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Valvula mitral de doble orificio como
hallazgo aislado en un paciente adulto
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RESUMEN

La vélvula mitral de doble orificio es una anomalia congénita extremadamente rara cuya incidencia exacta
no se ha determinado de manera concluyente cuando aparece de forma aislada. Esto se debe a que esta
anomalia cardiaca rara vez se presenta como una enfermedad aislada, dado que normalmente se asocia a
otras cardiopatias congénitas. La etiologia parece consistir en una fusion anormal de los cojines endocardi-
cos con un desarrollo anormal de la vélvula mitral durante el proceso de delaminacién. La ecocardiografia
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es la modalidad de eleccién para su diagnéstico. El manejo esta relacionado con el tipo y la gravedad de la
disfuncién de la vélvula mitral, siendo la insuficiencia mitral el hallazgo predominante.
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The double-orifice mitral valve is an extremely rare congenital condition. The exact incidence is unknown when it
is not associated with other abnormal conditions. Thus, this cardiac anomaly rarely occurs as an isolated disease
and is usually associated with other congenital heart diseases. The abnormal fusion of the endocardial cushions
with abnormal development of the mitral valve during the delamination process appears to be the embryological
explanation for this condition. Echocardiography is the modality of choice for diagnosis. Management is related to
the type and severity of mitral valve dysfunction, with mitral regurgitation being the predominant finding.

Presentacion del caso Estudio por imagen

Mujer asintomética de 63 anos, remitida al laboratorio de ecocardiografia del
centro de los autores para evaluacion morfolédgica y funcional cardiaca por an-
tecedente de enfermedad coronaria (revascularizacién percutdnea coronaria
previa). Sin otros antecedentes médicos previos y ausencia de historia familiar
de cardiopatias congénitas. El examen clinico y el electrocardiograma en repo-
so fueron normales.

Se realizd una ecocardiografia transtoracica (ETT) y una ecocardiografia transe-
sofagica (ETE) bidimensional y tridimensional con un equipo Siemens Prime. La
vista paraesternal de eje corto mostré una morfologfa distintiva de una vélvula
mitral de doble orificio (Video 1). Los dos orificios mitrales se localizaron en las
posiciones posteromedial y anterolateral separados por un puente central, con
unsoloanillo (Video 2, Figura 1y Figura 2). El examen ecocardiografico demos-
tré estructuras subvalvulares separadas para cada uno de los dos orificios (Video
2y Video 3). Los velos anterior y posterior de cada orificio estdn presentes, con
apertura valvular conservada y evidencia de regurgitacion mitral de gravedad
leve en los dos orificios (algo mayor aparentemente en el orificio anterolateral)
(Video 4, Video 5 y Video 6). La apertura valvular y los gradientes transmitral

pico y medio de ambos orificios estaban en el rango normal. No se encontraron
otras anormalidades cardiacas morfolégicas congénitas o adquiridas asociadas.
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Video 1. Ecocardiograffa transtordcica bidimensional en eje corto a nivel
de la valvula mitral con puente de tejido que divide la valvula en dos orificios
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Video 2. Ecocardiografia transesofagica bidimensional, plano Video 3. Ecocardiografia transesofagica bidimensional en eje largo
de dos cdmaras en donde a nivel de la vélvula mitral se observa transgastrico (118°) en donde se aprecia la valvula mitral que muestra
dos orificios, separados por un puente central, con un solo anillo. dos orificios valvulares. Cada orificio parece presentar un aparato
Cada orificio parece presentar un aparato subvalvular independiente subvalvular independiente
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Figura 1. Ecocardiografia transesofdgica tridimensional, vista desde la auricula Video 4. Ecocardiografia transtoracica bidimensional, plano apical de dos
izquierda en didstole cédmaras que muestra dos orificios valvulares, cada uno con insuficiencia leve
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Figura 2. Ecocardiografia transesofagica tridimensional, vista desde la auricula Video 5. Ecocardiograffa transesofagica bidimensional, plano de las comisuras
izquierda en sistole que muestra dos orificios valvulares, cada uno con insuficiencia leve
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Video 6. Ecocardiografia transesofagica tridimensional en “vision

de cirujano”: valvula mitral vista desde la auricula izquierda, con un solo
anillo, dos orificios, puente intermedio e insuficiencia mitral leve. Parece
que la insuficiencia mitral del orificio anterolateral (izquierda de la imagen
tridimensional) es ligeramente mayor que la del orificio posteromedial

Discusion

La vélvula mitral de doble orificio fue descrita por primera vez por Greenfield
en 1876. Esta anomalia se caracteriza por la presencia de un solo anillo mitral
con dos orificios valvulares, cada uno con un aparato subvalvular indepen-
diente?. Es una condicion extremadamente rara, generalmente asociada con
otras anomalias cardiacas congénitas, sobre todo comunicacion interauricular,
coartacion de la aorta, arco adrtico interrumpido, ductus arterioso persistente y
comunicacion interventricular®4,

Por lo general, presenta sintomas relacionados con la insuficiencia mitral o

la estenosis, pero también puede presentarse como un hallazgo incidental,

como el caso descrito!" . Se pueden presentar por lo menos tres tipos de val-
vula mitral de doble orificio en la ecocardiografia bidimensional®:

«  Tipo 1 o de puente completo (alrededor de 15% de los casos). Ambas
aperturas son visibles desde ambos bordes de la valvulares y ambos orifi-
cios aparecen circulares (de igual o de desigual tamano).

- Tipo 2 o de puente incompleto. La conexién se ve sélo en el borde de
la vélvula.

- Tipo 3 o tipo “agujero” (hole type). El mas frecuente, caracterizado por
un pequeno orificio accesorio situado en la comisura posteromedial o an-
terolateral.

En consecuencia, el caso descrito en el tipo de puente completo (tipo 1) no
representa la forma mas frecuente de esta anomalia.

Se realizé una ecocardiografia transesofagica, dado que define la anatomia de
la valvula mitral mejor que la ecocardiografia transtoréacica y puede ayudar a
diferenciar la valvula mitral de doble orificio de otras condiciones tales como
lesiones valvulares por endocarditis, valvula mitral en paracaidas y vélvula mi-
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tral en arcada o hamaca®. Ademas, la ecocardiografia tridimensional general-
mente es Util para describir mejor los detalles anatémicos.

Su manejo esté relacionado con el tipo y la gravedad de la disfuncion de la
vélvula mitral. La valvula mitral de doble orificio asintomatica sin lesiones sig-
nificativas (como es el caso) generalmente no requiere intervencién. En caso
de regurgitacion mitral grave, estenosis o anomalias cardiacas asociadas, en
ocasiones es necesario realizar una reparacion quirdrgica®. En todos los casos
de vélvula mitral de doble orificio se requiere un seguimiento periédico para la
deteccion temprana de complicaciones.

Conclusion

La vélvula mitral de doble orificio es una anomalia congénita muy rara que
generalmente se detecta mediante examen ecocardiografico bidimensional
transtoracico en el plano paraesternal de eje corto. El diagnostico en pacientes
asintométicos de mediana edad y/o ancianos es muy infrecuente. Cuando se
establece este diagnostico, debe excluirse la presencia de otras anomalfas car-
diovasculares coexistentes.

Ideas para recordar

- La vélvula mitral de doble orificio es una anomalia congénita extremada-
mente rara y se caracteriza por la presencia de un solo anillo mitral con dos
orificios a nivel valvular.

- Esta anomalia cardiaca rara vez se presenta como una enfermedad aislada,
por tanto debe excluirse la presencia de otras anomalfas cardiovasculares
coexistentes.

- El diagndstico se realiza mediante examen ecocardiografico bidimensional
transtoracico en el que la vista paraesternal de eje corto es especialmente Util.

- Sumanejo esta relacionado con el tipo y gravedad de la disfuncion valvular.
La vélvula mitral de doble orificio asintomatica (sin lesiones significativas)
generalmente no requiere intervencion. En caso de regurgitacion mitral
grave, estenosis 0 anomalias cardiacas asociadas, suele ser necesaria una
reparacion quirdrgica.
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