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La estenosis aórtica es una de las formas más fre-

cuentes de- cardiopatatía congénita, siendo encontrada entre el

2% y el 6% de las series reportadas en la literatura (1). El

término estenosis aórtica es usado para definir cualquier

obstrucción al vaciado del ventrículo izquierdo, localizado en

la región del aparato valvular aórtico. Generalmente son

•reconocidos tres tipos de estenosis aórtica: valvular, subval-

vular y supravalvular (1,2).

El propósito de este trabajo es revisar el material

de estenosis aórtica en sus formas valvular, subvalvular y

supravalvular que fueron tratados quirúrgicamente en el Insti-

tuto Nacional de Cardiología.

MATERIAL CLÍNICO:

I) ESTENOSIS AÓRTICA VALVULAR.

Revisamos 38 pacientes con estenosis aórtica valvular

tratados quirúrgicamente entre enero de 1970 y enero 1979.

Las edades oscilaron de 2 a 22 años y el promedio de observación

fue de 3.8 años. Los síntomas tales como disnea, mareos, dolor

precordial, insuficiencia cardíaca y síncope o muerte se les dio

una calificación progresiva de 1 a 5, de tal modo que en la

valoración de cada paciente se considerará la sumatoria de los

valores de cada síntoma. En 21 casos se -valoró el grado de

cardiomegalia de acuerdo al índice cardiotoráxico CICT). Se

dividieron los grupos de acuerdo al gradiente sistólico (<3S)

y se correlacionó este gradiente con los síntomas señalados

previamente.



En el grupo operado 19 estaban asintomáticos y la

media del GS fue de 78.2 +_ 25.9 mm Hg. De los 19 sintomáticos

la media del GS fue de 112.4 +_ 38.5 mm Hg, En el postoperato-

rio la suma de síntomas varió de 0 a 2 y la gráfica demuestra

la mejoría clínica obtenida CFIg. 1).

Se observó en el postoperatorio cambios importantes

en el cuadro clínico. Un paciente asintomático sufrió en el

transoperatorio infarto del miocardio y murió 3 años después

de la operación en forma súbita. Tres pacientes fallecieron

por endocarditis infecciosa en el postoperatorio tardío, dos

a los 3 y uno a los 6 años de operados. Un solo paciente con

insuficiencia aórtica residual presentó un episodio previo de

endocarditis infecciosa. Un caso presentó calcificación valvular

tardía. Ningún paciente murió en el postoperatorio inmediato.

En 20 pacientes se procedió con cateterismo cardíaco

postoperatorio. De 6 casos que tenían el gradiente entre 50 y

79 mm Hg, cinco permanecieron en el mismo grupo, mientras que

los 14 que tenían más de 80 mm Hg solo uno permaneció en este

grupo CFig. 2 y. 3).

Es importante señalar que 8 de 2 0 pacientes mostraron

gradiene sistólico postoperatorio por encima de 56 mm Hg.' En

uno no hubo cambios en el mismo y en los demás éste aumentó.

En 12 se obtuvo reducción significativa del gradiente y mejoría

importante en el cuadro clínico.
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II) ESTENOSIS SUBAORTICA FIBROSA FIJA:

Revisamos 26 pacientes con estenosis subaórtica fir-

brosa tratados quirúrgicamente entre enero de 70 y enero de

79. El período de'observación fue de 1 a 10 años con un-

promedio de 4.7 años. Las edades oscilaron de 4 a 43 años

siendo el 76.9% menores de 15 años.

Se correlacionó el GS con los síntomas, con el elec-

trocardiograma y con el ICT.

Los pacientes fueron divididos de acuerdo al gra-

diente entre el ventrículo izquierdo y aorta. El grupo I

estuvo formado por- 11.pacientes en los que el gradientes sis-

tólico osciló entre 50 y 79 rom Hg y el grupo II formado por 15

pacientes en los que el GS osciló entre 80 y 148 mm Hg (Fig. 4).

Del total de pacientes, 11 estaban asintomáticos y la

media de GS fue de 72.3 +_ 18.9 mm Hg. De los 15 pacientes

sintomáticos 6 presentaron 1 solo síntoma y nueve» 2 o $&&

síntomas. Los valores obtenidos fuei»on estadísticamente sig-

nificativos entre los pacientes asintomáticos y los que tenían

uno o más síntomas, con clara tendencia en el sentido de que a

mayor presión mayor sintomatología. No obtuvimos diferencias

significativas entre los pacientes sintomáticos (Fig. 5).

En el postoperatorio solo un paciente presentó

mareo y otro disnea, los gradientes residuales fueron 58 y 30

mm Hg respectivamente. El estudio radiológico de tórax fue
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normal en 5 casos y su media de GS fue de 77.8 +_ 18,5 mm Hg.

En los restantes 21 que tenían ICT que correspondía a car-

diomegalia I-II la media de GS fue de 97.9' +_ 31.7 mm Hg no

existiendo diferencia significativa entre los dos grupos pero

.clara tendencia que a mayor presión, mayor tamaño cardíaco.

En el postoperatorio, 15 pacientes no tenían cardiomegalia y en

ellos la media del GS fue de 22. OS +_ 19O83 mm Hg en 11 casos con

cardiomegalia I-II la media de GS fue 35.8 +_ 36.5 (Fig. 6).

Encontramos 6 casos con datos electrocardiográficos

de hipertrofia ventricular izquierda (HVI), siendo la media del

GS de 75.2 +_ 18.3 mm Hg y diez y ocho pacientes tenían signos

de HVI +_ SS cuya media del GS fue de 102.0 +_ 32.9 mm Hg existien-

do-diferencia significativa entre los dos grupos (Tabla VI).

En el postoperatorio tardio el trazo se normalizó en 12 casos

y la media del GS fue de 17.5 +_ 17.4 mm Hg, ocho pacientes

quedaron con signos de HVI con media de GS de 34.8 +_ 16.9 mm Hg

y finalmente 4 casos con HVI + SS tuvieron media del GS de

86.3 +_ 74.8 mm Hg (Fig. 7),

Se hizo cateterismo postoperatorio en 24 pacientes

en un lapso de 1 a 8 años después del tratamiento quirGrgico.

El grupo I formado por 10 pacientes tenían en el preoperatorio

una media del GS de 63.6 + 8.7 mm Hg y en el postoperatorio

•quedaron con 15.4 +_ 16.1 mm Hg. El grupo II formado por 14

enfermos, tuvo en el preoperatorio una media del GS de 115.4

+ 23.6 mm Hg y en el postoperatorio la media fue"de 35.4 +_

23.6 mm Hg. En ambos grupos la diferencia fue muy significativa



(Fig. 4-). En 6 pacientes se procedió con un segundo catete-

rismo postoperatorio con el uso de inotrópicos procurando estudiar

el comportamiento del infundíbulo del ventrículo izquierdo y

no se observaron cambios en el gradiente- con y sin el fármaco

(Fig. 8).

Antes de la operación 10 casos tenían insuficiencia

aórtica asociada, todas de grado ligero y en ninguno se observó

cambios significativos en cuanto al grado de regurgitación antes

y después de la operación.. La mortalidad fue de 0%. En dos se

encontró que la reducción del gradiente fue poco importante.

Ambos tenían un rodete-fibromuscular grueso. En otros dos casos

se observó igualmente gradiente residual de 55 y 50 mm Hg sin

embargo la reducción del gradiente después del tratamiento qui-'

rürgico en ambos fue muy significativa de 65 y 100 mm Hg.

III) ESTENOSIS AÓRTICA SUPRAVALVULAR

De 12 pacientes portadores de estenosis aórtica su-

pravalvular 8 fueron tratados quirúrgicamente. La edad osciló

de 4 a 23 años, 7 eran del sexo masculino y 5 del femenino.

No existía antecedentes heredofamiliares de importancia. Ocho

pacientes tenían facies álfica y retrazo mental y los demás no

presentaron solamente facies álfica.

La sintomatología fue pobre en todos ellos y se

caracterizó fundamentalmente por disnea de erandes esfuerzos.

El estudio radiológico fue poco específico en ocho casos

operados. Existía hipertrofia ventrícular izquierda y sobre-

carga sistólica en todos los casos'operados.
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El cateterismo postoperatorio mostró presión sisto-

lica de ventrículo izquierdo que osciló entre 150 y 230 mm Hg

(x = 157 mm Hg. s + 72 lian Hg) .¡nientras que en la presión

sistólica aórtica osciló de 70 a 150 mm Hg. (X = 113. s -- 29.2);

La media del gradiente de presión sistólica entre el ventrí-

culo izquierdo y la aorta fue de 80 con s = 11.5 mm Hg.

En el postoperatorio se logró valoración inmediata

en cuatro casos, siendo que en todos ellos se obtuvo franca

reducción del gradiente que osciló de 0 y 30 mm Hg.

Tomando en cuenta la reciente operación de este grupo

de pacientes en el futuro se hará una valoración definitiva..

DISCUSIÓN

- Lá. estenosis aórtica valvular congénita es la forma

más frecuente de obstrucción de vaciado del ventrículo izquierdo.

La válvula aórtica es habitualmente bicúspide, con las comisu-

ras fusionadas, otras veces es tricúspide o nonocúspide y en

cualquiera de ellas el orificio es central o exéntrico (2,7).

La severidad de la lesión es variable. Existen casos en los

que la válvula bicüspide no produce estrechez importante,

inclusive se asocia a cierto grado de regurgitación (9,10) y su

evolución natural produce estrechez progresiva sea por fibrosis

o por calcificación (3-7,10). . -'

El anillo valvular puede estar bien formado sin

embargo en presencia de estenosis aórtica severa el anillo es"ta

disminuido de diámetro y los senos de valsalva poco desarrollados,
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En estos niños las sigmoideas son habitualmente en número de

tres, están fibrosadas y adheridas a.la periferia del anillo.

La porción supravalvular de la aorta es hípoplásica mientras

que la porción ascendente es de calibre normal o dilatada.

Raramente se observa la calcificación en la niñez9 esta aparece

a partir de la segunda década de la vida. Muchas veces

los síntomas se manifiestan después de la calcificación val-

vular. Se han descrito casos de estenosis valvular produci-

das por degeneración mixoide (11).

La estenosis subaórtíca fibrosa fija se localiza

habitualmente a 1 ó 2 centímetros por debao del anillo valvular

y se caracteriza por presentar una membrana con un pequeño ori-

ficio permeable. Otras veces esta formada por un anillo sub-

valvular. El aparato valvular aórtico es habitualmente normal

pero en algunos casos encontramos fibrosis de las sigmoideas

(12-1H).

La estenosis subaórtica esta igualmente producida por

tejido fibro-rauscular que estrecha el infundíbulo del ventrículo

izqueirdo (14,15).

Se han descrito otras alteraciones anatómicas que

producen obstrucción infundibular tales como bandas musculares

aberrantes o fijación de la válvula mitral al tabique inter-

ventricular (16-18). La estenosis subaórtica hipertrófica

idiopática es una patología que altera fundamentalmente el

miocardio ventricular izquierdo y es considerado como una

mió cardiópata a (1,2).



La estenosis supravalvular se localiza en la aorta

ascendente. La forma más frecuente es aquella en la cual se

observa una deformidad semejante a un reloj de arena localizado por

encima del piso sigmoideo. Otras veces existe un engrosamientp

...difuso de la aorta ascendente desde el piso sigmoideo al inicio

del cayado aófctico produciendo una hipoplasia difusa de la

porción ascendente. Menos frecuentemente existe un anillo

fibroso por encima de los senos de valsalva (19-21)'. Esta _

estrechez produce hipertensión en el territorio-pre-esténótico

en el que se encuentran las arterias coronarias. Por tal

circunstancia estas arterias están dilatadas y a consecuencia

del régimen hipertensivo se observa el desarrollo precoz de

esclerosis coronaria (21). Al igual que los demás tipos -de

estenosis aórtica presenta grados variables de severidad. Esta

lesión es encontrada esporádicamente en pacients normales,

otras veces se observa en miembros de una misma familia sienod

trasmitida por un gen con carácter autotómico dominante (20,22).

Ün tercer grupo esta formado por paciecientes que presentan

una forma severa de hipercalcernía idiopática (19,22), Estos

pacientes muestran una facies característica dominada de

"facies elfica". En 1961 Peroy (23) describió ñor primera vez un

caso de la malformación en la que existía estrechez de la porción

ascendente de la aorta y focos de calcificación en la pared arterial.

Posteriormente Wo-ley y cois (24) describieron la estenosis

supravalvular aórtica en miembros de una misma familia. En

el mismo año Williams ycols (19) publicaron los hallazgos



en cuatro pacientes portadores de estenosis supravalvular

aórtica asociada a retrazo mental y facies característica.

Un año después Beuren y cois (20) publicaron los mismos

hallazgos y sugirieron el diagn6stico con base exclusivamente

al tipo de facies que presentaban estos pacientes. El.deno-

minador común a este grupo de pacientes es la facies elfica,

caracterizada por tener mandíbula hipoplásica, boca grande,

labios gruesos, nariz gruesa y ancha con la punta elevada, frente

amplia, ojos grandes y estrabismo interno. Los dientes muestran

separación marcada, con reducción en al tamaño y con hipoplasia

generalizada de la mayoi1 parte de los di-entes.

En 1963 Black y cois (25) analizaron la similitud

de la facies elfica con la presentada por los portadores de es-

tenosis supraórtica. García y cois (25) fueron los primeros

en demostrar la presencia de hiprcalcemia idiopática en. un

paciente con estenosis aórtica supravalvular, estenosis de la

arteria pulmonar, retraso mental y facies elfica. La actividad

de la vitamina D estaba elevada en este enfermo.

La hipercalcemia y la estenosis aórtica supravalvular

existe con o sin retrazo mental y con enfermedad familiar.

Los estudios realizados hasta la fecha sugieren que ambas

pertenecen a una misma enfermedad y que su patogenia esta en

relación con la vitamina D (22,27,28).

Es indudable que la hipercalcemia infantil existe en

asociación con retrazo mental y facies elfica. Igualmente se

observa como enfermedad familiar sin retrazo mental. Es
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indudable que la hipercalcemia con o sin retrazo mental se

presenta en forma aislada o bien están asociadas. Los pacientes

que sufren retrazo mental tienen habitualmente un carácter dócil

si bien que en determinadas circunstancias se vuelven explosivos

de acuerdo a los estímulos emocionales externos.

FISIOPATOLOGIA:

Los portadores de estenosis aórtica no sufren durante la

vida intrauterina las consecuencias de la estrechez y en tal

circunstancia son normales al nacer. En determinados casos

se encuentran algunos cambios en la circulación fetal. El

ventrículo izquierdo incrementa la presión sistólica de acuerdo

a la severidad de la estrechez y su valor muchas veces es superior

a la del ventrículo derecho. La hipertrofia del ventrículo

izquierdo hace que la cavidad sea menos distensible y de este

modo el incremento en la presión telediastólica interfiere con

el llenado ventricular izquierdo. Como consecuencia el corto-

circuito de derecha a izquierda a través del foramen oval dismi-

nuye por incremento en la presión1 atrial;".izquerda. En tal

circunstancia el ventrículo derecho recibe mayor cantidad de

sangre y por ello expulsa mayor cantidad de sangre a través del

conducto arterioso a la aorta, que en condiciones normales.

Cuando más severa es la estenosis aórtica menor será el gasto

ventricular izquierdo. En presencia de estenosis aórtica ligera

no se observan cambios significativos en el gasto ventricular

izquerdo (1). .
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indudable que la hipercalcemia con o sin retrazo mental se

presenta en forma aislada o bien están asociadas. Los pacientes
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Apos al nacimiento el aumento del retorno venoso al

atrio izquierdo contribuye en forma importante al cierre del

foramen oval. El incremento de la presión media del atrio

izquierdo facilita el llenado diastólico del ventrículo izquierdo.

El llenado diastólico depende sin embargo de otros factores y

el más importante es la distensibilidad ventricular. Si ella

está muy disminuida, el llenado diastólico es insuficiente al

igual que el gasto ventricular izquerdo. El atrio izquierdo

incrementa su presión para mantener un llenado ventricular ade-

cuado. Si el incremento de la presión atrial izquierda es impor-

tante aparece hipertensión venocapilar pulmonar de grados varia-

bles e inclusive edema agudo pulmonar.

En los casos de estenosis aórtica severa la hiper-

tensión atrial izquierda protruye el tabique atrial hacia el atrio

derecho y la válvula del foramen oval se vuelve incompetente

permitiendo cierto grado de cortocircuito arteribvenoso. Si la

magnitud del cortocircuito es importante puede persistir la

hipertensión arterial pulmonar Cl).

El conducto arterioso tiene un papel relevante en las

estenosis aórticas severas. Cuando el gasto ventricular izquier-

do esta disminuido existe caida de la presión arterial sistémica

y el cortocircuito de derecha a izquierda a través del conducto

mantiene las presión arterial y el gasto sistémico a niveles

adecuados. El paso de sangre de derecha a izquierda sirve de

escape a la circulación pulmonar e impide un incremento marcado

de la hipertensión venocapilaT pulmonar. En tal circunstancia
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puede aparecer cianosis discreta.

Después del cierre del conducto arterioso tanto el

incremento de la presión sistólica como de la diastólica final

del ventrículo izquierdo son los responsables por un gasto

cardíaco adecuado. Si acaso el ventrículo izquierdo no logra

•mantener un gasto adecuado, disminuye la presión sistólica y

la hipoperfusión tisular produce acidosis metabólica.. Simultá-

neamente incrementa la hipertensión venocapilar pulmonar e

inclusive se desarrolla cuadro de edema agudo pulmonar. Esta

evolución encontrada en las estenosis aórticas severas puede

aparecer en los primeros días o en las primeras semanas de vida

Cl).

La administración de oxígeno a estos pacientes puede

tener acción adversa contribuyendo al cierre del conducto

arterioso.

La circulación coronaria juega un papel importante

en la adaptación del miocardio ventricular izquierdo. El

ventrículo izquierdo incrementa el trabajo por latido lo que

demanda mayor cantidad de oxígeno. Si a consecuencia de la

severidad de la estrechez disminuye la presión sistémica, ocurre

disminución de la perfusión coronaria, hecho que interfiere con

la capacidad del miocardio del ventrículo izquierdo en mantener

un gasto adecuado, agravando el cuadro hemodinámico.

En caso de estenosis aórtica moderada, el ventrículo

izquierdo esta bien desarrollado y la evolución dependerá del

gradiente a través de la estenosis. La capacidad de la cavidad

ventricular en mantener un gasto adecuado se debe a un incremento

en la presión sistólica y en la telediastólica, en ausencia de
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insuficiencia ventricular izquierda. Si la presión ventricular

izquierda se desarrolla a niveles dé 180 a 200 mm Hg los pacientes

pueden desarrollar insuficiencia ventricular en los primeros

meses de vida. Contribuye al deterioro el cortocircuito de

izquierda a derecha por la fosa oval cuya válvula s.e vuelve

incompetente al protuirse hacia el atrio derecho debido a la

hipertensión atrial izquierda.

En condiciones menos severas,..la lesión es bien to-

lerada y no se observan síntomas durante la infancia. Si la

.estenosis incrementa su tamaño con el desarrollo somático del

paciente no se observan cambios en el gradiente. Si acaso la

estrechez es fija el gradiente incrementa con el crecimiento y

el deterioro puede ser más rápido.

Las alteraciones fisiológicas observadas en la este-

nosis aórtica valvular son similares en la 3subvalvular v en

la suüraválvular. Esta última muestra un aspecto distinto

en lo relacionado con la circulación coronaria. Las arterias

coronarias están baio un régimen de hipertensión arterial por

lo aue es de suponerse aue el easto coronario debe mantenerse

a niveles adecuados.

Las estenosis aórtica liseras son producidas

habitualmente por válvulas aórticas bicúspides. El gradiente

sistólico transvalvular. esta alrededor de 40 im Hg y parece

no tener mayor repercusión con el desarrollo de los ejercicios

físicos (2). La evolución de estos pacientes hacia estenosis



más severas ocurre en la edad adulta y se debe a fibrosis o

calcificación valvular que aparece entre la tercera y quinta

década de la vida (2). En ellos la cardiopatía es descubierta por

la presencia de un soplo sistólico.

Dentro de la fisiopatología e historia natural de

esta,cardiopatía consideramos tres grupos muy bien definidos.

El primero y el tercero descritos previamente- se sitúan dentro

de grados extremos de severidad y de poca importancia hemodinámica.

El grupo intermedio caracterizado por presentar presiones sis-t

tólicas del ventrículo izquierdo entre 140 y 180 mm Hg en los que

la capacidad de adaptación de la cavidad ventricular permitirá

una mayor o menor tolerancia a la cardiopatía. En este grupo

de pacientes la estenosis aórtica es considerada como severa

ó crítica cuando el gradiente sistólico entre el ventrículo

izquierdo y la aorta es.superior a 75 mm Hg y el área orificial

es menor de 0.5 cm/m de superficie corporal (30), Estos

enfermos presentan molestias al inicio de la edad escolar que

se manifiestan por una endocarditis infecciosa, síntomas de bajo

gasto ventricular izquierdo, insuficiencia cardíaca o muerte

súbita. La muerte súbita en la edad escolar es rara (2,31-38).

El riesgo de muerte súbita es de mayor indicación del estudio

hemodinámico y del tratamiento qurúrgico X 33). La muerte súbita

esta relacionada con un mayor incremento de sobrecarga ventri-

cular izquierda durante el ejercicio por una mayor demanda para

aumentar el gasto cardíaco. Durante el ejercicio aparece

vasodilatación y como el gasto ventricular izquierdo es fijo la
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presión sistólica no se mantiene a niveles adecuados. La baja

presión aórtica interfiere con el llenado de las coronarias

y aparece hipoxia miocárdica. La fibrilación ventricular es la

causa más frecuente de muerte súbita. No es habitual que la

muerte súbita aparesca como un síntoma aislado y si después

del desarrollo de síntomas como disnea, síncope y dolor precor-

dial (39,40). Casos sin síntomas y con electrocardiograma

nromal pueden sin embargo desarrollar muerte sübita (41). Ge-

neralmente se considera que los pacientes que presentan gradiente

sistólico superior a 50 mm Hg en reposo son los que pueden

• en un momento presentar muerte súbita. En ellos el orificio

2 2valvular es igual o inferior a 0,7 cm /m de superficie corporal

(1,42,43).

Los ataques sincópales tienen también relación

con el ejercicio y se deben a la incapacidad del ventrículo

izquerdo en mantener un gasto cardíaco adecuado. La insufi-

ciencia cardíaca no es frecuente en estos pacientes pero

esta precedida de ataques sincópales y disnea paroxística.

La endocarditis bacteriana aparece a diferentes edades y es rara

antes de los tres años, y no parece haber relación entre

la endocarditis infecciosa y la severidad de la estenosis (44),

El riesgo de muerte súbita en un paciente adulto

asintomático portador de estenosis aórtica no parece ser'tan

alto como en el adolescente (37,42). Las molestias en los adultos

aparecen a partir de la quinta década y habitualmente la
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de 4*8 años (2943). En el adulto los ataques sincópales aislados

son raros y cuando aparecen tienen relación con el ejercicio.

En ellos, a diferencia del adolescente, el gradiente sistólico

se. considera importante, cuando es igual o superior a 50 mm Hg

2y el área orificial es menor de 0.7 cm2/m de superficie corporal

CUADRO CLÍNICO

Las estenosis aórticas son más frecuentes en hombres

que en mujeres ClO,U5). La existencia de estenosis aórticas val-

vulares y subvalvular fibrosa no es encontrada con frecuencia

en los miembros de una misma familia, si bien que algunos

casos han sido reportados (36). Estos hallazgos contrarestan

sin embargo- con la estenosis supraórtica valvular en la que

observamos su aparición en los miembros de una misma familia

por un gen autotómico dominante (H6,47). A diferencia de las

demás la estenosis supravalvular aórtica se asocia con retrazo

mental e hipercalcemia infantil (22,25,26). Dentro de ciertos

valores de gradiente el ventrículo izquierdo y la aorta las

estenosis aórticas son habitualmente descubiertas por la

presencia de un soplo sistólico en la base del precordio.

La estenosis aórtica severa del recién nacido no se

manifiesta clínicamente luego apos.al nacimiento. El ünico

dato en favor de la cardiopatía es la presencia de un soplo

sistólico expulsivo en la parte alta del precordio. Algunas

horas o algunso días o semanas después del nacimiento los
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pacientes desarrollan cuadro de insuficiencia respiratoria de

rápida evolución, pulsos periféricos débiles, estertores básales

pulmonares» insuficiencia cardíaca derecha y colapso periférico,

SÍ la estenosis aórtica no es crítica, las manifes-

taciones clínicas aparecen tardíamente (2,H5), en la adolescencia

o en la edad adulta. Algunos casos en los que la presión

sistólica del ventrículo izquierdo esta alrededor de 180 nun Hg

•pueden presentar insuficiencia cardíaca en los primeros 6 meses

de vida pero si esto no corre, los primeros síntomas aparecen a

partir de los seis años de edad. Raramente 'estos pacientes

desarrollan muerte súbita antes de los 3 años. En niños mayores

el síncope- es uno de los síntomas más frecuentes y tienen.

relación con los ejercicios físicos.

Existe limitación fisica que se manifiesta por la

disnea de esfuerzo si bien que este síntoma es poco frecuente a

menos que la estenosis sea muy severa. La disnea es menor

manifiesta en las estenosis aórticas porque estos pacientes •

contrarestan la presión diastólica final del ventrículo

izquierdo elevada con un incremento en la fuerza de contracción

atrial sin aumento significativo en la presión venocapilar

pulmonar. Los casos con disminución significativa de la disten-

sibilidad del ventrículo izquierdo muestra sin embargo.incremento

en la presión media del atrio izquierdo y sus consecuencias.

En estos casos la presión atrial al inicio de la diástole se

mantiene•elevada al contrario de los casos sin disnea en los que

esta presión es normal- El vértigo estaría presente cuando el
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ventrículo izquierdo se muestra incapaz de incrementar el gasto

cardíaco en presencia de determinadas demandas tales como el

ejercicio y otro tipo de esfuerzo físico. El síncope se explica

por el mismo mecanismo y se debe a una mayor limitación del

ventrículo izquierdo en mantenerse el gasto adecuado. En

presencia de estenosis aórtica severa el gasto cardíaco en

reposo es muy cercano al máximo normal puesto que la expulsión

de la sangre esta limitada por la severidad de la obstrucción.

En caso de esfuerzo físico» el gasto cardíaco disminuye al

igual que el gasto por latido reduciendo el aporte de sangre

al cerebro produciendo el vértigo o el síncope. La hiperativi-

dad del seno carótideo ha sido invocada como causa de síncope

o vértigo (31,48). Otras veces el síncope ha sido explicado

por la presencia de extrasistbles ventriculares, taquicardia

o fibr-lación ventricular paroxística producidos' por agenesia

miocárdica. La muerte sübita en esta cardiopgrfcía se estima

alrededor de 19% y puede ser explicada por las arritmias

ventriculares mencionadas previamente (38,39,49-51). El angor

es más frecuente en edades superiores a 20 años.»

Los pacientes con estenosis aórtica ligera son asin-

tomáticos en la.niñez. La lesión se diagnostica por la presencia

de un soplo sistólico expulsivo en el foco aórtico <. Estos

pacientes presentan síntomas tardíos secundarios a un incremento

en la severidad de la estrechezj principalmente en las estenosis

aórticas valvulares, a consecuencia de fibrosis o calcificación

valvular.
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El electrocardiograma en la estenosis aórtica es de

utilidad ya que representa en determinadas circunstancias la

sobrecarga sistólica de ventrículo izquierdo producida por la

lesión. De todos modos el valor del procedimiento tiene sus

limitaciones ya que existen casos en los que la presión sistólica

del ventrículo izquierdo esta elevada y el patrón electrocar-

diográfico es normal. La inversa es verdadera principalmente

en aquellos casos de larga evolución (37,52).

Las variaciones de la onda P son poco significativas

y solamente en casos con importante sobrecarga ventricular

izquierda observamos datos de hipertrofia atrial izquierda

C52-5M-).caracterizada por ondas P bimodales en DII y +_ en VI.

El eje eléctrico de AQRS ofrece igualmente poca

información ya que envía gran mayoría de los pacientes esta

dentro de limites normales y en muchas de las veces podemos

encontrarlo discretamente desviado hacia la derecha a pesar de la

sobrecarga sistólica del ventrículo izquierdo. La desviación

del AQRS hacia la izquierda la observamos habitualmente en aquel

grupo de pacientes de larga evolución en los que se asocia

habitualmente en T,a repolarizaciñn ventricular. El hallazgo

típico de la cardiopatía es el patrón de'sobrecarga sistólica

de ventrículo izquierdo descrito previamente (5).

Las anormalidades observadas en el electrocardiograma

se deben al registro de ondas R altas en derivaciones DII, aVF;

S profundas en VI y V2 y R altas en V5 y V6 (52,53,54). Este

patrón sin embargo no es definitivo en el diagnóstico salvo en
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aquellos casos en los que observamos incremento en el voltaje

de R de V1* hacia V6 y no disminución en la amplitud del mismo

a medida que avanzamos en dirección a precordiales izquierdas.

El incremento en la reflexión intrinsecoide en derivaciones que

exploran ventrículo izquierdo es un dato seguro al igual '.que

las alteraciones en la repolarizaciSn ventricular (54,56).

Las alteraciones en la repolarización ventricular

características de sobrecarga sistólica de ventrículo izquierdo

son de aparición tardía ya que tienen relación con la historia

natural de la enfermedad y pueden ser observadas en portadores

de estenosis aórticas, moderadas o severas (50,55-57). Los

primeros cambios observados se refieren a una rectificación del

segmento ST y acuminaciÓn de onda T, debida a isquemia subendo-

cardica. Posteriormente se invierte la onda T en forma progre-

siva y su rama descendente presenta una negatividad más lenta

mientras que la ascendente muestra un ascenso rápido. Estos

pacientes muestran posteriormente desnivel negativo del punto

J debido a la isquemia subendocardica del ventrículo izquierdo.

Esta morfología asimétrica -de la onda T es distinta a la observa-

da en la cardiopatía isquémica.

Por el electrocardiograma podemos hacer el diagnós-

tico de dilatación del ventrículo izquierdo al registrar en las

derivaciones precordiales el desplazamiento de la zona de

transición hacia precordiales derechas C56,57)O

Las alteraciones en la repolarización no necesariamente

tienen relación con el gradiente de presión entre ventrículo
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izquierdo y aorta si bien que se ha procurado correlacionar ambos

valores (52,53,59). Es más frecuente sin embargo que los pacien-

tes portadores de menos de 50 mm de gradiente entre ventrículo

izquierdo y aorta presenten ondas T normales en derivaciones

precordiales izquierdas y aquellos que muestran más de 80 mm Hg

evolucionan con alteraciones de la repolarización del tipo de

la sobrecarga sistólica (6),

Consideraciones deben ser hechas con respecto al elec-

trocardiograma de esfuerzo en las estenosis aórticas. Se ha

visto que los pacientes asintomáticos que presentan con el

ejercicio depresión del segmento ST, inversi&n de onda T u otros ,

tipos de alteraciones en la repolarización son aquellos que

tienen estenosis aórtica significativa (45,58,59,60).

El electrocardiograma de los portadores de estenosis

aórtica severa en pacientes recien nacidos es igualmente

poco expresivo. El eje eléctrico esta desviado a la derecha y

existe hipertrofia ventricular derecha anormal para la edad

caracterizada por la presencia de onda T~positiva en VI. Las

ondas R en precordiales izquierdas tienen habitualmente amplitud

normal al igual que la onda P. Es de valor la presencia de ondas

T de bajo voltaje en derivaciones que exploran ventrículo

izquierdo (37,58). La estenosis aórtica ligera no complicada.

muestra electrocardiograma normal»

RADIOLOGÍA:

El estudio radiológico de la estenosis aórtica es

inespecífico. LOs campos pulmonares son normales a menos que
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existe insuficiencia ventricular izquierda secundaria a la

severidad de la estenosis. En esta circunstancia se observa

hipertensión venocapilar pulmonar. La hipertensión v-enocapi-

lar pulmonar se encuentra en los dos extremos de la evolución

de la cardiopatía. Uno. en el recién nacido con estenosis

aórtica crítica y el otro en pacientes .adolescentes o adultos.

En ambas circunstancias se acompañan de cierto grado de car-

diomegalia (1,61-63).

La presencia de diltación postestenótica y de calci-

ficaci&n valvular sugiere que -la lesión se localiza en la

válvula aórtica (3-5,45,63,64). No se observa dilatación

postestenótica en la estenosis aórtica supravalvular (H8,66,67)•

Sin embargo en la subvalvular fibrosa se han descrito casos con

dilatación, postestenótica cuando el anillo fibroso esta muy

cercano al aparato sigmoideo aórtico, funcioanando de este modo

al igual que una obstrucción valvular (12).

El área cardíaca en al proyección posteroanterior

es normal. La presencia de diltación del ventrículo izqueirdo

no. es un hallazgo obligado en las estenosis aórticas. La

expresión radiológica de hipertrofia ventricular izquierda

es de difícil apreciación va que cuando esta alteración

anatómica es aislada no se manifiesta radiológicamente. El

incremento de la convexidad del borde posterior en la oblicua

izquerda anterior ha sido descrito como secundario a hipertro^

fia ventricular izquierda 0*53, Esta -misma imagen se observa en
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corazones sanos, por lo que su valor es limitado. Si conside-

ramos que la hipertrofia ventricular crece hacia adentro es fácil

entender la falta de expresión radiológica de esta alteración

anatómica. La presencia del borde posterior del corazón exten-

diéndose hacia atrás de la sombra de la vena cava inferior en

la incidencia lateral es un hallazgo más seguro de dilatación

de ventrículo izquierdo (45). La cardiomegalia en la estenosis

aórtica se debe excesivamente a la dilatación del ventrículo

izquierdo y del atrio izquierdo. Se observa habitualmente en

aquellos casos con estenosis severas o moderadas con cierto

tiempo de evolución y se manifiesta en la incidencia posteroan-

terior por un aumento de borde inferior izquierdo de la silueta

cardíaca que se extiende hacia la izquierda y haca abajo, por

debajo del diafragma izquierdo. Cuando el ventrículo izqui•R-rdn

esta dilatado visualizamos en la oblicua izquierda anterior el

desplazamiento del borde inferior y posterior del corazón hacia

atrás como consecuencia de la diltación de la cámara de entrada

del ventrículo izquierdo, finica manifestación radiológica de la

dilatación del ventrículo izquierdo- De este modo la sombra

cardíaca ocupa el espacio triangular formado por la columna

vertebral, diafragma y iorde posterior del ventrículo izquierdo

(.45). Pocas veces existen datos de dialtación del atrio izquierdo

y del ventrículo izquierdo. Son hallazgos radiológicos que

expresan la severidad de la estenosis aórtica en cualquiera

de sus formas. Es importante en?atizar que la estenosis aórtica
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raramente presenta cardiomegalia severa, exeptuando la forma

crítica encontrada en el recién nacido (61,68).

CATETERISMO

El cateterismo cardíaco tiene como finalidad valorar

el erado de severidad de la lesión aórtica. Esta indicado

el cateterismo izquierdo en el que la medida del gradiente entre

ventrículo izquierdo y la aorta determinan el grado de obstruc-

ción. Por medio del cateterismo derecho se descartan otras

lesiones asociadas tales como una persistencia del conducto

arterioso o una comunicación interatrial.

Deben ser cateterizados aquellos pacientes recién

nacidos que presentan datos de insuficiencia véntricular izquier-

da. La indicación se vuelve menos precisa en pacientes mayores-

En este grupo, los síntomas y las alteraciones electrocardio-

gráficas que presentan los pacientes son los parámetros que in-

dican el cateterismo cardíaco. El estudio hemodinámico esta

indicado en aquellos pacientes que presentan limitación física,

vértigo o dolor precordial (39,45,63), Igualmente déte '•proce-

der se con el estudio hemodinámico en los portadores de hiper-

trofia véntricular izquierda diagnosticados por las alteraciones

de ST-T en el electrocardiograma. Otros datos tales como las

características de los pulsos y la duración del soplo sistólico

son parámetros útiles (1).

La decisión en cuanto al estudio hemodinámico en pa^

cientes asintomáticos es tema de controversia. La existencia

de muerte súbita en pacientes; con electrocardiograma normal
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(37,53) ha sido el argumento para el estudio hemodinámico en to-

dos los pacientes portadores de estenosis aórtica si bien que

este criterio no es uniforme en la literatura. Los pacientes

que están asintomáticos, que presentan soplo sistólico oucupa

dos terceras partes, menos de la sístole ventricular y que tienen

electrocardiograma normal no deben ser cateterizados (59).

El electrocardiograma de esfuerzo en este grupo de

pacientes puede ofrecer sin embargo datos adicionales que

permitan tomar una conducta adecuada principalmente en los

pacientes asintomáticos. Un perfil anormal durante el ejercicio,

formado. por dis'función cardíaca isquemia miocardia e in-

tolerancia al ejercicio se ha observado en pacientes con obstruc-

ción severa o bien en otros con gradiente alrededor de 30 mm Hg

C53.60),

La-saturación de oxígeno se comporta en forma dis-

tinta en recién nacidos (infantes). Se encuentra esta

saturación disminuida a consecuencia del bajo gasto cardíaco.

En algunos casos se detecta incremento en la saturación a

nivel del atrio derecho secundaria al cortocircuito de iz-

quierda derecha. La cifra de saturación a nivel de cavidades

derechas puede llegar a 85% en estos pacientes (1). Si el

conducto arterioso esta permeable se detecta insaturación en

la aorta descendente debido al cortocircuito invertido a

través del conducto, sin embargo si el cortocircuito a nivel

atrial es significativo, encontraremos grados menores de

saturación en la aorta descendente ya que la sangre de caví-
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dades derechas tiene una mayor saturación. En niños mayores,

la saturación a nivel de las cavidades derechas es normal

siempre que no existan lesiones asociadas.

En caso de insuficiencia cardíaca registramos

aumento de la presión media del atrio derecho. La exploración

sistólica de la arteria pulmonar en los recien nacidos

muestra comportamiento variable. Algunas veces la presión

sistólica de la arteria pulmonar es mayor que la sistémica,

otras veces esta moderadamente elevada o bien cercana a la nor-

mal. La presión capilar pulmonar, la media del atrio derecho

y la telediastólica del ventrículo derecho se encuentran eleva-

das en los casos de estenosis aórtica severa. En recién naci-

dos la presión sistólica del ventrículo izquierdo esta alrededor

de 12 5 mm Hg mientras que en niños mayores esta cifra se incre-

menta a niveles de 180 a 200 nun Hg (1).

Los niños mayores aun con estenosis aórtica severa

muestran presión sistólica de ventrículo derecho y tronco de la

arteria pulmonar normales, sin embargo la telediastólica del

ventrículo izquierdo esta elevada. La presión sistóliea del

ventrículo izquierdo dependerá de la severidad de la lesión (4-5).

De este modo podemos observar casos en los qué esta cifra llega

a 300 mm Hg. La curva de presión sistólica del ventrículo

izquierdo es triangular. El sitio de la estenosis puede ser

determinado al retirarse cuidadosamente el catéter del ventrículo

izquierdo a la aorta ascendente. I-En los casos de estenosis



27

S;ubaó>ti>ca fibrosa fija es- difícil detectar la presión sistólica

en el si'tio localizado entre la sigmoidea aórtica y el anillo

fibroso ya que.esta muy cerca de la válvula aórtica. La curva

de retiro muestra cambio brusco de presión sistólica entre él

ventrículo izquierdo y la aorta tal como ocurrió en las estenosis

aórticas valvulares (45,63)O En los portadores de estenosis

supravalvular aórtica la presión sistólica registrada por encima

del piso sigmoideo es la misma del ventrículo izquierdo con caida

de esta presisón sistólica inmediatamente por encima del plano

valvular (29). La presión diastólica es frecuentemente más

baja en el segmento situado entre la válvula y la estrechez que la

registra más allá de la estenosis.

En la estenosis aórtica valvular o subvalvular la

curva de presión sistólica aórtica muestra una rama ascendente;

con cierre vibrado.

El criterio de severidad para la estenosis aórtica

varia. Sé considera que cuando el área valvular es menor de 0.7

2 2 • , . . . .

cm /m de superficie corporal existe obstrucción significativa.
2 2Otros autores consideran 0.5 cm /m de superficie corporal como

indicativo de obstrucción severa (2). De una manera general,

el área permeable de 0.6 a 0.7 cm7/m se considera eomo produc-

tora de obstrucción severa v con evadiente en reposo superior

a 50 mm He (1).
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. 1
Figura representativa de la suma

de los síntomas clínicos del pré y post
operatorio.Obsérvese que solamente un
paciente tuvo agravamiento post opera-
torio de los síntomas.

* 2 , .
Pigura representativa del gra-

diente V.I.-Ao,en el prS y pos* ope- j
i

ratário !
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