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cado a sus padres que tenía un dolor torácico vago 
y no localizado. Un ECG realizado 2 años antes de 
la muerte súbita había mostrado lo siguiente: ritmo 
sinusal normal, hipertrofia del ventrículo izquierdo 
(VI), onda T negativa en las derivaciones V5 y V6, 
onda T positiva/negativa en la derivación V4, deri-
vación I no disponible, QT real de 0,4 y QT corre-
gido de 0,3. Seis meses después, el ECG mostró las 
siguientes características: ritmo sinusal normal, ar-
tefacto en la derivación V6, onda T negativa en la 
derivación I, VL, V5, onda T positiva/negativa en 
la derivación, QT real de 0,4 y QT corregido de 0,37 
(fig. 1). Al cabo de otros 6 meses, un nuevo ECG 
evidenció 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 realizó una ecocardiografía 
bidimensional que mostró unas dimensiones de las 
cuatro cámaras y un tabique normales. Seis meses 
antes de la muerte súbita, un ECG puso de mani-
fiesto las siguientes características: ritmo sinusal 
normal, ondas T positivas en todas las derivaciones, 
voltaje elevado del QRS en la derivación precordial, 
QT real de 0,32 y QT corregido de 0,21 (fig. 1).

En la autopsia se observó una arteria cerebral pos-
terior (ACP), con una «lengüeta» de pericardio sobre 
los grandes vasos. El corazón estaba desplazado por 
completo hacia el hemitórax izquierdo, y se observó 
también una interposición de pulmón entre el hemi-
diafragma izquierdo y el borde inferior del corazón 
(fig. 2A-C). El corazón mostraba una ligera dilata-
ción, con un peso de 460 g; el grosor de la pared del 
VI era normal, sin que se apreciara asimetría alguna 
del tabique. Las arterias coronarias no presentaban 
estenosis ni oclusiones trombóticas. El aparato val-
vular era normal. Al microscopio se detectó una fi-
brosis en áreas dispersas y focos de necrosis en banda 
de contracción en las capas subendocárdicas 
(fig. 2D-E). En algunos campos, las fibras muscu-
lares estaban distendidas y se observaba una margi-
nación intersticial de leucocitos polimorfonucleares 
(fig. 2F). La orejuela pericárdica parietal mostraba 
un aumento de grosor y neovascularización. Los 
análisis toxicológicos fueron negativos.

En los pacientes con agenesia pericárdica, el ECG 
a menudo muestra un bloqueo incompleto de la 
rama izquierda del haz de His, con mala progresión 
de la onda R, como resultado del desplazamiento 
del corazón hacia la izquierda. En este caso, el pa-
ciente estaba en ritmo sinusal, y no se registró una 
desviación del eje a la derecha, un patrón de blo-
queo de rama derecha del haz de His ni un despla-
zamiento a la izquierda de la zona de transición en 
las derivaciones precordiales2. Las anomalías de la 
onda T en los ECG estándar se consideraron ines-
pecíficas y no se pensó que justificaran la realiza-
ción de otras pruebas diagnósticas adicionales. Los 

origina la reestenosis. Sería importante prolongar el 
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Muerte súbita cardiaca en un caso 
de agenesia pericárdica completa 
no diagnosticada 

Sra. Editora:

La ausencia congénita de pericardio (ACP) ais-
lada incluye toda una gama de defectos pericárdicos 
congénitos que van desde un pequeño orificio en el 
pericardio hasta la ausencia completa de éste1. La 
agenesia completa de todo el pericardio o la falta 
del lado izquierdo o el derecho completos tienen un 
pronóstico excelente. En cambio, las ausencias par-
ciales son más peligrosas, puesto que puede produ-
cirse un atrapamiento de partes del corazón a través 
del defecto creado y ello puede comportar una es-
trangulación miocárdica mortal, isquemia miocár-
dica o muerte súbita. La mayoría de los pacientes 
están asintomáticos, aunque en algunos casos hay 
un dolor torácico inespecífico2. La ausencia com-
pleta del pericardio izquierdo da lugar generalmente 
a una radiografía de tórax característica, que in-
cluye un desplazamiento de la silueta cardiaca hacia 
la izquierda. Raramente se describen anomalías del 
ST-T en el electrocardiograma (ECG)1.

Un varón caucásico, de 28 años, fue hallado 
muerto en la cama. Antes de acostarse había indi-
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defectos pericárdicos se asocian a otras anomalías 
congénitas, mayoritariamente de naturaleza car-
diaca o pulmonar, en hasta un 50% de los pa-
cientes. Se han descrito también anomalías de la 
pared torácica3. Los factores genéticos pueden des-
empeñar un papel etiológico más importante, pero 
todavía no identificado, en la ACP. Esta anomalía 
tiene generalmente un pronóstico excelente, pero a 
veces el margen del defecto puede comprimir los 
grandes vasos, y ello puede afectar al llenado del 
corazón y la función sistólica. La alteración de las 
arterias coronarias puede conducir a isquemia 
miocárdica y muerte súbita, mientras que la del 
nervio frénico puede contribuir a producir los sín-

tomas. Nuestra conclusión es una necrosis miocár-
dica aguda en un paciente con una ACP que pre-
sentaba un dolor torácico atípico y anomalías de 
la onda T en el ECG estándar. Consideramos va-
rias hipótesis para establecer la relación entre la 
ACP y la necrosis miocárdica, aunque las más pro-
bables a nuestro parecer serían: torsión de los 
grandes vasos a causa de la hipermovilidad car-
diaca o compresión de una arteria coronaria por el 
borde del defecto del pericardio3.
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Fig. 1. ECG: ritmo sinusal, onda T negativa 
en la derivación I, VL, V5, onda T positiva/
negativa en la derivación V4, artefacto en 
la derivación V6.

Fig. 2. A: el corazón estaba caído por com-
pleto hacia el hemitórax izquierdo. B: pro-
yección anterior. C: proyección posterior; 
se aprecia una «lengüeta» de pericardio. 
D-E: necrosis en banda de contracción. F: 
marginación de leucocitos polimorfonu-
cleares. Ao: aorta; Pe: pericardio; Ap: anillo 
pericárdico; Tr: tráquea.
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cificación de los velos de la válvula aórtica; además, 
se observó pigmentación negruzca de la aorta y las 
arterias coronarías (fig. 1). Se procedió al cambio 
de la válvula con una prótesis mecánica número 21 
y dos bypass aortocoronarios (arteria mamaria in-
terna izquierda a descendente anterior y vena 
safena interna a marginal).

Ante este hallazgo no habitual, se indagó sobre 
las causas que podrían haberlo ocasionado, y se 
realizó una anamnesis más exhaustiva. El paciente 
afirmó tener historia de artralgia en hombros, co-
lumna, caderas y rodillas desde hacía 20 años. El 
examen físico demostró rigidez y crepitación en 
hombros, caderas y rodillas, así como pigmentación 
negruzca en las escleras (fig. 1). Las radiografías de 
columna, hombros y caderas mostraron espondilar-
trosis dorsolumbar, coxartrosis, gonartrosis y ar-
trosis de hombros. Se recolectó orina del paciente, 
que después de 24 h de contacto con la luz y el am-
biente se tornó negruzca, lo que es habitual en la al-
captonuria (fig. 2). Además, se detectó ácido homo-
gentísico en la orina. Finalmente, el estudio 
histopatológico de los velos aórticos demostró de-
generación hialina, fibrosis, calcificación y pigmen-
tación marrón oscuro de los bordes de las valvas. 

La alcaptonuria es una enfermedad rara que se 
trasmite con patrón autosómico recesivo, con una 
frecuencia de 1 caso cada 200.000 habitantes. Es 
una alteración en el metabolismo de la tirosina en 
la que la deficiencia de oxidasa de ácido homogen-
tísico produce la excreción de grandes cantidades 
de este ácido en la orina y acumulación de su pig-
mento oxidado en los tejidos conjuntivos (altera-
ción llamada ocronosis)1,2. Esta enfermedad puede 
pasar inadvertida hasta la edad adulta, en la que los 
pacientes presentan alteraciones articulares (dolor, 
rigidez y limitación de los movimientos de caderas, 
rodillas y hombros), focos de pigmento escleral gris 
parduzco y oscurecimiento generalizado de la oreja. 
Aparte de estas alteraciones, ocurre pigmentación 
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Estenosis aórtica y cardiopatía 
coronaria en alcaptonuria. 
Presentación de un caso

Sra. Editora:

Presentamos el caso de un paciente de 66 años de 
edad, con obesidad, hipertensión arterial y disli-
pemia, que ingresó en el servicio de cirugía cardiaca 
de nuestro instituto el 28 de octubre de 2009 con 
diagnóstico de estenosis aórtica grave y cardiopatía 
coronaria. Dichos diagnósticos se establecieron 
11 meses antes por el hallazgo casual de soplo car-
diaco, al realizarse ecocardiografías transtorácica y 
transesofágica; se concluyó estenosis aórtica grave 
(válvula aórtica con gradientes máximo de 68, 
medio de 46 y área de 0,95 cm2) con función sistó-
lica conservada e hipertrofia concéntrica del ventrí-
culo izquierdo (septum interventricular de 15 mm y 
pared posterior de 14 mm). El cateterismo cardiaco 
demostró enfermedad coronaria (lesión oclusiva del 
80% en el tercio proximal de la descendente ante-
rior y del 75% en el tercio medio de la circunfleja). 
Hasta el momento de la cirugía no se sospechaba la 
alcaptonuria en nuestro paciente, pero en los ha-
llazgos quirúrgicos se encontró fusión parcial y cal-


