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NTRODUCCION

La estenosis supravaivular adrtica e la causa menos frecuente de obstruccion
del tracto de salida del ventriculo izquierdo. Generaimente No producen sintomas
durante ja infancia y cCLUando $e presentan, son semejantes & la estencsis adrtica valvular,

atia puede isrse con malformaciones congénitas a nivel cardiaco,
cOmo comunicacion interventricular, comunicacidon interatrial e insuficiencia mitral
congénita. A nivel extracardiaco pueds asoCiarse a coartacion de ia aorta, estenosis
periférica de las arterias puimonares y estenosis de |as arterias renales; asi como su
asociacion al Sindrome de Williams. Con base en [0 anterior se plantesn los siguientes
problemas:

1) incidencia de! padecimiento.

2) Cusl es la morbi-mortalidad.

3) Factores i @ la mor

4) Lesiones asociadas.

Esta car




ANTECEDENTES

La estencsis supravalvular aértica es una obstrucion congénita del! tracto de salida
del ventriculo izquierdo inmediatamente por encima de! nivel! valvuiar adrtico, debido a un
estrechamiento de s luz adértica (1.2.3).

Le primera descripcion de ests pstologia es atribuida a Mencarelli, un patdiogo
italiano en 1930, pero nNo fue hasta 1958 en que Denie la diferencié verdaderamente de
otras veriedades de estencsis adftica mediante cateterismo arterial retrégrado 9 En
1961, Wiliiams, Barratt-Boyes y Lowe describieron ia asociacion de estenosis
supravalvuiar adrtica con una fascies inusual de “dusnde” y retardo mental (3. sindrome
Qque mas tarde fué confirmado por Beuren y cols ©.7). Se ha mencionsdo ademés la
relacion del sindrome de Williams con hipercaicemia severa infantil en 5% ®-

La estenosis supravalvular aértica ocurre en 3 formas: 1) como perte de! sindrome
de Wiliams, 2) en una forma esporddica y 3) como una forma f.milliqr Qque es
genéticamente transmitida como autosdmica dominants.

La eticlogia de esta patoiogia es desconocida aun, pero recisntements estudios
gendticos han encontrando vinculacion ciara entre un defecto en el gene de ia elastina
(en @l cromosoma 7) con la estenocsis supravalvular adrtica @)-

Morfoidgicamente ia lesion estendtica puede ser de 2 tipos: iocalizedo o difusa. E!
tipo localizado puede ser membranoso, en forma de "reioj de arena” en ei cual puede
haber cierto engrosamiento de la media @ intima y que puede llegar a aumentar la

estenosis y obstruir los ostia coronarios ).
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El tipo difuso se extiende a traves de /a sorta ascendente y aun sobre el arco y
origen de ios troncos braqui i 10 y ¢ ionaimente pusde ser asociado con

enfermedad similar de ia arteria pulmonar. Esta patologia muestra engrosamiento de ia
pared del vaso con displasia fibromuscular y reempiazamiento de (e capa eldstica media.

Algunos pacientes tienen otras cbstrucciGnes vasculares, como |a estenosis

periférica de arnterias puimonares qQue ocurre en un 30%, coartacién de la sorta en 15%,
estenosis de arteria renal en 5%, inclusc ha sido reportada coartacién abdominal (1) y
otras anormalidades estructurales como comunicacion interventricular e insuficiencia

mitral (12.13).

La fisiopatologia es comparable a la de la estencsis atrtica, excepto que ios ostia
coronarios pusden estar obstruidos por el crecimiento de la intima en un momento dado,
O en auscencia de dicha obstruccién, las arterias coronarias son expuestas a una alta
presién y mostrar dilatacion, tortuosidad e hipertrofia de la media (19) @ inicio temprano de

aterosclerosis (13).

La sintomatologia raramente se presenta en la infancia y cuando ia hay es similar
a ia de la estenosis valvular, excepto que ios sintomas anginosos pueden ser mis

frecuentes, dadas las alteraciones coronarias descritas.

En infantes, una historia familiar, la presencia de hipercaicemia severa infantil o
estigmas de sindrome de Williams pueden sugerir ia posibilided de estencsis
supravalvular sértica. El sindrome de Williams se presenta en aproximsdamente 30% de
ios casos e incluys: retraso mental variable, retrasc en @l crecimiento, facies de "duende”,
puente nasal deprimido, anteversion de narinas, labios gruesos y problemas de denticiéon

(5.8,14).
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La exploracion fisice difiere poco de ia sstenosis valvular abrtica, solo que no tiene
chasquido de apertura adértico, ef soplo y thrill tienen un foco de Mméxima intensidad mas
superior en |a bese. Pueds haber hipertension arterial sistémica si se ia &
coartacién de ia aorta o estencsis de arterias renales.

Electricaments puede dar datos de hipertrofia del ventriculo izquierdo en casos

WVEros de estencsis supravalvuler.

pero rara vez es Uil en ef

Radiolégicaments puede haber cardiomegalia,

diagnostico.

El ecocardiograma bidimensional puesde hacer o diagnostico al visualizer et drea
de estencsis, ia anatomia de valvas adrticas y senos de valvalva. El eco-Doppler estima
ol gradiente de presion transestenocsis e identifica las lesiones asociadas (13.18.17),

E! cateterismo siempre es indicado pera documeniar anatomia supravalvuler
medicion de gradientes, evalusr coronarias y arterias viscerales, ademas se recomienda
realizer cateterismo venoso para valorar e! srbol arterial pulmonar.

Las indicaciones quirurgicas incluyen sintomatoiogia atribuible a la obstruccion,
gradiente de presion mayor & S0mmig o evidencia de obstruccion coronarie -

il e cuando

Hes, P

Se ha descrito muerte subita en este tipo de p
tisnen obstrucciGn severa del tracto de salida de! ventricuio izquierdo y a patologia

coronaria en presencia de sindrome de Williams (18.19). Se ha descrito también la
progresion de las lesiones vascularas asociadas como coartacion sdértica y sstencosis de

arterias renales (20).

Desde ias primeras descripciones quirirgicas se han reportado buenos resultados

21.22).
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Los prodblemas técnicos se presantaron para la correccion de ia estencsis de tipo
i implante de conductos apico-adrticos @3- €n 1976 Doty

difuso, siendo r -]

logré un avance conceptual y terapéutico sl describir una técnica liamada aortoplastia

extondida colocando un parche en forma de Y invertida o "an pantaion” y que ha

producido tes resuit para ia cor - tipos de estenosis

supravalvular adrtica 29). sin emMbergo no hay evidencia de que os resuitados sean
Mas recientemnente se ha

mejores a aquelics con la reparacién clésica (25.20.27.2e.29).
descrito is técnica de Broom y modificaciones a la misma pero éste es mds dificil aunque

' de

snatomicamente sea més perfecta 27

L& mortalidad quiriargica reportada on las grandes serias oscila del 7% al 22%, sin
embargo en la mayoria de elias se incluyecon pacientes aduitos (2.3.25.20,27,30).

P,



OBJETIVO GENERAL

- Determinar ia incidencias, presemtacion clinica y p logi i s s
estenosis supravalvular adrtica en @l servicio de Cardiopatias Congénitas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.- Determinar ia incidencia y presentacion clinica de ia estenosis supravalvular
adrtica diagndsticada mediante ecocardiografia y cateterismo cardiaco.

2.- Determinar la morbi-monrtalidad de |a estenosis supravalvuiar adrtica en el
servicio de Cardiopatias Congénitas.

3.- Determinar el tipo de patologia congénita asociada mdés frecuentemente a la
estenosis supravalvular adrtica.



WIPOTESIS DE TRABAJO

H1
Ho: La incidencia de Ia estenosis supravaivuier aortica en el Hospital de
Sigio XX!, es similar a la descrita por otros

Cardiologia del Centro Médico Nacional!
autores.

Ha: La incidencia de |a estenosis supravalvular atrtice en el Hospitel de
Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI, es diferente a ia descrita por otros

autores.
H2

Ho: Los pacientes con estenosis supravalvuiar adrtica tiene una baja mortalidad
durante la infancia.

Ha: Los pscientes con estenosis supravalvular adrtica tiene una alta mortalidad

durante Ia infancia.

H3
Ho: La estenosis supravalvular adrtica se asocia frecuentemente a otras

malformaciones cardiacas y al sindrome de Williams.
Ha: La estenosis supravalvular sabrtica se presenta en forma aisiada.



DISERO DEL ESTUDIO

- Cohorte

- Obsecvacional.
- Descriptivo..

- Retrospectiva.
- Longitudinal.




MATERIAL Y METODOS
UNIVERSO DE TRABAJO

Se incluirén a todos los pacientes con estenosis supravalvuler adrtica
diagnosticados en el servicio de Cardiopatias Congénitas del Hospi de Cardiologia del

Centro Médico Nacional Siglo XXI durante e periodo comprendido entre enero de 1990 a
noviembre de 1998.
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CRITERIOS DE INCLUSION
- Pacientes pedidtricos con diegndstico de estenosis supravalvuiar adrtica
mediante Nogr Doppier-color y cateterismo cardiaco.
CRITERIOS DE NO INCLUSION

- Pacientes menores de 18 aflos que mediante ecocardiografia Doppler y/o

ch te ia estencsis supravalvular adrtica.
fallecimiento, el estudio necropesico, se

180 G L J

- Casos en ios que después de su
descarte la estencsis supravaivular aértica.
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CONSIDERACIONES ETICAS

- En la realizecion del presente p lo no i

pacientes ya que la ir on N
manera confidencial.

ningun riesgo pera los
te serd obtenida de los expedientes clinicos de

RECURSOS HUMANOS

e o8 médi car - del Servico de cardiopatias
Congénitas del Hospital cde Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo XXI y e
personal de! archivo clinico.

- Participarén

FACTWILIDAD
- El Hospi de Cardiologi

del Centro Médico Nacional Sigio XU cuenta con |a
infrasstructura y material técnico para realizar el proyecto sin necesidad de recusrir &
ompleo de recursos @ inversiones adicionales.

DIFUSION DE RESULTADOS

- El presente estudio servirk de Tesis Recepcional para concluir ia Especialided de
Cardiologia en @1 Hospital de Cardiclogia del Centro Médico Nacional Siglo XX), se
presentardé en el Congreso Nacional de Cardiologia y se publicard en una Revista
Nacional.
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CRONOGRAMA DE TRABAJO

ACTIVIDAD TIEMPO
= i on del pr un mes
Correccion del protocolo Hn mas
- i6n de a dos meses
Ar de ia Infor ! un mes
un mes.

Pressntacion de resuitados

. - —te————
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METODOLOGIA
wes e o8 pacientes de edad pedistrica

Se ar &N ch los P
disgnosticedos con estenosis adrtice de tipo supravailvuler estudiados en el Hoapital de

Cardiologia del Centro Médico Nacional sigio XX! en & periodo comprendido eantre enero
1990 y noviembre de 1996.
De ios expedientes se registrarén varisbles de la Historia Clinicas haciendo enfasis

edad al momento de! diagnéstico, cuadro

Antecedentes prer perir
clinico, cilase funcional, carscteristicas electrocardiogréficas radiologicas,
iogri e ismO cardiaco, Mmanejo quirargico, morbi-mortalidad y

anatomia patoidgica en aquelios pacientes con estudio Necrépsico.

ANALISIS ESTADISTICO

- Se hard ica C P

IDENTIFICACION DE VARIABLES
VARIABLES DEPENDIENTES

1.- Incidencia.
2.- Morbi-mortalided.

VARIABLES INDEPENDIENTES

1.- Intervencion quirargica.
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RESULTADOS

Se incluyeron 24 casos de pacientes con diagnoéstico de estenosis supravalvuiar
adGetica tanto por ecocardiografia y cateterismo cardiaco en un periodo
comprendido entre enero 1990 a noviembre de 1996.

fué del 0.96%.

La incidencia de! p imiento en et Hospi
Doce casos correpondieron a cada sexo (figura 1).
E! rango de edad fué de 4 meses a 15 afios, con una media de 7 anos (figura 2).

La mayoria de ios pacientes se sncontraban asintomdticos (N=14,58%), 10 con

e con ar ‘te de sincope y

disnea como sintoma predominante (41%), un p
uNno con angina (4% cada uno) (figura 3).

Se encontré fenotipo de sindrome de Williams en 8 pacientes (33%).

Como forma de presentacion se encontraron 8 casos de sindrome de Williams (ya
mencionado), 11 casos "espor&dicos” (46%) y S casos de forma familiar (20%) (figura 4).

A ia exploracion fisica el dato predominante fue el soplo expulsivo en Ia base sin
chasquido de apertura.

E! electrocardiograma mostré crecimiento ventricular izquierdo por sobrecarga
sistélica en un 65%, 11% con crecimiento biventricular y en un 24% trazo normat. (figura

5).
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La radiografia de térax fué normal en 65%, con cardiomegalia | un 35% y con
datos de hipertension arterial puimonar en 5% (figura 5).

Et ecocardiograma hizo el diagnéstico en un 63% de ios casos.

Los gradientes obtenidos por cateterismo oscilaron entre el 25 mmHg y 125
mmig. con una media de 60 mmHg para toda |a serie. Ei gradiente medio para los casos
considerados como quirdrgicos fué 74 mmHg y el gradiente medio para 108 casos que
quedaron pars vigilancia fué de 37 mmHg.

La estenosis supravalvular adrtica se presenté como patologia aisiada en S casos
unicamente (20%) vy las lesiones asociadas més frecuentes fueron: insuficiencia adrtica
leve @ moderada (n=6,25%), estenosis adrtica subvalvular (n=5,20%), estenosis vailvular
adrtica (N=5,20%), persistencia del conducto arterioso (n=4, 16%). estencsis de arteria
puimonar (n=4,16%) 2 con estenosis de ramas periféricas, 1 valvular pulmonar y 1 para
estenosis supravaivular pulimonar, coartacion aértica (nN=3,12%), e insuficiencia mitral

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

Como parte de la misma entidad S casos tuvieron dilatacion de arterias coronarias

{(20%), obstruccidon coronaria en 3 (129%).

Un caso tuvo endocarditis, comunicacidon interventricular, rubédola congénita y

aneurisma adértico micético.

bi en 19 (79%) y difusa en S (21%) (figura

El tipo de estenosis fué |
7).
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Se considerd y realizd tratamiento quirargico en 9 casos, vigilancia médica en 12
casos. 2 casos estén pendientes de realizecion de cirugia. Se perdid el seguimiento en
un pacients que era considerado quirurgico. El tipo de reparacion quirurgica
correspondié a parche de aortop en 8 (7 de dacrén y 1 de pericardio)

romboidal © en “gota” y un caso de colocacion de tubo de dacrén con implante de

prétesis adrtica.

La mortalidad fué de un solo caso que correspondid a un paciente con falla
cardisca refractaria a tratamiento médico, con edema agudo puimonar, endocarditis de
vaélvula mitral e insuficiencia mitral severa secundaria, aneurismas micéticos en aorta
ascendente. Las complicaciones postoperatorias fueron 3 casos de hipertensiéon severa
(339%), taquiarritmia supraventricular un Ccaso, un paciente con sangrado mayor al
habitual con reocperacion, uno que tuvo embolismo periférico a miembro pélvico izquierdo
y otro mas con cambios electrocardiogréficos de isquemia en el post-operatorio que
revierten con manejo médico (figura 8).
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COMPLICACIONES POST-OPERATORIAS
figura 8
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DISCUSION
La incidencia de |a estenosis supravalvular dortica no esté bién establecide en la

literstura mundial, en nuestra experiencia fué del 0.96% y al parecer seria similiar o

ligeramente Mayor a las grandes series.

En nuestro medio se reportd en 1984 una serie de 12 casos cComo resultado del
on o Insituto Nacional de Pediatris. sin

andlisis de 2300 ismoe ¢
embargo No se menciona ia incidencia Y-

En ésta patologia no se han sncontrado diferencias en el sexo (@-

Aigunos autores 2.3 refieren que la sintomatologia es poco frecuente en ia edad
pedidtrica, otros en cembio describen hasta en un 72% |a presencia de sintomas.
Nosotros sncontremos que ¢f 58% eran asintomditicos, 9 pacientes en CF Il por disnea y

1 en CF Il por disrnes (endocarditis de véivula mitral), 1 caso de sincope y otro e
angina.

La forma de presentacién de ia estenosis supravalvular adrtica como casos
familiares, esporédicos y con sindrome de Williams no difiere de lo reportado (25.27.30).

La radiografia de térax y el electrocardiograma se considerd® normal en nuestra

serie en un aito porcentsie (25 y 65% 1 ivamene), ello pudiera ser i a2 Que e
incluyeron pacientes con estencosis supravaivular adrtica no considerados como

quirargicos y que no hayan dedo repercusion hemodinamicas, ésto no difiere con io

publicado por otros autores (Tabla 1).
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ismo fué amplio debido a que se
Como se ha

Ei rango de gradientes tor por
tomaron gradientes de pacientes con estenocsis supravalvular ieve.
reportado previamente (29 no existe franca correlacion entre el gradiente obstructivo y

los sintomas de oS pacientes.

Las lesiones asociadas a ésta entidad son similares a las descritas en otros
estudios. Es importante mencionar un caso que se asocid a insuficiencia mitral severa
por edocarditis de vélvula mitral y aneurisma micético en aorta ascendente.

Encontramos que el tipo de estenosis fué en un 79% de tipo localizedo y un 21%
tipo difuso. La literatura refiere para el tipo localizado entre un 61 a 78% (26.28.30).

Se decidid tratamiento médico (vigilancia) para 12 enfermos y tratamiento

quirargico para los otros 12, de éstos JUitimaos, 2 estén pendientes de cirugia y uno mas

perdido en e! seguimiento antes de /& cperacion.

Liama ia atencién que e! tipo de reparacion fue con aortoplastia simple en |a
mayoria de los casos con parche romboidal o en '"'gota” sin utilizar otras técnicas

(24.25.29).

Solo se presenté una defuncidn en nuestra serie (11% de mortslidad), éste
pacientes habia sido catalogado previamente como portador de cardiomiopatia
hipertréfica, un ecocardiograma mostrd estenosis supravaivuiar adrtica con gradientes
méximo/medio de 124/74 mmHg, insuficiencia mitral leve y endocarditis de la véivula
mitral. El cateterismo evidencid aneurismas micdticos en aorta ascendents, e
insuficiencia mitral severa. Por falia ventricular y edema agudo pulmonar fué intubada y

al no haber respuesta al manejo médico se llevd



27
a cirugia donde se le colocd tubo de dacrén en aorta ascendents y protesis adrtica
Carbomedics bivalve; ia enferma fallecié en el transoperatorio por falls biventriculer.

La autopsia demostrd estenosis supravalvular adrtica por anillo fibroso, endocarditis de
vélvula mitral, aneurismas adrticos saculares, hipertrofia severa del ventriculo izquierdo
con datos histologicos de dafo miocardico difuso.
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EXAMENES DE GABINETE

tabla 1
HC CMN Texas Heart
Rx. forax normal 16 (85%) 51 (10%)
Rx.Torax CMG 1I 8 (35%) 22 (30%)
ECG nomal 6 (24%) 26(38%)
ECGCVI porSS |  15(65%) 3 (47%)
ECG CBV 3(11%)

7(9%)




“ EXAMENES DE GABINETE

ELECTROCARDIOGRAMA Y RADIOGRAFIA DE
TORAX
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CONCLUSIONES
En base a los resuitados obtenidos en el presente estudio, las conclusionaes son:

1.- La incidiencia de la estenosis supravalvular es de 0.96%.

2.- Las lesiones asociadas mas frecuentes son: insuficiencia adrtica leve a moderadas,
estenosis valvular adrtica, estenosis subvalvular adrtica, persistencia del

conducto
arterioso y estenosis de ramas puimonares periféricas.

3.- Los tipos de estenosis supravalvular adrtica son un 79% del tipo localizado y 21%
para el difuso.

4.- El sindrome de Williams esta asociado en un 33% a la estenosis supravaivular
aortica,

5.- Los resultados quirurgicos son

rios.  La mortalidad temprana fué del 119%,
tomando en cuenta que la defuncidn correspondid a uns paciente con Mmuy alto riesgo
quinirgico, con e

tenosis supravalvular adrtica severa, endocarditis infecciosa y falla
cardiaca refractaria a manejo meédico.

6.- En todo paciente con sospecha clinica de obstruccion del trecto de salida del

ventriculo izquierdo, s necesario descariar estencsis supravaivular adrtica con

ecocardiograma y ismo cardi

TESIS N8 DEBE
SMB.II" PE LA BiBLIQTECA
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Aortograma en proyveccion lateral. que muestra aorta trivalva con estenosis

supravalvular, coronarias dilatadas y aneurismas saculares
ascendente. Caso quirdrgico, la paciente fallecié en la cirugia.

en

aorta

i
i
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Ecocardiograma bidimensional en proyeccion eje largo paraesternal que
muestra estenosis supravalvular aortica
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