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La estenosis mitral congénita es una anomalia cardiaca
rara, la cual puede ocurrir como una lesion aislada o aso-
ciada a otros defectos intracardiacos muy variables como
son persistencia de conducto arterioso, atresia y estenosis
adrtica severa, tetralogfa de Fallot y fibroeldstosis cardia-
ca 1,2

Los sintomas de presentacion, aparecen frecuente-
mente por debajo del primer ano de edad, en aquellos pa-
cientes con vdlvula mitral hipoplastica o con estenosis mi-
tral congénita tipica. Estas se caracterizan por historia de
infecciones repetidas del tracto respiratorio, dificultad para
alimentarse, déficit pondoestatural y disnea.

En los ninos mayores es mds frecuente la disnea y la
fatigabilidad.2

Al examen fisico cardiaco de estos pacientes encontra-
mos un apex visible y facilmente palpable, en el borde
paraesternal izquierdo inferior. Un primer ruido que se e»
cucha en el apex y es de tono alto, un segundo ruido que
se escucha en segundo espacio intercostal izquierdo, inten-
so, desdoblado variable. Puede escucharse también en ter-
cer ruido, presumiblemoente de origen ventricular derecho
y se escucha mejor, cuando el paciente esta en fallo cardia-
co congestivo.

Se describe cominmente soplo sistolico que se irradia

a la axila, ademas de soplo diastdlico, con chasquido de
apertura,

En la radiografia de térax los hallazgos mds prominentes
son el crecimiento auricular izquierdo vy la hipertrofia del
ventriculo derecho. En ECG se encuentra un eje a la dere-
cha. Hipertrofia ventricular derecha y crecimiento auricular.
Las ondas P son anchasy bifidas pero en los casos severos,
puede encontrarse una onda P normal.

Angiogrdficamente los hallazgos que predominan son la
desaparicion lenta del material de contraste del atrio iz-
quierdo, dilatacion del atrio izquierdo y ventriculo izquier-
do normal. Si hay hipertensién pulmonar, el tronco y sus
ramas se encuentran enormemente dilatadas.

Todas estas pruebas, no nos permiten hacer el diagndsti-
co por ser sus resultados muy variables, Solo la ecocardio-
grafia permite hacer el diagnéstico definitivo de los dife-
rentes tipos anatomicos, mediante la identificacion de la
reduccion de la distancia interpapilar, en el caso de la es-
tenosis mitral tipica o la disminucion de tamano de la ca-
vidad ventricular izquierda, en loscasos de valvula mitral hi-
popldstica. En el caso de la vdlvula mitral en paracaidas se
identifica un solo grupo de mdsculos papilares en la vista
dpico transversal y en la vista sagital en dos dimensiones
ecocardiogrdficas mostrando asi las cuerdas insertadas den-
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tro de un solo grupo de musculos papilares, con marcada
reduccion de la excursion de las hojuelas.

DESCRIPCION:

Durante los dltimos anos, se han realizado, multiples in-
vestigaciones, sobre esta entidad patologica, con la finalidad
de clarificar los hallazgos patolégicos principales y poder
hacer una clasificacion anatémica, es asi’ por lo que en
estudios de autopsia, en pacientes con diagndstico de cste-
nosis mitral congénita pudieron encontrarse 4 tipos ana-
tomicos > a saber:

1)— Estenosis Mitral Congénita tipica; en este grupo las
hojuelas son estrechas y las cuerdas tendinosas son cortas,
Los espacios intercordales estan parcial o completamente
obliterados por tejido fibroso. Los: musculos papilares es-
tdn sobredesarrollados y la distancia interpapilar estd me-
dianamente reducida.

En este tipo de estenosis mitral, las malformaciones car-
diacas que mds frecuentemente se encuentran asociadas
son, la esclerosis endocardica, la coartacion de la aortay la
estenosis aodrtica. La supervivencia en este grupo fue de
2 11/12 anos y estuvo relacionado con el tamano del ven-
triculo izquierdo y la malformacion cardfaca que se le aso-
ciaba.

Dentro de este tipo existen 2 subtipos, en los cuales, los
hallazgos anatomicos son distintos por lo que amerita se
describan separadamente. a)— Vdlvula mitral anormal; en
esta forma la anormalidad radica en el aparato tensor. Una
o mds cuerdas pueden estar insertadas directamente, den-
tro de la pared libre del VI o en la superficie del septum in-
terventricular. Todo ésto conlleva a que se reduzca la movi-
lidad de las hojuelas en sistole provocando estenosis mitral.

En este subtipo la edad para la muerte es de 5 mescs
aproximadamente.

b)— este otro subtipo es la pérdida de la distancia inter-
papilar. En estos casos los musculos papilares estan fusio-
nados. La supervivencia en estos casos es de 6 meses de
edad, Se encuentra asociado a otras malformaciones car-
dracas del tipo de tetralogia de Fallot y comunicacion in-
terventricular, ambas sumamente raras.

Segundo tipo. Estenosis mitral congénita hipopldstica
es el segundo tipo mds frecuentemente reportado en algu-
nas series. Las caracteristicas anatomicas de ésta son: El
orificio de la vdlvula mitral y los musculos papilares son pe-
quenos, Las cuerdas tendinosas cortas. Este tipo de anorma-
lidad de la valvula mitral, se distingue de la vdlvula mitral
normal, por el hallazgo de todos sus componentes, pero
en miniatura,

Las malformaciones cardiacas que se asocian a este tipo
de estenosis son, la atresia y estenosis adrtica severa, y casi
siempre al sindrome de corazén izquierdo hipopldstico. La
edad media de la muerte es de 5 dias solamente,

Tercer tipo. Anillo supramitral y se caracteriza por la
presencia de un borde circunferencial de tejido conectivo
que se origina de la superficie atrial de las hojuelas de la
V mitral y causan varios grados de obstruccion del embudo
mitral.
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Esta anormalidad se asocia con otras malformaciones del
aparato mitral, especialmente con una vdlvula mitral en
paracaidas o estenosis mitral tipica. La supervivencia de
estos pacientes estd relacionada con el tamano del ventri-
culo izquierdo y el tamano del orificio de la mitral. La edad
media para la muerte es de 5 11/12 anos.

Cuarto tipo. Vdlvula en paracaidas. Esta se caracteriza
porque todas las cuerdas tendinosas, estdn insertadas den-
tro de un simple musculo papilar, Las cuerdas son cortas.
Con estos hallazgos anatémicos la movilidad de la vdlvula
se reduce y el orificio mitral efectivo decrece.

La edad media de supervivencia en este grupo fue de 9
11/12 anos. La longevidad se relaciona mds con el tamano
de la cavidad ventricular izquierda y no con el tamano del
orificio,

Estos 2 dltimos tipos son los menos frecuentes.

Como podemos notar, los tipos de vdlvula mitral en pa-
racardas y anillo supramitral, son los que tienen una ma-
yor supervivencia con una edad media para la muerte en-
tre 9 11/12 y 5 6/12 anos, respectivamente. Mientrasque
en los tipos de vélvula mitral congénita tipica o la hipoplas-
tica, la edad media de muerte es de 5 dias a 6 meses, €sto es
debido a que en la vdlvula mitral en paracaidas y el anillo
supramitral, tienen un ventriculo izquierdo, de un tama-
no relativamente grande,

Es importante senalar que en estos 4 tipos anatémicos
de estenosis mitral congénitala supervivencia estuvo de-
terminada principalmente por las malformaciones cardia-
cas asociadas,

En la actualidad con la mejoria en las técnicas quirtr-
gicas y ¢l refinamiento para llegar al diagnostico de esta
entidad, con la ecocardiografia, s¢ hace posible la recons-
truccion pléstiga de dicha vdlvula. Asi en cada caso hay pro-
cedimientos diferentes, pero el primero de ellos cs la valvu-
loplastia mitral, diferiéndose el reemplazo valvular, para
aquellos casos que sobrevivan el mayor tiempo posible.

Asi es como en el tipo de vdlvula mitral en paracardas,
el procedimiento mds comunmente usado es la recons-
truccion plastica.

El tipo del anillo supramitral se trata con el mismo pro-
cedimiento.
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