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La estenosis adrtica es una de las formas més fre-
cuentes de- cardiopatatia coﬁgénita, siendo encontrada entre el
2% v el 6% de las series.reportadas en la iiteratura (1); El
t&rmino estenosis adrtica es usado para definir cualquier
.obstruccifn al vaciado del ventrfculo izguiérdo, localizado en
la fegi&n del aparato valvular adrtico. Generalmente son
‘precoriocidos tres tipos de estenosis afrtica: valvular, subval-
vular y supravalvular (1,2). |

- EL propbsito de este trabajo es revisar el material
de gstenosis abrtica en sus formas vaivular, subvalvular y
supravalvular que fueron tratados quirrgicamente en el Insti-
tute Nacional de Cardiologia.

MATERTAL CLINICO:
T) ESTENOSIS AORTICA VALVULAR.

Revisamos 38 pacientes cﬁn estenosis abrtica valvular
fratados quirfirgicamente entre enero de 1970 y enero 1979.
ﬁas-edades oscilaron de 2 a 22 afios y el promedio de observaéién
fue ‘de 3.8 afivs. Los sintemas tales como disnea,.mareos, dolor
precoprdial, insuficiencia cardiaca y sincope o muerte se les did
una calificacién progresiva de 1 a 5, dg tal modo que eh la
valoracién de cada paciente se considerari la sumatoria de los
valeres de cada sintoma. En 21 casos se valord el grado de
cardiomegélia de acuerdo al indice cardiotorixico (ICT). Se
dividieron los grupos de acuerdo al gradienté sistdlico (@S)

v se correlaciond este gradiente con log sintomas sefialados

previamente,



En el grupo oﬁerado 19 estaban asintomdticos y la
media del GS fue de 78.2 + 25,9 mm Hg, De los 19 sintomiticos
la media del GS fue de 112.4% * 38.5 mm Hg. En el postoperato-
»io la suma de gintomas varid de 0 a 2 vy la grifica demuestra
la mejoria clinica obtenida (Fig. 1). | ' l

Se observé‘en el postoperatorio cambios importantes
en el cuadro clinico. Un paciente asintomftice sufrid en el
transoperatorio infarto del miocardic y murié 3 afios despuds
de la operacién en forma sfbita. Tres pacientes fallecieron

- por endocarditis infecciosa en el postoperatorio tardio, dos
.a los 3 y uno a los 6 afios de operados. Un sole paciente con
insuficiencia abrtica residual presenté un episodioc previo de
endocarditis infecciosa. Un caso presentd calcificacidn valvular
tardia. Ninglin paciente murid en el postoperatorio inmediato.

En 20 pacientes se procedid con cateteriémo cardiaco
postoperatorio. De 6 casos ﬁue ténian el gradiente entre 50 y
7% mmn Hg, cinco permanecieron en =1 misme grupo, mientras que
los 1% gque tenfan mis de 80 mm Hg solo uno permanecid en este
grupo (Fig. 2 vy 3). ‘

Es importante sefialar que 8 de 20 pacientes mostrarcn
gradiene sistélico postoperatorio por encima de 56 mm Hg. En
uno no hubo cambios en el mismo y en los demis éste.aumenté.

En 12 se obtuvo reduccidn significativa del gradiente ¥y mejoria

importante en el cuadroc clinico,
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IT) ESTENOSIS SUBAORTICA FIBROSA FIJA:

Revisamos 26 pacientes con estenosis subabrtica fi-
brosa tratados quirfirgicamente entre enero de 70 y enero de
79. E1 perfodo de observaciln fue de 1 a 10 afios con un-
promedic de 4.7 afios. Las edades oscilaren de 4 a 43 afios

~siendo el 76.9% menores de 15 afios.

Se correlaciond . el GS con los sintomas, con el elec-
trocardiograma y con el ICT.

Los pacientes Ffuevon dividides de acuerdo al gra-
diente entre el ventricule izquierdo y aorta. E1 grupo I
estuvo formado por 11 pacientes en los que‘el gradientes sis-
télico oselld entre 50 y 79 mm Hg y el grupo'II formado por 15
pacientes en los.que el GS oscild entfe 80 v 148 mm Hg (Fig. 4).

Del total de pacientes, 11 estaban asintomfticos y la
media de GS fue de 72.3 %+ 18.9 mm Hg., De los 15 pacientes
sintométicos 6 presentarcn 1 solo sintoma y'hueve,'z o més
‘sintomas. Los valores obtenides fueron estadisticamente sig-
hificativog entre los pacientes asintomiticos y los que tenfan
uno o mis sintomas, con clara tendencia en el senfido de gque a
mayor presidn mayor sintomatologia. No obtuvimos diferencias
significativas entre los pacientes sintomiticos (Fig. 5.

En el postoperatoric solo un paciente presentd
marec y otro disnea, los gradientes residuales fueron 5% y 30

* mm Hg respectivamente. El estudio radiolbgico de térax 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 tenfan ICT que corrvespondia a car- .
diomegalia I-IT la media de @3 fue de 97.9 + 31.7 mm ﬁg no
existiendo diferencia significativa entre los dos grupos pero
.clara tendencia que a mayoy presifn, mayor tamafio cardiaco.
En el postoperatorio, 15 pacientes no tenfan cardiomegalia vy en
ellos la media del GS fue de 22,08 # 19.83 mm Hg en 11 cascs con
cardiomegalia I-II Ia media de @GS fue 35.8 + 36.5 (Fig. 6).
Encontramos 6 casos con datos eiectrccardiogféficos

de hipertrofia ventricular izquierda (HVI), siendo la media del
GS de 75.2 + 18,3 mm Hg y diez y ocho pacientes tenfan signos
de HVI + 8S cuya media del GS fue de 102.0 + 32.9 mm Hg existien-
do- di‘ferencia’significa‘ti_va. entre los dos gru,pbs (Tabla VIj.
En el postoperatorio tardio el trazo se normalizé en 12 casos
v 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 + 16,8 mm Hg
¥ finalmente 4 casos con HVYI + 33 tuvieron media del GS de
86.3 + 74.8 mm Hg (Fig. 7). 7

- Se hizo cateterismo postoperatorio en 2U paéieﬁtes
en un lapso de 1 a 8 aﬁos.después del tratamiente quirlrgico.
El grupo I formado por 10 pacientes tenfan en el preoperatbrid
. 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 1k
enfermog, tuvo en el precperatorio una media del GS de 115.#
+ 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 § pacientes se procedid con un segundo catete-

risme postoperatorio con el uso de inotrdpicos procurando eétudiar
el comportamiento del infundibule del ventriculo izquierdo y

no se pbservaron cambios en el gfadiente-con v sin el farmaco
(Fig. 8).

Antes de la operacidn 10 casos tenfan insuficiencia
abrtica asociada, todas de grado ligero y en ninguno se observd
cambios significativos en cuante al grade de regurgitacidn antes
y después de la operacidn. La mortalidad fue de 0%. En dos se
encontrd que la reduccidn del gradiente fue poco importante.
Ambos tenlfan un rodete-fibromuscular grueso., En otros dos ¢asos
se observd igualmente gradiente residual de 55 y 50 mm Hg sin
embargo la reduccifn del gradiente después del tratamiento qui-
rirgico en ambos fue muy significativa de 65‘y-100 mm Hg._

IIT) ESTENQOSIS AORTICA SUPRAVALVULAR

De 12 pacientes portadores de estenosis aortica su-
pravalvular 8 fueron tratados quir@irgicamente. La edad oscild
de 4 a 23 afios, 7'efan del sexo masculino vy 5 del femenino.

No existia antecedentes heredofamiliares de importancia. Ocho
pacientes tenian facies &lfica y retrazo mental y los demds no
presentaron solamente facies &lfica. |

La sintomatologfa fue pobre en todos ellos y se
caracterizd fundamentaimente por disnea de grandes esfuerzos.

El estudio radioldgico fue poco especifico en ocho casos
operados. Existia hipertrofia ventvicular izgquierda y sobre-

carga sist6lica en todos los casos operados,
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EiICateterismo ﬁostoperatorio mostfd presidén sisto-
lica de ventriculo izquierdo que oscild entve 150 ¥y 230 mm Hg
(x = 157 mm Hg, s + 72 mm Hg).mientras que en la presidn
sistblica adrtica oscild de 70 a 150 mm Hg. (X = 113, s = 29.2)
La media del gradiente de presién sistéli;a entre el ventri-
culo izquierde y la aorta fue de 80 con s = 11.5 mm Hg.

. En el postoperatoric se logrd valoracidn inmediata
en cuatrd casos, siendo gue én todos ellos se obtuvo franca
reduccifn del gradiénte que oscild de 0 y 30 mm Hg.

Tomfnde en cuenta la reciente operacidn de este grupo
de pacientes en el futuro se hari una valoracidn definitiva.
DISCUSION

. .. La.estenosis adrtica valvulap congénita es ia forma
‘mis frecuente. de obstruccidn de vaciado del ventriculo izguierdo.
La vAlvula adrtica es habitualmente bicfispide, con las comisuy-
ras fusionadas, otras veces es triclispide o nonocfispide vy en
cualquiera de ellas el orificio es central o exdntrico (2,7),
La severidad de la lesidn es variable. Existen cascs en los
gue la vilvula biclspide no produce estrechez importante,
inclusive se asocia a cierto grado de regurgitacidn (9,10) y. su
evolucidn natural produce estrechez progresiva sea por fibrosis
o por calecificacidén (3-7,10).

El .anillo valvular puede estar bien formado sin
embérgo en presencia de estenosis abriica severa el anilleo esta

disminuido de diametro y los senos de valsalva poco desarrollados.
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En estoé nifics las sigmoideas son habitualmente en niimero de
tres, estan fibrosadas y adheridas a. la periferia del anillo.
La porcién supravalvular de la aorta es hipoplésica mientras

" que la poreidn ascendenté es de calibre normal o dilatada,
Raramente se observa la calcificacién en la nifiez, esta aparece
a partir de la segunda década de la vida. Muchas veces

los sintomas se manifiestan después de la calcificacién val-
vular., Se han descrito casocs de esfenosis valvular produci~
das por degeneracidn mixoide (11},

La estenosis subadrtica fibrosa fija se localiza
habitualmente a 1 & 2 centimetros por debao del anillo valvular
¥ se caracteriza por presentar una membrana con un pequefio ori-
ficio”permaable{ Ltras veces gsta formada por un ghillo subw=
valvular. El aparato valvular adrtico es habituélmente normal
perc en algunocs casos encontram&s fibrogis de las sigmoideas
(12-14), "

La estenosis subaditica esta igualmente producida por
tejido fibro—mﬁscular qué estrecha el infundibulo del ventriculo
izqueirdo (14,15},

Se han descrito otras alteraciones anatémicas que
producen obstruccidn infundibular tales como bandas musculares
aberrantes o fijacidn de la v&lvula mitral al tabique inter-
ventricular (16-18). La estenosis subadrtica hipertréfica
idiop&tica es uné patologia que altera fundamentalmente el
miocardio ventricular izquierdo y es considerado come una

miocardiopatia (1,2).



La estenosis supravalvular se localiza en la aorta
ascendente, La forma mds frecuente e¢s aquella en la cual se
observa una deformidad semejante a un reloj de arena localizado por

encima del piso sigmoideo. Otras veces existe .un engrosamiento

_trdifuso'dé la aorta ascendente desde el piso sigmoideo al imicio

del rayade abirtico produciendo una hipoplasia difusa de la
porcién ascendente. Menos frecuentemente existe un anillo
fibroso por encima de los senos de valsalva (18-21). Esta
estrechez:produce hipertensidn. en el territorio-pre-cstendtico

en el que se encuentran lasg artérias coronarias, Por tal
circunstancia estas arterias estan dilatadas y a consecuencia

del régimen hipertensivo se cobserva el desarrollo preéoz de
_esclerosis coronaria (21). Al igual que los demés tipos .de
estenosis abrtica presenﬁa grados variables‘de severidad. Esta
lesifén es encontrada esporédicamenfe en pacients normales,

~ otras veces se obéerva en. miembros de una misma famiiia sieﬁod
trasmitida por un gen con carfcter autotéﬁico dominante (20,22).
Un tercer gmipo esta formado por paciecientes que preseﬁtan
una'formé_sgvera de hipercalcemia idiopdtica (18,22}, Estos

_ pacientes muestran una facies caracteristica dominada de

"Facies elfica". En 1961 Peroy {23) describid por vrimera vez un
cdso de la malformacidn en la que existia estrechez de la porcidn
ascendente de la aorta y focos de caleificacidn en la pared'arterial;
Posferiormente'Wb—léy ¥y cols (24) deseribieron la estenosis
supra#alvular adrtica en miembros de una misﬁa familia. En

el mismo afio Williams ycols (19) publicaron los hallazgos



9  TESS CON
FALLA DE ORIGEN

en cuatro pacientes portadores de estenosis supravalvular
adrtica asceciada a retrazo mental y facies caracteristica.
Un afic despuds Beuren y cols (20) publicaron los mismos
hallazgos y sugirieron el diagnéstigé con base exclusivamente
al tipo de facies gue presentaban estos pécientes. Ei;deno-
minador comfin & este grupo de pacientes es la facies elfica,
caracterizada por tener mandibula hipoplésica, boca grande,
labios gruesos, nariz gfuesa ¥y ancha‘con ia bunta elevada, frente -
amplia, cjos grandes y estrabismo internc. Los dientes muestran
separacién marcada, con reduccifn en el tamaﬁo ¥ con hipoplasia
generalizada de la mayor parfe de los dientes. '

En 1963 Black y cols (25) analizaron la similitud
de la facies elfica con la presentada por los portadores de es-
tenosis supradrtica. Garcié v cols (23) fueron los primeros
en demostrar la presencia de hiprcalceﬁia idiop&tica en un
paciente con estencsis adrtica supravalwvular, estenosis de la
arteria pulmonar, retrazo mentai_y facies elfica. La actividad
de la wvitamina D estgba elevada:-en egste enfermo.

La hipercalcemia y la estenosis adrtica supravalvulan’
existe con o sin retrazo mental y con enfermedad familiar.
Los estudios realizados hasta la fecha sugieren gque ambas
pertenecen a una misma enfermedad y.que su patogenia esta en
relacidn con la vitamina D (é2,27,28);

‘Es indudable que la hipercalcemia infantil existe en
ascciacidn con retrazo mental y facies elfica. Igualmente se

observa como enfermedad familiar sin retrazo mental., Es
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indudable gue la hipercalcemia con ¢ sin retrazo ﬁental se
presenta en forma aislada o bien estan asociadas. Los pacientes
que sufren retrazo mental tienen habitualmenie un cardcter dGeil
si bien que en determinadas circunstancias se vuelveﬁ_explosiyos_
de aéuerdo a les estimu;os emocionales externos.

FISIOPATOLOGIA:

Los portadores de estenosis abdrtica no sufren durante la
vida intrauterina las coﬁsequeﬁcias de la estrechez v en tal
circunstancia son nofmales al pacer. En detepminados casos
se encuentran algunes cambios en la circulacidn fetal. El
ventriculo izquierdo incrementa la presidn sistdlica de acuerdo
a2 la severidad de la estrechez y'su valor muchas vecés a5 superior
a la del ventficulo derecho. La hipertrofia del ventriculo
izquierdo hace que 1a cavidad sea menos distensible v de este
modo el incremento en la presifn telediastéliea interfiere con
el llenado ventricular izquierde. Como consecuencia el corto-
circuiteo de derecha a-izquiefda a través del foramen oval digmi-
nuye por incremento en la presidn atrial’izquerda. En tal
circunstancia el ventriculco derecho recibe mayor cantidad de
sangre y por ello ekpulsa mayor cantidad de sangre a trayés del
conducto artericsc a la acrta, que en condiciones normales.
Cuando mis severa es la estenosis aértiéa menor serd el gasto
ventricular izquierdo. En presencia de estenosis adrtica ligera
no se observan cambios gsignificativos en el gasto ventriculaw

izquerdo (1).
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indudable gue la hipercalcemia con ¢ sin retrazo ﬁental se
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Apos al nacimiente el aumento del retorno venoso al
atrio izquierdo contribuye en forma importante al cierre del
foramen oval. El incremento de la presidn media del atrio
izquierde faecilita el llenado diastdlico del ventricule izquierdo?
‘E1l llenado diastdlico depende gin embargo de otros factores ¥ ‘
el més impértante es la distensibilidad ventricular. Si ella
estd muy disminuida, el llenado diastflico es insuficiente al
igual que el gasto vehtricular izquerdo, El atrio izduierdo
incrementa su pre516n para mantener un llenado ventricular ade-
cuado. Si el 1ncremento de la presidn atrial 1zqu1erda es impor-
tante aparece hipertensidn venocapilar pulmonar de grados varia-
bles.e inclusive edema agude pulmonar. .

En los casos de estenosis abrtica severa la hiper-
tensidn atrial izquierda protruye el tabique atrial hadﬁa el atrio
derecho y la vBlvula del foramen oval se vuelve incompetente
permitiendo cierto grado de cortocircuite arteriovenoso. Si la
magnitud del cortocircuito es importante puede persiétir la
hipertensién avterial pulmonar (1). |

E1l conducto artefioso tiene un papel relevante en las
estenosis abrticas severas. Cuando el gasto ventricular izquier-
do esta disminuido existe caida de la presién arterial sistémica
y el cortocireuito de derecha a izquierda a través del conducto
mantiene las presién arterial y el gasto sistémico a niveles
adecuades. El paso de sangre de derecha a izquierda sirve de
escape a la ciryeculacidn pulmenar e impide un incremento marcado

de la hiperténsién vencecapilar pulmonar, &In tal circunstancia
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puede aparecer clanesis discreta.

Después del cierre del coﬁductc arterioso tanto el
incremento de la presién gistdlica como de la diastdlica final
del ventriculo izquierdo son los résponsables-por un gas+to
cardfaco adecuado. Si acaso el ventriculo izquierdo no logra
-mantener un gasto adecuado, disminuye la presidén sistdlica y
la hipoperfusidn tisular produce acidosis metaﬁélicaa Simulti
neamente incrementa la hipertensién venocapilay pulmcnar e
inclusive se desarrolla cuadro de edema agudo pulmonar. Esta
evolucifn encontrada en las estenosis abrticas severas puede
aparecer en los primeros dias o en las primeras semanas de vida
(1). .

La administracién de oxigenoc a estos pacientes puede
~tener accidn adversa contribuyendo al cigrrg del conducto
arterioso,

La circulacidn coronaria juega ﬁn papel importante
-en 14 adaptacidn del miocardio ventricular izquierdo. E1
ventriculo izquierdo incrementa el trabajo por latide lo que
demanda mayor cantidad de oxigeno. Si a consecuencia de la
severidad de la estrechéZ"disminuye la presidn sistémica, ocurre
) disminuqién de la perfusién corcnaria, hecho que interfiere con
la capacidad del miocardic del ventriculq izqﬁierdo en mantener
‘un gasto adecuado, agravando el cuadro hemodinSmico.

En caso de estenosis abrtica moderada, el ventriculo
izquierdo esta bien desarrollado y la evolucifn depeﬁder& del
'éradiente a través de ia estenpsis. La capacidad de la cavidad.
ventricular en mantener un gasto adecuado se debe a un incremento

en la presién sistblica y en la telediastdlica, en ausencia de
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insuficiencia ventricular izguierda. 8i la presidn ventricular
izgquierda se desarrolla a niveles de 180 a 200 mm Hg los pacientes
pueden desarrollar insuficiencia ventricular en los primeros
‘meses de vida. Contribuyeral deterioro el cortocircuito de
izguierda a derecha vor la fosa oval cuya vélvﬁla se vuelve
incompetente al protuirse hacia el atrio derecho debido a la
hiperteﬁsién atrial izquierda.

En condiciones menos severas,.la lesidn es bien to-
lerada y no se observan sfntomas duraﬁte‘la infancia. §i la
,estenosié incrementa su tamafio con el desarrollo somético del
.paciente no se observan cambios en el gradiente., 3i acaso la
‘estrechez es fija el gradientg incrementa con &l cerecimiento y
el deterioro puede ser mis ripido.

Las altefaéiones fisiolégicas observadas en la.este-
‘nosis adrtica valvular son similares en la isubvalvular v en
la supravdlvular. Esta Gltima muestra un asvecto distinto
en lo relacionado con la circulacién coronaria. Las arterias
coronarias estan bajo un réegimen de hivertensidn arterial vor
lo aue es de suponerse que el gasto coronario debe mantenerse
a niveles adecuados.

Las estenosis abdrtica ligeras son producidas
habitualmente por vdlvulas adrticas bicfispides. EI gradiente
sistSlico transvalvular esta alrededor de 40 mm Hg y parece
no tener mayor repercusidn con el desarrollo de los ejercicios .

figicos (2). La evolucidn de estos pacientes hacia estenosis



1y

mis severas ocurre en la edad adulta v se debe a fibrosis o
caleificacidn valvular que aparece entre la tercera y guinta
década de la vida (2). En ellos la cardiopatfa es descubierta por
la presencia de un soplo sistélico.

Dentro de la fisiopatologia e historia natural de
esta cardicpatia consideramos tres grupos muy bien definidos.
El primero y el tercero descritos previamente se situan dentro
de grados extremos de severidad y de poca importancia hemodinéﬁica.
El grupo intermedioc caracterizado por presentar presiones sise
télicés del ventriculo jzquierdo entre 140 y 180 mm Hg en los que
la capacidad de adaptacifn de la cavidad ventricular permitiri
una mayor o menor tolerancia a la cardiopatia. En este grupo
de pacientes la estenosis adrtica es considerada come severa
o critica cuando el gradiente sistflico entre el ventriculo
izquierdo y la aorta es.superior a 75 mm Hg y el Area orificial
es menor de 0.5 cm/m’ de superficie corporal (30). Estos
enfermos presentan molestias al inicic de la edad escolar que
se manifiestan por una endecarditis infecéiosa, sintomas de bajo
gasto ventricular izguierde, insuficiencia cardfaca o muerte
gibita. La muerte sibita en la edad escolav es rara (2,31-38).
El riesgo de muerte sfibita es de mayor indicacién del estudio
hemodindmico v del tratamiento qurlrgicoe (39). La muerte sfibita
esta relacionada con un mayor incremento de sobrecarga ventri-
cular izquierda durante el ejercicio por una mayor demanda para
aumentar el gasto cardfaco. Durante el éjercicio aparece

vasodilatacidn y como el gasto ventricular izquierdo es fijo 1la
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presidn sistblica no se mantiene a niveles adecuadeos. La baja
presién abrtica interfiere con el llenado de las coronarias
y aparece hipoxia miocirdica. La fibrilacidn ventricular es la
causa més frecuente de muerte sfibita. No es habitual que 1la
muerte sfbita aparesca como un sintoma aislado y si después
del desarrclvllo de sintomas como disnea, sincope y dolor precor-
dial (39,40), Casos sin sintomas v con electrocardiograma
nromal pueden sin embarge desarrollar muérte sbita (41). Ge-
neralmente se considera que los pacientes que presentan gradiente
sistdlico superior a 50 mm Hg en reposo son los gque pueden
.en un momento presentar muerte sfibita. En ellos el orificio
valvular es igual o inferior a 0,7 em? /m? de superficie corporal .
{1,42,%3). ,
Los ataques sincopales tienen también relacin
con el ejercicio y se deben a la incapacidad del ventriculo
izquerdo en mantener un gastc cardiacc adecuado. La insufi-
ciencia cardiaca no es frecuente en estos pacientes pero
esta precedida de ataques sincopales y disnea parcxistica,
La endocarditis bacteriana aparece a diferentes edades y es rava
antes de los tres afios, v no parece haber relacibn entre
la endocarditis infecciosa y la severidad de la estenosis (i),

El riesgo de muerte sfibita en un paciente adulto
asintomitico portador de estenosis abrtica 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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sobrevida después_de la aparicidn de los sintomas es alrededor
de 4.8 afios (2,43). En el adulto los ataques sincopales aislados
sdn rarcs v cuando aparecen tienen relacidn con el ejercicio.
En ellos, & diferenéia del adolescente, el gradiente sistdlico
se considera importante cuando es igual o superior a 50 mm Hg
vy el irea orificial es menor de 0.7 cm2/m> de superficie corporal
(42,43),
CUADRO CLINICO

- Las estenosis abrticas son mis frecuentes en‘hombres
que en mujeres (10,45),  La existencia de estenosis abrticas valw
vulares y subvalvular fibrosa no es encontrada con frecuencia
en los miembros de una misma familia, si bien que algunos
casos han sido réportados (36), Estos hallazgos contrarestan
sin embar309con la estenosis suprabdrtica valvular en la que
observam?s su apavicidn en los miembros de una misma familia
por un gén aﬁtotémico dominante (46,47). A diferencia de las
dem&é la estenosis supravalvular abrtica se asocia con reirazo
mental e hipercalcemia infantil (22,25,28). Dentro de ciertos
valores de:gradiente sl ventriculo izquierdo & la acrta las
estencsis abrticas son habitualmente descubiertas por la
presencia de un soplo sistdlico en la base del precordio.

La "estenosis adrtica severa del recién nacido no se

manifiesta clinicamente luego apos. al nacimiento. E1 finico
dato en favor de la cardiopatia es la presencia de un soplo
sistéliCO-expulsivo en la parte alta del precordio. Algunas

horas o algunso dias o semanas despuds del nacimiento los
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pacientes desarrollan cuadro de insuficiencia pespiratoria de
rdpida evolucidn, pulsos periféricos débiles, estertores basales
pulmonares, insuficiencia cardiaca derecha y colapso perif&rico.

8i ia estenosis adrtica no es coritica, las manifes-—
taciones clinicas aparecen tardiamente (2,%5), en la adolescencia
o en la edad adulta. Algunos casos en los que la presidn
sistSlica del ventriculo izquierdo esta alrededor de 180 mm Hg
pueden presentar insuficiencia cardfaca en los primeros 6 meses
de vida:.pero si esto no corre, los primeros.sintomas;aparecen a
partir de los seis afios de edad. Raramente estos pacientes
desérrollan muerte s{ibita antes de los 3 afios. En nifios mayores
el sincope es uno de los sintomas mis frecuenfes v tienen
rélacién con 1és ejercicios fisicos.

Existe limitacidn fisica que se manifiesta por la
disnea de esfuerzo si bien que este sintoma es poco frecuente a
menos que la estenosis sea muy severa., La disnea es menor
manifiesta en las estenosis adrticas porque estos pacientes
contrarestan la presidn diastéliga final del ventriculo
izquierdo elevada con un incremento en la fuerza de contraccidn
atrial sin aumento significativo en 1la presidén venocapilar
pulmonar. . Los casos con disminucidn significativa de la disten-
sibilidad del veniriculo izquierdo muestra sin embargo"incremeﬁtq
en la presidn media del atrio izquierdo y sus consecuencias.
En estos casos la presifn atrial al inicio de la didstole se
mantiene elevada al contraric de los casos sin disned en los que

esta presidn es normal. El vértige estaria presente cuando el
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ventricule izquierdo se muestra incapaz de incrementar el gasto
cardfaco en presencia de determinadas demandas tales como el
ejercicio y otro tipo de esfuerzo fisico. EL sfncope se explieca
por el mismo mecanismo y se debe a una mayor limitacisn del
ventriculo izquierdo en mantenerse el gastb adéaua&d; En |
presencia de estenosis abrtica severa el gasto cardiaco en
reposo es muy cercano al mdximo normal puesto gue la expulsién
de la sangre esta limitada por la severidad de la obstruccidn.
En caso de esfuerzo fisico, el gasto cardiaco disminuye al
igual que el gasto por latido veduciendo el aporte de sangre

al cerebro produciendo el vértigo o el sincope. La hiperativi-
dad del seno carttidec ha sido invocada como causa de sincope

o vértigoe (31,58). Otras veces el sfincope ha sido explicado
por la presencia de extfasistbles ventriéularés, tééﬁiéardiém

o fibr-lacidn ventricular paroxistica producidos por agenesia
miocirdica., La muerte s@bita en esta cardiopatia se estima
alrededor de 19% y puede ser explicada por las arritmias
ventriculares mencionadas previamente (38,3%,49-51}. E1 angor
es mids frecuente en edades superiores a 20 afios. _

Los pacientes con estenosis adrtica iigera son asin-
tométicos en la. nifiez. La lesidn se diagnostica por la preéencié
de un soplo sistdlico expulsivo en el foco adrtico., Estos
pacientes ﬁresentan sintomas tardios secundarios a un'increménto
en la severidad de la estrechez; principalmente en las estenosis

aorticas valvulares, a consecuencia de fibresis o calcificacidn

valvular.
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El electrocardiograma en la esteﬁosis abrtica es de
utilidad ya que representa en determinadas circunstancias la
sobrecarga sistflica de ventriculo izquierdo producida por la
lesién. De todos modos el valor del procedimiento tiene sué

‘limitaeioﬁes ya que existen casos en 108 que la presién sistélic&
'del ventriculo izquierdo esta elevada y el patrén electrocar-
diogrifico es normal. La inversa es verdadera pfincipalmente
en aquellos casos de larga evolucidn (37,52).
Las Variacionés de la onda P son péeo significativas
“y solamente en casos con importante soﬁrecarga ventricular |
izquierda 6bservamos datos de hipertrofia atrial izquiefda
(52—54).cafacterizadé por ondas P bimodales en DII y + en V1.

7 | 1 eje eléctrico de AQRS ofrece igualmenfe poca
informacidn ya que envla gran méycria de los pacieﬁtes eéta
'dentfo de limites normales y en muchas de las veces podemos
encontrarlo discretamente desviade hacia la defecha é pesar dé la_'
sobfecarga'sisfélica del véntriculo izquierdo. La desviacidn
del AQRS hacia la izquierda la observamos habituaimente en aquel
grupo de pacientes de larga evolucién en los que se gsocia
habitualmente en 1la repolarizacifn ventricular. EI hallaégo
tipico de 1; cardiopatia es el patrén de sobrecarga sistdlica
de ventriculo izquierdo descrito previamente (5).

Las,aﬁormaiidades observadas en el electrocardiograma
se deben al registroc de ondas R altas en derivaciones DII, aVF;
S profundas en V1 y V2 ¥y ﬁ altas en VS-y V6 (52,53,54)., Este

patrén sin embarge no es definitivo en el diagnéstico salvo en
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aquellos casos en los gue observamos incremento en ei voltajé
de R de V4 hacia V6 y no disminucién en la amplitud del mismo

a medida que avanzamos en direccidn a pfecordiales.izquierdas.
El incremento en la reflexidn intrinsecoide en éerivaciones que
exploran ventricilo izguierdo es un dato seguro al igual "que
las alteraciones en la repolarizaciBn ventricular (54,56).

Las alteraciones en la repolarizacidn ventricular
caracteristicas de sobrécarga sistllica de ventriculo izquierdo
son de aparicibén tardia ya que tienen relacisn con la historia
natural de la enfermedad-y pueden ser obsefvadas en portadofes
de estenosis é&rticas,moderadas‘o severas (50,55-57), Los
primeros cambios observados se refieren a una rectificacién del
segmento S y acuminacién de onda T, debida a igquemia subendo-
cardica. Posteriormeﬁte se invierte 1a onda T en forma progre-
siva y su pama descendente presenta una negatividad més lenta

"mientras que la ascendente muestra un ascenso ripido. Estos
pacientes muestran posteriormente desnivel negativo del punto
J debido.a la isquemia sUbendocardica_del ventricule izquierdo.
Esta morfoiogia-asimétricaude la onda T es distinta a la observa-
da en la cardiopatia isquémica. . 7

Por el electrocardiograma podemos hacer el diagnés-
tico de dilatacidn del ventriculo izquierde al'registrar en las
derivaciﬁnes precordiales el desplgzamiento de la zona de
“transicifn hacia precordiales derechas (56,571,

V Las alteraciones en‘la'repolanizacisn no -necesariamente

tienen relacidn con el gradiente de presifn entre ventriculo
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izquierdo y aorta si bien que se ha procurado corfelaéionar ambos
valores (52,55,59). Es mds frecuente sin embargo que los pacien-
tes portadores de menos de 50 mm de gradiente entre ventriculo'
izguierdo y aorta presenfen ondas T normales en derivaciones
precordiales izquierdas y aquellos que muestran més de 80 mm Hg
evolucionan con alteraciones de la repolarizacidn del tipo de

la scbhrecarga sistélica (8.

Consideraciones deben ser hechas con respecto al elac-
trocardiograma de esfuerzo en las estenosis adrticas. Se ha
visto que los pacientes'asiﬁtom&ticos que presentan com el
ejercicio depresidn del segmente 8T, inversidn de ondé T u otros
tipos de alteraciones en la repolarizacifn son aquellos que |
tienen estenosis abrtica significativa (45,58,59,50).

El electrocardiograma de los portadoves de estenosis
abrtica severa en pacientes recien nacidos es igualmente
poco expresivo, El eje eléetrico esta desviado a la derecha y
existe hipertrofia ventricular derecha anormal para la edad
caracterizada por la presencia'de onda T-positiva en V1. Las
ondas R en precordiales izquierdas tienen habitualmente‘émpiitud
normal al igual que la onda P. BEs de valor la pfesencia de ondas
T de bajo voltaje en derivaciones que exploréh ventriculo
izquierdo (37,58). La estenosis adrtica ligera no complicada
" muestra electrocardiograma normal.

RADPTOLOGIA: .
El estudic radioldgico de la estenosis abrtica es

inespecifico. LOs campos pulmonares son normales a menos que



21

izquierdo y aorta si bien que se ha procurado corfelaéionar ambos
valores (52,55,59). Es mds frecuente sin embargo que los pacien-
tes portadores de menos de 50 mm de gradiente entre ventriculo'
izguierdo y aorta presenfen ondas T normales en derivaciones
precordiales izquierdas y aquellos que muestran més de 80 mm Hg
evolucionan con alteraciones de la repolarizacidn del tipo de

la scbhrecarga sistélica (8.

Consideraciones deben ser hechas con respecto al elac-
trocardiograma de esfuerzo en las estenosis adrticas. Se ha
visto que los pacientes'asiﬁtom&ticos que presentan com el
ejercicio depresidn del segmente 8T, inversidn de ondé T u otros
tipos de alteraciones en la repolarizacifn son aquellos que |
tienen estenosis abrtica significativa (45,58,59,50).

El electrocardiograma de los portadoves de estenosis
abrtica severa en pacientes recien nacidos es igualmente
poco expresivo, El eje eléetrico esta desviado a la derecha y
existe hipertrofia ventricular derecha anormal para la edad
caracterizada por la presencia'de onda T-positiva en V1. Las
ondas R en precordiales izquierdas tienen habitualmente‘émpiitud
normal al igual que la onda P. BEs de valor la pfesencia de ondas
T de bajo voltaje en derivaciones que exploréh ventriculo
izquierdo (37,58). La estenosis adrtica ligera no complicada
" muestra electrocardiograma normal.

RADPTOLOGIA: .
El estudic radioldgico de la estenosis abrtica es

inespecifico. LOs campos pulmonares son normales a menos que



22

existe insuficiencia ventricular izquierda secundaria a la
severidad de la estenosis. En esta circunstancia se observa
hipertensifn venocapilar pulmonar. La hipertensién venocapi-
lar pulmonar se encuenitra en los dos extremos de la evolueién
de la cardiovatia. Uno. en el recién nacido con estencsis :
adrtica critica v el otro en pacientes adolescentes o adultos.
En ambas circunstancias se acompafian de cierto grado de car-
diomegalia (1,61-63). '

La presencia de diltacidn postestendtica y de calai-
ficacifn valvular sugiere que -la lesidn se localiza en la
vilvula adrtica (3-5,45,63,84). No se observa dilatacifn
.postestendtica en la estenosis adrtica supravalvular (48,66,67).
Sin embargo enrla subvalvular fibrosa se han descrito casos con
dilatacidn postestendtica cuands el anillo fibroso esta aay
cercano al aparato sigmoideo adrtico, funcicanando de este mode
al igual que una obstrueceibn wvalvular (12).

El &rea cardiaca en al prpvecciéﬁ posteroanterior
es normal. La presencia de diltacién del ventriculc izqueirdo
no. es un hallazgo obligado en las estencsis afrticas. La
expresidn radioldgica de hipertrofia ventricular izquierda
es de diffcil apreciacidn va que cuando esta alteracién
anatémica es aislada no se manifiesta radiol&gicamente. E1
incremento de la convexidad del borde posterior em la obliéﬁa'
izquerda anterior ha sido descrito como secundario a hiperfroe

fia wventricular izguierda (45). Esta misma imagen se observa en
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' corazones Sanos, por lo que su valor es limitado. Si conside-
ramos que la hipertrofig ventyicular crece hacia adentro es fécil.
' entender la falta de expresidn radioldgica de esta alteracidn
anatémica. La presencia-del borde posterior del corazdn extent—
digndosé‘hacia atris de la_sombra de la vena cava inferior en
la incidencia lateral eé ﬁn-hal1azgo m&s seguro de dilatacidn
de ventriculo izquiérdo (45). La cabdiomegalia en la estenosis
abrtica se debe excesivamente a la dilataéiﬁn del ventriculo
izquierdo f éel étrio izquierdo; Se-observa habitualmente en
'aquelids casos con estencsis severas o moderadas con ciertq
tiempo de evolucidn y se manifiesta en la incidencia posteroan-
terior por un aumento de borde inferior izquierdo de la silueta
cardiaca que se extiende hacia la izquiefda v haca-abajo,“pof
debajo del diafragma izquierdo. Cuando el ventriculo izquierdn
“esta dilatado visualizamos en la oblicua izquierda ahteriqr el
désplazamiento del borde inferior y posterior del corazén hacia
atris como consecuencia de la diltaciéﬁ.de la cémara de entrada
del ventriculo izquierdo, finica manifestacibn radioi&gica de la
dilatacibn del venfﬁiculo izquierdc. De este modo la sombra
cardiaca ocupa él espacio triangular formado ﬁor la columna
vertebral, diafragma v borde posterior del ventriculo izquierdo
(45)., Pocas veces existen datos de dialtaci&n del atrio izquierdo
y del ventricule izquierdo. Son hallazges radicl8gicos que
expresaﬁ la severidad de la estenosis é&rtica en cualquiera

de sus formas. Es importante enfatizar que la estenosis abrtica
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raramente pregenta cardiomegalia severa, exeptuando la forma
ceritica encontrada en el recin nacido (61,68).
CATETERISMO
El cateterismo cardiaco tiene como finalidad valorar
el grado de severidad de la lesidn abrtica, - Esta indicado
el cateterismo izquierdo en el que la ﬁedida del gradiente entre
ventriculo izquierdo y la aorta determinan el grade de obstruc-
cibdn. Por medio del cateterisme derecho se descartan otras
lesicones asociadas tales comc una persistencia del econducte
arterioso o una comunicacidn interatrial,
’ Deben ser cateterizados agquellos pacientes vecidn
nacidos que presentah datos .de insuficiencia véntricular izquien—
da. La indicacidn se vuelve menos precisa en pacientes mayores.
En-este.grupc, los sintomas y las alteraciones electrocardio-
grificas que presentan los pacientes son los parfimetros que in-
dican. el cateterismo cardiaco. El1 estudﬁo hemodindmico esta
-indicado en aquellos pacientes que presentan limitacién fisica,
vértigo o dolor precordial (39,45,63). Igualmeﬁte'debe*proce;
derée—con el estudig hemodindmico en lbs portadores de hiper-
troffa ventriecilar izquierda diagnosticados por las alteraciones
de ST-T en el electrocardiograma. Otros datos taleélcqmo las
caraéteristicas de los pulsos y la duracidn del séplo sistdlico
son parémetros Gtiles (1). o
La decisién en cuanto al estudio hemodinafiicc en paw
cientes asintomftices es tema de controversia. La existencia

de muerte s@bita en pacientes con electrocardiograma normal
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€37.53) ha sido el argumento para el estudio hemodindmico en to-
des los pacientes portadores de estenosis abrtica si bien gque
este criterioc no es unifoerme en la literatura. Los pacientes
que estan asintomiticos, que presentan soplo sistdlico oucupa
. dos terceras partes menos de la sistole ventricular y que tienen
electrocardiograma normal no deben ser cateterizados {59).

El electrocardiograma de esfuerzo en este'grupo de
pacientes puede ofrecer sin embarge datos adicionales que
permitan témar una conducta adecuada principalmente en los
pacientes -asintomiticos. Un perfil anormal durante el ejercicio,
formado_po? disfuncidn cardiaca isquemia miocardia e ine
tolerancia al ejercicio se ha observade en pacientes con obstruc-
bién severa -0 bien_en otros.con gradiente alrededor de‘Sb Hm Hgl
(53.60). '

La.saturacién de oxigeno se comporta en forma dig-
tinta en pecién nacidos (infantes). Se encuentra esta
saturacidn disminuida a consecuencia del bajo gasto cardiaco.

En algunog casos se -detecta incremento en l; saturacién a
nivel del-atrio derecho secundaria al cortocireuito de iz~
quierda defechéa‘ La cifra_de saturacién a nivel de cavidades
derechas puéde llegar a 85% en estos patientes (1). B8i el
conducto arteriosé esté permeable se detecta insaturacidn en
la aorta descendente debido al cortocircuito invertido a
través- del conducto, sin embarge si el cortocircuite a nivel

atrial ee significativo, encontraremos grados menores de
saturacidn en la aorta descendente ya que la sangre de cavie
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dades derechas tiene una mayor saturacién. En nifios mayores,
la saturacidn a nivel de las cavidades derechas es normal
siempre que no existan lesiones asociadas.

En caso de insuficiencia cardiaca registramos
aumento de la presidn media del atrio derecho. La exploracién
sistdlica de la arteria pulmonar en los recien nacidos
muestra comportamiento vaviable. Algunas veces la presién
sistdlica de la arteria pulnonar es mayor'que la sistémica,
otras veces esta moderadamente elevada o bien cercana a la nor-
mal. La presidn capilar pulmonar, la media del atrio derecho
y la telediastdlica del ventriculo dérecho se encuentran eleva-
das en los casos de estenosis adrtica severa. En recién naci-
dos la presidn sistSlica del ventriculo izquierdo esta alrededor
de 125 mm Hg mientras que en nifios mayores esta cifra se incre-

~menta a niveles de 180 a 200 wmm Hg (1).

Los nifics mayores afin con estencsis adrtica severa
muestran presidn sistélicg de ventriculo derecho y tronce de la
arteria pulmonar normales, sin embargo la telediastdflica del '
ventricule izquierdo esta elevada. La presidn sist8lica del
ventricule izguierdo dependeri de la severidad de la lesidn (45).
De este modo podemos observar casos en los qﬁé esta cifra llega
a 300 mm Hg. La curva de presidn sistélica del ventriculo
izquierdo es triangular. El sitio de la estenosis puede ser
determinade al retirarse cuidadosamente el catéter del ventriculo

izquierdo a la aorta ascendente. ].En los casos de estenosis
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subafrtica fibrosa fija es diffcil detectar la presidn sistdlica
-en el sitio localizado entre la sigmoidea adrtica y el anillo
fibroso ya gue esta muy cerca de la valvula adrtica. La‘curva
de retiro muestra cambio brusco de prgsién sistdlica entre el
ventriculo izquierdo y la aorta tal como ocurrid en las.estenosis
aorticas valvulares (45,63). En los §prtadores de estenosis
supravalvular adrtica la presibdn gistélica registrada por encima
del piso sigmoideo es la misma del ventrfculo izquierdo con caida
de esta presisén sistélica inmediatamente por encima del plano
valvular (29). La presibn diastélica es frecuentemente mis
béja en el segmento situado entre la vAlvula v la estrechez que la
registra mis alld de la estenosis, - .
. En la estenosis abrtica valvular o subvalvular la
cupva de presidn sistdlica aéftica ﬁuestra una rama ascendente;
con cierre vibrado.

E1l criterio\de severidad para la estenosis adrtica
varia. Se considera que cuando el &rea valvalar es menor de 0.7
om?/m? de superficie corporal existe obstruccidn significativa.
Otros autores consideran 0.5 cm2/m2 de superficie corporal como.
indicative de obstrﬁccién severa {2). De und manera general,
el drea permeable de 0.6 a 0.7 bm?/mQ se considera como produc-
tora de obstruccidn severa v con gradiente en reposo superior

a 50 mm Hg {(13.
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