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Aneurisma congénito del seno de Valsalva.
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RESUMEN

El aneurisma del seno de Valsalva roto puede ser causa de insufi-
ciencia cardiaca a cualquier edad, la ruptura afecta principalmente
a adolescentes y adultos jovenes y es mds comin en hombres. Si
bien es una entidad rara, en los ultimos afos el nimero de casos
reportados ha aumentado considerablemente: 184 casos en tan sélo
dos series en los anos 2007 y 2008 y méas de mil en las tltimas déca-
das. La cardiologia intervencionista est4 participando en la solucién
de esta entidad y dado que el espectro clinico es muy amplio, y en
tanto no ha sido incluida en las guias de practica clinica, considera-
mos conveniente hacer una revision actualizada del tema.

Palabras clave: Aneurisma del seno de Valsava, anomalia con-
génita del seno de Valsalva, insuficiencia adrtica por ruptura del
aneurisma del seno de Valsalva.

INTRODUCCION

Con una sola excepcién,! todos estos aneurismas han
ocurrido en los senos de la valvula aértica y no en los
senos de la valvula pulmonar. Si bien es una entidad
rara ocurre con una incidencia del 0.14 al 3.5% de los
enfermos operados de cirugia de corazén abierto.? En
los 1iltimos afnos el namero de casos reportados ha au-
mentado considerablemente: 184 casos en tan sélo dos
series en 2007-20083* y 1,127 en total en las dltimas
décadas (Cuadro I). El espectro clinico es muy amplio,
considerando que los enfermos con aneurisma sin rup-
tura pueden cursar asintomaéticos y en el otro extremo
se encuentran los casos de muerte stibita a consecuen-
cia de una ruptura abierta a pericardio, infarto del
miocardio o bloqueo auriculoventricular completo. La
cardiologia intervencionista esta participando en la so-
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ABSTRACT

Cardiac failure can be produced by a rupture of the congenital sinus
of Valsalva aneurysm at any age. The rupture is more common in
adolescents and young adults with a higher occurrence in male pa-
tients. Although it is a rare condition, in the last few years the num-
ber of cases has increased considerably: more than one thousand in
the last decade and 184 in two series in 2007 and 2008. Interventio-
nal cardiology is taking part in the solution of this situation, and
given the fact that the clinical spectrum is quite wide and that this
congenital anomaly has not been included in the practical clinic gui-
delines, we have decided to present an updated revision of this topic.

Key words: Aneurysm of sinus of Valsalva, congenital aneurysm
of Valsalva sinus, ruptured of aneurysm of sinus of Valsalva and
aortic regurgitation.

lucién de esta entidad® y dado que el espectro clinico
es muy amplio, y en tanto no ha sido incluida en las
guias de practica clinica, consideramos conveniente ha-
cer una revision actualizada del tema con el objetivo de
obtener conclusiones generales sobre comportamiento
clinico, el tratamiento y sus resultados.

HISTORIA

El primer caso reportado fue descrito por Hope en
1839,% este caso se traté de un aneurisma roto, un
ano después Thurman publicé 5 casos més,” ningu-
no de los cuales estaba roto. Posteriormente, Maude
Abbot hizo una revisién de las caracteristicas clini-
cas y anatémicas y aporté evidencias del origen con-
génito de la lesion.® Es interesante sehalar que las
primeras décadas del siglo pasado, la mayoria de los
casos con aneurisma del seno de Valsalva rotos o no,
eran considerados etiolégicamente como sifiliticos.?
En 1949 Jones y Langley publicaron 25 casos consi-
derados como congénitos y describieron con claridad
las caracteristicas anatémicas de esta patologia.l®
Fue hasta 1951 cuando Venning hizo por primera vez
el diagnéstico de ruptura de aneurisma en vida;!! el
primer reporte diagndstico mediante angiografia fue
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Mortalidad Sobrevida largo
operatoria plazo con cirugia

Diagnostico
por:

Insuf. adrtica
asociada

CIv
asociada

Sitio de ruptura
mas comun

Origen
mas comun

Manifestaciones
clinicas

No. de
pacientes

Cuadro I. Aneurisma del seno de Valsalva roto. Revision de las series de las Ultimas décadas: totales y promedios (%).
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ricardico o por diseccién del septum interventricular
que provoca lesién de tejido de conduccion y bloqueo
auriculoventricular completo.?’ La mayoria de los en-
fermos sin ruptura no tiene sintomas, cuando la rup-
tura aparece, habitualmente entre la segunda y ter-
cera décadas de la vida, el cuadro clinico puede ser de
dolor torécico agudo o datos de insuficiencia cardiaca,
si la magnitud del cortocircuito no es importante, el
enfermo puede estabilizarse por algunos dias, sin em-
bargo desarrollan insuficiencia adrtica progresiva y la
sobrevida sin cirugia de estos enfermos es limitada,
con un promedio de 3.9 anos.?! Los enfermos sin rup-
tura pueden pasar un sinntimero de anos sin mani-
festaciones clinicas y su aneurisma puede ser hallazgo
de autopsia.?? En realidad desconocemos con precision
la historia natural de los enfermos con aneurisma del
seno de Valsalva no roto, dado que mientras no dan
sintomas o signos es dificil identificarlos; de hecho en
la literatura se publican mas los casos con ruptura y
esto es un sesgo natural. Se han descrito casos de com-
presion de la arteria coronaria que provoca infarto del
miocardio, en ocasiones fatal. El aneurisma del seno
de Valsalva también se ha descrito como asiento de en-
docarditis infecciosa.?

La exploracion fisica de los enfermos con aneuris-
ma roto, tipicamente presentan un soplo continuo en
mesocardio, sin embargo puede auscultarse sélo un
soplo expulsivo o un soplo expulsivo combinado con
soplo diastdlico. Los aneurismas no rotos general-
mente no provocan soplo alguno, a menos que pro-
duzcan obstruccién significativa al tracto de salida
ventricular derecho, en cuyo caso puede auscultarse
un soplo expulsivo pulmonar. Cuando la insuficien-
cia adrtica es importante, los pulsos periféricos son
amplios y si el gasto al ventriculo derecho esté incre-
mentado, este ventriculo puede ser hiperactivo a la
palpacién esternal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los enfermos con defecto septal ventricular e insu-
ficiencia aértica, anteriormente conocido como sin-
drome de Laubry, pueden tener una auscultacién y
un comportamiento hemodinamico similar al aneu-
risma del seno de Valsalva roto, sin embargo, en ellos
el soplo continuo es infrecuente y domina el soplo en
barra de la comunicacién interventricular asociado al
escape aortico. En el ecocardiograma, en el sindrome
de Laubry, el seno de Valsalva derecho esté dilatado
y prolapsa sobre la comunicacién interventricular,
en tanto que en el aneurisma del seno de Valsalva, el
seno conserva su tamano, generalmente no prolapsa

y es el aneurisma el que protruye hacia las cavidades
habitualmente derechas.

Otra lesién congénita que entra en el diagnéstico
diferencial es la agenesia de valvula pulmonar. En
esta lesién hay también doble soplo, es sistolo-diasté-
lico y obedece a la doble lesién pulmonar; sin embar-
go en el epicentro del soplo esta el foco pulmonar y
no hay régimen periférico de insuficiencia aértica, el
ecocardiograma facilmente identifica la lesién pulmo-
nar y descarta la patologia en la raiz aértica.

El conducto arterioso persistente y la ventana aor-
topulmonar deben considerarse, ya que también dan
soplo continuo, sin embargo, en estos casos el ecocar-
diograma Doppler distingue con claridad estas lesio-
nes. El tinel aortoventricular es una lesién rara que
comunica la aorta con el ventriculo izquierdo «puen-
teando» a la valvula aértica, este canal anormal que
se origina en la aorta ascendente desemboca en el
ventriculo izquierdo y como el aneurisma del seno de
Valsalva, es mas comtn en varones. Se comporta tam-
bién como insuficiencia aértica severa con régimen
periférico, pero no hay anormalidades en los senos de
Valsalva de la valvula adrtica. La angiografia selectiva
en la raiz de la aorta documenta el tinel anormal. En
los enfermos con endocarditis infecciosa en la valvu-
la aértica, se puede producir una lesién en el seno de
Valsalva que protruye y se rompe hacia el ventriculo
derecho, en estos casos es muy dificil distinguir esta
lesion adquirida de un aneurisma roto del seno de Val-
salva congénito, en estos casos dado que la indicaciéon
quiridrgica esta hecha, es en la cirugia que se establece
una de las siguientes posibilidades:

1. Endocarditis infecciosa en la valvula adrtica que
provoc6 una lesiéon semejante al aneurisma del
seno de Valsalva roto o

2. Endocarditis infecciosa injertada en el aneurisma
del seno de Valsalva en donde la infeccién provoca
la ruptura.

CLASIFICACION

La clasificacién que consideramos mas 1til es la que
describe el origen del aneurisma y el sitio de ruptura,
en el cuadro I se concentraron los datos de las series
de las ultimas décadas, se puede ver que el sitio méas
comun de origen del aneurisma fue el seno de Valsal-
va derecho con un promedio de 76.7% en 13 series
publicadas. Sélo en una publicacién fue mas comtn
el origen en el seno no coronario.?® El sitio de ruptu-
ra mas comun fue en el ventriculo derecho, en pro-
medio 67%, s6lo en una serie el sitio de ruptura mas
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frecuente fue la auricular derecha,?3 también se han
reportado, con poca frecuencia, otros sitios de ruptura
como el ventriculo izquierdo, la arteria pulmonar, el
seno coronario y el espacio pericardico. En esta tltima
condicién se han descrito los casos de muerte subita.

LESIONES ASOCIADAS

Por su relevancia hemodinamica y quirdrgica y tam-
bién por su frecuencia, las lesiones asociadas més im-
portantes son la insuficiencia aértica y la comunicaciéon
interventricular (Cuadro I). La insuficiencia aértica
ocurre del 17 al 75% y la comunicacién interventricular
entre el 30 y el 50%. Otras lesiones asociadas han sido
la aorta bivalva, insuficiencia mitral y tricuspidea, de-
fecto septal auricular, coartaciéon adrtica, anomalia de
Ebstein, tetralogia de Fallot, transposicién de grandes
vasos y persistencia del conducto arterioso, sin embargo
puede presentarse como lesién Gnica.

CUADRO CLINICO

Como se mencioné anteriormente, el espectro clini-
co parte de enfermos totalmente asintomaéticos hasta
pacientes con muerte sibita, desde luego el primer
extremo es mas frecuente: 21%. La instalacién de los
sintomas es gradual en el 50 al 70% de los enfermos
y la década con mayor nimero de casos es la terce-
ra. Sin embargo hay casos reportados desde lactantes
hasta la séptima década de la vida. En las dos 1lti-
mas series méas grandes (Cuadro 1), la edad media de
presentacién fue de 45 afos, mientras que en otra,
con 100 casos descritos, la edad media fue de 32 anos.
Los sintomas mas comunes son: fatiga (45%), disnea
(836%), dolor toracico (19%), palpitaciones (5%) mas
de un sintoma (24%), inicio con cuadro de endocardi-
tis infecciosa 6%, asintomaéticos con hallazgo de soplo
hasta el 21%.34

ESTUDIOS PARACLINICOS

En los casos sin ruptura el trazo electrocardiografico
es normal, cuando aparece la ruptura y ha transcu-
rrido suficiente tiempo, en el electrocardiograma se
aprecia crecimiento ventricular izquierdo y en oca-
siones es biventricular; la telerradiografia de térax
revela en los casos de ruptura diversos grados de car-
diomegalia que dependen de la magnitud del corto-
circuito, el flujo pulmonar se encuentra aumentado
también en relacién al cortocircuito.

El ecocardiograma Doppler color es a la fecha una
herramienta poderosa para el diagnéstico, desde el
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2002 es el instrumento que se ha utilizado con mayor
frecuencia para enviar al enfermo a cirugia (Cuadro 1).
Se puede apreciar el aneurisma en forma de «calcetin»
o «dedo» que protruye hacia el ventriculo o la auricula
derecha u otro sitio. Se puede apreciar el sitio de rup-
tura, la presencia de comunicacién interventricular y
la magnitud de la insuficiencia aértica si esta presen-
te. Frecuentemente el ecocardiograma transtoracico
es suficiente para indicar la intervencién quirtargica,?*
(Figuras 1 a 3). La ecocardiografia tridimensional ha
sido 1til en el diagnéstico,? sin embargo en casos de
duda puede recurrirse al ecocardiograma transesofagi-
co el cual precisa con mayor detalle los datos anatémi-
cos y hemodindmicos de la lesién.?6 Recientemente la
tomografia multicorte?” y la resonancia magnética se
han empleado como herramientas diagnésticas no in-
vasivas para el diagnéstico del aneurisma del seno de
Valsalva.?® El cateterismo cardiaco y los angiogramas
selectivos se usan cada vez menos como diagnéstico y
en la actualidad, el cateterismo tiene una indicacién
terapéutica como veremos més adelante.

TRATAMIENTO

En el caso de aneurisma del seno de Valsalva roto, el
tratamiento indicado es el quirdrgico y requiere de
circulacién extracorpérea. La correccién puede rea-
lizarse a través de aortotomia, desde el interior de
la estructura involucrada o ambas: desde la aorta y

Figura 1. Ecocardiograma bidimensional. Paraesternal eje largo.
Acercamiento. Se aprecia un aneurisma del seno de Valsalva de-
recho en la tipica forma de «calcetin» que protruye al ventriculo
derecho.
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Figura 2. Ecocardiograma bidimensional. Paraesternal eje corto.
Acercamiento. Se observa un aneurisma del seno de Valsalva de-
recho que protruye hacia la auricula derecha.

desde el interior del corazén. Este abordaje combina-
do, es el més efectivo y el mas usado porque permite
la reseccién intracardiaca del aneurisma, el cierre del
defecto septal ventricular y la reparacién de la valvu-
la adrtica si es necesario,*2?30 en presencia de insufi-
ciencia adrtica, una alternativa a la prétesis aértica,
es la plastia con resuspension de las valvas, propues-
ta por David y desarrollada por Huges,3! sin embar-
go, cuando la insuficiencia adrtica es severa es méas
conveniente implantar una proétesis. En los enfermos
con aneurisma del seno de Valsalva no roto, asinto-
maticos y sin datos de obstruccién, la indicacién qui-
rargica es discutible y en esto contribuye el hecho de
que se desconoce la evolucién natural a largo plazo de
estos enfermos (ver historia natural).

Resultados y seguimiento a largo plazo del
tratamiento quiridrgico

La mortalidad operatoria en la actualidad es muy
baja, en 14 series publicadas en los dltimos 30 anos
con 1,127 pacientes, fue en promedio 3.17% (Cuadro
I). La sobrevida a 10 y 15 anos ha sido de 94 y 90%
respectivamente?* y casi todos los enfermos en el se-
guimiento se encuentran en clase I y II de la New
York Heart Association.* La mayoria de las muer-
tes tardias estan relacionadas con la reparacién ini-
cial y han muerto en la reoperacién.3? En algunos
la causa es endocarditis bacteriana. Es importante
subrayar que los enfermos sometidos a plastia aérti-
ca, aun con éxito inicial, en el seguimiento algunos
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Figura 3. Ecocardiograma bidimensional y Doppler color. Paraes-
ternal eje largo. Se observa el aneurisama del seno de Valsalva
roto hacia el infundibulo del ventriculo derecho.

presentaran nuevamente insuficiencia adrtica que
requerira de proétesis. Todos los enfermos operados
requieren seguimiento clinico y ecocardiografico de
por vida.

CARDIOLOGIA INTERVENCIONISTA

El primer caso reportado de cierre de aneurisma del
seno de Valsalva roto por cardiologia intervencionista
ocurri6 en 1994.33 A la fecha, se han tratado 30 enfer-
mos con dispositivo de Amplatzer, dos con dispositivo
de Rashkind y dos con coils de Gianturco. Los orificios
de ruptura tuvieron didmetros de 7 a 12 mm 3436

Un enfermo tuvo fuga residual después del proce-
dimiento y otro la fuga residual se asocié a hemolisis
severa que requirié cierre quirirgico del defecto.3*

CONCLUSIONES

1. El aneurisma del seno de Valsalva es una lesién
que potencialmente puede provocar insuficiencia
cardiaca aguda principalmente en adolescentes y
adultos jovenes.

2. Afecta con mayor frecuencia a hombres.

3. El origen mas comtin de esta lesién es el seno de
Valsalva derecho y el sitio de ruptura mas fre-
cuente es el ventriculo derecho.

4. Los aneurismas del seno de Valsalva no rotos son
asintomaticos, sin embargo, algunos pueden pro-
vocar obstrucciones clinicamente significativas.
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El soplo continuo, los datos de insuficiencia aérti-
ca e insuficiencia cardiaca son pistas diagnésticas
en la exploracién fisica.

El ecocardiograma transtoracico generalmente
hace el diagnéstico, en caso de duda el ecocardio-
grama transesofagico define la anatomia.

En los casos de aneurisma del seno de Valsalva
roto, el tratamiento es quirargico, cuando no esta
roto y el paciente esta asintomaético, la conducta
no esté claramente definida, pero probablemente
pueda vigilarse con ecocardiogramas seriados, en
caso de crecimiento acelerado o datos de obstruc-
cién se indica la intervencion.

La insuficiencia aértica y la comunicacién inter-
ventricular son las lesiones asociadas mas impor-
tantes y deben ser corregidas en el mismo acto
quirargico. Cuando la insuficiencia aértica es muy
severa el enfermo requerira de prétesis adrtica.
Al momento, la cirugia ofrece los mejores resultados,
con mortalidad temprana y tardia bajas, sin embargo,
la cardiologia intervencionista ha tenido resultados
iniciales alentadores en casos seleccionados.

10. Todos los enfermos intervenidos ya sea por ciru-

10.

11.

gia o por cardiologia intervencionista requieren
vigilancia periédica toda su vida.
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