RETIC

Revista de ecocardiografia
practica y otras técnicas de imagen cardiaca

https://doi.org/10.37615/retic.vén3a7

Caso clinico 04

Defecto tipo gerbode secundario
a correcciéon de anomalia de Ebstein.
Reporte de caso

Jesus Samuel Borges Lopez'
Julio César Rivera Hermosillo'
José Antonio Razo Pinete?
Fernando Ivan Vergara Orduia’
Luis Erik Olivares Sanchez’

Correspondencia

Jesus Samuel Borges Lopez
jborgescardio@outlook.com

'Servicio de Ecocardiografia Adultos. Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE. Ciudad de México, México.
2Servicio de Ecocardiografia Pedidtrica. Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE. Ciudad de México, México.

Recibido: 26/06/2023

Aceptado: 14/10/2023

Publicado: 31/12/2023

Citar como: Borges Lopez JS, Rivera Hermosillo JC, Razo Pinete JA, Vergara Ordufa Fl, Olivares Sanchez LE. Defecto tipo Gerbode secundario a correccién de anoma-
lia de Ebstein. Reporte de caso. Rev Ecocardiogr Pract Otras Tec Imag Card (RETIC). 2023 Dic; 6(3): 31-34. doi: https://doi.org/10.37615/reticvén3a7.

Cite this as: Borges Lopez JS, Rivera Hermosillo JC, Razo Pinete JA, Vergara Ordunia Fl, Olivares Sdnchez LE. Gerbode type defect secondary to correction of Ebstein’s
anomaly. Case report. Rev Ecocardiogr Pract Otras Tec Imag Card (RETIC). 2023 Dec; 6(3): 31-34. doi: https://doi.org/10.37615/retic.vén3a7.

Palabras clave RESUMEN
B Gerbode. El defecto de tipo Gerbode se define como una comunicacion entre el ventriculo izquierdo y la aurfcula
E [A)Sfeq% derecha, la cual puede ser congénita o adquirida. Los defectos congénitos se asocian a alteraciones en los
- Cogsglnit% genes NKX2-5, GATA4 y TBX5, mientras que los adquiridos, que son cada vez mas frecuentes, son de etio-
' logfa iatrogénica, infecciosa, traumatica e isquémica. Presentamos el caso de un masculino de 25 afos de
edad con antecedente de cirugia cardiaca previa en el cual se diagnosticé defecto tipo Gerbode, sin aceptar
tratamiento quirdrgico.
Keywords ABSTRACT
> Gerbode. The Gerbode type defect is defined as an abnormal communication between the left ventricle and the right atrium,
E Z ef et ’ which can be congenital or acquired. Congenital defects are associated with alterations in the NKX2-5, GATA4, and
. Cg%’;/,ia ’ TBX5 genes, while acquired defects, which are increasingly common, are of iatrogenic, infectious, traumatic, and

ischemic etiology. We present the case of a 25-year-old man with a history of previous heart surgery in whom a

Gerbode defect was diagnosed, without accepting surgical treatment.

Presentacion del caso

Masculino de 25 afos con antecedentes de paralisis cerebral infantil y correc-
cién de anomalia de Ebstein a los 9 afos, quien presentd hiperemia e hiperter-
mia de miembro inferior izquierdo de 24 horas de evolucién. Fue ingresado al
servicio de urgencias donde se realizé diagndstico de infeccion de tejidos blan-
dos, decidiéndose el ingreso al servicio de Medicina interna. Presentd ictericia
generalizada, hipertransaminasemia con patrén colestasico, asi como deterioro
agudo de la funcién renal, evolucionando a deterioro hemodinamico que re-
quirié apoyo vasopresor con norepinefrina. Por haber presentado un episodio
de fibrilacién auricular paroxistica, sin datos de inestabilidad hemodinamica, se
solicité evaluacion cardioldgica, en la cual se evidencié en la exploracion fisica
unos ruidos cardiacos arritmicos, un soplo holosistélico en foco tricuspideo en
la auscultacién de intensidad IV/VI, que aumentaba con maniobra de Rivero
Carvallo, asf como un soplo &spero, holosistélico en mesocardio, intensidad VI/
VI. EI S2 estaba desdoblado por componente P2, con presencia de S3'y sin S4.
Dentro de los paraclinicos de control presentaba CPK 53 mg/dl, Troponina |
35 pg/dl, B. total 26.2 mg/dl, B. directa 13.54 mg/dl, B. indirecta 7.8 mg/dl, Al-
bumina 3.1 mg/dl, DHL 274 mg/dl, GGT 133 mg/dl, Fosfatasa alcalina 83 mg/
dl, Glucosa 114 mg/dl, Urea 151 mg/d|, Creatinina 1.88 mg/dl, Leucocitos 4.85,
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Hemoglobina 12.3 g/dl, Plaguetas 104,000. En la radiografia de térax se obser-
vo cardiomegalia grado IV, cefalizacion de flujo e incremento del didmetro del
tronco de la arteria pulmonar (Figura 1). Al valorar el electrocardiograma se
observé imagen de blogueo completo de rama derecha del Haz de His (Figu-
ra 2). Se solicitd ecocardiograma transtoracico documentando la presencia de
ventriculo izquierdo no dilatado con fraccién de expulsion del ventriculo iz-
quierdo (FEVI) del 49% por Simpson biplano. Ventriculo derecho dilatado en su
didmetro basal, con dilatacion biauricular severa. Se evidencid jet de insuficien-
cia mitral severa con vena contracta estimada por doppler color bidimensional
de 11 mm, volumen regurgitante de 97 ml e insuficiencia tricuspidea severa
con vena contracta de 12 mm estimada por el mismo método, condicionando
probabilidad alta de hipertensién pulmonar con velocidad maxima de regurgi-
tacion tricuspidea de 4.4 m/s y PSAP inferida 93 mm Hg (gradiente transtricus-
pideo en 78 mm Hg y Presién de AD en 15 mm Hg). Ademas, se evidenciaron
dos defectos interventriculares, el primero a nivel de septum membranoso con
didmetro estimado en 0.2 cm y presencia de flujo bidireccional y el segundo
defecto con trayecto de ventriculo izquierdo hacia auricula derecha de apro-
ximadamente 0.6 cm (Videos 1-5, Figuras 3-6). Por los hallazgos citados se
plantéo la necesidad de tratamiento quirlrgico para cierre de defectos inter-
ventriculares, sin embargo, paciente y familiares no aceptaron dicho procedi-

miento, y solicitaron egreso voluntario.
\
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R E T I C ecocardiografia

Radiografia de térax con cardiomegalia grado IV (cor bovis).
Cefalizacion de flujo y datos de hipertensién venocapilar con derrame
pleural bilateral leve.

Electrocardiograma. 12 derivaciones, en ritmo sinusal, FC 90 Ipm,
P 80 ms, aQRS -30°, QRS 120 ms, con presencia de bloqueo completo de
rama derecha del haz de His y bloqueo del fasciculo anterior izquierdo, sin
isquemia, lesidn o necrosis.

Video 3. ETT. Ventana paraesternal izquierda. Eje corto. Se observan
2 defectos interventriculares que condicionan paso de doppler color.
Se observa la comunicacién de VI hacia AD que se mezcla con el jet de
regurgitacion tricuspide.

Video 4. ETT. Ventana apical 4 cdmaras con doppler color. Se observan 2
defectos interventriculares. El primero superior que drena a ventriculo
Video 1. ETT. Ventana apical 4 camaras donde se observa dilatacion derecho y condiciona jet de insuficiencia Tricuspidea severa y el 2 inferior
biauricular severa y disfuncién del ventriculo izquierdo. de tipo Gerbode, el cual drena hacia AD.
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Video 5. ETT. Zoom in, ventana apical 4 cdmaras, con doppler color, donde
son evidentes los defectos del tabique interventricular, configurando un
"Gerbode Intermedio”. Se observa ademds flujo diastélico reverso hacia el VI.
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Figura 3. Doppler continuo de defecto tipo Gerbode con gradiente maximo
de 67 mm Hag.
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Figura 4. Modo M con doppler color. Se observa insuficiencia mitral (IM)
severa (holosistolica).
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Figura 5. Primer defecto interventricular de 0.2 cm con cortocircuito de
izquierda a derecha.
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Figura 6. Segundo defecto interventricular que drena hacia auricula
derecha (AD), con solucion de continuidad de 0.6 cm.

Discusion

El defecto de tipo Gerbode se define como una comunicacién anormal (shunt)
entre el ventriculo izquierdo (V1) y la auricula derecha (AD). Fue descrito origi-
nalmente en 1838 por Thurnam J., pero fue denominado asf por el profesor
Frank Gerbode después de que publicara la primera serie de casos de cinco
reparaciones quirdrgicas exitosas.

En México no se cuenta con una estadistica exacta de su presentacion, sin
embargo en la literatura mundial se reporta una incidencia <1% dentro de las
cardiopatias congénitas y solo del 0.08% de los cortocircuitos intracardiacos. En
una revision del Children’s Memorial Hospital de Chicago de 2010, se reportaron
Unicamente seis casos de esta patologia en el periodo de 1990 a 2008. En la
actualidad existen publicados un total de solo 120 casos en el mundo™.

Los defectos de tipo Gerbode pueden ser de origen congénito o adquirido.
Los defectos congénitos aislados son raros, y aunque las variaciones de se-
cuencia en los genes NKX2-5, GATA4 y TBX5 se han implicado en la patogenia
de algunos casos, la base de la mayoria de los casos sigue sin comprenderse
en su totalidad. La fisiopatologfa subyacente al desarrollo del defecto de tipo
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Gerbode es un proceso patoldgico que lesiona el tabique auriculoventricular
y conduce a la derivacion anormal de sangre. Aunque histéricamente la causa
mas frecuente del defecto de tipo Gerbode ha sido congénita, recientemente
se ha informado una tendencia creciente hacia los casos adquiridos, debido a la
optimizacion de las capacidades de diagndstico y un mayor nimero de proce-
dimientos cardiacos invasivos. Una revision sistematica que abarcé el periodo
1958 - 2015 y reportd un total de 234 pacientes con defectos adquiridos?, la
mayoria fueron de origen iatrogénico (51%), seguidos de etiologias infeccio-
sas (37%), traumdticas (9%) e isquémicas (3%). Aproximadamente un tercio de
estos defectos se producen en el tabique auriculoventricular y se clasifican en
referencia a la valvula trictspide en defectos supravalvulares (76%) e infravalvu-
lares (16%). Sakakibara y Konno elaboraron aiin més la clasificacion para incluir
un tercer tipo con componentes tanto supravalvulares como infravalvulares,
denominados defectos intermedios (8%)®.

El defecto de tipo Gerbode da como resultado un shunt de alta velocidad, con
derivacion de sangre del VI a la AD debido a gradientes de presién elevados. El
aumento de la presién y el volumen sanguineo dentro de la AD y el ventriculo
derecho (VD) provocan la dilatacion de ambas cdmaras. La manifestacion del de-
fecto de tipo Gerbode varia de asintomdtica a insuficiencia cardiaca grave y en
Ultima instancia puede ocasionar la muerte, seguin el volumen y la duracién de la
derivacién VI-AD. En la exploracion fisica existe un soplo caracteristico holosisto-
lico, rudo y aspero, intensidad lI-VI, asociado a un frémito a lo largo del borde es-
ternal izquierdo, similar al de una comunicacion interventricular (CIV) como el del
caso reportado. Igualmente puede existir presion venosa yugular elevada, pulsa-
cion hepatica y edema periférico que indican insuficiencia cardiaca derecha. Las
derivaciones pequefas tanto congénitas como adquiridas suelen ser asintoma-
ticas. La fistula aguda entre el VI y la AD como resultado de una endocarditis in-
fecciosa o una cirugia cardiaca es una complicacion potencialmente mortal que
requiere tratamiento urgente. Se debe tener cuidado durante la evaluacién eco-
cardiogréfica para evitar malinterpretar estos hallazgos interpretandolos como
insuficiencia tricuspidea (IT) severa. Ademaés, para detectar el defecto durante la
evaluacion ecocardiografica, se debe asegurar una cobertura adecuada del drea
de mapeo de doppler color para incluir el tabique interventricular membranoso,
el tracto de salida del ventriculo izquierdo y la AD, en varias proyecciones” para
realizar un diagnéstico diferencial con el aneurisma roto del seno de Valsalva en
el cual se observa un adelgazamiento de la pared adrtica inmediatamente por
encima del anillo fibroso adrtico, afectdndose principalmente el seno del Valsalva
derecho y en segundo lugar el no coronariano, observandose un flujo continuo
que drena hacia alguna cavidad a diferencia del defecto Gerbode en el cual existe
un flujo sistdlico que va del ventriculo izquierdo a auricula derecha. Las caracteris-
ticas sugestivas de un defecto de tipo Gerbode incluyen IT de muy alta velocidad,
un jet regurgitante tricuspideo excéntrico y antecedentes de cirugia cardiaca y/o
endocarditis infecciosa, como en el caso de nuestro paciente, que presentaba
antecedente de correccion de anomalia de Ebstein a los 9 afios. La etiologia fue
considerada como iatrogénica,interpretandose que el defecto interventricular
pudo incrementarse con el paso de los anos, hasta la aparicion de los sintomas
de insuficiencia cardiaca derecha. Para el diagnéstico la ecocardiografia transeso-
fagica (ETE) y la tomograffa computarizada cardiaca estan indicadas si existe duda
en la ecocardiografia transtorécica (ETT). El tratamiento dependerd de la presen-
tacién clinica y de la gravedad de los signos y sintomas del paciente, asi como
de la etiologfa, las posibles cardiopatias asociadas, la magnitud del cortocircuito,
las caracteristicas del flujo y el tiempo de evolucion. Hasta ahora la correccién ha
sido predominantemente quirdrgica, pero con el avance de las tecnologias y el
diagndstico precoz, incluso en pacientes asintomaticos, los tratamientos para es-
tos pacientes han evolucionado y en la actualidad, se considera una buena opcion
el cierre percutaneo del defecto en casos seleccionados. Sin embargo, cuando exis-
ten patologias asociadas, el tratamiento quirlirgico sigue siendo la mejor opcion®.
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Conclusion

El defecto de tipo Gerbode es una comunicacién anormal entre el VI y la AD, el
cual puede ser congénito o adquirido, siendo los procedimientos quirdrgicos
cardfacos la principal causa del tipo adquirido. Clinicamente puede presentarse
de manera asintomatica o cursar con un cuadro de insuficiencia cardiaca grave.
En estos casos, el ETT y/o ETE siguen siendo el estandar de oro para su diagnos-
tico, estando indicado el tratamiento quirdrgico en casos de grandes defectos
con repercusion clinica.

Ideas para recordar
El defecto de tipo Gerbode se define como una comunicacion anormal
(shunt) entre el VI 'y la AD.
Dicho defecto puede ser congénito o adquirido, siendo el segundo mas
frecuente.

El defecto de tipo Gerbode adquirido puede ser de etiologia iatrogénica,
infecciosa, traumatica o isquémica.
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