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Palabras clave RESUMEN

= Prolapso mitral maligno.

= Sindrome de Barlow.
> Vélvula mitral mixomatosa.

El prolapso de la vélvula mitral (PVM) es una valvulopatia de alta prevalencia en la poblacién general. Es una
entidad habitualmente considerada benigna, pero en un subgrupo de pacientes asocia una evolucién clini-
ca desfavorable, incluyendo desde la insuficiencia valvular severa hasta la muerte subita de causa arritmica.
En este articulo se revisan métodos para una evaluacion morfofuncional completa con ecocardiografia y re-
sonancia magnética cardiaca, incluyendo algunos pardmetros que recientemente se han identificado como
predictores del desarrollo de miocardiopatia y un peor prondstico
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ABSTRACT

> Malignant mitral prolapse.
= Barlow sindrome.
> Myxomatous mitral valve.

Mitral valve prolapse (MVP) is a highly prevalent valve disease, usually considered benign. However, in a subgroup
of patients it is associated with an unfavorable clinical course, ranging from severe valvular insufficiency to sudden
death from arrhythmic cause. In this article, methods for a complete valve evaluation with echocardiography and
cardiac magnetic resonance are reviewed, including some parameters that have recently been identified as predic-

tors of the development of cardiomyopathy and a worse prognosis.

Introduccion

El prolapso de la valvula mitral (PVM) se identificd por primera vez como una
entidad patoldgica especifica en la década de 1960 cuando se correlacionaron
el chasquido mesosistélico y el soplo sistélico tardio con la demostracion an-
giogréfica de protrusion de las valvas mitrales hacia la auricula izquierda y con
la presencia de regurgitacion mitral tardia sistdlica.

Aunque el PYM muchas veces es una entidad generalmente benigna, en pre-
sencia de alteraciones morfofuncionales significativas puede asociarse a insufi-
ciencia mitral (IM), insuficiencia cardiaca o endocarditis!". Recientemente el PVM
ha recibido un gran interés tanto en clinica como en investigacion al comprobar
que existe un con un riesgo aumentado de arritmias ventriculares y muerte su-
bita, habiéndose denominado a la entidad en estos pacientes “prolapso valvular
maligno”'?. Se estima una prevalencia de PVM entre el 2-3 % de la poblacién
general, lo que la convierte en una de las valvulopatias mas frecuentes. Por otro
lado, la aparicion de eventos clinicos graves es infrecuente aunque muy dificil de
estimar, y no ha sido hasta hace relativamente poco cuando se ha comenzado a
estudiar una correlacion morfofuncional y prondstica®.
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En el presente articulo revisaremos las caracteristicas que son propias de esta
valvulopatia, asi como de los pardmetros de imagen cardiaca avanzada que
recientemente se han propuesto como predictores de una evolucion desfavo-
rable en estos pacientes.

Caracteristicas morfoldgicas y funcionales en el PVM

El criterio actual de diagndstico de PVYM en el ecocardiograma utilizado en di-
ferentes estudios se basa en el desplazamiento sistélico de alguno de los velos
de la valvula mitral >2 mm por detrés de la linea del anillo en un plano con eje
largo (paraesternal o apical) (Video 1). Pero sobre esta definicién sencilla hay
que sumar multitud de hallazgos ecocardiogréficos que se pueden encontrar
en esta enfermedad y que son imprescindibles porque pueden tener un valor
prondstico muy importante:
Morfologia y funcion valvular: es frecuente la presencia de engrosamiento
valvular >5 mm con velos redundantes (Video 2)". El eco 3D es muy Util para
valorar la localizacién y la extensién de los segmentos con prolapso (Video 3). La
insuficiencia mitral que se genera es caracteristicamente telesistolica (Figura 1).
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La insuficiencia mitral en el prolapso es tipicamente telesistdlica. Se puede comprobar la ausencia de flujo (flechas rojas) de insuficiencia tanto en la
sefal Doppler (A) como en el modo M color (B) en el inicio de la sistole, es decir, justo después del QRS (flechas moradas).

Video 1. El prolapso mitral se define como un desplazamiento sistélico de
de todo/parte de los velos de més de 2 mm por encima del plano del anillo
en el lado auricular. En este caso no hay duda de que hay un prolapso muy
evidente de los dos velos. A ETE plano medioesofdgico a 0° equivalente a
4 camaras. B Plano medioesofdgico a 90° equivalente a 2 cdmaras. Cy D
imagen correspondiente al maximo desplazamiento de los velos.

Dilatacion del anillo mitral: en pacientes con prolapso valvular mitral, el
anillo generalmente se agranda y se aplana. Esta alteracion de la arquitec-
tura de la vélvula aumenta la tension sobre los velos valvas y las cuerdas
acelerando los procesos degenerativos

Disyuncion del anillo mitral: consiste en la atrializacién de la base de la
valva posterior. La linea de bisagra de la valva mitral posterior presenta una
insercion anormal en la pared auricular, generando un distanciamiento del
plano del anillo en su unién con la pared auricular izquierda respecto a la
region basal del miocardio posterolateral del ventriculo izquierdo, y es mas
prevalente en aquellos pacientes con prolapso de ambos velos (Video 4).
El grado de separacion es maximo en telesistole, pudiendo medirse esta
distancia en el plano paraesternal de eje largo o en los planos apicales. Esta
separacion cumple criterios de disyuncion a partir de 3 mm de separacion.
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Video 2. Ejemplo de prolapso mitral. Este paciente tiene una valvula mitral
con velos muy engrosados y con prolapso de ambos velos, especialmente
el velo posterior. Aunque la alteracion anatémica es muy evidente la
insuficiencia mitral es poco importante. A Plano paraesternal de eje largo
2D. B Plano paraesternal de eje largo 2D color. C Plano apical de 4 cdmaras.
D plano apical de 3 cdmaras.

Se postula que la mecénica anémala secundaria a la hipermovilidad del
velo prolapsante genera estrés mecdanico a nivel ventricular®. Esto puede
explicar una relacion proporcional, con lo cual una disyuncién mayor a 4,8
mm se asocia a presencia de fibrosis local, y cuando es mayor de 8 mm se
asocia a mayor riesgo de arritmias ventriculares y extrasistoles®.

Curling sistdlico: en condiciones normales el movimiento del anillo mitral
sigue al del miocardio adyacente de tal modo que en sistole el anillo mitral
es arrastrada por el ventriculo hacia el dpex y hacia el centro de la cavidad.
En pacientes con PVM, el movimiento del anillo se “disocia” del musculo
ventriculary se mueve de forma anémala de forma posterior. Esto hace que
el contorno de la pared ventricular basal cercano al anillo se haga irregu-
lar (‘curled; rizado)® con una morfologia que se ha descrito clasicamente
como el signo de “pie de bailarina”en la ventriculografia (Video 4).
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Video 3. Ecocardiograma transesofagico. Las imagenes 2D (arriba izquierda y centro) permiten valorar la presencia y extension del prolapso y las imagenes 2D
color (abajo izquierda y centro) la presencia de insuficiencia. El 3D (derecha) permite comprobar de un vistazo que este paciente tiene afectacion difusa de la

valvula con afectacién de ambos velos.
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Figura 2. Con los datos del eco 3D se pueden generar modelos de la valvula
que permiten valorar de forma muy precisa tanto la zona del prolapso como
el anillo.

Signo de Pickelhaube: se caracteriza por la presencia de una velocidad
pico mayor de 16 cm/s en la medida del Doppler tisular del anillo mitral
lateral (Figura 3). Refleja la traccion abrupta de la vélvula a este nivel deter-
minando una hipercontractilidad de la regién. La aparicion de este patrén
de alta velocidad se correlaciona con una distension ventricular subita, y se
considera que es causa de estrés miocardico y desarrollo de fibrosis local.
Pacientes con patrones de mayor velocidad pueden tener mas riesgo de
desarrollar arritmias ventriculares®.

Strain global longitudinal (SGL): es caracteristica la presencia de un au-
mento a niveles “‘supranormales” (>24%) de los valores de SGL de forma he-
terogénea, siendo mayor en la regiones postero-lateral basal y media de la
pared ventricular adyacente al musculo papilar”. Realmente se trata de otro
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Figura 3. Signo de Pickelhaube. El “Pickelhaube” es un tipo cldsico de casco
militar rematado en pico. El signo consiste en una velocidad muy alta en el
DTl del anillo mitral por encima de los 16 cm/s.

pardmetro mas que refleja la hipercontractilidad de dicha regién secunda-
ria a la traccion de la vélvula hiperlaxa sobre el miocardio. De forma opuesta,
el segmento septal basal presenta una deformacién que en medidas del
SGL puede resultar anormalmente baja®.

Dispersion mecanica y acortamiento post-sistolico: la dispersion me-
canica hace referencia a la desviacion estandar del tiempo hasta el pico
maximo de deformacion y es un marcador de disincronfa y de contraccion
ventricular heterogénea®. El acortamiento post-sistolico hace referencia a
la contraccién que se produce de forma tardia en la sistole (tras el cierre
de la vélvula adrtica). De forma analoga al mencionado strain “supranor-
mal’, tanto la dispersién mecdnica como el acortamiento post-sistolico son
pardmetros que se han descrito incrementados en los pacientes con PVM,
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y pueden explicarse por un tiempo mas largo hasta la contraccién maxi-
ma de los segmentos posterolaterales medios basales que estan sujetos
a la traccion del musculo papilar y el miocardio adyacente por el prolapso
de las valvas en la sistole media o tardia. Su distribucién segmentaria es
igualmente heterogénea y se postula que el aumento de estos pardmetros
se correlacionarfa a su vez con mayor demanda metabdlica y explicaria la
evolucién hacia la fibrosis local”?.

Video 4. Disyuncién y curling. En Ay B tenemos las vistas ETE de 4y 2
camaras de un prolapso mitral extenso. En C y D tenemos la imagen del
plano de 2 cdmaras en el momento de méximo prolapso. C, Disyuncion.
El punto rojo marca el sitio donde tendrfa que estar el anillo y la insercion
del velo mitral. La base del velo se ha separado de forma muy llamativa
de su sitio y se ha ido muy arriba como marca la flecha amarilla. D, Curling
La alteracion del anillo deforma el contorno de la cavidad ventricular en la
regién cercana al anillo (flecha).

Video 5. Prolapso mitral en RMN. Las imagenes de cine (arriba) permiten
valorar el patrén de movimiento de los velos y la funcién ventricular. Las
imagenes de realce tardio(abajo) permiten localizar zonas de fibrosis.
(Imagen cedida por el Dr. Eliseo Vafo)
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El reemplazo tisular miocérdico del ventriculo izquierdo por fibrosis es un mar-
cador de remodelado que ocurre en un amplio nimero de miocardiopatias,
ya sean de origen isquémico o no. La técnica diagndstica mas utilizada para
la identificacion y localizacion de dichas areas de fibrosis miocardica es la re-
sonancia magnética cardiaca (RMC) con realce tardio de gadolinio (RTG), con
buena correlacién histoldgica con dicho reemplazo tisular. El grado y extension
de fibrosis miocérdica se asocia a peor prondstico en diferentes miocardiopa-
tias. Dada su buena correlacién histologica y especialmente con eventos clini-
cos en estas enfermedades, junto al caracter no invasivo y relativamente acce-
sible, el uso de RMC con RTG se ha convertido en una herramienta de primer
nivel en la evaluacion de miocardiopatias en riesgo de insuficiencia cardiaca o
arritmias ventriculares.

Con respecto al PVM, se ha utilizado la RMC con diferentes objetivos. Uno de
ellos es la cuantificacion volumétrica de la insuficiencia valvular que comple-
menta al estudio morfoldgico valvular con técnicas de ecografia. Por otro lado,
se ha observado que la prevalencia de focos de RTG es mayor en pacientes
con IM que es causada por PVM que en aquellos con IM por otra causa, y que
ademds también es proporcional al grado de insuficiencia valvular'?. A su vez
los focos de fibrosis se localizan de forma habitual en la pared inferolateral y
en el musculo papilar, en una distribucion que es a su vez congruente con los
hallazgos segmentarios heterogéneos que se han descrito en el estudio con
ecocardiograffa.

A pesar de la dificultad histérica para predecir el riesgo de desarrollar arrit-
mias ventriculares en pacientes con PVM, en parte debido a la alta prevalen-
cia de esta valvulopatia y su baja tasa de eventos, se considera que el elevado
estrés mecanico repetido condiciona el desarrollo de micro y macrofibrosis,
que se consideran el sustrato arritmogénico del PVYM asociado a arritmias
ventriculares y muerte subita"". Por su parte, cohortes recientes sugieren
una asociacioén fuerte entre la fibrosis miocdrdica detectada con RTG y dichos
eventos arritmicos en el seguimiento, como también pasa en otras miocar-
diopatfas. Ademads, la presencia de RTG se asocia asimismo a una mayor pro-
babilidad de intervencion valvular en el seguimiento!’?. Teniendo todo esto
en cuenta, varios autores sugieren la necesidad de investigar el papel del
uso de RMC de forma mds estandarizada en pacientes con PVM en riesgo de
una evolucién desfavorable, no solo para la cuantificaciéon de severidad de
IM por volumetria, sino para la deteccion precoz con RTG de miocardiopatia
y disfuncion ventricular que permitirian por si mismas indicar la intervenciéon
valvular en aquellos pacientes con IM de grado moderado-severo pero que
pueden beneficiarse de una indicacién més precoz en comparaciéon con la
evaluacion convencional.

A tenor de los hallazgos fisiopatoldgicos descritos de forma individual en los
pacientes afectos de PVM, varias publicaciones cientificas recientes sugieren la
existencia de una entidad clinica Unica caracterizada por miocardiopatia aso-
ciada al PVM®. Esto se debe a la presencia de afectacion miocardica que no
puede explicarse por otro motivo y que es en su mayor parte desproporciona-
da al grado de dilataciéon ventricular y sobrecarga de volumen en el contexto
de la insuficiencia valvular. El estudio del remodelado ventricular en pacientes
con PVYM pero que funcionalmente tienen IM leve es muy revelador, con un vo-
lumen ventricular inesperadamente elevado para el grado de su valvulopatia,
asi como presencia de RTG que supera el 10% en algunas cohortes!”. Por otro
lado, la presencia de arritmias ventriculares puede detectarse en 1 de cada 4
pacientes con PVM e IM leve, con asociacion a caracteristicas propias morfo-
funcionales del prolapso valvular mitral (prolapso mas profundo, prolapso de
ambos velos o disyuncion anular mitral)?.
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Asf pues, cada vez son mads los autores que ven justificada la identificacion de
una miocardiopatia Unica, que puede explicarse de forma suficiente por la exis-
tencia de PVYM como desencadenante, y que puede llevar a aparicion de dis-
funcion ventricular y arritmias ventriculares incluso en presencia de IM de gra-
do leve. Sin embargo, aln se precisan mas estudios que permitan comprender
e identificar de forma fiable a aquellos pacientes en riesgo de desarrollar mayor
grado de miocardiopatia en la evolucién de un PVM con IM leve, y su relaciéon
posterior con eventos clinicos.

Conclusiones

El prolapso valvular mitral es una anomalia de elevada prevalencia, pero con
considerable heterogeneidad clinica, que va desde la ausencia de sintomas
hasta el desarrollo de insuficiencia cardiaca y la muerte subita, siendo estas
complicaciones de baja prevalencia, pero dificiles de prever en el seguimiento.
Nuevos avances en el diagnéstico por imagen permiten estudiar las alteracio-
nes morfofuncionales asociadas a esta valvulopatia, no solo de la estructura
valvular, sino también de las alteraciones funcionales y su repercusion mecani-
ca ventricular. Son necesarios estudios futuros que esclarezcan de qué modo
pueden implementarse estas herramientas diagnoésticas en el estudio y segui-
miento de esta valvulopatia para prevenir el desarrollo de sus complicaciones
mas temidas.

Ideas para recordar

El prolapso valvular mitral (PVM) tiene una alta prevalencia y es habitual-
mente benigno, pero puede asociar riesgo de complicaciones incluyendo
muerte subita arritmica.

Mas alla del diagnéstico inicial del prolapso de un velo por encima del pla-
no anular mitral en un paciente con un soplo sistolico, el estudio ideal con
ecocardiograma deberia incluir una caracterizacion completa valvular, y
también del miocardio adyacente haciendo uso de Doppler tisular y speckle
tracking.

La resonancia magnética cardiaca podria tener un papel clave en el diag-
noéstico y seguimiento, tanto por su capacidad para cuantificacion de
insuficiencia valvular por volumetria como para la evaluacion de fibrosis
heterogénea presente cuando se sospecha afectaciéon cardiomiopatica se-
cundaria al PYM.
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