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RESUMEN

Presentamos un caso de Sindrome de Marfan con insuficiencia aortica severa en el que se demuestra
disyuncion de anillo mitral

La disyuncién del anillo mitral (DAM) se caracteriza por un desplazamiento entre la unién del anillo con el
miocardio ventricular. La importancia de esta anormalidad es su asociacion con las arritmias ventriculares
y la muerte subita cardfaca. Existe una relacion entre el tamafio de la disyuncion y el riesgo de taquicardia
ventricular; se ha identificado que cuanto mds desplazamiento hay, mayor es el riesgo de muerte subita

Palabras clave

> Disyuncion del anillo mitral.
> Sindrome de marfan.
> Muerte subita cardiaca.

cardfaca.
Keywords ABSTRACT
& Mitral annulus disjunction. We present a case of Marfan syndrome with severe aortic insufficiency in which mitral annulus disjunction is de-
> Marfan syndrome. rGAsITaEs

i iacaeath. Mitral annulus disjunction (MAD) is characterized by a displacement between the junction of the annulus with

the ventricular myocardium. The significance of this abnormality is its association with ventricular arrhythmias
and sudden cardiac death. There is a relationship between the size of the disjunction with the risk of ventricular
tachycardia; it has been identified that the greater the displacement, the greater the risk of sudden cardiac death.

Presentacion del caso

IV/VI, con signos clasicos positivos de insuficiencia adrtica severa (Austin Flint,
Musset , Duroziez, etc.).

Varén de 25 afos con diagnostico de sindrome de Marfan y episodios de ta-
quicardia no especificada, y sin tratamiento médico. Ingresé por episodios de
angina y palpitaciones de 3 meses de evolucion.

Se realizé ecocardiograma en el que se documenté insuficiencia adrtica
severa, secundaria a la dilatacion de la raiz y aneurisma adrticos, ademads
de fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo (FEVI) severamente re-
ducida.

A la exploracién fisica, se encontraron estigmas de sindrome de Marfan con
pectus excavatum, ademas de un soplo diastélico en foco adrtico de intensidad
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En el ecocardiograma transtoracico se observé una dilatacion severa del ven-
triculo izquierdo con FEVI del 30%, ademas de: insuficiencia adrtica severa, THP
198 ms, EROA 0,9, fraccion regurgitante 61%, volumen regurgitante 145 mlL,
JET/TSVI 78%, con reflujo holodiastdlico en la aorta descendente (Figura 1).

La disyuncion del anillo mitral no fue diagnosticada en ese momento por el
desplazamiento que producia el aneurisma adrtico. También se realizd una an-
giotomografia en la que se observé un aneurisma en la raiz adrtica y la aorta
ascendente con los siguientes didmetros: anillo adrtico 51x42 mm; senos de
Valsalva 98x86 mm; unién sinotubular 97x91 mm; aorta ascendente 83x80 mm;
cayado proximal 32x30 mm (Figura 2).
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Figura 1. Ecocardiograma transtoracico modo 2D, vista paraesternal eje
largo: se observo dilatacion de la aorta ascendente (flecha blanca) (A, By C),
con la limitacién de la coaptacién de las valvas de la vélvula adrtica (flecha
roja) (B). En el doppler color se observa jet de insuficiencia (flecha amarilla)
aortica severa (D).

Figura 2. Tomograffa contrastada en corte sagital (A). Reconstruccion
multiplanar de la aorta, donde se observé aneurisma (flechas blancas) en
la aorta ascendente (B).

Se realizo cirugia de Bentall y de Bono con injerto valvado #33. No se report6 la
morfologia de la vélvula mitral.

Dos meses después de la cirugia, el paciente presentd un episodio de taquicar-
dia ventricular monomorfa sostenida, que remitié de manera espontanea. El
holter cardiaco de 24 horas no reporté arritmias ventriculares. Sin embargo, un
ecocardiograma transtoracico (ETT) mostré: el ventriculo izquierdo con dilata-
cion severa, una FEVI del 30% y prolapso de la valva anterior, y la degeneracién
mixomatosa de la valvula mitral.

En el ETT de control, 7 meses después de la cirugia, se observé prolapso de la
valva anterior con descenso del anillo de 7 mm en vista paraesternal eje lar-
go, que condiciona una insuficiencia leve, vena contracta de 3 mm, y, ademas,
se observo disyuncion del anillo mitral (DAM) de 17 mm en didstole en vista
paraesternal eje largo. El paciente presentd mejoria en la funcion sistélica del
ventriculo izquierdo con una FEVI del 51% (Figura 3).

Actualmente, el paciente continua en seguimiento por parte de los servicios
de ecocardiografia, cardiologia clinica y electrofisiologia. No ha presentado epi-
sodios de arritmias ventriculares en el estudio holter de 24 horas. Tampoco ha
requerido nuevas hospitalizaciones y no refiere sintomas.
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Figura 3. Ecocardiograma transtordcico modo 2D en una vista
paraesternal eje largo: se observd disyuncion del anillo mitral (flechas
blancas) en didstole (A) y sistole (B 'y C), y prolapso (flecha roja) de la valva
anterior de 7 mm (D).

Discusion

La DAM es una alteracion estructural del anillo fibroso que se define por una
separacion entre la union del anillo y el miocardio ventricular. Esta anormalidad
se asocia con mucha frecuencia con el prolapso de la vélvula mitral®.

En una revision sistematica se encontré una prevalencia del 50,8% en los pa-
cientes con valvula mitral mixomatosa y en el 32,6% en aquellos con prolapso
valvular mitral®.

El prolapso de la vélvula mitral se asocia con arritmias ventriculares y raramente
muerte subita cardiaca®, ya que la hipermovilidad de la regién basal posterola-
teral y anterolateral del ventriculo izquierdo causa estrés mecanico en el anillo
valvular mitral resultando en hipertrofia y fibrosis del miocardio, que provocan
consecuentemente inestabilidad eléctrica®.

También se ha buscado la relacién entre el tamafio de la disyuncién con el
riesgo de arritmias. Carmo et al. estudiando pacientes con disyuncién visible
solo en sistole (ahora considerada seudodisyuncién) comunicaron que un
desplazamiento mayor que 8,5 mm se asocia con taquicardia ventricular no
sostenida®.

Existe una clasificacion de los diferentes grados de DAM:

- Tipo 0: aquella donde no existe disyuncion.

- Tipo 1:en la que se observa hipermovilidad del segmento basal inferolate-
ral del ventriculo izquierdo sin disyuncion del anillo.

- Tipo 2: si existe disyuncion, pero es menor que 5 mm.

« Tipo 3: hay disyuncién mayor que 5 mm®.

Conclusion

La DAM vy su asociacién con eventos cardiacos arritmicos potencialmente
mortales se encuentra en revision desde que se demostraron los fenotipos
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de disyuncion real (se observa la disyuncion en didstole) y la seudodisyuncion
(solo se observa en sistole y representa prolapsos con aposicion de la hoja pos-
terior y no disyuncion real)?”.

La mayorfa de los estudios publicados no toma en cuenta estos fenotipos lo
que dificulta su interpretacion actual y obliga a rehacer muchos de ellos.

También, se ha identificado que algunos marcadores de riesgo arritmico en pa-
cientes con prolapso mitral, como son: menor edad, menor FEVI'y la extension
del DAM. Hay evidencia de que en ciertos grupos de poblacién, como aquellos
con enfermedad mixomatosa de la vélvula mitral o prolapso valvular, el ha-
llazgo de una DAM es un hallazgo comun tenga o no arritmias teniendo que
investigarse la potencial implicancia arritmogénica de acuerdo con el fenotipo
presente (seudo o disyuncién real).

Ideas para recordar

La disyuncion real del anillo mitral se diagnostica en didstole, la disyuncion
sistolica o seudo disyuncion se observa solo en sistole y es frecuentemente
asociada al prolapso mitral.

Se define como prolapso de la valvula mitral cuando hay un desplazamien-
to mayor que 2 mm en una o ambas valvas por encima del anillo.

L.a mayorfa de los estudios que asocian arritmia a la disyuncién del ani-
llo mitral no han considerado pacientes con disyuncién real sino con
seudodisyuncion (solo sistélica) por lo que hay que rehacer muchos de
ellos antes de extraer conclusiones sobre en potencial arritmogénico
de la DAM.
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