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Insuficiencia mitral de etiologia poco usual
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Se presenta un caso de lactante de 8 meses, que fue enviado por su pediatra para una consulta cardiovas-
cular después de auscultar un soplo en el examen fisico. La ecocardiograffa demostro el ventriculo izquierdo
dilatado con regurgitacion mitral grave debido a movimiento restringido de la valva posterior, junto a un
flujo diastdlico en la arteria pulmonar sugestivo de una anomalfa con origen en la arteria coronaria. La an-
giograffa coronaria por tomograffa computarizada confirmé el diagnoéstico.

El paciente fue sometido a cirugia de reimplante de la arteria coronaria izquierda a la aorta ascendente, mas
plicatura de valva mitral y cierre de la hendidura de la valva posterior evidenciado ya durante la intervencion
buenos resultados.
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We communicate a case of a 8-month breastfed sent by her pediatrician to cardiology consultation after finding
a heart murmur on physical examination. Echocardiography showed left ventricle dilatation with severe mitral
regurgitation due to restricted posterior leaflet movement, together with a diastolic flow on pulmonary artery
suggestive of anomaly of coronary arterial origin. CT coronary angiogram confirmed diagnosis.

The patient underwent surgery with left coronary artery reimplantation on ascending aorta, mitral valve plication,
and posterior leaflet closure of pseudo-cleft of posterior leaflet evidenced during intervention, with good results.

color Doppler

Presentacion del caso

Lactante de 8 meses sin antecedentes de interés, derivada a la consulta
externa de cardiologia de nuestro centro por su pediatra tras el hallazgo
de un soplo en una revision. La madre referfa que la paciente presentaba
fatiga durante las tomas. El desarrollo estaturoponderal era normal y no se
encontrd en la exploracion cianosis ni tiraje respiratorio. Los pulsos perifé-
ricos estaban conservados y se confirmo la presencia de soplo sistélico en
foco mitral lI/VI.

En el electrocardiograma se observé taquicardia sinusal a 150 latidos por mi-
nuto con signos de crecimiento de cavidades izquierdas y la ecoscopia de
consulta mostraba una insuficiencia mitral significativa, por lo que se solicitd
una ecocardiografia transtoracica, en la que se observo situs solitus, levocardia,
concordancia auriculoventricular y ventriculoarterial, con un ventriculo izquier-
do dilatado tras ajustar el peso y talla, y con fraccién de eyeccién del ventricu-
lo izquierdo (FEVI) conservada pese a discreta hipocinesia inferior (didmetro
diastolico [DD]: 42 mm; didmetro sistolico [DS]: 28 mm; FEVI: 62%) (Figura 1).
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La aurfcula izquierda estaba muy dilatada, con abombamiento del septo in-
terauricular hacia la auricula derecha y shunt izquierda-derecha a través del
foramen oval (Video 1). Se observa una insuficiencia mitral masiva por falta
de coaptacién de velos mitrales secundaria a una retraccion del velo posterior
con importante gap entre ambos velos (Video 2). Asi mismo, ambos musculos
papilares y las cuerdas tendinosas presentaban una ecogenicidad aumentada,
sugestiva de fibroelastosis.

Durante el estudio de la arteria pulmonar se objetivé un flujo diastélico con
Doppler color a dicho nivel, junto a la presencia de multiples flujos diastélicos
intramiocardicos tanto en ventriculo derecho como a nivel septal (Video 3 y
Video 4). La presion sistélica pulmonar era de 30 mmHg.

Todos estos hallazgos en la ecocardiografia transtoracica hicieron sospechar un
posible origen anémalo coronario desde la arteria pulmonar y se solicita una
tomografia computarizada coronaria, que confirmo la sospecha, visualizando-
se el tronco coronario izquierdo emergiendo de la arteria pulmonar (Figura 2).

Tras el diagnostico de origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria
pulmonar (ALCAPA o sindrome de Bland-White-Garland), se presentd el caso
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en sesién medicoquirurgica, decidiéndose intervenir mediante reimplante co-
ronario y cirugia reparadora sobre la vélvula mitral, debido a que las lesiones
presentes en el aparato valvular mitral visualizadas con ecocardiograffa trans-
toracica sugerian escasa expectativa de mejoria tras el reimplante coronario
aislado.

La intervencion se realizd a través de esternotomia, confirmandose la salida del
tronco coronario izquierdo de la arteria pulmonar. Se llevé a cabo la reseccién
del botén coronario izquierdo con anastomosis a la pared posterior de la aorta
ascendente y el cierre de la arteria pulmonar. A continuacion, se hizo plastia
mitral con sutura de la comisura anterior hasta un tercio de la valvula mitral, y
sutura de la hendidura del velo posterior, esto ultimo debido probablemente a
que la dilatacion del anillo mitral produjo una separacién excesiva de los festo-
nes que dividen el velo posterior.

En la ecocardiografia transtoracica del postoperatorio se evidencié una reduc-
cién significativa de la insuficiencia mitral, que pasé de ser masiva a moderada,
y de los didmetros ventriculares (Video 5).

La paciente evoluciond de forma favorable durante su ingreso, siendo dada
de alta 1 semana después y manteniéndose asintomatica en el seguimien-
to.

La ecocardiograffa transtordcica de control a los 6 meses mostraba una
franca mejoria respecto a la basal, con una reduccién significativa de los
didmetros ventriculares (DD: 31 mm; DS: 21 mm), persistencia de una FEVI
normal (61%) y reduccién del volumen auricular izquierdo (Video 6). La
insuficiencia mitral se catalogé como leve (Video 7) y no se objetivo es-
tenosis significativa tras la plicatura mitral (gradiente transmitral medio de
4 mmHg). Desaparecié tanto el flujo diastdlico en arteria pulmonar como
los flujos intramiocardicos, y no se hallé gradiente significativo en arteria
pulmonar (Video 8).
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Figura 1. Modo M en paraesternal eje largo en el estudio diagnostico
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Video 1. Proyeccion apical de cuatro cdmaras donde se objetiva gran
defecto de coaptacion a nivel de la vélvula mitral por restriccion de velo
posterior. Auricula izquierda muy dilatada

Video 2. Se objetiva insuficiencia mitral masiva, con efecto Coanda
dirigido hacia pared lateral de la auricula izquierda. Shunt izquierda-
derecha a través del foramen oval permeable

Video 3. Se objetiva flujo diastélico en la arteria pulmonar sugestivo de
origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar (ALCAPA)
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_05/Video_01.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_05/Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/JUN_2017_N_5/Videos/CS_05/Video_03.mp4
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Video 4. Se objetivan flujos intramiocardicos a nivel del ventriculo derecho Video 6. Proyeccion apical de cuatro cdmaras a los 5 meses de
y del septo interventricular seguimiento. Se objetiva desaparicion de la separacién mitral debido a la
plicatura. Reduccion del volumen auricular izquierdo

Figura 2. Reconstruccién de tomografia computarizada coronaria, donde

se objetiva arteria coronaria derecha con salida desde la aorta (flecha roja) y

e g Video 7. Se objetiva insuficiencia mitral leve tras la cirugia a los 5 meses de
coronaria izquierda desde la arteria pulmonar (flecha azul)

seguimiento

Video 5. Control ecocardiogréfico en el postoperatorio. Se objetiva

! : o ) i AT T Video 8. Desapariciéon del flujo diastélico en arteria pulmonar
plicatura mitral y reduccion considerable de la insuficiencia mitral
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Discusion

El origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar (ALCAPA) es
una entidad rara que representa el 04% de las cardiopatias congénitas, afec-
tando a 1 de cada 300.000 recién nacidos. Fisiopatolégicamente confluyen dos
mecanismos como responsables del cuadro. Por un lado, existe una perfusion
de gran parte del miocardio con sangre desaturada procedente de la arteria pul-
monar, que determina isquemia miocérdica con dilatacién y disfuncién ventricu-
lar, junto a desarrollo de fibroelastosis endocéardica. Por otro, se genera un shunt
izquierda-derecha desde el territorio de la coronaria derecha, de mayor presion
de perfusién, hacia el de la coronaria izquierda, a través de la formacién de fistulas
intracardiacas entre ambos circuitos, causando isquemia a su vez en el territorio
coronario derecho a expensas de mejorar la perfusién en el territorio izquierdo,
junto a sobrecarga de volumen de las cavidades izquierdas de cuantia variable®.

La forma de presentacion caracteristica es un cuadro de insuficiencia cardiaca
de apariciéon durante la lactancia o la infancia, debido al desarrollo de miocar-
diopatfa dilatada y/o insuficiencia mitral. Otras formas menos frecuentes son
sindrome coronario agudo, taquiarritmias tanto auriculares como ventriculares
o muerte cardiaca subita. En ocasiones, el paciente se encuentra asintomatico
u oligosintomatico llevandose a cabo el diagndstico tras el hallazgo casual de
cardiomegalia en una radiografia o por la auscultacién de un soplo.

Hoy en dia la sospecha y la primera aproximacion diagndstica se realiza con
ecocardiografia transtordcica, como en el caso de nuestra paciente, aunque
precisa confirmacién posterior con tomograffa computarizada coronaria o an-
giografia pulmonar. La ecocardiografia transesofagica puede ser de ayuda en
situaciones seleccionadas®.

Los hallazgos sugestivos de la presencia de ALCAPA en la ecocardiografia trans-

toracica son:

- Llenado reverso con Doppler color de la arteria coronaria izquierda®.

-+ Flujo diastélico con Doppler color en la arteria pulmonar®#.

- Deteccion con Doppler color de flujo intramiocardico, correspondiente a
las colaterales entre ambas coronarias® .

- Dilatacion de la arteria coronaria derecha junto con predominio de flujo
sistélico respecto al diastélico con Doppler pulsado®.

Tras el diagnéstico es importante valorar el grado de insuficiencia mitral y el
mecanismo de regurgitacion. En los casos de insuficiencia mitral de grado lll/IV
o IV/IV se debe diferenciar si la etiologia es puramente funcional por dilatacion
del anillo, o bien existe fibrosis del aparato subvalvular, porque segtin el meca-
nismo responsable se decidird intervencion o no sobre la valvula mitral.

Aungue existe controversia en el manejo de la insuficiencia mitral, hay cierto con-
senso en realizar plastia mitral en aquellos casos con insuficiencia mitral significati-
va con fibrosis del aparato subvalvular, porque es menos probable su mejoria con
la reduccion de los didmetros ventriculares, decisién que se toma con esta pacien-
te, con buen resultado final. En cambio, si la insuficiencia mitral es de cardcter pu-
ramente funcional hay grupos que optan por la intervencion mitral y otros por una
actitud expectante, debido a que con la reduccién de los didmetros ventriculares
y la mejoria de la funcién ventricular el grado de insuficiencia suele reducirse®”.

Conclusion

Pese a que el origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar
es una entidad poco frecuente hay que tenerlo en cuenta dentro del diagnds-

tico diferencial en pacientes jovenes con miocardiopatia dilatada, insuficiencia
mitral, arritmias ventriculares o sindrome coronario agudo, debido a que existe
tratamiento curativo.

En el diagndstico diferencial de insuficiencia mitral en pacientes jovenes hay
que tener presente esta patologfia, ya que, si este diagnostico se pasa por alto,
aumenta la morbimortalidad y la necesidad de reintervencion®.

La ecocardiograffa transtordcica aporta informacion muy relevante siempre
que se conozcan los signos sugestivos de esta anomalia, y es de gran impor-
tancia tanto para su diagndstico como para el planteamiento terapéutico
sobre la valvula mitral si asocia insuficiencia mitral significativa. La tomografia
computarizada coronaria es una alternativa vélida a la angiografia para el diag-
nostico de confirmacion.

Ideas para recordar

- Se debe tener en cuenta en el diagnéstico el origen anémalo de la corona-
ria izquierda en la arteria pulmonar en todo paciente joven con insuficien-
cia mitral o miocardiopatia dilatada.

-+ Los signos caracteristicos en la ecocardiografia son la presencia de flujo
diastoélico con Doppler color en la arteria pulmonar y la deteccién de mul-
tiples flujos intramiocardicos.

- De cara al tratamiento quirdrgico es importante valorar el mecanismo por
el que se produce la insuficiencia mitral, que va a determinar la interven-
cién o no sobre la misma.
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