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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 34 ailos con diagndstico de estenosis adrtica por aorta bivalva desde la infancia.
Consulta al servicio de emergencias por dolor toracico, disnea y lipotimia. Se ingresa al servicio de cardiologia; en un nue-
vo ecocardiograma se confirman velocidades medidas por Doppler compatibles con estenosis severa, pero se describe
lesion no valorada anteriormente, una membrana subadrtica, lo que confirma un nuevo diagndstico de estenosis subval-
vular, una entidad poco frecuente y con un manejo quirurgico distinto al de la estenosis valvular.

Palabras clave: Cardiopatia congénita; Estenosis subadrtica; Ecocardiograma Doppler; Ecocardiograma 3D.

ABSTRACT

We present the case of a 34-year-old female patient diagnosed with aortic stenosis due to bivalve aorta since childhood.
She consulted the emergency department for chest pain, dyspnea and near-syncope. She was admitted to the cardiology
department; a new echocardiogram confirmed Doppler velocities compatible with severe stenosis, but described a lesion
not previously assessed, a subaortic membrane, confirming a new diagnosis of subvalvular stenosis, a rare entity with a

surgical management different from that of valvular stenosis.

Keywords: Congenital heart disease; Subaortic stenosis; Doppler echocardiography; 3D echocardiogram.

PRESENTACION DEL CASO

Femenina de 34 anos, quien habia sido referida desde
su infancia a cardiologia por un soplo sistélico, con diag-
nostico por ecocardiografia de estenosis aortica congénita
por valvula adrtica bivalva. Ademas, con reciente diagndés-
tico de hipertensién de dificil control, en seguimiento por
medicina interna.

La paciente consulté al servicio de emergencias del hos-
pital de Alajuela por historia de dolor toracico, disnea de es-
fuerzo y un episodio de lipotimia. A la exploracioén fisica la
paciente se reporté consciente, orientada, sin datos de difi-
cultad respiratoria y sin ruidos agregados en campos pulmo-
nares. Se ausculté soplo sistélico en foco adrtico grado IV/VI,
mesosistolico, no habia edemas en miembros inferiores.

En el electrocardiograma (ECG) el ritmo era sinusal, con
signos de hipertrofia ventricular izquierda (HVI). Radiografia
de térax sin infiltrados, sin derrame pleural y con cardiomega-
lia grado 3. Hemograma con anemia normocitica, normocroé-
mica, sin leucocitosis, plaquetas normales, no anormalidades
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de la funcion renal o hepatica, tampoco, trastornos hidroelec-
troliticos asociados y los reactantes de fase aguda resultaron
negativos. Las troponinas ultrasensibles negativas, primera
en 7,6 pg/mL y la segunda troponina 6,7 pg/mL (rango 0,0 -
17,5), sin delta significativo.

La paciente ingresé al servicio de cardiologia y se actua-
lizé ecocardiograma transtoracico (ETT) con hallazgo de HVI
concéntrica severa, con masa indexada de 142 g/m?, fraccién
de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) de 65 % por méto-
do biplano. Con Doppler color y espectral se detecté acelera-
cion a nivel de una estructura hiperecogénica en el tracto de
salida del ventriculo izquierdo (Figura 1). No se encontraron
datos de dilatacion de la raiz adrtica ni del arco aértico. La
velocidad maxima era 4,8 m/s, con gradiente de presion (GP)
maximo de 91 mmhg, GP medio de 51 mmhg. Ademas, habia
insuficiencia aértica moderada con tiempo de hemipresion
de 331 milisegundos.

Por lo tanto, se indic6 un ecocardiograma transesofagico
(ETE). En este la valvula adrtica presentaba engrosamiento
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Figura 1. Se aprecia una estructura hiperecogénica que corresponde a la
membrana subadrtica. Fuente de origen propia.

valvular difuso, pero su apertura no estaba comprometida de
manera significativa y por planimetria, su drea midié 1,59 cm?
(Figura 2). Con la ayuda de ETE tridimensional (3D) con la he-
rramienta multislice se observé en el tracto de salida del ven-
triculo izquierdo una membrana en forma de medialuna que
ocupaba parte del tracto de salida, cuya drea por planimetria a
nivel central erade 1,34 cm?(Figura 3). Ademas, el ETE Doppler
confirmé las velocidades y gradientes elevados (Figura 4). No
habia otras lesiones cardiovasculares congénitas.

Este caso se presentd en sesidn clinica cardioquirirgica
y ante los hallazgos descritos se aprobé para cirugia cardiaca
y reseccion del tejido accesorio y recambio valvular adrtico.
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Figura 2. Planimetria directa del area valvular adrtica, valor no es compati-
ble con estenosis adrtica severa. Fuente de origen propia.

DISCUSION DEL CASO

La estenosis subdortica es poco comun. Se calcula que
representa el 1 % de todos los defectos congénitos cardiacos,
aproximadamente 8 casos por cada 10,000 nacimientos; es
mas comun en hombres, con una relacién 2 a 1y es responsa-
ble del 6,5 % de todas las cardiopatias congénitas del adulto.

La obstruccion subdortica puede ser debida a multiples
causas '3

«  Una membrana muscular.
- Un tunel fibroso difuso con estrechez del tracto de salida.

Tis0.2 MIO0.2

Figura 3. Valoracion de la membrana subadrtica con la herramienta multislice por ETE, se aprecia estructura en forma de medialuna,
justamente debajo de la valvula adrtica. Fuente de origen propia.
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Figura 4. Estudio Doppler continuo, el cual muestra velocidad y gradiente compatibles con estenosis severa. Fuente de origen propia.

- Desviacion del septo interventricular infundibular.
«  Posterior a la reparacion de CIA ostium primum.

«  Tejido mitral accesorio o anémalo.

«  Miocardiopatia hipertréfica obstructiva.

La causa mas comun congénita es una obstruccion por
una membrana fibrosa en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo; puede ser una fina membrana circunferencial o en
forma de semiluna.* Son varios los factores que contribuyen
a la obstruccion tales como factores genéticos, hemodinami-
cos, asi como la morfologia del tracto de salida del ventriculo
izquierdo. Todos estos factores van a generar un incremen-
to en la turbulencia del flujo de sangre a la salida del ven-
triculo izquierdo e inducir a proliferaciéon tanto endotelial,
como muscular. 2

La estenosis subdortica puede ser aislada o asociada a
otras cardiopatias congénitas hasta en el 63 % de los casos -
Defectos tales como los siguientes: V@

«  Ductus persistente (34 %)
«  Coartacion aortica (23 %)
- Defectos del septo interventricular (20 %)
«  Estenosis pulmonar (9 %)

O miscelaneas (14 %): como la aorta bicuspide, canal
atrioventricular o complejo de Shone, incluso posterior a una
cirugia correctiva, etc.

Su evolucion suele ser gradual, la obstruccion fija sue-
le causar hipertrofia ventricular izquierda, frecuentemen-
te, con un abultamiento septal, aumentando el grado de
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obstruccion'. La funcién sistdlica ventricular izquierda, por
lo general, es normal hasta que se desarrolla una obstruccion
muy severa.!

La insuficiencia adrtica se desarrolla en el 50-65 % de los
pacientes; ya que el jet de sangre fluye de manera turbulenta
posterior al paso de la obstruccién y traumatiza la valvula, en-
grosandola'“. Globalmente, la insuficiencia va a predisponer
a isquemia, primero, porque va a generar ain mayor deman-
da de oxigeno del ventriculo izquierdo y, sequndo, al reducir-
se la presidn diastoélica adrtica, hay menor llenado coronario
diastolico. Por lo tanto, algunos pacientes van a requerir re-
cambio valvular aértico. '

DIAGNOSTICO

Los nifos con enfermedad aislada suelen cursar asinto-
maticos. En la juventud los pacientes suelen presentarse con
historia de disnea de esfuerzo, angina, sincope de esfuerzo,
lipotimias, ortopnea, e incluso muerte subita. '

Desde el primer afio de vida mas del 50 % van a pre-
sentar un soplo sistdlico, el cual es mas prominente con el
transcurso de los anos. El soplo es eyectivo, mas fuerte a
nivel del foco paraesternal izquierdo, sin radiacién a las ca-
rétidas y sin clic asociado °. La maniobra de Valsalva suele
disminuir la intensidad del soplo.” Ademas se puede acom-
panar de un soplo de alto tono diastdlico en el caso de una
insuficiencia concomitante. 4

El ECG suele mostrar HVI hasta en el 80 % de los pacien-
tes, con ondas Q prominentes en las precordiales izquierdas,
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aunque un estudio normal no lo descarta. De igual manera, la
radiografia de torax suele presentar datos de cardiomegalia.’

En el ETT se debe valorar la anatomia del tracto de salida
del ventriculo izquierdo, de la valvula adrtica, datos de hiper-
trofia ventricular izquierda, funcién sistélica ventricular y la
gravedad de la obstruccién con el Doppler.> EI ETE es muy util
para confirmar la membrana, diferenciarla de un septo inter-
ventricular hipertrofiado y reconstruirla en tiempo real con
3D."2* La resonancia magnética cardiaca es de mucha utili-
dad cuando existen otras cardiopatias congénitas complejas
o hay una ventana acustica suboptima.?®

El cateterismo cardiaco no estd indicado de manera ru-
tinaria. Se indica cuando se sospechan de obstrucciones en
multiples niveles

INTERVENCION

La intervencién quirdrgica es el Unico método terapéuti-
co efectivo, consiste en la reseccion del anillo fibroso, lamada
intervencién de Konno o aortoventriculopastia. Por lo gene-
ral, hay buenos resultados, sin embargo hay un porcentaje de
pacientes que pueden realizar, nuevamente, estenosis por
nuevo crecimiento del tejido accesorio. °

El tratamiento médico solamente tiene cabida en el caso
de cuando el paciente ingresa en falla cardiaca con disfun-
cion del ventriculo izquierdo, en estos casos se indica trata-
miento médico éptimo previo a la cirugia. '

Las ultimas guias del 2020 de cardiopatias congénitas del
adulto orientan sobre el momento de intervenir al paciente. ®

« El mayor grado de recomendacién (1C) son en aque-
llos pacientes sintomaticos asociado a un gradiente de
presion medio = 40 mmHg o una insuficiencia adrtica
severa.

«  Se puede considerar cirugia (lla-C) en aquellos pacien-
tes asintomadticos con FEVI <50 % y con GP medio < 40
mmHg; o en el caso de insuficiencia adrtica severa y un
didmetro telesistélico del ventriculo izquierdo > 40 mm
o igual personas asintomaticas, pero con GP medio > 40
mmHg e HVI significativa o con una respuesta anormal a
una prueba de estrés con ejercicio.

«  Con el menor grado de recomendacién (llb-C) aquellos
pacientes asintomaticos con GP medio > 40 mmHg, FEVI
conservada, ausencia de HVI, y bajo riesgo quirudrgico, o
progresién de una insuficiencia adrtica.

Dentro de las complicaciones descritas posoperato-
rias son la endocarditis, el defecto del septo interventricu-
lar iatrogénicos, el daio a nivel de la valva mitral anterior,
o trastornos eléctricos como bloqueo de rama o bloqueo
atrioventricular completo. '
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SEGUIMIENTO

En los pacientes no intervenidos es necesario un segui-
miento regular de por vida con ETT para valorar la evolucién
del grado de obstruccion, la funcién sistélica ventricular y el
grado de hipertrofia ventricular para valorar el momento de
la intervencién quirdrgica. ®

Por el riesgo de recurrencia, el seguimiento en pacien-
tes operados se focaliza en detectar reestenosis tardia o in-
suficiencia adrtica progresiva.’ Dentro de los predictores de
recurrencia se han observado el género femenino, pacientes
con aumento periédico GP maximo, aquellos que, previo a la
cirugia, posean GP maximos mayores a 80 mmHg, y en aque-
llos cuyo diagndstico sea después de los 30 afos. '

En mujeres jovenes no intervenidas con estenosis subaor-
tica severa sintomatica es importante asegurarse de una anti-
concepcion segura, ya que el embarazo esta contraindicado.”

En la actualidad, no se recomienda mas la profilaxis
contra endocarditis, con excepcion de las personas con an-
tecedente de endocarditis que hayan quedado con material
protésico posterior a la reparacién en el cual amerita profi-
laxis antibidtica en los primeros seis meses, y en el caso que
haya un defecto residual debe darse de manera indefinida. '

CONCLUSIONES

Aunque la estenosis adrtica sea la causa mas comun de
obstruccion, se debe tomar en cuenta que existen, también,
obstrucciones a nivel supravalvular o subvalvulares, muchas
veces con cardiopatia congénitas asociadas, que podrian de-
tectarse desde la infancia, sin embargo, hay otras que pueden
pasar por alto y descubrirse durante la adultez. El ETE y en
especial 3D ayuda a facilitar diagnoésticos de dichas entida-
des. La estenosis subvalvular por una membrana suele tener
buenos resultados quirdrgicos, sin gran cantidad de compli-
caciones, y es fundamental el seguimiento por el riesgo de
la potencial recurrencia de la enfermedad, que sucede en
un porcentaje no despreciable de los pacientes y que puede
obligar a una nueva intervencién quirdrgica.
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