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Defecto de Gerbode: Reporte de un caso

Case report: Gerbode
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ABSTRACT

Gerbode defect (DG) is a very rare condition that consists of a communication from the left ventricle (LV) to the right atrium
(RA) due to a septal defect, which may be congenital or acquired, secondary to endocarditis, valve replacement surgery, acute
myocardial infarction, or chest trauma. A shunt is produced from a high-pressure chamber to a low-pressure chamber, increasing
the volume and pressure of the right chambers, which can produce mixed circulatory failure due to dysfunction of these cavities
and low output due to LV systolic volume. Cardiac ultrasound is the gold standard in the study and diagnosis of this pathology.
Treatment can be by surgical or percutaneous intervention. The case of a patient with Gerbode defect secondary to valve
replacement will be presented, where the ultrasound diagnosis was essential to perform a surgical repair in the ward.

Key words: Gerbode defect, echocardiography.

RESUMEN

El defecto Gerbode (DG) es una condicién muy rara que consiste en una comunicacion desde el ventriculo izquierdo (VI) a la
auricula derecha (AD) por un defecto septal, pudiendo ser congénito o adquirido, secundario a endocarditis, cirugia de reemplazo
valvular, infarto agudo al miocardio o trauma toracico. Se produce un shunt desde una camara de alta presion a una camara de
baja presion aumentando el volumen y presién de las cdmaras derechas, pudiendo producir una falla circulatoria mixta debido
a la disfuncion de estas cavidades y al bajo gasto por el volumen sistélico del VI. La ecografia cardiaca es el gold estandar en el
estudio y diagnostico de esta patologia. El tratamiento puede ser por intervencion quirdrgica o percutanea. Se presentara el caso
de una paciente con defecto Gerbode secundario a reemplazo valvular, donde el diagnostico por ecografia fue fundamental para
realizar una reparacion quirdrgica en pabellon.
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vulopatia mitral congénita y coartacién adrtica, operada
de reemplazo valvular con prétesis bioldgica mitral el afio
2019.

Durante el 2020, evoluciona con deterioro de su capacidad
funcional, por lo que se estudia con ecocardiograma transtora-
cico, que informa prétesis bioldgica mitral con estenosis severa,
ventriculo izquierdo (VI) no dilatado, funcién sistélica global del
VI conservada y presion de arteria pulmonar normal, siendo so-
metida a recambio valvular mitral con prétesis mecanica el afio

Paciente femenina de 29 anos, con antecedentes de val-
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siguiente.

Durante posoperatorio en UCI, evoluciona con falla renal
aguda y hepatica, disnea, patrén hemodinédmico hiperdinami-
co, aumento de presién de cavidades derechas y pulmonares;
al examen fisico destaca soplo sistélico en foco mitral.

Ecocardiograma transesofagico (ETE), posquirurgico, infor-
ma VI normal, protesis mitral con gradiente medio aumenta-
do de 10 mmHg. Dilatacion de cavidades derechas, con buena
funcién sistdlica del ventriculo derecho. Debajo del plano pro-
tésico, presenta solucion de continuidad que comunica VI con
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auricula derecha (AD), con flujo de izquierda a derecha compa-
tible con fistula VI-AD por lo que se decide reintervenir.

La evaluacién preanestésica, describe no existir predictores
de via aérea dificil, Capacidad Funcional (CF) Ill, linea arterial
femoral derecha, catéter de arteria pulmonar (CAP) y catéter
venoso central (CVC) en vena yugular derecha. Exdmenes des-
tacaban: alteracién de pruebas de coagulacion (con INR: 2,18,
TP: 33%, TTPK: 30s.).

En pabelldn se realiza monitorizacion con ECG de 5 deriva-
das, NIRS, PVC y PAP-PCP.

Induccion anestésica es realizada con fentanilo, lidocaina,
midazolam, propofol y rocuronio, laringoscopia e intubacién
sin incidentes. Instalacién de sonda de ETE. Mantencion anes-
tésica con sevoflurano. Bombas de infusiéon continua de nora-
drenalina (4 mg/50 ccSF), dexmedetomedina (200 ug/50 ccSF)
y nitroglicerina (50 mg/250 ccSF).

Se realiza esternotomia, pericardiotomia, se aspiran pleuras
400 cc. Se visualiza corazéon de tamafno, morfologia y contrac-
tilidad normal. Se palpa frémito a nivel del seno coronario. Se
administra HNF (4 mg/kg) y se procede a canulacion arterial en
aorta ascendente, venosa bicava y plejia anterégrada, entrando
en circulacion extracorpoérea (CEC). Se realiza atriotomia dere-
cha, y se observa defecto de 1 cm en el techo del seno corona-
rio que comunica con el VI, por debajo del plano de la prétesis
mitral. Se realiza cierre del defecto, con parche de pericardio
bovino con éxito. Cierre de atriotomia, reperfusion, desclam-
paje adrtico (tiempo de clampaje 45 min), corazén retoma ac-
tividad en blogueo auriculoventricular completo (BAVC), por lo
gue se apoya con marcapaso epicardico. Salida de CEC (tiempo
de CEC 60 min). ETE de control, muestra ausencia de shunt de
izquierda a derecha, CAP muestra disminucion de presiones de
arteria pulmonar. Se comprueba hemostasia adecuada, se deja
pericardio abierto y se cierra esternén. Por discoagulopatia pre-
via, se transfunden crioprecipitados, plaquetas y se administra
octaplex. Se traslada a UCO, apoyada de bic de noradrenalina
para PAM de 90 mmHg y bic de propofol 2%, sin incidentes.

Defecto de Gerbode

El defecto de Gerbode (DG), es una condicién extremada-
mente rara, gue consiste en una comunicacion (shunt) desde el
VI a la auricula derecha (AD), debido a un defecto septal[12].
Puede tener una presentacién congénita o adquirida, siendo
esta Ultima descrita en cuadros de endocarditis, cirugias de re-
emplazo valvular[2], infarto agudo al miocardio o trauma tora-
cicol4],[5].

El DG, es causado por una deficiencia anatémica del sep-
tum membranoso. La valvula tricUspide, se adhiere al septum
membranoso aproximadamente 1 cm mas apical que la valvula
mitral, lo que hace posible la formacién del shunt desde el VI a
la AD, sin involucrar la valvula mitral[4)].

Nombrado en honor a Frank Gerbode, quien operarfa exi-
tosamente 5 pacientes con dicha anomalia en 1958[4],[5], re-
presenta el 0,08%[5],[12] de los shunts intracardiacos, y bajo el
1% de todas los defectos cardiacos congénitos, con incidencia
mas baja en casos adquiridos, describiéndose solo 65 casos des-
de 1865 al 2009[3].

En un estudio realizado por Tom Kai Ming Wang, desde
enero de 2000 a diciembre de 2019, recopilando 60 pacientes
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con DG en una cohorte de adultos, se describe como principal
etiologia, el defecto posquirdrgico, con 52% de los casos, en-
docarditis 19%, congénita 7% e isquémica 3%[12].

Yuan report6 en el afio 2014, que la principal etiologia para
el desarrollo de DG adquirido, es la cirugia previa. En este estu-
dio, 6 de 52 pacientes con DG posoperatorio, habfan sido so-
metidos a reemplazo valvular mitral, mientras que 14 lo fueron
a reemplazo valvular adrtico.

Una revisién bibliografica hecha el 2015 por Prifiti, encon-
tré 25 casos publicados de DG sin cirugia cardiaca previa, de
los cuales, 22 fueron causados por endocarditis, y once casos
involucraron la vélvula aértical4].

La mortalidad en pacientes con DG secundario a cirugia
cardiaca, llega al 3,2%, mientras que se describe del 9% para
pacientes con endocarditis, teniendo como posibles complica-
ciones el debut de insuficiencia renal aguda, o un blogueo au-
riculoventricular, debido a la proximidad anatémica del DG con
el nodo auriculoventricular[4], tal como presenté nuestro caso
tras la cirugia de reemplazo valvular.

La fisiopatologia del DG se explica por la entrada de sangre,
a través del shunt, desde el VI de alta presiéon a la AD de baja
presion, a medida que se perpetla el flujo a través del shunt,
la AD se dilata e incrementa el volumen entregado al ventriculo
derecho, llevando a la dilatacion y aumento de presiones en
camaras derechas[9]. El aumento de presion en la AD, puede
llegar a superar las del VI en diastole y revertir el flujo del shunt
en esta fase[10], llevando a un fallo circulatorio de origen mix-
to: por bajo gasto cardiaco, (debido a que parte del volumen
sistélico del VI se dirige hacia la AD); a disfuncién ventricular
derecha, (por sobrecarga de presion y volumen), y dilatacion
del VI, (debido a un aumento de la precarga al revertir el shunt).
[71.[9].

Debido a lo anterior, el shunt de VI a la AD debe ser parte
integral del diagndstico diferencial en pacientes con falla circu-
latoria, especialmente en reoperaciones de reemplazo valvular,
siendo mandatoria la reparacion quirdrgica.

La sintomatologia varia ampliamente, desde la presentacion
asintomatica, hasta falla cardiaca y muerte, dependiendo del
volumen de shunt y duracion.

En el examen fisico, es posible auscultar un soplo holosisté-
lico grado Ill a VI que no varia con la respiracién y puede encon-
trarse entre el tercer y cuarto espacio intercostal borde esternal
izquierdo[5], (cémo fue el caso del paciente presentado).

El estudio ecogréfico, tanto transtoracico como transeso-
fagico (ETE), es la herramienta diagnostica mas empleada en
estos pacientes[5]. La identificacion del defecto es extremada-
mente dificil, por lo que, se debe realizar un estudio ecocardio-
grafico meticuloso para evitar, (en vez de prevenir) una mala
interpretacion del DG, como hipertension pulmonar[4],[5]. La
cateterizacion cardiaca, la tomografia cardiaca o la resonancia
magnética pueden ofrecer informacién adicional como estudio
complementario[4].

La ecocardiografia transtorécica, es la primera linea diagnés-
tica para la exploracion de camaras cardiacas, y el doppler para
el estudio de la direccién de flujo, velocidad y gradientes valvu-
lares. La ETE, tiene una mayor sensibilidad que la transtoracica y
debe ser utilizada para un estudio mas detallado. La resonancia
nuclear cardiaca (CMR), provee informacién adicional valiosa
para detectar defectos septales, sirviendo como gold standard
para medicion de cdmaras, evaluacion del volumen del shunt, y
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fraccion (Qp/Qs) no invasiva. El TAC cardiaco, es una alternativa
a la CMR en caso de haber contraindicaciones[5]. La cateteriza-
ciéon cardiaca. entrega informacion adicional hemodindmica y
del shunt{12].

La ETE perioperatoria, es el gold standard para el diagnosti-
co de DG adquirido, tal como fue aplicada en el caso, tras una
evolucién térpida posoperatoria, permitiendo detectar el shunt,
diagndstico precoz, y poder realizar el tratamiento oportuno.

La ventana medio esofagica de 4 camaras, es una de las mas
préacticas para detectar el shunt secundario al DG. Sin embargo,
el shunt en esta ventana, puede verse como un flujo turbulento
en la AD, el cual puede ser malinterpretado como hipertensiéon
pulmonar severa usando Doppler continuo de alta velocidad[10].

Se sugiere, la ventana medioesofagica de entrada y salida
del ventriculo derecho, para distinguir el shunt por DG de la
regurgitacion tricuspidea. La regurgitacién pulmonar con pre-
siones diastolicas pulmonares normales de la misma ventana,
pueden corregir el diagndstico erréneo[7].

El origen del jet en Doppler color debe ser identificado
con claridad, y si es necesario, incluso modificar las ventanas
tradicionales cuando no se precisa la fuente. Se sugiere, una
ventana medioesofagica “reversa” de 4 camaras (130°-160°),
para habilitar la vision extensa del tabique interauricular y AD,
ademas de la relacion entre la valvula tricuspidea, el tracto de
salida del ventriculo izquierdo y la AD[7].

El tratamiento del DG depende de los sintomas, severidad
del shunt, defectos valvulares anexos, volumen de regurgita-
cién y comorbilidades, siendo necesario el manejo de la patolo-
gia basal, como endocarditis en caso de haberla[11], ademés de
requerir, en la mayorfa de los casos, intervencion quirdrgical1].
Sin embargo, los defectos pequenos, cronicos y asintomaticos
pueden manejarse de forma conservadora[4].

La mayor determinante para intervencién, es una capacidad
funcional disminuida, crecimiento auricular y/o ventricular, y un
alto Qp/Qs igual o sobre 1,5 en ausencia de cianosis o hiperten-
sion pulmonar significativa. La mayoria de los DG congénitos
requieren cierre debido al alto Qp/Qs y dilatacién AD[12].

Los pacientes asintomaticos, créonicos con DG pequefos,
son usualmente detectados como hallazgos durante evalua-
ciones clinicas y pueden manejarse de forma conservadora. En
aqguellos pacientes que no vayan a cierre quirdrgico, es razona-
ble la profilaxis para endocarditis, aungue no esté en las guias
de la ACC/AHA al tratarse de una patologia rara[5].

El incremento en la disponibilidad y aplicaciones de técnicas
percutdneas transcateter intervencionistas, han ofrecido opor-
tunidades Unicas para tratar los DG. Los cierres percutaneos,
han sido efectuados entre el 25%[4] al 40%[5] de los pacientes
con DG adquirido en las Ultimas dos décadas, en pacientes de
alto riesgo debido a reemplazo valvular previo, edad avanzada,
anticoagulaciéon y multiples comorbilidades.

El uso de ecocardiografia transesofagica 3D, provee exce-
lentes imagenes como guia para dispositivos, poder monitorizar
el despliegue de los dispositivos y resultado del procedimiento.

Si bien, el tratamiento percutaneo ha disminuido la nece-
sidad de reparacién quirtrgica, aun es preferible esta aproxi-
macién en situaciones especificas, tales como, endocarditis in-
fecciosa, previniendo embolias[13], defectos grandes tipo Il y
Ill, defectos congénitos acompanados deformacion tricuspidea,
DG secundarios a infarto agudo al miocardio, casos de anulo-
plastia trictspide, valvula protésica disfuncional asociada a DG
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y fracaso de tratamiento percutaneo[5].

En la mayoria de los casos de DG adquirido, puede ser sufi-
ciente con una sutura simple para cerrar el defecto[5], sin em-
bargo, los defectos grandes asociados a disrupcién de la vélvula
trictspide son mas desafiantes, requiriendo reconstruccion val-
vular[4].

En el caso descrito, se realizé6 manejo quirdrgico logrando
cierre del defecto, pero debutando con BAVC, requiriendo apoyo
de marcapasos al salir de CEC, debido probablemente, a la proxi-
midad del defecto con el nodo auriculoventricular, Haz de His y
sistema de conduccion, tal como se menciona anteriormente.
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