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RESUMEN

Introduccion: La naturaleza heterogénea de la valvula aértica bicispide (VAB) y su asociaciéon con la
dilatacion de la aorta ascendente ha sido reconocida en muchos estudios observacionales. El objetivo
de nuestro estudio es valorar la asociacion que tiene el patrén de aortopatia con la morfologia y lesién
valvular primaria de esta valvulopatia.

Métodos: Desde febrero del 2007 hasta noviembre del 2013, 107 pacientes con VAB y aneurisma de aorta
ascendente fueron derivados a cirugia. Identificamos la morfologia valvular intraoperatoriamente y la
lesion valvular primaria por ecocardiografia. Con la tomografia preoperatoria realizamos mediciones en
varios sectores de la aorta ascendente.

Resultados: La edad media al momento de la cirugia fue significativamente menor en enfermos con
insuficiencia frente a estenosis aértica (51 vs. 64 afios, p<0,001). La raiz adrtica fue significativamente
mayor en enfermos con insuficiencia (N = 24) comparado con estenosis aértica (N=39) (45 mmvs. 38 mm,
p<0,001). La fusién comisural derecho-no coronariano (N =10) present6 didmetros de arco aértico pro-
ximal, medio y distal significativamente mayores que la fusién comisural izquierdo-derecho (N= 53),
p<0,05.

Conclusiones: Los pacientes con VAB que tienen insuficiencia aértica como lesién predominante presentan
criterios de intervencién a edades mas tempranas y se asocian a aneurisma de raiz adrtica. El patrén de
fusién comisural derecho-no coronariano dilata mas el arco aértico que el resto de morfologias valvulares.
Estos resultados nos corroboran que el lugar de mayor dilatacién de la aorta ascendente en estos pacientes
podria estar relacionado directamente con la morfologia y la lesién valvular predominante.

© 2014 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

The morphology and primary lesion of the bicuspid aortic valve determines the
aortic disease pattern

ABSTRACT

Introduction: The heterogeneous nature of the bicuspid aortic valve and its association with the ascending
aortic aneurysm has been recognized in many observational studies. The main aim in this study is to
evaluate the existing association of the pattern of aortic disease with the morphology and primary valvular
lesion of the bicuspid aortic valve.

Methods: A total of 107 patients with bicuspid aortic valve underwent surgery between February 2007
and November 2013. The valvular morphology and the primary valve lesion with was identified using
echocardiography. The aorta was measured at different levels using the pre-operative computed tomo-
graphy.

Results: The mean age at the time of surgery was significantly lower in patients with insufficiency
than those with aortic stenosis (51 vs. 64 years old, P<.001). The aortic root was significantly higher
amongst those with insufficiency (N = 24) compared to aortic stenosis patients (N =39) (45 mm vs. 38 mm,
P<.001). The right non-coronary leaflet fusion (N = 10) showed diameters for proximal, median and distal
arch significantly higher than left-right leaflet fusion (N =54), P<.05.

Conclusions: Bicuspid aortic valve patients with aortic insufficiency as main lesion have surgical criteria
at younger ages and are associated with aortic root aneurysms. The Right-Non coronary leaflet fusion
has more prevalence of aortic arch aneurysm than the rest of the valvular morphologies. These results
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corroborate that in patients with bicuspid aortic valve, the area of aortic aneurysm can be linked directly
with the morphology and the predominant valve lesion.
© 2014 Sociedad Espaiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All

rights reserved.

Introduccion

La valvula aértica bictispide (VAB) es la anomalia cardiaca mas
frecuente, con una prevalencia entorno al 1-2% de la poblacién
mundial. Aunque algunos estudios previos indican que hasta el 80%
de los pacientes con VAB desarrollan aneurismas de aorta ascen-
dente, con un riesgo de diseccién 9 veces mayor que la poblacién
general!, series mas recientes con un volumen considerable de
pacientes nos indican que este tipo de complicaciones no son tan
frecuentes, situando el desarrollo de aneurismas de aorta ascen-
dente en pacientes portadores de VAB en torno al 4,8 y el 9,9%,
respectivamente®>. Clasicamente, se han barajado 2 teorias para
explicar la asociacién entre aneurismas de aorta ascendente y VAB:
1) la teoria genética, donde se sugiere que existe una alteracién
estructural de la pared aértica causada por desérdenes genéticos,
y 2) la teoria hemodinamica, la cual postula que la etiologia de la
dilatacién son las anomalias en el flujo sobre la aorta ascendente
proximal debidas a la alteracién morfolégica valvular, dado que la
VAB, aun siendo «normofuncionante», es por su especial configu-
racién una valvula estenética®. No obstante, cada vez hay mayor
evidencia de que la VAB es una entidad con una enorme hetero-
geneidad e implicaciones clinicas y pronésticas muy diferentes. En
efecto, aunque la tendencia actual es a tratar agresivamente la aorta
de pacientes con VAB debido a la creencia extendida de una historia
natural desfavorable, con presentacion precoz de la enfermedad, el
riesgo aumentado de complicaciones aérticas, como la diseccién
y la posible herencia poligénica en algunas familias, lo cierto es
que la mayoria de los pacientes con VAB tienen un curso cli-
nico mucho mas favorable?. Podemos, por tanto, decir que no
hay suficiente nivel de evidencia para justificar un «tratamiento
profilactico» de la aorta en todos los casos de aortopatia asociada
a VAB. La VAB presenta muchas variantes morfolégicas o fenoti-
pos, en funcién de la fusién de las comisuras, presencia o no de
rafe, orientacién comisural, etc., y ademas puede presentarse clini-
camente con estenosis, insuficiencia o doble lesién. La asociacién
entre esta gran heterogeneidad de la VAB y los distintos patrones
de aortopatia ha sido discutida por muchos autores en los Gltimos
afios, aunque con resultados discordantes.

La tendencia actual va dirigida hacia individualizar el enfoque
y el manejo de estos pacientes, debido a lo cual es fundamental
establecer una estratificacién de grupos de riesgo que diferencie
entre aquellos pacientes con un bajo riesgo de dilataciéon y de
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complicaciones aérticas y los que presentaran un curso mas grave
de la enfermedad aértica y que, por tanto, precisaran de una inter-
vencién mas precoz y mas agresiva. Se trata, por tanto, de correla-
cionar cada variante anatémica de la VAB con el desarrollo de un
determinado patrén de aortopatia, determinar qué pacientes tienen
mas riesgo de complicaciones como la diseccién e identificar en qué
enfermos la aortopatia se presenta de forma mas severay temprana.

El objetivo del presente estudio es valorar la asociacion entre las
distintas caracteristicas anatémicas y funcionales (patrén de fusién
comisural [PFC] y lesién valvular primaria [LVP]) de la VAB y los
patrones de dilatacién de aorta ascendente.

Métodos

Desde febrero del 2007 hasta noviembre del 2013, 107 pacien-
tes con diagnostico de VAB fueron derivados a cirugia en nuestro
centro, bien debido a criterios de valvulopatia aértica, o bien por
criterios de tamafio de la aorta ascendente. A todos los pacientes se
lerealiz6 una ecocardiografia transtordcica preoperatoria mediante
la cual se determiné LVP y se hizo una primera aproximacién para
determinar el patrén de fusién comisural, el cual fue corroborado en
la gran mayoria de los casos intraoperatoriamente. Como protocolo
preoperatorio, a nuestros pacientes con esta alteracion valvular se
les realiz6 una tomografia de térax preoperatoria para valorar los
diametros de aorta ascendente, asi como las posibles limitaciones
a la cirugia convencional.

Variables

El estudio ecocardiografico preoperatorio fue realizado por
3 ecocardiografistas expertos de nuestro centro. La LVP se deter-
miné por distintos parametros (area valvular aértica, grado medio).
La LVP la subdividimos de la siguiente forma: insuficiencia adrtica
(IA0), estenosis adrtica (EAo) y doble lesién adrtica (DLAo, pacien-
tes con EAo en los cuales la insuficiencia era al menos moderada).
Conrespecto a la morfologia valvular, con la ecocardiografia se hizo
un primer acercamiento diagnédstico, que fue corroborado intrao-
peratoriamente en el 74,7% de la muestra (80 pacientes).

El PFC fue categorizado siguiendo la clasificacién de Sievers
(2007)°: a) tipo 0 (VAB pura, sin rafe); b) tipo 1 (morfologia val-
vular mas frecuente con un rafe entre los 2 velos), que se subdivide
en: tipo 1 con fusién de velo adrtico izquierdo-derecho (tipo 1 I-D,
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Figura 1. Clasificacion de la valvula adrtica bicispide.
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Figura 2. Lugar de las mediciones en la aorta ascendente.

el mas frecuente), tipo 1 con fusién de velo derecho-velo no coro-
nariano (tipo 1 D-NC, el segundo mas frecuente), tipo 1 con fusién
de velo izquierdo-no coronariano (tipo 1 I-NC, muy infrecuente), y
por tltimo, c) tipo 2 (con 2 rafes, monoctspide) (fig. 1).

Con la tomografia de térax preoperatoria realizamos mediciones
de la aorta ascendente a varios niveles: sinusal, unién sino-tubular
(UST), tubular, arco proximal (AP), arco medio (AM), arco distal (AD)
y aorta toracica descendente (fig. 2).

Andlisis estadistico

Después de asegurar una distribucién normal de la muestra, las
variables continuas fueron comparadas con el t test y ANOVA. Las
variables categdricas fueron presentadas como porcentajes y com-
paradas con la prueba de la x? y test de Fisher, siempre que fuese
necesario.

Resultados

Ciento siete pacientes fueron derivados a intervencién. El 80,4%
(86 pacientes) de la muestra total eran varones. Al evaluar la dis-
tribucién de género con respecto a los distintos PFC evidenciamos
que 90% (9 pacientes) del PFC D-NCy el 71% (38 pacientes) del PDC
I-D eran varones. La distribuciéon de género con respecto ala LVP no
mostro6 diferencias significativas: el 79,5% (31 pacientes) de pacien-
tes con EAo, el 75% (18 pacientes) de pacientes con IAo y el 83%
(35 pacientes) de pacientes con DLAo eran varones (p=NS).

La edad media + desviacion estandar de la muestra total fue
de 58+ 13 afios. La edad media al momento de la intervencién
fue significativamente menor en enfermos con IAo comparado con
EAo (51 vs. 64 afios, p = 00,2) (tabla 1). Con respecto al patréon de
fusién comisural, la edad no mostré diferencias estadisticamente
significativas en los distintos subgrupos (tabla 2).

Tabla 1
Comparacién entre pacientes con valvula adrtica bictispide que presentan estenosis
adrtica e insuficiencia adrtica

EAo (N =39) [Ao (N =24) p
Edad (afios) 63,5+11 51,3+13 <0,0001
Sinusal (mm) 39,0£5 45347 <0,0001
UST (mm) 382+7 44,0+8 0,005
Tubular (mm) 472+6 494+6 0,2
Arco proximal (mm) 36,4+4 353+4 0,39
Arco medio (mm) 291+4 26,3+3 0,06
Arco distal (mm) 25442 245+2 0,15
Aorta descendente (mm) 253+3 2442 0,06

Se presenta la media 4 desviacién estandar.

Tabla 2
Comparacién entre el patrén de fusién comisural I-D y patrén de fusién comisural
D-NC

PFC tipo 1 I-D PFC tipo 1 p

(N =54) D-NC (N=10)
Edad (afios) 57,4+13 60,2+9 0,58
Aorta sinusal (mm) 41,5+7 46,4+7 0,1
UST(mm) 40,4+8 42,4410 0,57
Tubular (mm) 49,0+7 54+7 0,098
Arco proximal (mm) 355+4 39,7+5 0,003
Arco medio (mm) 273+4 33,2+5 0,004
Arco distal (mm) 246+3 275+3 0,033
Aorta descendente (mm) 249+3 245+3 0,89

Se presenta la media + desviacién estandar.

La LVP present§ la siguiente distribucién: 36% (39 pacientes) de
la muestra presentaban EAO, Ao en el 22,4% (24 pacientes) y DLAo
en el 39% (42 pacientes); solo en 2 pacientes no se pudo determinar
la LVP por ecocardiografia.

Al evaluar la distribucién del PFC en la muestra global de
pacientes, encontramos que el 49,5% de la muestra (53 pacien-
tes) presentaban PFC tipo 1 I-D, el 9,3% (10 pacientes) presentaban
PFC tipo 1 D-NC, ning(in paciente presentaba PFC tipo 1 I-NC, el
11,2% (12 pacientes) presentaban PFC tipo O y el 4,6% (5 pacien-
tes) presentaban PFC tipo 11. En el 254% de la muestra no obtuvimos
informacién con respecto al PFC.

El didmetro medio de raiz aértica fue a nivel sinusal de
41,4+6,5mm y en UST de 39,7+7,5mm. El 47% de la muestra
total de pacientes presentaba didametros de raiz aértica > de 40 mm.
Estas mediciones fueron significativamente mayores en pacientes
con IAo al compararlos tanto con enfermos con EAo (sinusal 45 mm
vs.38 mmy UST 44 mm vs. 38 mm, p <0,05) como con pacientes con
DLAo (sinusal 45 mm vs. 39 mm y UST 44 mm vs. 38 mm, p <0,05).
Los didmetros de raiz adrtica no mostraron diferencias estadistica-
mente significativas cuando comparamos los distintos patrones de
fusién comisural (p = NS) (tabla 2).

El diametro medio de la aorta tubular fue de 48,8 + 6,6 mm; en
este sector de la aorta ascendente ni el PFCPni la LVP de la BAV
presentaron diferencias estadisticamente significativas, p=NS.

Al evaluar el arco aértico en la muestra global, el didmetro medio
del AP fue 36 +4,8 mm, AM de 28 +4,5mm y AD 24 +3,4mm. El
25,2% de la muestra presentaba didmetros de arco aértico > 40 mm.
El PFC D-NC presentaba diametros de A), AM y AD significativa-
mente mayores que el PFC I-D (AP 40 mm vs. 35 mm, AM 35 mm vs.
27 mm y AD 28 mm vs. 24 mm, p<0,05). No se encontraron dife-
rencias significativas al comparar los diametros de arco aértico a
todos los niveles entre los pacientes con PFC tipo 1 I-D (N=54) y
PFC tipo 0 (N=12). Con respecto a la LVP, tampoco se encontraron
diferencias significativas (tabla 1).

Discusion

La aortopatia asociada a VAB constituye una lesién frecuente
cuyo correcto manejo no esta claramente establecido, existiendo
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una gran disparidad de criterios de indicaciéon y técnicas para su tra-
tamiento, lo cual indica que en esta patologia atin estamos bastante
lejos de la evidencia y, por tanto, queda mucho por hacer. Las guias
clinicas de manejo de la patologia de aorta toracica publicadas en
20106 establecian unos criterios de indicacién generales basados en
el tamafio aértico y/o la velocidad de crecimiento, recomendando
el reemplazo aértico para aortas mayores de 5cm o con un creci-
miento superior a 0,5 cm/afio en el caso de la VAB. Sin embargo, la
Guia Europea sobre manejo de valvulopatias publicada en 20127 y
la mas reciente de la Sociedad Americana de Valvulopatias® esta-
blecen unas recomendaciones menos liberales para la cirugia de
aorta en los pacientes con VAB, considerando el reemplazo aér-
tico para tamafios de mas de 5 cm solo en determinados subgrupos
de riesgo, es decir, pacientes con historia familiar de diseccién de
aorta o velocidad de crecimiento superior a 0,5 cm/afio (clase 11a,
nivel de evidencia C). El resto de los pacientes deberia interve-
nirse en caso de didmetro de aorta mayor de 5,5cm, al igual que
la poblacién general (sin VAB). Por otro lado, el manejo en la prac-
tica diaria muestra una escasa adherencia a las guias, con algunos
grupos que intervienen de forma mas agresiva realizando cirugia
«preventiva» en aortas con dilatacién muy ligera y otros que tratan
exclusivamente la lesion valvular dejando sin tratar aortas que pue-
den medir entre 40 y 50 mm. Existen trabajos en la literatura que
apuntan hacia una estabilidad de la aorta tras cirugia de reemplazo
valvular aislado®?19 y otros que describen una evolucién menos
favorable, con elevado riesgo de dilatacién, rotura y reoperaciéon
conel tiempo''~13, porlo que recomiendan cirugia de aorta durante
la correccién de la lesion valvular o en los casos de dilataciéon mayor
de 45-50 mm, sobre todo si hay coartacién de aorta o antecedentes
familiares de diseccion. En cuanto al tipo de técnica quirdrgica y la
extension de la reparacién también hay diferencias, con grupos que
sustituyen sistematicamente la raiz aértica y el arco aértico junto
con la aorta ascendente!“"16 y otros que realizan técnicas de aorto-
plastia de reduccién!”-'8, a pesar de tratarse de pacientes en general
jovenes y con una patologia en la que no esta claro el grado de par-
ticipacién que las alteraciones genéticas y moleculares tienen en la
fragilidad de la pared aértica. Algunos autores preconizan extender
la reparacién al arco aértico'?, dada la frecuencia de afectacién del
mismo en la VAB!°. Sin embargo, dicha practica probablemente es
excesiva e innecesaria en los casos con dilatacién leve a moderada
del arco, ya que se ha demostrado ausencia de dilatacién del arco
con el tiempo en los pacientes con VAB??. Toda esta variabilidad en
la toma de decisiones sobre cuando intervenir a los pacientes, qué
técnica utilizar y cuanto de aorta resecar debera ir disminuyendo a
medida que dispongamos de mayor informacioén que permita una
valoracién mads precisa e individualizada del riesgo de futuras com-
plicaciones aérticas en el paciente con VAB. Para ello, uno de los
primeros aspectos a dilucidar es si existe relacién entre los fenoti-
pos de VAB y patrones especificos de afectacion aértica, en cuanto a
extensiony severidad de lamisma. En 2008, Fazel et al.! establecie-
ron cuatro patrones o «clusters» de aortopatia en la VAB mediante el
estudio con técnicas de imagen en una muestra de 64 pacientes. En
este estudio, un 58% de los pacientes tenian afectacién de la raiz y
hasta un 73% afectacion del AP. Los autores recomiendan extender
la reparacién quirtirgica con sustitucion de raiz y técnica de penin-
sula en el arco en todos los casos en los cuales la raiz y/o el arco
presenten dilatacién ligera o moderada. En cuanto a los diferen-
tes fenotipos de VAB y los patrones de dilatacién, Fazel et al.'> no
encuentran resultados significativos, aunque se trata de una mues-
tramuy pequeiia enlaque el 71% de los pacientes tenian un fenotipo
11-D (el mas frecuente). Este estudio contrasta con el de Della Corte
et al.2!, que previamente habian publicado un trabajo en el que la
dilatacién aislada de la aorta ascendente era el patréon de aortopa-
tia habitual, siendo la edad, la hipertensién y el grado de severidad
de la EAo factores relacionados con el grado de dilatacién. En esta
serie la afectacion de raiz aértica solo se observé en un 13,6% de

los pacientes, los cuales eran sobre todo varones y con IAo severa,
siendo la estenosis un factor protector frente a la afectacién de la
raiz. Segin esto, los autores concluyen que la cirugia de raiz solo es
necesaria en un 10% de los pacientes.

En nuestro estudio hemos analizado a 107 pacientes con una
distribucién por sexos similar a la descrita en la literatura para la
VAB y con una edad media en el momento de la cirugia menor a
la de los pacientes con valvula aértica triciispide. En cuanto al tipo
de lesion, la proporcién de pacientes con IAo fue algo inferior a
la de los pacientes con estenosis o doble lesién, siendo ademads mas
jovenes los pacientes con insuficiencia valvular. El grado de afecta-
cién de laraiz fue del 47%, 1o cual es similar al estudio de Della Corte
et al.?! y claramente inferior al del grupo de Stanford'”. En nues-
tro estudio, los pacientes con IAo presentaban didmetros medios
de raiz adrtica significativamente mayores que aquellos pacientes
que presentaban estenosis 0o DLAo como LVP; estos resultados estan
consonancia con los resultados de Della Corte et al.>22 y con publi-
caciones previas??. Un aspecto importante que se debe resaltar de
nuestro analisis es que no encontramos diferencias significativas al
evaluarlos didmetros de raiz adrtica con las distintas morfologias de
la VAB, lo cual va en contradiccién con publicaciones previas sobre
las cuales se afirma que el PFC tipo 1 I-D presenta mas prevalencia
de dilatacion de raiz aértica?42>. Al analizar la aorta tubular, nuestro
estudio no mostré resultados estadisticamente significativos con
el tipo de lesion valvular y el patrén de fusién de las comisuras, a
diferencia de lo reportado por Della Corte et al. Con respecto al arco
aértico, uno de los hallazgos de mas relevancia de nuestro estudio
es la asociacién que existe entre la dilatacién del arco aértico y el
PFC tipo 1 D-NG, si bien es sabido que los pacientes con VAB dila-
tan las porciones mas proximales del arco aértico!”; previamente,
en la literatura no se ha descrito la existencia de asociacién entre
aneurismas de arco aértico y algtin morfotipo particular de VAB.

Con los resultados de nuestro estudio podemos afirmar con
mayor certeza que la mejor opcién terapéutica quirGrgica para
enfermos con VAB que presentan aneurismas de aorta ascendente
debe ser individualizada teniendo en cuenta morfotipo valvular, la
LVP y el lugar de la afeccion aneurismatica. Podemos afirmar que
la mayoria de los pacientes con VAB que presentan exclusivamente
aneurismas de aorta tubular se pueden beneficiar de la sustitucién
aislada de este sector de la aorta, independientemente de la mor-
fologia valvular y la LVP de la VAB. En pacientes portadores de VAB
que presentan aneurismas de raiz adrtica es bien conocida la aso-
ciacion con IAo, género masculino y pacientes jévenes, por lo tanto,
pensamos que deberia considerarse a este subtipo de aneurisma
de aorta ascendente como una entidad patogénica independiente
y que seria adecuado replantear las guias actuales por recomenda-
ciones mas agresivas debido a que se trata de un pequefio grupo
de enfermos con mayor riesgo de complicaciones a largo plazo?S.
Con respecto a la cirugia de arco adrtico, sugerimos que se debe
ser mas agresivos en aquellos enfermos que presentan morfologia
valvular PFC tipo 1 D-NC dada la tendencia que presenta este grupo
de enfermos a dilatar este sector en particular. En cuanto a aorto-
plastia, creemos que seria una alternativa solo en aquellos casos
con raiz y arco normales, con dilatacién moderada de aorta ascen-
dente (< 45 mm) y con riesgo elevado para un procedimiento mas
definitivo como la sustitucién de aorta.

Conclusiones

La principal conclusién del andlisis de nuestros resultados es que
existen 2 factores que claramente determinan el lugar de la dilata-
cién en la aorta ascendente en pacientes portadores de VAB: la LVP
y el patrén de fusion comisural. Los pacientes portadores de VAB
que presentan IAo como LVP tienen una clara asociacién con aneu-
risma de raiz aértico y también presentan criterios de intervencién
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a edades mas tempranas que pacientes con EAo. El PFCPtipo 1 D-
NC se caracteriza por dilatar mas el arco aértico que el resto de
morfotipos valvulares. El PFCPtipo 1 I-D se caracteriza por dilatar
fundamentalmente la aorta tubular.
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