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RESUMEN

La estenosis valvular aértica congénita es una cardiopatia frecuente y de largo recorrido durante la vida del
paciente, sabiendo que cuando debuta en edades tempranas a menudo requerira reintervencion. Existen
dos modalidades de tratamiento: la valvuloplastia percutanea con balén y la valvuloplastia quirirgica,
ambas aplicables desde el periodo neonatal. Los resultados desfavorables de la cirugia en las primeras
series llevaron a adoptar una preferencia por el tratamiento percutaneo, que ofrecia similar manejo sobre
la valvula aértica de forma menos invasiva y con menor morbimortalidad. Sin embargo, el avance en los
cuidados perioperatorios y, sobre todo, en las técnicas quirdrgicas empleadas en la actualidad ha permi-
tido una mejoria de dichos resultados, con series recientes que muestran un beneficio del tratamiento
quirdrgico sobre el percutaneo. Este beneficio se basa principalmente en la capacidad de realizar una aper-
tura dirigida de las comisuras bajo vision directa, ademas de poder actuar sobre los velos. Las tasas de
mortalidad actuales son comparables con ambos tratamientos, pero la mayor durabilidad de la reparacién
justifica aplicar un tratamiento mas invasivo. El papel de la valvuloplastia percutanea seguird siendo
fundamental en grupos seleccionados de pacientes, como aquellos con disfuncién ventricular.

En este articulo se describe un caso de estenosis adrtica congénita intervenida en periodo neonatal en
nuestro centro como punto de partida para realizar una revisién de la literatura actual y abrir el debate
sobre el mejor manejo de esta patologia: ¢balén o bisturi?

© 2020 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espaiia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Congenital aortic stenosis: A treatment under debate

ABSTRACT

Congenital aortic valve stenosis is a common and long-term heart disease during the life of the patient,
knowing that when it begins at an early age it will often require reoperation. There are two treatment
modalities: percutaneous balloon valvuloplasty and surgical valvuloplasty, both applicable from the
neonatal period. The unfavorable results of surgery in the first series led to the adoption of a prefer-
ence for percutaneous treatment, which offered similar management of the aortic valve in a less invasive
way and with less morbidity and mortality. However, advances in perioperative care and, above all, in
surgical techniques currently used have allowed an improvement in these results, with recent series
showing a benefit of surgical treatment over percutaneous treatment. This benefit is mainly based on
the ability to perform a directed opening of the commissures under direct vision, in addition to being
able to act on the leaflets. Current mortality rates are comparable with both treatments, but the greater
durability of the repair justifies a more invasive treatment. The role of percutaneous valvuloplasty will
continue to be critical in selected groups of patients, such as those with ventricular dysfunction.

This article will describe a case of congenital aortic stenosis operated on in the neonatal period in
our center as a starting point for a review of the current literature and open the debate on the best
management of this pathology: balloon or scalpel?

© 2020 Sociedad Espafola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espaiia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccién las cardiopatias congénitas. De hecho, la valvula aértica bicispide
es laanomalia cardiaca congénita mas frecuente, con una prevalen-

La estenosis valvular aértica congénita constituye una patologia cia de aproximadamente el 2% de la poblacién'. Su presentacién
relativamente frecuente, suponiendo aproximadamente un 3-6% de en la infancia puede variar desde un curso asintomatico en los
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casos de estenosis ligera o moderada, hasta cuadros de insuficien-
cia cardiaca, sincope, angina o muerte stbita en casos severos.
La estenosis adrtica congénita debe considerarse una enfermedad
cronica, y es frecuente que requiera multiples intervenciones a lo
largo de la vida.
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Figura 1. Anatomiavalvular adrtica porimagen ecocardiografica. Valvula funcional-
mente monocispide con Gnica comisura con adecuada apertura a nivel posterior
(flecha).

Su manejo en la infancia resulta controvertido, y existen dos
opciones de tratamiento: la valvuloplastia percutanea con balén
(VP) o la valvuloplastia quirdrgica (VQ), que se han considerado
durante mucho tiempo equivalentes en cuanto a resultados en
términos de supervivencia y tasa de reintervencién?. Por ello, en
cada centro se ha favorecido una u otra estrategia en funcién de
sus preferencias y de la experiencia desarrollada. Sin embargo,
estudios mas recientes ponen de manifiesto que los avances en
la técnica quirdrgica desarrollados en las dltimas dos décadas
pueden proporcionar resultados superiores con el tratamiento
quirtrgico®4.

La eleccion del tratamiento mds apropiado es alin mas compleja
entre los neonatos. Las series clasicas de las décadas de los ochenta
y noventa reportaban elevadas tasas de mortalidad con la cirugia,
por lo que muchos centros adoptaron como tratamiento inicial de
eleccionla VP. Sin embargo, las series mas recientes arrojan eviden-
cia de los buenos resultados del tratamiento quirirgico también en
este grupo de edad>®. Por ello, actualmente muchos centros han
variado su preferencia hacia la VQ desde el periodo neonatal, como
es el caso de nuestro hospital.

Se describe a continuacién el caso clinico de un paciente con
diagnéstico de estenosis adrtica severa en edad neonatal referido
para tratamiento quirdrgico en nuestra institucién.

Caso clinico
Datos preoperatorios

Recién nacido a término sin antecedentes gestacionales de
interés, diagnosticado de estenosis valvular aértica a los 2dias
de vida tras auscultacién de soplo cardiaco, con valvula aértica
displasica (fig. 1). En los primeros controles ecocardiograficos se
describia una estenosis moderada que, sin embargo, present6 una
rapida progresiéon en las primeras semanas de vida hasta alcan-
zar criterios de severidad. Se remite al paciente a nuestro centro
con gradientes pico/medio por Doppler entre 96/52 mmHg y hasta
150/80 segiin el estudio (fig. 2), sin insuficiencia adrtica y con ven-
triculo izquierdo (VI) con hipertrofia concéntrica ligera y buena
funcién sistélica. El anillo adrtico era de 7 mm, lo que representaba
un Z score normal para su peso. Dada la evolucién de la estenosis
se decide programar la cirugia de forma preferente con el paciente
en situacién clinica estable.

Tratamiento quirtirgico

Con 29 dias de vida y 4,4kg de peso se realiza VQ bajo cir-
culacién extracorpérea e hipotermia ligera con canulas en aorta
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Figura 2. Gradiente pico por Doppler color a través de la valvula aértica.

ascendente y auricula derecha. Tras el pinzamiento adrtico se
administra cardioplegia cristaloide anterégrada y se realiza aor-
totomia transversa. Se explora la valvula aértica, que presenta un
patrén de fusién comisural tipo 2 segin la clasificacion de Sievers:
existe una comisura verdadera con adecuada apertura a nivel pos-
terior, entre los velos coronariano izquierdo y no coronariano, y dos
rafes a nivel anterior, resultando funcionalmente monocuspide. Los
velos se encuentran severamente engrosados, pasando un dilatador
de Hegar de tan solo 4 mm de didmetro. Se realiza apertura de los
dos rafes anteriores y shaving de los velos no coronariano y coro-
nariano izquierdo, permitiendo el paso de un dilatador Hegar de
7 mm. Se realiza cierre de la aortotomia y despinzamiento aértico
tras pinzamiento de 29 min. Se desconecta de circulacién extra-
corpérea a los 46 min sin incidencias, con control ecocardiografico
intraoperatorio con gradiente pico de 20 mmHg y sin insuficiencia
aértica significativa.

Evolucién postoperatoria

En la unidad de cuidados intensivos evoluciona sin incidencias
destacables y es extubado a las 72 h del procedimiento por ten-
dencia inicial a la hipoxemia. Se retira el soporte inotrépico con
dopamina a dosis bajas en las primeras 48 hy pasa a planta el quinto
dia postoperatorio. Sin eventos resefiables durante se estancia en
planta, salvo cuadro infeccioso de vias respiratorias altas que se
maneja con pauta de amoxicilina-clavulanico oral. Es dado de alta
al octavo dia postoperatorio con ecocardiograma de control que
muestra un gradiente pico de 40 mmHg y medio de 22, con insufi-
ciencia excéntrica ligera y VI hipertréfico con buena funcién.

Seguimiento

El paciente ha continuado seguimiento cardiolégico estrecho
con dltimo control realizado a los 30 meses de la intervencién.
Se encuentra asintomatico desde el punto de vista cardiovascular,
activo y con desarrollo psicomotor normal. Presenta una estenosis
aértica residual que se mantiene en grado ligero (gradientes pico y
medio de 35y 15 mmHg, respectivamente). La insuficiencia aértica
es moderada, con VI con ligera hipertrofia del tabique (5 mm) sin
dilatacién y con funcién conservada.

Discusion

A la hora de afrontar la eleccién del tratamiento 6ptimo
en un paciente con estenosis adrtica congénita debemos
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tener presente el recorrido de la enfermedad a lo largo
del tiempo, considerando dentro de las opciones terapéuti-
cas sus resultados no solo inmediatos, sino también a largo
plazo. Se trata de una enfermedad que progresara a lo largo
del tiempo independientemente de la opcién de tratamiento
elegida, coincidiendo todos los estudios en la alta tasa de
reintervencién de forma global. Por ello, cualquier tratamiento
en edades tempranas de la vida debe considerarse paliativo,
retrasando mas que previniendo la necesidad de sucesivas
intervenciones y, en Gltima instancia, de reemplazo valvular aér-
tico.

El tratamiento quirtrgico de esta patologia ha evolucionado
de forma considerable desde el primer caso descrito por Lillehei
y colaboradores en 1956. Las técnicas clasicas cerradas (dilat-
acién por via transapical) proporcionaban un resultado similar al
obtenido de forma percutanea. Por ello, con el desarrollo de la car-
diologia intervencionista en la década de los noventa la cirugia
quedé relegada como tratamiento de primera eleccién en estos
pacientes. Sin embargo, las mejoras en los manejos perioperato-
rio y anestésico, en la proteccién miocardica y principalmente en
las técnicas quirdrgicas han favorecido un cambio progresivo de
tendencia en las Gltimas dos décadas. La realizacién de valvulo-
plastias quirdrgicas abiertas mediante comisurotomia dirigida y
la incorporacién de técnicas de reparacién mas complejas (exten-
sién de velos, resuspension de comisuras) han permitido obtener
resultados superiores a los del tratamiento percutdneo (tabla
1).

El metaandlisis y revisién de la literatura publicado por Hill
et al.” en 2016 comparando las dos opciones de tratamiento (VP
vs VQ) abarca un total de 2.368 pacientes menores de 18afios
provenientes de 20 estudios. De forma global, no se encontraron
diferencias significativas en términos de supervivencia ni libertad
de reemplazo valvular aértico, pero la tasa de reintervencién fue
significativamente mayor en el grupo de pacientes con VP. Estos
resultados se mantuvieron al analizar de forma separada el grupo
de pacientes menores de 1 afio. De los estudios incluidos, solo 6
estudios comparativos entre las dos técnicas son posteriores al afio
2000, y las conclusiones a que llegan van desde la obtencién de
resultados similares con ambos tratamientos® a un claro beneficio
a favor de la cirugia. Entre estos tltimos se encuentra el estudio
publicado por Brown et al.# en 2012 y actualizado posteriormente
en 2020°, que incluye pacientes a partir de los 2 meses de edad.
Sus resultados mas recientes incluyen 123 pacientes con VQ y 89
con VP. No encontraron diferencias en cuanto a supervivencia y
necesidad de reemplazo valvular aértico, pero la tasa de insuficien-
cia aértica moderada o severa fue mayor en el grupo sometido a VP
(58,3% frente a 27,9% en el grupo quirtargico) asi como el porcentaje
de reintervencién a los 10 afios (78,6% frente a 39,2%). Concluyen
que el tratamiento quirdrgico ofrece resultados superiores, ya
que el gradiente pico tras el procedimiento es significativamente
menor en este grupo y los resultados son mas duraderos. En la
misma linea, Hochstrasser et al.’? compararon pacientes en edad
pediatrica (incluyendo neonatos) sometidos a cirugia o cateterismo
por estenosis adrtica congénita que requirieron reintervenciéon pos-
terior y pacientes que no. Tras un seguimiento medio de 14,8 afios
encontraron como factores predisponentes a la reintervencién la
VP, mayor gradiente pico sist6lico residual, insuficiencia mayor que
ligera posprocedimiento y mayor grosor de la pared posterior del
VI previa a la intervencién.

En el grupo de pacientes en edad neonatal la decisién acerca
del tratamiento 6ptimo es adn mas compleja dada la pre-
sentacién clinica habitualmente madas severa, que en ocasiones
puede evolucionar con rapidez hacia cuadros de insuficiencia
cardiaca congestiva con el cierre ductal y precisar ventilacién
mecanica y soporte inotrépico. Ademas, la asociacién en muchos
de estos pacientes de un mayor o menor grado de hipoplasia

de las estructuras izquierdas, no solo del anillo aértico, hace
necesaria una evaluacién detallada acerca de si el manejo 6ptimo
comprendera la via biventricular o univentricular (cirugia de Nor-
wood).

La elevada tasa de mortalidad quirdrgica en estos pacientes
descrita en los estudios clasicos ha favorecido que muchos cen-
tros opten por el tratamiento percutineo como primera opcién
incluso hoy en dia'. Sin embargo, ya desde 2001 existen publica-
ciones que muestran resultados equiparables, y en estudios mas
recientes incluso superiores. El estudio multicéntrico publicado por
McCrindle et al.”> compara 110 neonatos procedentes de 18 centros
sometidos a VP (82) o VQ (28). Se describe una mayor tasa de insufi-
ciencia aédrtica con la VP, pero mayor gradiente posprocedimiento
con la VQ. La supervivencia ajustada fue similar en los dos gru-
pos, siendo comparables en mortalidad y riesgo de reintervencion.
Los factores de riesgo de mortalidad encontrados fueron la necesi-
dad de ventilacién mecanica y un menor tamafio de las estructuras
izquierdas. También en 2001 el grupo de Southampton publicaba
su serie de 18 neonatos sometidos a VQ con excelentes resultados
a corto y a largo plazo, sin mortalidad perioperatoria y con un fal-
lecimiento tardio a los 14 afios de la intervencion. La libertad de
estenosis adrtica recurrente significativa fue del 85% a los 5 afios y
del 77% a los 10 afios, y la de insuficiencia aértica severa o necesi-
dad de reemplazo valvular fue del 100% a los 5 afios y del 79% a los
10 aifos.

Estudios mas recientes, como el publicado en 2013 por el grupo
de Melbourne3, que incluye 67 neonatos y 56 lactantes, encuen-
tran en el andlisis multivariante la edad neonatal y la VP como
factores predictivos de reestenosis y reintervencion, resultados que
se mantienen analizando de forma separada neonatos y lactantes.
La mediana de tiempo hasta la reintervencién fue de 11 meses en
la VP y 5afios en la VQ. El resultado global de ambas fue satis-
factorio, con una mortalidad temprana del 3% y supervivencia del
88% a los 10 afios y del 80% a los 20 afios. En su opinion, el retraso
en la necesidad de reintervencién es un beneficio que supera al
riesgo actual de la cirugia. El estudio mas reciente referido en exclu-
siva a neonatos es el de Vergnat et al., de 2019, con 51 pacientes
sometidos a VP y 52 a VQ y un seguimiento medio de 11,4 afios. En
su estudio, la VQ obtuvo mayor reduccién del gradiente y mayor
tasa de supervivencia (94% frente a 88%), libertad de reoperacién
(66% frente a 36%) y libertad de reemplazo valvular aértico (79%
frente a 60%) a los 10 afios. En su estrategia terapéutica la VP con-
serva un papel fundamental en los pacientes con disfuncién del
VI, en los que utilizan el tratamiento percutineo inicial de forma
poco agresiva y posterior VQ tras mejoria de la funcién ventricu-
lar.

La mejoria en los resultados del tratamiento quirdrgico se debe
en buena medida a que las técnicas actuales no se limitan a la
comisurotomia. Todos los grupos recalcan la importancia de tra-
bajar sobre los velos, eliminar todo el tejido fibrético y, cuando sea
posible, restaurar una morfologia tricispide, ya que la reparacién
no tricdspide se asocia a mayor necesidad de reintervencion®. En
general, cuando existen uno o dos rafes en las valvulas bicispides
se tiende a evitar su apertura para prevenir la insuficiencia adrtica
significativa. En nuestro paciente, la imposibilidad de mejorar el
gradiente Ginicamente actuando sobre los velos y la adecuada aper-
tura de la comisura posterior nos condujo a realizar una incisién
controlada de estos rafes, con buen resultado en el seguimiento a
medio plazo.

En los pacientes en edad neonatal el estado preoperato-
rio jugara un papel fundamental en los resultados posteriores.
La necesidad de resucitacion agresiva con tratamiento médico
en los pacientes que lo requieran y el adecuado manejo
perioperatorio son fundamentales. En nuestro caso, dada la esta-
bilidad clinica del paciente a pesar de la rapida progresion del
gradiente, fue posible realizar el procedimiento de forma prefer-
ente.



Tabla 1
Resumen de estudios comparativos entre valvuloplastia aértica percutanea y quirirgica

Estudio (afio) Pacientes Seguimiento medio Supervivencia a 10 GP IAo > moderadaa Tiempo
(neonatos) (afios) afos postintervencion 10 aflos reintervencion
(mmHg) (afios)
VP vVQ VP vQ VP \Ye} VP vQ VP vQ VP VQ
McCrindle et al.? 110(110) 72% 20 (GM) 36 (GM) 18%° 3%P
(2001) 82 28
Brown et al.* (2012) 158 (0) 52+2,9 8,9+6,5 97% 49,5-16,0 25,0+8,8 36% 20% 2,5 8,6
69 89
Siddiqui et al.> (2013) 123 (67) 10+7 88% 11m 5
37 86
Hill et al.” (2016) 2.368 (833) 87% 90% 37 28
1.835 533
Vergnat et al.® (2019) 103 (103) 11,4+7,1 88% 94% 35+12 26+11
51 52
Herrmann et al.? 212 (0) 8,4+4,8 11,1+£8,4 50,2+16,9 26,24+11,2 58% 29% 3,343,3 8,2
(2020) 89 123

GM: gradiente medio; GP: gradiente pico; IAo: insuficiencia adrtica; SVAo: sustitucién valvular aértica; VP: valvuloplastia percutanea; VQ: valvuloplastia quirdrgica.
2 Porcentajes a los 5 afios.
b Porcentaje de pacientes con IAo > moderada posprocedimiento.

Los datos en negrita indican valores con diferencia estadisticamente significativa entre ambos grupos.
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Conclusiones 3.

La estenosis adrtica congénita supone un desafio en cuanto a su

manejo inicial, particularmente en los pacientes en edad neona- 4.

tal. La mayor durabilidad de los resultados con la VQ favorece
la eleccién de dicho tratamiento en una patologia que requerira

seguimiento de por vida y en muchos casos reintervenciéon. La 5.

mejora de las técnicas quirdrgicas y la manipulacién de la valvula
bajo visién directa, y por tanto de forma controlada, ofrece una ven-

: . 6
taja clara sobre la VP, aunque esta pueda tener un papel importante
en casos seleccionados como en la disfuncién del VI.
7
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