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Resumen

La valvula mitral de doble orificio (VMDO) es
una anomalia congénita infrecuente de esta
valvula. Su asociacidén con otras anomalias
cardiacas es poco mas frecuente que su
presentacién de forma aislada. Se presentan
los casos de dos adolescentes de la misma
edad al momento del diagndstico y con
similares anomalias asociadas, que fueron
valvula adrtica bicuspide de la misma
morfologia y coartacion de la aorta, y sélo
con algunos detalles diferentes en cada
caso. Las anomalias presentadas por ambos
pacientes han revelado el papel
preponderante de la ecocardiografia en
estos diagndsticos ya que los dos casos no
tenian diagndstico clinico que precedieran
los estudios de ecocardiografia. Con este
estudio cubrimos la brecha que dejan
muchas publicaciones cientificas al no
mencionar a la valvula adrtica bicuspide
dentro de las anomalias asociadas a la
VMDO.

Palabras clave: Valvula mitral;

congénito; valvula mitral de doble

orificio cardiopatias congénitas;
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Abstract

The double mitral valve orifice (DMVO) is a
rare congenital anomaly of this valve. Its
association with other cardiac abnormalities
is a little more frequent than its presentation
in isolation. We present the cases of two
adolescents of the same age at the time of
diagnhosis and with similar associated
anomalies, which were a bicuspid aortic
valve of the same morphology and
coarctation of the aorta, and only with some
different details in each case. The anomalies
presented by both patients have revealed
the preponderant role of echocardiography
in these diagnoses since the two cases had
no clinical diagnosis that preceded the
echocardiographic studies. With this study,
we cover the gap left by many scientific
publications by not mentioning the bicuspid

aortic valve within the anomalies associated
with the VMDO.
Keywords: Mitral valve; congenital;
double mitral valve orifice, congenital
heart disease; echocardiography.

Valvula Mitral de Doble Orificio con
Anomalia Cardiaca Asociada a Aorta
BicUspide y Coartacion de la Aorta en

Pacientes Pediatricos. A propdsito de dos
casos

Caso Numero 1

Paciente femenina de 15 anos que llega a
nuestro departamento de ecocardiografia
con el antecedente de soplo cardiaco y
diagndstico de coartacién de la aorta, para
control y seguimiento de esta anomalia
congénita. Al examen fisico presenta buen
estado general, con desarrollo fisico vy
neurolégico normal; talla y peso adecuado
para la edad. A la auscultacién, se encontré
soplo sistdlico grado 2/6 ubicado hacia el
borde para esternal izquierdo bajo. El resto
de la evaluacidn fisica fue normal.

Antecedentes: crecimiento y desarrollo
normal. Se realiza ecocardiograma
bidimensional (2D) con equipo Toshiba
Artida y transductor de 4 mega Hertz, que
demuestra corazon con relaciones
anatdmicas normales, concordancia VA, AV
y VA, funcion ventricular izquierda y derecha
normal, cavidades cardiacas de diametros y

Figura 1. Vista de eje largo del VI donde se
observan los dos anillos valvulares.
Fuente: Imagen tomada por los autores.
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volumenes normales, fraccién de eyeccién
(FE) y de acortamiento (FA) normal, valvula
aortica bicuspide tipo I, sin estenosis ni
regurgitacién, valvula mitral con 2 orificios
en un mismo plano, sin estenosis ni
insuficiencia por Doppler color o gradientes.

su descripcién inicial, son pocas las
publicaciones de reporte de casos.

El DOVM es una rara malformacién
congénita, que muy frecuentemente se
presenta asociada a otras anormalidades
cardiacas. Se caracteriza por tener dos

Figuras 2 y 3. Doppler continuo con gradiente patoldgico en aorta descendente por coartacion leve.

Fuente: Imagenes tomada por los autores.

A nivel del arco adrtico encontramos una
coartacién de la aorta ligera con dilatacién
post estenosis y un gradiente pico maximo
de 34.8 mmhg; ademas de un arco adrtico
supraesternal o cervical.

El doble orifico de la valvula mitral
(DOVM) fue descrito por primera vez por
Greenfeld en 1876 (Greenfeld, 1876). Desde

Figura 4. Eje corto de la aorta. Se observa la
aorta bivalva y bicomisural.
Fuente: Imagen tomada por los autores.

orificios valvulares, cada uno con su propio
aparato subvalvular. Se diferencia de otras
lesiones adquiridas como perforacion o
fusién parcial de las valvas por lesiones
infamatorias, rupturas traumaticas, o
complicaciones de intervenciones tipo
cateterismo cardiaco, por presentar cuerdas

Figura 5. Doppler color con aceleracién del flujo.
Fuente: Imagen tomada por los autores.
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tendinosas para cada valvula (Das, Pauliks,
Knudson, Kirby, Chan, Valdes-Cruz, 2005).

interventricular, anomalia de Ebstein vy
ductus arterioso persistente.

Figura 6. Valvula mitral con doble orificio en sistole y diastole.

Fuente: Imagenes tomada por los autores.

El orificio mitral doble es una cardiopatia
congénita poco frecuente, cuya presentacién
aislada resulta excepcional (Reina,

Gutiérrez, Restrepo, 2010), pues suele
concomitar con otros procesos como canal
auriculoventricular parcial o completo,
coartacién de la aorta, tetralogia de Fallot,
comunicacién

interauricular o]

Figura 7. Eje corto de la aorta se observa la aorta
bivalva y moderada.
Fuente: Imagen tomada por los autores.

Esta enfermedad constituye una grave
anomalia anatdémica, ya que pueden
afectarse las valvulas, el aparato
subvalvular y los musculos papilares.

Se describen dos variedades:

Tipo 1: asociada al canal
auriculoventricular; es causada por un
puente fibroso que divide la valvula en dos
orificios.

Tipo 2: corresponde a las formas aisladas y
se vincula con duplicaciéon valvular (Salazar,
Marti, Pefia, Llauger, Sam, 2005).

Como vya describimos anteriormente,
nuestro primer caso, asi como el segundo
que presentamos a continuacion, se
acompafan, ademas de coartacion de la
aorta, de valvula adrtica bicuspide vy
bicomisural, lo cual no estd descrito como
cardiopatias asociadas a DOVM, al igual que
la aorta cervical que se documenté en este
primer caso.

Caso Numero 2

Paciente masculino de 16 afos de edad,
al que se le realiza el ecocardiograma en una
valoracién pre quirldrgica por APP de
cardiopatias con varios ecocardiogramas
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-586.6 cmvs
137.6 mmHg
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Figura 8. Regurgitacion valvular bicomisural.
Fuente: Imagen tomada por los autores.

con distintos diagndsticos y una historia de
disnea a medianos esfuerzos.

#194
-433.1 /s
75.0 mmHg

5. conexiones AV y VA concordantes, y
venosas normales.
6. hipertensién pulmonar severa
secundaria, con funcion del VD normal.
7. aneurisma del TIA sin FOP.
Descripcion de la valvula mitral: aparato
valvular mitral con valvas muy redundantes
alongadas, displasticas, que tienen efecto de
cuerda en la cavidad del VI, unidas por
cuerdas tendinosas directamente al
endocardio; hay un solo musculo papilar
desarrollado, el posteromedial; no hay
vestigio del anterolateral. Se Vvisualiza
cuerda engrosada directamente al anillo
mitral proximal; se definen dos anillos
mitrales, uno proximal y otro distal. Hay
regurgitacién mitral moderada con area por
color de 6,7 cm2 y velocidad de 5 m/seqg.
Descripcidon de la coartacidon adrtica:

Figura 9. Vista supraesternal donde se observa la coartacion de la aorta con gradiente patoldgico de

severidad e imagen 3D de la coartacion.
Fuente: Imagenes tomada por los autores.

En el informe ecocardiografico se

concluye:

1. displasia mitral congénita con doble
anillo mitral y regurgitacion mitral
moderada.

2. coartacion de la aorta tipo adulto, con
gradientes severos y circulacidn
colateral importante.

3. aorta bicuspide tipo I, con estenosis
aortica ligera, sin regurgitacion.

4. situs visceral y atrial solitus.

desde vista supraesternal, se visualiza un
estrechamiento de la aorta descendente a
15 mm de la emergencia de la subclavia,
donde mide 5,6 mm de didmetro y se
registra un gradiente sistélico pico de 79
mmhg y medio de 26 mmhg, con flujo en
forma de aleta de tiburon.
La FE y de FAC del VI normales.
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Discusion

Se presentaron dos casos de valvula
adrtica de doble anillo, el caso 1 con valvula
competente y el 2 con regurgitacion
moderada, acompafiadas de diferentes
grados de coartacién de la aorta: en el casol
leve y con aorta cervical; en el caso 2 con
coartacién de la aorta severa, y ambos casos
con valvula adrtica bicuspide, y bicomisural
en el caso 2, con estenosis ligera y, en el
caso 1 sin dafio valvular.

Se reportan ambos casos por lo raro de
esta cardiopatia congénita, el papel
preponderante de la ecocardiografia en el
diagnéstico de esta malformacién cardiaca y
la presentacion de ambos casos con
similares anomalias asociadas, que destaca
la necesidad de buscar dichas
malformaciones en el caso de encontrar una
DOVM. Queremos indicar que la presencia
de aorta bicuspide no ha sido sefialada en
otras publicaciones relacionadas con el
estudio de casos de valvula mitral de doble
orificio, aunque la coartacién de la aorta se
asocia con una frecuencia del 50% a la

misma, y nuestros casos la presentaban en
coartacién. Vale sefialar que la valvula
bicuspide es una entidad propia que también
se presenta de forma aislada.

Siempre hay que insistir en el cuidado en
la evaluacion de las regurgitaciones
mitrales; existen reportes de casos a
distintas edades, puede cursar asintomatica
o con complicaciones de la valvula; se
reportd un caso asintomatico de un varén de
35 anos de edad estudiado con
ecocardiografia por fuertes antecedentes
familiares de enfermedad coronaria,
encontrandose una valvula mitral de doble
orificio y competente como hallazgo de este
estudio (Gianluigi y Napo, 2016); también el
caso de una mujer de 75 afos de edad
(Shin-Jae, Eun-Seok, y Sang-Gon, 2005),
caso complicado con un flail de la mitral y
por tanto regurgitacion valvular, lo que
expresa la necesidad de control
ecocardiografico, en especial si se vuelen
sintomaticos.
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