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Resumen

Objetivo de la revisién: La estenosis valvular
aortica congénita es una lesién frecuente, com-
prende del 5 al 7% de las cardiopatias congéni-
tas, y ocupa el primer lugar en las obstruccio-
nes izquierdas del corazoén. En los ultimos afios
se han desarrollado avances notables en el
diagnéstico y tratamiento de esta enfermedad
en ambos extremos de la vida: por un lado la
valvuloplastia percutanea aodrtica in ttero 'y por
el otro el implante valvular adrtico percutaneo
han demostrado resultados iniciales promiso-
rios. También para los nifios y adolescentes con
esta lesion, se han producido nuevas técnicas
que mejoran los resultados de la cardiologia
intervencionista como la estimulacion cardiaca
para inmovilizar el balén. En los nifios y adultos
jovenes el procedimiento de Ross es el proce-
dimiento de eleccién, del cual se conocen aho-
ra mas y mejor sus resultados. La informacion
nueva sobre éstos y otros procedimientos ha
crecido considerablemente, una revision de sus
indicaciones, alcances y limitaciones se hace
pertinente.

Summary

CONGENITAL AORTIC VALVE STENOSIS.
CURRENT TREATMENT

Objective: Congenital aortic valve stenosis is a
common lesion, with an approximate incidence
of 5 to 7% of all cardiac malformations and oc-
cupies the first place among left heart obstruc-
tions. In recent years, many modalities of treat-
ment have been developed. Fetal interventions
has evolved in one extreme of life, on the other
hand, percutaneous aortic valve replacement is
now available for aged adults. In children and
adolescents, percutaneous aortic valve valvu-
loplasty is now more effective with new tech-
niques. The Ross procedure is the first choice
treatment in children and young adults with hipo-
plastic aortic annulus. Considerable medical in-
formation has evolved and expanded from these
techniques. A review of the indications, optimal
timing, and outcomes of these procedures is
pertinent.

(Arch Cardiol Mex 2006; 76: S4, 152-157)

Palabras clave: Estenosis valvular adrtica congénita. Valvuloplastia adrtica. Valvulotomia adrtica quirurgica.

Procedimiento de Ross.

Key words: Congenital aortic valve stenosis. Aortic valvuloplasty. Surgical aortic valvulotomy. Ross

procedure.

Introduccion
a estenosis valvular adrtica congénita
(EVAC) comprende del 5 al 7% de todas
las cardiopatias congénitas y ocupa el pri-
mer lugar en las obstrucciones congénitas del
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corazon,' es més frecuente en hombres con una
relacion de 3:1% y tiene una relacién estrecha
con la aorta bivalva. Cuando la EVAC ocurre en
una aorta bivalva, existe una clara tendencia
familiar’ que no se observa en vélvulas trival-
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vas. En los recién nacidos con estenosis critica,
la valvula adrtica se encuentra pobremente de-
sarrollada y suele ser dificil reconocer el nimero
de valvas, se encuentra un domo amorfo con un
pequeiio orificio en el vértice.* Las lesiones aso-
ciadas son habitualmente otras lesiones izquier-
das como la estenosis valvular mitral, la coarta-
cion de la aorta, diafragma subvalvular aértico y
anillo supravalvular mitral. La EVAC puede es-
tar asociada a una de ellas o a todas (sindrome de
Shone).’ Para fines de esta revision sélo serd con-
siderada la EVAC aislada. La fibroelastosis en-
docardica es una complicacién de la EVAC cri-
tica del recién nacido que empeora el estado
clinico por los trastornos en la relajacién ventri-
cular. En los nifios mayores y adolescentes, la
valvula adrtica es bivalva en un 70%, aunque en
muchas de ellas existen vestigios de la tercera.
Las lesiones asociadas mds frecuentes son: el
conducto arterioso permeable y la coartacién de
la aorta. La endocarditis bacteriana es una com-
plicacién temida cuyo cuadro clinico, en algu-
nos casos, puede ser la primera manifestacion de
la enfermedad.®

Cuadro clinico

El diagnéstico ecocardiografico prenatal de la
estenosis valvular adrtica es cada vez mas fre-
cuente, en examenes de rutina, en fetos por de-
mads asintomadticos.” Mds adelante analizaremos
el tratamiento in utero.

En recién nacidos con estenosis critica el cuadro
es de choque cardiogénico. En las primeras ho-
ras o dias un nifio aparentemente sano, desarro-
lla rapidamente datos de hipoperfusion, hipo-
tensién, palidez grisdcea y oliguria. La
auscultacion cardiaca, revela un soplo expulsi-
vo en la base y los pulsos son débiles en las
cuatro extremidades. Estos enfermos dependen
de la permeabilidad del conducto para sobrevi-
vir y en ellos las prostaglandinas estdn indica-
das.® En los lactantes el cuadro no es tan grave y
el diagnéstico se sospecha por datos de insufi-
ciencia cardiaca y el soplo expulsivo adrtico.
Los nifios mayores y adolescentes pueden ser
asintomaticos incluso con gradientes elevados,
mayores de 50 mm Hg, sin embargo, la mayoria
referird fatiga, disnea, o lipotimia o alguna com-
binacidn de los tres. El sincope y la muerte subi-
ta son raros como primera manifestacién y habi-
tualmente estdn precedidos de los sintomas
descritos antes. No se conoce con precision qué
porcentaje de los individuos que nacen con aor-
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ta bivalva desarrollaran estenosis valvular sig-
nificativa con la edad avanzada, sin embargo
aproximadamente un 50% de los enfermos adul-
tos de la tercera edad con estenosis valvular aér-
tica critica calcificada tienen su origen, por lo
menos en parte en una aorta bivalva.’ Los facto-
res de riesgo cardiovasculares para aterosclero-
sis coronaria, también estan asociados al desa-
rrollo de estenosis valvular aértica del adulto.'

Tratamiento

In utero

La ecocardiografia fetal permite no s6lo hacer
el diagnéstico de estenosis valvular critica en
los fetos, sino también conocer su evolucion.
La mayoria de estos productos desarrollan du-
rante el embarazo fibroelastosis endocardica,
ventriculo izquierdo hipopldsico o ambas com-
plicaciones. Debido a esto, el grupo del
Children’s Hospital de Boston ha trabajado in-
tensamente con la valvuloplastia aértica in ute-
ro. El video del impresionante y dificil proce-
dimiento fue presentado en la 55 Reunién
Anual del American College of Cardiology en
febrero de este afio en Atlanta y los primeros 26
casos ya fueron publicados." En 20 de 26 fetos
se obtuvo éxito, pero mds importante ain es la
mejoria en las dimensiones del anillo valvular
adrtico y la funcién ventricular izquierda. Esto
se debe a la liberacién de la obstruccién y el
estimulo provocado por cierto grado de insufi-
ciencia aodrtica.

En recién nacidos

En la mayoria de los centros especializados, el
tratamiento de primera eleccidn, después del
empleo de prostaglandinas, es la valvuloplastia
adrtica percutanea (VAP). Una de las series mas
reciente con este procedimiento, reportd 113
enfermos menores de 60 dias de vida con una
mortalidad temprana del 14% que ha disminui-
do a 4% en los ultimos meses. El promedio de
reduccién del gradiente fue de 54 + 26%. La
insuficiencia adrtica, una complicacién temida
ocurri6 en el 15% la cual progresa con el tiem-
po. La curva libre de implante de prétesis adrti-
ca fue de 84% a 5 afios.!? Existen pocos estudios
comparativos entre VAP y valvulotomia quirtr-
gica en recién nacidos, el mejor trabajo fue el
realizado por la Sociedad Americana de Ciruja-
nos en Cardiopatias Congénitas con un estudio
multiinstitucional.'® Los resultados iniciales y
los que se obtuvieron al final del seguimiento
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fueron esencialmente similares: la sobrevida en
ambos procedimientos fue de 82% a un mes y de
72% a 5 aios. La curva libre de reintervencion
fue de 91% y 48% aun mes y 5 afios respectiva-
mente para los dos tratamientos. Las principales
conclusiones de este excelente trabajo fueron
que la VAP produce un porcentaje un poco ma-
yor de insuficiencia, que la quirtirgica, mientras
que ésta, la valvulotomia quirdrgica produce
gradientes residuales mayores. Sin embargo la
VAP tiene las ventajas de evitar la derivacién
cardiopulmonar quiridrgica, (lo cual es impor-
tante ante la alta probabilidad de implante val-
vular en el futuro), estancia hospitalaria mas corta
y costos menores. La decisién en un grupo car-
diolégico en particular, sobre todo en paises
como México, debe considerar la experiencia
de sus cardi6logos intervencionistas en congé-
nitos al igual que la de sus cirujanos y los recur-
sos materiales disponibles para estos procedi-
mientos en recién nacidos.

Un problema al que se enfrentan los grupos mé-
dico-quirdrgicos ante un recién nacido con este-
nosis adrtica critica, es la presencia de hipopla-
sia ventricular izquierda y si estd contraindicada
el manejo biventricular. La escala de Rhodes'*
es ttil para distinguir quién se beneficiara con el
tratamiento biventricular o por el contrario re-
quiere el manejo univentricular con la opera-
cién de Norwood. Una guia adicional es un tra-
bajo con 320 enfermos de 24 instituciones en el
que con ecuaciones de regresion se puede calcu-
lar qué cirugia tiene mas probabilidades de éxi-
to. El lector puede consultar la pagina de la So-
ciedad de Cirujanos en Cardiopatias Congénitas:
www.chssdc.org y hacer el cdlculo en un pacien-
te dado.

En lactantes, ninos mayores,
adolescentes y adultos jovenes
Lababidi Z y colaboradores publicaron en 1984
por primera vez la VAP para el tratamiento de los
nifios con estenosis valvular adrtica,” actual-
mente el VAP es el tratamiento de eleccion en la
mayoria de los centros especializados en cardio-
patias congénitas.'®? La indicacién para inter-
venir se hace generalmente con un gradiente
maximo por Doppler mayor a 60 mm Hg inde-
pendientemente de la presencia de sintomas o
un gradiente = a 50 mm Hg con sintomas o cam-
bios en el ST y T de sobrecarga ventricular iz-
quierda en el EKG.">? En el grupo reducido de
enfermos con dafio miocdrdico e insuficiencia
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cardfaca, el gradiente puede ser menor y la VAP
se realiza con base en la evidencia ecocardio-
gréfica de estenosis valvular adrtica. En general,
el antecedente de valvulotomia quirtirgica o VAP
previa, no contraindica el procedimiento,*?2 por
el contrario la presencia de insuficiencia adrtica
moderada o severa o la hipoplasia del anillo val-
vular adrtico contraindica la VAP y deben ope-
rarse. Las técnicas quirdrgicas las revisaremos
mds adelante.

Resultados de la VAP

Las fallas en la realizacién del procedimiento
son menores al 2% y la mortalidad de 1% o me-
nos en las series recientes.?** El éxito del proce-
dimiento definido como un gradiente final me-
nor de 50 mm Hg, se obtiene en mas del 85% de
los enfermos.”

Las complicaciones graves agudas del procedi-
miento se presentan en menos del 5% e incluyen
arritmia grave reversible a la desfibrilacién, rup-
tura de valvula mitral, hemorragia que requiere
transfusién o dafio vascular que requiere ciru-
gia. También se sabe que ocurre oclusién arte-
rial femoral asintomadtica en el 7%.* La insufi-
ciencia adrtica moderada a severa se produce
del 5 al 13% de los pacientes,?? incluyendo la
serie del grupo del autor.* La insuficiencia tien-
de a progresar con el tiempo en el 10 al 50% de
los enfermos habitualmente bien tolerada.’'*>La
sobrevida a mediano plazoes de 97y 95% a5y
8 afios respectivamente, 25% requeriran reinter-
vencién principalmente por insuficiencia adrti-
ca significativa.”® Cuando se produce reesteno-
sis la VAP puede realizarse nuevamente con
éxito.*'*? En otro estudio la curva actuarial libre
de implante de prétesis adrtica fue de 90% a 5
afios meses y 75% a 8 afios meses.** En nuestro
medio un estudio con 141 enfermos la curva li-
bre de reintervencién con balén y con cirugia
fue de 87 y 82% respectivamente a 15 afios.*
Tanto la VAP como la valvulotomia quirdrgica
son procedimientos paliativos.

Técnica novedosa para reducir la
insuficiencia aértica con VAP

La insuficiencia adrtica significativa es una com-
plicacién importante que se presenta hasta en el
13% de los enfermos después de VAP aun cuan-
do se respete el indice balén/anillo aértico reco-
mendado < de 1. Uno de los factores implicados
en la produccién de la insuficiencia, es el movi-
miento del balén por la contracciones enérgicas
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del ventriculo izquierdo durante el inflado.>* Para
evitar esto, se han empleado novedosas técni-
cas, la mas efectiva ha sido la utilizacién de la
estimulacién ventricular para aumentar la fre-
cuencia cardiaca y asi reducir la fuerza de con-
traccion del ventriculo izquierdo durante la VAP.
El uso de esta técnica ha evitado la presencia de
insuficiencia adrtica significativa incluyendo 10
casos consecutivos en la experiencia del au-
tOr.35’36

Tratamiento quirtirgico en lactantes,
ninos mayores, adolescentes

y adultos jovenes

Aunque ya no es el tratamiento de eleccién in-
cluso para los grupos quirdrgicos,” se cuenta
con algunos reportes de valvulotomia quirdrgi-
ca. La curva libre de reintervencion en un traba-
jo relativamente reciente fue de 33% para aqué-
llos con aorta bivalva y de 92% con trivalva a
10 afios.*

Procedimientos quirtirgicos

para enfermos con hipoplasia

del anillo aértico

La presencia de hipoplasia del anillo adrtico en
enfermos con estenosis adrtica, constituye un reto
quirdrgico. Se han descrito diversas técnicas para
tratar estos casos. Cuando la hipoplasia es mo-
derada y no se requieren grandes ampliaciones,
el procedimiento de Manougian o de Nicks®’
puede ser suficiente, sin embargo ha sido el pro-
cedimiento de Ross con ampliacién tipo Konno
el que mayores posibilidades de ampliacién pro-
duce en los enfermos con marcada hipoplasia
del anillo. La técnica de Konno consiste en una
ampliacién anterior del anillo que originalmen-
te se disefié para dar espacio a la implantacién
de una prétesis adrtica mecdnica, sin embargo
ésta requiere anticoagulacién permanente. El
procedimiento de Ross consiste en la substitu-
cion de la raiz y vélvula adrtica enferma por la
valvula pulmonar y parte inicial de la arteria
pulmonar del propio enfermo. Tiene varias ven-
tajas, entre otras, no requiere anticoagulacion y
el autoinjerto crece con el enfermo, sin embargo
es necesario reponer el tracto de salida del ven-
triculo derecho con un homoinjerto o tubo val-
vulado. La combinacién Ross/Konno, se ha em-
pleado con éxito en los enfermos con hipoplasia
severa del anillo adrtico. Una serie reciente re-
porta una muerte entre 17 enfermos con una
media de edad de 7 aflos,* otros autores han
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reportado resultados similares.***! En un estu-
dio inglés el enfermo mas joven fue de 1.4 afios
y la media de edad de 13.1 afios. La curva libre
de reintervencion para el autoinjerto fue de 100%
a7 afios,* sin embargo la reconstruccién del trac-
to de salida derecho requiere substitucién con
mayor frecuencia. Dos alternativas novedosas
para tratar los enfermos postoperados de Ross
con estenosis e insuficiencia de su tubo valvula-
do ala arteria pulmonar son el implante percutd-
neo de prétesis pulmonar por un lado,* y por el
otro, el empleo de venas bovinas con valvas en
nifios pequefios, con resultados alentadores.**
Evidentemente la cirugia de Ross con o sin la
ampliacién de Konno también es una paliacién
que supera a la substitucién valvular con préte-
sis mecdnica en los centros citados, sin embargo
en los hospitales con poca experiencia en el Ross
o mortalidad muy alta, la prétesis mecdnica si-
gue siendo un recurso util.

Implantacion percutanea

de protesis adrtica

En los ultimos afios Alan Crieber en Francia ha
estado trabajando en el implante percutdneo de
protesis adrtica en adultos mayores.*“¢ Segura-
mente varios de estos enfermos con un fondo
congénito en la génesis de su estenosis adrtica
critica calcificada. Diversos problemas técnicos
surgen durante el procedimiento, por ejemplo el
bloqueo de los ostia coronarios y desde luego
serian mayores en los nifios, sin embargo el de-
sarrollo de cuerdas, catéteres y prétesis de perfil
bajo (bien podrian ser las valvas de las venas
bovinas) podrian en un futuro préximo permitir
intentarlo en nifios.

Conclusiones

El tratamiento de la estenosis valvular adrtica
congénita debe considerar fundamentalmente la
edad del enfermo, la morfologia de la lesién y su
severidad. In utero 1a VAP ademads de abrir la val-
vula puede evitar la hipoplasia del ventriculo iz-
quierdo. En los recién nacidos tanto la VAP como
la cirugfa brindan resultados similares, sin em-
bargo, la cardiologia intervencionista no emplea
derivacién cardiopulmonar. En los nifios mayo-
res y adolescentes la VAP es el tratamiento de elec-
cioén, la estimulacion cardiaca durante el procedi-
miento parece reducir la insuficiencia adrtica
significativa. Cuando la VAP falla o existe hipo-
plasia del anillo, la cirugia de Ross con amplia-
cién tipo Konno ofrece los mejores resultados en
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los centros especializados. La prétesis adrtica es
una alternativa vélida para los enfermos con in-
suficiencia adrtica significativa después de VAP.
Tanto la cardiolologia intervencionista como el
tratamiento quirtirgico son procedimientos palia-

10.

11.

12.
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tivos. El implante percutdneo de prétesis pulmo-
nar después de la cirugia de Ross y el implante
percutdaneo de protesis adrtica avanzan hacia una
perspectiva nueva y alentadora en el tratamiento
final de estos enfermos.
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