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Resumen
Introducción: El síndrome de Lutembacher corresponde a la asociación de un defecto interauricular (congénito o iatrogénico) 
e insuficiencia o estenosis mitral (congénita o adquirida). La etiología reumática es la causa más frecuente del compromiso 
mitral. Tiene una prevalencia reportada de 0.001 por cada 1.000.000 habitantes. Caso clínico: Paciente femenina de 6 años 
con cuadro de 10 meses de palpitaciones asociadas a dolor torácico. Se realizó un electrogardiograma en el que se evidenció 
bloqueo incompleto de la rama derecha del haz de His y prolongación del intervalo PR, además de un ecocardiograma en el 
que se visualizó una comunicación interauricular tipo ostium secundum no restrictiva de 28 mm, con cortocircuito de izquierda 
a derecha, dilatación del ventrículo derecho, prolapso de válvula mitral, valvas engrosadas e insuficiencia mitral moderada a 
grave. Se realizó plastia de válvula mitral y cierre quirúrgico de la comunicación interauricular, sin complicaciones. Durante el 
seguimiento se encuentra asintomática desde el punto de vista cardiovascular, en manejo farmacológico. Conclusiones: La 
asociación Lutembacher tiene una prevalencia de 0.001/1.000.000 habitantes; la mayoría tiene etiología reumática. La pacien-
te no tiene historia de fiebre reumática y sería la paciente más joven reportada en la literatura con síndrome de Lutembacher.

Palabras clave: Comunicación interauricular. Insuficiencia de la válvula mitral. Síndrome de Lutembacher. Prolapso de la 
válvula mitral.

Abstract
Introduction: Lutembacher’s syndrome corresponds to the association of an atrial septal defect (congenital or iatrogenic) 
and mitral regurgitation or stenosis (congenital or acquired), with rheumatic etiology being the most-frequent cause of mitral 
regurgitation. It has a reported prevalence of 0.001 for every 1,000,000 inhabitants. Clinical case: Female patient six years 
of age with a 10-month condition of palpitations associated with chest pain. An electrocardiogram was performed with evi-
dence of incomplete right His bundle branch block and PR interval prolongation; additionally, an echocardiogram showed 
28-mm non-restrictive ostium secundum atrial septal defect, with left-to-right shunt, right ventricular dilation, mitral valve 
prolapse, thickened valves, and moderate-to-severe mitral regurgitation. Mitral valve plasty and surgical closure of the atrial 
septal defect were performed, without complications. During follow-up, she was asymptomatic from the cardiovascular point 
of view, under pharmacological management. Conclusions: Lutembacher’s association has a prevalence of 0.001/1´000.000 
inhabitants; the majority with rheumatic etiology. Our patient has no history of rheumatic fever and would be the youngest 
patient reported in the literature with Lutembacher’s syndrome.
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Introducción
El síndrome de Lutembacher corresponde a la presen-

cia de estenosis mitral, asociada a un defecto del tabique 
interauricular, por lo general, una comunicación interau-
ricular (CIA) tipo ostium secundum1. La definición ha 
cambiado muchas veces a lo largo de la historia y exis-
ten opiniones divididas acerca de qué tipo de lesiones 
se deben incluir; sin embargo, el consenso actual define 
este síndrome como cualquier asociación de un defecto 
interauricular (congénito o iatrogénico) e insuficiencia o 
estenosis mitral (congénita o adquirida). La etiología reu-
mática es la causa más frecuente del compromiso val-
vular mitral2-4. Es una entidad inusual, con una prevalencia 
reportada en 0.001 por 1.000.000 de habitantes5,6.

Se presenta el caso de una escolar femenina de 6 
años a quien, en el estudio por un cuadro de palpita-
ciones, se le documentó una CIA ostium secundum 
asociada a prolapso e insuficiencia grave de la válvula 
mitral de etiología congénita configurando una variante 
del síndrome de Lutembacher.

Caso clínico
Paciente femenina de 6 años de edad, sin antece-

dentes patológicos, con historia familiar de abuela ma-
terna con comunicación interauricular corregida en la 
adultez. Presentó cuadro de 10 meses de evolución de 
palpitaciones ocasionales asociadas a dolor torácico, 
no relacionado con la actividad física, por lo que con-
sultó con cardiología pediátrica. Negaron historia de 
dolores articulares o amigdalitis bacteriana. Entre los 
hallazgos positivos al examen físico se documentó un 
soplo sistólico paraesternal izquierdo.

Se realizó electrocardiograma en el que se evidenció 
un bloqueo incompleto de la rama derecha del haz de 
Hiz y prolongación del intervalo PR, descartándose 
arritmias (Fig.  1). Además, un ecocardiograma en el 
que se demostró una CIA tipo ostium secundum no 
restrictiva de 28 mm, con cortocircuito de izquierda a 
derecha, dilatación del ventrículo derecho de 24 mm,  
prolapso de válvula mitral, valvas engrosadas e insufi-
ciencia mitral moderada a grave, vena contracta de 
4 mm y área de insuficiencia de 5.8 cm2 para un área 
de aurícula izquierda de 9.2 cm2 (Fig. 2). Debido a lo 
anterior, se decidió realizar plastia de la válvula mitral 
y cierre quirúrgico de la CIA.

Fue llevada a corrección quirúrgica en la que se evi-
denció válvula mitral con prolapso de ambas valvas y 
valva posterior prolapsante en todos sus segmentos. 
Se hizo cierre de hendidura de la valva anterior entre 

A2 y A3 con comisuroplastia lateral tipo Kay reforzada 
con pericardio; además, se cerró el defecto septal con 
parche de pericardio autólogo y sutura continua. En el 
ecocardiograma transesofágico posquirúrgico se de-
mostró buena función del ventrículo izquierdo, válvula 
mitral corregida, sin insuficiencia importante, y gradien-
te medio de la válvula reparada de 5 mmHg, sin defec-
to septal interauricular residual.

Durante el seguimiento se encontró asintomática 
desde el punto de vista cardiovascular, con clase fun-
cional New York Heart Association (NYHA) I, sin nue-
vos eventos de palpitaciones o dolor torácico, en 
manejo farmacológico con furosemida (1 mg/kg/día) y 
captopril (0.5 mg/kg/día). En el control ecocardiográfico 
no se observaron defectos residuales en el septum 
interauricular, había leve insuficiencia mitral y adecua-
da función biventricular.

Discusión
El síndrome de Lutembacher se caracteriza por la 

presencia de estenosis mitral asociada a un defecto 
del tabique interauricular, por lo general una CIA tipo 
ostium secundum1. Fue descrito por primera vez en 
1750 por el anatomista Johann Friedrich Meckel; pos-
teriormente, en 1811, Corvisart describió la asociación 
entre un defecto septal auricular y estenosis mitral. Sin 
embargo, el primer registro exhaustivo de estos dos 
defectos se le adjudicó a Rene Lutembacher en 1916 
quien describió el primer caso en una mujer de 61 años 
atribuyendo la lesión valvular mitral a una estenosis 
mitral congénita2.

La definición del síndrome de Lutembacher ha cam-
biado muchas veces a lo largo de la historia y existen 
opiniones divididas acerca de qué tipo de lesiones se 
deben incluir (estenosis, insuficiencia o mixta). No obs-
tante, el consenso actual, lo define como la presencia 
de un defecto interauricular ya sea congénito, como en 
nuestro caso, o iatrogénico (en pacientes sometidos a 
valvuloplastia mitral), asociada a insuficiencia o este-
nosis mitral.

Esta entidad cardíaca inusual tiene una prevalencia 
reportada en 0.001 por 1.000.000 habitantes5,6. Las 
opiniones actuales sugieren que podría ser más común 
en áreas endémicas para fiebre reumática y en mujeres 
en la adultez temprana7. En 1987, Bashi et al. reporta-
ron en una serie de casos que hasta un 40% de los 
pacientes con síndrome de Lutembacher tenían ante-
cedente de fiebre reumática8. La estenosis mitral con-
génita es una entidad rara, que representa solo el 0.6% 
de las cardiopatías congénitas9. En pacientes con 
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defectos interauriculares, hasta el 4% tienen una este-
nosis mitral asociada, mientras que la incidencia de 
defectos interauriculares en estenosis mitral es de solo 
0.6 a 0.7%2.

Cabe resaltar que el origen reumático del síndrome 
de Lutembacher continúa en estudio2-4. En el caso de 
nuestra paciente, teniendo en cuenta la edad y la au-
sencia de historia sugestiva de etiología reumática, se 
consideró una posible etiología congénita.

El diagnóstico es difícil ya que cada lesión altera la 
hemodinamia y las características clínicas de la otra. 
En cuanto a la presentación clínica, los pacientes pue-
den permanecer asintomáticos por varios años. Las 
manifestaciones clínicas dependen del tamaño del de-
fecto, la gravedad de la estenosis mitral y la distensi-
bilidad del ventrículo derecho1.

En general, el defecto interauricular mide más de 
15 mm y genera un cortocircuito de izquierda a dere-
cha, hipertensión pulmonar progresiva y síndrome de 
Eisenmenger a largo plazo10. Sin embargo, el benefi-
cio hemodinámico de un defecto auricular asociado a 
estenosis mitral es que genera una segunda salida 
para la sangre de la aurícula izquierda, así, la presión 
de la aurícula izquierda, las venas pulmonares y los 
capilares pulmonares disminuyen. En este sentido, los 
síntomas clásicos asociados a la congestión venosa 
pulmonar por la estenosis mitral, se atenúan o retra-
san. En contraposición, estos síntomas se sustituyen 
por debilidad, intolerancia al ejercicio, fatiga o palpi-
taciones10 los cuales se deben al bajo gasto por la 
reducción del flujo sanguíneo sistémico1. Adicional-
mente, la estenosis mitral y el incremento de la 

Figura 1. Electrocardiograma. Ritmo sinusal a 98 lpm, PR 192 ms, QRS 94 ms, QTc 411 ms, eje izquierdo a −59º.

Figura 2. Ecocardiograma 2D doppler color. Vista apical de 4 cámaras se observa dilatación del ventrículo derecho con 
diámetro diastólico de 24 mm además de prolapso de la válvula mitral la cual tiene valvas engrosadas e insuficiencia 
mitral moderada a grave con vena contracta de 4 mm y área de insuficiencia de 5.8 cm2 para un área de aurícula izquierda 
de 9.2 cm2. Vista subcostal que muestra una CIA tipo ostium secundum no restrictiva de 28 mm, con cortocircuito de 
izquierda a derecha.
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presión de la aurícula izquierda por aumento del cor-
tocircuito de izquierda a derecha conducen a dilata-
ción auricular, lo que predispone a estos pacientes a 
arritmias auriculares, comúnmente, fibrilación auricu-
lar, expresadas clínicamente por la presencia de 
palpitaciones10,11.

En nuestro caso, a pesar de las palpitaciones que 
motivaron la consulta con cardiología pediátrica, el 
electrocardiograma no reveló arritmias auriculares, 
solo se evidenció un bloqueo incompleto de la rama 
derecha del haz de His con prolongación del inter-
valo PR. El estudio ecocardiográfico demostró la 
presencia de una CIA tipo ostium secundum no res-
trictiva con cortocircuito de izquierda a derecha, aso-
ciada a prolapso de válvula mitral con valvas 
engrosadas e insuficiencia mitral moderada a grave 
que permitió establecer el diagnóstico de síndrome 
de Lutembacher.

El ecocardiograma doppler es la técnica estándar 
para el diagnóstico ya que no es invasiva y está am-
pliamente disponible. Con esta técnica se puede evi-
denciar el agrandamiento de la aurícula izquierda y de 
las cavidades derechas, el defecto interauricular, la 
dilatación de la arteria pulmonar y la estenosis de la 
válvula mitral10.

En cuanto al tratamiento, el manejo sintomático se 
realiza con diuréticos con el objetivo de mejorar los 
síntomas de insuficiencia cardíaca derecha o conges-
tión venosa pulmonar. Así mismo, los betabloqueado-
res o bloqueadores de canales de calcio se prescriben 
para controlar la frecuencia cardíaca en la fibrilación 
auricular. Además, estos pacientes requieren profilaxis 
para endocarditis infecciosa.

Tradicionalmente, el tratamiento estándar ha sido la 
reparación quirúrgica a corazón abierto12, procedimien-
to que se llevó a cabo en nuestra paciente con ade-
cuada evolución posquirúrgica, permaneciendo 
asintomática desde el punto de vista cardiovascular 
durante su seguimiento. No obstante, gracias al avance 
de las técnicas de intervención percutánea, el cierre 
del defecto interauricular con dispositivo y la valvulo-
plastia mitral percutánea con balón se han convertido 
en una opción de tratamiento menos invasiva10,12. El 
diagnóstico oportuno y el tratamiento quirúrgico tem-
prano desempeñan un papel importante en el pronós-
tico, ya que evitan la progresión a insuficiencia cardiaca 
y síndrome de Eisenmenger.

La importancia de este caso clínico radica en la poca 
relación reportada entre el defecto septal interauricular 
y la insuficiencia mitral, mucho menos de origen 

congénito. Además, se trata probablemente de la pa-
ciente más joven reportada en la literatura hasta el 
momento con estas características.
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