Displasia congénita de la valvula mitral, a propdsito de un caso

Congenital mitral valve displasic, case report
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Resumen

La displasia congénita de la valvula mitral, excepcional anormalidad genética en la composicion del coldgeno, que condiciona reflujo
de sangre del ventriculo izquierdo a la auricula izquierda en sistole, con elevada morbimortalidad sin un abordaje quirtrgico tem-
prano. Presentamos el caso de un paciente del drea rural de 4 afios, con soplo cardiaco descubierto a los 4 meses y no investigado. Al
ano, disnea al llanto y succién, diaforesis y dificultad para ganar peso, por displasia de la vélvula mitral con regurgitacion, hipertension
pulmonar (70mmHg) con indicacién quirdrgica. Ingresa bajo tratamiento maximo para insuficiencia cardiaca, caquéctica, con disnea
de reposo, ortopnea, cianosis peribucal, térax abombado hiperdindmico, choque de punta prominente en 7mo espacio intercostal iz-
quierdo y linea axilar anterior. Soplo sistélico mitral 4/6 con irradiacion a axila, soplo sistélico pulmonar 2/6. Hepatomegalia importan-
te. Frialdad distal. Rx térax: Cardiomegalia 4/1V, ICT 0.72. Redistribucién vascular pulmonar. EKG: crecimiento biauricular y biventricular
importante con FC 140x". Ecocardiograma: crecimiento importante de las cuatro cavidades. Ductus arterioso persistente. Valvula
mitral: velos engrosados, calcificados, cuerda anterior redundante y posterior corta, velo anterior prolapsado y posterior retraido,
regurgitacion 4+/4+. Valvula tricispide con regurgitacién importante. Presion sistélica pulmonar 90mmHg. Preoperatorio: Ventilacién
mecdnica, soporte inotropico, furosemida en infusion. Correccion quirdrgica: Reemplazo de vélvula mitral por prétesis mecanica, plas-
tia tricuspidea, cierre de ductus, apertura de CIA de descarga. Evolucion: satisfactoria nutricional y clinicamente. La correccién quirdr-
gica, aunque tardia de la displasia valvular mitral en esta nifia, fue la Unica alternativa capaz de prevenir la muerte. Con el diagndstico
temprano y la correccion quirdrgica oportuna, se podria evitar la morbimortalidad asociada en estos casos.
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Abstract

Congenital dysplasia of the mitral valve , outstanding genetic abnormality in the composition of collagen, which affects blood flow of
the left ventricle to the left atrium in systole , with high mortality without early surgical approach. We report the case of a rural area of 4
years with heart murmur discovered at 4 months and not investigated . A year, crying and sucking dyspnea , diaphoresis, and difficulty
gaining weight, mitral valve dysplasia with regurgitation , pulmonary hypertension (70 mm Hg ) with surgical indication. Sign up under
treatment for heart failure, cachectic, with dyspnea at rest, orthopnea, cyanosis , chest bulging hyperdynamic shock prominent peak
in the 7th intercostal space and left anterior axillary line . Mitral systolic murmur 4/6 with radiation to axilla , pulmonary systolic mur-
mur 2/6. Important hepatomegaly. Distal coldness . Chest X-ray : Cardiomegaly 4/IV, ICT 0.72. Pulmonary vascular redistribution. EKG
: biatrial and biventricular significant growth with FC 140x ‘. Echocardiogram significant growth in the four chambers . Patent ductus
arteriosus . Mitral valve leaflets thickened , calcified , anterior and posterior cord redundant short, anterior leaflet prolapse and later re-
tracted, regurgitation 4 + / 4 + . Tricuspid valve regurgitation with important. 90mmHg systolic pulmonary pressure . Preoperative: me-
chanical ventilation, inotropic support, furosemide infusion. Surgical correction : mitral valve replacement with a mechanical prosthesis
, tricuspid plasty , ductus closure , CIA discharge opening . Evolution : nutritional and clinically satisfactory . Surgical correction , albeit
late mitral valve dysplasia in this girl was the only alternative capable of preventing death. With early diagnosis and prompt surgical
correction , one could avoid the associated morbidity and mortality in these cases.

Keywords: Mitral regurgitation, heart failure, mitral valve replacement.

a displasia congénita de la valvula mitral (DCVM) es una  pacientes™'*'?, incluso en aquellos con una enfermedad valvu-

malformacion cardiaca poco frecuente, caracterizada por lar mitral extremadamente severa'®.

un amplio espectro de anomalias morfoldgicas y asociada fre-
cuentemente a otras malformaciones del corazén'*, frecuen-
temente diagnosticado en niflos menores de 6 ailos’. A pesar
de los grandes progresos observados en los ultimos afios en
relacién a la reparacion de malformaciones cardiacas comple-
jas, la reparaciéon quirurgica de la disfuncién valvular mitral
congénita, se asocia a una alta mortalidad®’. El remplazo de
la valvula mitral tiene una elevada mortalidad operatoria y
supone un riesgo elevado de morbilidad permanente®’, y si
se realiza en edades tempranas de la vida, conlleva una alta
probabilidad de reoperacién’. Por estos motivos, la reparacion
quirdrgica conservadora ha sido recientemente propuesta
como una alternativa al remplazo valvular mitral en muchos
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A continuacidn, presentamos el caso de una nifia de cuatro
aflos, gravemente comprometida por una insuficiencia mitral
severa secundaria a DCVM con insuficiencia trictspide e hi-
pertension pulmonar secundaria muy importante y beneficia-
da con un reemplazo valvular mitral y una plastia de la valvula
trictspide.

Presentacion del caso

Nina de 4 afios y 3 meses, procedente del area rural de Cocha-
bamba, hospitalizada por una insuficiencia cardiaca congesti-
va secundaria a insuficiencia mitral y tricuspidea.

Presentaba soplo cardiaco detectado a los 4 meses de edad,
pero no investigado. A partir del primer afio disnea a modera-
dos esfuerzos y dificultad para ganar peso, desarrollando una
desnutricién crénica progresiva. Desde hace 2 meses, fatiga
y disnea progresiva hasta disnea de reposo; acudié a nuestro
centro, se realiza ecocardiografia al ingreso que reporta una
insuficiencia mitral y tricispide severa con hipertensioén pul-
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Figura 1. Radiografia de térax PA. Redistribucion vascular pulmonar mar-
cada. Cardiomegalia 4/IV

monar importante (PSAP 90 mmHg) y sobrecarga de cavida-
des izquierdas y un ductus arterioso persistente, recibiendo
digoxina y diuréticos, sin mejoria y plantedandose la necesidad
de un tratamiento quirdrgico. En los ultimos dias disnea de
reposo, ortopnea, cianosis ante minimos esfuerzos, anorexia,
nauseas y vomitos, por lo que se decide su hospitalizacion.

Al ingreso en mal estado general, con dificultad respira-
toria importante, ortopneica, cianética, irritable y con mala
perfusion distal. PA 80/50 mmHg, FC 156/min, FR 42/min, T
36°C. Peso 10.1 Kg, Talla 0.90 m, SC 0,46 m2. Sat. O2: 85% (3
litros de O?). Caquéctica, dientes en mal estado, ingurgitacion
yugular +++, térax en quilla, estertores crepitantes en ambas
bases pulmonares, corazoén ritmico regular con soplo sistélico
3/6 en borde paraesternal izquierdo irradiado a axila, hepa-
tomegalia a 4 cm del reborde costal, extremidades con tono y

trofismo muy disminuido, perfusion distal y pulsos periféri-
cos disminuidos. Laboratorio: Hb 13,7; Htc 43 GB 4000 (N 61,
128, M11); plaquetas 236 000; glucosa 85; creatinina 0.5, Na
145; K 4,7; Ca 1,33; Mg 0,52; GOT 38; GPT 19; FA 213; pro-
teinas totales 7,4; albumina 4,4; PT 51%; INR 1,30; ASTO (-);
Orina: Proteinas ++, GB 2-3, GR 2-4, cilindros hialinos 4-8.
Coproparasitologico de heces: quistes de blastocistis hominis.
Radiografia de térax muestra una marcada redistribucion vas-
cular pulmonar (figura 1)

El electrocardiograma (ECG) muestra ritmo sinusal a 140
lat/min, crecimiento ventricular izquierdo importante, creci-
miento de ventriculo derecho, crecimiento biauricular impor-
tante (figura 2).

La Ecocardiografia reporta una importante sobrecarga vo-
lumétrica de cavidades izquierdas, auricula izquierda gigan-
te (fig. 3A), regurgitacion mitral muy importante con velos
gruesos y calcificados, cuerda anterior redundante, velo an-
terior prolapsado, cuerda posterior corta, coaptacion incom-
pleta; regurgitacion al doppler 4/4 (fig. 3B). Regurgitacion
tricispide importante con velos engrosados y calcificaciones
en bases (fig. 3C), funcidn sistdlica biventricular preservada
(FEVI 64%), arteria pulmonar dilatada (fig. 3D), con hiper-
tension pulmonar importante (PSAP 90 mmHg).

No evidenciando mejoria clinica a pesar del tratamiento
maximo para insuficiencia cardiaca, se decide la transferencia
ala UCIL, donde se procedié a la intubacién orotraqueal, apoyo
ventilatorio mecanico y estabilizacién con soporte inotrépico,
vasopresor y diuréticos, alimentacién enteral y reparacion de
focos infecciosos dentarios. La evolucion en los dias siguien-
tes fue favorable, decidiéndose por una conducta quirurgica
bajo circulaciéon extracorpdrea con los siguientes hallazgos:
cardiomegalia severa a expensas de las cuatro cavidades (fig.
4A). Valvula mitral enferma, con aparato subvalvular muy
enfermo, cuerdas tendineas muy cortas y fibrosadas. Valvu-
la tricuspide, insuficiente por dilatacién del anillo. Se reseca
la valva anterior de la mitral y se implanta protesis mecanica
ATS # 27 (fig. 4B). Se realiza plastia de Vega en valvula tri-
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Figura 2. Electrocardiograma donde se envidencia Crecimiento cavidades izquierdas.
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Figura 3. Ecocardiografia doppler al ingreso. A Crecimiento de las cuatro cavidades. B Valvula mitral. C Regurgitacion mitral. D Vélvula tricispide.

cuspide. Ligadura y seccién del ductus. Apertura de una co-
municacion interauricular de descarga. El corazén reparte en
flutter 2:1 y posteriormente pasa a ritmo nodal alternando con
ritmo sinusal.

La paciente es transferida nuevamente a la UCI en bue-
nas condiciones con soporte de milrinona, escaso sangrado
por tubos de drenaje toracicos, en ritmo sinusal. Evolucion
postoperatoria caracterizada por una disfuncion sistdlica
importante de VI, asociado a edema agudo de pulmoén, ne-
cesitando un soporte inotrdpico y vasopresor, ademas de diu-

réticos endovenosos. Extubada al 2% dia postoperatorio con
buena tolerancia. Ecocardiograma: VI dilatado, paredes con
importante hipocinesia, FEVI 23%. VD con funcién contrac-
til preservada. Protesis mecdnica en posicion mitral, textura y
movimientos preservados, area estimada de 2,3 cm2, gradien-
te medio AI/VI 2 mmHg, sin regurgitacion. Plastia tricuspide
con moderada regurgitacion. PSAP 50 mmHg. Evolucién en
los préoximos dias favorable, con un ritmo de BAV completo
alternado con BAV de 2do grado Mobitz 11, por lo que requi-
ri6 apoyo de marcapaso externo. Desde el punto de vista nu-

Figura 4. Correccién quirurgica. A Crecimiento de las auriculas y de los ventriculos. B Recambio valvular mitral por una prétesis mecanica N° 27.

102

Gac Med Bol 2013; 36 (2): 100-104 e julio-diciembre 2013 I\%



tricional, recibi6 alimentacion parenteral parcial y enteral con
mejora progresiva en la tolerancia oral.

La evolucién en sala general, fue inicialmente favorable,
pero luego de 6 dias presentd fiebre y disnea progresiva, con
una ecocardiografia que mostré un derrame pericardico im-
portante. Dada la anatomia toraxica y sobre todo por la gran
cardiomegalia y ubicacion del derrame pericardico posterior,
se decidié por un drenaje quirtrgico obteniéndose 300 cc de
liquido serohematico. Citoquimico compatible con exudado,
ADA (-). Posterior al procedimiento permanecié hemodina-
micamente estable a pesar de persistir con un BAV de 2 grado
por mas de 3 semanas.

La paciente fue dada de alta en buen estado general: sig-
nos vitales PA 80/40 mmHg, FC 78/min, FR 26/min, T 36°C.
Piel y mucosas, humedas y rosadas, yugulares planas, térax,
expansiblidad y distensibilidad conservados, herida quirtr-
gica medioesternal en buen estado, sonoridad presente, a
la auscultacién pulmonar, murmullo vesicular conservado.
Corazén ritmico regular, ruidos protésicos en foco mitral.
Abdomen: blando, depresible, con hepatomegalia a 4 cm del
reborde costal, RHA (+). Extremidades con tono y trofismo
conservado, pulsos distales simétricos con adecuado llenado
capilar. ECG: sinusal 96 p/min. Bloqueo AV de ler grado. Rx
de térax: ICT 0,62; redistribucién vascular pulmonar. Ecocar-
diografia: prétesis mecénica mitral normofuncionante, area 3
cm?, gradiente medio AI/VI 2mmHg. Plastia tricuspidea con
leve regurgitacion residual, PSAP 48-50 mmHg, no se ve de-
rrame pericardico, VI con buena funcién sistélica FEVI 58%,
VD con funcién contractil levemente disminuida TAPSE 12,
Fraccion de acortamiento 21%. No se ven vegetaciones. El tra-
tamiento de alta consistié en una dieta para la edad, restric-
cion de liquidos a 800 cc dia, furosemida 10 mg dos veces al
dia, espironolactona 12,5 mg dia, warfarina 5 mg de acuerdo a
controles del tiempo de protrombina e INR.

En un control ambulatorio a los 35 dias de la cirugia, la nifia
se encontraba bien, casi asintomatica, alimentandose mucho
mejor y recibiendo el tratamiento prescrito. En el examen fi-
sico, destacaba el buen estado general, con FC: 62/min. Sat.
0% 89% AA. Ruidos protésicos normales, pulmones limpios y
una hepatomegalia todavia palpable a 2 cm del reborde costal
derecho. La evolucién se consider6 clinicamente favorable a
pesar de continuar con una bradiarritmia regular (Mobitz II),
siendo citada para un nuevo control en un mes con una radio-
grafia de térax, ECG y Ecocardiograma y debiendo continuar
con el mismo tratamiento.

Al mes, la nifa de retorno a su lugar de residencia, per-
manecia asintomatica y con el mismo tratamiento (fig. 5B y
5C), con mejoria del estado general y nutricional. FC: 64/min.
Abdomen sin hepatomegalia. Radiografia de térax: ICT: 0,61;
cardiomegalia global 3/4; anillo mitral in situ; redistribuciéon
vascular pulmonar ain leve a moderada. ECG: ritmo sinusal
66/min. Sobrecarga biatrial y biventricular. Probable BAV de
2do grado tipo Mobitz II. Ecocardiograma: Moderada dilata-
cién de la auricula izquierda. Leve dilatacion de la auricula
derecha. Ventriculo izquierdo atn grande para la superficie
corporal, con funcién contractil normal. Ventriculo derecho

levemente agrandado con funcién normal. CIA de descarga de
6 mm, con shunt invertido al doppler. Prétesis mitral mecani-
ca con funcion normal; drea > a 3 cm?, gradiente medio AI/VI
3 mmHg. Insuficiencia trictispide leve. PSAP 50 mmHg. Ante
estos resultados, se recomienda no implantar marcapaso, con-
tinuar con la misma medicacion, considerar profilaxis para
endocarditis infecciosa en caso necesario e indefinidamente
y controlarla en 6 meses para una nueva valoraciéon completa.

Discusion

La paciente presentada fue hospitalizada con los diagnés-
ticos de cardiopatia congénita aciandgena, insuficiencia car-
diaca congestiva refractaria al tratamiento médico, insuficien-
cia mitral severa, insuficiencia tricispide moderada, ductus
arterioso persistente e hipertension pulmonar severa, en in-
suficiencia cardiaca congestiva no pudiendo ser eficazmente
compensada antes de la cirugia, por lo que esta fue realizada
de emergencia y consisti6 en un remplazo de la valvula mitral
por una protesis mecanica ATS # 27, una plastia de Vega de
la valvula trictspide, ligadura y seccion del ductus y apertura
de una comunicacion interauricular de descarga.Evolucion
posterior térpida complicada con bradiarritmia bloqueo AV
de segundo grado Mobitz II, sin repercusion hemodindmica
actual.

Los procedimientos quirtirgicos para reparar las lesiones
adquiridas de la valvula mitral en adultos, estan plenamente
establecidos'*y el seguimiento a largo plazo de estos pacientes,
confirma sus buenos resultados'>'®. Los resultados quirurgi-
cos en nifios con malformaciones congénitas de la valvula mi-
tral son menos buenos, debido a la complejidad y diversidad
de anomalias morfologicas y la frecuente asociacion con otras
anomalias cardiacas, la baja incidencia®*%’ y la consiguiente
menor experiencia quirtrgica en este grupo de pacientes'’.

Cuando la malformacién de la valvula mitral es descubierta
en los primeros anos de la vida, el tratamiento quirdrgico en
general se retrasa hasta que aparecen los primeros sintomas.
Dificultades técnicas durante la cirugia tales como lograr una
buena exposicion de las estructuras valvulares y subvalvulares
en los corazones de pequeno tamarno, y el temor de implantar
una protesis valvular mitral que en general tiene un didmetro
mayor al del anillo mitral, constituyen las principales preocu-
paciones.

La correccion valvular de la displasia mitral leve tiene bue-
na evolucion post operatoria, en cambio con displasias severas
se prefiere el recambio valvular por una prétesis mecanica de
acuerdo al tamano requerido'. En el caso descrito, la correc-
cién quirdrgica, aunque muy tardia, fue la tnica opcién para
prevenir la muerte de la nifla. En consecuencia, recomenda-
mos un diagnostico precoz y una correcciéon quirurgica opor-
tuna, para evitar la morbilidad asociada en casos como este.

Agradecimientos: Al Dr. Carlos Brockman,Cirujano Cardiovascular, por ha-
bernos permitido participar del procedimiento quirtirgico. A la Dra. Silvia
Urefia, Cardidloga Ecocardiografista por habernos proporcionado las image-
nes respectivas. Al Dr. Silvestre Arze por su colaboracion en la preparacion
del manuscrito.

Conflictos de interés: los autores declaran no tener conflictos de interés en la
publicacién de este caso.

1\’[% julio-diciembre 2013 o  Gac Med Bol 2013; 36 (2): 100-104

103



Caso Clinico

Case Report
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