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RESUMEN

El Gerbode es un defecto septal infrecuente que origina un cortocircuito entre el ventriculo izquierdo y
la auricula derecha. Presentamos el caso de un paciente de 68 afios con insuficiencia aértica moderada
en seguimiento y antecedentes de neurocirugia reciente para reseccién de malformacién arteriovenosa
cerebral, con epilepsia de dificil control posterior. Ingres6 en nuestro centro por fiebre secundaria a trom-
boflebitis y hemocultivos positivos a Staphylococcus aureus resistente a meticilina. En el ecocardiograma
transesofagico no se observaron signos de endocarditis y se instaur6 tratamiento antibiético dirigido. Seis
dias después presentd parada cardiorrespiratoria en el contexto de bloqueo auriculoventricular completo
y bajo gasto cardiaco. Ingresé6 en la UCI, donde se implant6 un marcapasos transitorio, sufriendo una crisis
tonico-clénica que obligé a intubacién. Un nuevo ecocardiograma demostré insuficiencia aértica masiva
y engrosamiento de la continuidad mitroaédrtica, decidiéndose reemplazo valvular aértico emergente.
El paciente tuvo una buena evolucién posquirtirgica inicial hasta que a la semana se detecté en eco de
control una masa en la auricula derecha asociada a comunicacién tipo Gerbode. Se decidié manejo con-
servador pero a los 15 dias del diagnéstico, coincidiendo con un claro empeoramiento clinico, se objetivo
importante aumento del shunt, indicindose correccién quirtrgica urgente mediante cierre del orificio
de salida en la auricula derecha. El eco de control poscirugia mostré una proétesis adértica normofuncio-
nante, ausencia de shunt residual y valvula tricispide competente. La evolucién posterior discurri6 sin

incidencias y el paciente fue dado de alta al finalizar el tratamiento antibiético.
© 2022 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espaiia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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ABSTRACT

Gerbode is a rare septal defect that causes a shunt between the left ventricle and the right atrium. We
present the case of a 68-year-old patient with moderate aortic regurgitation under follow-up and a
history of recent neurosurgery for resection of a cerebral arteriovenous malformation, with residual
epilepsy difficult to control. He was admitted to our center due to fever secondary to thrombophlebitis and
positive blood cultures for methicillin-resistant Staphylococcus aureus. Transesophageal echocardiogram
showed no signs of endocarditis and targeted antibiotic treatment was started. 6 days later, he presented
cardiorespiratory arrest in the context of complete atrioventricular block and low cardiac output. He
was admitted to the ICU, where a temporary pacemaker was implanted, suffering a tonic-clonic seizure
that required intubation. A new echocardiogram showed massive aortic insufficiency and thickening of
the mitro-aortic continuity, so emergent aortic valve replacement was indicated. The patient had a good
initial post-surgical evolution but, a week later, a mass in the right atrium associated with a Gerbode-
type communication was detected in a control echo. Conservative management was decided, but 15
days after the diagnosis of the shunt, coinciding with a clear clinical worsening, a significant increase
in the shunt was observed, and he underwent urgent surgical correction by closing the outlet orifice in
the right atrium. Post-surgery control echo showed normally functioning aortic prosthesis, absence of
residual shunt and competent tricuspid valve. Postoperative recovery was uneventful and patient was

discharge after finishing antibiotic treatment.
© 2022 Sociedad Espaniola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espaiia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccién

El defecto septal tipo Gerbode es una comunicacién entre la auri-
cula derecha (AD) y el ventriculo izquierdo (VI) muy infrecuente.
Fue descrito por primera vez en 1838 por Thurman J', pero no reci-
bié su nombre hasta 1957, afio en el que Gerbode et al.? publicaron
la primera serie de 5 casos reparados quirdrgicamente.

Generalmente es de origen congénito y mas raramente adqui-
rido, secundario a cirugia de reemplazo valvular aértico o mitral
(51%), endocarditis (37%), traumatismo toracico cerrado (9%) o
infarto agudo de miocardio (3%)°.

En el tabique interventricular se diferencian estructuralmente
dos zonas: muscular y membranosa. En el septum membranoso se
inserta el velo septal de la valvula trictaspide, dividiéndolo a su vez
en dos porciones: supravalvular o atriventricular e inferior o inter-
ventricular. La clasificacién anatémica del Gerbode se realiza en
funcion de la relacién del defecto con el velo septal de la trictispide,
y se han descrito tres tipos: supravalvular, en el que el shunt se
produce a través de la porcién auriculoventricular del septo; infra-
valvular, en el que se produce por la porcién interventricular; e
intermedio, que es una combinacién de ambos. La incidencia de los
diferentes tipos es del 76%, 16% y 8%, respectivamente>.

Existe también una clasificacién funcional que divide el Gerbode
en directo o indirecto®. El directo se caracteriza por un shunt entre
el VIy la AD y coincide con el supravalvular anatémico, mientras
que el indirecto coincide con el infravalvular y en él coexisten una
comunicacién interventricular perimembranosa y un defecto del
velo septal de la trictispide de forma que el cortocircuito se pro-
duce del ventriculo izquierdo al derecho y, a través de la valvula
tricdspide, a la AD (fig. 1).

Caso clinico

Paciente varén de 68 afios con antecedentes de dislipemia, hipo-
tiroidismo en tratamiento sustitutivo, SAQOS severo con repercusién
oximétrica, melanoma maligno tratado hace 5 afios, anticoagu-
lacién crénica por tromboembolismos pulmonares de repeticién
secundarios a trombofilia (portador homocigoto de la mutacién
C677T del gen MTHFR) e insuficiencia aértica moderada en segui-
miento por cardiologia, con fraccién de eyeccién del ventriculo

Figura 1. Clasificacion del Gerbode. A: Gerbode directo o supravalvular. B: Gerbode
indirecto o infravalvular.

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; SIV: septo interventricular;
VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VM: valvula mitral; VT: valvula
tricaspide.
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izquierdo (FEVI) normal. Intervenido de urgencia por neurocirugia
por malformacién arteriovenosa subcortical temporal izquierda de
gran tamafio con epilepsia focal compleja y afasia mixta fluctuante
como secuelas principales.

Ingresa en nuestro centro un mes después de la neurocirugia
por fiebre de 39,5 °C secundaria a tromboflebitis séptica de la vena
basilica derecha. Se recogen hemocultivos (HC) y se inicia trata-
miento antibiético empirico con ciprofloxacino y vancomicina; 72 h
después, los resultados de los HC son positivos a Staphylococcus
aureus resistente a meticilina (SARM), iniciandose desde entonces
tratamiento dirigido con daptomicina y fosfomicina y realizandose
ecocardiograma transesofagico (ETE) en el que se observa una insu-
ficiencia adrtica moderada sin signos de endocarditis y que no
muestra cambios respecto a los previos.

Tres dias después ingresa en UCI por parada cardiorrespiratoria
secundaria a bloqueo auriculoventricular y se coloca marcapasos
transitorio. En el contexto del bajo gasto secundario se produce
una crisis ténico-clénica que obliga a intubacién orotraqueal. Se ini-
cia soporte vasoactivo por inestabilidad hemodindamica y se repite
ETE que muestra insuficiencia aértica masiva con engrosamiento
de la continuidad mitroaértica, decidiéndose cirugia emergente. En
quiréfano se observa verruga en cara ventricular del velo no corona-
riano y absceso incipiente en la continuidad mitroadrtica. Se repara
el absceso con parche de pericardio y se implanta una prétesis
aértica bioldgica. El paciente presenta inestabilidad hemodinamica
inicial con necesidad de soporte vasoactivo que se va disminuyendo
en las primeras 48 h, asi como recuperacién del ritmo sinusal y reti-
rada del marcapasos transitorio. Se repite ETE que visualiza prétesis
normofuncionante y FEVI conservada, sin signos de endocarditis
ni otros hallazgos de interés. En los dias posteriores se produce
un distrés respiratorio con imposibilidad de destete de la venti-
lacién mecanica y se realiza traqueostomia temporal. Después de
la normalizacién poscirugia, se produce un empeoramiento de los
parametros analiticos de infeccion por lo que se repite el ETE a la
semana de la intervencién, objetivindose imagen nodular en AD de
19 x 19 mm con fistula entre AD y VI tipo Gerbode con vena con-
tracta de 8 mm, Qp/Qs menor de 1,5 y sin sobrecarga de cavidades
derecha (fig. 2). Se decide conducta expectante en espera de la evo-
lucién del paciente y repeticién de ecocardiogramas seriados que
inicialmente no observan cambios hasta 14 dias después cuando,
coincidiendo con un franco empeoramiento del paciente, se des-
cribe la desaparicién de la imagen nodular pero un aumento de
tamafio del defecto y del shunt con Qp/Qs mayor de 2 y se decide
reintervencién urgente (fig. 3). Se realiza atriotomia derecha para
exponer el defecto. Se inspecciona la AD objetivindose comunica-
cién Gerbode supravalvular con intengridad de la valvula tricaspide
(fig. 4). Se realiza cierre de defecto con puntos sueltos de Polipro-
pileno de 4/0 apoyados en pericardio y se refuerza el cierre con
parche de pericardio con sutura continua en AD y sobre el anillo
tricispide en la zona del velo septal (figs. 5 y 6). Se comprueba por
ETE intraoperatorio la funcién correcta de la valvula trictspide y la
ausencia de cortocircuitos patolégicos.

El paciente presenta inestabilidad hemodindmica postopera-
toria que remite de forma progresiva con retirada del soporte
vasoactivo y normalizacién de la funcién renal en 72 h. Se retira la
sedaciény el paciente se despierta orientadoy colaborador, pudién-
dose avanzar en la retirada de la ventilacién mecanica. Se le da el
alta a planta 12 dias después con evolucién favorable posterior y
el alta a domicilio al finalizar el tratamiento antibiético. El ETE de
control prealta muestra proétesis aértica normofuncionante, valvula
tricdspide sin alteraciones funcionales y ausencia de cortocircuitos
patoldgicos.
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T.pcte.: 3
T.ETE:

Figura 2. Ecocardiograma transesofagico. Plano apical 90° rotado para alinear auricula derecha y ventriculo izquierdo. (A) Se observa masa en auricula derecha (flechas
rojas). (B) Flujo en el interior de la masay a través del defecto septal tipo Gerbode.

ITAL DE

T. pcte.: 37,0 °C
T.ET 3°C

Figura 3. Ecocardiograma transesofagico. Plano de 4 camaras en el que se observa
defecto septal tipo Gerbode supravalvular o directo de gran tamafio y Qp/Qs mayor
de 2.

Figura 5. Cierre del defecto tipo Gerbode con puntos sueltos de Polipropileno apo-
yados en parches de pericardio.

Figura 6. Resultado final del cierre del Gerbode supravalvular.
VT: valvula trictspide.

Discusién
Figura 4. Atriotomia derecha con exposicion de la auricula derecha. Se observa El defecto septal tipo qeljbOde {dqmndo tiene una 1nc1c!enc1a
salida auricular del defecto tipo Gerbode. muy baja, aunque en los Gltimos afios se ha observado un incre-
AD: auricula derecha; G: Gerbode; VPSD: vena pulmonar superior derecha. mento asociado al aumento de procedimientos en pacientes fragiles

de edad avanzada, en muchos casos con cirugias cardiacas previas,
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y al tratamiento quirdrgico de la endocarditis infecciosa en casos
de muy alto riesgo. Los casos secundarios a endocarditis, la segunda
etiologia adquirida mas frecuente, se asocian, al igual que otras
complicaciones perivalvulares, a un aumento de la estancia en UVI
y planta de hospitalizacién, asi como a un incremento marcado de
la mortalidad hospitalaria de la enfermedad®.

La presentacion clinica varia mucho en funcién del origen del
defecto, la presencia de alteraciones asociadas y la localizacién y
cuantificacién del shunt. El 21% de los casos adquiridos son asin-
tomaticos, presentandose en el resto con sintomas secundarios a
la sobrecarga de cavidades derechas e insuficiencia trictispide aso-
ciada, y en los casos mds severos con insuficiencia cardiaca grave®.
Los casos secundarios a endocarditis, como el que hemos expuesto,
se asocian a un inicio mas agudo, con mayor repercusiéon hemodi-
namica y mayor velocidad de progresion, lo que junto al contexto
clinico del paciente por la infeccién, hace que suela ser necesaria la
correccién quirdirgica precoz.

El diagnéstico se realiza con ecocardiografia, y es el hallazgo
mas frecuente el flujo turbulento en la AD. El ETE es la herra-
mienta de eleccién, con mayor sensibilidad que la ecocardiografia
transtoracica, en la que el diagnéstico de los cortocircuitos de
VI a AD puede verse dificultado por la presencia de insuficiencia
tricspide, hipertensiéon pulmonar u otros defectos asociados. La
clasificacién anatémica del defecto es importante, siendo crucial
diferenciar la insuficiencia tricispide valvular de la que se produce
secundaria al defecto septal, que suele verse en el eje corto, tanto
en diastole como en sistole, y con mayor velocidad (>4 m/s) que
en la IT valvular. En pacientes en los que existan dudas sobre la
indicacién de cirugia, especialmente en casos crénicos con poca
repercusion clinica, se puede completar el estudio con resonan-
cia o cateterismo cardiaco, que pueden aportar una medicién mas
exacta del flujo del shunt y sentar la indicacién definitiva. En nues-
tro caso, tanto el diagnéstico como el seguimiento se realizaron por
ETE.

La eleccién del tipo de tratamiento y la cronologia adecuada
debe individualizarse en cada paciente. La indicaciéon suele deter-
minarse por la existencia de defectos asociados, el riesgo quirirgico
del paciente, el flujo del shunt y su repercusion en las cavidades
cardiacas implicadas, tal y como se haria en el caso de otros cor-
tocircuitos intracardiacos. En nuestro caso, se decidi6 inicialmente
una conducta expectante para ver la evolucién del defecto, dado el
alto riesgo de una reintervencién por la situacién respiratoria del
paciente y la ausencia de repercusién hemodinamica. En los prime-
ros ETE seriados se observé estabilidad del shunt sin repercusiéon
en ecocardiografia en cavidades derechas, hasta la tercera semana,
en la que, coincidiendo con el empeoramiento clinico del paciente,
se observé un aumento del flujo del shunt asi como del tamafio del
defecto y decidimos tratamiento quirdrgico urgente.

La correccién quirdrgica de los defectos tipo Gerbode eralatinica
opcidén inicialmente disponible para el tratamiento de los casos sin-
tomaticos. Durante las dos dltimas décadas, al igual que ocurre
con otros defectos intracardiacos, han aparecido otras alternati-
vas de cierre percutineo menos invasivas’. Estas se han descrito
como tratamiento en pocos casos adquiridos y generalmente en
Gerbode infravalvular iatrogénico aislado, ya que, en el supraval-
vular el riesgo de afectacién de la valvula tricispide es elevado y en
elintermedio, la afectacién subyacente de esta valvula no es repara-
ble. En casos secundarios a endocarditis, a trauma toracico cerrado
oalAM, estas técnicas no son de eleccién a causa de la friabilidad de
los tejidos de anclaje de los dispositivos; y en el caso de la endocar-
ditis, la infeccion es ademas una contraindicacién relativa®. En los
escasos casos de cierre percutaneo descritos, la presencia de shunt
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residual hace que la hemolisis severa sea una complicaciéon grave a
tener en cuenta antes de optar por esta opcién terapéutica®.

En los casos secundarios a endocarditis con indicacién de tra-
tamiento, la cirugia es la primera eleccién. La técnica depende del
tipo anatémico de Gerbode, del tamafio del defecto y de la afecta-
cién de las valvulas cardiacas, describiéndose en la mayoria de los
casos publicados el cierre simple a través de la AD con reparacién
de la valvula tricispide en los casos en los que estaba implicada
en el defecto'?. En nuestro caso, realizamos la reparacién con pun-
tos sueltos de Polipropileno de 4/0 reforzados con pericardio, un
parche de pericardio adicional con sutura continua para reforzar
el cierre y reparamos la insercién del velo septal en el anillo de la
valvula tricispide. Cuando la afectacién de la endocarditis es mas
extensa, pueden ser necesarias técnicas de reparacién mas comple-
jas, generalmente en combinacién con reemplazo valvular aértico
o mitral e incluso reconstruccién de la continuidad mitroaértica.

Conclusion

El defecto septal tipo Gerbode es una comunicacién entre el VIy
la AD muy infrecuente. Su diagnéstico es complejo y es importante
tener un alto grado de sospecha ante la aparicién de sobrecarga de
la AD con flujo turbulento, especialmente en pacientes con endo-
carditis, intervenidos de reemplazo valvular (aértico o mitral), con
antecedentes de trauma toracico cerrado o IAM. El tratamiento
de eleccién en los casos sintomadticos es generalmente quirtr-
gico, debiéndose tener en cuenta la opcién percutanea en casos de
comunicacién infravalvular de origen iatrogénico, especialmente
en pacientes de alto riesgo quirdrgico.

Consideraciones éticas

Los autores declaran respetar la confidencialidad de la informa-
cién aqui aportada y los principios bioéticos de la Declaracién de
Helsinki. El consentimiento informado de los pacientes se obtuvo
siguiendo las instrucciones del Comité de Etica local.
Conlflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningtin conflicto de intereses.
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