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RESUMEN 

Veintítrés de 54 pacientes con profapso de 
la váfvufa mitral diagnostícado angiográfíca- 

mente, preseotaron cardiopatía congénita aso- 
ciada. Dcho pacientes tenian prorapso franco 
de fa valva (forma mayor) y en fos 15 restan- 
tes e1 profapso fue minimo (forma menor). Las 
cardiopatías congénitas observadas fueron Cl)- 
municación inter auricUlar (CIA) 12, comunica- 
ción interventricufar (CfV) 6, enfermedad de 
Ebstein 2 (1 con estenosis pc..lmonar severa), 
y un ejemplo de cada una de fasslguientes 
patologias: estenosis aórtica, cardiomiopatía 
obstructiva y dobfe arco aórtíCI) incompleto. 
Las formas mayores puedensospecharse cli- 
nicamen'te cuando se aCl)mpañan de clicks 
sistóficos no eyectívos y de sopfos de insu- 
ficiencia mitraf (pansistó/icos 0 sistólicos tar- 
dios). Ef profapso menor es un hallazgo angio- 
gráfico durante la ventricufografia izquierda. 
EI profapso de.fa váfvula mitraf frecuentemente 
acompaña a card/opatias congénitas, sobre 
todo la CIA. Por este motivo creemos que fa 
ventricufografla Izqulerda debe efectuarse co- 
mo parte del estudlo hemodinámico f!n todo 
paclente portador de CIA. EI diagnóstico de 
profapso fiB Importante puesto que es'á in'di- 
cada fa pfofilaxis contra fa endocardifs bac- 
lerlana, para diferenciar este tipo de insufi- 
ciencia mitral de la observada en fos defectos 
Intera.urlculares típo ostium primun, y debido 
a que formas menores pueden evolucionar a 

formas mayores. 

rNTRODUCCION 

EI prolapso de la válvula mitral, acom- 
pañada 0 no de insuficiencia mitral, ha 
sido motivo de numerosas publicaciones 
en los últimos años (1, 4). Sin embargo, 
la frecuente asociación de est a anomalía 
con diversas cardiopatías congénitas no 
ha sido resaltada mayor mente. EI objeto 
de este trabajo es puntualizar la frecuen- 
te ocurrencia de defectos cardíacos con- 

(*J Este material proviene de 10s Hospitales de 
Niños de Buffalo y Universitario de Iowa, EE.UU. 
(50 casos) y del Hospital San Roque de Córdoba 
(4 casos). 

g,énitos, espe<:íalmente la comunicación 
interauric\)Jar tipo secundum (CIA), a30- 
ciadosa prolapso de la válvula mitral. 

MATERIAL Y METODOS 

Sobre un grupo de 54 pacientes * 

con prolapso de la válvula mitral demos- 
trado angiográficamente, 23 presentaron 
cardiopatía congénita asociada. Todos los 

pacientes contaban con radiografías de 

tórax, electrocardiograma y fonocardio- 
grama. En 20 casos se efectuó cateteris- 

mo cardíaco combinado. En 3 circunstan- 
cias sólo se hizo un cateterismo cardíaco 
derecho y la angiografía se lIevó a cabo 
situando el catéter en ventrículo izquièr- 
do por pasaje del mismo a través de una 
CIA y de la válvula mitral. En 12 pacÎén- 
tes se efectuó una cineventriculografía 
izquierda selectiva. Seis de ellos contaron 
con dos incidencias radiográficas y los 

restantes con sólo una. La proyección án- 
tero-posterior se obtuvo en 10 casos. En 

los restantes 11 pacientes se real izó una 
angiocardiografía biplana. EI prolapso 
fue clasificado como mayor 0 menor se- 
gún la cuantía del mismo y siguiendo 
criterios estabfecidos previamente (5). 
La forma mayor se caracteriza angiográ- 
fica mente por protrusión marcada de la 

valva mitral en aurícula izquierda duran- 
te la sístole, semejándose a un paracaí- 
das desplegado 0 a un "doughnut" (ros- 
ca de confitería) (fig. 1). La forma me- 
llOr, se identifica por la presencia de un 
ligero abombamiento de la válvula mi- 
tral en la aurícula izquierda que se vi- 
sualiza mejor en la proyección ántero- 
posterior (fig. 2). EI grado de insuficien- 
cia mitral, cuando estuvo presente, se 
estimó como leve, moderada 0 severa. 
Diecinueve de los pacientes eran de sexo 
femenino. Las edades oscilaron entre 4 

y 18 años. 
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Fig. 1. - Cineventriculografia izquierda selectiva en 
la proyección oblicua anterior derecha en una pa- 
ciente con CIA. Se observa prolapso marcado de 
la válvula mitral (forma mayor) e insuficiencia mi- 

tral leve. 

RESULTADOS 

Los defectos cardí acos congén itos en- 
contrados se muestran en Tabla 1. Los 

más frecuentes fueron la CIA y la co- 
municación interventricular (CIV) que se 

encontraron en 12 y 6 pacientes respec- 

Fig. 2. - Proyección ántero-posterior de una angio- 
cardiografía biplana en una paciente con cardio- 
miopatía obstructiva. Puede apreciarse un prolapso 

mínimo de la válvula mitral (forma menor). 

tivamente. Estas 2 afecciones se ana Ii- 
zarán por separado. 

. 

Comunicación interauricular. En dos 
casos hubo además una estenosis pulmo- 
nar leve. EI prolapso fue mayor en 5 pa- 
cientes y menor en 7. Cuatro pacientes 
tenían insuficiencia mitral. En tres de 
ellos ésta fue leve y en el restante mo- 
derada. La insuficiencia mitral ocurrió 
sólo con prolapso mayor (fig. 1). 

Síntomas y signos. La mayoría de los 

enfermos eran asintomáticos. Un pacien- 
te tenía dolor precordial atípico y dos 
presentaron disnea. Ambos tenían insu- 
ficiencia mitral y en uno de ellos el sín- 
toma coincidió' con la detección de un 
soplo pansistólico de regurgitación mi- 
tral. En ninguno de los pacientes con pro- 
lapso menor se detectaron alteraciones 
auscultatorias sugestivas de compromiso 
de válvula mitral. 

Entre los pacientes con prolapso ma- 
yor, 3 tenían un soplo mitral pansistólico 
(fig. 3). En los otros 2 se auscultaron un 
click mesosistólico y soplo sistólico tar- 
dio. En uno de estos enfermos las alte- 
raciones auscultatori-"s fueron observa- 
das después del cierre de una CIA (fig. 
4). En 4 de los 5 pacientes la insuficien- 
cia mitral tuvo corroboración angiográ- 
fica. 

Electrocardiograma. En la mayoría de 
los casos fue compatible con el diagnós- 
tico de CIA. En 3 casos hubo evidencias 
de agrandamiento auricular izquierdo, "CO- 

dos tenían insuficiencia mitral. Dos pa- 
cientes presentaron alteraciones de la 

onda T en las derivaciones precordiales 
izquierdas (difasismo y melladuras). 

Radiología. EI examen radiológico di- 

recto mostró en general alteraciones car- 
díacas y pulmonares consistentes con el 

diagnóstico de CIA. En ningún caso se 

observó agrandamiento auricular iz- 

quierdo. 

Examen directo de la válvula. La vál- 
vula mitral pudo ser inspeccionada direc- 
tamente durante el cierre quirúrgico de 
la CIA en 8 pacientes. En 5 de ellos (2 

con prolapso mayor, 3 con prolapso me- 
nor), se observaron alteraciones macros- 
cópicas en su conformación compatibles 
con degeneración mixomatosa de la vál- 

vula. En dO!; pacientes se realizó una 
anuloplastia, debido a la presencia de 
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Fig. 3. - Fonocardiograma perteneciente a la misma paciente de la Fig. 1. En el área 

pulmonar el 29 ruido se encuentra desdoblado ampliamente con un componente pul- 

monar reforzado. EI soplo sistólico es tipo eyectivo. En área mitral se observa un soplo 

pansistólico y soplo presistólico. 

Fig. 4. - E':I, esta paciente el click mesosisiólico y 

soplo sistólico tardio (izquierda) fueron evidentes 

después del cierre quirúrgico de una CIA. Posterior- 

mente (derecha) el click y soplo presentaron un 
comienzo más precoz en la sistole. 
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insuficiencia mitral moderada según cri- 
terio del cirujano. 

Comunicación interventricular. Uno de 
105 6 pacientes tenía además una CIA, un 
ductus arterioso permeable e hiperten- 
sión pulmonar. EI prolapso mitral fue 
mayor en 2 casos y menor en 4. Tres pa- 
cientes tenían insuficiencia mitral, en 
dos de ellos ésta fue leve (fig. 5). En el 

paciente con hipertensión pulmonar y 

otros defectos asociados se observó pro- 
lapso mayor e insuficiencia mitral mo- 
derada. 

Síntomas y signos. Cuatro pacientes 
eran asintomáticos. Uno presentó dolor 

precordial atípico y el enfermo con hi- 

pertensión pulmonar tenia disnea de es- 

fuerzo. 

Electrocardiograma. EI electrocardio- 
gram a fue normal 0 mostró alteraciones 
compatibles con la cardiopatía de base. 
En un paciente se observaron ondas T 

melladas en V5. 

Radiología. Las radiografías de tórax 
no aportaron datos que pudieran sugõ)- 

rir una alteración de la válvula mit;"ai. 



TABLA 1 

CARDIOPATlA5 CONGENITA5 COMPLICADA5 CON PROLAP50 DE LA VALVULA MITRAL 

Diágnostico 
Tipo de prolapso 

Mayor Menor 
Número de 
pacientes 

CIA (2 + EP) 

CIV (1 + CIA, ductus, HP) 

Ebstein (1 + CIV, 1 + EP) 

DAA incompleto (cierre espontáneo CIV) 

Estenosis aórtica 

TOT ALES 

12 5 (4) 

2 (2) 4 (1) 

7 

6 

2 1 (1) 

23 8 (7) 15 (1) 

Los números Abreviaturas: EP: estenosis puJmonar; HP: hipertensión pulmonar; DAA: doble arco aórtico. 
entre paréntesis indican la cantidad de padentes con insuliciencia mitral. 

Otros defectos (Tabla 1). En este grupo 
de pacientes con sólo una excepc:ón el 

prolapso fue siempre menor. Sólo .:=n el 
paciente con prolapso mayor se obs:=rvó 
insuficiencia mitral de grade moderado. 
La malformación principal fue una en- 
fermedad de Ebstein y estenosis severa 
de la arteria pulmonar (fig. 6). Los sín- 
tonias y signos así como 105 estudios 
complementarios, fueron acordes con las 

cardiopatías congénitas de base. En sólo 

Fig. 5. - Ventriculografía izquierda selectiva lateral 
que muestra prolapso marcado de la válvula mitral 
e insuficiencia mitral leve en una paciente con CIV. 
Puede observarse el "jet" que opacifica débilmente 

el ventrículo derecho. 

1 caso se observaron alteraciones de la 

onda T en derivaciones precordiales iz- 
quierdas. 

DI5CU510N 

Dos tipos de prolapso de la válvula 
mitral ocurrieron en nuestros pacientes. 
La forma mayor, caracterizada angiográ- 
ficamente por protrusión marcada de la 

válvu/a mitral, generalmente se acom- 
pañó de regurgitación mitral leve a mo- 
derada. La forma menor, en cambio, pre- 
senta un grade minimo de prolapso val- 
vular casi siempre sin insufìciencia mi- 
tral. 

Fig. 6. - Cineventriculografía izquierda selectiva a 

través de una CIA y válvula mitral en una paciente 
con enfermedad de Ebstein y estenosis severa de 
la arteria pulmonar, proyección lateral. 5e observa 
un prolapso marcado de la válvula mitral e insu- 

ficiencia mitral moderada. 
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En 4 de los 5 enfermos con CIA, el 

prolapso mayor se sospechó clínicamen- 
te. Estos pacientes pres en tar on soplos sis- 
tólicos apicales de regurgitación mitral, 
uno de ellos con clicks no eyectivos. En 

uno de estos casos sin embargo, a pesar 
de que se había detectado un soplo pan- 
sistólico apical, no se observó insuficien- 
cia mitral durante (:)1 estudio cineangio- 
gráfico. Es posible que la insuficiencia 
mitral en este paciente haya sido inter- 
mitente 0 relacionada con cambios pos- 
turales y que la misma no haya estado 
presente por alguno de estos motivos 
durante la angiocardiografía. En el res- 
tante paciente con CIA y prolapso mayor 
de la válvula mitral, un click no eyectivo 
y soplo sistólico tardíos fueron eviden- 
tes sólo después del cierre quirúrgico de 
la CIA. En controles posteriores en este 

caso, el click y soplo tuvieron un comien- 
zo más precoz en la sistole, 10 que indicó 

aumento de la insuficiencia mitral y pro- 
gresividad de la afección (fig. 4). 

EI prolapso mayor de la válvula mi- 
tral se encontró además complicando 2 

casos de CIV y 1 de enfermedad de Ebs- 
tein y estenosis severa de la arteria pul- 
monaro En ninguno de estos casos, a pe- 
sar de que todos ellos tuvieron insufi- 
ciencia mitral y de grade moderado en 2, 
se anticipó el compromiso valvular mitral 
por el examen clínico. Esto es explicable 
dado que estos pacientes presentaban so- 
plos sistólicos intensos que probable- 
mente ocultaron los fenómenos ausculta- 
torios debidos a la insuficiencia mitral. 

EI prolapso menor, fue obviamente un 
hallazgo angiÒgráfico en la ventriculo- 
grafía izquierda efectuada como parte 
del estudio de pacientes afectados con 
diversas cardiopatías congénitas. La po- 
sible progresión de una forma menor a 

forma mayor, incluso con aparición de 
insuficiencia mitral, ha sido comentada 
por uno de nosotros en una comunica- 
ción anterior (6). 

EI prolapso aislado de la válvula mi- 
tral, que clinicamente se sospecha por la 

presencia de un click sistólico no eyecti- 
vo y / 0 soplo sistólico tardio, se acom- 
paña frecuentemente de trastornos elec- 
trocardiográficos de la repolarización en 
las derivaciQr1es 2, 3, aVF y precordiales 
izquierdas. Estas alteraciones se cons ide- 
ran como distintivas del síndrome (7). En 

nuestros pacientes, sin embargo, estos 
trastornos se observaron raras veces. 
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Prestó apoyo al diagnóstico, en cambio, 
en pacientes con CIA, la evidencia elec- 
trocardiográfica de agrandamiento au- 
ricular izquierdo presente en 3 de los 4 

casos coninsuficiencia mitral demostrada 
angiográficamente. 

La base anatómica de esta alteración 
de la válvula mitral parece ser su trans- 
formación mixomatosa (8). Cambios ma- 
croscópicos compqtibles con degenera- 
ción mixomatosa qe la válvula se obser- 
varon en 5 de los: 8 pacientes en que se 
visualizó la válvlJla mitral durante el 
cierre quirúrgico de una CIA. En los res- 
tantes, posiblernente, la alteración aná- 
tomo-patológica fue minima no permi- 
tiendo su apreciación a simple vista. 

La asociación de prolapso de la vál- 
vula mitral con cardiopatías congénitas 
que no sean la CIA" generalmente no es 
diagnosticada clinicamente. Su inciden- 
cia es menor a la observada con la CIA 
y suele ser minimo. Su diagnóstico se 
efectúa cuando la ventriculografía iz- 
quierda es parte obligatoria del estudio 
hemodinámico. 

Cuando el prolapso mitral se asocia a 

la CIA, el diagnóstico puede sospecharse 
si existen soplosde regurgitación mitral 
o clicks no eyècti~os. La confirmación del 
diagnóstico enestos pacientes es por de- 
más importante. Por una parte, cuando 
existe insuficiencia mitral, es necesario 
distinguir esta asociación de los defect os 

interauriculares tipo ostium primum (9) 

por el diferente riesgo quirúrgico de es- 
tas dos afecciones. Además, la profilaxis 
de la endocarditis bacteriana que no se 
aconseja en pacientes con CIA, está for- 
malmente indicada en pacientes c~n pro- 
lapso de la válvula mitral. En estos casos 
ha sido observada la endocarditis bacte- 
riana aún en pacientes sin insuficiencia 
mitral (10). Por último, el diagnóstico de 
prolapso, aún ~n su forma menor, cons- 
tituye un antecedente de mucha impor- 
tancia para seguir el curso ulterior de 
estos enfermos. 

La frecuente asociación ~el prolapso 
de la válvula mitral con la CIA es muy 
lIamativa (6, 9, 11). Es probable que esta 
asociación sea más que casual. La ven- 
triculografia izquierda raras veces se 
efectúa durante el estudio hemodinámico 
de pacientes con CIA. Puesto que en es- 
tos pacientes el prolapso mitral no suele 
anticiparse a menos que haya signos de 
insuficiencia mitral, se justifica, a nuestro 
entender, la realización de una ventricu- 



lografía izquierda como parte del es- 
tudio de estos pacientes para establecer 
o descartar la presencia de la alteración 
valvular. 

SUMMARY 

Twenty three out of 54 patients w:th angio- 
graphically proven mitral valve prolapse, had 
associated congenital.heart disease. Eight pa- 
tients had marked valve prolapse (major form), 
in the remaining 15 patients the prolapse was 
minimal (minor form). The congenital cardiac 
anomalies seen were atrial septal defect (12), 
ventricular septal defect (6), Ebste,'n's anomaly 
of the tricuspid valve 2 (1 with severe pulmo- 
nic stenosis), and the following abnormalities, 
aortic stenosis, obstructive cardiomyopathy, 
and incomplete double aortic arch with one 
each. The major form can be suspected on 
clinical grounds when non-ejectiofi' systolic 
ct:cks and mitral regurgitation murmurs (pan- 
systolic or late systolic) are present. The mi- 
nor form is a/1' angiographic finding during tho 
left ventriculography. Mitral valve prolapse is 
frequently associated with congenital heart 
disease, and above all with atrial septal defect. 
For this reason, we think that a left ventriclJ- 
lar angiography should be performed at the 
time of the hemodynamic study on every pa- 
tient having an atrial septal de;ect. The diag- 
nosis of mitral valve prolapse is important, 
firstly, because bacterial endocarditis prophy- 
laxis is indicated; secondly, this type of mitral 
insuftic.'er.-cy should be distinguished from that 
seen in ostium primun atrial septal defects; 
and finally, because minor forms may pro- 
g:c,ss to major forms. 
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