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RESUMEN

El sindrome de Lutembacher se refiere a la rara combinacion de comunicacion interauricular congénita (CIA) y estenosis mitral adquirida.
Las manifestaciones clinicas dependen del tamafo de la CIA, la gravedad de la estenosis mitral y de la distensibilidad del ventriculo
derecho. Los sintomas clasicos de la estenosis mitral son atenuados debido a que la CIA actta disminuyendo la presion en la auricula
izquierda, venas pulmonares y capilares pulmonares. Debido a la variabilidad de las manifestaciones cardiacas la presente investigacion
se desarrollé a los fines de ubicar material digitalizado necesario para estudiar, evaluar, sintetizar y exponer todo lo relacionado con el
Sindrome de Lutembacher, en razén de lo cual, se enmarca en un disefio de revision bibliografica. Se limitd a la busqueda vy revision de
material académico accesible mediante el uso de diversas bases de datos, entre las que se usaron se encuentran: Organizacion Mundial
de la Salud, MedlinePlus, Mayo Clinic, PubMed, Biblioteca Virtual de la Salud (BVS), SciELO, Dialnet, entre otras. Los resultados de regis-
tros fueron filtrados bajo los siguientes criterios: idioma espafiol, correlacion tematica, relevancia. El Sindrome de Lutembacher, como se
ha podido observar a lo largo de la investigacion no tiene muchas publicaciones en el habla hispana, ni de reciente data pues su defini-
cion no se ha modificado. Se entiende que su diagndstico y tratamiento depende del diagnéstico de la Comunicacion Interauricular y la
estenosis mitral y el nivel de complejidad que pueda mostrar el caso. Tal como se ha encontrado en la literatura la correccion de sindrome
se resuelve quirdrgicamente cuyas implicaciones a largo plazo pueden ser materia de otra profundizacion en el tema.

Palabras clave: Sindrome de Lutembacher, Comunicacion Interauricular Congénita, Estenosis Mitral, Distensibilidad del Ventriculo
Derecho.

ABSTRACT

Lutembacher syndrome refers to the rare combination of congenital atrial septal defect (ASD) and acquired mitral stenosis. The clinical
manifestations depend on the size of the ASD, the severity of the mitral stenosis, and the compliance of the right ventricle. The classic
symptoms of mitral stenosis are attenuated because the ASD acts by decreasing the pressure in the left atrium, pulmonary veins, and
pulmonary capillaries. Due to the variability of cardiac manifestations, this research was developed for the purpose of locating digitized
material necessary to study, evaluate, synthesize and expose everything related to Lutembacher's Syndrome, for which reason, it is framed
in a design of Bibliographic review. It was limited to the search and review of accessible academic material through the use of various da-
tabases, among which were used: World Health Organization, MedlinePlus, Mayo Clinic, PubMed, Virtual Health Library (VHL), SciELO, Di-
alnet, among others. The results of the records were filtered under the following criteria: Spanish language, thematic correlation, relevance.
Lutembacher's Syndrome, as has been observed throughout the investigation, does not have many publications in the Spanish language,
nor of recent date, since its definition has not been modified. It is understood that its diagnosis and treatment depend on the diagnosis of
atrial septal defect and mitral stenosis and the level of complexity that the case may show. As has been found in the literature, the correc-
tion of the syndrome is resolved surgically, the long-term implications of which may be the subject of another in-depth study of the subject.

Keywords: Lutembacher Syndrome, Congenital Atrial Septal Defect, Mitral Stenosis, Right Ventricular Distensibility.

RESUMO

A sindrome de Lutembacher refere-se a rara combinacao de defeito congénito do septo atrial (CIA) e estenose mitral adquirida. As mani-
festacdes clinicas dependem do tamanho da CIA, da gravidade da estenose mitral, e da complacéncia do ventriculo direito. Os sintomas
classicos da estenose mitral sdo atenuados porque a CIA actua diminuindo a pressdo no atrio esquerdo, veias pulmonares, e capilares
pulmonares. Devido a variabilidade das manifestagbes cardiacas, esta pesquisa foi desenvolvida com o objectivo de localizar material
digitalizado necessario para estudar, avaliar, sintetizar e expor tudo relacionado com a Sindrome de Lutembacher, razdo pela qual esta
enquadrada num desenho de reviséo Bibliografica. Limitou-se a pesquisa e revisdo de material académico acessivel através da utilizagéo
de vérias bases de dados, entre as quais foram utilizadas: Organizagdo Mundial de Saude, MedlinePlus, Mayo Clinic, PubMed, Biblioteca
Virtual de Saude (BVS), SciELO, Dialnet, entre outras. Os resultados dos registos foram filtrados de acordo com os seguintes critérios:
lingua espanhola, correlagdo tematica, relevancia. A Sindrome de Lutembacher, como foi observado ao longo da investigagéo, ndo tem
muitas publicacées em lingua espanhola, nem de data recente, uma vez que a sua definicdo ndo foi modificada. Entende-se que o seu
diagndstico e tratamento dependem do diagndstico de defeito do septo atrial e estenose mitral e do nivel de complexidade que o caso
possa apresentar. Como tem sido encontrado na literatura, a correcgdo da sindrome é resolvida cirurgicamente, cujas implicacoes a
longo prazo podem ser objecto de outro estudo aprofundado do assunto.

Palavras-chave: Sindrome de Lutembacher, Defeito Congénito do Septo Atrial, Estenose Mitral, Distensibilidade Ventricular Direita.



SINDROME DE LUTEMBACHER

Introduccion

El sindrome de Lutembacher se refiere a la
rara combinacion de comunicacion interau-
ricular congénita (CIA) y estenosis mitral ad-
quirida. Esta afeccion generalmente se trata
quirdrgicamente mediante una operacion
de valvula mitral con el cierre concomitante
de la comunicacion interauricular. (Belghiti,
y otros, 2006)

Las manifestaciones clinicas dependen del
tamafo de la CIA, la gravedad de la este-
nosis mitral y de la distensibilidad del ven-
triculo derecho. Los sintomas clasicos de
la estenosis mitral son atenuados debido a
que la CIA actua disminuyendo la presion
en la auricula izquierda, venas pulmonares
y capilares pulmonares. En casos de CIA
con hipertension pulmonar grave, se ha
descripto la técnica de oclusion transitoria
con balén para observar la respuesta de la
presion pulmonar. En pacientes en los que
la presion media de arteria pulmonar dismi-
nuye un 20%, ello indicaria que el defecto
interauricular podria cerrarse; caso con-
trario, es una contraindicacion para cierre.
(Contreras, Brenna, & Peirone, 2011)

Debido a la variabilidad de las manifesta-
ciones cardiacas que se pueden presentar
se ha propuesto estudiar el sindrome de Lu-
tembacher en una revision bibliografica de
lo expuesto hasta la fecha.

Metodologia

La presente investigacion se desarrollo a
los fines de ubicar material digitalizado ne-
cesario para estudiar, evaluar, sintetizar y
exponer todo lo relacionado con el Sindro-
me de Lutembacher, en razén de lo cual,
esta investigacion se enmarca en un dise-
fio de revision bibliografica. Se limitd a la
buUsqueda y revision de material académi-
co accesible mediante el uso de diversas
bases de datos, entre las que se usaron se
encuentran: Organizacion Mundial de la Sa-
lud, MedlinePlus, Mayo Clinic, PubMed, Bi-
blioteca Virtual de la Salud (BVS), SciELO,
Dialnet, entre otras.
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Los resultados de registros fueron filtrados
bajo los siguientes criterios: idioma espa-
Aol, correlacion tematica, relevancia.

Resultados
La Estenosis Mitral

También conocida como obstruccion de la
valvula mitral; estenosis mitral del corazon;
estenosis de la valvula mitral, un trastorno
en el cual la valvula mitral no se abre por
completo. Esto restringe el flujo de sangre.
La sangre que fluye entre las diferentes ca-
maras del corazon tiene que hacerlo a tra-
vés de una valvula. La véalvula entre las dos
camaras en el lado izquierdo del corazén se
denomina vélvula mitral. La valvula se abre
lo suficiente para que la sangre pueda fluir
desde una camara del corazoén (auricula iz-
quierda) hasta la camara inferior (ventriculo
izquierdo). Luego, se cierra para impedir
que la sangre vuelva hacia atras. ( Ameri-
can Accreditation Health Care Commission,
2020)

Estenosis mitral significa que la valvula no
se puede abrir lo suficiente. Como resul-
tado, hay menos flujo de sangre hacia el
cuerpo. La camara superior del corazon se
hincha a medida que la presion se acumula.
La sangre vy el liguido se pueden acumular
luego en el tejido pulmonar (edema pulmo-
nar), dificultando la respiracion. En los adul-
tos, la estenosis mitral ocurre con mayor fre-
cuencia en personas que han sufrido fiebre
reumatica. Esta es una afecciéon que puede
desarrollarse después de una enfermedad
de amigdalitis estreptocdocica que no se tra-
t6 de manera adecuada. Los problemas en
las valvulas se desarrollan de 5 a 10 anos
0 mas después del episodio de fiebre reu-
matica. Los sintomas pueden no aparecer
incluso por mas tiempo.

En pocas ocasiones, otros factores llevan a
estenosis mitral en adultos. Estos abarcan:

e Depositos de calcio que se forman alre-
dedor de la valvula mitral

e Radioterapia en el térax
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e Algunos medicamentos ( American Accreditation Health Care Commission, 2020)

Valvula
mitral normal

Estrechamiento
de la valvula mitral

(estenosis de la
valvula mitral)

Imagen 1. Estenosis Mitral.

Fuente: (American Accreditation HealthCare Commission, 2022)

Los sintomas iniciales son aquellos produci-
dos por la Hipertension venocapilar pulmo-
nar (HVCP).

1. Disnea de esfuerzo.

2. Disnea que puede progresar de gran-
des, medianos o pequefos esfuerzos.

3. La disnea en reposo (ortopnea) y la dis-
nea paroxistica nocturna traducen grave
HVCP.

La complicacion méas grave es el edema
agudo de pulmoén la cual genera los si-
guientes sintomas.

1. Disnea intensa.

2. Tos.

3. Estertores audibles a distancia.
4. Hemoptisis.

Pueden presentar insuficiencia cardiaca
derecha.

1. Edema de miembros inferiores.
2. Plétora yugular.

3. Hepatomegalia
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4. Oliguria. (Estrada Suarez, Gélves, Her-
nandez, Pablo, & Vladez, 2015)

Se puede escuchar un soplo, un crujido u
otros ruidos cardiacos anormales. El soplo
tipico es un ruido seco que se escucha en el
corazon durante la fase de reposo del latido
cardiaco. El ruido generalmente se acentla
justo antes de que el corazén comience a
contraerse. (American Accreditation Health-
Care Commission, 2022)

El examen también puede revelar un latido
cardiaco irregular o congestion pulmonar.
La presion arterial casi siempre es normal.
El estrechamiento u obstruccion de la valvu-
la o la inflamacién de las camaras superio-
res del corazén pueden aparecer en:

e Radiografia del térax
e Ecocardiografia
e ECG (electrocardiograma)

e Resonancia magnética o tomografia
computarizada del corazon

e FEcocardiografia transesofagica (ETE)
(American  Accreditation HealthCare
Commission, 2022)
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La comunicacion interauricular (CIA)

Es la cardiopatia congénita aciandtica mas
frecuente en la edad adulta segun Chie-
sa y otros (2009), presente en 40% de los
adultos con cardiopatia congénita, a veces
asociadas a otros trastornos genéticos, de-
biendo investigarse la existencia de antece-
dentes familiares de CIA y asociacion con
sindrome de Holt Oram, Marfan, Noonan,
Turner, etcétera. La presencia de una comu-
nicacion andmala entre las auriculas gene-
ra un cortocircuito izquierda a derecha, con
sobrecarga de volumen de las cavidades
derechas e hiperflujo pulmonar, cuya mag-
nitud depende de los siguientes factores:

1. Tamafo del defecto septal;

2. Gradiente de presion entre las dos auri-
culas;

3. Compliance de ventriculos derecho e iz-
quierdo;

4. Relacion entre las resistencias vascula-
res pulmonar y sistémica;

5. Valvulopatia mitral adquirida o enferme-
dad coronaria.

El shunt izquierda-derecha a través de una
CIA determina una reduccion en el alarga-
miento longitudinal de las fibras miocardi-
cas de la auricula derecha que ocurre du-
rante la eyeccion ventricular. Estos cambios
muestran que la funcién de reservorio del
atrio derecho es perjudicado, aumentando
la rigidez de la pared auricular derecha en
estos pacientes. (Chiesa, Gutiérrez, Tam-
basco, Carlevaro, & Cuesta, 2009)

El pasaje desde la auricula izquierda a la
derecha se efectua principalmente duran-
te la telesistole y protodiastole ventricular
con un refuerzo final por la sistole auricular
determinando una sobrecarga de volumen
auricular y ventricular derechos con hiper-
flujo pulmonar. Asi se genera un incremento
progresivo en los didametros auricular y ven-
tricular derechos con la posibilidad de ge-
nerar arritmias, fundamentalmente atriales.

RECIMUNDO VOL. 6 N°2 (2022)

También por el hecho de existir una comu-
nicacion entre el retorno venoso sistémico
y la auricula izquierda puede favorecer la
aparicion de una embolia paradojal (burbu-
jas gaseosas en incorrecto manejo de vias
venosas, émbolos sépticos provenientes de
procesos supurados de miembros, etcéte-
ra) con afectacion principalmente neurolo-
gica. Por ultimo, puede determinar la ge-
neracion de hipertension arterial pulmonar
(HTAP), cuyo origen radica en la agresion
que sufre el endotelio por el hiperflujo pul-
monar, generando una fragmentacion de
la barrera subendotelial, liberando un fac-
tor seroso que activa una enzima existente
en las células musculares lisas, que a su
vez estimula factores de crecimiento con
la aparicion de hipertrofia, proliferacion vy
migracion de dichas células, y por ultimo,
proliferacion de la intima, que en general es
de lenta evolucion. (Chiesa, Gutiérrez, Tam-
basco, Carlevaro, & Cuesta, 2009)

Los tipos son:

e [osa oval (ostium secundum), la mas
comun

e Posterior

e Ostium primun
e Seno coronario
e Subvalvular

e Confluencias (Villar Inclan, s/f)
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El defecto del tabique
auricular consiste &n un
agujero entre ambas
aunculas

Defecto del
tabique auricular
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Imagen 2. Comunicacion interauricular
(CIA).

Fuente: (American AccreditationHealth-
Care Commission, 2020)

Las CIA de evolucion cronica (no diagnosti-
cadas o diagnosticadas y no tratadas) estan
asociadas con remodelacion de la auricula
izquierda caracterizada por el incremento
de sus diametros, pérdida de miocardio, y
anomalias de la conduccion generalizada,
lo que favorece la instalacion de una fibrila-
cion auricular sostenida. (Chiesa, Gutiérrez,
Tambasco, Carlevaro, & Cuesta, 2009)

El comportamiento fisiopatolégico va a ser
diferente cuando se asocie:

e Una cardiopatia isquémica o hiperten-
siva con incremento del cortocircuito iz-
quierda-derecha debido al aumento de
la presion telediastdlica del ventriculo
izquierdo;

e HTAP que favorece la aparicion de insu-
ficiencia cardiaca derecha y al compro-
meter la funcion diastdlica del ventriculo
izquierdo se incrementa el flujo pulmonar
siendo el paciente mas proclive a proce-
sos infecciosos de las vias respiratorias
manifestando ademas una limitacion a la
actividad fisica. (Chiesa, Gutiérrez, Tam-
basco, Carlevaro, & Cuesta, 2009)

La cianosis es de aparicion progresiva,
acompanandose de poliglobulia, hipoxemia
y disfuncion plaquetaria, con la posibilidad
de producir infartos cerebrales o pulmona-
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res. (Chiesa, Gutiérrez, Tambasco, Carleva-
ro, & Cuesta, 2009)

En el postoperatorio alejado del cierre de
una CIA puede instalarse una arritmia auri-
cular tipo taquicardia o fibrilacion auricular,
vinculada a la existencia de un foco ectopi-
co relacionado con la cicatriz quirdrgica (en
cierre simple por puntos o de insercion del
parche asi como en la zona de la canula-
cién venosa), también se han descrito luego
del cierre percutaneo. (Chiesa, Gutiérrez,
Tambasco, Carlevaro, & Cuesta, 2009)

Para su deteccion se puede escuchar rui-
dos cardiacos anormales al auscultar el
pecho con un estetoscopio. Asimismo, se
puede escuchar un soplo Unicamente en
ciertas posiciones corporales y, algunas ve-
ces, el soplo puede no escucharse en ab-
soluto. Un soplo quiere decir que la sangre
no esta circulando a través del corazén de
manera uniforme. El examen fisico también
puede mostrar signos de insuficiencia car-
diaca en algunos adultos.

Una ecocardiografia es un examen en el
gue se utilizan ondas sonoras para crear
una imagen en movimiento del corazon.
Con frecuencia, es el primer examen que se
hace. El estudio Doppler hecho como parte
de la ecocardiografia permite al proveedor
de atencion médica evaluar la cantidad de
derivacion de sangre entre las camaras del
corazon. Otros examenes que pueden rea-
lizarse incluyen:

e (Cateterismo cardiaco

e Angiografia coronaria (para pacientes
de mas de 35 afos)

e ECG

e Resonancia magnética o tomografia
computarizada del corazon

e Ecocardiografia transesofagica (ETE)

Es posible que la CIA no necesite tratamien-
to si no hay sintomas o si estos son pocos
o el defecto es pequefio y no esta asociado
con otras anomalias. Se recomienda ciru-
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SINDROME DE LUTEMBACHER

gia para cerrar el defecto si este ocasiona
una gran cantidad de derivacion, el corazén
esta hinchado o si se presentan sintomas.
Se ha desarrollado un procedimiento para
cerrar el defecto (si no hay otras anormali-
dades presentes) sin necesidad de cirugia
de corazon abierto. A veces se requiere de
una cirugia a corazoén abierto para repa-
rar el defecto. Es posible que se necesite
este tipo de cirugia cuando estan presentes
otros defectos cardiacos. (American Accre-
ditationHealthCare Commission, 2020)

Sindrome de Lutembacher (LS)

Es una combinacion de estenosis mitral ad-
quirida y comunicacion interauricular con-
génita de ostium secundum. El gran defecto
en el tabique hace que un catéter de baldn
Inoue sea inestable, lo que proporciona un
espacio excesivo para la flotacion libre del
catéter, lo que dificulta su paso al ventriculo
izquierdo mediante la técnica inoue. (Bham-
bhani & Somanath, 2012)

La presencia de estenosis mitral altera la
hemodinamica y, por lo tanto, el curso clini-
co del Sindrome de Lutembacher en com-
paracion con una estenosis mitral aislada.
El Sindrome de Lutembacher se sospecha
clinicamente cuando hay una excitacion
sistolica sobre el area paraesternal supe-
rior izquierda. El primer sonido cardiaco
es fuerte, el segundo sonido cardiaco esta
ampliamente dividido y fijo, se escucha un
soplo diastolico medio sobre el apice y el
ECG muestra hallazgos de agrandamiento
biatrial y ventricular derecho. Sin embargo,
el diagnostico puede no ser evidente solo
en el examen clinico, y se requiere ecocar-
diografia para confirmar el diagnéstico. (ni-
vel |) El diagndstico precoz y el tratamiento
transcatéter o quirdrgico pueden reducir la
morbilidad y la mortalidad. (Nivel Il) (Maha-
jan & Oliver, 2022)

RECIMUNDO VOL. 6 N°2 (2022)

Imagen 4. Tomografia Cardiovascular

Fuente: (Burke & Mikati, 2011)

Imagen 3. Ecocardiograma vista la

comunicacion interacticular.

Fuente: (Burke & Mikati, 2011)

Imagen 4. Tomografia Cardiovascular

CIA (A)

Fuente: (Burke & Mikati, 2011)

CIA (B)
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La comunicacion interauricular a causa de
un defecto interatrial tipo ostium secundum
por persistencia del foramen oval y la este-
nosis mitral, eran elementos asociados que
formaban dicho sindrome como fue descri-
to en el trabajo original de Lutembacher. Se
han senalado casos de comunicacion inte-
rauricular que fisiolégicamente puede pro-
ducir un sindrome similar por trastornos he-
modinamicos del corazon, actuando sobre
la valvula mitral; se han observado casos
en los cuales existian anomalias vasculares,
tales como venas pulmonares andémalas y
drenaje alterado. Los recientes avances al-
canzados por la cardiologia moderna han
permitido el diagnoéstico y tratamiento de
estos enfermos mediante la correccion qui-
rurgica, que ha sido satisfactoria en todos
los casos a los cuales se les ha realizado
con un tiempo de sobrevivencia mas pro-
longado. La clinica, estudios radiologicos y
la electrocardiografia son esenciales para el
diagndstico, aunque las conclusiones fina-
les son determinadas por la comprobacion
anatomopatolégica, que es en definitiva la
que demuestra todas las alteraciones inhe-
rentes al sindrome. (Gonzélez De Armas &
Viera Yanes, 2019)

Conclusiones

El Sindrome de Lutembacher, como se ha
podido observar a lo largo de la investiga-
cion no tiene muchas publicaciones en el
habla hispana, ni de reciente data pues su
definicion no se ha modificado.

Se entiende que su diagndstico y tratamien-
to depende del estudio imagenoldgico de la
Comunicacion Interauricular y la estenosis
mitral y el nivel de complejidad que pueda
mostrar el caso.

Tal como se ha encontrado en la literatura
la correccion de sindrome se resuelve qui-
rdrgicamente cuyas implicaciones a largo
plazo pueden ser materia de otra profundi-
zacion en el tema.
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