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Introducción
La au sen cia con gé ni ta o age ne sia de pe ri car dio es
una ano ma lía ra ra y de di fí cil diag nós ti co con los
me dios clí ni cos ha bi tua les. Pue de cur sar asin to má -
ti ca, pe ro el mo ti vo más fre cuen te de con sul ta es el
do lor to rá ci co. Los ha llaz gos anor ma les en el elec -
tro car dio gra ma (ECG), los es tu dios ra dio ló gi cos y el 
eco car dio gra ma pue den ser des con cer tan tes y
orien tar equi vo ca da men te el diag nós ti co si no se
con si de ra es ta pa to lo gía. Se pre sen ta un ca so clí ni co 
sin to má ti co cu yo diag nós ti co se rea li zó va rios años
después de la primera consulta, habiendo mediado
varios estudios y una hospitalización.

Caso clínico
Pa cien te de se xo mas cu li no de 20 años de edad.
Ante ce den tes per so na les: a los dos me ses de vi da
fue ope ra do por una mal for ma ción ure te ral que
con di cio nó hi dro ne fro sis bi la te ral; du ran te su edad
es co lar se le diag nos ti có dis le xia y dé fi cit aten cio -
nal; su desarrollo pondo-estatural fue normal.

A los 16 años tu vo un in gre so hos pi ta la rio en
otra ins ti tu ción por do lor to rá ci co pun zan te en ca ra
an te rior de he mi tó rax iz quier do, pro lon ga do, con
va ria ción po si cio nal y res pi ra to ria en su in ten si dad. 
Se rea li zó diag nós ti co pre sun ti vo de pe ri car di tis
agu da. De la eva lua ción con ECG, ra dio gra fía de tó -
rax, tro po ni nas sé ri cas y eco car dio gra ma no se pu do 
con fir mar ese diag nós ti co. No dis po ne mos de in for -
ma ción pa ra clí ni ca de ta lla da de ese in gre so. A los 17 
años vol vió a con sul tar en ser vi cio de ur gen cia por
do lor to rá ci co y es tu vo en ob ser va ción va rias ho ras.
Se rea li za ron nue va men te es tu dios ra dio ló gi cos y
eco car dio gra ma sin arri bar a un diag nós ti co es pe cí -
fi co. Des de en ton ces ha tenido dolor torácico de

menor intensidad en reiteradas ocasiones, pero no
volvió a consultar en el servicio de urgencia.

Actual men te con cu rrió a con sul ta de ru ti na con
su mé di co de ca be ce ra, que so li ci ta una nue va eva -
lua ción car dio ló gi ca pues la ra dio gra fía de tó rax y el
ECG son anormales.

En la ex plo ra ción fí si ca es un hom bre que mi de
170 cm y pe sa 74 kg. Su as pec to ge ne ral es nor mal.
La pre sión ar te rial es de 120/80 mmHg. En el área
car día ca no se pal pa im pul so api cal. En la aus cul ta -
ción el pri mer y se gun do rui dos son nor ma les. Tie -
ne un so plo sis tó li co api cal II/VI sin irra dia cio nes.
El res to del exa men no tiene otros hallazgos re le -
van tes.

El ECG (fi gu ra 1) mos tró un rit mo si nu sal a 60
p.m. El eje de P es tá des via do a iz quier da. El in ter -
va lo P-R mi de 140 mseg. El com ple jo QRS tie ne un
eje eléc tri co des via do a de re cha (apro xi ma da men te
120 gra dos) y la ma sa car día ca mues tra una ro ta -
ción ho ra ria ex tre ma en el pla no ho ri zon tal con pa -
trón rS en to das las pre cor dia les. La onda T está
invertida de V1 a V3.

La ra dio gra fía de tó rax (fi gu ra 2) mos tró una si -
lue ta car día ca des pla za da a iz quier da, con el bor de
de re cho de la co lum na ver te bral “des nu do”. El ar co
aór ti co es nor mal, la ar te ria pul mo nar im pre sio na
au men ta da y la si lue ta ven tri cu lar tie ne una for ma
elon ga da muy pe cu liar. Se ob ser va in ter po si ción de
te ji do pulmonar entre la silueta cardíaca y el dia -
frag ma.

El eco car dio gra ma Dop pler (fi gu ra 3) mos tró un 
des pla za mien to a iz quier da de las ven ta nas acús ti -
cas. La ima gen pa raes ter nal se ob tu vo en la lí nea
axi lar an te rior, no se pu do ob te ner una ver da de ra
ven ta na api cal, pe ro una ima gen atí pi ca de cua tro
cá ma ras se ob tu vo des de lí nea axi lar me dia. La ali -
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nea ción en tre au rí cu las y ven trícu los es ta ba al te ra -
da con una fuer te an gu la ción de bi da al des pla za -
mien to de am bos ven trícu los ha cia la iz quier da y
ha cia atrás. Las ca vi da des iz quier das te nían di men -
sio nes nor ma les. El mo vi mien to del sep tum in ter -
ven tri cu lar era pa ra dó ji co y la fun ción sis tó li ca glo -
bal del ven trícu lo iz quier do se es ti mó nor mal. La
vál vu la mi tral es ta ba en gro sa da, con li ge ro pro lap -
so de hojuela anterior e insuficiencia mitral leve. El
ventrículo derecho estaba ligeramente dilatado con
función sistólica normal.

El diag nós ti co clí ni co pre sun ti vo fue de au sen -
cia con gé ni ta to tal de pe ri car dio iz quier do. Se so li ci -
tó una re so nan cia mag né ti ca (RM) car día ca para
confirmarlo.

La RM (fi gu ra 4) con fir mó el diag nós ti co con
ha llaz gos ca rac te rís ti cos del mis mo. Des pla za -
mien to glo bal del co ra zón ha cia el he mi tó rax iz -
quier do con orien ta ción pos te rior del ápex. El
atrio de re cho ocu pa una po si ción re troes ter nal, el
atrio iz quier do “en vuel ve” la aor ta des cen den te y
hay an gu la ción en tre la orien ta ción de au rí cu las y 
ven trícu los. Se ob ser va pe ri car dio so la men te por
de lan te del ven trícu lo de re cho, pe ro no en el res to
del co ra zón. Se ob ser vó in ter po si ción de una len -
güe ta de te ji do pul mo nar en tre aor ta y ar te ria
pul mo nar y tam bién te ji do pul mo nar en el trián -

gu lo en tre el dia frag ma, la ca ra in fe rior del co ra -
zón y la aor ta des cen den te.

Discusión

La au sen cia con gé ni ta de pe ri car dio es un tras tor no 
ra ro, cu ya fre cuen cia ha si do es ti ma da en tre
0,002% y 0,004%(1). Se des cri be un pre do mi nio en el

Fi gu ra 1. Elec tro car dio gra ma de 12 de ri va cio nes.

Fi gu ra 2. Ra dio gra fía de tó rax an te ro pos te rior.



se xo mas cu li no de 3:1(2,3). De bi do a que la ma yo ría
de los por ta do res son asin to má ti cos y a las di fi cul ta -
des de su diag nós ti co con las he rra mien tas clí ni cas
tra di cio na les, es tos de fec tos eran ra ra men te iden ti -
fi ca dos en el pa sa do. Sin em bar go, los mo der nos mé -
to dos de imá ge nes han per mi ti do rea li zar es te diag -
nós ti co con ma yor fre cuen cia. En un 30% de los ca -
sos acom pa ña a otras mal for ma cio nes car día cas,
en tre las que des ta can: de fec to sep tal au ri cu lar,
per sis ten cia del con duc to ar te rio so, vál vu la aór ti ca
bi cús pi de y te tra lo gía de Fa llot. Asi mis mo, pue de

es tar in te gra do a cua dros con de fec tos orgánicos
múltiples como el síndrome de Marfan(2).

Esta en ti dad pue de ser cla si fi ca da se gún la ex -
ten sión del de fec to, ra ra men te se pre sen ta la for ma
com ple ta en la que es tá au sen te to do el pe ri car dio,
con ma yor fre cuen cia es tá au sen te la to ta li dad del
pe ri car dio iz quier do, de re cho o dia frag má ti co, mien -
tras que las for mas par cia les son de fec tos par ce la res
de di fe ren te ex ten sión. La age ne sia to tal de pe ri car -
dio iz quier do es la for ma más fre cuen te y com pren de
al re de dor del 70% de los ca sos(4).
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Fi gu ra 3. (A) Eco car dio gra ma cor te pa raes ter nal eje lar go ob te ni do en cuar to es pa cio in ter cos tal lí nea axi lar an te rior. (B)
Cor te de cua tro cá ma ras atí pi co ob te ni do en lí nea axi lar me dia don de se ob ser va una fuer te an gu la ción en tre au rí cu las y
ven trícu los con des pla za mien to pos te rior del ápex.

Fi gu ra 4. Re so nan cia mag né ti ca. (A) Cor te trans ver sal de cua tro cá ma ras. Se ob ser va pe ri car dio so la men te de lan te del
ven trícu lo de re cho (fle chas). El co ra zón tie ne una le vo po si ción ex tre ma con la pun ta ha cia atrás. (B) Cor te co ro nal de dos 
cá ma ras. Se ob ser va te ji do pul mo nar en el trián gu lo en tre la cara in fe rior del ven trícu lo iz quier do, el dia frag ma y la aor ta 
des cen den te (es tre lla) y tam bién in ter po nién do se en tre la aor ta y la ar te ria pul mo nar (fle cha).

A B

A B



Los de fec tos ex ten sos tie nen una evo lu ción be -
nig na, mien tras que pa ra dó ji ca men te los de fec tos
par ce la res pue den te ner con se cuen cias más se rias,
de ri va das de la her nia ción de es truc tu ras del co ra -
zón a tra vés del mis mo. Se ha des cri to la her nia ción
de la ore jue la iz quier da o par te del ven trícu lo iz -
quier do. En es te úl ti mo ca so se pue de de sen ca de nar 
un cua dro agu do por es tran gu la ción de par te del
ven trícu lo iz quier do, usual men te el ápex, que pue -
de de ter mi nar la muer te del pa cien te(5,6).

Los de fec tos ex ten sos pue den cur sar asin to má -
ti cos, aun que mu chos de los ca sos diag nos ti ca dos
han con sul ta do por sín to mas de la es fe ra car día ca.
El sín to ma más co mún es el do lor to rá ci co re cu rren -
te no re la cio na do a ejer ci cio. Di cho do lor tie ne las
ca rac te rís ti cas de un ori gen se ro so, con ca rác ter
pun zan te o pe ne tran te, con va ria cio nes po si cio na -
les y que oca sio nal men te ali via en po si ción sen ta -
da(5). El exa men fí si co no ofre ce da tos es pe cí fi cos. El
im pul so api cal pue de no pal par se o en con trar se hi -
per di ná mi co y desplazado a axila. Con frecuencia se
auscultan clicks y un soplo sistólico eyectivo suave.

Los ha llaz gos más ca rac te rís ti cos de los es tu dios 
pa ra clí ni cos re fle jan el des pla za mien to de la ma sa
car día ca ha cia el he mi tó rax iz quier do, pues, li bre de 
la con ten ción pe ri cár di ca, el co ra zón “cae” hacia la
izquierda y hacia atrás.

El ECG sue le te ner ha llaz gos que su gie ren el
diag nós ti co, ya que el eje eléc tri co de QRS es tá des -
via do a de re cha, lo que pue de acom pa ñar se de al gún 
gra do de blo queo de ra ma de re cha, a lo que se su ma
una ro ta ción ho ra ria en el eje ho ri zon tal con un pa -
trón de rS en pre cor dia les. Tam bién son fre cuen tes
las al te ra cio nes de on da T que pue de es tar in ver ti da 
en múl ti ples de ri va cio nes(2,7,8).

En la ra dio gra fía de tó rax la ma sa car día ca des -
pla za da a iz quier da de ja des nu do el bor de de re cho
de la co lum na ver te bral. La ar te ria pul mo nar y la
ore jue la iz quier da son pro mi nen tes pues des bor dan 
los lí mi tes ha bi tua les del me dias ti no. La ima gen del 
ven trícu lo iz quier do tie ne una for ma pe cu liar elon -
ga da y apla na da que ha si do lla ma da “sig no de
Snoopy” (por ana lo gía con el per fil del per so na je de
his to rie ta). Es fre cuen te ver in ter po si ción de te ji do
pul mo nar en tre el co ra zón y el dia frag ma, así co mo
una “len güe ta” de te ji do pul mo nar que se in tro du ce 
en tre la aor ta y la ar te ria pul mo nar de bi do a la au -
sen cia del re ce so pe ri cár di co preaór ti co(7).

El eco car dio gra ma no es ca paz de iden ti fi car
con fia ble men te la pre sen cia o au sen cia de pe ri car -
dio. Sin em bar go, apor ta da tos in di rec tos pues las
ven ta nas acús ti cas es tán des pla za das ha cia la iz -
quier da, ob te nien do la ima gen pa raes ter nal en una
to po gra fía cer ca na a la axi la y, aún más a la iz quier -
da, una ima gen de cua tro cá ma ras atí pi ca con orien -

ta ción pos te rior de la pun ta del co ra zón. El sep tum
ven tri cu lar sue le te ner mo vi mien to pa ra dó ji co y la
fun ción sis tó li ca del ven trícu lo iz quier do es nor mal. 
El ven trícu lo de re cho sue le ver se di la ta do, ha llaz go
que pue de ser si mu la do por la ano ma lía po si cio -
nal(4,8).

La to mo gra fía com pu ta da, y de pre fe ren cia la
RM, son los mé to dos de elec ción pa ra con fir mar el
diag nós ti co. La RM es ca paz de es ta ble cer en for ma
di rec ta la au sen cia de pe ri car dio. Nor mal men te el
pe ri car dio se vi sua li za co mo una fi na ca pa de te ji do
que se pa ra el te ji do adi po so epi cár di co de la gra sa
me dias ti nal. Su iden ti fi ca ción pue de ser ar dua en
per so nas que tie nen po co te ji do adi po so epi cár di co,
lo que pue de ge ne rar erro res. Por es te mo ti vo se ne -
ce si tan cri te rios diag nós ti cos adi cio na les co mo el ya 
men cio na do des pla za mien to ca rac te rís ti co del co -
ra zón ha cia el he mi tó rax iz quier do con la pun ta ha -
cia atrás y la in ter po si ción de te ji do pul mo nar en lu -
ga res en que normalmente el pericardio no lo
permite(1,7).

En cuan to al tra ta mien to, la am plia ma yo ría de
los pa cien tes tie nen un cur so be nig no y no ne ce si -
tan nin gún tra ta mien to es pe cí fi co. En los que son
por ta do res de de fec tos par cia les sin to má ti cos con
evi den cia de her nia ción de es truc tu ras car día cas
que pue de lle var a la es tran gu la ción, se plan tea el
tra ta mien to qui rúr gi co. Se gún el ca so, la ci ru gía
pue de con sis tir en am plia ción del de fec to re se can do 
una ma yor ex ten sión de pe ri car dio o en el cie rre del
mis mo con di fe ren tes téc ni cas de pe ri car dio plas -
tia(5,6).

Conclusión
Pre sen ta mos el ca so de un pa cien te de 20 años por -
ta dor de una au sen cia con gé ni ta to tal de pe ri car dio
iz quier do que nos ilus tra acer ca de las di fi cul ta des
diag nós ti cas que pre sen ta es ta ra ra ano ma lía. He -
mos dis cu ti do bre ve men te las cla ves pa ra el diag -
nós ti co a tra vés de los ins tru men tos clí ni cos ha bi -
tua les y el es tu dio con RM. El cur so be nig no de los
sín to mas y el pro nós ti co fa vo ra ble de esta entidad
inclinaron a una conducta conservadora.
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