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RESUMEN

El presente estudio tiene como objetivo principal: Establecer la repercusion hemodinamica
mas frecuentemente asociada a cada tipo de valvula aodrtica biclspide documentada por

ecocardiograma en los pacientes que consultan a UNICAR.

Metodologia: se realizara revision de ecocardiogramas de pacientes con valvula aértica

bicuspide entre el periodo de enero 2003 hasta diciembre 2012 y se realizara las diferentes
mediciones para identificar la repercusion, si hubiese, mas frecuente asociada a cada tipo

de valvula adrtica bicuspide. Resultados y Conclusiones : <El tipo de valvula adrtica

bicispide que predomina en la poblacibn guatemalteca es la tipo len un 97.52%. La
repercusién hemodinamica que se asocia con mayor frecuencia a valvulas adrticas
bicluspides en la poblacién guatemalteca es la estenosis adrtica de grado leve ; el subtipo en
gue el rafe del seno coronariano derecho se fusiona al seno no coronariano es el mas
frecuente asociandose también en su mayoria a estenosis adrtica de grado leve; el sexo
masculino es el género en que se encuentra con mayor frecuencia valvula aértica bicuspide;
El diagnéstico de valvula adrtica bicUspide para la poblacién guatemalteca se hace de
manera tardia , observandose ésta en su mayoria en los pacientes en etapa de adolescencia

0 mayores



I.  INTRODUCCION

La valvulopatia adrtica bicuspide es la anomalia aértica congénitas mas comun en
aproximadamente 2% (1,2,3) de la poblacién general , ésta se refiere a la deformidad
congénita en el que en lugar de contar con 3 valvas se presentan Unicamente dos valvas
funcionales ya sea por un desarrollo embrionario anormal de dos valvas o por fusién de dos
de ellas resultando con el consiguiente resultado de una valvula biclspide. Anteriormente se
vinculaba ésta anomalia con ciertos marcadores genéticos como NOTCH1 y para el locus
del cromosoma 15q25.1-26 sin embargo estudios recientes han demostrado la ausencia de
éste vinculo responsable de VAB (4).

El presente estudio nos permite conocer la repercusion hemodinamica mas frecuente
asociada a la presencia de valvula adrtica biclspide en la poblacibn guatemalteca al
momento del diagndstico de la misma asociada a los diferentes tipos de valvula aértica
bicluspide descritos en la literatura y su subtipo , asi como también el grado de severidad de
cada una de ellas, la incidencia respecto al género y el grupo etario en que se realiza el
diagnéstico de dicha entidad, considerando esto un punto importante en comparaciéon con
estudios realizados en otros paises, en su mayoria paises desarrollados en los que el
diagnostico se realiza de manera oportuna en los primeros afios de vida evitando asi , las
complicaciones de ésta variante anatémica que podria llevar a una pobre calidad de vida ,
aumentando el coste econémico para el pais, e incluso la muerte; teniendo en cuenta que
se han realizados numerosos estudios en poblaciones con marcadas diferencias culturales,
economicas , nutricionales y raciales que de alguna manera afectan a nuestra poblacién de
manera negativa en comparacion con las poblaciones estudiadas, con el objetivo de

implementar medidas tempranamente para evitar la aparicioén de éstas.

Se han realizado diversos estudios al respecto, entre ellos un estudio publicado por la
Asociacion de Cirugia Toracica publicado en 2007, Alemania (1) en donde se demuestra la
importancia en la clasificacion de la valvula adrtica bicuspide en 304 especimenes
quirdrgicos para optimizar el tratamiento de la enfermedad y de esa manera disminuir la
morbi-mortalidad que su repercusion hemodinamica representa. En este estudio se realiza
una clasificacion funcional y morfolégica de los tipos de valvula aértica bicuspide de acuerdo
a los hallazgos quirdrgicos, entre ellos se observa la asociacién de la presentacion de la
véalvula adrtica bicuspide tipo 2 y la alta incidencia de dilatacion en la aorta ascendente con la
consecuente probabilidad de ruptura o diseccion del mismo en afios posteriores si no se

lleva un adecuado control periddico y de esa manera elegir el mejor momento para la



intervencion quirdrgica. Se realiz6 otro estudio en Boston, Massachusetts e Italia 2007, en el
que se demuestra mayor grado de disfuncion en la vélvula adrtica bicispide que presenta
fusién la cuspide coronaria derecha y la cuspide no coronaria por lo que requieren
intervencion quirdrgica a una edad mas temprana en comparacion con otros tipos de Véalvula
adrtica bicuspides VAB(1).

Segun los hallazgos en nuestra poblacion guatemalteca se identifica como hallazgo
mas frecuente la presencia de valvula adrtica bicuspide tipo 1, subtipo de rafe derecha a no
coronariana en la poblacion de sexo masculino en su mayoria, con estenosis adrtica de
grado leve como repercusion mas frecuentemente asociada a dicha entidad, asi también se
ha determinado que para nuestra poblacion el momento de diagnéstico es tardio

generalmente durante adolescencia o mayor, seguido en frecuencia por los lactantes.



II. ANTECEDENTES

2.1Valvula aortica bicuspide

a. Generalidades

La vélvula adrtica bicuspide (VAB) es la anomalia adrtica congénita mas comun. se
refiere a una presentacion anémala de dos cuspides funcionales de la véalvula adrtica,
presentando rafes, debido a la unién entre ellas (1) con una incidencia estimada de 0.9 al
2% de la poblacion en general (1,2,3), Esta malformacion anatomica se presenta mas
frecuente en el sexo masculino en comparacion con el sexo femenino en una relacion de 4:1
).

Anteriormente se vinculaba ésta anomalia con ciertos marcadores genéticos como
NOTCH1 y para el locus del cromosoma 15g25.1-26 sin embargo estudios recientes han
demostrado la ausencia de éste vinculo responsable de VAB (4).

Entre las lesiones hemodinamicas mas frecuentes encontradas relacionadas con esta
entidad podemos citar: regurgitacion adrtica, estenosis adrtica y aumento del tamafio de la
raiz de la aorta y de la aorta ascendente, de las cuales la regurgitacion adrtica representa el

mayor porcentaje en presentacion con un grado de moderado a severo (3).

2.2 Clasificacion de valvula aértica bicuspide
El sistema de clasificacion de la valvula aértica bicUspide se basa en tres caracteristicas (1):
a. Segun el Numero de rafes
Esta es la de mayor importancia y es conocida como el “tipo” de VAB, por lo que las otras
dos caracteristicas se consideran subclases de ésta; existen 3 categorias segun el nimero
de rafes:
i. Tipo 0 : O la valvula sin rafe, es la llamada “valvula adrtica pura” la
cual se presenta en la minoria de los pacientes 7%
ii. Tipo 1: valvula con un rafe
iii. Tipo 2: vélvula con dos rafes: Asociada con la mayor incidencia de
formacion de aneurismas de la aorta

ascendente (1).
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b. La posicion de las cuspides o rafes :

Esta se basa en la disposicion de los bordes libres de las cuspides segun la posicion del rafe

en relacion a los senos coronarios para los cuales

Tipo 0 no hay rafe

Tipo 1 el rafe se encuentra posicionado entre el seno coronario
derecho y el seno coronario izquierdo, en este tipo predomina la
concurrencia con coartacion de la aorta (3)

Tipo 2 con rafe entre la cUspide coronaria derecha e izquierda, y

ademas entre la clspide derechay la cispide no coronaria(1).

c. Segun el estado funcional de la valvula:

Esta es de interés tanto para el diagnostico, prondéstico, informa sobre el desempefio del

ventriculo izquierdo, el momento oportuno de la operacién y la técnica quirtrgica a utilizar.

Se clasifica en:

Predominio de la insuficiencia valvular
Predominio de la estenosis
Con insuficiencia y estenosis de igual magnitud

Sin insuficiencia y sin estenosis.(1)



2.3Complicaciones
a. Estenosis Adrtica

En general estos pacientes son relativamente asintomaticos incluso en los grados
moderados (5). Los sintomas asociados a una valvula adrtica biclspide estenética se
correlaciona con la severidad y la tendencia a ocurrir con una reduccion critica del tamafio de
la valvula, &area del orificio menor de 0.8 cm2 (6), relacionado generalmente con
engrosamiento y calcificacion focal de la valvula el cual puede ser detectado por
ecocardiografia desde antes de la segunda década de la vida(5), la estenosis adrtica es mas
progresiva en pacientes con fusion de la cuspide derecha y la cuspide no coronaria(7) asi
también la presentacion de los sintomas se correlaciona en gran parte con el nivel de
actividad fisica y el tamafio del paciente, la mayoria de los sintomas ocurren durante el
ejercicio, entre ellos se presenta sincope y mareo, dolor precordial que podria ser similar al
de la angina, y sintomas de falla cardiaca como disnea, la presencia de éstos sintomas son
signos de mal prondstico, sin embargo el grado de mayor severidad no es muy comun en el
paciente pediatrico ya que aproximadamente el 10% desarrolla insuficiencia cardiaca durante
el primer afio de vida, de éstos dos tercios se vuelven sintomaticos a los 2 meses de vida, y
la mayoria después de los 6 meses, durante el periodo neonatal la forma mas severa se
presenta con fallo cardiaco severo, shock cardiogénico , seguido del cierre del ductus
arterioso.(5)
Los infantes con estenosis severa, pero no critica, desarrollan insuficiencia cardiaca
asociado a taquipnea, retraso en el crecimiento, pobre alimentacién, a examen fisico
evidencia precordio hiperdinamico, se ausculta un soplo caracteristico eyectivo en foco
aodrtico que se irradia hacia el cuello, muchos de ellos presentan hepatomegalia y edema
periférico (5).
Los mas grandes generalmente son asintomaticos, casi todos presentan desarrollo vy
crecimiento adecuado, algunos presentan fatiga, el cual no esta relacionado con la
severidad. La angina y el sincope se presentan en menos del 5% de los nifios con gradientes
mayores. Estos nifilos generalmente tienen signos vitales normales, incluyendo presion
arterial, el 60-90% presenta un click sistolico que es mas audible en el apex o en el borde
esteral izquierdo, se ausculta un soplo sistélico del cual la intensidad se correlaciona con el
grado de estenosis, en aproximadamente 1/3 de los pacientes encontramos un soplo

diastolico de regurgitacion (5).



i.  Escala estenosis adrtica
La estenosis adrtica se puede clasificar por ecocardiograma mediante el gradiente de
presion transvalvular :
i. Leve:<30 mmHg
ii. Moderado: 30-50 mmHg
iii. Severo: 50 mmHg (6)

b. Insuficiencia aortica

Generalmente se asocia a otras anomalias congénitas, usualmente se asocia a
estenosis aortica, agrandamiento de la raiz adrtica y defectos en la pared ventricular. La
incapacidad de las cuspides de la véalvula adrtica para mantenerse cerradas durante la
diastole resulta en un retorno del flujo sanguineo desde la aorta hacia el ventriculo
izquierdo, el volumen extra regurgitado provoca un incremento en el volumen tele diastélico,
de acuerdo a la ley de Laplace, el incremento en el volumen tele diastélico causa aumento
del estrés de la pared ventricular. ElI corazén responde con hipertrofia miocéardica
compensadora, lo cual provoca el retorno del estrés de la pared a lo normal (8).

I Escala insuficiencia adrtica
La severidad de la insuficiencia adrtica se puede clasificar por ecocardiograma mediante la
medicion del jet de regurgitacion (flujo doppler color)
Jet regurgitacion:
i. Grado 1l (leve) : <4 mm
ii. Grado 2 (moderado): 4-7 mm
iii.  Grado 3 (moderado-severo): 8-10 mm
iv.  Grado 4 (severo): >10 mm. (6)

Durante la infancia generalmente la severidad de la insuficiencia es leve, por lo que
no se evidencian mayores hallazgos a la evaluacion fisica, sin embargo es importante
reconocerlos ya que se presentan en los pacientes con enfermedad moderada-severa, entre
ellos es importante la evaluacién de los pulsos periféricos, el aumento del volumen causa
distension en las arterias periféricas y elevacion en la presion sistélica. La insuficiencia hacia
el ventriculo izquierdo lleva una rgpida disminucion de la presion provocando subitamente el
colapso de las arterias y una baja presion diastélica que puede caer hasta 30mmHg en los
casos severos, el efecto neto es una presion de pulso amplia, conocida como “pulso de

Corrigan”, palpandose mejor en la arteria radial y braquial o car6tida (8).



La combinacion de la hipertrofia del ventriculo izquierdo y una funcién sistdlica enérgica
resulta en el desplazamiento lateral e inferior del impulso apical hiperdindmico y difuso. El
soplo de la insuficiencia aodrtica inicia inmediatamente después de A2, es de tono alto,
soplante y va en decrescendo, suave y casi inaudible, casi siempre se ausculta cuando el
paciente se encuentra sentado, inclinado hacia adelante y en exhalacion. (8)
c.Dilatacion aértica

La dilatacion ascendente de la aorta ocurre mas frecuentemente en el paciente pediatrico
con VAB en comparacion con los que poseen aorta trivalva.

La correlacion significativa entre VAB y dilatacion de la aorta ascendente esta
basada en dos factores, primero, VAB es una de las anomalias congénitas mas frecuentes,
segundo la dilatacion adrtica es propensa a la ruptura y diseccién, haciéndola una entidad
potencialmente letal (9).

Entre los hallazgos morfologicos de la enfermedad adrtica podemos encontrar degeneracion

de la media, aumento de la actividad de la metaloproteinasas de la matriz, y disminucién de

la fibrilina- 1 en la pared adrtica (9).En la degeneracion de la media podemos encontrar
fragmentacion de las fibras elasticas, aumento de la sustancia basoéfila junto a las areas de
deplecioén celular de la media de la aorta ascendente. El grosor de la media aortica es la
misma para las valvulas adrticas biclspides asi como para las valvulas trivalvas, su
diferencia radica en la distancia entre la lamina elastica que es mayor en las VAB, siendo
también la ldmina mas delgada y con mayor fragmentacion (9). La fibrillina-1 es una
glicoproteina que ayuda a mantener la integridad estructural de la pared de la aorta Y las
valvas enlazando las células musculares a la matriz de elastina y colageno. La deficiencia de
fibrilina-1 conduce a separacién de la elastina y el colageno, induciendo apoptosis y pérdida
estructural de la integridad de la matriz. En dos estudios de especimenes quirlrgicos de
tejido, se evidencio que las valvulas adrticas bicluspides contenian significativamente menor
cantidad de fibrilina-1 que las aortas trivalvas (9).Los muestras tisulares de los aneurismas
de las VAB tienen un aumento en la actividad y la expresién de la enzima proteolitica
conocida como metaloproteinasas de la matriz, éstas mantienen la homeostasis de del tejido
conectivo, la gelatinasas (A y B), es el tipo principal encontrado en la aorta ascendente que
degrada el colageno IV y parcialmente degrada elastina y colageno fibrilar. Las gelatinasas
son sintetizadas por un grupo de células incluyendo las musculares vasculares en respuesta
a los cambios en la enfermedad (9).
El diametro normal de la aorta ascendente se ha establecido entre 20-37mm. La Sociedad
de cirugia vascular define aneurisma si el diametro del vaso supera en 1.5 su tamafio. La

dilatacion adrtica se define por una didmetro mayor a 1.1 veces su tamafio normal en base a



la edad, sexo y superficie corporal. Los pacientes con VAB tienen mayores diametros de la
raiz adrtica y aorta ascendente, incluso en los pacientes con funcién valvular normal.

El crecimiento anual de la aorta ascendente varia de 0.2 a 1.9mm. El diametro de la aorta es
un predictor significativo de la diseccién y ruptura, particularmente cuando la aorta alcanza
los 6cm de diametro. (9) El fenotipo mas frecuente es la dilatacibon media de la aorta
ascendente en los pacientes con VAB y esta correlacionada con edades avanzadas en tanto
gue la dilatacién de la raiz de la aorta se correlaciona con pacientes de menor edad en el
género masculino. (9) La recomendacién para el remplazo de la aorta ascendente asociado
a valvula aortica bicuspide es un diametro de 5cm o un incremento de 0.5 cm por afio (10).
En ausencia de incluso pequefias alteraciones hemodinamicas, se ha demostrado la
dilatacion progresiva durante la nifiez en pacientes con valvulopatia aortica bicuspide (11).

d. Muerte subita

Puede ocurrir en pacientes con valvula aortica bicuspide, especialmente durante o
inmediatamente después del ejercicio a una edad media de 10 afios, la incidencia es mayor

en pacientes con una presién adrtica transvalvular mayor de 50 mmHG.(9)

e. Endocarditis infecciosa
La valvula adrtica bicuspide es particularmente suceptible a la endocarditis infecciosa. La
incidencia aproximada es del 0.16 % por afio en nifios a quienes no se ha realizado ningun
procedimiento quirdrgico y 0.41% por afo posterior a la valvulotomia., el riesgo se

incrementa con la edad y la endocarditis puede llevar a regurgitacién adrtica (12).

4. Hallazgos Clinicos y de Laboratorio

La mayoria de los pacientes presentan un soplo meso-sistélico precedido por un sonido
intenso sonido de eyeccion que se ausculta mejor en el apex, la auscultacion puede variar
de acuerdo a la severidad progresiva de la estenosis:
v' El sonido de eyeccion y la intensidad del componente aértico del segundo ruido
disminuye.(13)
v" Ocurre un desdoblamiento paradéjico del segundo ruido en pacientes que
presentan estenosis severa.
v" El soplo meso-sistélico se torna aspero u prolongado pero se mantiene simétrico

al incremento de la obstruccion (14).



El electrocardiograma suele ser normal hasta los estadios tardios de estenosis o
regurgitacion, asi también se han descrito hipertrofia del ventriculo izquierdo, con o sin
anomalias en la repolarizacion, descrito en aproximadamente el 30% de los nifios con

estenosis aortica significativa (9).
5. Diagnéstico eco cardiogréfico

Segun las guias de manejo de la Asociacion universitaria de cardiologia/ Asociacion
americana del corazén ACC/AHA, para los pacientes con valvula aértica bicuspide incluye
realizacion de ecocardiograma para los pacientes con soplos sintomaticos o asintomaticos
asi como para el diagndstico de los pacientes con estenosis adrtica congénita.

El diagndstico de VAB puede ser no invasivo con la utilizacion del ecocardiograma
transtoracico, o ecocardiograma transesoféagico, se observa en el corte paraexternal axial
corto las dos cuspides vy las comisuras. La presencia de un rafe puede hacer que se
confunda con una vélvula tricuspide en la diastole, pero el patron clasico de apertura sistolico
permite su diferenciacién, se ha descrito un aumento en el valor diagnostico en el uso de
ecocardiografia 3D en la deteccion de las lesiones morfoldgicas de las cuspides (9,15).

Los primeros 4 cm de raiz aértica son facilmente visibles con ecocardiograma, no asi la
parte media de la aorta ascendente por lo que se requiere evaluar con resonancia
magnética, o tomografia para determinar la presencia de aneurismas, determinar el tamafio y
definir la anatomia de los vasos, se prefiere el uso de resonancia magnética para aquellos

aneurismas localizados en la raiz adrtica (16).

6. Recomendaciones para monitoreo:

v/ Cada afo para estenosis y regurgitacion aértica severa

v/ Cada uno o dos afios para estenosis y regurgitacion aoértica moderada.

v’ Cada 3 0 4 afios para estenosis o regurgitacion aértica leve.

v/ Cada afio si la raiz adrtica y aorta ascendente tienen una dimensiéon > 40mm
(normal < 35mm), si no se logra visualizar bien la valvula aértica con
ecocardiografia de debera realizar control con tomografia o resonancia

magnética.



. OBJETIVOS

3.1 General

e Establecer la repercusion hemodinamica mas frecuentemente asociada a cada
tipo de valvula adrtica bicuspide documentada por ecocardiograma en los

paciente que consultan a Guatemala UNICAR

3.2 Especiifico

3.2.1 Determinar el tipo de valvula aértica bicuspide, de acuerdo a la posicién de sus

rafes, que se presenta con mayor frecuencia.

3.2.2 Determinar el subtipo de valvula adrtica biclUspide se asocia con mayor
frecuencia a repercusién hemodinamica.

3.2.3 Determinar qué repercusion hemodindmica presenta mayor grado de severidad

3.2.4 Determinar que sutipo de valvula aértica se presenta con menor repercusion
hemodindmica

3.2.5 lIdentificar el género en el que se presentan mas frecuente la valvula aodrtica
bicuspide.

3.2.6 Identificar a que edad es mas frecuente el momento del diagndstico de valvula

aortica bicuspide
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IV. MATERIAL Y METODOS

4.1 . Disefio del estudio

El siguiente es un estudio retroprospectivo realizado en la poblacién que consulta al
departamento de Cardiologia pediatrica de UNICAR durante el periodo de Enero 2003 a
Diciembre 2012

4.2. Poblacién y muestra

Para el estudio se tomaron en cuenta a la totalidad de pacientes que consultaron para
la realizacién de ecocardiogramas en los que se evidenciaron valvula aértica bicuspide,
tomando en cuenta Unicamente la primera cinta desde el diagnostico para evaluar la
comorbilidad cardiaca asociada, para la identificacibn de los mismos se realiza una
blsqueda exhaustiva en la base de datos del departamento en cuestién entre las fechas
mencionadas.

Respecto a los criterios de inclusion de los participantes para el estudio se tomaron
en cuenta todos aquellos pacientes con valvula aértica bicuspide que se hayan realizado
ecocardiograma en el departamento de pediatria de  UNICAR entre Enero 2003-Diciembre
2012 incluyendo a aquellos con diferentes anomalias cardiacas asociadas sin discriminar
entre edad y género .

Se excluiran del estudio a todos aquellos pacientes cuyas cintas se encuentren
dafiadas y se imposibilite la visualizacién de la misma para la toma de medidas y revisién de

la misma, asi como también aquellos pacientes cuyas cintas estén extraviadas

11



4.3 Variables

VARIABLE DEFINICION DEFINICION TIPO DE | ESCALA DE | UNIDAD DE MEDIDA
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE MEDICION

EDAD DE | Tiempo que ha | Dato de la edad Cuantitativa Razén Afios

DIAGNOSTICO vivido una persona | en afios Discreta

(17)

anotado en el
registro desde el
nacimiento hasta el

momento de la

realizacion del

ecocardiograma,

para el presente

estudio se

clasificaran de

acuerdo a los

diferentes  grupos

etarios :

e Recién nacido
(0-7 dias)

e Neonato( 7-29
dias)

e Lactante (1m-

12




29)

e Preescolar (3-
59)

e Escolar(6-10%)

e Adolescencia
temprana(11-
13)

e Adolescencia
tmedia (14-162)

e Tardia (17-19)

SEXO

Condicién
organica,
masculina o]
femenina (17,18)
El término
distingue los
aspectos

atribuidos a

hombres y mujeres
desde un punto de
vista social de los
determinados

biolégicamente(17)

Masculino 0
femenino
consignado en el
registro

ecocardiogréfico

Cualitativa

dicotémica

Nominal

Masculino y femenino
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TIPO
VALVULA
AORTICA
BICUSPIDE

DE

Es la anomalia
cardiaca congénita
mas comuan, se
refiere a una
presentacion
andmala de dos
cuspides
funcionales de la
valvula aortica,
presentando
rafes, o unién de
las cuspides(1) las
cuales
generalmente
tienden a ser
asimétricas entre

ellas (19)

Para fines de este
estudio se tomaran
los diferentes tipos
de valvula aortica
bicuspide de
acuerdo a la
posiciébn y numero
de rafes (0 uniones
existentes entre las
cuspides) las
cuales se clasifican
en0,1y2(1).

Cualitativa

politbmica

Nominal

Tipo O
ly?2
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INSUFICIENCIA
AORTICA

Es La incapacidad
de las valvas de la

aorta para
mantenerse
cerradas durante

la diastole con la
consiguiente

regurgitacion  de
flujo desde la aorta
hacia el ventriculo

izquierdo (21)

La insuficiencia
seréd clasificada de
acuerdo a la
medicion del jet de
regurgitacion en el
ecocardiograma
doppler color
basado en la
Escala:
e Grado 1 (leve) :
<4 mm
e Grado 2
(moderado): 4-7
mm
e Grado 3
(moderado-
severo): 8-10 mm
e Grado 4 (severo):
>10 mm(6)

Cualitativa
politbmica

Ordinal

e Grado leve

e Grado moderado

e Grado: moderado-severo

e Grado severo

15




ESTENOSIS Malformacion de la | La estenosis aodrtica | Cualitativa Ordinal e Leve
AORTICA valvula aodrtica que | se puede clasificar | Politbmica e Moderado
produce por ecocardiograma e Severo
obstruccién al flujo | mediante el
de salida del | gradiente de
ventriculo presion
izquierdo ( 22) transvalvular :
e Leve : <30
mmHg
e Moderado:
30-50 mmHg
e Severo: 50
mmHg (6)
Es el aumento de | Para este estudio | Cualitativa Ordinal e Leve
la raiz adrtica en | se tomara el | Politbmica e moderado
1.5 su diametro | resultado del valor e severo
DILATACION normal (9) z, dado por el
RAIZ AORTICA célculo para sexo y

superficie corporal
total calculado a

través de la

16




calculadora  “echo
Z” disponible en
internet(23, 24, 25)
0-+1Normal

+1 - +2 leve

+2 - +3 moderado

>+3

17




4.4 Procedimientos

Se iniciara con la revision exhaustiva de cada cinta de ecocardiograma para detectar
el tipo de valvula observada, con la ayuda de la Dra. Flor Garcia , Cardidloga pediatra de la
unidad en el transcurso del afio 2012 ,se realizaran mediciones de acuerdo a los hallazgos,
ya sea de el didmetro de la raiz de la aorta, Anillo aértico, unién sinotubular, toma de datos
de gradientes e insuficiencia asi como de anomalias asociadas para determinar grado de
severidad y asociacién de éstas a los diferentes tipos de valvula adrtica bicuspide ,el
Instrumento a utilizar ser& la boleta de recoleccion de datos elaborada en Excel en la cual se
recogeran datos de no. de registro, edad, sexo, nombre del paciente, fecha de realizacién del
ecocardiograma , fecha de nacimiento y el nimero de cinta a revisar, asi como también la
clasificacion de valvula adrtica bicuspide presentada por el paciente, y si existe 0 no
repercusion hemodindmica, en caso de presentarse se clasificard de acuerdo a las
mediciones especificas el grado de severidad de cada una de ellas, asi mismo se utilizara el
valor z para evaluar la severidad de la dilatacion de la raiz aodrtica utilizando para dicho
célculo la calculadora ecocardiografica estandarizada “Echo-z score” de paris 2010, de
acuerdo a varios estudios realizados y en base a los nomogramas para sexo y superficie
corporal, dicha calculadora se encuentra disponible en internet y requiere los datos antes
descritos de cada paciente, el procedimiento consiste en introducir peso en kg del paciente,
la talla, sexo y las medidas en milimetros de la aorta ascendente obtenida por el
ecocardiograma y presionando la tecla “update” se obtiene el resultado del valor Z con el

cudl se clasificara la severidad de la misma .(19, 20, 21) .

4.5 Aspectos éticos

El presente estudio implica la revisiobn de ecocardiogramas realizados en pacientes
con valvula adrtica bicuspide por lo que lo coloca dentro de la categoria Il implicando un

riesgo minimo hacia el paciente.
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V. RESULTADOS

Se obtuvieron resultados de 121 pacientes que consultaron a UNICAR dentro del periodo
comprendido entre Enero 2003 a Diciembre 2012 en los que se documentaron valvula
adrtica bicuspide, de género masculino y femenino comprendiendo a todos los grupos

etarios desde recién nacidos hasta la edad adulta.

GRAFICA No.1
EDAD AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO

30
B Recién nacido (0-7 dias)
25 W neonato (7-29 dias)
20 B lactante (1mes-2 afios)
M preescolar (3-5 afios)
15 -
M escolar (6-10 afios)
10 - )
® adolescencia temprana
(11-13afios)
5 - m adolescencia media (14-
16afios)
® adolescencia tardia (17-19
0 - afios) o mas
GRUPO ETARIO

De acuerdo a los resultados obtenidos el momento del diagnéstico de Valvula adrtica
bicuspide se evidencia que en general el diagnostico de VAB se hace en la adolescencia y
de ellos el que predomina es en la adolescencia en un d representando un 39% este grupo
etario seguido por el grupo de lactantes en un 22.31%, indicandonos asi un diagnostico
tardio en su mayoria de la patologia en estudio para nuestra poblacion guatemalteca.
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Como segundo objetivo trazado al inicio de este trabajo se intenta identificar la frecuencia de
cada género en el que se presenta valvulopatia adrtica bicUspide para la poblacion

guatemalteca.

GRAFICA No.2
SEXO

120

100

80

60 B Masculino

B FEMENINO
40

20

sexo

Mediante esta gréafica podemos identificar el predominio del sexo masculino para la
presentacion de una valvula adrtica bicuspide en un 57.02% de la poblacion estudiada de
121 pacientes, resultados coincidentes con la prevalencia género para dicha entidad en

otros paises.
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Se pretende determinar qué tipo de valvula adrtica bicuspide se presenta con mayor
frecuencia en nuestra poblacion guatemalteca, de acuerdo a la clasificacion existente ya

descrita en comparacién con el predomino de las poblaciones estudiadas en otros paises

GRAFICA No.3
TIPO DE VALVULA AORTICA BICUSPIDE

140

120

100

80

mTipo 0

60 ETipo1l

W Tipo 2

40

20

TIPO DE VALVULA AORTICA BICUSPIDE

Segun nuestros resultados en la poblacion estudiada podemos observar el predomino de la
valvula adrtica bicuspide de tipo 1, esto es la presencia de un solo rafe, representando un

97.52% y una sorprendente ausencia de pacientes con valvula adrtica bicuspide tipo 2.
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Como otro objetivo de este estudio se pretende determinar la repercusiéon hemodinamica
que predomina en nuestra poblacion asociada a la presencia de una vélvula aortica
bicuspide, debido a las diferencias raciales, culturales, nutricionales , etc, con otros paises

desarrollados en donde se han realizado la mayoria de los estudios.

GRAFICA No.4
REPERCUSION HEMODINAMICA ASOCIADA A VALVULA AORTICA BICUSPIDE

60
INSUFICIENCIA AORTICA LEVE
50
B INSUFICIENCIA AORTICA
MODERADO
40 )
B INSUFICIENCIA AORTICA
SEVERO
30 ESTENOSIS AORTICA LEVE
20 + B ESTENOSIS AORTICA
MODERADO
10 - B ESTENOSIS AORTICA SEVERO
DILATACION RAIZ AORTICA
0 -
o o o LEVE
(] (] (] . . .
< < < B DILATACION RAIZ AORTICA
a a a MODERADO
0 0 0 ] o
= = = H DILATACION RAIZ AORTICA
INSUFICIENCIA ESTENOSIS DILATACION RAIZ SEVERO
AORTICA AORTICA AORTICA

De acuerdo a los resultados obtenidos se evidencia el predominio de estenosis valvular
como repercusion hemodindmica predominante en nuestra poblacién guatemalteca en
estudio en un 55.5% , siendo ésta en su mayoria de grado leve representando un 34%
respecto a las otras entidades en sus diferentes grados de severidad, seguido por los

pacientes que presentaron dilatacion de la raiz de la aorta en un 24%

22



GRAFICA No. 5

GRADO DE REPERCUSION HEMODINAMICA RELACIONADA A CADA TIPO DE
VALVULA AORTICA BICUSPIDE

45

40

35

30

25

20

15

10

leve

leve
Moderado

Moderado
Severo

Severo

Estenosis |nsuficiencia Dilatacion

TIPOO

Leva

Moderado
Severo

ia Dilatacion | Estenosis

Leve
Moderado
Severo
leve
Moderado
Severo

nsuficiencig Dilatacion

TIPO 2

Se identifica como mas frecuente en presentacion para la tipo O la asociacion de estenosis

de grado leve, al igual que para la Valvula adrtica bicuspide tipo 1 seguido para este tipo por

la dilatacion de grado

leve

representando
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GRAFICA No.6
SUBTIPO DE SITUACION DE RAFE PARA LA VALVULA AORTICA TIPO 1

70
60
50 -
M izquierda Derecha
40 -
M Derecha-seno No
30 - Coronariano
M Izquierda - seno No
20 1 Coronariano
10 -
0 -
1

Respecto al predominio del subtipo para la valvula aértica bicuspide tipo 1 , representada
como la mas frecuente para nuestra poblacién, podemos observar que en su mayoria se
presentan con rafe de derecha a seno no coronariano en un 49% respecto a los 118
pacientes que presentan este tipo de VAB, observandose diferencias respecto a los
hallazgos descritos en la literatura del predomino de rafe entre izquierda- derecha ,
observando una minoria notable respecto a los pacientes con VAB con rafe entre la cuspide
del seno coronariano izquierdo y seno no coronariano representando ésta un 5 % para

poblacién en estudio.
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GRAFICA No.7

ASOCIACION DE REPERCUSION HEMODINAMICA PARA CADA SUBTIPO DE LA
VALVULA AORTICA BICUSPIDE TIPO 1
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Esta grafica nos demuestra el predomino de la estenosis para la sub clasificacion con rafe
entre la valvula izquierda a derecha y derecha a Seno no coronariano con predominio
respecto a todas las repercusiones descritas en un 20% , podemos observar que en algunas
ocasiones se observan mas de una repercusion hemodinamica asociada e incluso de hasta
tres para un solo subtipo siendo esta situacion muy infrecuente para nuestra poblacion en
un 0.8% para cada uno de los subtipos, asi mismo se evidencia el predominio de valvulas
aortica bicuspides que no presentan ninguna repercusion hemodinamica en un 17% en su

mayoria asociadas al subtipo Derecha- no coronariano representadas en un 10%.
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GRAFICA No.8
GRADO DE SEVERIDAD DE ESTENOSIS SUBTIPO I-D

25

20

15

10

No. pacientes

77.30%

16.60%
10%
estenosis leve estenosis estenosis
moderado severo

GRADO SEVERIDAD

Segun la evidencia el predominio de repercusion hemodinamica para el subtipo de VAB

izquierda derecha es la estenosis aortica en grado de severidad leve

77.8% de los 30 pacientes que presentan esta misma.
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GRAFICA No.9
GRADO DE SEVERIDAD DE ESTENOSIS PARA EL SUPTIPO D-NC

D-NC

H D-NC

No.pacientes

estenosis leve  estenosis moderado  estenosis severo

Es evidente que la repercusién hemodinamica predominante para el subtipo en el que existe
fusiéon de la valvula derecha coronariana con la no coronariana es la estenosis, de la cual
segun su grado se severidad el grado leve predomina en un 50% para los pacientes que
tienen este subtipo de VAB. De esta manera también podemos observar un 30% de los
pacientes que presentan este tipo de vélvula se encuentran en un grado severo,
concluyendo que este tipo es el que presenta mayor grado de severidad para su repercusion
hemodinamica mas frecuente, al igual que lo evidenciado en la literatura, en la que este tipo

de vélvula presenta estenosis adrtica de mayor progresion.
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GRAFICA No.10
ASOCIACION DE DILATACION DE AORTA ASCENDENTE EN PACIENTES CON VAB

Dilatacion aorta ascendente
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59.5%

60 -
40.5%

50 -

40 M Dilatacion aorta

30 - ascendente
20 -

10 -

normal dilatado

Segun los datos obtenidos podemos observar la dilatacion de la adérta ascendente en un 40.5% de la
poblaciéon estudiada, esta asociada en un 44% de los pacientes a valvulas de tipo 1y subtipo I-D , en
su mayoria asociadas a insuficiencia adrtica de grado leve en un 20%. Concluyendo que éste es el tipo

y subtipo de vavlula en el que se presenta un mayor grado de afectacion de la aorta ascendente.
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VI. DISCUSION Y ANALISIS

En este estudio se pretende determinar cual es la repercusion hemodindmica que
mas se asocia a los pacientes con vélvula adrtica bicuspide en la Unidad de Cirugia
Cardiovascular de Guatemala, dicho estudio se realiza en 121 pacientes a los que se
documenta valvula adrtica bicUspide mediante la realizacion de ecocardiograma en el

periodo de enero 2003 a Diciembre 2012.

Pudimos observar las diferencias entre otros grupos estudiados respecto al tipo de
valvula que se presenta con mayor frecuencia, siendo ésta para la poblacién guatemalteca
de valvula aértica bicuspide de tipo 1 es decir, la valvula que presenta un solo rafe entre
sus cuspides, siendo esta misma para otras poblaciones. Asociado a esto se pudo observar
gue la repercusion hemodinamica que se encuentra en su mayoria en estos pacientes es la
estenosis aortica de grado leve lo cual difiere de otras poblaciones en quienes la
repercusion hemodinamica mas frecuentemente asociada a vélvula aodrtica bicuspide es la
dilatacion de la aorta, asi mismo es interesante mencionar que de la valvula que mas
frecuenta en nuestra poblacién que es la tipo 1, el subtipo que se presenta en su mayoria es
en el que se encuentra fusionada la cuspide de seno coronariano derecho a la cuspide del
seno no coronariano, a diferencia en cuanto al predominio de las otras poblaciones en las
gue la mayoria de la poblacién que presenta valvula aértica bicuspide tipo 1 presenta fusion
de cuspide coronariana izquierda a coronariana derecha. Pudimos observar asi también que
en su mayoria la repercusion va a ser de grado leve siendo ésta la estenosis la que presenta

mayor incidencia.

Respecto al grupo etario al momento del diagnéstico, de acuerdo a los resultados
obtenidos el diagnéstico de valvula adrtica bicUspide se hace de manera tardia, observando
el predominio de adolescentes o mayores en quienes se realiza el diagnostico por primera
vez, como consecuencia ya se observan las diferentes repercusiones hemodinamicas
establecidas en sus diferentes grados de severidad debido a que no se tomaron medidas en

etapas tempranas de la vida para evitar dichas complicaciones.

Se observé también el predominio para nuestra poblacién de valvula aértica bictspide

para el sexo masculino, al igual que otras partes del mundo, segun la literatura.
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Algunas limitaciones del estudio fueron los pacientes que tuvieron que ser excluidos
del mismo por falta de datos requeridos , entre ellas las cintas extraviadas del primer
ecocardiograma realizados en el paciente en el momento del diagnéstico, datos importantes
como peso y/o talla requeridos para la realizacién de las medidas del anillo aértico en la
calculadora estandarizada, para determinar el valor z e identificar el grado de severidad de
afectacion, entre otras las cintas en mal estado en las que imposibilitaba la visualizacion y la
realizacion de medidas para la clasificacién de las diferentes repercusiones hemodinamicas

encontradas.

De acuerdo a dichos hallazgos se sugiere implementar medidas para la temprana
deteccién de dicha entidad y de esta manera evitar las complicaciones que a largo plazo ésta
conlleva, asi mismo continuar esta investigaciéon implementando medidas correctoras ya sea
quirargicas o de otra indole para evitar la morbi-mortalidad de éstas complicaciones a largo
plazo y de esta manera evidenciar cuél es la medida a tomar que mejor se adapte a cada

tipo de valvula en particular.
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6.1 Conclusiones

6.1.1

6.1.2

6.1.3

6.1.4

6.1.5

6.1.6

6.1.7

El tipo de vélvula adrtica bicuspide que predomina en la poblacion guatemalteca es la
tipo 1 en un 97.52% o0 las que presentan un solo rafe al igual que en otras
poblaciones mas desarrolladas.

La repercusion hemodindmica que se asocia con mayor frecuencia a valvulas
adrticas bicuspides en la poblacion guatemalteca es la estenosis adrtica de grado
leve , siendo ésta en su mayoria asociada a la valvula tipo 1 en un 33%, a diferencia
de lo descrito en la literatura de la dilatacibn adrtica como repercusion mas
frecuentemente asociada para los pacientes con VAB, seguida de esta la insuficiencia
adrtica de grado severo, la cual para nuestra poblacion es la segunda mas frecuente

en presentacion en grado leve.

En la poblacién guatemalteca se evidencia la presencia de valvula aértica bicluspide
tipo 1 como mas frecuente y entre ésta el subtipo en que el rafe del seno coronariano
derecho se fusiona al seno no coronariano asociandose a estenosis adrtica de grado
leve , a diferencia de los hallazgos para otras poblaciones en las que su lesiéon
principal es la insuficiencia aértica y ademas en estas poblaciones en su mayoria se
encuentra la fusidon de la cuspide derecha e izquierda y que éste tipo de fusion se

presenta con grados mas severos .

La estenosis adrtica es la repercusion hemodindmica que se presenta con mayor

grado severidad en nuestra poblacién, eso asociado a la VAB TIPO 1y subtipo D-NC

Aunque infrecuente, observamos que la valvula con menor repercusion
hemodinamica es la del subtipo en la g la union de las clspides es izquierdo a no

coronariano.

Se observa el predomino del sexo masculino en la presentacién de valvula aortica
bicuspide en la poblaciéon guatemalteca al igual que lo observado en los estudios

realizados en otras poblaciones.

El diagnostico de valvula adrtica bicUspide para la poblacion guatemalteca se hace de
manera tardia, observandose ésta en su mayoria en los pacientes en etapa de
adolescencia o0 de mayor edad, en nuestro estudio mayoritariamente en la

adolescencia tardia, como resultado se observa la asociacion de las complicaciones
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qgue representan mayor morbilidad y un mayor coste econémico para el pais ya que
representa mayor poblacion con enfermedades crénicas que requieren seguimiento

de por vida.
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6.2.1

6.2.2

6.2.3

6.2 Recomendaciones

En base a los hallazgos de este estudio en el que los pacientes con VAB Tipo 1
presentan D-NC repercusiones hemodinamicas de mayor severidad, en su mayoria
con estenosis aodrtica, se recomiendan en esto pacientes un seguimiento mas

estrecho en comparacion a los pacientes con otros tipos de VAB.

De acuerdo a los hallazgos se recomiendan controles estrechos ecocardiograficos
enfocdndose a los pacientes con VAB TIPO | de subtipo izquierda- derecha que
presente insuficiencia adrtica ya que presentan mayor probabilidad de dilatacién

adrtica y ruptura para valorar tempranamente el reemplazo aértico.

Se recomienda continuar con este estudio para evaluar la evolucién natural respecto
a severidad y el comportamiento en el tiempo de cada repercusion hemodinamica
correspondiente a cada tipo y sub tipo de VAB, asi como el momento oportuno para

la realizacién de tratamiento quirdrgico para cada una de ellas.
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