Muerte subita cardiaca en un caso
de agenesia pericardica completa
no diagnosticada

Sra. Editora:

La ausencia congénita de pericardio (ACP) ais-
lada incluye toda una gama de defectos pericardicos
congénitos que van desde un pequefio orificio en el
pericardio hasta la ausencia completa de éste'. La
agenesia completa de todo el pericardio o la falta
del lado izquierdo o el derecho completos tienen un
prondstico excelente. En cambio, las ausencias par-
ciales son mas peligrosas, puesto que puede produ-
cirse un atrapamiento de partes del corazén a través
del defecto creado y ello puede comportar una es-
trangulacion miocardica mortal, isquemia miocar-
dica o muerte subita. La mayoria de los pacientes
estan asintomaticos, aunque en algunos casos hay
un dolor toracico inespecifico’. La ausencia com-
pleta del pericardio izquierdo da lugar generalmente
a una radiografia de torax caracteristica, que in-
cluye un desplazamiento de la silueta cardiaca hacia
la izquierda. Raramente se describen anomalias del
ST-T en el electrocardiograma (ECG)'.

Un vardén caucasico, de 28 afos, fue hallado
muerto en la cama. Antes de acostarse habia indi-
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cado a sus padres que tenia un dolor toracico vago
y no localizado. Un ECG realizado 2 afios antes de
la muerte subita habia mostrado lo siguiente: ritmo
sinusal normal, hipertrofia del ventriculo izquierdo
(VI), onda T negativa en las derivaciones V5 y V6,
onda T positiva/negativa en la derivacién V4, deri-
vacién I no disponible, QT real de 0,4 y QT corre-
gido de 0,3. Seis meses después, el ECG mostro las
siguientes caracteristicas: ritmo sinusal normal, ar-
tefacto en la derivacién V6, onda T negativa en la
derivacion I, VL, V5, onda T positiva/negativa en
la derivacion, QT real de 0,4 y QT corregido de 0,37
(fig. 1). Al cabo de otros 6 meses, un nuevo ECG
evidencio lo siguiente: ritmo sinusal normal, hiper-
trofia del VI, aplanamiento de la onda T en las de-
rivaciones I, V5 y V6, QT real de 0,36 y QT corre-
gido de 0,34. Se realiz6 una ecocardiografia
bidimensional que mostrdé unas dimensiones de las
cuatro camaras y un tabique normales. Seis meses
antes de la muerte subita, un ECG puso de mani-
fiesto las siguientes caracteristicas: ritmo sinusal
normal, ondas T positivas en todas las derivaciones,
voltaje elevado del QRS en la derivacion precordial,
QT real de 0,32 y QT corregido de 0,21 (fig. 1).

En la autopsia se observo una arteria cerebral pos-
terior (ACP), con una «lengiieta» de pericardio sobre
los grandes vasos. El corazon estaba desplazado por
completo hacia el hemitorax izquierdo, y se observo
también una interposiciéon de pulmén entre el hemi-
diafragma izquierdo y el borde inferior del corazén
(fig. 2A-C). El corazon mostraba una ligera dilata-
cién, con un peso de 460 g; el grosor de la pared del
VI era normal, sin que se apreciara asimetria alguna
del tabique. Las arterias coronarias no presentaban
estenosis ni oclusiones tromboticas. El aparato val-
vular era normal. Al microscopio se detectd una fi-
brosis en areas dispersas y focos de necrosis en banda
de contraccion en las capas subendocardicas
(fig. 2D-E). En algunos campos, las fibras muscu-
lares estaban distendidas y se observaba una margi-
nacién intersticial de leucocitos polimorfonucleares
(fig. 2F). La orejuela pericardica parietal mostraba
un aumento de grosor y neovascularizacion. Los
analisis toxicologicos fueron negativos.

En los pacientes con agenesia pericardica, el ECG
a menudo muestra un bloqueo incompleto de la
rama izquierda del haz de His, con mala progresion
de la onda R, como resultado del desplazamiento
del corazon hacia la izquierda. En este caso, el pa-
ciente estaba en ritmo sinusal, y no se registréo una
desviacion del eje a la derecha, un patrén de blo-
queo de rama derecha del haz de His ni un despla-
zamiento a la izquierda de la zona de transicion en
las derivaciones precordiales®. Las anomalias de la
onda T en los ECG estandar se consideraron ines-
pecificas y no se penso que justificaran la realiza-
cién de otras pruebas diagnosticas adicionales. Los
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Fig. 1. ECG: ritmo sinusal, onda T negativa
en la derivacion I, VL, V5, onda T positiva/
negativa en la derivacion V4, artefacto en
la derivacion V6.
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defectos pericardicos se asocian a otras anomalias
congénitas, mayoritariamente de naturaleza car-
diaca o pulmonar, en hasta un 50% de los pa-
cientes. Se han descrito también anomalias de la
pared toracica’. Los factores genéticos pueden des-
empefar un papel etioldégico mas importante, pero
todavia no identificado, en la ACP. Esta anomalia
tiene generalmente un pronostico excelente, pero a
veces el margen del defecto puede comprimir los
grandes vasos, y ello puede afectar al llenado del
corazdn y la funcion sistdlica. La alteracion de las
arterias coronarias puede conducir a isquemia
miocardica y muerte subita, mientras que la del
nervio frénico puede contribuir a producir los sin-
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Fig. 2. A: el corazon estaba caido por com-
pleto hacia el hemitérax izquierdo. B: pro-
yeccion anterior. C: proyeccion posterior;
se aprecia una «lenglieta» de pericardio.
D-E: necrosis en banda de contraccion. F:
marginacion de leucocitos polimorfonu-
cleares. Ao: aorta; Pe: pericardio; Ap: anillo
pericardico; Tr: traquea.

tomas. Nuestra conclusion es una necrosis miocar-
dica aguda en un paciente con una ACP que pre-
sentaba un dolor toracico atipico y anomalias de
la onda T en el ECG estandar. Consideramos va-
rias hipotesis para establecer la relacion entre la
ACP y la necrosis miocardica, aunque las mas pro-
bables a nuestro parecer serian: torsiéon de los
grandes vasos a causa de la hipermovilidad car-
diaca o compresién de una arteria coronaria por el
borde del defecto del pericardio.
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