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I. ESTENOSIS VALVULAR
AORTICA

La estenosis adrtica (EA) es en una mal-
formacion de la valvula aodrtica, de carac-
ter progresivo, que produce una obstruc-
cion al flujo de salida del ventriculo iz-
quierdo.

La valvula puede ser unicuspide (tipica de
la estenosis critica del recién nacido, en la
que la valvula se parece mas a una masa
nodular gelatinosa, que genera una obs-
truccion severa); bicuspide (la mas fre-
cuente); y tricuspide, cuyas valvas sig-
moideas pueden ser asimétricas. Gene-
ralmente las valvas son gruesas, con fu-
sion de alguna comisura, o con diferentes
grados de malformacion.

Inicialmente el ventriculo izquierdo com-
pensa la sobrecarga de presion con la
hipertrofia de sus paredes, pero en las fa-
ses mas tardias puede existir fibrosis y
calcificacion valvular ( rara antes de los
20 anos), y fibrosis endomiocéardica.

Es frecuente la asociacion de mas de un
tipo de obstruccion de la salida al ventri-
culo izquierdo (estenosis de la valvula mi-
tral, coartacion adrtica y estenosis aortica
supravalvular), por lo que la estenosis aor-
tica puede formar parte del sindrome de
corazén izquierdo hipoplasico.

INCIDENCIA

La incidencia global en la infancia es en-
tre 3-6 % de las cardiopatias congénitas.
Por su caracter progresivo no es frecuente
su presentacion en el periodo de lactante (
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2 % de las cardiopatias). Aumentando su
frecuencia en edades superiores, siendo la
2% en frecuencia hacia la tercera década,
solo después de la comunicacion interven-
tricular *. Existe una predominancia entre
hombres y mujeres de 3-4 a 1.

CLINICA Y METODOS
DIAGNOSTICOS

La EA tiene un largo periodo de latencia
en presentar sintomatologia, por lo que
generalmente el paciente es un varon asin-
tomatico, con buen desarrollo en el que se
detecta un soplo durante una exploracion
de rutina.

El soplo, es tipicamente sistdlico, prece-
dido de un click de eyeccion y es maximo
en el 2° espacio intercostal derecho. Se
irradia al cuello, donde también se puede
palpar frémito. EIl componente adrtico del
2° ruido esta reducido o ausente, por lo
que el segundo ruido puede ser Unico. En
los casos severos los pulsos periféricos
pueden ser mas debiles, con menor dife-
rencial sisto-diastolico (pulsus parvus).
Menos frecuentes como forma de apari-
cién son: la fatiga (15-30%), el dolor an-
ginoso y el sincope (5-10 %)>?. La apari-
cion de los mismos, son signos ominosos,
gue pueden implicar un prondstico de su-
pervivencia de no mas de 2 a 3 afios. Si el
gradiente es mayor o igual de 50 mmHg
hay riesgo de arritmia y muerte subita. El
riesgo de muerte subita se estima alrede-
dor del 0.3 % y ademas se relaciona con
gradientes elevados, con la presencia de
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sintomatologia y con la falta de segui-
miento adecuado®.

Los nifios con estenosis aortica critica
(obstruccidn severa) constituyen un grupo
aparte por la grave presentacion clinica
que desarrollan muy precozmente. En es-
tos nifios el soplo puede estar ausente al
nacimiento y la insuficiencia cardiaca se
establece en las primeras semanas de vida,
a consecuencias de la incapacidad del
ventriculo izquierdo para mantener un
gasto cardiaco adecuado.

La presencia de un ductus permeable, con
cortocircuito de derecha a izquierda, es un
mecanismo compensador, y que al cerrar-
se precipita las manifestaciones de hipo-
débito. La insuficiencia cardiaca se puede
agravar cuando el agujero oval, por el
gran aumento de la presion de la auricula
izquierda, establece un cortocircuito iz-
quierda - derecha, disminuyendo ain mas
el gasto cardiaco.

Los sintomas son los propios de la insufi-
ciencia cardiaca congestiva ( taquicardia,
taquipnea, dificultad para las tomas, etce-
tera). Manifestaciones que pueden incluso
llegar al shock cardiogénico.

METODOS DIAGNOSTICOS

ECG: presenta diferencias segun el grado
de la obstruccion: en los casos leves el
ECG puede ser normal; con una obstruc-
cion mayor pueden existir datos de hiper-
trofia ventricular izquierda (aumento del
voltaje de la R en precordiales izquierdas
y S en derechas); si la estenosis es severa
pueden observarse cambios del segmento
ST y laonda T, lo que suele ser mas fre-
cuente en nifios menores de 10 afios.

En los nifios con estenosis critica el ECG
puede revelar hipertrofia ventricular y au-
ricular derechas y la mayoria presentan
alteraciones del segmento ST y laonda T.

Rx torax: el corazon generalmente no esta
aumentado de tamafio. En casos evolucio-
nados se observa dilatacion de la aorta as-
cendente y una auricula izquierda promi-
nente. En los lactantes con estenosis seve-

ra que presentan insuficiencia cardiaca,
existe cardiomegalia y aumento de la vas-
cularizacion pulmonar.
Ecocardiografia-doppler: es el método
mas eficaz para confirmar el diagndstico,
definir la morfologia de la valvula'y valo-
rar el grado de severidad. Siempre hay
que valorar la disfuncion o hipertrofia del
ventriculo izquierdo (VI), asi como eva-
luar la presencia de regurgitacion que mu-
chas veces va asociada.

e Morfologia de la valvula: se puede de-
finir el numero de valvas, su espesor,
existencia de fusion de comisuras, dia-
metro de orificio valvular y tamafio del
anillo. Es tipica la aparicion de una
cUpula en sistole (o0 "domo") por la ma-
la apertura.

e Severidad de la estenosis: a través del
doppler pulsado o continuo, se explora
la velocidad del flujo, que nos estable-
ce el gradiente de obstruccidn, segun
la formula de Bernouilli, en que el gra-
diente maximo es igual a 4 por la velo-
cidad maxima 2. El gradiente sistélico
maximo puede ser sobrestimado porque
el doppler mide la velocidad instanta-
nea maxima (a diferencia de la hemo-
dindmica que mide la méxima diferen-
cia entre la presion entre el VI1y la aor-
ta), lo que obliga en el examen doppler,
a efectuar mediciones complementarias
que eviten este fendmeno.

Clasificacion segun el gradiente doppler:
Estenosis leve: gradiente maximo < 40
mmHg
Estenosis moderada: gradiente maxi-
mo entre 40-75 mmHg
Estenosis severa: gradiente maximo >
75 mmHg

Prueba de esfuerzo o ergometria: puede
ser util ya que la aparicion, en un nifio
aparentemente asintomatico en reposo, de
hipotensién, angina, sincope o signos de
isquemia durante el examen, es un indice
de gravedad que puede determinar deci-
siones terapéuticas.
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Esta prueba es imprescindible en pacien-
tes que deseen hacer ejercicio, previo a su
autorizacion. La prueba de esfuerzo esta
contraindicada en pacientes sintomaticos.
Cateterismo: solo se reserva para casos
de dudas diagndsticas sobre la lesion:
cuando el examen ecocardiografico no nos
ha dado toda la informacion, existen dis-
crepancias entre la clinica y la ecocardio-
grafia, o cuando lo requiere el estudio de
alguna malformacion asociada.

TRATAMIENTO MEDICO

Neonatos con estenosis critica: Es pri-
mordial el tratamiento de la insuficiencia
cardiaca congestiva: medidas de soporte
con indtropos, diuréticos, ventilacion me-
canica y medidas generales.

Es necesaria la infusion de prostaglandi-
nas para mantener la permeabilidad del
ductus. Si el ductus no se abre se necesita
cirugia urgente. Si se consigue mantenerlo
abierto, es posible estabilizarlo para pro-
gramar la valvulotomia que siempre esta
indicada’. La valvulotomia percutanea, en
este grupo de edad, también se ha demos-
trado efectiva, siendo un procedimiento
mas dificil y complicado que en el nifio
mayor

Pacientes después del periodo neonatal:
en las lesiones leves a moderadas se acon-
seja tratamiento conservador y siempre es-
ta indicada la profilaxis antibiotica antien-
docarditis.

En las estenosis leves puede recomendarse
actividad fisica normal. En las moderadas,
pueden realizar educacion fisica en el co-
legio y deportes no competitivos, sélo si
tienen ECG y ergometria normal®, con es-
to, podemos razonablemente prever la
ocurrencia de arritmias severas y muerte
stbita.>®3

Dada la progresion de la lesion, se debe
orientar al nifio a actividades fisicas de ca-
racter recreativo no competitivas y que
por lo tanto no impliquen un esfuerzo de
riesgo. Es por lo tanto, clave para la cali-
dad de vida futura, el generar expectativas
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y habitos de vida saludable y de recrea-
cién compatibles con la evolucion de esta
patologia.

Cuando indicar una valvulotomia per-
cutanea o quirurgica

En nifios se ha presentado discusion sobre
cuando indicar la valvulotomia. Dado a
gue es una intervencién de bajo riesgo, se
ha ido generando consenso sobre su indi-
cacion cuando hay una gradiente mayor a
75 mmHg (estenosis severa) aun que no
exista sintomatologia. Los argumentos
que influyeron en la toma de esta conduc-
ta, guardan relacion con que la liberacion
de la obstruccion protege la funcién ven-
tricular, evita el desarrollo de fibrosis in-
tersticial miocardica, y protege de la apa-
ricién de muerte stbita ’.

Resumen de recomendaciones (categori-
zadas por la Sociedad Espafiola de Cardio-
logia) de valvulotomia quirurgica o percu-
tanea ®

Indicacion clase | (consenso general de
indicacion): los nifios sintomaticos; gra-
dientes doppler mayores de 75 mmHg;
cambios isquémicos o de repolarizacion
del VI ( inversion de la onda T o depre-
sion del segmento ST ) en reposo o con el
ejercicio.

Indicacion clase Ila (existen controver-
sias): gradiente moderado mayor de 50
que quiere practicar deporte de competi-
cion

Indicacion de clase 111 (consenso de no-
indicacion): gradiente menor de 50
mmHg, sin sintomas, ni alteraciones elec-
trocardiograficas.

En nifios con gradientes moderados, don-
de existan dudas razonables sobre la indi-
cacion de valvulotomia, hay disponibles
ademas del test de Holter y de las pruebas
de esfuerzo, examenes complementarios
gue pueden ayudar a dicha decision, tales
como ecocardiografia de estrés, doppler
tisular, etcétera.’

Thomson JDR nos resume las controver-
sias actuales que existen sobre qué proce-
dimiento es de eleccion en el tratamiento
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de esta patologia’®. La valvuloplastia qui-
rargica, ha sido el tratamiento de la este-
nosis aortica durante 30 afios, antes de que
la valvulotomia percutanea fuera descrita
a mediados de los 80. Esta ultima, ha ido
ganando adeptos hasta convertirse en el
procedimiento de eleccion en la mayoria
de los centros. No hay ensayos clinicos
que comparen adecuadamente la cirugia y
la valvuloplastia quirdrgica; los estudios
existentes son retrospectivos y no rando-
mizados; ademas reportan grupos de dife-
rentes edades y diferentes técnicas. Y, lo
mas importante, existen muchas diferen-
cias entre las indicaciones de intervencion
y reintervencion. A pesar de lo anterior,
ambas técnicas pueden ser comparadas en
términos de mortalidad, supervivencia a
largo plazo, y disminucion inmediata de
gradiente®.

La intervencion sobre la valvula indistin-
tamente sea quirdrgica 0 percutanea es
siempre un tratamiento paliativo y la rein-
tervencion es muy frecuente. La supervi-
vencia libre de reintervencion reportada
para la valvuloplastia percutanea es de 40
- 50 % segun las series en seguimiento de
8-14 afos. Las series historicas de la val-
vulotomia quirdrgica, revelan tasas de re-
intervencion de 15-40 %. Sin embargo,
como ya se sefiald, los estudios son pe-
quefios y las series que comparan ambas
técnicas generalmente reportan resultados
similares.En cuanto a la insuficiencia pa-
rece ser progresiva en ambos procedi-
mientos*.

Dado a que la insuficiencia es progresiva
y la reintervencion es muy probable, evi-
tar una esternotomia y los posibles riesgos
neuroldgicos de la circulacion extracorpo-
rea, podria ser una justificacion racional
para proponer la valvuloplastia percutanea
como técnica de eleccion.

En la decision de indicar la via quirargica
0 percutanea deben considerarse las carac-
teristicas anatomicas de la valvula. Es asi,
que se desaconseja la via percutanea en
valvulas unicuspides o severamente dis-
plésicas *2. También la via percutanea es-

taria desaconsejada cuando la insuficien-
cia adrtica es de grado moderado a severo.
1314 Desde luego la valvulotomia quirdr-
gica sigue siendo una alternativa razona-
ble, si por razones de experiencia o in-
fraestructura no esta disponible alcanzar
buenos resultados a traves de la técnica
percutanea.

Cuéndo indicar un remplazo valvular
Hay indicacion de recambio valvular
cuando coexiste insuficiencia importante
de la valvula aortica, o cuando no se logra
liberar la obstruccién después de valvulo-
tomias quirdrgicas o percutaneas.En los
ultimos afios se han utilizado protesis me-
canicas por la duracién tan limitada que
tenian las biolGgicas. Recientemente, la
sustitucion de la valvula adrtica por un
autoinjerto de valvula pulmonar (valvula
pulmonar del propio paciente), y la colo-
cacion de un homoinjerto (valvula de do-
nante humano) en posicion pulmonar
(técnica de Ross), ha ganado aceptacién
en muchos centros porque disminuye los
riesgos de endocarditis, tromboembolismo
y de sangrado por anticoagulacion de las
prétesis mecanicas. 1°*°

SEGUIMIENTO?

Estenosis leves: cada 2 afios con ecocar-
diografia y ECG. Tras el desarrollo pube-
ral, el seguimiento puede espaciarse.
Estenosis moderadas: cada afio con eco y
ECG. Ergometria cada 2 afios (sino hay
sintomas) y eventualmente Holter.

Dado que la valvulotomia es un procedi-
miento paliativo los controles se seguiran
segun el grado de lesion residual.

PRONOSTICO

Pronéstico segtin la historia natural *%:
Pacientes con estenosis leves: la progre-
sion es de 18 - 27 mmHg cada década. El
20 % de los pacientes continuaran con es-
tenosis leve al cabo 30 afios y un 20 %
precisara intervencion sobre la valvula. En
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los nifios con estenosis moderada la pro-
babilidad de intervencién sobre la valvula
es de un 40% . La probabilidad de super-
vivencia en estos pacientes es de 81% a
los 25 afos.

Prondstico tras valvulotomia: En la es-
tenosis critica del recién nacido se reporta
que la mortalidad de la valvuloplastia
percutanea es del 12-14 % y muy similar
en el procedimiento quirargico. Después
del periodo neonatal la mortalidad se cifra
alrededor del 2% "

CAUSAS DE DERIVACION NO
PROGRAMADA

La aparicion de sintomas: fatiga, angina,
sincope, es indicacién de derivacion ur-
gente al cardidlogo. La muerte stbita se
ha reportado en meses e incluso semanas
(118espués de la aparicién de los sintomas

I1. ESTENOSIS AORTICA
SUBVALVULAR

Es la obstruccion de la salida del ventricu-
lo izquierdo (V1) por debajo de la valvula
aortica.

TIPOS Y ETIOLOGIA

Nos vamos a referir a la estenosis subadr-
tica fija (ESAO) y excluimos las obstruc-
ciones subadrticas causadas por otras
anomalias cardiacas como son las anoma-
lias de las valvulas atrio-ventriculares, las
obstrucciones por malalineamiento del
septo interventricular en presencia de co-
municacién interventricular (CIV) y la
miocardiopatia hipertrofica obstructiva.
Fundamentalmente existen dos tipos de
ESAO, una estenosis de tramo corto por
membrana o anillo fibroso o fibromuscu-
lar y otro tipo en el que un largo segmento
por debajo de la aorta estaria estrecho
(més de 1/3 del didmetro de la aorta), esta
forma se denomina también estenosis sub-
adrtica tuneliforme? y es mucho mas ra-
ra.

En el tipo fibroso, existe una membrana
circunferencial completa o incompleta,
por debajo de la valvula adrtica; y en el ti-
po fibromuscular, la obstruccién esta
constituida por tejido fibromuscular de
mas longitud y la posicion suele estar mas
alejada de la valvula aortica, generalmente
la valvula mitral suele estar también im-
plicada. En ocasiones es dificil diferenciar
estos tipos que parecen formar parte del
mismo proceso patolégico.

Aunque hay evidencia de que la estenosis
subvalvular aortica es una lesion adquiri-
da, existe una base genética en su desarro-
[lo. Aln no se comprende bien porque se
produce, pero se ha postulado que sobre la
predisposicidn genética, el estrés mecani-
co producido por la existencia de anoma-
lias morfoldgicas, producirian flujos
anormales, los desencadenaria una prolife-
racion anormal de tejido que seria el ori-
gen de la enfermedad®*°.

Se han descrito casos familiares de este-
nosis subadrtica en humanos®.

La ESAO se puede presentar de forma ais-
lada o con otras anomalias cardiacas
(50% de los pacientes), siendo la mas co-
man la comunicacion interventricular
(CIV) aunque se ha asociado también a
coartacion de aorta, ductus arterioso per-
sistente, estenosis aortica valvular, ano-
malias del septo auriculoventricular, etc.
La ESAO puede aparecer en estos pacien-
tes incluso después de la correccion qui-
rargica de su cardiopatia.

La ESAO se acompaiia de insuficiencia
aortica (1Ao) hasta en un 50%, su causa
seria el dafio de la valvula adrtica produ-
cido por el jet sistolico anormal que pro-
duce la obstruccién subvalvular”®901413

FRECUENCIA

Alrededor del 10-20% de las obstruccio-
nes al tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo (TSVI1)*, aunque se ha comunica-
do una prevalencia de hasta un 6,5% de
las cardiopatias congénitas en el adulto™.
La ESAQ es mas frecuente en varones.
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FISIOPATOLOGIA

Es similar a la de la estenosis aortica val-
vular, con desarrollo de hipertrofia VI de-
bido a la alta presion sistolica que se debe
generar. La valvula adrtica frecuentemen-
te se engrosa, pero esta anomalia parece
ser adquirida a consecuencia del jet que se
origina por la estenosis subvalvular, tal
como se ha comentado.

CLINICA Y EXPLORACIONES
COMPLEMENTARIAS!*,

Clinica

En general los nifios estan asintomaticos
debido a que la EA subvalvular es evolu-
tiva y es extrafio encontrar en la infancia
gradientes severos. Lo mas frecuentes es
que se valore al nifio por un soplo, o que
se descubra la membrana subaortica al va-
lorar al nifio por otra patologia cardiaca
como una CIV. En los pacientes con pato-
logia cardiaca asociada, la clinica depen-
dera de ésta.

Dado que los sintomas guardan relacion
directa con el grado de obstruccion, cuan-
do éste es moderado o severo, comienza la
disnea de grado variable y los pacientes
pueden presentar mareos, dolor precordial
y sincope. La lesidén severa ocurre gene-
ralmente en la edad adulta con falleci-
miento del paciente hacia la cuarta o quin-
ta década de la vida si la obstruccién no se
trata quirdrgicamente. En la actualidad y
en nuestro medio, estos sintomas no los
vemos ya que se trata antes de llegar a
gradientes severos.

Exploracién Fisica

La existencia de frémito sistélico en me-
socardio y la palpacion enérgica del im-
pulso ventricular izquierdo, dependeréa del
grado de obstruccion.

Los hallazgos en la auscultacion cardiaca
consisten en un soplo sistolico eyectivo,
generalmente no precedido de clic y que
se oye con mayor intensidad en mesocar-
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dio e irradia a hueco supraesternal y car6-
tida derecha; el segundo ruido suele ser
normal; y cuando existe insuficiencia aor-
tica oiremos un soplo diastélico suave pa-
raesternal izquierdo.

ECG

Puede ser normal o mostrar grados varia-
bles de hipertrofia ventricular izquierda,
aunque ésta ultima puede no guardar rela-
cion con la severidad de la obstruccion.

Rx Torax

Generalmente no existe cardiomegalia, y
rara vez puede verse una dilatacion de la
aorta ascendente como en la estenosis aor-
tica valvular.

Ecocardiografia-doppler?>4°

Permite identificar el lugar de la obstruc-
cion (subadrtico) y la diferenciacion de
los tipos; se valora la distancia de la obs-
truccion a la valvula aortica y si forma un
anillo completo o no. Para medir el gra-
diente de la obstruccion utilizamos el
doppler continuo, también se estudia el
grado de insuficiencia adrtica, cuando
existe, y la presencia o no de otras anoma-
lias asociadas.

En los ultimos afios se han desarrollado
parametros ecocardiograficos que parecen
poder predecir la progresion de la
ESAO'"*3' Entre ellos se encuentran el
incremento de la distancia mitro-adrtica,
una disminucion del angulo aorto-septal y
el hallazgo de un tracto de salida ventricu-
lar izquierdo estrecho.

Cateterismo cardiaco

En general el diagndstico y la valoracién
del grado de obstruccién se realiza con la
ecocardiografia-doppler. Esta exploracion
por lo tanto se realiza cuando hay otras
anomalias asociadas que requieren de esta
técnica para su estudio.
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HISTORIA NATURAL}*132021

La estenosis adrtica subvalvular es una le-
sion evolutiva en la mayoria de los pa-
cientes y casi nunca se detecta en el recién
nacido o periodo neonatal. El incremento
del gradiente es lentamente progresivo a
lo largo de los afios en el nifio mayor y
adulto, pero en los primeros afios de la vi-
da este incremento puede ser muy rapido.
La incidencia de insuficiencia aortica en
la ESAO es de un 50%, llegando hasta un
80% en el adulto, el grado de Ao también
se ha demostrado que se incrementa con la
edad, aunque no suele pasar de ser leve o
moderado y parece estar relacionado con
el grado de estenosis. Ademas la Ao po-
dria progresar a pesar del tratamiento qui-
rargico de la ESAO como se ha referido
recientemente.

En la ESAO existe un riesgo elevado de
endocarditis infecciosa y también se han
descrito casos de muerte subita, aunque se
desconoce su incidencia.

Otra cuestion a tener en cuenta es la alta
frecuencia de recidivas de la ESAO des-
pués del tratamiento quirdrgico, que segun
las series analizadas va desde un 7 a un
27%, teniendo mas probabilidades de re-
cidivar lo pacientes que tienen un mayor
gradiente previo.

TRATAMI ENT022,23,24,25,26,27,28:

Segun la literatura, que resume un articulo
reciente de Gersony9, en el tratamiento de
la ESAO deben de tenerse en cuenta las
siguientes premisas:

La estenosis subaortica en la infancia es
una enfermedad progresiva, aunque algu-
nos pacientes pueden mostrar una evolu-
cién muy lenta o incluso permanecer esta-
bles durante afios. En los nifios mayores y
adultos la evolucion es generalmente mas
lenta.

La insuficiencia adrtica es muy comun pe-
ro rara vez pasa de ser leve o moderada.
La intervencion quirurgica precoz sin gra-
diente significativo para prevenir la 1Ao
no esta justificada, ya que su progresion
no se modifica por el tratamiento quirdr-
gico.

En el tratamiento quirdrgico de la ESAO,
aunque tiene escasa mortalidad, existe una
morbilidad no despreciable (bloqgueo AV
completo, dafio mitral) para una interven-
cion que en ocasiones se plantea como
preventiva del dafio sobre la valvula aorti-
ca.

Tras el tratamiento quirdrgico la reseccion
incompleta o/y la recidiva de la obstruc-
cion es muy frecuente.

La endocarditis bacteriana frecuentemente
comunicada hace algunos afios, ha dejado
de ser un problema que se refiera en el
momento actual.

Una guia préactica para el abordaje de la
ESAO podria ser el siguiente:

Si el paciente presenta ESAO con obs-
truccion severa debe recibir tratamiento
quirdrgico.

Los nifios pequefios con gradientes supe-
riores a 30-40 mmHg o si se constata que
el gradiente es rapidamente progresivo
debe ser tratados quirargicamente.

Los nifios pequefios con gradientes < 30
mmHg si signos de hipertrofia VI deben
ser controlados de cerca durante los pri-
meros anos de vida para poder detectar la
evolucion de la enfermedad.

Los nifios mayores con gradientes leves
deben ser controlados periédicamente has-
ta detectar la progresion del gradiente.

Los pacientes adultos no operados pre-
viamente con gradientes estables menores
de 50 mmHg deben ser controlados médi-
camente.

Las posibilidades de tratamiento son la
dilatacion de la membrana con catéter ba-
I6n y la excision quirdrgica de la misma.
Con la dilatacién, en casos muy concretos
se puede lograr un alivio de la obstruccion
pero seria una tecnica paliativa ya que no
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elimina el tejido anormal y en general es
una técnica que no se utiliza.

El tratamiento de eleccidn seria por lo tan-
to la extirpacion quirdrgica del anillo con
miotomia o miectomia a través del orificio
adrtico retrayendo suavemente las valvas
adrticas.

El tratamiento de la ESAO tuneliforme es
mas complicado y rara vez es curativo,
existiendo importantes gradientes residua-
les. Se puede realizar una escision del
musculo obstructor y en ocasiones se ha
utilizado la técnica de Konno para liberar
el TSVI.

I11. ESTENOSIS AORTICA
SUPRAVALVULAR

La estenosis supravalvular adrtica, es la
forma mas rara de obstruccion en el tracto
de salida izquierdo ( 8 % ) (1). La lesion
caracteristica es un estrechamiento de la
aorta por encima de la valvula aortica, que
puede ser localizado o difuso.

En la forma localizada, la estenosis se si-
tda a nivel de la unidn de los senos de val-
salva y la aorta ascendente y en la forma
difusa, el estrechamiento abarca a la aorta
ascendente e incluso a los troncos supra-
aorticos. Es frecuente la existencia de es-
tenosis en otras arterias, CoOmo veremos
mas adelante, como también lo es la exis-
tencia de obstrucciones a otros niveles del
tracto de salida izquierdo.

ETIOPATOGENIA

Hoy sabemos que la causa es una muta-
cién heredada o espontanea del gen de la
elastina. La tercera parte de los nifios, co-
mo se explicard mas adelante, presentan
sindrome de Williams (2), un 25 % son
esporéadicos (3) y el resto son formas fa-
miliares con herencia autosomica domi-
nante. La estenosis supravalvular adrtica
también se ha asociado otros sindromes
como el de Noonan y la rubeola congénita

(4).

Un Unico gen en la regién q11.23 del cro-
mosoma 7 codifica la tropoelastina. Esta,
es un precursor soluble de la elastina, que
se expresa en las células del musculo liso
en etapas precoces del desarrollo. La can-
tidad disminuida de elastina, produce una
alineacion patologica de las fibras elasti-
cas provocando rigidez, estrés e hipertro-
fia de la pared. También produce un fallo
en el crecimiento de la union de los senos
de valsalva con la aorta ascendente, lo que
hace que esta lesion generalmente sea pro-
gresiva (5). En el caso del sindrome de
Williams probablemente existe también
deleccion de genes contiguos, lo que ex-
pligue la alteracion cognitiva y las otras
manifestaciones extravasculares que se
presentan.

Como la estenosis se halla inmediatamen-
te superior a la valvula, se produce casi
siempre una distorsion en la geometria y
la funcion de las valvas aorticas. Estas
ademas suelen ser gruesas y adheridas al
anillo estenotico (hasta un 50 % de ano-
malias valvulares se reportan en descrip-
ciones quirargicas), condicionando una
degeneracion valvular prematura ( 6).

Las coronarias pueden presentar obstruc-
ciones tanto por la malformacion de la ra-
iz adrtica en si misma, como a consecuen-
cia de la hipertension cronica a la que es-
tan sometidas. Esta ultima puede desenca-
denar arteriosclerosis prematura, poniendo
en riesgo de isquemia a un miocardio ya
hipertréfico por la sobrecarga de presion
(6).

Otras arterias pueden estar comprometi-
das: las arterias pulmonares lo estan en
mas de un 30% (muchos estudios mues-
tran una regresion espontanea de este tipo
de estenosis Yy en el caso de lesiones ais-
ladas moderadas o severas pueden tratar-
se de manera expectante). Las estenosis de
las arterias mesentéricas y renales son
menos frecuentes.(5,6)

En suma, la estenosis supravalvular adrti-
ca es una lesion que se engloba en una ar-
teriopatia generalizada que afecta tanto a
las arterias sistemas como pulmonares,
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genéticamente determinada , y que por
causas no bien aclaradas afectas sobre to-
do a la union entre la aorta y los senos de
valsalva.

FORMAS DE PRESENTACION
CLINICA

Siempre hay que investigar la historia fa-
miliar de arteriopatia.

Generalmente el diagndstico se hace por
la presencia de un soplo sistélico en la ba-
se cardiaca irradiado al cuello. Puede exis-
tir frémito. Los sintomas, aungue son poco
frecuentes, incluyen disnea, angina e in-
cluso sincope. La muerte subita se ha des-
crito en pacientes con obstruccion muy
grave o0 con alteraciones coronarias. Si
hay coartacion o estenosis de la arteria re-
nal puede haber hipertension.

Los nifios con sindrome de Williams pre-
sentan tipica facies de duende, hipercal-
cemia en la primera infancia, problemas
dentales y oculares, retraso mental y del
crecimiento. Es caracteristico también del
sindrome, un comportamiento peculiar y
una hipersensibilidad a ciertos sonidos

(7).

METODOS DIAGNOSTICOS

ECG: si la obstruccién es severa habra
hipertrofia ventricular izquierda .En los
casos que exista hipertrofia ventricular de-
recha habra que sospechar estenosis pul-
monar asociada. El registro de 24 horas (
Holter ) es util para la deteccién de posi-
bles arritmias.

Rx Torax: casi siempre es normal, no se
observa dilatacién de la aorta ascendente a
diferencia de la estenosis valvular.

Ecocardiografia-doppler: se observa la
anatomia de las valvas, los senos de val-
salva y el anillo estendtico ( la morfologia
de aorta estendtica clasicamente se ha de-
nominado “en reloj de arena”), ademas de

-9-

estimar por doppler el gradiente de pre-
sion a traves de la zona obstruida.

La imagen de estrechamiento se obtiene
en la proyeccion paraesternal eje largo,
siendo por lo general el aspecto discor-
dante con el gradiente medido.

Severidad segun el gradiente medido por
doppler:

Estenosis leve: < de 36 mmHg de gra-
diente

Estenosis moderada: entre 36 y 75 mmHg
Estenosis severa: > de 75 mmHg

Las valvas adrticas pueden estar engrosa-
das y moverse de forma anormal. Se pue-
den ver anomalias asociadas como coarta-
cion adrtica o estenosis de las arterias
braquiocefalicas. No es facil la observa-
cion ecocardiogréfica de la estenosis co-
ronaria, cuando va asociada.

Resonancia Magnética: puede ser util
para obtener imagen de estructuras arteria-
les periféricas, las cuales estan lejos del
haz de ultrasonidos.

Cateterismo: sirve para valorar la afecta-
cion coronaria, cuando se sospecha, y las
estenosis a otros niveles. No esta indicada
de rutina.

Genética: los estudios de fluorescencia
(FISH) pueden confirmar la alteracién
genética

TRATAMIENTO

Si hay sintomas, gradiente de presion
mayor de 50 mmHg o alteraciones elec-
trocardiogréaficas esta indicada la cirugia
(9). Las formas localizadas son tratadas
con aortoplastia con parche.Las diferen-
testecnicas incluyen la ampliacion de 1
,2,0 3 senos coronarios. Series quirigicas
(10) reportan que las 2 ultimas técnicas,
pueden restaurar mejor la fisiologia de la
raiz adrtica y que precisan menos reinter-
venciones a largo plazo. Las formas difu-
sas requieren un conducto aortico o una
endarterectomia amplia con parche. Es
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fundamental la inspeccion de las corona-
rias en el acto quirdrgico.

SEGUIMIENTO

Por el caracter progresivo de la lesion se
recomiendan revisiones cardioldgicas
anuales. El pediatra debe vilgilar la apari-
cion de sintomas, siendo estos motivo de
derivacion no programada al cardiélogo.

PRONOSTICO

La rareza de la lesiéon y la variedad del es-
pectro clinico, hace que sea dificil esta-
blecer un pronostico fiable. Con relacion a
la supervivencia Kitchiner et al (8) esta-
blecen lo siguiente en cuanto a la severi-
dad :

lafio 10a 20a 30a
Leve 9 % 978% 964% 95.3%
Moderada 96.1 % 85% 78% 729 %
Severa 766 % 338% 19.1% 12 %

Las formas difusas también tienen peor
pronostico.(10).

En cuanto a los resultados de la cirugia:
mientras que Kitchiner et al reportan una
mortalidad operatoria en los casos de pa-
tologia aislada del 10 % que puede llegar
al 50 % si se asocian otros niveles de obs-
truccion, otros estudios (11) hablan de una
mortalidad operatoria del 1 % y una su-
pervivencia del 98 % a los 10 afios y del
97 % a los 30 afios incluyendo la mortali-
dad operatoria. El indice de reoperacion
fue del 14-17 % en las series consultadas
(7,8).
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