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Defecto de Gerbode
Una cardiopatia congénita poco frecuente

Gerbode defect
Uncommon congenital heart disease
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RESUMEN

Se presenta el primer caso clinico del defecto de Gerbode diagnosticado en el Hospital Infantil del Estado de
Sonora el cual es un defecto congénito raro del septum auriculo-ventricular que comunica el ventriculo izquierdo
con auricula derecha. Su diagnostico es a través del estudio de ecocardiograma; el estudio de cateterismo cardiaco
puede realizarse, que como método diagnostico invasivo ayuda a corroborar el diagnéstico. Existe controversia
en cuanto a la decisién de llevar a cabo intervencién quirdrgica en condicion clinica asintomatica; en este caso
nosotros consideramos el llevar a cabo el cierre del defecto septal como una medida oportuna con el proposito de
prevenir el riesgo de endocarditis bacteriana por lo que se envia a programacion quirdrgica; ya que los estudios
evidencian esta comunicacion intracardiaca.
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SUMMARY

The first clinical case of the Gerbode defect diagnosed at the Children’s Hospital of the State of Sonora is presented,
which is a rare congenital defect of the atrioventricular septum that communicates the left ventricle with the right atrium.
Its diagnosis is through the echocardiogram study; the study of cardiac catheterization can be performed, which as an
invasive diagnostic method helps to corroborate the diagnosis. There is controversy regarding the decision to carry out
surgical intervention in an asymptomatic clinical condition; In this case, we consider carrying out the closure of the septal
defect as a timely measure in order to prevent the risk of bacterial endocarditis, so it is sent to surgical programming;

since studies show this intracardiac communication.
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INTRODUCCION

El defecto de Gerbode es un cortocircuito de iz-
quierda a derecha que se da entre el ventriculo izquierdo
y auricula derecha debido a un orificio o defecto el sep-
tum membranoso en su parte superior (supra-valvular tri-
cuspideo). La valvula tricispide se toma como referente
para la division del septum membranoso, en un segmento
superior o supra-valvular y otro segmento inferior o in-
fra-valvular tricuspideo. Aunque la causa mas frecuente
de defecto de Gerbode ha sido histéricamente congénita,
recientemente se ha informado una tendencia hacia los
casos adquiridos debido a la mejora de las capacidades
de diagnostico y a un mayor nimero de procedimientos
cardiacos invasivos'. Esta conexién congénita se men-
ciona por vez primera en un informe de autopsia de 1938.
En 1957 Kirby reporta el cierre con éxito una derivacion
de ventriculo izquierdo a auricula derecha; el diagnos-
tico fue hecho durante la cirugia. En 1958 Gerbode y
colaboradores realizaron con éxito el cierre de este tipo
de defecto en cinco pacientes y la llamaron defecto de
Gerbode.! Presentamos el primer caso que se diagnostica
en nuestro hospital y que por la historia clinica, conside-
ramos que se trata de una forma congénita de Gerbode.

CASO CLINICO

Preescolar masculino de 2 afios de edad; procede
de medio familiar desintegrado por lo que es atendido
en Centro Asistencial de casa hogar de Puerto Pefiasco,
Sonora de donde es originario y es trasladado a casa ho-
gar UNACARI del DIF Sonora de Hermosillo, debido a

que se le detecta soplo precordial. Se reviso el expediente
personal de su centro asistencial y se encontrd que no hay
antecedente de hospitalizacion o enfermedad previa. El
personal de la casa hogar que asiste al nifio lo refiere apa-
rentemente asintomatico y tiene actividad fisica normal.
A la exploracidn fisica se encuentra en buenas condicio-
nes generales, con fenotipo normal. Peso: 12Kg. Talla:
88cm. FC. 100X" T.A.100/60mmHg. Sat.0> 99% Temp.
36.5 °C. En torax se observa deformidad precordial con
hiperactividad apical leve y &pex en *°espacio intercos-
tal izquierdo en linea medio clavicular. Presencia frémito
en 3¥espacio intercostal izquierdo paraesternal y soplo
holosistolico grado IV/VI, S: normal. Abdomen se en-
cuentra sin crecimiento visceral y peristaltismo normal.
Pulsos periféricos palpables en extremidades de caracte-
ristica normal. La radiografia de térax PA muestra leve
dilatacion de auricula derecha con discreto incremento
en vascularidad pulmonar (figura 1). Estudio de electro-
cardiograma muestra ritmo sinusal con eje eléctrico en
+60° presencia de bloqueo incompleto de rama derecha
y no hay hipertrofia de cavidades. El estudio de ecocar-
diograma bidimensional muestra al color presencia de
cortocircuito intracardiaco unidireccional de izquierda a
derecha por flujo de cavidad ventricular izquierda a la
auricula derecha (figuras 2 y 3). El septum entre ambos
ventriculos esta integro (figura 3B). El estudio de do-
ppler continuo en el sitio del defecto membranoso mues-
tra una velocidad maxima de 586.6 cm/s y gradiente de
137.6mmHg. (figura 4).
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El tracto de salida ventricular derecho libre asi
como el trayecto de arteria pulmonar y sus ramas. La
cavidad ventricular izquierda con salida ventricular libre
hacia aorta y sin alteracion en esta arteria. Durante el es-
tudio de cateterismo cardiaco las presiones registradas en
cavidades cardiacas y grandes arterias, aorta y pulmonar,
son normales. En la angiocardiografia izquierda se mues-

tra que el medio de contraste opacifica la cavidad ventri-
cular izquierda y hay un cortocircuito unidireccional de
ventriculo izquierdo a cavidad auricular derecha a través
de un orificio de 2.8 mm de didmetro (figura 5). Septum
0 tabique interventricular esta integro. Aorta normal en
su trayecto.

Figura 1. Radiografia de térax P-A. Se observa leve dilatacion de
auricula derecha y flujo pulmonar con leve aumento

Figura 2. Ecocardiograma. Ecocardiograma. Color muestra cortocircuito
unidireccional de ventriculo izquierdo a auricula derecha
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Figura 3. Ecocardiograma

LADO A. Color muestra el flujo sanguineo LADO B. Septum interventricular integro y el
unidireccional de ventriculo izquierdo a auricula cortocircuito de ventriculo izquierdo a auricula
derecha derecha

Figura 4. Ecocardiograma

Imagen de doppler continuo en area del defecto septal muestra una velocidad elevada que se registra de 586.6
cm/s y gradiente de presién 137.6 mmHg
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Figura 5. Cateterismo cardiaco

Angiocardiograma izquierdo: medio de contrasteo pacifica cavidad ventricular izquierda y aorta,
ésta con trayecto normal. Paso de medio de contraste de cavidad ventricular izquierda a auricula

derecha (

DISCUSION

El tabique o septum intracardiaco divide las cavi-
dades del corazon en derechas e izquierdas; entre auri-
culas y ventriculos. En esta division que se da, comparte
el tabique o septum auricular entre estas cavidades; el
tabique o septum membranoso (segmento superior) a ni-
vel auricular derecho y ventricular izquierdo; y el tabique
0 septum membranoso (segmento inferior) y tabique o
septum muscular ambos a nivel ventricular. El tabique o
septum membranoso también llamado tabique o septum
auriculo-ventricular es un segmento delgado de aproxi-
madamente un centimetro de longitud y se da por la dife-

) a través de un pequefio orificio con diametro de 2.8 mm

rencia de nivel en una vista frontal, entre la valvula mitral
y triclspide al estar en un nivel superior la mitral con
relacion de la tricUspide. La valvula trictspide es el refe-
rente para la division del tabique o septum membranoso
en supra-valvular (segmento superior) e infra-valvular
tricuspideo (segmento inferior).%? La comunicacion in-
terventricular es una cardiopatia congénita frecuente que
se debe a un defecto del tabique o septum membranoso
infra-valvular tricuspideo (segmento inferior). El defecto
de Gerbode es un septum membranoso que tiene un orifi-
cio o defecto superior que permite la comunicacion ven-
triculo izquierdo a auricula derecha y es extremadamente
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raro; algunos consideran que corresponde al 0.08% de las
derivaciones intracardiacas; las investigaciones en la li-
teratura médica reflejan la rareza de esta variedad congé-
nita y se reporta haber encontrado solamente 10 reportes
de defecto congénito de Gerbode en una investigacion
en la literatura en Pubmed y Google scholar.? El defecto
de Gerbode se ha considerado una cardiopatia congéni-
ta, sin embargo recientemente se ha informado de casos
adquiridos debido a la mejora de las capacidades de diag-
nostico y a un mayor nimero de procedimientos cardia-
cos invasivos como cirugia, procedimientos de ablacion
o0 endocarditis infecciosa.»® Consideramos que este caso
es de origen congénito ya que en su historial clinico no
se encuentra antecedente de enfermedad previa, ni en la
revision exhaustiva de su expediente personal en casa ho-
gar donde lo asisten. El defecto de Gerbode se ha reporta-
do por igual en ambos géneros y su diagndstico desde los
dos meses de edad.? Este caso se presenta en un nifio de
2 afios de edad clinicamente sin sintomas; esta condicion
ha sido descrita en publicaciones previas; y los que lle-
gan a presentar sintomas, manifiestan intolerancia al ejer-
cicio por compromiso hemodinamico leve o desarrollan
un cuadro clinico de insuficiencia cardiaca congestiva.*
En casos asintomaticos la presencia de soplo precordial
al momento de la exploracion fisica suele ser motivo de
estudio y revision por médico especialista; debido a las
caracteristicas del soplo holosistolico suele sospecharse
la presencia de una comunicacion interventricular por ser
lo més frecuente, sin embargo los estudios paraclinicos
nos pueden dilucidar la malformacion y otras anomalias
gue pueden estar asociadas tanto a nivel de la valvula tri-
clspide como en otras partes del sistema cardiovascular
como se ha reportado.** El estudio de electrocardiograma
puede ser normal o revelar alteracion y esta ser inespeci-
fica como se encuentra en este caso que muestra un ritmo
cardiaco normal con presencia de un blogueo incompleto
de rama derecha; al igual que este estudio, la radiografia
de torax en proyeccion PA puede ser normal o mostrar
crecimiento de la silueta cardiaca como en este caso que
hay una leve dilatacion de auricula derecha con discreto
aumento del flujo sanguineo.” El estudio de ecocardio-

grama es el método de diagnoéstico principal ademas de
ser un estudio de menor costo y accesible en relacion a
ecocardiografia transesofagica en adultos; con este estu-
dio se ha reportado que el defecto de Gerbode adquirido
por las caracteristicas del flujo de regurgitacion, puede
ser interpretado como hipertension pulmonar al ser este
flujo sistdlico de alta velocidad a través de la valvula
tricispide hacia auricula derecha.® La ecocardiografia
tridimensional también puede proporcionar informacién
adicional en detalles anatémicos y fisiologicos de la val-
vula trictspide y en otras partes del sistema cardiovas-
cular.® El estudio de ecocardiograma que se realiza este
caso muestra al color un flujo directo del tracto de salida
de ventriculo izquierdo hacia la auricula derecha, a tra-
vés de un pequefio orificio o defecto del septum. El tabi-
que o septum interventricular esta integro. El estudio de
ecocardiograma al aplicar el doppler continuo, revela un
flujo de alta velocidad con un gradiente significativo por
el cortocircuito de una cavidad de ventricular izquierda
de alta presién hacia una cavidad auricular derecha de
muy baja presion. Pero es la direccion del flujo al color lo
que pone en evidencia el defecto y permite establecer la
orientacion diagndstica. El tratamiento quirtrgico se ha
sefialado tanto en casos de defecto de Gerbode congénito
como el adquirido.! Se ha reservado la cirugia para los
casos de defecto septal adquirido que presentan insufi-
ciencia cardiaca, infeccion no contralada y para la pre-
vencion de embolismo pulmonar; también en casos de
deterioro clinico a pesar del tratamiento con antibi6ticos
ya que se reporta una mortalidad de 9.6% a 26% en ca-
sos de endocarditis bacteriana.®’” También se ha descrito
casos relacionados con cirugia como en el remplazo de
valvular con bioprotesis en adultos y la combinacién de
congeénito y adquirido.®1°
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