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RESUMEN

La enfermedad valvular reumatica continda siendo la causa mas frecuente de afeccién valvular en los
paises en desarrollo. A pesar de las dificultades técnicas en este tipo de enfermedad en nifios, la reparacién
valvular presenta mejores resultados a medio y largo plazo frente a la sustitucién valvular en nifios y
adultos jévenes.

Presentamos 2 casos clinicos que ilustran la discusién acerca de las diferentes técnicas utilizadas en la

reparacién valvular mitral en este grupo de edades.
© 2021 Sociedad Espanola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espafia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
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Mitral valve repair in paediatric rheumatic heart disease. A parallel reality

ABSTRACT

Rheumatic valve disease remains the most common cause of valve disease in developing countries. Des-
pite the technical difficulties in this pathology in children, valve repair has shown better medium and
long-term outcomes than valve replacement in children and young adults.

We present two clinical cases that illustrate the discussion of the different techniques used in mitral
valve repair in this age group.

Pediatric cardiac surgery
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Introduccién

Seglin informes de la Organizacién Mundial de la Salud, y asu-
miendo que no se dispone de datos completos, se estima que la
cardiopatia reumatica afecta al menos a 33 millones de personas
y es la causa de mas de 300.000 muertes al afio, especialmente en
grupos vulnerables, entre los que se incluyen nifios y adolescen-
tes,sobre todo en paises en desarrollo’. El tratamiento quirirgico
en estos pacientes constituye un auténtico reto que responde, por
una parte, a las dificultades técnicas propias de esta enfermedad,
ya que en muchos casos se encuentra muy evolucionada, y por
otra a la realidad que viven los nifios en lugares donde las con-
diciones sanitarias no permiten el acceso a un diagndstico precoz,
a un tratamiento quirdrgico adecuado y a un control exhaustivo de
las complicaciones inherentes a los sustitutos protésicos. Este pro-
blema afecta sobre todo en estos paises al momento del diagnéstico,
observandose en edades muy tempranas, lo que diferencia tanto en
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su evolucién como en sus formas de presentacion a los pacientes
que habitualmente se diagnostican en paises desarrollados.

La mayoria de los autores, al plantear las opciones quirdrgicas
frente a una enfermedad mitral de origen reumatico en la edad
pediatrica, se inclinan a recomendar la reparacién valvular, a pesar
de la mayor dificultad de estas técnicas, asumiendo el mayor riesgo
de reintervencion, ya que mejoran la supervivencia y reducen la
mortalidad. La utilizaciéon de prétesis en esta poblacién se reserva
para aquellos pacientes en los que ha fracasado la reparacion, bien
por la progresion de la enfermedad reumatica, bien por dificulta-
des propias de la técnica, debido a la elevada tasa de complicaciones
secundarias a la sustitucién valvular en esta poblacién que condi-
ciona una elevada morbimortalidad a medio y largo plazo?.

En este manuscrito recogemos los casos clinicos de 2 nifias
etiopes a quienes se realizé una reparacién valvular mitral con
anuloplastia tricuspidea asociada y muy diferente evolucién, que
serviran de base para comentar esta afeccién.
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Figura 1. Caso clinico 1. Extrema caquexia en una nifia de 8 aflos. Abdomen globu-
loso con hepatomegalia y ascitis.

Caso clinico 1

Presentamos el caso de una nifia de 9 afios (peso 18 kg y talla
120 cm) en grado funcional 111 y diagnosticada de cardiopatia reu-
matica con insuficiencia mitral severa (fig. 1). En tratamiento con
digitalicos y diuréticos. Al ingreso tenia desnutricion severa, soplo
pansistolico polifocal 111-1v/vi, taquipnea leve y abdomen globuloso
con hepatomegalia de 6 cm. Ausencia de edemas en las extremida-
des.

En el electrocardiograma destacaba crecimiento auricular
izquierdo, bloqueo de rama derecha, hipertrofia ventricular dere-
chay crecimiento ventricular izquierdo con alteraciones severas de
la repolarizacién.

La radiografia de térax mostraba una importante cardiomegalia
a expensas de crecimiento auricular y ventricular izquierdos, pro-
minencia del segundo arco izquierdo y redistribucién severa con
datos indirectos de hipertensién pulmonar (fig. 2).

En el ecocardiograma se constaté una IM severa con prolapso de
la valva anterior mitral en la zona de A2, mas fusién de ambas comi-
suras. Dilatacién severa de la auricula izquierda. Anillo mitral de
37 mm. Insuficiencia tricspide (IT) grado 111 y anillo tricuspideo de
30 mm que permitia estimar una presion sistélica en el ventriculo
derecho (VD) de 90 mm Hg. Tronco pulmonar dilatado con insufi-
ciencia pulmonar leve-moderada. VI muy dilatado (DD 57 mm, DS
37) con fraccién de acortamiento del 37%y fracciéon de eyeccién del
ventriculo izquierdo (FEVI) del 66% (fig. 3).

Se indicé cirugia de reparacién valvular, mediante comisuroto-
mia bilateral, y colocacién de un anillo rigido n.° 30 y anuloplastia
con anillo en posicién tricuspidea n.° 32 (t° CEC 120 min, t° de isque-
mia 102 min).

El postoperatorio cursé sin complicaciones, siendo dada de alta
a los 10 dias con tratamiento anticoagulante durante 3 meses,
pasando luego a antiagregacion a la vuelta a su pais de origen. Asi-
mismo, se indicé tratamiento mensual con penicilina G benzatina
para intentar evitar la progresion de la cardiopatia reumatica.

El ecocardiograma control al alta mostré una IM grado 1, con
una buena apertura y un area de 2,25 cm?, IT trivial, presién en
VD de 44 mm Hg y disfuncién moderada de VI con FE del 41% por
movimiento paraddjico septal.

Durante 11 afos se harealizado seguimiento clinico y ecocardio-
grafico a esta nifia, que se encuentra en clase funcional 1, mostrando
el altimo ecocardiograma realizado: IM grado 11, IT leve que permi-
ti6 estimar una presién en VD de 35 mm Hg y funcién biventricular
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Figura 2. Caso clinico 1. Radiografia de térax prequirdrgica. Cardiomegalia severa
a expensas fundamentalmente de cavidades izquierdas. Datos de redistribuciéon
pulmonar.

conservada, disminuyendo también los volimenes del vi. No ha
presentado arritmias ni otras complicaciones en el seguimiento.
Mantiene tratamiento mensual con penicilina G benzatina y trata-
miento antiagregante.

Caso clinico 2

Se trata de una adolescente de 15 afios con afectacién reumatica
de la valvula mitral en clase funcional 1v, en tratamiento con digital
y diuréticos.

Al ingreso (31,800 kg y 145 cm) taquipnea (FR38 rpm) y taqui-
cardia (1201lpm), con ingurgitacién yugular y frialdad en los
miembros inferiores. A la auscultuacién presentaba un aumento
del primer y segundo tono con soplo presistélico en el foco mitral
y soplo sistélico 11/1v en el foco tricuspideo. Cuarto tono izquierdo.
Estertores himedos en ambos campos pulmonares. Hepatomegalia
de 5cm.

Laradiografia de térax presentaba una cardiomegalia a expensas
de cavidades izquierdas, prominencia de tronco pulmonar y datos
de redistribucién pulmonar (fig. 4).

El electrocardiograma presentaba una alternancia entre ritmo
sinusal a 90lpm y FA rapida, datos de crecimiento auricular
izquierdo, hipertrofia ventricular izquierda y alteraciones de la
repolarizacién en derivaciones precordiales.

El ecocardiograma transtoracico mostré dilatacién severa de la
auricula izquierda (area de 32 cm), con gran trombo en la pared
posterior y lateral. Valvula mitral engrosada con focos de calcio
en la parte libre de ambos velos, fusién de ambas comisuras, area
mitral de 0,94cm? y gradiente pico a su través de 40 mm Hg. El
aparato subvalvular mitral presentaba engrosamiento severo del
miusculo posterolateral. Crecimiento de cavidades derechas con una
IT severa que permitia calcular una presién en VD de 95 mm Hg para
una TA de 90/62. Valvula aédrtica sin alteraciones. Rectificacion del
septo interventricular con FEVI de 60% (fig. 5).

En la cirugia se realizé limpieza de la pared auricular extrayendo
todo el material trombético, ligadura de la orejuela izquierda, lim-
pieza de ambos velos mitrales con decalcificacién y comisurotomia
bilateral, separacién de ambos vientres del misculo posterola-
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Figura 3. Caso clinico 1. A: Regurgitacién mitral severa. B: Imagen de pseudopro-
lapso de velo anterior mitral. C: Dilatacion severa de cavidades.

teral y anuloplastia mitral implantando anillo rigido nimero 30
(fig. 6). Se asocié anuloplastia tricuspidea con anillo rigido n.° 32.
Se complet6 la cirugia con ablacién de ambas auriculas mediante
radiofrecuencia (t° de CEC 122 min y de isquemia 104 min).

La paciente evolucioné favorablemente en el periodo inicial,
pudiendo ser extubada a las 4 horas de su ingreso en la UVl y reti-
rados los inotrépicos a las 48 horas. El postoperatorio cursé con
derrame pleural bilateral resistente a diuréticos que precisé ser
evacuado, siendo dada de alta a los 10dias de la cirugia en buena
situacion clinica. Se indic6 tratamiento con furosemida, IECA y ace-
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Figura 4. Caso clinico 2. RX de térax. Cardiomegalia, prominencia de la arteria
pulmonar. Datos de redistribucién que indican hipertensién pulmonar severa.

Figura 5. Caso clinico 2. Ecocardiografia prequirdrgica. A: Flujo acelerado a través
de la valvula mitral. B: Gran trombo en la auricula izquierda.
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Figura 6. Imagen de la colocacién del anillo mitral tras la limpieza, comisurotomia
y afeitado de los velos mitrales.

nocumarol durante los 3 meses que permanecié en nuestro pais,
pasando posteriormente a tratamiento antiagregante.

El ecocardiograma de control mostré un gradiente transvalvular
mitral pico residual de 8 mm Hg y una IT grado 11. La presién en VD
era de 50 mm Hg para una TA de 110/72.

Realizamos seguimiento en su pais de origen, observando a
partir del primer afio de la cirugia un aumento progresivo de las pre-
siones en VD hasta hacerse suprasistémicas en los 4 afios siguientes,
con una IT que siguié progresando hasta hacerse masiva, sin datos
de empeoramiento de la reparacion valvular mitral.

Apesar del tratamiento diurético intensivo, vasodilatadores pul-
monares e IECA la funcién ventricular derecha fue deteriorandose,
falleciendo en bajo gasto a los 4,5 afios poscirugia.

Revision y comentarios

La enfermedad valvular reumatica constituye la causa mas fre-
cuente de enfermedad cardiovascular adquirida en nifios en paises
en desarrollo. Esta afeccién causada por la infeccién de los estrep-
tococos del grupo A, que comienza en las vias respiratorias, puede
afectar al corazén, a las articulaciones y al sistema nervioso debido
a una cascada de reacciones inmunolégicas. Cuando se producen
lesiones cardiacas la fiebre reumatica puede afectar de forma aguda
o subaguda a las estructuras valvulares, siendo la mas afectada la
valvula mitral.

La reparacién mitral en la enfermedad de origen reumatico es
técnicamente mas dificil y compleja que en otro tipo de enfermeda-
des. Sin embargo, es la técnica de eleccién en nifios y adolescentes,
y sobre todo en paises en desarrollo donde la sustitucién valvular
presenta mayor tasa de mortalidad y complicaciones.

Estudios a largo plazo revelan una evolucién incierta no solo por
su complejidad, sino también y fundamentalmente por la diferente
evolucién en el seguimiento, ya que la enfermedad sigue progre-
sando y los resultados a medio/largo plazo son variables. Esto se
acentda en el caso de la edad infantil, donde las opciones técni-
cas pueden verse limitadas por el tamafio del anillo mitral o la
durabilidad en el caso de implantacién de neocuerdas.

Las caracteristicas de las lesiones mitrales reumaticas favorecen
lareparacién. En general laIM pura es lalesién mas comtn a edades
tempranas, engrosandose progresivamente los velos hasta obser-
varse mas frecuentemente casos de estenosis mitrales complejas a
partir de la mitad de la segunda década. Asimismo, parece claro que
la reparacién valvular se asocia a una mejoria de la funcién ventri-
cular, ya que en su ejecucién se preservan tanto el tejido valvular
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propiamente dicho como el componente subvalvular, presentando
cifras de complicaciones y mortalidad inferiores a la cirugia de
sustitucién®+#, tanto a corto como a largo plazo. En esta linea Kalan-
gos et al. publican una supervivencia global en poblacién pediatrica
tras la reparacién valvular mitral del 97% a los 17 afios, con una
ausencia de eventos relacionados (incluyendo reoperacion, muerte
tardia y eventos tromboembdlicos) del 76% que fue superior al
reemplazo valvular®. Otros estudios mas antiguos ya mostraban
asimismo una supervivencia inferior 97,9% frente al 74,8% a los 2
afios de la cirugia en poblacién infantil de la reparacién frente al
reemplazo respectivamente.

Mecanismo de la enfermedad mitral reumdtica

Utilizando como base la clasificacién funcional descrita por Car-
pentier en 19836, distinguimos 3 tipos de mecanismos de lesién
mitral en los pacientes afectos de carditis reumatica: En el tipo1una
pancarditis inflamatoria determina una dilatacién progresiva del vi,
por lo tanto del anillo mitral y una disminucién de la FEVI. Amenudo
se asocia con progresiva fibrosis de los velos, lo que determina un
mecanismo mixto entre el tipo 1y el tipo 1L

El siguiente tipo, caracterizado por el prolapso o pseudoprolapso
del velo anterior mitral, en el caso de enfermedad reumatica, se
caracteriza por una elevacién del velo anterior mitral sobre el plano
anular (tipo Ila), causada por elongacién o rotura de las cuerdas pri-
marias y/o de los musculos papilares. En el caso de la variante IIb se
observa un mecanismo mixto, y esta causada por la falta de coap-
tacion debido a la movilidad restringida del velo posterior mitral y
el movimiento ligeramente por encima del plano anular en sistole
del velo anterior mitral.

Por altimo, el tipo 111 se corresponde con una doble lesién mitral
causada por la movilidad restringida de ambos velos durante la sis-
tole. Si esta restriccion afecta el movimiento durante la diastole la
estenosis mitral es la lesién predominante. En este tipo suele aso-
ciarse una fusién comisural, retraccién de las cuerdas comisurales
o la fusién de ambos musculos papilares.

Opciones quirtirgicas en la reparacién valvular mitral en el nifio y
adolescente

De forma similar al adulto, los objetivos fundamentales de la
reparacioén valvular mitral van dirigidos a preservar o restaurar el
movimiento normal de los velos mitrales, conseguir una superficie
suficiente de coaptacién entre ambos y remodelar y estabilizar el
anillo mitral’. Para ello utilizaremos un conjunto de técnicas en
muchos casos similares a las empleadas en la edad adulta, aunque
con ciertos matices.

La realizacién de una anuloplastia mitral en la edad pediatrica
dependera del tamafio del anillo y la edad del paciente. En anillos
inferiores a 24 mm la posibilidad de presentar estenosis residuales,
sobre todo durante el crecimiento, es alta. En estos casos diferentes
autores han propuesto el empleo de anillos alternativos realizados
con tiras de pericardio o anillos biodegradables>.

A pesar de lo que pudiera pensarse, en la edad pediatrica el
empleo de cuerdas artificiales de politetrafluoroetileno en la repa-
racion de prolapsos del velo anterior mitral ha mostrado una mayor
durabilidad frente a las técnicas de acortamiento o transferencia.
Esto se debe entre otras causas a la progresion del proceso reuma-
tico, que no frena el proceso de elongacién o rotura de las cuerdas
primarias®.

Otras técnicas empleadas frecuentemente en los casos de pseu-
doprolapso anterior y velo posterior restrictivo incluyen el afeitado
del velo posterior, la reseccion de las cuerdas secundarias y la
divisién del misculo papilar. Si las comisuras estan fusionadas se
realiza una comisurotomia bilateral limitada hasta 1 o 2 mm del
anillo nativo, y respetando las cuerdas primarias a ambos lados de
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las incisiones. En ocasiones es necesario el aumento de la valva
posterior con parche de pericardio.

Evolucién de la reparacion mitral reumdtica en el nifio y
adolescente

El riesgo de fracaso de una reparacién mitral en la edad
pediatrica depende de varios factores, entre los que destacan el
diagnéstico erréneo en el momento de analizar todos los compo-
nentes de la lesion, el empleo de técnicas inadecuadas, la presencia
de doble lesion o la extrema complejidad de la enfermedad por
estar muy evolucionada. De forma similar a la edad adulta la anulo-
plastia asociada a cualquier otra técnica es un factor independiente
en el éxito de la durabilidad de la reparacién®. Otro factor pre-
dictivo independiente es la presencia de actividad reumatica en
el momento de la cirugia, que determina un progresivo proceso
inflamatorio del aparato subvalvular, lo que deriva en rotura de los
musculos papilares, dehiscencias progresivas de la anuloplastia o
fibrosis y retracciones nuevas en los velos reparados, lo que deri-
vara en un fracaso de la reparacién entre 6 meses y 5 afios tras la
cirugia’.

Los diferentes estudios que analizan la supervivencia a largo
plazo de los pacientes tras reparacién valvular mitral en pacien-
tes reumaticos publican unas cifras que oscilan entre el 78% y el
90% a los 15 afios. Sin embargo, una de las limitaciones de la ciru-
gia en estos grupos de pacientes estriba en la dificultad de tener un
seguimiento completo en paises donde el acceso a la sanidad puede
resultar complejo.

En los casos que presentamos en este trabajo pudimos realizar
este seguimiento a pesar de las dificultades del pais. La evolucién
en ambos casos fue completamente distinta, entre otras causas por
el diferente momento de la enfermedad de ambas nifias y por el
diagnéstico dispar. Muchos estudios se han dirigido a establecer la
influencia de la hipertensién pulmonar severa en la evolucién de los
pacientes sometidos a cirugia de reparacion o reemplazo valvular.
Si bien es este un factor que influye en los resultados a corto plazo,
resulta dificil establecer en qué casos la presencia de hipertensién
pulmonar severa va a ser un factor determinante en la mortalidad
de estos pacientes. La mayoria de los trabajos han demostrado una
disminucién de la presion arterial pulmonar tras la cirugia mitral
en casos de estenosis mitral. Sin embargo, en casos de enferme-
dad reumatica, y a pesar de la normalizacién posquirdrgica de las
presiones en la auricula izquierda, la hipertensién pulmonar puede
persistir. Esta irreversibilidad podria ser consecuencia de la remo-
delacién vascular pulmonar, la sobrecarga créonica de presiéon del VD
y como consecuencia el progresivo fracaso derecho. Otros factores
que influyen en esta insuficiencia cardiaca derecha terminal, a pesar
de la reparacién mitral, son la edad, el sexo femenino, la etiologia
reumatica, el tamafio de la auricula derecha, la presencia de fibrila-
cién auricular y la insuficiencia tricuspidea severa preoperatoria'°.
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Todos estos factores estaban presentes en nuestro segundo caso
que, desafortunadamente, tuvo una evolucién desfavorable.

Conclusiones

Resulta complejo adquirir experiencia en este tipo de enfer-
medad para los cirujanos cardiovasculares infantiles en nuestro
medio. Por una parte, porque es una afeccion practicamente inexis-
tente en los paises desarrollados, y por otra porque los mecanismos
fisiopatolégicos que se desarrollan en los cambios hemodinadmi-
cos en estos casos son claramente diferentes a los que vemos con
mucha mas frecuencia en las cardiopatias de etiologia congénita.
Sin embargo, para los cirujanos cardiovasculares infantiles resulta
imprescindible conocer las técnicas de reparacién valvular mitral,
ya que continda siendo una enfermedad muy prevalente en pai-
ses en desarrollo, y estas técnicas constituyen en muchos casos
la tnica alternativa viable para esta poblacién, aun asumiendo la
variabilidad en la duracién de la reconstruccién valvular.

Consideraciones éticas

Los autores cuentan con el consentimiento informado de los
padres de los pacientes para la publicacién de este trabajo.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningidn conflicto de intereses.
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