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RESUMEN

La valvula mitral en paracaidas es una anomalia congénita que fue descrita por Shone et al.
en 1963. La mayoria de casos se acompana de otras malformaciones obstructivas a nivel del
corazén izquierdo, pudiendo constituir formas completas o incompletas del denominado
complejo de Shone, con alta variabilidad de presentacién y prevalencia muy baja. También
puede asociarse a otras anomalias congénitas mas frecuentes como comunicacién inter-
ventricular, comunicacién interauricular o tetralogia de Fallot, por lo que debe tenerse en
cuenta. Revisamos el tema a propoésito del siguiente caso. Se trata de un varén de 20 anos
que, tras el hallazgo de un soplo cardiaco, se diagnostica de dicha malformacién de la valvula
mitral, junto con valvula adrtica bicispide y coartacién adrtica focal.

© 2015 SAC. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Parachute mitral valve. Atypical Shone’s complex

ABSTRACT

Parachute mitral valve is a congenital anomaly that was described by Shone et al. in 1963.
Most cases are associated with other obstructive malformations in left heart. They can lead
complete or incomplete Shone’s complex with high variability of presentations, and very
low prevalence. It can also be associated with other more common congenital anomalies as
ventricular septal defect, atrial septal defect or Tetralogy of Fallot, which must be taken into
account. We review the issue with regard to the following case. A 20 years old man who, in
the wake of a heart murmur is diagnosed with this malformation of the mitral valve, as well
as bicuspid aortic valve and focal aortic coarctation.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un vardn de 20 anos, sin antecedentes
de interés, que es remitido a consultas de cardiologia por el
hallazgo casual en una auscultacién de soplo regurgitante en
foco adrtico, y radiologia de térax con «signo del 3 invertido».
En la ecocardiografia se aprecia: cdmaras cardiacas de tamano
normal, con funcién sistodiastélica de ventriculo izquierdo
normal. En la aorta descendente se observa aceleracién del
flujo compatible con coartacién adrtica focal, en el istmo, tras
salida de la arteria subclavia izquierda. Valvula aértica bicts-
pide funcional, con rafe de fusién entre el velo coronariano
derecho e izquierdo, sin gradiente sistélico transvalvular e
insuficiencia adrtica ligera. La valvula mitral con dismetria
de los velos, objetivandose velo anterior de mayor longitud

y gran movilidad, en contraste con un velo posterior hipopla-
sico y de movilidad mas bien reducida, aunque en conjunto
mantienen buena apertura y cierre a nivel del plano del anillo
valvular. Se aprecia una morfologia semioval al separarse los
velos, por fuerza tensional diferencial entre los mismos, res-
pecto a las cuerdas valvulares. Asi, en el plano paraesternal eje
corto se observa apertura hiperdindmica del velo anterior, con
mayor elongacién del mismo a nivel mas septal, con tendencia
a estiramiento flexible y cierto desdoblamiento en cada latido.
En el mismo plano, pero a nivel mdas apical, se visualiza un
musculo papilar inico en posicién posterolateral. Se observa
una estructura hiperecogénica de conformacién redondeada,
aunque desflecada, con amplia movilidad irregular, cadtica, a
nivel medio-ventricular, con implantacién en la cara inferior,
en relacién con cuerdas tendinosas, dependiente del aparato
subvalvular muy redundante, displasico. No interfiere en la

-

-

Figura 1 - Ecocardiografia transtoracica (A-H). Plano paraesternal eje largo con visualizacion de estructura hiperecogénica a
nivel inferior, dependiente de aparato subvalvular mitral (A, B). En el modo M sobre el ventriculo izquierdo a nivel
medio-basal se objetiva la misma estructura hiperecogénica con implantacion en la cara inferoposterior, de medidas

4 x 5mm y bordes irregulares por movimiento caético del borde libre (C). Plano paraesternal eje corto del ventriculo
izquierdo con musculo papilar tinico hipertréfico, con aparato subvalvular redundante hipermévil que se desplaza hasta la
luz central del ventriculo izquierdo, displasico (D, F), apertura de valvula mitral oval, asimétrica, por mayor distensibilidad
del velo anterior septal (E). Plano apical de 4 camaras con estructura hiperecoica a nivel medial del ventriculo izquierdo.
Vista frontal (F). Plano paraesternal eje corto a nivel de grandes vasos, con visualizacién de apertura valvular adrtica
funcionalmente bicuspide, con déficit de coaptacién de los velos que origina insuficiencia aértica ligera vista mediante
doppler color (H). Resonancia magnética cardiaca (I-K). Eje corto a nivel medioventricular con visualizacion de un tnico
musculo papilar de localizacién posteroinferior (I). Eje corto a nivel de grandes vasos que muestra apertura valvular adrtica
en bicuspide funcional, con rafe de fusién entre los velos coronariano izquierdo y derecho (J). Coartacién leve de la aorta

descendente a nivel del istmo (K).
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funcionalidad mitral, ni produce obstruccién del tracto de
salida del ventriculo izquierdo. Aparentemente se trata de un
tejido mitral accesorio en relacién con el mismo aparato sub-
valvular, con base de implantacién engrosada, fija a la pared
posterior a nivel del musculo papilar, y en su extremo opuesto,
en su cara mas anterior, dependiente del velo anterior mitral,
unidos a través de una cuerda tendinosa que se visualiza fili-
forme, de gran distensibilidad, que condiciona un movimiento
ondulante de la misma, y arrastra la estructura descrita en
su oscilacién (fig 1A-H y videos 1-5 del material suplementa-
rio). Se completa el estudio con cardiorresonancia magnética
para filiar mejor la estructura descrita. En la resonancia se
observa una valvula mitral con asimetria de los velos, mayor
tamarno del velo anterior e hipocinesia del velo posterior, con
musculo papilar Ginico y central, origen de todas las cuerdas
tendinosas, sin poder visualizar dicha estructura desflecada
debido al déficit de resolucién temporal intrinseco a la prueba
(fig. 11-K), todo ello compatible con valvula mitral en paracai-
das con musculo papilar tnico hipertréfico. Junto con el resto
de alteraciones anatémicas descritas, se establece diagnos-
tico de variante atipica de complejo de Shone. Actualmente el
paciente se encuentra en seguimiento anual por cardiologia,
sin evidencia de repercusién funcional.

Discusién

Las malformaciones congénitas de la valvula mitral son poco
frecuentes, alrededor del 0,5%, con diagnéstico principal-
mente en la infancia y repercusién clinica dependiente sobre
todo de caracteristicas hemodindmicas de la lesién, no tanto
anatémicas.

La véalvula mitral en paracaidas es una anomalia cardiaca
rara, con prevalencia en algunos estudios de ecocardiogra-
fia alrededor de 0,1-0,2%'. Consiste en la insercién de las
cuerdas tendinosas de ambos velos de la valvula mitral en
un unico musculo papilar. Se denomina «verdadera» si solo
existe un musculo papilar, cuya posicién mas frecuente es
centrada, entre las posiciones de ambos papilares en condi-
ciones normales (més frecuente asociada a estenosis mitral),
y «no verdadera» si a pesar de la insercién comun existen 2
musculos papilares (suele haber uno hipoplésico). En este caso
es posible que se distribuyan las cuerdas entre ambos papila-
res, pero siempre con predominio de uno de ellos, mas comun
el posteromedial®.

Las cuerdas suelen tener una estructura mas corta y del-
gada de lo habitual, con espacios intercordales parcial o
completamente obliterados. Las comisuras y los velos suelen
ser displdsicos o deficientes, condicionando todo ello, en con-
junto, una posible cierta restriccién del movimiento de ambos
velos mitrales®.

Aunque no en todos los casos, esta entidad se corresponde,
a suvez, con una forma de presentacién de la estenosis mitral
congénita. Esta Ultima incluye las siguientes anomalias: val-
vula mitral en paracaidas con papilar inico o predominante; 2
musculos papilares préximos con una arcada de cuerdas cor-
tas que limitan la movilidad de los velos; anillo supravalvular
mitral; vélvula mitral de doble orificio y valvula anémala en el
contexto de defecto de septo auriculoventricular.

Esta anomalia de formacién embriolégica suele
acompanarse de otras alteraciones congénitas, predomi-
nantemente de caricter obstructivo, a nivel izquierdo del
corazén y grandes vasos. Se describe el «complejo de Shone»
en 1963 como el conjunto de las siguientes anomalias: mem-
brana supravalvular mitral, valvula mitral en paracaidas,
estenosis subadrtica y coartacién de la aorta®. Este com-
puesto se considera la forma tipica del mismo. Se denomina
«sindrome de Shone» aquel que estd formado bien por alguna
de las anteriores anomalias, bien por la presencia de todas
ellas.

Sin embargo, existe un amplio espectro de anomalias
asociadas; se han descrito lesiones a multiples niveles,
con posibilidad de combinacién entre si, conformando una
gran variabilidad en la presentacién de este complejo. Se
denomina a esta entidad «complejo de Shone atipico»’. La
obstruccién puede objetivarse en la valvula mitral (posi-
ble supravalvular), valvula aértica (incluyendo subadrtica y
supraadrtica), aorta (ascendente/descendente)>. A su vez,
puede asociarse a otro tipo de malformaciones congénitas
mas frecuentes, como son la comunicacién interventricular,
comunicacién interauricular y tetralogia de Fallot. También
puede presentarse, aunque en la minoria de los casos,
de forma aislada. De ahi la relevancia de una exhaus-
tiva y minuciosa valoracién, siendo la ecocardiografia, en
sus diferentes modalidades, la principal herramienta de
estudio en la actualidad, no solo para la localizacién y
anatomia de las anomalias, sino también para determinar
la severidad de las mismas y su consecuente implicacién
funcional®.

En cuanto al manejo, se acepta que si el paciente esta asin-
tomatico el seguimiento serd inicialmente anual, debiendo
disminuir este periodo a 6 meses si aparece repercusiéon
hemodinamica-funcional, con evaluacién continuada de la
necesidad de intervencién quirdrgica.

La mayoria de los pacientes no requieren cirugia. El trata-
miento quirdrgico conservador de la disposicién de la valvula
mitral «en paracaidas» consiste en la fenestracién cordal o
separacién del musculo papilar con o sin reparacién valvu-
lar mitral, asi como abordaje especifico del resto de lesiones
acompafiantes segun el caso'. Los resultados a largo plazo
parecen correlacionarse con el grado de disfuncién de la val-
vula mitral, asi como con el desarrollo y nivel de hipertensién
pulmonar?.

Dada la singularidad del caso, y la variabilidad de posibi-
lidades de presentacién del complejo de Shone, es relevante
ser conocedor de las mismas, con tal no solo de unificar su
manejo, sino también de considerarlas en el diagnéstico dife-
rencial de otras enfermedades cardiacas, como pueden ser
otras malformaciones congénitas, masas intracardiacas, etc.

Responsabilidades éticas
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para esta investigaciéon no se han realizado experimentos en
seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes.
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Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores declaran que en este articulo no aparecen datos de
pacientes.

Conflicto de intereses

Los autores declaran la ausencia de conflicto de intereses.

Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su
version electrénica disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/
j.carcor.2015.05.003.
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