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011.JE'UVOS 

1. REVISION DE LA LITERATURA MUNDIAL DE LOS CASOS RE­

PORTADOS DE HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOCARDIO VE!i 

TRICULAR DERECHO (ANOMALIA DE UHL) • 

2. PRESENTACION DEL PRIMER CASO REPORTADO EN MEXICO -

Y ESTUDIADO EN PUEBLA DE HIPOPLASIA CONGENITA DEL 

MIOCARDIO VENTRICULAR DERECHO. 

3. RECONSIDERAR TEORIAS EMBRIOLOGICAS RESPECTO A SU -

ETIOPATOGENIA (ANOMALIA DE UHL). 

4 0 OISCUSION DE LAS TEORIAS INVOUUCRADAS EN SU FISIO­

PATOLOGIA (ANOMALIA DE UHL). 

5. ESTUDIO CLINICO, RADIOLOGICO, ELECTROCARDIOGRAFICO 

ECOCARDIOGRAFICO, HEMODINAMICO Y ANGIOGRAFICO DE -

HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOCARDIO VENTRICULAR DE­

RECHO EN UN LACTANTE. 
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DITRODUCCION 

L~ hipoplasia congAnita del miocardio ventricular dere­

cho, tambi~n conocida como "Corazón de pergamino" (Parchment 

Heart) o anomal!a de Uhl es un ddfecto cardiaco congGnito e~ 

tremadamente raro que se caracteriza por la ausencia parcial 

o total del miocardio ventric~lar derecho reemplazado por -­

elementos de tejido fibroso, fibroel4stico y adiposo, en pr~ 

sencia de v~lvulas tricOspide y pulmonar normales excluyendo 

ast a la enfermedad de Ebstein, atresia pulmonar o ausencia 

de tricd.spide, 11as cuales pueden producir cambios en el rnio­

. cardio ventricular derecho semejantes a la enfermedad de Uhl 

aunque en la literatura mundial otros han inclutdo a 6stos 

como variantes de la anomalta de Uhl. (I, II, IJ, 16.} 

Existen cerca de 30 casos de hipoplasia del miocardio -

ventricular derecho reportados en la literatura internacio~­

nal incluyendo también algunos casos no completa.mente docu-­

mentados. 

En 1952 Henry S.M. Uhl publicó las observaciones de un 

caso de fibrosis focal e hipoplasia muscular del ventriculo 

derecho en la necropsia de una niña que murió a la edad de 7 

meses. (1) 

Posiblemente relacionado a ésto, pero en forma somera -

en la revisión del libro de texto de Principios y PrScticas 

de la Medicina en su sexta edici6n (1905), Osler introduce -
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el siguiente párrafo en el capitulo de diliataci6n cardiaca -

~la dilabaci6n puede ser cr6nica y en tales casos se asocia 

con hipertrofia. No obstante existe un coraz6n extraordina-­

rio .. ien el Museo del Colegio McGil.l en Montreal Can., que -­

muestra paredes de pergamino y dilatación uniforme de todas 

las c4maras1 en especial la aur1cula y el ventriculo derecho 

que sOlo muestran un remanente de epicardio" •• Nuevamente en 

1950 Segall Harold N. revisa este corazón y descubre un gra­

do extremo de dilataciOn sin la hipertrofia que usualmente -

ocurre. La ausencia de hipertrofia es un verdadero interro--

9ante respecto a su patog6nesis. (2) 

Arcilla y Gasul en 1961 son los primeros en descubrir -

los cambios cl1nicos, angiocardiográficos y hemodinámicos de 

un var6n de 5 meses en quien se documentó por autopsia la 

presencia de aaoma11a de Uhl, estableciendo algunos paráme­

tros para diferenciar a esta con la enfermedad de Ebstein. -

Establecen que las manifestaciones cl1nicas consisten en fa­

lla cardiaca progresiva en la infancia, marcada cardiomega-

11a,, tonalidades cardicas de tres tiempos y ausencia de evi­

dencia c11nica de hipertrofia ventricular derecha, hiperten­

si6n pulmonar o regurgitación tricuepidea. Ragiográficamente 

con cardiomegal1a global y flujo pulmonar disminuido. Elec...-­

trocardiográficamente con fuerzas ventriculares derechas di,!. 

minuidas y crecimiento auricular. El traso de presi'On en_ el, 

estudio hemodin&mico con idántico trazo en arteria pulmonar, 

ventriculo derecho y aur!cula derecha y angiocardiograma con 
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dilataci6n de la aur!cula y ventriculo derecho el cual se en 
cuentra sin trabeculas y sugiere que la anastomosis de la v~ 

na oava·superior a la arteria pulmonar puede ayudar como tr.!, 

tamiento quirGrgico paliativo de esta anomalía. (3). Ellos -

mismos publican más tarde un nuevo caso de un infante de lt 

meses que respondió al manejo m6dico y que present6 simila-­

res cambios cl1nicos, hemodiniimicos y angiocardiogr~ficos a 

los señalados para el primer caso. 

Cumming y Taussig describen dos casos adicionales de e~ 

ta anomal1a en 1965, uno de ellos con el antecedente de dos -

hermanos que murieron en la edad pediátrica con anormalida-­

des· morfológicas en el corazón. (5) 

Perrin y Mehrizi en 1965 publican dos casos fatales de -

ausencia completa de miocardio ventricular derecho anterolat~ 

ral. Uno de ellos con antecedente en hermanos de enfermedad -

cardiaca cong~nita. Estos casos representan el 4to. y Sto. c~ 

so de anomnlta de Uhl con autopsia y el segundo con historia 

familiar positiva. Los cambios c11nicos, radiológicos, elec-­

trocardioqr~ficos y de autopsia fueron similares a los descr! 

tos por Arcilla y Gasul. Establece algunas teortas para expl! 

car los cambios anat6micas en las que destacan; cardiamiopa-­

tta cong~nita familiar en la que exisben defectos metab6licos 

manifestados con fibrosis endomiocárdica irregular, fibra--

sis endocárdica exhuberante como resultado de anoxia en el ~­

s1ndrome de diestress respirator~a del nconato ast como anor­

malidades en la distribuci6n de la vasculatura ooronaria (4). 
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Reve y posteriormente Gould describen los primeros ca-­

sos reportados en la edad adulta; el primero de ellos de 47 

años de edad que muri6 por hemorragia subaracnoidea y que t~ 

nta antecedentes de cianosis y policitemta desde la adoles-­

cencia, con tratarnos en la conducción electrocardiográfica 

e hipertrofia atrial derecha y en la que por autopsia se -

diagnostic6 la anomal1a. El segundo de ellos de 57 años de -

edad con historia de precordalgia leve por lo demfis virtual-­

mente asintom~tico, electrocargiograma con m!nimos cambios y 

radiografía de t6rax normal sin patolog1a coronaria demostr~ 

da en la autopsia (6) . 

Zuberbuhler y Blank en 1970 describen la hipoplasia del 

miocardio ventricular derecho en dos niños. El primero una -

niña de 17 meses que murió a esa edad y con historia de ci!! 

nosis desde los 5 meses electrocardiograma con crecimiento -

auricular y rayos x de f6rax con cardiomegalia global; ella 

muri6 en un intento quirQrgico para anastmosar la arteria 

pulmonar derecha cx:in ·lai. vena cava superior. Se confirmó el 

diagnóstico con la necropsia. El segundo fue un niño de 15 -

años de edad con cianosis e insuficiencia cardiaca desde el 

mes de edad con buena respuesta al tratamiento m~dico, en el 

que se estableció el diagnóstico mediante cateterizaci6n ca!: 

diaca, cineangiocardiogrnf!a y electrocardiografía intracar­

diaca. (7). 
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Van Der Hauwareet y Michaelson realizan una extensa re­

v isi6n de hipoplasia aislada de ventriculo derecho no ~soci-ª. 

da a otras malformaciones cardiacas congdnitae incluyendo -­

dentro de un subgrupo al S1ndrome de Uhl reportando dos ca-­

sos de hipoplasia aislada del ventrículo derecho pero sin h.! 

poplasia mioc~rdica considerable (8). Este articulo hace re­

ferencia a Froment y colaboradores que en fechas recientes -
e 

.{19:¡1). hace reporte extenso de 5 casos con anomalía de Uhl. 

(8). 

En 1973 P6rez D1az y Cols. en Madrid España reportan un 

caso de anomal1a de Uhl y discute los modos de prcsentaci6n 

de nueve casos previamente reportados haciendo hincapi~ en 

el diagnóstico diferencial con otras entidades en especial 

con las anomalías de Ebstein, derrame pericti.rdico, fibroela~ 

tesis primaria miocárdica, enfermedades por atesoramiento de 

glyc6geno en el coraz6n, origen anómalo de la arteria coron!! 

ria izquierda de la arteria pulmonar, hipoplasia aislada del 

'\entrículo derecho entre otras. Hacen referencia a Gasul re_!! 

pecto a la importancia del estudio hemodinlimico en el diag-­

n6stico diferencial de estas entidades; en la anomalía de 

Uhl•el resultado de la inhabilidad del ventrículo derecho p~ 

ra bombear la sangre a los pulmones se traduce en hlperacti-

vidad auricular derecha que envía la sangre a trav6s de ven­

trículo derecho y arteria pulmonar, donde el ventrículo der~ 

cho se comporta como un canal pasivo. ( 9) • 
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Coté en Mayo de 1973 hace referencia a un tercer caso ~ 

de marcada hipoplasia congénita del miocardio ventricular d~ 

recho en el naonato asociado con atresia de la v4lvula pulm2 

nar y ausencia de valvas tricuspidea y lo incluye como una 

variante de la anomalia de Uhl y comenta que s6lo 4 casos de 

los 13 reportados no fue asociado a otra malformaci6n (10). 

Incluye dentro de estas malformaciones: Fibroelastosis, de-­

facto septal auricular y PCA. 

En 1975, James W. French y cole. son los primeros en e~ 

tablecer los cambios ecocardiogr~ficos en la anomal!a de Uhl 

en una adolescente de 14 año"s de edad encontrando el campo--

nente más importante en la demostración de la apertura dias-

t61ica de la válvula pulmonar que coincide con la contrae- -

ci6n atrial derecha. La presencia de prolapso pansist6lico -

de la válvula mitral y tricúspide también fue identificado. 

La morfología y posición normal de la válvula tricúspide es 

un dato ecocardiográfico de importancia en el diagnóstico d! 
ferencial con al enfermedad de Ebstein. Los resultados de -­

ecocardiograf!a fueron comparados con los datos de cateteri~ 

mo y establecen algunas teorías en la fisiopatología de esta 

enfermedad. ( 11). 

En 1976, Desser y Cols. realizan electrocardiografía de 

esfuerzo en un paciente masculino de 28 años de edad que ha­

bía presentado numerosos episodios de taquiarritmias relaci2 

nadas al ejercicio y que ameritó cardioversi6n en 15 ocasio­

nes en los pasados 10 años y en quien se estableci6 por clí-
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nica, radiolog!a, ecocardiografta y cineangiocardiografta con 

cateterismo derecho e izquierdo el diagnóstico de anomalta de 

Uhl. El 'electrocardiograma de base con 12 derivaciones mostró 

anormalidades del seqmento S-T y onda T con P acuminada en la 

derivación 2, pero que no excede a 2 mm de amplitud. En la 

prueba de esfuerzo el paciente desarrolló tempranamente en el 

estadio 1 a los 2.5 minutos despolarizaciones prematuras mül­

tiples ventriculares las cuales persistieron por un per!odo -

despu~s del 'ejercicio. Señalan como posibles causas de estas 

arritmias la excesiva tensión de Los mdsculos papilares ven-­

triculares izquierdos por prolapso mitral demostrado en este 

paciente o los efectos de la hipertensi6n diast6lica crónica 

del ventriculo derecho en,1combinaci6n con la hipoplasia del -

miocardio. (12). 

Saroja y Cole. en 1978 reporta el primer caso estudiado 

de anomalía de Uhl con una marcada participación del septüm 

ventricular derecho en un paciente de 29 años de edad, que m~ 

rió a causa de bloqueo aurutfoulo ventricular completo en el 

que no se obtuvo captura de ventriculo derecho a pesar de que 

posteriormente se colocó marcapaso enpicárdico ventricular i~ 

quierdo. La autopsia mostró marcadas áreas de hipoplasia del 

miocardio ventricular derecho y el lado derecho del septum ~­

con válvulas tricQspide normal con destrucción focal de los -

sistemas de conducción afectando ambas ramas del haz de His. 

Se encontraron complejos QRS estrechos probablemente como re­

flejo dEi la ausencia de fuerzas ventriculares derechas. Scñ_Q 
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lan como elemento pronostico el grado de afectaci6n del sis­

tema de conducci6n en la enfermedad de Uhl. (13). 

Hoback en 1981 y Child en 1984 nuevamente reportan la -

recurrencia familiar de la anomal!a de Uhl1 Hoback reporta -

la presencia de esta anomal1a en dos hermanos gemelos iddnt! 

coa que murieron a causa de disritmias ventriculares los cu~ 

les se diagnosticaron en vida con ayuda del ecocardiograma -

modo M y bidimensional combinado con angiograf~a nuclear sin 

requerir catetettsmo cardiaco. 

Child y Cola. reportaron dos casos: uno de ellos con -­

dos hermanos que fallecieron por anomalia Uhl. Estos dos ca­

sos sumados a reportes previos con historia familiar positi­

va de cardiopatías congdnitas les permite formular que la en 
fermedad Se debe a un defecto en el desarrollo cong~nito de 

naturaleza hereditaria. (14-15) 

Child y Cola. después de realizar el diagnóstico de en-­

fermedad -de Uhl por métodos cltnicos, ecocardiogr~ficos, ra-­

dionucleares, hemodinámicos y angiocardiográficos en dos pa-­

cientes, señalan: El cambio hemodinámico fundamental en la -­

anomalta de Uhl es una inadecuada o ausente contracción del -

ventriculo derecho donde la contracci6n de aurtcula derecha -

y el movimiento septal parad6jico del ventriculo derecho son 

las fuerzas hemodinámicas responsables de la f ormaci6n de f l~ 

jo de las cavidades derechas del coraz6n hacia la circulaciOn 
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pulmonar en la anomalta de Uhl. El flujo sistólico provenien 

te coincide con el movimiento Beptal del ventriculo derecho, 

y el fltijo diast6lico del ventrículo derecho y arteria pulm2 

nar es asistido por un aumento en la contracción de aur1cula 

derecha. (15). 
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REPORTE DE UN CASOi RESUMEN CLINICO 

En julio de 1998 es remitido al Hospital de Espeeialid~ 

des del Instituto Mexicano del Seguro Social en la ciudad de 

Puebla, Pue., M~xico, un lactante menor de 5 meses de edad -

con historia de cianosis desde el nacimiento, fatiga a la -­

alimentaci6n y retraso en el crecimiento y desarrollo. 

Originario de esta ciudad, sin antecedentes heredita- -

rios de patolog!a cardiaca. Producto de Gesta V, Embarazo -­

~in patolog!a intercurrente ni exposici6n a noxas, parto eu­

t6cico sin manifestaciones qe hipoxia neonatal y pesa al na­

cimiento de 3,900gm. No patolog!a respiratoria en la edad 

neonatal y cianosis perif~rica detectada al nacimiento. 

Un mes previo a su ingreso con manifestaciones de insu­

ficiencia cardiaca derecho tributaria de manejo hospitalario 

y digitalización. 

La exploración f!sica de Ingreso mostró¡ Peso de 4,900 

gm, Talla de 0.65M., frecuencia cardiaca de 120 por minuto, 

cianosis moderada, precordio quieto con ruidos cardiacos r1! 

micos, sin soplos y un componente pulmonar del segundo ruido 

disminuido. H!gado Normal y pulsos perif~ricos normales. 

Radiol6gicamente en la placa simple de T6rax se encon­

tró; cardiomegal1a global grado III principalmente a expen-­

sas de cavidades derechas, flujo pulmonar disminuido y peat~ 

culo vascular estrecho (Fig. 1}, 



Fig. l. Radiografía anteroposterior de 

tóraxJ Nótese el marcado crecimiento -

del corazón y disminución de la circu­

laCión pulmonar. 

11 
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El hemo9rama y uroanálisis se reportaron 

dentro de ~a normalidad. El electrograma de iE 

9reQo mostr6r ritmo sinusal, frecuencia cardí~ 

ca de 120, aQRS a + 100, crecimiento auricular 

derecho y ~uerzas ventriculares derechas dismi 

nuidas. (Fi9. 2) 

F ig. 2 Electroqardiograma de ingreso; nótese fuerzas 

ventriculares disminuidas y crecimiento auricular der~ 

cho. 
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El ecocardiograma Modo M y B/O mostró situs so 
litus, crecimiento aurícular derecho, conexión aurícula "::' 
ventricular concordante, implantación normal de la válvu­
la tricúspide con retrazo en su cierre, ventrículo dere-­
cho dilatado, movilidad de la pared posterior disminuida, 
movimiento séptal hiperdinámico y paradójico, conexión -­
ventrículo arterial normal. 

Fig. 3. Ecograma modo M,• en el que se 

muestra un gran ventriculo derecho 

(VD), movimiento septal paradójico y 

válvula mitral. 



Fig. 4. Ecograma bidimenciona1; 

e1 ventrícu1o derecho se observa 

crecido, imp1antación normal de 

1a vá1vu1a tricúspide y séptum -

interventric~1ar e interauricu­

lar íntegros. 

14 
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El cateterismo cardiaco mostró ausencia de saltos oximd­

tricos del lado derecho, de :saturación de la aurícula iz- -

quierda •(Figura S). 

ml trazo de Presión mostró la misma morfoloq1á•desde el 

tronco de la Srteria pulmonar, hasta las venas cavas con pr~ 

sienes de XX -20-10-15 y presencia de ondas "A" prominentes. 

(Figura 6). 

El angiocardiograma en ventriculo dececho mostró la ca­

vidad dilatada con bordes irregcL.aree, disminución en la con 

tractilidad, p~rdida de la morfología normal trabeculada, -­

progresión lenta del contraste a la arteria pulmonar dismi-­

nuida de tamaño, observándose tambi~n insuficiencia tricusp! 

dea moderada con válvula en posición y de morfología normal. 
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DISCUSION 

Aunque la etiolog!a del padecimiento es desconocida,es 

probable que la enfermedad de Uhl representa una lesi6n CO,!! 

eecuente a un defecto congénito primario en el desarrollo -

del coraz6n en el embri6n en la etapa de la 4ta. s6mita ~­

cuando las células mesenquimatosas que formaran el miocar-­

dio ventricular se dividen en dos primordios inclu!dos en -

tejidos endotelial uno de los cuales formaran el miocardio 

y epicardio del ventriculo derecho y el otro hace lo mismo 

para el ventriculo izquierdo: 

Agresiones en la cardiogénesis derecha en este estado -

embriológico puede resaltar en el desarrollo del coraz6n -­

sin miocardio ventricular derecho. 

No obstante, que en nuestro caso no hay antecedentes -

familiares de cardiopat1a cong~nita los reportes prévios s~ 

ñalan cierta predisposición gen~tica, como es el caso de 

presentaci6n en Gemelos idénticos. 

Por otro lado las teortas que tnatan de expl~car la 

etiologta de la enfermedad de Uhl en base al papel de la i~ 

quemia mioc~rdica fetal y la destrucci6n intrauterina del -

miocardio por un proceso inflamatorio o degenerativo son P.Q 

co probables; En la gran mayorta de los casos reportados 

con ;estudio histopatol6gico las arterias coronarias son noE 

males y los cambios observados en los pacientes adultos co--
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rresponden a cambios impuestos por la enfermedad. No~ ha1'b' 
reportado enfermedad inflamatoria cardíaca en los espec~ (;~~ 

.... <'~~ "'{,.;!r\ 
nes estudiados. %r' 

~1:: '-{' 
La enfermedad delUhl es sumamente rara, hasta el mamen-

to actual, existen menos de JO casos completamente document~ 

dos y es el primer caso reportado en nuestro pats. 

Las manifestaciones cltnicas de los pacientes con Enfe~ 

medad :.de Uhl son manifestaciones de una deficiente contrae--

ci6n del miocardio ventricular derecho. La ineficiente con-

tracci6n del miocardio ventricular derecho resulta en una -· 

elevada presi6n atrial derecha con crecimiento de esa cavi-­

dad y fnlla cardiaca congestiva. La interposic16n de un gran 

cavidad con pared fl4cida del ventriculo derecho entre las -

c~vidades izquierdas y la pared anterior del T6rax se tradu­

ce 1 en ruidos apagados. 

El desarrollo de la fal1a cardiaca congestiva depende -

básicamente del grado de afección del miocardio ventricular 

derecho; la presencia de hipoplasia parcial puede resultar 

en pocos síntomas y falla cardiaca despu~s de la infancia, -

extensa afección del miocardio ventricular derecho resulta 

en insuficiencia cardiaca congestivo venosa y muerte tempra-

na. 

Generalmente, existe cianosis por flujo lento y baja 

presión de la sangre venosa hacia arterias pulmonares. 
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Los cambios radiol6gicos no son patogn6micos y recuer-­

dan a la Enfermedad de Ebstein y se caracterizan por la pre­

sencia de cardiomegalia global principalmente de cavidades -

derechas pedículo vascular estrecho y flujo pulmonar dismi-­

nuido. 

El electrocardiograma traduce fuerzas ventriculares de­

rechas disminuidas e hipertrofia auricular derecha sin sig-­

nos espectficos para la Enfermedad, por lo•rque es necesario 

otros estudios ecogr~ficos y angiocardiográficos para su " -

dia9n6stico. Pueden haber trastornos én la conducci6n cuando 

el· dftño miocárdico se extiende al miocardio septal. 

Los hallazgos ecocardiogr~ficos pueden orientar hacia -

la anomal!a de Uhl al descubrir crecimiento auricular dere-­

cho, conexión aur1culo ventricular concordante con válvula 

tricaspide de inserción y morfología normal con retraso en 

su cierre. El ventrículo derecho se ve sumamente dilatado y 

existe moviLidad septal en6rgioa y parad6gica en ausencia de 

defecto septal. 

La conexi6n ventr1culo arterial es normal y la vAlvula 

pulmonar presenta una apertura diastólica que coincide con -

la contracoión atrial. Esta anomal!a resulta por la transmi­

sión de la presión atrial a trav~s del ventr1culo derecho en 

1a pre&ístole ventricular1 esta presi6n presist6lica excede 

la presión arterial diastólica de la pulmonar creando un gr~ 

diente diastólico que permite la apertura diastólica de la -
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válv_ula pulmonar antes de la s1sto1e ventricular. La v.Slvula 

pulmonar se abre antes del cierre de la v4lvula ventricular 

tricUspidea. 

El movimiento septal paradójico contribuye en cierta 

forma a la expulsión de la sangre venosa del ventrtculo der~ 

cho hacia la circulacidn pulmonar. 

Las princip~les manifestaciones angiocardiogDSficas son 

la deffiostracidn de la localizaci6n normal de la v41vula tri­

cnspide que permite diferenciarla de la anormalidad de Ebs-­

tein, dilatación importante del ventr!culio derecho y ausen-­

cia de la morfolog1a trabeculada normal con proqreeidn lenta 

del medio de contraste hacia el tronco de la arteria pulmo-­

nar y tiempo prolongado de circulación pulmonar, con retardo 

en el levoangio que traduce inhabilidad del ventriculo dere­

cho para bombear la sangre hacia la pequeña circulación. 

No existe evidencia de saltos oximAtricos en aur!cula -

derecha o ventriculo derecho y el trazo de presión muestra -

similitud en vena cava superior, aur!cula derecha, ventricu­

lo derecho y tronco de la arteria pulmonar, dortde el flujo 

m4ximo inicial pulmonar precede a la siitole ventricular. 

Son evidentes prominentes ondas A en todo el trazo. Estos 

cambios son indicativos de profunda falla miocárdica derecha 

donde el ventriculo derecho actaa como un gran reservarlo de 

sangre venosa o como un canal de paso de la sangre impulsada 

desde la auricula derecha hacia el tronco de la arteria pul-
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monar, en contraste con la anomalía de Ebstein en donde la -

fuerza de miocardio ventricular derecho st ocurre. 
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RESUMEN 

Se presenta el primer caso reportado en México de Hipo­

plasia congénita del miocardio ventricular derecho (Anoma- -

11a en Uhl). 

Se trata de un lactante masculino de 5 meses de edad con 

historia de cianosis desde el nacimiento y retraso en el cr~ 

cimiento. Cl1nicamente con cianosis moderada, ruidos cardia­

cos apagados e insuficiencia cardiaca congestiva. La radio-­

graf141de tórax mostró cardiomegal1a grado III global, pero 

principalmente a expensas de caVidades derechas, flujo pulmo 

nar disminuido y ped1culo vascular estrecho. El diagnóstico 

fue sugerido por los hallazgos ecocardiogr4ficos de implant~ 

ci6n normal de la válvula tricOspide con retraso en su cie-­

rre, dilatación ventricular derecha, movilidad de la pared -

posterior disminuida y movimiento :septal heperdinAmico y pa­

rad6gico. El cateterismo cardiaco de ventriculo derecho con­

firm6 el diagn6stico. 

Se realiza una extensa revisión d_e la liter.a.t.u~-a inte%'1'P 

nacional y se proponen teor.1as para explicar· su etiol,oqta. ~ 

y fisopatolog1a de la enfermedad de Uhl, 
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