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HISTORIA

Los primeros estudios sobre_lahobStrﬁééién'al

tracto de salida del ventrfculo'izdﬁiéf&d' ihi@i;fﬁn )
’(i),“en ,-
1472. Posteriormente en 1 679, Bonet (2) relac1ona Ia‘

en el siglo XVII, con los trabaJos de Roge

muerte sGbita de un paciente con:la calcificgcién de -
la vélvula aérfica. Estudios que se complementaron --
con los realizados por Cowper (3) en 1706 y Hodgson --
(4) en 1815.

Es hasta la década de los afios 1930-40, cuan-
do con el advenimiento de nuevos estudios de gabinete,
toma mayor importancia el estudio de esta patologfa.

Con la introduccibn del cateterismo izquierdo
(5), se describid nuevas variables de obstruccién al -
tracto de salida del ventriculo izquierdo, situada por
encima de la vélvula y las diversas variantes de este-
nosis subvalvular (6).

El advenimiento de nuevas téecnicas quirdrgi--
cas hizo que cobrara mayor importanciam el conocimiento
de las diversas formas de esta patologia, su localiza-
cién anatémica y su repercusibn hemodinfmica,

Es asi como han tenido cada vez mayor valor -
los estudios no invasivos (7) en gl diagnéstico diferen
cial de las distintas formas de esta malformacién y de

su repercusién hemodinidmica; sin que hayan podido aGn-



desplazar a los procedimientos hemodindmicos y angiocar

diograficos.

TIPOS DE ESTENOSIS AORTICAS

De acuerdo a la localizacibn de la aobstruccién,

se ha elaborado la siguiente clasificacién.

1. Estenosis Adrtica Valvular,

Constituye la causa mis comGn en el adulto y --
llega a ser casi el 100% de 1a forma adquirida.

En cuanto a la forma congénita, representa un -
60% de todos los tipos de estenosis abrticas y se consi-
dera que es del 3 al 6% de las cardiopatfas congénitas -
en nuestro medio (8). Los varones tienen una mayor in--
cidencia, en relacibn aproximada de 4:1 (9). Esta lesién
se asocia a otras cardiopatfas congénitas en aproximada-
mente un 20% (9). Entre las mis frecuentes se ha encon-
trado a la persistencia del conducto arterioso y a la --
coartacién de la aorta (10). La valvula aértica suele -
ser bivalva, con engrosamiento de las valvas y fusién --
de 1a comisura; puede existir un anillo valvular hipopld
sico; ésto provoca obstruccién grave, lo que causa serios
trastornos desde el periodo neonatal o en la lactancia,-
constituyendose en verdaderas urgencias; la morbimorta--

lidad es alta en estos pacientes.



2, Estenosis Aérfica Supravalvular,

Su etiologfa es congénita; la obstruccibn se -
localiza’en la aorta ascendente, inmediatamente por --
yarrlba del anille ialvular, estrechez que puede ser lo-
calizada o difusa,

De acuerdo a su forma de presentacién, la es--

tenosis supravalvular se clasifica en:
, a) Deformacién en reloj de arena, la mds fre--
cuente, en la que existe engrosamiento y desorganiza---
cibén de la capa media de la aorta, La obstruccién es -
de tipo anular. b) Diafragma fibroso o fibromuscular -
con pequefio orificio central. «c) Hipoplésia difusa.

Esta malformacién generalmente cs parte de un-
s{ndrome caracterizado por trastornos del metabolismo -
de la vitamina D3 hipercalcemia idiopética infantil --
(sindrome de Williams)., Estos pacientes tiencn una fa-
cies caracteristica, (cara de duende); habitualmente se
asocia a esta anomalfa malformaciones como son: esteno-
sis periféricas de las ramas de las arterias pulmonares,
estrabismo, retardo mental, hernias inguinales, altera-
ciones de la denticién, etc (11).

' Puede existir estenosis supravalvulares adrti-
cas mixtas, en las que se asocia obstruccién a nivel -
valvular, sin cmbargo csto es poco frecuente.

La ecstenosis supravalvular abrtica, es una --



entidad clqramgnté definida, en la cual mediante el estu
dio angiocdrdiogréfico se puede determinar el sitio y la
forma de la obstruccibn, asf como su asociacibn con otras
entidades que producen obstruccién a la salida del ven--
triculo izquierdo,

El tratamiento quir(rgico de esta lesién no es
ficil y puede requerir la sustitucién del segmento obs--

tructivo de la aorta por una prétesis vascular adecuada.

3, Estenosis subadrtica:

Bajo este término se .ncluyen diversas patolo-
éfas que producen obstruccién ul tracto de salida del -
ventriculo izquierdo,

Para describirlas se han propuesto varias cla-
sificaciones, de acuerdo a los puntos de vista radiolé-
gico, patolégico, anatbmico y angiocardiogrdfico. Estas
c{nSificaciones dividen a 1a estenosis subaértica de --
acuerdo a la localizacién y extensiébn de la lesibn obs-
tructiva. En algunas de estas clasificaciones se emplean
simultédneamente criterios anatfmicos y radiolégicos, lo
que origina confusidn en la terminologf{a que se emplea-
para designar las variables de esta entidad clfinica.

Entre las entidades patolégicas que se descri-
ben bajo el término de estcnosis subadrtica se cncuen--

tran: a) Estenosis subadrtica dinfmica o hipertréfica:-



a) Estenos1s subaértica dinémxcalo hipertré---

en la didstole} su etiologia no ha sidovdete mlnada. se

considera como una miccardiopatfa, En.la mayoria,de los
casos parece existir un factor familiar hereditario, Se

asocia con otras formas de obstruccién subabrticas.

b) Estenosis subaértica fija: llamada también-
discreta; se considera la de menor gravedad, representa
més del 10% de las causas de obstruccién del tracto de-
salida del ventrfculo izquierdo, de origen congénito --
(12). -

La malformacién se localiza por debajo del --

anillo valvular. La”form“ s frecuente de presentacién

es la de dlafraéma>o aqil}d fibroso; su repercusién .-
hemodiémica'débén@?f&va§?15'éxtensién, del grado de obs
truccién, del difmetro d§1 orificio y de la contractili
dad miocdrdica. | v"’ .

En esta variédéﬁ;el tratamiento quirdrgico ca-
si siempre tiene buen res@ltado; el riesgo operatorio -
es similar al que presenta‘ia‘correccién quirdrgica de
la estenosis valvula?. Puede que&ar un gradiente, el -

que generalmente es minimo, por lo que el tratamiento -
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puede llegar a ser curativo; sin embargo se han descrito
casos en los cuales se ha observade recidiva del anillo-
fibroso, lo cual hace imperativo una segunda interven---
cién quirfirgica, con mayor riesgo y resultados ya que no
tan alentadores.

En los pacientes no tratados se complican fre--

cuentemente con endocarditis infecciosa,

c) Otra de las variedades la constituye 1a 1la-

mada tuneliforme (13), en la cual:la obstruccién es debi

da a la existencia de tejido fibromuscular que produce -
estrechez al tracto de salxda; sy repercusién hemodiné--
mica es grave, el tratamiento quirﬁrgico tiene malos re-
sultades hasta la actualidad, las ‘recidivas son frecuen-
tes. ‘

Entre estas dos ﬂltimas variables existe una --

amplia gama de formas de obstrucc1bn difusa al tracto de

salida del ventriculo izquierdo Entre las asociaciones

de las diversas formas. de obst ién, hunque poco fre--
cuentes, se puede enconf istencia de estenosis
subabrtica fija y la. esten051s de: tlpo valvular,

Esto ha propiciadi : } ién en la terminologfa
empleada para describlrlas; pués en las diversas clasi--
ficaciones propuestas, -estas’ varledades no se ajustan a-
los patrones descritos, por léiqﬁé”hﬁn sido cuestionadas

recientemente (14).



El obJetlvo de esta publicaC16n es el presen-

- tar algunas variantes de esten051s subaértica flja, de
d1fic11 clastf1caC16n ang1ocardiogréf1ca. ta nlén se -~
analizan algunos criterios para su diagn6§t1;o angioqaz

diogréfico y hemodinamico.
MATERIAL Y METODOS

Se revisaren los expgdientes clfnices y angio-
cardiogrdficos de 16 casos de estenosis abrtica difusa,
de un total de 52 pacientes con el diagnéstico genérico
de estenosis subadrtica fija, estudiados en el Institu-
to Nacional de Cardiologia Ignacio Chévez, entre los --
afios dc 1966 a 1§83. Diez pacientes fueron del sexo --
masculino y seis del femenino, con edades comprendidas-
entre uno y 18 afios {promedio nueye'aﬂos) Tabla 1.

Se analizaron_los;héila;gos clinicos, radiolé-
gicos, electrocardiogrﬁficbsiy angfqéérdidgrﬁficos prac
ticados en todos los pacientes. sEﬁ ﬁinco de ellos se -
realizaron estudios de eco y fonocatdibgrafia Y en cua-
tro mds solamente fonocardiografia,

Los sintomas analizados se resumen en la tabla
II; los grupos se hicieron de acuerdo con la clasifica-

cién de 1a New York Heart Association, Tabla III,



TABLA I

SEXO Y EDAD

"

MASCULINO: 10 PTS,.

1 - 4 AROS: 3 PTS
5 - 0 AROS: 7 PTS
14 AROS: 5 PTS
20 ANQS: 1 PTE.

10
14

FEMENINO: 6 PTS.

TOTAL: 16 BTS




TABLA II

SINTOMATOLOGIA DE LOS 16 PACIENTES

No. de Pacientes

DISNEA 5
FATIGA 3
SINCOPE 1
LIPOTIMIA 1
ANGOR PECTORTS 1
ASINTOMATICOS 1

TOTAL 1



TABLA III

CLASIFICACION DEL MATERIAL DE ESTUDIO*

CLASE FUNCIONAL NUMERO DE PACIENTES
I 11
II 2
Il 3
v 1

* DE ACUERDO A LOS CRITERIOS DE N.Y.H.A.
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Los hallazgos en la exploracién fisica se en--
cuentran en la tabla IV,

En el estudio radiolfgico se determiné el tamafio
de la silueta cardfaca y las caracter(sticas de la cir-
culaciébn pulmonar.

En el electrocardiograma se analizaron los gra
dos,de crecimiento ventricular izquierdo de acuerdo a -
los signos habituales (15).

En el fonocardiograma se estudiaron las carac-
terfsticas del soplo aérticeo, la presencia o ausencia -
de chasquido, galope y el comportamiento del segundo --
ruido.

En los estudios ecocardiogridficos se determind
la morfologfa y las dimensiones del tracto de salida --
del ventriculo izquierdo; en tres pacientes se realizé-
con técnica modo '"M" y en los dos restantes con la téc-
nica bidimensional,

En todos los casos se realizé estudio hemodi--
nimico: cateterismo izquierdo transeptal en tres y re--
trégrado en 13, Ademis cineventriculografia en posi---
¢ién oblicua anterior derecha y lateral izquierda en 12
pacientes. En cuatro se hicieron angiocardiogramas --
biplanos. Se analizaron las presiones sistélica y dias
tbélica final del ventrfculo izquierdo a tres niveles: -

cavidad libre, cl infundibulo y en la rafz de la aorta.



TADB

SIGNOS CLINICOS

SOPLO SISTOLICO

SOPLO CAROTIDEOQ

ESCAPE DIASTOLICO
INSUFICIENCIA CARDIACA

LA v

DE LOS 16 PACIENTES

NUMERO DE PACIENTES

16
12



En cada caso se obtuvieron perfiles telesistélicos y te-
led;astélico de estas estructuras directamente de su --
imagen angiocardiogrifica con papel transparente,

Nueve de los 16 pacientes fueron sometidos a --
cirugfa; en tres se practicéd estudio hemodindmico posto-

peratorio.

RESULTADOS

Once pacientes se encontraron asintomfticos y -
cinco tenfan sintomas.

Los sintomas més comunes fueron: disnea de es--
fuerzo (5), fatiga (3), sincope (1) y angor pectoris (1).

En todos los casos hubo soplo sistélico expul--
sivo, rudo, de méxima intensidad en el foco abrtico; de-
intensidad II/IV en cinco pacientes y III/IV en los 11 -
restantes. En 12 pacientes el soplo se irradiaba a los-
vasos del cuello. En cuatro pacientes existfa escape --
diastélico sobre la linca esternal izquierda, de inten--
sidad variable. En cuatro pacientes se encontré un ter-
cer ruido,

En el estudio radiolbégico se detectd cardiome--
galia en 13 pacientes: de grado I en seis, de grado IT -
en seis y de grado III en uno. El resto no tenia cardio

megalia.
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En el estudio elecgfocafdiogréfico se encontrd
hipertrofia del ventriculbviiqﬁie¥do en 15 pacientes; -
de grado menor en dos, modefado‘eﬁ cinco e importante -
en ocho.

En los estudios ecocardiograficos se encontréd
engrosamiento parietal del ventriculo izquierdo a nivel
del tracto de salida, con reduccién del mismo y en dos

casos existibd dilataciédn de la auricula izquierda.

HALLAZGOS ANGIOCARDIOGRAFICOS

En todos los casos estudiados se observé es--
trechez difusa del tracto de salida del ventr{culo iz-
quierdo, de morfologia y extensibn variables.

En cuatro casos 1a obstruccién méxima se en--
contrd a pocos milimetros por debajo del plano valvular,
con un segmento de difimetro ligeramente mayor, poco mé
vil, por debajo de ella, En estos casos se encontrf -
un gradiente promedio entre la cavidad ventricular y -
el infundibulo de 50 mm Hg (Fig.1 3.

En tres casos se localizf el sitio de mayor -
obstruccidén a mis de un centf{metro por debajo del pla-
no valvular, quedéndo un segmento menos estrecho entre
las dos estructuras (Fig 2 }.

En otros tres casos se encontrd un infundfbu-
lo estrecho e irregular con una imgen angiocardiogréfi

ca similar a un cono con base superior truncada. En -



Fiu, |. Angioarafia AP, Farnientue

de Woanos .
par dgoehajo

OLetruceinn - pulasn
det wlang valwular,

Fig. 2. Angiograffa OlA, Paciente

de B afos:
debajo del

Obstruccliédn mixima a 1
anillo valvular.

teeeniniag

Pllretros

femenino
em, por -
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estos casos se encontrévun componente obstructivo din4-
mico importante de ﬁrigen muscular (Fig.3)

En tres pacientes mis.se observé un infundfbu-
lo largo y estrecho de aspecto tubular y poco mévil. Se
pudo encontrar dilatacién de la cavidad ventricular que
contrastaba con el estrechamiento del infundfbulo; en -
los tres se encontrf trastorno importante de la contrag
tilidad miocArdica (Fig.4).

Se encontraron obstrucciones miltiples a dis--
tintos niveles del tracto de salida en los tres casos -
restantes; se observé ademds en ellos obstruccién mus--
cular dindmica de amplia movilidad.

Los hallazgos angiocardiogrdficos demostraron-
que existe distintos tipos de estenosis subabrtica, en
los cuales los elementos obstructives pueden estar loca
lizados a varios niveles del infundfbulo (Fig.5 ), lo -
que produce dos gradientes de presién por lo menos, --
En otros casos se puede encontrar una obstruccién tubular
infundibular con falla contréctil manifestada por dila-
tacién ventricular y por cifras de presibn elevadas en-
el interior del ventriculo, También se puede encontrar
obstruccién infundibular con imagen de cono truncado --
que tiene adem4s un componente obstructivo muscular di-

namico importante (Fig. 6 ).



atba LAl 0. Pavivente te-
v olvular,

fiag. 2. Anui::
maning de YD anos. Bbstruceing w:

en forra de cono

Fig. 4. Angiograflia IAT lzq: Pacicente mas-
culino dv 14 afos: Obstruccién infundibular
tipoe cono.



Fig., &, hraiogeo!?fa on DDA, Paciente de
Vh afos Lo warioe witior de obstruceién --
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waoe L LB

fFig. 6. £sguema de diversos tipos de estenosis
subaorticas difusas,
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La correlacifn entre los resultados angiocardio-
grdficos y hemodinfmicos mostré los siguientes datos: -
Tabla V.

1. La presiém intraventricular encontrada en el
grupo de pacientes con obstruccién infundibular méxima --
inmediatamente por debajo del plano valvular fue de 174 -
mm Hg. con diastélica final de 16.2 mm Hg y un gradiente-
promedio de 61 mm Hg.

2. Los casos con obstruccibn méxima localizada -
a m4s de un centimetro por debajo del plano valvular tu--
vieron cifras promedio de presidn sistflica y diast8lica-
intraventricular de 200 y 22 mm Hg. respectivamente. El -
gradiente promedio fue de 91 mm Hg.

3. Los pacientes con cuya estenosis, da una ima-
gen infundibular cénica y obstruccién septal muscular -
agregada, tuvicron valores promedio de presién sistflica
de 194 mm ﬁg y diastblica de 17.6 mm Hg. E1 gradiente -
promedio fue de 81 mm Hg.

4. Los pacientes con infundibulo tubular tuvie-
ron una presién sistdlica promedio de 188 mm Hg y dias--
tblica de 27.8 mm Hg. El promedio fue de 102 mm Hg.

S. En este grupo se ingluyen aquellos casos con
obstruccibn miltiple en el tracto de salida. Sus cifras
de presibn fueron: sistbdlica de 163 mm Hg. diastélica --

de 8.6 mm Hg. y un gradiente de 64 mm Hg.



TABLA v

HALLAZGOS HEMODINAMICOS

SISTOLICA®  DIASTOLICA*  GRADIENTE®
OBSTRUCCION ALTA 4 PTS 174.0 16.2 61.0
0BSTRUCC{ON BAJA 3 PTS 200.0 22.0 91.0
OBSTRUCC) ON SEPTAL
ASOCIADA 3 PTS. 194.0 17.6 8.0
OBSTRUCC!ON TUBULAR 3 PTS 188.0 27.8 102.0
DBSTRUCCION MULTIPLE 3 PTS 163.0 8.6 6h.0

% mm Hg, clffras pronedio
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Nueve pacientes fueron sometidos a cirugfa, -

A todos se les reallzé reseccxén del rodete fibroso o-

" fibromuscular, -Bn. todos ellos_se reallzb toma de pre-

siones en el trasoperatori' quedando un gradiente re--

sidual que vari6 entre

En la evolucié o toperétoria tardfa de los-

pacientes que‘fueron ometidos:a cirugia, se observd -

mejorfa en cuatro demostrb.disminucién o

desaparicién de 'l “ﬁhciﬁn de 1la cardio

megalia, as{ coﬁqlde!losidatpsidt hibeifquia ventri--
cular izquierda en el-Eieé£}é¢gr§}d§?ém§."

En dos pnciehtés no ‘se 66§efyﬁ chmbio'en la sin-
tomatologia ni tampoco en losvsﬁgﬁds}fﬁdiogréficos y -
electrocardiogréficos.

«En tres pacientes se observé aumento de los - -
s{ntomas y de los signos'eléctfocardiqgraficos y radio
graficos y electrocardiogréficos.

En tres paciehfeéﬂée cbservé aumento de los-
sintomas y de los. signés’electrocardiogréficbs y radio

grificos de crecimiento del ventriculo izquierdo; por-

eso fueron sometidos 4 nueva evaluacién hemodindmica,-

dos de ellos tuviqron,gradzentes significativos de --
55 mm Hg. En el paciente restante se demostr§ aumento
del gradiente de 80 mm Hg a 135 mm Hgs por esta razén-

fue sometido a una segunda intervencién quirirgica,



De'los 16 paéteﬁtes estudiados se consider -
que a tres no se les podIa realizar intervencién qui--
rﬁrglca por _ﬁs'cond1ciones hemodlnémlcas y el grave -
.deter1oro de su funcién ventricular.

otros dos pacientes fueron sometidos a ciru--

gia para cierre de una persistencia del conducto arte-

rial.

Dos pacientes abandonaron la Institucién por-

lo que desconocemos su evolucién actual,

DISCUSION

La estcnosis subaérticu fibrusa fija, 1lamada

también discreta, se¢- le ha identlficado anat6m1camente

por la presencia

ventrfculo, s debldu a:la ex1stencia de teJido fibro-
muscular, cuya extensibén y localizacién es variable --
.y frecuente su asociacién con otras formas de esteno--
sis subaértica, se le ha denominado tuneliforme, tér--

mino que utiliz6 por primera vez Spencer (18) para --
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describirla. Bsta variante puede tener presentaczdn --

clinica, Tadi016g1ca yAelectrocardiogréfxca szmilar a -

las otras formas; bln m o hallazgos morfolégij-

cos, ecocnrd1ogr6f1cos icos son d1ferentes,

ain en cada caso deulu misma:vari

no han sido alentadores se han propuesio

nicas,

Sarnoff (20), ha propuesto ol 1mp1ante dc un -
tubo valvado 4pico-aértico: técnica empleada por diver-
s0s grupes en casos de esten051s extrema'con resultados

alentadores (21,22,23,24),

Se ha propucsto lu-édrtovﬁhtriculoplaStia; co-
mo tratamionto .de esta patologfﬂ nciénen la --
cual se realiza nmp11ac16‘

de 1a vélvula abrtica’ po a7 ?Sﬁiiley.u
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con rtesultados aparenteﬁén;e satisfactorios ya que es -
posible una dismihﬁéi6nf$i§nificativa del gradiente de-
presibn (25}, o

Al analizar la amplia gama de variedades de --
la estenosis subabrtica fibromusculares, que con mayor-
frecuencia son mixtas y que se asocian a obstrucciones-
fijas tipo anular ya a estenosis valvular; los términos
utilizados actualmente (estenosis discreta, membranosa,
collariforme, tuneliforme, fibrosa, fibrosa fija, fibro
muscular y ctros), no describen con claridad las carac-
teristicas angiocardiogréficas y hemodindmicas de esta-
patologia,

Los resultados expuestos en este trabajo mues-
tran solamente algunas variantes de esta entidad,

En el grupo de pacientes estudiado, la obstruc
cién mixima se localiza a varios niveles del tracto de-
salida del ventricule izquierdo y se asocia siempre a -
estenosis difusa. Se observé también en algunos casos-
obstruccién muscular dinsmica de grado variable., -

Los cases con obstruccién infundibular rubular,
de mayor gradiente de presiém, tuvieron repercusién --
importante cuando se asociaban a obstruccién muscular -

dinfmica.
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La. d1ver51dad de las imagenes angiocardiogré--

ficas y 1la variabilidad de la repercusién hemodinimica,

dif1cu1tan”;ualquieriintento de clasificacién con uti--

"vac1ones hechas en este traba;o plan-
tean la necesidad de 1nd1V1dualizar la descripeién de -

los hallazgos ang1ocardiogréficos Su corre18c16n con-

las cifras de presién 1ntraventricular:y su gradiente -

permitiréd un manejo médico y quirﬁrgico nés adecuado.

Se propone el térmlno Bsten ‘is subabrtica di-

fusa como genérico en los casos de'estrechez del tracto
de salida del ventriculo izquiérdo, en los que se mues-
tre un segmento obstructido largo con o sin anillo o --
redete inclufdo y a 1a asociacién de estenosis a varios

niveles con o sin componente muscular dindmico agregado,
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