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I.- RESUMEN.

En el presenta trabajo revisamos los casos quirdyr

gicos dal Instituto Nacional de Cardiologfa " Ignacio Chdvez "
desde 1962 a 1986, encontrando 92 cases de Comunicacifn Inter-
atrial tipo Ostium Secundum e Insuficiencia Mitral; habiendo -
exclufdo tcdos los casos cuya etiologfa de la insuficiencia mi
tral fuera la cardiopatfa reumitica.
De los 92 cases, la gran mayoria tenfa degeneracién mixcomatosa
como causa de la insuficiencia mitral y solo 4 cases fueron ag
cogidos para el estudioc, puesto que la causa de la insuficien-
cia mitral era hendidura de una de sus valvas.

Se realizé una descripcifn del desarrollo embriolégico de las-~
valvulas aurfculoventriculares y de los tabiques interatrial e
intervantricular; analizamos cada uno de los casos por separa-
do, los hallazgos clinicos, radiogrificos, hemodindmicos y so-
bretodo los electrocardiogriifices, estos dltimos en forma com-
parativa con los defectos de tabicacifn atrioventricular.

Finalmente hacemos mencifén de las oscasas publicaciones encon-
tradas en la literatura, de Comunicacidén Interatrial tipo Qg
tium Secundum e Insuficiencia Mitral por hendidura de sus val
vas; los hallazgos de los autores y la dificultad para caracte
rizar esta anomalfa tan poco comn.
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II.- INTRODUCCION.

Se denomina comunicacién interatrial tipe --
Oatium Secundum (CIA-0S), al fallo en ¢l desarrollo del tabique
gque separa ambas cavidades auriculares, cuyo origen tiene lugar
a partir de las alteraciones en el desarrollo del orificio oval
y del foramen secundum, que se forman del septum secundum y del
septum primum, respectivamente.
Anatbmicamente la comunicacién se encuentra en los cojines del-
limbo del orificic oval e involucra una deficiencia del tejido-
del septum primum en el &rea del foramcn secundum.

La Historia de la Comunicacisn Interatrial se remonta has-
ta cl afio de 1875, cuando Rokitansky hace la descripcifin anatf-
mica del defecto; Roessler en 1934 efectfa el primer estudio en
un grupo de autopsias ( 1 ); Cossio y Arana en 1937, en la se--
8i6n de la Academia de Medicina de Parfs, presentan esta mal--
formacifn; y Cournand en 1947 atraviesa la CIA con una sonda mi
diendo las presiones en auricula izquierda ¥ venas pulmonares -
(1.

Ho fue sino hasta el afio de 1956 cuando Leatham mediante la fo-
nocardjograffa estudit los trazadcs obtenidos de la comunich-=--
cién interatrial ( 1 ). En 1967 con la introduccisdn de la Eco--
cardiograffa modo M, se¢ logré el estudio de la comunicaclén in-
teratrial y Diamond 10 afios miAs tarde estudid esta cardiopatia-
con el empleo de la Ecocardioqrafia pidimensional ( 1 ).

Hasta nuestros tiempos.con el empleo del doppler pulsado se pue
de calcular cen fagilidad la relacién gasto pulmonar/gasto sis-—
témico mediante-el estudioc ecocardiogréfico sec precisa el tipo
de CIA, la repercusidn hemodinimica y la asociacién con otras -
cardiopatfas congénitas,

La Hendidura de la Valvula Mitral { HVM ): Es ol defecto -

anatémicc de origen embriolfgico, que ocasiona la divlﬁiﬁn_da -
una valva en forma parcial o completa. ; '
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En relacién con la hendidura de la valvula mitral sabemos que =
es una antidad poco frecuente; que ocasiona regurgitacién de la
vilviula y que se origina habitualmente cuando existe un defecto
de la tablcacién atrioventricular, como en la comunicacién in--
teratrial tipo Qstium Primum ( CIA - OP }; se ha descrito ais-
lada ( 8, 11 )y muy raramente ascciada a CIA-05 ( 13,14,28 ), -
ya gue no existe reclacifn anotémica ni embriolégica y que los -
cambios clfnicos, electrocardiogrdficos y hemodindmicos son pro
pios de la CIA-0S, por otra parte la presencia de comunicacién-
interatrial tipo ostium secundum e insuficiencia mitral de otra
otiologfa reviste caracteristicas diferentes.

En ¢l presente trabajo analizamos los aspectos cmbrioldgicos --
de la CIA-0S asociado a insuficiencia mitral por hendidura de -
alguna de sus valvas; las diferencias con la CIA-OP asf como el
defecto septal atrioventricular parcial o completo. Hacemos una
descripeibn del tedjido de conduccidn atrioventricular en cada -
tipo de comunicacifin interatrial y analizamps cl electrocardio~
grama de acuerdo a la situacién del eje cléctrico, presencia ide
\blequeo de rama, crecimiento de cavidades y la existencia de --
blogqueo AV de primer qgrado,

Mencionamos algunas consideraciones acerca de log cambios hemo=-
dinfimicos tanto en los cases que nos ocupan de CIA-OS con insu-
ficiencia mitral por hendidura del alguna da sus valvas, asf cg
mo do otras alteraciones dec la vAlvula mitral gue cursen con -
comunicacibn interakrial.

Los actuales conocimientos en el campo de la ecmbriologfa en re-
lacién al concepto de que los cojines endecdrdicos aurfculoven
triculares formaban parte del septum interventricular y de la -
valva nnterior de la mitral, se ha modificado; por lo qua reali
zaremos una descripceién de la formacidn embriolégica de estas -
egtructuras.
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FORMACION DEL TASIQUE IWTERATRIAL: Iniclandc como una creclente
en la parte dorsocefdlica de la pared atrial, el septum primum-
crece en direccién del canal atrioventricular, Dos engrosamien-
tos localizados unc dorealmente y otro ventralmente, aparecen -
en las paredes del! canal. Estos engrosamientos son las almchadi
llas endoclrdicas del canalatrioventricular; cada almohadilla -
consiste en una masa pléstica de tejido conectivo embrionario.-
Durante la sexta semana, el desarrollo de log cojines dorsal y-
ventral entran on contacto debido a su crecimiento y se unen pa
ra formar una masa comidn dividiendo el canal atrioventricular -
primitivo en canales dercecho e izquierdo ( 4 ).,

Cuando ¢l septum primum se encuentra cerca Jde los cojines endo-
cirdicos aurfculoventriculares, cerrando al foramon primum in--
taratrial se establece una nueva comunicacién, La parte mis ce-
f4ljica dol geptum primum se reabsorbe para formar el foramen --
secundum ( 2 ). Esta segunda comunicacifn interatrial, igual -
qua la primera es de fundamental importancia debido a la presen
cia constante de una comunicacifén interatrial, lo cual hace po-—
sible que el atrio izquierdo reciba sangre sin interrupcifn a -
partir del atrio derecho ( 4 ).

Al mismo tiempo gue la comunicacién interatrial secundaria sae -
forma en el septum primum, se inicia el desarrollo de un segun-
do tabique. El septum gecundum el cual crece en direccifin m&s -
cauial y dorsal al primero, llegando a la punta cefflica del -
saptum gecundum a unirse a los cojines endoc&rdicos A-V justo
a la derecha de la lfnea de fusifn formada por el septum pri--
mum interatrial, en el cierre de la comunicacifn interatrial -~
primaria ( 3 ).

Existe independencia entre los crecimientcs de estos tabiques -
hasta el momento. Los extremos del septum secundum se docblan --
y se fusjonan entre sf, dejando un espacio oval caracterfstico~-
el cual es el foramen oval. [a margen del gseptum secundum epn--
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tonces constituye 1o que en cl adulte llamamos limbo de la fo-
sa oval ( 4 ).

Las relaciones del septum primum con el foramen oval persisten
te en el septum secundum son de vital importancia. El foramen-
secundum del septum primum se forma muy cerca de la pared cefd
lica atrial, con lo que parte inferior del septum primum no --
reabsorbida permanece como und aleta floja, convirtiéndose en-
el ladeo atrial izquierde, en el pliegue oval y en el lado a---
trial derecho en el piso del orificio oval. En esta posieién -
actfa como una vilvula, permitiendo el llenade de la purfcula-
izquierda a partir de la aurfcula derecha { 4 ).

La valva izquierda del seno venosc se fusiona con el septum =--
primum , la cual contribuye a engrosar a este tabique.

Degpués del nacimiento con el aumento do presiones de la aurf-
cula izquierda, el borde cefflico Je la vilvula del foramen o-
val es presionado contra el septum secundum y se fusiona mis -
© menos Completamente con 613 tanto que eventualmente en el de
sarrollo normal las dos aurfculas estin completamente separa--
das. La depresitn que persiste sobre el lade derocho de la pa-
red interatrial por dentro del limbo del septum secundum { ani
1lo oval )Yse denomina fosa oval y estd soparada de la aurifcula
izquierda por tejido del septum primum ( 4 ).

EMBRIOLOGIA DEL SEPTUM INTERVENTRICULAR: En el corazdn humano=-
la formacidén del septum Iinterventricular se facilita por los -
estrechamientos intersegmentarios a nivel de los surcos atrio-
'ventriculnres. interventricular y ventriculo-arterial; como --
consacuencia del crecimiento y diferenciacién muscular que to-
ma lugar en tres puntos diferentes a saber : Septum Posterior-
Septutn Anterior y Septum Buperior. El primer componente o sep-
tum posterior, se denomina también septum de entrada; estd --
constituldo de mlocardio y su crecimiento so realiza en senti-
do antercsuperior. El segundo componente o septum anterior -
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tambifn constituido deo miocardio, se origina a nivel del pri--
mer plegamiento cardiaco entre los gsegmentos de entrada y sali
da ventriculares, el crecimiento se realjza desde el &pex has-
ta la base del corazbn { 3 ). El tercer componente o septum -
de palida os cuantitativamente menos importante que los ante--
riores y se desarrolla a nivel del estrechamionto que normal--
mente ocurre entre el asegmento de salida ventricular y el seg-
mento arterial.

Los tras septos s¢ fusionan a nivel de la rafz adrtica en el -
septum membranosc, separandc de esta mancra las cavidades ven-
triculares. Una fusiSn normal de astos tres segmentos og un re
quisito indispensable para una normal contiguidad con el sep--
tum iIntoratrial, Wenink ( 5 ), describib el proceso de sogmen
tacifn intarventricular, el cual finaliza cuandc la longitud -
crdnec-caudal del embrién alcanza 18 a 20 mm.

La septacién intervantricular precede a la formacién de las --
vilvulas aurfculoventriculares, por lg cual un desarrollo nor=-
mal del septum interventricular tambifin constituye un requigi-
to para una morfologfa normal de las vilvulas aurfculoventricu
lares { 2 ).

Las vAlvulas aurfculoventriculares y sus aparatos tensores se-
oxiginan casl en su totalidad de mfsculo cardiaco ( 2 }.

ANOMALIAS EN EL DESARROLLO DEL SEPTUM ATRIOGVENTRICULAR: Mti--
guamente se pensaba que las valvas septales tricuspidea y mi--
tral se originaban en su mitad posterior y anterior del cojin-
postarior y anterior; rospectivamente.

Las valvag anterior, lateral tricuspidea y la posterior mitral
( pariatal }, lo hacfan del tejido endocirdico gue deriva de -..
las paredes libres ventriculares derecha e izquierda. Igualmen
te se ponsaba gquo la falta de fusidn entre los cojines endoc8r
dicos ocasionarfa ne solo defectos interventriculares sino tam
bién problemas en la divisifn, separacifn y deficiencia en --
grado variable del tejido valvular de las valvas scptales mi-



tral y tricuspfdea { 6 ).

Esto significa que en los casos en los que los cotines endocdr
dicos sa fusionan parcialmente y sole lo hicieran las porcioncs
centrales, sus cxtremidades derccha e izquierda, en especial -
Gsta dltima guedaba sin fusionarse y como resultado aparecfa u
na hendidura on la valva anterior de la mitral y frecuentemen-
te en la parte anterior de la valva septal de la tricGspide.

Los cortaes microscSpicos corroboran el hecho de que los coji--
nes endoclrdicos son incorporades en pequefas porciones a la -
valva anterior de la mitral; la mayor parte de la valva estd -
formada de miocardio. La parcifn anterior de la valva ( la -~
cual estd adosada al pliegue primario ), estd relacionada a la
pared anterior del ventrfculo izquierdo y su porcifin pasterior
{ la cual es elaborada del septum de entrada ), esti relaciona
da a la pared posterior. La continuidad de ambos componentes -
eatd garantizada por ol tejide del cojin endocfrdico ( 7 ).
Los cojines endocdrdicos A-V se fusionan sn estadios muy tem—-
pranos y funciocnan como mecanismo de vdlvula ( 8 ).

La formacibn de las paredes del tracto de salida del ventricu-
lo izquierdo Qependen del proceso de septacifin mds que del pro
ceso de formacién de laa valvas, la fusibn de los cojines a——-—
trioventriculares garantiza la continuidad del pliegue prima--
rio y el septum de entrada en la parte basal del corazbn.

En el corazbn normal el septum atrioventricular se encucntra -
formado de una parte membrancsa y una parte muscular y separa-
la cavidad atrial derecha de aguella ventricular izquierda. En
cagos de defecto septal atrioventricular la amsencia del sep--
tum atrioventricular es un hallazgo constante, lo que justifi-
ca su nombre come tal ( 9 ). El desarrcllo incompleto del sep
tum interventricular posterior, constituyec la segqunda caracte-



ristica comdn de catas cardiopatias.

EMBRIOLOGIA DEL TEJIDO DE CONDUCCION ATRIOVENTRICULAR: Van =-
Mierop ( 10 ), mencionaque el corazén comienza a latir a par-
tir de la cuarta semana. La anatomfa de la unibn atrioventricy
laren general y la del septum interventricular en particular -
constituyen factores determinantes para una disposicifn normal
del tejido especifico de conduccién. Reclentemente ( 11 ), sa
estudiaron a 3 embriones humanos con una longitud créneo-cau--
dal de 2% mm, con trisomfa 22 y que presentaban un defocto --
del septum atrigventricular lo que pormitis identificar la mor
fologfa y la rolacién cspacial de las diversas estructuras qua
conforman la unidn atrioventricular.
En eata fase del desarrcllo los embriones prescntaban:
1.~ Deficiencia del soptum posterior,
2.~ Aumento de la distancia entre el plano valvular atrioven--
tricular y las v4lvulas semilunarea.
3.~ Estrechez del tracto de salida del ventriculo izquierdo.
4.~ Desplazamiento apical del plano valvularxr atrioventricular,
5.~ Falta ‘de continuidad entre el septum atrial y el septum in
terventricular posterior. Explicando de &sta forma los ha
1llazgos electrocardiogrdficos que caracterizan el defocto-
atrioventricular.



ILI.~ MATERIAL Y MZTODOS:

Se revisaron todos los casos quirtirgl
cos comprendidos ontre los anos de 1962 ~ 1986; encontrando 22~
tagos da CIA-0S e insuficiencia mitral; la causa mfis frecuente-
de 6&pta dltima fue la degeneracidn mixomatosa de la vilvula mi-
tral; puesto gue ge excluyeron todes los paclente con cardiopa~
tia roumfitica. Do estos 92 casos solo 4 pacientes correspondfan
a insuficiencia mitral por hendidura de alguna de sus valvas, -~
que corresponde a nucstra poblacisn de estudio.

De los 4 cosos con CIA~0S e insuficioncia de la vilvula mitral-
por hendidura de alguna de¢ sus valvas, en 3 casos la valva hen-
dida fue la poaterior y en un solo caso la anteriox.

Las edadas do las pacientes estuvicron entro los 10 y los 28 a-
fins con una media de 18 afios; y los 4 cagog correspondieron al-
gexo femening.

A cada paciente se le realizd Historia Clfnica, Electrocardio--
grama de 12 derivacionos, Radiograffa de torax y solo en el ca-
80 Ho. 2 también se hizo vectocardiograffa y ecocardiograffa -~
mode M y bidimensional.

En 3 paciontes se realizd fonacardiogratffa. A los 4 pacientes -~
se los hizo cateterismo derecho con tensiomatrfas y toma de ~--
muestras para oxkimatrfas., A 3 pacientes ge les realizd tambidn-
ventriculograffa izquiarda.

88 revisd la técnica quirdrgica y los hallazgos operatorios. Neo
fue pogible realizar un seguimlento adecuade, ya gue la mitad -
de nuestras paclentes desaparecieron de la consulta a los pocos
masas de haber side operadas.

DESCRIPCION DE 10S CASOS

caso 1t L.V.J. Fomonina de 15 afios de edad, con disnea de gran-
des esfuerzos y palpitaciones. Se encontxd sopleo sistdlice en -



-10 -

foco pulmonar 11/1V con 2p aumentado de intensidad y con desdo--

blamiento £ijo; en &pex soplo holosistélico 11/1V irradiade a la

axila izquiarda.

ECGt ritmo sinusal, eije eléctrico a + 150 grados; crecimiento y-

sobrecarga del ventrfculo derecho, con T negativas hasta V6.

Radiograf{a de torax: cardiomecgalia 1, rectificacién de la pulmo

nar, orejuela izquierda visible, trama vascular acentuada por au

mento del flujo pulmonar,

Fonocardiograma: no muestra datos sugestivos de CIA, ni de insu-

ficiencia mitral, solo crecimiento de la aurfcula izquierda y --

ventriculo dergcho | cabla 1 }.

Cateterismo : tabla 11.

Diagnéstico preoperatorio: CIA-OP con hendidura de la mitral.

bDiagn6stico postoperatorio: CIA-O0S con hendidura parcial de la--

valva posterior de la mitral,
Técnicas ciorre directo de la CIA y punto en U en la valva hendi
da.

Hallazgos: ge encontrd una comunicacidén de 3.5 cns. en toda la—-

fona oval que sc prolongd hasta la vena cava inferior

CASO 2: M.B,T. Femenina de 28 afios . Anteccdentep de sordera-
congdnita y poz6n supernumerario en mama izquierda.

Deade los 15 afios disnea de grandes esfuerzos, mareos y palpita-
ciones. A la exploracifn ffsica: soplo sistélico pulmonar 1/1lV. -
con 2 p desdoblaio y fijo aumentado en intensidad; en &pex soplo
holoaistflico 11/1V irradiado a la axila izquierda ( tabla 1 }.
ECG: ritmo sinusal, eje eléctrico a + 90 grados; crecimiento da-
aurfcula y ventrfculo derechos, blogueo incompleto de rama dare-
cha del haz de His y bloquec AV de primer grado con PR dg 0,22 -
segs.

Radiografia de torax: cardiomegalia 11, rectificacibn de la pul-
monar y crecimiento de cavidades derechas { tabla 1l ).-
Ecocardiograma: con dilataciﬁn de cavidades derechas, probable-
comunicacisn interatrial.

Fonocardiogramas Hipertensifn arterial pulmonar, dilataciﬂn ae -
la pulmonar, crecimicento del ventriculo derecho, gasto sist8lico
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foco pulmonar 11/1V con 2p aumentado de intensidad y con desdo--

blamiento fijo; en fpex soplo holosistélico 11/1V irradiado a la

axila izquierda.

ECG: ritmo sinusal, eje elfictrico a + 150 gradeos; crecimiento y-

sobrecarga del ventrfculo derecho, con T negativas hasta V6.

Radiograffa de torax: cardiomegalia 1, rectificacién de la pulmo

nar, orejuela izquierda visible, trama vascular acentuada por au

mento del fiujo pulmonar.

Fonocardiograma: no muestra datos sugestivos de CIA, ni de insu-

ficiencia mitral, solo crecimiento de la aurlcula izquierda y --

ventriculo derecho { tabla 1 ).

Cateterismo : tabla 1l.

pilagnfstico preoperatorio: CIA-OP con hendidura de la mitral.

plagnéstico postoperatorio: CIA-0S con hendidura parcial de la--

valva posterior de la mitral.
Técnica: cierre directo de la CIA y punto en U en la valva hendi
da.

Hallazgoa: se encontrd una comunicacidn de 3.5 cns. en toda la—--

fosn oval gque se prolongd hasta la vena cava inferior

CASO 2: M,D.T. TFemenina de 28 afios . Antecedentes de sordera-
congénita y pez6n supernumerarioc en mama izquierda,

Dasde los 15 afios disnea de grandes esfuerzos, mareos y palpita-
cliones. A la exploracién ffsica: soplo sistélico pulmonar 1/1V -
con 2 p desdoblado y fijo aumentado en intensidad; en fpex soplo
holosistSlico 11/1V  irradiado 2 la axila izquierda { tabla l ).
ECG: ritmo ginusal, aje elfctrico a + 90 grados; crocimiento do-
aurfcula y ventrfculo derechos, blogueo incompleto de rama dare-
cha del haz de lils y blogqueo AV de primer grado con PR de 0.22 -
Begs.

Radiograffa de torax: cardiomeqalia 11, rectificacién de la pul-
monar y crecimiento de cavidades derechas { tabla 1l }.
Ecocardiograma: con dilatacién de cavidades derechas, probabla-
comunicacifn interatrial.

Fonocardiograma: Hipertensifn arterial pulmonar, dilatacitn do -
la pulmonar, crecimiento del ventrfculo derecho, gasto gist6lico
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da ventrfcule derecho disminufdo, Probable doble lesifn mitrals-

Vectocardiograma: blogueo de rama derecha, crecimiento de cavida

des derechas.

Cateterismos tabla 11,

Diagndstico Preoperatorio : CIA e insuficiencia mitral.

Diagnbstico Postoperatorio: CIA-0S e insuficiencia mitral por hen

didura de la valva posterior.

T8&cpica : Cierre de la CIA con parche de pericardic, punto en U-

en la valva hendida.

Hallazgos: CIA de 5 cns. que abarca tode el foramen oval, La vil
vula mitral era insuficiente por hendidura de la val-
va posterior, el ventrfculo derecho se encontraba cre
cido.

CASQ 3: G.G.H. Femenina de 10 afios, con historia de 5 afies con-

disnea do grandes esfuerzos y palpitaciones. A la exploracién fi

sica sa encontrd soplo sistdlico pulmonar 1/1V do baja tonalidad
con 2 p aumentado de intensidad, desdoblado fijo; en foco mitral
soplo hologistélico 11/1V que se irradiaba a la axila fzquicrda-

{ tabla 1 }.

ECG: ritmo sinusal, eje eléctrico a + 100 grados. Crecimiento de

aurfcula y ventricule derecho, blogueo incompleto de rama dere--

cha dol haz de His.

Radiograffa de torax: cardiomegalia lll, aumento del flujo pulmo

nar; dilatacién ancurismitica de la rama derecha de la pulmonar.

Fonocardiograma: soplo holosist&lico romboidal en el &pex y ro——

tumbo largo.

Cateterismo : tabla ll.

DiagnSstico preoperatorio : Cardiopatfa roumdtica inactiva con =
doble lesién mitral con predominio -
da la insuficiencia m&s CIA e hiper-
tenaiédn arterinl pulmonar secundaria

DiagnSstico postoperatorio: CIA~0S mis hendidura de la valva pos
terior de la mitral. ]

Técnica: Cierre directo de la CIA, colocacidn de un punto en { =

an la valva hendida.
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Hollazgos: Orificio de la CIA de 3 cns. a nivel de la fosa oval-
valva posterior de la mitral hendida con longitud de-
1.5 cns.

CASO 4: R.E.L. Femenina de 21 afies, con disnea de grandes esfuag

%Zos y palpitaciones. A la auscultacién on foco pulmonar soplo =--

sistSlico 11/1V con 2 p aumentado y dosdeblade fijoy en Gpex so-

plo holosigtdlico 1/1V irradiado a la axila izquierda,

ECG: ritmo sinusal, eje eléctrico a + 110 gradeos; crecimiento =--

biauricular y del ventriculo derecho, blogqueo incompleto de rama

deracha del haz de tia.

Radiograffa de torax: cardiomegalia ll, crecimiento de cavidades

derechas, rectificacisn de la pulmonar e hiparflujo pulmonar { -

tabla 1l ).

" Cateterismo : tabla 11

Dagnéstico preoperaterio : CIA mfs i{nsuficiencia mitral,

pDiagnbstico postoperatorioc: CIA-0S mis insufjciencia mitral por-

' hendidura de la valva septal.

Técnicar Cierre directo de la CIA, punto an U en la valva hendi-
da.

Hallazgos: CIAN de 2 cns, valva septal hendida que causaba ligera

insuficioncia mitral.



TABLA 1 : CARACTERISTICAS CLINICAS
EJE GRMDO ARTERIA
CAS0 EDAD SEXO SINTOMATOLOSGIA ECG ECG CARDIOMEG] PULMONAR
Disnea de gran- RS BIRDHH Hiperflu-
1 15 a F esfuerzos , -- + 150° Sobrecarga - T jo pulmo-
palpitaciones, sistélica -- nar.
del Vv.D,
Rectifica
- &

2 28 o F Mareos, disneca + 90 RS BIRDH#H II cidn de =
de grandes eg---~ Bloqueo A-V 1a pulmo-
fuerzos. ler grado nar.
Palpitacicnes y Dilatacid

3 10 a F Disnea de gran--] + 100°¢ RS BIRDHII III anaurisms|
esfuerzos. Crec, cav.- tica de -~

derachas. pulmonar.,
Palpitaciones y RS  BIRDHH iiperflu-

4 21 a F Disnea de gran--| + 1190° Crec. cav.- I1 jo pulmo=

des osfuerzos. derechas. nar.

U




TABLA II : CATETERISMO Y HALLAZGOS QUIRURGICOS.
OXIMETRIAS TENSIOMETRIAS TAMASO DE VALVULA
SITIO LA MITRAL
C.T.A. HENDIDA
voL, sat. % |sitio| sisr. | by p, |mEDIA
ves 11.95 68 AD 3
AD 14.45 82 vD a0 3 20 3.5 cns | POSTERIOR
vD 13.80 80 AP 40 19 27
vCs 12.18 65 AD 6.6
AD 15.63 85 vD 34 5 14.8 5 cns POSTERIOR
vD 14.92 83 AP 34 17 23
ves 7.69 47 AD 2.6
ap 13,00 80 vD 33 5 13 3cns | POSTERIOR
vD 13.00 90 AP L 17 22
vcs 11.62 69 AD 4
AD 13,96 78 vD 32 1.6 11 2 cns SEPTAL
w | 13.86 83 AP 2 18 23 -
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FIGURA 2 RADIOGRAFIA
CIA ~ 0OS

HENDIDURA DE LA VALVULA MITRAL
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1V.~ RESULTADOS.

Todas nuestras pacientes fueron del sexo femenino
operadas durante la segunda y tercera décadas de la vida.
Las manifestacicnes clinicas ms froecuentes fucron: palpitaciones
disnea, mareos. Auscultacitn de CIA e insuficiencia mitral en to-
das allas.
Los hallazgos electrocardiogrificos on las 4 pacientes fueren : -
ritmo sinusal, eje a la derecha, crecimiento de cavidades dere---
chas, bloqueo de rama derccha del haz de His y en cl caso No. 2 -
existfa bloqueo A~V de primer grado.
La radiograffa da torax con cardiomegalia grados 1 a 111, con cre
cimianto de cavidades derechas, rectificacién de la pulmonar, au-
mentc de flujo de la pulmonar y en el paciente No, 3 la pulmenar
era aneurismitica. En la paciente No. 1 la orejuela izquilierda ora
viaible.

21 fonocardiograma no fue de utilidad, pues en 2 casos sugiri¢ sc
lamente lesién mitral.

El Ecocurdiogréma realizado en la paciente No. 2 sugirid CIA.

Los hallazgos del cateterismo derecho solo en la paciente ¥No,1 --
se oncontrS ligera hipertensidn arterial pulmonar con una sist6li
ca pulmonar de 40 mmYg; en las rastantes se encontré dentre de la
normalidad. El cortocircuito de izquierda a derecha entre vena ca
va superior y aurfcula derecha fue mayor de 2 voldmenes en todos-
los casos y la presifn media de la aurfcula derecha de 2.6 a 6.6-
mmHg ( tabla 11 ).

En la paciente No. 1 el diagndstico pragperatoric fue de CIA-OP-
mis insuficiencia mitral, sin especificar la causa. En la pacien-
te do. 3 fue cardiopatfa reumitica inactiva del tipo de la doble-
lesibn mitral con predominio de la insuficiencia mads CIA e hiper-

tensibfn arterial pulmonar sccundaria. '
En las 4 pacientes el diagnSstico preciso fue establecido median-~

te la cirugfa. i
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La CIA fue de tipo 0S5, cuyas dimensiones wvariaron eontre 2 a 5«
cng. con media de 3,3 cns,, la insuficiencia de la vidlvula mitral
fue ligera en todos los casos revisados. En 3 casos la valva hen
dida fue la postexior y solo en una vaciente fue la anterior.

El cierre de la CIA fue directo en 3 casos y en el caso Ne, 2 --
se colocd un parche de pericardio, debido a las dimensiones de -
la comunicacibn interatrial.

En los 4 cases la insuficiencia mitralse traté mediante up pun-
to en U sobre la valva hendida.

La evolucifn de lag 4 pacientes en e}l postoperatorio inmadiate -
fue satisfactoria con desaparicidn del soplo de insuficiencia mi
tral.

Sin ombarge no fue posible seguirlas a largo plazo debido a que-
al 50% decllas abandond la consulta externa del Instituto Nacio-
nal de Cardiologia,
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V.- DISCUSION.

En nuestras 4 pacientes los datos sobresalientes-

fueron la disnea de grandes esfuerzos, las palpitaciones y una-
auscultacién de CIA mds insuficiencia mitral, solo en un caso se
sospechd clinicamente la insuficicncia mitral secundaria a hendi
dura de una de sus valvas, pensando que se tratara probablemente
de un defecto parcial del septum atrioventricular, ya gue esto -
explicarfa muy bien las dos malformaciones.
En el caso No. 4 la valva hepdida era la anterior lo que orienta
a pensar en un defecto de los cojines endocdrdicos ya que este ~
gerfa e} Gnico sitio en donde un defucto de los cojines endocir-
dicos jugase algtn papel.

Con respacto a esto dltimo , en la Escuela de Embriologfa de la-
Universidad de Leiden, Holanda ( 12 ), se estudiaron embriones -
humanos con defecto del septum atrioventricular y han demostrado
fque los cojines endocfrdicos A-V, no contribuyen cuantitativa--
mente ni en la formacifn de las vdlvulas auriculovaentriculares-
ni en la formacidn del septum atrioventricular; por lo que el ==
término da " defecto do los cojines endocdrdicos " no es perti--
nente. Si de acueruo con lo establecido proviamente que la dnica
funcidn del cojin endocfirdice A-V, es la de mantener juntos los-
dos componentes de la valva anterior de la mitral y como meancio-
namos anterformente en la paciente No. 4 podria ser el dGnico ojem
plo real de un " defecto del cojin endocfrdico aurfculoventricu
lar" { 8,11 ).

Por otra parte os necesario distinguir no sole dos sino hasta --
tres diferentes hendiduras; todas ellas condiferente direccidn.

Una taxcera " hendidura ", estd dirigida mis a la izquierda y an
terior y representa una comisura adicional. Patologfa asociada a
otras cardiocpatias congénitas como la vilvula mitral cabalgante-
en los casos da mfsculo papllar adicional en el septum y probaF-
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blemaente en otros casos que fueron descritos como " hendidura "~
de la mitral ( 7,8,11 }.

El objetivo de presentar esta asociaci6n de CIA-0S y hendidura--
de la mitral, consiste en los aspectos embriol&gicos, elactrocar
diogrifices y lo poco frecuente que se llaga a encontrar; sin em
bargo con los datos que hemos prescntado es posible sospachar as
ta asociacifn, y encaminar los estudios de gabinocte con un plan-
teamiento clinico mis dirigido.

En el Instituto Nacional de Carliologfa " Ignacio Chivez ", en -

24 aiics do revisifn de los casos quirirgicos, encontramos solo =

92 cados do CIAR-0S e insuficiencia mitral; ésta Gltimaen su mayo

rfa por degencracifn mixomatosa de la vdlvula mitral, puesto que

se excluyeron los pacientes con cardiopatfa reumdtica, lo cual -

va de acuerde con lo presentado en la literatura por otros auto-

res.

La combinacidn de CIA-08 e insuficiencia mitral se ha reconocido

ampliamente y ha sido extensamente astudiada ya que la oticlogla
de la insuficiencia mitral es muy variada.

Los reportas de la CIA-CS aislada varfa del 7 al 9% de las cardio
patfas congénitasy con predominio de las mujeres 2:1 . En un 10%

la CIA~0S se asocia a conexidn anSmala parcial de venas pulmena--
ras {1l }).

Tambidn dentro del contexto de las cardiopatfas congdnitas la in

suficiencia mitral pura se ha encontrado solo en el 0.5% ( 15 ).

De las seriea publicadas con CIA-0S e insuficiencia mitral por -
hendidura de alguna de sus valvas tenemos la de (oodman { 28 },~
con 5 casos, cuyas edades oscilaban entra 1B y 47 ailos; y cuyo —
eje eldctrico en el electrocardicgrama en 2 eataba desviado a la
derecha y en 2 a la izquierda, sole en un caso un eje indetermina
do. La de Norman Snow [ 13 ), con 3 casos cuyas edades estaban-
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comprendidﬁs entre los 7 ¥y los 52 afiogr 2 con el eje a la derccha
¥y 1 con al oje a la izquierda. Ia de Davis Ross ( 14 }, con 5 ca-
808 con edades entre 4 y 21 afios; en 4 con el eje cléctrico deg=-=-
viado a la derecha y crecimiento del voentriculc derecho y en 1 pa
clento estaba desviado a la izgquierda.

Se peonsaba que si bien era una entidad muy rara, los cojines endo
cfhrdicos jugahan algfin papel de clerta importancia. 3in embargo a
la luz de los actuales conocimicentos sabemos que ambos defectos -
son comnletamente diferentes; ya que en la CIA-0OS5 el defecte se-
encuentra a nivel de los cojines del limbo dol orificio oval, en-
la hendidura de la valva posterior de la mitral el defecto se de-
be a una alteracitn cn la delaminacifn del miccardio y en la val-
va anterior on especlal, probablemente se deba a que los coiines-
andocirdicos solo se fusionon parcialmente.

Como se va los raportes son escasos y de un corto nfmero de casos
lo qua habla de la rareza de esta asociacidn.

En cambio cuando la agociacién de CIA-OS ¢ inaguficiencia mitral -
de otra etiologlar cn las grandes series varla de una {incidencia-
del 6% en un poricdo de 13 aifics en la Clfnica Mayo ( 16 }, a un -
20% de los pacientes estudiados en un perfodo de 3 aiios en el Hos
pital General de Toronto ( 3 }. En cada una de las series la =--
causa mis frecuente de insuficiencia mitral fue el prolapso valvu
lar; con las complicaciones proplas deol Sindrome de Prolapso Val-
vular Mitral ( 17 }.

En el aifio da 1971, Mc Donald { 18 } ¥y Pocock ( 19 )}, describieron
la asogiacidn de profapan de la v&lvula mitral y el defecto sep--
tal tipo ostium secundum; la evidencia anglogrifica reportada de-
prolapso de la vilvula mitral en CIA-0S oscild entre el 37 y el -
70%.

Estos mismos autores sugieren que ol prelapso de la vélvula mi--=-
tral en CIA-0S { 18,19 }, podria deberse a la desproporcifn entre
el tamafio de la cavidad ventricular izquierda { peguefia en la co-
municacién interatrial } y la vdlvula mitral; lo que provocarta -
el prolapsc de una de las valvas de la mitral.
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La coexistencia de prolapso Jde la valva posterior de la mitral -
y CIA~QS es mayor de lo due se ha pensado; ambas condiciones --
son mis frecuentes en las mujeres Que eon los hombres y pueden en
contrarse an algunas familias o bien asociarse a anormalidades--
Ssecas de tipo Marfin ( 10 }.

En los electrncardicgramas de nuestras paclentes ( fig. 1 ) ob--
servamos crecimiento de cavidades derechas, blogueo de rama dere
cha del haz de His ¥y un eje eléctrico desviado a la derecha; co-
mo as habitual encontrarlos en la CIA-05 aislada. Ninguno de .-=
nuestros casos tuvo evidencia electrocardiogrifica de crocimien~-
to del ventriculo ijzquierdo, lo que explica porqus la insufi---
ciencia mitral no era importante; por csta misma razén el AQRS -
se mantuve a la derecha, en relaciSn con el bloqueo de rama dore
cha v con el defecto atrial.

Las manifecataciones clectrocardiogréficas en el defecto de la ta
bicacidn atrioventricular son i

1,~ Bloqueo A-V de primer grado,

2.- Desviacibn del eje elbetrico hacia la izguierda.

3.- Blequeo de rama derecha.

El desarrollo incompleto de la poreién posterior Jdel septum in--
terventricular an los casos de defectos septales atrioventrirula
res, provocan un desplazamiento m&s apical e inferior del nodo -
aurfculoventricular; como consecuencia la distancia entre el no-
do sinusal y el auriculoventricular aumenta; v las vias espec{fi
cas de conduccién interatriales e internodales deben " adecuar-
se "a la deficiencia septal. A pesar do qgue existe una veloci--
dad normal de conduccisn del eatfmuic ( 21 ), puede cbservarse-
un prolongamiento del intervalo PR en un 408 de los casos ( 22 )
En otras palabras la deficiencia en ol creciriento del septum --—
posterior ventricular, provoca una localizacisn mfs baja del no-
do atrioventricular y del haz de His, arf como una desproporcidn



en la longitud entre las subdivisiones irnferior y superior de --
la rama izquierda; la primera alcanza su territorio de inerva--
cién m&s precozmente gue la segunda y esto explica la desviacién
del eje a la izquierda, sin que necesariamente y como se habfa--
pensado corresponda a un blogueo del fasciculec anterior de rama-
izquierda del haz de His { 20,23,24,25 ).

El blogueo A-V de primer grado ocurre en cl 93% de las formas —--
completas y en el 70% de las formas parciales ( 26 ). Y la deg--
viacién del AQRS a la izquierda sc observa en la CIA-OP con de--
fecto de la tabicacidn atrioventricular ( 27 ).

La radiograffa de torax { fig. 2 )}, sin muchos cambios que men-~
cionar a lo encontrado habitualmente en la CIA-0S aislada; habfa
cardiomegalia, abombamiento de la pulmonar, crecimiento de cavi-
dades derechas, aumento del flujo de la pulmonar y solo en el ca
g0 No. 1 la orejuela izquierda era visible.

El pstudio hemodinfimico mostré cortocircuito a nivel atrial ma--
yor de 2 volUmenas en todas ellas. En una paciente se encontrd -
ligera hipertonsién arterial pulmonar.

El procedimiento quirGrgico fue: el cierre directe de la CIA en-
3 pacientas y on una paciente se colocS un parche de pericardio-
debido al tamafio de la comunicacién interatrial. En las 4 pae=-
clontes se colec§ un punto en " U " gobre la valva hendida, ya
que la insuficiencia nc era importante, a diferoncia de otras en
tidades como la degeneracifén mixcmatosa de la v&lvula mitral en
la cual cuando el paciente so scmete a cirugfa en la gran mayo-
r{a de los casos se somete a cambio valvular mitral.

En los cagos on los cuales existe upa CIA-0S ¢ insuficiencia mi~
tral; el splo cierre de 1la CIA podrfa incrementar el grado de--
insuficiencia mitral, motivo por el cual debe elegirse el momen-
to guirdrgico adecuado.



- 24 -

V1.- CONCLUSIONES.

l.-

2.-

S.=

.=

7.-

La valva anterior de la mitral estd formada por miocardio y
en baja proporcidn por lo cojines endocfrdicos aurfculoven--
triculares. El resto de las valvas aurfculoventriculares pro
vienen de la delaminacién del miocardio.

No existe relacién anatomoembrioldgica on la CIA-05 y la hen
didura de alguna de las valvas de la mitral. Muy probablemen
te en la hendidura de la valva anterior de la mitral, los cg
jinos endocirdicos jueguen algdn papecl: " hendidura aislada"

La hendidura de la v&lvula mitral y la CIA-0S =son asociacio-
nes muy poco frecuentes, se manifiestan en la 2a y 3a déca-~
das de la vida y son predominantes en el sexo femenino.

Los hallazgos electrocardicgridficos de la CIA-05 dependen --
de la sobrecarga volumftrica del ventrfculo dereche y del --=
grado de hipertensién arterial pulmonar; en cambio en el de-
facto septal atrioventricular adem&s de las alteraciones he-
modindmicas, los cambios dependen de la disposicidn anormal-
del nodo aurfculoventricular y del haz de His.

cuando la inguficiencia mitral no es hemcdinimicamente impor
tante, los hallazgos electrocardiogrdficos an la CIA~0S ais-
lada y en la CIA-0S con hendidura de alguna de stus valvas -
son practicamente iguales. ‘

Daebe egstablecerse la indicaci&n quirdrgica precisa; y cuando
Ssta exista, el tratamiento debe realizarse en los dos dafec
tos, para gvitar complicacicnes tardias.

Con las técnicas actuales de ecocardiografia, puede conocer- .
se con precisifn el tipo de CIA, su repercusifn hemcodinimi-
ca { Qp/Qs ), etiologfa de la insuficiencia mitral y otras =~
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‘lesiones congfnitas asociadas. Sin hacer a un lado ¢l aspec~
to clinico que siempre ha marcade la pauta en ostos €ipos da
cardiopat{as congénitas.

De ahf que la historia clinica, el electrocardiograma, la --
radiograffa de torax y el ecocardiograma en la CIA-0S e in-
suficiencia mitral por hendidura de una de sus valvas sean -
de vital importancia ya gue son los (nicos m&todos con los -~
cuales s¢ puede llegar a un diagnfstico anatbmico, etiolbgi-
co y funcional de certeza; antes de decidir el tratamiento -
definitivo.
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