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CARDIOLOGIA DEL ADULTO - PRESENTACION DE CASOS

Necrosis licuefactiva del anillo
Liquefactive necrosis of the mitral ring

Gustavo Restrepo, MD."; Salim Ahumada, MD.? 3); Erik Trespalacios, MD.% 3

Medellin, Colombia.

La calcificacion del anillo mitral es una entidad crénica degenerativa del anillo fibroso de la valvula
mitral, que compromete el anillo posterior, y acarrea factores de riesgo similares a los de la aterosclerosis.
La necrosis licuefactiva o caseosa del anillo mitral, es una patologia menos reconocida y descrita, que
consiste en una calcificacion perianular extensa, con apariencia caracteristica de gran masa esférica con
un area ecolucida central, similar a una masa o tumor, compuesta por una mezcla de calcio, acidos grasos
y colesterol, la cual, con frecuencia, se confunde con abscesos miocardicos, tumores o trombos, y en
algunos casos conduce a procedimientos quirurgicos innecesarios. Su hallazgo es incidental durante la
realizacion de ecocardiografia; generalmente esta asociada con un pronéstico benigno, aunque algunas
veces puede comprometer funcionalmente la valvula mitral y desencadenar insuficiencia o estenosis
importante desde el punto de vista clinico.

Se presenta el caso de una paciente de 63 afios con necrosis licuefactiva, diagnosticada inicialmente
de manera errénea con trombo atrial, quien pudo haber sido sometida a un procedimiento quirurgico
innecesario. Se discuten las imagenes caracteristicas y los diagnésticos diferenciales de esta patologia.

PALABRAS CLAVE: valvula mitral, necrosis, calcio, ecocardiografia.

Calcification of the mitral annulus is a chronic degenerative process of the mitral valve fibrous ring
which involves the posterior ring and has similar risk factors as those of atherosclerosis. Liquefactive or
caseous necrosis of the mitral annulus is a less recognized and described pathology which consists of
an extensive periannular calcification with characteristic appearance of a large spherical mass with a
central echolucent area, similar to a mass or tumor. It is composed of a mixture of calcium, fatty acids
and cholesterol and is often confused with myocardial abscesses, tumors or thrombi, and in some cases
may lead to unnecessary surgical procedures. Its finding is incidental during echocardiography, and is
usually associated with a benign prognosis, although sometimes can compromise functionally the mitral
valve and trigger insufficiency or significant stenosis from a clinical point of view.

We report the case of a 63 year old female patient with liquefactive necrosis initially misdiagnosed
as atrial thrombus who could have been subjected to an unnecessary surgical procedure. Characteristic
images and differential diagnosis of this pathology are discussed.
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Introduccion

La necrosis licuefactiva del anillo mitral es un hallazgo
atipico, visualizado como una gran zona esferoidal de
calcificacién del anillo mitral. Hoy se perfila como una
variante que viene siendo reconocida de manera crecien-
te. El uso de variadas modalidades de imdgenes permite
la diferenciacion de otras masas cardiacas logrando ast
caracterizar sus diferentes componentes. La mayoria de
veces esta variante no es reconocida por cardiélogos
y ecocardiografistas, hecho que lleva a diagnésticos
erroneos de abscesos miocdrdicos, tumores o trombos,
y, en ocasiones a cirugia cardiovascular exploratoria
innecesaria. Su reconocimiento temprano evita aproxi-
maciones diagndsticas invasivas debido a su pronéstico
benigno y favorable en la mayoria de los casos.

Caso clinico

Paciente de 63 afios de edad, de génerofemenino, con
antecedente de hipertension arterial y episodio previo -en
2011-de evento cerebrovascularisquémico de efiologia
cardioembdlica, por el cual recibia anticoagulacién oral
con warfarina. Ingresé al servicio de cirugia cardio-
vascular con diagnéstico de insuficiencia mitral severa
secundaria a presencia de masa auricular en la valva
posterior de la valvula mitral, de aspecto calcificado, con
zona de necrosis licuefactiva central, de gran tamafio
(21 x 32 x 46) que impedia una adecuada coaptacién
de sus valvas, segin ecocardiograma extrainstitucional
realizado diez meses antes y tomografia cardiaca mul-
ticorte efectuada una semana atrés. Al momento del
ingreso se hallaba en tratamiento antihipertensivo con
losartany se le habia suspendido la anticoagulacién oral
una semana antes. Se considerd indicacién quirdrgica
segun los hallazgos y se decidié actualizar los estudios
imaginolégicos previo al procedimiento.

El ecocardiograma transtordcico evidencié calcifi-
cacién severa del anillo mitral posterior con imagen
ecoltcida central e insuficiencia moderada a severa, sin
dilatacién del ventriculo izquierdo y adecuada funcién
sistélica izquierda. Se considerd, segin los hallazgos,
diagnéstico de necrosis por licuefacciéon del anillo mitral
con calcificacion.

Teniendo en cuenta que seria llevada a reemplazo
valvular mitral se decidié realizar una mejor evaluacién
mediante ecocardiografia transesofdgica convencional
e imdgenes con sonda tridimensional para una mayor
visualizacién y caracterizacién (figuras 1 a 4) y tomo-
grafia computarizada (figura 5). El ecocardiograma
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transesofégico revelé calcificacién del anillo posterior
mitral e imdgenes de aspecto quistico compatibles con
necrosis licuefactiva o caseificacién del anillo mitral.
La calcificacién del anillo era severa y se extendia ha-
cia la pared ventricular izquierda, sin compromiso de
los velos mitrales. Ademds, cursaba con insuficiencia
mitral moderada con vena contracta de 6 mm. No se
observaron obstrucciones ni gradientes significativos.
Tanto la insuficiencia aértica como la tricGspide eran
leves. Cirugia cardiovascular consideré que no era
candidata a tratamiento quirdrgico dado el alto riesgo
de complicaciones debido a la calcificacién severa del
anillo mitral, y, por tanto, se prefiri manejo médico y
seguimiento clinicoteniendo en cuenta su clase funcional
6ptima (clase funcional 1).

Figura 1. Vista por ecocardiografia transesofdgica de vdlvula mitral.
A nivel del anillo mitral en relacién con el velo posterior, se evidencia
lesién redondeada con borde ecoltcido e interior libre de eco. Necrosis
licuefactiva con calcificacién del anillo mitral.

Figura 2. Vista 3D transesofdgica. Visién desde el interior de la auricula
izquierda. Recorte a nivel del anillo. A nivel posterior se observa imagen
redondeada con cavidad en su interior, correspondiente a anillo mitral
calcificado con necrosis de licuefaccién (NLAM), VM: vélvula mitral,
AQO: gorta.
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Figura 3. Reconstruccién 3D en Live 3D de valvula mitral. A nivel posterior
se observa lesién correspondiente a calcificacién del anillo mitral.

72 bpm

Figura 4. Reconstruccién 3D con volumen completo/color. Se observa
insuficiencia mitral moderada.

Figura5. Imagen por tomografia axial computarizada con lesién del anillo
mitral severamente calcificada.
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Discusion

En diferentes series ecocardiogrdficas se describe
baja prevalencia de necrosis licuefactiva del anillo mitral
(0,06-0,07%) y aproximadamente el 0,6% de pacientes
con calcificacién del anillo, cuya prevalencia en necrop-
sias suele alcanzar hasta el 2,7%. Su escaso diagndstico
en la préctica clinica puede explicarse por la evolucién
asintomdtica en la mayoria de los casos.

La necrosis licuefactiva se conoce también como
“calcificacién caseosa con necrosis de licuefaccién
del anillo mitral”, la cual constituye una variante rara
de calcificacién anular mitral. Aunque prevalece en
personas de edad avanzada, su diagndstico puede ser
subestimado a través del tiempo o incluso confundido
con otras patologias (1).

La calcificacién del anillo mitral es una entidad crénica,
degenerativa, que ocasionafibrosis del anillo e involucra
principalmente la zona posterior. Es un trastorno comdn
en ancianos, mds frecuente en mujeres, aunque puede
presentarse en jévenes con enfermedad renal avanzada
u otras enfermedades metabdlicas que conllevan meta-
bolismo anormal del calcio o en prolapso valvular mitral
severo. La necrosis licuefactiva con calcificaciéon del anillo
mitral es una variante inusual menos conocida (2). Su
histopatologia se ha relacionado con un absceso estéril
parecido a un fumor, caracteristica que ha dado lugar a
definiciones como “absceso anular mitral caseoso estéril”
y “calcificacién del anillo mitral parecida atumor” (3, 4).

La primera serie sobre necrosis licuefactiva con cal-
cificacién del anillo mitral fue publicada en 1970 por

en 258 pacientes mayores de 50 afios e incidencia de
calcificacién del anillo mitral en 8,5%, demostrando
cambios de caseificacién y necrosis licuefactivaen 2,7%,
con prevalencia mayor en el género femenino (11,5%

vs. 4,5%) (5).

Diversas hipétesis han propuesto un disbalance entre
inhibicién y promocién de calcificacion en pacientes con
diabetes mellitus, aterosclerosis, edad avanzada y falla
renal avanzada. El proceso de calcificacion ectdpica
en necrosis licuefactiva con calcificacién del anillo mi-
tral, forma un caparazén calcifico externo con necrosis
licuefactiva en su interior, reconociéndose tipicamente
como una masa redondeada ecoltcida central con borde
calcifico, compuesta de una mezcla semisélida blanca-
amarillenta o ligeramente grisdcea de dcidos grasos,
colesterol y calcio. Estudios histopatolégicos revelan
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material eosinofilico con nicleo necrético e infiltrado
de macréfagos y linfocitos al igual que multiples zonas
de calcificacién y necrosis (6-8).

Diagnéstico por imagenes

La adecuada valoracién de la morfologiay el contenido
de las lesiones de necrosis licuefactiva con calcificacién
del anillo mitral, puede efectuarse mediante resonancia
nuclear magnética (RNM) y tomografia computarizada
(TC). La apariencia ecocardiografica de dicha condicién
puede interpretarse de manera errébnea como tumores
cardiacos, abscesos, cavidades, trombos y vegetaciones,
y conducir a procedimientos quirdrgicos innecesarios. En
gran porcentaje de casos, a pesar del famafio y la natu-
raleza de las lesiones ocupantes de espacio, la necrosis
licuefactiva con calcificacién del anillo mitral tiene un
pronéstico benigno. El adecuado reconocimiento vy el
seguimiento con observacién seriada parecen apropiados
en la mayoria de los casos, teniendo en cuenta la impor-
tancia de la individualizacién de cada uno de ellos (2, 10).

En el contexto de la necrosis licuefactiva con cal-
cificacién del anillo mitral se han propuesto criterios
anatémicos segun los hallazgos de diferentes estudios
por imdgenes. La patologia central del diagnéstico de
esta entidad refleja una masa con nicleo semisélido
licuefactivo de alto contenido proteico, con una cdpsula
fibrética/inflamatoria y pared calcificada alrededor de
la periferia. El grado y la extensién de la calcificacion
varian de acuerdo con cada caso. Segin la revisién de
la literatura de esta rara variedad de calcificacién del
anillo mitral, se han propuesto uno o mds criterios ana-
témicos por imdgenes para su diagndstico (Tabla 1) (1).

Pronostico

La necrosis licuefactiva con calcificacién del anillo
mitral incluye un especiro de complicaciones como
trastornos del ritmo (bloqueos de conducciéon AY), en-
docarditis bacteriana, ulceraciones con embolizacién
cerebral o periférica por exposicion del nicleo caseoso,
trombosis, o efecto de masa por protrusién en la auricula
izquierda o en el tracto de salida del ventriculo izquierdo.
Ademds, puede haber alteraciones en lafuncién valvular
mitral con grados variables de estenosis o insuficiencia
por distorsién o compresién de estructuras adyacentes
(aparato valvular mitral/arteria coronaria circunfleja).

Otras asociaciones que se han demostrado incluyen
enfermedad coronaria en menores de 65 afos y enfer-
medad aterosclerética de la aorta. En algunas series
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publicadas, hasta 16% de pacientes pueden requerir
cirugia por embolizacién cerebral o alteracién funcional
valvular (estenosis o insuficiencia). Asi mismo, coexiste
con otras patologias como fibrilacién auricular y este-
nosis carotidea, y su presencia implica la posibilidad de
eventos cerebrovasculares isquémicos hasta de 13,8%
vs. 5,1% en poblacién control, con un RR 2,1 posterior
a ajustes segun los factores de riesgo. Sin embargo, en
mayoria de casos el prondstico suele ser benigno, sin
mortalidad asociada con la masa anular de la necrosis
licuefactiva con calcificacién del anillo mitral (11).

Tratamiento

El diagnéstico inicial usualmente se realiza mediante
ecocardiografia transtordcica debido a su amplia accesi-
bilidady ubicuidad enla préctica cardiovascular. Ademds,
el uso creciente de la tomografia cardiaca como método
de evaluacién angiogréfica coronaria no invasiva y los
scores de calcio, pueden colaborar en la identificacién
inicial. De igual forma, el uso de imégenes por RNM con
secuencias T2 e inversién de recuperacién, demuestran
la cavitacién y el realce periférico, de ahi que pueda
considerarse como el mejor método para distinguir esta
entidad de otras patologias y en el diagnéstico diferen-
cial de masas tumorales a ese nivel. Adicionalmente,
es importante para el seguimiento y la evaluacién de la
progresién o regresion de la calcificacion. La reduccion

Tabla 1.
CRITERIOS ANATOMICOS POR IMAGENES PARA EL DIAGNOS-
TICO DE NECROSIS LICUEFACTIVA CON CALCIFICACION DEL
ANILLO MITRAL.

1. Discreta masa tipicamente esférica u ovoide, usualmente confina-
da anatémicamente a la regién posterior del anillo mitral, exten-
diéndose al miocardio ventricular izquierdo posterior y a la zona
perianular posterior, con movimiento sincrénico del miocardio a
su alrededor. La masa puede afectar el flujo transmitral o de la
auricula, asi como la funcién de la vélvula mitral con estenosis o
insuficiencia resultante.

2. La ecocardiografia revela masa homogénea con ecolucencia
central y calcificacién densa periférica (“caparazén”), con periferia
ecogénica brillante.

3. Las imdgenes de tomografia computarizada muestran un érea de
calcificacién periférica ovoide (> 130 UH) en la regién yuxta-anu-
lar de la vélvula mitral posterior con variacién central heterogénea
de la densidad consistente con necrosis licuefactiva (calcifica:

>130 UH; fibrosa: 60-110 UH; rica en lipidos < 60 UH).

4a. Las imagenes de RNM T1 (fast spin o turbo spin echo) indican
una masa bien definida con centro hiperintenso y discreto borde
hipointenso, adyacente al miocardio y vélvula mitral posterior.

4b. Las imdgenes de secuencias de RNM T2 STIR (short tau inversién
recovery) revelan una masa con ausencia de sefial central, pero
con anillo de alta intensidad comparado con el miocardio adya-
cente.
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de las dimensiones y/o estabilizacién pueden observarse
en el seguimiento a largo plazo. En gran porcentaje de
casos no hay compromiso hemodindmico ni sintomas;
no obstante, se aconseja el seguimiento médico.

Algunas indicaciones quirdrgicas descritas son la
ulceracion erosiva con endocarditis y/o trombos, la
obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo
con movimiento anterior sistélico de la vélvula mitral, la
insuficiencia o estenosis mitrales significativas por altera-
cién estructural del anillo o valvas, o incluso episodios
recurrentes de embolizacién sistémica. De otra parte,
existen limitantes importantes para el manejo quirdr-
gico si se tienen en cuenta los riesgos de perforacion
auriculoventricular por el debridamiento extenso al cual
se ven sometidos estos pacientes, ademds de lesiones
coronarias, principalmente en la arteria circunfleja, y
embolizacién de detritus calcificados durante la ciru-
gia. El reemplazo protésico valvular mitral implica un
reto adicional para el cirujano cardiovascular debido
a dificultades técnicas por la extension de la necrosis
licuefactiva con calcificacién del anillo mitral hacia los
trigonos fibrosos en el anillo posterior, las cuerdas tendi-
nosas, los mUsculos papilares y el miocardio ventricular
los cuales, en algunos casos, no pueden ser preservados
conriesgo de la integridad de las estructuras adyacentes
durante la insercién de la valvula protésica.

Se han descrito casos de resoluciéon espontdnea de
las lesiones lo cual explica la evolucién dindmica y la
posibilidad de regresién a calcificacion del anillo mitral.
Finalmente, es preciso tener alta sospecha de la patolo-
gia para evitar confusiones con masas o tumores cuyo
prondstico y aproximacién terapéutica son diferentes.

Conclusiones

La calcificacién caseosa del anillo mitral o necrosis
licuefactiva del anillo mitral constituye una entidad rara
del anillo mitral. El estudio ecocardiogréfico transtordcico
puede ser sensible para determinar su diagnéstico; sin
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embargo, en ciertas ocasiones puede ser no concluyente.
A fin de efectuar un diagnéstico definitivo y evitar pro-
cedimientos quirdrgicos innecesarios, se debe tener en
cuenta el requerimiento de multimodalidad de imdgenes
con resonancia magnética nuclear cardiaca ytomografia
computarizada. Eltratamiento consiste en manejo médico
y seguimiento clinico y ecocardiogrdfico, excepto en los
casos en los cuales se evidencia repercusion funcional
valvular significativa, para los que la mejor opcién con-
tinda siendo el reemplazo valvular.
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