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Palabras clave RESUMEN
 ▻ Aneurisma subvalvar mitral.
 ▻ Aneurisma submitral.
 ▻ Miocardiopatía.
 ▻ Imagen multimodalidad.

El ASM forma parte de una entidad relacionada con una debilidad innata de la pared ventricular, específica-
mente en el área de implantación de la cúspide mitral posterior, resultando en la pérdida de la arquitectura 
valvar y, en consecuencia, regurgitación y dilatación aneurismática ventricular. Para completar su diagnósti-
co no es suficiente la presencia del aneurisma, es necesario excluir que su etiología sea isquémica. La princi-
pal hipótesis es la de origen congénito sumado en ocasiones, a la presencia de procesos inflamatorios que 
funcionan como gatillos, en pacientes con predisposición. Los métodos de imagen tienen un papel funda-
mental en el diagnóstico y la definición anatómica, para decidir la mejor forma de abordaje quirúrgico. Con 
mejora de las técnicas de exclusión del aneurisma, plastia y recambio valvular mitral, los pacientes tienen un 
pronóstico favorable. Hoy es una enfermedad documentada en América, Europa y Asia, con predominio en 
población joven, africana o afrodescendiente, sin embargo, con casos documentados en individuos jóvenes 
de todas las razas y es por esta expansión geográfica que debe ser considerada como una causa de insufi-
ciencia mitral en pacientes jóvenes.

Keywords ABSTRACT
 ▻ Subvalvar mitral aneurysm.
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The SMA is part of an entity related to an innate weakness of the ventricular wall, specifically in the area of im-
plantation of the posterior mitral cusp, resulting in loss of valve architecture and, consequently, regurgitation and 
ventricular aneurysmal dilatation. To complete its diagnosis, the presence of the aneurysm is not enough, it is ne-
cessary to exclude that its aetiology is ischemic. The main hypothesis is that of congenital origin added, sometimes, 
to the presence of inflammatory processes that function as triggers, in predisposed patients. Imaging methods 
play a fundamental role in diagnosis and anatomical definition, to decide the best form of surgical approach. 
With improved techniques for aneurysm exclusion, plasty, and mitral valve replacement, patients have a favorable 
prognosis. Today it is a documented disease in America, Europe and Asia, predominantly in the young, African or 
Afro-descendant population, however with documented cases in young individuals of all races and it is due to this 
geographical expansion that it should be considered as a cause of mitral regurgitation in young patients.

Introducción

El aneurisma subvalvar mitral o submitral (ASM) es una patología cardíaca am-
pliamente reconocida, que durante mucho tiempo fue descrita casi exclusi-
vamente en pacientes negros africanos. Aunque todavía existe esta idea de 

prevalencia, se han descrito casos en pacientes de todas las razas. La presente 
perspectiva es una síntesis de las investigaciones publicadas en 60 año desde 
la primera serie de casos con este nombre. Se abordan detalles como la evolu-
ción de su distribución demográfica, presentación clínica, etiologías sugeridas, 
avance de los métodos de imagen para su diagnóstico, tratamiento y evolución 
de los pacientes.
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Definición

El origen del ASM parece relacionarse con una debilidad de la pared ventricular, 
en el área de implantación de la cúspide mitral posterior1. Los aneurismas, tien-
den a crecer en dirección variable, en muchos casos la expansión se produce 
predominantemente detrás la aurícula izquierda, mientras que en otros ocurre 
detrás de la pared libre del ventrículo izquierdo2. La mayoría de los casos coinci-
den en el compromiso de un segmento significativo del anillo mitral posterior, 
resultando en la pérdida de apoyo para la misma cúspide y, en consecuencia, 
regurgitación valvar3. 

Contexto histórico

La primera descripción como ASM fue realizada en Nigeria en 1961 bajo el 
nombre de “Aneurismas anulares subvalvares de ventrículo izquierdo“, con 
base en un espectro de hallazgos clínicos, radiológicos y de necropsia, que 
se repitieron de forma persistente en doce pacientes, durante un período de 
dieciocho meses1, y la revisión de casos semejantes documentados parcial-
mente desde 18134, permitiendo, a partir de ese momento (1961) caracteri-
zarla como una entidad única. De la correlación de las características clínicas, 
radiológicas y angiocardiográficas con los hallazgos post mortem, surgió una 
entidad definida, que posteriormente hizo posible su diagnóstico y trata-
miento en vida. 

Lo que caracterizó el ASM y lo diferenció de otras formas de dilatación 
aneurismática de la cavidad ventricular, fue la exclusión, por necropsia, 
de enfermedad coronaria, que en esa época era prácticamente inexisten-
te en la población joven africana, y la principal hipótesis de su formación 
era la presencia de una “debilidad congénita” de la pared ventricular, en el 
área de implantación de la cúspide mitral posterior1. Fueron denominados 
aneurismas subvalvares porque se encontraban justo bajo las valvas aorta 
y mitral, y anulares porque las cavidades aneurismáticas se extendían en 
dirección circular al rededor del anillo fibroso que sustentaba las valvas. La 
forma aórtica es mucho más rara, constituyendo menos de ¼ de los casos 
documentados, y hoy el término es utilizado casi exclusivamente para los 
aneurismas submitrales5.

Desde ese la primera serie de casos, ha existido un refinamiento de los méto-
dos de imagen, permitiendo una mejor definición anatómica de las lesiones, 
con intención de ofrecer un abordaje quirúrgico mejor direccionado.

Incidencia y distribución geográfica

Inicialmente era una enfermedad casi exclusivamente africana. A pesar de esa 
predilección demográfica, en los últimos 60 años se han documentado varios 
casos en toda Europa, subcontinente indio, en Estados Unidos, Canadá y Brasil, 
y un caso en paciente xantodermo. La mayor cantidad de casos aún existe en 
áfrica y en territorio europeo, y la mayoría de los pacientes con este diagnóstico 
que no son africanos, tienen ascendencia directa africana6. 

La incidencia en la literatura desde 1966 hasta 1999 fue de menos de 100 
casos. Más allá de 2000, fueron relatados alrededor de 30 casos adicionales. 
Una vez que la ASM es una enfermedad relativamente rara, no hay datos con-
cluyentes sobre la prevalencia e incidencia de esta condición en la pobla-
ción general. Actualmente, debido a las migraciones, debería ser considerada 
como una etiología probable de insuficiencia mitral entre paciente jóvenes 
en todo el mundo5. 

Etiología

El ASM continúa siendo considerado una enfermedad de origen obscuro, con 
desconocimiento de la causa específica que lleva a una fisiopatología común: 
dilatación aneurismática a través de una debilidad o defecto en la unión fibro-
muscular del miocardio del ventrículo izquierdo y el esqueleto fibroso. Además 
de la etiología congénita, una hipótesis propuesta es la presencia de procesos 
inflamatorios que funcionan como gatillos, en pacientes con predisposición. 
Sin embargo, el hallazgo de ASM en niños, sin antecedente de inflamación o 
trauma hace incuestionable la hipótesis de etiología congénita6.

En algunos casos ha sido documentado coexistencia (no necesariamente, cau-
salidad) con sífilis, endocarditis bacteriana, carditis reumática, tuberculosis, po-
liarteritis, paludismo, quistes, tumores y traumatismos7.

Presentación clínica

La forma de presentación clínica más frecuente es la insuficiencia cardíaca se-
cundaria a insuficiencia mitral. Sin embargo, las manifestaciones incluyen un 
espectro grande, desde individuos asintomáticos; evaluados por cardiomegalia 
en la imagen de Rayos X, o por hallazgos auscultatorios; hasta casos de embolia 
sistémica (asociado a la presencia de trombos dentro del aneurisma), ruptu-
ra de pared libre de ventrículo izquierdo (llevando a taponamiento cardíaco), 
arritmia ventricular y muerte súbita8.

Reportes de casos han sido publicados, asociando el ASM con infarto en este 
territorio, sin embargo, es necesario reforzar que uno de los criterios diagnós-
ticos es la exclusión de enfermedad coronaria como causa de la dilatación. 
Cuando ocurre compresión extrínseca de la arteria circunfleja o del tronco de 
la coronaria izquierda por el aneurisma, la isquemia miocárdica forma parte del 
cuadro clínico y en este grupo de pacientes sí puede ser considerado el diag-
nóstico de ASM9.

Anatomía

Con el avance de las técnicas de circulación asistida, se han descrito varios mé-
todos de abordaje, como exclusión del aneurisma por vía ventricular, por vía 
auricular, por el surco auriculo ventricular e inclusive por vía aneurismática. La 
definición anatómica de la extensión del aneurisma, el compromiso de la valva 
mitral y de la circulación coronaria (en el caso de la compresión extrínseca), son 
los principales factores que impactan en la forma de abordaje10. 

La forma de presentación más frecuente del aneurisma es la submitral, en esta loca-
lización puede tener un mayor tamaño, porque adyacente a la región mitral existe 
una anatomía menos restrictiva para expansión. Du Toit et al. clasificaron el ASM 
en tres tipos: Tipo I: Con cuello único, Tipo II: Con múltiples cuellos, sugiriendo que 
inicialmente podrían formarse aneurismas adyacentes que se fusionan y forman 
una cavidad única con varios orificios de entrada y, Tipo III: comprometiendo todo 
el anillo mitral11. Sin embargo, esta única forma de clasificación única parece no ser 
suficiente para explicar el gran espectro anatómico de la enfermedad.

Métodos de imagen

El desafío de la imagen multimodalidad es la definición de la extensión espacial 
del aneurisma, de la cantidad de cuellos, el compromiso de la función de la val-
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va mitral y la presencia de compresión extrínseca coronaria. La falta de defini-
ción anatómica ha sido reportada como causa principal de falla de corrección10.

Los primeros reportes de la enfermedad fueron por rayos X y ventriculografía, 
los hallazgos incluían cardiomegalia, aumento de la silueta cardiaca, opacifica-
ción del aneurisma por el contraste, definición del cuello o istmo, y la presencia 
de calcificaciones en la pared o en el anillo de entrada7,12 (Figuras 1 y 2).

Figura 1. Radiografía de tórax, con evidente avance en la técnica radiológica. 
(A) imagen adquirida en 1978, (B) imagen adquirida en 2020. Ambas 
muestran aumento de la silueta cardíaca e imagen quística calcificada en 
región hiliar izquierda (flechas) (Thadani 1978, Sanagar 2020).

Figura 2. Ventriculografía, que muestra la cavidad aneurismática delimitada 
por el contraste. Los bordes fueron delineados para mostrar el tamaño 
sugerido del aneurisma. LA: Aurícula izquierda, LV: Ventrículo izquierdo, AN: 
Aneurisma (Thadani 1978).

Ecocardiografía bidimensional (2D) y tridimen-
sional (3D)

Es indiscutible como el avance en la ecocardiografía juega un papel funda-
mental en la definición de variables importantes para el conocimiento de la 

enfermedad. El primer ecocardiograma publicado en la literatura data de 1978 
(Figura 3), mostraba una imagen anecoica posterior a la pared inferolateral 
del ventrículo izquierdo7, y aunque aún no ofrecía la resolución espacial y de-
talles anatómicos de los métodos actuales, la imagen conseguía avanzar en el 
algoritmo diagnóstico del ASM. Con el surgir de la imagen bidimensional, fue 
posible tener una mejor idea de la localización y la extensión del aneurisma 
(Figura 4). 

Figura 3. Ecocardiograma mostrando una región anecoica adyacente a 
la pared posterior del ventrículo izquierdo (hoy, pared inferolateral). En la 
parte inferior de la imagen se muestra el fonocardiograma, mostrando la 
presencia de soplo sistólico. LA: Aurícula izquierda, LV: Ventrículo izquierdo, 
AN: Aneurisma, IVS: Septo interventricular, MV: Valva mitral, LVPW: Pared 
inferolateral, AO: Aorta, LA: Aurícula izquierda (Thadani 1978).

Figura 4. (A) Vista apical de cuatro cámaras en eco bidimensional que 
muestra el aneurisma como un espacio anecoico que surge de la región 
lateral de la válvula mitral y comprime la aurícula izquierda. (B) Vista de eje 
largo Parasternal que muestra el aneurisma como dos espacios anecoicos 
detrás de la valva mitral. LA: Aurícula izquierda, LV: ventrículo izquierdo; 
RV: ventrículo derecho; Ao = aorta; AML = cúspide mitral anterior (Davis 
MD, 1982) 

Gracias a esa evolución, el ecocardiograma 2D por vía transtorácica y tran-
sesofágica, es el método diagnóstico de elección para definir variables 
como: tamaño del aneurisma, presencia y gravedad de la insuficiencia mi-
tral y valvulopatías asociadas, evaluación de la función sistólica biventricu-
lar, complicaciones asociadas como trombos (Videos 1 y 2), perforación y 
otras alteraciones de la contractilidad ventricular, sugiriendo obstrucción 
extrínseca de coronarias. El ecocardiograma 3D complementa mostrando 
con más claridad, la relación del aneurisma con otras estructuras cardíacas 
(Figura 5)14. 
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Vídeo 1. Vista apical de cuatro cámaras en ecocardiograma transtorácico 
que muestra el aneurisma como un espacio anecóico que surge de la 
región lateral de la válvula mitral (Archivo del autor)

Vídeo 1. Complementación esofágica del examen transtorácico del vídeo 
1, corte a 70° em esófago médio, donde se observa la presencia moldeado 
de trombo mural en el espacio del aneurisma y el discreto compromiso de 
la arquitectura de la valva mitral (Archivo del autor)

Figura 5. (A) Ecocardiograma transesofágico, ventana en esófago médio a 
0°, corte de cuatro cámaras y (B) zoom 3D que muestran el defecto debajo 
del anillo posterior y la porción del ASM que se comunica con la aurícula 
izquierda (Singh 2021). 

Angiotomografia y cinecoronariografia

Ya fue descrita la importancia del diagnóstico diferencial con aneurismas o 
pseudoaneurismas de origen isquémico. Los métodos de evaluación angiográ-
ficos consiguen dar detalles sobre las arterias coronarias y aorta, con dos objeti-
vos fundamentales: excluir la posibilidad de etiología isquémica y diagnosticar 
una de las complicaciones asociadas, la compresión extrínseca de coronarias 
por el ASM. Existen casos documentados de compresión del tronco de la coro-
naria izquierda, de la arteria descendente anterior y de la arteria circunfleja (de 
forma aislada o simultanea) (Figuras 6 y 7)15. 

Figura 6. (A, B, C, D) La angiotomografía computarizada cardíaca mostró un gran aneurisma del ventrículo izquierdo que se originaba adjacente a la valva 
mitral, con múltiples dilataciones y cuello único, ancho. La arteria circunfleja izquierda no es visualizada desde la parte media de su trayecto, lo que podría 
sugerir compresión extrínseca(Thangasami,2020).

https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/AR02_519/AR_519_V01.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/AR02_519/AR_519_V02.mp4
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Figura 7. Angiografía coronaria selectiva en vista caudal oblicua anterior derecha (A) y vista craneal oblicua anterior izquierda (B), que muestra el tronco de la 
coronaria izquierda (LMCA) y la arteria descendente anterior (LAD) con aspecto normal, con compresión completa media de la arteria circunfleja izquierda (LCX) 
por el aneurisma (AN), que se identifica como la región opacificada en la ventriculografía (Thangasami, 2020).

Figura 8.  (A, B, D, E) ASM en el segmento basal de la pared inferior, adyacente a la cúspide posterior de la válvula mitral, con un cuello ancho. El ventrículo 
izquierdo está dilatado. (C) Imagen de realce tardío con gadolinio (LGE). También se realzan el pericardio y la pared del aneurisma de la aorta torácica 
descendente. (F) LGE reveló un trombo de gran tamaño en el saco aneurismático (Abdullah H, 2017).
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Resonancia magnética nuclear (RMN)

La RMN Ha sido un método invasivo emergente para la evaluación de la forma 
y tamaño del aneurisma y de la función sistólica del ventrículo izquierdo. Por su 
capacidad de caracterización tisular, consigue distinguir entre pericardio, trom-
bo y miocardio, siendo una estrategia importante en el diagnóstico diferencial 
con pseudoaneurisma de origen isquémico, además de genera información 
sobre inflamación, perfusión, viabilidad (Figura 8)16. 

Conclusiones

En el jubileo de diamante de la primera caracterización de la enfermedad, el 
ASM continúa siendo una entidad con causas aún no bien establecidas. Es in-
negable su asociación con algún grado de predisposición genética en grupos 
raciales específicos, sin embargo, la globalización y el mestizaje la transforma-
ron en una enfermedad que puede aparecer en todos los grupos étnicos.

Desde 1962 hasta ahora, 60 años de evolución exponencial de los métodos de ima-
gen nos han mostrado el enorme espectro anatómico de la enfermedad: submitral 
o subaórtico, con o sin insuficiencia valvular, perforación, disfunción ventricular, 
compresión extrínseca coronaria, trombos, inflamación tisular. Y hemos aprendi-
do que la imagen multimodalidad funciona como un rompecabezas, donde no 
podemos tener piezas en falta, para la definición del mejor abordaje terapéutico. 

Ideas para recordar

• El ASM es un hallazgo inusual que surge en el anillo fibroso debajo de la 
válvula mitral, a través de una debilidad congénita en la pared ventricular 
en la región del surco auriculoventricular.

• Es necesario hacer el diagnóstico diferencial con aneurismas o pseudoa-
neurismas de etiología isquémica.

• La imagen multimodalidad es esencial para el diagnóstico anatómico y de-
finición de la mejor estrategia quirúrgica, que puede incluir resección del 
aneurisma, plastia o reemplazo valvar mitral y/o revascularización coronaria.

• La globalización cambió la distribución demográfica que existía hace 60 
años y, hoy debe ser considerado entre los diagnósticos diferenciales de 
dilatación aneurismática no isquémica e insuficiencia mitral en pacientes 
jóvenes, en todo el mundo.
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