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GENERALIDADES

La Estenosis subvalvular adrtica fibrosa £ija fué descrita por
ptimera veoz por chevers on 1842{(1}. En 1952, Wrofman y Fell hi--
cieton 1a primera publicacién de Estenosis subvalvular abrtleca £}
ja aislada en 10 pacientes(2). En 1965, Morow astudid 4 enformos
con estenosls subvalvular fibrosa fija, de eostos, dos tenfan ade-
mis regurgitacién abrtica: La regurgltacibn se interpreté como se
cundaria a 1a lesidn que produce =)l chorro de la sangte en el apa

rato valvular adrtico(3).

Se han doscrito tres tipos de estenosis subadriicar La tipo 1
[} fibrqsa. 1a tipo IT o fibromuscular{6,8) y la tipo tuneliforme
(9.

La tipo I o fibrosa consiste an una membrana situwada por abajo
de la vilvula abrtica, tione insercién circunferencial y se eoxtien
do desde la base de la valva scptal de 1a mitral hacla el tabique
membranoso, el borda suporlor del tabique infundibular y la pared
anterior del !nfundfbulo del vontricule izqulerdo: en algunas oca
slones la membrana eosti en continuidad con 1a sigmoldea abdrtica

darechall,n).

El rodoto flbroso visto desde 1a vilvula abrtica tiene forma de
un diafragma de 0.5 a 1 em cuadrade por matro cuadrado de supecficie
corporal y entre uno y velnte milimetreos por debajo de 1la vilvula

abrtica(l).

Ferrans ¥y cols estudlaron 13 cstructura del anillo fibroso y en-

contraron 5 capas: la primera o suporficial os de tipo endotollal.



La segunda es rica en mucopolisachridos. la tercera o fibroelds
tlca contenia coildgena y fibras clhsticas, la cuarta estaba for-
mada por miisculo liso y la quinta por una gran cantidad de coli-

gona y pocas fibras elfisticas(1),

£1 tipo tuncliforme de 1a estenoskls subabrtica., tambien es una
alteracldén fija{B). Existe hipoplasia del apillo abrtico y un ca
nal con un revestimiento fibroso en ¢l rracto de salida del ven--

triculo izquierdo(9).

ta varicdad fibromuscular es conocida con varios nombress i~
perttofia Beptal asimétrlea, cardiomiopatia obstructiva hiportro-
flca o estenosis subadrtica hipertréfica ldlopitica(ld); en oste
tipo de lesidn la obstrucclén es producida por hipertroffia del --
miocardio septal y el orificio de salida os dindmico y varlabie,
su tamailo ¢s detarminado en parte por factores como la contracti-

1idad dol miocardlo y el voldmen ventricular(g}.

Existen otras formas menos comunaes de estenosls subabreieca fi-
brosn flja como son: la adherencia anormal de la valva anterior
de 1a mitral a ila superficle septal y la presencia en ¢l tracto
de gaiida del ventriculo izquierde de un tojido de cojinote sub-

endocArdico accesorio{11,12,13}.

Existe controversia en cuanto a la causa de la malformaclén.
Algunos aflrman gque ¢s una lesibén adquirida porque no se encuen-
tra en el corazén dol recién nacido y porque no exlaste en su for-
ma grave an los primeros mosos de vida(4). Esta alteracibdn nun-
ca a sido informada como causa de muerte antes dol afio do adad(4}
sin cmbargo, so ha demostradoe durante 1a Infancia temprana una

répida y severa progresidn de la estenosia(18,19). Ta teoria de



que la estenosts aubvalvular adrtica filbrosa fija es un padeci-
mionto adquirido y no congénite y es apoyada por el heche de que
punde haber neofarmacidn de 1a membrana en ¢l sitlo de la resec-
eidén previa(5). S&ln embarge, a pesar de su probable ausencla en
ol recidn nacido, Somnrville plensa gque la estonosls subabrtica
fibresa fija ae desarrolia en relaclén a la presencia de alguna
anormalidad congdnita, quizd localtzada en el misculo cardfaco
{4). En una sgeric de 390 pacientes con estenosls subadrtica fi-
brosa flJa(ESFF), otras lesiones en el sistema cardiovascular se
oncontraron on 22 enfermod{56 %): csto dakto apoya la probapili-
dad de la influwoncla de atgin desorden congénlto en la etiolbgia

dn La ESFF{4]).

Reith en 1924 consideré a la ESFF como anfiloga a la costenosis
pulmonar infundibular y la relaciond con un defocto en el dosa-

rrollo del bulbus cordis como causp de la ohstruccidn(6).

A posar de es5tos cstudfos que apoyan el orfgen congénito de 1a
ESFF; la leslén fud ancontrada por Carcia-Fernandez y cols en 2
onfermos con espondilitis anquilesante. Este padecimicnto oa una
forma de reumatismo inflamatorio que cursa on forma crénica y que
presents on ol 14% de los casos leslonas cardiovasculares asocia-
das cn algin momento de su evolucibn, por ejemplo: miocardlopa-
tiams, trastornos de la conduccién aurlculo-ventricutlar e lnsufi-
cienclas abdrticas y mitrales fundamentalmente(?). La existencia
de 1a ESFF on estos enfermos se domostrd medlante ecocardiegratia
modo M y bidimenslenal, el haliazgo fud de una membrana spubabrti-
ca como lesién dnica en un caso y un rodete alslacdo subaértlco on

el otro, los cnfermos no tenfan alteraciones clectrocardiogrifi-

e ————— e o e



cas. Este autor y fus colaboradores plensan que la ESFF as la
lesién inicial en este padecimiento y que el transtorno de flu
jo ocaslionado por la ESFF o1 ¢l regsponsable de la lesidn del
aparato valvular adrtico, por otre lado, hay que recordar gue

esta leslén es un proceso dindmice y progresive y que 1a pro-

gqresidn del proceso fibrose hacla 1a reqidén del nepturn intr
ventricular alto y la valva anterior doe 1a mitral por un latie

telonaria 1a valvila mltral y por otro podria Interrempir el

fasciculv de tlis, Adem 1a proyresion de) proceso fibromas-

cular conducir{a a miocardiopat.fal7).

La ESFF dincreta oot prosente on wcorea del 9% de los nldou
con obsntruteddn al vracka de aatida del ventrlcule izquierdo
(14).  S¢ ha reportadeo que 1h {recunncia €5 nayer on low hom-
brea gue en Yas majeres con unia relavicn de aproximpadamento -
Zil (14). En el Instituto facional de Cardiclogia de Héxico,
MELIC ¥y cols en up estudios pealivado en 24 pacientes con PSFP

pura encontraron una vrolactdn onlre s

o1 fononino y maasewlino
de Y:1 {15).  La estunnsis sutacrtica de cuadgquicr varieded
constituyo aproximadamente ol 10% de Yas obstrucciones al trac-

to i salida dei ventrboulo jsrquierdo seqin cetiere actid(l).

frock en 1959 suqirid que La edtencesis sebadroica en ouny jo-
£16n grave. en donde la rueree ocurrin on 1os eafornos attos de
1legar o la vida adulta 61 no dran gometidon a correecion qui-
riratea, ol onfermo de oas edad eswudiado por ente autor toenla
37 aiies de edad(15). Atel y cols encontraron on una sorio on-
tudiada en el Instituto Naclonal de Cardioloqla de Mixico, que

los entermos con astenosis adrtica ng operadosn Lenian edades -



comprendidan en las tres primeras dbcadas de la vida{15); asf
miemo Branvald encontrd un enfermo de 44 afios sin correcclon

quirdrglea{15,17).

MARIFPESTACIONES CLTINICAS:

En un estudio realizado cn 37 enfermos por Actié y cols en-
contraron los sigulentes sintemas: Fatlgabilidad en o1 70.8%
de los casos; palpltaciones on el 64.1%: disnea on ol mispo
porcentaje, la cual se dividié en disnea de pequefios esfucrzos
medianos esfuerzos 20.B% y grandes esfucrzos 25%; Angina de
pechico en ol 16.6%; marcos on el 29.1%; lipotimias en el 37.5%

y ol 20.8%X de los enfermos cstaban asintomiticos{15).

Los aintomas que llegan a tenar ostos enfermos estin en re-
lacién con ta severidad de la obstrueccidén(1,6.,15). Los enfor-
mos qua tenfan disnea deo medianos y poquofios osfuerzos tenlan
gradlontes superioras a GOmmHg. Cuando habfa llpotimlas o an-
gina de pecho ol gradiente infundibulo-adrtico era en promedio
de 06mmtlg, 1a ausencia do sintomas no excluye el hecho de que
1a lesién no sea grave y por otro lado los sintomas pueden exis-

tir oln con ostenosis ligeras o moderadas(1,15).

EXPLORACTON FISICA:

Segin algunos autores, la diferenciacidn cntro catenosis
valvular y subvalvular adrticas es extremadamante diffecil cuan-
do ne tratp de establacnr solo con los hallazgos clinlcos{l6).
La mayoria do los enfermos con ESFF son estudiadeos por 1a pro-
sencia de un soplo que comunmente se confunde al principleo -

con ol soplo del defecto saptal ventricular{10).



Exlate generalmente un frémito sistSlico palpable on meso-
cardio en el hueco asupraesternal(1,20); en ocaslones el frémi
to sistélico se palpa aln en las arterias cardtidas(20). Se
escucha un soplo sistélico de cardcter oxpulsivo, intenso, -=
romboidal{2t), de intopsidad variable y frecuencias altas con
opicentro en ©1 Jo y 40 espaclos intercostales tzquierdos, -
sobre la linea paraesternal y que irradia hacia el foco adr-
tico(1,15,20) y carétidas(2l}. FEl dlagnfotico diferencial con
la estenosis adrtica valvalar se hace por la ausencla de chas-
gquido protosistdlico en 1a e¢stenosls subadrtica, ademds en co-
te ultimo padecimionto existo con mas frecuencia un ogcape aér
tico debldo a insuficiencia abértica. esto soplo es protodiastd
lico y decreclente(21). La insuficiencia abrtica aparece -
como consocucncia del trauma repetitivo en las valvas abrticas
que ocasiona el flujo turbulento producido por la ESFF, lo cual
conduco a fibrosls, engrosamiente de las valvas e [nsuficiencia
valvular(l,10,20). Fl cheque del flujo turbulento contra lag -
valvas de la valvula abrtica produce asincronismo en el movi- -
miento de las mismas(3,15}. La lnsuficlencia abdrtica puede -
ser progresiva aln después de la correcelén quirdrglca de 1a -
ESFF(20). El primeroc y scgundo ruidos son normales al igual -
que on 1a estenosis abrtica congénita y a diferencia de las es-
tenosis adrticas adquiridas en las cuales los ruldos cardlacos
estdn disminufldos; of segundo ruido de la ostenosin subadrtica
puede estar reforzado Y genoralmente no dosdoblado(21). Ocaalo-
nalmente el componente pulmonar dol segunde ruide se antiecipa -
al abrtico, debido a quo la sistole vontricular lzqulerda estf -

prolongada; este fendmeno se ha encontrade cuando exlgte un gta-



diente superfor a 60 mafg{l.15). La diferencincidn fonomecaneo-
cardlogdtica eatre notengsls subadrtica y adrtica debe fler re-
lativamente ficil, dado que cl esflgmosirama carot{deoc tiene =~
forma de"cresta de galio” en la estenozis valvular adrtica, -
micntran gue no exlste en 1o subadrtica, adenmds ol *clich™ pro
tagistélico no ge observa on 1o segunda, El fonomecanocardio-
grama an la ostenosis sebadrtica muestra ol soplo de forma rof-
boidal gue alcanza generalmento su maXima amplitud en la meso -
o telesiatole dependiendo de la severldag de ia estenosis, Kl
vsfigmograma carotideo muestra una rama ascendente lenta poro -
gin la forma de "cresta de gallo" de la estehosls valvular ade-

tiea(2l) Flg, 1 ¥ 2.

Los pulsony poriféricos al lgual que en la estenosis adrtica
valvular en 1a infancia tardia y 1a niflez generalmente son de -
caracterfsticas normalen al iqual que la preaildn arterlai(io).
Attld en un ostudle do 24 pacientes con eostenosis subadrtica -
encontrd que la precidn arterial estaba disminufda en ol 45% y
los pulsos carotidoon on ol 41.6% ¥ ademis encontrd hipodesa=- ~

rrollo pondoestatural en ol 87.5% de los casos{15),
BLECTROCARDIOGRAMA:

Los hallazgos clectrocardiogrdficos son semejantes a los en-
contrados eon la estenosis valvular adrtica{l}. Generaimente los
enfermos tianen ritmo sinusal, aungque se ha reportado la exis-
tencia de intervalo PR corto(1,15) y rlitmo de la unién({6)., EL
oje eléctrico habitualmento es normal a pesar de la severidad -
de la astonoslis(10). So cheuentra frecuenternente hipoerctrofia -

ventricular {zquiorda y cuando ésta se acompaila de sobrecarga -~
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Fig | Esfanosls Adrilca Congenlta {Tomado de
Holldock Noclanes de Fonocordiografia }
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Flg 2 Estenosis Subodrtica Flbrosa Fijo
{Tomodo de Holldack Noclones de Fanocardiografia)
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sigtbiica Jdel ventricula lzquicerdo, Attié considera que debe de
hacerse 1a correcclén quitirgica a@n en ausencia de sinveomas{l}.
En ocasionns se encuecntra blogueo de rama izquierda cuando la -
hipertrofia es importante(15). La hipertrofia ventricular iz-
quierda demostrada por criterios de voltaje en las derivaclo--
nes precocdiates izquierdas rara vez es de ayuda en distinguir

a 1os enfermos con estenosis qrave de aquellos con ostenosis mo-
derada o ligera, ain embarqo, [ucrzas anterlores disminuidas en
las derijvaclones precordiales derechas y una S prefunda en V1 -
de 30 mm o0 nis sugierc ostenosis grave al lgual que la ausencia
de anda "Q" cn la derivacién vi. Virtualmenkte todos las onfor-
nos con gradlente de prostén menor de S0 mmig, teondrin onda "T+
normal en la derivacidn V6, mientras que el 20% de los pacien-
tos con moderada y el 50% de los paclentes con obstruceibn in--
portante tendrdn una onda *T" plana., bifisica o Invertlda en la
derivaciln V6. Debe hacoerse notar, sin emhargo, que en ol otro
50% ¢o los onfermos con ostenosls importante la conda "T" on la =
derivaciédn V6 es normal. La obstruccién grave y a@n la critica
pueden estar presentes atn oin ninguno de tos datos electrocar-
dioqrificos pencionados anterlormente{10,22). ¢l monltoreo dal
segmento ST en las derivaciones V5 a V7 durante el ejerciclo es
un método confiable de detecclién de loa enformos en quienes un
slgnificante gradiente do presién (mayor de 50 mpHg.} ao ha do-
parrollade y an quiocnes cste gradiente pudiera representar una
ampnaza de muarte adblta 51 la  obstruceldn no fuera correcglda

{23).




RADIOLOGTA:

La imagen radiogrifica de ta ESFF 0s nmuy semejante a la de -
la estonoals adrtica, sin cmbargo, no existe dilatacidn postoy-
tenftica de la aortz ascendente cn los cnfermos con ESFE{10}; -
pero exlaten reportes de que en un ndnero sigrificativo de en--
formos se observa dilatacidén de la porcidn ascendente de la a--
orta{0d), principalmente ocurre en los gasos quo bienon la mem--
brana nuy cercana a la vdlvula adrtleca produciéndose un efecto -
sete jante al de la estenosls valvular adrtiea. [n Bos coasgn -
graves oo puede encontrar dilatacidn del ventricule tuguicrdo.
La cardiomeqalia cuando existe no es siqnificativa, y su grado
no guarda relacidén econ la Importancla de la obstrucclién. La -
cardiopegalia oo mas frocuonte en enformes con ESFF que on a-

quellos con estonosia valvular abrtica(l).
ECOCARDIOGRAPIA:

Con la técnica de modo "M* ca muy dificll identlficar ccos -
originados en la membrana fibrosa subvalvular, porque cstas os-
tructuran tionen dosplazamlentos superiores o {nferlores con el
ciclo cardlaco quo {imposibilitan su reglstro continuo(i0,24)r -
sin embarge, en el modo "M" la obstrucclén puede estar repre--
gentada por ccos aituados entre el tabique interventricular y -
la valva anterlor de 1a mitrali{l). En la estenosis tuneliforme,
en ocaglones se puede rogistrar en ol barrido mitroadrtico 1a -
entrechez del seqmento de 1a via de salida del ventrlculoe iz--
quierdo(1,10,24). En rmuchog onfermos cxiste un aletoo slstdli-
co fino y un cierre parcial on la s{stole temprana de la v8lvu-

la adreica, estas caracteristicas son debidas a la presencla do



flujo turbulicontt distal a4 la ohstruccidn gubvalvulay y al gra--
diente de presifn(2d4i. Bl eierre pareoiat adrtico existe on mio-
cardlopat{ia hipererdticn obstructiva, inpuficlercia nitral p --
conunivaclén intepvestricular ademis do 1a BSFF, y cuando 8o --
proagenta en cota {4ltina no se relaciona con el grade de osteno-
sig., Exinten obros pardmetros para cvaluar la gravedad de la -
obatruceldn a1 tracte do sallda del vertriculo ixquicrde on ol
medo "H* cono sont Bl grosor del septun interventelctlar, de ia2
pared posterior del ventriculo lzquiocrde y su retactdn con el -
didmotro adrtice(25). La vcocardiografia bidimenslonal permite
una pxcalente visualizacidn oe la membrana  subadrtlea o dol
anilio flbromuscular{24). La nmenbrana subadrtica aparnoce como
don acos lineales on el tracto de salicdax del ventricula fzquing
do, sin continuidad con i1a pared ventricular (Fig. 3 ), mlentras
que 0l rodete fibromusecular se obsorva como un estrechamionto -
gubadrtice{27). En ccuslanes no na posihie observar la abstruc-
cién. Las mojores proyocelonon para wvitar resultadsos falsgs -
negativos san el eje largo pacaesternal, apical y 1a aproxima--
clén subcostal, ya que con estas aproximacioncs el haz uwltrasd-
nico incide ol rodete deade un dngulo difercnte perpitiendo su

phaervaclén(zy).

Con ecocardiogratia doppler, on log enformos con ESFP age ro-
gistra un flujo turbulonto sistbélico en ol tracto do salida del
ventriculo irquierdo, {(¥lg.3 ). BZEste dato se obtieng modiante

las aproximaclonos subgoatal, apleal y parapsternat de la via -

de galida doil ventriculo izquierdo. AJdonmis so puade duteégnr -

itz insuficiencia adrtica que acompaila & 1a ESFF. Con doppler -



Fig. 3.~ A 1a derecha se obanrva una indgen bidimensional
en eje largo paractternal, gue muestra el rodete subabetd
ca fibroso rifo. A la {zqulerda se obsarva ol flujo turbu
lanto mediante ecocardiograffa doppler, con el volumen --
muestra colocado en el infund{bulo ventricular izquierdo.

{corteafa de! Dr. Jeslis Vargas Barrén).
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coptinuo Sc¢ puode determipnr la volocidad mixima del flujo y o1

gradiente de presidn atravéns de 1la obstruccién(zf).

CATETERIGHD CARTHNACO:

Como con la estennsis adrtica, un cuidadoso traze de retiro
a través del tracto de salida del ventriculo izquicrdo ca impor
tante para dogunmentar la severidad del gradiente y establecer -
el sitle de la obstruceidn. La anmlogracria biplano del ventr{-
culo lzqulierdo usualmente con las vistas angular y convencional
demostracdn el anillo o la membrana subvalvular, su extensidn -
¥ 1a prosencla do otras leaiones come nsbirechamicnto difuse del
tracto deo salida del ventriculo izquierdo, anillo o estenesls -
supravakvular o valvular, Ya que mis de 1a mitad do les enfeor-
mog con ESFF se asoclan a malformaciones intra y oxXtracardiacas
o3 lmportante que se lleve a cabo cateterisme derecho o izquler
du con una apropiada anglografia. La aortografia supravalvular
es recomendada para evaluar el grado do insuficlencia abrtica.
Attié y colaboradores sugieren que si los enformes eotin aoin-
tomiticos y no hay datos que sugloran obotrucelén grave, unica-
pepte dobordn seor sSometidos a soguimiento y si existieran datos
que sugleran aumento do la obstruceién. entonces ae indicarfa -

el estudio hemodindimieo(l).

HISTORIA NATURAL Y _PRONOSTICO?

Es rara la inosuficienclia cardiaca con la ESFF on la infancia vy

sl coati presente, se asocia casl siompro a otros donfegtes cono

persistencia del condueto arterioso, comunlcaclén lnterventri---

cular o cosrtaciépn adrtica. El cateterismo cardiaco y la clru-

gla corrockivo para las leslones asocladas puede llevarse a ca-
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be antes de descubrirse la obstruccidén subvalvular adrtica(9).

la obstruccién es progresiva en muchos casos, algunas voces de-
masiado ripida. La ipsuflciencia adrtica asociada también es -
progresiva y parece ser el resultado, al menos en partoe, de - -
turbulencia prolongada con engrosamiento y daformidad secunda--~
rios de las valvas abrticas, como ya se menciond anteriormente.
S0 han descrito casos de muerto siblta inexplicable pero esta -
complicacloén ca rara. Los resultados de la correccién quire-
giea dependen de lo extenso de la afeccidén del tracto de zallda
del ventrfculo izqulerdo, obteniéndose los mejorea resultados
an onfermes con una membrana delgada a nivel subvalvular, Los
resultados menos satisfactorics so han obternido on enfermos con
obstrucelén tuneliforne, debldo a que persiste gradiente resi-

dual o a obstruccidn recurrente(9).

TRATAMIENTO MEDICO:

El tratamiento mAdico en 1las indlcaciones de tratamlento
quirirgico, son zimilares a aquallas da2 loa onfermos con o0sto-
noais valvular abrtica. La cirugfa habitualmente so recomionda
on onfermos con gradientes bajos de prasidn, por 1a posibilidad
de una prograslén riplda de 1a obstruccidn, as{ como por la de-
formidad progresiva de la vilvula adrtica y ol atmento de 1la
insuficiencia abdrtica, asimismo por la probabilidad de una com-
pleta y duradora curacidn si se logra remover la membrana por
coppleto, En el momento actual, 1la clrugia es recomendada para
aguellos paciaentes con ligora obstrucclén subvalvular con gra=-

dientes de 30 mmiyg. o mayoros.

El seguimiento continuo para dotectar la re-obstrucciln y/o
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la progresién do la insufiencla adrtica, asf como para reforzar
las precauciones contra la endocarditls infeccliosa, ea escon-

cfal on todos los enferrios.

TRATAMIENTO QUIRURGICO:

La opaeracidn eg llevada a cabo mediante una esterpotomia mo-
dias la membrana asubvalvular se expone a través de un arco abr-
tico, durante la perfusién bajo flujo con mnodirada hipotermia
{31), El libramlento catdlo-pulmonar habltual con ligera hipe-
termia y cardloplojia se usa en nifles oen sdad escolar(21,32).
Un espéculo nasal, otro auditivo y pequeflon retractores de val-
vas protagen la vilvula. Se colocan pequeilas suturas cn el te-
tajido ribromuscular anormal que sc traccionan para wvisualizar
la oxtenslon procisa dol aseptum interventricular y la valva an-
terlor de la mitral. Se evita cualgquier manipulaclén por deba-
jo de la comisura entre la valva derecha y la no coronariana -
por ser la zona donde sc localfza el haz de Nis(11,35). Cuando
existo hipertrofia secundaria importante puede sor necesaric -
realizar mlomectomia por dobajo de ta valva coropariana dere-
cha. Cuando hay una comunicacidédn interventricular asociada, me
debe cerrar con un parche de dacrén, o si o3 pequefla y con mir-
gonas poquefies, con sutura reforzada. ELl resultade quirdrgico
inmediate y a corto plazo goneralmente cos buene: sln embargo,
80 ha documontade claramenta la obstruccién subadrtica progresl
va, reasidual y recurrenta, por lo que es necesaria la vigllan-

cia contf{nuwa(g,3?).

La obgtruecién difusa tipo tunel en el tracto de sailda dal

ventriculo izquierde tiene el problema técnlco de gque requiere

19



20 .

de aortosoptoplantia o colocaciédn de un injertio con prétesis
valvular desde el apex haota la aorta tordcica baja o aorta ab-

doninai{36.34,31).
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JOSTIFICACTITON

La asociacidn de la estenosls subadrtlcea fibrosa £1lja con -
{na cardiopati{as congénitas con hiperflujo pulmonar os blen -
conocida, En ella no necesarfamcnte exlste relaglén de teopa-
ralidad ya quo ol dnuarrollo do la obztruccldn a la cimara de
aalida dal ventriculo izquierde puede desarrollarse una vez -
que se ha corregido el dcfnéto rosponsable del hiperfiujo pul
mopar ¥ lau variablns hemodininmicas zardjacas han vuelto a la

norral.

En funcidh de osto, 1a sola correcidn de un defrcto congl-
nito con hiperflujo pulponar no debe ser considerado cone cura
cién ahsoluta dol pacliente y requiers de vigilancia poriédica
von al fln de detectar la aparicidn de astendsin subabretiea -
cibrosa fija., ya que oeota (ltima es una enformedad de tipo -
progresive ¥ maligna, ya que destruye el piso valvular adrei-

Ch.

En nweotro pedio, la incldencia de este padecimiento no ae
ha ecstudiado, por lo que considoramos que on portinente revi-
par nuestros casos de cardiopatias conqénitas con hiparfiujo
pulmonar y su evolucidén a largo plaso para determinar el ries
go potencial de uvn enfermo somecido a correcidn de una cardlo

patia congdnita con hiperflujo pulmonar.
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MATERTIAL Y METODOS

Se estudld rotrospectivamente la sxistencia de la anocliacién
de estenosis swbvalvular adrtica Flbrosa tija (ESFF) con las -
cordiopatins congénitas con hiperflujo pulmonar, con &nfasis -
en la porgistencia del conducto arterioso, on los enfermos go-
natidos a correclén quirdrgica d2 radete subadrtico en el Ins-
tituto Nacional do Cardiologia ce Ménieo ontre Encro de 1977 -

Y Diciembre de 19487.

S5¢ formaron cuatro grupos de pacientes: so lacluyoron enfer
rnos que tonlan ESFF aisladas Enformos con peraintencia  del -
conducto arterioso asociada a la ESFF: Enfermos quo ademis de
toner astos defeoctos asociados tenfan otras aitoraciones congé
nitas; Asf{ como enfernos quo tenfan ESFF asociada a otras mal
farmaciones congénitas que no fueran persistencia del conducto
arterioso. Estda subdivisién nn cuatro grupos me hizo con la f£i
nalidad do demostrar 1a frecuencia de la asoclacldn de 1a ESFF
con otras cardiopactia congénitas, incluyendo aquellas que pro-
ducon hiperfiujo pulronar, especificamente la porsistoncila del
conducto artericso, para con ostos dates poder gugerir upa hiw

pétesio sobre la génesis provable da la ESFF.
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RESULTADOS

Enktre Encro de 1977 a Diciembre de 1987 fueron somotidos a
correelén quirdrgica de ESFF eon ol Inatltuto Haclonal de Car-
diologfa de México, $9 pacientes, de ros cuales 33 pertenccian
al 20xo mascullpo y 26 al texo femenine, con una relacidn de -
1.2631 con predoninio en el sexo masculino, Las cdades variaron
netre 3 y 67 aflos con una cdad promedio de 13 ailes al momento

de la correcclén quirfirgica.

De los paclanteos estudiados, 26 (44.067%) tenfan ESFF aisla
da, de ecatos enfermos 15 portonec{an al soxo masculino y 10 al
soxo famenino, con una relacién de 1.5:1 con predoninio en al

gexc masculino,

Once paclantos {18.644%) tonfan ESFF asoclada a persisten-

cia del conducto arterjaso.

Sois pacientes (10.169%) tenfian ESFF aseciada a ostonosis

oubabrtica dindnica,

Tros poclentes (5.084%) tenifan asociadas ESFF e lnsuficien

cla aértica. .

Dos pacientes (3.389%} tenfan ESFF ascoclada con estenosfs -

abretica.

Dos paciontes (3.389%) tenfan ESFF asociada con doble lew-
mibn abrtica, ambos paclentas tenfan cardiopati{a reumitica -

inactiva como caura de la doble leslén valvular.
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Dos paclientes (3.3089%) tenfan ESFF asoclada con adrta bi-

valva y coartacién adrtlca.

Un paciente (1.694%) tenfa ESFF asoclada con persistencia

dol conducto artorfeso y estenosis adrtlea.

Un paciente (1.694%) tenla ESFF asociada con persistancia

del conducte arterioso y con insuficlencia adrtica.

Un paciente (1.694%) tenfa ia asoclacién de ESFF con por~
sistencin del conducto arterioso y estenosis subadriica dindni

ca.

Un pacicnte tenfan la asociacién de ESFF con estenosis sup

abdrtica dindnica y coartacidn abrtica.

un paclente {1.694%) tonia ESFF aseociada con comunleacidn

interventricular.

Un paciente (1.694%) tenia ESFF asociada con parsistencia
dal conducto artorloso, abrta bivalva y comunicacién interven

tricular,

Un paclente {1.694%) tenfan la asociacidnde ESFF con parsis
toncin del copducto arterioso, aérta bilvalya y estencals adr-

tica. (Fig.4 ).

De log 59 pacicente estudlades eon ESFF, 15 {25.42%) tenian
peralstencla del conducto arterioso ajsladas o con otras cag
diopat{as, nientras que de los 59 paclentes estudiados con -
ESFF, once tuvieron persistencia del conducte artorioso asocia
da, sin ninguna otra cardiopatfa, lo que contituyd un 18.64%;

Durante el mismo periodo do tlempo, s5e operaron en el Ingtitute
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Nacional de Cardloloqfa de México, 1229 paclentos de cierro de
conducto arterlose, de nstos paclentes, once (0.89%) tuvieron

ESFF.

Do 1os 59 paclentes que fuoron operados de ESFF . tres hablan
sldo oporados de clerte do conducto artorieso antes de hacerno
el diagndstico dn ESFF, on dos de estos, ol diagndstico ¢e ESFF

80 hizo aproxzimadamente un aflo deanués de la correciédn quirir
qlca de 1a persistencia de conducto arterioso, eon el tercer pa
clente ei diagndstico de ESPF so hizo 10 c¢ins dospuds dnl clerre

éol conducto arterioso.

Do todes loa onfermos oatudiados, golamente dog tuvieron
que scr rointervenldos por neoformacidn del rodete subvalvular
abrtico, uno tros aflos después ca la primera cirugia y el atro
tuve que ser reintervenido quirdrglcamente on dos ocaniones néa,
1o primera reintervencidn fué a los 5 aflos de la primera clru-

gis y la scgunda relntcrvencién a ios dos afios de la primera.



DISCcUSTON

ta ESFF es ura cardlopatf{a de origen congénlto, progresiva
y maligna quo consiste on una ostrochez progresiva del infun-
dibulo ventricular izquierdo, producida por la formaclén de un
aniile flbrose, que afecta con mayor Efrecuoncla al hombre que
a 1la mujer con una relacidn de 2:1 (14), pero que sin crnbarge,
on 1a poblacién estudiada en el Instituto Haciomal de Cardiolg
gf{a de México, la frecucncia dol padecimicnto fuéd sipilar en -

ambos sexos.

Existan varias terfas que tratan do explicar la génesls de
1a ESFF, sin embargo, la gque tione mayor aceoptacién es la cx-
puosta per Somecrville (4), quién suglore que existe una anorma
11dad congénita hlstolégica en cl misculo cardlaco, que es la
rasponsable deol desiarrollo progresive del anlllo fibroso. El
hecha de que osta cardiopatia se asocle con otras alteraciones
cangénltas hace suponer que realmente es un padeciniente con-
génito (4). Inclusa, algunos autoros considaran que la ESFF -
80 doba a un defecto on e} desarrollo del bulbus cordis (6}, =
Sin embargo, oxiste un reporte que considers a la ESFF como -
una 1lasidn niocardica inleial de la cardiopatia quo acompafia
al 14% de los cagsos de espondilitis anguilosante (7)., lo cual
sugiore quo podrfa tratarse de una atteraclén adquirida mis -
que congénita, sin embargo, hasta ol momento, la teorfa del -

origen congénito parece ser la mda fldedigna.

Nosotros on nuestro estudio encontramos que el 44% de los ep

27
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fermos incluldos en la revislén tenfan ESFF alsiada y que el -
resgo tenfa otras cardlopatians asopladas, en orden de fracuen-
cla: La persistepcla del conducte arterioso (18.64%), la este-
nosis subadrtica dindmiea (10.16%), 1a insuficloncia abrtlca -
{5.08%), la doble lesién adrtleca, la estenosis abrtica y 1a --
coartacidn abrtica nsociacda a adrta bivaiva (3.38%) y otras -

cardlopat{a miltlples.

El hechoe de la frecucnte asocliaclén con 1a persiatancia del
conducto arterieso hace pansar que la ESFF e3s una cardlopatia
que podr{a desarrollarse come consecuencia do alteraclopes es-
tructurales a nivel del tracto de salida det ventriculo lzquier
do y originada por la turbulencia ocasianada por ol hiperflujo
pulponar congsccuancla de ka porsistepncia del conducto arterio-
S0, tal vez, esto mecanlono no sea ¢l responsable del desarro-
llo do la ESFF en todos los casos pero sf en un ndémero impor-
tante de ollcos. No hay que olvidar que es ¢l flujo turbulento -
el causante de otras alteraciones anatdmicas como seria la ingu-
!1clencia aértica que acompafia frecuentemente a la ESFFr blen -
podrin sor ol responsable da la formaclén del rodete subabrtico
tal vez gobre una gstructura célular miocardica congfnltamento
alterada, aunque podria ser que las alteracionos costructucrales
8o debleran al hiperflujo mis que a una maiformacldn congénica
eqlular, aeste podria apoyar en un momento dado la teorfa de que

la ESFF fuera més una malformaciof adguirida que congénita.

Los astudics previos han reportado cnfermos con adades hasta
la tercera década de la vida on enfeormos con ESFF (15), inclu-

so Draunwald reportd un caso de un paciente con 44 afios de edaad




{15,17}; sin embargo, eon nuestro nstudio cncontramos un honbre

da 55 aflos de odad y una mujer de 67 afios al momento de 1la ci-

rugfa. Con estos daton podomos considerar que mientras en algu-
nos pacientes ta ESFF as un padecimiento maligno, come lo cone-

sidera Somerville (4), en okros e8 un proceso do progresiédn --

lenta en qulenes serfa apticable la conducta sugerida por Attid
de vigilancia periddica hasta que so enconkraran datos de esto-
nosis grave o répidamente progreslva, momento en ¢l cual serfa

necosarioreallzar ol catotariame eardiaco con 1a flmalizad de -
proponer ol tratamiento quirdrgico en un ponmento dade (1), Otro
hecho de importancila es el que se reflore a la formaclén del -

rodoto despuls de una primera extlrpacién del mismo. En nuestro
estudio, solamente dos paclientes tuvieron que ser reintorveni-

dos por formaclidn de nueva cuonta dol anille glbroso, uno fué

reaperado a las tres aflog do la pripera cirugia, mientras que

el otro paclente fud treoperado on dos ocasiones, a los 5y a -

los 7 afica reapectivamente dospués de la primera cirugfas estos

enformog podrfamos considerar)ss dentro del grupo de paclentes
con ESFF de progresidn grave y naligna y gue deberfn de ser so-

metidoa a vigilancia por tiempe indefinido.

De los 59 paciontos estudiadeoa por nosotros, solo 3 tres enfer-
mos 82 les hizo diagndastico de ESFF despufs de 1a correcciin de
porgistoncia del conducto arterioso, on dos al diagnbstico se -
hizo aproximadamente uh ailo después, mientras que en el otre
pacionte ei diagnéstico so hizo a los 10 dias del cierre del -
conducto arterjoso, Entos datos nos oriontan a pensar gque on -

ocaslones 108 hallazgjos clinicos de la ESFF pueden ser enmasca-
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rados por los signos clinlcos de otras cardlopatf{a asociadas, -
por ejomplo la persistencia del conducto arterioso. Por otro -
1ado, ol hecho de que ¢l diagndstico do ESFF se haya integrado
solamente un afio desples de 1a corraccidn quirirgica de la per-
sistencia del conducto arterioso, apoyarfa la teor{a deo que la
ESFF pucde gser originada como consecuancia da las alteraclones
hemodindmicas producidas por el hiperflujo ocasicnado por la =

parsistencia del conducto arterioso.
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CONCLUSTONTES

Nosotras creomos quo os Importante conslderar la posibvilidad
do dos tipos do comportamiento de la ESFF: uno mallgnos que ro-
qulere correccidn quirirgica en edades tempranas de la viéda y -
otro nin benlgno, con una avolucldén lentamente progresiva gque
requorir{a de vigllancia periddica, Esto lo suponemos en vista
da que existon cnfermos que alcanza la odad adulta sin negesi-
dad do tratamlento quirdrgico mlontras que otros necasitan tra-
tamionto quirirgico an la infancia. Sin embarge, a pesar de la
extirpacién quirirgica del rodete subadrtico, existe la posibi-
l1idad deo la formacidn de un nuevo anillo, por lo que los enfer-
mos deban de ser sujatos a rovisiones periédicas con el fin do
detectar 1a posible formacién do un nueovo rodotao.

Es importante tratar de dilucidar cual os el verdadero origen
de la ESFF; por cl momento, croemog que o3 convenionte huacar -
1a posible relacldén atioldgica con las cardlopat{as responsables
do ﬁlpur!lujo pulmonar, en espaclal la poraiscencia del conduc-
to arterioseo, ya guoc exlscen canos do cnfermos operados de cle-
rre da conducto que poateriormente dogarrollaron ESPF, tal vez
los onfermos oporados dc clerre del conducto arterioso deberf{an
ser sometidos a revisiones periédicas con el fin de que en el -

futuro se pudiera detoctar 1a posible formaclén de la ESFF.
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