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INTRODUCCIDN 

la estenosis mitral conpénlta es una de 1as causas de 

obstrucción al vaciado del atrio Izquierdo en la Infancia y 

la ntnez (1). Coino malformación aislada ocurre en forma poco 

frecuente y generalmente está asociada a otras anomal ras con· 

génltas cardíacas, especialmente lesiones obstructlvas del ca .. 

razón Izquierdo y menos comúnmente a lesiones con cortocircul· 

to lntra o extracardlaco (2 ,3). 

El diagnóstico de estenosis mitral en la Infancia es di· 

flcll, y este grado de dificultad aumenta debido a la usual 

asoclact6n de otras anomalfas congénitas cardíacas: y~ que pue­

den modificar en forma Importante las secuelas hemodlnámlcas, 

e Incluso hacer demasiado rlesgoso o impedir el tratamiento 

qui rOrglco.' 

Las lesiones estenOtlcas congénitas de la válvula mitral 

pueden variar en grado de severidad; desde la forma extrema 

asociada al slndrome de corazón Izquierdo hipopláslco; hasta 

deformidad ligera ,con mlnlmo componente estenótlco. En pre50n· 

eta de un ventriculo Izquierdo functonante, la anomalla es com· 

patlble con la vida; la válvula estenótlca produce un aumento 

de la presión proximal a la válvula mitral, con hipertensión en 

aurlcula Izquierda, lecho venocaptlar pulmonar, arteria pulmo• 

nar y finalmente Insuficiencia cardiaca, 
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DEFINICION 

La estenosis mitral congénita se puede definir como -

una anormalidad del desarrollo de los velos valvulares, comJ. 

suras, espaclos lntercordales, masculos papilares, antllo 6 

área supravalvular Inmediata: que produce obstrucc16n al lle-

nado ventricular Izquierdo (~). Esta es una definición amplia 

ya que Incluye el área supravalvular Inmediata, lo que inclu-

ye los casos de anillo supravalvular mitral¡ entidad que no 

todos los autores aceptan como estenosis mitral¡ pero que 

flslopatológlcamente se comporta como tal. 

A diferencia de la estenosis mitral reumática, en la 

estenosis mitral congénita el problema anatómico es distin­

to porque el aparato valvular no está formado normalmente (5). 

Este es un aspecto muy Importante, ya que de él depende el 

tratamiento qulrOrglco en los casos que lo requieren. 

En una serie de cuarenta y nueve casos de autopsia, se 

describen cuatro tipos anat6mlcos (b): 1) estenosis mitral con­

génita típica (cuerdas tendinosas cortas, obliteración de los 

espacios lntercordales y reducc16n de la distancia lnterpapl­

lar); 2) estenosis mitral congénita hlpopláslca (todos los 

componentesdel aparato valvular presentes, pero en miniatura}, 

asociada al srndrome del corazón Izquierdo hlpopláslco; 3) ani­

llo supravalvular mitral, y 4) vAlvula mitral en paracaldas. 

En otra serie de cincuenta y cinco casos de autopsia, 

se encontró valvulopatfa mitral congánlta primaria en veintinueve 

casos y secundarla en velntlsels casos. Las anomalras prlm~rlas 



fueron clasificadas de acuerdo a los cuatro componentes del apa­

rato valvular: Velos valvu1ares, comisuras, cuerdas tendino­

sas y músculos papilares. La lesión más coman fué lo anorma­

lidad de los músculos papilares; en segundo lugar anormalidad 

de los velos valvulares (se Incluyó el anillo supravalvular 

mitral); luego la fusión de comisuras y algunos casos con 

afección de más de uno de los componentes del aparato valvular 

( 7) • 

INCIDENCIA 

Los diversos reportes varlan poco en cuanto a los por­

centajes de tncldencta 1 tanto en serles clfnlcas como de ne­

cropsia. En una serle de doscientos diez casos de autopsia de 

ni nos con enfermedad cardraca congénita, se encontró una Inci­

dencia de estenosis mitral aislada de 0.43%, y de estenosis 

mitral asociada a otras anomallas de 4.3% \3). 

Otro reporte Indica que ocurre en 0.6% de pacientes con 

enfermedad cardfaca congénita, en la necropsia¡ y que varía de 

0.21% a 0.42% en serles clínicas (4). ~n el Instituto Nacional 

de Cardlologla "Ignacio Ch~vez", se reporta en 0,21t de frecuen­

cia entre las cardlopatlas congénitas (8), 

En una serle de mil casos de enfermedad cardiaca congé­

nita, Abbott encontró solo sel~ casos de estenosis mitral congé· 

nlta aislada. Los defectos más comúnmente asociados a estenosis 

mitral son: coartación de la aorta, estenosis aórtica, persis­

tencia del conducto arterioso, hlpoplasla de ventriculo lzquier-
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do y aorta ascendente, y algunos casos de comunicación lnter· 

ventricular (9). 

Hay algunos reportes que hacen énfasis a la asociación 

con la coartación aórtica, en un estudio de trescientos trein­

ta y tres pacientes operados de coartacl6n aórtica se encontra­

ron veintltres casos de valvulopatla mitral cong~nlta, o sea 

]%; y en una serle de setenta y cuatro casos de autopsia de 

ntftos con coartación aórtica, diecisels tenfan valvulopatfa 

mitral, o sea 22~ (lU). 

ASPtCTO HISTORICO 

El primer caso de estenosis mitral congénita fué descri­

to en 1846 por Smlth (51; y el primer caso de estenosis mitral 

congénita en ~u forma aislada fué descrito por Summons en 1906. 

En una revisión de Donally en 1924 encontró doce casos de este­

nosis mitral, algunos asociados a corazón Izquierdo hlpopláslco. 

En 1953 Bower y asociados reportaron el primer caso rlfnlco 

probado de estenosis mitral oongénlta aislada. 

Los reportes de ésta patologfa son de casos Individua· 

les o serles cortas y se suceden en forma esporádica, hasta 

1954 en que Ferencz y colaboradores (3) revisan la literatura 

al respecto y encuentran un total de treinta y cuatro casos; 

de los cuales solamente ocho son de estenosis mitral aislada 

y el resto de casos es tan asociados a otras anomal ras cardfacas 

congénitas; entre las cuales predominan las lesiones obstructl· 

vas del corazón Izquierdo y la persistencia del conducto arteria· 

so. Además ellos agregan nueve casos de su propia cxpericnc1a, 
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todos asociados a otras anomalías congénitas cardíacas. 

Posteriormente aumentan los reportes sobre la enferme· 

dad, aunque las serles de casos no son grandes. la mayorra 

de trabajos coinciden en señalar la rareza de Ja lesión en su 

forma aislada, y por varios ai'ios el interés por la estenosr s 

mitral congénita fue puramente académico; el diagnóstico en 

vida del paciente era excepcional y la dlscuslOn del problema 

era del embriólogo y del patólogo que trataban de describir y 

explicar el origen de la anomalla (2,3,~,11,12). Se hace énfa· 

sis en que la estenosis mitral congénita, tanto en su forma 

aislada como asociada a otras Jeslones.cong~nltas es de mal 

pronóstico; y si provoca Insuficiencia cardíaca en la Infancia, 

raramente es compatible con la vida más allá de los dos anos 

de edad (9,12,13,14), 

Sin embargo el progreso de la cirugía cardiaca, hizo 

posible la cura potencial de ésta patologla. La historia qulrdr· 

gica de la estenosis mitral congénita comienza en 1949 cuando 

Swan reporta el primer Intento de reparación de un defecto 

cardíaco asociado a esta lesión; la paciente fu6 una nrna de 

once arios de edad que murl6 al seccfonarle el conducto arterioso, 

la autopsia reveló una estenosis mitral congénita. En 1953. 

Jacobson reportó el primer caso de estenosis mitral congénita 

asociada a coartación de la aorta que fué llevado a cJrugla; 

un paclunte de dos anos de edad que tal lecló al resecarlo la 

coartación aórtica. 
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La primera tntervenci6n directa sobre una estenosis mi­

tral congénita la hizo Bower en 1953; fueron dos pacientes ope­

rados de comlsurotomfa mitral cerrada; e1 primero un niño de 

cinco años y medio, por técnica digital, el segundo un niño 

de nueve años y medio, con un dilatador de Brock (9). En 1964 

Young y Roblnson reportaron la primera sustitución valvular 

exitosa, en un nlfto de diez años de edad, con una válvula mi­

tral congénitamente mal formada. 

Los resultados de los primeros Intentos qulrOrglcos no 

fueron satisfactorios, pero mejoraron con el uso de la circula­

ción extracorpórea, En una revisión de veinte años de la litera­

tura, hasta 1971; Humblet y asociados encuentran clncuent~ casos 

de comlsurotomla mitral (abierta o cerrada) con una mortal 1-

dad del 50%; sustl tucl6n valvular mitral por prótes Is de esfera 

o de disco en ocho pacientes, con uno fallecido. 

Las revisiones más recientes de la literatura en rela­

ción a estenosis mitral congénita son: una de 1967 que encuentra 

ciento treinta y un casos; cuarenta de la forma aislada, clncuen"' 

ta con lesiones asociadas y treinta y seis donde no se anota 

éste aspecto; y otra de 1975 que encuentra un total de 60 casos 

de estenosis mitral congénita aislada (16). 

Como puede apreciarse las malformaciones congénitas que 

afectan el aparato valvular mitral, que determinan estenosis 

son diversas y de manejo dificil; además est~n frecuentemente 

asociadas a otras lesiones cardfacas congénitas, por lo que su 

diagnóstico es dificil. La relativa rareza de ésta malformacl6n 

puede explicar el por que 

y tratamiento. 

del progreso lento en su evaluac16n 
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En el momento actual se precisa que el diagnóstico de 

estenosis mitral sea exacto y una valoración precisa de la 

anatomra del aparato valvular mitral, asf como de I;¡ reper­

cusión hemodlnámlca y anormal fas asociadas. Además de los 

tradicionales recursos de la el fnlca, radlologfü, electrocarM 

dlografta y fonocardlograffa; se ha progresado bastante en 

cuanto al diagnóstico; con el progreso del cateterismo y 

anglograffa, el advenimiento y refinamiento de la ecocardlo­

graffa, aunado a la mejorfa en las t~cnlcas quirCrrglcas; 

perml te ahora ofrecer una mejor fa en cuanto al tratamiento 

de éste problema. 

Et propósito de éste trabajo es revisar el curso el r­

nlco, signos hemodlnámtcos, tratamiento y pronóstico de.veintl­

tres pacientes con estenosis mitral congénita, vistos en el 

Instituto Nacional de Cardlologra lgnaclo Chávez, entre los 

aMos de 1955 a 19BS. 

MATERIAL Y HETODO 

Se revfsan velntltres casos de pacientes con estenosis 

mitral congénita; en dlez pacientes como lesión aislada y en el 

resto con lesiones cardiacas congénitas asociadas. 

Para la obtención de éste material se revisaron los 

registros del Departamento de Bloestadfstlca y se seleccio­

naron los expedientes clínicos, en cuyo diagnóstico final se 

Incluía el de estenosis mitral congénita, 

Se revisó en el Departamento de Archll'o, en forma Indi­

vidual cada un> de los expedientes. La Información que se tomó 
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en consideración Incluye: edad, sexo antecedentes en relac16n 

al problema, síntomas directos o Indirectamente relacionados 

al padecimiento, signos el ínlcos de la exploración física lnl· 

clal; los estudios Iniciales de electrocardiograma \12 deriva­

ciones), radlografra de t6rax posteroanterlor. fonomecanocardlo­

grama, ecocardlograma, cateterismo y anglocardlograffa. Final­

mente se resumió el tratamiento y la evolución de cada uno de 

los casos¡ y se anotan los datos anat6mtcos de los casos en 

que hubo comprobación, ya sea en clrugla 6 autopsia. 

Para poder hacer un análisis adecuado de las caracterrs­

tlcas clínicas \lesión, flslopatologla, etc) de los casos que 

aquf se revisan, se decid16 separarlos en grupos de acuerdo a 

las lesiones asociadas a la estenosis mitral; de tal forma que se 

hicieron cuatro grupos asT: 1. Estenosis mitral congénita ais­

lada (10 casos), 11 estenosis mitral congénita asociada a coar· 

taclón de la aorta (5 casos), 111 estenosis mitral congénita 

asociada a cortocircuito (tres con persistencia del conducto 

arterioso y uno con comunicación interventrlcular) y IV esteno· 

sls mltra1 congénita y otras anomalfas no Incluidas en los 

grupos anteriores. Se excluyeron los casos de slndrome del 

corazón Izquierdo hlpopláslco, tetralogía de Fallot y transpo· 

slclón de las grandes arterias. 

Los datos obten 1 dos se cons 1 gnan en 1 as tablas de la 1 a 

la XIX. Los velntltres pacientes tenían electrocardiograma 

de doce derivaciones y radlografla de tórax posteroanterlor; 

solamente catorce tenfan fonocardlograma; nueve tenían ecocar­

dlograma modo M y cuatro ecocardlograma bidimensional. 
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Se hizo cateterismo en veinte pacientes y clneanglocardlogra· 

ma en nueve. 

Fueron tratados qulrOrglcamente 11 pacientes. Hubo 

sets muertes lntrahospltalarlas; tres en insuficiencia cardfaca 

grave, dos en e1 postoperatorio y una postcateterlsmo. 

Se hizo comprobaclOn anat6mlca de la estenosis mitral 

congénita en 13 pacientes; en la clrugla 8 y en la autopsia en 

cinco. Hubo comprobacl6n anat6mlca de coartacl6n aórtica en 

tres y persistencia del conducto arterioso en tres, ambas en 

la clrugla. En diez pacientes el dlagn6stlco de estenosis 

mitral congénita fué cllnlco y apoyado por los datos de los es· 

tudlos de gabinete. 

RESULTADOS 

Se presentan los resultados obtenidos de cada uno de los 

pacientes, en fqrma individual, en las tablas de la 1 a la XIX; 

y además en forma general se presentan las caracterfstfcas 

relevantes de cada uno de los grupos. 

GRUPO l. 

El primer grupo comprende 10 pacientes, con estenosis 

mitral aislada a excepcl6n del caso 8, en el cual el estudio 

hemodlnámlco documentó persistencia de la vena cava superior 

Izquierda y el caso 9 en el cual el ecocardiograma y la an9lo· 

grafla demostraron aorta bivalva, sin estenosis. Los datos de 

estos pacientes se consignan en las tablas 1 a V. 
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Las edades variaron entre 11 meses y 12 años, C...;)n me'"' 

dla de 4 a~os un mes de edad. Hubo predominio del sexo mascu-

1 lno, 70%. En el 60% se encontró el antecedente de infecciones 

respiratorias, en el 30% retraso en el desarrollo pondoestatu­

ral y retraso mental en el 20%. 

En relación a los slntomas el 60% ten!an slntornas suges­

tivos de Insuficiencia cardiaca, el ~0% esteba completamente 

asintomáticos y se les encontró soplo cardíaco en revisión mé-

d1ca por otras causas; no hubo otros sfntomas de Interés. A 

la exploracl~n flslca el hallazgo más frecuente fué hiperten­

sión arterial pulmonar (80%) a la auseultacl6n, el 50% tenlan 

signos cllnlcos de Insuficiencia cardiaca congestiva, en el 

40% se escuchó ritmo de Durozlez caracterfstlco de estenosis 

mitral, en 30% se escuchó soplo dlast61lco apical que sugerla 

valvulopat!a mitral. 

En el electrocardiograma inicial todos tenlan ritmo sl­

nusal, con desvlael6n del AQRS a la derecha en el 70%, signos 

de crecimiento ventricular derecho con sobrecarga sistólica en 

80%, crecimiento auricular derecho en 70%, crecimiento auricu­

lar Izquierdo en 50l y dos pacientes tenían bloqueo de rama 

derecha del haz de Hls de grado menor e Intermedio. 

la radlografla de tórax Inicial mostró que el 80% tenlan 

cardlomegalla de ligera a moderada, el 50% crecimiento del 

ventrículo derecho, el 40% crecimiento auricular Izquierdo: 

el tronco de la arteria pulmonar era prominente en el 50%; y 

hubo hipertensión venocapl lar pulmonar de l lgera a moderada en 

el 90%. 
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Se hizo fonocardlograma en cinco pacientes, en tres 

confirmó el diagnóstico de estenosis mitral. Se hizo ecocar­

dlograma modo M en seis pacientes, en cuatro fué diagnóstico 

de estenosis mitral; se hizo ecocardlograma bidimensional en 

tres y en dos hubo datos para el diagnóstico de estenosis 

mitra 1 . 

Se hizo cateterismo venoso en seis pacientas, venoso 

y transeptal en dos y venoso y arterial en uno. En un pacien­

te no se realizó cateterismo. En ninguno se encontró cortoclL 

culto lntra o extracardlaco, ni trayectos anormales del cate· 

ter. La presión sistólica de la arteria pulmonar varió de 39 

a 110 mm Hg., con media de 69 mm Hg. La presión capilar pul­

monar varió de 10 a 32 mm Hg., con media de 20 mm Hg. Se hizo 

clneanglograma en arteria pulmonar en cuatro pacientes, en 

ventrfculo derecho en uno, en ventrtcu1o Izquierdo en uno y en 

aurícula Izquierda en uno. 

Fueron operados cuatro pacientes, Dos pacJentes mu­

rieron lntrahospltalarlamente. A cuatro pacientes se les lndl• 

có tratamiento médico, pero ya no regresaron al hospital. 

Cinco pacientes tuvieron comprobación anatómica de la valvulo­

patra mitral. 

GRUPO 11 

Este grupo comprende cinco pacientes con estenosis mi­

tral congénita asociada a coartación de la aorta, los datos 

Individuales de cada paciente se consignan en las tablas VI a X. 
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Las edades variaron de 5 a 35 años, con media de 10 

años. Hubo predominio del sexo mascu1 ino, 60%. En un paciente 

hubo antecedentes de valvulopatia mitral en dos hermanos, 

otro tuvo Infecciones respiratorias frecuentes. 

En relación a los síntomas, el 60% tenía manifestacio­

nes de Insuficiencia cardraca de grado moderado a grave. A la 

exp1oract6n física los cinco tenran disminución o ausencia de 

pulsos femorales, auscultacl6n de hipertensión pulmonar en 

cuatro, ritmo de Durozfez en dos y signos de Insuficiencia 

cardíaca Importante también en dos pacientes, 

En el electrocardiograma todos estaban en ritmo slnusal 1 

con desviación del AQRS a la derecha en tres, con crecímlento 

auricular derecho en todos, crecimiento aurrcular lzquíerdo y 

ventricular derecho en cuatro. 

En la radiografía de tórax los crnco tenían cardlomega-

1 la moderada, hipertensión venocapllar pulmonar moderada en 

cuatro; crecimiento auricular Izquierdo y ventricular derecho 

en tres. 

Se hizo fonocardlograma en cuatro¡ en tres se encontra­

ron datos de estenosis mitral y coartación aórtica. En uno se 

hizo ecocardlograma modo H y se encontraron datos de estenosis 

mi tra1 predominante. 

Se hizo cateterismo venoso, transeptal y arterial en 

dos; venoso y transepta1 en uno y venoso en uno¡ en un pacien­

te no se hizo. No hubo cortocircuito demostrable. La pre­

sión slst61lca de la arteria pulmonar varl6 de 32 a 130 mm Hg., 
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con media de Jb mm Hg. La presión capilar pulmonar varió de 

14 a 32 mm Hg., con media de 20 mm Hg. En un paciente se 

hizo anglograma en aurlcula Izquierda, en otro en ventriculo 

tzqulerdo y en otro en aorta a~cendente. 

Fueron operados cuatro 'ªtientes: y se hizo cornproba­

cl6n anat6mlca de la valvulopatla mitral en tres. 

GRUPO 111 

Este grupo comprende cuatro pacientes con cortocircui­

to arterlovenoso asociado a la estenosis m1tral¡ tres con per· 

slstencla del conducto arterioso y uno con comunicación ln­

terventrlcular. Los datos se consignan en las tablas XI a XIV. 

Las edades variaron entre 17 meses y 5 años, con una 

media de anos 10 meses de edad. Hubo predominio del sexo 

femenino l3/4). Un paciente tenla el antecedente de valvulo· 

patla pulmonar congénita en una hermana. 

Con relación a 1os sfntomas, los más Importantes fue­

ron: cianosis labial y ungueal en tres, retraso en el desarro-

_llo pondoestatural en tres y disnea de esfuerzo en dos. A 

la exploración flslca los signos más Importantes fueron: Aus­

cultación de hlpertensl6n pulmonar en tres, ritmo de Durozlez 

en dos, soplo dlast61tco apical sugestivo de valvulopatla 

mitral en uno, soplo de conducto arterioso en unot con cianosis 

dos y en Insuficiencia cardiaca congestiva uno, 

En el' electrocardiograma todos estaban en rl tmo slnusal, 

con crec1mJento auricular lzquferdo en todos, creclmJento 

auricular y ventricular derecho en tres y uno con bloqueo de la 

rama derecha del haz de Hls, de grado menor. 
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En la radlografla de tórax los cuatro ten Tan cardfo­

megal la moderada, con hlperflujo pulmonar de 1 lgero a mode­

rado; crecimiento de1 ventrículo derecho en tres y del izquier­

do en dos. 

Se hizo fonocardiograma en tres, en dos se hallaron 

datos de estenos 1 s mitral y en uno de estenosis mitral y pro­

bable comunicación lnterventrlcular. Se hizo ecocardfograma 

modo M en dos¡ en uno hubo datos de estenosis mitral y en el 

otro estenosis mitral y sobrecarga de volumen del ventrículo 

Izquierdo asociada. 

Se hizo cateterismo en los cuatro, de tipo venoso. So­

lamente en un paciente se demostró cortocircuito a nivel ven­

tricular, con salto oxlmétrlco de 1.5 vol %: la presión sls­

tól lca de la arteria pulmonar varió de 85 a 96 mm Hg., con 

media de H8 mm Hg. En los tres pacientes se pasó el conducto 

arterioso con el cateter. Solo en uno se tomó la presión 

cap11ar pulmonar que fué de 10 mm Hg. 

Fueron operados tres. Un paciente falleció dentro del 

hospital. Hubo comprobación anat6mlca de la valvulopatfa 

mitral en dos. 

GRUPO IV 

Este grupo comprende cuatro pacientes, con otras ano· 

mal fas no comprendidas en tos grupos anteriores. Estenosis 

mitral, estenosis subvalvular ·aórtica y persistencia del con­

ducto arterioso; estenosis m1tra1, coartación a6rt lea, comu· 

nlcacl6n interventricular, persistencia del conducto arterioso 
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y persistencia de la vena cava superior izquierda; estenosis 

mitral, aurlcula Onlca, persistencia del seno venoso de las 

venas pulmonares; y estenosis mitral e hlpoplasla del arco 

a6rtlco. Los datos se consignan en las tablas XV a XIX. 

Las edades variaron de 2 meses a 15 anos, tres paclen~ 

tes eran menores de dos ª"os. Tres fueron de sexo femenfno y 

uno mascul lno. Dos tenfan historia de Infecciones respl rato­

rlas. Los slntomas sobresalientes fueron: Insuficiencia car· 

dlaca en tres, cianosis en dos y desarrollo pondoestatural 

deficiente en uno. A la exploracl6n flslca en tres habla da· 

tos de hlpertensl6n arterial pulmonar, tres con signos de 

valvulopatla mitral y dos en Insuficiencia cardiaca moderada. 

En el e1ectrocardlograma todos estaban en ritmo slnusal 1 

con AQRS a la derecha en tres; con datos de crecimiento auri­

cular derecho, ventrlcul ar derecho y auricular Izquierdo en 

tres; bloqueo aurlculoventrlcular de primer grado y bloqueo 

de rama derecha del haz de h 1 s en uno. 

En la radlograf!a de tórax todos tenlan cardlomegalla 

de moderada a Importante, hlperflujo pulmonar en tres. Se 

hizo fonocardlograma en dos; en uno hubo datos de estenosis 

mitral y estenosis aórtica y en el otro comunicación Interven· 

trlcular con probable estenosis mitral. Se hizo ecocardlogra· 

ma bidimensional en uno y se encontraron datos de valvulopatla 

mitral. 
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Se hizo cateterfsmo venoso en tres¡ se demostré por 

oxlmetrf a y catéter un conducto arterioso en uno; la pre· 

slón sistólica de la arteria pulmonar varió de 57 a 122 mm Hg, 

y la presión capilar pulmonar de 6 a 22 mm Hg. Se hizo clne­

anglograma en arteria pulmonar en un paciente. No se hizo 

cateterfsmo en un pacfente. 

Tres pacientes fallecieron dentro del hospital. Sola­

mente en uno se Intentó el tratamiento qulrarglco. Hubo com­

probación anatómica de la valvulopatla mitral en tres 

pacientes. 

DISCUSION 

La estenosis mitral cong6nlta sigue siendo una lesión 

rara, aqur se revisan 23 casos en un perlódo de 30 anos. Sin 

embargo el Interés por ésta entidad ha dejado de ser puramente 

académico, ya que en la actualidad se dispone de tratamiento 

para la misma. Esto hace necesario el diagnóstico correcto, 

la precisión de sus caracterl•tlcas anatómicas y la evalua­

clón de la alteración hemodlnámlca de la malformación mitral. 

En éste grupo de pacientes la estenosis mitral congé· 

nlta se presentó en forma aislada en el 43% (I0/23) de los 

casos, frecuencia relativamente más alta que la reportada en 

la mayorla dé trabajos previos. La coartación de la aorta fu6 

la anomal ra más frecuentemente asociada, 26% (6/23) de los 

casos y en segundo lugar la persistencia del conducto arterioso, 

en 17% (4/23); lo que es slml lar a la mayor la de serles de 

pacientes reportados. 
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En general se dice que la estenosis mitral cong~nl ta 

es una lesión de mal pronóstico (4,10,12); y éste empeora -

con 1cslcnes asociadas. Llama la atencl6n que nuestros casos 

de estctlosfs mitral aislada tenfan una edad media de cuatro 

aftos; V los que tenfan coartación aórtic~ asociada, tenían 

10 años de edad, Esto refleja probablemente que el grado de 

la lesión era moderado, como para permitir esa sobrevlda; ya 

que la misma depende del gr.ido de obstrucción mllrol. 

ETIOLOGIA 

Desde el punto de vista el fn1co, asegurar la natura ... 

leza congénita de la lcs16n es algunas veces dificil; quizá 

los datos cllnlcos más Importantes sean: la edad del pacien­

te, la asoclac.l6n de otras lesiones, esp,.clalmente del arco 

aórtico y la historia negativa de fiebre reumática. Se con-

sidera que la estenosis mitral adquirida es excepcional an­

tes de los tres años de edad (S,9). En niños mayores a veces 

no es posible hacer tal dlferenclacl6n, 

En ouestros casos con estenosis mitral aislada hubo 

comprobación anntómlca, de la naturaleza congénita en cinco 

casos¡ en el resto de pacientes hubo comprobación en ocho, 

además de que todos tenlan otra lesión asociada. 

Como sucede con la mayorla de las cardlopatlas congé­

nitas la etlologla de la malformación mitral es discutible 

y se han propuesto diversos fact.ores etiológicos que incluyen: 

una anomal!a embrionaria del desarrollo, endocarditis fetal, 

proceso Inflamatorio de causa desconocida y flbroelastosls 

endocárdlca primaria (13,17), 
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FISIOPATOLOGIA 

Las alteraciones hemodlnamlcas provocadas por la este­

nosis mitral han sido ampliamente descritas (3,B,9,13,18). 

En relación directa al grado de obstrucción al vaciamiento de 

la aurfcula izquierda, se produce un aumento de la presión me­

dia de dicha c§mara. Este aumento de presión es transmitido 

en forma retr6grada al lecho vascular pulmonar, lo que provoca 

congestión pulmonar, hipertensión vcnocapllar y arterial 

pulmonar. Estas alteraciones son inicialmente reversibles al 

solucionar la obstrucción mitral; pero dependiendo del grado 

de alteración y del tiempo que ésta dure, pueden producirse 

cambios vasculares pulmonares Irreversibles, con hipertensión 

pulmonar 11 flja 11
• 

Cuando la hipertensión pulmonar es de considerable 

magnitud, puede 1 levar a claudicación del ventr!culo derecho, 

con el desarrollo de Insuficiencia cardraca derecha; la que 

en cierta forma protege del desarrollo de edema pulmonar, pero 

a costa de hipertensión venosa sistémica y un estado congcstl· 

vo global. 

Esta secuencia de acontecimientos expl lea las manifes­

taciones clfnlcas que se presentan en éstos pacientes. En 

nuestro grupo 1 de pacientes hubo historia de Infecciones res­

pi ratorlas frecuentes en el 60%, lo que Indica un estado con· 

gestlvo pulmonar. También se encontraron sfntomas de lnsufl· 

ciencia cardiaca en el 60% de los casos, que es el cuadro cll­

nlco de presentación. Sin embargo hubo un 40% de pacientes 
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asintomáticos, lo que Indica que en éste grupo de pacientes la 

severidad de la obstrucción mitral no era crlt lea, 

En los casos en que la estenosis mltra1 se asocia a una 

coartación de la aorta o estenosis aórtica (valvular ó subval­

vular), las manifestaciones el rnlcas tienden a presentarse a 

edades más tempranas y encierran un pronóstico peor (10,19); 

ya que se produce obstrucción a dos niveles, uno al vaciamiento 

de la aurícula Izquierda y otro al vaciamiento del ventriculo 

Izquierdo. SI la obstrucción aórtica no es tan Importante, como 

para provocar Insuficiencia c~~dfaca, las manifestaciones el r· 

11lcas y los cambios vasculares pulmonares serán determinados 

por la obstrucción mitral (3). 

En nuestro grupo 11 da pacientes, la edad media de 10 

a~os, habla en favor del grado moderado de las lesiones, aunque 

se encontraron slntomas de Insuficiencia cardiaca en el 60t de 

ellos, El haber palpado pulsos femorales, aunque disminuidos, 

en tres de ellos, sugiere que la coartación aórtica no era grave, 

en ausencia de persistencia del conducto arterioso. 

Cuando la estenosis mitral se acampana de persistencia 

del conducto arterioso o comunicación lnterventrlcular; las 

alteraciones hemodlnámlcas pueden variar en dos direcciones, 

SI hay cortocircuito arterlovenoso a nivel ventricular o arterial 

pulmonar, el flujo sanguíneo pulmonar estará aumentado, con lncre 00 

mento en la presión &rterlal y venocapllar pulmonar, ésto acen­

tuará las manifestaciones de la estrechez mitral. SI hay cor­

tocl rculto venoarterlal 1 ~ste servirá como vfa de escape a la 
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hipertensión pulmonar y disminuir~ la congestión vascular pul· 

monar, a costa de 1nsaturacl6n perlfér1ca, que determtn~rá 

diverso grado de c1anosi s; que en e1 caso del conducto arterioso 

puede ser d1ferenclal hacfa los mlembro5 Inferiores. L,1 

ocurrencla de cortocircuito arterlovenoso o venoarterla1 será 

determinada por la relacl6n que guarden las resistencias arterlo• 

lores slst~mlcas y pulmonares (2,3). 

El signo de presentación en nuestra grupo 111 de paclen• 

tes fué la cianosis y el retraso en el desarrollo pondoestatural; 

como cabria esperar los srntomas aparecieron más tempranamente. 

En ninguno de nuestros casos de persistencia del conducto ar­

terioso se demostró cortocircuito arter1ovenoso, 1o que demuestra 

el aumento de las resistencias arterlolares pulmonares. 

En los pacientes con estenosis mftral, otras les Iones 

obstructlvas del lado Izquierdo y cortocircuito lntra o extra· 

cardiaco: las alteraciones hemodlnámlcas son menos prcdeclbles 

dependerán de J.a Importancia de cada una de las les Iones. 

La contribución de la estenosis mitral en éstos casos a la flslo· 

patologta es m~s dificil de determinar: pero en general las ma· 

nlfestaclones cllnlcas son más tempranas, m~s graves y de peor 

pron6stlco. 

En el grupo IV de pacientes, la mayorla eran menores de 

tres anos y con manifestaciones de Insuficiencia cardiaca. Es 

llamativa la evolución del caso 15 que a pesar de la asociación 

de diversas lesiones, la slntomatolopía la lnlcl6 tardlamente y 

de progres l6n 1 en ta; con una sobrev 1 da de 15 anos. 
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DIAGNOSTICO CLINICO 

De acuerdo a las consideraciones fisiopatológicas pre­

vias, se entlende que una estenosis mitral Importante dará 

como síntomas: disnea, Infecciones pulmonares, insuficiencia 

cardraca congestiva, edema pulmonar: o bien manifestaciones 

menos directas como: retraso en el desarrollo pondoestatural, 

palidez, sudoración o Incluso episodios sincopales 6 cianosis 

(12, 13, 17, 18). 

De todos oue1tras pacientes, la mitad de ellos, tenlan 

signos el lnlcos de Insuficiencia cardiaca; sin embargo, lo 

Importante es encontrar datos orientadores con respecto al ori­

gen de la Insuficiencia cardiaca. 

El diagnóstico cllnlco de estenosis mitral debe plantear­

se cuando hay cardlomegal la, un retumbo diastólico apical, 

signos de hlpertensl6n arterial pulmonar y puede demostrarse 

crecimiento de la aurlcula Izquierda, La presencia en el ápex 

de un primer ruido Intenso y un chasquido de apertura mitral, 

practlcamente es diagnóstico de estenosis mitral. Sin embargo 

debido a la marcada deformidad de la válvula en la estenosis 

congénita, el primer ruido brillante y el chasquido de apertura 

mitral, son mut°ho menos frecuentes que en la estenosis mitral 

adquirida, 

Otros factores que dificultan el diagnóstico cllnlco de 

la valvulopatla es que en presencia de Insuficiencia cardiaca 

Importante e hipertensión arterial pulmonar, el soplo dlast61 lco 

mitral puede desaparecer; además es bien conocido que las car .. 

dlopatlas congénitas que cursan con cortocircuito arterlovenoso 
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Importante, pueden producir retumbo dlast61 lco mitral de hiper­

flujo, sin que exista estenosis (13). Un acompa~ante muy fre­

cuente como elemento el fnico es el reforzamiento del 2o. ruido 

pulmonar, que traduce hipertensión ilrterlal pulmonar¡ un cuadro 

cllnlco de presentacl6n, bastante coman es: Insuficiencia car­

diaca con hipertensión arterial pulmonar. 

En el grupo 1 de nuestros pacientes hubo datos de hiper­

tensión arterial pulmonar en la mayorla (80%), y en 40% se 

escuchó el ritmo de Durozlez caracterlstlco de estenosis mitral 

y en otro 30% se escuchó un soplo dlast61 lco apical, que suge .. 

ria valvulopatla mitral. Es decir en 1~ mayorla de los pacien­

tes hablan datos cllnlcos de la anomalla mitral, en los diversos 

reportes previos estos hallazgos han sido menos frecuentes. 

En el grupo 11, el 80% tenlan auscultacl6n de hipertensión 

arterial pulmonar, pero solamente el 20%, ritmo de Durozlez y todos 

tenlan signos de coartación aórtica, esto es similar a lo repor­

tado en otros trabajos al respecto; de donde se deduce que en 

presencia de coartación aórtica, la valvulopatla mitral puede 

pasar desapercibida; por lo tanto no debe olvidarse que es la 

lesión más frecuente asociada a la anomalla mitral. En el grupo 

111, también lo más frecuente fué la presencia de hipertensión 

arterial pulmonar y en tres de cuatro hubo signos de valvulopatla 

mitral, lo mismo puede decirse del grupo IV. En general parece 

ser que éste grupo de pacientes, ha tenido mayor frecuencia de 

datos cllnlcos de valvulopatla mitral, aunque ésto pudiera estar 

Influido por ser una revisión retrospectiva, 
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ELECTROCAROIOGRAHA 

El signo electrocardiográflco mas út 11 en el diagnós­

tico de estenosis mitral es el crecimiento auricular Izquierdo. 

En segundo término está el crecimiento ventricular derecho, 

con o sin datos de sobrecarga de presión, que se presenta cuando 

la repercusión hernodlnamJca de la obstrucción mitral es Impor­

tante. La estenosis mitral adquirida es la principal causa de 

fibrilación auricular en adultos; en la estenosis mitral congé­

nita muy raramente se presenta ésta alteracl6n del ritmo, 

Un paciente con hipertensión arterial pulmonar cllnlca­

mente, con o sin lnsuf lclencla cardiaca, que tiene crecimiento 

auricular Izquierdo; el primer diagnóstico de considerar es 

este nos 1 s mitral. 

Oe nuestros pacientes, todos estan en ritmo slnusal. 

Del grupo 1, en el 80% habla crecimiento ventricular derecho y 

sobrecarga slst611ca, pero solo en un 50% habla crecimiento 

auricular Izquierdo. Del grupo 11, el 80% tenían crecimiento 

auricular Izquierdo y ventricular derecho, En el grupo 111, 

todos tenfan crecimiento auricular Izquierdo y ventricular de­

recho. En el grupo IV, tenían crecimiento auricular Izquierdo 

ventricular derecho 3/~. 

Estos datos ejemplifican el papel del electrocardiograma 

en el diagnóstico y valorac16n de la repercusión hemodlnámlca 

de la estenosis mitral. 
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RADIOGRAFIA DE TORAX 

La radlografla de tórax en poslc16n posteroanterlor, 

es menos atll para establecer el diagnóstico, que para evaluar 

la repercusión hemodln.1mlca de la cardlopatla. El hallazgo 

caracterfstico de estenosis mitral es la Imagen de cuatro ar­

cos en el perfil Izquierdo de la silueta cardiaca; éstos están 

formados por: el botón aórtico, el tronco de la arteria pulmo­

nar, la orejuela Izquierda prominente (signo de crecimiento 

auricular Izquierdo) y el ventriculo Izquierdo; ésta Imagen 

es más frecuente en estenosis mitral adquirida. 

La alteración hemodln.1mlca se evalua de acuerdo al gra­

do de cardlomegal la y el grado de hipertensión venocapllar 

pulmonar radiológica; en los casos de cortocircuito sirve para 

valorar la presencia y grado del flujo sangulneo pulmonar. 

En el grupo 1 de pacientes hubo cardlomegalla en 80% 

e hipertensión venocapllar pulmonar en 90% y crecimiento auri­

cular Izquierdo en el 40%. En el grupo 11 todos tenlan cardlo­

megalta, hipertensión venocapllar pulmonar en 80% y crecimiento 

auricular Izquierdo 60%. En el grupo 111, todos tenlan car-

dlomegalla con hlperflujo pulmonar, lo mismo puede decirse del 

grupo IV. 

FONOCARDIOGRAHA 

Ha mostrado su utilidad en los casos de auscultación du­

dosa, para establecer el diagnóstico. También puede valorar 

la alteración hemodlnámlca, en base al c§lculo de la presión 

arterial pulmonar. La valoración del 2o~ ruido aórtico Ch., 
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tiene menos valor, debido a la menor frecuencia de chasquido· 

mitral en la estenosis congénita, Ademas puede orientar a la 

presencia de otras lesiones asociadas, 

En los 14 pacientes que se hizo fonocardlograma, en 11 

hubo datos para el diagnóstico de estenosis mitral; también 

en la mayo da con les Iones asociadas, hubo datos Indicativos 

de la misma. 

ECOCAROIOGRAHA 

En la actual ldad es el estudio más val loso para el dlag· 

nóstico y valoración no Invasiva de la estenosis mitral congé· 

nlta. Hay diversos reportes que describen los hallazgos eco-

cardlogrSflcos de la estenosis mitral congénita, tanto en modo 

H, como Bidimensional y Doppler (20,21,22,23,24,25,26,27), 

Hay consenso en que la ecocardlografla modo H, tiene 

un valor limitado en ésta cardlopatfa, pero puede ser ótll en 

determinados. casos, más que todo para establecer el diagnóstico 

de anomalfa mitral. La ecocardlografla bidimensional es mucho 

más Otll, merced a su capacidad de definir las caracterlstlcas 

anatómicas del aparato valvular mitral. Con la ayuda de la 

técnica Ooppler, se puede determinar la presencia de flujo 

transvalvular turbulento, Indicativo de estenosis valvular. 

De los nueve pacler.tes con ecocardlograma modo H, hubo 

datos de estenosis mitral en siete; y de los cuatro con ecocar­

dlograma bidimensional hubo estenosis mitral en tres, 

La ecocardlograf ra bidimensional parece muy prometedora 

en cuanto a la valoración anatómica de la estenosis mitral 

congénita. 
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CATETERISMO Y ANGIOCAROIOGRAFIA 

Es el procedimiento de mayor valor en la actual ldad 

para definir tanto la presencia de las lesiones anatómicas, 

como su repercusión hemodlnámlca y de quien depende en gran 

medida la decisión del tratamiento qulrdrglco de esta pato· 

logra. 

El cateterismo cuantifica las presiones de las diver­

sas cámaras cardfacas y los cJrcultos vasculares, tanto pul­

monar como sistémico. Demuestra y cuantifica la presencia 

de cortocircuitos lntra o extracardlacos. 

La anglocardlografla permite del lnear las caracterls­

tlcas anatómicas de las lesiones cardiacas, mediante la ln· 

yaccl6n de material de contraste en las diversas partes del 

sistema circulatorio. 

Hay diversos reportes de los hallazgos en estenosis 

mitral congénita (3,9,12,13,18,28); Los hallazgos más comunes 

son el aumento de la presión media de la aurlcula Izquierda, 

la presión capilar pulmonar y la presión arterial pulmonar. 

La anglocardlografla mostrará generalmente un aumento del tamano 

de la aurrcula Izquierda, con retardo en el vaciamiento del medio 

de contraste de la misma: as! mismo anormal ldad del anll lo 

valvular 6 de las valvas de la mitral, en su apertura o cierre. 

La evaluación de la anormal ldad de los mOsculos papilares aper-

tura mitral es mejor por ventrlculografla Izquierda (28). 

Las lesiones asociadas como coartación aórtica, comuni­

cación lnterventrlcular o persistencia del conducto arterioso, 

serán determinadas por la anglografla, oxlmetrla o el trayecto 

del cateter. 
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En el grupo 1, se encontró hipertensión arterial pul­

monar moderada, con pres Ión s lstól lca en promedio de 69 mmHg, 

de hipertensión venocapl1ar pulmonar importante, en promedio 

de 20 mm Hg. Se hizo clneanglografla en seis pacientes, cinco 

fueron en levofase. que mostraron el crecimiento auricular Iz­

quierdo y el retardo en el vaciamiento de dicha cémara. En 

uno se hizo ventrlculografla Izquierda que mostró la presen­

cia de un solo mOsculo papilar Indicativo de válvula mitral 

en paraca!das. 

En el grupo 11, la hipertensión pulmonar fué más Impor­

tante, con presión sistólica pulmonar en promedio de 76 mm Hg, 

y presión venocapllar pulmonar también Importante, en promedio 

de 20 mm Hg. En tres casos se hizo clneanglografla que mostra­

ron la coartación aórtica. 

En el grupo 111, la hipertensión pulmonar fue mayor 

aan, con presión slst611ca en promedio de 88 mm Hg,, en tres 

pacientes se demostró el conducto arterioso permeable, por 

el trayecto del catetcr, ya que no se encontró contaminación 

en la arteria pulmonar, por oxlmetrla. Se mostró cortocircuito 

arterlovenoso en el caso con comunicación lnterventrlcular. Se 

hizo clneanglografla en levofase, solo en un paciente. 

En el grupo IV, los hallazgos fueron menos uniformes, 

pero hubo diverso grado de elevación de la presión arterial y 

venocapllar pulmonar: se hizo clnean9lograffa en un caso que 

mostró ventriculo Izquierdo peque~o e hipoplasla del arco 

aórtico. 
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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 qulrarglco, el tipo de procedimiento 

qulrarglco y el momento de realizarlo¡ de acuerdo a la anato­

mla de la lesión, su Importancia y anomallas asociadas. 

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS 

Se han escrfto varios trabajos que se refieren a las 

particularidades anatómicas de la estenosis mitral congénita 

(6,7,30,50). En general puede decirse que son lesiones com­

plejas, variables de dificil reconocimiento antes y durante 

la el rugía; están frecuentemente asaetadas a otras anomal fas 

congénitas que pueden ocultar o ser ocultadas por la malfor­

mación mitral. Debido a su complejidad y relativa rareza, 

el tratamiento qulrOrglco de ésta mal formación esta sujeto a 

discusión. 

A pesar de Jos Inconvenientes anatómicos que plantea, 

la corrección qulrarglca de la estenosis mitral congénita es 

frecuentemente necesaria en la Infancia temprana, por el 

aparecimiento de Insuficiencia cardiaca, su raplda progresión 

y su pobre respuesta al tratamiento médico. La mortalidad de 

niños con estenosis mitral en periodo neonatal es del 20%; 

en el primer año del 50% y sólo el 20% sobrevive a los 3 años 

de edad (18,29). La mejorla y refinamiento de las técnicas 

qulrarglcas y la circulación extracorp6rea, permiten actual­

mente ofrecer un mejor pronóstico. 
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La elección del procedimiento operatorio depende de 

muchos factores Incluyendo el tamaño del paciente y el tipo 

anatómico especifico de valvulopatfa mitral. Baslcamente 

puede ser de tres tipos, de acuerdo al nivel de la obstruc-

ción: 1. va1vas, 2.cuerdas tendinosas y 3. mt1scu1os papilares. 

El tipo Ideal para comlsurotomla es la válvula en for­

ma de embudo (tune!), con comisuras anatómicas bien definidas 

sin embargo éste tipo es el menos frecuente; es más coman 

la obstrucción subvalvular a nivel de cuerdas tendinosas o 

mOsculos papilares. Se han creado diversas técnicas de val­

vuloplastra para resolver este problema, con resultados varia· 

bles (6,26,30). Otro aspecto Importante a tener en cuenta 

en la clrugfa es la asociación de otras lesiones cardiacas. 

La mayoría de los trabajos coinciden en que la clrugla 

de la valvulopatfa mitral congénita debe ser a corazón abierto 

y bajo circulación extracorporea (4,9,13,14,16), Hay discusión 

en cuanto a si se debe tratar de reparar la valvula nativa 6 

sustituirla por una valvula protéslca, Las prótesis valvulares 

en niños tienen tres Inconvenientes Importantes: crecimiento 

del paciente, tromboembol lsmo (antlcoagulantes) y durabl 1 ldad 

de la válvula (10). 

En el grupo 1, de nuestros pacientes, cuatro fueron ope­

rados, dos con comlsurotomla mitral alberta y dos con sustitu­

ción .valvular mitral. La evolución ha sido satisfactoria, 

estan completamente asintomáticos, con un promedio de seguimien­

to de 5 años. El 20% de pacientes murieron en el hospital, 
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solo recibieron tratamiento médico. los hallazgos anat6ml· 

cos fueron: obstrucción subvalvular por fusión de cuerdas 

tendinosas y masculos papilares en cuatro, fusión de comisuras 

en dos, deformidad de las valvas en dos y una v~lvula mitral 

en paracaldas. 

En el grupo 11, se operaron cuatro. Uno de comlsuroto-

mla mitral cerrada 

jor6 temporalmente 

resecci6n de coartación aórtfta, que me­

luego reaparecieron los signos de hiper-

tensión venocapllar pulmonar. Uno de comlsurotomla mitral 

abierta, con mejor!a que no volvió para la reseccl6n de la 

coartación. Uno con resección de la coartación que luego tiene 

Insuficiencia cardiaca grave, debido a la estenosis mitral. 

Uno con sustltucl6n valvular mitral y resección d1. la coarta· 

clón, se desconoce la evolución, En este grupo los resultados 

no fueron satisfactorios, especialmente en los que solamente 

se trató una de las lesiones. 

En este grupo se hizo estudio anatómico de la valvula 

mitral en tres casos: deformidad de las valvas, cuerdas tendl· 

nosas y masculos papilares en dos; y fusión de comisuras en 

forma de diafragma en uno, En tres pacientes la coartacl6n 

a6rtlca fue de tipo adulto. 

En el grupo 111, se operaron tres, Uno con comfsuro-

tomla mitral ligadura del conducto arterioso, se desconoce 

la evolucl
0

6n. Uno con l lgadure parcial del conducto arterio­

so, buena evolución, después de ocho anos esté aslntomattco. 

• Otro con ligadura del conducto arterioso que fallecl6 
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en el postoperatorlo mediato, en insuficiencia cardtaca. La 

descrlpcl6n anat6mlca de la v~lvula mitral en dos pacientes 

fue de deformidad tanto de valvas, como de cuerdas tendino-

sas mOsculos papilares en ambos. 

En el grupo IV, solamente en un paciente se lntent6 el 

tratamiento qulrOrglco sin éxito, el paciente falleció en 

el postoperatorlo Inmediato. Otros dos pacientes fallecieron 

dentro del hospital. De los tres pacientes, dos tenlan val­

vula mitral de tipo hlpopl.lslco y uno en forma de embudo 

(tunel) al examen anatómico. La evolución fué mucho peor en 

éste grupo. 



NO. DE CASO EDAD 

17 meses 

allo 

af\os 

2 anos 

al'\os 

6 11 ª"ºs 

11 mespc: 

8 7 ellos 

9 13 meses 

10 12 allos 

T A B l A 

GRUPO 1, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLAOA 

SEXO 

H 

H 

H 

H 

H 

H 

A N T E C E D E ~ T E 

Infecciones respiratorias 

Neumonfa a los 11 meses 

Infecciones respiratorias 

Infecciones respiratorias, varios In­
gresos hospitalarios. 

1 nfecclones res pi rator 1 as ,creclmtento 
y desarrollo retardado. 

Hoderado deflclt pondoestatural. 

Neumonfa a los 10 meses 

Infecciones respiratorias, retraso en 
el crecimiento y desarrollo, 

De embarazo gemelar¡ amenaza de aborto 
en el primer trimestre, poi I hldramnios 

Infecciones respiratorias en Tos prl-­
meros dos al'\os de edad. 

SINTOHA 

Se detecta cardlopatfa a los 8 meses, 
asintomático, cardlovascular. 

Desde el nacimiento pollpnea y latido 
precordl a 1 enérq leo. 

Desde los 3 meses sudoración profusa y 
d 1 snea de esfuerzo 

Se detecta cardlopatfa a los b meses,­
asintomático cardlovascular. 

Se detecta cardlopatfa a los 21 meses¡ 
cianosis y disnea de esfuerzo. 

A los~ al'\os disnea y palpitaciones al 
correr, a los 10 ar.os la disnea es lnten 
sa y con paroxfsmos nocturnos. -

Se le detecta cardiopatía a los 10 me­
ses. 

Se detecta soplo card far.u a los 3 ai'\os 1 

aslntomc1tlco cardlovascular. 

Se detecta cardiopatía desde el naclmlen 
to; Jnsuflclencl a cardfuca desde el So.­
dla de edad, Se digital Izó pero sin de· 
saparecer datos de Insuficiencia cardia­
ca, 

Disnea de esfuerzo desde los 7 at'\os, que 
progresa a pequenos esfuerzos a los 9 
ª"os, se diagnostica cardlopatf~. 



TABLA 11 

GRUPO I. ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA 

No, DE CASO S 1 G N O S CLINICOS 

Fréml to di ast61 I co en .1pex, con rl tmo de Du- -
rozlez en ápex, 2o. ruido pulmonar reforzado, 

Pollpnea, plétora yugular+, deformidad precordial, fré 
mito sistólico en mesocardlo, cierre pulmonar palpable­
En ápex ler. ruido Intenso, soplo holoslst611co, retum­
bo diastólico corto, galope ventricular; 2o. ruido pul­
monar reforzado, hepatomegal la, 

Deformidad precordial, Impulso ventricular derecho y .... 
cierre pulmonar palpables. En épex ritmo de Durozlez: -
galope ventricular, 2o. ruido pulmonar reforzado, hcpa­
tomegalla. 

Impulsa ventricular derecho palpable. En ápex ler. rui­
do Intenso, retumbo dlast61 lco largo, galope ventricu-­
lan 2o, ruido pulmonar acentuado, hcpatocregalla, 

Desnutrición 111 1 deformidad precordial¡ Impulso ventrl 
cu1ar derecho palpable, frémlto dlastól lc.o y slstó:­
llco en ápex; soplo holoslstóllco Irradiado a axila, -­
retumbo diastólico largo; galope ventricular, hepatome­
galla. 

Impulso ventricular derecho palpable, en ápex lo. ruido 
Intenso, soplo s1st61 lco trlcusptdeo, 2o, ruido pulmo-­
nar reforzado, galope ventricular, hepatomegalla. Se -­
controló la l.C. y se escuchó ritmo de Durozlez, 

Pobre desarrollo pondoestatural, Soplo continuo granu-­
loso, con componente dlast6llco corto subclavlcular Iz­
quierdo, 2o. ruido pulmonar Intenso, galope ventr lcu--
1ar • 

ELECTROCARDI OGRAHA 

Rlrtmo slnusal 1 AQRS 
+90. CAi. CAD. CVI. evo 
con sobrecarga slstóllca 

Ritmo sinusal, AQRS +120 
CAD. CVD con sobrecarga 
slst61 lca Importante. 

Ritmo slnusal, AQRS +100, 
P en 11 0.09 seg.+ en VI 
CAD. CVD con sobrc'Carga 
s lstól lca 

Rx DE TORAX, 

Cardlomegal la 1. CVI. CVD. 
CAi moderado. HVCP ++. 

Cardlomegalla l. CAD. CVO, 
Pulrronar prcmlnente. 
HVCP +. 

Cardlomegal la 11. CAD. CVO. 
Pulroonar-promlnente. HVCP + 

Ritmo slnusal, AQRS +100. Cardlomegalla 11. Global. -
CAi, CAD. CVD con sobre-- HVCP +, 
carga sistólica, 

Ritmo stnusal, AQRS +120 Cardlome\'.jalla 11.Global. 
BROHH de grado menor, CAi Pulmonar dilatada, HVCP +, 
evo con sobrecarga slstó-
11 ca. 

Ritmo slnusal, AQRS +150. Cardlon'egalla 11. CAD y CVO. 
CAi Importante, CAD. evo CAi Importante, pulmonar di 
con sobrecarga slstól lca. latada. HVeP ++. -

Ritmo sinusal, AQRS +150. 
CAi. CAD. CVD con sobre-­
carga slst61 lca Importan­
te. 

Cardtanegal la IV. Crectmlen 
to de ambos ventrículos. --= 
Hlperflujo moderado. Neuma ... 
nla bl lateral, 



NO. DE CASO 

10 

TABLA 11 

GRUPO 1, ESTENOSIS HITRAL CONGENITA AISLADA 

SIGNOS CLINICOS 

Retraso mental. Impulso ventricular derecho.palpa-­
ble, frémlto diastólico largo, en apex ler, ruido -
Intenso, soplo sistólico corto, dudoso chasquido -­
de apertura, retumbo largo. 

::.opio s1st61lco expUlslvo aórtico, en ápex ritmo de 
Duroz lez, 

Frémlto dlast61 lco en ápex, cierre pulmonar palpa- .. 
ble. En ápex rltmo de Durozlez, 2o. ruido pulmonar 
reforzado. 

ELECTROCARDIOGRAHA Rx DE TORAX 

Ritmo slnusal, AQRS + 60 Cardlomegalla l. Global 
CVO 1 lgero HVCP +, pulmonar l 1ge-­

ramente prominente, 

Ritmo sinusal, AQRS + 60 Card\omegalla l. Orejuela 
Traso dentro de 1fmltes Izquierda prominente. 
normales. HVCP +, 

Ritmo slnusal, AQRS +110 Sin cardlc:rnegalla, orejuela 
CAD. CVD con sobrecarga 1 zqulerda prominente, HVCP 
slstblica. BRDHH de gra- +, 
do Intermedio. 



No. OE 
CASO 

FONOCARD 1 OGRAHA 

Se confirma la estenosis 
mitral. 

Signos de doble lesión 
mitral, con predominio 
de la estenosis. 

Sugestivo de estenosis mi­
tral¡ hipertensión arteri­
al pulmonar no cuantifica­
ble. 

T A B L A 1 1 1 

GRUPO 1, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA 

ECOCARDIOGRAHA 

Hado H: \A los 1) anos de edad) 
apertura mitral normal, signos 
de llenado lento del VI, dlla-­
taclón de Al y VO, Pos lble es-­
nosls mitral anular, 

Modo H: Estenosis valvular ml-­
tral moderada con valvas flexi­
bles: Al y VD con ligera dlla-­
taclon, 

Modo 11: Sugiere estenosis ml--­
tral valvular moderada, Al y VD 
1 lgeramente di !atados, 

Hado H: Valvulopatla mitral con 
génlta, di latacl6n de la Al, hT 
pertenslOn arterial pulmonar,:: 
dllataclon e hipertrofia del VD: 
la cavidad y función del VI es 
normal. 

ESTUDIO HEHODINAHICO 

Venoso y tronseptal, a los 7 ai'los de edad, Presl2 
nes: AD 3: VD 40/0/1: AP 40/10/21: PCP 12; Al 15, 
anglograma en Al 1 buena función contráctil del VI. 
Se repitió a los 13 ai'los de edad, presiones: AD 3¡ 
VD 73/0/3: AP 73/40/51: PCP 24. 

Venoso v transeotal, presiones: AD 4; VD 112/0/4; 
AP 113/50/72: Al 17. 

Venoso, presiones: AD 2; VD 95/0/4: AP 95/42/68: 
PCP 17. 

Venoso, presiones: AD 10: VD 102/0/B: AP 102/72/82: 
PCP 24; anglograma en arteria pulmonar. 

Venosa, presiones: AO 6: VD 65/0/7; AP 6~/35/51; 
PCP 25. 

Venoso, presiones: AD4: VD 8D/2/6: AP 80/53/69: 
PCP 32: anglograma en VD y AP. 



No, DE 
CASOS 

10 

TABLA 111 

GRUPO L ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLAOA 

FONOCARD 1 OGRAHA 

Sugiere doble les Ión mitral 
con estenosis predominante; 
pres Ión en Al en reposo 
norma 1. 

·sugiere estenosis mitral 
predominante, hlpertens Ión 
arterial pulmonar y aurl-­
cu1ar Izquierda, 

ECOCARDIOGRAHA 

Modo H: Al dilatada, v~lvula 
mitral engrosada y fusión de e~ 
mlsuras, la valva anterior tiene 
aleteo dlast61lco. Hodo 2·0: Al 
dilatada, valvu1a mitral con 
apertura mfnlma, prnbable mcm-­
brana en Al con orificio Cf·n--­
tral. 

Hodo H: Estenosis mitral, di la­
tae Ión moderada de Al y VI, -­
aorta bivalva, sin estenosis. 
Hodo 2-D: DI lataclOn de Al, es· 
tenosts mitral pura. 

Hodo 2-0: Al dilatada, estenosis 
mitral predoml nante; hl perten-­
s l 6n arterial pulmonar con re-­
gurgltaclOn valvular por di la-­
tac Ión anular. Sugestivo de un 
solo mQsculo papl lar. 

ESTUDIO HEHODINAHICO 

Venoso, presiones: AD 2: VD 39/0/2: AP 39/15/25 
PCP 16; anglograma en arteria pulmonar, persis­
tencia de la vena cava superior Izquierda. 

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

Venoso y artorlal, presiones: AD 5: VD 48/2/6 
AP 44/16/35: PCP 22: VI 113/1: Ao 113/79; 
angll"lgrama en VI. 

Referencias: AD - aurltula derecha, VD - ventrfculo derecho, AP - arteria pulmonar, Prp •presión capilar pulmonar, 

Al • aurfcula Izquierda, VI - ventrfculo Izquierdo, Ao •aorta. 
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CASO 
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T A B L A 

GRUPO 1, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA 

TRATAMIENTO EVOLUCION 

Asintomático cardlovascular durante 12 anos, sin tratamiento. Luego del segundo cateteris­
mo se efectua comlsurotanla mltral abierta, bajo circulación extracorpórea. Actualmente tle 
ne H ai\os de seguimiento, asintomático cardiovascular, sin tratamiento. -

Se le dló tratamiento para la Insuficiencia cardiaca, con control parcia! de la misma¡ se -
hizo estudio hemodlnámlco un ai'\o más tarde¡ después del cual se complicó con bronconeumonra 
y falleció en Insuficiencia cardfaca grave. 

Se le dl6 tratamiento solamente con diurético, pero ya no regresó al hospital. 

Se trató la Insuficiencia cardfaca, se hizo comlsurotomra mitral abierta, bajo circulacl0n­
extracorp6rea. Cinco anos después de la cirugía, está aslnto!Mitlco (noviembre de 19R1) y -
sin tratamiento; no regresó al hospl tal. 

Se consideró caso qulrOrglco, pero por la desnutrición y Ja edad, se declcil6 posponer la el 
rugra¡ se trató medlcamente Ja Insuficiencia cardiaca¡ no regresó al hospital. -

Se hizo sustltucl6n de la válvula mitral por una prótesis de Bjtsrk-Shllley de 31 nwn, serle 
20694¡ bajo clrculaclón extracorpórea, Actualmente con cinco anos de seguimiento, aslnto-­
mátlco cardlovascular, con tratamiento antlcoagulante solamente. 

Se 1e dló tratamiento para la lnsuflclencta cardiaca y antlbtótlcos, sin embargo fallecl6 -
a los 19 dhs de su Ingreso, 

Se le dl6 tratamiento solamente con dlurc1tlcos, no regresó al hospital. 

Se le dio tratamiento con digital y diurético, no regresó al hospital. 

Se hizo sustitución de la v~lvula mitral por una prótesis de Bj6rk·Shllley, serle 15997, 
Actualmente tiene un ano de seguimiento, estA asintomático, con tratamiento de digital 1 

diurético y antlcoagulante. 



No, DE 
CASO 

10 

T A B L A 

GRUPO 1. ESTENOSIS HITRAL CONGENITA AISLADA 

DESCRIPCION ANATOHICA 

Clrugfa: Estenosis mitral congénita del tipo diafragma subvalvular con fusión de pilares y cuer .. 
das tendinosas; ql1e se trató directamente por medio de tijeras y bisturí. 

Autopsia: El ventr1culo derecho dilatado e hipertrófico, el ventrtculo izquierdo era pequei'lo _,. 
la aurlcula derecha muy dilatada, la aurfcula Izquierda con qran hipertrofia. El anti lo valvu-­
lar mitral con calibre disminuido, las valvas estan fusionadas formando un orificio de 3 mn., -­
de diámetro a nivel de la lnsercción de sus tendones a los mdsculos papl lares. 

Cirugía: Estenosis mitral congénita, orificio de aproximadamente 0.5 cms
2 

cie área¡ anl llo prác-­
tlcamente normal, Hay fusión de comisuras y de cuerdas tendinosas de los dos papilares, valvas­
deformadas. 

CI rupfa: Es tenos Is mlt ra t pura y severa, con deformac l 6n Importante de ambas va 1 vas por f 1bros1 s 
y fusión subvalvular. 

Clrugfa: Doble lesl6n mitral con estenosis oredomlnante, con deformación Importante ltlpo para-­
cafdasJ especialmente de la comisura posterior: fusldn subvalvular lmpor2ante en la comisura .... 
anterior con nódulos fibrosos mllltlples¡ área valvular mitral de 0,1:! cms , anillo peque~o, cuer­
das tendinosas de la v~lvula mitral y ml1sculo papilar con hipertrofia Importante que ocupa la -­
cavidad ventricular Izquierda. 
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T A B L A 

GRUPO l. ESTENOSIS MITRAL CONGENITA AISLADA 

DESCRIPCION A N A T O H 1 C A 

Clrugta: Estenosis m1tral congénita del tipo diafragma subvalvular con fusión de pilares y cuer· 
das tendinosas¡ qlle se trató directamente por medio de tijeras y bisturí. 

Autopsia: El ventriculo derecho dilatado e hipertrófico, el ventrtculo Izquierdo era pequeño -­
la aurfcula derecha muy dilatarla, la aurfcula Izquierda con qran hipertrofia, El anillo >1alvu-· 
lar mitral con calibre disminuido, las valvas estan fusionadas formando un orificio de 3 mn,, -­
de dlflmetro a nivel de la lnsercclón de sus tendones a los mllsculos papilares. 

Clrugra: Estenosis mitral congénita, orificio de aproximadamente 0.5 cms
2 

ric .1rea; anl llo prác-­
tlcamente normal. Hay fusión de comisuras y de cuerdas tendinosas de los dos papilares, valvas­
deformadas, 

Clrupfa: Estenosis mitral pura y severa, con deformac16n Importante de ambas valvas por flbrosls 
y fusión subvalvular, 

Clrugfa: Doble lesión mitral con estenosis predominante, con deformación Importante \tipo para-­
cafdasJ especialmente de la canlsura posterior; fusión subvalvu1ar lmpor~ante en la comisura -­
anterior con nódulos fibrosos mllltlples; área valvular mitral de O.H cms , anillo pequei'\o, cuer­
das tendinosas de la vAJvula mitral y mllsculo papilar con hipertrofia Importante que ocupa la -­
cavidad ventricular Izquierda. 



TABLA VI 

GRUPO 11, ESTE NOS 1 S M 1 TRAL ASOC 1 ADA A COARTAC 1 ON DE LA AORTA 

No. DE EDAD SEXO ANTECEDENTES SINTOMAS 

CASO 

11 25 anos Dos hern.anos con valvulopatra mi- Disnea de grandes esfuerzos de 1 año, -
tral¡ se le dlagnóstlcó cardlopa- que evoluciona a pequeños esfuerzos, 
tra a los 3 afios. B ronconeumon 1 a Dos semanas antes un episodio de edema-
a los 4 ai'los, pulmonar agudo. 

12 8 anos M Sin Importancia Desde Jos 4 af\os disnea de grandes es--
fuerzas progresa a medianos esfuerzos ... 
con cianosis ligera de labios y dedos:-
llltlmos dos meses disnea de pequei'los --
esfuerzos, ortopnea, tos, y edema gene-
ra 11 zado. 

13 5 anos Infecciones respiratorias f recuen- En revisión médica de rutina se le enc:on 
tes desde el nacfmlento, tró soplo cardfaco; asintomático cardfo-: 

vascular, 

14 7 anos M Sin importancia Desde Tos 6 anos de edad con cansancl o -
progresivo de las piernas¡ llltlmos meses 
con disnea de esfuerzo progresiva y evo-
lutlva, hasta la ortopnea y disnea pa--
roxfstlca nocturna, 

15 6 anos M Sin Importancia A los dos arios de edad se le detectó --
soplo cardFoco¡ asintomático cardlovas-
cu lar. 



No. DE 
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11 

12 

13 

14 

15 

T A B L A V 1 1 

GRUPO 11. ESTENOSIS HITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AORTA 

SIGNOS CLINICOS 

TA: brazos 150/90, piernas 100/90, En apex ritmo de 
Ourozlez: soplo slstOllco 11 basal 11 Irradiado a vasos 
del cuello más Intenso en el dorso¡ pulsos ferrora-'" 
les disminuidos. 

TA: brazos 120/90, piernas 100/80; cianosis labial 
+, plétora yugular++, 2o. ruido pulmonar palpable 
latido eplg6strlco con frémlto slst611co trlcuspl­
deo: en apex ler. ruido Intenso, 2o. ruido pulma-­
nar reforzado, soplo holoslstOllco trfcusprdea, .. 
estertores bl laterales, hepatomegalla, pulsos femo 
rales disminuidos. -

TA: brazos 120/80¡ desarrollo pondoestatural defi­
ciente, deformidad precordial, en ápex ritmo de -­
Durozlez, 2o, ruido pulmonar reforzado¡ no se pal­
pa pulsos femorales. 

TA: 145/105 brazos; plétora yugular+, frémlto sis 
tóllco en apex, con ler. ruido Intenso, soplo holO 
slstóllco, chasquido de apertura mitral, retumbo 7 
diastólico¡ 2o. ruido pulmonar reforzado con esca"' 
pe dlast611co, hepatomegalla; sin pulsos femorales. 

TA: brazos 100/80, en apex ritmo de Durozlez 1 2o. 
ruido pulmonar reforzado¡ soplo slst61 lco lnter-

escapulovertebral, pulsos ferrorales disminuidos. 

ELECTROCARDIOGRAHA 

Ritmo slnusal, AQRS +90. 
CAD, CVD y CAi dudoso. 

Ritmo slnusal, AQRS -135. 
CAi, CAD predominante y 
evo con sobrecarga s 1 stó-
11 ca, 

Ritmo slnusal, AQRS +90 
CAD, CAi, CVI probable. 

Ritmo slnusal, AQRS +120. 
CAD, CAi y CVD con sobre­
carga s 1 s t61 I ca Importan­
te. 

Ritmo slnusal, AQRS +130. 
CAD, CAi y CVD ligeros. 

RX. DE TORA X 

Cardlanegalla 11. CAi, 
CVI, CVD, pulmonar pr~ 
minen te. 

Cardlomegalla 11. CVI, 
CVD, CA 1 moderado; pul­
monar rectlflcadcl, 
HVCP ++. 

Cardlomega11a 11, Global 
Sin HVCP, 

Cardlomegal la 11, Global 
HVCP +++. 

Cardiomegalla 1. CAi, 
pulmonar prominente, 

CAD y CVO 11 ge ros. 
HVCP ++. 

Referencias: CAD .. crecimiento auricular derecho, CVD •crecimiento ventricular derecho, CAi ""crecimiento auricular tz-­

qulerdo, CVI •crecimiento ventricular Izquierdo, HVCP •hipertensión venocapllar pulmonar. 
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GRUPO 11. ESTENOSIS HITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AORTA 

No, DE 
CASO 

11 

FONOCAROIOGRAF A 

Signos de estenosis mitral con gradien­
te transvalvular de 15 mm Hg, hiperten­
sión arterial pulmonar y coartación -­
aórtica. 

ESTUDIO HEHODINAHICO 

Venoso, presiones: AD 1; VD 36/3/2; AP 32/17/24, PCP 142 
A. humeral l. 158/85/115. Area valvular mitral 1.5 cms 
{Gorlln). Conclusión: EH+ Co. Ao. 

12 Venoso, transeptal y arterlül: presiones: AD 2¡ VD 55/1/4; 
AP 55/24/37; PCP 15; Al 19; A. femoral D. 87/65/76; VI 
97/1/7; Ao. 83/63/79. Anqlograma en VI. Conclusión: EH+ 
Ca. Ao. 

13 Estenosis mitral y coartación de la -­
aorta. 

14 

15 

Estenos~s mitral con c1rea val\'ular menor 
de t cm. HAP lmportante 1 hipertensión 
teJcdlast611ca de ventrículo derecho, In­
suficiencia pulmonar y trlcuspfdea Inter­
mitentes, Ca. Ao. 

Insuficiencia mitral muy predominante, -
ECO HOOO H: Valvulopatra mitral con pre-­
dominio de la estenosis, aurícula tzquler 
da dllatada. -

Venoso, transcptal y arterial; presiones: AD JO; VD 130/8/20 
AP 130/89/108; PCP 32; Al 25; Ao 130/90. Anglograma en 
aorta ascendente, Conclusfón: EM + Co. Ao. 

Venoso y transeptal; presiones: AD 10; VD 89/6/23; AP 88/57174; 
Al 20, Anglograma en aurícula Izquierda. Conclusión: 
EH +Ca. Ao. 



TABLA IX 

GRUPO 11. ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AORTA 

No. Dt 
CASO 

TRATAMIENTO EVOLUCION 

11 Se hizo resección de la coartación aórtica con anastomosis termino-terminal y al mismo tlemrn 
comlsurotomra mitral digital cerrada. Estuvo bien durante dos anos, pero al tercer año des,1~ 
rrolld signos de hipertensión venocapl lar pulmonar, sin embar90 rehusó tratamiento qulrorglco 
por segunda vez de la valvulopatra mitral, no volvlO al hospital. 

12 :,e le hizo comlsurotomla mitral digital abierta, bajo circulación extracorporea, hubo franca 
mejorla de los signos de congestión pulmonar, a los 6 meses de la operactón está asintomático, 
sin embargo no regresó al hospltt1l 1 se había planeado la resección de la coartación, 

13 No regresó al hospital 

1i. Se hizo resección de la coartación aórtica con anastomosis termlno-termlnat, evolución post-­
operatoria satisfactoria. Sin embargo relnHresa dos meses después de lts operación en Insufi­
ciencia cardíaca grave precipitada por una bronconeumonla; recibe tratamiento con digital 
diuréticos y antibióticos¡ sin embargo los parientes set !citan el eqreso, y rehusan el trata­
miento qulrórglco de la estenosis mitral. 

15 ::ie hizo resección de la coartación aórtica con anastcrnosls termino-terminal y sustitución de 
la válvula mitral por una prótesis de Bjtjrk-Shllley de 23 mm; la evolución postoperatorla fué 
satisfactoria, egresó con tratrnnlento antlcoagulante solamente¡ no re9resó al hospital. 



No, DE 
CASO 

T A 8 l A 

GRUPO 11. ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A COARTACION DE LA AORTA 

DESCRIPCION ANATOHICA 

11 La vdlvula mitral solo permltra la Introducción de la punta del dedo me"lque, .1rea valvular de 0,7 
cms2¡ se palpó un diafragma con anillo circular, se logró dilatar el anillo por aparente ruptura -
de la comisura anterior. 
La coartación aórtica era de un cm,, de longitud, con dl~metro de 2 a 3 mm., en la zona más estre­
cha; de tipo adulto. 

12 El aspecto de la mitral dló la Impresión de ser un aparato valvular doble, con un anl Tia formado -
por una válvula tncompleta, sin comisuras, de contorno ovalado, membranosa y que pareció ser Inde­
pendiente del aparato valvular sobre el que se practicó la comlsurotanla y que se encontraba Inme­
diatamente debt:1Jo de ésta estructura. El aspecto de la válvula donde se hizo la comlsurotomra 
eran valvas arrugadas y fusionadas, con pi lares en9rosados y que ten tan una demarcación precisa -­
de los tejidos descritos previamente. 

11' Coartación a nivel del Istmo, con diámetro de luz de 2 rrm., dilatación post-estenótlca muy lmpor-­
tante; conducto arterioso obliterado. 

15 VAlvula mitral con estenosis congénita, con área de menos de un cm2., con valvas deformadas, fla .... 
cldas, la valva posterior de mayor tama,,o que Ja anterior y con cuerdas tendinosas y mOsculos pa-­
pl lares rudimentarios. 
Coartación aOrtlca tipo adulto. 



No, DE EDAD CASO 

1& 5 anos 

17 1 ano 

1U 17 meses 

19 4 anos 

T A 8 L A X 1 

GRUPO 111, ESTENOSIS MITRAL ASOCIAOA A CORTOCIRCUITO 

SEXO 

F 

ANTECEDENTES 

Sin Importancia 

Sin Importancia 

Una hermana con va lvulo­
patf a pulmonar congénita. 
Infecciones respiratorias 
frecuentes. 

Sin Importancia 

S 1 NTOHAS 

Diagnóstico de cardiopatía a los 5 meses de edad, 
por cianosis con el llanto. Disnea a los grandes 
es fuer Los desde los 3 anos, 

Diagnóstico de soplo cardfaco desde los 3 meses¡ 
con Infecciones respl ratorlas desde hace 4 meses. 
Con retraso pondoestatural y pslcornotrlz. 

Cianosis de labios y lechos ungueales desde el na­
cimiento, que se acentuaba con el llanto. Oesarro 
l lo pondocstatura 1 def 1 ciente. -

Cianosis perlbucal y un~ueal desde el nacimiento, 
aumenta con e 1 11 anta. Desde 1 os 2 af\os d 1 snea 
progresiva de esfuerzo, hlpocratlsmo digital y la­
tido precordial enérgico. Desarrollo pondoestatu­
ral deficiente, deformidad precordial. 



No, DE 
CASO 

16 

17 

18 

19 

TABLA 11 

GRUPO 111. ESTENOSIS HITRAL ASOCIADA A CORTOCIRCUITO 

SIGNOS CLINICOS 

Frémlto dlast61Jco en c1pex, con ritmo de Ourozlez, 
2o. ruido pulmonar reforzado; soplo contrnuo sub-­
c1avlcular Izquierdo, 

Signos de desnutrición deformidad precordial, lm·­
pulso ventricular derecho palpable, dudoso frémlto 
sistólico en mesocardlo¡ soplo sistólico en meso-­
cardlo de Irradiación horizontal, retumbo dlastó-­
llco en Apex, soplo expulsivo pulmonar con to. .. .. 
ruido reforzado,. 

Cianosis labial y ungueal +, plétora yugular++, .. 
deformidad precordial, Impulso ventricular derecho 
palpable: en apex soplo holoslstóllco y diastólico 
soplo slst611co trlcuspídeo¡ en foco pulmonar soplo 
slstolo-dlast611co con el 2o, ruido reforzado ..... 
Hepatomegal la, hlpocratlsmo digital +, 

Cianosis de conjuntivas, lablos y mucosas++, de·­
formldad precordial, ritmo de Durozlez en ~pex, -
2o. ruido 11 basa1'1 1'.lnlco y reforzado, pulsos perf- .. 
férlcos saltones: hlpocratlsmo digital++. 

ELECTROCARDIOGRAHA 

RI tmo slnusal, AQRS +30. 
P alta y picuda en 11 y 
+· en Vl. CAi. CAD. CVD 
con sobrecarga sistólica 
y BRDHH grado menor. 

Ritmo slnusal, AQRS +90. 
Crecimiento blaurlcular, 
predominio de AD, CVI, 
evo con sobrecarga s ls­
tóllca. 

Ritmo slnusal, AQRS +180. 
P ancha, alta y empastada 
en 11 y+· en VI. CAD, 
CAi , CVD con sobrecarga 
sistólica, CVI con sobre­
carga dlast6llca, 

Ritmo slnusal, AQRS +100, 
P con muesca en 11 y + -­
en VI, CAi. CVD y dudoso 
CVI, 

RX, DE TORA X 

Cardl-gal la 11. A 
expensas de 1 os dos 
ventrículos, pulmo-­
nar di !atada, HVCP ++ 
Trama vascular aumen­
tada, 

Cardlonegalla 11. 
CAD. evo. Flujo 
vascular pul manar 
aumentado. 

Cardlomegal la 111. 
Pulmonar dilatada, 
gran AD, CAi , CVD 
dudoso: hlperflujo 
pulmonar moderado, 

Cardlomegalla 11, 
CVD y VI, pulmonar 
prominente, CAi; 
hlperflujo pulmo·· 
na r moderado 

,,. 
"' 
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16 

17 

lH 

19 

T A B l A X 1 1 1 

GRUPO 111, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A CORTOCIRCUITO 

FONOCARDIOGRAF IA 

Estenosis mitral apretada e hipertensión ar­
terial pulmonar. 

Fono y Eco Modo H: compatible con estenosis -
mitral moderada. 

Eco Hado H: DI Jatacl6n de Al y VI, hlpercl-­
nesla de paredes del VI, Conclusión: Esteno'ils 
mitral asociada a sobrecarga de volumen del _ .. 
VI. (valva posterior de 1.:i mitral con movlmlen 
to d 1 ast6l lco anterior). -

Trazo sugestivo de estenosis mitral: hiperten­
sión arterial pulmonar, con presión de AP de .. 
70 mm Hg., probable cortocircuito mixto a nl-­
vel ventricular. 

ESTUDIO HEMOOINAMICO 

Venoso, no hubo contaminación por oxlrnetrfa en tron­
co de arteria pulmonar; preo;lones: VD 80/0/11; AP 
86/77¡ Ao. abdominal 70/47, Se paso conducto artc-­
r loso con e 1 cateter. 

Venoso, no hubo cortoctrculto por oxlmct rla; pres lo 
nes: AD 5: VD 88/0/7; AP 85/47/57: Pcr 10; Ao. abdo':" 
minal 8S/4B/62. Se pasó conducto arterioso con el 
cateter. Se administró 02 al 100%, y los valores -­
Y relaciones de las presiones no cambiaron. 

Venoso, no hubo cortocircuito por oxlmetrla: presio­
nes: AD 14; VD 97/10/21; AP %/60/75; Ao. 98/61/77. 
Se pasó conducto arterloc;o con el cateter. 

Venoso, se demostró cortocircuito a nivel ventrlcu-­
Jar con un salto oxl~trlco de 1.5 volúmenes%; 
presiones: AD 6; VD 93/0/2; AP: 85/53/66, no se pudo 
tomar PCP; se tntentd transeptal pero la paciente -­
tuvo taquicardia supraventrlculnr por lo que se sus-­
pendió el estudio. 



T A B L A X 1 V 

GRUPO 111. ESTENOSIS MITRAL CONGENITA ASOCIADA A CORTOCIRCUITO 

No, DE 
CASO 

16 

17 

18 

TRATAMIENTO EVOLUCION 

Se hizo comlsurotomfa mitral Instrumental (valvulótono de 
Harken)cerrada¡ al mismo tlemoo doble ligadura riel con­
ducto arterioso. EvoluclOn postoperatorla satlsfacto-­
rla, no volvió a control al hospital. 

Se hfzo ligadura parcial del conducto arterioso, buena 
evolución postoperatorla. Se hizo cateterismo a los --
" al\os postoperacl6n, hubo ligera dlsmlnucl6n de Jas -­
presiones pulmonares, se pasó el conducto arterioso -­
solo con la gufa met..1llca, no hubo cortocircuito por -­
oxlmetrfa. Actualmente con 8 afias de seguimiento, con 
tratanlento de digital y diurético, asintomático y con 
auscultación de estenosis mitral e hipertensión pulmonar, 

Se hizo ligadura del conducto arterioso, la evolucl6n -
pcstoperatorla fuá mala: se mantuvo en Insuficiencia 
cardfaca, con Infección urinaria: fallecl6 a los lt5 -­
dfas de postoperado, 

19 Solicitó alta voluntaria, luego del estudio hemodlnáml­
co, no regreso. 

DESCR 1PC1 ON ANATOM 1 CA 

Cirugía: se encontró un tabique fibroso duro 
y resistente con un orificio ovalado de me-­
nos de 0.5 cms2 de ~rea. Estenosis subval-­
vular de la mitral por fusión de pilares y 
cuerdas tendinosas. Conducto arterioso de -
0.1 cm. 1 de longitud por 0,6 de ancho, 

Conducto arterioso de 0.4 cms., de dl.1metro­
por 0.7 cms., de longitud, Se tomaron pres lo 
nes en Ao y AP antes de pinzarlo, fueron --­
Iguales 75 mm Hg., al plnzarlo las presiones 
subieron a ',~O mm Hq¡ se decidió dejar doble 
11 gadu ra par el a 1 mente cerrada a 1 rededor de 1-
conducto, 

NO se realizó necropsia. 



No, DE 
CASO 

20 

21 

22 

23 

EOAD SEXO 

19 meses H 

15 ailos 

2 meses F 

6 meses F 

TABLA V 

GRUPO IV, ESTENOSIS HITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOHALIAS 

ANTECEDENTES 

Sin Importancia. 

Bronconeumonla a los 3 y 
11 anos 

Sin Importancia 

1 nfecclones respl rator las 
frecuentes. 

SINTOHAS 

Al mes de edad latido precordial enérgico, a .los 
meses diagnóstico de cardlopatfa; a los 15 meses .. 
cianosis lablal con sfncope. Desarrollo pondoes-­
tatural deficiente. 

Desde los ) allos pAlpJtocJones y latido precordial 
enérgico. A los 9 anos disnea de esfuerzo y dlag .. 
nóstico de cardlopatfa, poca progresión de sfnto~ .. 
mas, 

DI snea desde los 15 df as, sudorac ldn profusa a 1 
alimentarse: deformidad precordial, con latido 
enér~lco, 

Desde los dos meses sudoración profusa y agltaclon 
al al !mentarse~ desde entonces se le detecto soplo 
cardíaco. En los altlmos dfas crisis de cianosis 
con e 1 1 lanto. 

,,. .. 



No. DE 
CASO 

20 

21 

22 

TABLA XV 

GRUPO IV, ESTENOSIS HITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOHALIAS 

SIGNOS CLINICOS 

Plétora yugular+, frt!mlto sistólico en hueco supra­
esternal y carótidas, deformidad precordial, frémlto 
slst61lco en mesocardto, Impulso ventricular derecho 
palpable; en dpex retumbo diastólico, soplo holosls­
t611co en mesocardlo, soplo slst61tco expulslvo aór­
tico, galope ventricular, hepatonegatla. 

TA: brazos 145/75, piernas 110/90; cierre pulmonar -
e Impulso ventricular derecho palpable; en apex rit­
mo de Durozlez; soplo slst611co expulsivo pulronar -
con 2o. ruido acentuado. Pulsos femorales dlsmlnul-­
dos, 

Deformidad precordlalo cierre pulmonar palpable, frt! 
mito slst011co en mesocardlo; en ápex soplo slst61 I-:° 
ca y ret\M'llho corto, soplo slst611'co en mesocardlo, -
2o. ruido pulmonar reforzado 1 ga tope ventr 1 cu lar, 
hepatomega 11 a, 

Cianosis ligera de labios y lecho ungueales, en 
ápex soplo holoslstóllco suave, ler. ruido desdobla­
do, Zo. ruido normol; hepotomegalla. 

ELECTROCARDIOGRAHA 

Ritmo slnusal, AQRS +Bo. 
P acumfnada y mellada en 
11 y++- en VI. CAD, CAi 
dudoso, bloqueo AV de .... 
primer grado. BRDHH de • 
grado menor. 

Ritmo slnusal, AD.RS +105. 
P acumlnada y empastada 
en 11 y + en Vl. CAD, 
CAi y CVD con sobrecarqa 
slst61 lca. 

Ritmo slnusal, AQRS +IZO. 
P plana y ancha en 11 y 
+ en Vl. CAi y CVO con 
sobrecarga slst61Jca. 

Ritmo slnusal, AQRS +100. 
P alta y ancha en 11 y 
++·- er, V1. CAi 1 CAD Impor­
tante. evo. 

RX. DE TORA X 

Cardlomegalla 111. 
g loba 1 • Trama vas­
cular pu)lll)nar -­
acentuada, HVCP ++. 

Cardlomeqalla 11. 
CAD, CAi y evo. 
pulmonar prominente 
Trama vascular pulmo 
nar aumentada HVCP ++ 

Cardlomegalla 111. 
evo y CAi. Hiper·· 
flujo pulmonar li­
gero. 

Cardlomeqal 1 a 111. 
De forma.ovoide, pe­
dfculo estrecho. 
CAD. Sin HVCP. 
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GRUPO IV. ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOHALIAS 

FONOCARDIOGRAFIA 

No se hizo 

Signos de estenosis mitral y estenosis 
aOrt 1 ca. 

Probable estenosis mltrcJl 1 comunicación 
lnteraurlcular, con hlperflujo pulmonar 
y ademAs otra lesión, probablemente co­
municación lntervcntrlcular. 

Eco 2·0: Al, AD y AP dilatadas, VD en· 
grosado, VI y septum engrosados 1 val-­
vula mitral anormal. Conclusión: V~J­
vulopatTa mitral. 

ESTUDIO HEHOOINAHICO 

Venoso, se demostró salto oxlmétrlco entre VD y AP de 4.5 
velamenes%, las presiones! AD!+; VD 70/1/5: AP 
67/33/44; PCP 22; Ao. 84/36/52. Se pasó el conducto ar·· 
ter loso con el cateter, la curva de presión en la ar)rta -
mostró una muesca anacrótlca: se Intento transeptal pero­
la paciente presentó paro cardloresplratorlo, del cual se 
recuperó; se suspendió el estudio, 

Venoso, no hubo cortocircuito por oxlmetrfa; las preslo-­
nes: AD 8; VD 122/4/8; AP 122/71/95; PCP 17; A. humeral 
1. 158/86/120; A. femoral I, 131/93/115. Area valvular 
mitral {Gorlln) 2.1 cms2. Conclusión: Estenosis mitral -­
y coartación de la aorta. 

No se hizo 

Venoso, no hubo cortocircuito, las presiones: AD 6.1¡ 
VD 62/0/5; AP 57/26/41, PCP 6. Anglografra en arteria 
pulmonar. Conclusión: valvulopatra mitral tipo esteno­
sis con hlpoplasla de ventrfculo Izquierdo y aorta 
ascendente. 

"' o 
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GRUPO IV, ESTENOSIS MITRAL ASOCIADA A OTRAS ANOHALIAS 

T R A T A H 1 E N T O y EVOLUCION 

Luego del paro cardlorespl ratorlo que tuvo en el estudio hemodlnámlco, se recuperó bien 
y pasO a terapia Intensiva, donde fa11ecl6 sQbltamente 18 horas más tarde, sin poderse­
deflnl r la causa. 

Se Intentó hacer comlsurotomla mitral cerrada¡ la orejuela i zqulerda era muy pequel'la, .. 
por lo que se entró a aurrculA Izquierda por la vena pulmonar superior Izquierda, sin -
embargo fiubo desgarro de ésta como también de la aurícula Izquierda~ con choque hlpo-­
volémlco, flbrJ1acl6n ventricular y paro cardíaco. Inicialmente respondió a las manlo· 
bras, pero se suspendió el procedimiento y pasó a terapia Intensiva, donde fal leclO ... 
~ horas despu<!s. 

Recibió tratamiento para la Insuficiencia cardraca 1 la cual se controló en forma par- 00 • 

clal; sin errbargo se canpllcó con una Infección respiratoria que precipitó una Tnsufl .... 
ciencia cardraca grave y fallecld. 

~e Indicó tratamiento médico con digital 1 diurético y suplemento de potasio. No regre­
só al hospital. 
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TABLA XI 

GRUPO IV, ESTENOSIS MITRAL CONGENITA ASOCIAOA A OTRAS ANOHALIAS 

DESCRIPCION A N A T O H 1 C A 

Autopsia: Gran dilatación de la aurfcula Izquierda. hipertrofia ventricular Izquierda, 
estenosis mitral cuyo anillo de lnsercclón es de tamaf\o reducido coroo se observa en -­
las estenosis congénitas, hay estenosis subvalvular aórtica y persistencia del conduc­
to arterioso. 

Autopsia: Aurrcula derecha normal, ventdculo derecho con moderada hipertrofia y di la 
tacl6n, valvula tricúspide normal, ccrnunlcacl6n lnterventrtcular basal media supracrlS 
tal, arteria pulmonar ligeramente dilatada, válvula pulmonar normal, audcula lzquler-= 
da ligeramente hipertrófica, orificio mitral estrecho, el anl lle valvular es estrecho 
y de él parte un velo fibroso en forma de émbudo de cuyo vértice Inferior salen las ... 
dos valvas de la mitral, que están engrosadas lrregulannente y tienen cuerdas tendino­
sas que van a los mllsculos papl lares. Conducto arterioso permeable de 2 mm., de dlt1·­
metro. Ventrfculo Izquierdo con 11gera hipertrofia. Coartación aórtica entre la ca .... 
r6tlda Izquierda y la subclavia, Persistencia de la vena cava superior izquierda, que­
desemboca en el seno coronarlo, 

Autopsia: Aurfcula Onlca con gran dtlataclón de la mitad derecha¡ persiste el seno 
de las venas pulmonares, que desemboca en Ja parte Izquierda de la aurfcula 1 por deba­
jo de la misma está el orificio mitral estenosado con su aparato valvular hlpopli1slco: 
el ventrfculo lzqulefdo está pequeno y la aorta tamblán. 

"' "' 
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Ffg. 1. Eleclrocardlogr.ima de un paciente dC' 3 años con estenosis 
mitral congénita. El AQRSc·'>táu ladC'rccha, luonda P en 
02 con muesca, hay crccimiC'nto ventricular derecho con so­
brecarga sistólica. 
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VI V2 VJ V4 V5 V6 

Flg. 2. Electrocilrdiograma de un pacJ{>ntc de 4 años con estenosis mi­
tral congér1ita. El AQRS cst~ a la derecha, hay crecimierito -­
atrl.:il Izquierdo y ventrlculur derecho con sobrecarga slstó-­
llca. 
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Flg. ). Electrocardiograma de un pacfente_dc 17 meses, con estenosis 
mitral y coartación aórtica. El AQRS está a la derecha, hay 
creclmlento ventricular derecho con sobrecarga slst6J1ca. 
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Flg. 4. E1cctrocardlogr001a de un paciente de 17 meses, con estenosis 
mitral y persistencia del conducto arterioso. El AQRS está 
a la derecha, hay crecimiento atrlal derecho, atrlal Izquier­
do, ventricular derecho con sobrecarga sistólica y ventrlcu .. -
lar Izquierdo con sobrecarga diastólica. 
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Flg, 5, Ra~lografra postoroanterlor de un paciente de 6 años con es­
tenosis mitral congénita. Cardlornegalla moderada, crecimien­
to atrlal Izquierdo, con doble contorno en el perfil derecho, 
pulmonar ligeramente prominente e hlpertensi6n venocaptlar ~ 
pulmonar moderada. 

Flg, 6. Radiografía PA de un paciente de 6 años, con estenosis mitral 
y coartación aórtica. Cardlomegalta fl'<>derada, crecimiento -­
atrlal Izquierdo (4o. arco en el pérfl 1 Izquierdo y doble con 
torno en el derecho), crecimiento auricular derecho con hiper 
tensión venocapl lar pulmonar moderada. -
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Flg, 7. RadlografTa posteroanterlor de un paciente de 11 años, con es­
tenosis mitral congénita. Cardiomegalla moderada, crcclmicnto­
atrlal Izquierdo (4o, arco en el pérfll Izquierdo y doble con­
torno en el derecho), pulmonar prcmlnente e hipertensión vcno­
capl lar pulmonar. 

Flg. B. Es el mlsro paciente de la figura anterior, Después de la 
sustitución valvular mitral por una prótesis de Bjork·Shllley. 
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Flg. 9. Anglograma en aurrcula Izquierda, a través del cateterismo 
transeptal, en un paciente con estenosis mitral congénita. 
Hay crecfmiento del atrio Izquierdo y orejuela prominente. 

Flg. 10, Anglograma en aurrcula Izquierda, a través de cateterismo 
transeptal, en un paciente con estenosis mltral y coarta­
ción aórtica, Existe crecimiento del atrio Izquierdo y -
orejueJa prominente, 
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