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G E N B R A L l D A D R S 

LB F.stonosls subvalvular a6rtica fibros<'.I fija fu6 descrita por 

primera voz por Chcvors en 1842(1). En 1952, llrof1:1an y Foil hi-

cleron la primera publlcacl6n de Estenosis subvalvular aórtica fi 

ja aislada on 10 paciantes(2). En 1965, Horow oatudi6 '1 enfermos 

con estenosis subvalvular fibrosa !lja, de estos, dos tenlan ade

mSs rcgurgitacl6n a6rtica: La regurgltaci6n se lnterprot6 como o~ 

cundarla a la tosl6n que produce el chorro do la sanqru en el ap~ 

rato valvular aórtlco(J). 

Se han descrito tres tipos do estenosis suba6rtica1 Ll tipo 1 

o fibrosa, la tipo 11 o fibromuscular(ó,0) y la tipo tunoliformo 

(9). 

La tipo I o fibrosa consiste en una 1:1ornbrana situada por abajo 

do la válvula a6rtlca, tiene inserción clrcunfornncial y so oxtien 

do desde la baso de la valva acptal de la mitral hacia el tabique 

nembranoso, el bordo superior del tabique infundlbular y la pared 

anterior del lnfundlbulo del vontrlculo izquiordo1 en algunas oc~ 

alones la membrana oetá on continuidad con la sigmoldoa a6rtlca 

derecha(l,8). 

El rodoto fibro110 visto dosde lil válvula a6rtica tiene forma do 

un diafragma do o.s a 1 cm cuadrado por metro cuadrado de nuporflclo 

corporal y entro uno y veinte mll{metros por debajo do la válvula 

a6rtica(l). 

Forran& y cols estudiaron la estructura del anillo fibroso y en

contraron 5 capas1 la primara o superficial os do tipo endotollal. 



La sogunda es rlca en muco~o1isacáridos, la tercera o flbroclá~ 

tlca contcnla col~gena y fibras clllsticas, la cuarta estaba for

mada por músculo llso y la quinta por una gran cantidad de colá

gena y pocas fihrils olástlcas(l). 

El tipo tunellforme do la estenosis suba6rtica, tamblon es una 

altoracl6n fija(O). Existe hipoplasia del anillo a6rtlco y un c~ 

nal con un revestimiento fibroso on el Lracto de salida del ven-

trtculo izquierdo(9). 

La variedad fibromuscular es conocida con varios nombrcs1 111-

pertroria septal aslmétrica, cardiomiopatla obstructiva hiportro

fica o estenosia nubaórtica hipertr6fica idiopática(l0)1 en aste 

tipo de lesión la obstrucci6n en producida por hipertrofia dol -

miocardio scptal y el orificio do salida en dinámico y variable, 

su tama~o es determinado en parto por factoron como la contracti

lidad del miocardio y el volúmon vontricular(S), 

~·tlston otras formas monos comunes de estenosis suha6rtlca fi

brosa fija como son1 la adherencia anormal do la valva anterior 

do la mitral a la superficie soptal y la presencia on el tracto 

de sallda del ventriculo izquierdo do un tejido de cojinete sub

endocárdico accosorio(ll,12,13). 

Existo controversia en cuanto a la causa de la mal!ormacl6n. 

Algunos afirman que es una lesl6n ~dquirlda porque no ae encuen

tra en el coraz6n del recién nacido y porque no existe en su for

ma gravo en los primeros monos de vida(4). Esta alteraci6n nun

ca a aldo informada como causa do muerte antes dol año do odad(4) 

sin embargo, so ha demostrado durante la infancia temprana una 

rápida y severa progrcs16n do la ostonosls(lB, 19), t,a tooria do 
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qua la osteno:ds oub\'alvular a6rtica flbrooa Cija en un padeci

miento adquirido ~· no cong6nito y es apoyada por el hacho de que 

puedo haber neotormaclón do la membrana en el sitio do la rcscc

ci6n prcvla(5), Sin embargo, a pesar do su probable ausencia en 

01 rcci6n nacido, Somcrvillc piensa que la estenosis suba6rtlca 

fibrosa fija se desarrolla en relación a la presencia de alguna 

anormalidad conc¡6nit11, quiz.i localizada en el músculo car-dlaco 

(4). En una serle do 39 pacientes con estenosis subaórtlca fi

brosa flja{ESFF), otraa lesiones en el sistema cordiovascular so 

encontraron en 22 cnfcrmoo{56 %)1 esto dato apoya la probabili

dad de la influencia de 11lgún dosordcn congónito en la otio16g[a 

do La ESFF(4). 

Koith on 1924 considcr6 a la ESFF como análoga n la estenosis 

pulmonar infundibular y la rolaclon6 con un defacto en el desa

rrollo dol bUlbus cordio como cauaa do la obstrucción(6), 

A posar do estos estudios que apoyan el or{gon cong6nito do la 

ESFF1 la losl6n fu6 encontrada por Garcla-Fornandoz y colo en 2 

enfermos con oopondllitio anquilosanto, Este padoclmiontn ce una 

forma do reumatismo inflamatorio que cursa on forma cr6nica y que 

presenta on el 14~ do los casos losionns cardiovancularos asocia

das on algún momento do su ovo1uci6n, por ojomplo1 miocardlopa

t[as, trastornos do la conducci6n auriculo-vontricular e insufi

ciencias a6rticas y mitrales fundamontalmonto(7), La existencia 

do la ESFF en estos enfermos so dnmostr6 mediante ococardiograt{a 

modo H y bidimensional, ol hallazgo rué de una membrana suba6rti

ca como lesi6n única en un caso y un rodoto aiola~o suba6rtlco en 

el otro, tos on!orrnos no tenían altor~cionea olectrocardiogr&fi-
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c::as, Este autor y nus colilboradore:i plcns•1n quu la f.SFF ns la 

lanión inlcial en Clltc padc>cl"'i.onto y que al. transtorno do fl!.! 

jo ocasionado por la ESFF 01 et r•!.';poo.';.1bl11 de la lcslón del 

apar.1to VillVUlilr aórtico, por otro 1.1do, h..iy que n~cordar quo 

e¡¡t¡¡ lcsi6n C5 un proc(!sn dlnf1mic11 y pro<¡rcsivo y qun l<t prr1-

qrenión del proct'so fibroso l1<1l:l,1 l.i l"L'']iÓn del r;cptum int.r~r 

vcnt.ricular atto y lil v;:ilv.i .11dt>ri·ir d" L1 mlLral por u11 L1•lu 

toolonarla ¡a v.ílv111a mlt.r;il y por u1.rc1 pudrL1 interrumpir el 

fascículo lle lli!:. l\d~mt1:1 la proqri•r.!611 rl•-·l procu~o filiromll';

cular conducirla a miocilr1llnp.i1.{~(1). 

La E:>FF dlricretil c·~ti1 prn:;p11t.•• L'll t:Ptc.-i dnl 95 <le loa 111iiot1 

con obntrucclóri ;¡} t.rar:t.n {h! ,-;,111rt.1 dr.l v1•ntrlcu10 !zqulerrto 

(11\). S•~ ha rt•pnrLHIO CJU<: 1:1 fr<~Clll!nci.1 e:; n.1yrn· 1'11 lo~ honi

l.lr0n quu •ni \.,!; ri11j1•r('!; con 11n;1 r<'\ill~llÍn d(' apro;<;ir,ii1<l<1r.mnto -

:.!11 (1'1). En 1 . .'\ It1:;t.ilut.o !1;1cion<1l d•~ c,1r~lioloqi:i du t1'1s:it•o, 

Alt.i..-, y co\u un uu 1:·;1.wl\oc; r•!·tli: .. 1tlo 1•:1 ;i.; p1ci1•nt.e·; C(Jn r~;r!' 

p11r.1 cni:ontr<iroo 11n,1 n·l·i<:lfin ()il1.:-•' ~;c»:o !<.>nf'nino y inc1~1l:Hli110 

rl1~ 1:1 (l~). l.11 l!'>t••OOJ!Jl:; :;11tJ.HÍrli<:-1 <Jp cu.1lq11i"r v.1rl••rl-Hl 

constituyo .iproxi11'1.d.11.1r.•t1l<' P\ 1n', G1• !.i~; obr;truccion••!; <1l tr.H:

to <hl i;,1lilla d"l \'<•ntr!1:11\o 1:•.r¡ui"r<IO.J Sl'r¡iín r<'1.ierP i\t.tiá{ 1). 

nroclt un l'.l'i'l !1\1'.liri{1 qlH' l·l •-·~ltYnn:-;i~; !;ub.1firtic.1 C!; 11111 i('

sión cJr.1vo, ~n dorid\.' l'l rnu•rt1• ocurr\<1 •!U \or. enfr,ri:ou!; ;111t<.!:;J <Ir! 

l lc').ir n la vl<l;i ;nlult11 r;i no r';r.1n 1;nm~t.ldoH ¡1 corrección q111-

rúrqicíl, nl •'nfcrrno de.•~;¡:; ed.1d ••5t11dli1do por PGt•J autor 1.1•111<1 

J7 ;1iio.'I do t>clíld( 15), Att!Í• y colr. ·~neontr.1rou L'U un;i tli.'1·iri u~;

t.udt.1d11 en f.'l ln!ll..itl1to llileional du c,1rdioloqi<1 d•• Mt.xico, que 

lo~ onfurr:ioi:: con rH.>tr?nos\G ;1órtlc•1 no op1~ri11lo!1 tenlan ctlade:i -
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comprcndldan en las tres primaras décadas de la vlda{l5)¡ as( 

mlnmo Dranvald encontró un onrormo de 44 años sin corrección 

qulrórglca(l5,l7). 

HANIFF.5TACfONF.S CLlNICAS: 

En un estudio realizado en 31 cn!ormon por Attié y colo en

contraron lo!! oiguiontcs olntor.Hu1: Fatlgabllldad en el 70.0~~ 

do loo casoo1 palpitaciones on el 54.1%1 disnea en al mismo 

porcentaje, la cual so dividió en disnea do poquoñoa osruorzos 

medianos csfuorzoo 20.0% y grandes osruorzoe 25%1 Angina do 

poclio en ol 16.6%1 maroo!l en el 29,1%1 llpotir.üae en al 37.5% 

y el 20.0% do los onfcrmoo estaban aslntomáticos(l5), 

Loo síntomas que llegan a tenor estos enfermos están en ro. 

laci6n con la severidad do la obstrucci6n(l,6,15). Los on!or

moD quo tcnlan disnea da modinnos y poquoílas osfuorzos tonlan 

gradiontos suporioros a 60mmllg. Cuando h;i.b{a lipotimias o ;i,n

glna do pecho ol gr;i.dionto infund{bulo-a6rtico ora on prornodio 

de 06mmllg, la ausencia do slntomas no excluyo el hecho da qua 

la losi6n no soa grava y por otro lado los a{ntornas pueden exis

tir aún con ostonosis ligaras o modoradas(l,15). 

EXPl.ORACION FJSICA1 

Según algunos autores, la dlforonciaclón entro ostonosls 

valvular y subvalvular a6rticas os oxtromadamonto dificil cuan

do ne trata do cstablocor solo con los hallazgos cl{nicos(l6). 

La mayor{a do los onforQDS con ESFF son estudiados por la pre

sencia do un soplo qua comunmonto so confunde al principio -

con al soplo dol defecto soptal vontricular(lO). 
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Existo generalmente un ír6~ito nistólico palpable on moso

cardio en ol hueco nu¡.racstornal(l,2.0); en ocasiones el trém! 

to siat6lico no palpa aún en las arterias carótidaa(20). So 

escucha un soplo sistóllco do car.:íctor nxpul!livo, intonso, -

romboidal(21 ), do int.on~idad variabli;> y frecuencias altas con 

epicentro en l'l Jo y 4o ospac!o!l intercostales izquierdos, -

sobre la line1:1 paraostornal y que lrr;idia hacia el roca aór

tico(l, 15,20) y car6tidas(21). El dlagn5otlco diforoncial con 

la estenosis aórtica val\0 Ul<1r ao hace por la auaoncia do chas

quido protoslstÓllco en la cstcnaaia subaórtica, ademán en ca

to ultimo padecimiento existo can mas frecuencia un escapo aÓL 

tlco debido a insuficiencia a6rtic;i, esto coplo os protodiastQ. 

lico y docrC!cionto(21). La insu!lciancla a6rtica <1p<1roco -

como consocucncia del trauma repetitivo en las valvas a6rticas 

quo ocasiona el flujo turb11lonto producido por la ESFF, lo cual 

conduce a Cibrosls, cngrosa~ionto do las valvas e insuricloncia 

valvular(l,10,20). El choque del !lujo turbulento contra las -

valvas do la valvula a6rtica produce asincronismo en el movi- -

miento do las mismao(J,15). La lnsu!icioncia a6rtica puado 

sor progresiva aún doopuús do la corrocci6n quirúrgica do la -

ESFF(20), El primero y segundo ruidos son normales al igual -

que en la ostonosio a6rtica congénita y a diferencia do las es

tenosis a6rticas adquiridas en las cuales los ruidos cardiacos 

están dlsminu!doa1 el segundo ruido do la ostonoslo suba6rtlca 

puedo estar reforzado y gonornlmento no dosdoblado(21), Ocasio

nalmente al componente pulmonar del segundo ruido ao anticipa -

al a6rtico, debido a quo la aistolo vontrlcular izquierda eet! -

prolongada, este ron6meno so ha encontrado cuando oxlsto un gra-
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diento superior¡¡ 60 mr.i!lq(t.15). L<i diforonciaclón fononcc.1no

cardiogáflca r.ntra ontcilo!lis subaórtica y i!Órtica dl'be ncr rc

lativar.mntn r.ícit, dado r¡ua el O!lfl']mo-1r.1r:ia carot{dC!O tione 

formol do"crcuta di~ <JilllO" on lil ostnno~io v:itvulilr ilÓrtlca, 

mlcntrao quo no oxlnto on la suhaórttca, ado1:1á~1 cil "el ic~;" pr!! 

toid.'ltÓlfco no ne observa on la !lcl)unda, El fonor.iocanncardlo

gr;irna en líl o!lto11oaiu uub<1Órtica muorotra el copla do forna rom

boidal que <ilcan:.'.a gcnE'ralmonto su m;i:'.:ima amplitud en la rnC!!lo -

o totos1ntolo dependiendo de ta severidad do la nstonool~1. El 

osfig1:1oqrat1a carot(dC!o nuoi'.ltra una r.1rna ;rncondonto lenta pero -

sin l¡¡ rorm;i de "cresta do gallo" de l<l ontonor.iu valvular n6r

tica(21) Flg. y 2. 

Lo!l pul!IO!J porlr6ricos al lqual que on la ostcnosin i'16rtica 

valvular on la infuncla tardL1 y lil niNoz goncralmonto son do -

caractorfstlcas norrnatoo al igual que la pronión arterlal(lO), 

l\t.tló en un r_ontudio do 2•1 paciente!! con cstonocf!l suba6rtlca -

encontró quo la pro~lón arterial estaba disminuida on ol 45% y 

los pulsos carot{doo!I en ol 41.6% y ado1:1.~n encontró hipodosa- -

rrollo pondocntatural 011 ol 07.5% do los casoa(l5), 

Rr.RCTROCl\RDIOGRl\HI\ r 

Los lrnllazgo!I oloctrocardlográflco!I son !IOmojantos .1 loa en

contrados on la ostonosis valvular aórtica{t). Gonoralmonto los 

onrormos tionon ritmo sinusal, aunquo no ha reportado la oxis

toncl;:i do intervalo PR corto{l,15) y rltrno do la unlón{6). El 

ojo eléctrico habi tualmonto oo normal a posar do la sovoridad -· 

do la ostanosis(IO). So oncuontra frocuontemonto hipertrofia -

ventricular izquierda y cuando ésta so acompaña de sobrocarga ~ 
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FIQ 1 E1t1no1l1 Aórtica Congenlta (Tomodo de 
Holldack Nociones de fonocardlografla ) 

· . . ,....: ·, 
.. _ .... ,,· 
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Flg 2 E1leno1l1 Suboo'rllco Fibrosa Fijo 
(Tomado de Holldock Nociones de Fonacardlograllo) 
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sist61icn 1lul VP.ntr{culo b:qulordo, 11.ttié considor<i que dabe do 

hacerse la corrección quirúrgica ~ún en auocncia de síntoman(l). 

En ocnsionou uo encuentra bloqueo de rama izquicrd<i cuando la -

hipertrofia en lmportanto(l5). La hipertrofia ventricular iz

quiord;i dC!mmitrada por crltorlo5 do voltaje en lao derivaclo-

ncs precordiatcn izquicrdns rarJ. vez C!S de ayuda on diotlnguir 

a los onfnrmos con ontonosin qravo de aqucllon con c:itcnosis mo

derada o llgaril, nin cmbarf]o, fll!'!rzao .1ntcrloros disminuidas en 

las derivaclonca precordiales doroch11n y una S proCunda en Vl -

do 30 mn o n~~ nugicro ontcnoni:i gravo al igual que la auncncia 

de anda "0" en la dorivar..·lón Vl. Vlrtu;ilmcntc todos loa ont'or

r.ios con grndionto do prosi6n menor dn 50 mml!q, tandrán onda "T" 

normal on la derivación Vú, mientras qua el 20% do los pacien

tes con moderada y el 50% do los pacientes con obstruccl6n im-

portante tendrán una onda "'1"' plana, bi!á~ica o tnvertldol en la 

dorlv:ici6n \'6. Pobo hacerse notar, nin embargo, que en el otro 

50% do los enfermos con estono!lis importante la onda "T" en la -

dorlvaci6n Vfi os normal. f,a obstrucci6n gravo y aún ln critica 

pueden estar presentas aún oin ninguno do los datos oloctrocar

diográficos mencionados antcrlormcnto(l0,22). El r:ionltoroo del 

segmento ST en las derivaciones VS a V7 durante al ojorclclo as 

un mátodo confiable do detección do los enfermos en quienes un 

t1ignificante gradiente di? presión (mayor de 50 mrnl!g.} so hn de

sarrollado y en quienes esto gradiente pudiera representar una 

amenaza do muerto aúblta si la obstrucci6n no fuera corregida 

(23). 
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RJ\DJOLOOIA: 

La imagen radiográfica do la ESFF ns r.1uy semejante a la do -

la ontononln a6rtlca, aln embargo, no oxlntc dil<itilclón por:trJ!I

ton6tica do la nort<1 il!lcondcntc en lon cnfcrrnos con ESFF( 10} 1 -

poro o:~iaton rt?porten do que en un núr.ioro !lign!rlcatlvo de C!ll-

rormo!l :.ia obr.crva dilatación do lil porción nnccndcnt.c di:' la <t-

orta(ll), prlnr.ipalr:icntc ocurro en to~J casos que tiC>n1•n la mum-

brana muy coreana a la válvula aórtica produciéndonu un efecto -

somcjnnto al do la nntononln v,1lvular aórtica. En 10:1 CílSO!l 

grnvo!l !lo puede encontrar clllataci6n del vont.rículo l~qulcrdo. 

La cnrdiomogalia cuando existe no en sir¡nificativ.1, y nu gr.1do 

no guarda relación con la importancia do lol obntrucción. f,a 

cartllor.1e,1alla n::i ma::i frccuanta en cnrcrmoa con l'.5FF que en a

quclloa con cntono::iln valvular a6rtlca(l). 

RCOCARDIOGR~PI~: 

Con la t6cnica do modo "H" ea muy dificil identificar ocoa -

origlnado::i en la membrana !ibroaa aubvalvular, porque c::itna o::i

tructuran tienen doaplilzamiontO!l !lUporion?!l e inforiorco con el 

ciclo Cilrdlaco qua ir.iposibilitiln su registro cont!nuo{t0,2'1)¡ -

sin embargo, on C!l modo "H" 1.1 obatrucci6n puado cstnr ropro-

sontada por ocas nituadon entre el Labiquc inturvcntrlcular y -

la valva anterior de la rnltral(l). En la cstonoaln tuncliformo, 

on ocasionoa no puedo ragiatrar en ol barrido mitroa6rtico Ja -

estrechez del sogmonto do la v!a do salida del vcntr{culo lz-

quiordo(l,10,2'1). En rnucho::i enfermos existo un alotco alst6li

co fino y un cierro parcial on lil o!etole temprana do ln v&1vu-

1a a6rtica, astas caractor{Rticaa son debidas a la proaoncia do, 

1·1 



flujo turbu\1'.!nto distal 11 la ob!ltrut:ción aubvalvul<H" y .:il qra-

dientl? do preul6n{24). El eiC>rre parcial a6rt.ieo 1.nd:itc en mlo

cardiopat{J hiportrófic:~ obgtructiva, i111Jufieiancia nltral y 

comunicación int~rvcntric11L1r arlr:tth'it-l do la ESFF, y cuando sa 

pra::ionta on not11 últ.ir..a na iie re1.1ciona con el grado de c::;teno

aia. Exioten otror. p,1r,)~ot.ro!l para evaluar ia gravodad de la -

obstruccl6n al tr;;cto do ~>alld,1 dot vontrículo i;:quiordo on el 

modo "'H" cor,io oont 1:1 gro~or <lol n:.-:ptun intorvl'.!ntricul;ir, do la 

pared posterior del vnntr!culo l;~'1u1crdo y su reL<1cl6n con Ol -

diámetro aórt1co{Z5). 1.i! ecocar41o(Jríl'la bidimcnslon<ll pornite 

una nxcnl.ontn vir;u>tlización óf! la mftr.1hran11 auba6rtica o dul 

<1nil1o f!bromu5cu1.1r(2(¡). La ~cnbrttn;i suba6rtica ap•~rocc cono 

don aco!l linoa.lcn on el trticto de salid1:1 dol vontr(culo tzqulo!. 

do, sin continuldi!d con ~a parod vontricular (Flg. J l, mientras 

r¡uo ol rodete fibco1:1u1;c111a.r r.e observa como un 011trcchamlonto -

stlba6ttlco(27). t:n oc;i~.ionan no 1Hr posibl.a obsorvar la obstruc

ción. 1.an mojorns proyccelonos para ovitar rosu1.t.1doo fnl.tlO~ -

nogcrtlvoa san el ojo larqo par~oatorn~l. apical y la nprOKlma~

ci6n nubcostal, ya quo con astQs aproxlrnacionos ol haz Ultrasó

nico incido el rodoto da!lda un ángulo diCera-nto pormltlando su 

obnorvac16n(20). 

Con ccocardiogr11fla. dopplor, on los ontotmoa con ESFF so ra

giatra un flujo turbulento s1st6lico on ol tracto do salida del 

ventrículo itquicrdo. (l-'"fq, 3 ) • Esta dato se obtienq modiante 

las aproxinacfonos aubcontal, aplcnl y paraostcrnal do la v!a -

de aalida dol vonttfculo izquierdo. ~domán so puodo detectar -

la innu!iclcncia a6rtic<l que aco~paña a la tSPF. Con dopplor -



Fig. J,- A la derecha so observa una lmágen bidimensional 

en eje largo paraoatornal, que muestra el rodete subaórti 

co fibroso fijo. A la izquierda so obs~rva el flujo turb~ 

lento mediante ecocardiograría dopplor, con el volumen -

muestra colocado en el tnrundf bulo ventricular izquierdo. 

(Cortesía del Dr. Jesús Vargas Darrón). 
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contlnuo so puodo determinar la vnlocld;id n!ndna del flujo )' (!l 

gradionto do prooión atravón de li\ obstruccl.6n(2!J). 

CATF.TP.RISHO CARDIACO: 

Corno con la oi>tonosio .:i.órtica, un cuid.:i.dor.o trazo dl' retiro 

a tn1v{Hl dol tracto de s.:i.lida del vnntr{culo L~r¡uicrdo ca iopor. 

tanto para docuocntar la sovoridcid del gradiente y ostabtocor -

el sitio do la obntrucctón. t.a anr1iol]raf{a biplano del vontr{

culo i~quiordo t1!H1<1lnnnte con la~1 vli1tas i\nqu1,1r y convencional 

dor.ioutrar!in rl anillo o la r:11.n:ibrana GUbvalvulnr, nu extensión -

y ta prC"ooncla do otras le:iiono!l cono er;trochamionto difuso dol 

tracto de !Jalida del \'cntriculo i~quiordo, i'lnillo o cntonoain -

aupr<1Valv11tar o valvular, Ya quo r.1.'1s de la mitad do los enrcr

r.100 con ESFF no aoocian a malformaclonc~ intra y oxtracardiaca9 

oo lr.1portantc qua oc llevo a cabo catotorismo derecho o lzqulcr 

do con una 11propiada anqloqrnf{ci. I.a aortografia nupr11valvu1ar 

os recomendada para evaluar ol grado de insuficiencia a6rtica. 

Attié y col11boradorcs sugieren que si lo~ onfcrrnou oDtán aoin

tom5ticos y no hay datar. que suqloran obotruccl6n grave, unica

montc dobor;~.n Dor :10motidoo a scgulr.iif!nto y ni existieran datoo 

que augloran 1tumcnto do la obstrucci6n, ontonccn GtJ indicaría -

el estudio hc1:1odinámlco(l). 

HISTORIA NATtJRAf, Y f'RONOSTIC01 

En rara ia lnuuricioncla cnrdiaca con la ESFF on la infancia y 

si ootá proucnto, so asocia caal sior.iprc a otros dofoctoa corno 

paraistcncln del conducto arterioso, comunicaci6n lntcrvontrl--· 

cu1ar o coartacl6n aórtica. El catotcrlsrno cardiaco y la clru

gia corroctlvn para las lealonos asocladao puedo llevarse a ca~ 
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bo antes do descubrir9e la obstruccl6n subvalvular a6rtlca(9), 

la obstrucc16n os progresiva en muchos casco, algunas voces dc-

11mslado r.Spida. L<t in:>uficicncia aórtica asociada también os -

progresiva y parece sor el resultado, al monos en parto, do - -

turbulencia prolongada con ongrot;ar.1ionto y de!ormldad secunda-

rica do las valvas aórticas, como ya se mcncion6 antoriormonto. 

So han descrito casos do muerto súbita lnoxpticablo poro esta -

complicacio6n oo rara. Lag resultados do la corrocci6n quirúr

gica dependen do lo extenso de la afocci6n del tracto do aalida 

del vontrlculo izquierdo, obteniéndose lon mejores resultados 

on enfermos con una membrana delgada a nivel subvalvular, Los 

resultados menos iJatisractorif•S so han obtror.ido on onformos con 

obstrucc!6n tuneliforrno, debido a que persista gradianta resi

dual o a obstrucción recurrente(9). 

TRATAMIENTO MEDICOi 

El tratamiento aódlco en las indicaciones do trataaianto 

quirúrgico, son si1nilaros a aqua11aa d:? los ontormos con osto

nosio valvular a6rtica. La cirugía habltua1monto so rocoaionda 

on enfermos con gradientes bajos do prosi6n, por la posibilidad 

do una progrosi6n rápida do la obstrucci6n, as! co~o por la de

formidad progresiva do la vá1vu1a a6rtica y 01 aumento do la 

insuficiencia a6rtica, asimismo por la probabilidad do una com

plota y duradera curaci6n si so logra romovor la membrana por 

co~ploto, En el momento actual, la cirug!a os rocomondada para 

aquellos pacientes con ligera obstrucci6n subva1vular con gra

dientes do 30 mmng. o mayores. 

El noguimlonto continuo para detectar la re-obstrucc16n y/o 
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la progrosl6n do la lnsutioncla aórtica, as( como para rerorzar 

laD precaucionas contra la endocardltln infecciosa, es oscon

cial en todos los enrerr1os. 

TRATAHlENTO QUIRIJRGICOi 

La oporación os llovad<i a cabo nedlanto una cotP.rnotom1a mo

dla1 la membrana subvalvular eo expone a travás do un arco aór

tico, durante la porfusi6n bajo !lujo con mOd·!rada hipotormla 

(JI), El libramiento cardlo-pulmonar habitual con ligera hipo

termia y cardioplojia ne usa on niños en edad escolar(JJ,32), 

Un aspáculo nasal, otro auditivo y pequeños retractares do val

vas protegen la válvula. So colocan poquoñao suturas en el te

toj ido tibromuacular anormal que so traccionan para visualizar 

la e~tensi6n precisa del ooptum intnrvontrlcular y la valva an

~orlor do la mitral. So evita cualquier manlpulacl6n por deba

jo do la comisura entre la valva derecha y la no coronarl<ina 

por ser la zona donde so localiza el haz do llls(ll,J5), Cuando 

oxinto hipertrofia necundarla importante puedo sor nocosarlo 

roalizar mlorncctom1a por debajo de la valva coronarlana doro

cha. cuando hay una comunicación interventricular asociada, so 

debo cerrar con un parcho do dacr6n, o si 03 poquoíla y con a&r

gonos poquoílos, con sutura rororzada. El resultado quirúrgico 

inmediato y a corto plazo generalmente as bueno, sin embargo, 

so ha documentado claramente la obstrucción suba6rtica progros! 

va, residual y rocurrcnto, por lo qua os necesaria la vigilan

cia cont1nua(9,37). 

La obotrucci6n dlCusa tipo tunal en 01 tracto do salida del 

ventriculo izquierdo tiene el problema técnico do quo requiero 



de aorto~optoplautla o cotccaclón de un injorto can prótesis 

valvular daado ol apex haata la aorta torácic~ baja o aort~ ab· 

do~inal(JO,J4,37). 
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J o s T l p l e A e l o N 

La asociaci6n l!o la estcno::il:i :;ubaórtlca fibrosa fija con -

laa cardiopat{as congénitan con hipurflujn pulmonar os bien -

conocida. En olln. no ncccs.,rlaricnte rixlr.te rc!laclón d!! tcapo

ralidad ya que el dosarrotlo do l.i ob::itrucc1Ón a la cámara de 

:1alid.i dql vcntr!c11lo izquierdo puede dl.'!larroll<ir::in una vez -

que &o ha corregido el defecto ro..;pon:i:ible del hlpcrrlujo pu!_ 

nonar y 111~1 variahlll!l hcmodin5r.tlca:i :::ardiaca~J lun vuelto a lo 

nornLI l. 
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En runC'ión de unto, la sota correción de un dt'.'ft'.!cto congó

nito co11 hl;m1:flujo putnon<ir no dt'l.JP iier co11~dtlon1do cono cur!!. 

ción ah~o1uta d~l paciente y requior11 di" ViCJi lilncia poriódic."! 

con nl f[n clo d0Lcct01r lil ap.1rición de> n'1tcnó::ii:1 nuUaórtica 

flbrou,1 flju. ya que t?:it:.a Íllti::iu e~i 1111<1 •!nff'rr:n•d:td do tipo 

!Jro¡¡rrn;lvo y naligna, ya que dnstruyf' ·~l pl.<10 v.11vul.1r ,1órti-

co. 

En nue::itro r.iedio, la incldenci,1 <lo P.~to pac!ccimionto 110 oc 

híl estutlin<!n, por lo que consillcrar.1oi1 que <J!l pertinente revi

nar nuestro~ canos de cardlopatí:is con']f.nitau con hiporflujo 

pulrnonilr y su evolución a lilr\'..lo µla~o para dotrJrmin.1r el ric!!_ 

go potencial de un onfcr~o sometido a corrccl6n de unJ cardl2 

patla cong6nitil con hipcrflujo pulmonar. 
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MATR'RIAJ. Y HfiTODOS 

Se aotudló rotrospccti\•amonto la nxlatonclil de la a11ociaci6n 

do oatononia subva1vu1ar aórtica fibrosa fija (ESFF) con lns -

cardlopat{ao cong6nitas con hiporflujo pulmonar, con énfasis -

en la poroiutoncia del conducto arterioso, on los cnCcrmos oo

~otidos a corrcc16n quirúrgica d~ rodete subaórtlco en el Ins-

tltuto Nacional do C<1rdlolog{a C.o Má:dco eontro Enero do 1977 -

y Diciembre de 1987. 

So foroaron cuatro grupoo de pacicntes1 so incluyeron onfe,!. 

~oo que ton{an ESFF aislada1 En[ormon con porslntcncia del -

conducto artorioao asociada a la ESFFr Enfermos quo adom&a de 

tanor estos defectos asociados tenían otras alteraciones cong! 

nitas1 As{ como entornos qua ton{an ESFF <H1ociada a otr:i11 mal 

!ormacionoa congónita~ quo no ruoran persistoncia dol conducto 

artcrioao. Eata subd1'.·iai6n on cuatro gru¡los ee hizo con la fi 

nalidad do demostrar la !rocuoncia ~o la asociaci6n do la ESFF 

con otras cardiopatla conqánitas, incluyendo aquellas qua pro

ducen hiporflujo pul~onar, ospocl!icamcnto la porsiotoncia dol 

conducto arterioso, para con cotos datos podor 3ugorir una hl-

p6tosia sobro la gónosla proba~lo do la ESFF. 



RF.SOT.Tl\DOS 

Entro Enero do 1977 a Dlclombro de 1907 [ueron sometidos a 

corroc16n quirúrgica do ESFF <:?n el In:itltuto Uaclonal t'la Car

diologla da néxlco, 59 paciontos, do los cualoa 33 portonoc{:in 

al ooxo maacullno y 26 al noxa romonino, con una relaci6n do -

1.2611 con predominio on el sexo maacullno. Las odadea variaron 

notro 3 y 67 aílos con una edad promedio do 13 añoo al momento 

do la corrocc16n quirúrgica. 

Do loo paclontoa estudiados, 26 (44.067%) tenían ESFF alsl~ 

da, do oato3 on!ormos 15 pnrtonec(an al oo~o maocullno y 10 al 

sexo femenino, con una rolaci6n de 1.511 con predominio on el 

sexo macculino, 

Once pacl3ntos (18.644%) tonlan ESFF aoociada a porslston

cia del conducto arterioso. 

Solo pacientes (10.169%) ton{an ESFF asociada a estenosis 

auba6rt1ca dinñ~ica. 

Tres pacionton (5.0B4r.) tenían asociadas ESFF e lnsuficio~ 

cla a6rtica. 

Dos paciontos (3,389%) tenían ESFF asociada con estenosis -

a6rtlca. 

Dos paclcntos (3,309%) ten(an ESFF asociada con dohlc le-

Bi6n a6rtlca, ambos pacientes tonlan cardiopatía reumática -

inactiva como cauna do la doblo los16n valvular. 
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Dos pacientes (3.369%) tenían ESFF asociada con a6rta bi

valva y coartación aórtica. 

Un paciente (1.694%) tenía f.SFF asociada con persistencia 

dol conducto arterioso y estenosis aórtica. 

Un paciente (1.694r.) tenla rSFF asociada con porslstoncia 

dol conducto arterioso y con ln3uficicncla aórtica. 

24 

Un paciente (l.694f.) ton{a la asociación de ESFF con por" 

sistcncia dol conducto arterioso y cstonosia suba6rtlca dln5~1 

ca. 

Un paciente tenían la asociaci6n do ESFF con estenosis SUh 

n6rtlca dinár.1ica y coartación aórtica. 

Un paciente ( l .69<'!r.) ton{a ESFF asociada con cor.111nicaci6n 

intarventricular. 

Un paciente (1,694r.l tenla ESFF asociada con porsistcncin 

del conducto arterioso, a6rta bivalva y comunicaci6n lntorvon 

trlc:ular, 

Un paclonto (l.694~) tenían la asociaci6ndo ESFF con porsi~ 

toncia del conducto artcriooo, a6rta bivalva y ostonools aór

tica. (Fig. 4 ) • 

Do los 59 paciente estudiados con ESFF, 15 (25.42%) tcnlan 

persistencia dol conducto arterioso aisladas o con otras ca~ 

diopatlas, niontras quo de los 59 paciontos estudiados con -

ESFF, once tuvieron porsistoncia dol conducto arterioso asociA 

da, sin ninguna otra cardiopatla, lo que contituy6 un 10.64fa. 

Durante el mismo periodo do tiempo, so O?Oraron on ol Instituto 
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Nacional do Carcliolo~{a de México, 1229 paclontoe do cierra do 

conducto artorio!la, ele estos pacientes, aneo (0.09%) tuvieron 

ESFF. 
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Do los 59 paclontc!l que fu::?ron o;:icrados do ESFF , tres hablan 

sido operados do cierro do conducto arterioso antas do hacorno 

ol dL1t;n6stlco c!o ESFF, en dos do 03tos, el diagn6stico Ge ESFF 

so hi~o aproY.iDadamontc un año dos~ués do la corroci6n qulrú~ 

glcn do la persistencia do conducto arterioso, en ol torear p~ 

ciento al diagnóstico de ESFF !JO hi~o 10 c'ias dospuós clnl cierre> 

~el conducto arterioso. 

Do todos los enfermos estudiados, solamente ñoa tuvieron 

que sor rointorvonldos por nooformaci6n del rodete subvalvular 

a6rtico, uno treo anos doepuóo ele la primera cicugia y al otro 

tuvo que sor rcintorvnnido r,ulrúrgicarnonto on dos ocnaiones rnfia, 

la primara relntorvonción fu6 a lo3 5 aílo3 do la prlmora ciru

gía y la 309unda rointcrvonción a loa dos aílos do la primera, 



D l S C U S l O N 

La ESFF oc ur.a cardiopatla do origon congénito, progresiva 

y maligna qua conolsto on una ostrochoz progronlva dol infun

d{bulo ventricular izquierdo, pro~ucida por la formacl6n do un 

anillo flbrono, que afecta can mayor frocuoncla al hombro que 

a la mujer con una rotación ~o 2il (14), pero que sin ~mbargo, 

en la poblacl6n ostudlaC:a en el Instituto Nacion;il do CardiOl.2 

g{a do H6xico, la rrecuoncla dal padocimionto fuó !dr.lilar en -

a1:1bos sexos. 

Existan varias tor{ao qua tratan do o~plicar la génesis do 

la ESFF, sin embargo, la quo tiono mayor aceptación os lo c~

puosta por Somorvillo (4), quión sugiero que existo una anor~~ 

lldad congénita histológica en el músculo cardiaco, que os la 

responsable del desarrollo progro~ivo ~ol anillo !lbrooo. El 

hecho do quo asta cardiopatía so asocie con otras altoracionos 

congénitas haca ouponor qua roalmonto ao un padcclnionto con

génito (4), Incluso, algunos autoras consideran qua la ESFF -

so dobo a un defacto on ol desarrollo dol buUiuo cordls (6). -

Sin embargo, existo un reporto qua consldor6 a la ESFF como -

una losi6n miocardica inicial do la cardiopatía que acom~aña 

al 14% do loa caoos do eopondilltis anquilooanto (7), lo cual 

sugiero qua podría tratarao do una altorac16n adquirida más 

qua congénita, otn embargo, hasta ol momento, la toor(a del -

origen congénito parece sor la máo fidedigna. 

Nosotros on nuestro estudio encontramos que 01 44% do loo en 
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formos incluidos en la rcvisl6n tcn{an F.SFF alolada y quo el -

resto tenla otras cardlopat(ns asociadas, en orden de frccuon

cia1 La porsistoncla del conducto arterioso (lB,64%), la este

nosis suba6rtica dinárnlca (10.16%), la lnsu[icloncia a6rtlca -

(5.0B%), la doble losi6n aórtica, la estenosis a6rtica y la 

coartaci6n a6rtica asociad~ a aórta bivalva (J.36%) y otras 

cardlopat{a múltiples. 

28 

El hecho do la rrncucnto asociación con la pcrslutoncia del 

conducta arterioso hace pensar que la ESFF es una cardlopat{a 

que podr{a desarrollarse como consecuencia do altoracionos ce

tructuralca a nivel del tracto do salida del vontr{cu10 lzquic~ 

do y originada por la turbulencia ocasionada por el hlpcr!lujo 

pulnonar conoocuoncla da la poroiotoncia del conducto arterio

so, tal voz, esto mocnniomo no sea al responsable del desarro

llo do la ESFF en todos lo~ casco poro oí en un número impor

tante do ellos, No hay qua olvidar que os el flujo turbulento 

al causante do otras altaracionos anatómicas como ooría la inou

ficiencia aórtica que acompaña frocuontomonto a la ESFF1 bien -

podría sor al responsable do la rormación dol rodoto oubaórtico 

tal voz oobre una estructura c6lular miocardica cong6nitamonto 

alterada, aunque podría sor qua las alteraciones ostructura1os 

so debieran al hiporflujo m&s que a una malformación cong6nita 

celular, asto podría apoyar en un momento dado la teoría de que 

la ESFF fuera m&o una malformacioñ adquirida que cong6nita. 

Los estudios previoo han reportado enfermos con edades hasta 

la toreara d6cadn do la vida on enfermos con ESFF (15), inclu

so Draunvald reportó un caso do un paciente con 44 años de edad 



SAum;R·~ tES/S 
OE LA 

(15,17}1 sin embargo, en nuestro nstudio encontramos un hombro 

do 55 años do odad y una mujer de &7 aíloo al momento de la ci

rugía. Con ostoe datos podamos considerar que mluntras on algu-

nos pacientes la ESFF os un padoclmlonta maligno, corno lo con

sidera Somorvillc (4), en otros os un proceso do progresión -

lenta en quienes sor!a aplicable la conducta sugerida por Attié 

do vigilancia pcri6dica hasta que so encontraran datos do csto

nosin gravo o r~pidamonto progresiva, momento en el cual serla 

nocosarioroallzar al catatorismo cardiaco con ta tlnalizad de -

proponer al tratamiento quirúrgico en un momento dado {1), Otro 

hacho do importancia os el que so rotloro a la rormaci6n dol -

rodoto doopu6s da una primara oxtlrpaci6n del miGmo. En nuestro 

estudio, solarnonto dos paciontas tuvieron qua sor rolntorvani

dos por forrnaci6n do nueva cuanta del anillo fibroso, uno fu6 

raoporado a los treo aíloa do la prlQora ciruqla, mientras que 

al otro pacionto fu6 rooporado on dos ocasiones, a los 5 y a -

los 7 añoa rospoctivamont~ dospu6s do la primara clrugla1 estos 

onforcos podríamos conaidorarl'a dentro del grupo do pacientes 

con ESFF do progrosi6n gravo y ~aligna y qua debor!n do sor so

cotidos a vigilancia por tiempo lndofinldo, 

Do los 59 pactontos oatudiados por nosotros, solo a tras enfer

mos so los hizo diagn6stico do ESFF dospu6s do la corrocci6n do 

porslst1rncia del conducto artorioao, on dos ol diagn6stico ae -

hizo aproxlmadamonto un año después, mientras qua en al otro 

paciente al dlagn6stlco so h1%o a los 10 dlas del clorro del -

conducto artortoso, Estos datos nos orientan a pensar que on -

ocasionas los hallaz~os cllnlcos de la ESFF puodon ser anmascn-



rados por los signos cl{nlcos do otraa cardiopat{a asociadas, -

por ojomplo la persistencia del conducto artorioso, Por otro -

lado, el hecho de que el diagnóstico do ESFF se haya integrado 

solamente un año dospúos do ta corracci6n quirúrgica do la per

sistencia del conducto artcrlooo, apoyaría la toor{a do que la 

ESFF puede sor originada como consocuoncla do las alteraciones 

homodinámica~ producidas por el hiporflujo ocasionado por la -

persistencia del conducto arterioso. 
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CONCJ,USIONP.S 

Noootros croemos quo os importante considerar la posibilidad 

do dos tipos do comportamiento do la ESFF1 uno malignos que ro

quioro correcci6n quirúrgica on edades tomprana9 do la vl'a y 

otro máo benigno, con una ovolución lcntamonto progresiva que 

roquorlr{a do vlqllancia pori6dlca. Esto lo suponemos en vista 

do quo existen cnrormos que alc&nza la edad adulta sin necesi

dad do tratamiento quirúrgico mlontrao qua otroo nocosltan tra

tamiento quirúrgico en la infancia. Sin embargo, a posar do la 

cxtirpac16n quirúrgica del rodoto 5Uba6rtlco, existo la posibi

lidad do la formaci6n do un nuevo anillo, por lo quo los ontor

moo daban do ser oujotoo a rovislonos peri6dtcao con ol fin do 

detectar la pooiblo !orm'1ci6n do un nuovo rodoto. 

Eo importante tratar do dilucidar cual os el vordadoro origen 

do la ESFF1 por el momento, crocrnoo quo os convonionto buacar -

la pooiblo rolaci6n otiol6gica con las cardiopatías rosponsablos 

do hlportlujo pulmonar, en ospocial la porsistoncia del conduc

to arterioso, ya quo existen casos do ontormos operados do cie

rro do conducto qua postoriorcento dooarrollaron ESFF, tal vez 

los onformoa operados de clorro dol conducto arterioso doborian 

eor eomotidos a revisiones pcri6dicas con ol t[n de qua an el -

futuro so pudiera dotoctar la poaiblo formación do la ESFF. 
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