WX 37

2

/—-—-‘?‘\ . . . » P
gt =X i, Universidad Nacional Auténoma de México

Facultad de Medicina
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
H.G.R., U.M.F, No. 36 H ESPECIALIDADES

HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOCARDIO
VENTRICULAR DERECHO (ANOMALIA DE UHL)
PRESENTACION DEL PRIMER CASO REPORTADO
EN MEXICO Y REVISION DE LA LITERATURA

T E S I S

QUE PARA OBTEMER LA ESPECIALIDAD EN

| PEDIATRIA
o oo ‘4’.‘!{_;"7‘““

PRESENTA B ?nms Pucdin,

el Alams Tay |ra - .\}

3-,./(
Ry
\ -" {//,/J L 8 a".‘.’
P T N
e

g
et}

- 1989

" F41S CON
ul.LA DE ORIGEN




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



INDICE

QBJETIVOS

INTRODUCCION

REPORTE DE UN CASO

DISCUSION

RESUMEN =--

BIBLIOGRAFIA

Pag.

10

18

23

24



OBRJHTIVOS

REVISION DE LA LITERATURA MUNDIAL DE LOS CASQS RE-
PORTADOS DE HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOCARDIO VEN
TRICULAR DERECHO (ANOMALIA DE UHL).

PRESENTACION DEL PRIMER CASO REPORTADO EN MEXICO -
¥ ESTUDIADO EN PUEBLA DE HIPOPLASIA CONGENITA DEL
MIOCARDIO VENTRICULAR DERECHO.

RECONSIDERAR TECORIAS EMBRIOLOGICAS RESPECTO A SU -
ETIOPATOGENIA (ANOMALIA DE UHL).

DISCUSION DE LAS TEORIAS INVOLUCRADAS EN SU FISIO-
PATOLOGIA (ANOMALIA DE UHL]}.

ESTUDIO CLINICO, RADIOLOGICO, ELECTROCARDICGRAFICO
ECOCARDIOGRAFICO, HEMODINAMICO Y ANGIOGRAFICO DE -
HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOCARDIO VENTRICULAR DE-
RECHO EN UN LACTANTE.



JNTRODDCCION

La, hipoplasia congé&nita del miocardio ventricular dere-
cho, tambi&n conocida camo "Corazén de pergamino” (Parchment
Heart) o anomalia de Uhl es un ddfecto cardiaco congfnito ex
trémadamente raro que se caracteriza por la ausencia parcial
o tota} del miocardio ventricular derecho reemplazade por =--
eleme?tos de tejido fibroso, fibroelistico y adiposc, en pre
sencia de vilvulas trictispide y pulmonar normales excluyendo
asf a la enfermedad de Ebstein, atresia pulmonar o ausencia
de tricdspide, ‘las cuales pueden producir cambics en el mio-
.cardio ventricular derecho semejantes a la enfermedad de Uhl
aungue en la literatura mundial otros han inclufdo a &stos -

como variantes de la anomalfa de Uhl, (I, II, 13, 16.)

Existen cerca de 30 casos de hipoplasia del miocardio -
ventricular derecho reportados €n la literatura internacio--
nal incluyendo tambi&n algunos casos no completamente docu--

mentados.

En 1952 Henry S.M. Uhl publicé las observaciones de un
caso de fibrosis focal e hipecplasia muscular del ventriculo
derécho en la necropsia de una nina que murié a la edad de 7
meses. (1)

Posiblemente relacionado a &sto, pero en forma somera =
en la revisién del libro de texto de Principios y Pr&cticas

de la Medicina en su sexta edicifn (1205}, Osler introduce -



el siguiente paArrafo en el capftulo de dilatacién cardfaca -
"la dilatacitn puede ser crSnica y en tales casos se asocia
con hipertrofia. No obstante existe un corazfn extraordina--
riowen el Museo del Colegio McGill en Montreal Can., dque --
musstra paredes de pergaminc y dilatacién uniforme de todas
las c&maras; en especial la auricula y el ventriculo derecho
que s510 muestran un remanente de epicardio”..Nuevamente en
1950 Segall Harold N. revisa este corazfn y descubre un gra-
do extremo de dilatacién sin la hipertrofia gue usualmente -
ocurre. La ausencia de hipertrofia es un verdadero interro--

gante respacto a su patogénesis. (2)

Arcilla y Gasul en 1961 son los primeros en descubrir -
los cambios clinicos, angiocardiogrificos y hemodin&micos de
un var6tn de 5 meses en qulen se document& por autopsia la ——
presencia de anomalfa de Uhl, esgableciendo algunos paréme-
tros para diferenciar a esta con la enfermedad de Ebstein, =
Establecen que las manifestaciones clinicas consisten en fa-
lla cardiaca progresiva en la infancia, marcada cardiomega-
1ia, ,tonalidades cardicas de tres tiempos y ausencia de avi-
dencia clinica de hipertroffa ventricular derecha, hiperten—
8i6n pulmonar o regurgitacidn tricuspidea. Ragiogr&ficamente
con cardiomegalla global y flujo pulmonar disminuido. Elec~-
trocardiogrificamente con fuerzas ventriculares derechas dis
minuidas y crecimiento auricular. El traso de presifin en el
estudio hemodinfmico con idéntico trazo en arteria pulmonar,

ventriculo derecho y aurfcula derecha y angiocardiograma con



dilatacifn de la aurfcula y ventriculo dereche el cual se en
cuentra sin trabeculas y sugiere que la anastomosis de la ve
na cava ‘superior a la arteria pulmonar puede ayudar como tra
tamiento gquir@rgico paliativo de esta anomalfa. (3)., Ellos -
mismos publican m3s tarde un nuevo caso de un infante de IT

meses que respondif al manejo mBdico y gue presentd simila—-
res cambios clinicos, hemodinfmicos y angiocardiogréficos a

los sefialados para el primer caso.

Cumming y Taussig describen dos casos adicionales de es
ta anomalfa en 1965, uno de e¢llos con el antecedente de dos =
hermanos que murieron en la edad pedidtrica con anormalida--

des morfolfgicas en el corazbn. (5)

Paerrin y Mehrizi en 1965 publican dos casos fatales de -
ausencia completa de miocardio ventricular derecho anterolate
ral, Uno de ellos con antecedente en hermanos de enfermedad -
cardiaca congénita. Estous casos representan el 4to. y 5to. ca
s0 de anomalfia de Uhl con autopsia y el segundo con historia
familiar positiva. Los cambios clinicos, radiol6gicos, elec--
trocardiograficos y de autopsia fueron similares a los descri
tos por Arcilla y Gasul. Establece alqunas teorlas para expli
car 'los cambios anatSmicos en las que destacan; cardiomiopa--
tfa congénita familiar en la gque existen defectos metabSlicos
manifestados con fibrosis endomiocirdica jirregular, Ffibro--
sis endocirdica exhuberante como resultado de anoxia en el =-
sindrome de diestress respiratorio del neconato asi como anor-

malidades en la distribucifn de la vasculatura coronaria (4).



Reva y posteriormente Gould describen los primeros ca--
sos reportados en la edad adulta; el primero de elles de 47
afios de edad que murif por hemorragia subaracnoidea y gque te
nia antecedentes de clanosis ¥y policitemfa desde la adoles--
cencia, con tratornos en la conduccifn electrocardiogrifica
e hipertrofia atrial derecha y en la que por autopsia se = -
diagnosticd la anomalfa. El segundo de ellos de 57 afios de -
edad con historia de precordalgia leve por lo demfs virtual--
mente asintomitico, electrocargiograma con minimos cambies Yy
radiografia de t&rax normal sin patolegia coronaria demostra

da en la autopaia (6). .

Zuberbuhler y Blank en 1970 describen la hipoplasia del
miacardio ventricular derecho en des nifos. El primero una -
nifa de 17 meses que muriS a esa edad y con historia de cia
nosis desde los 5 meses electrocardiograma con crecimiento -
auricular y rayos x de €&rax con cardiomegalia global; ella
muri6 en un intento quirdrgico para anastmosar la arteria --
pulmonar derecha con:la vena cava superior. Se confirms el --
diagn®stico con la necropsia. El segundo fue un nific de 15 -
afos de edad con cianosis e insuficiencia cardiaca desde el
mes de edad con buena respuesta al tratamiento m&dico, en el
que se establecid el diagn6stico mediante cateterizacifn car
diaca, cineangiocardiocgraffia y electrocardiografia intracar-

diaca. (7).
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Van Der Hauwarert y Michaelson reaiizan ﬁﬁajexﬁenéa re;
visisn de hipoplasia aislada de ventriculo derecho no asocia
da a otras malformaciones cardiacas congénitaé'incluyepdé -
dentro de un subgrupo al Sindrome de Uhl reportando dos éa;~
sos de hipoplasia aislada del ventrfculo derecho pero sin hi
poplasia miccirdica considerable (8). Este artioculo hace re-
ferencia a Froment Y colaboradores que en fechas recientes -
{1931}, hace reporte extenso de 5 casos con ancmalfa deruhl.

(8).

En 1973 Pérez DPfaz y Cols. en Madrid Espaiia reportan un
cagn de anomalfa de Uhl y discute los modosz de presentacibn
de nueve casos previamente reportadeos haciendo hincapié& en -
el diagn&éstico diferencial con otras entlidades en especial -
con las anomalias de Ebstein, derrame pericirdico, fibroelasg
tosis primarija miocadrdica, enfermedddes por atesoramiento de
glychgeno en el corazdn, origen anfmalo de la arteria corona
ria izquierda de la arteria pulmonar, hipoplasia aislada del
wntrfculo derecho entre otras, Hacen referencia a Gasul res
pecto a la importancia del estudio hemodin@mico en el diag=--
néSastico diferencial de estas entidades; en la anomalfia de ==
Uhl:el resultado de la inhabilidad del ventriculeo derecho pa
ra bombear la sangre a los pulmones se traduce en hiperacti-
vidad auricular derecha que envia la sangre a través de ven-
tricule derecho y arteria pulmonar, donde el ventriculo dere

cho se comporta ¢omo un canal pasivo. (9}).



Cot& en Mayo da 1973 hace referencia a un tercer c¢aso ~
de marcada hipoplasia congénita del miocardio ventricular de
recho en el neonato asociado con atresia de la véElvula pulmo
nar y ausencia de valvas tricuspidea y lo incluye como una
variante de la a2nomalifa de Uhl y comenta gue s6lo 4 casos de
los 13 reportados nc fue asociado a otra malformaeitn (10).
Incluye dentro de estas malformaciones: Fibroelastosis, de--

fecto septal auricular y PCA.

En 1975, James W. French y cols. scon los primeros en es
tablecer los camblios ecocardiograficos en la ancmalfa de Uhl
en una adolescente de 14 afiocs de edad encontrando el compo--
nente mis importante en la demostraci6n de la apertura dias-
t8lica de la v&lvula pulmonar que coincide con la contrac- -

cifn atrial derecha. La presencia de prolapso pansistflico -
de la vdlvula mitral y tricispide también fue identificado.

La morfologia y posicién normal de la vdlvula tricdspide es

un dato ecocardiogrdfico de importancia en el diagndstico di
ferencial con al enfermedad de Ebstein. Los resultados de -
ecocardiografia fueron comparados con los datos de cateteris
ma Yy establecen algunas teorias en la fisiopatologia de esta

enfermedad. (ll}.

En 1976, Desser y Cols. realizan electrocardiografia de
esfuerzo en un paciente masculine de 28 afioe de ddad gque ha-
bia presentadc numerosos episodios de taguiarritmias relacio
nadas al ejercicio y que ameritd cardioversi6n en 15 ocasio-

nes en los pasados 10 afios y en quien se estableci§ por cli-



nica, radiologlfa, ecocardiografia y cineangiocardiograffa con
cateterismo derecho e izquierdo el diagnéstico de anomalfa de
Uhl. El'electrocardiograma de base con 12 derivaciones mostrd
anormalidades del segmento S-T y onda T con P acuminada en la
derivacifn 2, pero que no excede a 2 mm de amplitud. En la --
prueba de esfuerzo dl paciente desarroll® tempranamente cn el
estadio 1 a los 2.5 minutos despolarizaciones prematuras mil-
tiples ventriculares las cuales persistieron por un perfodo -
después del 'ejercicio. Seflalan como poeibles causas de estas

arritmias la excesiva tensifn de los mfisculos papilares ven--
triculares izquierdos por prolapso mitral demostrado en este

paciente o los efectos de la hipertensi®n diast6lica crénica

del ventriculo derecho enucombinacitn con la hipoplasia del -

miocardio. (12).

Sarcja y Cols. en 1978 reporta el primer caso estudiadc
de anomalfa de Uhl con una marcada participacién del septum
ventricular derecho en un paciente de 29 afos de edad, que mu
rif a causa de blogueo aururfculo ventricular completo en el
gue no se obtuvo captura de ventriculo derecho a pesar de que
posteriormente se colocl marcapaso enpicirdico ventricular iz
guierdo. La autopsia mostrd marcadas dreas de hipoolasia del
miocardio ventricular derecho y el lado derecho del septum +«-
con vilvulas tricfispide normal ceon destruccin focal de loas ~
sistemas de conduccién afectando ambas ramas del haz de His.
Se encontraron complejos QRS estrechos probablemente como re-

flejo de la ausencia de fuerzas ventriculares derechas. Sefa



lan como elemento pron&stico el grado de afectacifn del sis-

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

Hoback en 1981 y Child en 1984 nuevamente reportan la -
recurrencia familiar de la anomalia de Uhl; Hoback reporta -
la presencia de esta anomalia en dos hermanos gemelos idénti
cos gue murieron a causa de disritmias ventriculares los cua
les se diagnosticaron en vida con ayuda del ecocardiograma -
modo M y bidimensional combinadoe con angiografia nuclear sin

requerir cateteriiemc cardiaco,

Child ¥ Cols. reportaron dos casos: uno de ellos con ==
dos hermanos gque fallecieroﬁ por anomalfa Uhl, Estos dos ca-
sos sumados & reportes previos con historia familiar positi-
va de cardiopatfas congénitas les permite formular que la en
fermedad de debe a un defecto en el desarrollo congénito de

naturaleza hereditaria. (14-15}

Child y Cols. después de realizar el diagnéstico de en--
fermedad -de Uhl por m&todos clinices, ecocardiogréficos, ra--
dionucleares, hemodin&micos y angiocardiogrificos en dos pa--
cientes, sefialan: Bl cambic hemodinfmico fundamental en la --—
anomalfa de Uhl es una inadecuada o ausente contraccién del -
ventriculo derecho donde la contraceifn de aurfcula derecha -
y el movimliento septal paradfjico del ventriculoc derecho son
las fuerzas hemodinSmicas responsables de la formacibén de £lu

jo de las cavidades derechas del corazbn hacia la circulaci6n



pulmonar en la anomalfa de Uhl, El flujo sistflico provenien
te coincide con el movimiento deptal del ventrfculc derecho,
y el flijo diastSlico del ventriculo derecho y arteria pulmo
nar eg asistido por un aumento dn la contraccifén de aurfcula

derecha. {15).
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REPORTE DE UN CASO: RESUMEN CLINICO

En julio de 1988 es remitido al Hospital de Espeéialida
des del Instituto Mexicano del Seguro Social en la giudad de
Puebla, Pue., Mé&xico, un lactante menor de 5 meses de edad -
con historia de cianosis desde el nacimiento, fatiga a la --

alimentaci®én y retraso en el crecimiento y desarrollo.

Originario de esta ciudad, sin antecedentes heredita- -
rios de patologfa cardfaca. Producto de Gesta V, Embarazo --
sin patologia intercurrente ni exposicifn a noxas, partoe eu-
t6cico sin manifestaciones de hipoxia neonatal y peso al na-
cimiento de 3,900gm. No patologia respiratorja en la edad --

neonatal y cianosis periférica detectada al nacimiento.

Un mes previo a su ingreso con manifestaclones de insu-
ficiencia cardiaca derecha tributaria de manejo haspitalario

y digitalizacién.

La exploracién ffsica de Ingreso mostrd; Peso de 4,300
gm, Talla de 0.65M., frecuencia cardfaca de 120 por minuto,
clanocsis moderada, precordio quieto con ruidos cardiacos rgg
micos, sin soples y un componente pulmonar del segundo ruido

disminuido. Higado Normal y pulsos periféricos normales.

Radiolbégicamente en la placa simple de TSrax se encon-
tr5; cardiomegalia global grado III principalmente a expen--
sas de cavidades derechas, flujo pulmonar disminuide y pedi-

culo vascular estrecho (Fig. 1}.



Fig. 1. Radiografia anteroposterior de

t&rax; Nitese el marcado crecimiento -
del corazén y disminucidn de la circu-

lacidn pulmonar.

11
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El hemograma vy urcanflisis se reportaron
dentroe de_ié normalidad. El electrograma de in
gregb ﬁostr&; ritmo sinusal, frecuencia cardia
ca de 120, aQRS a + 100, crecimiento auricular

-derecho y fuerzas ventriculares derechas dismi
nuidas. (Fig. 2)

Fig. 2 Electrogardiograma de ingreso; ndotese fuerzas
ventriculares disminuidas y crecimiento auricular dere

cho.
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El ecocardiograma Modo M y B/D mostrd situs so
litus, crecimiento auricular derecheo, conexidn auriculo -
ventricular concordante, implantaci®n normal de la valvu-
la tric(ispide con retrazoc en su cierre, ventriculo dere--
cho dilatado, movilidad de la pared posterior disminuida,
movimiento séptal hiperdinidmico y paraddjico, conexidn =--
ventriculo arterial normal.

/

Fig. 3. Ecograma modo M, en el gue se
muestra un gran ventriculo derecho --
(VvD), movimiento septal paraddjico y

valvula mitral.
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Fig. 4. Ecograma bidimencicnal;
el ventriculec derecho se ohserva
crecido, implantacidn normal de
la G&l#ula triciispide y s&éptum -
interQantricﬁl&r e interauricu-

lar integros.
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El cateterismo cardfaco mostr$ ausencia de saltos oximé-
tricos del lado derecho, de isaturacifn de la aurfcula iz- -

guierda - (Figura 5).

Bl trazo de Presifn mostrS la misma morfologia ‘desde el
tronco de la arteria pulmonar, hasta las venas cavas con pre
siones de XX -20-10~15 y presencia de ondas "A" prominentes.

(Figura 6).

El angiocardiograma en ventrfculo derécho mostrd la ca-
vidad dilatada con bordes irreguvlares, disminucifn en la con
tractilidad, pérdida de la morfologfa normal trabeculada, --
progresifn lenta del contraste a la arteria pulmonar dismi--
nuida de tamafio, observindose tambi&n insuficiencia tricuspi

dea moderada con valvula en posicifn y de morfolegia normal,
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HIPOPLASIA CONGENITA DEL MIOQOCARDJIO VENTRICULAR
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F1G. 6. Trazo de Presionns; nétese {dénticotrazc de
preslones en cavidadas derochas y presencia de on--
das "A" prominentes. BOSPITAL DE ESPECIALIDADES PUERLA I.MaS.5.
SERVICIO DE CARDIOLOGIA.
E,1OPEZ M « R, DE ZATARAIN R. = JuMe ALANIS T.
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DISCUSION

Aunque la etiologfa del padecimiento ds desconocida, es
probable gque la enfermedad de Uhl representa una lesifn con
secuente a un defecto c¢ongé€nito primario en el desarrollo -
del corazbn en el embrifn en la etapa de la 4ta. sémita =~
cuando las cé&lulas mesenguimatosas gue formaran el miocar--
dio ventricular se dividen en dos primordics inclufdos en -
tejidos endotelial uno de los cuales formaran el miocardio
y epicardio del ventricule derecho y el otro hace lo mismo

para el ventriculo izquierdo.

Agresiones en la cardiogénesis derecha en este estado -
embriocldgico puede resaltar en el desarrollo del corazdédn -~

ein miocardio ventricular derecho.

No obstante, gue en nuestro caso no hay antecedentes -
familiares de cardiopatia congénita los reportes prévios se
fialan cierta predisposicifn genética, como es el caso de --

presentacifn en Gemelos idé&nticos,

Por otro lado las teorfas gue tratan de explicar la -=-
etiologfa de la enfermedad de Uhl en base al papel de la is
quemia miocirdica fetal y la destruceidn intrauterina del -
miocardio por un procesc inflamatorio o degenerative son po
co probables; En la gran mayoria de los casos reportados -—-
con :estudio histopatol&gico las arterias coronarias son nor

males y los cambios observados en los pacientes adultos co--
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rraesponden a cambios impuestos por la enfermedad. No éha .-':’?

reportado enfermedad inflamatoria cardfaca en los eBpeCIﬁ%?: e
naes estudiados. /%;

La enfermedad delUhl es sumamente rara, hasta el momen=-
to actual, existen menos de 30 casos completamente documenta

dos y es el primer caso reportado en nuestro pafis.

Las manifestaciones clfnicas de los pacientes con Enfer
medad ‘de Uhl son manifestaciones de una deficiente contrac—-
cién del miocardioc ventricular derecﬁo. La ineficiente con-
traccifn del miocardio ventricular derecho resulta en una —-
elevada presifn atrial derecha con crecimiento de esa cavi--
dad y falla cardiaca congestiva. La interposicifn de un gran
cavidad con pardd flicida del ventriculo derecho entre lag -
cavidades izquierdas y la pared anterior del Térax se tradu-

ce ' en ruidos apagados.

El desarrollo de la falla cardfaca congestiva depende -
bisicamente del grado de afeccitn del miocardio ventricular
derecho; la presencia de hipoplasia parcial puede resultar -
en pocos sintomas y falla cardiaca despu&s de la infancia, -
extensa afeccifn del miocardio ventricular derecho resulta
en insuficiencia cardiaca congestivo venosa y muerte tempra-

na.

Generalmente, existe clanosis por f£lujo lento y baja -~

presifn de la sangre venosa hacia arterias pulmonares.
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Los cambios radiolé&gicos no son patogndmicoé § récuer--
dan a la Enfermedad de Ebstein y se caracterizan por la pre-
sencia de cardiomegalia global principalmente de cavidades -
derechas pediculo vascular estrecho y flujo pulmonar dismi--

nuido,

El electrocardiograma traduce fuerzas ventriculares de-
rechas disminuidas e hipertrefia auricular derecha sin sig--
nos especificos para la Enfermedad, por logue es necesario
otros estudios ecograficos y anglocardiogrdficos para su ~ =
diaghSstico. Pueden haber trastornos dn la conduccién cuando

el daifio miocdrdico se extiende al miocardio septal.

Los hallazgos ecocardiogrificos pueden orientar hacla -
la anomalfa de Uhl al descubrir crecimiente auricular dere--
cho, conexifn aurfculo ventricular concordante con vilvula -
trictspide de insercifén y morfologfia normal con retraso en -
su clerre. El ventriculo derecho se ve sumamente dilatade ¥y
existe movilidad septal enérgica y paradfgica en ausencia de

defecto septal.

La conexi&n ventricule arterial es normal y la valvula
pulmonar presenta una apertura diastflica que coincide con -
la contracaifn atrial. Esta anomalfa resulta por la transmi-
gién de la presién atrial a través del ventriculo derecho en
la presistole wventricular; esta presidn presistSlica excede
la presifn arterial diastflica de la pulmonar creando un gra

diente diast8lico que permite la apartura diastSlica de la -
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vilvula pqlmonar antes de la sistole ventricular, La vilvula
§u1monar se abre antes del cierre de la valvula ventricular

tricdspidea.

El movimiento septal paraddjico contribuye en cierta -
forma a la expulsidn de la sangre venosa del ventriculo dere

cho hacia la circulacin pulmonar.

Las principales manifestaciones angiocardiognificas son
la demostracifn de la localizacifn normal de la vdlvula tri-
clspide que permite diferenciarla de la anormalidad de Ebs--
tein, dilatacifn importante del ventrfculo derecho y ausen--
cia de la morfologia trabeculada normal con progresién lenta
del medio de contraste hacia el tronco de la arteria pulmo--
nar y tiempo prolongado de circulacifén pulmonar, con retardo
en el levoangic que traduce inhabilidad del ventriculo dere-

cho para bombaear la sangre hacia la pequefia circulacitn.

No existe evidencia de saltos oximétricos en auricula -
derecha o ventriculo derecho y el trazo de presidn muestra -
similitud en vena cava superior, aurfcula derecha, ventricu-
lo derecho ¥y tronco de la arteria pulmonar, daride el flujo
maximc inicial pulmonar precede a la sistole ventricular, =--
Son‘evidentes prominentes ondas A en todo el trazo. Estos --
cambios son indicativos de profunda falla miocSrdica derecha
donde el ventriculo derecho actfia comio un gran reservorio de
sangre venosa © como un canal de paso de la sangre impulsada

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

fuerza de miocardio ventricular derecho sf ocurre.
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RESUMEN

Sa presenta el primer caso reportado en Mé&xico de Hipo-
plasia congé&nita del miocardio ventricular derecho {(Anoma- -

1fa en tUhl).

Se trata de un lactante masculino de 5 meses de edad con
historia de ciano;is desde el nacimiento y retraso en el cre
cimiento. Clinicamente con cianosis moderada, ruideos cardia-
cos apagados e insuficiencia cardiaca congestiva, La radio--
graffa de t6Srax mostrS cardiomegalia grado IIXI global, pero
principalmente a expensas de cavidades derechas, flujo pulme
nar disminuido y pediculo vascular estrecho. El diagnbstico
fue sugerido por los hallazgos ecocardiogrdficos de implanta
ciSn normal de la vilvula triclspide con retrasoc en su cie—-
rre, dilatacifn ventricular derecha, movilidad de la pared -
posterior disminuida y movimiento '‘septal heperdinfmico y pa-
radégico. El cateterismo cardiaco de ventriculo derecho con-

firm$ el diagnfstico.

Se realiza une extensa revisitn de la literatura intex-~
nacional y se proponen teorfas para explicar su etiologia <

y fimopatologia de la enfermedad de Uhl,
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