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INTRODUCC I ON

La estenosis mitral congénita es una de las causas de
obstruccién al vaciado de) atrio {zqulerdo en 1a Infanciay
la nifez (1). Como malformacién alstada ocurre en forma poco
frecuente y generalmente estd asociada a otras anomallas con-
génltas cardfacas, especialmente lesiones obstructivas del co-
razén lzgquierdo y menos comGnmente a leslones con cortocircul=
to Intra o extracardlaco (2,3).

El dlagnéstico de estenosis mitral en la infancia es di-
flfcll, y este grado de diflicultad aumenta debido a la usual
asoclacién de otras anomalTas congénitas cardlacas: ya que pue-
den modiflicar en forma importante las secuelas hemodinadmicas,

e fncluso hacer demaslado riesgoso o impedir el tratamiento
quirfdrgicos

Las lesiones estenstlcas congénitas de la v8lvula mitral
pueden varlar en grado de severidad; desde la forma extrema
asoclada al sfndrome de corazén lzquierdo hipoplasico; hasta
deformidad ligera con mfnimo componente estenético. En presen-
cia de un ventrfculo {zquierdo funcionante, la anomalla es com-
patible con la Qida: la vilvula esten6tica produce un aumente
de la presién proximal a la v8lvula mitral, con hiperrtensién en
aurfcula lzqulerda, lecho venocapilar pulmonar, arterla pulmo-

nar y finalmente Insuficiencla cardtaca,
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DEFINICION

lLa eétenosls mitral congénita se puede definir como =
una anormalidad del desarrollo de los velos valvulares, comi
suras, espaclos Intercordales, mGsculos papilares, anililo 6
&drea supravalvular inmediata; que produce obstruccién al 1le-
nado ventricular lzqulerdo (4). Esta es una definicit6n amplia
ya que incluye el 4rea supravalvular inmediata, lo que inclu-
ye los casos de anillo supravalvular mitral; entidad que no
todos los autores aceptan como estenosis mitral; pero que
flslopatolégicamente se comporta como tal,

A diferencia de la estenosls mitral reumstica, en la
estenosis mitral congénita el problema anatémico es distin-
to porque el aparato valvular no estd formado normalmente (5).
Este es un aspecto muy Importante, ya que de é! depende el
tratamfento quirGrgico en los casos que lo requleren

En una serie de cuarenta y nueve casos de autopsia, se
describen cuatro tipos anatémicos (b): 1) estenosis mitral con-
génita tipica {(cuerdas tendinosas cortas, obliteracién de los
espaclos Intercordales y reducclén de 13 distancia Interpapi-
lar); 2) estenosis mitral congénita hipoplasica (todos los
componentesde) aparats valvular presentes, pero en miniatura},
asoclada al sTndrome del corazén izqulerdo hipoplasico; 3} anl-
110 supravalvular mitral, y 4) vBlvula mitral en paracalidas.

En otra serie de cincuenta y cinco casos de autopsia,
se encontr6 valvulopatTa mitral congénita primaria en velntinueve

cas0s y secundaria en veintisels casos. Las anomalfas primarias



fueron clasiflcadas de acuerdo a los cuatro componentes del apa-
rato valvular: Velos valvulares, comisuras, cuerdas tendino-
sas y mGsculos papilares. La lesién mds comdn fué la anorma~
11dad de los m@sculos papllares; en segundo lugar anorma)ldad

de los velos valvulares (se Tncluy6 el anillo supravalvular
mitral); luego la fuslén de comisuras y algunos casos con
afecclén de mé&s de uno de los componentes del aparato valvular

{n.

INCIOENT A

Los dliversos reportes varian poco en cuanto a los por-
centajes de Incldencla, tanto en serles clfnicas como de ne-
cropsla. En uﬁa serle de doscientos dlez casos de autopsia de
nifios con enfermedad cardfaca congénita, se encontré una Inci-
dencla de estenosis mitral aislada de 0.43%, v de estenosis
mitral asoclada a otras anomalias de 4,3% (3).

Otro reporte indica que ocurre en 0.6% de paclentes con
enfermedad cardlaca congénita, en la necropsia; y que varfa de
0.21% a 0.42% en series clfnicas (4). En el Instituto Kaclonal
de Cardiologfa "lgnacio ChaQez“, se reporta en 0,21% de frecuen-
cla entre Vas cardiopatlas congénitas (8),

En una serle de mil casos de enfermedad cardlaca congé-
nita, Abbott encontré solo seis casos de esteposis mitral congé-
nita alsiada. Los defectos m&s comGnmente asocliados a estencsis
mitral son: coartacién de la aorta, estenosls adrtica, persis-

tencia del conducto arterioso, hlpoplasla de ventriculo lzquier-



do y aorta ascendente, y algunos casos de comunicaclén Inter-
ventricular (9).

Hay algunos reportes que hacen énfasis a la asoclaclién
con la coartaclén aértica, en un estudio de trescientos trein-
ta y tres paclentes operados de coartacién adértica se encontra-
ron veintitres casos de valvulopatla mitral congénita, o sea
7%: y en una serle de setenta y cuatro casos de autopsia de
nifios con coartaclén a6rtica, diecisels tenfan valvulopatfa

mitral, o sea 22% (1v).

ASPLCTO HISTORICO

El primer caso de estenosis mitral congénita fué descri-
to en 1846 por Smith (5); y el primer caso de estenosis mitral
congénita en su forma aislada fué descrito por Summons en 1906.
En una revisién de Donally en 1924 encontré doce casos de este-
nosls mitral, algunos asoclados a corazén lzquierdo hlpoplssico.
En 1953 Bower y asociados reportaron el primer caso ~)fnico
probado de estenosis mitral congénita aislada.

Los reportes de &sta patologfa son de casos individua-
les o serles cortas y se suceden en forma esporddica, hasta
1954 en que Ferencz y colaboradores (3) revisan la literatura
al respecto y encuentran un total de trelinta y cuatro casos;
de lTos cuales solamente ocho son de estenosis mitral alslada
y el resto de casos estan asoclados a otras anomallas cardfacas
congénitas; entre las cuales predominan las lesiones obstructi-
vas del corazén lzquierdo y la persistencia del conducto arterlo-

so. Adem&s ellos agregan nueve casos de su propia experiencla,
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todos asociados a otras anomallas congénitas cardfacas,

Posteriormente aumentan los reportes sobre 'a enferme-
dad, aunque las serles de casos no son grandes. La mayorfa
de trabajos calnciden en sefialar la rareza de la leslén en su
forma alslada, y por varios afos el interés por la estenosls
mitral congénita fue puramente académico; el diagnéstico en
vida del pacliente era excepcional y la discusién del problema
era del embri6logo v del pat6logo que trataban de describlir y
explicar el origen de la anomalia (2,3,5,11,12). Se hacte énfa-
sis en que la estenosis mitral congénita, tanto en su forma
aislada como asoclada a otras leslones congénitas es de mal
pronéstico; y sl provoca Insuficiencia cardlaca en la infancia,
raramente es compatlble con la vida m4s alld de los dos afios
de edad {9,12,13,14),

Sin embargo el progreso de la cirugfa cardlfaca, hizo
posible la cura potencial de ésta patologla, La hlstoria quirdr=
glca de la estenosls mitral congénlta comlenza en 1949 cuando
Swan reporta el prlmer Intento de reparaclén de un defecto
cardlaco asociado a esta leslén; la paclente fué una nida de
once afios de edad que murl6 al seccionarle el conducto arterfoso,
la autopsia revels una estenosls mitral congénita, En 1953,
Jacobson reporté el primer caso de estenosis mitral congénita
asoclada a coartaclén de la aorta que fué llevade a clrugla;
un paclente de dos afios de edad que tallecis a) resecarle la

coartaclién adrtica.
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La primera intervenci6n directa sobre una estenosis ml-
tral congénita Ta hizo Bower en 1953; fueron dos paclientes ope-
rados de comlsurotomfa mitral cerrada; e! primero un nifo de
cinco afios y medio, por técnica digital, el segundo un nlfo
de nueve afios y medlo, con un dilatador de Brock {9). En 1964
Young y Roblnson reportaron la primera sustituclién valvular
exitasa, en un nlfio de dlez afos de edad, con una v&lvula mi-
tral congénitamente mal formada,

Los resultados de los primeros intentos quirdrgicos no
fueron satisfactorlos, pero mejoraron con el uso de la clrcula-
cl6n extracorp6rea, En una revisién de veinte afios de la litera~
tura, hasta 1971; Humblet y asociados encuentran cincuenta casos
de comisurotomla mitral (abierta o cerrada) con una mortali-
dad del 50%; sustituclién valvular mitral por prétests de esfera
o de dlsco en ocho paclentes, con uno fallecido.

Las revislones més reclentes de Ja llteratura en rela-
cién a estenosis mitral congénita éon: una de 1967 que encuentra
clento treinta y un casoé; cuarents de la forma aislada, clincuen-
ta con lesiones asoclada§ y trelnta y sels donde no se anota
éste aspecto; y otra de 1975 que encuentra un total de 60 casos
de estenosis mitral congé&nita aislada {16).

Como puede apreciarse las malformacliones congénitas que
afectan el aparato valvular mitral, que determinan estenosis
son diversas y de manejo diffcil; ademds estdn frecuentemente
asocladas a otras lestones cardfacas congénitas, por lo que su
diagnéstico es diffcil., La relativa rareza de ésta malformacién
puede expljcar el por que de) progreso lento en su evaluaclén

y tratamiento,



En el momento actual se precisa que el diagnéstico de
estenosis mitral sea exacto y una valoraclén precisa de la
anatomfa del aparato valvular mitra!, asf como de la reper-
cusién hemodindmica y anormalfas asociadas. AdemSs de los
tradicionales recursos de la clfnica, radiologfa, electrocar~
diografla y fonocardiograffa; se ha progresado bastante en
cuanto al diagnéstico; con el progreso del cateterismo y
angfografta, el advenimifento y refinamiento de }a ecocardlio-
graffa, aunado a la meJorTa en las t&cnlcas quirtrgicas;
permite ahora ofrecer una mejorfa en cuanto al tratamiento
de éste problema.

E1 prop6sito de éste trabajo es revisar el curso clf-
ntco, sfignos hemodindmlicos, tratamiento y pronéstico de veinti-
tres pacientes con estenosls mitral congénita, vistos en el
Instlituto Naclonal de Cardlologla ignaclo Chdvez, entre los
afios de 1955 a 1985,

MATERIAL Y METODO

Se revisan velntitres casos de pacientes con estenosls
mitral congénita; en diez paclentes como lesién alslada y en el
resto con lesiones cardlfacas congénltas asocladas.

Para la obtencién de &ste materfal se revisaron los
registros del Departamento de Bioestadlstica y se selecclo-
naron los expedlentes clinicos, en cuyo dlagnéstico final se
tnclufa el de estenosis mitral congénita,

Se reviso en el Departamento de Archivo, en forma [ndl-

vidual cada un> de los expedlentes. La Informacién que se tomé



en consideracién Incluye: edad, sexo antecedentes en relac!én

al probltema, sIntomas dlirectos o indirectamente relacionados

al padecimiento, sfgnos clfnicos de 1a exploraclén flslca inl=
clal; los estudlos finiclales de electrocardliograma {12 derliva-
clones), radlografla de térax posteroanterior, fonomecanocardio-
grama, ecocardlograma, cateterismo y anglocardlograffa. Final-
mente se resumié el tratamiento y la evolucién de cada uno de
los casos; y se anotan los datos anatémicos de los casos en

que hubo comprobacién, ya sea en clirugla 6 autopsia.

Para poder hacer un andlisls adecuado de las caracterls-
tlicas clfnlcas (lesién, flslopatologfa, ete) de los casos que
aqul se revisan, se decidi6é separarlos en grupos de acuerdo a
las lesiones asociadas a la estenosis mitral; de tal forma que se
hicleron cuatro grupos astT: |. Estenosls mitral congénita als-
lada (10 casos), |1 estenosls mitral congénita asoclada a ¢oar-
taci6n de la aorta (5 casos), |l estenes!s mitral congénita
asociada a cortoclrculto (tres con persistencia del conducto
arterioso y uno con comunicacién interventricuiar) y IV esteno-
sls mitral congénlita y otras anomalfas no inclufdas en los
grupos anterlores. Se excluyeron los casos de sTndrome del
coraz6bn lzquierdo hipoplasico, tetralogfa de Fallot y transpo-
slclén de las grandes arterias.

Los datos obtenidos se consignan en las tablas de la 1 a
1a XIX, Los veintitres paclentes tenfan electrocardiograma
de doce derfvaciones y radiograflfa de térax posteroanterior;
solamente catorce tenlan fonocardlograma{ nueve tenfan ecocar-

diograma modo M y cuatro ecocardiograma bidimenslonal.
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Se hizo cateterismo en velnte pacientes y cineangiocardiogra-
ma en nueve.

Fueron tratados quirfrgicamente 11 paclentes. Hubo
sefs muertes Intrahospitalarias; tre§ en insuficiencia cardfaca
grave, dos en el postoperatorio y una postcateterismo.

Se hlzo comprobacioén anatémica de le estenosis mitral
congénita en 13 pacientes; en la cirugfa B y en la autopsia en
cinco. Hubo cemprobaclién anatbmica de coartacién adrtica en
tres y persistencia del conducto arteriosoc en tres, ambas en
la clrugla. En dlez paclentes el diagnéstico de estenosis
mitral congénita fué clfnico y apoyado por los datos de log es-

tudlos de gabinete.

RESULTADOS

Se presentan los resultados obtenidos de cada uno de los
paclentes, en forma individual, en las tablas de la f a Ja XIX;
y ademds en forma general se presentan las caracterfsticas

relevantes de cada uno de los grupos.

GRUPO .

€1 primer grupo comprende 10 pacientes, con estenosis
mitral aislada a excepcién del caso 8, en el cual el estudio
hemodindmico documentd persistencia de la vena cava superlor
fzqulerda y el caso 9 en el cual el ecocardiegrama y la anglo-
graffa demostraron aorta bivalva, sin estenosis, Los datos de

estos paclentes se consignan en las tablas | a V.
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Las edades variaron entre Y1 meses y 12 afos, ¢on me~
dla de h afos un mes de edad. Hubo predominio del sexo mascu-
lino, 70%. En el 60% se encontré el antecedente de infecclones
resplratorias, en el 30% retraso en el desarrollo pondoestatu~
ral y retraso mental en el 20%,

En relacién a los sintomas el 60% tenfan sIntomas suges-
tivos de tnsuflclenclia cardlaca, el LD%Z estaba completamente
aslintomiticos y se les encontré soplo cardfaco en revisidn mé-
dica por otras causas; no hubo otros sfntomas de interés. A
la exploracién fisica el hallazqo mds frecuente fué hiperten-
sién arterlal pulmonar {80%) a Va auscultaci&n, e) 50% tenfan
slignos clintcos de Insuficlencia cardlaca congestiva, ea el
40% se escuché ritmo de Durozlez caracterfstico de estenosis
mitral, en 30% se escucho soplo dlastdlico apical que sugerla
valvulapatfa mitral.

En el electrocardiograma inicial todos tenlan ritmoc si-
nusal, con desviacidn del AQRS a Ya derecha en el 70%, slgnos
de crecimiento ventricular derecho con sobrecarga sistélica en
80%, crecimlento auricular derecho en 70%, creclmiento aurlcu-
lar lzqulerdo en 50% y dos pacientes tenfan bloqueo de rama
derecha del haz de Hls de grado menor e intermedlio.

La radlograffa de térax Iniclal mostrd que e} B0% tenfan
cardlomegalla de ligera a moderada, e} 50% crecimiento del
ventrlfculo derecha, el 403 crecimlento auricular lzquierdo:
el tronco de la arteria pulmonar era prominente en el 50%; y
hubo hipertensi6n venocapilar puimo;ar de tigera a moderada en

el 90%.



Se hlzo fonocardiograma en c¢inco pacientes, en tres
confirmé el diagn6stico de estenosis mitral, Se hlzo ecocar-
dlograma modo M en sels pacientes, en cuatro fué diagnéstico
de estenosis mitral; se hizo ecocardlograma bidimensional en
tres y en dos hubo datos para el diagnéstico de estenosis
mitral

Se hlzo cateterlsmo venoso en sels pacientes, venoso
y transeptal en dos y venoso y arterial en uno. En un paclen-
te no se reallz6 cateterlsmo. En ninguno se encontré cortoclr
culto Intra o extracardfaco, ni trayectas anormales del cate-
ter, La presién sistéllca de la arterlta pulmonar varlé de 39
a 110 mm Hg,, con media de 69 mm Hg. La preslén capllar pul-
monar varié de 10 a 32 mm Hg., con media de 20 mm Hg. Se hlzo
cineangiograma en arteria pulmonar en cuatro paclentes, en
ventrfculo derecho en uno, en ventriculo lzqulerdo en uno y en
aurfcula lzgulerda en uno,

Fueron operado§ cuatro paclentes, Dos paclientes mu=
rieron Intrahospitalariamente. A cuatro pacientes se les indl~
c6 tratamiento médico, pero ya no regresaron al hosplital,
Cinco paclentes tuvleron comprobaclén anatémica de la valvulo-

patTa mitral,

GRUPO It
Este grupo comprende cinco paclentes con estenosls mi-
tral congénita asoclada a coartaclén de la aorta, los datos

individuales de cada paciente se consignan en las tablas VI a X.



Las edades variaron de 5 a 35 afos, con media de 10
afios. Hubo predominio del sexo masculina, 60%., En un paclente
hubo antecedentes de valvulopatfa mitral en dos hermanos,
otro tuvo Infecciones respiratorlias frecuentes,

En retactén a los sintomas, el 60% tenfa manifestacio-
nes de Insuficlencta cardlaca de grado moderado a grave., A la
exploraclén fisica los cinco tenfan disminucién o ausencia de
pulsos femorales, auscultaciédn de hipertensién pulmonar en
cuatro, ritmo de Duroziez en dos y slignos de Insuficliencla
cardfaca importante tambjién en dos paclentes,

En el electrocardiograma todos estaban en ritmo sinusal,
con desviacién del AQRS a la derechs en tres, con crecimiento
auricular derecho en todos, crecimlento auricular izqulerdo y
ventricular derecho en cuatro.

En la radiograffa de térax los clnco tenfan cardiomega-
1ia moderada, hipertensién venocapllar pulmonar moderada en
cuatro; crecimlento auricular izqulerdo y ventricular derecho
en tres.

se hizo fonocardlograma en cuatro; en tres se encontra-
ron datos de estenosis mitral y coartacién aértica. En uno se
hizo ecocardiograma modo M y se encontraron datos de estenosls
mitral predominante.

se hlizo cateterlsmo venoso, transeptal y arterlal en
dos; venoso y transeptal en uno y venoso en uno; en un pacien-
te no se hizo. No hubo cortocirculto demostrable. La pre-

si6n sistdlica de Ta arteria pulmonar varid de 32 a 130 mm Hg.,
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con media de 76 mm Hg. La presidn capilar pulmonar varié de
14 a 32 mm Hg,, con medla de 20 mm Hg. En un paclente se
hizo anglograma en aurlcula fzquierda, en otro en ventrfculo
izqulerdo vy en otro en aorta ascendente,

Fueroh operados cuateo nacientes; ¥ se hizo comproba-

cién anatbmica de la valvulopatfa mitral en tres,

GRUPO (1

Este grupo comprende cuatro paclentes con cortoclrcul-
to arteriovenoso asoclado a Va astenosis mltral: tres con per-
sistencla del conducto arterioso y uno con comunicaclén in-
terventrlicular. Los datos se consignan en las tablas %I a XiV.

Las edades vartaron entre 17 meses y 5 afos, con una
media de 2 afios y 10 meses de edad. Hubo predominlo del sexo
femenino (3/4). Un paciente tenfa el antecedente de valvulo-
patfa pulmonar congénita en una hermana.

Con relaclién a los stntomas, tos mds Importantes fue-
ron: ctaposis lablal y ungueal et tres, retraso en el desarro-
-\ljn pondoestatural en tres y disnea de esfuerzo en dos. A
lé'exploraclﬁn ftsica los signos mds importantes fueron: Aus-
cuttaclen de hipertenslén pulmonar en tres, ritme de Duroziez
en dos, soplo diastéliico apical sugestivo de valvulopatla
mitral en uno, soplo de conducto arterloso en unoi con clanosls
dos y en {nsufliclencia cardlaca congestiva uno.

En el electrocardiograma todos estaban en ritmo sinusal,
con crecimiento auricular lzquierdo en todos, crecimiento
auricular y ventricular derecho en tres y uno con bloqueo de la

rama derecha del haz de Hts, de grado menor.
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En ta radiografia de térax los cuatro tenfan cardlo-
megalla moderada, con hiperflujo pulmonar de ligero a mode-
rado; crecimiento del ventrTculo derecho en tres y del izquler-
do en dos.

Se hizo fonocardiograma en tres, en dos se hallaron
datos de estenosls mitral'y en uno de estenosis mitral y pro-
bable comunicacién interventricular. Se hlzo ecocardlograma
modo M en dos: en uno hubo datos de estenosis mitral y en el
otro estenosis mitral y sobrecarga de volumen del ventrfculo
fzquierdo asociada.

Se hizo cateterismo en los cuatro, de tipo venosc. S$So-
Jamente en un paciente se demostré cortocircuito a nivel ven-
tricular, con salto oximétrico de 1.5 vol %; la preslén sls~
t6lica de la arterfa pulmonar varlé de 85 a 96 mm Hg., con
media de 88 mm Hg. En los tres paclentes se pasé el conducto
arterioso con e) cateter. Solo en uno se tomé la presién
capllar pulmonar que fué de 10 mm Hg.

Fueron operados tres, Un paciente falleci6 dentro del
hospital. Hubo comprobacién anaiﬁmlca de 1a valvulopatfa

mitral en dos,

GRUPO IV

Este grupo comprende cuatro paclentes, con otras ano-
mallas no comprendidas en los grupos anteriores. Estenosis
mitral, estenosis subvalvular -aértica y persistencia del con-
ducto arterloso; estenosls mitral, coartacién abrtica, comu-

nicaciédn interventricular, persistencia del conducto arterloso
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y perslstencia de la vena cava superlor izquierda; estenosis
mitral, aurfcula dnica, persistencia del seno venoso de las
venas pulmonares; y estenosls mitral e hipoplasia dal arco
aértlico. Los datos se consignan en las tablas XV a XIX.

Las edades varlaron de 2 meses a 15 afos, tres paclen-
tes eran menores de dos afios. Tres fueron de sexo femenlno y
uno masculino. Dos tenfan historia de infecclones respirato-
rias. Los sfntomas sobresallentes fueron: insuficiencla car-
dfaca en tres, cianosis en dos y desarrollo pondoestatural
deflclente en uno. A la exploraclén Ffslca en tres habla da-
tos de hipertensién arterlal pulmonar, tres con signos de
valvulopatlTa mitral y dos en insuficiencla cardfaca moderada.

En el electrocardlograma todos estaban en ritmo slinusal,
con AQRS a la derecha en tres; con datos de crecimiento aurl-
cular derecho, ventricular derecho y aurlcular ilzquierdo en
tres; bloqueo auriculoventricular de primer grado y bloqueco
de rama derecha del haz de his en uno,

En la radlograffa de térax todos tenfan cardiomegalla
de moderada a Importante, hiperflujo pulmonar en tres. Se
hlzo fonocardiograma en dos; en uno hubo datos de estenosis
mitral y estenosls aértlca y en el otro comunicaclén Interven=
tricular con probable estenosls mitral. Se hizo ecocardlogra-~
ma bidimensional en uno y se encontraron datos de valvulopatfa

mitral,
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Se hizo cateterismo venoso en tres; se demostré por
oxlmetrfa y catéter un conducto arterloso en uno; la pre-
si6n sistblica de la arterla pulmonar vari6 de 57 a 122 mm Hg,
y la presién capilar pulmonar de 6 a 22 mm Hg. Se hizo clne-
anglograma en arterla pulmonar en un paclente. No se hfzo
cateterlsmo en un pacfente.

Tres paclentes fallecieron dentro del hospital., Sola-
mente en uno se [ntentd el tratamiento quirdrgico. Hubo com~
probacl6én anatémica de la valvulopatta mitral en tres

pacientes.

DISCUSION

La estenosis mitral congénita sigue sfendo una lesién
rara, aqul se revisan 23 casos en un periédo de 30 afos, Sin
embargo el Interés por &sta entldad ha dejado de ser puramente
académlico, ya que en la actualidad se dispone de tratamlento
para la misma. Esto hace necesarlo el dlagn6stico correcto,
la preclstén de sus caracterfsticas anatdmicas y la evalua-
clén de l1a alteraci6n hemodindmica de la malformacién mitral,

En &ste grupo de pacientes la estenosis mitral congé-
nita se present6 en forma alslada en el 433 (10/23) de los
casos, frecuencla relatlQamente mds alta que Ta reportada an
la mayorla dé trabajos prevlios. La coartacién de la aorta fué
la anomalfa m&s frecuentemente agoclada, 26% (6/23) de los
casos y en secundo lugar la persistencia del conducto arterioso,
an 17% (4/23): lo que es similar a la mayorfa de serles de

paclentes reportados,
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En general se dice que 1a estenosis mitral congénita
es una lesi8n de mal prundstico (4,10,12): y éste empeora =
con leslones asocladas. Llama la atenclédn que nuestros casos
de estenosis mitral aislada tenfan una edad medlia de cuatro
afios; v Yos que tenfan coartacliédn adrtica asoclada, tenfan
10 afos de edad. Esto refleja probablemente que el grado de
la lesi6n era moderado, como para permitir esa sobrevida; ya

gque la misma depende del grado de obstruccién mitral.,

ETIOLOGIA

Desde el punto de vista clfnico, asegurar la natura-
leza congénita de la lesibn es algunaé veces diffcll: quiza
los datos ¢lfnicos mds Importantes sean: la edad del pacien-
te, la asoclfacién de otras lesiones, espeuclalmente del arco
adrtlco y la historia negatlva de flebre reumdtica. Se con-
sidera que la estenosis mitral adqulrida es excepcional an-
tes de los tres afos de edad (5,9). En nifos mayores a veces
no es posible hacer tal diferenciaclén,

En nuestros casos con estenosls mitral afslada hubo
comprobaclién anatémica, de la naturaleza congénita en clnco
casos; en el resto de paclentes hubo comprobacién en ocho,
ademds de que todos tenfan otra lesién asoclada,

Como sucede con la mayorfa de Vas cardlopatfas congé-
nitas la etlologla de la malformaclén mitral es discutible
y se han propuesto diversos factores etlol6glcos que incluyen:
upa anomalfa embrionarta del desarrollo, endocarditis fetal,
proceso inflamatorio de causa desconocida y fibroelastosis

endocardica primarfa (13,17).
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FISIOPATOLOGIA

Las alteraciones hemodindmicas provocadas por la este-
nosis mitral han sido ampliamente descritas (3,8,9,13,18).
fn relactén directa al grado de obstruccién al vaclamiento de
la aurfcula izquierda, se produce un aumento de la presién me-
dia de dicha cdmara. Este aumento de presién es transmitido
en forma retrégrada al lecho vascular pulmenar, lo que provoca
congest16n pulmonar, hipertensién venocapllar y arterial
pulmonar. Estas alteraciones son inicialmente reversibles al
solucionar la obstruccién mitral; pero dependiendo de) grado
de alteraclién y del tlempo que ésta dure, pueden producirse
camblos vasculares pulmonares irreversibles, con hipertensién
pulmonar "f1ja",

Cuando la hilpertensién pulmonar es de considerable
magnitud, puede llevar a claudicacién del ventriculo derecho,
con el desarrollo de insuficlencia cardlaca derecha: la que
en cierta forma protege del desarrollo de edema pulmonar, pero
a costa de hipertensi6n venosa sistémica y un estado congesti-
vo global,

Esta secuencla de acontecimlentos explica las manifes~
taciones clfnlcas que se presentan en éstos pacientes. En
nuestro grupo | de pacientes hubo historla de Infecclones res-
piratortas frecuentes en el 603, 1o que Indica un estado con-
gestivo pulmonar. También se encontraron sfntomas de Insufi-
clencla cardfaca en el 60% de los casos, que es el cuadro clf-

nico de presentaclén., Sin embargo hubo un 40% de paclentes



asintomdticos, lo que indica que en éste grupo de pacientes la
severidad de la obstruccién mitral no era crfitica,

En los casos en que la estenosls mitral se asocia a una
coartaclén de la aorta o estenosis aértica {valvular 6 subval-
vular), las manifestaciones clinlcas tienden a presentarse a
edades mas tempranas y enclerran un pronéstico peor (10,19);
ya que se produce obstruccién a dos nlveles, uno al vaciamiento
de la aurfcula tzqulierda y otro al vaclamlento del ventrfculo
lzquierdo. S! la obstrucclédn adrtica no es tan lTmportante, como
para provocar Insuficliencia cardlaca, las manifestaclones ¢1f-
nicas y los camblos vasculares pulmonares serdn determinados
por la obstruccion mitral (3).

En nuestro grupo |1 de pacientes, la edad medla de 10
aflos, habla en favor del grado moderado de las leslo&es, aunque
se encontraron sintomas de fnsuficiencla cardlfaca en el 60% de
ellos. El1 haber palpado pulsos femorales, aunque dismipuldos,
en tres de ellos, sugiere que la coartacién aértica no era grave,
en ausencla de perslistencia del conducto arterioso.

Cuando la estenosis mitral se acompafia de persistencla
del conducto arterioso o comunlcacién interventricular; las
alteraciones hemodindmlicas pueden variar en dos dlrecciones,

S| hay cortocirculto arteriovenoso a nivel ventrlcular o arterial
pulmonar, el flujo sangufneo pulmonar estard aumentade, con Incre-
mento en la presién arterial y venocapilar pulmonar, ésto acen-
tuard las manifestacliones de Ya estrechez mitral, §! hay cor-

toclrcuito venoarterlfal, este servird como via de escape a la
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hipertensién pulmonar y disminuird la céngestlén vascular pul-
monar, a8 costa de insaturaclén perviférica, que determinars
diverso grado de clanosis; que en el caso de! conducto arterioso
puede ser diferenclal hacla los mlembros inferiores. La
ocurrencia de cortocirculito arteriovenoso o vehoarterial sers
determinada por la relacién que guarden Tas resistenclas arterio~
lares slstémicas y pulmonares {2,3).

El signo de presentacidén en nuestra grupo ili de pacien=
tes fué la clanosis y el retraso en el desarrollo pondoestatural;
como cabrfa esperar los sIntomas aparecleron mds tempranamente.
En ninguno de nuestros casos de persistencia del conducto ar-
terloso se demostré cortocirculto arteriovenoso, lo que demuestra
el aumento de las reslistencias arteriolares pulmonares.

En los pacientes con estenosis mitral, atras Jes{ones
obstructivas del lado izqulerdo y cortoclrculito intra o extra-
cardfaco; Yas alteracliones hemodindmicas son menos predecibles y
dependerdn de la importéncia de cada una de las leslones.

La contrlbuclén de la estenosis mitral en éstos casos a la fisjo-
patologla es mds diffcil de determinar; pero en general las ma~
nifestaclones cl!nicas son m&s tempranas, mds graves y de peor
pronéstico,

tn el grupo IV de pacientes, 1a mayorfa eran mensres ds
tres afos y con manifestaclones de Insuficlencla cardfaca. Es
flamativa Ja evoluci6n del caso 15 que a pesar de la asoclacign
de diversas lesiones, la sintomatoloafa la Iniclé tardlomente y

de progresiébn Venta; con una sobrevida de 15 afos.



.21 -

DIAGNOSTICO CLINICO

De acuerdo a las consideracicnes flisiopatoléglicas pre-
vias, se entfende que una estenosis mitral importante daré
como sfntomas: disnea, infecclones pulmonares, insuficlencia
cardfaca congestlva, edema pulmonar; o bien manifestaciones
menos dlirectas como: retraso en el desarrollo pondoestatural,
palldez, sudoracién o Incluso episodios slncopales 6 clanos!s
f12,13,17,18).

De todos nuestros pacientes, la mitad de ellos, tenfan
signos clinicos de fnsuficlencia cardfaca; sin embargo, lo
importante es encontrar datos orlentadores con respecto al orl-
gen de la insufliciencia cardfaca,

El dlagnéstico clfnico de estenosis mitral debe plantear-
se cuando hay cardlomegalia, un retumbo dlastélico aplcal,
slgnos de hipertensién arterial pulmonar y puede demostrarse
crecimlento de Ya aurfcula Jzquierda, La presencia dn el 4dpex
de un primer ruido Intenso y un chasquido de apertura mitral,
practlcamente es dlagn6éstico de estenosls mitral. Sin embargo
debldo a }a marcada deformidad de la vAdlvula en la estenosis
congénita, el primer ruldo brillante y el chasquido de apertura
mitral, son mugho menos frecuentes que en la estenosls mitral
adqulirida.

Otros factores que diflicultan el diagnéstico clfnico de
la valvuloﬁatfa es que en presencla de Insuficlencla cardfaca
Importante e hlpertensién arterial pulmonar, el soplo dlastélico
mitral puede desaparecer; adem8s es bien conocido que las car-

diopatlas congénitas que cursan con cortoclrculto arteriovenoso
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importante, pueden producir retumbo dlastéllco mitral de hiper=
fluJo, sln que exista estenostis (13). Un acompadante muy fre-

cuente como elemento clfnico es el reforzamiento del 20, ruido

pulmonar, que traduce hipertensién arterial pulmonar; un cuadro
elinlco de presentacibn, bastante comln es: Insuficiencia car-

dfaca con hipertensi6n arterial pulmonar.

En el grupo | de nuestros pacientes hubo datos de hiper-
tensién arterlal pulmonar en la mayorfa (B0%), y en 40% se
escucht el ritmo de Duroziez caracteristico de estenosis migral
y en otro 30% se escuchéd un soplo diastélico aplcal, que suge-
rfa valvulopatfa mitral. Es decir en la2 mayorifa de los paclen-
tes habtan datos clinicos de la anomalfa mitral, en los dlversos
reportes previos estos hallazgos han sido menos frecuentes.

En el grupo |1, el B0%Z tenlan auscultaclén de hlpertensién
artarial pulmonar, pero solamente el 20%, ritmo de Duroziez y todos
tenlan signos de coartacién a6rtica, esto es similar a 1o repor-
tado en otros trabajos al respecto; de donde se deduce que en
presencla de coartacibén aértica, l1a valvulopatla mitral puede
pasar desapercibida; por lo tanto no debe olvidarse gue es la
lesi6bn mas frecuente asociada a la anomalfa mitral., En el grupo
111, también 1o m4s frecuente fué la presencia de hipertensién
artertal pulmonar y en tres de cuatro hubo slgnos de valvulopatta
mitral, lo mismo puede decirse del grupo IV. En general parece
ser que éste grupo de paclentes, ha tenido mayor frecuencia de
datos clintcos de valvulopatia mitral, aunque ésto pudlera estar

influldo por ser una revislén retrospectiva,
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ELECTROCARDIOGRAMA

E1 signo electrocardiogréfico mas Gtil en el diagnés-
tico de estenosls mitral es el crecimiento auricular lzquierdo.
En segundo término estd e! crecimiento ventricular derecho,
con 0 sin datos de sobrecarga de presién, que se presenta cuando
la repercusi6n hemodin&mica de la obstruccién mitral es impor-
tante, La estenosis mlitral adquirida es la principal causa de
fibrilaci6n auricular en adultos, en la estenosis mitral congé-
nlta muy raramente se presenta ésta alteraci6n del rftmo,

Un paclente con hipertensién arterial pulmonar clinlca-
mente, con o sin insuficiencia cardfaca, que tlene crecimiento
aurlcular lzqulerdo; el primer diagnéstico de considerar es
estenesls mitral,

De nuestros paclentes, todos estan an ritmo sinusal.

Del §rupo 1, en el 80% habTa crecimlento ventricular derecho y
sobrecarga sist6llca, pero solo en un 50% habla crecimiento
auricular lzqulerdo. Del grupo.ll, el B0% tenfan crecimiento
aurlcular lzqulerdo y ventricular derecho, En el grupo {11,
todos tenfan crecimlento auricular lzquierdo y ventricular de-
recho. En el grupo IV, tenian crecimiento auricular izquierdo
y ventricular derecho 3/4.

Estos datos ejemplifican el papel de! electrocardiograma
en el dlagnéstico y valoraclén de 1a repercusion hemodindmica

de la estenosis mitral.
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RADIQGRAFIA DE TORAX

La radlograffa de t6rax en poslicién posteroanterior,
es menos Gtil para establecer el diagnéstico, que para evaluar
la repercusién hemodinsdmica de la cardliopatla, EI hallazgo
caracterfstico de estenosis mitral es la Imagen de cuatro ar-
cos en el perfil lzquierdo de la silueta cardlaca; éstos estdn
formados por: el botén aértico, el tronco de la arteria pulmo-
nar, la orejuela fzquierda prominente {signo de crecimiento
auricutar lzquierdo) y el ventrfculo lzquierdo; ésta imagen
es més frecuente en estenosis mitral adquirida.

La alteraci6n hemodindmica se evalua de acuerdo al gra-
do de cardlomegalia y el grado de hipertensién venocapllar
pulmonar radiol6gica; en los casos de cortoclircuito sirve para
valorar la presencla y grado del flufo sangufneo pulmonar.

En el grupo | de pacientes hubo cardiomegalla en 80%

e hipertensién venocapilar pulmonar en 90% y crecimiento auri-
cular lzqulerdo en el 40%, En el grupo Il todos tenfan cardlo-
megalla, hipertensi6én venocapilar pulmonar en B0% y crecimiento
aurlcular lzqulierdo 60%. En el grupo tll, todos tenlan car-
diomegalla con hiperflujo pulmonar, lo mismo puede decirse del

grupo IV,

FONOCARD IOGRAMA

Ha mostrado su utilldad en los casos de auscultaclén du-
dosa, para establecer el diagnéstico. También puede valorar
la alteraci6n hemodindmica, en base al cSlculo de la preslén

arterfal pulmonar. La valoracién del 20, ruido a6rtico Ch.,
S——
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tiene menos valor, debido a la menor frecuencia de chasquido =~
mitral en la estenosis congénita, Ademds puede orientar a la
presencla de otras leslones asocladas,

En Tos 14 paclentes que se hizo fonocardiograma, en 11
hubo datos para el dlagnéstico de estenosis mitral; tamblén
en la mayorfa con lesiones asociadas, hubo datos iIndicatlvos

de la mlsma.

ECOCARD|OGRAHA

En la actualidad es el e§tudlo mds valioso para el diag~
nbstlco y valoraclbn no invasiva de la estenosls mlitral congé~
nita. Hay diversos reportes que describen los hallazges eco-
cardlogrificos de 1a estenosis mitral congénita, tanto en modo
M, como Bldimensional y Doppler (20,21,22,23,24,25,26,27).

Hay consenso en que la ecocardlografia modo M, tiene
un valor tiImftado en ésta cardiopatfa, pero puede ser Gti) en
determinados casos, més que todo para establecer el diagnéstice
de anomalla mitral, La ecocardiografta bidimensional es mucho
mds Aatjl, merced a su capacldad de definir las caracteristicas
anatémicas del aparato valvular mitral. Con la ayuda de la
técnica Doppler, se puede determinar la presencia de flujo
transvalvular turbulento, indlcativo de estenosis valvular,

De los nueve paclertes con ecocardiograma modo M, hubo
datos de estenosis mitral en siete; y de los cuatro con ecocar-
dtograma bidimensional hubo estenoslis mitral en tres,

La ecocardiografla bidimensional parece muy prometedora
en cuanto a la valoracién anatémica de la estenosis mitral

congénita.
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CATETERISMO Y ANGIOCARDIOGRAFIA

Es el procedimiento de mayor valor en la actualidad
para definlr tanto la presencia de las leslones anatémicas,
como su repercusidédn hemodinsmica y de quien depende en gran
medida la decisién del tratamiento quirdrgico de esta pato-
logrla.

El cateterismo cuantifica las presiones de las diver-
sas cdmaras cardlacas y los circultos vasculares, tanto pul-
monar como sistémlico.’ Demuestra y cuantifica la presencla
de cortocircultos Intra o extracardfacos.

La anglocardlograffa permite delinear las caracterfs-
ticas anatémicas de tas lesiones cardlacas, medlante 1a In~
yeccién de materfal de contraste en las dlversas partes del
sistema circulatorio.

Hay diversos reportes de los hallazgos en estenosl!s
mitral congénita (3,9,12,13,18,28). Los hallazgos m&s comunes
son el aumento de la presién medla de la aurlfcuta lzquierda,
la preslén capllar pulmonar y la presién artarial pulmonar.

La anglocardlograffa mostrard generalmente un aumento del tamafio.
de 13 aurfcula fzqulerda, con retardo en el vaclamlento del medlo
de contraste de la misma; as! mismo anormalidad del anillo
valvular 8 de las valvas de la mitral, en su apertura o clerre.
La evaluaci6n de la anormalidad de los mOsculos papllares y aper-
tura mitral es mejor por ventriculograffa fzqulerda (28).

Las lesiones asocladas como coartaclén adrtica, comunf-
caclén Interventrlicular o persistencla del conducto arterioso,
sersn determinadas por la anglografla, oximetria o el trayecto

del cateter.
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En el grupo |, se encontré hipertensi6n arterital pul-
monar moderada, con presién sisté)lica en promedio de 69 mmHg,
de hipertensién venocaplilar pulmonar importante, en promedlio
de 20 mm Hg. Se hizo cineanglograffa en sels pacientes, cinco
fueron en levofase, que mostraron el crecimlento auricular iz-
quierdo y el retardo en el vaciamlento de dicha cémara., E£En
uno se hlzo ventriculograffa lzquierda que mostré la presen-
cla de un solo mGsculo papitar Indlicativo de v&lvula mitral
en paracaldas.

En el grupoc Il, 1a hipertensién pulmonar fué m&s Impor-
tante, con preslén sl§t6flca pﬁlmonar en promedio de 76 mm Hg,
y presién venocapilar pulmonar tambl&n Importante, en promedio
de 20 mm Hg. En tres casos se hizo clneanglograffa que mostra-
ron la coartaclén a6rtica.

€n el grupo |11, la hipertensi&n pulmonar fue mayor
adn, con preslén slstblica en promedio de B8 mm Hg,, en tres
pacientes se demostr6 el conducto arterioso permeable, por
el trayecto del cateter, ya que no se encontré contaminaclén
en la arteria pulmonar, por oxlmetrfa. Se mostrd cortocirculto
arteriovenoso en el caso con comunicacién Interventricular. Se
hizo cineangiografla en tevofase, solo en un paclente.

En el grupo IV, los hallazgos fueron menos uniformes,
pero hubo dlverso grado de elevacién de la prestén arterlal y
venocapllar pulmonar; se hlzo cineanglograffa en un caso que
mostré ventrfculo lzquierdo pequefio e hipoplasla del arco

a6rtico.
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Como puede deducirse, los datos aportados por‘éste pro-
cedimiento, determina en gran medida, que pacientes son can-
dldatos a tratamiento quirdrgico, e! tipo de procedimiento
quirdrgico y el momento de realizarlo; de acuerdo a la anato-

mfa de la lesidn, su Importancia y anomallas asociadas.

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS

Se han escrito varios trabajos que se refieren a las
partlcularidades anatémlicas de la estenosis mitral congénita
(6,7,30,50). En general puede declrse que son leslones com-
pleJas, variables de diffcil reconocimiento antes y durante
la clruglfa; estdn frecuentemente asociadas a otras anomalflas
congénitas que pueden ocultar o ser ocultadas por la malfor-
macién mitral, Debido a su complejidad y relatlva rareza,
el tratamlento quirdrgico de ésta mal formacién estd sujeto a
discuslién.

A pesar de los lInconvenientes anatémicos que plantea,
la correcclbén quirdrgica de la estenosls mitral congénita es
frecuentemente necesarfa en la infancla temprana, por el
aparecimlento de insuficiencia cardfaca, su répida progres!é6n
y su pobre respuesta al tratamiento médico. La mortalidad de
nifios con estenosis mitral en periodo neonatal es del 20%;
en el primer afo del 50% y sélo el 20% sobrevive a los 3 afos
de edad {18,29). La me)orfa y refinamiento de las técnicas
quirdrgicas y la clreulaclién extracorpérea, permiten actual~-

mente ofrecer un mejor pronéstico,
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La eleccién del procedimiento operatorio depende de
muchos factores Incluyendo e! tamaho del paclente y el tipo
anatomlico espectfico de valvulopatla mitral, B&sicamente
puede ser de tres tipos, de acuerdo al nivel de la obstruc-
clén: 1, valvas, 2. cuerdas teﬁdinosas y 3. mGscultos papllares.

El tipo ideal para comisurotomia es la v4lvula en for-
ma de embudo (tunel), con comisuras anatémicas bien definidas
sin embargo €ste tipo es el menos frecuente; es m&s comin
la obstruccién subvalvular a nivel de cuerdas tendlinosas o
misculos papltares. Se han creado diversas técnicas de val-
vuloplastfa para resolver este problema, con resultados varia-
bles (6,26,30). Otro aspecto Importante a tencr en cuenta
en la cirugla es la asoclaclédn de otras leslones cardlacas,

La mayorfa de los trabajos colinciden en que la clrugla
de Ta valvulopatfa mitral congénita debe ser a corazén abierto
y bajo clrculacién extracorporea (4,9,13,14,16), Hay discusién
en cuanto a si se debe tratar de reparar la vélvula nativa 6
sustltulrla por una v&lvula protésica, Las prétesis valvulares
en nldos tlenen tres InconQenIentes importantes: crecimiento
del paclente, tromboembolismo {anticoagulantes) y durabllidad
de ta vé&lvula (10).

En el grupo |, de nuestros pacientes, cuatro fueron ope-~
rados, dos con comlsurotomia mltral alberta y dos con sustitu-
cloén valvular mitral, La evoluclién ha sldo satisfactoria,
estan completamente asintomdticos, con un promedlio de seguimien-

to de § afos. E1 202 de paclentes murleron en el hospital,
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solo recibleron tratamlentg.médico. Los hallazgos aﬁatbml-
cos fueron: obstruccién subvalvular por fusitn de cuerdas
tendinosas y mdscules papllares en cuatrao, fusibn de comisuras
en dos, deformldad de las valvas en dos y una v8lvula mlitral
en paracaldas.

En el grupo I, se operaron cuatro. Uno de comlsuroto~
mia mitral cerrada y reseccibn de coartacidn asrtica, que me-
jors temporalmente y luego reapareclieron los slgnos de hilper-
tensidn venocapilar pulmonar. Uno de comisurotomia mitral
ablerta, con mejorfa que no volvié para la resecc{6n de la
coartacldén, Uno con resecclién de ta coartacién que luego tiene
tnsuficlencla cardfaca grave, deblido a la estenosis mitral,
Uno con sustitucién valvular mitral y resecci6n dr. la coarta-
clén, se desconoce la evolucidn, Ep este grupo los resultados
no fueron satisfactorlios, especlalmente en los que solamente
se traté una de las lesfones,

En este grupo se hizo estudio anatdmico de la valvula
mitral en tres casos: deformidad de las valvas, cuerdas tendi-
nosas y mdsculos papllares en dos; y fusién de comisuras en
forma de dfafragma en uno, En tres paclentes la coartacion
adrtica fue de tipo adulto,

En el grupo 111, se operaron tres. Uno con comisuro-
tomia mitral y ligadura del conducto arterioso, se desconoce
1a evolucidn. Uno con llgadura parcial del conducto arterfo-
so, buena evoluclén, despuds de ocho aflos estd asintomdtico.

Otro con ligadura del conducto arterioso que fallecls



en el postoperatorio mediato, en insuficiencla cardfaca, Lla
descripcién anatémica de la v&lvula mitral en dos pacientes
fue de deformidad tanto de valvas, como de cuerdas tendino-
sas y mGsculos papilares en ambos.

En el grupo IV, solamente en un paclente se intent6 el
tratamiento qulrlrgico sin éxito, el paclente falleclié en
el postoperatorio Inmediato., Otros dos pacientes fallecieron
dentro del hospital, De los tres paclentes, dos tenfan v&l-
vula mitral de tipo hipopldsico ¥y uno en forma de embudo
(tunel) al examen anatémico. La evolucién fué mucho peor en

éste grupo.



TABLA 1

GRUPO |, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA
NO. DE CASO EDAD SEX0 ANTECEDEHNTES ST NTOHMAS

1 17 meses M infeccliones respiratorias Se detecta cardlopatia a los B meses,
asintomdtlco, cardlovascular.

2 t afo M Neumonfa a los 11 meses Desde e) nacimliento polipnea y latido
precordia! enérglco.

3 2 afios L] Infecclones resplratorias Desde los 3 meses sudoracién profusa y
disnea de esfuerzo

4 2 afios M Infecciones respiratorias, varlos in- Se detecta cardiopatfa a los & meses,=

gresos hospitalarlos. asintomdtico cardlovascular,

5 3 afos M Infecclones respiratorias,crecimiento Se detecta cardlopatfa a los 21 meses;

y desarrollo retardado. clanosis y disnea de esfuerzo.

6 11 afos M Moderado deficlit pondoestatural. A los 4 afos disnea y palpltaciones al
correr, 8 los 10 afos la disnea es Inten
s3 y con parox{smos nocturnos.

7 11 meses F Neumonia a los 10 meses Se le detecta cardiopatfa a los 10 me-
ses.

8 7 ahos M Infecclones resplratorias, retraso en Se detecta soplo cardlaco a los 3 afos,

el crecimlento y desarrollo, asintomdtico cardliovascular,

9 13 meses F De embarazo gemelar; amenaza de aborto Se detecta cardlopatfa desde el nacimlen

en el primer trimestre, pollhidramnios to; Insuficlenclia cardlaca desde el 5o0.
dia de edad. Se digitalizé pero sin de-
saparecer datos de insuficlencia cardfa-
ca,

10 12 afios F Infecciones resplratorias en los pri-- Oisnea de esfuerzo desde los 7 aflos, que

meros dos afos de edad,

progresa a pequefos esfuerzos a los 9
afios, se dlagnostica cardiopatta.
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TABLA

GRUPO |. ESTENOSIS MITRAL

CONGENITA AISLADA

SI1GNOS CLINICOS

ELECTROCARD | OGRAMA

Rx DE TORAX,

Frémito diast6llco en dpex, con ritmo de Du--
rozlez en &pex, 20, ruldo pulmonar reforzado.

Polipnea, plétora yugular +, deformidad precordlal, fré
mito sist61ico en mesocardio, cierre pulmonar palpable
En &pex ler. ruido intenso, soplo holosistélico, retum-
bo diastédlico corto, galope ventricular; 2o. ruldo pul-
monar reforzado, hepatomegalia,

Deformidad precordlal, Impulso ventricular derecho y -
clerre pulmonar palpables. En &pex ritmo de Durozlez; -
galope ventricular, 20. ruido pulmonar reforzado, hepa-
tomegalia.

Impulsa ventricular derecho palpable. £n &pex ler. rul-
do Intenso, retumbo diasté&lico largo, galope ventricu--
lar; 20. ruldo pulmonar acentuado, hepatomegalia.

Desnutrici6n 111, deformidad precordial; impulso ventri
cular derecho palpable, frémito diast6lico y sisté~
lico én &pex; soplo holosist8lico irradiado a axlla, ==
retumbo dlastélico largo: galope ventricular, hepatome-
galla.

Impulso ventricular derecho palpable, en pex lo. ruide
intenso, soplo sistélico tricusplideo, 20, ruido pulmo-~
nar reforzado, galope ventricular, hepatomegalla. Se -~
controlé la 1., y se escuché ritmo de Duroziez,

Pabre desarrollo pondoestatural, Soplo continuo granu--
loso, con componente diastdlico corto subclavicular lz-
quierdo, 20. ruido pulmonar Intenso, galope ventricu--
lar.

Rirtmo sinusal, AQRS
+90. CAl. CAD. cvi. CvD
con sobrecarga sistélica

Ritmo sinusal, AQRS +120
CAD, CVD con sobrecarga
sist6lica importante.

Ritmo sinusal, AQRS +100,
P en 11 0,09 seg. * en Vi
CAD, CVD con sobrecarga
sistélica

Ritmo sinusal, AQRS +100.
CAl, CAD. CVD con sobre=--
carga sistélica,

Ritmo sinusal, AQRS +120
BROHH de grado menor, CAl
CVD con sobrecarga sisté-
lica.

Ritmo sinusal, AQRS +150.
CAl tmportante., CAD. CVD
con sobrecarga sistélica,

Ritmo sinusal , AQRS 4150,
CAl., CAD. CVD con sobre--
carga sistélica importan-
te.

Cardiomegalia . Cv}. CVD,
CAl moderado. HVCP ++,

Cardiomegalia |. CAD. CVD,
Pulmonar prominente.
HVCP +,

Cardiomegalia t1. CAD. CVD,
Pulmonar prominente. HVCP +

Cardiomegalla {1. Global. -~
HVCP +,

Cardiomeqalla {1.Global., -~
Pulmonar dllatada, HVCP +,

Cardlomegalia 11. CAD y CVD.
CAl importante, pulmonar di
latada, HVCP ++,

Cardiomegalia IV, Crecimlen
to de ambos ventrfculos. ==
Hiperflujo moderado. Neumo-
nia bilateral.

€€



TABLA (I

GRUPO |,

ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA

NO. DE CASO

S1GNOS CLINICOS

ELECTROCARDIOGRAMA

Rx DE TORAX

Retraso mental, Impulso ventricular derecho.palpa--
ble, frémito diastélico largo, en dpex ler, rujdo -
intenso, soplo sist6lico corto, dudoso chasquido -~
de apertura, retumbo largo.

soplo slstéllco expulsivo adrtico, en &pex ritmo de
Durozlez.

Frémlto dlast6lico en &pex, clerre pulmonar palpa--
ble. En 4pex ritmo de Durozlez, 20. ruldo pulmonar
reforzado.

Ritmo sinusal, AQRS + 60
CVD ligero

Ritmo sinusal, AQRS + 60
Traso dentro de i1fmites
normales.

Ritmo sinusal, AQRS +110
CAD, CVD con sobrecarga
sistblica, BROHH de gra-
do intermedio,

Cardiomegalia 1, Global
HVCP +, pulmonar lige--
ramente prominente.

Cardlomegalia |. Orejuela
izquierda prominente.
HVCP +,

Sin cardiomegalla, orejuela
lzquierda prominente, HVCP
+.




GRUPO

TABLA [

I, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA

No. DE
CAsO

FONOCARDIOGRAMA

ECOCARDIOGRAMA

ESTUDIO HEMODINAHICO

1

Se confirma la estenosis
mitral.

Signos de doble lesién
mitral, con predominio
de la estenosis,

Sugestivo de estenosis mi-
tral; hipertensién arteri-
al pulmopar no cuantifica~
ble.

Modo M: (A los 13 aRos de edad)
apertura mitral normal, slgnos
da 1lenado lento del VI, dlla--
taclén de Al y VD, Poslble es--
nosis mitral anular,

Modo M: Estenosis valvular mi--
tral moderada con valvas flexi-
bles; Al y VD con tigera dila--
taclon,

Modo M: Sugiere estenosis mi---
trat valvular moderada, Al y VD
Vigeramente dilatados.

Modo M: Valvulopatfa mitral con
génita, dilatacién de la Al, hT
pertensidn arterial pulmonar, -
dllataclon e hipertrofia del VD;
la cavidad y funclén del VI es
normal,

Venoso y transeptal, a los 7 afos de edad, Presio
nes: AD 3; VD 40/0/1; AP L0/10/21; PCP 12; Al 15,
anglograma en Al, buena funci6n contracti! del VI,
Se repiti6 a los 13 afos de edad, presiones: AD 3;
VD 73/0/3; AP 73/40/51; PCP 24,

Venoso vy transeptal, preslones: AD 4; VD 112/0/4;
AP 113/50/72% Al 17,

Venoso, presiones: AD 2; VD 95/0/4; AP 95/42/6Y;
PCP 17.

Venoso, preslones: AD 10; VD 102/0/8; AP 102/72/82;
PCP 24; anglograma en arterta pulmonar.

Venoso, presiones: AD 6; VD 65/0/7; AP 64/35/51;
PCP 25,

Venoso, presiones: ADk; VD 80/2/6; AP 80/53/69;
PCP 32; anglograma en VD y AP,

S€



GRUPO 1.

TABLA [

ESTENOSIS MITRAL CONGENITA A1SLADA

ECOCARD IOGRAMA

ESTUDIO HEMODINAMICO

No. DE
CASDS FONOCARDIQGRAMA
8 Sugiere doble lesién mitral

con estenosis predomlinante;
presion en Al en reposo
normal.

9

10 ‘Suglere estenosls mitral

predominante, hipertensién
arterial pulmonar y aurj-«
cular lzqulerda.

Modo M: Al dilatada, valvula
mitral engrosada y fuslén de co
misuras, la valva anterlor tiene
aleteo dlastélico. Modo 2-D: Al
dflatada, valvula mitral con
apertura mfnima, probable mem--
brana en Al con orlficlo cen---
tral,

Modo M: Estenosis mitral, dlla-
taclén moderada de Al y VI, -~
aorta blvalva, sin estenosls,
Modo 2-D: Dilatacién de Al, es-
tenosis mitral pura.

Modo 2-D: Al dilatada, estenosis
mitral predominante; hlperten--
sién arterlal pulmonar con re--
gurgltacién valvular por dlla--
taclén anular., Sugestivo de un
solo misculo papiler.

Venoso, presiones: AD 2; VD 39/0/2; AP 39/15/25
PCP 16; anglograma en arterla pulmonar, persis=
tencla de la vena cava superior {zquierda.

Venoso, presiones: AD 2; VD 43/0/2; AP 47/27;
PCP 10; anglograma en arterla pulmonar,

Venoso y arterial, presiones: AD 5; VD 48/2/6
AP k7167355 PCP 22; Vi 113/7; Ao 113/79;
angiagrama en VI.

Referencias: AD - auriéula derecha, VD - ventrTculo derecho, AP - arterla pulmonar, PrP = preslién capllar pulmonar,
Al = aurfcula lzqulerda, VI - ventrfculo izquierdo, Ao = aorta,

9¢



TABLA rv

GRUPO |, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA

No,
CASO

DE

TRATAMIENTO Y EVOLUCITI ON

Asintomdtico cardiovascular durante 12 aflos, sin tratamiento. Luego del segundo cateteris-
mo se efectua comlsurotomla mitral abierta, bajo clrcutacién extracorpbrea. Actualmente tle
ne Y afos de seguimlento, asintomdtico cardiovascular, sin tratamiento.

Se le di6 tratamiento para la Insuficiencla cardfaca, con controi parcial de la misma; se -
hizo estudio hemodindmico un afo m&s tarde; después del cual sc complicé con bronconeumonla
y falleci6 en Insuficiencla cardfaca grave.

Se le dl6 tratamiento solamente con diurétlico, pero ya no regresé al! hospital.

Se tratd la insuficlencia cardtaca, se hizo comlsurotomfa mitral ablerta, bajo circulacién-
extracorpérea, Cinco afos después de la clrugla, estd asintomdtico {noviembre de 1981) y -
sin tratamiento; no regresé al hospital.

Se conslderd caso qulrdrglco, pero por la desnutricién y la edad, se decidlé posponer la cl
rugfa; se trat6 medicamente la Insuficlencia cardlaca; no regresd al hospltal,

Se hlzo sustitucién de Ta vAlvula mitral por una prétesis de Bjdrk~Shilley de 31 mm, serie
20694; bajJo clrculacién extracorpérea, Actualmente con cinco ados de seguimiento, asinto--
mitlco cardlovascular, con tratamiento anticoagulante solamente,

Se le di6 tratamlento para ta insuffclencia cardlaca y antibiéticos, sln embargo fallecié -
a los 19 dfas de su Ingreso,

Se le di6 tratamiento solamente con dlurétlcos, no regresé al hospital,
Se le dlo tratamiento con digital y dlurético, no regress al hospital,
Se hizo sustitucién de la valvula mitral por una prétesls de Bjork-Shilley, serle 15997,

Actualmente tlene un afio de seguimlento, estd asintomitlco, con tratamiento de dligital,
diurético y anticoagulante.

LE



TABLA v

GRUPO |. ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA
No. DE DESCRIPCION ANATOMI CA
CASO :

1 Clrugta: Estenosls mitral congénita del tipo diafragma subvalvular con fusién de pilares y cuer=~
das tendinosas; que se traté directamente por medio de tijeras y bisturf.

2 Autopsia: E} ventriculo derecho dilatado e hipertréfico, et ventrfculo izquierdo era pequedo -~
la aurfcula derecha muy dilatada, 1a aurfcula fzquierda con gran hipertrofia. €1 anillo valvu-~
lar mitral con callbre disminuido, las valvas estdn fusionadas formando un orificio de 3 mm., -~
de di&metro a nivel de la insercci6n de sus tendones a los misculos papilares.

4 Cirugfa: Estenosis mitral congénita, orificio de aproximadamente 0.5 t:ms2 de 4rea; anillo préc-~
ticamente normal, Hay fusién de comisuras y de cuerdas tendinosas de los dos papllares, valvas-
deformadas,

6 Cirunfa: Estenosls mitral pura y severa, con deformacién importante de ambas valvas por flbrosis
y fusién subvalvular,

10 Cirugfa: Doble lesién mitral con estenosis predominante, con deformacién Importante (tipo para~-

caldas) especialmente de la comisura posterior; fusién subvalvular Imporﬁanle en la comisura =~
anterior con nédulos fibrosos miltiples; 4rea valvular mitral de 0.8 ecms®, anillo pequedo, cuer-
das tendinosas de la valvula mitral y mdsculo papilar con hipertrofia Importante que ocupa la -~
cavidad ventricular izqulerda.

:13



TABLA v

GRUPO |. ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA

No.
CASO

DE

DESCRIPCION ANATOM ) CA

Cirugfa: Estenosis mitral congénita de! tipo diafragma subvalvular con fusién de pllares y cuer-
das tendinosas; que se traté directamente por medio de tljeras y bisturf.

Autopsla: E! ventriculo derecho dilatado e hipertréfico, el ventriculo izquierdo era pequefo -~
1a aurfcula derecha muy dilatada, la aurfcula lzquierda con gran hipertrofia. El anillo valvu--
lar mitral con calibre disminuldo, las valvas estan fusionadas formando un orificlo de 3 mom,, -
de di&matro a nivel de la Inserccié6n de sus tendones a los misculos papilares.

Cirugfa: Estenosts mitral congénita, orificio de aproximadamente 0.5 ans? de area; anillo prac--
ticamente normal. Hay fusién de comisuras y de cuerdas tendinosas de los dos papilares, valvas-
deformadas,

Clruala: Estenosis mitral pura y severa, con deformacién Importante de ambas valvas por fibrosis
y fusién subvalvular,

Cirugfa: Doble lesl6n mitral con estenosis predominante, con deformacién importante (tipo para--
caldas) especialmente de la comlisura posterior; fuslén subvalvular lmporiame en la comisyra =~
anterior con nédulos fibrosos miltiples; 4rea valvular mitral de 0.8 ems®, anillo pequefio, cuer-
das tendlnosas de la v8lvula mlitral y mdsculo papilar con hipertrofla Importante que ocupa la --
cavidad ventricular izquierda.
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TABLA vi

GRUPO |1, ESTENOSIS HMITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA ACRTA

No. DE EDAD SEX0 ANTECEDENTES SINTOMAS
CASO

1 25 afios F Dos hernanos con valvulopatia mi- Disnea de grandes esfuerzos de 1 afo, =
tral; se le dlagnéstlcd cardiopa- que evoluciona a pequefos esfuerzos. -
tfa a los 3 afles. Bronconeumonia Dos semanas antes un episodio de edema-
a los 4 afios. pulmonar agudo.

12 8 afos M Sin Importancia Desde los 4 afos disnea de grandes es--
fuerzos progresa a medlanos esfuerzos -
con clanosis ligera de lablos y dedos; =
dltimos dos meses disnea de pequefios -=
esfuerzos, ortopnea, tos, y edema gene-
ralizado.

13 5 afos F Infecciones respiratorias frecuen- En revisién médica de rutina se le encon
tes desde el nacimiento, tré soplo cardfaco; asintomdtico cardfo~
vascular,

L' 7 afios M Sin importancia Desde Tos 6 afos de edad con cansancio -
progresivo de las piernas; dltimos meses
con disnea de esfuerzo progresiva y evo-
lutiva, hasta la ortopnea y disnea pa--
roxfstlca nocturna,

15 6 afos M Sin importancia A los dos ahos de edad se le detectd -~
soplo cardfaco; aslintomdtico cardiovas~
cular.
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TABLA v i
GRUPO |I. ESTENOSIS MITRAL ASOCJADA A COARTACION DE LA AORTA
Mo.DE ) GNOS CLINICOS ELECTROCARD  0GRAMA RX. DE TORA
CASO - DE TORAX

11 TA: brazos 150/90, plernas 100/90. En &pex ritmo de Ritmo sinusal, AQRS +90. Cardlomegalia 1. CAf,
Durozlez; soplo sist6lico '"basal' {rradlado a vasos CAD, CVD y CAJ dudoso. CVl, CvD, pulmonar pro
del cuello mds Intenso en el dorso; pulsos femora-- minente.
les disminuidos.,

12 TA: brazos 120/90, plernas 100/80; clanosis tablal Rltmo sinusal, AQRS -135. Cardiomegalta I, CvI,
+, plétora yugular ++, 20, ruido pulmonar palpable CAl, CAD predomlnante y CVD, CAl moderado; pul-
latldo epigéstrico con frémito slstélico tricuspf- CVD con sobrecarga sist6- monar rectiflcada,
deo; en dpex ter. ruldo intenso, 20. ruldo pulmo-- lica. HVCP ++,
nar reforzado, soplo holoslist6lico tricuspltdeo, =
estertores bilaterales, hepatomegalla, pulsos femo
rales disminuidos.

13 TA: brazos 120/80; desarrollo pondoestatural defi- Ritmo sinusal, AQRS +90 Cardiomegalia |1, Globa)
ciente, deformldad precordial, en &pex ritmo de -- CAD, CAl, CV! probable, Sin HVCP,

Dyroziez, 20, ruido pulmonar reforzado; no se pal-
pa pulsos femorales.

14 TA: 145/105 brazos; plétora yugular +, frémito sis Ritmo sinusal, AQRS +120, Cardiomegalia I, Global
téllco en dpex, con ler. ruido intenso, soplo holo CAD, CAl y CVD con sobre- HVCP 44+,
sist6lico, chasquldo de apertura mitral, retumbo - carga sist6llca Importan-
dlastélico; 20, ruido pulmonar reforzado con esca- te,
pe dlast&lico, hepatomegalia; sin pulsos femorales.

i5 TA: brazos 100/80, en &pex ritmo de Duroziez, 20. Ritmo sinusal, AQRS +130. Cardiomegalla I. CAl,

ruldo pulmonar reforzado; soplo sist8lico inter-
escapulovertebral, pulsos femorales disminuidos.

CAD, CAl y CVD ligeros.

pulmonar prominente ,

CAD y CVD 1igeros.
RVCP ++,

Referenclas: CAD = crecimlento auricular derecho, CVD = crecimiento ventricular derecho, CAl = crecimiento auricular iz-«

quierdo, CVI = crecimiento ventricular lzquierdo, HVCP = hipertension venocapl lar pulmonar.
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TABLA Vit

GRUPO (1.

ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AORTA

g:;oDE FONOCARDIOGRAFIA ESTUDIO HEMODINAMICO

] Signos de estenosls mitral con gradlen- Venoso, preslones: AD 1; VD 36/3/2; AP 32/17/24, PCP lloi
te transvalvular de 15 mm Hg, hiperten- A. humeral t, 158/85/115. Area valvular mitral 1.5 cms
si6n arterlal pulmonar y coartacién =- {Goriin). Conclusién: EM + Co. Ao.
abrtica.

12 Venoso, transeptal y arterial: presiones: AD 2; VD §5/1/4;

AP 55/24/37; PCP 15; Al 19; A, femoral D, 87/65/76; VI
97/1/7; Ao. 83/63/79. Anglograma en VI. Conclusién: EM +
Co. Ao.

13 Estenosis mitral y coartacién de la -~
aorta.

14 Estenos)s mitral con drea valvular menor  Venoso, transeptal y arterlal; presiones: AD 10; VD 130/8/20
de 1 ecm®, HAP Importante, hipertensién AP 130/89/108; PCP 32; Al 25; Ao 130/90. Angiograma en
telediast6lica de ventrfculo derecho, in- aorta ascendente, Conclusién: EM + Co. Ao.
suficlencla pulmonar y tricuspfdea inter-
mitentes, Co. Ao,

15 Insuficlencia mitral muy predominante, - Venoso y transeptal; preslones: AD 10; VD B9/6/23; AP 88/57/74;

ECO MODO M: Valvulopatfa mitral con pre-~
dominio de la estenosis, aurfcula fzquler
da dilatada.

Al 20, Anglograma en aurfcula lzqulerda. Conclusién:
EM + Co. Ao.
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TABLA I X

GRUPO 11, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AGRTA

No. D&
CASO

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

13
14

Se hlzo reseccién de la coartacién abértica con anastomosis termino-termlinal y al mismo tlempo
comisurotomfa mitral digital cerrada. Estuvo blen durante dos afos, pero al tercer afo desa-
rrollé signos de hipertensién venocapllar pulmonar, sln embarao rehusé tratamiento quirurgico
por segunda vez de la valvulopatTa mitral, no volvié al hospital,

se le hizo comlsurotomla mitral digital ablerta, bajo clrculacién extracorporea, hubo franca

mejor!a de los slgnos de congestién pulmonar, a los 6 meses de la operacién estd asintomitico,

sin embargo no regresé al hospital, se habfa planeado la reseccién de la coartaclén,
No regres6 al hospitatl

Se hizo resecc!én de la coartacién adrtlca con anastomesis termino-termina), evoluc!én post--
operatoria satlisfactoria. Sin embargo reingresa dos meses después de la operacién en insufi-
clencia cardfaca grave precipltada por una bronconeumonia; recibe tratamlento con digital --
dlurétlcos y antlbiéticos; sin embargo los parientes solicitan el egreso, y rehusan el trata-
miento quirGrglco de la estenosls mitral.

se hizo resecclén de la coartaclén aértica con anastomosis termino-terminal y sustitucién de
la v8ivula mitral por una prétesis de Bj8rk-Shilley de 23 mm; la evolucién postoperatoria fué
satisfactoria, egresé con trataniento anticoagulante solamente; no regresé at hospital.,
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TABLA X

GRUPO 1, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A COARTAC!ON DE LA AQORTA

No. DE
CASO

DESCRI1IPCION ANATOMI CA

ta vélvula mitral solo permitfa la Introduccién de la punta de) dedo mefilque, drea valvular de 0.7
cms2; se palps un diafragma con anillo circular, se logrs dltatar el anl!lo por aparente ruptura =
de la comisura anterior,

La coartacién adrtica era de un cm,, de longitud, con dismetro de 2 a 3 mm., en la zona m4s estre-
cha; de tipo adulto.

El aspecto de la mitra)l d16 la impresién de ser un aparato valvular doble, con un anillo formado -
por una v&lvula Incompleta, sin comisuras, de contorno ovalado, membranosa y que parecié ser Inde-
pendlente del aparato valvular sobre el que se practicé la comisurotomia y que se encontraba inme-
diatamente debaJo de ésta estructura. E) aspecto de la vilvula donde se hlzo la comisurotomfa -~
eran valvas arrugadas y fusionadas, con pllares engrosados y que tenfan una demarcaclén preclsa =~
de los tejldos descritos previamente.

Coartacién a nivel del Istmo, con didmetro de Juz de 2 mm., dilatacién post-estenStica muy impor-+
tante; conducto arterloso obliterado,

V&lvula mitral con estenosis congénita, con &rea de menos de un c¢m2., con valvas deformadas, fla--
cldas, la valva posterior de mayor tamafio que la anterior y con cuerdas tendinosas y musculos pa--~
pllares rudimentarios.

Coartacién adrtica tipo adulto.

£y



TABLA

X1

GRUPO 111, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A CORTOCIRCUITO

No. DE  epap SEXO ANTECEDENTES SINTOMAS

CASO .

16 § afios F Sin Importancla Diagnéstico de cardiopatfa a los 5 meses de edad,
por clanosls con el llanto. Disnea a los grandes
esfuerzos desde los 3 ados.

17 1 aho H Sin [mportancia Diagndstico de soplo cardfaco desde los 3 meses;
con infecciones resplratorias desde hace 4 meses.
Con retraso pondoestatural y psicomotriz,

18 17 meses F Una hermana con valvulo~ Clanosis de lablos y lechos ungqueales desde el na-
patfa pulmonar congénita. cimiento, que se acentuaba con el llanto. Desarro
infecclones respiratorlas 1lo pondoestatural deflclente.
frecuentes,

19 4 ahos F Sin Importancia Ctanos!s peribucal y ungueal desde el nacimiento,

aumenta con el llanto. Desde los 2 aflos disnea
progresiva de esfuerzo, hlpocratismo digital y ta-
tido precordlal enérgico. Oesarrollo pondoestatu-
ral deficiente, deformidad precordial.

by



TABLA X

GRUPO {11. ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A CORTOCIRCUITO

No. DE
CASO

SIGNOS CLINICOS

ELECTROCARD | OGRAMA

RX, DE TORAX

Frémito dlastélico en &pex, con ritmo de Durozlez,
20. ruildo pulmonar reforzado; soplo contfnuo sub=~
clavicular lzqulerdo.

Signos de desnutrlclén deformidad precordial, im-=
pulso ventricutar derecho palpable, dudoso frémlto
sist6lico en mesocardio; soplo sist6lico en meso--
cardio de frradiacién horizontal, retumbo dlasté--
lico en 8pex, soplo expulsivo pulmonar con 20, ==
ruldo reforzado, .

Clanosis lablal y ungueal +, plétora yugular ++, =
deformidad precordial, impulso ventrlcular derecho
palpable; en dpax soplo haloslstélico y diastélico
soplo sist6llco tricuspldeo; en foco pulmonar soplo
sistolo-diastéllco con el 20, ruido reforzado, =~
Hepatomegal fa, hipocratismo digltal +.

Clanos s de conjuntivas, lablos y mucosas ++, de==
formldad precordlal, ritmo de Durozlez en &pex, -
20, ruido '"basal' dnico y reforzado, pulsos peri--
féricos saltones; hlpocratismo digital++.

Ritmo sinusal, AQRS +30.
P alta y plcuda en Il y
+= en VI, CAl. CAD. CVD
con sobrecarga sist6lica
y BRDHH grado menor.

RItmo slnusal, AQRS +90.
Crecimliento blauricular,
predominio de AD, CVi,
CVD con sobrecarga sis-
tolica.

Ritmo sinusal, AQRS +180.
P ancha, alta y empastada
en |l y 4+~ en VI, CAD,
CAl, CVD con sobrecarga
sIstéllca, CVl con sobre-
carga dlastblica,

Ritmo sinusal, AQRS +100.
P con muesca en 1l y + =
en Vi, CAl. CVD y dudoso
cvi,

Cardiomegalia 11. A
expensas de los dos
ventriculos, pulmo--
nar dilatada, HVCP ++
Trama vascular aumen-
tada,

Cardionegalia 1),
CAD, CVD. Flujo
vascular pulmonar
aumentado,

Cardiomegalia 111,
Pulmonar dllatada,
gran AD, CAl, CVD
dudoso; hiperflujo
pulmonar moderado.

Cardiomegalia I,
CVD y VI, pulmonar
prominente, CAl;
hiperflujo pulmo-=
nar moderado

S%



TABLA

X

GRUPO 111, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A CORTOCIRCUITO

No. DE FONOCARDIOGRAF A ESTUDEIO HEMODINAMICO
CASO

16 Estenosis mitral apretada e hipertensién ar- Venoso, no hubo contaminacién por oximetrlia en tron-

terial pulmenar. co de arteria pulmonar; presiones: VD 80/0/11; AP
86/77: Ao. abdomlnal 70/47. Se paso conducto arte--
rioso con el cateter.

17 Fono y Eco Modo M: compatible con estenosis - Venoso, no hubo cortocirculito por oximetrla; presio
mitral moderada. nes: AD 5; VD B8/0/7; AP 85/47/57; PCP 10; Ao, abdo-

minal 85/48/62. Se pasé conducto arterioso con el --
cateter. Se adminlstré 02 al 1003, y los valores --
y relaciones de las presiones no cambiaron.

18 Eco Modo M: DIlatacién de Al y Vi, hiperci-~ Venoso, no hubo cortocirculto por oximetrla; presio-
nesia de paredes del VI, Conclusién: Estenosls nes: AD 14; VD 97/10/21; AP 96/60/75; Ao. 98/61/77.
mitra) asoclada a sabrecarga de volumen de} -~ Se pasé conducto arterioso con el cateter.

Vi. (valva posterior de la mitral con movimien
to diastblico anterior}.
19 Trazo sugestivo de estenosis mitral; hiperten- Venoso, se demostrd cortoclircuito a nivel ventricu--

si6n arterial pulmonar, con presién de AP de -
70 mm Hg., probable cortocircuito mixto a ni--
vel ventricular.

tar con un salto oximétrico de 1.5 volimenes %; .-
presiones: AD &; VD 93/0/2; AP: 85/53/66, no se pudo
tomar PCP; se intentd transeptal pero la paclente --
tuvo taquicardia supraventricular por lo que se sus=--
pendié e! estudio.

9n



TABLA Xty

GRUPO 1), ESTENOSIS MITRAL CONGEN!TA ASOCIADA A CORYOCIRCUITO

No. DE
CAsO

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

DESCRIPCION ANATOMICA

Se hizo comisurotomla mitral Instrumental (valvulStomo de
Harken) cerrada; al mismo tlempo doble ligadura de! con-
ducto arterioso. Evoluci6n postoperatoria satisfacto--
ria, no volvié a control al hospital.

Se hizo ligadura parcial del conducto arterioso, buena
evolucién postoperatoria. Se hlzo cateterismo a los -=
4 afos postoperaci6n, hubo ligera disminuclén de las --
preslones pulmonares, se pasé el conducto arterioso =-
solo con la gula metdlica, no hubo cortoclrculto por --
oximetrfa. Actualmente con 8 afios de seguimiento, con
tratamiento de digital y diurético, asintomdtico y con
auscultacién de estenosis mitral e hipertensién pulmonar.

Se hizo ligadura del conducto arterioso, la evolucién -
postoperatoria fué mala; se mantuvo en insuficlencia -«
cardfaca, con Infecci6n urinaria; falleci6 a los 45 --
dras de postoperado,

Solicité alta voluntaria, luego del estudio hemodindmi-
co, no regreso.

Cirugla: se encontré un tabique fibroso duro
y resistente con un oriflcio ovalado de me=--
nos de 0.5 cms2 de drea. Estenosts subval--
vular de la mitral por fusién de pliares y =
cuerdas tendinosas., Conducto arterloso de -
0.1 ¢m., de longltud por 0.6 de ancho.

Conducto arterioso de 0.4 cms., de dismetro-
por 0.7 cms,, de longitud. Se tomaron presio
nes en Ao y AP antes de pinzarlo, fueron --
lguales 75 mm Hg., al pinzarlo las preslones
subieron a'90 mm Hg; se decidi6 dejar doble
ligadura parcialmente cerrada alrededor del-
conducto,

No se realtzé necropsia.

Ly



TABLA

X v

GRUPO 1V, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOMALIAS

No. DE EDAD SEXO ANTECEDENTES SENTOHAS

CASO -

20 19 meses M Sin Importancia. Al mes de edad latido precordial enérglco, a,vlos 7
meses dlagnéstico de cardlopatfa; a los 15 meses -
clanosis lablal con sfncope. Desarrollo pondoes--
tatural deficlente.

21 15 afos F Bronconeumonla a los 3 y Desde los 3 afos palpltaclones y latldo precordial

11 afos enérglco. A los 9 afos dlsnea de esfuerzo y dlag~

néstico de cardlopatla, poca progresién de sinto--
mas, :

22 2 meses F Stn tmportancla DIsnea desde los 15 dlas, sudoraclén profusa at ==
allmentarse; deformidad precordial, con latido ==
enéralco,

23 6 meses F Infecciones resplratorias Desde los dos meses sudoracién profusa y agltacién

frecuentes.

al alimentarse; desde entonces se le detectd soplo
cardfaco. En los Gitimos dfas crisis de cianosis
con el 1lanto.

8y



TABLA XV

GRUPC IV, ESTENOS!S MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOMALIAS

Hos® s1GNOS CLINICOS ELECTROCARD | 0GRANA RX. DE TORAX

20 Plétora yugular +, frémito sistélico en hueco supra- Ritmo sinusal, AQRS +80, Cardiomegalla I,
esternal y car6tideas, deformidad precordial, frémito P acuminada y mellada en global. Trama vas-
ststélico en mesocardlo, Impulso ventricular derecho Il y ++- en VI. CAD, CAl cular pulmonar --
palpable; en &pex retumbo diast6lico, soplo holosis- dudoso, bloqueo AV de =~ acentuada, HVCP ++,
télico en mesocardio, soplo sistélico expulsivo aér- primer grado. BRDHH de -
tico, gatope ventricular, hepatomegallfa. grado menor.

21 TA: brazos 145/75, plernas 110/90; clerre pulmonar = Ritmo sinusal, AORS +105. Cardlomegalia It,
e Impulso ventricular derecho palpable; en &pex rit- P acuminada y empastada CAD, CAl y CVD.
mo de Durozlez; soplo sist6lico expulsive pulmonar - en Il y + en Vi, CAD, pulmonar promlnente
con 20, ruldo acentuado, Pulsos femorales disminul~-~- CAl y CVD con sobrecarqa Trama vascular pulmo
dos. slst6lica. nar aumentada HVCP ++

22 Deformidad precordial, clerre pulmonar palpable, fré Ritmo sinusal, AQRS +120. Cardlomegalia IIt.
mito sist61ico en masocardio; en 8pex soplo slstsli= P plana y ancha en 1] y 'CVD y CAl, Hiper--
co y retumbo corto, soplo sist6lico en mesocardto, - + en Vi, CAl y CVD con fluJo pulmonar 11-
20. ruldo pulmonar reforzado, galope ventricular, -~ sobrecarga sistélica. gero,
hepatomegalla,

23 Clanosls 1igera da lablos y lecho ungueales, en -- Ritmo sinusal, AQRS +100, Cardlomeqalla (41,

8pex soplo holosistélico suave, ler. ruldo desdobla-
do, 20, ruldo normal; hepstomegalia.

P altay anchaen Il y
++== er, V1, CAl, CAD Impor-
tante, CVD,

De forma ovolde, pe-
dfculo estrecho.
CAD, Sin HVCP,
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TABLA

XV

GRUPO 1V, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOMALIAS

No. DE
CASO

FONOCARDIOGRAF I A

ESTUDIO HEMODINAMICO

20

21

22

23

No se hizo

Signos de estenosls mltral y estenosis
aértica.

Probable estenosis mitral, comunicacién
interaurlcular, con hiperflujo pulmonar
y ademds otra lesién, probablemente co-
municactén Interventricular,

Eco 2-D: Al, AD y AP dilatadas, VD en-
grosado, V! y septum engrosados, val--
vula mitral anormat. Conclusion: Val-
vulopatTa mitral,

Venoso, se demostré salto oximétrico entre VD y AP de 4.5
voldmenes %, las presiones: AD 4; VD 70/1/5; AP
67/33/44; PCP 22; Ao. BL/36/52. Se pasé el conducto ar--
terioso con el cateter, la curva de presién en la aorta ~
mostré una muesca anacrética; se Intento transeptal pero-
la paclente present6 paro cardlorespliratorio, del cual se
recuper6; se suspendlé el estudio.

Venoso, no hubo cortocirculto por oximetrfa; tas presio--
nes: AD 8; VD 122/4/8; AP 122/71/95; PCP 17; A. humeral
1. 158/86/120; A, femoral 1. 131/93/115. Area valvular --
mitral {Gorlin) 2.1 cms2. Conclusién: Estenosis mitral ==
y coartaci6n de la aorta.

No se hizo

Venoso, no hubo cortocirculto, las presfones: AD 6.1;
VD 62/0/5; AP 57/26/41, PCP 6. Anglografla en arteria
pulmonar, Conclusién: valvulopatla mitral tipo esteno-
sis con hipoplasia de ventrfculo lzquierdo y aorta -~
ascendente,

os



TABLA Xvitr

GRUPO Iv, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOHALIAS

No. DE
CASO

TRATAMIENTO Y - EVOLUCION [

20

21

22

23

Luego del paro cardiorespiratorio que tuvo en el estudio hemodinsmico, se recuperé bien
y pasé a terapla Intensiva, donde fallecl6 sdbitamente 18 horas mds tarde, sin poderse-
definir la causa.

Se Intentd hacer comlsurotomia mitral cerrada; la orejuela izqulerda era muy pequefa, -
por lo que se entré a aurfcula {zquierda por la vena pulmonar superior izquierda, sin -
embargo hubo desgarro de €sta como también de la aurfcula lzquierda; con choque hipo--
volémico, fibrilaclén ventricular y paro cardfaco. Inicialmente respondid a las manio-
bras, pero se suspendié el procedImlento y pas6 a terapla intenslva, donde falleclé -
4 horas después.

Reclbl 6 tratamlento para la Insuflclencia cardfaca, [a cual se controlé en forma par=-=-
claly sin embargo se complicé con una infeccién respiratoria que preclplté una Insufi--
clencla cardfaca grave y falleclé.

se Indlcé tratamiento médico con dlgital, diurético y suplemento de potasio. No regre-
s6 al hospital.

159



TABLA Xt X

GRUPO 1V, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA ASOCIADA A OTRAS ANOMALIAS

No.
CASO

DE

DESCRIPLCLION ANATOMICA

20

21

2

Autopsla: Gran dilataci6n de la aurfcula lzquierda, hipertrofla ventricular izquierda,
estenosis mitral cuyo anillo de inserccién es de tamafo reducido como se observa en --
las estenosls congénitas, hay estenosis subvalvutar aértica y persistencia del conduc-
to arterioso.

Autopsla: Aurlcula derecha normal, ventriculo derecho con moderada hipertrofia y dila
tacién, vilvula tricGspide normal, comun{cacién interventricular basal media supracris
tal, arteria pulmonar 1igeramente dilatada, vélvula pulmonar normal, aurfcula fzquier-
da llgeramente hipertréfica, orificlo mltral estrecho, el anilllo valvular es estrecho
y de &1 parte un velo fibroso en forma de émbudo de cuyo vértice inferior salen las -~
dos valvas de la mitral, que estén engrosadas Irregularmente y tienen cuerdas tendlno-
sas que van a los misculos papilares. Conducto arterioso permeable de 2 mm,, de dig--
metro, Ventrfculo izqulerdo con 1igera hipertroffa, Coartaclén adrtica entre fa ca~--
rétida izquierda y la subclavia, Persistencia de la vena cava superior izquierda, que-
desemboca en el seno coronario,

Autopsla: Aurfcula Gnica con gran dilatacién de 1a mltad derecha; persiste el seno
de las venas pulmonares, que desemboca en la parte jzquierda de la aurfcula, por deba-
Jo de 1a misma estd el orificlo mitral estenasado con su aparato valvular hlpoplﬂslco,
el ventrfculo lzquierdo estd pequefio y fa aorta también,

F43
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Fig. 1. Electrocardiograma de un paciente de 3 afos con estenosis
mitral congénita. E) AQRS cstd a la derecha, la onda P en

D2 con nuesca, hay crecimiento ventricular derecho con so-
brecarga sistélica.

Fig. 2. Electrocardiograma de un paciente de k afos con estenosls mi-
tral congénita., E1 AQRS cst4 a la derecha, hay crecimiento --

atrial izquierdo y ventricular derecho con sobrecarga sist6--
lica.
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Flg. 3. Electrocardiograma de un paciente de 17 meses, con estenosis
mitral y coartacitn aértica. E1 AQRS estd a la derecha, hay
crecimiento ventricular derecho con sobrecarga sistélica.

Vi v V3 vh Vs vé

Flg. 4. Electrocardiograma de un paclente de 17 meses, con estenosls
mitral y persistencia del conducto arterioso, El AQRS ests
a la derecha, hay crecimiento atrial derecho, atrial izquler-
do, ventricular derecho con sobretarga sist6lica y ventricu--
tar 1zqulerda con sobrecarga diastélica.



Flg. 5. Radiografia postarcanterior de un paclente de & afios con es-
tenosls mitral congénita, Cardiomegallia moderada, creclmien~
to atrial tzqulerdo, con dohle contorno en el perfil derecho,

pulmonar tlgeramente prominente e hipertensi6n venacapilar ~
pulmonar moderada.

Fig, 6. Radiografla PA de un paclente de 6 afos, con esteaosis mitral
y coartaclén agrtica. Cardiomegalla moderada, crecimiento -«
atrial lzquierdo (Uo. arco en el p&rfil lzqulerdo y doble con
torno en el derecho) , crecimiento avricular derecha con hiper
tensién venacapilar pulmonar moderada.
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Fig, 7. Radiograffa posteroanterior de un paciente de 11 afos, con es-
tenosis mitral congénita. Cardiomegalla moderada, crecimiento-
atrlal izquierdo (lo. arco en el pérfil izquierdo y doble con-
torno en e} derecho), pulmonar prominente e hipertensién veno-
capllar pulmonar.

Fig. 8. Es e) mismo paciente de la figura anterior, Después de la
sustitucion valyular mitral por una prétesis de Bjork-Shilley,

56



Flg. 9. Anglograma en aurfcula izqulierda, a través del cateterismo
transeptal , en un paciente con estenosis mitral congénlta.
Hay crecimiento del atrlo lzquierdo y orejuela prominente.

Fig. 10. Anglograma en aurfcula tzquierda, a través de cateterismo
transeptal, en un paciente con estenosis mitral y coarta~

cién adrtica, Exlste crecimiento del atrlo lzqulerdo y =
orejuela prominente.
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