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Resumen

La vélvula adrtica bicuspide es la cardiopatia congénita mds frecuente en la poblacion general. Lejos de ser solo una mal-
formacion valvular inocua, supone una enfermedad compleja y heterogénea. A menudo es identificada como un hallazgo
incidental en personas sanas, cursando de manera asintomatica. Sin embargo, en un alto porcentaje de pacientes conduce
a lo largo de su vida a complicaciones valvulares (estenosis, insuficiencia, endocarditis) o adrticas (dilatacion o diseccion).
Con frecuencia estas manifestaciones suceden a una edad temprana y causan una elevada morbimortalidad. A pesar de que
en los dltimos afios se ha producido una intensa investigacion en este campo, la fisiopatogenia de la enfermedad no es del
todo conocida y muchas preguntas siguen abiertas. En este articulo se revisan de forma actualizada los aspectos clinicos y
fisiopatoldgicos mas novedosos y relevantes sobre esta cardiopatia congénita.
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Abstract

The most common congenital heart disease in the general population is the bicuspid aortic valve. Far from being just a har-
mless valve malformation, it is a complex and heterogeneous disease. It is often identified as an incidental finding in healthy
people. However, in a high percentage of patients it leads throughout their life towards valvular (stenosis, insufficiency, en-
docarditis) or aortic (dilatation or dissection) complications. Frequently, manifestations occur at an early age, being respon-
sible for high morbidity and mortality. Even though in recent years intense research has been carried out in this field, the
pathophysiogenesis of the disease is not fully known and many questions remain open. In this article, we review the most
innovative and relevant clinical and pathophysiological aspects of this congenital heart disease.
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Introduccion

La valvula adrtica bicuspide (VAB) es la cardiopatia
congénita mas frecuente en la poblacidn general. Lejos
de ser solo una malformacion valvular inocente, supo-
ne una enfermedad compleja y heterogénea’. Su es-
pectro puede consistir, en su extremo mas benigno, en
un hallazgo incidental, permaneciendo como anomalia
subclinica a lo largo de la vida, o bien, en un extremo
mas grave, llegar a ser origen de una disfuncién val-
vular que pueda condicionar el prondstico a corto plazo
del paciente'. En el seno de esta dispersién clinica
interindividual, las complicaciones en la edad media
adulta se saben comunes, otorgando una carga de
morbilidad mucho mayor que la de cualquier otra car-
diopatia congénita®. Derivado de todo ello, se ha pro-
ducido un progresivo interés cientifico en los ultimos
afos acerca de la VAB, con avances importantes en el
campo de la embriologia y la genética que buscan ex-
plicar la etiologia de esta malformacion. Se ha arrojado
luz sobre su patogenia y sobre su alta asociacién con
la dilatacion de aorta, con la que actualmente llega a
englobarse dentro de un mismo sindrome. Fruto de
este conocimiento creciente surge la razén de este
articulo, con el que pretendemos revisar los aspectos
mas relevantes de esta cardiopatia congénita.

Anatomia y subtipos morfolégicos

Clasicamente se atribuyen a Leonardo da Vinci, en
el siglo xv, las primeras descripciones anatémicas so-
bre esta anomalia valvular. Hoy en dia, se define como
VAB la existencia de dos velos valvulares, si bien hay
una gran variabilidad individual respecto a las caracte-
risticas pormenorizadas de la valvula: simetria, presen-
cia de rafe, caracter de las comisuras, etc.". Uno de
los velos se genera mayoritariamente por la fusion o
ausencia de separacion de dos de los primitivos velos
durante el desarrollo valvular. Asi, los dos velos suelen
ser de tamano desigual, siendo de mayor superficie el
fusionado. Por otro lado, en la mayoria de las valvulas
bicuspides hay un rafe, es decir, una cresta fibrosa
dirigida desde el borde libre valvular hasta la pared
arterial, que representa la «zona de unién» de los com-
ponentes del velo de mayor tamafo. La forma de aper-
tura valvular y la posicion del rafe (cuando se halla) van
a definir los diferentes subtipos de VAB. Existen varias
clasificaciones descritas por diferentes autores*®, pero
una de las mas extendidas es la de Sievers y Schmi-
dtke*. Estos autores diferencian tres subtipos segun la
ausencia de rafe o la presencia de uno o dos rafes

(tipos 0, 1y 2, respectivamente), y luego realizan una
subdivision segun la posicion espacial del rafe y los
velos. De este modo, en el tipo 0, en el que no hay rafe
(VAB «pura»), existen dos subcategorias: a) posicion
lateral, estando los velos a derecha e izquierda, y b)
posicién anteroposterior de los velos. En el tipo 1 exis-
ten tres velos anatomicos, pero dos velos funcionales
por la presencia del rafe; es el tipo mas frecuente. El
rafe puede situarse entre los velos izquierdo y derecho
(L-R, por sus siglas en inglés), que es el subtipo mas
comun; entre el derecho y el no coronariano (R-N); o
bien, por dltimo, entre el no coronariano y el izquierdo
(N-L), el subtipo menos comun de los tres. Por ultimo,
e infrecuente, el tipo 2 tiene dos rafes, presentes prac-
ticamente en todos los casos entre los velos izquierdo
y derecho (L-R) y entre los velos derecho y no corona-
riano (R-N) (Fig. 1).

Epidemiologia

La prevalencia estimada de la VAB en la literatura
oscila entre el 0.5% y el 2% de la poblacion'?7, si bien
la prevalencia real no es del todo conocida por no
existir un cribado poblacional extenso y tener un curso
en muchas ocasiones asintomatico. La mayoria de los
estudios clasicos se realizaron en cohortes de pacien-
tes caucasicos, pero ya existen en la literatura estudios
en otras poblaciones y se observan variaciones geo-
gréficas en cuanto a su prevalencia. Asi, en poblacién
asiatica se ha descrito una prevalencia similar®. En
poblacién originaria de Africa subsahariana hay discor-
dancia en la prevalencia, pero parece ser menor®. En
un estudio centroamericano con 2750 pacientes no
seleccionados que acudian a realizarse un ecocardio-
grama se observé VAB en un 4.9% de ellos™. Se ha
descrito una baja prevalencia entre la poblacion
afroamericana y caribefa, que oscila entre el 0.11% y
el 0.28%'". Tiene predominancia en el sexo masculino
(alrededor de 3:1)%. Un interesante estudio de cribado
realizado por Tutar, et al.'’?> en recién nacidos describe
una prevalencia mayor en los nifios (7.1 por 1000 nifios)
que en las nifias (1.9 por 1000 nifas). Estas diferencias
segun el sexo sugieren que el cromosoma X puede
desempefar un papel importante en su origen, apoya-
do también por la alta incidencia de VAB en el sindro-
me de Turner's,

Diagnéstico

El diagndstico suele realizarse tras la auscultacion de
un soplo de estenosis o insuficiencia adrtica, la
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Figura 1. Esquema de la clasificacion de los tipos de valvula bicaspide segln Sievers y Schmidtke*. CD: coronaria
derecha; D: seno coronario derecho; |: seno coronario izquierdo; L: /eft (izquierdo); N: seno no coronariano; R: right

(derecho); TCI: tronco coronario izquierdo.

aparicién de sintomas o de modo casual durante un
estudio ecocardiografico. El diagndstico se basa en la
imagen bidimensional con ecocardiografia transtoraci-
ca, y asi lo recogen las actuales guias de practica cli-
nica: «la ecocardiografia transtoracica es la modalidad
de imagen recomendada para la evaluacion inicial de
la valvula adrtica y la aorta tordcica, incluida la evalua-
cion de la funcion de la valvula hemodinamica de la
valvula; con una evidencia cientifica de clase I1»™. Este
tipo de diagndstico no invasivo y aplicable a grandes
grupos de poblacién ha posibilitado la realizacién de
estudios mas amplios sobre la VAB. Para establecer el
diagndstico, la vélvula debe visualizarse en sistole (val-
vula abierta) en una vista paraesternal en el eje corto.
No debe realizarse en diéstole (valvula cerrada), ya que
el rafe puede hacer que la valvula aparezca como tri-
valva, generando confusion®'4'5. Cuando la valvula se
encuentra muy calcificada, como sucede en las este-
nosis avanzadas, diferenciar las cuspides valvulares es
mas dificil y el diagndstico es menos preciso. La eco-
grafia transesofégica ofrece una vision mas detallada y
de mejor calidad, por lo que puede utilizarse cuando
existan dudas. En algunas ocasiones, otras pruebas de
imagen diagndsticas, como la resonancia magnética
(RM) cardiaca o la tomografia computarizada (TC),

ayudan a confirmar el diagnéstico de la malformacién
congeénita, aunque estas técnicas suelen ser mas utili-
zadas para el estudio de la aorta3'56,

Aspectos etiopatogénicos

El desarrollo anémalo de la valvula bicuspide se in-
tegra, hoy en dia, en las llamadas anomalias del tracto
de salida del ventriculo izquierdo, incluida en este es-
pectro junto con la coartacion de aorta, el sindrome del
corazon izquierdo hipoplasico, etc. Por ejemplo, apro-
ximadamente el 50% de los pacientes con coartacion
asocian VAB3'3 (Fig. 2). Ademas, se observa una
marcada heterogeneidad genética subyacente a la
VAB, apareciendo ligada a distintas cromosomopatias
y enfermedades genéticas'®. Se ha descrito una mayor
prevalencia de VAB en el sindrome de Down (tri-
somia 21) o en el sindrome de DiGeorge (monosomia
22q11), asi como en el sindrome de Turner, con una
prevalencia del 15-30% en pacientes con esta enfer-
medad; también en el sindrome de Marfan, en el de
Loeys-Dietz y el de William-Beuren'. A pesar de que
ha habido un gran interés durante las Ultimas décadas
por descubrir los mecanismos que dan lugar a la for-
macion de la valvulopatia bicuspide, los genes y las
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Figura 2. Paciente con aortopatia bicUspide y coartacion de aorta intervenida en la edad adulta mediante implante de
stent. A:reconstruccion tridimensional de tomografia computarizada (TC) que muestra un aneurisma de aorta ascendente
y el stent en la zona de coartacion. B: TC que muestra la valvula adrtica bicispide con zonas de calcificacion en sus
velos. C: los pacientes con coartacion de aorta pueden presentar aneurismas del poligono de Willis, por lo que se

recomienda su cribado.

interrelaciones de las moléculas implicadas en el de-
sarrollo normal del tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo no se conocen aun de forma adecuada. Se han
relacionado con VAB varias vias de sefalizacién que
son clave en el desarrollo morfolédgico normal del co-
razén: superfamilia del factor de crecimiento tumoral
beta (TGF-p), familia GATA, Tbx20, sintetasa 3 del
oxido nitrico (eNOS3), NOTCH1 o Wnt/B-catenina, en-
tre otros™'>1718, Se sabe que el desarrollo de la VAB
no se debe a un solo gen, y actualmente, para una
mejor clasificacion de las mutaciones relacionadas, se
distinguen dos grupos. Por un lado, existen alteracio-
nes genéticas descritas en pacientes con VAB que se
relacionan con sindromes clinicos, como por ejemplo
las mutaciones en FBN1 (sindrome de Marfan) o en
TGFBR1/2 (sindrome de Loeys-Dietz)'®. Por otro lado,
existen las alteraciones no sindrémicas, por ejemplo
las mutaciones en GATAS5, PITX2 o CLIP2"'8, Entre las
formas esporédicas o no sindromicas, las mutaciones
en el gen NOTCH1 son las mas estudiadas. Se han
descrito familias con mutaciones en este gen que se
comporta con un patrén de herencia autosémica domi-
nante. Las rutas de sefalizacion de NOTCH1 estan
altamente conservadas entre especies, ya que tienen

un papel fundamental en procesos de diferenciacion
celular, desarrollo celular y comunicacion intercelular,
y desempefan una funcion crucial en la organogénesis
embrionaria y en particular en el desarrollo del sistema
cardiovascular®. Ademas, la inhibicion de NOTCH1
conduce, a su vez, a una sefalizacién defectuosa en
la via del TGF-B, existiendo una relacién entre estas
dos vias que afecta al correcto remodelado de la matriz
vascular y al desarrollo correcto de la valvula adrtica.
La familia GATA de factores de transcripcion ha sido
involucrada en los procesos de diferenciacion celular'®.
Varios genes, GATA4, GATA5 y mas recientemente
GATAG, han sido relacionados con el desarrollo de
VAB™20 También la proteina 6xido nitrico sintetasa
(NOS) ha sido relacionada con la morfogénesis valvu-
lar. Concretamente, NOS-3, constitutiva del tejido vas-
cular, presenta mutaciones relacionadas con el desa-
rrollo de VAB™8. No solo surgen con fuerza estudios
genéticos, sino también epigenéticos (cambios hereda-
bles en la expresion génica sin cambios en la secuen-
cia de ADN) en el ambito de la VAB. Se han estudiado
mecanismos relacionados con la metilaciéon del ADN,
modificaciones de histonas, etc. Un estudio demostrod
una hipermetilacion de la regién correspondiente a
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Figura 3. Imagenes de ecocardiograma transtoracico. A: visién en paraesternal en el eje corto en la que se observa
una valvula adrtica bicaspide de tipo 1 (fusion de los velos coronarianos derecho e izquierdo) abierta en sistole. B: plano
anivel de la raiz de la aorta y la aorta ascendente que evidencia una importante dilatacion aértica (43 mm). C: gradiente
transvalvular aértico mediante Doppler continuo que muestra velocidades y gradientes elevados propios de una
estenosis aortica significativa. D: mediante Doppler color se ve un chorro de regurgitacion diastélico que ocupa todo
el tracto de salida del ventriculo izquierdo, propio de una insuficiencia adrtica grave, en un paciente con valvulopatia

bicuspide.

GATA4 y una hipometilacién en ACTA2 en individuos
con VAB, en comparaciéon con sujetos controles?'.
También se han estudiado microARN y IncARN (ARN
largos no codificantes) relacionados con la VAB. En un
amplio estudio con microarrays, Yanagawa, et al.?? de-
mostraron una expresion diferencial de 34 microARN
comparando pacientes con VAB y valvula adrtica tri-
cuspide (VAT), e identificaron el miR-141 como regula-
dor de la calcificacién acelerada valvular. A pesar de
los grandes esfuerzos en los ultimos afos, con multitud
de investigaciones en este campo del saber cientifico,
aun se desconoce cudl es la base ontogenética del
desarrollo de la VAB.

Cribado familiar, ¢es necesario?

Los determinantes genéticos y epigenéticos, como
hemos visto, son complejos, de modo que la VAB se
asocia a distintos patrones de herencia. En muchos
casos se describe una herencia familiar autosémica
dominante con baja penetrancia y expresividad varia-
ble”. Los estudios de cribado en familiares de primer

grado de pacientes con VAB muestran prevalencias
variables entre el 4% y el 22%, aunque clasicamente
se ha establecido una prevalencia en familiares de pri-
mer grado en torno al 10%'"2!, También hay constancia
de una mayor prevalencia de VAB entre familiares de
primer grado de pacientes con algunas cardiopatias
congeénitas, como coartacion de aorta, defectos de ta-
bicacion, dilatacion de aorta, etc. Basandose en estos
datos, las guias de practica clinica recomiendan realizar
un cribado con ecocardiograma transtoracico a los fa-
miliares de primer grado de los pacientes con VAB'4'7,

Curso clinico y complicaciones

Dado que solo los pacientes sintomaticos, con o sin
enfermedad valvular, buscan atencién médica, existe
una laguna de conocimiento sobre las consecuencias
reales de tener VAB. De este modo, es posible que el
conocimiento actual de la enfermedad no se ajuste a
la realidad, al observar en la practica médica unica-
mente aquellos individuos con complicaciones. La evo-
lucién natural de la cardiopatia congénita se ha
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Figura 4. Tomografia computarizada de aorta. A: plano axial a nivel de los grandes vasos que muestra una dilatacion
importante de la aorta ascendente toracica (4.76 mm). B: reconstrucciones oblicuas de la aorta en las que se observa

la dilatacion de la aorta ascendente.

intentado evaluar en distintos estudios prospectivos, en
los que se ha demostrado una amplia variabilidad de
presentacion y comportamiento, que puede ir desde el
desarrollo de una estenosis grave en la infancia hasta
tener un curso asintomatico durante practicamente
toda la edad adulta®?'5:23,

La complicacion mas frecuente en los pacientes
con VAB es la disfuncién valvular por estenosis o insufi-
ciencia"® (Fig. 3). En la infancia, el curso tipico es asin-
tomatico. En la juventud y la primera edad adulta, la
mayor parte de las consultas y de las intervenciones
quirdrgicas son por insuficiencia adrtica grave®®?*. El
mecanismo etioldgico puede ser funcional, por dilatacion
de la raiz de la aorta, o primario valvular por prolapso,
degeneracion mixomatosa o endocarditis. Posteriormen-
te, los individuos suelen desarrollar estenosis aortica por
un proceso de calcificacion valvular acelerada, precisan-
do intervencién a una edad 20-30 afios menor que los
pacientes con VAT estencdticas?®-%6. Desde el punto de
vista morfoldgico, la calcificacion parece suceder de ma-
nera similar a lo que ocurre en la VAT. Las investigacio-
nes actuales tratan de dilucidar si la variabilidad en la
edad de presentacion de la calcificacion en la VAB res-
pecto a la VAT se debe predominantemente a factores
mecanicos o genéticos'®. El manejo de la estenosis
aortica y de la insuficiencia aortica debe ser el mismo en
los pacientes con VAB que en aquellos con VAT, siguien-
do las guias de préactica clinica actuales'#?%28,

La asociacién mas frecuente es con dilatacion y
aneurismas en la aorta toracica, por lo que en algunas
publicaciones actuales las engloban dentro del mismo
sindrome (Fig. 4). Esta demostrado que los pacientes
con VAB, en comparacion con los que presentan VAT,

tienen mayor riesgo de desarrollar dilatacion de aorta
ascendente y diseccion adrtica®'®. Sin embargo, los
datos sobre la prevalencia de la asociacién son varia-
bles (33-80% de los casos de VAB), quizéd debido,
aparte de a la propia heterogeneidad de la enferme-
dad, a la falta de consenso en los estudios sobre las
medidas para definir dilatacion, las técnicas de imagen
usadas, la region de la aorta considerada, etc. Existe
discordancia acerca de si el distinto morfotipo valvular
bicuspide es 0 no un predictor de mayor riesgo de di-
latacion aortica®®2°. La etiologia y la patogénesis de la
dilatacién adrtica en los pacientes con VAB es incierta
hasta la fecha, pero se plantean dos teorias. Hay au-
tores que abogan por la hipdtesis hemodindmica-me-
canica. El estrés mecanico sobre la pared adrtica ha
sido estudiado mediante el andlisis de los flujos por RM
cuatridimensional. Debido a la apertura anémala de la
VAB se forma un flujo excéntrico dirigido contra la pa-
red aodrtica, y seria esta fuerza tangencial constante la
que termina por generar la dilatacién%%, Otros autores
apoyan la hipdtesis genética, que postula que existen
unas alteraciones genéticas comunes al riesgo de de-
sarrollo de aneurismas aodrticos y a la apariciéon de
VAB. El hecho de que la aortopatia se haya demostra-
do més frecuente en familiares de primer grado de
individuos con VAB apoya esta teoria?!. También es
conocida la estrecha relacion en el desarrollo embrio-
nario entre las valvulas semilunares y el remodelado
de la raiz de la aorta y la aorta ascendente; y a su vez,
esta demostrada la participacion de las células de la
cresta neural tanto en el desarrollo valvular como en
el desarrollo de la pared adrtica®'. Como resultado de
ello, las alteraciones en las sefiales intracelulares e
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intercelulares podrian justificar la coexistencia de am-
bas patologias.

Una complicacion no valvular, pero muy temida, es
la diseccion adrtica. Los pacientes con VAB tienen
mayor prevalencia de dilatacion adrtica y, por ende,
mayor riesgo en estos casos de diseccion adrtica, una
patologia aguda que condiciona una alta mortalidad
cuando aparece. Suele tener lugar en la aorta ascen-
dente?3. Si bien la incidencia descrita es variable, en
las grandes series poblacionales de seguimiento es
baja (< 0.5%)%*%5, En la infancia, las disecciones aor-
ticas son muy raras. Sin embargo, en casos de sindro-
me de Marfan con dilatacién de la pared adrtica si
existe mayor riesgo de diseccion adrtica en la infancia
0 en la adolescencia, hecho que asocia una alta mor-
bimortalidad en estos pacientes®.

Otra complicacién no valvular que clasicamente se
relaciond con la VAB es la endocarditis infecciosa. El
riesgo de endocarditis descrito en las primeras series
era muy alto (10-30%)?, por lo que las guias de practica
clinica recomendaban realizar profilaxis antibiética a
todos los pacientes con VAB. Sin embargo, series mas
recientes y de mayor envergadura estiman que la inci-
dencia de endocarditis en este subgrupo poblacional
es mucho menor, del 0.3-2%2%24, Por este motivo, las
actuales guias europeas y americanas de practica cli-
nica no recomiendan realizar profilaxis antibidtica en
estos pacientes, excepto en aquellos con antecedente
de endocarditis®.

A pesar de todas estas posibles complicaciones, las
series de seguimiento de cohortes confirman un hecho
importante: en la era actual, los individuos con VAB no
tienen menor esperanza de vida que el resto de la po-
blacién. En adultos asintomaticos con VAB y diferentes
grados de disfuncién valvular, la supervivencia a 10
afios fue del 96 = 1%2*, y en adultos asintomaticos con
VAB sin disfuncion valvular significativa la superviven-
cia a 20 afios fue del 90 = 3%%.

En cuanto al seguimiento de los pacientes, va a de-
pender de los sintomas y de la aparicién de complica-
ciones. Se suelen realizar ecocardiogramas transtora-
cicos periddicos durante el seguimiento de un paciente
asintomatico con el fin de descartar la apariciéon de
complicaciones silentes, como disfuncién valvular o
dilatacion de aorta. Cuando existe disfuncion valvular
se siguen las recomendaciones de las guias de prac-
tica clinica'*2728 para valvulopatias: en caso de insufi-
ciencia leve-moderada se realizara ecocardiograma
cada 2 anos, y si es grave, al afo; en caso de esteno-
sis, si la calcificacion es importante en rango de le-
ve-moderada, se realizard ecocardiograma cada afio,

y si es grave, cada 6 meses. Si existe dilatacién de
aorta ascendente o de raiz de aorta se recomienda la
realizacion de un control mediante una técnica de ima-
gen una vez al afio. Es cierto que, si existe una adecua-
da ventana acustica, la ecocardiografia transtoracica
es Uutil para realizar las medidas adrticas en el segui-
miento del paciente, pero muchas veces esta ventana
no resulta éptima y puede generar errores de medicion.
La RM y la TC usan una técnica de medicidon «doble
oblicua» que proporciona una medida mas exacta del
segmento adrtico'®. Cualquier aumento en el diametro
adrtico se recomienda confirmarlo con TC o RM. De
ello se deriva que haya autores que defiendan que el
seguimiento del paciente con dilatacion adrtica se rea-
lice con estas pruebas de imagen.

Tratamiento quirdrgico, ¢cuando esta
indicado?

Las indicaciones para actuar sobre la disfuncién val-
vular en los pacientes con VAB son las mismas que en
aquellos con VAT. Segun las guias, a los pacientes
sintomaticos con disfuncién valvular grave, tanto insu-
ficiencia como estenosis, se les debe ofrecer la inter-
vencion sobre la valvula'42728, Ademas, también debe
recomendarse a pacientes que estén asintomaticos,
pero con una insuficiencia grave con fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo < 50%, diametro tele-
diastolico del ventriculo izquierdo > 70 mm o diametro
telesistdlico del ventriculo izquierdo > 50 mm?"28, En
los pacientes asintométicos que se vayan a someter a
otra cirugia cardiaca debe considerarse la actuacion
sobre la valvula adrtica en caso de disfuncion valvular
grave?®. El recambio valvular por una prétesis mecanica
0 bioldgica es el tratamiento de eleccién, con una tasa
de supervivencia a 15 afios de alrededor del 80%'°. La
tasa de complicaciones al afio es del 3-5%%*. Hay que
tener en cuenta que, en el caso de la VAB, al ser pa-
cientes mas jovenes, con una mayor esperanza de vida,
son mas susceptibles de tener complicaciones deriva-
das del recambio protésico, ya sean secundarias a la
necesidad de anticoagulacion, riesgo de trombosis o
tromboembolia en las prétesis mecanicas, degenera-
cion protésica en las bioldgicas, o padecer una endo-
carditis en ambas®4. Aunque el reemplazo valvular es
el procedimiento estandar, debe considerarse la repa-
raciéon de la vélvula adrtica en centros con alta expe-
riencia, ya que se ha comprobado su durabilidad a largo
plazo y con menor tasa de complicaciones que la sus-
titucién valvular. En los pacientes con comorbilidad, no
susceptibles de cirugia cardiaca, se debe considerar la
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realizacion de un recambio valvular percutaneo®*2, La
realizacion de TAVI (transcatheter aortic valve implan-
fation) en pacientes con VAB presenta un mayor grado
de complejidad, y precisa un estudio pormenorizado del
anillo adrtico y la eleccion de la prétesis mas adecuada
de manera individual; y contintia teniendo peores resul-
tados que en pacientes con VAT®®. Si bien en un me-
taanalisis se describen similares mortalidad, necesidad
de implante de marcapasos y tasa de ictus en compa-
racion con la estenosis adrtica tricuspide, sigue demos-
trandose que los sujetos con VAB tienen una tasa de
éxito significativamente menor con el implante, mayores
complicaciones periprocedimiento, mas insuficiencia
paraprotésica residual moderada/grave y una tasa mas
alta de reconversion quirtrgica3.

Otros aspectos

Tratamiento médico

Se recomienda un control exquisito de las cifras de
presion arterial en estos pacientes™. Ademas, con un
nivel de evidencia bajo y extrapolado de estudios realiza-
dos en poblacién con enfermedades del tejido conectivo,
fundamentalmente sindrome de Marfan, se recomienda
el uso de betabloqueantes y de inhibidores del sistema
renina-angiotensina como farmacos preferentes'.

Embarazo

El embarazo no va a suponer un problema para una
mujer sin disfuncién valvular significativa y sin dilata-
cién de la raiz de aorta"'®. La insuficiencia valvular
adrtica suele ser bien tolerada por las mujeres sanas
durante el embarazo. No sucede esto con la estenosis
adrtica moderada o grave, que genera mayores proble-
mas de salud cardiovascular con frecuentes descom-
pensaciones y necesidad de hospitalizacion por insu-
ficiencia cardiaca®®%". Por ello, se recomienda evitar el
embarazo si se conoce una estenosis significativa. En
caso de ser desconocida, cabe la posibilidad de reali-
zar una valvuloplastia adrtica de rescate si llega a ser
necesario. El embarazo con dilatacion adrtica suele ser
seguro, siendo las disecciones un evento infrecuente®.
En las guias de practica clinica no se recomienda el
embarazo en las pacientes con dilatacion aortica grave
(enfermedades hereditarias de la aorta toracica, como
sindrome de Marfan > 45 mm, VAB > 50 mm, dimen-
sién adrtica > 27 mm/m? de superficie corporal), si bien
no hay suficiente evidencia cientifica detras de esta
recomendacion de expertos®’. Se recomienda realizar

ecografias seriadas durante el embarazo si existe diag-
néstico de dilatacion adrtica®.

Ejercicio fisico

Dado que la VAB afecta a pacientes jovenes, son
importantes las recomendaciones respecto al ejercicio
fisico. No obstante, hay pocos datos cientificos acerca
de este tema. Demostrado el beneficio del ejercicio
fisico para la salud, todo médico debe realizar reco-
mendaciones sobre este a sus pacientes con VAB'.
Para los pacientes sintomaticos se recomienda evitar
el ejercicio; para los asintomaticos con insuficiencia
grave que asocie dilatacion del ventriculo izquierdo o
estenosis grave se recomienda no participar en com-
peticiones deportivas y no realizar sobreesfuerzos'3°.
En aquellos con o sin disfuncion valvular significativa
que tengan dilatacion de la raiz de la aorta (> 40 mm)
se recomienda solo ejercicio moderado y no participar
en competiciones deportivas de alta intensidad, ni rea-
lizar ejercicios isométricos®®. Hay muchos pacientes
asintomaticos con VAB vy disfuncion valvular leve-mo-
derada que desean realizar ejercicio fisico por placer
0 por sus beneficios para la salud; aunque no existe
evidencia cientifica al respecto, la recomendacion es
que pueden realizar ejercicio fisico moderado. Se les
debe aconsejar que, ante cualquier sintoma tipo angi-
na, palpitaciones o disnea, deben detener el ejercicio.
Por ultimo, es importante tener presente que a los
pacientes con VAB sin disfuncion valvular ni dilatacién
de la raiz de la aorta (< 40 mm) no se les deben reco-
mendar restricciones respecto al ejercicio fisico”%.
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