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L• ••teno•i• 8UPf"•v•lvuler e<irtic. •• I• C.UH meno• frecuente de Ob8trucci6n 

del trllCtO de -ide del ,,_lculo izquierdo. Gener•lmente no produCen •lntom8• 

d...- I• lnfencie y cU8ndo - ..,._,,.,., 80f'I ...,.¡.ntea • la ••tenoal• 86rtic. v•lvul.-. 

Eat• C8t'diop8tle ~ •80Ci- con "'81formeci-• congotn- • niV91 C8t'dl8CO, 

como comuniceciOn inter..-iculer, camuniC8CiOn i"'--1•1 • in8Ufieienci• mitr81 

cong6nit8. A nivel •-8C8t'dl8CO puede -- • C08rt8Ción de I• 80rt8, -eno•i• 

perlMric8 de I•• 8rteri•• pulrnon-• y ••teno•i• de I•• -i•• .--... ; ••I como ... 

•80Ciecidn •I Síndrome de Willi•m•. Con b8H en lo -ior .. pl.m-.n lo• •igulent•• 

problem88: 

1) lncidenci• del ~imiento. 

2) Cu411 - 1• mortli-morüllid8d. 

3) F8Ctore• •80Ciedo• e 1• rnort•lided. 

4) L••ione• •80Ci-•. 

1 
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La ••tenoei• eupr•v•lvul• .ortice •• un• obetruciOn c:ongtnite del tr- de -lide 

del v-lculo izqui- inmedi- por encime del ni-1 v•lvul• eóttico, debido• un 

-trec:hemiento de le luz eórtice <• .2.3). 

L• primer• deacripciOn de ••te petologl• •• etribulde • Mencerelli, un petólOgo 

ll•lieno en 1930, pero no fue h••I• 1958 en que Denie I• d-6 ~-...t• de 

otr•• verieded9• de eeteno•i• eórtice medient• cetet.-lemo _, retrógredO <•>· En 

1961, Williem•. Berrett-Boye• )I' L~ de9cribieron I• •eociecic:ín - ••teno•i• 

eupr•v•lvul• eórtice con une f•aci•• inu-1 - .. _,_.. y reterdo n.ntel (5), •índrome 

que me• - fué confi.....- por Beuren y cole <•.7). S. he ...ncionedo edenl6• I• 

releciOn _, elndrome - Wlllieme con hipercalcemi• -v-• infentli en 5~ <•>-

La ••t•noei• eupr•v•lvuler eórtice ocurre en 3 form41e: 1) como pmrt• _, elndrorne 

de Willi•m•. 2) en un• forma eeportlldice y 3) como une forme familli• que -

gen6tic:emente tr•nemitide como •utoeómice dominen!•. 

La etioiogl• de ••I• patoiogí• •• -econocide eun, pero reclenl•1..,1te ••IUdloa 

gen61icoa hen encontr•ndo vinculeciOn el•• entre un defecto en el ge11e de I• .._atine 

(en •I crornoaome 7) con I• ••tenoeia eupc-av•ivul•r aórtice (8). 

Motfológic:ement• I• l•aiOn ••tenótice puede -• - 2 tipo•: iocel~ o dlfu... El 
tipo loceli- puede ._ membf"enoeo, en forma de "reloj de _ .. _, el cuel puede 

heber cierto engro .. miento de i• medi• • Intime y que puede lleger • --.ter I• 

eatenoaia y obatruir loa oati• coron•rio• <•>· 



-------- ---~- - . -
3 

El tipo difuao - extiende e ,,.._. de le .att• •acendente y ..:in aot>re el erco y 

orig911 de loa tronco• br8qUiocef'61icoa (10) y ocaaion•lmente ~ - m80Ci8do con 

.,,,_noeded aimil•r de I• erteri• pulmon.-. Eate petolOQI• mue•tr• engroaemiento de I• 

pered del v•ao con diapl••i• fibromuac:uler y .--nplllDlmiento de I• ~ el'6atice medi•. 

Alguno• pecient•• ti..,.,, otr•• obatrucclóne• v•ac:ul-•, como I• _,....,•i• 

perW.Wica de erterie• pulmonere• que ocurre .., un 30,., coerteción de I• .an. en 15,., 

••teno•i• de erteri• renel .., 5,., incluao h• •ido repon- coertec:ión llbdominel <11> y 

otr•• -.nelid-• eatructur•le• como comuniceción interv-iculer e inauflcienci• 

mitr•I (12.13). 

L• fi•iopetologl• ea compereble • I• de le eatenoai• eóftica, excepto que loa oall• 

coronm-io• pueden eater obatruldo• por el crecimiento de I• Intime en un -to dedo, 

o .., •uacenci• de dich• obatrucción, I•• erteri•• coroneri- aon expueatea • Ul'lll altll 

preaión y mo- diletación, tortuoaidad e hipertrofia de I• medí• (10) • inicio tempreno de 

eteroacleroai• (13). 

L• aintometologla r•rament• - pre-nta .., I• infenc:ie y cuendo I• h8y •• aimiler 

• la de I• eatenoai• valvular, excepto que loa alntom•• enginoaoa pueden .., m'6a 

frecuente•, dmdm• I•• •tterac:ionea caron.ri•• deacrit••-

En intente•. un• hiatori• femilier, I• preaencia de hiparcel.,.,.,i• --• infentil o 

eatigm88 de •lndrome de Williem• ~n auo-nr I• poaibillded de -.no.la 

•upr•v•lvuler eóftica. El alndrome de Williem• - pre-me en llPfOXi~e ~ -

loa c.aoa • incluye: retr•llO mental v•iable, retraao en el ~miento, f.ci9a de ºdu9nde", 

puente .,. .. 1 deprimido, •nteveraión de n•rin••. lebioa grueao• y probleme• de dentición 
(5,8,14). 
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L• explorec:ión flaica difi ... poco de I• eat.,,.,aia velvul• aórtica, aoto ~ no ti­
cti.aquido de eipertura aóftico, el eaplo y thrill ti..-. un foco de,.,.,.;..,. intenaidad m6a 

~ en la IMIN. P~ ~ hipertenaión erteri•I aiat..,ice ai - •aoci• • 
coerteción ........... o ......... i. de~-· .... 1 ••. 

Eleclricen-.t• ~ ds dato• de hiperttoria del ventriculo izquierdo en ce90a 

-ero• de _.,,.,aia auprevelvuler. 

Radlológicamente ~ h- c:sdiomegelie, pero •- vez ea útil en el 

diegnóatico. 

El ecocardiogr_,. bidlmenaionel P<...:le hecer el dimgnóatico el vi-fizar el *­
de ....,,.,aia, la ..,.ami• de velvea aórticea y aenoa de valvelv•. El eco-Doppler eatim• 

•I gradiente de prwalón tran-..,,.,aia e ldentifice I•• leaionea eaoci- (1S,1a.17)_ 

El Clll-iamo aiempre •• indicedo par• ~ anataml• aupravelvul• 

medición - grec:tientea, eveluar coronari•• y erteri•• vi--'••. _,,,.. - recomiende 

reelizar ceteterlamo venoao pare velorer el .tlrbol erteriel pulmonar. 

Lea indicaeione• quirúrgicea incluyen aintametologle etribuible • le obatruccidn, 

gradi- de preaión mayor• l50mmHg o -idenci• de obatrucelón coroneria (3). 

S• he deacrito muart• a.lbite en eat• tipo de pací-•, eapeciel-. ~ 

t~ obatrucción ..vera del trec:to de aalida del ventriculo izquierdo y • petologl• 

coronsia en pre-.ci• de alndrofTW de Williem• <1•.1•>- Se he deacrlto tembi*1 I• 

progreaión de lea leaionea veacul-• aaoci-• como c:oertación eórtice y ....,,.,aia de 

.-teri•• rian•••• (20). 

~ I•• primer•• -ac:ripcionea quirúrgica• - han reponado ~· reaultadOa 
(21.22). 
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L08 ~ ~icoe - preeantllrOn par• I• coneccidn de I• ......... ie de tipo 

difu-. eiendo ,__iO ..-iz. impl-de conducl08 mpico-.ottic:oe (23). En 1978 Dory 

logr6 un -- conceplUmll y ~leo ., dllecribir ...,,. ~ 11...- mortopl••tl• 

~idll COlocmndo un pmrche en -.... de •y• inllWtidll o .. .,. ~ .. y que tw 

producido ---- ,. ... ~ pmr11 I• corr-=lOn de ..- tipo• de eetenoei• 

-•v•lvul• ~ <2•). ein ~ no hmy -i-.cl• de - loe ,......._. -

mejOr98 • ._i1oe con •• ,...,.,...,ión c1•1ee (2S.:ze . .z7.28.28). M6• rec:ient__,te - h• 

deec:rito I• Nenlcm de Broom y modiflcmcione• • la mlema pero •- - ,.,._dificil ..._ 

-om~ -..,.. petfect• (27). 

La ~·- quirúrgic:m report- en 1- gr-• -ie• oecil• del 7" al 22,., ein 

~en I• m.yorl• de •11- - Incluyeron~ -..lto• (2,3,.ZS • .ze.27.30). 
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- Determinar I• incidenci•. prm.-ntmción clinic:m y pmtologi•• aaoci-• a la 

•atanoai• auprmv•lvular aórtica en al aarvicio da Cardiopmtlaa C~ihla. 

1.- Determinar I• incidenci• y prea.ntmción clinic:m da I• aatanoaia aupravalvular 

8161tic:m dimgnóati- mac:tianta ecocardiogr.rla y cmtatariamo cmrdlaco. 

2.- Determinar la morbi-mortalidmd da la aatano•i• auprav•lvular .o.tic:. en al 

aarvicio da Cardiopmtl•• C~it••· 

3.- Determinar al tipo da pmtologla congénita aaoci- m41• ~.....,.. • I• 

eatenoaia auprmv•lvular mórtica. 
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H1 

Ho: L• inci-.ci• de I• ••tenoaia auprav•lvul• .o.tic:. en •I Hoapit•I de 

C..slologl• del Centro M6dic0 N9c:ionatl Siglo XXI, aa aimil• • I• deacrit• por otroa -· H•: L• inci-.ci• de I• eatanoaia 8UPf"•v•lvul• .o.tic:. en el Hoapii.I de 

C_..,lologl• del e-.. M6dic0 N.cion•I Siglo XXI. •• d-.nte • 1• deacrit• por otroa 

ador9•-

H2 

Ho: Loa paiciente• con eatanoaia aupr•v•lvul• .o.tic:. ti- u,,. tMlj9 mor1allid9d 

dur9nt• I• inf.ncia. 

H•: Loa paicientea con ••teno•i• aupr•v•lvul• .o.tic:. ti- u,,. •119 mor1allicl9d 

dur9nta I• inf•nei•. 

H3 

Ho: L• aatano•i• aupr•v•lvul.,. llé<tice - •aoci• ~ • otraa 

m•lfarmM:ionaa c::.rctl-• y •I aindroma da Williama. 

H•: L• ••tano•i• aupr•v•lvul.,. 9ártic::. - praaent• en form• •i•I--

i 

/ 

1 
1 
l 
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DlllaAo Dl!L 1!8TUDIO 

-Coholte 

-~ecional. 

- o..cnpeivo .. 

- R.croapectivo. 

- LonailudiNll. 
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MATRRIAL Y lllETOD08 

U~R80 DIE TRA•• IO 

S. incluir*' • todo• loa ~ con -tano•i• .upravalvul• a6rtice 
diagnoaticadoe an al -..icio da Cardiopatlea Cong6nitee del Hoapital da Cardiología del 

C.-0 M6dlco Nacional Siglo XXI durante el periodo comprendido - ~ da 1IKIO • 

noviembre da 19118. 
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~De INCLUlllON 

- Peclentea pedl-- con dl~ico de •aMnoaia aupr-•lvul.,. eórtice 

~ ~- Dappler-calor y c:M9tWiamo c:an:lfec:o. 

C9'n'l!RI08 De NO INCLUlllON 

- Pecientea ,,__... de 19 a'loa que medi- ecoc:erdiogr.,I• Doppler y/o 

.,._;amo c::..-dlec:o - deacerte I• eett1nOai• aupr•v•lvul.,. edrtice. 

- e- en loa que ~ de ... f•ll•cimiento. •• eatudlo nac::róp•ico. -

- I• •aMnoaia auprav•lvul ... eórtlce. 

! 
1 
f 

¡ 
1 

¡ 
¡ 
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CON81DERACIONES ETICAS 

- En I• .... IZ8ci6n del pt'e9ent• protoc:olo no •Kl•te ning(ln rieego s>W• loa 

!)8Cient- Y• que le il"lfonn9clón ún~• -• oblenid8 de loa expedient•• cllnico• de 

,,,_. confidenciel. 

RECUR908 HUllANOa 

- P8tticipw.an .ctiv-• loa m6dlcoa cen:liólogoa del Servico de c...dlapeti­

Cong6r'I- del Hoapit81 de Cwdlologie del Centro M6dico Necion81 Siglo XXI y •I 

per90n81 del ...chivo clinlco. 

FACTI91UDAD 

- El Hoapitel de Cerdiologi• del Centro M6clico N8Cion81 Siglo XXI ~ con I• 

lmeeatruc:Wr• y ~•I t6cnico s>W• r .. u..-r el proyecto •in neceaicl8d de recurrir • 

empleo de recureo• • inveraione• adicion•le•. 

DIFU9ION DE RESULTADOa 

- El pre..-.te ••ludio awvir6 de T••I• Recepcion•I pw• concluir I• Eapeci•I- de 

Cerdiologi• en el Hoapit81 de C8tdiologi• del C-o M6dico N8c:lonal Siglo XXI, -

preeent8r6 en el Congreso N8Cionel de C..-cliologl• y - publi.,...6 en un. R-1-

NeciorNll. 



ACTIVIDAD 

R-liz9ción del protocolo 

Cotrecc:i6n del protocolo 

Rec:olección de dllto• 

-11•1• de •• lnfanneclón 

Pre......,ión de reauHedoa 

TIEMPO 

un mea 

un mea 

do•me-• 
un me• 

un mea. 

12 
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Se .,,.u~ todoa loa •JIP9d•-• de loa paci-• de eded pec11-.cao 

dl_.c>8tic8do• con eneno•I• 86fticao de tipo .upravelvul• -ludiado• en el Hoapital de 

C9rdiologla del Centro Wdico Nacional aiglo XXI en el periodo comp1e11dido - ~ 

1"90ynovi-.de 1998. 

De loa e><pedi9ntea - regialr•*> v•I-• de le Hiatoria Cllnlcao h..,iendo enl'aaia 

en: 

Ant-.iea prenatal••. perinatalaa, ectad •I ~o del di90'16•11co, cuadro 

cllnico, el- funcional, caract-latlcma •leclrocmrdlogrM"icaa radiológlcao•. 

ecocardiogrMíca•. de catateriarno cardiaco, m*19jo quirúrgico, mori>i-mortalidad y 

-oml• patológica en aquello• paciente• con enudio necrópaico. 

1.- lncidenci•. 

2.- Morbi-ITIOftalidad. 

ANALI ... E8TADl8TICO 

IDENTIFICACION DE VAIUAllLE8 

VARIAllLE8 DENNDtENTE8 

VAlllAllLl!8 INDENNDll!NTE8 

1.- Intervención quirúrgicao. 

[ 

r 

I 
f 
1 
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Se incluyeran 24 ce11<>a de paciente• con diegnó•tico de eateno•i• aupravelvular 

aórtica tanto por ecocarcllografia y ceteteriamo cerdiaco en un periodo 

comprendido entra enero 1990 a noviembre de 1996. 

La incidencia del ~miento en el Hospital tu• del 0.96%. 

El rango de edad~ de 4 me-• a 15 alloa, con una media de 7 ello• (figura 2). 

La mayorla de loa paciente• - encontraban aeintom<Micoa (Nz14,58%). 10 con 

dianea como •intoma predominante (41%), un paciente con ant-.rte de aincope y 

uno con angina (4% ceda uno) (figura 3). 

Se encontró fenotipo de aindrome de Willlam• en 8 paciente• (33%). 

Como forma de pre-ntación - encontraron 8 ca11<>a de aindrome de Willierna (ya 

mencionado), 11 ceaoa "eapor41dico•" (46%) y 5 ceao• de forma familiar (20%) (figure 4). 

A la exploracion fi•ice el dato predominante fue el soplo expul•ivo en la ba- ain 

chasquido de apertura. 

El electrocardiogr•m• moatró crecimiento ventricul• izquierdo por aobrec..rp 

aiatólica en un 65%, 11 % con crecimiento biventricular y en un 24% trazo normal. (figura 

5). 
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La radiografl• de tór- 1""' normal en 65%, con c.'diomegmlia 1 un 35% y con 

dmto• de hiperten•ión mrtarial pulrnonM" en 5% (figura 5). 

El ecocardlogr..,,• hizo al dlagn(l•tico en un 63% de lo• .,...,._ 

Lo• gradiente• obtenido• por C9tatariamo 08Cilaron entra al 25 mmHg y 125 

mmHg, con una madi• de 60 mmHg para toda la -ria. El gradiente medio para loa caao• 

con11iderado• como quirúrgico• 1""' 74 mmHg y al gradiente medio pare lo• .,...,. qua 

quad9ron para vigilancia 1""' de 37 mmHg. 

La ••tano•i• •upravalvular aórtiC9 - praaantó c::omo poitologla ai•I- en 5 caao• 

unie9menta (20%) y I•• l••iona• a110Ciada• m•• fracuant•• fueron: in•uficiancia 9órtiC9 

lava a moder- (n"'6,25%), ••teno•i• aórtica •ubvalvular (nz5,20%), a•tano•i• v•lvular 

aórtiC9 (n=5,20%), perai•tancia del conducto artarioao (n=4, 16%), ••tano•i• de mrtaria 

pulmonar (nz4, 16%) 2 con e•tano•i• de rama• perit•ricm•, 1 valvular pulmonar y 1 pera 

••tano•i• •upravalvular pulmonar, comrtación aórtica (n=3,12%), • inauficiancia mitral 

(n=2,8%) (figura 6). 

Como pmrte de I• miam• entidmd 5 e.maca tuvieron dil8t.ci6n de •rt•ri•• coroneri•• 

(20%), ob•trucción coronaria en 3 (12%). 

Un caao tuvo anc:tocardili•. comunicmción intarvantricular, rub«>la cong6nlta y 

aneuriam• aórtico micótico. 

El tipo da ••teno•i• fu6 locmliZada en 19 C9ao• (79%) y dlfu .. •n 5 (21%) (figura 

7). 
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Se conaideró y re•lizó tratemiento quirúrgico en 9 c.110a, vigilencl• m6dice en 12 

c.eoa. 2 C.llO• eatlllln pendiente• de re•lizeción de cirugl•. Se perdió el seguimiento en 

un paciente que era conaideredo quirúrgico. El tipo de ,._recion quirúrgic. 

correapondió • P91"che de eortopl••lf• en 8 e.ea• (7 de dacr6n y 1 de pericardio) 

romboidal o en "gota" y un e.ea de colocación de tubo de dacrón con implante de 

próte•i• aórtica. 

Le mortalidad ftá de un aolo c.ao que correaponclió • un paciente con fall• 

c.rdlace refrecteri• • tratamiento ~ico, con edem• agudo pulmon•r, endocerdili• de 

vélvul• mitral • in•uficienci• mitr•I .. ver• secund8ri•, 1111eUri•rnm• mieóticoa en eort. 

•acendente. L•• complicecionea poatoperetoriaa fueron 3 c.aoa de hipertenaión -ver• 

(33%), tequi•rritmi• •upr•ventricul•r un ce110, un paciente con sangrado mayor al 

hmbitu•I con reoper.ción, uno que tuvo emboliamo perit•rico • miembro pMvico izquierdo 

y otro m•• con cembioa electroc.rdiogrMicoa de iaquemi• en el poat...gper.torio que 

revierten con manejo médico (figur• 8). 

i 
:¡ .. , 
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La inc:idenci• de I• eat..,.,aia aupr•v•lvul.,. éorticao no ••té bi6n eat9blecida en le 

lit.,.8tura mundial, en nueatre •_..,,.,i• fué del 0.96,. y •I ~ aerre·aimiliar o 

liger--.t• mayor• lea gr8"dea _i ... 

En nueatro medio - reportó en 191!M un• -i• de 12 .,._como reaultedO del 

..,..liaia - 2300 .,._......,. .... 11~ en el lnaltuto Necional de Pedi-la. ain 

embargo no - ,,_,.,ion• la incidencia (31). 

En 6818 patología no - han encontredo difwenci•• en el -xo (2). 

Alguno• eutorea <2.3> rer- que I• aintom•tologla •• poco trec:u.11• en la edad 

pediétrica, otro• en cembio deac:riben Nlata en un 72" la pra..,aa de alntornaa. 

Noeotro• encontremoa que el 58" eren aalntomético•. 9 paciente• en CF 11 Por di- y 

1 en CF 111 Por di.,_ (endocarditia de vélvula mitral), 1 c:aao de alncope y otro -

angin•. 

La forma de preaent.-ción de I• eateno•i• supr•v•fvul• aórtica como cm80• 

famili.,.••. e8por'édicoa y con alndrome de Williama no dif'..,.. de lo raportato (25.27,30). 

L• radiogr.,la de tórax y el •leetrocaordiogrema - conaideró normal en nueatra 

-ri• en un alto porcentaje (25 y 65" reapectiv-ne). ello pudiera .., deibo a que -

incluyeron P9(:ientea con ••tenoaia aupr•valvul.,. aórtica no conaideredoa como 

quirúrgico• y que no h•yan dedo repereuaion hemodinamic., éato no difl- con lo 

publicado por otro• •utorea (Tabl• 1 ). 
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El r8ngo de gr8diente• tom8do• por cm-•mo fu6 ernplio debido • que -

tomeron gr8dientee de J>*:ientee con eeteno•i• eupr•v•lvuler leve. Como - he 

reportedO previ8menle (28) no exiete france correleci6n entre el grlldient• obetructivo y 

lo• •lntome• de loa pecient••· 

L•• l••ione• aaociad9a • é•t• entict.d son aimil.,.•• • I•• descritas en otro• 

eatudioa. Ea import1111te mencionw un c.ao qa.. - aaoció a insuficiencia mitral -vera 

por -diti• de válvul• milr•I y -..ri•m• micólico en eort• •_,,.,,.,,te. 

Encontremo• qua el tipo de eeteno•i• fu6 en un 79'6 de tipo locelizedo y un 21'6 

tipo difuao. L• lit-.iur• refiere per• el tipo locelizlldo entr• un 61 • 78'6 (29.28.30). 

Se decidió tr•l.,,,i•nlo m6dico (vigil•ncia) per• 12 enfermo• y treterniento 

quirúrgico per• loe otro• 12, - éetoe último•. 2 ••lán pendiente• - cirugl• y uno..,.. 

perdido en el iMguimiento ente• de I• -eci6n. 

Ll•m• I• etención que el tipo de r-reción fue con eortopl••li• eimpl• en I• 

meyorl• de lo• ceao• con perche romboidel o en "gol•" ain utilizer otr- técnice• 

(24.25,29). 

Solo - pre-ntó un• defunción en nueetr• -i• (11'6 de mor1elidad). éet• 

peciente hebl• •ido cm•logedo previemente como portedor de cerdiomiopell• 

hiPttrtrófica, un ecocardiograma mostró eatenoaia aupravafvular eórticm con gr.cli.,,..a 

máximo/medio de 12-4174 mmHg, ineuficiencie mitr•I leve y endocerditie - I• válvul• 

mitral. El cmeteriamo evidenció aneurismas mieóticaa en .arta aacetrtd91wta, • 

in•uficienci• mitr•I -v••· Por f•ll• ventricul•r y - egudo pul,.,_ fué intube<M y 

•I no h•ber reapuaet• •I manejo médico - llevó 
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• cirugi• d6r1Cle - I• colocó tubo de .-crón en .art• •acendent• y prót-i• mónice 

C.-bomedica biv•lv•; I• .,,,_,.,.falleció en el 1r..,_etorio por f•ll• biventricul•. 

L• •utopai• demoatró aetenoaia --•lvul• eórtice por ..,;no fibroso, endoc:M"ditia de 

v•lvul• mitral, -..riamaa -leo• a..:ul-•. hipertrofi• aavar• del v-iculo lzqu­

con d.to• histológico• de d-"<> mi°"*dico difuso. 
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EXAMENES DE GABINETE 
tabla 1 

HCCMN TexasHewt 

Rx. torax normal 16(651) 51 (70I) 

Rx.Tcnx CMG 1-11 8(351) 22(30%) 

ECGnonnal 6(241) 26(38%) 

ECG CV1 por SS 15(851) 34(471) 

ECGCBV 3 (111) 7(9') 

1 



~ 1 
EXAMENES DE GABlNETE 

ELECTROCARD\OGRAMA Y RAD\OGRAF\A DE 
TORAX 

CV\PORSS 
65,0'lt 

C8V 
11,0'lt 

NORtML 
61,9"' 
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CONCLU8IONES 

En ba- • loa raault8Clo• obtenido• en el praaent• estudio, les conclusiones son: 

1.- L• incidienci• de I• estenosis supr•valvular •• de O. 98%. 

2.- La• lesiones aaociadea m•• frecuentes son: insuficiencia eórticai leve • modereda. 

estenosis valvular aórtice, esteno•i• subvatvulw aóñicai, peraiatencia del conducto 

arteriaao y estenosis de ramas pulmonares perif6ricea. 

3.- Los tipos de estenosis suprevelvul•r aórtica son un 79% del tipo localizado y 21% 

pare el difuso. 

4.- El sindrome de William• eat• asociado en un 33% • la eateno8ia aupravalvular 

aórtica. 

5.- Los resultados quirúrgico• son satisfactorios. La mortalid8d tmnprW'\a fu6 del 11'Mt, 

tomando en cuenta que I• defunción correspondió • une paci- con muy alto riesgo 

quirúrgico, con estenosis auprav•lvular -6rticai .. vera, endoclM"ditis infeccio- y falla 

cardiaca refractaria a manejo mtklico. 

6.- En todo paciente con sospecha clinica de obstrucción del tracto de -lida del 

ventriculo izquierdo, es nttceHrio deacartw eat~no•i• supravalvular 86rtica con 

ecocardiograma y cataterismo cardiaco. 

m~ 
SMll 

llS\S 
CE LA "" ftlll UiBUITE.Cl 
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Aortograma en proyección lateral. que muestra aorta trivalva con estenosis 
supravalvular. coronanas dilatadas y aneurismas saculares en aorta 
ascendente. Caso quirúrgico,. la paciente falleció en la cirugía. 
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Ecocardiograma bidimensional en proy_.,1on eje tarso paracstcmal que 
muestra estenosis supravalvular aorti~ 
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