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RESUMEN

Introduccion: La estenosis adrtica es relativamente
frecuente en ninos. El objetivo de este trabajo fue de
caracterizar los resultados y la evolucion de esta patologia
luego del manejo quirtrgico y percutaneo. Material y
Métodos: Estudio retrospectivo de pacientes de cero a 19
anos, tratados de estenosis adrtica subvalvular, valvular y
supravalvular, en el Hospital de Clinicas, entre 1998 y 2019.
Fueron excluidos los casos asociados a otras lesiones
congénitas. Resultados: Fueron tratados 20 pacientes,
edad de 3 dias a 17 afios, predominio masculino (80%). La
estenosis fue valvular en 65% de los casos, subvalvular
20%, supravalvular 5% y multiple en 10%. El 61% de los
valvulares recibi6 tratamiento percutaneo, y los demads
valvuloplastia quirargica. En el seguimiento, la tasa libre
de reintervencion fue de 47% a 10 afios; el 50% de ellos tiene
insuficiencia valvular aértica moderada a severa. De los 13
casos de estenosis valvular, tratados percutanea o
quirargicamente, 4 estan aguardando recambio valvular.
De 4 pacientes con estenosis subvalvular, 3 tienen
insuficiencia adrtica leve, y gradiente medio de 20 mmHg,.
De dos pacientes con estenosis supravalvular, uno quedo
con estenosis residual importante. En cuanto a clase
funcional, todos los pacientes se encuentran en grados 1y 2
de la escala de NYHA. No se presentaron complicaciones
inmediatas en los sometidos a procedimientos percutaneos
o quirurgicos. Fallecieron dos pacientes (10.5%).
Conclusiones: La estenosis adrtica afecta principalmente la
region valvular, y el tratamiento tanto quirtrgico como
percutaneo permiten aliviar la obstruccion hasta el
momento de un reemplazo valvular.

Palabras claves: Estenosis aodrtica, insuficiencia,
valvuloplastia, bictispide, dilatacion, pediatria, resultados.

ABSTRACT

Introduction: Aortic stenosis is relatively common in
children. The objective of this study was to characterize the
results and clinical course of this pathology after surgical
and percutaneous management. Material and methods:
This was a retrospective study of patients aged 0 to 19
years, treated for subvalvular, valvular, and
supravalvular aortic stenosis, at Hospital de Clinicas,
between 1998 and 2019. Cases associated with other
congenital lesions were excluded. Results:Twenty
patients were treated, age from 3 days to 17 years, male
predominance (80%). The stenosis was valvular in 65% of
the cases, subvalvular 20%, supravalvular 5% and
multiple in 10%. 61% of the valve recipients received
percutaneous treatment, and the other surgical
valvuloplasty. At follow-up, the free reoperation rate was
47% at 10 years; 50% of them have moderate to severe
aortic valve regurgitation. Of the 13 cases of valve stenosis,
treated percutaneously or surgically, 4 are awaiting valve
replacement. Of 4 patients with subvalvular stenosis, 3
have mild aortic regurgitation and a mean gradient of 20
mmHg. Of two patients with supravalvular stenosis, one
was left with significant residual stenosis. Regarding
functional class, all patients are in grades 1 and 2 of the
NYHA scale. There were no immediate complications in
those undergoing percutaneous or surgical procedures.
Two patients (10.5%) died. Conclusions: Aortic stenosis
mainly affects the valve region, and both surgical and
percutaneous treatment allow the obstruction to be
relieved until the time of valve replacement.

Key words: Aortic stenosis, insufficiency, valvuloplasty,
bicuspid, dilation, pediatrics, results.
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INTRODUCCION

La incidencia de cardiopatias congénitas, es de
aproximadamente 6 por 1.000 nacidos vivos, y la
estenosis aortica congénita representa
aproximadamente el 5% de ellas"”. Se caracteriza
por el estrechamiento de la via de salida del
ventriculo izquierdo, ocasionando diferentes grados
de obstruccion al pasaje de sangre del ventriculo
izquierdo para la aorta, con un gradiente de presién
durante la sistole y la consecuente sobrecarga de
presion e hipertrofia ventricular. Puede afectar la
valvula aortica en 75% de los casos, la region
subvalvular en 23% y la supravalvular en 1 a 2%. Se
asocia a otras patologias en un 20%, como el ductus
arterioso persistente, la coartaciéon de aorta y el
defecto del septo interventricular. Existen datos de
que la estenosis adrtica es de etiologia genética, y
estd asociada a algunos sindromes como el de Turner
y el de Williams®.

Morfoldgicamente, en la estenosis valvular adrtica
existe un engrosamiento y diversos grados de fusién
comisural, siendo la valvula bictspide en 64% de los
casos. En la estenosis supravalvular, la obstruccién
puede estar confinada a la unién sinotubular o ser
difusa en la aorta ascendente. A su vez, la estenosis
subvalvular, puede estar causada por una membrana
fibromuscular o presentarse con un estrechamiento
mas difuso en la regién subvalvular®.

La presentaciéon clinica depende del grado de
obstrucciéon, pudiendo manifestarse como un
cuadro grave de insuficiencia cardiaca en la
estenosis adrtica critica del recién nacido. En
pacientes mayores, el diagnéstico puede darse ante
el hallazgo de un soplo, la disnea de esfuerzo, el
dolor toracico o el sincope"”.

Entre los examenes complementarios, el
electrocardiograma puede mostrar sobrecarga
ventricular izquierda y alteraciones de la
repolarizacion ventricular. El ecocardiograma suele
ser suficiente en la mayoria de los casos como
método de diagnostico”.

El tratamiento es principalmente quirtrgico en los
tipos supravalvular y subvalvular. La estenosis
valvular puede ser tratada quirtirgicamente o por

via percutanea. Estas intervenciones sobre la vavula
aortica son consideradas paliativas, pues en la
evolucion de la patologia, el reemplazo valvular
aortico es practicamente lanorma®.

El objetivo de este trabajo fue describir los resultados
y la evolucion del manejo quirdrgico y percutaneo
de pacientes pediatricos portadores de estenosis
aortica.

MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo de tipo descriptivo, de casos
pediatricos de estenosis adrtica, tratados y seguidos
en el Hospital de Clinicas (FCM-UNA), durante el
periodo de enero 1998 a marzo 2019. Fueron
incluidos pacientes con diagnostico de estenosis
adrtica valvular, subvalvular y supravalvular; desde
la edad neonatal hasta los 19 afios. Los diagnosticos
se dieron por la sospecha clinica, basada en el
hallazgo de soplo cardiaco, sintomas de
insuficiencia cardiaca, sincope y complicaciones
infecciosas (endocarditis infecciosa), y
posteriormente confirmados por ecocardiografia.
Fueron excluidos los casos asociados a otras lesiones
congénitas como comunicacion interventricular o
coartacion adrtica. Se definié como tratamiento
primario, al primer procedimiento quirurgico o
percutaneo realizado al paciente.

Como variables se describen los datos demograficos
basicos (edad, sexo); la localizacion anatémica de la
estenosis (subvalvular, valvular o supravalvular);
en las valvulares se distingui6 la presencia de una
valvula adrtica bictispide. Se buscd presencia de
comorbilidades o sindromes genéticos. Se considero
como lesién mixta la presencia de afectacion
anatomica en mas de una region del tracto de salida
del ventriculo izquierdo. Otras variables fueron el
tipo de procedimiento realizado: quirtrgico en las
lesiones subvalvulares, supravalvulares y mixtas; y
quirdrgico o percutaneo en el caso de las valvulares.

Se consignaron las complicaciones posprocedimiento
y se cuantificé la reduccion del gradiente ventriculo
izquierdo-aorta por datos del cateterismo o la
ecocardiografia, asi como la aparicion de insuficiencia
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aortica. Se consideré como resultado adecuado la
disminucién del gradiente pico a pico de al menos
50% o un gradiente residual menor de 36 mmHg, con
insuficiencia valvular trivial o leve. La cuantificacién
de la insuficiencia valvular aortica se baso en los
criterios angiograficos de Seller en el cateterismo y
ecocardiograficamente segin paramétros habituales
(doppler espectral y doppler color).

Las variables continuas se expresan como media +
desviacién estandar y las variables categodricas
fueron comparadas mediante el test de Fisher. El
paquete estadistico utilizado fue MedCalc versién
17.9.5 (Ostende, Bélgica). El trabajo fue aprobado
porlaDireccion de investigaciones del hospital.

RESULTADOS

Fueron tratados de estenosis adrtica 20 pacientes. La
edad al momento del primer procedimiento
(quirargico o percutdneo) fue en promedio de 8.3 +
6.1 afos. Hubo predominio del sexo masculino
(80%). La localizacién anatdémica de la estenosis se
detallaenlatablal.

Tabla 1. Localizacién anatémica de la obstruccion al
tracto de salida del ventriculo izquierdo.

Tipo de estenosis namero Porcentaje
Valvular 13 65%
Subvalvular 4 20%
Supravalvular 1 5%
Valvular + supravalvular 1 5%
Valvular + subvalvular 1 5%

Total 20 100%

Respecto a la presencia de comorbilidades, en un caso
hubo asociacion entre la estenosis supravalvular y el
sindrome de Williams, y en otro la de estenosis
valvular con toxoplasmosis congénita.

No se presentaron complicaciones en el
postoperatorio de los sometidos a procedimientos
percutaneos o quirtirgicos. Fallecieron dos pacientes
(10.5%) durante el periodo estudiado

Estenosis valvular adrtica

De 13 pacientes con estenosis valvular, en 8 de ellos el
tratamiento primario fue la valvuloplastia

percutanea con balon (edad promedio 8.2 afios), y en
los 5 restantes se realizaron como tratamiento
primario: comisurotomia, valvulotomia transapical y
recambio valvular. Ver tabla 2

La valvula aortica bictspide estaba presente en el
80% (12 de 15) de los casos de lesion valvular aislada o
combinada. En el resto no hubo especificacion de la
morfologia valvular.

Tabla 2. Procedimientos primarios en pacientes
portadores de estenosis valvular adrtica (n: 13)

Tratamiento primario Numero
Valvuloplastia percutanea 8
Valvulotomia transapical 2
Comisurotomia 2
Recambio valvular 1

Hubo dos casos de estenosis valvular adrtica critica;
el primero tenia diagndstico prenatal y fue
intervenido a los 3 dias de vida; el segundo fue
tratado al mes de vida; ambos recibieron infusion
preoperatoria de prostaglandina E1 y la técnica
utilizada fue la valvulotomia transapical quirtrgica.

En dos casos se realizé comisurotomia como primer
tratamiento, debido a la morfologia valvular
mixomatosa en un paciente, y en el otro por lesién
valvular secundaria a endocarditis bacteriana. El
recambio valvular aértico fue realizado como primer
tratamiento en un caso con antecedente de
endocarditis bacteriana reciente.

Por ecocardiografia, el gradiente sistdlico promedio
de la obstruccion a nivel valvular fue de 94.4 +55
mmHg; en un caso, el gradiente fue de 22 mmHg,
debido a una estenosis aortica critica asociada a
disfuncion ventricular. En los que se sometieron a
valvuloplastia por baldn, el gradiente pico a pico de
ventriculo izquierdo-aorta fue de 114 mmHg en
promedio y el gradiente residual posvalvuloplastia
percutanea fue de 52 +33.4 mmHg.

Luego del procedimiento de dilatacion con balon, el
50% de los pacientes quedo sin insuficiencia valvular
0 ésta era de grado leve. En la otra mitad, se constatd
progresion de la insuficiencia valvular adrtica de
grados moderados a severos.
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En cuanto a la evolucion de los 8 pacientes sometidos
primariamente a dilatacién por balén, tenemos que 5
de ellos se encuentran bajo seguimiento clinico, con
un gradiente promedio de 45 mmHg por
ecocardiografia. De los 3 restantes, 2 pacientes se
encuentran aguardando tratamiento de reemplazo

valvular debido a una insuficiencia valvular severa
enun caso, y en el otro por estenosis valvular residual
severa asociada a seudoaneurisma del seno
coronario. El tercer paciente ya recibi6 el reemplazo
valvular luego de dos procedimientos de dilatacién
percutanea previos. Ver tabla 3.

Tabla 3. Evolucion de pacientes sometidos a valvuloplastia con balén. N: 7

Nombre y edad actual Gradiente residual

Insuficiencia aortica

Morfologia valvular Planes

F.F. 19 afos 42 bictspide Seguimiento clinico
J.G. 7 afos 36 leve bictspide Seguimiento clinico
C.G. 20 afos 34 moderada bicuspide Seguimiento clinico
R.E. 17 afios 37 moderada bictspide Seguimiento clinico
M.L. 1 afo 78 moderada bictspide Seguimiento clinico
N.B. 12 afos 118 leve bicuspide RV

G.M. 18 afios 63 severa bicuspide RV

Gradiente residual: en mmHg (ecocardiografia) RV: reemplazo valvular

Estenosis subvalvular y supravaloular

Los casos de estenosis adrtica subvalvular y
supravalvular fueron tratados quirargicamente
mediante miectomia o aortoplastia con parche de
Dacrén respectivamente. Las estenosis valvulares
asociadas a lesion supra o subvalvar fueron tratadas
quirtrgicamente en un solo tiempo. Por
ecocardiografia, el gradiente sistolico promedio de
la obstruccion a nivel infravalvular fue de 81 mmHg
y enlaslesiones supravalvulares de 69 mmHg.

Sequimiento

El seguimiento fue de 6.3 afios en promedio (rango: 1
a 19 anos). Todos los pacientes se encuentran
asintomaticos, y en los casos con lesiones residuales
significativas, se ha indicado la restriccién de
actividades fisicas extenuantes.

Considerando todos los pacientes, el periodo libre
de reintervencion a los 5 anos fue del 64,6% en los
sometidos a tratamiento quirurgico y 71,4% para el
tratamiento percutaneo; con un periodo libre de

reintervencion a los 10 afios de 43,1% y 47,6%
respectivamente.

En el grupo de pacientes que se encuentran estables
respecto a su lesiéon (11 casos, 52.6%), el gradiente
sistolico fue de 27.3 £14.8 mmHg y en los 7 pacientes
restantes en quienes se plantea una reintervencion el
gradiente sistolico fue de 90.2 +24.5 mmHg.

De 8 pacientes con estenosis valvular aortica
tratados primariamente con balén, 2 estan en planes
de reintervencidén quirdrgica; uno por estenosis
severa y aneurisma del seno coronario, y el otro
paciente, por estenosis moderada e insuficiencia
severa. El tiempo de seguimiento promedio de los
pacientes tratados percutaneamente fue de 7.1 afios
(rango4a19 anos).

De los 4 pacientes con estenosis valvular tratados
quirdrgicamente en forma primaria, 3 se encuentran
aguardando reintervencion por estenosis severa
residual; con un periodo promedio de seguimiento de
8.5 afos (rango 2 a 19 afos). En la tabla 4 se detallan
los pacientes con necesidad de reintervencion.
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Tabla 4. Pacientes en planes de reintervencion n: 6

Paciente  Edad actual Diagnostico Tratamiento Tiempo seguimiento  Lesion residual ECG Tratamiento
(anos) realizado (afios) propuesto
R. V. 12 ESpV Plastia quirdrgica 5 Estenosis supravalvular SVI Plastia
Grad: 130 quirdrgica
C.D. 18 EV Plastia quirdrgica 5 Estenosis valvular Grad; 90 ARV Recambio
Insuficiencia adrtica moderada valvular
G. M. 18 EV Dilatacion percutanea 6 Insuficiencia adrtica severa ARV Recambio
Estenosis residual Grad: 63 valvular
N. B. 12 EV Dilatacion percutanea 4 Estenosis valvular. Grad: 118 SVI + ARV Recambio
Aneurisma del seno coronario valvular
V.1 12 EV Recambio valvular 8 Estenosis valvular Grad; 75 SVI sin ARV Recambio
valvular
J.R. 3 EV Valvutomia transapical 3 Estenosis valvular Grad: 78 ARV Dilatacion
Insuficiencia adrtica leve-mod percutdnea

ESpV: estenosis supravalvular Grad: gradiente en mmHg SVI: sobrecarga de ventriculo izquierdo ARV: alteraciones de repolarizacién ND: no disponible

Respecto a los 4 pacientes operados de estenosis
subvalvular, 3 de ellos se encuentran con
insuficiencia adrticaleve, y gradiente promedio de 20
mmHg. Un paciente, con insuficiencia adrtica
moderada, present6 gradiente residual de 46 mmHg.

De los dos pacientes tratados estenosis supravalvular,
uno se encuentra con estenosis residual importante,
estando en planes de reoperacion.

En cuanto a clase funcional, todos los pacientes se
encontraban en los grados 1y 2 de la escala de Ross o
NYHA. A los portadores de estenosis residual
moderadase lesrestringe larealizacion de deportes.
El electrocardiograma mds reciente estuvo
disponible en 13 pacientes. En cuatro de ellos, sin
lesiones residuales importantes, el trazado era
totalmente normal. Los hallazgos principales en los
pacientes con planes de reintervenciéon fueron la
sobrecarga ventricular izquierda y las alteraciones
de la repolarizacién ventricular (anomalias de la
ondaT).

Respecto a la insuficiencia valvular adrtica, en los
intervenidos percutaneamente por estenosis
valvular, ha sido progresiva en el seguimiento,
presentandose en el 50% de ellos (4/8), de grado
moderado a severo. En las estenosis valvulares
manejadas quirdrgicamente, el 75% de los pacientes
(3/4) quedd con insuficiencia de grado moderado. En
las lesiones subadrticas, solo 1 de 4 pacientes,
evoluciond a insuficiencia moderada, el resto se
mantiene sin insuficiencia o ésta es minima. De los

dos pacientes con lesiones supravalvulares, uno
tiene insuficiencia aorticaleve.

DISCUSION

La estenosis aortica es una patologia relativamente
frecuente en la edad pediatrica, cuyas
complicaciones e implicancias se extienden hasta la
edad adulta. En esta serie encontramos pacientes
tratados ya desde edad neonatal, con un predominio
del sexo masculino. El tratamiento quirtrgico de las
lesiones subvalvulares y supravalvulares en
general, permite la curacién de la patologia. Sin
embargo, en las lesiones valvulares los tratamientos
iniciales, tanto los quirtirgicos o percutaneos,
permiten aliviar la obstruccién, permitiendo
disminuir el riesgo de muerte stbita y arritmias,
hasta que segun la evolucion, el paciente requiera
del recambio dela valvula adrtica por una protesis®.
Como menciona la literatura, la estenosis valvular
aortica es la principal lesion obstructiva del tracto de
salida del ventriculo izquierdo; en esta revision
represento el 65% de los casos. Su etiologia congénita
involucra a la valvula adrtica bictspide en su mayor
porcentaje. Las indicaciones de tratamiento se basan
en la presencia de sintomas y en el grado de
obstruccién; se consideran gradientes significativos
los valores mayores a 50 mmHg en el cateterismo y
mayores a 60-70 mmHg en el ecocardiograma. La
presencia de alteraciones del segmento ST ylaonda T
en el electrocardiograma en reposo o con el esfuerzo
también son factores a considerar en el manejo. El
abordaje terapéutico de la estenosis valvular aortica
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depende de varios factores, como la edad, el grado de
obstruccion, la morfologia valvular, la condicién
clinica del paciente y la experiencia y posibilidades
del equipo médico tratante en cuanto a un manejo
quirdrgico o percutaneo®.

Estenosis valvular aortica

En las lesiones valvulares, la dilatacion percutanea
con baldén es una de las estrategias mas utilizadas,
considerando siempre en su eleccidn, las variables
anatomicas y los recursos institucionales. En nuestra
serie, hemos encontrado que el 75% de los tratados
percutaneamente, se mantenian sin necesidad de
reintervencion en un promedio de 7 afos de
seguimiento. En el grupo tratado quirtrgicamente,
el 75% se encuentra en planes de recambio valvular
aortico (seguimiento promedio de 8.5 anos). Aunque
en una revisién de Donald et al.,, comparando la
valvuloplastia quirtdrgica con la dilatacién
percutdnea en la estenosis valvular adrtica, se
demostrd un mayor porcentaje de pacientes libres de
reoperacion a los 10 afios con la primera estrategia, y
con mortalidad temprana similares, sigue siendo la
valvuloplastia percutanea la primera opcion,
principalmente en nifios mayores®.

El tratamiento quirtargico primario de las lesiones
valvulares (comisurotomia o reemplazo valvular),
se dio principalmente en pacientes con endocarditis
infecciosa concomitante o en los casos de lesiones de
multiplelocalizacion.

La valvulotomia transapical quirdrgica,
histéricamente, es una de las técnicas utilizadas desde
antes de la introduccion de la valvuloplastia con
baldn, y ofrece resultados aceptables en los casos de
estenosis adrtica critica en recién nacidos. La decision
sobre una u otra técnica, depende de una evaluacion
de riesgo, el estado clinico del paciente y la
disponibilidad. Uno de nuestros pacientes sometidos
a valvulotomia transapical en etapa neonatal, recibio
reemplazo valvular adrtico alos 19 afios de edad®.

En esta revisién se constaté una frecuencia de
insuficiencia adrtica como complicacion secundaria
a la dilatacion percutanea del 25%. La insuficiencia
valvular adrtica, puede estar presente antes del
tratamiento, aparecer como complicaciéon de él, o

progresar independientemente. Por ello, la
comparacion entre las diferentes técnicas respecto a
la prevalencia de insuficiencia valvular adrtica es
problemadtica, debido a que su evolucion es
dependiente de factores anatémicos, dados
principalmente por la morfologia valvular
bictspide. En una revision de mas de mil pacientes
sometidos a dilatacion por balon, en el seguimiento
constataron cifras de 34% de insuficiencia valvular
aortica de gradomayoraleve”.

La mortalidad operatoria se dio en un paciente con
lesién subaortica y valvular, que tuvo que ser
reintervenido a los pocos dias debido a persistencia de
la obstruccion subadrtica. El otro paciente fallecido,
estaba en planes de recambio valvular aortico por
recurrencia de la estenosis valvular (tenia gradiente
de 130 mmHg en el ecocardiograma y alteraciones de
la repolarizacién ventricular); presentd muerte subita
luego de realizar deportes. La mortalidad operatoria
temprana enlarevisién de Brown et al. fue de 11%.

Respecto a la utilizacion de técnicas mds antiguas
como la dilatacién valvular por via transpical,
podemos mencionar que factores inherentes al
paciente (estado clinico, peso) e institucionales
(experiencia, disponibilidad de hemodinamistas)
son los que determinan su uso. En la actualidad, la
dilatacion percutanea ha reemplazado a los demas
abordajes quirdrgicos®.

Estenosis subvalvular

Al considerar las lesiones subvalvulares se
presentan varios aspectos. La necesidad de aliviar la
obstruccion para disminuir el riesgo de muerte
subita, la posibilidad de recidiva, y la insuficiencia
valvular progresiva que puede ser independiente de
la correccion del defecto. Todo esto implica el
seguimiento a largo plazo de estos pacientes, ya que
la cirugia no es curativa. En nuestra revision, hemos
encontrado en un caso el empeoramiento de la
insuficiencia aortica, coincidente con la persistencia

de una estenosis subadrticamoderada®.

Estenosis supravalvular

En general, el prondstico a largo plazo de la
correccion de la estenosis supravalvular es bueno. Se
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describen casos de persistencia de la obstruccion y
de desarrollo de insuficiencia valvular aértica por
presencia de tejidos fibrosos residuales en la
intima™. Hemos encontrado ambas situaciones en
los dos casos de estenosis supravalvular; en un caso,
estenosis residual importante y en el otro,
insuficiencia valvular adrtica leve.

Como limitaciones, debemos considerar, las
inherentes a un trabajo retrospectivo y el pequefio
numero de pacientes.

CONCLUSIONES

La presentacion clinica de la estenosis adrtica es
variable, desde un estado de choque cardiogénico en
recién nacidos, pacientes asintomaticos con hallazgo
de soploy hasta casos de muerte stibita.
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