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La importancia de conocer lo infrecuente
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Palabras clave RESUMEN

= Valvula mitral con doble
orificio.

> (Cardiopatia congénita.

> FEcocardiograma.

Se presenta el caso de un varén de 21 afos en seguimiento por Cardiologfa pediatrica tras el hallazgo de una
valvula mitral con doble orificio funcionalmente normal y con funcion sistélica conservada. En este caso el
diagnostico de valvula mitral con doble orificio es un hallazgo ecocardiografico casual que precisa un alto
grado de sospecha y profesionales formados en cardiopatias congénitas para su diagnéstico.

Keywords ABSTRACT

> Double orifice mitral valve.
= Congenital heart disease.
> Echocardiogram

We present the case of a 21-year-old man under follow-up by pediatric cardiology after finding a mitral valve with
a double orifice that was functionally normal and with preserved systolic function. In this case, the diagnosis of
double orifice mitral valve is an incidental echocardiographic finding that requires a high degree of suspicion and

professionals trained in congenital heart disease for its diagnosis.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un varén de 21 anos, con antecedente de pancreati-
tis aguda de origen biliar y en seguimiento desde los 7 afos por Cardiologia
pedidtrica por una lesion mitral congénita, con una valvula mitral con doble
orificio funcionalmente normal y con funcion sistélica conservada.

Durante todos los afos de seguimiento tanto por Cardiologia pediatrica como
por la seccién de Cardiopatias Congénitas del adulto se ha encontrado asinto-
matico.

A lo largo de los diferentes ecocardiogramas transtoracicos realizados, se ob-
jetiva en el plano paraesternal de eje largo (Figura 1) una vélvula mitral de
aspecto normal, con funcién sistélica aparentemente conservada y buen movi-
miento global. Sin embargo, en el plano de eje corto a nivel del anillo mitral, se
observa un puente fibroso que condiciona 2 orificios mitrales, siendo el medial
de mayor tamafo que el lateral, junto con un musculo papilar Unico postero-
medial (Videos 1y 2, Figura 2). En el eje apical de 4 cdmaras, tanto en 2D
como por Doppler no se ven datos de estenosis ni insuficiencia mitral signifi-
cativa, confirmandose un VI no dilatado y con funcién sistélica conservada, sin
alteraciones segmentarias.

Figura 1. Ecocardiograma en eje paraesternal largo donde la valvula mitral
tiene aspecto normal.
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« Casos clinicos

Video 1. Ecocardiograma en eje paraesternal corto a nivel de anillo mitral.
Se observa banda fibrosa que condiciona 2 orificios mitrales, siendo el
medial mayor que el lateral.

Video 2. Ecocardiograma en eje paraesternal corto a nivel de la valvula
mitral. El Doppler color no muestra flujos de color sugerentes de estenosis
o insuficiencia.

Figura 2. Ecocardiograma en 2D en eje paraesternal corto a nivel de
musculos papilares. Se comprueba que existe un musculo papilar
posteromedial Unico.

Discusion

El doble orificio mitral (double-orifice mitral valve, DOMV) es una cardiopatia
congénita poco comun. Fue descrita por primera vez en 1876 por el patélogo
britdnico William Smith Greenfield, siendo descritos a partir de ese momento
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varias series de casos y estudios retrospectivos, sin llegar a conseguir datos epi-
demiologicos fiables sobre su incidencia‘".

En ocasiones se encuentra asociado a otras anomalias congénitas como la coar-
tacion de aorta, el ductus arterioso persistente y otras cardiopatias mas comple-
jas, siendo infrecuente encontrarlo de forma aislada. A nivel ecocardiogréfico se
ha descrito una clasificacion, dividiéndolo en 3 grupos: el grupo del puente com-
pleto (dos valvulas mitrales independientes completamente formadas desde el
anillo hasta sus valvas); el grupo del puente incompleto (aquellos con dos orifi-
cios formados entre la valva anterior y posterior con un anillo Unico); y el grupo
del pequeno orificio (con una pequena entrada por fuera de la vélvula normal)®.

Cuando la malformacién se encuentra de manera independiente su hallazgo
se realiza normalmente de forma casual, encontrandose el paciente asintoma-
tico a nivel cardiolodgico. Si no es asf, el doble orificio mitral suele asociar més
comunmente diferentes grados de estenosis o insuficiencia, siendo la clinica
mas frecuente la desarrollada a partir de la valvulopatia mitral®. Sin embargo,
cuando esta anomalia se encuentra asociada a una cardiopatia congénita mas
compleja la clinica serd secundaria a su cardiopatia de base.

El ecocardiograma transtoracico (ETT) en 2D continua siendo la prueba de ima-
gen principal para su diagnostico, quedando la ecocardiografia transesofagica
(ETE) y 3D para aquellos casos con mala ventana toracica o para delimitar de
forma mas concreta aquellos casos con valvulopatia significativa subsidiarios
de intervencion®®. En la adquisicién de los diferentes planos puede pasar in-
advertido durante la visualizacién de la valvula mitral tanto en eje paraesternal
largo como en los planos apicales, pudiendo visualizarse en el eje paraesternal
corto a nivel del anillo mitral®. Aun asi, es necesario para su diagnostico realizar
una exploracién completa y exhaustiva de todos los planos, con un personal
entrenado tanto en la visualizaciéon como en la realizacién de ecocardiogramas
en cardiopatias congénitas junto con un alto grado de sospecha.

Una vez se ha realizado el diagnéstico, el manejo del paciente se basa princi-
palmente en la clinica. Mientras el paciente se encuentre asintomatico y sin
detectarse un grado de estenosis o insuficiencia significativa, se realizara un se-
guimiento con realizacién de ecocardiogramas periédicos. Dentro del manejo
del paciente sintomatico se integrard la terapia médica junto con intervencio-
nes percutaneas o abordaje quirdrgico.

Conclusiones

El doble orificio mitral (DOMV) es una cardiopatfa congénita infrecuente, que
puede encontrarse de forma aislada o dentro de una cardiopatfa congénita mas
compleja. Cuando se encuentra de forma aislada, el paciente se encontrara fre-
cuentemente asintomatico, siendo un hallazgo casual en un ecocardiograma
realizado por otro motivo. Es necesario por tanto un alto grado de sospecha junto
con una exploracion completa y exhaustiva para llegar a su diagnéstico.

Ideas para recordar

- El doble orificio mitral (DOMV) es una cardiopatia congénita infrecuente,
basada en un puente fibroso que condiciona dos orificios mitrales inde-
pendientes.

«  Los pacientes portadores de esta cardiopatia pueden encontrarse asinto-
maticos, asociar sintomas derivados de una disfuncién valvular o secunda-
rios a una cardiopatia asociada mas compleja.

- laecocardiografia transtoracica es la herramienta de eleccion para su diag-
nostico, siendo necesario un alto grado de sospecha y formacién para su
diagndstico.
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