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Resumen

La degeneracion mixoide primaria se caracteriza por fragmentacion del coldgeno tipo VI de la capa fibrosa valvular
cardiaca y la presencia de fibras eldsticas rotas y granulares. Se acompana de fibrosis, engrosamiento, dehiscencia,
ruptura valvulary, en algunos casos, de la ruptura de cuerdas tendinosas, que puede provocar prolapso y regurgitacion
valvular cardiaca severa. Se describe el caso de un paciente de 54 afos con degeneracién mixoide de las cuatro
vdivulas cardiacas, sin evidencia encontrada en la literatura de casos similares; y se realiza una revisién de la patologia,
el diagnéstico y fratamiento.
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Abstract

Primary myxoid degeneration is characterized by fragmentation of type VI collagen of the cardiac valvular fibrous cap
and the presence of broken and granular elastic fibres. It is accompanied by fibrosis, thickening, dehiscence, valvular
rupture and, in some cases, chordae tendineae rupture, which can lead to prolapse and severe cardiac valvular
regurgitation. We describe the case of a 54-year-old patient with myxoid degeneration of all four heart valves, with no
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Introduccién

La degeneracion mixoide primaria (DMP) de las valvulas cardiacas
representa el desorden progresivo no inflamatorio de la estructura
de la vélvula cardiaca, causado por un defecto en la integridad
mecanica de la valva, debido a la sintesis y/o remodelacion alterada
por el colageno tipo vi. Histolégicamente se caracteriza por el
engrosamiento y la proliferacién de la esponjosa con acumulacion de
glicosaminoglicanos, que se expanden a la fibrosa, y otorgan la
apariencia de espacios quisticos y coldgeno menos denso. Se describe
el caso de un paciente con degeneracion mixoide de las cuatro
valvulas cardiacas, sin evidencia de casos similares encontrada en la
literatura.

Presentacion de caso

Se describe el caso de un paciente masculino de 54 afos, sin
antecedentes de importancia, que inicid, desde seis meses previos,
con disnea, ortopnea y palpitaciones, por lo que acudi6 a Consulta
Externa de Cardiologia del Hospital General de México Dr. Eduardo
Liceaga.

Durante la exploracion fisica se aprecié S1 disminuido en intensidad.
Se auscult6 soplo en foco mitral holosistélico, intensidad IV/VI, tono
alto, timbre regurgitante irradiado a hueco axilar; soplo en foco
tricuspideo, holosistdlico, intensidad III/IV, tono alto, timbre
regurgitante, sin irradiacién, que aumentaba con maniobra de
Rivero Carvallo; soplo en foco aértico mesosistélico, tono alto,
timbre rudo, morfologia en diamante temprano, intensidad II/VI
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evidence of similar cases in the literature, and review the disease, its diagnosis and treatment.

con irradiacion a vasos del cuello; y soplo en foco pulmonar
mesosistolico, tono alto, timbre rudo, expulsivo, intensidad II/VI,
con desdoblamiento del S2 y cierre palpable de la pulmonar.

Se realiz6 un ecocardiograma transtoracico, que reporté ventriculo
izquierdo dilatado, fraccion de expulsiéon del ventriculo izquierdo
(FEVI) de 65 % biplano, con patron de llenado restrictivo; ventriculo
derecho dilatado; y disfuncién sistélica. Ademés, se apreciaron
ambas auriculas dilatadas; valvula mitral engrosada con prolapso de
valva posterior, que condicionaba insuficiencia severa, con sospecha
de probable ruptura de la cuerda tendinosa; insuficiencia tricuspidea
severa con engrosamiento de las valvulas trictspide, adrtica y
pulmonar (fig. 1 A-B).

El paciente se ingres6 en la Unidad de Cuidados Intensivos
Coronarios de dicho hospital. Se le realiz6 un ecocardiograma
transesofagico (fig. 1 C-G), donde se observo: valvula mitral
engrosada y laxa, con prolapso de 13 mm a nivel del plano valvular
en segmento P2 y defecto de coaptacion, que condicionaba jet severo
muy excéntrico con efecto coanda; con estenosis moderada por
gradiente medio de 6 mm Hg. Se descartd la ruptura de cuerda
tendinosa. Ademas, se determind: valvula adrtica trivalva engrosada
y laxa con velocidad maxima 5,2 m/s y gradiente medio de 61 mm
Hg, por probable hiperflujo; insuficiencia leve y area 3,3 cm2; valvula
trictispide engrosada y laxa con jet de insuficiencia severa funcional;
presioén sistolica de arteria pulmonar de 80 mm Hg; y valvula
pulmonar engrosada, laxa y redundante con velocidad méaxima de
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3,4 m/s, gradiente maximo de 47 mm Hg por probable hiperflujo e
insuficiencia leve.

Se realizo el abordaje preoperatorio mediante una angiografia
coronaria que no mostro6 lesiones significativas. Se sesion6 y aceptd
para sustitucion mitral y tricispide, con probabilidad de recambio
adrtico y pulmonar, sobre la base de los hallazgos transquirdrgicos.
Se apreci6 valvula mitral y tricispide con datos de degeneraci6on
mixoide, y se realiz6 sustitucion de ambas por protesis mecanicas. La
valvula aértica se encontr6 con degeneracion mixoide, mala
coaptacion y valvas friables, con riesgo de desgarro, por lo que se
decidi6 también la sustitucién con protesis mecanica. La valvula
pulmonar se observd con degeneracion mixoide y adecuada
coaptacion, por lo que se decidi6 no sustituir.

Fig. 1 — A: ECOTT. Eje corto a nivel de grandes vasos. Se observa
véalvula pulmonar engrosada y laxa (flecha); B: ECOTT. Apical 4
camaras. Se aprecia engrosamiento de valvula trictispide, ademas de
engrosamiento de valvula mitral, con prolapso de valva posterior
(flecha); C: ECOTE. 4 caAmaras a 0°; se observa prolapso mitral de 13
mm en segmento P2 (flecha); D: Eje largo a 120°. Aplicacion de
doppler color, se observa jet muy excéntrico severo a nivel de valvula
mitral por prolapso de segmento P2; E: Eje corto a 45°, se aprecia
vélvula adrtica con valvas engrosadas y laxas con defecto de apertura
(flecha); F: Volumen 3D de valvula mitral. Se observa prolapso de
segmento P2 (flecha); G: Proyeccion transgastrica a 91°. Se observa
aparato subvalvular mitral con cuerdas tendinosas integras (flechas);
H: Radiografia de térax. Se visualizan valvulas aértica, mitral y
tricispide mecénicas.

El paciente ingres6 a la Unidad de Cuidados Posquirtrgicos y tuvo
una adecuada evolucion (fig. 1 H).

Se enviaron las tres valvulas al Servicio de Anatomia Patoldgica para
la confirmacion diagnoéstica, que report6 tejido conjuntivo laxo de
aspecto mixoide con ruptura de fibras elésticas. Esto fue compatible
con la degeneracion mixoide (fig. 2 A-E).

Discusion

Las alteraciones principales de la degeneracion mixoide primaria
(DMP) incluyen la fragmentacion del colageno de la capa fibrosa, y
la presencia de fibras elésticas rotas y granulares, que forman un
cimulo amorfo. Las caracteristicas patologicas incluyen
degeneracion mixoide de la capa fibrosa del tejido valvular cardiaco,
con fibrosis significativa, engrosamiento valvular mayor de 3 mm,
dehiscencia valvular, ruptura valvular, y de cuerdas tendinosas sin
calcificacién, que puede provocar prolapso valvular y regurgitacion.
Se considera que el mecanismo fisiopatoldgico ocurre por un

extracelular, en la que estan involucradas la sobreexpresion de
metaloproteinasas y la proliferaciéon celular. Igualmente, se ha
asociado con una transmisién autosémica dominante por mutacién
en el gen Xq28; ademas de los sindromes de Marfan y Ehlers-Danlos,
en los que existe una sintesis defectuosa de las fibras elasticas y del
colageno. ®

Fig. 2 — A: Vista macroscopica de vélvulas tricaspide y mitral; se
observa tejido mixoide y laxo; B: Vista macroscopica de vélvula
aortica; se observa tejido laxo y friable; C: Biopsia de valvula
tricispide; D: Biopsia de valvula mitral; E: Biopsia de valvula aértica.

La principal complicacién de la DMP es el prolapso de la valvula
mitral, y la mas temida, la ruptura de las cuerdas tendinosas, lo que
conduce a una insuficiencia mitral aguda o al aumento de una
insuficiencia preexistente. Los sintomas de la insuficiencia mitral
aguda son el edema agudo pulmonar, la hipotension y el choque
cardiogénico.

En la ecocardiografia el engrosamiento y la flacidez se manifiestan
como prolapso valvular que, en el caso de la valvula mitral, se define
como desplazamiento auricular sistélico de las valvas, el cual es
mayor de 2 mm del plano anular en su eje longitudinal. Se presenta
con mayor frecuencia en mujeres jovenes; sin embargo, los hombres
son mas sintomaticos.

La valvula mitral representa més del 60 % de las valvulas mixoides
degeneradas, seguida por las valvulas adrtica y tricaspide. (2:3)

En el caso presentado el paciente solamente presentaba prolapso a
nivel de P2 de la valvula mitral; ademis de encontrarse
engrosamiento y elongacion de las otras tres vélvulas.

Existe escasez de datos sobre la prevalencia de la DMP de las valvulas
cardiacas. Debido a que el estandar de oro para el diagndstico es la
patologia, su tasa de deteccidon preoperatoria resulta relativamente
baja. Yihua He y otros 4 realizaron un estudio de 1080 pacientes, de
los cuales 104 (9,62 %) se diagnosticaron con degeneraciéon

desequilibrio entre la sintesis y la degradaciéon de la matriz mixomatosa. La ecocardiografia identificd el prolapso y
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engrosamiento valvular en el 85 %. Las caracteristicas
ecocardiograficas  incluyeron regurgitacién, engrosamiento,
prolapso valvular y ruptura de cuerdas tendinosas; se observaron
combinaciones de estas caracteristicas en varias valvulas.

Entre los pacientes, solo 59 tenian compromiso de la valvula mitral,
25 de la valvula aortica, dos de la valvula trictispide, 10 delas valvulas
mitral y aértica, y tres de las valvulas mitral y tricispide. No se
identificaron pacientes con compromiso en la valvula pulmonar ni
en més de dos valvulas, de manera simultanea.

Las principales manifestaciones clinicas de la DMP son la fatiga, la
ansiedad, la debilidad y las palpitaciones; la disnea y palpitaciones
fueron los sintomas por los que el paciente acudi6 a la consulta.

Actualmente, el tratamiento quirirgico de la regurgitacion valvular
esta determinado por la causa morfoldgica de la enfermedad valvular
intrinseca que, a menudo, se realiza durante la cirugia, como en el
caso reportado. (5:6)

Conclusiones

La degeneracion mixoide primaria constituye una alteraciéon en la
sintesis y/o remodelado del colageno tipo VI de las vélvulas
cardiacas; se afecta con mayor frecuencia la valvula mitral, que suele
acompaiiarse con prolapso mitral, y, en ocasiones, ruptura de las
cuerdas tendinosas. La importancia del caso es ser el primero en su
tipo reportado, en el cual se evidenci6 afeccién de las cuatro valvulas
cardiacas en el mismo paciente. El diagnostico ecocardiografico e
histopatoldgico resultaron fundamentales para confirmar dicho
diagndstico.
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