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La estenosis supravalvular adrtica es la forma menos frecuente de obstruccion a la salida del ventriculo iz-
quierdo. Se presenta el caso de un adulto con enfermedad de Von Willebrand en quien se detecta estenosis
adrtica supravalvular asociada a vélvula bicUspide y a una cuerda anémala desde el rafe a la union sinotubu-

lar estrecha. Se analiza el diagnostico por ecocardiografia, tomografia y su correlato quirlrgico.
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Aortic supravalvular stenosis is the least common form of obstruction to left ventricular outflow. We present the
case of an adult with Von Willebrand disease in whom supravalvular aortic stenosis is associated with a bicuspid
valve and an anomalous cord from the raphe to the narrow sinotubular junction. The diagnosis is analyzed by

echocardiography and tomography with surgical correlate.

Presentacion del caso

Paciente de 38 anos, que consultd por disnea en clase funcional Il de 3 meses
de evolucion. No presenta factores de riesgo para enfermedad coronaria. Tie-
ne antecedentes de enfermedad de Von Willebrand sin sangrados mayores. Se
detecté al examen fisico un soplo sistélico expulsivo en foco adrtico por lo que
se indico estudios complementarios.

La ecocardiografia Doppler transtordcica muestra leve hipertrofia ventricular
izquierda con leve predominio septal. La véalvula adrtica presenta limitacion de
su apertura y la aorta ascendente aspecto de reloj de arena, con estrechamien-
to a nivel de la unién sinotubular (Video 1). Se obtiene desde el 3.° espacio
intercostal derecho un gradiente adrtico pico de 85 mmHg (Figura 1).

Las vistas transesofagicas permiten una mejor caracterizaciéon de la raiz adrtica
y de las obstrucciones secuenciales a nivel valvular y supravalvular (Video 2).
La unién sinotubular mide 13 mm. El anillo adrtico y los senos de Valsalva son
normales (Figura 2). La vélvula adrtica es bicuspide (Video 3) con calcifica-
cion, rafe entre ambas valvas coronarias y la apertura se encuentra moderada-
mente restringida. El eje largo (Video 2 y Figura 2) también permite apreciar
un trazo lineal entre las sigmoideas adrticas y la unién sinotubular que corres-
ponde a una cuerda anémala. No se identifica reflujo.

La tomograffa computarizada muestra el aspecto en reloj de arena de la aor-
ta ascendente, con marcada estrechez de la union sinotubular por un rodete
membranoso que conforma un anillo con un didmetro minimo de 14 mm
(Figura 3, Figura 4, Figura 5 y Figura 6). Se aprecia el engrosamiento de
la vélvula adrtica, el tracto fibroso que conforma la cuerda adrtica anémala
(Figura 4) y la dilatacion del origen de los vasos coronarios, tanto de la co-
ronaria derecha (Figura 4) como de la coronaria izquierda (Figura 5). No se
observo estrechez coronaria en el resto de sus trayectos. La Figura 6 compara
el diametro de la porcion tubular de la aorta ascendente respecto a la union
sinotubular.

Durante el acto quirdrgico se constata la estrechez de la unién sinotubular
(Figura 7). Se realiza aortotomfa oblicua desde la porcién tubular hasta la
base del seno no coronario, visualizando el anillo fibroso (Figura 8) que se
reseca. La vélvula adrtica es biclspide, tipo Sievers 1, con fusién derecha-
izquierda, con fibrosis, retraccion y calcificacion parcial de las valvas. Se
observa la cuerda anémala a la unién sinotubular (Figura 9). Se reseca la
vélvula (Figura 10y Figura 11) implantando una prétesis mecdanica n.° 24.
Se realiza una aortoplastia con parche de dacrén para la ampliacion de la
union sinotubular (Figura 12). A la salida de la circulacion extracorporea
recibe protamina, dcido tranexamico y desmopresina con hemostasia ade-
cuada. En el postoperatorio presenté derrame pericardico que no requirié
drenaje.
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Estudio por imagen

Figura 2. Vista transesofdgica de la raiz y aorta ascendente. Anillo y senos de
Valsalva normales (23 mm y 29 mm, respectivamente). Marcada estrechez
a nivel de la unién sinotubular (13 mm). Porcién tubular normal (32 mm).
Se observa fibrosis y calcificacion adrtica y el tracto fibroso hacia la unién
Video 1. Vista transtoracica ampliada de la raiz adrtica. Esclerocalcificacion sinotubular. La deformidad de la unidn sinotubular genera un receso
valvular, apertura limitada, estenosis supravalvular y tracto fibroso entre la pericardico posterior no habitual

valvula y la unién sinotubular

Video 3. Aorta bicuspide estendtica. Tronco de coronaria izquierda

Figura 1. Flujo adrtico adquirido con Doppler continuo desde el hueco dilatado

suprasternal, con gradiente pico 85 mmHg

Figura 3. Tomograffa computarizada. La vista coronal muestra la marcada
Video 2. La vista transesofdgica demuestra la estenosis supravalvular estrechez supravalvular y calcificacion sobre la valvula adrtica engrosada
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Figura 4. Un corte sagital muestra la obstruccion supravalvular en forma de
membrana, la cuerda anémala hacia la union sinotubular y la dilatacion del
sector proximal de la arteria coronaria derecha

Figura 8. La aortotomia permite apreciar el anillo fibroso que reduce
adicionalmente la unién sinotubular

Figura 5. A: el corte horizontal pasa por el plano de la valvula engrosada y

con calcificaciéon central; B: un corte mas craneal muestra la estrechez de la
union sinotubular (didmetro 2,14 cm) y la dilatacion del tronco de la arteria
coronaria izquierda (1,68 cm)
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Figura 9. Cuerda anémala desde la vélvula adrtica a la unién sinotubular

Figura 6. A: porcion tubular de didmetro normal (31 x 33 mm); B: la aorta
ascendente (cortada al nivel de la valvula pulmonar) se encuentra sumamente
estrecha (14 x 18 mm)
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Figura 10. Pieza quirdrgica. A: aorta bicuspide; B: anillo fibroso de la unién
sinotubular

Figura 11. Vista lateral de la vélvula adrtica destacando la cuerda anémala

Figura 12. Resultado final de la ampliacién de la aorta ascendente

Discusion

La estenosis supravalvular adrtica es la forma menos frecuente de obstruccion
a la eyeccion del ventriculo izquierdo. Puede disponerse en forma localizada,
habitualmente a nivel de la unién sinotubular (82% en series pediatricas) o
bien de forma difusa, segmentaria (18%)".

Si bien esta forma de aortopatia se ha relacionado con alteraciones genéti-
cas, como el sindrome de Williams (alteraciones faciales, deterioro intelectual,
estenosis de ramas pulmonares y estenosis supravalvular adrtica), dos tercios
de los pacientes no presentan relacion con este sindrome. Actualmente se re-
conoce como una aortopatia vinculada a déficit de elastina, compromiso de la
tunica media con hiperplasia e hipertrofia de células musculares lisas, aumento
del coldgeno y reduccion del tejido eldstico en forma de fibras con desorga-
nizacion y disrupcion®?. Este caso no se encontraba asociado a alteraciones
faciales ni de desarrollo intelectual. Se detectan obstrucciones secuenciales,
vinculadas a una vaélvula adrtica bicUspide mas la estrechez supravalvular.

Probablemente el hallazgo més llamativo del caso es la asociacion con una
cuerda andmala, desde el rafe a la unién sinotubular. Estas estructuras se han
descrito como causa muy infrecuente de insuficiencia adrtica, donde su resec-
cién puede lograr la recuperacion de la armonia de la raiz y restaurar la coap-
tacién, con posibilidad de preservar la vélvula nativa®®. No se han encontrado
informes de la asociacion entre cuerda adrtica andmala y estenosis supravalvu-
lar. Asimismo, se ha referido el hallazgo de cuerda desde la cara ventricular de
una valva adrtica al septum interventricular.

Los segmentos proximales de los vasos coronarios estaban claramente dilata-
dos. La participacion en la aortopatia estructural mas la sobrecarga de presion
pueden favorecer su dilatacion. Otros pacientes, por el contrario, asocian es-
tenosis supravalvular con estrechez de los ostium o estenosis coronarias que
pueden necesitar plastia ostial o revascularizacién convencional en el momen-
to de tratar la aorta ascendente.

Se sabe que los pacientes portadores de estenosis adrtica severa pueden com-
plicarse por sangrado, especialmente vinculado a angiodisplasias gastrointes-
tinales, en el contexto de un sindrome de Von Willebrand adquirido. En éste, la
disfuncion plaguetaria se relaciona con la reduccion de multimeros del factor
Von Willebrand®. Es probable que su protedlisis se relacione con modificacio-
nes estructurales del factor generadas por la turbulencia. La evolucién clinicay
las pruebas de funcion plaquetaria tienden a mejorar tras el reemplazo valvular.
S estima que el paciente de este caso, en funcién de la turbulencia producida
por las obstrucciones adrticas secuenciales, puede haber presentado un com-
portamiento similar al sindrome de Heyde descrito para la estenosis valvular.
No presenté sangrado postoperatorio ni se detecté complicaciones en el tra-
tamiento anticoagulante con dicumarinicos requerido por el implante de la
protesis mecanica.
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Ideas para recordar

La estenosis supravalvular adrtica puede ocurrir fuera del contexto de sin-
dromes genéticos con dismorfismo caracteristico.

La vélvula adrtica bicuspide puede formar parte de asociaciones de lesio-
nes complejas.

La vélvula adrtica también puede tener cuerdas.
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