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CASO CLINICO

Insuficiencia mitral congénita en el adulto: Reporte de un
caso y revision de la literatura

RAIMUNDO CONTRERAS LOPEZ', JUAN ALVAREZ GOMEZZ, VIET NGUYEN TRONG?,
ALEJANDRO ALVAREZ MILANES?.

Congenital mitral regurgitation in adults: A case report and literature review

Abstract

Congenital mitral valve disease is a rare form of mi-
tral regurgitation. The etiological diagnosis is often
challenging. The transthoracic echocardiogram is
presented as a good initial approach method. The
case of a 29-year-old patient referred for the diag-
nosis of severe congenital mitral regurgitation in
parachute is presented. This report aims to illustra-
te the clinical and echocardiographic presentation

of congenital mitral regurgitation.
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Introduccion

La enfermedad de la valvula mitral (VM)
en el adulto generalmente es causada por
degeneracion calcica, enfermedad reumati-
ca, rotura de musculo papilar o endocarditis
infecciosa, siendo la enfermedad valvular
mitral congénita una causa poco frecuente.!
La insuficiencia mitral congénita (IMC)
forma parte de la enfermedad valvular mi-
tral congénita, grupo de enfermedades poco
frecuentes que se producen por la afeccion
del complejo valvular mitral (CVM), el cual
incluye el anillo, las valvas, las comisuras,
cuerdas y musculos papilares. La afeccion
puede generar un grado variable de esteno-
sis, regurgitacion o ambos.?

Existen pocos datos sobre la prevalencia de
la IMC en adultos, siendo mas frecuente-
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mente diagnosticados y tratados durante la
infancia. Habitualmente las consecuencias
de las anomalias congénitas pueden experi-
mentarse muy temprano en el desarrollo del
nifio y requieren intervenciones tempranas.
Una serie de casos publicada en 2008 que
incluyé 15 pacientes reportd que la IMC
representa el 2,1% de todos los pacientes
adultos sometidos a cirugia de valvula mi-
tral.! Sin embargo, otros estudios reportan
prevalencias de un 0,5% en nifios, estiman-
dose prevalencias mas aun mdas bajas en
adultos.?

En Chile no existen datos de prevalencia ni
incidencia. Es importante conocer las ca-
racteristicas ecocardiograficas de las distin-
tas causas de IMC para realizar el correcto
diagnostico diferencial. A continuacidn se
presenta el caso de una paciente con IMC.
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Caso clinico

Se trata de paciente de sexo femenino, de
29 afos, proveniente de Santiago, con ante-
cedente de IMC con valvula en paracaidas.
Asintomatica. Refiere haber estado en con-
troles médicos durante su infancia, sin resolu-
cién quirargica. Al examen fisico solo destaca
un soplo sistolico en foco mitral de intensidad
II/VL

Se inicia el estudio con un ecocardiograma
transtoracico (ETT) en ecografo Philips EPIQ
7, donde se aprecia un ventriculo izquierdo de
diametros conservados, hipertrofia excéntrica,
fraccion de eyeccion preservada, dilatacion
auricular izquierda moderada e insuficiencia
mitral (IM) severa (Figura 1), holosistdlica en
Modo M (Figura 2), con un volumen regurgi-
tante de 75 ml, un drea de orificio regurgitante
de 0.4 cm? (Figura 3 y 4) y vena contracta de
7 mm. Se aprecian ambos musculos papilares,
siendo el musculo papilar anterolateral hipo-
plésico (Figura 5 y 6).

Se complementa estudio con holter de arrit-
mias y ergometria, ambos normales.

En vista de hallazgos se concluye IM congé-
nita severa, se descarta “velos en paracaidas”
y se decide seguimiento clinico.

Discusion

La VM tiene dos velos: el velo anterior, con-
tiguo a la cortina aorto-mitral; y el velo pos-
terior, dividido en tres porciones (P1-P3).
Ambos velos se adhieren al anillo mitral en
sus extremos basales y multiples cuerdas ten-
dinosas emergen y se unen distalmente a los
musculos papilares.?

El espectro etiologico de la IMC es amplio y
puede estar asociado a otras malformaciones
cardiacas congénitas. Entre las distintas en-
tidades que producen IMC se encuentran: la
hendidura del velo anterior y/o posterior ais-
lada de la VM, la displasia de la VM, tejido
deficiente de la valva, doble orificio valvular,
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desplazamiento de la VM tipo Ebstein, enfer-
medad polivalvular y la arcada mitral.!?

La prevalencia de estas lesiones en el adulto
es incierta. La baja frecuencia de IMC en el
adulto asociado a que las causas suelen apare-
cer asociadas entre si hace dificil determinar
estos datos. Segun algunos reportes de series
de casos, la causa mas frecuente de IMC en
el adulto es el prolapso de velo mitral (87%),
seguida por anormalidades de las cuerdas ten-
dinosas (80%), alteraciones del desarrollo de
los musculos papilares (40%) y hendiduras de
velo anterior o posterior (33%). !

El diagndstico de IMC requiere la correcta co-
rrelacion clinica con los hallazgos ecocardio-
graficos. Las enfermedades de la VM pueden
ser completamente asintomaticas o presentar-
se con distintos grados de insuficiencia car-
diaca. Clinicamente, todas las patologias de la
valvula mitral pueden resultar en hipertension
pulmonar.*

La ETT permite evaluar la presencia y severi-
dad de la IM, ademas de precisar la morfologia
del CVM, permitiendo reconocer hendiduras
(cleft) en los velos, elongacion o agenesia de
las cuerdas tendinosas y displasia o hipoplasia
de los musculos papilares. En caso de duda
diagnostica o en IMC con morfologia com-
pleja se puede complementar el estudio con
ecocardiografia transesofagica o resonancia
nuclear magnética cardiaca.'*

En 1976, Carpentier y colaboradores publican
una clasificacion anatomica de la enfermedad
de la VM, donde se describen cuatro grupos.
El Grupo I caracterizado por IM secundaria
a lesiones valvulares; Grupo II, IM por le-
siones valvulares y subvalvulares; Grupo III,
IM combinada con estenosis; y Grupo IV, es-
tenosis mitral.” Hasta el dia de hoy, esta cla-
sificacion sigue vigente con algunas pequenas
modificaciones.

Con respecto a la VM en paracaidas, descrita
por primera vez en 1961 por Schiebler, se ca-
racteriza por la presencia mas frecuentemen-
te de estenosis mitral, debido a la presencia
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de un musculo papilar unico hipertrofico, del
cual se originan todas las cuerdas tendinosas,
lo cual genera una apertura anémala de la VM.
Cléasicamente se incluye dentro del Complejo
de Shone, descrito en 1963 como el conjunto
de las siguientes anomalias: membrana supra-
valvular mitral, VM en paracaidas, estenosis
subadrtica y coartacion de la aorta.®

En relacion a nuestro paciente, la presencia de
ambos musculos papilares permitié descar-
tar el diagnostico de “mitral en paracaidas”,
orientandonos a un musculo papilar hipopla-
sico o “mitral en paracaidas no verdadera”.
Con respecto al tratamiento, no existen reco-
mendaciones especificas para este grupo de
pacientes en las distintas guias internaciona-
les, por lo que se deben extrapolar las reco-
mendaciones para el resto de valvulopatias.

Conclusion

La enfermedad congénita de la VM es infre-
cuente tanto en la infancia como en la adultez.
La presentacion clinica es variada desde insu-
ficiencia cardiaca aguda en la infancia hasta la
persistenciaasintomaticaen laadultez. Asimis-
mo, existe un amplio espectro de alteraciones
que la pueden causar, las que pueden estar aso-
ciadas a otras malformaciones congénitas, por
lo que la correcta interpretacion ecocardiogra-
fica es vital para el diagndstico y tratamiento.
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico en Modo M que muestra duracion de IM.
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ERO RM
RM VR

1 Vmax IM 4.88 m/s
IMVTI 168.8 cm

G

LEGRLY 1.0 cm
Vel Als. IM 0.37 m/s
Flujo IM 216.13 ml/s

Figura 4. Ecocardiograma transtoracico que muestra severidad de IM.
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Figura 6. Ecocardiograma transtoracico que evidencia presencia de ambos musculos
papilares.
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