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RESUMEN

Introduccion: La Estenosis Adrtica es una de las valvulopatias mas frecuentes a nivel mundial con una incidencia
de 3 a 6%. Diagnosticada cada vez mas en la poblacién adulta mayor quien posee un gran componente degener-
ativo de calcificacion valvular y menos cominmente se debe a una cardiopatia congénita como lo es la valvula
bicuspide. Presentacion del caso: El presente caso, es de un paciente de 18 afios de edad, que acude a atencidn
médica por disnea de medianos esfuerzos desde los 8 afios, que se atenta con disnea en actividades moderadas
y acompana de palpitaciones, cefalea, debilidad en miembros inferiores en los Ultimos 8 meses. Al examen fisico
resalta pulso parvus tardus, soplo holosistélico, creciente-decreciente, rudo, grave, grado 1V, en foco adrtico que
se irradia al cuello. Electrocardiograma y ecocardiograma compatibles con diagndstico de estenosis adrtica severa
en el contexto de una valvula bicuspide. Paciente fue sometido a reemplazo valvular, con evolucién favorable.
Conclusion: La estenosis aortica puede presentarse debido a la valvula bicispide congénita, generando sintoma-
tologia en edades tempranas por lo que el diagndstico y valoracién individualizada del tipo de intervencidn son
fundamentales para la sobrevida del paciente.

PALABRAS CLAVE: Estenosis aortica, valvulopatia, congénita, disnea.

ABSTRACT

Introduction: Aortic Stenosis is one of the most frequent valve diseases worldwide with an incidence of 3 to 6%.
It is diagnosed more and more frequently in the older adult population who have a large degenerative compo-
nent of valvular calcification and less common is due to a congenital heart disease as it is bicuspid valve. Presen-
tation of the case: The present case: is of an 18 year old patient who comes to medical attention for dyspnea of
medium effort since the age of 8. It is attenuated with dyspnea in moderate activities and accompanied by palpi-
tations, headache, weakness in lower limbs in the last 8 months. On physical examination highlights parvus tar-
dus pulse, holostatic murmur, crescent-decreasing, harsh, severe, grade 1V, in aortic focus radiating to the neck.
Electrocardiogram and echocardiogram compatible with diagnosis of aortic stenosis in the context of a bicuspid
valve. Patient underwent valve replacement, with favorable evolution. Conclusion: Aortic stenosis can occur due
to a congenital bicuspid valve, generating symptoms in early age, so the diagnosis and individualized assessment
of the type of intervention are essential for the survival of the patient.

KEY WORDS: Aortic stenosis, valve disease, congenital, dyspnea
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1. Introduccion

La estenosis adrtica (EAo) es la valvulopatia mas frecuente
en occidente, afectando predominantemente al sexo mas-
culino con una incidencia de entre el 3 al 6% de todas las
cardiopatias congénitas. Afecta en promedio al 25% de to-
dos los pacientes con valvulopatia cardiaca crénica. Cuan-
do es sintomdtica se acompafia de mal prondstico.(1)
Varias son las etiologias de dicha valvulopatia, la mas fre-
cuente, la adquirida, como producto de la causa senil de-
generativa o calcificacion idiopatica. El aumento en la
esperanza de vida hace que aumente la prevalencia de EAo
en el mundo.

Existen otras causas como la reumatica y causas mas raras
como por vegetaciones infecciosas obstructivas o forman-
do parte de varios sindromes como el de Williams-Beuren.
(2,3) Otra de las causas comunes de estenosis adrtica en
personas jovenes es un defecto congénito, como una val-
vula bicuspide, tricuspide. El desarrollo de estenosis aortica
significativa tiende a ocurrir antes en personas con vélvulas
adrticas bicuspides congénitas y en aquellos con trastornos
del metabolismo del calcio como pacientes con anteceden-
tes de insuficiencia renal.(4)

La valvula adrtica bicuspide (VAB) es la malformacién
congénita cardiaca mas frecuente, con una incidencia en la
poblacién general estimada entre 0,9% a 2%.(7) Las perso-
nas con valvulas aorticas bicuspides tienden a progresar a
una estenosis aortica mas comunmente que aquellos con
una vaélvula aortica tricuspide, acaeciendo un cuadro con
una elevada tasa de mortalidad y morbilidad cardiaca,
siendo de esta manera fundamental el reconocimiento de
las caracteristicas fenotipicas de este tipo de pacientes, lo
cual lo discutimos en el presente caso clinico. Los pacientes
con valvula adrtica bicuspide ademads pueden desarrollar
otras complicaciones como diseccién adrtica y aneurismas.
En sujetos con vélvulas adrtica bictuspide se ha encontrado
que la raiz adrtica y las dimensiones adrticas ascendentes
son mas grandes en comparacion con sujetos de vélvula
adrtica normal.(5,6)

Existe una reduccién del area valvular adrtica, lo cual difi-
culta la salida de sangre del ventriculo izquierdo, llegando a
su hipertrofia concéntrica; esto consigue un aumento en la
diferencia de presidn entre el ventriculo izquierdo y la aor-
ta y finalmente a una disfuncién diastélica del ventriculo.
(1,2) No es infrecuente encontrar doble lesidon (estenosis-
insuficiencia) en la vélvula adrtica lo cual empeora aiin mas
el prondstico.(6)
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El cuadro clinico y la exploracion son fundamentales dentro
de la sospecha diagndstica. Las principales manifestacio-
nes son angina de esfuerzo, sincope y disnea de esfuerzo.
En el examen fisico la presidn arterial podria estar normal o
incluso baja, pero un hallazgo mas caracteristico es el pulso
de escasa amplitud (parvus et tardus). Se ausculta un clic
de apertura meso sistolico y un soplo sistélico de alta fre-
cuencia de caracteristica crescendo-disminuendo en foco
adrtico que puede irradiarse a las arterias carétidas y al
hueco supraesternal.(2,7)

El ecocardiograma es la técnica de imagen que no se la
puede dejar a un lado dentro del algoritmo diagndstico,
con el mismo se puede evaluar la presencia de calcificacio-
nes en la valvula, la funcion del ventriculo izquierdo, el co-
ciente velocidad/gradiente, el &rea valvular adrtica, el
gradiente medio de funcidn valvular, la fraccién de eyec-
cién del ventriculo izquierdo (FEVI), el grosor de sus pare-
des, y ademas evaluar otras alteraciones dentro de la
anatomia y funcion cardiaca.(7) El ecocardiograma esta in-
dicado en pacientes con fuerte soplo sistdlico inexplicable,
antecedentes de valvula adrtica bicuspide o sintomas de
estenosis.(8)

La ecocardiografia transtoracica es la prueba inicial reco-
mendada para pacientes con sospecha de estenosis adrtica
lo que permite la evaluacion confiable del nimero de val-
vulas y evaluacion del movimiento de la vélvula.(8,9) Si el
gradiente medio de funcién valvular es mayor de 40 mmHg
y el drea valvular menor de 10 mm estamos hablando de
EAo severa, misma que cuando se acompafia de sintomas
o si la FEVI es menor del 50% tendremos que considerar
tratamiento, caso contrario seguimiento.(7,8)

El tratamiento médico es muy limitado, por lo que se recu-
rre a la sustitucion valvular por prétesis y Unicamente si el
riesgo quirdrgico es alto (paciente mayor de 75 afios y co-
morbilidades asociadas) se puede intentar mediante im-
plante de protesis por via percutanea o TAVL.(7,9) La
hipertrofia del ventriculo izquierdo moderada o grave, la
angina de reposo, el sexo masculino, la presencia de doble
lesion valvular, la movilidad reducida y la falta de interven-
cién asi como la edad son factores de mal prondstico que
incrementan la mortalidad.(10) Recientemente también se
ha identificado el papel del cateterismo cardiaco de esfuer-
70, mismo que es seguro y confiable en este tipo de pacien-
tes, donde la menor saturacién de oxigeno en la arteria
pulmonar en esfuerzo significa un aumento en el riesgo de
eventos adversos graves.(11)
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2. Informacion del paciente

Edad: 18 afios. Género Masculino.

Grupo étnico: Mestizo. Ocupacién: Carpintero. Residencia y
lugar de nacimiento: Yantzaza - Zamora Chinchipe. Instruc-
cién: Secundaria incompleta. Antecedentes patoldgicos:

Clinicos, no refiere; quirudrgicos, reseccién quirargica de li-
poma axilar hace 12 afios. Alergias: No refiere. Anteceden-
tes patoldgicos familiares: Diabetes (tio y abuelo paternos,
abuelo materno), hipercolesterolemia (abuelo materno),
retraso mental (hermano), hermano fallecido en el periodo
de lactancia, hermana fallecida por derrame cerebral, tio
paterno fallecido por patologia vascular. Habitos toxicoldgi-
cos: Alcohol, consumo social, esporadico sin llegar a la em-
briaguez;tabaco u otras drogas: no refiere.

Analitica de rutina Valores
Glébulos blancos 8900
Neutrofilos 58.3%
Linfocitos 23.3%
Monocitos 4.5%
Eosindfilos 13.2%
Hemoglobina 16.3
Hematocrito 46,8%
Plaquetas 233 000
Urea 18.59
Glucosa 136.54
Creatinina 0.88
TP 13.90
TTP 37.80

Tabla 1. Examenes de laboratorio. Se muestran algunos
resultados.
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Paciente referido por disnea presentando esta sintomato-
logia desde hace ocho afios al realizar grandes esfuerzos,
que ha ido aumentando en los Gltimos afios. Hace ocho
meses paciente refiere que la disnea aparece durante el es-
fuerzo fisico moderado junto con palpitaciones, sincope,
debilidad de miembros inferiores y cefalea de corta dura-
cién, que remiten al reposo. Actualmente el paciente pre-
senta disnea de medianos esfuerzos CF Il y palpitaciones.

3. Hallazgos clinicos

Al examen fisico cardiovascular, los hallazgos positivos en-
contrados en cuanto al caso presentado tenemos: una FC
de 67 Ipm con un pulso parvus y tardus, ritmo regular. TA:
110/70 mm Hg. En cuanto a la inspeccidn se halla un latido
visible en el 5to espacio intercostal, linea medio-clavicular
izquierda. A la palpacidn, el apex es palpable en el V espa-
cio intercostal linea medio-clavicular izquierda, intenso y
sostenido y se palpa un frémito sistélico en segundo espa-
cio intercostal linea para-esternal derecha. La auscultacién
presenta ruidos cardiacos ritmicos y de intensidad normal,
apreciandose un soplo holosistdlico, creciente-decreciente,
rudo, grave, grado 1V, en foco adrtico que se irradia al cue-
llo.

4. Timeline

e|nicio de sintomas con disnea hace ocho afios, afio 2011.

eConsulta en hospital provincial de Zamora y referencia a
HEEE: 05 de agosto de 2019.

eConsulta inicial y hospitalizacién Hospital de Especialida-
des Eugenio Espejo: 06 de octubre de 2019.

eConfirmacion del diagndstico: 10 de octubre de 2019.

eTratamiento quirurgico: 26 de octubre de 2019.

5. Evaluacion diagndstica

Imagen 1. Electrocardiograma. El electrocardiograma del paciente presenta hemibloqueo posterior izquierdo, con patrén de
sobrecarga de ventriculo izquierdo asociado a crecimiento ventricular.
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Imagen 2. Radiografia PA de térax. La radiografia muestra
patrén normal.

Imagen 3. Ecocardiograma transtordacico. El
ecocardiograma reporta de vélvula adrtica bicuspide y
estenosis aortica severa.

Imagen 4. Cirugia cardiaca. Imagen de la cirugia de recam-
bio protésico valvular adrtico.
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Con los datos obtenidos hasta este momento, se solicitaron
analiticas de rutina junto a otros examenes para la confir-
macién del cuadro cardiovascular.

Entre la analitica de rutina no presenta alteracion alguna
en cuanto al hemograma, la quimica sanguinea o tiempos
de coagulacién (Tabla 1). Se realiza EKG (Imagen 1) donde
se reporta hemibloqueo posterior izquierdo, con patrén de
sobrecarga de ventriculo izquierdo asociado a crecimiento
ventricular.

La exploracidn radiografica no presenta alteracién alguna
(Imagen 2), por lo que se procede a realizar ecocardiografia
transtordcica (Imagen 3) que reporta vélvula aortica bicus-
pide con fusién de las comisuras, ademas de lesién de val-
vula adrtica con estenosis severa. Hipertrofia concéntrica
del ventriculo izquierdo. Funcién sistélica de ventriculo iz-
quierdo normal (FEVI 73%). Dilatacién post-estendtica de
aorta ascendente de 4.55cm; area viélvula aortica de
0.60cm2.

Se procede a realizar una angiotomografia de aorta tordci-
ca reportando un didametro de aorta ascendente de 3.6cm
sin signos de coartacion adrtica. Ante los resultados de los
examenes realizados se llega a diagnosticar de valvula adr-
tica bicuspide asociada a estenosis adrtica.

6. Intervencidn terapéutica

Ante el cuadro sefialado el servicio de cirugia cardiaca deci-
de realizar reemplazo valvular y de la raiz de la aorta me-
diante cirugia abierta debido a la buena FEVI presentada
por parte del paciente. Posterior a la misma se mantiene
protocolos postoperatorios y reposo en hospitalizacion. Sin
presentar complicaciones durante el mismo.

7. Seguimiento y resultados

Paciente acude a controles de seguimiento presentando
una buena funcionalidad valvular protésica, se procede a
mantener coagulacion indefinida mediante warfarina,
manteniendo niveles de INR entre 3-4, buena evolucion

con buen estado general.

8. Discusion

La valvulopatia adrtica es una patologia frecuente en la
practica clinica, cuya afectacién comprende distintas lesio-
nes. (12) En el caso presentado se trata de un paciente
adolescente con una lesidn adrtica de tipo estenosis adrti-
ca en el contexto de una valvula bictuspide. Otro de los
prospectos en patologia de la aorta constituye la Enferme-
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dad Mixta de la Valvula Adrtica (MAVD siglas en inglés). La
doble lesidn adrtica se define como la presencia simulta-
nea de estenosis adrtica e insuficiencia adrtica. Existen po-
cos datos de esta patologia, sin tener datos acerca de su
epidemiologia.(13,20) Distintas etiologias pueden conducir
hacia una doble lesidn adrtica dependiendo de la edad del
paciente.(13)

La estenosis adrtica es una enfermedad gradualmente pro-
gresiva en la que los pacientes pueden permanecer asin-
Debido a
progresion de la enfermedad los sintomas iniciales general-

tomaticos durante mucho tiempo. lenta
mente pasan desapercibidos o se atribuyen a la edad avan-
zada, por lo que es de gran importancia realizar una
minuciosa historia clinica asi como dar educacién al pa-
ciente sobre los sintomas clasicos de la EA como parte del
manejo. Los tres sintomas cardinales son disnea de esfuer-
zo, angina de pecho y sincope, datos clinicos que se obser-
varon en este paciente.(14)

La Valvula Adrtica Bicuspide (VAB) es la entidad congénita
mas comun con una incidencia del 0.6 — 2% en la pobla-
ciéon general, que conduce a doble lesion adrtica.(13-
15,17,18) La VAB presenta distintas variantes morfoldgicas,
segun la fusidn y orientacién de las comisuras.(14,15,17)

Se pueden clasificar en: la tipo 1, la mas comun, cuyas cUs-
pides: derecha e izquierda forman dos comisuras en orien-
tacion antero-posterior y cuya estenosis ocurre en la edad
adulta, mientras que la tipo 2 con sus culspides anterior y
mas

posterior complicaciones

(14,16) Por su gran heterogeneidad, la VAB puede presen-

presentardn temprano.
tarse clinicamente con estenosis, insuficiencia, o doble le-
sion aodrtica (15), como es el caso de nuestro paciente
joven con valvulopatia adrtica primaria.

En la VAB la regurgitacién es la lesién mas comun en la eta-
pa temprana, produciéndose una degeneracién estructural
progresiva con un incremento de la proporcion de pacien-
tes con estenosis con cada década adicional de la vida.(13)
Ademads, se encontré que los pacientes con VAB que pre-
sentaron estenosis y/o insuficiencia valvular significativa
presentaron bajo riesgo de muerte o diseccién.(18) Los pa-
cientes con VAB tienen un riesgo elevado de dafio valvular
asi como de dafio de la pared de la aorta.(14,17,18)

La morfologia de la VAB guarda relacién con la disfuncion
de la vélvula adrtica y las anormalidades de la aorta ascen-
dente.(14,17,18) Sin embargo, esta asociacion permanece
controvertida debida a los resultados discordantes entre
distintos estudios al dia de hoy.(15,17) El ecocardiograma
trans-toracico (ETT) es la herramienta de diagndstico
estandar, la misma que se utilizd para el diagndstico en
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nuestro paciente, teniendo como limitante la dificultad pa-
ra evaluar adecuadamente el arco adrtico y la aorta ascen-
dente en su porcidén media y distal.(14,17) Una evaluacion
correcta de la morfologia de la valvula adrtica asi como de
la raiz de la aorta son indispensables. Pues es importante
asegurarse la ausencia de aortopatia concomitante, esto
permite una eleccidn del tratamiento apropiado e indivi-
dualizado para cada paciente.(14,15,17,18)

La cirugia cardiaca con reemplazo valvular (bioldgica o
mecdnica) es el tratamiento tradicional para la VAB con es-
tenosis y/o insuficiencia valvular asociada, (13,16,18) cuyo
procedimiento fue realizado en el caso de nuestro pacien-
te. Sin embargo hay que tomar en cuenta que las prétesis
valvulares tienen un determinado tiempo de vida, por lo
cual es necesario una reintervencién. Ademas de la necesi-
dad de anticoagulantes en el caso de vélvulas mecdnicas,
que en su mayoria son utilizadas en pacientes jovenes por
su mayor durabilidad.(13)

La mortalidad asociada al reemplazo valvular es de aproxi-
madamente 3%, llegando a aumentar, y en ocasiones a
contraindicar la intervencidén en caso de presentar comor-
bilidades.(18) El recambio valvular con prétesis mecanica o
bioldgica estdn lejos de ser una solucidn perfecta y deberia
considerarse cuidadosamente en los pacientes no ancianos.
(13) Segun Von Stumm vy sus colaboradores en su estudio
publicado en el 2019 en pacientes no ancianos con doble
lesién adrtica manifiesta que se debe considerar al proce-
dimiento de Ross como primera linea en paciente no ancia-
nos, deberia tenerse en cuenta el resto de opciones ya que
no parecen ser una buena opcion por sus desventajas se-
veras asociadas.(13)

Es importante mencionar que existen otros tratamientos
menos invasivos, como es el implante de protesis valvular
transcatéter (TAVI), que a pesar de tener un riesgo de mor-
talidad similar al reemplazo valvular, ha demostrado menor
estancia hospitalaria, aunque con riesgo de presentar
eventos vasculares adversos.(18,21) A pesar de que la VAB
es considerada generalmente una contraindicacién para
TAVI, los pacientes con VAB y estenosis adrtica severa con
alto riesgo quirurgico son considerados para TAVI, llegando
a presentar fuga paravalvular principalmente en pacientes
con doble lesion adrtica.(14,18,21)

Por otro lado, debido a la asociacidn de aortopatia con VAB
y la practica de cirugia profildctica por la antigua creencia
de evolucion desfavorable, actualmente se recomienda la
cirugia de aorta en pacientes con VAB con un didmetro de
cinco centimetros o mas en pacientes con factores de ries-
go (historia familiar de diseccion adrtica, crecimiento supe-
rior a >0,5cm por afio, coartacién de aorta); mientras que
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para el resto de pacientes esta indicado con un diametro
igual o superior a 5.5cm.(14,15,16)

Para los pacientes con VAB con indicacion de reemplazo
valvular, se deberia considerar el reparo/reemplazo conco-
mitante de la aorta ascendente, si el didmetro de la aorta
es > 4.5cm.(14,16,19) Encontrandose dicha especificacion
en nuestro paciente por lo cual se procedié con dicha in-
tervencion en conjunto. Ademds, se encontrd que la super-
vivencia de los pacientes sometidos a cirugia valvular
adrtica con o sin reemplazo de aorta ascendente fue simi-
lar a la poblacidn general.(18)

Existe escasa informacion acerca de la historia natural de la
doble lesién adrtica. Ademas no existen recomendaciones
establecidas en guias, por lo que las decisiones clinicas se
basan en las recomendaciones para la lesién predominante.
(19,20) La estenosis adrtica es la lesidn predominante en
nuestro caso, cuya historia natural ha sido bien estudiada,
y para la cual, la intervencidn quirlrgica esta recomendada
cuando el paciente desarrolle sintomas, disfuncion ven-
tricular izquierda, o progresion rapida de la estenosis.
(19,21)

La carga hemodinamica en el ventriculo izquierdo es distin-
ta en la doble lesién adrtica que en las lesiones valvulares
aisladas, por lo que sus recomendaciones no son apropia-
das para esta entidad.(19,20) El desarrollo de sintomas asi
como la progresion de los parametros estructurales y he-
modindmicos pueden tener un patrdn distinto.(20) Egbe et
al en su estudio demostré que los pacientes con doble le-
sidén adrtica de moderada a severa, tienen un curso de la
enfermedad mas agresivo con respecto al desarrollo de
sintomas y requerimiento de cirugia de reemplazo valvular.
Sin embargo, este estudio excluyé a pacientes con VAB, en-
contrando ademds a la velocidad méxima transvalvular co-
mo un factor pronéstico independiente, llegando a
considerarse una herramienta Gtil en el seguimiento de es-

tos pacientes.(12,19)

El aparecimiento temprano de los sintomas puede deberse
a la hipertrofia ventricular concéntrica izquierda causada
por el componente estendtico de la lesion mas el incre-
mento del volumen ventricular al final de la diastole por la
insuficiencia valvular, llevando a llenar el ventriculo izquier-
do de manera exagerada en una porcién de la curva volu-
men-presién.(12,20)

Isaza et al en otro estudio indicé que la doble lesion adrtica
otorgaba a los pacientes un alto riesgo de mortalidad por
todas las causas. El reemplazo valvular demostré disminuir
este riesgo, sin embargo, permanecia un riesgo sustancial
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aun después de la cirugia. Ademas demostré que un gra-
diente maximo de la valvula adrtica superior a 45 mmHg
estaba asociado con peor prondstico en quienes no re-
cibian intervencién valvular.(22-25)

9. Perspectiva del paciente

Paciente permanece con controles periddicos en la ciudad
de Quito, sin presentar alteraciones o morbilidades asocia-
das con buen estado general luego de las pautas de trata-
miento y seguimiento pautadas.

10. Conclusiones

La estenosis adrtica es frecuente en la consulta de cardio-
logia, esta entidad tiene diversas etiologias entre ellas las
malformaciones congénitas como la valvula bicluspide en
la cual la sintomatologia inicia a temprana edad disminu-
yendo la calidad de vida del paciente, por lo que el diag-
nostico con un ecocardiograma transtoracico para una
intervencion oportuna es fundamental , el tratamiento de
eleccién suele ser el reemplazo valvular sin embargo antes
de decidir el tipo de intervencién se debe individualizar al
paciente.
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