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La agenesia del pericardio es una rara anomalia
de dificil diagnéstico. Su evoluciéon suele ser benig-
na, no obstante, en raras ocasiones defectos par-
ciales han causado muerte subita, por lo que se ha
indicado ocasionalmente en ellos la reparacion
quirurgica aunque estuviesen asintomaticos. Pre-
sentamos el caso de una mujer de 50 aiios con age-
nesia parcial de pericardio y herniaciéon de la ore-
juela auricular izquierda, descubierta de forma
casual a partir de una radiografia de térax rutina-
ria y tratada de forma conservadora. Se revisan los
métodos diagnésticos y terapéuticos actualmente
disponibles.

IMAGING DIAGNOSIS OF PERICARDIAL
AGENESIS

Pericardial agenesis is a rare anomaly, difficult
to diagnose. Its evolution is usually benign. Howe-
ver, on rare ocasions, partial defects have been the
cause of sudden death. Therefore, surgical treat-
ment has sometimes been indicated, even though in
the cases were asymptomatic. We report the case
of a 50 year-old woman with partial pericardial
agenesis and herniation of left atrial appendage
trough. The defect was discovered by a routine
chest x-ray and treated in a conservative way. Cu-

rrent diagnostic and therapeutic techniques are re-
viewed.
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INTRODUCCION CASO CLINICO

Los defectos congénitos del pericardio son infre- Mujer de 50 afios, sin antecedentes patolégicos de
cuentes y suelen cursar sin sintomas, por lo que hastaerés, remitida a la consulta de cardiologia ante el
hace unas décadas eran hallazgos casuales de autbpllazgo de silueta cardiaca anémala en una radiogra-
sias 0 intervenciones quirlrgicas por otros motivosfia de térax efectuada como parte del estudio preope-
No obstante, en ocasiones pueden ser sintoméaticos, satorio de una hernia abdominal. La paciente habia
bre todo los defectos parciales, habiéndose descrito isufrido dos sincopes de caracteristicas vasovagales
cluso casos de muerte subita por herniacion e incarcelesde que comenzd el preclimaterio, encontrandose
racion ventricular a través del defecto. Gracias apor lo demas asintomatica. La exploracion fisica no
desarrollo de las modernas exploraciones radiol6gicademostré hallazgos patolégicos, salvo signos de insu-
el manejo diagndstico y terapéutico de esta entidad héciencia venosa en miembros inferiores y ligeros ede-
cambiado en los Ultimos afios. Presentamos un caso deas distales asimétricos. El electrocardiograma pre-
agenesia parcial del pericardio izquierdo asintomaticasentaba bradicardia sinusal a 50 lat/min, intervalo PR
sospechada a partir de una radiografia simple de térade 0,20 s, eje del QRS a +90° y ondas T negativas y
rutinaria en el examen preoperatorio para cirugia nasimétricas en precordiales derechas y medias (V1 a
cardiaca, y confirmada mediante resonancia magnét¥4). En la radiografia posteroanterior de torégx. (1)
ca. Revisamos las técnicas diagnésticas y las opcioneg apreciaba prominencia del contorno izquierdo de la
e indicaciones terapéuticas actuales. silueta cardiaca a nivel de la arteria pulmonar y de la
orejuela izquierda. Se realizaron a continuacion estu-
dios ecocardiograficos transtoracico y transesofagico,
que no aportaron datos significativos. Finalmente se
efectu6 una resonancia magnétitig. (2) con cortes
coronales, sagitales y axiales, en la que se observo
una interrupcion del pericardio en la orejuela izquier-
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Fig. 1. Radiografia simple posteroanterior de térax. Prominencia

del borde izquierdo de la silueta cardiaca a la altura de la arteria
pulmonar y de la auricula izquierda.

Fig. 2. Resonancia magnética toracica. Secuespin-eco Corte
coronal en la auricula izquierda, donde se aprecian la prominen-
cia de la orejuela (flecha) y la rama pulmonar izquierda.

DISCUSION

Embriol6gicamente, la agenesia pericardica se ori-
gina en la atrofia prematura de la vena cardinal comun
o conducto de Cuvier, responsable del aporte sangui-
neo a la membrana pleuropericardica, impidiendo asi
su cierre normaf. Ello explica el claro predominio en
el pericardio izquierdo (el 70% del total, siendo algo
mas frecuente la agenesia total que la parcial), ya que
el conducto de Cuvier derecho persiste como vena
cava superior, asegurando el cierre pleuropericardico a
este nivel (agenesia derecha 4% y diafragmatica 17%).
En sélo el 9% la ausencia del pericardio es bilateral
Se trata de una entidad poco frecuente, con unos 400
casos publicadés La incidencia es tres veces mayor
en varones. Entre el 30 y el 50% de los casos existen
otras anomalias congénitas asociadas, cardiacas, pul-
monares, diafragméticas o de pared toracica, siendo
las mas frecuentes valvula aértica bicuspide, ductus
persistente, comunicacion interauricular e interventri-
cular, tetralogia de Fallot, estenosis mitral, quiste
broncogénico, secuestro pulmonar, hernia diafragmati-
ca ypectus excavatum*> En el 75% de las agenesias
parciales izquierdas existe también un defecto de la
pleura parietal, con herniacién de parénquima pulmo-
nar que rodea a las estructuras vasculares vecinas.
Ademas, el nervio frénico homolateral ve alterado su
trayecto normal, transcurriendo la mayor parte de las
veces anterior al defeétoaspecto a tener en cuenta
durante la intervencion quirdrgica cuando ésta se in-
dica.

La mayoria de los pacientes permanecen asintoma-
ticos toda su vida. No obstante, en ocasiones las age-
nesias pericardicas, sobre todo las parciales, provocan
cuadros clinicos diversos, desde fatigabilidad o dolor
precordial atipico hasta angina, insuficiencia cardiaca,
pericarditis, arritmias, embolismo periférico, sincope
e incluso muerte subitd Los mecanismos patogéni-
cos implicados son la distension de adherencias pleu-
ropericardicas, herniacién y torsibn de cavidades y
grandes vasos, compresion de arterias coronarias e
insuficiencia tricUspide por rotura de cuerdas tendi-
nosas.

El diagnostico preoperatorio es dificil. La explora-
cion fisica no suele aportar datos, o éstos son inespeci-
ficos, como soplo sistélico y latido apical hipercinéti-
co desplazado a la izquierda. El electrocardiograma
puede ser normal en los defectos parciales pequefios, u
observarse bradicardia sinusal por estimulacion vagal

da y en el tronco pulmonar, lo que provocaba la anory blogqueo incompleto de rama derecha, eje del QRS
mal prominencia de ambas estructuras. Dada la nulderecho en el plano frontal y rotaciéon horaria en el ho-
experiencia en el tratamiento quirdrgico de esta anorizontal, debido a la posicién del corazén en las agene-
malia en nuestro centro, su caracter asintoméatico y lasias totales o izquierdas amptias

preferencias de la enferma, se optd por seguir una ac-La radiografia simple de térax es importante, ya

titud conservadora, comprobando en el seguimientgue se pueden observar datos indicativdssi, en la

gue la paciente continla asintomética dos afios desgenesia bilateral o izquierda total podemos encon-

pués del diagnéstico.
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quierda, desplazamiento de la silueta cardiaca a la iZragmatica del corazén. Ademas, se pueden poner de
quierda sin desviacion traqueal, borramiento del bormanifiesto situaciones de riesgo en caso de herniacién
de derecho por superposicion con la columna vertede cavidades a través de defectos parciales, siendo la
bral e interposicién de parénquima pulmonar entreconstriccion anular de miocardio ventricular apical el
aorta y pulmonar o entre el corazén y el diafragmasigno mas peligroso, pues los casos mortales descritos
izquierdo. Si el defecto es parcial izquierdo, sélo haen la bibliografia presentaban agenesia parcial en esta
brd aumento del segundo y tercer arcos izquierdos deona.
la silueta cardiaca, mientras que en la ausencia de pe-La angiocardiografia no suele aportar datos adicio-
ricardio derecho el abombamiento sera del borde camales, salvo que existan otras cardiopatias congénitas
diaco derecho. En épocas pasadas se provocaba n@seciadas. La coronariografia evidenciar4 estenosis
motorax para evidenciar el paso de aire a la cavidadoronarias en algunos defectos parcialesr compre-
pericardica a través del defecto. El diagnéstico difesion diastélica y fibrosis epicardica crénica.
rencial debe incluir fundamentalmente entidades que Por consiguiente, hay que destacar que a pesar de
provocan prominencia del borde superoizquierdo deas mdultiples técnicas de imagen desarrolladas, la ra-
la silueta cardiaca, como tumores cardiacos, pulmadiografia simple sigue siendo imprescindible para la
nares o del mediastino anterior, dilatacion idiopéaticasospecha diagnéstica de esta anomalia, y que del resto
de la arteria pulmonar, estenosis pulmonar valvularde técnicas no invasivas, la resonancia magnética car-
estenosis mitral, comunicacion interauriculaaneu-  diaca es la mas sensible, permitiendo en muchos casos
rismas del ductus, arteria pulmonar, aorta o auricul#a confirmacién del diagnéstico.
izquierda. Respecto a la actitud terapéutica, actualmente se
La ecocardiografia aporta hallazgos indirectos eacepta que las agenesias completas o unilaterales to-
inespecificos en las agenesias bilaterales o unilateréales no requieren tratamiento en general, pues no
les totales, como consecuencia de la anormal posicigoresentan riesgo vital aunque se ha descrito un
y movilidad del corazGf: ventana acustica inusual, caso de defecto completo izquierdo en que fue nece-
movimiento paraddjico septal, ventriculo derecho desario su cierre para corregir los sintofm&n cuanto
tamafio aumentado, hipermovilidad de la pared postea las agenesias parciales, deben intervenirse tanto los
rior y desplazamiento anterior del ventriculo izquier-pacientes sintomaticds® como los asintomaticos
do durante la sistole. Suele obtenerse escasa infogue presenten signos de riesgo de estrangulacion
macioén, en cambio, en los defectos pericardicoventricular en las técnicas de imagen, existiendo con-
parciales. El desarrollo de la técnica transesofagica niwoversia en la herniacién auricular asintomaéticga
ha aportado practicamente nada al diagnéstico de este no se han descrito casos de muerte por este moti-
anomalia. vo. El caracter asintomatico, junto a la ausencia de
La tomografia computarizada (TC) permite visuali- constriccion miocéardica en nuestro caso, apoyaron la
zar el pericardio parietal como una estructura fina, destrategia conservadora, que ademas era la preferida
1-2 mm de espesor, situada entre la grasa epicardicappr la paciente.
la mediastinica. Sin embargo, las porciones lateral y Diversos procedimientos quirargicos pueden em-
posterior izquierdas son dificiles de apreciar, debido @learsé®, segln la localizacién y extension del defec-
que la grasa mediastinica, de distinta densidad, es m#s, incluyendo pericardiotomia longitudinal, pericar-
nos abundante a este niyéb que supone una impor- diectomia parcial (ambas pueden realizarse de forma
tante limitacion en el estudio de esta entidad. minimamente invasiva mediante videotoracoscopia),
Esta limitacién también afecta, aunque en menoextirpacién de la orejuela izquierda, y cierre del defec-
grado, a la resonancia magnéticeque gracias a la to usando pleura parietal o parches de Teflon, Dacron,
mejor definicion de los tejidos blandos mediante sepericardio porcino o fascia lata.
cuenciasspin-ecosincronizadas con el ciclo cardiaco En resumen, la agenesia de pericardio es una ano-
(dificil no obstante en caso de arritmias o bajo voltaje)nmalia congénita rara y casi siempre benigna, que no
y a la posibilidad de obtener imagenes omniplanaregbstante conviene identificar correctamente, asi
es superior a la TC para el diagnéstico de la agenes@mo valorar su extension y posibles consecuencias,
pericardica. Cuando no se visualiza directamente gla que algunos pacientes con defectos parciales, so-
pericardio, es util identificar determinados signosbre todo izquierdos y con herniacion y constriccion
diagnosticos indirectos, como son, en ausencias pawventricular demostrada mediante resonancia magné-
ciales izquierdas, la prominencia de orejuela izquierdaica, pueden presentar riesgo vital por estrangulacion
y arteria pulmonar con normal posicién de la siluetamiocardica. El tratamiento quirdrgico debe reservar-
cardiaca, y en la agenesia total izquierda el desplazae para los casos sintométicos y los asintométicos
miento laterodorsal del corazon, el contacto entre auricon riesgo de incarceracion ventricular. La repara-
cula izquierda y aorta descendente, y la interposiciérion es sencilla y en muchos de los casos podra rea-
de parénquima pulmonar en el receso preadrtico (adizarse mediante un procedimiento poco invasivo, la
sente) y entre diafragma, aorta descendente y cara digdeotoracoscopia.
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