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RESUMEN

El sindrome de prolapso de la védlvula mitral esta caracterizado por la protrusion, en particular de Ja
valva posterior, al interior de lk auricula izquierda durante la sistole; esta anormalidad se traduce clinica-
mente por signos acisticos de iMportancia para el diagndstico: el cick sistélico y e soplo sistdlico tardio,

la patogenia del sindrome no estd aln aclarada, pero recientemente se ha focalizado l atencion
en e anillo mitral y en la anormal disposicion de las cuerdas tendinosas.

Un hallazgo histolégico, casi invariable, es la acumulacién de material mucinoso en la capa esponjosa
de las valvas, sugiriendo que la degeneracién mixomatosa es la base anatémica estructural del prolapso.

Los estudios sobre incidencia de este sindroMe en l poblacion general muestran cifras muy varia-
bles; no obstante, la prevalencia estimada inicialmente en un 6 % de los adultos sanos se considera que es
la acertada,

En este trabajo se analizan las manifestaciones clinicas de esta anormalidad valvular. la intensidad del
primer ruido en k regidn de la punta puede suministrar importante informacion diagnéstica sobre la pre-
sencia y € tipo de prolapso subyacente.

la ecocardiografia es de particular imPortancia para diagnosticar 90 % de los casos vy, al parecer, es
de mayor utilidad diagnéstica que la angiografia.

Los pacientes con este sindrome presentan una elevada incidencia de arritmias cardiacas, una fre-
cuente tendencia a la ruptura de cuerdas tendinosas, un elevado riesgo para injertar endocarditis bacteriana
y una mayor posibilidad de sufrir accidentes isquéMicos cerebrales y muerte sibita.

SUMMARY

The mitral valve prolapse syndrome is characterised by protrussion, particularly of the posterior leaflet
into left atrium and results in recognisable signs of diagnostic importance: systolic click and late systolic
murmur.

The pathogenesis is still not fully understood. More recently attention has been focoused in the valve
ring and to normal variants in the deposition of the chordae tendineae. An almost invariable histological
founding is the great accumulation of mucinous material in the spongiosa of the valve leaflets, suggesting
that myxomatous degeneration is the underlying mechanism of mitral valve prolapse.

Studies have offered very different stimates of the incidence of mitral valve prolapse, nevertheless the
Previous stimated prevalence of 6 per cent of healthy adults in general population can be judged properly.

The current study examine the clinical consequences of this pathological process. The intensity of
the first heart sound over the apex may provide an auscultatory clue to diagnose the presence and type of mitral
valve prolapse.

Echocardiography is particularly helpful and diagnostic in 90 per cent of cases with underly mitral
valve prolapse and appears @ be more useful than angiography in ‘diagnosis.

Mitral valve prolapse has been linked to an increased incidence of arrhythmias, a higher risk of
baé:‘tjgriaidenc'i]ocarditis and ruptured chordae tendineae and a greater chance of cerebral ischemic events and
sudden death, :

El prolapso de la vilvula mitral (PYM} es un Desde el punto de vista anatémico las valvas
sindrome producido por el desplazamiento sists- Se presentan agrandadas y las cuerdas tendinosas
lico repentino de una o de ambas valvas en la  alargadas y en ocasiones cof una Insercién ati-
auricula izquierda. pica.* 12 1a dllataCiO.n del anillo valvular es con-

siderada en la actualidad como el signo morfo-

En 71958, Fernex y Fernex (7 describieron la logico distintivo.(38 30
degeneraci_én mucqlde de las hojuelas mitrales y la caracteristica histolgica, casi invariable, es
su repercusin funcional; en 1968, Barlow y col.®  yna alteracion mixomatosa de la capa esponjosa
sefialaron la relacién clinica entre sintomas car- de la vdlvula que desintegra su estructura y la
diacos, signos acliticos y anormalidades electro- priva de su principal soporte.ti 31 %
cardiogréficas sobre 90 pacientes con insuficiencia FI sindrome puede ser reconocido por un
mitral provocada por esta alteracion valvutar. chasquido (click) sistélico a menudo acompafia-

45




do de un soplo tardio en la sistoie.2® & # s
El movimientg anormal de la valvula puede
ser coMprobado casi siempre por ecocardiogra-
ffa.l14 N 26 am

la mayoria de los pacientes portadores de
esla patologia estan asintomaticos y tienen una
evolucién normal; algunos, sin embargo, son pro-
pensos a desarrollar arritmias graves,'3 4% endo-
carditis infecciosa,’® ¢ 7 isquemias cerebrales fo-
cales transitorias /! ¥ 3 y muerte sibita.'?

Esta publicacion tiene por finalidad destacar
los conocimientos mas recientes sobre esta anor-
malidad del aparato valvular mitral que, como
consecuencia de la difusién de la ecocardiogra-
fia, es posible hoy diagnosticar con un aprecia-
ble margen de seguridad. \

ESTUDIOS ANATOMICOS

Bl aparato valvular mitral es un sistema com-
plejo formado por las siguientes estructuras: 1)
el anillo mitral; 2) las valvas (anterior y posterior);
3) las cuerdas tendinosas, y 4 los mdsculos pa-
pilares (fig. 1).

Figura 1. Representacion esquematica del aparato val-
vular mitral:
. Auricula izquierda. 4, Cuerdas tendin@sas.
2. Anillo mitral. 5. Misculos papilares.
3. Vvalvas. 6. Pared ventricular.

la funcidon de este complejo estructural es
ocluir el orificio mitral durante la sistole, para lo
cual funciona en perfecto sinergismo y armonia
con las paredes de la auricula y del ventriculo
izquierdos, gue le sirven de apoyo.'* ® ¢
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Durante el cierre de una valvula mitral nor-
Mal existe, iNicialmente, aposicién de los bordes
de las dos valvas, con el consiguiente contacto de
sus superficies atriales. la progresiva contrac-
cion de las fibras miocardicas y el incremento
de la presion intraventricular determinan la trac-
cion de las cuerdas tendinosas con el posterior
contacto de las superficies valvares cuya cuspide
se comban formando una cuia en V' hacia la
auricula izquierda (fig. 2). E anillo valvular, al

reducit su circunferencia durante la sistole, acta
coMo un esfinter que facilita la coaptacion de fas
valvas.*? la superficie de clausura valvular esta
bien delineada por un surco visible por la cara
auricular de las valvas, ubicado entre (3,8 a 1 cm
del borde libre.'#

Figura 2. Cierre de la valvula mitral (véase textol.

ta anatomia patolégica de la valvula mitral
prolapsada ha sido meticulosamente estudia-
da 2 % 5742 y se han encontrado las siguien-
tes alteraciones: 1) cuerdas tendinosas demasia-
do largas y/o con variaciones en su disposicion;
2 masculos papilares largos v adelgazados; 3)
debilidad del area central {cispide) de las val-
vas; 4) ruptura de cuerdas tendinosas, v 5 dila-
tacion del anillo mitral. =

Los estudios histologicos estructurales de val-
vulas prolapsadas que se obtuvieron por autop-
sia (8. 123138 o reMovidas quirlrgicamente 4%
muestran, coMo caracteristicas casi invariable, un
engrosamiento de la capa espofNjosa que interesa
mas de 60 % del espesor de las hojuelas.®®! Este
engrosamiento consiste en una lamina bien de-
finida de tejdo mixomatoso laxo compuesto de
mucopolisacaridos # que se introduce en la ca-




pa fibrosa, la que sufre un proceso de degene-
racion de sus fibras coldgenas y aitera su conti-
nuidad. Cambios similares han sido descritos
también en las cuerdas lendinosas ' y en las
vélvulas tricispide y sigmoides adrticas. ¢V

Como consecuencia de esta desintegracion es-
tructural, la vélvula queda privada de su principal
soporte (la capa fibrosa), se hace mas gruesa y
redundante y aparece demasiado grande para la
cavidad del ventricuio izquierdo.

Un mal funcionamiento del aparato valvular
mitrai puede ocurrir por wna anormalidad cual-
quiera de las estructuras apatomicas que inter-
actian para asegurar su integridad funcional. No
importa cudl sea la anormalidad (valvas més gran-
des y con amplios bordes festoneados, cuerdas
tendinosas demasiado largas, dnillo mitral mds
dilatado, etc), las consecuencias son siempre las
mismas: durante el principio de la sistole las val-
vas resuitan competentes, perc a medida que el
ventriculo reduce su volumen, las cuerdas y/o
las valvas resultan redundantes, desplazan sus
superficies de aposicion una sobre la otra, se al-
tera fa linea de coaptacidon y una o las dos ho-
jueias se hernian penetrando en la auricuia iz-
quierda.f23. 30

Los estudios realizados sobre abundante ma-
terial de necropsia han permitido establecer una
gradacién evolutiva de las lesiones apatomopato-
légicas de la vélvula mitral;2) hallazgos simila-
res se han visto en la valvula tricGspide. Eillos son:

Grado 0: dentro de limites normales.

Grado 1: expansitin de sdlo una pequefia
porcién de una valva.

Grado 2: compromiso de por lo menos Y3
de la valva posterior o Yz de la
valva anterior, con cuerdas tendi-
nasas intactas.

Grado 3: valvas flotantes con rotura de cuer-
das tendinosas.

Crado 4: cuerdas fusionadas a la pared ven-

tricelar.

Ei PVYM puede comprometer parte de una de
las valvas, casi siempre la posterior, o de las dos,
y ocurrir en la sistole precoz, media o tardia.
Si las superficies valvares conservan un contacto
parcial, el prolapso no se acompafa de regurgi-
tacion; si este contacto se pierde, el prolapso se
comple ta y es seguido de una fuga mitral cuya
intensidad dependera de la extension herniada.dm
la tensidn del aparato valvular puede generar
uno o mas ruidos (clicks), que no resultan de
~aciamiento y, eventuaimente, si se produce re-
gurgitacién aparecerd un soplo, %

CLASIFICACION ETIOLOGICA

Teniendo en cuenta la fisiopatologia anatd-
mica del PVM, se ha establecido una clasificacidn
etioidgica ¥ que resulta conveniente para enten-
der este sindrome:

1. Prolapsc mitral primario. E defecto ana-
tomico basico es la degeneracion mixoma-
tosa de las valvas, las que a estar privadas

del tejido colageno de sostén normal, su-
fren un estiramiento de sus cuspides du-
rante fa sistole y adoptan una forma aba-
ionada en un segmento o en su totalidad
penetrando en ja auricula. Esta alteracion,
que es congénita, puede presentarse en
ambos sexos y en cualquier edad, ser es-
poradica o familiar,??) o formar parte de
un trastorno generalizado del tejido co-
nectivo, como sucede en fas displasias me-
senquimales, especiaimente sindrome de
Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos, osteo-
génesis imperfecta, pseudoxantoma elasti-
cum y sfindrome de von Willebrand.(®. 38

2. Prolapso mitral secundaric. En este grupo
las hojuelas mitrales son macroscopica e
histologicamente normales, pero la clau-
sura inadecuada obedece a una disfuncidn
valvular adquirida debida a fibrosis, isque-
mia o infarto de los musculos papilares
o del miocardio adyacente, que determina
movimientos desordenados y asimétricos
deil ventriculo izquierdo y de las valvas,
origindndose el prolapso. Este tipo de
PVM se asocia con cardiopatia corona-
ria, endocarditis reumatica, lupus eritema-
toso sistémico, panarteritis nodosa, distro-
fias musculares y cirugia de la valvuia
mitral.GH

3. Pseudoprolapso mitral. Se lo encuentra
frecuentemente, por ecocardiografl’a, en
enfermos con derrame pericérdico, car-
diomiopatia hipertrofica, hipertension pul-
monar grave y defecto del tabique in-
terauricular. En todos estos procesos la
cavidad ventricular izquierda es muy pe-
quena y la valvela mitral normal queda
relativamente grande y resulta incapaz de
acomodar el movimiento de [as valvas, las
que se desplazan hacia el interior de Ja
cavidad auricular simuiando, ecocardiogra-
ficamente, un prolapso.G4)

ESTUDIOS CLINICOS

Incidencia

Resulta dificil establiecer cifras de frecuencia
de PVM en el conjunto de la poblacion, porque
la prevalencia depende en parte de la edad, del
sexo y de la asociacidén con otras enfermedades.
Las encuestas realizadas en individuos jovenes
de ambos sexos, presumiblemente sanos, han se-
falado una incidencia de 6 a 10 %.10. 4 §i es-
tos datos son correctos, este sindrome seria la
mas frecuente de las anormalidades valvulares en
la practica clinica.

Sintomas

La gran mayoria de las personas en las que se
demuestra este sindrome por auscuitacion y por
ecocardiografia, estd asintomética, aunque algu-
nas suelen consultar por palpitaciones, por dolor
precordial o por dispea.® 2 4 En upa serie de
380 casos de PVM (34 las palpitaciones se encon-
traron en 48 %, el dolor tordcico en 43 % y la
disnea de esfuerzo en 20 % de los pacientes. las
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palpitaciones serian consecuencia de fas arritmias
ventriculares, sobre todo extrasistoles, que en
ocasiones se manifiestan con el esfuerzo fisico.(4®
B dolor precordial no suele ser de tipo anginoso,
aunque puede asemejarse a un angor, nNo estd
relacionado con el ejercicio ni se alivia rapida-
mente con la nitroglicerina.'*™

Examen fisico

Exceptuando la auscuitacion cardiaca, el exa-
men fisico suele ser absolutamente normal, pero
cuando se le presta atencién a la conformacion
toracica, mds del 50 % de los pacientes presenia
alteraciones consistentes en pectum excavatum,
pectum carinatum, espalda recta, térax aplanado,
escoliosis o cifosis.% En el estudio de Darsee
y col.,""% sobre 101 varones jovenes, por o de-
mas sanos, 10 % presentd hallazgos anorma-
les: 7 % tenian un click y un soplo sistdlico, to-
dos mostraron signos claros de prolapso en el
ecocardiograma y todos sin excepcién tenian
anormalidades toracicas. Un 3 % presentd como
hallazgo un click sistélico aislagdo; ninguno de
este grupo, ni e 90 % restante gue era normal
a la auscultacion, presentt ecocardiogramas anor-
males.

Con frecuencia fa inspeccién revela un habito
constitucional caracteristico; individuos asténicos,
delgados, altos, con dedos afilados y con hiper-
faxitud ligamentaria semejando un sindrome de
Marfan frustro.

Las alteraciones esqueléticas y de los tejidos
blandos significan, entonces, un importante rasgo
no auscultatorio del sindrome. la asociacién de
ambos trastornos, somatomorfologicos y cardia-
cos, seria la manifestacion de un defecto del te-
jido mesenquimatoso, durante el desarrolio em-
brionario, de la caja tordcica y de las valvulas
auriculoventricuares.®' Esto explica la elevada
incidencia def PVYM en las enfermedades conoci-
das como displasias mesenguimales, las cuales
tendrian hereditariamente debilitado su aparato
valvular y estdn propensas a desarrollar e sin-
drome,(28. 3

Pero la clave para el diagndstico reside en la
auscultacién atenta del corazon, Caracteristica-
mente el sindrome se traduce por un click no
eyectivo, meso o telesistdlico, habituaimente se-
guido de un sopio sistdlico tardic. Ambos fend-
menos aclsticos tienen su epicentro en of drea
mitral o a lo largo del borde esternal izquierdo vy,
en general no irradian a otras dreas.zs 2T 38 48
Algunos pacientes presentan otras alternmativas
auscultatorias; ellas son; click aislade o maltiples
clicks sin soplo; clicks que aparecen y desapa-
recén: soplo telesistélico aislado; soplo holo-
sistélico.@m

Es interesante conocer el comportamiento del
click y del soplo con las maniobras posturales,
respiratorias y farmacoldgicas.®2’ £ click y el so-
pio pueden estar ausentes en el decubito dorsal
y aparecer ambos en el decubito izquierdo o en
posicion sentada. En ocasiones se ausculta solo
el click o solo el soplo en decubito dorsal y
cuando el paciente se incorpora aparecen los dos
fendmenos auscultatorios. En la posicion de pie,
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el soplo puede hacerse holosistdlico y el click
fundirse con el primer ruido y semejar un primer
ruido reforzado o desdoblado. Lo mismo suce-
de con la espiracion prolongada, la maniobra de
Valsalva, e nitrito de amilo y el isopronerenal,
porque todos estos procedimientos reducen el ta-
mano de la cavidad ventricular izquierda, lo ‘que
ocasiona una relativa mayor redundancia de las
valvas mitrales con la consiguiente exageracion
del prolapso. En la posicién de cuclillas, como.
con esta maniobra aumenta el tamafio de la ca-
vidad ventricular izquierda, el comienzo dei soplo
se retrasa y a la vez disminuye de intensidad.

La mayoria de los portadores de un PVM son
erréneamente etiquetados como padeciendo una
estenosis mitral; ello obedece a que se interpreta
el click, meso o telesistélico, como un segundo
ruido, y el verdadero segundo ruido como um
tercer ruido o un chasquido de apertura mitral,

En aquelios casos en que se auscultan mualti-
ples clicks, es frecuente la confusién con frotes
pericardicos.

Importa senalar que cuando se prolapsan
ambas valvas o sélo la anterior, el soplo es holo-
sistolico y en nada se diferencia del que corres-
ponde a una insuficiencia mitral clasica de evo-
lucion crénica.® Por otro lado, fa ruptura de-
cuerdas tendinosas o la disfuncion de musculos
papilares produce un PVM secundario (valvula
mitral flotante) que se acompana de una insu-
ficiencia mitral que conviene distinguir del PVM
primario. Lla distincion clinica entre estas dis-
tintas causas de insuficiencia mitral no reumatica
es importante, porque el prolapso por valva mi-
tral flotante estd asociado con una mas severa
regurgitacion y puede progresar mas rdpidamente
a la insuficiencia cardiaca.

Es por todos conocido que el componente
mitral del primer ruido se atenia o desaparece
en la mayoria de los pacientes con insuficiencia
mitral crénica, y esto ha sido explicado como de-
bido a la clausura inefectiva de la valvula v a
la reduccién en la proporcién del aumento de la
presion intraventricular durante la sistoles por
la regurgitacion hacia fa auricula.

Desde hace tiempo se sabe, también, que en
algunos pacientes con insuficiencia mitral no reu-
matica, el primer ruido puede estar normal © in-
cluso aumentado de intensidad.

Muy interesante, por su aplicacion practica,
es la observacién de Tei y col.® sobre ef com-
portamiento del primer ruido en los sindromes
de PVM, Estos autores, utilizando ecocardiogra-
fia de modo M bidimensional y ventriculografia
izquierda, han podido realizar una mejor carac-
terizacion auscultatoria de los PYM de acuefdo
con el momento sistdlico en que se producen y
la presencia o no de coaptacidn de los margenes
libres de flas valvas (cuadro !). Las variaciones
en la intensidad del primer ruido se explican en
base a las variaciones fisiopatologicas de la valva
prolapsada: a} en aquellos casos en que el PVM
se produce precozmente en fa sistole, el aumen-
to en la intensidad del primer ruido obedeceria
a la amplia excursiéon valvular mas alla de la linea



CUADRO |

Intensidad del primer ruido, presencia del click
y caracteristicas del soplo en los
sindromes de proiapso de la valvula mitraf

Sindrome R1 = Click Soplo
PVM presistolico aumentado 0 holeosistélico
PVM meso o
telesistélico normal + telesistolico
Valva mitral
flotante disminuido

o ausente 0 holosistolice

de coaptacién de los margenes, lo que incremen-
taria la tensién de las cuerdas tendinosas; una
explicacion alternativa, muy posible, seria la su-
perposicion de un click precoz con un primer
ruido de intensidad normal; b) en los PVM por
valva mitral flotante, 1a insuficiente coaptacion
con clausura inefectiva y consecuente regurgita-
cion explica que el primer ruido se atende o in-
ciuso esté ausente.

En consecuencia la auscultacion cardiaca cui-
dadosa puede suministrar informacién de valor
para diagnosticar la presencia del sindrome y el
tipo de prolapso.

Electrocardiograma

Evidencia algunas anomalias inespecificas; las
mas frecuentes observadas se exponen en el cua-
dro (.

CUADRO |1

Alteraciones electrocardiograficas mas frecuentes
en el prolapso de la valvula mitral

1. Trastornos inespecificos de la repolarizacion
(33 %)

Intervalo Q-F prelongado (7,5 a 47 %)

Arritmias:
a) Auriculares (50%): extrasistoles
fibrilacion
b) Ventriculares {70 %}): extrasistoles
taquicardia
fibrilacion

Ecocardiograma

Es el método no invasivo mas apropiado para
confirmar la presencia de un PVM,* & 20 perg
hay que saber que 10 % de los casos, con el
sindrome auscultatorio, no tienen representacion
ecocardiogrifica.0® '

La ecocardiografia de modo M evidencia una
imagen muy tipica: el segmento sistdlico C-D ini-
cia su desplazamiento anterior, como lo hace
normalmente, hasta la meso o telesistole, donde
bruscamente se desvia hacia atris, para volver a
su nivel anterior en el punto D (fig. 3).

Figura 3. Ecocardiograma en un prolapso mitral. Ob-
sérvese el desplazamiento posterior de la hojuela mi-
tral durante la sistole.

Se considera que existe prolapso cuando se
aleja 2mm o mas de la recta que une los pun-
tos C y D.06 2 |3 comba mesosistdlica es acep-
tada por la mayoria de los autores como diagnés-
tica de prolapso, aunque no se encuentren evi-
dencias de la afeccion en el examen clinico ni
por la angiocardiografia(®. # E prolapso silen-
cioso por auscultacion se encuentra en 20 %
de los casos3 la valva que habitualmente se
prolapsa es la posterior, pero al quitar apoyo a la
anterior ésta Ja acompana, en menor grado, hacia
la auricula izquierda 9 como se puede observar
en la figura 4.

A nivel mitral se observa

Figura 4. Ecocardiograma.
prolapso meso vy telesistolico de ambas wvalvas.

Con registros fono y ecocardiograficos simul-
taneos *% se ha comprobado que el click coin-
cide con el comienzo del brusco desplazamiento
posterior del segmento C-D.

ta ecocardiografia bidimensional produce ha-
llazgos mas evidentes, 3 4 4 porgue tiene la
ventaja de visualizar las relaciones espaciales en-
tre ventriculo, hojuelas mitrales, anillo mitral v
auricula izquierda. Los estudios realizados con
ecocardiografia bidimensional de amplio angulo,
con intervalos rotacionaies de 30 grados para re-
construir e anillo mitral er tiempos selectivos del
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ciclo cardiaco, han demostrado que ésta es la
mejor técnica para diferenciar clinicamente un
prolapso primario patokigico. @7 0 Las investiga-
ciones actuales se han focalizado en el anillo mi-
tral y se considera, como un signo morfologico
distintivo del sindrome, a la exagerada dilatacion
de fa circunferencia diastolica del mismo, la que
obedeceria a la alteracion intrinseca del tejido
conectivo.t¥ 3% Cuando el PVM existe sin una
anormalidad del tejido conectivo, el tamano del
anillo es normal; si se trata de un prolapso por
alteraciéon conectiva, la dimension del anillo esta
aumentada. Mas ain, como la alteracion mesen-
quimatica compromete potencialmente la ‘inte-
gridad estructural de ambas vdlvulas, mitral y tri-
caspide, si los dos prolapsos coexisten, deben ser
considerados patologicos. De hecho, 2t % de
los portadores de un PYM tienen un prolapso
tricuspideo y este dltimo rara vez o nunca se pre-
senta aislado.®

Angiografia

Los estudios angiograficos 9 . 4" han demos-
trado que en 80 % o mas de los casos de PVM
existen alteraciones contractiles (asinergias) seg-
mentarias de las paredes ventriculares, que van
desde una simple hipoquinesia hasta los ven-
triculos con forma de reloj de arena o de pie de
bailarina. Es frecuente, ademads, encontrar una
relajacion anormalmente precoz de la cara ven-
tricular anterior. Las coronarias son siempre per-
meables y no suelen evidenciar patologia, pero
ha llamado la atencion la elevada incidencia, en
cerca de 80 % de los casos, de agenesia ¢ hi-
podesariollo de la arteria circunfleja, i # y se
ha sugerido que ésta seria la explicacion de la
disfuncion miccardica segmentaria.l®

La angiocardiografia con radicisdtopos ha per-
mitido estudiar los cambios en la funcion ventri-
cular durante el reposo y el esfuerzo para poder
efectuar un diagndstico diferencial entre pacien-
tes con PVM exclusivamente y aquellos con PVM
y enfermedad coronaria coincidente.

Los pacientes con sélo PVYM presentan un
aumento uniforme en la fraccion de eyeccién sin
anomalias en la motilidad de la pared ventricular
durante el ejercicio los enfermos con prolapsos
y cardmpat:a aSquemrca muestran una disminu-
cion de la fraccidon de eyeccidn y trastornos de
la motilidad de |a pared ventricular con un ejer-,
cicio liviano.@t 39

COMPLICACIONES

La verdadera frecuencia de las complicaciones
todavia es desconocida; de todas maneras, en
algunos casos pueden surgir accidentes graves,
a veces catastrOficos, y va nadie duda que los
pacientes con este sindrome tienen un peligro
elevado de desarrollar arritmias, endocarditis
infecciosa, accidentes isquémicos transitorios e in-
suficiencia mitral grave.

Arritmias

la relacién entre PVM primario y arritmias car-
diacas esta bien documentada 3. 1419 28 45 v e
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ha sostenide que son precisamente aquellos pa-
cientes con click y soplos sistdlicos constantes los
que las presentan en mayor proporcion, entre
58 a 70 %, segin los estudios. ™ % [as arritmias
mas frecuentes son la taquicardia supraventricu-
lar, las extrasistoles ventriculares y la taquicardia
ventricular. Se ha senalado la frecuente asocia-
cion con el sindrome de Wolff-Parkinson-White.
la muerte subita se presenta en 1,4 % de las
pacientes. (2%

La clinica, e electrocardiograma y el ecocar-
diograma no guardan relacion con la gravedad de
jas arritmias ventriculares.®® Fl ECG de esfuerzo
es de utilidad y puede evidenciar arritmias en
mds de la mitad de los casos, pero es el ECC de
tiempo prolongado (Holter) el método de examen
mds apropiado para descubrir las frecuentes arrit-
mias graves que presentan estos pacientes.(®

Con ECG-Holter se han podido registrar sobre
70 % de los pacientes extrasistolias ventricula-
res, de las cuales 21 % correspondia al grupo de
arritmias ventriculares graves.s) De Maria vy
col. jas han encontrado en 58 % de sus pa-
cientes con PVM.

Aungue la patogenia de las arritmias asocia-
das con PVM no estd aclarada, se ha sugerido
que podria ser consecuencia de: a) la enorme
traccion de las cuerdas tendinosas y de los miscu- -
los papilares que ocasiona isquemia intermitente
y circunscrita del miocardio® b) cardiomiopa-
tia primaria, demostrada en algunos casos por
biopsia del musculo cardiaco; los estudios his-
toquimicos han revelado un patrén anormal de la
actividad de la monocaminooxidasa, indicando que
estaria afectado de manera muy particular el me-
tabolismo de las catecolaminas;®*® ¢ anomalia
de la rama circunfleja de la coronaria izquierda,
ya sefhalada, pero su ausencia esta frecuentemen-
te compensada por una larga rama posterolateral
de la coronaria derecha:*® ¥ d) disfuncion de
los muscuios papilares por patologia relacionada
entre PYM y cardiopatia isquémica, aunque esto
se considera como una simple relacion de ca-
sualidad.(3®. 3. 39

Endocarditis infecciosa

Varias comunicaciones han alertado sobre [a
posibilidad de .una mayor susceptibilidad para
el injerto de una endocarditis infecciosa en el
PVM.B. 6 T Sin embargo la evidencia de que
el PVM es frecuente en la poblacidon general, ha
planteado el interrogante sobre si fa relacion cau-
sal entre ambos procesos es real o simple coin-
cidencia.

Aunque la verdadera incidencia no estd ain
definitivamente aclarada, la frecuencia varia desde
6% en los examenes anatomopatoldgicos @ %
hasta 14,2 % en los estudios clinicos.® Por otro
lado, sobre 25 % de los pacientes con una endo-
carditis infecciosa se ha podido demostrar un
PVM.©' Fstas cifras demuestran que existe un ries-
go mas elevado dé padecer la infeccion en aque-
llos enfermos con prolapso que en los que no
padecen esta anormalidad vaivular.

la endocarditis infecciosa es mds frecuente
que aparezca en aquellos pacientes en los que



previamente se les ha detectado un sople de in-
suficiencia mitral.'®!

la ecocardiografia es el método no invasivo
mas importante para el diagnistico de endocar-
ditis porque permite detectar las vegetacicnes
valvulares, pero éstas deben ser lo suficientemen-
te grandes, igual o superior a’3 mm para origi-
nar ‘ecos ‘‘extras” visibles."'s' Tiene importancia
clinica saber que la endocarditis por si sola pue-
de simular por ecocardiografia un PYM y,"a la
inversa, gue los bordes festoneados y redundan-
tes de las valvulas mixomatosas pueden originar
ecos “extras”’ indistinguibles de las vegetaciones.
Estos resuitados falsos positivos pueden registrar-
se hasta en 40 % de los PVM sin endocarditis in-
fecciosa, hecho que limita considerablemente el
diagnostico ecocardiografico de vegetaciones en
esta asociaciéon patolegica. ™

Accidentes isquémicos transitorios

Desde hace algunos afos varias publicacio-
nes (1. ¥ % 4 50 han sefalado la incidencia de ata-
gues isquémicos cerebrales y retinianos en pacien-
tes jovenes portadores de un PVM, sospechandose
que cbedecen a episodios embgdlicos con punto
de partida en estas valvulas enfermas.

Ha sido posible comprobar depdsitos de pla-
guetas y de fibrina en la cara auricular de la val-
va prolapsada, en el punto en que existe pérdida
de la continuidad endotelial y en et fondo de
saco de la union entre la pared auricular izquier-

da y la valva posterior.®' Es légico suponer que’

estos trombos adheridos a fa valvula se puedan
desprender mis facilmente por las arritmias que
frecuentemente padecen estos enfermaos. @

Insuficiencia mitral por rotura
de cuerdas tendinosas

La rotura de cuerdas tendinosas es un acci-
dente que se puede presentar espontaneamente
en un corazon por i demas sano, pero casi siem-
pre complica la evolucion de uma endocarditis
bacteriana ¢ reumatica, un traumatismo toracico,
un prolapse mitral o un mixoma auricutar iz-
quierdo.

Cuando se produce esta complicacion, se
instala una insuficiencia mitral aguda, que pue-
de ser hemodindmicamente grave y obligue a
la intervencion quirdrgica para la sustituciéon val-
vular. 2

En el caso del PVM, la rotura obedece a que.

las cuerdas estan estructuralmente afectadas por
la degeneracion mucoide que fas hace mas laxas
y.dibiles pero, ademas, es posible gue en este
aparate valvular deformado se injerte con mas
facilidad una endocarditis infeccivsa que conlle-
va el peligro adicional de esta complicacion.

SIGNIFICADO CLINICO DEL SINDROME

Esta demostrado gue el PVM es.un sindrome
clinico especifico y el caracter de afeccion ino-
cente que durante afios se le atribuyd no puede
ser va sostenido. Por este motivo interesa esta-
blecer en qué case un PVM corresponde con

seguridad a un estado patologico y cuando ca-
rece de importancia.

Desde un punto de vista clinico practico es
recomendable utitizar las denominaciones de pro-
lapso mitral primario “‘normal” y “patologico” v,
en base a este concepto, considerar que existen
dos categorias de individuos con el sindrome:

Grupo 1

Es el mas numeroso y corresponde a perso-
nas asintormaticas detectadas por auscultacién en
un examen de rutina o con un prolapso eviden-
ciado por ecocardiografia sin click y/o sin soplo,
en reposo o con manicbras fisicas. Como estan
astintomaticas, su patologia {¢) es un hallazgo vy
la pequena repercusion hemodinamica no les
trae consecuencias ni se acompafa de ofras al-
teraciones (agrandamiento cardiace, alteraciones
ECG, etc). No estd justificado comentarles que
presentan este desorden cardiaco porgue es pro-
bable que estos haltazgos, aclsticos y grificos,
representen en ellos tan solo una variante de lo
normal v de hecho sean normales en todo sen-
tido. En estas personas, que se encontrarian en
el limite entre lo normal y lo patoldgico, existi-
ria una desproporcién de la relacidn entre el
drea de la valvula mitral, la longitud de las cuer-
das tendinosas y la dimension de la cavidad del
ventriculo izquierdo durante la sistole, produ-
ciéndose la relativa redundancia requerida para
el prolapso, sin que necesariamente padezcan
enfermedad del tejido conectivo.

Grupo 2

Es el menos frecuente. los pacientes acuden
a la consulta por palpitaciones, dolor precordial,
mareos, disnea de esfuerzo o sincope. En estos
enfermos el PYM puede tener progresividad v,
a través del tiempo, el soplo meso o telesistdlico
pasa a ser holosistlico, desarrollandose el cua-
dro tipico de la insufiencia mitral cronica. B pro-
bable que en estos aparatos valvulares, alterados
por la degeneracion mixomatosa, pueda injertar-
se una endocarditis infeccivsa y/0 que se rom-
pan cuerdas tendinosas apareciendo insuficiencias
mitrales agudas que deben ser intervenidas qui-
rirgicamente. la taquicardia y las arritmias, que
suelen ser acompafantes frecuentes, se pueden
manifestar con el esfuerzo o espontaneamente vy
corresponden -desde la taguicardia supraventri-
cular {la mas frecuente) hasta las arritmias mas
graves que comprometen la vida. Este grupo de
pacientes debe ser controlado periddicamente
por meétodos no invasivos (ECG, fono y ecocar-
diograma); aguellos con dolor toracico, altera-
ciones en el ECG y soplo sistdlico deben ser
sometidos a ECG de esfuerzo y ECG-Holter para
descubrir cualquier arritmia importante. Si por
el estudio se sospecha la posibilidad de PVM vy
cardiopatia isquémica coincidentes, es recomen-
dable efectuar una angiografia coronaria para re-
solver este importante problema.

TRATAMIENTO

Una vez establecido el diagndstico de sin-
drome de PVM, es conveniente tener en cuenta
las siguientes recomendacicnes terapéuticas:
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1. En lps asintomaticos no es necesario efec-
tua’ ningln gesto terapéutico, porque siguen un
curso benigno compatible con una vida activa vy
de duracion normal.

2. In los pacientes con dolor toracico y aten-
diendo al hecho de que su patogenia aun no esta
aciarada, es conveniente el uso de sedantes y
apoya psicologico, afirmdndoles que su precor-
dialgia es benigna; en la mayor parte de los ca-
sos estas medidas resultan eficaces,

3. B tratamiento de las arritrmias constituye
a veces un verdadero problema. Los pacientes
con bradiarritmias pueden necesitar el implante
de un marcapaso permanente.®® En los casos
con taquiafritmia los mejores resultados se con-
siguen con amiodarona y con betabloqueantes
{estos ultimos se consideran el medicamento de
eleccion) y algunos autores los administran pro-
filacticamente siempre que el ECG de reposo
muestre cambios en el segmento ST y onda T,
porque existen evidencias que las arritmias mas
peligrosas son mas frecuentes en este grupo de
enfermos.?” Si no se consigue controlar a las
arritmias es conveniente realizar un estudio he-
modinidmico con coronariografia % ' para des-
cartar patologia congénita o asociada (hipode-
sarrollo o agenesia del tronco principal de |a
circunfleja; enfermedad adquirida de arteria co-
ronaria). Se ha propuesto el reemplazo valvu-
lar 43’ para el caso de las arritmias gque no res-
ponden al tratamiento médico, atendiendo al he-
cho de que ellas obedecerian patogénicamente
a la isquemia zonal provocada por la traccién

BIBLIOGRAFIA

1. Barnetl, H. }; Boghiner, O. R; Taylor, D. W. vy ol “hurther
evidence relating mitral valve prolapse to cerebral ischemic
events’. New Engl. | Med. 302:139-144, 1980

2. Barlow, ). B.; Bosman, C. K.; Pocock, W. A, y col: “late sys-
talic murmurs and neon-ejection {amidlate s} systolic clicks: an
analysis of 90 patients’”. Br. Heart J., 30:203-218, 1968.

3. Bluschke, V.: Scharf, R.; Lick, )., y col.: "Sindrome de prolapso
de la vilvula reitral y actividad plaquetaria en pacientes jovenes
con isquemia cerebral”. Med. Alemana, 23:1732-1743, 1982

4, Becker, A, E; Dewil, A P.: "Mitral valve apparatus. A Spec-
trum of nermality Televant to mitral valve prolapse”. Br. Heart
|, 42:680-689, 1979,

Casasé, ).; Sampo, E; Nahmad, N.; Gennaro, O. “Prolapso val-
vular mitral y endocardilis infecciosa”. Medicina, 41:201-208,
1961

6 Clemens, ). Horowiz, R; Jaffé, C. y col: “A controlled ava-
luation of the risk of bacterfal endocarditis in persons with mis
tral valve prolapse’”. New Ingl. | Med, 307:776-781, 19821

7. Corrigall, D.; Bolen, |; Hantock, E; Papp, R: “Mitral valve
prolapse ang infective endocarditis”. Am. . Med., 63:275-222,
1977,

8. Chandraratna, P.; langevi, E. “Limitation of the echocardio-
gram in diagnosing valvular vegetations in patients with mitral
valve pralapse’”, Circulation, 56:436-436, 1977.

6. Crawiord, M. A.: “’Mitral valve prolapse due to coronary artery
disease’. Am. |. Med., 62:447-451, 1977,

10. Darsee, J. R.; Mikolich, ].; Nicoloff, B, Lesser, L: ""Prevajence
of mitral valve prolapse in presently heathy young men”. Cir-
cutation, 59:619-622, 1979. ’

11. Davis, R.: Schuster, B.; Knobel, 5. Fisch, C.: “"Myxomatous de-
generation of the mitral valve. Am. ). Card. 28:449-455, 1971.

12, Davis, M.: Moore, B Braimbridge, M.: "The floppy mitral val-
ve. Study of incidence, pathclogy, and complications in surgi-
cal, necropsy and forensic material’. Br. Heart )., 40:4568-481,
1978,

De Maria, A N.: Amsterdam, E. A; Vismara. L, A, y col:
“Arrhythmias in the mitral valve prolapse syndrome: prevalen-
ce, nature and frecuency”’. Ann. Intern. Med., 34:656-660, 1976.

sh

54

valvular, pero antes de decidir esta indicacion
habra que aguardar las comunicaciones al respec-
10. Si las arritmias pueden ser controladas y el
paciente estd asintormatico, se le debe prohibir
el deporte a nivel competitivo, aunque se puede
permitir ocasionalmente como expansion, Por-
que un gran esfuerzo puede romper cuerdas ten-
dinosas presumiblemente debilitadas, y en este
caso la evolucion del sindrome es impredecible.
No se conoce ningln tratamiento para evitar esta
complicacion.

4. Se recomienda efectuar terapéutica anti-
biética profilactica contra endocarditis infecciosa
en todos los enfermos con PVM que se acompa-
fe de un soplo de insuficiencia mitral.t% 3 En
el grupo mds numeroso de pacientes con un click
aislado, el uso rutinario de antibiéticos no ha de-
maostrado ser beneficioso, dado la rara incidencia
de esta complicacion.®® No se recomienda pro-
filaxis antibidtica prolongada, sino cuando los
enfermos han sido sometidos a cualguier tipo de
instrumentacién dental, ginecolégica, gastrointes-
tinal, uroldgica o de otro tipo.

S. Como los ataques isquémicos transitorios
obedecerian a episodios embdlicos con punta de
partida valvular se ha planteado, en consecuen-
cia, que existiendo relacion de causalidad entre
el cuadro neurologico y el sindrome de PVM, |os
pacientes deben ser anticoagulados.®®

6. Los enfermos con insuficiencia mitral créo-
nica e insuficiencia cardiaca se manejan con el
tratamiento habitual (dieta hiposddica, diuréticos,
digital) y si fuera necesario, con cirugia de la val-
vula mitral.t3%

14. De Maria, A N.; MNeumann, A. Llee, G.; Mason. D. Tu: “Echo-
cardiographic identification of the mitral valve prolapse syndro-
me’’. Am. ). Med., 62:419-829, 1974.

15. Djaiane, P “Interet de lenregistrement conltinu de ['electro-
cardiogramme {procédé Holter) dans e prolapsus de la valve
mitrale’”. Arch. Mal. Ceeur, 2:160-164, 1979.

16. Esper, R. ). “Introduccién a la Ecocardiografia”. Ed. Stitcograf.
Buenos Aires, 1977, pp. 44-47.

17. Fernex, M.; Fernex, C.: "La dégénéreéscence mutoide des valves
mitrales; ses repercussions tonclionnelles”’. Helv. Med. Ada,
25:694-7p5, 1958 (citado por 36).

18. Gentzler, R.; Gault, |; Liedtke, A, y cob: “Congenital abscen-
e of the left circumflex coronary artery in the systolic click
syndrome’. Circulation, 52:490-492, 1975.

Gooch, A.; Vicencio, F.; maranhao, V., Goldberg, H: “*Arrhyth-
mias and the left ventricular asynergy in the prolapsing mitral
leaflet syndrome’. Am. ]. Card,, 29:611-620, 1972.

Goodman, D.; Kimbiris, O, Linhart, ].: “Chordae tendineae
rupture complicating the systolic click - late systolic murmur
syndrome”. Am. ] Cardiol., 33:681-684, 1974.

21. Gootdierer, J.; Borer, J.; Bacharach, 5.: "Left ventricular func-
fion in mitral valve prolapse: assessmeni with radionuclide ci-
neangiography’’. Am. ). Cacdiol., 47:7-13, 1981.

2l

20.

22 Hunt, D.; Sfomman, G.: “Prolapse of the posterior leaflet of the
mitral valve occurring in eleven members of a family”.  Am.
Heart )., 78:149-153, 1969.

23, Jeresaty, R. M.: “ftivlogy of the mitral valve prolapse-click sys-
drome (Editorial)”. Ant.’ J. Cardiol, 36:110-113, 1975.

24. jeresaty, R M. “The syndrome associated with mydsystolic
click and/or late systolic murmur; analysis of 32 cases”. Chest,
59:643-647, 1971,

25, Julien, ).; Lapouyade,” A Lagueny, A, y <ol.: "Accident vascu-
laire cérébral chez des sujets ayant un prolapse de k. valve
mitrale. Deux observations’. Nouv. Presse Méd. 7:47, 1978.

26. Kissto, )i "'Echocardiography of the mitral valve”. Med Clin.
N, Amer., 64:225-237, 1980.

27. Kohn, R M.: “Prolapsed mitral valve syndrome™. N. Y. State

J. med., 79:238§, 1979.



9,

i

35.

36,

37

39.

Lebwaohl, M.; Dislefano, ©.; Prioleau, P.,
thoma elasticum and mitral valve prolapse”.
307:228-231, 1982,

Leichiman, O.; Nelson, R; Wobei, F., y col.: "bradvcardia with
milral valve prolapse: a polential mechanism of sudden death”.
Ann. Intern. med., 85:453-457, 1976,

Malcolm, A D “Biopsy evidence of lefi ventricular myocar-
dial abnormality in patients with mitral leaflet prolapse and
chest pain'. Llancet. 19:1052-1055, 1979,

tMcCarthy, L Wollf, P: "Mucoid degeneration of heart valves.
Biue valve syndromes'" Am. |. Clin. Pathol., 54-852-858. 1970,

Maonato, C.; Dias Rezende, A “Modificaciones de la ausculta-
cion cardiaca <on el uso de pruebas farmacoldgicas”, Ars Cu-
randi, 2:552-559. 1978.

mongarath, | Jenes, Ri Chin, €. Ch, y col: “Two dimensio-
nal echoucardicgraphy in mitral, aorlic and tricuspid valve pro-
lapse™. Am. |. Cardiol,, 46:71164-1177, 1980.

Naggar, Ch.: ““Sindrome de prolapso de wvilvula mitral. Espec-
ro y terapéutica’. Med, Clin. N. Amer., 2:339-354, 1979,

Newman, G.; Gibbons, R; Jones, R, y wol: “Cardiac junction
during rest and exercise in patients with mitral valve prolapse”.
Am. |. Cardiol,, 47:14.19, 1981

Clsen, E.; Al-Rufale, H.: ~'The floppy mitral valve
pathogenesis”, 8ril. Hearl ], 44:674.683, 1980.
Ormiston, [; Shah, P; Tei, C; Wong, M. "Size and motlon
of the milral valve arnulus in man. il. Abnommalities in mitral
valve prolapse”, Circulation, 65:713-719, 1982,

Perlofi, ). K. “Evolvlng concepls of mitral valve prolapse’.
New Engl. |. Med. 307:369.370, 1982.

Perloff, J. K.; Roberts, W.: “The mitral vaive apparatus. Func-
tional anatomy Of mitral regurgitation’’. Circulation, 46:227-
239. 1972.

y tol: “'Pseudoxan-
New Engl. |. med,.

Study on

40.

a1,

42,

43.

44

45,

4b.

47,

4B,

49,

Papp. R.; Rubenson, Lk: Tucker, Ch.; Frenck, ].: "Echocardio-
graphy: M mode and wo dimensicnal methods'’. Ann. Intern.
Med., 93:844-856. 1980.

Procacci, P.; Savran, S Sthreiter, 5; Brysom, A. 'Prevalence

of clinical mitral valve prolapse in 1169 youny women”. New
Engl. . Med., 204:1086.1088, 1976,
Ranganathan,' N.; Lam, |.; wigll, E; Silver, M.: “Morphology

of the human mitral valve. tl. The walve leaflets”. Circulation,

41:459-467, 1970.

Rippe, [.; Fishbein, M.; Carabello, 8., y tol: "'Congenial abs-
tence of the left ciecumflex coronary artery n the systolic click
syndrome”. Circulation, 52:490.492, 1975,

Saffro, R Talano, |.. “Transient ischemic atlack asscciated with
mitral systelic clicks”. Arch. Intern. Med., 139:693, 1979,

Schweizer, P,: Henning, B, 5aal, M, y col.:
culares en e prolapso de la vdlvula mitral®.
20:1695-1709, 1979.

Smith, E; Fraser, D. Purdy, |; Anderson, R. "Angiographi(
diagnosis of mitral valve prolapse: correlation with echocardio-
graphy”. Am. ). Cardiol, 40:165-170, 1977.

Spindola-franco, H.; Bjork, L; Adams, D.
the cardiological morphology of the milial valve',
44:30-36, 1980.

Tei, C.; Shah, P; Cherian, A, y col.: “The correlates of ab-
normal flrst hearl sound in the mitral valve prolapse syndrome”
New Engl. |. Med,, 307:234-239, 198Z.

Udoshi, M. B: “Incidence of mitral valve prolapse in subjects
with thoracit skeletal abnormalities , A prospectve study’”. Am.
Heart )., 97:303-311. 1979,

Watson, R.: “T.1.A,, swroke and mitral vakve prolapse™,
logy, 29:886-490, 1979.

“AITIIMIAS ventri-
mMed. Alemana.

“Classification of
Br. Heart J.,

Neura-

55




