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RESUMEN

El “cleft” mitral es un defecto congénito raro que se encuentra cominmente asociado a otras patologias no obstante, en
raras ocasiones puede encontrarse como un defecto aislado. Dicho hallazgo es de suma importancia desde el punto de
vista clinico ya que es una causa reparable de insuficiencia mitral, sin necesidad de someterse a reemplazo valvular. Su
diagndstico es primariamente mediante ecocardiografia, en la que el uso del 3D como técnica permite la correcta delimi-
tacién de la extensién de la lesion, asi como la valoracion a detalle del resto del aparato valvular mitral. Presentamos un
caso de Insuficiencia Mitral severa en la infancia de causa no clara en un inicio, en la cual, por medio de ecocardiografia
transtoracica 3D se logré identificar una hendidura aislada de la valva anterior como etiologia y descartar otras posibles
etiologias y/o mecanismos.

Palabras clave: hendidura aislada valvula mitral, cleft mitral, insuficiencia mitral severa, cardiopatia congénita, ecocardio-
grafia-3D, reparacién valvular

ABSTRACT

Severe Mitral Insufficiency secondary to Isolated Mitral Cleft: Review from a clinical case

Severe mitral valve reguritacion secondary to an Isolated cleft of the mitral valve: a review based on a clinical case Mitral
Cleft is a rare congenital defect that is commonly associated with others pathologies; nevertheless, in rare occasions it
can be found as an isolated defect. This finding is paramount from clinical perspective as it is a reparable defect and not
necessarily ends in valvular replacement. Its assessment is primarily by transthoracic echocardiography with the addition
of 3D technology that provides a more detailed delimitation of the extent of the lesion, as well as detailed assessment of
the whole mitral valve apparatus. In this article, we present a case of severe mitral regurgitation without a clear ethiology
at glance, but posteriorly identified with the aid of transthoracic 3D echocardiography, as an isolated mitral cleft and also,
allowed to rule out other possible etiologies and mechanisms.
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INTRODUCCION Aunque puede diagnosticarse por medio de la ecocar-
diografia bidimensional y Doppler color, el ecocardiograma
tridimensional (3D) mejora la caracterizacién de la morfolo-
giay repercusién funcional del cleft mitral aislado, permitien-

do ademas identificar otras anomalias cardiacas asociadas, lo

El cleft (Anglicismo para hendidura) aislado de la valvu-
la mitral es considerada en la actualidad como una entidad
poco frecuente responsable de grados variables de regurgi-
tacion mitral de origen congénito. Por definicién se conside-

ra como una division completa o incompleta de uno de los
velos mitrales (con mayor frecuencia el velo anterior) que no
se relaciona con defectos del septo auriculoventricular (AV)
pero que puede estar asociada con otros defectos cardiacos
congénitos' (Figura 1).

cual tiene implicacion directa en el diagndstico y el planea-
miento de la estrategia terapéutica.?

Se presenta el caso de una paciente con insuficiencia
mitral (IMi) severa diagnosticada durante la infancia, de cau-
sa no clara inicialmente, en donde el ecocardiograma 3D
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Figura 1. Dibujo de una vélvula mitral con cleft. Por definicion para ser
considerado un cleft y no una indentacion, el defecto debe abarcar mas
del 50% de la profundidad de la valva afectada.

permitid identificar a la hendidura aislada de la valvula mitral
como su etiologia.

El presente articulo de revisién pretende no sélo exponer
el “cleft” mitral aislado como causa rara de IMi sino también
recalcar la importancia de la ecocardiografia 3D como herra-
mienta diagndstica.

PRESENTACION DE CASO CLINICO

Se trata de una paciente femenina de 6 afos, costarri-
cense y radicada en Nicaragua desde los 3 afios de edad, as-
matica quien ademas presenta historia de disnea a esfuerzos
moderados y falla para progresar. Fue valorada por cardiolo-
gia en Nicaragua en diciembre de 2018 en donde se le practi-
¢6 un ecocardiograma transtoracico (ECOTT) y se documenté

Efecto
Coanda

vena contracta |
° +
1L 721 mm

IMi severa por lo que se le inicié tratamiento con captopril, fu-
rosemida y espironolactona (tratamiento para falla cardiaca).

Recientemente, la paciente se trasladé a vivir a Costa Rica
por lo que consulté a la clinica de atencién primaria de su
localidad en donde se le documenté soplo sistélico en foco
mitral grado Ill/VI, radiografia de térax con cardiomegalia
grado Il y flujo pulmonar aumentado, por tal razén y ante la
historia del diagndstico previo de IMi en Nicaragua, es remi-
tida al Hospital Nacional de Niflos para su valoracion por car-
diologia pediatrica.

En dicho centro fue abordada nuevamente con ECOTT
en donde se confirma la severidad de la IMi (AORM 0,6cm?,
VC 0,8cm, VR 87ml, jet de IMi holosistélico, denso y triangu-
lar, efecto Coanda al doppler color, dilatacién severa de au-
ricula izquierda) sin embargo, no quedd claro en un primer
momento el mecanismo ni la etiologia de la misma, ya que
se sospechd por historia de vivir en medio rural en etiologia
reumatica como primera posibilidad pero se debia descar-
tar otras etiologias como defectos congénitos (valvula en
paracaidas, vélvula en Hamaca, Enfermedad de Barlow, etc)
(Figura 2). Por tal razén, se decidio realizar un ECOTT 3D con
ayuda de Ecocardiografo E95 (General Electric) y se aprecia
el hallazgo de un Cleft amplio a nivel de la valva anterior de
la mitral, especificamente a nivel de A2; al realizar 3D con
doppler color se evidencia que el chorro de insuficiencia pro-
viene directamente del cleft lo que lo convierte en el respon-
sable del cuadro. Se valoré ademas la adecuada localizacién
y numero de los musculos papilares, la movilidad y correcta
coaptacion de las valvas, asi como la integridad del aparato
subvalvular y el anillo mitral, lo que permitié descartar otras
posibles etiologias de IMi como valvula mitral en paracaidas,
valvula mitral en hamaca, valvulopatia reumatica, prolapso

0.01 mmHg

Figura 2. Ecocardiografia Transtoracica 2D, A. Doppler color plano apical 4C B. Doppler color plano apical 3C. C. Doppler continuo. Se evidencia Insuficiencia
Mitral Severa por mdltiples parametros: efecto Coanda, gran defecto de coaptacion, Chorro que abarca mas del 50% del atrio izquierdo, atrio izquierdo di-
latado en forma severa, flujo Doppler holosistélico, triangular y denso, Vena contracta mayor a 0,7cm, ERO 0,6cm2, Volumen Regurgitante 87ml. Fraccion

Regurgitante 53%.
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Figura 3. Por medio de un equipo de Ecocardiografia E95 de General Electric
y con sonda 4V se procedi6 a realizar un Volumen Completo del aparato val-
vular desde una vista ventricular, con multiples latidos. Una vez obtenida la
imagen, se procedi6 a realizar postprocesamiento con ajuste de imagen por
medio de recorte en 2 clics y se ajusto la escala de grises en modo Anatémico
1 con el fin de dar un aspecto mas real. A: Valvula Mitral en Diastole en donde
se observa claramente el Cleft a nivel de la Valva Anterior mitral. B: Misma
lesién en sistole (letras y flecha en azul).

valvular, endocarditis, disyuncién anular mitral, dilatacion
anular mitral, etc. (Figura 3y figura 4).

La paciente en un inicio se presentd en sesién cardioqui-
rdrgica para reemplazo valvular mecénico, sin embargo, ante
los hallazgos del ecocardiograma 3D se decidié por parte del
equipo quirurgico realizar una reparacion con preservaciéon
valvular en lugar del reemplazo con los beneficios que esto
conlleva para la paciente.

DISCUSION

El cleft aislado de la valvula mitral fue descrito por prime-
ra vez en 1954. Consiste en un defecto u orificio en forma de
hendidura que afecta con mayor frecuencia a la valva mitral
anterior con una incidencia pediatrica de 1: 1340.3 Su pre-
valencia en la poblacién adulta es incierta, pese a que se ha
considerado poco frecuente, su prevalencia podria aumentar

Figura 4. Con ayuda de 3D color, con atenuacion del color, se logré determi-
nar que el jet regurgitante estd ubicado a nivel del Cleft lo que lo convierte
en el responsable de la insuficiencia (Jet en turquesa, letras y flecha en azul).

gracias ala mayor deteccion por medio de estudios deimagen
tridimensionales. Se ha descrito una predominancia en muje-
res en algunas series de casos, pero su causa se desconoce.*

Su patogenia no esta bien establecida. Algunos autores
la han considerado como una forma frustrada de defecto del
septo AV, sin embargo, diversos estudios post mortem y ana-
lisis ecocardiograficos e intraoperatorios reconocen al cleft
mitral aislado como una entidad morfolégicamente distinta
al cleft mitral asociado a los defectos de cojinetes endocar-
dicos de tipo ostium primum y defectos del septo ventricular
de entrada.*

El cleft aislado de la valvula mitral puede asociar de for-
ma concomitante otras anomalias cardiacas como CIA tipo
ostium secundum, atresia tricuspidea, doble salida de ven-
triculo derecho, transposicion de grandes arterias, ductus
arterioso persistente, coartacion de aorta y drenaje venoso
pulmonar anémalo. Sin embargo, los defectos del septo ven-
tricular y la presencia de cuerdas accesorias en el tracto de
salida del VI se han descrito como las anomalias asociadas
con mayor frecuencia.?
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Se ha reportado una alta incidencia del cleft aislado de la
valvula mitral en sujetos portadores de trisomia 21, un sind-
rome genético asociado frecuentemente con defectos de los
cojinetes endocardicos. Segun sefala El hammiri etaly Zhu et
al, de 22 y 90 pacientes con cleft mitral aislado hasta el 40.9%
y el 28.8% de los pacientes respectivamente presentaban di-
cha anomalia genética, por lo que se plantea la existencia de
un vinculo patogénico en este subgrupo de pacientes.>*

La IMi surge a partir del flujo de sangre que regurgita
directamente a través de la hendidura presente en el velo
mitral, la cual tiene relaciona con el tamafio del defecto, con
un mecanismo Carpentier I. Sin embargo, la presencia de
cuerdas accesorias con o sin distorsién de musculos papilares
puede contribuir al mecanismo de la insuficiencia mitral .6

La presentacion clinica es muy variable, se ha reportado
que aquellos que presentan otras lesiones cardiacas asocia-
das suelen estar mas sintomaticos por lo que a menudo se
detectan a edades mas tempranas. En la edad adulta muchos
se mantienen asintomaticos, en estos casos el hallazgo al exa-
men fisico de un soplo holosistdlico apical lI-IV/VI de IMi suele
motivar el estudio ecocardiogréfico. La sintomatologia usual-
mente guarda relacién con la severidad de la IMi en aquellos
sujetos que no asocian otras lesiones cardiacas, presentando
asi manifestaciones cléasicas de IMi como menor tolerancia al
ejercicio, fatiga y disnea.

Con frecuencia los pacientes con el cleft aislado de
la valvula mitral no presentan alteraciones en el EKG y ra-
diografia de térax, sin embargo, se han descrito hallazgos
compatibles con el crecimiento de cdmaras izquierdas en
pacientes con mayor severidad de regurgitacion mitral y
otros hallazgos variables en relacion con la presencia de otras
anomalias cardiacas.

El ecocardiograma 3D permite evaluar la morfologia de
la hendidura presente en la valvula mitral en multiples vistas
visualizando de manera simultdnea ambas valvas y la rela-
cién con el anillo fibroso, facilitando asi la valoraciéon de su
posicion, forma, didmetro longitudinal y ancho, asi como la
relacién espacial con estructuras adyacentes como cuerdas
tendinosas y la valvula aértica, mostrando adecuada corre-
lacion con hallazgos intraoperatorios. Se ha descrito con fre-
cuencia que el cleft adopta una forma de “V”y de “I" con la
aperturay el cierre valvular respectivamente y también forma
de“C"o de”S" El Doppler color 3D puede evidenciar el origen
del jet de regurgitacion mitral a partir del cleft.”

La tomografia computarizada y la resonancia magné-
tica cardiaca son consideradas modalidades de imagen
no invasivas alternativas para la evaluacién de valvulopa-
tia mitral, sin embargo, dentro de sus limitaciones en este
contexto se encuentran el riesgo de radiacion y medio de
contraste y la dificultad para definir la morfologia de las
valvas respectivamente.’

No existe una manera estandarizada para caracterizar las
hendiduras presentes en los velos mitrales, algunos autores
utilizan la clasificacion anatémica de Carpentier para des-
cribir la ubicacién de la hendidura, la cual afecta con mayor

frecuencia al velo mitral anterior en segmentos A1y A3y con
menor frecuencia al velo mitral posterior en el sitio de normal
de las indentaciones entre P1-P2 y P2-P3.8

Narang, et al.® no encontraron diferencias significativas
en parametros hemodindmicos, dimensiones, volumenes y
fraccion de eyeccion del VI o geometria anular entre pacien-
tes con cleft mitral aislado en la valva anterior o posterior;
aunque aquellos con el cleft presente en la valva anterior
mostraban una tendencia a presentar mayor severidad de re-
gurgitacion mitral, lo que podria explicarse por la mayor area
de superficie que ésta tiene, sin embargo, no alcanzé signifi-
cancia estadistica.

La hendidura puede ser ancha y extenderse desde el
borde libre del velo mitral hasta el anillo fibroso o solamente
extenderse unos milimetros. Los bordes del velo mitral que
rodean al cleft se vuelven mas gruesos, fibréticos y retraidos
en relacién directa con la edad del paciente, lo que podria
comprometer el éxito de la reparacion primaria del defecto.’

Un aspecto importante en el diagnostico diferencial en
esta patologia radica en diferenciarla de un defecto de los co-
jinetes endocardicos tipo canal AV parcial, existen algunas ca-
racteristicas que ayudan a dilucidar el caso: en un canal AV las
valvas atrioventriculares derecha e izquierda se encuentran
a un mismo nivel, tienen CIV perimembranosa y/o CIA tipo
ostium primum, los musculos papilares tienen una posicién
mas hacia horizontalidad (contrarreloj) y la hendidura apunta
en direccién al tracto de salida del ventriculo derecho (no al
izquierdo como en el caso del cleft aislado). '°

En este caso, la hendidura apunta hacia el tracto de sali-
dadel VI, la vélvula derecha (tricuspide) e izquierda (mitral) se
encuentran separadas por aproximadamente 2mm de sep-
tum membranoso, no hay evidencia de CIA ni CIV y los mus-
culos papilares y anillo mitral tienen una posiciéon usual lo
que nos permite descartar que se trate de un Canal AV Parcial.

Otra posibilidad diagnéstica que llama la atencién es
una valvula mitral de tres valvas (trivalva), sin embargo, ac-
tualmente existe debate sobre si es una entidad real o si se
trata de una mala definicion de la patologia subyacente. De
los pocos casos reportados en la literatura, muchos corres-
pondian a otras patologias y los restantes presentaban carac-
teristicas como un musculo papilar a nivel septal y tres valvas
con tres superficies de coaptacién bien definidas, lo cual no
se presenta en este caso y por ende nos permite descartar
esta posibilidad.

Por lo general el tipo y el momento de la intervencién
quirdrgica correctiva estd determinado por la presencia y
severidad de la IMi resultante y las anomalias cardiacas aso-
ciadas, las cuales pueden repararse de manera simultanea; y
en ausencia de éstas, debe basarse en los criterios clinicos y
ecocardiograficos usuales relacionados con la regurgitacién
de la valvula mitral. ®

La reparacion quirdrgica se prefiere sobre el reemplazo
valvular, en especial a edades tempranas, ya que la mayoria de
las veces es factible y ha demostrado resultados inmediatos y
a mediano plazo favorables en términos de morbimortalidad
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y reduccién de severidad de regurgitacion en distintas series
de casos.? Las técnicas quirlrgicas de reparacién suelen con-
sistir en la sutura directa de la hendidura o la reconstruccién
valvular con parche pericardico autélogo que puede asociar-
se 0 no con neocuerdas de politetrafluoroetileno y/o anulo-
plastia en presencia de un defecto ancho o velo mitral con
bordes engrosados y retraidos a nivel del cleft o dilatacién
anular respectivamente.’'> Se han descrito abordajes mini-
mamente invasivos a través de mini toracotomia anterior de-
rechay el abordaje convencional por medio de esternotomia
media, ambos con resultados comparables.'? El cierre percu-
taneo del cleft usando el sistema MitraClip se ha propuesto
como una alternativa para pacientes con multiples comorbi-
lidades y alto riesgo quirurgico.?

CONCLUSIONES

Debe evaluarse de manera exhaustiva por medio de un
ecocardiograma 3D aquellas regurgitaciones mitrales mode-
radas a severas en especial cuando su etiologia y mecanismo
se desconoce, a cualquier edad independientemente del es-
tado sintomatico, para poder detectar aquellos defectos con-
génitos de los velos mitrales que anteriormente se pensaban
poco prevalentes y asi identificar a aquellos sujetos que se
benefician de una intervenciéon temprana con vistas a la re-
paracion valvular siempre que ésta sea posible.
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