entre eséfago alto-medio, donde se observa el septum interauricular
anteriorizado, con la masa adherida al mismo

Figura 3. Anatomia histo-patolégica de la pieza quirdrgica, donde se
observa tejido muscular cardiaco con neoformacién constituida por
estroma mixoide y presencia de células poligonales y estrelladas, aisladas
y en pequefos cordones y canales vasculares, sin atipias. Diagndstico
histoldgico de mixoma
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Video 7. Ecocardiograma transesofagico con Doppler color, vista intermedia
entre esofago alto-medio, donde se observa el septum interauricular
anteriorizado, con la masa adherida al mismo

Discusion

Hemos presentado un caso donde se muestra la asociacion de sindrome co-
ronario agudo y mixoma, un hecho poco frecuente, aunque de importante
impacto clinico y prondstico.

Dentro de los tumores cardiacos primarios, los cuales presentan una inciden-
cia baja, de alrededor 0.2%, el mixoma es el tipo mas comun; llegando a re-
presentar entre el 50% al 85%. No obstante, a pesar de considerarse benigno,
desde el punto de vista histopatoldgico, su forma de presentacion puede ser
agresiva'. Generalmente son masas gelatinosas, fragmentables, pediculadas y
solitarias (94%), con edad de presentacion entre los 30-60 anos (media de 50),
mas frecuente en mujeres, y localizdndose mayormente en la aurfcula izquier-
da. Su presentacion es variada, desde asintomaticos hasta casos con clinica de
obstruccion valvular mitral o de eventos tromboembodlicos. La produccion de
émbolos puede estar dada por la fragmentacion de la masa tumoral, trombosis
asociada al tumor o una combinacién entre estos factores®?.

Aungue la embolizacion sistémica es frecuente (30-60% de los casos) ya que
en su mayoria son tumores friables, la oclusion arterial coronaria es extrema-
damente infrecuente, ya que en sistole los ostium coronarios estan protegidos
por los velos de la vélvula adrtica. No obstante, pueden ocurrir embolismos
coronarios de material mixomatoso y ser causa de oclusién coronaria, posibi-
lidad que debe considerarse sobre todo en pacientes jovenes, sin factores de
riesgo y con estudios de imagenes con arterias coronarias estructuralmente
normales®4.

Hay embolismos documentados a ambas arterias coronarias, principalmente
de la derecha, que en dicho caso se asocia con infarto de pared inferior. Esta
tendencia podria explicarse por el dngulo de la raiz adrtica con respecto a la
horizontal y a la coronaria derecha que estd situada caudalmente, por lo que
los pequenos émbolos podrian ser llevados a ella mas facilmente que a la co-
ronaria izquierda situada cefélicamente®.

La embolizacién coronaria puede limitarse a estas arterias o asociarse a em-
bolismos multiples, y ocurrir espontdneamente o secundario a manipulacion
quirdrgica®.

En este contexto, el ecocardiograma es un pilar fundamental en el diagnéstico
de las masas cardiacas, con sensibilidad y especificidad diagndsticas eleva-
das. Nos permite establecer la localizacion, tamano, forma, sitio de implante
y las caracteristicas ecogénicas del tumor; elementos claves para descartar los

RETIC.2021(Abril);4(1):30-33


https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/ABRIL_2021_N_1/Videos/C_9_Video_05.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/ABRIL_2021_N_1/Videos/C_9_Video_07.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/ABRIL_2021_N_1/Videos/C_9_Video_06.mp4

« Casos clinicos
caso

posibles diagnésticos diferenciales, entre los que se encuentran trombos y ve-
getaciones”.

En nuestro caso clinico, la paciente presentaba factores de riesgo para cardiopa-
tia isquémica (tabaquismo y los antecedentes heredofamiliares), presentandose
con dolor torécico y electrocardiograma con supradesnivel del ST inferior, trom-
bolizdndose y llevandose luego a CCG donde se constatéd oclusion del lecho
distal del ramo postero-ventricular de la coronaria derecha, pese al tratamiento
fibrinolitico realizado, culminando posteriormente con diagnéstico de mixoma
auricular izquierdo evidenciado en la ecocardiografia control post CCG.

Con respeto al tratamiento del tumor, es eminentemente quirdrgico y suele
ser definitivo; siendo su recidiva poco comun (3% en los tumores esporadicos
y 22% en los tumores familiares), relacionada a su vez con la reseccion incom-
pleta, por lo que se recomienda la realizacion de estudios ecocardiograficos
periddicos en el seguimiento de estos pacientes®.

y
Conclusion

Frente a la sospecha de un sindrome coronario agudo en pacientes de media-
na edad, con o sin factores de riesgo cardiovascular y sin lesiones epicérdicas
significativas en el cateterismo cardiaco o con signos de embolia coronaria dis-

tal, la ecocardiografia resulta fundamental para la bdsqueda de etiologias poco
frecuentes como los tumores intracardiacos.

Ideas para recordar

Los sindromes coronarios agudos asociados a mixomas son infrecuentes, pero
existen y debe conocerse tal asociacién por su impacto clinico y pronéstico.

RETIC.2021(Abril);4(1):30-33
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La sensibilidad diagndstica de la ecocardiografia transtorécica y transeso-
fagica para mixomas cardiacos es muy alta (93% y 97%; respectivamente),
siendo las herramientas de primera eleccion para arribar al diagnéstico y
guiar el tratamiento.
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Palabras clave RESUMEN

La ecograffa a pie de cama, como extension de la exploracion fisica, se ha convertido en un complemento
fundamental en la evaluacion, seguimiento y tratamiento del paciente por lo que es necesaria la formaciény
entrenamiento de los médicos para poder usarla de modo apropiado. Presentamos el caso de una mujer de
86 afos ingresada por sepsis de probable origen biliar. Tras una revaluacién exhaustiva se evidencian signos
clinicos que sugieren un probable foco infeccioso endovascular por lo que se realiza una ecocardioscopia
a pie de cama objetivando una vegetacién movil sobre valvula adrtica nativa. Posteriormente se solicita
ecocardiograffa transtoracica reglada que confirma el diagnéstico de endocarditis.

> Ecocardioscopia
> Sepsis
> Endocarditis infecciosa

ABSTRACT

Point-of-care ultrasound as an extension of the physical examination has become a fundamental complement
in the evaluation, follow-up and treatment of our patients. The education and training of physicians is necessary
to be able to use it properly. We present the case of an 86-year-old woman initially admitted for sepsis of probable
biliary origin. After an exhaustive reassessment, clinical signs of a probable endovascular infectious focus were
found. A bedside echocardiography showed a mobile vegetation in the native aortic valve. The transthoracic echo-

Keywords

> Fchocardioscopy
> Sepsis
> Infective endocarditis

cardiography confirmed the diagnosis of endocarditis.

Presentacion del caso

Una paciente de 86 afnos ingresé por un cuadro de sepsis de probable origen
biliar asociada a insuficiencia cardiaca. No tenfa antecedentes personales de
interés, salvo una fractura previa subtrocantérea de fémur derecho osteoporé-
tica, y estaba en buena situacion funcional, unicamente en tratamiento ocasio-
nal con analgésicos a demanda.

Se realizé una nueva anamnesis a través de sus familiares, que explicaron que
la paciente habfa acudido a Urgencias por presentar sintomas progresivos de
astenia, hiporexia y picos febriles de hasta de 38,5 ° C. El cuadro clinico habia
empeorado en las Ultimas 96 horas con disnea progresiva hasta hacerse de
reposo, ortopnea, edematizacion periférica y lesiones dérmicas en miembros
inferiores. En la exploracion fisica realizada en Urgencias se aprecia T2 36°C, PA
123/60 mmHg, FC 85 Ipm, taquipnea a 38 rpm con saturacion de O, por pulsio-
ximetria de 99% con mascarilla. La paciente estaba con regular estado general,
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consciente pero inatenta y desorientada. En la auscultacion cardiopulmonar
se apreciaron tonos cardiacos ritmicos con un soplo holosistélico de intensi-
dad Ill/VI polifocal que borraba el segundo tono con borramiento del segundo
ruido, pulmones con murmullo vesicular conservado en campos anteriores y
crepitantes hasta campos medios a nivel posterior. Presentaba edemas con fé-
vea moderada en zonas declives de miembros inferiores, y lesiones purpuricas
y petequiales en ambos pies (Figura 1).

En las pruebas complementarias realizadas en Urgencias destacaba alteracion
de la analitica renal y hepética, con creatinina 1,72 mg/dL, bilirrubina total 1,4
mg/dL (directa 0,87 mg/dL), GOT 1278 U/L, GPT 1345 U/L, GGT 81 U/L, FA 94
U/L. También presentaba PCR 105,5 mg/L, procalcitonina 2,24 ng/mL, BNP
2.699,8 pg/mL, troponina | (ultrasensible) 115 pg/mL y hemograma con Hb
9,8 g/dL normocitica-normocrémica, leucocitos 14.680/mm? a expensas de
neutréfilos, plaquetas 284.000/mm?. Se realizé una radiografia simple de térax
(Figura 2) y una ecografia abdominal donde se objetivaba higado de éstasis
sin signos de colecistitis aguda ni dilatacion de la via biliar intra-extrahepdtica.
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La principal sospecha diagndstica era insuficiencia cardiaca congestiva secun-
daria a sepsis. Sin embargo, debido a que la paciente tenia un soplo cardiaco
y lesiones dérmicas, se planted la sospecha de que existiera un foco infeccioso
endovascular, por lo que se amplié la exploracién fisica con una ecografia a pie
de cama con un dispositivo de bolsillo. En la ecocardioscopia se evidencié una
vegetacion movil sobre la vélvula adrtica con insuficiencia adrtica secundaria,
ademds de disfuncién ventricular izquierda e insuficiencia mitral (Videos 1y 2).

Se consulté de forma urgente con el servicio de Cardiologia para la realizacion
de un ecocardiograma transtoracico completo que confirmé la presencia de
varias vegetaciones de gran tamano sobre la valvula adrtica nativa con insufi-
ciencia adrtica severa y estenosis ligera, disfuncién ventricular izquierda severa
con FEVI biplano del 33%, insuficiencia mitral degenerativa severa y dilatacion
biauricular, ademés de ventriculo derecho dilatado con insuficiencia trictspide
funcional moderada y datos de hipertensién pulmonar severa (Videos 3, y
Figuras 3, 4).

En la misma manana del diagnéstico clinico-ecografico, Microbiologia avisé de
crecimiento de cocos gram positivos en cadena (streptococcus grupo sangui-
nis) en dos de las tomas de hemocultivos que se habfan realizado el dia previo,
lo que confirmd la existencia de endocarditis infecciosa sobre vélvula nativa.
La paciente fue valorada por el servicio de Cirugia Cardiovasvular, siendo des-
estimada por alto riesgo quirdrgico (EuroSCORE 86 %). A pesar del tratamiento
médico instaurado consistente en ceftriaxona, oxigenoterapia y perfusion de
furosemida a dosis altas, la paciente evoluciond desfavorablemente, y fallecio
pocos dias después.

Estudio por imagen
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Figura 2. Radiograffa simple de térax, proyeccién posterioanterior (A) y
lateral (B). Se observa cardiomegalia, lineas B de Kerley, infiltrado intersticial
bilateral y redistribucién vascular del paréngquima pulmonar compatible con
insuficiencia cardiaca aguda
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Video 1. Ecocardioscopia con dispositivo de bolsillo. A. Modo 2D. Plano
paraesternal eje largo. Se aprecia una vegetacion de gran tamafo en valvula
nortica nativa y dilatacién de ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccion
disminuida por estimacion visual. B. Doppler color. Plano paraesternal eje
largo donde se objetiva patron en mosaico compatible con insuficiencia
adrtica, ademas de insuficiencia mitral.

Video 2. Plano paraesternal eje largo que muestra ventriculo izquierdo de
dimensiones aumentadas y FEVI reducida. Se observa una masa de gran
tamanfo y ecodensidad intermedia, dependiente de la cara ventricular de
la valvula adrtica, que prolapsa el en TSVI compatible con vegetaciéon de
endocarditis

Video 3. Plano apical tres cdmaras con Doppler color que muestra flujo de
regurgitacion adrtica aguda, con zona de convergencia proximal extensa y
jet distal de alta velocidad que alcanza el dpex
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Figura 3. Doppler continuo del flujo en la valvula adrtica que muestra
gradientes transvalvulares ligeramente aumentados por hiperaflujo

Figura 4. Flujo de insuficiencia adrtica con Doppler continuo. La sefal es
de alta intensidad y el tiempo de deceleracion del flujo regurgitante es muy
corto (223 ms) y con pendiente muy acusada, lo que es caracteristico de las
insuficiencias agudas

Discusion

La ecocardioscopia es el término acufiado por consenso entre sociedades
cientificas espanolas de Cardiologia, Medicina Interna, Neurologia y Medicina
de Familia para referirse a la realizacion de una ecocardiografia bésica, tanto
por médicos cardidlogos como por otros especialistas, con un uso limitado y
dirigido como extension de la exploracion fisica. Su objetivo es la valoraciéon
diagnostica, terapéutica y prondstica en distintos escenarios clinicos™.

Para sacarle el méaximo rendimiento a la técnica es fundamental la realizacién
previa de una anamnesis y exploracion fisica que planteen una orientacion
diagnéstica inicial, que nos dirija a responder preguntas concretas, no debien-
do sustituir a un estudio ecocardiogréfico reglado. Las sociedades cientificas,
conocedoras de que la ecograffa clinica es cada vez mas Util en la préctica
clinica de especialidades médicas que no disponfan de esta tecnologia como
recurso habitual, abogan por la formacién acreditada y el buen uso de dicha
tecnologia para repercutir en el beneficio del paciente®.

Por contra, a pesar de que el uso de la ecografia a pie da cama se estd exten-
diendo y existe evidencia de sus beneficios, todavia hay médicos que tienden
a desconfiar de la técnica con el argumento de la seguridad del paciente. Algo
muy similar a lo que ocurrié hace mas de 200 afos, en 1816, tras la invencion
del primer y rudimentario estetoscopio por René Laennec, que generé muchas
dudas sobre la posibilidad de interpretar el significado de los sonidos. Hasta 20
anos después de su invencién no se instaurd el empleo rutinario de la auscul-
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tacion en la exploracion fisica®. La miniaturizacién de los ecégrafos, denomi-
nados de bolsillo, han permitido vencer las limitaciones de los pilares béasicos
de la exploracion fisica (inspeccién, palpacién, percusion y auscultacion) para
mejorar la orientacion diagndstica, la peticion razonada de pruebas comple-
mentarias y el manejo terapéutico, optimizando asi las decisiones clinicas a
la cabecera del paciente. Asi, algunos autores proponen la “insonation” como
quinto elemento en la exploracion fisica®.

La endocarditis infecciosa sobre vélvula nativa es una entidad relativamente
poco frecuente, en la que el ecocardiograma transtoracico es una herramienta
fundamental para el diagndstico. Se sabe que la sensibilidad de la prueba es
limitada (alrededor del 60 %) con alta especificidad (90 %) por lo que se re-
comienda la realizacion de una ecocardiografia transesofagica cuando existe
una sospecha clinica elevada por su mayor especificidad y sensibilidad®. La
ecocardioscopia a pie de cama, con sus limitaciones, permite valorar de forma
grosera la presencia de patologia cardiaca, incluyendo la presencia de vegeta-
ciones. Se estd realizando actualmente un estudio multicéntrico desde el H. U.
Torrecardenas (Almerfa) para establecer la utilidad de la ecocardioscopia como
cribado de endocarditis en el contexto de bacteriemia y candidemia.

En el caso descrito, tras la realizacién de la anamnesis y exploracion fisica (fie-
bre, soplo cardiaco y fendmenos embdlicos) se planted la pregunta concreta,
jexiste evidencia de vegetacion valvular de origen infeccioso? Las imagenes
obtenidas a pie de cama dieron la respuesta afirmativa que se confirmé por
ecocardiografia transtoracica a manos del cardidlogo. Si el resultado hubiera
sido negativo, sin duda seguiriamos necesitando el ecocardiograma reglado,
pero estamos seguros de que en este caso la ecocardioscopia agilizé el proce-
so diagnostico y el manejo terapéutico inicial.

Conclusion

El empleo sistematizado de la ecocardioscopia enfocado en responder pre-
guntar concretas sobre la situacion cardiaca de los pacientes a pie de cama
acelera el proceso diagndstico y tiene repercusiones evidentes en la de toma
de decisiones clinicas y en el prondstico y manejo de nuestros pacientes. Por
ello es fundamental una formacion reglada y acreditada y que los cardiélogos,
contribuyan al aprendizaje y verificacion de los hallazgos obtenidos, para esta-
blecer una retroalimentacion positiva con fin dltimo el beneficio del paciente.

Ideas para recordar

- Laecografia a pie de cama permite ampliar y solventar muchas de las limitacio-
nes de la exploracién fisica. La formacién y el entrenamiento adecuado permite
aumentar la fiabilidad diagnéstica y mejorar la calidad asistencial.

- La endocarditis infecciosa requiere una alta sospecha clinica y abordaje diag-
nostico con ecocardiografia de forma precoz.
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Se describe la importancia de las masas musculares de los miembros y la utilidad de las maniobras para
reducir la presion hidrostatica del sistema venoso
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Itis described the usefulness of the limbs muscles and the maneuvers to reduce the hydrostatic pressure

En el organismo existen 4 bombas que permiten la adecuada circulacion san-
guinea':
+  lLabomba cardiaca

La bomba diafragmatica

La bomba muscular

La suela plantar de Lejars

Si a este concepto le agregamos el fundamental juego de presiones (hidrosta-
tica, intraabdominal, intratoracica, intrapericdrdica, intrapleural, intracardfaca),
laindemnidad de las vélvulas venosas y las claves distensibilidad adrtica y resis-
tencia periférica, tendremos las claves para entender la precarga y la poscarga
cardiaca, sumando el estudio de la contractilidad y la frecuencia cardiaca ten-
dremos la evaluacion global de la funcién ventricular.

En esta “vineta vascular”me detengo en las “bombas periféricas’, faciles de eva-
luar clinicamente y con ecografia Doppler venosa, y de importancia practica
enorme.

Todos conocemos que puede padecerse insuficiencia venosa, definida por
Franceschi? como “la incapacidad del sistema venoso para asegurar un flujo
cardiopeto unidireccional con el débito y presién adaptados a las necesida-
des del drenaje de los tejidos, -termorregulacion y reserva hemodindmica-
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con independencia de la posicién y actividad muscular’, por tres mecanis-
mos:

1. Latrombosis

2. Laincompetencia valvular

3. Lafallade las “bombas periféricas”

Para comprender lo anterior, debemos preguntarnos: ;Por qué es tan impor-
tante su evaluacion detallada y explicar a nuestros pacientes sencillas manio-
bras para reducir la presién hidrostatica en la columna venosa de los miembros
inferiores, particularmente en pantorrillas, tobillos y pies? La respuesta es sim-
ple: Porque al estar parados y estaticos, o sentados sin mover las piernas, la pre-
sién hidrostatica aumenta notablemente, hay estasis sanguinea, extravasacion
de fluidos, edema, pesadez y dolor. Pensemos en la importancia que puede
tener reducir la presion hidrostatica venosa distal en algunas actividades labo-
rales y de la vida diaria: policias, ayudantes de odontélogos, oficinistas, viajes
prolongados en avién, auto o micros, trabajar horas frente a las computadoras,
etc,, siendo la lista interminable.

Dos sencillas maniobras permiten reducir la estasis sanguinea, favorecer el
retorno venoso y, por lo tanto, en presencia de indemnidad valvular venosa,
reducir la signo-sintomatologfa, son: la “maniobra de Parand’, y la de “bomba
muscular”; o ponerse en puntas de pie (Figuras 1 a 3).
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Figura 1. Posicion basica

Figura 2. Maniobra de Parana

Figura 3. Maniobra de bomba muscular

La maniobra de Parana consiste en inclinar todo el cuerpo hacia adelante,
sin encorvar la cintura, hasta sentir los dedos de los pies, “exprimiendo” la
suela plantar de Lejars, lo que permite un flujo centripeto muy importante,
que, en presencia de indemnidad valvular venosa, “vacia” el sistema venoso

RETIC.2021(Abril);4(1):48-49
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profundo durante la denominada “sistole de Parand’, reduciendo la presion
hidrostatica venosa de tobillos y pies. Recordemos el concepto fundamental
que, durante la“didstole de Parand’, al reducirse la presiéon hidrostatica venosa
en el sistema venoso profundo, se “activan los shunts venosos’, la sangre fluye
del sistema venoso superficial al profundo y esto reduce a su vez la presion
hidrostéatica sobre las venas del sistema venoso superficial3” (Figuras 1 a
3). Ademas, reducen significativamente la posibilidad de trombosis venosa
profunda.

La otra maniobra a tener muy en cuenta es la de “bomba muscular’, senci-
llamente colocando al paciente en “puntas de pie’, maniobra que puede
efectuarse de pie o sentado (importante para los que trabajan horas senta-
dos, viajes prolongados, etc.), que béasicamente comprime y vacia las venas
gastrocnemias y soleas de ambos miembros inferiores, favoreciendo el flujo
cardidpetoy reduciendo la presion hidrostética de la columna venosa, con ello,
disminuye el edema, la pesadez y el dolor®-37.

Ambas maniobras son efectuadas diariamente al caminar, por ello, resulta tan
importante intentar levantarse y caminar unos minutos para reducir la estasis
venosa. Al realizar al paciente las maniobras de Parand y de bomba muscular,
apoyados del ecografo, podemos constatar lo que ocurre con sus venas: se
“llenan” las venas del sistema venoso profundo en sistole de Parana, para “va-
ciarse” en didstole, al mismo tiempo que las venas gastrocnemias y soleas se
comprimen hasta“no verse”al colocarse el paciente en puntas de pie.

Las anteriores son maniobras sencillas, rpidas, practicables y con resultados
seguros y objetivables.

Tips para no olvidar:

Activar las “bombas periféricas” (maniobra de Parana, bombas musculares,
o simplemente caminar) reduce la presién hidrostética en el eje venoso de
los miembros inferiores y con ello la signo-sintomatologia.

Las maniobras descritas pueden ayudar a prevenir la trombosis venosa
profunda.
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Palabras clave RESUMEN

> Vélvula adrtica
> Reparacién valvular

fagico

El éxito de la plastia de la valvula aortica va a depender de la adecuada evaluacion de todos los elementos
del aparato adrtico y reconocer los factores que causan la regurgitacion. Se destaca el rol del eco transeso-
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highlighted

The success of the aortic valve plasty will depend on the adequate evaluation of all the elements of the aortic
apparatus and the recognition of the factors that cause regurgitation. The role of the transesophageal echo is

La practica de cirugias de reparo valvular ha ganado espacio debido al de-
seo de evitar las complicaciones relacionadas con las prétesis valvulares.
Un mejor entendimiento de la anatomia y funcion de la vélvula adrtica y la
disponibilidad de ecocardiografia transesofédgica intraoperatoria (ETEl) han
permitido una gran evolucion en las técnicas de preservacion valvular adrti-
ca. La ETEl ha evolucionado a una nueva subespecialidad: ecocardiografia
quirdrgica (Tabla 1).

1. Es estructural, es decir se enfoca en revisar las estructuras que se van a
reparar

2. Sistémica, es decir debe revisarse todo de manera organizada y
consistente

3. Funcional, es decir, se determina el impacto funcional de los hallazgos

4. Operacional, es decir ayuda a entender qué debe hacerse para reparar el
problema

5. Responsable, es decir, que los hallazgos se comprueban de inmediato en
la sala de operaciones

6. Comprometida, es decir, el ecocardiografista entiende la técnica

quirdrgica y ayuda a que el resultado de la cirugia sea satisfactorio

Tabla 1. Caracteristicas de la ecocardiografia quirdrgica. Definicién y tabla
original del autor.

Anatomia Funcional Valvular Adrtica

La vélvula adrtica debe verse como una unidad funcional que comprende:
unioén ventriculo-adrtica y anillo valvular, senos de Valsalva, valvas adrticas y la
unién sinotubular.

Grupo CTO
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Elanillo adrtico, las valvas y la unién sinotubular tienen un papel predominante
en mantener la competencia valvular adrtica. Los senos de Valsalva no juegan
un papel directo en la competencia valvular®.

En las Figuras 1-5 se observan dichos elementos y los pardmetros a medir en
la raiz adrtica.

Figura 1. Componentes de la unidad valvular aértica: 1 unién ventriculo
arterial y anillo valvular; 2 union sinotubular; 3 paredes de los senos de
Valsalva; 4 valvas insertadas desde el anillo hasta debajo de la union
sinotubular y con su porcion libre coaptando en el medio de la unidad
valvular. La unién sinotubular, el anillo valvular y las valvas son los elementos
mds importantes para la competencia valvular

RETIC 2021 (Abril); 4 (1): 50-52
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Figura 2. Foto intraoperatoria de una raiz adrtica que ha sido disecada y
preparada para reparo. 1 es el borde libre valvar, 2 la comisura, 3 la uniéon
caudal de la valva que forma parte del anillo valvular, 4 pared del seno de
Valsalva y 5 botén coronario izquierdo

Figura 3. Imagen en planos ortogonales (x plane) partiendo de la vista de
eje corto de la vélvula adrtica a la izquierda. El plano ortogonal se ha puesto
entre las valvas coronarias izquierda y derecha (L-R en el cuadro derecho) y
se observa la simetria de coaptacion entre las mismas
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Figura 4. Parametros medidos en ETEl de la vélvula adrtica, algunos se miden
en sistole (longitud de la porcién libre de la clspide o valva —IVa-), los otros
se miden en diastole (altura efectiva —eH-, longitud de coaptacion -ICo-,
altura cuspide —cH-, didmetros de la unién sinotubular y del anillo. Tomado
y modificado con autorizacién de: Shéfers H-J; Innov 2019; 14(3):188.
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Figura 5. Pardmetros a evaluar en la vélvula adrtica usando vistas de eje
largo 2D. 1: altura de cuspides. 2: anillo valvular, 3: altura de coaptacion. 4:
longitud de coaptacion. 5: longitud de las valvas

Mecanismos de Insuficiencia Aodrtica

El Khoury en el 2005 plantea un enfoque de la insuficiencia adrtica (IAo) que
entiende la importancia de toda la raiz adrtica en los mecanismos de la misma
(Tabla 2)@.

1. Movilidad normal de las valvas
1A Dilatacion de union sinotubular, asociada a aneurismas de aorta
ascendente
1B Dilatacion de senos de Valsalva
1C Dilatacion de union ventriculo-arterial (conocido como anillo adrtico)
1D Perforacion de tejidos valvares
2. Prolapso de las valvas, movilidad excesiva de las valvas
3. Restriccion de las valvas, movilidad restringida de las valvas

Tabla 2. Mecanismos de insuficiencia adrtica basados en los trabajos
publicados por Haydar en 1997 y El Khoury en 2005

Ecocardiografia transesofagica y preservacion de la val-
vula adrtica

El uso 6ptimo de ETEl se da cuando el anestesidlogo ecocardiografista revisa
con el cirujano la valvula adrtica en vistas de eje corto y largo esofagicas me-
dias y buscan en conjunto responder dos preguntas bésicas:

1. ¢Cudl es la anatomia valvular?,

2. Cudl(es) es(son) el(los) mecanismo(s) de 1A0?

En la experiencia del London Health Sciences Centre (LHSC), este es un paso
ineludible.

Cuando existe I1Ao, el ecocardiografista tiene que enfocarse en responder pre-
guntas especificas:

1. ¢Cudl o cudles mecanismos de Ao existen en el paciente?,

2. Los hallazgos de ETEI son favorables para preservar la valvula?

La Tabla 3 muestra hallazgos desfavorables en el reparo valvular y la Tabla 4
muestra los pardmetros a evaluar al terminar de reparar la vélvula adrtica

- Fenestraciones multiple

- Fenestraciones produciendo prolapso

- Fenestraciones comisurales

- Cuerpo de la porcién libre de las valvas (calvificado, retraido)

- Valvas cortas, porcién libre < 16 mm en VA tricispide, < 19mm VA
bicuspide

- Anillo valvular dilatado, > 26 mm VA tricispide, > 29 mm VA bicuspide

- Antatomia unicuspide

Tabla 3. Hallazgos pre circulacién extracorpérea en ETEI 2D que se
relacionan con reparos valvulares aérticos menos faciles o de menor
probabilidad de éxito o poca durabilidad.
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Resultado favorable

Parametro

Es ideal (por encima del anillo)
Cero/trazas es ideal

8 mm minimo

4 mm minimo

Gradiente medio < 10 mmHg

Nivel de coaptacion
Insuficiencia residual
Altura de coaptacion
Longitud de coaptacion
Gradiente valvular

Tabla 4. Pardmetros a evaluar al terminar de reparar la vélvula adrtica

¢Cual o cuales mecanismos de IA existen
en el paciente?

Usando imagenes de eje corto comprobamos la anatomia valvular (tricUspide,
bicUspide, unicuspide).

Combinando imagenes 2D de eje corto y eje largo con Doppler color revisa-
mos el/los mecanismos de I1Ao; que pueden deberse a patologia de las valvas
(perforacion, prolapso, retraccion), a dilatacion de la raiz (anillo, senos de Valsal-
va, union sinotubular) o a combinacion de factores.

Es importante combinar imagenes de eje corto y eje largo (X plane) para medir
los didmetros del anillo valvular.

Es necesario mencionar que en un porcentaje importante de pacientes
existe mas de un mecanismo concurrente de IAo, lo cual debe recordarse
para, de manera organizada y repetitiva, revisar imagenes 2D y de Doppler
color para confirmar si los hallazgos 2D explican el jet de |Ao presente en el
Doppler color, y, si hay discrepancia, quiere decir casi siempre que hay mas
de un mecanismo presente o que no se ha comprendido bien el mecanismo
de Ao presente.

- Trukipedia B

Se deben usar los botones del ecocardidgrafo para tener la mejor resolucion
temporal posible, la cual es critica cuando se usa Doppler color interrogando
Jjets de IAo complejos®.

En un préximo nimero ahondaremos los conceptos previamente menciona-
dos, con la finalidad de exponer y comprender de la mejor manera posible la
anatomia valvular adrtica y su importancia en la reparacion valvular adrtica, asf
como la valoracion ecocardiografica de la misma.

Ideas para recordar

La ecocardiografia transesofdgica intraoperatoria es actualmente definida
como ecocardiografia quirurgica.

La raiz adrtica es una unidad funcional de multiples elementos.

Elanillo adrtico, la unién sinotubulary las valvas son los elementos determi-
nantes para la competencia valvular.

El examen ecocardiogréfico intraoperatorio de la raiz adrtica le aporta al
cirujano informacion sobre el mecanismo de insuficiencia adrtica.
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Se describen consejos para la evaluacién del aneurisma de aorta abdominal y una demostracién de la

Keywords ABSTRACT

= Abdominal aortic anerysm
> 3D Ultrasound

> Abdominal aorta gence are described.

Tips for the evaluation of abdominal aortic aneurysm and a demonstration of the usefulness of artificial intelli-

El aneurisma adrtico abdominal (AAA) es responsable de aproximadamente
175.000 muertes al ano de acuerdo con las estadisticas mundiales. Debido a
ello, toda evaluacion ecocardiografica debe incluir la valoracion de la aorta ab-
dominal via xifoidea, para descartar esta condicion.

Exploracion bidimensional del aneurisma
aortico abdominal

Debe realizarse con el paciente en posicién supina, con el transductor en posi-
cion transversa a nivel del epigastrio (vista subcostal) y el marcador de la sonda
hacia el lado derecho del paciente, para visualizar la aorta proximal y sus es-
tructuras adyacentes; el higado debe ser la ventana acustica.

Posteriormente, se identifica el cuerpo vertebral, anterior a éste las dos estruc-
turas vasculares anecoicas: a la derecha la vena cava inferior; anterior y hacia
la izquierda la aorta. Se examina la aorta proximal, media y distal, transversal y
longitudinalmente, hasta la bifurcacion de la aorta en las iliacas.

Se deben obtenerimagenes de la aorta tanto en el plano transverso como en
el longitudinal, rotando la sonda 90° en el sentido de las agujas del reloj con
el marcador de la sonda hacia la cabeza del paciente (Figuras 1y 2).

El didmetro de la aorta se debe evaluar en todos sus planos, la manera correcta
serd midiendo el didametro desde la pared externa anterior hasta la pared ex-

RETIC. 2021 (Abril); 4 (1): 53-54

terna posterior, recordando que todas las medidas deben ser perpendiculares
al eje de la sonda.

Ao trangverse

Figura 1. Aorta abdominal, exploracién y medicion del didmetro transverso

El didmetro normal de la aorta abdominal depende de la edad y el sexo del
individuo (es menor en mujeres y jovenes), siendo el didmetro promedio
para adultos alrededor de 2 cm. Un aumento en didmetro mayor de 1,5
veces del valor normal, es decir, un didmetro mayor de 3 cm, se considera
patoldgico.
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Figura2. Aorta abdominal, exploracion y medicién del didmetro
longitudinal. Se observa la emergencia de troncos celiacos

Figura 4. Aorta abdominal, con software de inteligencia artificial que
muestra planos bidimensionales (sagital, transversal y axial) y el volumen

Exploracion con inteligencia artificial
del aneurisma adrtico abdominal

LAT Dia‘m‘ell‘er 66.0 mm
MAD Diameter 66.9 mm
En esta revisidn se trabajé con una aplicacion basada en inteligencia artificial i i L
(IA), llamada "AAA Model’, que utiliza un algoritmo el cual presenta automa-
ticamente el andlisis del didmetro y volumen del AAA en diferentes planos,
permitiendo hacer la edicién de los bordes manualmente y reduciendo la va-

riabilidad interoperador.

Para la adquisicion, después de optimizar la imagen, se debe comenzar en el
plano transverso (Figura 3), asegurando que al activar el software la imagen
del aneurisma en ambos planos esté ubicada en el centro y que sea visible la
pared posterior de la aorta. Posteriormente, se adquiere el volumen y se veri-
fican los bordes.

Figura 5. Aorta abdominal, con software de inteligencia artificial.

TIS0O2 M09

Ideas para recordar

La exploraciéon de la aorta abdominal y deteccién de aneurisma adrtico
mediante ecocardiografia, es un método facil, rapido y valioso.

Los avances en inteligencia artificial podrfan representar un cambio en la
evaluacion del aneurisma adrtico abdominal por ultrasonido.

El uso de la inteligencia artificial da mejores resultados interoperador en la
evaluacién del aneurisma adrtico abdominal.
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Palabras clave

RESUMEN

= Comunicacién
interventricular subarterial
> Prolapso adrtico
> Ecocardiograffa bi
y tridimensional

En la evolucion natural de una comunicacion interventricular pueden presentarse alteraciones valvulares
adrticas que condicionen insuficiencia adrtica y que modifican el cuadro clinico y prondstico del paciente,
principalmente en las de tipo infundibular subarterial, por lo que es importante definir la anatomia del de-
fecto e impacto en la funcionalidad de la vélvula, entender que no presentan cierre espontaneo, que requie-
re de seguimiento de la evolucién de la insuficiencia y determinar el momento del tratamiento quirdrgico,
independientemente de la sintomatologfa.

Keywords

ABSTRACT

= Subarterial ventricular septal
defect

= Aortic prolapse.

> Biand three-dimensional

Aortic valvular abnormalities may occur in the natural history of a ventricular septal defect (VSD), which leads to
an aortic insufficiency and modify the clinical picture and prognosis of the patient, mainly in cases of subarterial
infundibular type. By this reason it is important to define the anatomy of the defect and its impact on the functio-
nality of the valve; understand that they do not present spontaneous closure; requires monitoring and decision of

echocardiography

the time of surgical treatment, regardless of the symptoms.

No es infrecuente que se presente insuficiencia aortica (IAo) en la evolu-
cién de una comunicacién interventricular (CIV), lo que modifica el cuadro
clinico y complica el prondstico y la supervivencia del paciente. Los meca-
nismos de dafio a la vélvula adrtica (VAo) son diversos y dependeran del
tipo y localizacion del defecto, asi como de sus relaciones anatomicas. Se
puede presentar como CIV de tipo perimembranoso, sin embargo, la mayor
frecuencia es de tipo infundibular subarterial, en donde se desarrolla entre
el 10 al 15% de los casos, y en poblacion oriental hasta el 30%'2. La comu-
nicacion interventricular infundibular subarterial (CIVIS), denominada en
clasificaciones anteriores como “supracristales o doblemente relacionados’,
tiene bordes fibromusculares y se localiza debajo de ambas vélvulas semi-
lunares, originando continuidad fibrosa entre el anillo pulmonar y adrtico,
estando el septum infundibular (SI) parcial o completamente ausente, lo
que impide un soporte adecuado de las valvas. Este sustrato anatémico es
la causa del desarrollo de prolapso de la valva coronariana (menos frecuen-
te la no coronariana) e |1Ao.

Se ha propuesto que el mecanismo para el desarrollo de la IAo es la falta
de apoyo de la sigmoidea adrtica por la ausencia del SI, principalmente en
los defectos grandes. Cuando el defecto es menor existen cambios hemodi-
namicos a lo largo de todo el ciclo cardiaco: durante la sistole temprana el
flujo de alta velocidad condicionado por el cortocircuito a través del defecto
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tiende a desplazar el anillo sin apoyo hacia abajo y dentro del ventriculo de-
recho (VD).

Posteriormente, el flujo de salida del ventriculo izquierdo (VI) empuja la valva
sin apoyo hacia afuera provocando el prolapso. En didstole, la presién intra-
aodrtica obliga a la VAo a cerrar, pero la cispide sin soporte es empujada hacia
el tracto de salida del VI alejado de la clspide coronaria opuesta, lo que resulta
en insuficiencia. Algunas veces el prolapso de la valva (PAo) ocluye el defecto
septal; haciéndolo de menor tamafo y mejorando los sintomas de insuficien-
cia cardiaca en el paciente.

La progresion de la Ao se incrementa con la edad, generalmente inicia en la
edad escolar y puede convertirse en una complicacion grave, por lo que algu-
nos grupos prefieren un cierre quirdrgico temprano, el cual debe considerarse
cuando se presenta |Ao, independientemente de la repercusion hemodina-
mica de la cardiopatia. También se ha demostrado que este tipo de defecto
no presenta cierre espontaneo’. Hacia la tercera década de la vida puede pre-
sentarse como aneurisma roto del seno de Valsalva (ASVR). El estudio ecocar-
diogréfico transtorécico (ETT) y transesofagico (ETE) es la técnica no invasiva
de eleccion para la deteccién y seguimiento de lesiones adrticas asociadas a
CIVIS, convirtiéndose en una valiosa ayuda para determinar cudndo realizar el
tratamiento quirdrgico®.
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Evaluacidn ecocardiografica

El estudio ird dirigido a valorar la localizacion y tamano del defecto, direccion
del cortocircuito, presencia de PAo y/o ASVR, severidad de la IAo, insuficien-
cia pulmonar y la repercusion hemodindmica sobre cavidades izquierdas, asf
como presion pulmonar.
La localizacion y tamario CIVIS, asi como en PAo se valoran en eje largo y
corto paraesternal, ya que es en estas aproximaciones donde se observa
el SI (Figura 1, Video 1). En eje largo es posible ver la valva coronariana
derecha deformada y prolapsando hacia el VD y definir si cierra parcialmen-
te el defecto e incluso en su caso, observar ASVR (Figura 2, Video 2). En
eje corto paraesternal el defecto se sitla entre las 12 y 2 (imaginando la
cardtula del reloj) y se observa ademas la continuidad entre las sigmodeas
aodrticas y pulmonares. La CIV perimembranosa se localiza entre las 9y 12
y en relacion con la vélvula trictspide. También es posible determinar la
deformacién de la valva coronariana derecha en diastole cuando prolapsa.
Con Doppler color se localiza el defecto y la direccién del cortocircuito.

Figura 1. Imagenes de ecocardiograma transtoracico bidimensional (ETT
2D) de una Comunicacion interventricular infundibular subarterial (CIVIS)
pequena con prolapso adrtico (PAo). En el panel superior (A) se observa
en eje largo paraesternal (ELPE), en diastole, el PAo (asterisco), la CIVIS
(flechas) y, con Doppler color, el cortocircuito de izquierda a derecha. En el
panel inferior (B) se muestra el eje corto paraesternal (ECPE), obsérvese la
deformacién de la valva coronariana derecha por el prolapso, la localizacion
del defecto (entre las 12 y 2) y la continuidad de las sigmoideas adrticas
y pulmonares. AD: auricula derecha, Al: aurfcula izquierda, VD: ventriculo
derecho, VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta, AP: arteria pulmonar

Video 1. Ecocardiograma transtoracico bidimensional (ETT 2D) de una
Comunicacion interventricular infundibular subarterial (CIVIS) pequena con
prolapso adrtico (PAo). Se observa en eje largo paraesternal (ELPE), en didstole,
el PAo, la CIVIS y, con Doppler color, el cortocircuito de izquierda a derecha
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Figura 2. . Imdgenes ETT 2D de CIVIS con PAo y aneurisma del seno de
Valsalva roto (ASVR) hacia el ventriculo derecho (VD). (A): Imagen en ELPE;
que muestra el PAo (asterisco) que cierra parcialmente el defecto. (B):
Obsérvese ademds la continuidad de las sigmoidea adrticas y pulmonares
que caracterizan a estos defectos y la flecha sefala ASVR. (C): Modo M
color en ELPE. obsérvese el flujo dirigiéndose hacia la CIV (color rojo) en
sistole dentro de la via de salida de ventriculo izquierdo (VSVI) y dentro del
VD convergen el flujo que genera el cortocircuito de la CIVIS y el flujo del
ASVR (mosaico de colores), el que se mantiene en la didstole. (D): Doppler
continuo que cuantifica gradiente de la CIVIS. AD: aurfcula derecha, Al:
auricula izquierda, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta,
AP: arteria pulmonar

Video 2. ETT 2D de una CIVIS pequefna con PAo. Se observa en ELPE la
deformacién de la valva coronariana derecha por el prolapso, la localizacion
del defecto y la continuidad de las sigmoideas adrticas y pulmonares

El gradiente de la CIVIS se mide con Doppler continuo, con lo que se estima
la presion pulmonar restando este de la presion sistélica sistémica en au-
sencia de obstruccion adrtica. Con Modo M color es posible comprender el
comportamiento de las lesiones durante el ciclo cardiaco (Figuras 1y 2).
La presencia y repercusion de |Ao se valora con Doppler pulsado, continuo
y color, en aproximacion apical de 4 y 5 cdmaras (4C, 5C). Entre los parame-
tros que indican severidad estan: falta de coaptacién de las valvas, espectro
con Doppler continuo denso y completo, el ancho del flujo regurgitante
con Doppler color en la via de salida de VI > 65%, flujo diastdlico reverso
en aorta descendente a nivel del istmo con velocidad > 20 cm/seg y tiem-
po de hemipresion (THP) < 200 ms; en pacientes adolescentes y adultos,
ademas, vena contracta > 6 mm, volumen regurgitante > 60ml, fraccion
regurgitante > 50% y dilatacion de VI (Figura 3, Video 3).

Se debera evaluar repercusién hemodindmica sobre VI: tamafio y funcién
y la presion pulmonar.

Las vistas que se logran con eco tridimensional (3D) y 3D color valoran la
anatomia y repercusion de las lesiones, en particular las vistas de superficie
septal en donde se puede definir con precision el tamario real de la CIVIS o
la reconstruccién 3D de la VAo (Figura 4, Video 4).
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Figura 3. Imagenes ETT 2D que muestran en aproximaciéon apical de 5
camaras (5C) en sistole (A) el flujo del ASVR hacia VD (flecha blanca) que
continua hasta la diastole (B) en donde ademés aparece en ventriculo
izquierdo (V) el flujo de la insuficiencia adrtica (IAo) que es severa (flecha
negra) y que se corrobora con Modo M color en aorta descendente, en
donde se observa el flujo diastolico reverso durante toda la didstole (C) y
con Doppler pulsado una velocidad >20 cm/seg (D). VD: entriculo derecho,
VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta

Video 3. ETT 2D de una CIVIS pequena con PAo. En el panel inferior (B) se
muestra el eje corto paraesternal (ECPE), obsérvese la deformacién de la
valva coronariana derecha por el prolapso, la localizacién del defecto (entre
las 12 'y 2) y la continuidad de las sigmoideas adrticas y pulmonares
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Figura 4. Imagenes de ecocardiograma transtoracico tridimensional (ETT
3D) y 3D color que muestran en reconstrucciones desde el ELPE, con
inclinacion, el PAo (asterisco) que ocluye parcialmente la CIVIS (flecha),
permitiendo un defecto “funcional” de 6.7 mm (A y B). Al reconstruir la
vista de superficie septal desde el VI 'y “‘quitar”la valva coronariana derecha
(C) se observa que el tamano real del defecto es de 24 x 27 mm en un
paciente 16 afos con anillo adrtico de 28 mm. Al: auricula izquierda, VD:
ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta, CIA: comunicacion
interventricular, SIV IZDO: septum interventricular izquierdo
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Video 4. 2D que muestran en aproximacion apical de 5 cdmaras (5C) en
sistole el flujo del ASVR hacia VD que continua hasta la didstole, en donde
ademads aparece en ventriculo izquierdo (V1) el flujo de la insuficiencia
adrtica (IAo) que es severa

La ETE intraoperatoria confirma el diagnostico y valora los resultados del
cierre del defecto y de la reparacion de la VAo con la finalidad de detec-
tar lesiones residuales que ameriten reintervencion. La CIVIS se observa en
esofago medio en vista de entrada y salida de VD a 60-70°, por debajo de
la valva coronariana derecha y en relacion a las sigmoideas pulmonares,
también se puede observar la VAo y el PAo, ademads de en 45°y 120°-140°
longitudinal de 3 camaras (Figura 5, Video 5). La IAo se cuantifica con
Doppler en transgastrico 0 a 20°.

Figura 5. Imagenes de ecocardiograma transesofdgico (ETE) que
muestran una CIVIS pequefa y PAo. A. ETE medio esofagico a 50° y C.
120°, obsérvese la deformacion de la valva coronariana derecha por el
prolapso (asterisco) y el cortocircuito a través del defecto septal situado
debajo de esta valva y en continuidad con las sigmoideas pulmonares.
B. Modo M color sobre valvula adrtica y VD, en donde se demuestra
el flujo de alta velocidad protosistélico producido por el cortocircuito
arteriovenoso de la CIVIS. D. Imdgenes de reconstruccién 3D en donde
se observa el defecto septal (flecha). AD: auricula derecha, Al: auricula
izquierda, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta, AP:
arteria pulmonar
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Video 5. Ecocardiograma transesofagico tridimensional (ETE 3D) que
muestra una CIVIS pequefa y PAo

Ideas para recordar

L.a comunicacion interventricular infundibular subarterial (CIVIS) no evolu-
ciona al cierre espontdneo y como parte de su evolucion natural desarro-
llan PAo e |Ao progresiva.

En la CIVIS el cortocircuito puede ser variable independiente del tamafno
del defecto ya que el PAo puede reducirlo.

Las CIVIS pequefas evolucionan a grados mas graves de |Ao en menor
tiempo y en el paciente adulto joven puede presentarse como ASVR.
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El estudio ecocardiografico ha demostrado ser la técnica de eleccion para
la deteccion y seguimiento de lesiones adrticas asociadas a CIVIS.

El ecocardiograma deberd detallar el tipo y localizacion del defecto y dife-
renciarla de la CIV perimembranosa (erroneamente llamadas “subadrticas”),
asi como determinar la presencia de prolapso e IAo y establecer un plan de
seguimiento con la finalidad de determinar el momento quirdrgico, inde-
pendiente de la sintomatologia del paciente.
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