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RESUMEN 

Se presenta un caso de ausencia congénita 
total de pericardia Izquierdo. Se describen los 
sign os radiol6gicos que permitieron el diag- 
n6stico en vida: levoposici6n del corazón, 
traquea en lír..ga media; prominencia del seg. 
mento de arteria pulmonar; borde derecho del 
corazón mal definido y oculto por la columna 
vertebral; lengüeta pulmonar proyectándose 
entre aorta y pulmonar; interposici6n de pul- 
món entre hemidiafragma izq. y borde inferior 
del corazón, y la confirmaci6n ulter.'or de la 
er..'ldad pOr medio del neumotórax diagnós- 
tico al producir un neumopericardio. 

Se hacen también algunas conside.aciones 
ecerca del comportamiento infrecuente del 
electrocardiograma del paciente. 

I~TRODUCCION 

Aunque la ausencia congénita del pe- 
ricardio fue descripta por primera vez 
h3ce 400 años, hasta el presente hay 
sólo 130 casos publicados. Esta entidad 
fue raramente diagnosticada en el pasa- 
do, la mayor parte de las veces como un 
hallazgo casual durante la necropsia, 0 

en ocasión de operaciones torácicasi 0 

bien menos frecuentemente durante el 

neumotórax terapéutico en casos de tu- 
berculosis pulmonar (1). 

Fueron Ellis y colab. en 1959 (2) quie- 
nes reconocieron el primer caso en vida 
basándose en hallazgos radiológicos, 
siendo a partir de ese memento que se 
suceden las observaciones en número ca- 
da vez mayor. 

EI propósito de este trabajo es presen- 
tar un nuevo caso diagnosticado en vida 
en base a dichos datos radiol6gicos, su 

confirmaci6n ulterior por medio del neu- 
mot6rax y hacer algunos comentarios 
acerca del comportamiento infrecuente 
del ecg. de nuestro enfermo. 

Servicio de Cardiología - Sala 6 - Hosp. Munic. Dr. 
T. Alvarez. 

PRESENTACION DEL CASO 

D. R. 21 años H. C. 16.040. Ingresa a nuestro ser- 
v:cio en el mes de mayo último a raiz de haber sido 
rechazado de un empleo por presentar una silueta 
oospechosa de cardiopatía. Estaba asintomático y 50- 
io refería molestias precordiales vagas que había 
"entido en ocasión de algún esfuerzo. Practicaba 
fútbol con regularidad sin trastornos. No habí a otros 
antecedentes. 

AI exam en fisico buen desarrollo corporal. EI cho- 
que de la punta se pal paba en 5to. E. I. I., 2 em 
por fuerra de la lInea media clavicular; era poco 
amplio, se cubría con un través de dedo. Los ruidos 
ca.dí acos eran norm ales. No se auscultaron soplos, 
f:otes, ni chasquidos. Pulso regular. Free. 60 por 
minuto. T. A. 130/80. EI resto del examen fue ne- 
gativo. 

EI E. C. G. mostraba (fig. 1): ritmo sinusal, fre- 
wencia 60 por minuto, AQRS + 600, ondas T de 
bajo voltaje en derivación D, y aVL, isodifásicas 
más menos en V. y negativas en Vs y V.. No había 
alteraciones del segmento ST. 

La radiografia frontal de tórax (fig. 2 mostraba 
levoposición cardlaca; tráquea en línea media; bor- 
de derecho del corazón oculto tras la sombra de la 

columna vertebral; arco medio pulmonar saliente, 
presencia de aire entre esta arteria y la aorta y 

entre la base del corazón y el hemidiafragma iz- 
quierdo. 

En OAI (fig. 3) se visualiza frania de aire entre 
aorta y pulmonar. 

Se practicó neumotórax diagnóstico. Para ello 
se inyectaron 500 cc. de aire en el espacio pleural 
Izquierdo y se obtuvieron radiografi as en posición 
decúbito lateral izquierdo con rayo horizontal fig. 
4). Se observa que el gas inyectado pasa a la ca- 
vidad paricárdica y hace visible la membrana plau- 
ro-pericárdica deracha. 

La radioscopía evidenció amplios latidos en todos 
105 segmentos de la silueta cardíaca, y por 10 de- 
más, la misma configuración presente en las placas. 

Confirmado el diagnóstico de ausencia congénita de 
pericardio izquierdo, y en razón del ECG inusual 

que presentaba el enfermo, se Ie propuso efectuar 
una angiografia coronaria que no aceptó. Fue dado 
de alta el dí a siguiente. 

DISCUSION 

Embriol6gicamente la ausencia de pe- 
ricardio izquierdo obedece a una atrofia 
prematura del conducto izquierdo.de Cu- 
vier que trae como resultado un compro- 
miso de la circulaci6n de la membrana 
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Figura 1 

Figura 3 



Figura 4 

pleuropericárdica de ese lado que ulte- 
riormente dará origen al pericardio ho- 
mólogo (2). 

Ellis (2) los incluyó en el grupo I de 
su clasificación, subdividiéndolo a su vez 
según el tamaño del defecto en parciales 
(0 tipo foramen) y completos, es decir 

grandes defectos, con una cavidad pleu- 
ral y pericárdica común. 

Estos últimos son los más frecuentes 
y los que presentan los signos radiológi- 
cos que caracterizan esta enfermedad 
como ocurrió en nuestro enfermo. 

La gran mayoría son asintomáticos (3, 
4, 6). Ocasionalmente los pacientes pue- 
den presentar dolor precordial inespecí- 
fico - más común en las formas parcia- 
les - que se cree debido a la torsión de 
los grandes vasos por la falta de soporte 
y la mayor movilidad cardíaca que su- 
pone la ausencia de la hoja pericárdica 

(2). Se han relatado casos de muerte 
debido al estrangulamiento 0 herniación 
del corazón a través de un defecto par- 
cial (9). Estas circunstancias no ocurren 
en los grandes defectos. Otros síntomas 

incluyen: disnea, mareos 0 síncope, ex- 
tremadamente raros. 

Los hallazgos físicos no ayudan al 

diagnóstico. A veces puede estar pre- 
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sente una bradicardia sinusal como ocu- 
rrió en nuestro caso. 

En algunos pacientes pueden auscul- 
tarse soplos sistólicos, general mente en 
29 Ell, ocasionados presumiblemente por 
turbulencias nacidas como resultado de la 

movilidad anormal del corazón. Otros 
signos que pueden observarse: despla- 
zamiento a la izquierda del choque de 
punta y pectum excavatum, son total- 

mente inespecíficos. Los signos clínicos 

cuando existen depende primordialmen- 
te de cardiopatías asociadas: ductus, de- 
fectos septales auriculares, estenosis mi- 
tral, tetralogía de Fallot, quistes bronco- 
génicos, secuestración pulmonar, insufi- 
ciencia tricuspídea, que ocurren en una 
tercera parte de los casos (9). 

EI E.C.G. como los anteriores datos del 

examen es totalmente inespecífico. Casi 
todos los autores (2, 5, 6, 9) señalan una 
desviación de la AQRS a la derecha entre 
+900 y + 1200 debido a cambios po- 
sicionales del corazón dentro del tórax; 
desplazamiento a la izquierda de la zona 
de transición en derivaciones precordia- 
les, y menos frecuentemente bloqueo 
completo de rama derecha, y bradicardia 
sinusal, que fue el único signo de los 

habitualmente señalados, 'que presentó 
nuestro enfermo. Las alteraciones de la 

repolarización ventricular en precordiales 
izquierdas merecen un comentario es- 

pecial. 
Ellis, en su bien documentado informe 

(2), no hace mención de los mismos a 

pesar de haber revisado la literatura so- 
bre el tema y analizado los 96 casos pu- 
blicados hasta el momento de aparición 
de su trabajo. Algo similar señalan los' 

demás autores (2, 3, 4, 5, 6, 9). Neill y 

Haroutunian (7) mencionan cambios en 
el segmento ST y onda T "que podrían 
estar vinculados según ellos con el dolor 
torácico de algunos de estos pacientes. 
Es la única referencia que hemos encon- 
trado. Este comportamiento del ECG no 
tiene expl icación satisfactoria. Des,de el 

punto de vista clínico en el que se des- 

envolvió nuestra investigación no pudo 
ponerse de manifiesto cardiopatías sub- 
yacentes: arteria coronaria anómada, 
miocardiopatía, enfermedad coronaria u 

otras que dieran explicación del hallaz- 
go. Hay sin embargo algunas observa- 
ciones interesantes. 

De Garis (10) encontró en una cría de 
orangután con defecto pericárdico, defi- 



ciencias de las ramas superficiales de la 

rama descendente anterior de la corona- 
ria izquierda. 

Lindskog (8) comenta el caso de un 
paciente con un gran defacto pericár- 
dico, que en la operac'6n presentaba 
adherencias entre el coraz6n, mediastino 
y pulm6n izquierdo, que lIeg3ron a pro- 
vocar comprensi6n de una arteria coro- 
naria. A!go similar ocurri6 en el caso re- 
ferido por Kodama (11) en un joven de 
29 años operado con éxito. 

Si este hecho 0 parecidas circunstan- 
cias, con su correlato hemodinámico, la 

isquemia de miocardio, estaba tamb'én 
presente en nuestro caso, no podríamos 
afirmarlo. 

La coronariografía propuesta quizás 

hubiera aclarado nuestras dudas. Nos re- 
mitimos por 10 tanto a señ31ar el h3ilaz- 
go sin abrir juicio sobre su origen ni 

sign'f:cado. 
Los datos radiol6g:cos, a dJerencia de 

105 ya mencionados, son 105 sufciente- 
mente característicos como para perm'tir 
el diagn6stico en la inmensa mayoría 
de 105 casos. Es mérito de Ellis y colab. 
(2) el h'3berlos señ3lado. 

Los dividiremos en 3 categ"Jrías: 

1) Radiog-afías s;mples de t6rax (fren- 
te, perfil y oblicuas). 

a) M'3rcada levoposic'6n del coraz6n 
con tráquea en la línea media. 

Esta circunstancia determ'na la impre- 
sión de cardiomegalia y puede lIevar a 

interpretaciones erróneas. si no se repara 
en el desplazam;ento del corazón, evi- 
dene;ado por el borde dereeh"J oeulto en 
la sombra de la cÒfumna vertebral, 0 

como ocurre en alg'Jnas circunstancias, 
sobre el borde izquierdo del raquis. 

b) Prom:nencia de la arteria pulmonar. 
La convexidad acentuada de este seg- 
mento, unida a un botóll aó-t;co s31iente 
y a un arco inferior elong'3do, orig:na 
la formae'ón de tres areas que se dosta- 
can de una manera muy clara, pos'ble- 

mente como eonsecuenc'a de un contacto 
más ínt'mo entre el corazón y pulmón 
izquierdo determinado por la ausencia 
del p~r;card;o. 

c) Int~rpos'e'6n de pulmón entre ef 

h~m:diafragma izquierdo y el borde in- 
ferior del coraz6n,. 

d) Lengüeta pulmonar proyectándose 
entre aorta y pulmonar. 

Es el conjunto de estos datos 105 que 
hacen que la siJueta cardíaca adquiera 
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ese aspecto tan particular, suficiente co- 
mo para que el diagn6stico pueda ser 
inferido frente a una simple placa de 

t6rax. De allí el mérito e importancia de 
estos signos. 

2) Radioscopia: Util para poner de ma- 
nifiesto la hipermotilidad del corazón y 

de 105 vasos, animados de amplios la- 
tidos. 

3) Néumotórax diagn6stico: Fue Dah I 

en 1937 (1) quien ident:f:có la presen- 
cia de aire en el pericardio asociado a 

un neumot6rax izquierdo terapéutico por 
tuberculosis, y vinculó esta circunstancia 
con la ausencia congénita de[ pericardio 
izquierdo. 

La presencia de gas en el pericardio 
- neumopericardio - corrobora el diag- 
n6stico y es de utilidad s9bre todo en 
aquellos casos que plantean duda: aneu- 
rismas, tumores del coraz6n y del pul- 
món, valvulopatías mitrales, defactos au- 
riculares, estenosis pulmonar, dilatac'6n 
idiopática de la arteria pulmonar, y !in- 
foadenopatías hiliares (9). Hay autores 
(3, 4) que señ31an que el proced'miento 
es innecesario y pel'groso si la investi- 
g3c'ón se realiza en un paciente q'Je pre- 
senta un defacto en el lado derecho, por 
el neumotórax bilateral y ïa asfxia que 
esto traería aparejado. En nuestro caso 
el procedimiento fue realizado por un 
cirujano de tórax en med'o quirúrg'co y 

preparado para esta eventualidad. EI en- 
fermo no presentó inconveniente alguno. 
Los signos radiológ'cos descriptos corres- 

ponden a 105 casas de defecto completo 
del perieard'o izquierdo. En 105 I!amados 

.. parciales, el corazón ocupa una pos'c'ó~ 

normal y las alteraciones radiológ'cas 

consisten solamente en g-ad05 variables, 
de prom'n~ncia en la arteria p,dmonar, 
del apénd;ce auricular izquierdo, 0 de 

ambos (2, 3). 
En estos últ;mos años, est05 d9fectos 

parc;ales se h3n h-echo acreedores a la 

soluc'ón quirúrg"ca por la pos'bilidad de 

hern;a 0 estrang'Jlac'ón de la awícula 
izqu;erda a través del ag'Jjero (6). 

Los proced'm;entos emp!ead05 inclu- 

yen: extirpaci6n del apénd'ce auricular 
izqu;erdo. ruptura de adh9rencias. peri- 
card;oplastia, 0 extens'ón del def~cto 

para hacerlo más grande. Los p9que'ñ:>s 
defectos 0 la ausencia total del p9ricar- 
d'o izquierdo cursan normalm9nte sin 

problemas no siendo tributarios por con- 
siguiente de la cìrugía. 



CONCLUSIONES 

1) La ausencia completa de pericðrdío 
izquierdo puede ser sospechada por la 

presencia de una silueta cardíaca muy ca- 
racterística en la radiografía de tórax. 

2) EI diagnóstico. quedará confirmado 
por la aparición de neumopericardio al 

practicar un neumotórax izquierdo. 
3) EI ECG, aunque menos comúnmen- 

te, puede presentar una patente de is- 

quemia de miocardio para la que no exis- 
te aún explicación satisfactoria. 

SUMMARY 

A case of congenital left pericardium absence 
is presented. A description of radiological 
signs that lead to the diagnosis is made: the 
trachea was in the middle line; the heart was 
left posicioned, main pulmonary artery was 
prominent; the right side of the cardiac sil- 
houette was not well defined behind the spine 
chordae; a section of the lung was projected 
between the aorta and main pulmonary artery; 
the lung was also positioned between the left 
heart an'd the left diafragme. Diagnosis was 
confirmed through artificial pneumothorax 
where pneumopericardium could also seen. 
Finally, considerations are made about a bi- 
zarre electrocardiographic pattern in this 
patient. 
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