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DEFINICION y
CLASIFICACION

Bajo el término estenosis adrticas congénitas se
agrupan formas diversas de obstruccion del tracto de
salida ventricular izquierdo (1, 3, 4). Estas obstruccio-
nes se localizan a nivel: .

— de las valvulas sigmoideas aobrticas (estenosis
valvulares).

— de la aorta ascendente (estenosis supravalvula-
res).

— del tracto de salida ventricular izquierdo (este-
nosis subvalvulares).

BREVE RESENA HISTORICAs)

Las primeras descripciones sobre estenosis aortica
pertenecen a Riviere (1674) y Morgagni (1761).
Monckeberg describié en 1904 la forma primaria cal-
cificante de la estenosis aértica, llaméandola Sclerosis
annularis valvularum.

Archer en 1878 describe por primera vez la
estenosis aortica supravalvular, que afios antes (1842)
ya habia sido reconocida por Chevres, quien también
describio por primera vez la forma subvalvular. En
1907 Schmincke describe la estenosis subaortica
hipertroéfica idiopatica.

ANATOMIA Y EMBRIOGENESIS

A. Estenosis aortica supravalvular: la obstruccion
se caracteriza por un estrechamiento de la aorta
ascendente por encima de las vélvulas sigmoideas, en
una extension que generalmente no excede unos
pocos centimetros. Debe, por tanto ser considerada
més como una malformacion aértica, que como una
cardiopatia propiamente dicha. Histolégicamente
tiene mucho en comun con la coartacién de la aorta.

Friedman (2) distingue 3 tipos:
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1) Estenosis supravalvular aislada, descrita por
Denie y Verheugt en 1958.

2) Con estenosis arterial pulmonar asociada des-
crita por Merrity col en 1963.

3) Sindrome de estenosis adrtica supravalvular
con estenosis arterial pulmonar periférica, hipercalce-
mia idiopatica, retraso psicomotor y del crecimiento,
fascies caracteristica (de duendecillo), craneoestenosis,
anomalias dentarias, hernia inguinal, criptorquidia y
manifestaciones precoces de los caracteres sexuales
secundarios en la mujer (William-Beuren, Seelig).

Etiol6gicamente se considera este tipo de enfer-
medad como un trastorno del desarrollo relacionado
con el mecanismo calcico, en el sentido de una hiper-
sensibilidad a la vitamina D o una hipercalcemia. No
hay sin embargo nada probado, y estos factores etio-
I6gicos no dejan de ser meras teorias.

B. Estenosis valvular aortica: Caracterizada por
un engrosamiento del tejido valvular, fusionadas las
valvulas a nivel de sus comisuras, se encuentra muy
frecuentemente una vdlvula bicGspide. En algunos
casos no se reconocen las comisuras y la valvula esta
constituida por una membrana con orificio central o
excéntrico. No es raro encontrar un anillo valvular de
pequefio didametro. Empujes endocarditicos progresi-
vos explican los diferentes grados de calcificaciéon,
que se observan en estos pacientes a partir del 2o.
decenio de vida.

Etiologicamente se trata de explicar esta anoma-
lia como resultado de una endocarditis fetal tardia.

C. Estenosis subvalvular: La obstruccion es debi-
da en la mayoria de los casos por la existencia de un
pequeiio anillo fibroeléstico situado aproximadamen-
te a 1.6 cm _de las valvulas sigmoideas, y que presenta
un didgmetro menor que el orificio de la valvula
aortica.

Sin embargo en otros casos puede existir una
hipertrofia de la totalidad del miocardio ventricular
izquierdo, que produce una estenosis subvalvular
sistolica.

La obstruccion puede también ser consecuencia
de una deformidad de la vélvula mitral.

Etiologicamente la estenosis subvalvular puede
ser debida a un trastorno en el desarrollo, que nor-
malmente llevaria a la integracion del bulbo con la
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formacion de los ventriculos. No falta quien le
adjudica un origen inflamatorio.

D. Estenosis subaortica idiopatica hipertrofica:
Se trata de una hipertrofia asimétrica de la musculatu-
ra del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

La hipertrofia es excéntrica y la estenosis resulta
fundamentalmente por una hipertrofia del tabique
interventricular. Sigue siendo muy discutido, si debe
integrarse al grupo de estenosis subvalvulares, ya que
existen casos de hipertrofia ventricular generalizada
sin obstruccion del tracto de salida. En estos casos
algunos autores (5) se refieren a la miocardiopatia
hipertréfica con o sin obstruccion.

La etiologia no esta aclarada, podria tratarse de
una afeccion congénita, aunque alguna vez se instala
en la edad adulta. Se describe una mayor frecuencia
familiar, por lo que se habla de una influencia genéti-
ca autosomal dominante.

INCIDENCIA

Globalmente los diferentes tipos de estenosis
aortica corresponden al 4 - 6%de todas las cardiopa-
tias congénitas. En el 70%de los casos se trata de una
estenosis valvular, en el 20%de una estenosis subval-
vular, méas raramenie se observan los otros 2 tipos
anteriormente descritos.
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FISIOPATOLOGIA

Las alteraciones hemodinamicas son muy seme-
jantes en las estenosis valvulares y subvalvulares.
Contrariamente las formas musculares y supravalvu-
lares se diferencian en mucho, por lo cual las tratare-
mos separadamente.

En todos los casos la obstrucciéon condiciona un
obstaculo a la salida de la sangre del ventriculo, con
el consiguiente aumento tensional para obtener un
adecuado volumen cardiaco minuto.

Cuanto mayor la estenosis, tanto mayor el
trabajo exigido al musculo cardiaco, y por tanto
valores elevados de presion ventricular sistolica.
Consecuencia es la hipertrofia ventricular concéntrica.

Igual que para los diferentes tipos de estenosis
pulmonar la American Heart Association ha estable-
cido la siguiente clasificacion:

— estenosis leve: gradiente menor de 25 mmHg.

— estenosis moderada: gradiente entre 25 y
50 mmHg.

— estenosis significativa: gradiente de 50 a
80 mmHg.

— estenosis altamente significativa: gradiente
mayor de 80 mmHag.

En estos ultimos casos los gradientes pueden
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llegar a valores de 150 mmHg, raramente més de
200 mmFg.

La hipertrofia ventricular lleva a una disminucién
de la “‘compliance”, asi como a un déficit en el relle-
no ventricular. Ello condiciona un aumento de la
presion de fin de diastole ventricular, con la consi-
guiente repercusion sobre la auricula izquierda y
mismo del lecho vascular pulmonar, pero por sobre
todo, un aumento en la dificultad de la circulacién
coronaria subendocardica.

En el caso de las estenosis valvulares y subvalvu-
lares la hipotension diastolica postestendtica dificulta
la circulacion coronaria, de manera que se instala una
insuficiencia coronaria relativa, condicionada ademas
por el aumento de consumo de oxigeno por el
musculo cardiaco hipertrofico y la taquicardia que
resulta del acortamiento de la diastole.

En la estenosis supravalvular, si bien sucede
algo similar la hipertension preestendtica favorece la
circulacion coronaria.

CUADRO CLINICO .

Contrariamente a la insuficiencia aortica, el cua-
dro clinico de la estenosis adrtica no presenta signos y
sintomas que permitan diferenciar en grados la enfer-
medad. Podra diferenciarse clinicamente una esteno-
sis leve de una grave, pero no se puede establecer una
correlacion entre hallazgos clinicos y hemodinamicos,
fundamentalmente en nifios y adultos jovenes. La
division en 4 grados que hemos descrito en lineas an-
teriores se basa en hallazgos hemodinamicos.

La mayoria de los nifios con estenosis adrtica son
asintomaticos, con crecimiento y desarrollo normal.
Constituyen una excepcion los nifios con estenosis
supravalvular — sindrome de Williams-Beuren — que
presentan un retardo mental, con facies tipica, men-
tén pequefio, boca entreabierta, alteraciones dentarias,
nariz “respingada”, etc.

Generalmente el diagnostico inicial surge en un
examen de rutina, donde se comprueba el soplo
sistolico, y a veces se palpa el frémito en base de
cuello.

Los primeros sintomas son la fatigabilidad,
disnea de esfuerzo, dolores anginosos y cuadros
sincopales, mas raramente dolores abdominales, sudo-
racion profusa y epistaxis. Los cuadros sincopales son
caracteristicos en pacientes con gradientes tensionales,
que excedan los 50 mmHg. La repeticion de cuadros
sincopales debe hacer plantear la posibilidad de muer-
te brusca, que ha sido descrita, segin las diferentes
estadisticas, enel 1 al 7.5% de los casos (2).

Aproximadamente el 4% de los pacientes pueden
instalar sobre su valvulopatia una endocarditis.

Existe un pequeiio grupo de nifios con estenosis
valwular, que en las primeras semanas de vida presen-
tan sintomas de descompensacion cardiaca, calculan-
dose que el 10% fallecen en el curso del primer afio
de vida, si no se corrige quirargicamente la cardiopa-
tia (5). Se trata en estos casos de las llamadas esteno-
sis aorticas criticas.
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EXAMEN FISICO

La cianosis no es propia de esta cardiopatia; apa-
rece Unicamente cuando coexiste con otras. El frémi-
to se palpa en el segundo espacio intercostal derecho,
los pulsos distales son generalmente isbcronos, se
palpan débilmente.

A veces el pulso radial derecho, al igual que la
presion arterial es mas facilmente palpable y/o audi-
ble que a izquierda.

La auscultacion demuestra un soplo sistolico de
tipo 3/6 con méximo en el 20. espacio intercostal
derecho paraesternal, con irradiacion al cuello.

En los lactantes el punto maximo se encuentra
frecuentemente sobre el 30. 0 40. espacio intercostal
izquierdo paraesternal.

ESTUDIO RADIOLOGICO DE TORAX

Generalmente se trata de una imagen cardiaca
normal, a pesar del agrandamiento del ventriculo
izquierdo. En la estenosis valvular se reconoce la
tipica dilatacion de la aorta ascendente hacia la
derecha. No es posible determinar el grado de este-
nosis aértica del punto de vista radiol6gico.

FONO y ELECTROCARDIOGRAMA

El fonocardiograma permite reconocer el tipico
ruido en la etapa precoz de la sistole, ocupando la
mayor parte de la sistole a medida que la estenosis
se hace més importante. Un click de eyeccion después
del primer ruido es caracteristico de la estenosis
valvular,

Un importante porcentaje de estenosis valvulares
no tienen una manifestacion electrocardiografica
caracteristica. Segin un estudio realizado por la
American Heart Association en el afio 1977, la forma
de la onda 7 en derivacion V6 permite realizar el diag-
nostico electrocardiografico de estenosis aortica. A
medida que aumenta la severidad de la estenosis se
reconocen ondas Taplanadas, bifasicas o negativas en
V6. De acuerdo a este estudio s6lo el 50% de las
estenosis aorticas severas tienen una onda 7 normal.

ECOCARDIOGRAMA

Con la ecocardiografia unidimensional es posible
reconocer malformaciones de la valvula aortica (vélvu-
la bicispide), asi como su posicion asimétrica con
respecto a la topografia del anillo en la diastole. No
permite sin embargo detectar la superficie de apertura
valvular. El espesor de la pared posterior ventricular
como manifestacion de la hipertrofia, sirve como
medida indirecta de la severidad de la estenosis.

El ecccardiograma bidimensional permite con
mucha seguridad determinar la localizacion de la
estenosis.

CATETERISMO CARDIACO

Permite calcular el volumen minuto, asi como las
presiones a nivel de los diferentes segmentos del trac-
to de salida ventricular y de la aorta. El gradiente
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tensional obtenido estd en relacion directa con la
severidad de la estenosis.

La medida tensional se puede realizar, ya sea
simultdneamente en los segmentos, ya sea durante
la retirada del catéter, desde el ventriculo hasta la
aorta, pasando por la zona estenosada. La curva asf
obtenida presenta modificaciones en la forma, que
permiten diagnosticar la localizacion y el tipo de la
estenosis.

ANGIOCARDIOGRAFIA

Permite diagnosticar la localizacion y el tipo de la
estenosis, la morfologia de la valvula y el ventriculo
izquierdo, asi como la existencia o no de dilatacién
postestenotica. No necesariamente las valvulas malfor-
madas (p. ej. valvula bictspide) presentan alteraciones
hemodindmicas importantes en la nifiez o en la
adolescencia.

En el adulto joven o mismo en pacientes de la
4a. 6 ba. década estas valvulas congénitamente
malformadas, presentan procesos de calcificacion, con
alteracion hemodinamica importante.

TRATAMIENTO

a) Oportunidad: la decision de si se trata o no de
una valvulopatia o cardiopatia de sancion quirdrgica,
queda determinada por los métodos de diagnéstico
invasivo. La indicacién de sancidén quirdrgica es abso-
luta cuando existe un gradiente tensional mayor de
50 mmHg. Por mas que exista una malformacion
valvular, p. ej. una valvula bicuspide, ella por si sola
no indica la intervencion.

b) Operacion: se realiza por medio de circulacion
extracorpoérea.

La estenosis supravalvular se corrige por incision
longitudinal y colocacion de un parche, de manera de
regularizar su diametro.

La estenosis subvalvular se corrige a través de una
aortotomia supravalvular, que permita la reseccion de
ese pequefio anillo fibroelastico.

En el caso de las estenosis valvulares se intentara
siempre, cuando se trate de nifios, realizar una comi-
surotomia lo més completa posible, pero evitando lle-
gar a la insuficiencia. Si la vélvula estd demasiado
enferma o alterada se decidira in situ que realizar, pe-
ro siempre se intentara, y tanto més cuanto menor
sea el paciente, practicar una comisurotomia, mas adn
conociendo los buenos resultados hemodinamicos que
con ella se consigue. No pocas veces, lamentable-
mente, se reestenosan las comisuras, lo que lleva al
cabo de afios a la reoperacion, en esta oportunidad si
con reemplazo valvular protésico.

En el caso de adultos jovenes o mismo personas
de mayor edad, en los que se ha instalado un proceso
de calcificacion, la Gnica posibilidad terapéutica
estd dada por el reemplazo valvular protésico.

La estenosis idiopatica hipertrofica subaortica es
de sancién quiriirgica cuando coexisten sintomas in-
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capacitantes y obstruccion severa. Consiste en princi-
pio en incisibn y/o reseccién de una porcion del
septum interventricular hipertrofiado. En obstruccio-
nes menos severas el uso de $-bloqueantes tiene buen
resultado.

PRONOSTICO

La mortalidad de estas intervenciones esta
situada hoy en dia, variando ligeramente segun las
estadisticas, en 2% . Las obstrucciones leves y mo-
deradas no exigen terapéutica quirdrgica, pero si
control riguroso, ya que por la evolucion natural
de la enfermedad, pueden en determinado momento
ser pasibles de sancion quirargica (p. ej. valvula
bicispide que sufre procesos de calcificacion). Es
indispensable una cierta profilaxis, por la endocarditis
gue siempre se puede injertar en las valvulas alteradas,
y esta profilaxis se hara tanto en los operados como
en los no operados. Consistira fundamentalmente en
la erradicacion de focos sépticos (dentarios, amigda-
linos, urinarios, etc.) y en el control periédico para
detectar la aparicion de nuevos focos.

CASUISTICA

De 24 pacientes intervenidos por estenosis aorti-
cas, 23 presentaron una estenosis valvular, mientras
que un paciente de 7 afios fue portador de una
estenosis subvalvular, caracterizada por la existencia
de un pequefio anillo fibroelastico, situado aproxima-
damente a 1 cm por debajo de la valvula sigmoidea.
El estudio hemodindmico demostrd un gradiente de
60 mmHg, y el registro de la curva obtenida durante
la retirada del catéter, desde el ventriculo a la aorta,
pasando por la zona estenosada, permitié reconocer
la forma caracteristica y diagnosticar el tipo lesional.

De los 23 pacientes operados por una estenosis
valvular, en 5 casos se tratd de valvulopatias congé-
nitas, en 4 casos valvulas bictspides calcificadas, en 1
caso — nifia de 5 afios — las valvas fusionadas a nivel
de las comisuras, redujeron el diametro a la mitad de
lo normal. Los restantes 4 pacientes fueron adultos
jovenes de 20 a 32 afios de edad, que presentaron
distintos grados estendticos, todos ellos con gra-
dientes tensionales por encima de 50 mmHg. Empu-
jes endocarditicos progresivos fueron los responsables
de la calcificacion.

Del punto de vista terapéutico quirdrgico, se
llevo a cabo la reseccion de la estenosis subvalvular,
a través de una aortotomia supravalvular.

En el caso de las estenosis valvulares se realizo el
reemplazo valvular, usando protesis valvulares a disco
Bjork-Shiley, en los pacientes adultos con valvulopa-
tia calcificada, y la comisurotomia valvular en la nifia
de 5 afios de edad. La evolucién de todos los casos
fue favorable, los controles postoperatorios realizados
por el estudio clinico y por métodos no invasivos
(fundamentalmente ecocardiografia) demostraron el
normal funcionamiento valvular.
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RESUMEN

Las estenosis abrticas congénitas se clasifican en
3 grandes grupos: valvulares, subvalvulares y supra-
valvulares.

Corresponden al
congénitas.

En las primeras etapas los pacientes estdn asinto-
maticos, dependiendo ello de la severidad de la este-
nosis. Los sintomas mas frecuentes son fatigabilidad,
disnea de esfuerzo, dolores anginosos y cuadros
sincopales.

Ante la sospecha de la existencia de una estenosis
aortica congénita, son fundamentalmente los métodos
diagnosticos invasivos —cateterismo, angiocardiogra-
fla— los que dan idea clara de localizacion, tipo y
severidad lesionales.

Un gradiente tensional entre los segmentos
pre- y postestendticos que supere los 50 mmHg es
indicacion de sancién quirdrgica.

Los resultados de los distintos tipos de interven-
cion — comisurotomia, reseccidon del anillo fibroelas-
tico subvalvular, colocacién de un parche protésico
para llevar a calibre adecuado la estenesis supravalvu-
lar o mismo reemplazo valvular protésico — son alen-
tadores, teniendo en cuenta la baja mortalidad,
que aseguran los avances técnicos y la proteccién
miocardica.

46% de las cardiopatias

SUMMARY

The congenital aortic stenosis include congenital
valvular aortic stenosis, congenital subaortic stenosis,
and congenital narrowing of the supravalvular ascend-
ing aorta.

They occur in 46% of patients with congenital
cardiac defects.

Most of patients are asymptomatic at the begin-
ning, depending on severity of the obstruction.
Most common symptoms are fatigability, exertional
dyspnea, angina pectoris and syncope.

Invasive diagnostic methods — cardiac catheteri-
zation, selective angiocardiography — will give a clear
idea of localization, type and severity of obstruction.

Operation is recommended if peak systolic pres-
sure gradient exceeds 50 mmHg.

The success of different operations realized,
according to the type of congenital stenosis — com-
misurotomy, resection of the subvalvular fibrous
process, widening of the supravalvular aorta with an
oval or diamond-shaped fabric prosthesis, prosthetic
valve replacement — is explained by the low mortality,
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specially depending on technical advances in myo-
cardial protection.

RESUME

Les sténoses aortiques congénitales peut-on les
classifier dans 3 groupes: valvulaires, sousvalvulaires,
et supravalvulaires. Il s'agit d'un 4 3 6% dans les
cardiopathies congénitales.

Au début, les malades sont asymptomatiques,
mais reste que les symtdmes les plus fréquents sont:
la fatigue, la dysnnée d’effort, douleur thoraxiques,
et syncopes. —Devant le soupgon de |’existance d'une
sténose aortique congénitale les méthodes diagnos-
tiques invasives cathétérisme, angiocardiographie
apporteront un éclaircit sur la localisation, la sorte et
la gravité de la lesion.

Un gradient tensionnel entre les segments pre et
poststénosique dépassant les 50 mm.Hg., demande
chirurgie.

Les résultats de la chirurgie-commisure tomie,
resection de |‘anneau fibrostatique sousvalvulaire,
placement du prothése cardiaque pour calibrer la
sténose supravalvulaire, ou le remplacement valvu-
laire prothesique sont trés encourageants, d’aprés
le faible pourcentage du mortalité, assurés par les
progrés techniques et la protection du myocarde.
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