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Disyuncion de la Valvula Mitral;

Todo lo que el radiologo debe conocer
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OBJETIVO DOCENTE

Revisar en guée consiste la disyuncion de la valvula mitral (DVM), |a
fisiopatologia de [a misma, como se identifica mediante RMy a qué
entidades se asocia. Todo ello a través de casos clinicos.
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REVISION DEL TEMA

1. Definicion

La disyuncion de Ila valvula mitral (DVM) consiste en el
desplazamiento atrial de la Insercion valvular con respecto a suU
anclaje habitual en la unidn / surco auriculoventricular (AV).
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Perazzolo Marra, Martina, et al. "Morphofunctional abnormalities of
mitral annulus and arrhythmic mitral valve prolapse.” Circulation:
Cardiovascular Imaging 9.8 (2016): e005030.

Se mide desde el borde basal del miocardio ventricular hasta el punto
de anclaje de la valva en la pared de la auricula izqulerda, en
telesistole, cuando la cavidad ventricular es mas pegquena.

Diagrama y vista 3C de la
DVM. Se mide desde el
margen basal del
miocardio del ventriculo
izquierdo (flechas
naranjas) hasta el
anclaje atrial de la valvula
mitral (flechas moradas).

L Aorta

Left Ventricle Atrium

La linea punteada
amarilla senala la union
auriculoventricular.
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REVISION DEL TEMA

1. Definicion

Anatomia del anillo mitral:

e Es una estructura tridimensional compleja en forma de silla de
montar o de "D".

« Lasvalvas mitrales son asimétricas.
 Lavalva anterior se une aproximadamente a un tercio del anillo,

pero cubre la mayor parte del orificio valvular y forma parte del
tracto de salida del ventriculo izquierdo.

Vista 2C de la valvula mitral. La imagen 1 muestra una relacion
anatomica normal entre los 3 componente (pared auricular
izquierda en azul, anillo mitral en morado y miocardio ventricular
en naranja). La imagen 2 muestra una separacion entre el anillo y
el miocardio ventricular (DVM, marcado en rojo).
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2. Fisiopatologia

Imagen de TC en eje corto a
nivel de anillo valvular que
muestra las cuspides de la
valvula mitral anterior (A1,
A2, A3) y posterior (P1, P2,
P3), que estan compuestas
por segmentos laterales (A1,
P1), medios (A2, P2) vy
mediales (A3, P3). Imagen
de Radiographics.

Morris, Michael F., et al. "CT
and MR imaging of the mitral
valve: radiologic-pathologic
correlation.”Radiographics 30
.6 (2010): 1603-1620.

La DVM supone una alteracidn anatomica entre la auricula izguierda
(Al), el anulus mitral y el miocardio del ventriculo izquierdo (VI).

El anillo mitral esta funcionalmente desacoplado del ventriculo
lzqulerdo y se producen dinamicas anulares paraddjicas, ya que el
anillo se mueve al unisono con la Al durante el ciclo cardiaco y no con

el VI. Esto condiciona:

o Pérdida del acoplamiento mecanico de |la valvula con el VI
a. Anillo valvular mitral ligado al movimiento de la Al (no al VI
gque es |lo hormal).
b. Pérdida de |la morfologia en “silla de montar”
c. Hipermovilidad valvular

o Fibrosis y degeneracidon mixomatosa de las valvas
a. Debido a las fuerzas de traccion
b. Secundario a la excesiva movilidad
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2. Fisiopatologia

o Pérdida del acoplamiento mecanico de |la valvula con el VI

a. Anillo valvular mitral ligado al movimiento atrial (no al Vi
que es lo normal).

Se cree que la contraccion del VI provoca una reorganizacion
estructural del anillo (que carece de fibras contractiles)
durante |la sistole al Ttraccionar® de segmentos
mecanicamente acoplados adyacentes.

Esto hace gue se produzca una expansion anular en |la

telesistole y un aplanamiento paradodjico sistélico de la
valvula.

Progresivamente, se va alterando la geometria y funcion de la
valvula mitral. En etapas tempranas, se afecta la contraccion
sistélica, con la expansion anular en telesistole y en etapas
Mas avanzadas, se llega a una valvula rigida sin cambios
significativos en los diametros anulares entre sistole vy
diastole.
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2. Fisiopatologia

o Pérdida del acoplamiento mecanico de |la valvula con el VI

a. Anillo valvular mitral ligado al movimiento atrial (no al VI
que es lo normal).

Imagenes 1 y 2:
Ecocardiografia
transtoracica en
| plano 3C en
Mediciones (1 de 1] paciente con DVM
(: Longitud 2D : que muestra
| * expansion anular
en telesistole,
pasando de 31 mm
en la fase temprana
de sistole (imagen
1) a 36 mm en la
fase de fin de sistole
(imagen 2).

En este plano no se
incluye el area de
disyuncion posterior.

Mediciones |1 de 1]
D Longitud 2D
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2. Fisiopatologia

o Pérdida del acoplamiento mecanico de la valvula con el VI
b. Pérdida de |la morfologia en “silla de montar”

La morfologia normal “ en silla de montar” viene definida por
la insercidon de las cuspides de |a valvula en el surco AV,
entre la Al y VI, adguiriendo un aspecto de convexidad en

sistole.

La pérdida de la morfologia normal ("en silla de montar”) es
secundaria a la discontinuidad entre |la inserccion auricular
del anillo y el miocardio del VI.

A medida que la valvula se aplana, las fuerzas de tension
subvalvulares aumentan.

1 HW=20%AHCWR H/W = 10% AHCWR H/W = 0% AHCWR
fH.
'I [ '
Less
Saddle saddle Flat

Imagen 1: Grados de “silla de montar” evaluados en el siguiente estudio, definidos como l|a
relacion entre la altura anular (H) y la relacion de anchura de la comisura (W),

Padala, Muralidhar, et al. "Saddle shape of the mitral annulus reduces systolic strains on
the P2 segment of the posterior mitral leaflet.” The Annals of thoracic surgery 88.5 (2009):

1499-1504.
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2. Fisiopatologia

o Pérdida del acoplamiento mecanico de |la valvula con el VI

c. Hipermovilidad valvular

Se habla de hipermovilidad o hiperlaxitud, ya que se produce
un "curling” o “enrollamiento" del anillo mitral durante Ia

Mitad de |la sistole. Esto produce contacto del velo valvular
con la pared auricular.

Esta asociado con un aumento del espesor miocardico
ventricular posterolateral, |o gue conduce a hipertrofia
(signo del pie del bailarin) y fibrosis.

Imagenes 1 y 2 muestran la apariencia del pie del bailarin. Imagen 3: Vista 3C de
resonancia magnetica muestra hipertrofia del miocardio ventricular posterolateral y el

signo del "pie del bailarin” (flecha blanca).
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REVISION DEL TEMA

2. Fisiopatologia

o Fibrosis y degeneracidon mixomatosa de |las valvas
a. Debido a las fuerzas de traccidn
La presencia de disyuncion genera fuerzas de traccion que

inducen |la fibrosis del musculo papilar v |a pared
ventricular posterolateral.

| s 6S=-21.2% ")

Figura 1. Estudio de valoracion de strain con ecocardiografia. Deformacion
longitudinal global (GLS) en un paciente con disyuncion del anillo mitral. Este ejemplo
muestra un deterioro regional (septum basal) con un GLS preservado. Figura de Arq
Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(3):eabc300

Souza, Alexandre Costa, et al. "Mitral Annulus Disjunction: Diagnostic Modalities,
Clinical Implications, and Prognostic Progression." Arq Bras Cardiol: Imagem
cacrdiovasc. 35.3 (2022).
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2. Fisiopatologia

o Fibrosis y degeneracion mixomatosa de |las valvas

b. Secundario a la excesiva movilidad

La hipermovilidad valvular induce por si mismo |3
degeneracion mixomatosa de las valvas. Pero ademas Ia
disyuncion mitral se asocia a la enfermedad mixomatosa vy al

orolapso de la valvula mitral.

Algunas de las complicaciones asociadas a la disyuncion y a la
degeneracion mixomatosa son la muerte subita, la ectopia vy
arritmias ventriculares y |la parada cardiaca.

Los pacientes suelen ser asintomaticos;, aungue pueden
presentarse un clic auscultatorio mesosistolico si se presenta
orolapso de la valvula mitral, desplazamiento (apical) del latido
por dilatacion ventricular izquierda y murmullo sistolico si hay

regurgitacion mitral.

La traccion del musculo papilar posteromedial por la cuspide
MIiXomatosa prolapsada en mesosistole genera un arrastre del

miocardio adyacente desde la regidon posterolateral hacia el
apex.

La presencia de fibrosis y las posibles complicaciones graves
asociadas son las gue determinan la necesidad de realizar
secuencias tras la administracion de gadolinio (realce tardio)

en estudios de RM.
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3. Localizacion

Planos de RM utilizados para la evaluacion de [a union AV mitral:

A 3C: valoracion
Eje corto de la de la
union AV del disyuncion
plano valvular inferolateral -
posterolateral
C 2C: valoracion

4C: valoracion
de la
disyuncion
anterolateral.

de disyuncion
anterior
(superior) e

Zugwitz, D., Fung, K., Aung, N., Rauseo, E., McCracken, C., Cooper,
J., ... & Nijjveldt, R. (2022). Mitral annular disjunction assessed using
CMR imaging: Insights from the UK Biobank population
study. Cardiovascular Imaging, 15(11), 1856-1866.
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3. Localizacion

La disyuncion puede afectar a toda la circunferencia.

Pero lo mas frecuente es la disyuncidén inferolateral, adyacente a los
segmentos valvulares P1 y P2, donde el anillo esta contiguo al

miocardio (visible en plano 3 camaras).

Esto es debido a que |a parte posterior del anillo mitral es en si mismo
un punto débil para los efectos del estrés mecanico; mientras que |a
continuidad mitro-aodrtica es rigida y esta compuesta de tejido fibroso.

Imagen 1: Vista de 3 camaras que
muestra disyuncion inferolateral . Se
observa un jet de regurgitacion mitral
severa.

4. Tipos
Tipo | Tipo I Tipo Il
Hipermobilidad sin Distancia < 5 mm Distancia > 5 mm
separacion
radiologica

valorable.
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CASOS REPRESENTATIVOS
|

Imagen 1y 2: Eje 3C y 4C. Muestran un desplazamiento de 7 mm de la cuspide mitral posterior
con respecto a Ila union AV. Disyuncion postero/inferolateral con extension a cara

anterolateral, tipo lll.

Imagen 3 muestra una disyuncion
de tipo Il (2 mm) en una vista de 2 camaras.

-~

i

Imagen 4: Plano 3C. Disyuncion inferolateral, tipo Ill. Disyuncion de la vélvula mitral con 9.5 mm de
separacion entre el punto de anclaje de la valvula mitral y la pared del miocardio del ventriculo
izquierdo. No se demuestra prolapso (la linea amarilla discontinua indica el punto de anclaje de las

cuspides de la valvula mitral).
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Imagenes 1 a 5: Vistas de 4C, 3C, 2C, 2C y 3C respectivamente. Valvula mitral displasica, con disyuncion en
todas las inserciones valvulares, de hasta 14 mm (tipo Ill). Toda la circunferencia valvular (anterolateral,
inferolateral, anterior/superior e ) esta afectada. Marcada elongacion del velo anterior y prolapso valvular
importante (circulo amarillo). La regurgitacion mitral se estima como leve con una fraccion de regurgitacion del

11%.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS ASOCIADOS

1. Elongacion de la valvula mitral

Imagenes 1 a 4: Disyuncion posterolateral de 11.5 mm en la vista de 3C (imagen 1) vy
disyuncion anterolateral en la vista de 4C (imagen 4). Elongacion de la cuspide anterior de la

valvula mitral de 32 mm (rodeada por un circulo en imagenes 2-4).
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2. Engrosamiento de la valvula mitral

El engrosamiento mitral suele ser secundario a una degeneracion
MIiXomatosa concomitante.

Imagen 1 (vista de 2C) muestra engrosamiento de la cuspide mitral (marcado con una flecha amarilla).
Imagen 2 (vista de 3C) muestra engrosamiento y alargamiento de la cuspide mitral anterior en el

MIsSmMo paciente.



3'7 Congreso  Barcelona

Nacional
CENTRO DE 2 2 / 2 5

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

HALLAZGOS RADIOLOGICOS ASOCIADOS

3. Alteracion del aparato subvalvular

L as alteraciones en el aparato subvalvular podrian condicionar el
resultado de la reparacion quirdrgica, aungue su influencia sigue

siendo INnclerta.

|

Las imagenes 1 (vista de 4C) y 2 (eje corto) muestran musculos papilares fragmentados/duplicados
como alteraciones del aparato subvalvular asociadas en un paciente con disyuncidon mitral confirmada.
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4. Prolapso de la valvula mitral

El prolapso mitral se define como un desplazamiento de los velos VM
de al menos 2 mm hacia la auricula desde el plano de insercciéon de

valvas durante la sistole.

Es una caracteristica funcional que asoclia regurgitacion mitral.
En pacientes con enfermedad mixomatosa de la valvula mitral y
orolapso de la valvula mitral, la disyuncion del anillo mitral es comun
y, por lo tanto, en estos pacientes es muy Importante examinar
cuidadosamente el anillo fibroso posterior para detectarla.

vista de 4C)..

Ima 1: Vista de 2C. Prolapso
de la cuspide anterior (9.7
mm) y posterior (10.8 mm).
Ademas, se observa
elongacion de ambas
cuspides. Imagen 2:
Prolapso mitral
predominante en las
cuspides A2-P2 con wuna
distancia aproximada de 11
mm hacia la auricula
izquierda en la vista de 2C.
La linea punteada amarilla
indica la union AV y la flecha
amarilla senala el prolapso.

Imagen 3: Cuspide mitral prolapsada,
alargada y engrosada (cuspide
anterior) de hasta 9 mm (medida en
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5. Degeneracidon mixomatosa de la valvula mitral

La degeneracion mixomatosa de la valvula mitral consiste en un
engrosamiento valvular de al menos 5 mm durante la diastole.

Las relaciones causales entre la degeneracion mixomatosa vy el anillo
mitral aun no se comprenden completamente. Sin embargo, es
evidente que la presencia de una disyuncion del anillo mitral en
paclientes con enfermedad mixomatosa tiene Implicaciones tanto
funcionales como clinicas y contribuye a un aumento en la Incidencia
de arritmias ventriculares y muerte cardiaca subita.

Las imagenes 1 y 2 (vistas de 2C
secuenciales) v la imagen 3 (vista de 4C)
muestran una valvula mitral
mixomatosa,  muy engrosada con
prolapso de ambas cuspides. Se
observaron anomalias subvalvulares

asociadas.
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5. Degeneracion mixomatosa de la valvula mitral

En la disyuncion del anillo mitral asoclada con la degeneracion
Mixomatosa de las cUspides mitrales, existe una clara separacion en
la surco atrioventricular, posiblemente, en parte, también debido al
espesor de las cuspides.
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Imagenes del Journal of
Cardiovascular Development and
Disease. Secciones histoldgicas de
3 corazones que muestran Ia
cuspide posterior en la linea de
bisagra mitral (flechas abiertas) y
variaciones en la disyuncion del
anillo mitral (pequenas flechas
negras). Las imagenes A y B tienen
cuspides normales. La cuspide
mixomatosa en la imagen C esta
articulada a la pared atrial y un
anillo corddn-like (flecha). La
tincion elastica de van Gieson
colorea el tejido fibroso en rojo, el
miocardio en amarillo y el elastico
en azul oscuro o negro. LV =
ventriculo izquierdo, LA = auricula
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Wunderlich, Nina C., et al. "Myxomatous mitral valve disease with
mitral valve prolapse and mitral annular disjunction: clinical and
functional  significance of the coincidence." Journal of izquierda y MV = valvula mitral.
Cardiovascular Development and Disease 8.2 (2021): 9.

La enfermedad de Barlow es una forma de enfermedad
degenerativa de la valvula mitral caracterizada por engrosamiento
MIXomatoso, abombamiento y prolapso de las cuspides de la valvula
mitral y dilatacion pronunciada del anillo, lo gue a menudo conduce a
una regurgitacion mitral significativa.
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6. Regurgitacidén o insuficiencia mitral

D

Imagen 1: Se muestra un jet
importante de regurgitacion mitral
en paciente con DVM.

-
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7. Realce tardio

L a disyuncion del anillo mitral es un factor de riesgo independiente
para la formacion de arritmias.

Caracteristicamente, las extrasistoles ventriculares desencadenadas
en pacientes con prolapso de la valvula mitral y/o DVM suelen

originarse en los musculos papilares.

Con frecuencia se aprecian focos de realce tardio en pacientes con
orolapso de la valvula mitral, particularmente en [os musculos

papilares o en la pared inferior basal.

Las areas de realce tardio en estos pacientes correlacionan con

clcatrices observadas en especimenes patoldogicos, asi como con |los
focos arritmogéenicos identificados en estudios electrofisiologicos.
Por lo tanto, existe mayor riesgo de arritmias en los pacientes con

areas de realce tardio.

Las imagenes 1 (vista de eje corto) y 2 (vista de 2C) muestran realce del miocardio en la
insercion del musculo papilar posterior, asociado con un peor pronodstico y mayor riesgo

de muerte subita por arritmias ventriculares.
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7. Realce tardio

|

Las imagenes 1y 2 (vista de 2C) muestran una
disyuncion tipo Il y mas dudosa disyuncion
anterior / superior. Se demuestra prolapso de la valva
anterior (imagen 2) que cruza por encima del surco AV
(linea discontinua amarilla).

La imagen 3 es una secuencia de realce tardio black-
blood (sangre negra) en eje corto que muestra
marcado realce de los musculos papilares

RADIOLEGS
DE CATALUNYA
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1. Protesis de la valvula mitral

~
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Las imagenes 1y 2, planos en 4C. Las imagenes muestran una aparente separacion entre la valva mitral anterior
v la unidén AV. Sin embargo, se trataba de un paciente con desplazamiento atrial de la protesis mitral en valvulas
nativas, y no de una anomalia en la insercion de velos. La flecha blanca senala la valva nativa.
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2. Valvas redundantes

La imagen 1 muestra elongacion y engrosamiento marcado de la valvula mitral (valvula mixomatosa).
Durante la sistole (imagen 2), la cuspide posterior se prolapsa ampliamente (la linea discontinua amarilla
senala la union AV) y simula una disyuncion (flecha gris) porque la cuspide redundante se adhiere a la pared

atrial.
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La disyuncion de |la valvula mitral es una entidad frecuente
e infraestimada

Consiste en el desplazamiento atrial de |a insercidn de la
cuspide de I|a valvula mitral e implica alteraciones
biomecanicas y estructurales. Principalmente, pérdida de
acoplamiento mecanico con el ventriculo izquierdo, fibrosis
del musculo papllar y degeneracion mixomatosa de las
cuspides.

Se clasifica segun la distancia/separacion de la cuspide del
miocardio ventricular (en tres tipos) v segun la ubicacion
circunferencial en el anillo mitral: |la mas frecuente es la
disyuncion inferolateral debido a una debilidad intrinseca
de la Insercion del anillo en ese punto.

Esta asoclada con elongacion y engrosamiento de la valvula
mitral, anomalias del aparato subvalvular, prolapso vy
regurgitacion de la valvula mitral, degeneracion
Mmixomatosa de las cuspides de la valvula mitral y realce
tardio, como factor de riesgo independiente para las
arritmias y muerte subita.

Es necesario buscarlo, especialmente en pacientes en riesgo,
aunque también existen pitfalls como cuspides
redundantes o postquirurgicas.
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