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RESUMEN

La estenosis mitral subvalvular “en paracaidas” o parachute forma parte del complejo de Shone, que esta
compuesto ademas por anillo supramitral, estenosis subadrtica, vélvula adrtica bicispide y coartacion de
aorta. Este complejo puede presentarse completo o en forma parcial. Representa el 1% de todas las cardio-
patias congénitas y su incidencia es aproximadamente de 1 cada 10.000 recién nacidos.
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Se presenta el caso de una paciente de 15 afios con historia de coartacion adrtica diagnosticada y tratada
desde los primeros dias de vida, actualmente con estenosis mitral moderada que consulta por angina des-
de los 12 afos. Acude a nuestro servicio para realizar una ecocardiografia de estrés con ejercicio por dicha
sintomatologia al esfuerzo. Previamente se habia realizado una PEG con resultado positivo por sintomas y
ST-T'y una perfusién miocardica normal.

ABSTRACT

Subvalvular mitral stenosis ‘parachute” is part of Shone complex. The same is made also by supramitral ring, subaortic
stenosis, bicuspid aortic valve and coarctation of the aorta. This complex can occur completely or partially. It represents
1% of all congenital heart disease, and its incidence is approximately 1 in 10.000 newborns.
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We present a 15 year-old patient with a history of aortic coarctation diagnosed and treated since the first days of life,
who consulted for angina since her 12 years, diagnosed with moderate mitral stenosis. She was referred to our service

with effort angina and a positive exercise test for ischemia symptoms and ST-T, with a normal myocardial perfusion.

Presentacion del caso

Paciente de 15 afos con diagnostico de complejo de Shone y estenosis mi-
tral congénita que consulta por dolor precordial con el gjercicio. El complejo
de Shone es una asociacién de malformaciones congénitas obstructivas en el
corazoén izquierdo. Al nacer, la nifa tenfa coartacion de aorta critica con dete-
rioro severo de la funcién sistdlica del ventriculo izquierdo, por lo que requi-
rié angioplastia de urgencia en los primeros dias de vida. También se le hizo
diagnostico de estenosis mitral de grado moderado. Ya recuperada la funcién
ventricular izquierda, a los 7 meses se le realizd la reparacion quirlrgica de la
coartacion con técnica de flap de subclavia izquierda. Evoluciona asintomatica
los afos siguientes, sin signos de recoartacion y con los pardmetros de esteno-
sis mitral moderada estables.

A los 12 afios comienza a manifestar dolor con la actividad fisica escolar,
por lo que consulta nuevamente en nuestra institucion. En la ecocardio-
graffia Doppler basal se observaba una doble lesion congénita: un anillo
fibroso supramitral y una valvula mitral “en paracaidas’, con orificio valvu-
lar pequeno en su borde libre, cuerdas cortas y gruesas, dirigidas prefe-
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rencialmente al musculo papilar anterolateral (dominante), con gradiente
medio de 8 mmHg y drea por planimetria bidimensional de 1,2 cm? (Fi-
gura 1) y por planimetria tridimensional de 0,8 cm? (Video 1 y Figura 2).
El ventriculo izquierdo se encontraba con dimensiones cavitarias, espeso-
res parietales y funcién sistdlica global y segmentaria conservados (strain
bidimensional global -24,8), la auricula izquierda levemente dilatada para
su superficie corporal (19 cm?) y la auricula derecha normal (11 cm?). Se
estimo la presion sistdlica pulmonar en 25 mmHg. No presentaba signos
de recoartacion de aorta. El tracto de salida del ventriculo izquierdo no
mostraba estenosis y la valvula adrtica era algo displasica, pero trivalva y
de adecuada apertura.

El dolor precordial con el ejercicio no se justificaba por los hallazgos ecocar-
diograficos, por lo que se realizd una ergometria en la que se presentd un in-
fradesnivel del ST al esfuerzo en precordiales izquierdas y cara inferior junto
con angina. Se solicitd una SPECT, que fue informada como perfusion normal,
presentando angina y los mismos trastornos electrocardiograficos al esfuerzo.
Se realizd, entonces, una angiograffa de aorta y coronarias que mostraba arte-
rias angiograficamente normales con dominancia izquierda. El cayado adrtico
reparado no mostraba defectos residuales (Video 2).
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Se solicitéd una ecocardiografia de estrés con ejercicio en la que se observé un
incremento del gradiente medio transmitral de 4 a 19 mmHg con el esfuerzo
maximo (Figura 3 y Figura 4) y, si bien no se observaron alteraciones segmen-
tarias de la contractilidad (Video 3), presenté nuevamente las mismas altera-
ciones del ST que en la ergometria (Figura 5). No se logré estimar la presion
pulmonar en el esfuerzo.

Ante la persistencia de los sintomas y estos hallazgos, se realizd una ecocardio-
graffa transesofdgica en la que se observé que la arteria circunfleja (hay que
recordar que la paciente tenfa dominancia izquierda) se encontraba en intima
relacién con la pared de la auricula izquierda y justo por debajo de la fibrosis
del anillo supramitral (Video 4). Con la hipdtesis fisiopatoldgica de que esa
fibrosis que cubria la arteria circunfleja le generara un encarcelamiento que
impidiera su normal distension durante el ejercicio o que el aumento de la
presion intraauricular exacerbada por la estenosis mitral en el esfuerzo la com-
primiera, se decidio llevar a cirugfa.

Se practico la reseccion de la fibrosis supramitral que se extendia sobre ambas
valvas mitrales limitando su movimiento y se realizé un splitting del musculo
anterolateral para mejorar la apertura subvalvular. El resultado fue favorable,
con descenso significativo del gradiente transmitral (Figura 6) y sin aumento
de la insuficiencia mitral (leve). Durante el procedimiento, tras resecar la fibro-
sis, se corrobor6 la ubicacién de la arteria circunfleja que se observaba por
translucencia de la pared auricular.

Durante los 30 meses de seguimiento posquirirgico la paciente no volvié a
presentar angina al esfuerzo. La Ultima ecocardiografia de estrés con ejercicio
fue negativa para isquemia miocardica. El gradiente medio transmitral basal
fue de 4,7 mmHg (Figura 7) y la insuficiencia mitral de grado ligero. No tuvo
sintomas ni alteraciones de la repolarizacién con el esfuerzo (Figura 8).
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Figura 1.Planimetria mitral en ecocardiografia bidimensional (nivel valvular)
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Video 1. La estenosis mitral aqui estd explicada por una doble lesion
congénita: un anillo fibroso supramitral y una vélvula mitral “en paracaidas”
con orificio valvular pequefio en su borde libre, cuerdas cortas y gruesas,
dirigidas preferencialmente al musculo papilar anterolateral (dominante),
presentando drea por ecocardiografia tridimensional de 0,8 cm?

Figura 2. Planimetria mitral en ecocardiograffa tridimensional. Valvula mitral
‘en paracaidas’, con orificio valvular pequefo en su borde libre, cuerdas
cortas y gruesas, dirigidas preferencialmente al musculo papilar anterolateral
(dominante), presentando érea por ecocardiografia tridimensional de 0,8 cm?

Video 2. Angiocoronariografia en modo cine que muestra ausencia de
recoartacion de aorta toracica descendente y arterias angiograficamente
normales. Dominancia izquierda
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_01.mp4
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Figura 4. Gradiente medio mitral de reposo 9 mmHg, que sube a 19 mmHg
al pico, lo que podria corresponder a una estenosis mitral que en la

evolucion se comportard como significativa o severa

Figura 5. ECG pico que demuestra el trastorno del ST al esfuerzo en

precordiales, asociado a la angina

RETIC 2016; 3: 57-61

)

Video 3. Ecocardiograffa de estrés con ejercicio en donde no se observan
alteraciones segmentarias de la contractilidad en reposo ni al esfuerzo
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_04.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_05.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_06.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_03.mp4
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Figura 7. La segunda ecocardiografia de estrés (30 meses tras la cirugia
mitral) fue negativa para isquemia miocdardica para la carga de ejercicio
realizado. El gradiente medio transmitral basal fue de 4,7 mmHg

Figura 6. Gradiente mitral, previo y posterior a la cirugia
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Figura 8. No tuvo sintomas ni alteraciones agudas del ST-T al esfuerzo
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_10/Caso_10_Video_07.mp4
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Conclusion

Los sintomas (angina y alteraciones del ST-T en la ergometria) que moti-
varon la consulta insistente durante casi 3 anos (entre los 12y 15 afos de
edad) no se explicaban por el grado de estenosis mitral (supravalvular o
subvalvular), y tanto la perfusion miocérdica como la ecocardiografia de
estrés con ejercicio no diagnosticaron la isquemia miocardica que los justi-
ficara. Fue la gran fibrosis supravalvular (anillo supramitral) la que originé las
dudas y la necesidad de aclarar con una ETE qué pasaba en ese magma de
fibrosis, y asi fue como se encontro la arteria circunfleja “encerrada” dentro
de ese anillo supramitral. Liberarla fue decisivo a la hora de resolver esta
patologia.

Ideas para recordar

El complejo de Shone es un cuadro de gran variabilidad en la presentacion
clinica y puede haber diferentes patologfas que predominen en diferentes
momentos del cuadro clinico.

La ETE pudo aclarar en esta paciente el mecanismo involucrado en la gé-
nesis de los sintomas. Este encarcelamiento de la arteria circunfleja no es
habitual dentro de esta patologfa de baja incidencia.

No pensamos lo que el cerebro no conoce. Este caso ha sido Util para poder
pensar mas alla de lo que se “ve”.
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