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Resumen
Introducción: Las anomalías congénitas de la válvula mitral (ACVM) comprenden una amplia 
gama de anormalidades de las valvas y del aparato subvalvular y su presentación en la vida 
adulta no es frecuente. Objetivo: En el presente trabajo, evaluamos los aspectos clínicos, 
ecocardiográicos y el tratamiento de cinco pacientes adultos con ACVM. Métodos: A todos los 
sujetos se les realizó historia clínica, electrocardiograma, radiografía de tórax y ecocardio-
grama. Resultados: Dos pacientes estuvieron en clase funcional (CF) I de la New York Heart 
Association, uno en CF II y 2 en CF III. Los diagnósticos fueron: 1) válvula mitral hendida con 
insuiciencia mitral severa, 2) válvula mitral en paracaídas asociada con rodete subvalvular 
aórtico y persistencia de conducto arterioso; 3) válvula mitral trivalva con obstrucción suba-
órtica; 4) doble oriicio mitral asociado con aorta bivalva y coartación aórtica y 5) válvula 
mitral tuneliforme asociada con comunicación interatrial ostium primum e hipertensión arte-
rial pulmonar. Por ello, un paciente fue sometido a cambio valvular mitral, otro a dilatación 
de la coartación aórtica y otro recibe tratamiento con sintaxentan, con mejoría en su CF. Los 
dos restantes están en espera de cirugía. Conclusiones: La revisión de estos casos con ACVM, 
resalta la importancia del ecocardiograma en la evaluación de la válvula mitral y del aparato 
subvalvular, ya que permite identiicar los diferentes tipos de malformaciones y su repercusión 
hemodinámica, para plantear el tratamiento preciso y oportuno de estos pacientes.

Congenital mitral valve anomalies in adults. Clinical and echocardiographic study

Abstract
Introduction: Congenital anomalies of the mitral valve (CAMV) comprise a wide range of lealet 
anomalies and of the subvalvular apparatus. Its presentation in adults is not frequent. Objecti-
ve: In this work, we assessed the clinical and echocardiographic aspects as well as the treatment of 
ive adult patients with CAMV. Methods: A complete clinical history was made for each patient. 
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All patients were subjected to an electrocardiogram, Chest X-rays, and an echocardiogram. 
Results: Two patients were in functional class (FC) I, one in FC II, and two in FC III of the New 
York Heart Association. Diagnoses were: 1) prolapsed mitral valve with severe mitral failure, 
2) parachute mitral valve associated with a subvalvular aortic ibrous ring and patent ductus 
arteriosus, 3) tri-lealet mitral valve with subaortic obstruction, 4) double mitral oriice asso-
ciated with bicuspid aorta and aortic coarctation, and 5) tunnel-forming mitral valve associa-
ted with ostium primum interatrial communication and pulmonary arterial hypertension and 
pulmonary artery hypertension. One patient was subjected to mitral valve change, one to di-
lation of the aortic coarctation, and another is under sitaxentan treatment, with improvement 
in the FC. The two remaining patients are awaiting surgery. Conclusions: Review of these cases 
with CAMV reveals the relevance of the echocardiogram in the evaluation of the mitral valve 
and of the subvalvular apparatus, because it allows for the identiication of different types 
of malformations and their hemodynamic repercussion, to be able to propose the precise and 
timely treatment for these patients. 

Introducción

Las anomalías congénitas de la válvula mitral (ACVM) in-
cluyen una amplia gama de anormalidades de las valvas 
y del aparato subvalvular, las cuales pueden causar tan-
to obstrucción como insuiciencia valvular mitral. Estas 
anomalías son poco comunes y ocurren en 0.5% del total 
de las cardiopatías congénitas y pueden asociarse a otras 
lesiones principalmente obstructivas del lado izquierdo.1-3 

Las manifestaciones clínicas generalmente empiezan en 
la edad pediátrica y la evolución depende de las carac-
terísticas hemodinámicas de la lesión y no tanto de las 
anatómicas. La presentación en la vida adulta es poco fre-
cuente, en la literatura existen reportes aislados.4

La ecocardiografía es el método diagnóstico no invasi-
vo de elección en la evaluación de la válvula mitral y del 
aparato subvalvular, ya que permite una adecuada carac-
terización de la misma.5-9

En el presente trabajo, evaluamos los aspectos clíni-
cos, ecocardiográicos y el tratamiento de cinco pacientes 
adultos con anomalías congénitas de la válvula mitral. 

Métodos

Mediante historia clínica, electrocardiograma de supericie, 
radiografía de tórax y ecocardiograma, se estudió a 
cinco pacientes adultos con sospecha de patología con-
génita valvular mitral. Los estudios ecocardiográicos se 
realizaron con un equipo Hewlett Packard Sonos 5500, 
aplicando el sistema secuencial segmentario para la eva-
luación de cardiopatías congénitas.10

Caso 1
Hombre de 30 años asintomático hasta hace cinco años, 
cuando presentó fatiga, mareo y disnea progresiva. Al 
examen físico con choque de la punta palpable en el sexto 
espacio intercostal izquierdo (EICI) en la línea medio-cla-
vicular, ruidos cardiacos rítmicos, soplo regurgitante mitral 
grado III/IV irradiado a axila, soplo regurgitante tricus-
pídeo II/IV que se incrementa con la maniobra de Rivero 
Carvallo y hepatomegalia. El ECG en ritmo sinusal con da-
tos de crecimiento de cavidades izquierdas. El ecocardio-
grama con insuiciencia mitral severa por hendidura de la 
valva anterior mitral (Figura 1A), dilatación de cavidades 
izquierdas (diámetro diastólico de 55 mm, sistólico de 33 
mm) con datos de no compactación en las porciones 

medias y apicales del ventrículo izquierdo (Figura 1B), 
con una relación de pared no compactada/compactada 
mayor a dos y función sistólica del ventrículo izquierdo 
conservada con fracción de expulsión del ventrículo iz-
quierdo (FEVI) de 70%. Se efectuó cambio valvular mitral 
por prótesis Carbomedix de 33 mm, con adecuada evo-
lución posquirúrgica. Actualmente se encuentra en clase 
funcional (CF) I de la NYHA.

Caso 2
Mujer de 19 años, con historia de disnea de esfuerzo des-
de la infancia. Al examen físico con choque de la punta 
palpable en 5o EICI, soplo regurgitante mitral grado II/IV 
y pulsos periféricos adecuados. El ECG en ritmo sinusal y 
con datos de hipertroia ventricular izquierda. El ecocar-
diograma con dilatación del ventrículo izquierdo, válvula 
mitral en paracaídas (un músculo papilar único) e insui-
ciencia ligera (Figura 2A), rodete subvalvular aórtico con 
gradiente máximo de 33 mmHg, persistencia de conducto 
arterioso (Figura 2B-borde aórtico de 15 mm y pulmonar 
de 13 mm, longitud de 15 mm y Qp/Qs de 1.8:1), hiper-
tensión arterial pulmonar (HAP) leve, con presión sistólica 
de arteria pulmonar de 40 mmHg y función sistólica del 
ventrículo izquierdo normal (FEVI 70%). Se encuentra en 
(CF) I de la NYHA, con 28 semanas de embarazo en su 
última consulta.

Caso 3
Mujer de 31 años, asintomática, con antecedentes de 
soplo cardiaco. A la exploración física con soplo expul-
sivo áspero en foco aórtico grado II/IV, irradiado a vasos 
del cuello, pulsos periféricos de adecuada intensidad y 
amplitud. Electrocardiograma en ritmo sinusal con datos 
de hipertroia ventricular izquierda y sobrecarga sístolo-
diastólica.

El ecocardiograma demostró hipertroia concéntrica 
(SIV-15 mm, PPVI-13 mm), gradiente subvalvular aórtico 
de 123 mmHg por válvula mitral trivalva con insuiciencia 
mitral ligera, datos que sugieren “ibrosis en parches” del 
septo interventricular (Figura 3), insuiciencia tricuspídea 
ligera e HAP leve con presión sistólica de arteria pulmonar 
de 36 mmHg. La función sistólica del ventrículo izquierdo 
es normal con FEVI de 60%. A los 24 años de edad tuvo un 
embarazo, bien tolerado. Actualmente recibe tratamien-
to médico con β-bloqueadores y está en espera de cirugía. 
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Caso 4
Hombre de 21 años, con historia de dolor en miembros 
inferiores al caminar, de 11 años de evolución. Al examen 
físico con soplo sistólico expulsivo en foco accesorio aór-
tico y soplo sistolodiastólico en región interescapular y pul-
sos femorales disminuidos. El ECG en ritmo sinusal con datos 
de hipertroia ventricular izquierda. En la radiografía de 
tórax se evidenció cardiomegalia leve y signo de Roessler 
positivo. El ecocardiograma demostró doble oriicio mi-
tral, el posteromedial de mayor tamaño y el anterolateral 
más pequeño y con insuiciencia mitral ligera (Figura 4A), 
aorta bivalva con estenosis aórtica ligera con gradiente 
máximo de 26 mmHg y medio de 15 mmHg y coartación 
aórtica con gradiente máximo de 63 mmHg y medio de 
44 mmHg (Figura 4B), insuiciencia tricuspídea ligera e 
hipertensión arterial pulmonar ligera con presión sistólica de 
arteria pulmonar de 35 mmHg, hipertroia concéntrica del 
ventrículo izquierdo, disfunción diastólica por relajación 
lenta y función sistólica normal con FEVI de 65%. El pa-
ciente fue llevado a angioplastía de la coartación aórtica 
y colocación de stent Palmaz P4014 a los 20 años de edad, 
quedando con un gradiente residual transcoartación de 13 
mmHg. Actualmente está en CF I de la NYHA.

Caso 5
Hombre de 31 años de edad, con datos de disnea de gran-
des esfuerzos y lipotimias. Al examen cardiovascular se 
encontró cianosis y soplo sistólico en foco pulmonar con 
componente pulmonar del segundo ruido intenso. El elec-
trocardiograma en ritmo sinusal y con crecimiento de 
cavidades derechas. El ecocardiograma mostró una co-
municación interatrial tipo ostium primum de 22 mm de 
diámetro, con cortocircuito bidireccional, valva anterior 
de la válvula mitral elongada y redundante y valva poste-
rior pequeña, lo que da un aspecto tuneliforme durante 
la diástole e insuiciencia mitral ligera, dilatación e hiper-
troia ventricular derecha, insuiciencia tricuspídea mode-
rada e hipertensión arterial pulmonar severa con presión 
sistólica de arteria pulmonar de 90 mmHg. Se encuentra 
en tratamiento con sintaxentan oral y el ecocardiograma 
de control mostró una reducción de la presión sistólica de 
arteria pulmonar a 75 mmHg, (Figura 5). Se realizarán 
estudios ecocardiográicos seriados para valorar la dismi-
nución de la presión sistólica de la arteria pulmonar y el 
posible tratamiento quirúrgico. Actualmente se encuentra 
en CF II (NYHA).

Discusión

En el estadio post-asa temprano, los cojines ventral y dor-
sal, derecho e izquierdo aparecen dentro del oriicio del 
canal atrioventricular, la cresta conal dextrodorsal y la 
pared ventricular participan en el desarrollo de las vál-
vulas atrioventriculares. La valva posterior de la válvula 
mitral se origina del cojín lateral izquierdo, la valva an-
terior tiene un origen doble: la porción septal emerge del 
cojín inferior y la porción libre del cojín superior del canal 
atrioventricular. El tejido valvular es inicialmente muscular y 
posteriormente se transforma en tejido conectivo por un 
proceso de diferenciación celular llamado “transdiferen-
ciación”. Las cuerdas tendinosas y los músculos papilares se 
originan de un proceso de diverticulación y socavamiento de 

Figura 1A. Ecocardiograma bidimensional y Doppler color en los 
planos parasternal largo y apical cuatro cámaras, que muestra la 
hendidura de la valva anterior de la válvula mitral (lechas blan-
cas) con insuiciencia mitral severa (cabezas de lecha). El septum 
interventricular tiene un aspecto granuloso Abreviaturas: AD-
Aurícula derecha, VD-Ventrículo derecho, VI-Ventrículo izquierdo, 
Ao-Aorta.Figura 1B. Imagen ecocardiográica en eje corto pa-
rasternal a nivel de ambos ventrículos, con aspecto en panal de 
abeja en la cavidad ventricular izquierda y como el color penetra 
dentro de los recesos inter-trabeculares, en las porciones medio-
apicales del ventrículo izquierdo. Las abreviaturas iguales a las 
anteriores.

A

B
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Figura 2A. Imágenes ecocardiográicas bidimensionales y con Do-
ppler color, en los ejes paraesternal largo, corto y apicales, que 
muestran la presencia de un solo músculo papilar con insuiciencia 
mitral ligera. Abreviaturas: SC-Seno coronario, las demás abrevia-
turas iguales a las anteriores.

las paredes ventriculares. Cualquier anomalía en el origen 
o en el desarrollo de los cojines del canal o en el proce-
so de diverticulación y socavamiento de las paredes ven-
triculares puede resultar en malformaciones del aparato 
valvular mitral.7

Las ACVM son raras y corresponden a 0.5% de todos 
los pacientes en edad pediátrica.5 Las manifestaciones 
clínicas generalmente se presentan desde la infancia y 
sólo aquellos casos con poca repercusión hemodinámica 
inician sintomatología en la edad adulta. En el presente 

trabajo, el primer caso corresponde a una hendidura de la 
valva anterior de la válvula mitral aislada, este paciente 
no presentó síntomas durante la niñez o adolescencia. La 
hendidura mitral generalmente se asocia a defecto septal 
atrioventricular de tipo parcial y puede afectar tanto a la 
valva anterior como posterior y su presentación aislada es 
rara. La hendidura se extiende desde el borde libre de la 
valva hacia el anillo ibroso dividiendo la valva anterior en 
dos, que en la mayoría de los casos son de igual tamaño, 
las valvas pueden ser normales o presentar cierto grado 

Figura 2B. En las imágenes bidimensionales y con Doppler color y 
continuo, en los planos largo parasternal, suprasternal y apical 
de cinco cámaras; se observa el rodete subvalvular (cabezas de 
lecha) con gradiente subaórtico de 33 mmHg y la persistencia del 
conducto arterioso (lecha). Abreviaturas: PCA-Persistencia del con-
ducto arterioso, ri-Rama izquierda de la arteria pulmonar, las demás 
abreviaturas iguales a las anteriores.

Figura 3. Ecocardiograma bidimensional y Doppler color y continuo, en el plano apical de cuatro y cinco cámaras, que muestra las tres 
valvas de la válvula mitral y la obstrucción que esta genera a la vía de salida del ventrículo izquierdo, caracterizada por isovelocidad y 
gradiente subaórtico de 123 mmHg. Las abreviaturas iguales a las anteriores.
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El doble oriicio valvular mitral es un defecto poco fre-
cuente; se asocia con aorta bivalva y coartación de aorta, 
aunque puede ocurrir de manera aislada.17-19 Existen di-
versas variantes: con oriicios simétricos o asimétricos y 
puede ser completo o incompleto, puede haber estenosis 
o insuiciencia asociada.20 En este caso el doble oriicio 
mitral mostró gradiente transvalvular máximo de 5 mmHg 
y 3 mmHg, respectivamente e insuiciencia mitral ligera a 
través del oriicio más pequeño, se asoció a aorta bivalva 
con estenosis aórtica ligera y a coartación aórtica como 
está descrito en la bibliografía, la cual fue resuelta mediante 
procedimiento intervencionista. El doble oriicio valvular 
mitral no le ha ocasionado ninguna repercusión hemodiná-
mica hasta el momento, pero es una asociación interesante, 
en la cual, el ecocardiograma tuvo un papel fundamental 
para el diagnóstico.

El último caso podría corresponder a una proliferación 
mixomatosa en las valvas de la válvula mitral, las cuales 
adquieren una apariencia redundante denominada displasia 
mucoide y que se ha asociado5 con comunicación interatrial, 
comunicación interventricular, conducto arterioso y válvula 
aórtica bivalva. Este paciente tiene una comunicación in-
teratrial tipo ostium primum asociada e hipertensión arte-
rial pulmonar importante, por lo que recibe tratamiento 
con sintaxentan (bloqueador de los receptores A y B de 
la endotelina) con el objeto de someterlo en el futuro a 
tratamiento quirúrgico. 

Las ACVM son raras y se pueden presentar en pacientes 
adultos en forma excepcional, con diversos grados de in-
suiciencia y estenosis de la válvula mitral u obstrucción al 
tracto de salida del ventrículo izquierdo, cuando la conexión 

de displasia, los bordes de la hendidura pueden estar li-
bres o insertarse a cuerdas tendinosas hacia el septo o a 
la pared ventricular anterior, estas características se pue-
den visualizar en el eje corto parasternal y en los planos 
apicales de 4 y 5 cámaras.1,11,12 En este caso se asoció a no 
compactación ventricular izquierda que probablemente 
inluye en el comportamiento clínico del paciente, quién 
ha sido sometido a cambio valvular mitral con evolución 
postoperatoria a corto plazo favorable, falta aún por de-
terminar el seguimiento a largo plazo.

La válvula mitral en paracaídas hace referencia a una 
anomalía congénita, la cual fue descrita por primera vez en 
1961 por Schiebler,4,13 en la que las cuerdas tendinosas se 
insertan en un solo músculo papilar, como el caso que des-
cribimos. Shone y colaboradores,14 describieron un comple-
jo que incluye anillo supravalvular mitral, válvula mitral 
en paracaídas, estenosis subaórtica y coartación aórtica; en 
nuestro caso la asociación fue con rodete subvalvular aór-
tico de poca repercusión y conducto arterioso persistente. 

El tejido mitral accesorio y/o válvula mitral trivalva se 
producen por un desarrollo anormal en forma de colgajos 
de tejido ibroso hasta la formación de una valva bien con-
formada que se sitúa debajo de la valva anterior normal de la 
válvula mitral y que puede ocasionar obstrucción al tracto 
de salida del ventrículo izquierdo.15,16 En el caso que pre-
sentamos, la valva accesoria de la válvula mitral generó 
obstrucción importante al tracto de salida del ventrículo 
izquierdo con consecuente hipertroia concéntrica ventri-
cular izquierda, por lo que el paciente será sometido a 
tratamiento quirúrgico, aún cuando se encuentra en CF I, 
por el riesgo de muerte súbita.

Figura 4A. Estudio ecocardiográico en los ejes parasternales corto 
y largo y apical de cuatro cámaras, que muestran doble oriicio mi-
tral (lechas), el anterolateral más grande que el posteromedial. 
Con Doppler color se observan los dos lujos diastólicos a nivel de 
la válvula mitral. Las abreviaturas iguales a las anteriores.

Figura 4B. Imágenes ecocardiográicas bidimensionales y con Do-
ppler continuo, en el eje corto parasternal, apical de cinco cá-
maras y suprasternal, que muestran válvula aórtica bivalva con 
estenosis ligera y coartación de aorta con gradiente máximo de 
63 mmHg.
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ventrículo arterial es concordante, u obstrucción al trac-
to de salida del ventrículo derecho en transposición de 
las grandes arterias. El tratamiento de estas anomalías 
depende del compromiso hemodinámico que ocasionen 
en los enfermos y debe estar encaminado a una adecua-
da corrección, basada en el conocimiento preciso de la 
anatomía y función de la válvula mitral y del aparato 
subvalvular.21-23 

Conclusiones

La revisión de estos casos de ACVM en adultos, nos mues-
tra la importancia del estudio ecocardiográico en la eva-
luación de la válvula mitral y del aparato subvalvular, ya 
que nos permite identiicar los diferentes tipos de mal-
formaciones, sus asociaciones con otras cardiopatías y su 
repercusión hemodinámica, para plantear el tratamiento 
preciso y oportuno tanto médico como intervencionista 
o quirúrgico, así como realizar el seguimiento de éstos 
pacientes.
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Figura 5. Ecocardiograma transtorácico bidimensional y con Do-
ppler color y continuo, en los ejes largo parasternal y apical de 
cuatro cámaras, que muestra válvula mitral con aspecto tunelifor-
me durante la diástole e insuiciencia mitral ligera (lecha) y un de-
fecto septal interatrial tipo ostium primum de 22 mm de diámetro, 
con cortocircuito bidireccional. Las cavidades derechas están dila-
tadas y hay insuiciencia tricuspídea moderada, mediante la cual 
se calculó una presión sistólica de arteria pulmonar de 75 mmHg.


