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RESUMEN

ESTENOSIS SUBVALVULAR AORTICA. EXPERIENCIA DE 10 ANOS EN EL
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

Antecedente.- La estenosis subadrtica (ESA) representa del 8—-20% de las obstrucciones
al tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI). 8-31% requieren reintervencion por
recurrencia (gradiente pico >30mmHg).

Objetivo.- El objetivo principal es describir los resultados clinicos y quirurgicos obtenidos
en los pacientes sometidos a cirugia, en el Hospital Infantil de México Federico Gémez

Material y Método.- Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal en 38
pacientes operados por ESA en el periodo enero 2006 a diciembre 2016. Se identificaron
variables clinicas, quirurgicas y ecocardiograficas de los pacientes intervenidos.

Resultados.- Predomina sexo masculino 22 (57,9%), mediana de edad al diagndstico 4.5
afnos y a la cirugia 9.5 afios. 16 (42,1%) asintomaticos, Aorta bivalva en 11 (28,9%). 31
con tipo rodete y 7 con membrana (81.6 vs 18.4%). 29 (76,3%) con una a cuatro
anomalias asociadas Se realizd: solo reseccion rodete en 11 (28,9%) y reseccion rodete
mas otro procedimiento en 20 (52,6%), Previo a la cirugia las medianas: gradiente (gte)
pico 87 mmHg, postcirugia: gte pico 34mmHg. Insuficiencia adrtica precirugiaen 24
(63,2%) y postcirugia 34 (89,5%), Recurrencia inmediata a la cirugia en 9 (23,7%) y tardia
(24-46 meses) en 3 (7,9%). Complicaciones postcirugia en 23 (62.2%). De los factores
para recurrencia no se encontré diferencia estadisticamente significativas en el sexo,
edad al diagnéstico, morfologia de la aorta, morfologia de la ESA, distancia entre la ESA y
valvula adrtica, anomalias cardiacas asociadas, cirugias previas, tipo de cirugia realizada,
gradientes prequirurgicos pico y medio por el TSVI y la insuficiencia aortica pre y
posquirurgica. Sin embargo, al relacionar con la edad a la cirugia existe diferencia
significativa (p 0.036, RR=4.800, I1Cgs¢, 1.043 —22.1)

Conclusiones.- La ESA es una enfermedad progresiva en la edad pediatrica, todos
requieren manejo quirdrgico y en general los resultados y la sobrevida son adecuados,
aquellos con edad temprana a la cirugia muestran mayor riesgo de recurrencia en el
seguimiento. La insuficiencia valvular adrtica inevitablemente es una consecuencia
fisiopatoldgica de la enfermedad

Palabras clave: subvalvular, subaértica, cardiopatias congénitas



INTRODUCCION

La Estenosis Subvalvular Aortica (ESA) en la edad pediatrica tiene un curso progresivo.
La etiologia aun no esta clara, existen teorias sobre los sustratos que contribuyen a su
formacion como el flujo turbulento en el tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) vy
las variantes anatomicas como son los defectos de la valvula adrtica, mala alineacion
septal, desviacion o protrusion del septo interventricular, anillo aodrtico hipoplasico,
alteraciones en el angulo aorto-septal y en la continuidad mitro-aértica y anomalias en la
valvula mitral. Representa hasta el 20% de los casos de obstruccién en el TSVI. Aunque a
menudo se presenta como una membrana puede ser con morfologia tipo rodete o tunel
fibroso siendo éste ultimo el que genera mayores gradientes obstructivos. En general los
pacientes suelen estar asintomaticos. La reseccion quirurgica esta indicada en todos los
casos y segun las guias de la ACC/AHA esta indicado con gradientes pico por el TSVI
250 mmHg o menores si existe insuficiencia adrtica severa o disfuncion sistdlica
ventricular izquierda, a pesar de ello aun no se ha determinado la edad idénea para la
cirugia existiendo aun controversias. En la mayoria de los estudios publicados se han
planteado los factores de riesgo para la recurrencia y reoperacion tales como la
morfologia de la ESA, el sexo, la edad temprana al diagnéstico y a la cirugia, la distancia
corta entre la ESA y la valvula adrtica, los gradientes elevados en el TSVI y las anomalias
asociadas. La insuficiencia aodrtica es la principal complicacién. En general es una

patologia de baja mortalidad operatoria.



ANTECEDENTES

La ESA se considera una lesion adquirida en la edad pediatrica, de caracter progresivo
con incrementos no sélo en los gradientes de obstruccién por el TSVI sino en las lesiones
secundarias a ésta que sin intervencion ocasiona hipertrofia ventricular izquierda,
disfuncion ventricular, arritmias, endocarditis bacteriana y dafo en la valvula adrtica

causando en la mayoria de los casos cierto grado de insuficiencia.

La cirugia temprana es controvertida existiendo divergencias en los resultados, se ha
planteado que disminuye las reoperaciones, recurrencias, el dafio a la valvula adrtica y la
endocarditis bacteriana, tal es asi que algunos autores recomiendan la cirugia temprana

sin importar el gradiente.

Las tasas de reoperacidon y recurrencia varian entre las series publicadas, asi como su
relacion con determinados factores de riesgo para su aparicion sefalando la importancia
de los gradientes por el TSVI, la insuficiencia adrtica y la distancia entre la ESA y la

valvula adrtica como determinantes prondsticos en estos pacientes’.

El presente estudio revisé los casos de los pacientes sometidos a cirugia por ESA, para
determinar no sélo las caracteristicas de los pacientes sino cuantos de ellos presentan

insuficiencia aortica y que factores influyen en la recurrencia.



MARCO TEORICO

ESTENOSIS SUBVALVULAR AORTICA

La obstruccién congénita del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) comprende
un grupo heterogéneo de trastornos, pudiendo ocurrir obstruccién por debajo, por encima

o al nivel de la valvula aortica®>.
Epidemiologia

La Estenosis Valvular Adrtica o estenosis subadrtica (ESA) constituye el tipo mas comun
de obstruccion congénita del TSVI, representando el 80-85% de los casos. El segundo
tipo mas comun de obstruccidén del TSVI en nifios es la Estenosis Subvalvular Adrtica
(ESA), que representa aproximadamente el 10-15% del total de casos. Es mas comun en
los varones, con una proporcion de 2.5:1. En el Instituto Ignacio Chavez en estudios

publicados representa hasta el 20% de las obstrucciones en el TSVI*®.

Patologiay clasificacion

La ESA es de naturaleza polimorfica. Los diferentes tipos de estenosis subadrtica rara vez
estan presentes en la infancia y con frecuencia se consideran condiciones adquiridas. De
acuerdo a sus caracteristicas anatomicas se ha dividido en membranosa, fibrosa o

fibromuscular y tuneliforme®.

La forma mas comun, es la estenosis subadrtica membranosa (70-80% de los casos)
caracterizada por una membrana fibrosa fina proximal a la valvula adrtica. La membrana
es generalmente muy delgada (1 a 2 mm), ubicada a varios milimetros de la valvula
aodrtica, es circunferencial y en ocasiones incluye fijaciones a la valva anterior de la valvula

mitral®’.



El segundo tipo mas comun de estenosis subadrtica implica un rodete o cresta
fibromuscular, grueso, frecuentemente ubicado inferior a la valvula aortica, que tiene una
situacion anatémica mas alejada de la valvula adrtica, hasta 3 mm por debajo de ésta, el
rodete tiene un grosor de 2 -3 mm y es mas prominente en sentido anterior y lateral que

en sentido posterior en el angulo aortomitral®>.

El extremo mas severo de la enfermedad es la estenosis subaodrtica tipo tunel,
caracterizada por hipertrofia muscular y estrechamiento del TSVI que se extiende por
varios centimetros por debajo de la valvula. Esta obstruccién tipo de tunel puede
presentarse de novo pero también esta asociada a pacientes que han sido sometidos a
cirugia cardiaca congénita previa por ejemplo en patologias como doble via de salida del

ventriculo derecho (DVSVD), arco adrtico interrumpido o con complejo de Shone®*.

Si bien la patogénesis de la ESA es poco comprendida, hay evidencia de que ciertos
sustratos anatémicos crean patrones anormales de flujo en el TSVI que conducen al dafio
endotelial, proliferacién celular y depésito de colageno dando lugar a la formacién de la
membrana fibrosa, cresta o tunel’. De hecho, se han observado anomalias en el TSVI,
tales como separacion mitral-adértica mas amplia, angulo aortoseptal mas pronunciado
sobre todo en nifios con defecto del septo ventricular o coartacion de la aorta, que

posteriormente desarrollaran estenosis subadrtica®'°.

Otras etiologias que se han implicado en la obstruccion subadrtica incluyen inserciones
anomalas de las cuerdas de la valvula mitral o tejido valvular auriculoventricular accesorio
(en relacion a presencia de hendidura mitral o a defecto septal atrioventricular completo),
deformidad de cuello ganso presente en canal atrioventricular, mala alineacién posterior

del septo infundibular e hipertrofia septal asimétrica de la cardiomiopatia hipertrofica>*.

Un hallazgo asociado importante es la insuficiencia adrtica, presente hasta en un 70% de
los casos. Si bien en algunos casos se relaciona con intervencion quirdrgica o
intervencionista previa, también puede desarrollarse en pacientes con estenosis
subvalvular discreta y aislada. En estos casos, es secundaria al dafio valvular ocasionado
por la exposicion prolongada al jet de alta velocidad causado por la estenosis

subvalvular®®.



Las malformaciones cardiacas asociadas son frecuentes, siendo ellas: la comunicacion
interventricular (CIV) en el 65% de los casos, coartacion de la aorta (CoAo) en 6 - 20% y

valvula adrtica bicuspide en el 10- 25%**’.

ESA y CoAo se acompafian en ocasiones con membrana supravalvular mitral, valvula

mitral en paracaidas constituyendo el llamado complejo de Shone®.

Fisiopatologia

En general la fisiopatologia es la misma si la estenosis esta por encima, por debajo o al

nivel de la valvula aértica®.

La obstruccion a nivel del TSVI da como resultado un aumento de la presién sistdlica
ventricular izquierda y el estrés de la pared, en respuesta a esto, los cardiomiocitos del

ventriculo izquierdo (V1) comienzan a hipertrofiarse®>.

El primer efecto fisiolégico negativo de la hipertrofia ventricular es la disminucion de la
relajacion ventricular, con la consiguiente reduccion del llenado ventricular en la diastole
temprana. Si la hipertrofia continda, esta cada vez mas se acompafada de fibrosis
miocardica, proceso mediado por las via renina-angiotensina-aldosterona y TGF-B. Con
el tiempo, la pérdida progresiva de los cardiomiocitos y la sustitucion de éstos por
colageno ocasiona el deterioro continuo de la funcién sistélica y diastdlica y el eventual

desarrollo de insuficiencia cardiaca®.

Otro factor que contribuye a la disfuncidon miocardica es el desarrollo de la isquemia
subendocardica. En el corazén normal, el aumento de la demanda de oxigeno miocardico
puede ser satisfecha por el aumento del flujo sanguineo coronario y la entrega de oxigeno
a través de la vasodilatacion coronaria. En pacientes con estenosis severa, las arterias
coronarias estan dilatadas casi al maximo, con poca capacidad para una vasodilatacién

adicional, lo que se traduce en una minima reserva de flujo coronario’.



Diagnéstico

Manifestaciones clinicas:

Son similares a las de la estenosis valvular, presentando en forma gradual y evolutiva,

disnea de esfuerzo, mareos, dolor precordial y sincopes®**.

Las manifestaciones clinicas dependen del gradiente de obstruccion; asi gradientes
superiores a 60 mmHg presentan disnea de medianos y pequefios esfuerzos, gradientes
mayores a 80 mmHg presentan lipotimias y angina de pecho; sin embargo, existen casos

asintomaticos>®**.

Exploracion fisica:

Depende igual de los gradientes, lo pulsos seran normales con estenosis ligeras a
moderadas y disminuidos con estenosis importantes. Se palpa frémito en la base del
precordio y en el hueco supraesternal y puede haber impulso sistolico del ventriculo

izquierdo®.

A la auscultacion el primer ruido es normal, seguido de un soplo sistolico de caracter
expulsivo que no viene precedido de chasquido protosistdlico a menos que exista aorta
bivalva asociada. El soplo tiene mejor intensidad en el borde esternal izquierdo y se
irradia al hueco supraesternal y vasos del cuello. El segundo ruido es normal, a menos
que la obstruccion sea importante y determine un desdoblamiento paraddjico. Si existe

insuficiencia adrtica se escuchara un soplo diastélico>***.

Radiografia de torax:

Suele ser normal, cuando existe cardiomegalia ésta no es importante y no hay dilatacion
de la aorta ascendente y de existir es por aorta bivalva o porque la membrana esta tan
proxima a la valvula que tiene una funcién similar a la obstruccién valvular, lo que provoca

dilatacion postestendtica. En los casos severos se encuentra dilatacion del ventriculo



izquierdo y si existe falla ventricular se observara datos de hipertensién venocapilar

pulmonar®?,

Electrocardiograma:

Habitualmente es normal, puede existir hipertrofia variable del ventriculo izquierdo con o
sin cambios en la onda T y segmento ST que puede asociarse a bloqueo de la rama

izquierda del Haz de His***'.

Ecocardiograma:

Método de diagndstico para determinar caracteristicas de la estenosis subvalvular asi

como su grado de repercusion hemodinamica sobre la valvula aodrtica>***.

En modo M se aprecia:

- El cierre mesosistdlico de la valvula aértica ocasionado por la turbulencia causada
por la obstruccién subadrtica que crea una zona de baja presién que produce la
tendencia al cierre en sistole de las sigmoideas adrticas®.

- Vibraciones sistdlicas gruesas de la valvula ocasionada por el flujo turbulento que
choca con las sigmoideas durante la sistole®.

- Disminucién de la distancia mitroseptal en la via de salida del VI°.

Si el estrechamiento de la via de salida es del tipo tuneliforme, es frecuente encontrar
movimiento anterior de la valva anterior de la mitral. En los casos en los que la
obstruccién es importante el modo M muestra la hipertrofia de la masa ventricular

izquierda®.

La modalidad bidimensional en los cortes paraesternal y apical del eje largo, muestra el
sitio y el tipo de obstruccién. El anillo fibroso se identifica como un eco delgado y lineal en
el TSVI. En los casos de membrana si ésta estd muy cerca del anillo valvular puede ser

dificil diferenciar sus ecos de los de una valvula gruesa®.
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En los casos de estenosis tuneliforme desde el corte para esternal eje largo se distingue
una via de salida estrecha y alargada en forma difusa, acompafiada de hipertrofia

concéntrica del ventriculo y disminucién de las dimensiones de la cavidad ventricular®.

El ecocardiograma permite buscar los defectos asociados como CIV, aorta bivalva, CoAo
y PCA>*7

El Doppler permite localizar la obstruccién como un mosaico producido por la turbulencia
del flujo en la sistole por debajo del la valvula adrtica. Permite determinar el gradiente
maximo a través de la membrana y este dato se puede valorar mejora cuanto mas alejada
esté la obstruccion de la valvula. La valoraciéon se complica cuando existe CIV que actua
como via de escape de presion del ventriculo izquierdo al derecho infravalorando el

gradiente****. Durante la diastole permite identificar el grado de insuficiencia de la valvula.

Cateterismo cardiaco:

Indicado cuando existen defectos asociados no definidos por el ecocardiaco. El acceso
arterial retrégrado permite el estudio del infundibulo del VI. Al tomar las presiones de retiro
se encontraran diferentes mediciones de presion por el gradiente entre el VI y su salida; y,
otro por la presion sistolica en la aorta ascendente. El angiocardiograma del VI muestra
un defecto de llenado que se forma por la membrana, inmediatamente por debajo de la
valvula adrtica. Las posiciones oblicua derecha anterior o axial facilitan la identificacion de
la obstruccion subvalvular y al mismo tiempo permite analizar las caracteristicas de la

valvula mitral®.
Si la estenosis es de tipo fibromuscular se observa una estrechez mas difusa en el
infundibulo del VI situada en una zona mas alejada de las sigmoideas aodrticas. La

aortografia esta indicada para la valoracion de la insuficiencia aértica®.

Hoy en dia la tomografia helicoidal y la resonancia magnética nuclear han ido

sustituyendo al estudio hemodinamico.
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Tratamiento

La angioplastia con baldén no estd indicada en ésta patologia y se ha utilizado como

rescate como puente a la cirugia en casos de falla cardiaca severa descompensada’.

El momento de la cirugia sigue siendo un tema de disputa, existen variaciones en la
practica con el fin de impedir la progresion de la obstruccién, dafio valvular adrtico y la

endocarditis bacteriana.

Segun la guia ACC/AHA 2008 para el manejo de adultos con ESA establece los
gradientes con los que se deberia recomendar cirugia'?:

Clase I:

- Pacientes con un gradiente maximo de 50 mmHg o un gradiente medio de 30
mmHg medido por ecocardiografia. (Nivel de evidencia: C)

- Gradiente maximo < 50 mmHg o medio <30 mmHg con insuficiencia adrtica
progresiva y una dimensién del diametro sistélico final del VI de 50 mm o una
Fraccién de expulsion del VI (FEVI) < 55%. (Nivel de evidencia: C)

Clase llb:

- Puede considerarse en pacientes con un gradiente medio de 30 mm Hg, pero un
seguimiento cuidadoso es necesario para detectar la progresion de estenosis o
insuficiencia aértica. (Nivel de evidencia: C)

- Puede ser considerada con gradiente maximo < 50 mmHg o medio < 30 mmHg si
existe hipertrofia del VI (Nivel de de evidencia: C) o cuando se planea embarazo
(Nivel de evidencia: C) o cuando el paciente planea participar en deportes
competitivos (Nivel de evidencia: C)

Clase lll

- No se recomienda la intervencién quirdrgica para prevenir la insuficiencia aértica si
el paciente tiene obstruccion trivial del TSVI o insuficiencia adrtica trivial o leve.

(Nivel de evidencia: C)
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El tratamiento quirurgico se realiza a través de aortotomia y una vez retraidas las valvas
aorticas se realiza una incision vertical en la ESA y en el musculo subyacente, la
profundidad de dicho corte depende del grosor del septum. Se debe recordar que siempre
hay un componente muscular implicado que debe ser resecado por lo que se ha asociado
miectomia a la técnica cuidando no lesionar el Has de His*”**. Si la véalvula adrtica esta

alterada y si ésta debe ser cambiada se recomienda la prétesis mecanica®.

En la forma tuneliforme con obstruccién difusa y longitudinal, la propuesta es la
aortoventriculoplastia (operacién de Konno-Rastan) donde se reseca y amplia el TSVI
incluso con la colocacion de parches de material sintético y la sustitucion de la valvula

aortica por una protesis®*.

Seguimiento

Los resultados postoperatorios muestran una mortalidad baja < 5%, cuando la técnica es
la aortoventriculoplastia la mortalidad es del 5-19%. La muerte temprana o tardia esta
relacionada con una gradiente residual mayor de 20 mmHg, el tipo de obstruccion y la

técnica quirdrgica empleada, la reoperacion y la endocarditis bacteriana®.

Se han descrito como complicaciones postoperatorias, siendo las frecuentes: lesiones en
la valvula adrtica o mitral, bloqueo cardiaco, CIV accidental. Recurrencias en la
obstrucciéon se encuentran hasta en un 55% de los casos y un 15-20% de los pacientes
requieren reoperacion para retirar la ESA nuevamente formada®>'***. Destacan entre los
factores predictivos de riesgo para reoperacion o recurrencia: distancia menor a 6 mm
entre el plano valvular y el rodete, edades tempranas en que se tiene que realizar la
reseccion, gradientes pico = 60 mmHg, complejidad en la obstruccion subadrtica como en

el complejo de Shone®'>'6",
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La estenosis subaodrtica representa del 8-20% de todas las formas de obstrucciéon al
TSVI. Del 45-65% de los casos tienen lesiones asociadas como CIV, CoAo, canal
atrioventricular, valvula adrtica bicuspide y estenosis valvular aodrtica. Para algunos
autores se considera que es una lesién adquirida dado que raramente se encuentra en el

periodo neonatal o durante la infancia®>" 1819,

Si no es tratada ocasiona progresivamente hipertrofia y disfuncion ventricular izquierda,
arritmias, endocarditis, asi como distorsién a nivel de la valvula aértica dejando como

consecuencia insuficiencia adrtica (40-80%)> ">,

El tratamiento quirdrgico es la opciodn terapéutica, sin embargo se ha reportado que hasta
8-31% de los pacientes requieren reintervencién por recurrencias de ESA o por

recambios valvulares adrticos®.

Se ha analizado los factores que influyen en éstas reintervenciones relacionando los
gradientes de obstruccion elevados en el TSVI previos a la cirugia y posteriores a ella,
anillos valvulares pequefios, edad temprana al diagndstico y a la cirugia, estenosis
valvular adrtica asociada y las distancias estrechas entre la estenosis subadrtica y la

valvula adrtica ocasionando dafio valvular e insuficiencia®®'®1520-22,

Experiencias locales en otros centros de México han encontrado que gradientes sobre 60
nmmHg previos a la cirugia se han relacionado con mayores complicaciones. Basado en
esto es importante identificar los factores asociados asi como conocer las caracteristicas

de los nifios previos a la cirugia para prevenir complicaciones futuras.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cual es la evolucion y las caracteristicas de los pacientes sometidos a cirugia por

estenosis subvalvular aértica, en el Hospital Infantil de México Federico Gomez?

JUSTIFICACION

En los ultimos afios, se ha dado importancia a los factores asociados que intervienen en
la recurrencia de la estenosis subadrtica o en la insuficiencia valvular adértica secundaria,
motivos por los que muchos pacientes son reintervenidos aumentando la morbilidad y

costos a los servicios de salud.

En diferentes estudios nacionales e internacionales se han analizado factores como la
edad a la cirugia, gradientes elevados de estenosis previo a la intervencién, relacién de

distancia de la estenosis subvalvular y la valvula aértica, encontrando resultados diversos.

Esta tesis pretende demostrar la experiencia a nivel local en el Hospital Infantil de México
Federico Gomez dado que no se cuenta con un estudio donde se analice el manejo y
seguimiento de estos pacientes, para asi, describir si lo factores que se han propuesto
como de riesgo se comportan de igual forma y proponer directrices en la terapéutica

futura.

OBJETIVOS

Objetivo general:
Describir los resultados clinicos y quirurgicos obtenidos en los pacientes sometidos a
cirugia por estenosis subvalvular adrtica, en el Hospital Infantii de México Federico

Gomez.

Objetivos Secundarios:

1. Identificar las caracteristicas clinicas, quirdrgicas y ecocardiograficas de los

pacientes intervenidos.
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2. Describir los factores de asociados de recurrencia.
3. Describir la frecuencia de los pacientes que desarrollaron insuficiencia aodrtica

postquirurgica.

HIPOTESIS

Los resultados clinicos y quirurgicos obtenidos en los pacientes sometidos a cirugia por
estenosis subadrtica, en el Hospital Infantil de México Federico Gomez son iguales a los

expuestos en la literatura internacional.
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METODOS

Lugar
Hospital Infantil de México Federico Gomez que es una Institucién de tercer nivel de

atencion dependiente de la Secretaria de Salud.

Disefio del estudio

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal.

Poblacién
Pacientes intervenidos quirdrgicamente en el Hospital Infantil de México Federico Gdmez

por Estenosis Subvalvular Adrtica en el periodo de enero 2006 hasta diciembre 2016.

Criterios de inclusion
Los criterios utilizados fueron:
1. Pacientes de 0-18 afios de ambos sexos.
2. Sometidos a cirugia en el Hospital Infanti de México Federico Gémez por
Estenosis Subvalvular registrados en los servicios de Cardiologia vy
Cardiovascular.

3. Pacientes con otras malformaciones cardiacas congénitas asociadas.

Criterios de exclusion
Los criterios utilizados fueron:

1. Pacientes con expediente clinico incompleto para los fines del estudio.
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Matriz de definicion y operacionalizacion de variables

Variables independientes:

Variable Definicion Tipo de variable Escala
. o . . L . Femenino
Sexo Condicion fenotipica, masculina o femenina. Cualitativa, nominal _
Masculino

Sintomatologia

Sintomas referidos por el paciente y que son

atribuidos a la enfermedad

Cualitativa, nominal

Asintomatico, sincope, dolor

precordial, disnea, otros

Morfologia de la aorta

Detalle anatdmico de la valvula aortica

Cualitativa, nominal

Bivalva, trivalva

Morfologia de Estenosis

Alteracion anatémica cardiaca determinada por

Cualitativa, nominal

Tipo membrana, rodete o

Subvalvular Adrtica ecocardiograma tunel
Distancia medida en milimetros desde la valvula
Distancia entre ESA 'y aortica y la zona de estenosis subvalvular. Dato o _ >7mm
. o . . ) . . Cualitativa, nominal
valvula adrtica obtenido por ecocardiografia en sistole en el eje <7mm

paraesternal largo o medida en el transoperatorio

Anomalias cardiacas

asociadas

Alteracién anatémica cardiaca determinada por

ecocardiograma

Cualitativa, nominal

Presencia o ausencia de:
ClV, CoAo, valvula adrtica
bicuspide, estenosis o
insuficiencia valvular adrtica,
complejo de Shone,

valvulopatia mitral, otros
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Variable

Definiciéon

Tipo de variable

Escala

Cirugias previas

Cirugias previas por alguna otra anomalia

Cualitativa, nominal

Tipo de cirugia

cardiaca
o Tiempo en afnos que transcurre desde el Cuantitativa, ] .
Edad al diagnostico o . ) Numero de afios
nacimiento hasta el diagnéstico de la enfermedad discreta
o Tiempo en afnos que transcurre desde el Cuantitativa, ] .
Edad a la cirugia o _ ) Numero de afos
nacimiento hasta la cirugia discreta
Gradiente pico (maximo) y Gradiente pico (maximo) y medio en mmHg o
) _ _ _ _ Cuantitativa,
medio a nivel del TSVI medido por ecocardiografia Doppler en region de ’ Valor en mmHg
continua

(pre y post cirugia)

la ESA, previo y posterior a cirugia

Fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo,

FEVI determinada por ecocardiograma (modo biplanar o | Cualitativa, ordinal Valor en porcentaje
modo M)
Tiempo de circulacion Cuantitativa,
Mediana del tiempo de duracion de la CEC ) Minutos
extracorporea (CEC) discreta
Tiempo de Pinzamiento _ . _ Cuantitativa, )
_ Mediana del tiempo de la duracion del PAo ) Minutos
Adrtico (Pao) discreta

Tipo de cirugia

Técnica quirurgica utilizada en el procedimiento

Cualitativa, nominal

Reseccion de ESA,
miectomia, recambio valvular

aortico, otros

Insuficiencia valvular

aortica (pre y post cirugia)

Grado de regurgitacion a través de la valvula

aodrtica, previo y posterior a cirugia

Cualitativa, ordinal

Ninguna, trivial, leve,

moderada, severa
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Variables dependientes :

Variable Definicién Tipo de variable Escala
Gradiente pico residual mas de 30mmHg luego de la
Recurrencia intervencion quirdrgica y que se observa en el Cuantitativa, continua Valor en mmHg
seguimiento de los pacientes
Tiempo a la Tiempo transcurrido desde la cirugia al momento de
Cuantitativa, continua Valor en meses
Recurrencia diagnostico de la recurrencia
Necesidad de reintervencion quirurgica inmediatamente
Reoperacion a la cirugia o en el seguimiento sea por complicaciones Cualitativa, nominal Tipo de cirugia

O por recurrencia

Complicaciones

postquirdrgicas

Condiciones clinicas o quirurgicas derivadas por el

procedimiento quirdrgico

Cualitativa, nominal

Ninguna, lesion en
valvula adrtica o mitral,
CIV accidental, sangrado,
térax abierto, arritmias,
Bloqueo AV completo,
endocarditis, necesidad
de trasplante cardiaco,

otros

Condicion al egreso

Se refiere a la estado del paciente al egreso

Cualitativa, nominal

Vivo
Muerto
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Instrumento
La informacién se obtendra a través de un formulario de recoleccidon de datos electronico

elaborado en Excel por la autora.

Procedimiento
1) De los expedientes clinicos de los pacientes que fueron sometidos a cirugia por ESA
se recolectaron las variables clinicas, ecocardiograficas y del procedimiento quirurgico
a estudiarse.
2) Posteriormente estas variables se ingresaron en una base de datos del Paquete
Estadistico para las Ciencias Sociales (SPSS©, version 20.0) y se realiz6 el analisis

estadistico respectivo.

Andlisis de los datos
De las variables del estudio se realiz6 una estadistica descriptiva por medio de las
frecuencias, medidas de tendencia central y de dispersion correspondientes e inferencial.
Para describir la asociacion entre las variables se utilizaron pruebas de correlacion. Se

tomé como valor de p < 0.05 para el calculo de la significancia estadistica.

Principios Bioéticos
Este estudio al ser retrospectivo y por tanto al no realizarse ninguna intervencion sobre las
variables fisioldgicas, psicoldgicas o sociales de los pacientes, se lo cataloga como una
investigacion sin riesgo en la que no fue necesario solicitar el asentimiento vy

consentimiento informado de participacion de los sujetos o sus padres.
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RESULTADOS

En el Hospital Infantil de México Federico Gémez se realizaron 47 cirugias por ESA
durante el periodo de enero 2006 a diciembre 2016, acorde a los criterios de inclusion y

exclusion se incluyeron a este estudio 38 individuos.

Predomina el sexo masculino con 22 pacientes (57.9%). De los sintomas al diagnostico,
16 pacientes (42,1%) se presentaron asintomaticos, siguiendo en frecuencia 13
presentaron disnea (34,2%). La morfologia de la aorta predominante fue la trivalva en 27
pacientes (71,1%). Respecto a la morfologia de la estenosis subvalvular, el tipo rodete fue
el mas frecuente con 31 pacientes (81,6%) y la distancia entre la estenosis subvalvular y
la valvula adrtica se presentd a menos de 7 mm de la valvula en 28 pacientes (73,7%). 11

(28,9%) tuvieron alguna cirugia previa, véase la tabla 1.
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Tabla N° 1. Caracteristicas clinicas y ecocardiograficas de los pacientes operados con
Estenosis Subvalvular adrtica en el HIM Federico Gémez. México, 2006-2016

Frecuencia | Porcentaje
Sexo Masculino 22 57,9
Femenino 16 421
Total 38 100,0
Sintomas Disnea 13 34,2
Asintomaticos 16 42 1
Dolor precordial 1 2,6
Sincope 4 10,5
Palpitaciones 1 2,6
Insuficiencia cardiaca 3 7,9
Total 38 100,0
Morfologia de Bivalva 11 28,9
la aorta Trivalva 27 71,1
Total 38 100,0
Morfologia de Rodete 31 81,6
Estenosis Membrana 7 18,4
Subadrtica Total 38 100,0
Distancia No dato 9 23,7
1-6 mm 28 73,7
7-9mm 1 2,6
Total 38 100,0
Anomalias No 9 23,7
cardiacas Si 29 76,3
asociadas Total 38 100,0
No 27 711
Cierre PCAy CIV 1 2.6
Ligadura PCA 4 10.5
Cirugias Coartectomia 3 7.9
previas Cierre CIV 1 2.6
Correccién DVSVD, plastia VT 1 2.6
Coartectomia,. cerclaje arteria pulmonar, y 26
ligadura PCA '
Total 38 100.0
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La mediana de edad al diagndstico fue de 54 meses (4.5 anos) con rango 1m — 13 afios y

a la cirugia fue de 114 meses (9.5 afios) con rango de 1 a 17afios, véase la tabla 2.

Tabla N ° 2. Distribucion de los pacientes operados con Estenosis
Subvalvular aértica en el HIM Federico Gomez acorde a la edad.

México, 2006-2016

Edad al diagnéstico

Edad a la cirugia

N
Mediana
Minimo valor
Maximo valor

38
54,00
1
156

38
114,00
12
204

De los 38 pacientes, 29 (76,3%) presentaron de 1 a 4 anomalias cardiacas asociadas,

véase la tabla 1. De las anomalias cardiacas asociadas destacan: doble lesién de la
valvular aértica 8 (12,5%), PCA 6 (9,4%), Insuficiencia mitral leve 6 (9,4%), Estenosis
valvular aértica 5 (7,8%), Ostium coronario unico 4 (6,3%), CoAo 4 (6,3%), CIV 3 (4,7%),
Insuficiencia mitral moderada 2 (3,1%), VCSI persistente 3 (3,1%)%), otras 15 (23,4%),

véase la tabla 3.
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Tabla N ° 3. Anomalias cardiacas asociadas de los pacientes operados con
Estenosis Subvalvular aértica en el HIM Federico Gémez. México, 2006-2016

Anomalia cardiaca asociada Frecuencia Porcentaje

Doble lesion de valvula aortica 8 12,5
PCA 6 9,4
Insuficiencia mitral leve 6 9.4
Estenosis valvular aértica 5 7,8
Ostium coronario Unico 4 6,3
CoAo 4 6,3
Clv 3 4,7
Insuficiencia mitral moderada 2 3,1

VCSI persistente 2 3.1

Doble orificio mitral 1 1,6
Membrana supravalvular mitral 1 1,6
Perforacion de valva anterior de la aorta 1 1,6
Valva no coronariana adrtica elongada 1 1,6
Dextrocardia, situs inversus 1 1,6
Arco aortico derecho 1 1,6
Ventana aorto pulmonar 1 1,6
Estenosis supra valvular aodrtica 1 1,6
Dilatacion aorta ascendente 1 1,6
Heterotaxia poliesplenia ( interrupcion VCI) 1 1,6
Cerclaje de la arteria pulmonar 1 1,6
Miocardiopatia hipertréfica 1 1,6
Tendon en orejuela izquierda 1 1,6
Foramen oval 1 1,6
Valvula mitral en paracaidas 1 1,6

Previo a la cirugia la mediana del gradiente pico en el TSVI fue de 87 mmHg (rango 33-
159 mmHg) y del gradiente medio 50 mmHg (rango 18-98 mmHg). Posterior a la cirugia la
mediana del gradiente pico en el TSVI fue de 34 mmHg (rango 7-88 mmHg) y del
gradiente medio 19,5 mmHg (rango 1-50 mmHg). Con respecto a la FEVI la mediana
previo a la cirugia fue de 71% (rango 40-91%) y posterior de 64% (rango 30-88%). La
mediana del tiempo de circulacidon extracorporea durante la cirugia fue de 70 minutos
(rango 40-201 min) y de pinzamiento adrtico 42.5 minutos (rango 25-116 min), véase la
tabla 4.
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Tabla N ° 4. Caracteristicas quirurgicas de los pacientes operados con Estenosis
Subvalvular aédrtica en el HIM Federico Goémez. México, 2006-2016

. Gte Qte Gte pico | Gte medio| FEVI | FEVI CEC | PAO
pico pre | medio pre post post pre post
N Validos 31 38 37 38 32 29 38 38
Mediana 87 50 34 19.5 71 64 70 | 42.5
Minimo 33 18 7 1 40 30 40 25
Maximo 159 98 88 50 91 88 201 | 116

Se realizd solo reseccion rodete en 11 pacientes (28,9%) y ésta mas otro procedimiento
en 20 (52,6%), solo reseccion de membrana en 3 (7,9%) y ésta mas otro procedimiento
en 4 (10,5%). De los otros procedimientos realizados destacan: plastia valvular aértica 6
(15,8%), comisuroplastia adrtica 6 (15,8%), cierre de CIV 3 (7,9%), sustitucion valvular

aortica 3 (7,9%), otros 6 (15,8%), véase la tabla 5.
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Tabla N° 5, Cirugias realizadas en los pacientes operados con Estenosis
Subvalvular adrtica en el HIM Federico Gémez, México, 2006-2016

Cirugia Frecuencia | Porcentaje

Reseccion membrana 3 7,9
Reseccion membrana, ligadura PCA, cierre de CIV, y 26
anastomosis coronaria ’
Reseccion membrana, miectomia 1 2,6
Reseccidon membrana, sustitucion valvular adrtica 2 53
Reseccion rodete 11 28,9
Reseccion rodete, cierre de ventana aorto y 26
pulmonar ’
Reseccion rodete, plastia aorta ascendente 2 53
Reseccion rodete, cierre de CIV 1 2,6
Reseccion rodete, cierre de CIV, retiro de cerclaje 1 2,6
Reseccion rodete, comisuroplastia 6 15,8
Reseccion rodete, ligadura de PCA 1 2,6
Reseccion rodete, miectomia septal tipo Morrow, y 26
sustitucion valvular adrtica mecanica ’
Reseccion rodete, plastia valvular adértica 3 7.9
Reseccion rodete, plastia valvular mitral 1 2,6
Reseccion rodete, plastia valvular adrtica, ligadura

3 7.9
PCA
Total 38 100,0

Presentaron insuficiencia adértica previa a la cirugia 24 pacientes (63,2%) de los que la
mas frecuente fue la insuficiencia leve con 15 individuos (39,5%). Posterior a la cirugia
presentaron 34 pacientes (89,5%) de los que la insuficiencia leve corresponde al 44,7%
(n=17), recurrencia inmediata a la cirugia 9 pacientes (23,7%) y tardia (24-84 meses) en 3
pacientes (7,9%). La mediana del gradiente pico en la recurrencia fue 42 mmHg (rango
33-96). Reoperacion se dio en 5 pacientes: sustituciéon valvular aortica 2 (5,3%),
marcapaso 2 (5,3%), reseccion de ESA con plastia valvular aértica y reparaciéon del VD
por desgarro en 1 paciente (2,6%). Complicaciones postcirugia en 23 pacientes (62,2%)
de los que destacan choque cardiogénico 5 (8,6%), insuficiencia mitral moderada 5

(8,6%). Egresaron vivos 37 (97,4%), una defuncioén (2,6%), véase las tablas 6 y 7.
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Tabla N° 6 Evolucion de los pacientes operados con Estenosis Subvalvular adrtica
en el HIM Federico Gomez. México, 2006-2016

Frecuencia | Porcentaje
Insuficiencia adrtica Ninguna 14 36,8
pre cirugia Leve 15 39,5
Moderada 8 21,1
Severa 1 2,6
Total 38 100,0
Insuficiencia adrtica Ninguna 1 2,6
post cirugia Leve 17 44,7
Moderada 16 42 1
Severa 1 2,6
No corresponde 3 7,9
Total 38 100,0
No 26 68,4
. Inmediato 9 23,7
Recurrencia 24 - 84 meses 3 7.9
Total 38 100,0
No 33 86,8
Reseccion de ESA, plastia 1 26
N aodrtica, reparacion VD ’
Reoperacion Sustitucion valvular aértica 2 53
Marcapaso 2 5,3
Total 38 100.0
Complicaciones gllo ;g 23:
postquirdrgicas Total 38 100.0
Vivo 37 97,4
Condicién al egreso  Muerto 1 2,6
Total 38 100,0
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Tabla N ° 7. Complicaciones postquirurgicas de los pacientes operados con
Estenosis Subvalvular aértica en el HIM Federico Gémez. México, 2006-2016

Complicaciones postquirurgicas Frecuencia Porcentaje
Choque cardiogénico 5 8,6
Insuficiencia mitral moderada 5 8,6
Infeccidon nosocomial 4 6,9
Choque séptico 3 52
Bloqueo AV completo 3 5,2
Fuga paravalvular 3 5,2
Estenosis adrtica moderada/severa 2 3,4
PCA residual 2 3,4
Isquemia miocardica 2 3,4
Lesion de valvas aodrticas 2 3,4
Secciodn coronaria derecha 1 1,7
Perforacion VD 1 1,7
CIV accidental 1 1,7
Paro cardiaco 1 1,7
Arritmia 1 1,7
Pancreatitis aguda edematosa 1 1,7
Sindrome postpericardiotomia 1 1,7
Insuficiencia renal aguda 1 1,7
Insuficiencia adrtica severa 1 1,7
Doble lesion aortica 1 1,7
Hemotorax 1 1,7
CIV residual 1 1,7

El sexo, edad al diagnéstico, morfologia de la aorta, morfologia de la ESA, distancia,
anomalias cardiacas asociadas, cirugias previas no son factores de riesgo para presentar
recurrencia, no existiendo diferencia significativa entre los grupos. Respecto a la edad a la
cirugia existio diferencia significativa en los grupos con una p = 0.036 siendo la edad
menor de 114 meses es un factor de riesgo para la aparicién de recurrencia. (RR=4.800,
ICo50,=1.043 — 22.100), véase la tabla 8.
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Tabla N ° 8. Comparacién de las caracteristicas clinicas de los pacientes
operados con Estenosis Subvalvular adrtica con aquellos que presentaron
recurrencia en el HIM Federico Gédmez. México, 2006-2016

Recidiva p
) Total
Si No
Sexo Masculino 5 17 22 0.169
Femenino 7 9 16
Edad al <54 meses 8 11 19 0.163
diagnéstico >54 meses 4 15 19
Edad a la cirugia | <114 meses 9 10 19 0.036
>114 meses 3 16 19
Morfologia de la | Bivalva 3 8 11 0.713
aorta Trivalva 9 18 27
Morfologia ESA Rodete 9 22 31 0.486
Membrana 3 4 7
Distancia <7 mm 1 8 9 0.105
=27 mm 11 18 29
Anomalias No 5 4 9 0.084
cardiacas Si 7 22 29
Cirugias previas | No 8 19 27 0.688
Si 4 7 11

El tipo de cirugia, los gradientes prequirurgicos pico y medio por el TSVI y la insuficiencia
aortica pre y posquirurgica no son factores de riesgo para el desarrollo de recurrencia. No

hay diferencias estadisticamente significativas entre los grupos, véase la tabla 9.
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Tabla N ° 9. Comparacién de las caracteristicas quirdrgicas de los pacientes
operados con Estenosis Subvalvular adrtica con aquellos que presentaron recurrencia
en el HIM Federico Gémez. México, 2006-2016

Recidiva p
] Total
Si No
Tipo de cirugia Reseccion rodete 6 5 11 10.113
Reseccion rodete + otro 3 17 20
Reseccion membrana 1 2 3
Reseccion membrana + otro 2 2 4
Gradiente pico =50 11 26 37 |0.124
TSVI Prequirurgico | <50 1 0 1
Gradiente medio =30 11 25 36 0.578
TSVI Prequirargico | <30 1 1 2
Insuficiencia aortica | No 5 9 14 0.677
Prequirurgica Si 7 17 24
Insuficiencia aortica | No 0 4 4 0.07
Posquirurgica Si 12 22 34
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DISCUSION

Se analizaron las caracteristicas clinicas y ecocardiograficas de los pacientes del estudio.
La distribucién por sexo muestra predominio del masculino. Pickard y cols™ en su
publicacion del 2015 estudiaron 155 pacientes operados por ESA, donde el sexo
masculino correspondié al 60.6% de los casos, Valeske y cols® en 2011 y Uysal y cols® en
2013 demostraron una relacion hombre:mujer de 1.64:1, hecho que coincide con los

hallazgos del presente estudio.

En el presente estudio al igual que en el publicado por Brauner y cols® en 1997, Stassano
y cols?* en 2005 se demostré que la mayoria de los casos se encontraban asintomaticos,
a diferencia de Uysal y cols® que demostraron que lo mas frecuente fue la fatiga. Esta
demostrado que en nifos la evolucién es mas torpida a diferencia de los adultos, por tanto
existe variabilidad en los sintomas al momento del diagnéstico, dado que éstos dependen

de los gradientes de obstruccién a nivel del TSVI y de la edad de presentacion®.

En relacién a las morfologias, los resultados coincidieron con los de Pickard y cols' y
Brauner y cols® que demostraron que mas de la mitad de los casos tuvieron aorta
tricispide. Por otra parte, sobre la morfologia de la ESA diversos resultados se han
expuesto, siendo membranosa hasta en un 70.3% segun lo expuesto por Pickard y cols™
u 80% por Uysal y cols®, a diferencia de Karamlou y cols® que en 2007 encontraron el
tipo fibromuscular hasta en el 89% de los 313 pacientes estudiados. Esta bien descrito
que el tipo membranoso es el mas frecuente, sin embargo coincidimos con los hallazgos
de Karamlou y cols® aunque no existe una razén clara que explique porque un tipo es
mas frecuente que otro, se ha mencionado que pueden existir sustratos anatémicos que
crean patrones anormales de flujo en el TSVI que conducen al dafno del endotelio,
proliferacion celular y depdsito de colageno dando lugar a la formacion de la membrana

fibrosa, rodete o tlnel.
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En lo que se refiere a la relacion de distancia del ESA con la valvula aodrtica, el grupo de
Boston Children’s Hospital ha realizado varias publicaciones sobre la importancia de que
distancias pequefas tienen mas riesgo de dafio valvular y recurrencia, tal es asi que
Pickard S y cols' demostraron que cerca de la mitad de los casos (52.3%) tienen

distancias menores a 7 mm, hecho que coincidié con los resultados que expusimos.

Respecto a las cirugias previas, menos de la tercera parte (28.9%) de los pacientes del
presente estudio presentaron este antecedente, en su mayoria por coartectomia, cierre de
CIV o ligadura de PCA. Karamlou y cols® tuvieron cirugias previas en sus pacientes en el
59% correspondiendo a cierre de CIV (12%) y coartectomia (11%). Algunos autores han
propuesto que la ESA se asocia con otras anomalias cardiacas, como la CIV
perimembranosa hasta en un 35%, sugiriendo que la morfologia alterada produce
turbulencia, que a su vez estimula el desarrollo de la ESA. Sin embargo puesto que no
todos los pacientes con un defecto en el septo ventricular desarrollan ESA, los estudios se
han centrado en demostrar que el angulo aortoseptal es mas pronunciado al igual que la
separacion mitral-adrtica y que estan presentes en nifios con CIV o CoAo y que

posteriormente desarrollan ESA”™"%%%,

En el presente estudio la mediana de edad al diagndstico fue de 4.5 afios (1m — 13 afios)
y a la cirugia fue de 9.5 afios (1 a 17afios). En el estudio de Pickard y cols™ que tuvo 155
pacientes, la mediana de edad al diagnéstico fue de 2,5 afios (0-34.8) y la mediana de
edad a la cirugia fue de 5.2 afios (0.1 — 35 afios). Drolet y cols™ en 2011 publicé un
estudio multicéntrico con 49 pacientes operados, la edad al diagnéstico fue de 4.5 + 0.4
afios y a la cirugia 7.8 + 0.6 afios. Karamlou y cols?®® con 159 pacientes, la edad al
diagndstico fue de 0.6 afios (0-17) y a la cirugia 3.8 anos (0,1-19). La variabilidad en la
edad al diagnostico y a la cirugia depende de cada centro, lo que hay que recalcar es que
aun existen controversias en el momento ideal para la cirugia para evitar o reducir las
recurrencias, el dafo a la valvula aodrtica y la endocarditis bacteriana, algunos autores
recomiendan la cirugia temprana sin importar el gradiente mientras que otros no

encuentran tal beneficio?%%"2324

. Las guias ACC/AHA 2008 exponen que se podria
considerar cirugia temprana en pacientes con grados menores de obstruccion si existe
disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo, insuficiencia adrtica severa o en pacientes

que quieran ser deportistas de alto rendimiento o embarazarse'.
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Mas de las tres cuartas partes de los pacientes presentaron de 1 a 4 anomalias cardiacas
asociadas (76,3%), siendo la mas frecuente doble lesién de la valvular adrtica.

A diferencia de estos hallazgos, Pickard y cols'® demostraron lesiones asociadas en el
64.5% siendo frecuente la estenosis aodrtica (33%), CIV (31.6%). Brauner y cols®® en
cambio demostraron hasta un 37% de CIV asociado a ESA. Existe un mayor riesgo de
reoperacion si comparamos las formas aisladas de ESA con aquellas con lesiones
complejas?'. Ya se mencioné que contribuyen a la formacién de ESA, el flujo turbulento en
el TSVI y los sustratos anatomicos tales como: defectos de la valvula adrtica, mala
alineacion septal, desviacién o protrusién del septo interventricular, anillo adrtico
hipoplasico, variaciones en el angulo aorto-septal y en la continuidad mitro-adrtica,
anomalias en la insercién mitral, tejido accesorio de la valvula mitral, musculos papilares
mitrales anormales, coartacién de aorta, vena cava superior izquierda, que al contribuir
mas a la perturbacion del flujo explicaria porque la ESA es frecuente con anomalias

cardiacas complejas que en simples (86 vs 14%)'%%’.

Los resultados del presente trabajo demuestran que previo a la cirugia la mediana del
gradiente pico en el TSVI fue de 87 mmHg y del gradiente medio 50 mmHg, posterior a la
cirugia la mediana del gradiente pico fue de 34 mmHg y del gradiente medio 19,5 mmHg.
La mediana de la FEVI previo quirtrgica de 71% y posterior 64%. Stassano y cols®
encontraron un gradiente pico preoperatorio 72.8 £ 25.7 mmHg y posoperatorio de 9.7 *
6.5 mmHg. Marasini y cols®® en 2003 encontraron que el gradiente medio prequirtrgico
disminuye a los del seguimiento 41.6 + 17.1 vs. 9.6 + 19.9 mmHg. Pickard S y cols™
demostraron un gradiente pico prequirdrgico de 55 mmHg (15-150) y posquirurgico de15
mmHg (5-40). Previamente se comentd que existen controversias en el momento ideal
para la cirugia y que existen autores que indistintamente del gradiente ejecutan cirugias
tempranas®??*, En 2008 se publicaron las guias ACC/AHA donde se establecen los
gradientes a considerar para el manejo quirurgico, si bien estas guias son realizadas para
adultos, mientras no existan guias propias para pediatria no existe otra alterativa que
extrapolar estos valores, en éstas se expone que se debe realizar cirugia con un
gradiente pico de 50mmHg o medio de 30 mmHg o menos si existe insuficiencia adrtica
progresiva, FEVI menos de 55% o volumen diastdlico final del ventriculo izquierdo de

50mm2.
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Por otra parte, Marasini y cols?® demostraron que en los pacientes con patologias
asociadas los tiempos de circulacion extracorpérea aumentaron de 79,4 + 26,4min a
114,7 £ 36,9min y el pinzamiento aodrtico de 40,2 + 15,7min a 64,3 £ 31,2min (p< 0.001),
valores que coincidieron con los resultados del presente trabajo con una mediana del
tiempo de circulacion extracorpérea de 70 minutos (40-201min) y de pinzamiento adrtico
42,5 minutos (25-116min) siendo mas amplios en cirugias con otros procedimientos

adicionales.

Al ser la morfologia de ESA tipo rodete la frecuente en este estudio, la reseccion de ésta
fue la predominante y en mas de la mitad de los casos asociada a otro procedimiento
quirurgico (52,5%) del que destaco la plastia valvular adrtica y la comisuroplastia aortica;
miectomia se realizé en 2 pacientes. Dado que la ESA esta asociada con hipertrofia del
septo interventricular se ha propuesto cirugias mas agresiva del TSVI con miectomia la
cual se asocia con menor recurrencia, reoperacion y una mejor funcion de la valvula
aortica’®?®?°. Brauner y cols® en el 84,9% realizaron resecciéon de ESA y miectomia.
Uysal y cols® efectuaron reseccion simple y miectomia septal en 34,1%. Karamlou y cols®
reseccion rodete mas miectomia en 79%. Pickard S y cols'™ realizaron miectomia
adicional en el 50,3%, valvuloplastia aértica en 4,5%, remplazo valvular en 4,5% y Ross-
Konno 3,2%. A pesar de la tendencia existen resultados variables de adicionar o no
miectomia a la cirugia, Karamlou y cols® no encontraron asociacién entre el tipo de
cirugia ya sea con membranectomia, fibromiectomia o miectomia y el riesgo de
reoperacién subsecuente. Hirata y cols® en 2009 encontraron que el realizar miectomia
concomitante a los pacientes que tuvieron una operacion cardiaca previa, mostraron una
menor tasa de recurrencia (44% vs 13% p = 0,031), concluyeron que para los pacientes
sometidos a operaciones primarias por ESA, la miectomia de rutina no ofrece un alivio

superior y debe reservarse a aquellos con anomalias cardiacas asociadas.

El 63,2% presentaron insuficiencia aortica previa a la cirugia de los que la mas frecuente
fue la insuficiencia leve con 39,5%. Posterior a la cirugia la insuficiencia aumenta al 89,5%
siendo la insuficiencia leve el 44,7% y la moderada se incrementa al doble.

Como se ha indicado en los pacientes con ESA la insuficiencia adrtica se ha atribuido al
jet y turbulencia creados por el tejido subaortico obstructivo que lesiona progresivamente

las valvas de la valvula adrtica. Stassano y cols®* demostraron que la mayoria de sus
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pacientes tuvieron insuficiencia aértica leve y se mantuvo igual luego de la cirugia, su
hipotesis es que una vez que la valvula estd danada por la ESA, la reseccion de ésta
puede estabilizar el grado de regurgitacién pero no mejorarla. Brauner y cols®
demostraron que la insuficiencia adrtica previa es un predictor por si solo de insuficiencia
aortica persistente en el seguimiento (p <0.001), adicional los gradiente prequirurgicos y la
edad del paciente son factores predictores de insuficiencia aortica en el seguimiento (p
0.002). McMahon C y cols® en 2004 analizaron 109 pacientes sometidos a cirugia por
ESA, encontraron que los factores de riesgo de insuficiencia aértica moderada a severa
fueron la edad avanzada al diagnéstico (OR >17 afios 5.13, p0.024), balén valvuloplastia
previo o valvuloplastia aértica (OR 19,6 p<0,001), gradiente pico >50 mmHg (OR 10,8,
p0,001). Pickard S y cols’ no encontraron relacién significativa del gradiente pico
preoperatorio =2 60 mmHg con el desarrollo de insuficiencia adrtica, pero si encontraron
evidencia de que la estenosis adrtica y sus intervenciones asociadas son los principales
contribuyentes de disfuncién de la valvula adrtica. Los resultados del presente trabajo
coinciden con los datos publicados por Drolet y cols™ en el que la reseccién quirdrgica de
la ESA no incrementa la incidencia de insuficiencia aodrtica posquirigica temprana o

reduce su grado, observando progresion en la severidad en el seguimiento.

Recurrencia inmediata a la cirugia se presentd en el 23,7% vy tardia (24-84 meses) en el
7,9%. Reoperacion se dio en 5 pacientes: sustitucion valvular aértica 2 (5,3%), marcapaso
2 (5,3%), reseccion de ESA con plastia valvular adrtica y reparacién del ventriculo
derecho por desgarro en 1 paciente (2,6%). Pickard Sy cols™ en su estudio demostraron
recurrencia en 24.5% vy reoperacion por recurrencias en el 20.6%, siendo remplazo
valvular en 4,5% y valvuloplastia adrtica en 4.5%. Brauner y cols®® tuvieron recurrencia en
20% de los casos, con una razéon de 3.8 casos por 100 pacientes/afio de seguimiento,
relacionaron como factores de riesgo el gradiente preoperatorio y la edad corta,
establecieron para la prediccién de recurrencia gradiente de 45 mmHg (sensibilidad 93%,
especificidad 64%) y para la reoperacion 46 mmHg (sensibilidad 86%, especificidad 63%).
Por esta razén proponen cirugia a los pacientes con un corte de 40 mmHg por ser
predictor de peor prondstico clinico. En cambio, Lopes R y cols'® encontraron recurrencia
en 52,9% vy reoperados en 23,5%, definieron como predictores independientes de
recurrencia a un tiempo mas corto desde el diagnéstico hasta la cirugia (OR 0,98 p 0,04) y

a un gradiente pico prequirargico >50 mmHg (OR 2,63 p 0,05).
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La recurrencia es frecuente después de la reseccion de ESA, se produce a una tasa de
aproximadamente 20% en 10 afios'?>. Se ha asociado para mayor frecuencia de
reoperacion y recurrencia, la edad mas temprana al momento del diagndstico y cirugia,
mayor gradiente preoperatorio, peeling valvular, estenosis adrtica y distancia corta entre la
ESAy la valvula®, ante ello se ha planteado cirugias a temprana edad, sin embargo, ya se
ha demostrado que la incidencia de recurrencia sigue siendo elevada y no existe tal

beneficio.

Se encontré complicaciones posterior a la cirugia en mas de la mitad de los casos, de los
que destacan choque cardiogénico 5 (8,6%), insuficiencia mitral moderada 5 (8,6%),
Bloqueo AV completo 3 (5,2%). Egresaron vivos el 97,4% de los casos y hubo una
defuncién (2,6%). Lopes R y cols™ notaron complicaciones en el 23,5% tales como
sindrome pospericardiotomia, CIV accidental, neumotérax. Stassano y cols®* encontraron
dos defunciones (3.8%) por arritmia y bajo gasto cardiaco. Pickard S y cols™ tuvieron 7
muertes, demostrando una sobrevida desde la cirugia a 1,5,10 y 20 anos de 100%,
99.3%, 98.6% y 86.1% respectivamente y entre sus complicaciones destacan bloqueo AV
completo en 4.5%, endocarditis 1.9% y trasplante en 1.3%

Dentro de las complicaciones posoperatorias mas frecuentes descritas en la literatura
sobresalen dafio a nivel de la valvula adrtica o mitral, CIV accidental, bloqueo AV'%%'
respecto a éste ultimo, segun Pickard S y cols no existe asociacion entre miectomia y
necesidad de marcapasos, en los ultimos afios a pesar que las miectomias se siguen
practicando, las innovaciones en las técnicas quirurgicas han permitido evitar las vias de
conduccion y por ende ésta complicacion™. En lo que se refiere a la mortalidad, ésta en
general es baja pero depende de cada centro hospitalario y de la existencia o no de otras

anomalias cardiacas, en el presente estudio la defuncién fue por choque cardiogénico.

No se encontré diferencias estadisticamente significativas para el desarrollo de
recurrencia en lo que respecta al sexo, la edad al diagnostico, la morfologia de la aorta, la
morfologia de la ESA, la distancia entre la ESA y valvula adrtica, las anomalias cardiacas
asociadas, las cirugias previas, el tipo de cirugia realizada, los gradientes prequirurgicos
pico y medio por el TSVI y la insuficiencia aortica pre y posquirurgica. Sin embargo, al
relacionar con la edad a la cirugia existe diferencia significativa para la aparicion de
recurrencia (p 0.036, RR=4.800, I1Cgs¢, 1.043 — 22.1)
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Se ha asociado la morfologia de la ESA, el sexo, la edad temprana al diagndstico y a la
cirugia, la distancia corta entre la ESA y la valvula adrtica, los gradientes prequirugicos y
residuales elevados en el TSVI, asi como anomalias asociadas como factores de riesgo
de recurrencia. Uysal y cols® no encontraron que estos factores difieran significativamente
entre los que tuvieron o0 no recurrencia, excepto en el gradiente pico preoperatorio
considerandolo como factor de riesgo (p 0.02). Etnel y cols' encontré relevancia para el
desarrollo de insuficiencia aértica, recurrencia y reoperacion en la distancia de la ESA asi
como en los gradientes elevados pre y posquirurgicos por el TSVI.

En el estudio realizado por Vasquez V** en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez durante el periodo 1997 al 2008 que evalud 93 pacientes pediatricos, encontré
asociacion del gradiente 2 60 mmHg con las complicaciones inmediatas (OR 3,37, 95% IC
1.02-11.1), no encontré asociacion de la edad = 60 meses al momento de la cirugia con
las complicaciones inmediatas, considerandolo un factor protector (OR 0,6, 95% IC 0.18-
1.95), por otra parte no encontré asociacion del gradiente mayor de 60 mmHg y de la
edad con la reestenosis (OR 2.68, 95% IC 0.78.9.24).

Geva y cols* a diferencia, demostraron que los factores predictores de recurrencia eran
similares a los de reoperacion. Predictores independientes de reoperacién fueron la
distancia entre la ESA y la valvula <6mm (HR 5.1, p 0,013) y el gradiente pico 2 60 mmHg
(HR 4,2, p 0,016). Predictores de recurrencia fueron la edad mas joven (<4 afios) en el
momento del diagnéstico y en la cirugia, la asociacion con complejo de Shone, el
gradiente pico preoperatorio = 70mmHg, el menor Z score del anillo aédrtico, la distancia
corta entre la ESA y la valvula y el peeling de la valvula aértica.

Aunque en el presente estudio el punto de corte fue los 9,5 anos segun la mediana de la
edad, se coincide con los hallazgos de Geva y cols®, que expresaron que la edad joven a
la cirugia (menor a 4 anos) predispone a mas reoperaciones y recurrencias. Esto se
relaciona a que los pacientes con edad joven tienen un curso mas agresivo, complejo de
Shone asociado (p 0,001), distancias mas cortas <7 mm (p 0,005) y progresion

significativamente mas rapida del gradiente de pico.
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CONCLUSIONES

La ESA es una enfermedad progresiva en la edad pediatrica, todos requieren manejo
quirargico y en general los resultados y la sobrevida son adecuados a pesar de la
variabilidad de los gradientes a través del TSVI, de la morfologia, del tipo de cirugia y de

si hay anomalias cardiacas asociadas.

Aquellos pacientes con edad temprana a la cirugia muestran mayor riesgo de recurrencia
en el seguimiento, sugiriendo progresién mas agresiva de la enfermedad. La reoperacion

es poco frecuente en los pacientes pediatricos.

Finalmente, la insuficiencia valvular aodrtica inevitablemente es una consecuencia
fisiopatologica de la enfermedad sea por los sustratos anatémicos o turbulencias en el
flujo que danan el tejido valvular y que son independientes de los factores de riesgo de

reoperacion y recurrencia.
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LIMITACIONES AL ESTUDIO

Aunque el seguimiento fue de 10 afios, las limitaciones fueron la naturaleza retrospectiva
del estudio en lo que respecta a datos perdidos en los expedientes clinicos asi como el

pequefio numero de pacientes encontrados.
Estudios a mas largo plazo o prospectivo estarian justificados para abordar la morbilidad

tardia y el seguimiento de los factores de riesgo de recurrencia y reoperacién asi como

definir con mas exactitud el momento 6ptimo de la cirugia.
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Presentacion y aprobacion del
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Tabulacion y medida de resultados

Analisis e interpretacion de datos

Elaboracién de conclusiones y

recomendaciones

Elaboracion del informe
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