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RESUMEN

Las anomalías cardiacas son los defectos anatómicos más comunes, teniendo una incidencia de cinco a ocho por cada 1,000 
recién nacidos. Entre los defectos cardiacos se encuentran las anomalías de la válvula mitral, éstas son un complejo que 
afectan múltiples segmentos de la válvula y se pueden encontrar asociadas o no con algunas otras malformaciones congé-
nitas. El doble orificio de la válvula mitral (DOM) representa el 1% de todas las cardiopatías congénitas. La malformación 
se presenta como la división del orificio mitral en dos orificios anatómicamente distintos, por lo regular los pacientes no 
manifiestan ninguna sintomatología, en ocasiones sólo presentan un soplo cardiaco. Debido a que es un defecto congénito 
raro y difícil de diagnosticar, más aún, cuando se encuentra aislado, se debe evaluar de manera adecuada para tomar una 
correcta decisión terapéutica. Se presenta el caso de una paciente con doble orificio mitral con el objetivo de revisar los 
métodos de diagnósticos y las actualidades en el tratamiento.
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ABSTRACT

Heart abnormalities are the most common anatomical defects, having an incidence of five to eight per 1,000 infants, 
including heart defects are abnormalities of the mitral valve, these complexes involving multiple segments of the valve and 
can be found associated or not with some other congenital malformations. In addition, the double mitral orifice (DMO) 
represents 1% of all congenital heart defects. This malformation is presented as the division of the mitral orifice into two 
anatomically distinct holes. The patients usually have no symptoms and they only present with a heart murmur. Because it is 
a rare congenital defect and difficult to diagnose, even more when it is isolated, it must be evaluated in an adequate manner 
to make a correct therapeutic decision. We present the case of a patient with a double mitral orifice with the objective of 
reviewing the diagnostic methods and the actualities in the treatment.
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der la formación de los tabiques del corazón, el tabique 
principal se forma entre los días 27 y 37 de desarrollo.3 El 
mecanismo por el cual se forma, consiste en la fusión de 
las almohadillas endocárdicas en las regiones auriculoven-
triculares y conotroncales, formando tabiques auriculares 
y ventriculares (porción membranosa), los conductos, 
las válvulas auriculoventriculares, los canales aórticos y 
pulmonares.4,5

Al final de la cuarta semana aparecen dos almohadillas 
mesenquimatosas auriculoventriculares en el margen ante-
rior y posterior del conducto auriculoventricular, además 
de dos almohadillas laterales en el margen derecho e 
izquierdo del conducto, éstas se proyectan hacia dentro 
de la luz y se fusionan, dando dos orificios auriculoventri-
culares uno derecho y uno izquierdo al final de la quinta 
semana. Después, cada orifico queda rodeado por un 
tejido mesenquimatoso de proliferación local. Cuando 

INTRODUCCIÓN

El primer caso de doble orificio mitral (DOM) fue re-
portado en 1876 por Greenfield.1 Se define como un solo 
anillo fibroso con dos orificios de apertura en el ventrículo 
izquierdo. Se diferencia de la válvula mitral doble, que 
se define como dos anillos y válvulas de la válvula mitral, 
cada uno con su propio conjunto de comisuras, cuerdas 
tendinosas y músculos papilares.2

El sistema cardiovascular se desarrolla a partir del 
mesodermo aproximadamente el día 18. Para entender 
las anomalías de la válvula mitral, tenemos que compren-
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el torrente sanguíneo agujera los delgados tejidos exter-
nos de la superficie ventricular de estas proliferaciones 
se forman unas válvulas que permanecen unidas a la 
pared ventricular mediante cordones musculares, éstos 
son reemplazados por un tejido conjuntivo cubierto por 
endocardio, conectados a una trabécula del ventrículo 
izquierdo (músculos papilares), formando dos válvulas la 
bicúspide y la tricúspide.4,6

La válvula mitral, llamada así debido a su parecido 
con la mitra episcopal, es bicúspide y marca la unión 
auriculoventricular izquierda. La válvula mitral se define 
como un complejo que comprende el anillo de soporte, 
valvas, diversidad de cuerdas tendinosas y músculos papi-
lares. El orificio es más pequeño que el orificio tricúspide 
con una circunferencia de 9 cm en hombres y 7.2 cm en 
mujeres. El anillo fibroso tiene forma de silla de montar, 
además de elementos fibrocolagenosos que permiten los 
cambios de forma y dimensiones de anillo durante las 
fases del ciclo cardiaco. Las valvas mitrales son estructuras 
ininterrumpidas, de forma y de longitud circunferencial. 
Usualmente, se dividen en segmentos anterior y posterior. 
En la actualidad, muchos autores los han separado en 
aórtico (anterior) y mural (posterior) debido a su conexión 
con la válvula aórtica y la pared posterior del ventrículo 
izquierdo. La clasificación de Carpentier divide la valva 
posterior de la mitral en tres segmentos: P1 (lateral), P2 
(medio), y P3 (medial), y los segmentos A1, A2 y A3 de la 
valva anterior corresponden a los segmentos opuestos de 
la valva posterior. El aparato subvalvular se compone de 
cuerdas tendinosas y músculos papilares.2,7

En 1971, se comenzó a clasificar las malformaciones de 
la válvula mitral, en un principio se clasificaron de acuerdo 
con el segmento afectado, válvulas, comisuras, cuerdas 
tendinosas y músculos papilares. En 1978, Ruckman y Van 
Praagh señalaron que la estenosis mitral (MS) congénita 
normalmente afecta múltiples segmentos de la válvula 
(MV). En 1994, Moore y cols. ampliaron la clasificación 
de Van Praagh agregando el término de estenosis mitral 
«atípica» para diferenciar la estenosis mitral simétrica y la 
asimétrica (Cuadro 1).8 Por otro lado, Trowitzschet definió 
tres tipos de válvula de doble orificio mitral mediante 
ecocardiografía transtorácica: tipo de puente incompleto, 
puente completo y tipo de agujero.9

Se estima que las anomalías cardiacas son los defectos 
más comunes del recién nacido que afectan alrededor de 
1.3 millones de niños, cerca de 5-8 por cada 1,000 nacidos 
vivos.10,11 El costo estimado equivale a alrededor de 2,500 
dólares por cada persona que se somete a una cirugía.12

Una de estas anomalías cardiacas es el DOM, que se 
ha descrito hasta en el 1% de los casos de autopsia de pa-

cientes con cardiopatías congénitas. Rara vez se encuentra 
aislada, además suele ser un hallazgo incidental de una 
anomalía cardiaca congénita compleja, ya que en un 52% 
se relaciona con un defecto auriculoventricular, un 41% 
con lesiones obstructivas de izquierda a derecha, enfer-
medades cardiacas cianóticas, miocardio no compacto, 
válvula aórtica bicúspide, coartación de aorta, transposi-
ción de grandes arterias, conducto arterioso persistente y 
cardiopatía congénita compleja.2,9,13,14 Se estima que en 
el 15% de los casos ambos orificios son iguales y en un 
44% existe un orificio posteromedial pequeño, también 
llamado de tipo excéntrico, otros tipos menos comunes 
son el tipo central y la válvula mitral duplicados.2,15 En un 
reporte de caso de DOM con válvula aórtica bicúspide 
se plantea que el gen NOTCH-1 está relacionado con las 
malformaciones de las válvulas cardiacas, debido a que 
éste tiene estrecha relación con las malformaciones de la 
válvula aórtica.16

La presentación clínica es variable, los síntomas están 
relacionados principalmente con la cardiopatía asociada. 
Cuando los síntomas son debidos a DOM, éstos están 
relacionados con el grado de insuficiencia y/o de la es-
tenosis mitral. Las alteraciones funcionales del DOM se 
presentan como insuficiencia mitral en el 43%, estenosis 
mitral en el 13%, doble lesión en el 6.5% y alteraciones 
funcionales en el 37% de los casos.17-19

CASO CLÍNICO

Femenino de 18 años de edad, quien tiene como 
antecedentes de importancia cardiopatía congénita de 

Cuadro 1. Clasificación de la estenosis mitral.

En 1978, 
Ruckman y Van Praagh

En 1994, 
Moore

1. Es congénita típica 1. VM típica hipoplásica-
músculos papilares 
simétricos

2. EM congénita 
 hipoplásica

2. VM atípica hipoplásica-
músculos papilares 
hipoplásicos

3. Válvula mitral en 
 paracaídas

3. Válvula mitral en 
 paracaídas

4. Anillo supramitral 4. Anillo supramitral
5. Doble orificio VM 5. Doble orificio VM

Fuente: Tabla modificada de: Remenyi B, Gentles TL. Congenital 
mitral valve lesions: correlation between morphology and imaging.
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tipo doble orificio mitral y comunicación interventricular 
(CIV). Fue operada a los nueve meses de cierre de CIV y 
plastia mitral; sin embargo, perdió seguimiento en 2003. 
Se mantuvo asintomática hasta seis meses previos cuando 

inicio con episodios de lipotimias, relacionadas con calor, 
deshidratación y estrés, por lo que se ha considerado 
disautonomía. A la exploración física destaca precordio 
normal, sin levantamientos anormales, ruidos cardiacos 
rítmicos de buena intensidad y frecuencia, 2P con des-
doblamiento fisiológico, soplo regurgitante mitral G II/VI, 
sin irradiaciones, sin S3 ni S4.

Como parte del protocolo diagnóstico se realizó eco-
cardiograma en el que se observó válvula mitral con ligero 
engrosamiento de las valvas, doble orificio, uno principal 
con AV de 3 cm2, y uno secundario de menor tamaño en 
la valva septal, que generan insuficiencia moderada, vena 
contracta de 5 mm con efecto Coandă (Figura 1).

Por lo anterior, se realizó resonancia magnética de 
corazón morfológico, encontrando diámetro de cavidades 
en límites altos con disfunción sistólica del ventrículo iz-
quierdo con FE 47%, dos orificios en la válvula mitral, uno 
de menor tamaño, además de insuficiencia moderada, 
insuficiencia tricuspídea ligera (Figura 2).

DISCUSIÓN

El abordaje diagnóstico de esta paciente se efectuó 
siguiendo las recomendaciones de los pacientes con sos-
pecha de enfermedad valvular. Debido a que en muchas 
ocasiones no existen síntomas propios del DOM, se debe 
hacer una historia clínica detallada, así como una explora-
ción física puntal e intencionada en la búsqueda de soplos 
cardiacos. Posteriormente, se deberán realizar estudios 
de gabinete no invasivos como electrocardiograma para 
determinar el ritmo cardiaco y la presencia de crecimiento 
de cavidades, auxiliado por una radiografía de tórax para 
búsqueda de cardiomegalia y congestión pulmonar.20

Figura 1. A ) Eje largo paraesternal que muestra dos orificios en 
la válvula mitral, uno de mayor tamaño (flecha) y otro de menor 
tamaño (punta de flecha); B ) se muestra eje apical 4 cámaras 
color en el que se observa insuficiencia mitral a través de orifi-
cio de mayor tamaño.

A

B

Figura 2. 

Eje corto en tercio basal. A ) Se-
cuencia de magnitud y B ) ma-
peo de flujo en diástole, donde 
se observan dos orificios mitra-
les, uno central (flecha) y otro 
de menor tamaño en el seg-
mento A2 (cabeza de flecha).

A BB
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El ecocardiograma bidimensional es de gran utilidad en 
el abordaje inicial, ya que nos permite evaluar la morfolo-
gía valvular, alteraciones hemodinámicas de las válvulas, 
el tamaño de las cavidades, la función ventricular y otros 
defectos asociados. Otras pruebas de imagen no invasivas 
de gran utilidad son el ecocardiograma transesofágico, el 
ecocardiograma tridimensional, la tomografía computari-
zada o la resonancia magnética, las cuales nos permitirán 
establecer de manera más precisa el tipo de defecto y las 
alteraciones asociadas.20,21

Otros estudios auxiliares son la prueba de esfuerzo, 
la cual nos permitirá evaluar de manera objetiva la 
capacidad funcional, lo cual nos servirá, entre otros 
datos, para la toma de decisión de tratamiento quirúr-
gico. El cateterismo cardiaco se reserva para aquellos 
pacientes con presencia de síntomas cuyos estudios no 
invasivos no son concluyentes y/o existen diferencias 
sustanciales en los parámetros clínicos y en las pruebas 
no invasivas.20

Considerando que la insuficiencia de la válvula mitral 
por doble orificio es de tipo primario, se deben tomar en 
cuenta las recomendaciones de tratamiento.

En pacientes asintomáticos con insuficiencia mode-
rada y función ventricular conservada se deberá llevar 
seguimiento anual y se recomendará reportar cualquier 
cambio en la clase funcional.22

Las indicaciones de intervención quirúrgica para insu-
ficiencia mitral ya son conocidas y están recomendadas 
en las guías de práctica clínica.

De las técnicas quirúrgicas, se ha demostrado que, 
cuando sea posible, se debe preferir la reparación de la 
válvula sobre el cambio de la misma, ya que se ha visto 
que la plastia tiene menor mortalidad perioperatoria, 
mayor sobrevida y menos morbilidad a largo plazo.20,22

Los principales predictores del resultado perioperatorio 
son los síntomas, la edad, función ventricular, presencia 
de fibrilación auricular, hipertensión pulmonar y anatomía 
de la válvula.

Los pacientes con anatomía compleja deben ser 
operados en centros experimentados con baja tasa de 
mortalidad; además, cuando la reparación no sea posible, 
se debe realizar cambio valvular.20,22

CONCLUSIONES

Este caso es interesante, ya que, como se mencionó, 
la incidencia en la población es baja. Asimismo, es im-
portante resaltar que las nuevas técnicas de imagen nos 
permiten establecer un mejor diagnóstico temprano, lo 
que a su vez nos facilita la toma de decisiones en cuanto 

al momento quirúrgico y la técnica a utilizar, ya sea repa-
ración o sustitución valvular.
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