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Resumen

La estenosis adrtica supravalvular es una lesién congénita
obstructiva del tracto de salida del ventriculo izquierdo. Es
la forma menos frecuente dentro de este grupo de lesiones,
las cuales, a su vez representan el 6% de las cardiopatias con-
génitas en pacientes pediatricos.

Esta cardiopatia se relaciona mas con pacientes pediétricos,
sin embargo, presentamos el caso de un paciente masculino
de 23 anos de edad quien acudio al hospital por haber pre-
sentado episodio de disnea subita en reposo, acompanada
de diaforesis, dolor torécico opresivo sin irradiaciones y sin-
cope. Se realizd un ecocardiograma transtoracico con el cual
se diagnosticd estenosis adrtica supravalvular.
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Figural. Radiografia de térax AP, en la cual no se mues-
tran alteraciones de importancia.

Supravalvular aortic stenosis:

clinical case report and review

Abstract

Supravalvular aortic stenosis is a left ventricular outflow tract
obstructive lesion. It is the least common form of this group
of lesions, which only represents 6% of congenital heart di-
sease in children.

This condition is commonly diagnosed during childhood;
however we present the case of a 23 year old man who was
taken to the hospital for having presented a sudden dyspnea
episode with diaphoresis, chest pain without radiation and
syncope. He was diagnosed with supravalvular aortic stenosis
after echocardiography.

Key Words: Supravalvular aortic stenosis, congenital heart de-
fects, Williams-Beuren syndrome.
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Figura 2. Electrocardiograma de 12 derivaciones, que muestra crecimiento del ventriculo izquierdo, con
indice de Sokolow-Lyon positivo y sugiriendo sobrecarga sistélica.

HISTORIA CLINICA

Se presenta paciente varén de 23 afios de edad quien
inicié su historia cardiovascular a los 6 meses de
edad con la deteccién de un soplo cardiaco inde-
terminado, al cual no se le dio seguimiento. Fue
hasta los 8 afios cuando se le evalué nuevamente el
soplo y se le dio manejo expectante determinando
un posible origen valvular aértico con caracteristi-
cas de estenosis. Desde los 15 afnos ha presentado
deterioro en la clase funcional, con recientes episo-
dios de sincope y dolor tordcico atipico al realizar
actividad fisica intensa; previamente el paciente no
habia presentado sintomatologia, incluso con ac-
tividad extenuante. En agosto de 2012 presenté
episodio de disnea sdbita en reposo, acompanada de
diaforesis, dolor tordcico opresivo sin irradiaciones
y sincope, por lo cual acudié a su centro de salud
y fue referido al Instituto Nacional de Cardiologia

“Ignacio Chévez”, donde ingresé el 25 de octubre al
servicio de urgencias refiriendo Gnicamente disnea.

EXPLORACION FiSICA CARDIOVASCULAR

A la exploracion fisica se observé constitucién meso-
morfica a expensas de masa muscular, no se obser-
van signos particulares ni facies caracteristicas. Se
encontraron presiones arteriales asimétricas 163/105
y 139/90 en miembros superiores derecho e izquier-
do respectivamente, frecuencia cardiaca de 92 I[pm
y frecuencia respiratoria de 21 rpm. Se encontraron
pulsos carotideos visibles con frémito palpable, sin-
crénicos y heterécrotos, que a la auscultacién pre-
sentaron soplo sistélico, siendo el derecho de mayor
intensidad con respecto al izquierdo. En térax se en-
contré frémito en hueco supraesternal. A la auscul-
tacién, el foco adrtico presentd soplo mesosistélico
de caracteristica romboidal (crescendo-decrescendo)
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Figura 3. Ecocardiograma bidimensional en vista de
eje corto de la valvula aértica mostrando su morfologia
trivalva normal.

con intensidad III/1V irradiado a focos pulmonar,
mitral, tricuspideo, carétidas y hueco supraesternal.
El'soplo disminuy¢ al realizar maniobra de Valsalva
(maniobra de precarga para cavidades derechas) y
la maniobra de “handgrip” (maniobra que aumenta
postcarga sistémica). El foco pulmonar presenté
desdoblamiento fisiolégico del segundo ruido.

En miembros superiores se palparon pulsos ra-
diales sincrénicos, heterdcrotos, vibrados, con as-
censo lento y cima tardio (pulso Parvus et Tardus);
el pulso radial derecho presenté mayor intensidad.

ESTUDIOS DE GABINETE

Al realizar estudios de gabinete, la radiografia de
térax AP no revela alteraciones (figura 1). Entre
los hallazgos electrocardiogréficos se encuentra
ritmo sinusal, frecuencia cardiaca de 60 lpm y eje
eléctrico normal a +80°, ondas P de morfologia
normal, intervalo P-R de 0.20 s., QTc de 0.41s. Se
encontraron datos de crecimiento del ventriculo
izquierdo con indice de Sokolow-Lyon positivo,
y sugiriendo datos de sobrecarga sistélica (figura
2). Se procedié a realizar un ecocardiograma bi-
dimensional transtordcico en el cual se confirmé
hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo,
movilidad sin alteraciones y funcién sistélica con-
servada (FEVI 50%) con vilvula aértica trivalva
sin alteraciones (figura 3).
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Figura 4. Ecocardiograma bidimensional en vista de via
de salida del ventriculo izquierdo mostrando hipertrofia
concéntrica del ventriculo izquierdo, valvula adrtica sin
alteraciones y rodete supravalvular adrtico.

Destaca que se observé rodete supravalvular aér-
tico y reduccién tubular a nivel de la unién sinotu-
bular de 12 mm (figura 4), lo que ocasioné un jet
de flujo de 4.97 m/s por un gradiente maximo de 99
mmHg y gradiente medio de 64 mmHg (figura 5).

Posteriormente, se realizé imagen por resonan-
cia magnética la cual confirmé los hallazgos men-
cionados en el ecocardiograma, en este estudio se
obtuvieron imdgenes en T1 (figura 6) y secuencia
de flujo donde se advierte la lesién obstructiva en
forma de rodete supravalvular (figura 7).

Con estos hallazgos se llegé al diagndstico de “es-
tenosis adrtica supravalvular”, por lo que se decidié su
tratamiento mediante correccién quirtrgica del de-
fecto mediante la técnica de Doty para resolucion de
la estenosis. Actualmente se encuentra asintomdtico.

DISCUSION Y REVISION

Las lesiones obstructivas del tracto de salida del
ventriculo izquierdo representan aproximadamente
el 6% de las lesiones congénitas cardiovasculares en
pacientes pedidtricos.

Existen 3 tipos de estas lesiones, dependiendo
de su localizacién: subvalvular, valvular o supra-
valvular. En esta clasificacién, la estenosis adrtica
supravalvular es la patologia menos comun, lo cual
resalta la trasendencia del presente caso clinico.

Comunmente, la lesién documentada es la de-
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Figura 5. Ecocardiograma Doppler mostrando un aumento de la velocidad del flujo a nivel de la unién
sinotubular de 4.97 m/s, indicando estenosis grave (> 4m/s).

formidad en “reloj de arena” la cual presenta cons-
triccién en una aorta ascendente engrosada en la
porcién superior de los senos de Valsalva.

Etiolégicamente, la estenosis adrtica supravalvu-
lar se relaciona con pacientes que padecen sindrome
de Williams-Beuren o con hipercolesterolemia fa-
miliar, de igual forma se nota una asociacién familiar
en ocasiones con un patrén de herencia autosémico
dominante. Como en el caso del paciente en cues-
tién, la presentacién también puede ser esporddica.

Histolégicamente se nota una capa media engro-
sada y displdsica con hipertrofia de musculo liso, co-
lagena y fibras de elastina con un desorden peculiar.

En cuanto a fisiopatologia se refiere, los tres ti-
pos de lesién son similares ofreciendo una postcarga
ventricular izquierda aumentada.

En la estenosis supravalvular, sin embargo, la
elevada presién sistdlica se refleja por encima del
plano valvular con la consecuente dilatacién de los
senos de Valsalva y de los ostium coronarios.

La presentacién clinica corresponde a aquella de
un sindrome de obstruccién del tracto de salida del
ventriculo izquierdo. Existen datos sutiles que dife-
rencian esta patologia de la estenosis valvular pura
incluyendo una localizacién ligeramente superior del
mejor foco de auscultacién con respecto al foco adrtico
convencional para la descripcion del soplo expulsi-
vo, romboidal (crescendo-decrescendo) propio de la
patologfa. Este soplo no estd acompafiado de clic de
eyecci6n o alteraciones del desdoblamiendo del S2.

Un hallazgo comdn, presente en el caso de este
paciente, es la asimetria de la presién arterial en las
extremidades superiores. Este fendmeno se explica
por la transferencia de fuerza desde la pared aértica
hacia la arteria derecha. Esto se conoce como el
efecto Coanda.

El abordaje diagndstico inicia con estudios de ga-
binete (EKG de superficie y radiografia de térax). El
espectro de anormalidades puede ir desde hallazgos
incipientes hasta francos hallazgos de alteracién de la
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dades sugerentes con la hipertrofia ventricular iz-
quierda secundaria a sobrecarga de presién crénica
con ondas S profundas en derivaciones precordiales
derechas (V1, V2) y R altas en las izquierdas (V5,
V6) dando idea de la predominancia de fuerzas
eléctricas dirigidas hacia una mayor masa ventricu-
lar izquierda. En la radiografia de térax no existen
hallazgos concluyentes, sin embargo, esto no debe
descartar el diagndstico recordando los bajos valores
predictivos negativos de la técnica.

Sin duda el ecocardiograma y otros métodos de
imagen (tomografia axial computarizada [TAC]
y resonancia magnética [RM]) resultan cruciales
para el diagndstico preciso de esta patologia, tal y
como se muestra en el estudio de nuestro paciente.

El ecocardiograma bidimensional trastordcico
ofrece ciertas ventajas patentes en el caso abordado,
tal como ofrecer medicién del gradiente a través de
la obstruccién y en consecuencia el cdlculo de dicho
flujo. Estos datos apoyan el proceso diagnéstico y
al mismo tiempo son auxiliares en la evaluacién del
prondstico y en la decision terapéutica. La sociedad
americana de ecocardiografia considera un flujo ma-
yor a 4 m/s por gradiente > 40 mmHg como una
estenosis grave (4.97 m/s en el presente caso).

La resonancia magnética confirmé los hallazgos
del ecocardiograma y caracterizé la lesién supra-
valvular ofreciendo la ventaja intrinseca de su alta
resolucién espacial.

Existe limitada pero creciente expriencia en la
terapéutica de la estenosis adrtica supravalvular.
Los resultados de la correcién quirtirgica versus la
terapia endovascular son variables, y como en otras
patologias, la evaluacién integral del caso permitird
mejorar estos desempefios en términos de morbi-
mortalidad a mediano y largo plazo. En el caso
de la técnica utilizada para el tratamiento de este

Figura 6. Resonancia magnética en secuencia T1 que
muestra estrechamiento supravalvular aértico.

Figura 7. Resonancia magnética en secuencia de flujo paciente, el procedimiento de Doty, consiste en la
que muestra aceleracién del mismo a través del estre- seccién longitudinal que comienza por encima de
chamiento supravalvular aértico. la estenosis supravalvular, se continda a través de

ella y termina en forma de una bifurcacién en “Y”
invertida a nivel de los senos de Valsalva derecho y

arquitectura y la conduccién miocdrdica, habrd que el no coronariano. En caso de existir un repliegue de
ser consciente de la condicién clinicay el tiempode  la intima, se reseca para asegurar un flujo adecuado.
evolucién en cada caso evaluado. Posteriormente se realiza una plastia ampliadora

En el EKG de este paciente se notan anormali-  de la aorta ascendente mediante la colocacién de
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un parche en forma de pantalén, ya sea biolégico
o sintético; con el fin de permitir la ampliacién de
la porcién estenética para liberar la obstruccién
provocada por el rodete supravalvular (figura 8).
Otra alternativa quirtrgica es la técnica triparche
de Brom, en la que se realiza una incisién transversal
por encima de la estenosis, seguida de 3 incisiones
longitudinales a nivel de la parte media de los senos
de Valsalva, para liberarlos y posteriormente ampliar-
los mediante la colocacién de 3 parches protésicos.
Posteriormente, se evaltia la concordancia de
didmetros entre la raiz de la aorta y la aorta ascen-
dente; en caso de existir una discordancia, se realiza
una incision longitudinal en la aorta ascendente y
se amplia con otro parche protésico. Una vez con-
seguida la concordancia de didmetros se realiza una
anastomosis aorto-adrtica término-terminal.

CONCLUSION

La estenosis supravalvular supradrtica constituye un
diangéstico poco frecuente, sin embargo, la importan-
cia de conocer su existencia asi como su fisiopatologfa
radica en sus implicaciones en términos de tratmiento
y prondstico. El abordaje secuencial clinico y paracli-
nico es crucial para el diagndstico adecuado de las
enfermedades congénitas cardiovasculares. Los mé-
todos actuales de imagen cardiovascular representan
herramientas de gran utilidad en la caracterizacién no
invasiva de las cardiopatias congénitas.
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