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Resumen

Este consenso de nomenclatura y clasificacion para la vdlvula adrtica bicuspide congénita y su aortopatia estd basado en la eviden-
cia y destinado a ser utilizado universalmente por médicos (tanto pediatras como de adultos), médicos ecocardiografistas, especia-
listas en imdgenes avanzadas cardiovasculares, cardidlogos intervencionistas, cirujanos cardiovasculares, patdlogos, genetistas e
investigadores que abarcan estas dreas de investigacion clinica y basica. Siempre y cuando se disponga de nueva investigacion
clave y de referencia, este consenso internacional puede estar sujeto a cambios de acuerdo con datos basados en la evidencia'.

Palabras clave: Valvula adrtica bicuspide. Aortopatia. Nomenclatura. Clasificacion. VAB. Valvula adrtica bivalva.

Abstract

This consensus of nomenclature and classification for congenital bicuspid aortic valve and its aortopathy is evidence-based
and intended for universal use by physicians (both pediatricians and adults), echocardiographers, advanced cardiovascular
imaging specialists, interventional cardiologists, cardiovascular surgeons, pathologists, geneticists, and researchers spanning
these areas of clinical and basic research. In addition, as long as new key and reference research is available, this interna-
tional consensus may be subject to change based on evidence-based data'.

Keywords: Bicuspid aortic valve. Classification. Nomenclature. Aortopathy.

tratamiento quirdrgico/invasivo temprano y una estre-
cha vigilancia.

- La valvulo-aortopatia tipica'?® es el tipo mas comun,
con disfuncién progresiva de la VAB y/o dilatacion
aortica sin otros trastornos asociados severos, se
diagnostica con mayor frecuencia en adultos jovenes
y adultos, requiere vigilancia a largo plazo y comun-
mente requiere tratamiento quirrgico/invasivo even-
tualmente. Los pacientes con valvulo-aortopatias de
presentacion compleja y de presentacion tipica estan
en riesgo de desarrollar endocarditis infecciosa y
diseccion adrtica (Fig. 1), aunque la diseccion adrtica
es extremadamente rara en nifios con VAB y rara en
adultos sin dilatacion adrtica®®.

Nosologia general de la condicion
congeénita de la valvula adrtica bicuspide

La condicion congénita de valvula adrtica bicuspide
(VAB) es una valvulo-aortopatia caracterizada por hete-
rogeneidad significativa de sus expresiones fenotipicas
valvulares y adrticas, de sus trastornos asociados, de
sus complicaciones y de su prondstico®®. Para conci-
liar esta heterogeneidad clinica y prondstica, la condi-
cién de la VAB se clasifica ampliamente en tres
subgrupos clinico-prondsticos (Fig. 1):

- La valvulo-aortopatia compleja’->¢ se caracteriza por
trastornos concomitantes o asociados que pueden
ser clinica y pronosticamente peores que la VAB
per se (p. ej., sindrome de Turner, sindrome de

Loeys-Dietz, coartacion adrtica severa y complejo de  — El subgrupo de la VAB no diagnosticada o sin compli-

Shone) y/o por disfuncion valvular y/o aortopatia tem-
pranas/aceleradas, mas comunmente diagnosticada
en la poblacion pedidtrica, adolescente y adulta jo-
ven”®. Esta presentacion con frecuencia requiere de

caciones? constituye una condicion silenciosa de por
vida con valvulo-aortopatia leve o no progresiva que
no se manifiesta clinicamente, pero puede salir a la luz
en la autopsia o incidentalmente por imagenes (Fig. 1);
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Nosologia
Valvula Aédrtica Bicuspide

! } }

Valvulo-aortopatia
Tipica
(Presentacion clinica mas frecuente)

Valvulo-aortopatia
Compleja
(Presentacion clinica infrecuente)

VAB no diagnosticada
(definicion retrospectiva)

*Condicién silenciosa de por vida

= Asociada a sindromes genéticos, . +Valvulo-aortopatia leve o no progresiva

Valvulopatia y/o aortopatia

. XI:ocia da'a enfermedad congénita progresivas *Diagnéstico incidental o por autopsia
cardiaca severa, = Comiin en adultos jovenes y *Puede presentar con valvulopatia
yo adultos a day plicaciones graves

" Coartacién adrtica severa, * Requiere vigilancia (endocarditis, diseccién aértica)
ylo = Usualmente require tratamiento ’

= Disfuncién valvular

tempranalacelerada, 9
ylo
= Aortopatia temprana/acelerada

Expectativa de vida preservada

= Comun en pediatricos/adultos jovenes

= Requiere vigilancia

= Frecuentemente require tratamiento
temprano

Riesgo aumentado de:
« Endocarditis
« Diseccion aértica

= Expectativa de vida reducida

Riesgo aumentado de:
« Endocarditis
« Diseccién aértica

Figura 1. Nosologia de la afeccidon congénita de la valvula adrtica biclspide. lzquierda: las presentaciones anatémica
y pronosticamente complejas de la valvulo-aortopatia bicispide (VAB) son aquellas asociadas con sindromes,
obstrucciones del lado izquierdo, coartacion adrtica severa, disfuncion valvular temprana/acelerada (estenosis o
insuficiencia) y/o aortopatia temprana, manifestada como dilatacion de la aorta toracica. Estas afecciones se
diagnostican con mayor frecuencia en la infancia, la adolescencia y la edad adulta joven. Medio: la valvulo-aortopatia
anatomica y pronésticamente tipica generalmente se diagnostica en adultos jovenes y de mediana edad, aunque
también puede diagnosticarse en nifios y comprende varios grados de disfuncion valvular progresiva con una alta
incidencia acumulativa de valvulo-aortopatia a largo plazo, manifestada como dilatacidn adrtica toracica, sin condiciones
asociadas severas. Las formas de presentacion compleja y tipica son susceptibles al desarrollo de endocarditis
infecciosa y diseccion adrtica, aunque la diseccion es rara en la poblacion pediatrica y en adultos sin dilatacion aértica.
Derecha: la forma no diagnosticada o no complicada no se diagnostica en la vida del paciente o se diagnostica durante
la vida del paciente, pero no causa complicaciones que requieran tratamiento, aunque nuevos datos sugieren que el
paciente con VAB no diagnosticada puede iniciar con complicaciones severas como diseccion aortica y endocarditis
(modificada de Michelena et al., 2020° con permiso de Elsevier).

por lo tanto, representa una definicion retrospectiva.
Sin embargo, la VAB no diagnosticada puede iniciar
en algunos casos con valvulopatia avanzada o com-
plicaciones graves (endocarditis infecciosa o diseccion
adrtica). Una diferencia critica entre las valvulo-aorto-
patias tipicas y complejas es la sobrevida general a
largo plazo preservada y similar a la de la poblacion
general en pacientes con la valvulo-aortopatia tipica’®,
mientras que la sobrevida del paciente con valvu-
lo-aortopatia compleja puede estar comprometida’.

Complicaciones comunes y fundamentos
de la evaluacién por imagenes de la
condicion congénita de la valvula aértica
bicuspide

En orden de frecuencia, las complicaciones impot-
tantes mas comunes de la valvulo-aortopatia tipica
son: 1) la necesidad de cirugia de la vélvula aértica
debido a la estenosis adrtica; 2) la dilatacion adrtica
toracica ascendente que puede requerir reparacion
quirargica; 3) la necesidad de cirugia de la valvula
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Tabla 1. Limitaciones criticas de la clasificacion de Sievers'® en comparacion con el nuevo consenso internacional

Sievers et al.'s Limitacion especifica de Sievers
Tipo de limitacion

Comprension y retencion

Lenguaje no intuitivo
Tipos: 0, 1y 2

Incapacidad para definir todos
los fenotipos de VAB

Falta de evaluacion de simetria  Inexistente

prereparacion

Falta de reconocimiento de los
fenotipos de la VAB

No reconoce la fusion parcial

Falta de reconocimiento de los  Inexistente

fenotipos de aortopatia

Incluye una anomalia

congénita adrtica no bictispide  uniclspide

Basada en evidencia

VAB: vélvula aértica bictspide.

adrtica debido a la regurgitacién adrtica; 4) el prolapso
de la valvula mitral, incluida la valva anterior, que
puede requerir cirugia'; 5) la endocarditis infecciosa, y
6) la diseccién aortica’'.

En el centro de la condicién de la VAB esté la ecocar-
diografia, que sirve como la modalidad de imagen de
primera linea en seis capacidades principales': a) diag-
nostico de VAB, b) fenotipado valvular, ¢) evaluacion de
la funcion valvular', d) medicién de la aorta toracica
(la expresion de la aortopatia de la VAB es la dilatacion
de la aorta tordcica), ) exclusion de la coartacion aér-
tica y otras lesiones congénitas asociadas®’ y f) evalua-
cion de complicaciones poco frecuentes pero graves,
como endocarditis infecciosa'? y diseccidn adrtica®. La
ecocardiografia transtoracica (TTE) es la mejor modali-
dad para la evaluacion hemodindmica de la disfuncion
valvular y la modalidad inicial para la evaluacién del
tamano de la aorta tordcica, la presencia de coartacion
aortica y otras lesiones congénitas. La ecocardiografia
transesofégica (TEE) puede ayudar en el diagndstico y
fenotipado de la VAB si no esté bien visualizada por TTE
y tiene una excelente precision para el diagndstico de
diseccion adrtica y endocarditis infecciosa'.

Las modalidades avanzadas de imagenes también
estan en el centro de la condicién de la VAB: tomo-
grafia computarizada (TC) cardiovascular sincronizada
al electrocardiograma (ECG) y resonancia magnética
cardiaca (RMC) sincronizada al ECG. Estas técnicas
de imagen mejoran la precisién diagndstica y el

Tipo 0 no diferencia entre una VAB
fusionada sin rafé vs. una de dos senos

(forme fruste), ni la VAB fusionada sin rafé

La tipo 2 no es VAB, es vélvula adrtica

Unicamente anatomia patoldgica

Consenso internacional

Lenguaje intuitivo
Tipos: fusionado, dos senos y fusion parcial

Los tipos fusionados pueden tener o no rafé; los tipos
de dos senos no tienen rafé

Los tipos fusionados requieren evaluacion de la
simetria para planear la reparacion quir(rgica

Reconoce la fusion parcial (forme fruste) y la VAB sin
rafé, que es diferente de la VAB de dos senos

Fenotipos de aorta: raiz, ascendente y extendido
No incluye valvulas aérticas unicispides

Imégenes, anatomia patoldgica quirdrgica, patologia
quirdrgica funcional, asociaciones clinicas

fenotipado de VAB'®'* y representan el método de
referencia para medir la aorta toracica porque evalian
con precision los diametros adrticos perpendiculares
al eje longitudinal de la aorta. Después del TTE inicial,
si no se puede visualizar algun segmento aértico o no
se puede descartar la coartacién o cualquier seg-
mento toracico mide > 45 mm por TTE, se reco-
mienda la angiografia por TC o RMC sincronizada al
ECG™.

¢Por qué un consenso estandar de
nomenclatura y clasificacion para la
condicién congénita de la valvula adrtica
bicuspide?

La palabra nomenclatura se refiere a la eleccion del
nombre que se le da a una estructura, anormalidad o
fenotipo en particular, mientras que la palabra clasifi-
cacion se refiere al proceso de organizar o categorizar
algo de acuerdo con caracteristicas compartidas. El
clinico que evalua al paciente con VAB debe ser capaz
de comunicar todos los aspectos morfoldgicos, funcio-
nales y prondsticos especificos de la condicion de VAB
al paciente, otros médicos, cirujanos, intervencionistas
e investigadores, en un lenguaje comun'®. Ademas,
existen multiples brechas en el conocimiento y la com-
prension de la condicién VAB?, de manera que para
avanzar en la comprension clinica, bioldgica y genética
de la condiciéon de la VAB, se debe articular un
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Figura 2. Diagnéstico de la valvula adrtica bicispide (VAB) congénita mediante ecocardiografia transtoracica y
manifestaciones patoldgicas. A: imagen sistélica de la valvula adrtica de eje corto paraesternal que demuestra la
existencia de solo dos comisuras (asteriscos) que delimitan solo dos cispides. B: laimagen sistélica de eje paraesternal
largo muestra una clpula sistélica de la caspide fusionada (flecha), comln para la fusién de la clspide derecha-
izquierda. C: la pieza patoldgica de VAB congénita muestra el area del rafé (linea discontinua) desde la perspectiva
ventricular izquierda, formando un angulo obtuso entre las cuspides fusionadas. D: el lado ventricular de una valvula
aortica tricuspide con fusién reumatica adquirida muestra el plano de escision con dngulo agudo (flecha amarilla).

LV: ventriculo izquierdo.

lenguaje comun entre los investigadores en todas las
disciplinas de investigacion clinica y de laboratorio.
Existen multiples nomenclaturas y clasificaciones para
la condicion de la VAB, y son tan heterogéneas 0 mas
que la condicién de la VAB en si'6. Por ejemplo, las
clasificaciones de Sievers'®, Schaefer'” y Kang'® usan
multiples letras y numeros para describir diferentes
aspectos de la VAB y su aortopatia que no son intuiti-
vas y, por lo tanto, dificiles de recordar'®,

La clasificacion de Sievers, basada en la presencia y
el numero de rafés identificados en la cirugia (es decir,
visualizacion directa), tiene varias deficiencias (Tabla 1):
a) no se basa en imagenes, que es el método mas
comun de diagndstico, fenotipado y vigilancia de la VAB

y su aortopatia; b) es incapaz de definir todos los feno-
tipos conocidos de VAB (p. ej., fusion parcial/forme
fruste [forma frustrada]); c) no describe los fenotipos de
aortopatia; d) carece de evaluacion de la simetria VAB,
que es critica para planificar la reparacion quirurgica de
la VAB insuficiente'®?, y e) incluye la morfologia de la
valvula adrtica unictspide como un subtipo de VAB
(Sievers tipo 2). Aunque el espectro morfoldgico de las
anomalias congénitas de la valvula adrtica humana
incluye valvulas adrticas unicuspides, bicuspides y cua-
dricuspides, sus origenes embrioldgicos no necesaria-
mente estan estrechamente vinculados; los modelos
animales de VAB han demostrado todos los fenotipos
de VAB posibles, valvulas cuadricuspides y anomalias
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Tubular

Ascending

s Unidn sino-tubular (del inglés STJ)

Unidn ventriculo-adrtica
G Anillo basal virtual (anillo aértico)

Figura 3. El complejo de la raiz aértica. A: dibujo esquematico de la raiz aértica. La linea azul indica el anillo basal
virtual (anillo adrtico); la linea amarilla representa la unién ventriculo-adrtica (cuya naturaleza no plana se enfatiza
esquematicamente)?; las lineas rojas muestran las uniones en forma de corona de las clspides a la pared de los senos
aorticos (notese la diferente altura de la comisura subdesarrollada (asterisco) debajo del rafé en comparacion con las
otras dos comisuras verdaderas), y la linea marrdn representa la STJ. B: todos los limites y estructuras anteriores se
muestran (los mismos colores que los anteriores) en una pieza anatomica de una raiz adrtica normal y una valvula
aortica tricaspide. C: vista ecocardiografica de la raiz adrtica. Se muestran los niveles del anillo aértico, la union
ventriculo-adrtica y la STJ (mismos colores que los anteriores). Es importante reconocer que es la medicion de los
diametros del anillo virtual, los senos y la STJ lo que tiene implicaciones clinicas y practicas para el paciente con VAB.
LCO: orificio coronario izquierdo (alfiler verde y flecha); RCO: orificio coronario derecho (alfiler azul y flecha); STJ: union

sinotubular; VAB: valvula adrtica bicuspide.

de la valvula pulmonar, pero no formas anatdmicas
unicuspides?®'. Ademas, la prevalencia, la edad de pre-
sentacion y el prondstico de unicuspide y la VAB no son
equivalentes®>2%. Ademas, la definicion de valvula adr-
tica unicuspide (una cuspide con o sin comisura: unico-
misural o acomisural)®*2® es muy diferente de la de VAB
(dos cuspides, dos comisuras); por lo tanto, la clasifica-
cion de Sievers incluye solo uno (unicomisural) de los
dos tipos de vélvulas adrticas unicuspides como Si
fuera un subtipo de VAB, lo cual es confuso.

El uso de una u otra de las muchas clasificaciones
de la VAB para la investigacion varia segun los autores
y las instituciones, y existen terminologias especificas
que llevan a confusion, como por ejemplo la «verda-
dera» VAB?, ;significa que los otros fenotipos son VAB
falsas? Estas clasificaciones heterogéneas causan con-
fusién en la practica clinica, no identifican fenotipos que
puedan predecir prondstico, no permiten analizar los
datos de los resultados clinicos en registros, revisiones
sistematicas y formatos de metaanalisis, favorecen falta
de captura de informacion anatémica critica para la
reparacion quirdrgica de la valvula adrtica y el TAVR
(reemplazo de la valvula adrtica por catéter), y dificultan
la identificaciéon de asociaciones fenotipicas-genéticas.
Aqui presentamos un sistema de nomenclatura y

clasificacion basado en imagenes, descriptivo, simple
pero completo que se basa en el idioma inglés en lugar
de numeros o letras y en importantes datos cientificos
anatomicos, clinicos, quirdrgicos y patoldgicos disponi-
bles'®. Este nuevo sistema de nomenclatura/clasifica-
ciéon representa los esfuerzos combinados de los
expertos internacionales en VAB, incluidos los médicos
(tanto adultos como pediatricos), cirujanos, intervencio-
nistas, patélogos, genetistas e imagendlogos (expertos
en ecocardiografia, TC y RMC)'.

Definicién de valvula adrtica bicuspide
congénita y del complejo de la raiz adrtica

Valvula aortica bicuspide congénita

La VAB congénita se diagnostica usualmente con
imagenes de la valvula adrtica en el eje corto de la base
del corazén con TTE y TC o RMC sincronizada al ECG,
demostrando la existencia de solo dos comisuras que
delimitan solo dos cuspides valvulares (Fig. 2)>26. En
las imé&genes ecocardiograficas de eje longitudinal se
puede apreciar una «cupula sistdlica» o domo sistélico
en la cuspide fusionada, especialmente en la fusién
coronaria derecha-izquierda (Fig. 2), pero este signo es
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Valvula Aértica Bicuspide
Tipos y Fenotipos

l

VAB fusionada (90-95%)

*3 senos aorticos

*2 cuspides: Usualmente forma/tamafo
diferentes con angulo no-fusionado
asimétrico o simétrico

*2 comisuras

*Rafe: Comun, visible o no

l

Fenotipos especificos de la VAB
fusionada

*Rafé: No

*Fusion derecha-izquierda (70-80%)
*Fusién derecha-no coronaria (20-30%)
*Fusién izquierda-no coronaria (3-6%)
*Fusién indeterminada

l l

VAB de 2-senos (5-7%)

*2 senos aorticos

*2 cuspides: Usualmente igual
forma y tamafo con angulo no-
fusionado simétrico

*2 comisuras

Fenotipos especificos de la VAB
de 2-senos

L atero-lateral
(mas comun)
*Anterior-posterior

VAB fusion parcial (%?)
(forma frustrada)

3 senos aorticos

3 cuspides: Usualmente
simétricas

*3 comisuras “aparentemente
normales” donde 2 son
normales y la tercera esta
fusionada <50%

l *Rafé: Pequefo, mini-rafé

|

Fenotipos especificos de la
VAB fusion parcial

» Fusién parcial (<50%)
de una comisura

Figura 4. Tipos y fenotipos especificos de la valvula adrtica bictspide (VAB) congénita. Hay tres tipos principales de
valvulas aorticas bicispides (VAB) y cada tipo tiene fenotipos especificos: VAB fusionada (fusion de clspide derecha-
izquierda, fusion derecha-no coronaria, fusion izquierda-no coronaria y fenotipos indeterminados); VAB de dos senos
(fenotipos latero-lateral y antero-posterior) y VAB de fusion parcial o VAB forme fruste (forma frustrada) (rafé pequefo,
fenotipo Gnico). Simétrico o asimétrico se refiere al angulo de las comisuras de la caspide no fusionada (Fig. 9).

menos confiable para identificar otros fenotipos de VAB.
El diagndstico también se puede hacer mediante obser-
vacion quirdrgica directa®®?” y mediante un examen
patoldgico®. Es importante reconocer que una valvula
adrtica tricuspide que esté calcificada o reumatica
puede presentar un patrén de fusion adquirida (no con-
génita) de dos cuspides que puede ser dificil de
diferenciar de la VAB congénita; en estos casos, la
inspeccidn quirurgica y/o el examen patoldgico pueden
identificar si la fusion es congénita o adquirida. En qui-
réfano, aunque no siempre es posible, el cirujano puede
definir la condicién bicuspide congénita comparando la
altura de la pseudocomisura (la unién del rafé [pseudo-
comisura] en la pared adrtica), que es de menor altura
dentro de la raiz aortica en comparacion con la altura
de las comisuras normales, cuya altura de insercion en
laraizes mayor (Fig. 3). Se pueden utilizar caracteristicas
macroscopicas adicionales en la inspeccion quirdrgica
0 patoldgica, como el angulo formado entre las cuspi-
desfusionadas (obtuso = fusion congénita; agudo = fusion

adquirida) y el plano de clivaje en el aspecto ventricular
de las cuspides fusionadas (ausente = congénita; pre-
sente = adquirida) (Fig. 2).

Complejo de la raiz adrtica

Aunque «aorta ascendente» y «raiz adrtica» a veces
se usan indistintamente para indicar todo el segmento
vascular desde la valvula adrtica hasta el origen de la
arteria braquiocefalica (comienzo del arco), el término
raiz adrtica se refiere solo a la parte mas proximal de la
aorta toracica ascendente, desde el extremo distal del
tracto de salida del ventriculo izquierdo hasta la unidn
sinotubular (STJ), formada por los senos de Valsalva y
que contiene la valvula aértica®® (Fig. 3). La anatomia y
fisiologia del complejo de la raiz adrtica y su interaccion
con la valvula se han investigado a fondo a medida que
se han introducido técnicas contemporaneas para la
reparacion de la valvula adrtica y se han adoptado mas
ampliamente®%3!. Funcionalmente, y particularmente en
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Coordenadas Anatomicas

Proyeccidn de eje corto a nivel de la base del corazén
Viélvula adrtica tricuspide y caratula de reloj

A A

%,M%)
P P

Figura 5. Esquema basado en ecocardiografia transtoracica en eje corto, puntos de referencia anatémicos de la base
del corazon y esfera del reloj para el diagnéstico y fenotipado de la aorta bicispide. Panel izquierdo: esquema de la
valvula aortica tricispide normal en la vista ecocardiogréfica paraesternal de eje corto, aplicable a vistas similares
obtenidas con tomografia computarizada cardiaca y resonancia magneética cardiaca. La cuspide coronaria derecha
(R pequefia) es anterior y se coloca entre las inserciones de la valvula tricispide (TV) y la valvula pulmonar (PV). La
clspide coronaria izquierda (L pequefia) es postero-lateral y esta relacionada con la auricula izquierda (LA), mientras
que la clspide no coronaria (N pequefia) es la mas posterior y est4 relacionada con el septum interauricular (IAS).
Nétese el origen de las arterias coronarias en las cuspides derecha e izquierda. Estas referencias anatdmicas de cada
cuspide en relacion con las estructuras adyacentes son criticas para determinar qué dos cuspides estan fusionadas.
Panel derecho: la circunferencia anular de la valvula adrtica se puede visualizar como la cara de un reloj. Las valvulas
bictspides fusionadas con fusion de la clispide derecha-izquierda generalmente tienen comisuras alas4y 1005y 11
en punto (Figs. 6y 7), y la anatomia relativa a las estructuras adyacentes sugiere fusion de la caspide derecha-izquierda.
En la fusion clspide derecha-no coronaria, las comisuras suelen seralaly7o0alas 12y alas 6 en punto (Figs. 6y 7);
la anatomia relativa a las estructuras adyacentes sugiere fusion derecha-no coronaria. La fusion de la clspide izquierda-
no coronaria, generalmente a las 2y 8 0 9y 3 en punto (Figs. 6 y 7) y la anatomia relativa a las estructuras adyacentes
sugieren la no fusion izquierda. Es importante tener en cuenta que puede haber superposicion entre las posiciones del
reloj; por lo tanto, es fundamental conocer las referencias anatémicas de cada clspide. La identificacién del rafé puede
ser invaluable para determinar la clspide unida. La identificacién del origen de las arterias coronarias izquierda y
derecha (panel izquierdo) también puede ser invaluable (modificada de Michelena et al., 2020° con permiso de Elsevier).
R mayuscula: lado derecho del paciente; L maylscula: lado izquierdo del paciente; P: aspecto posterior del corazon; RA:
auricula derecha; LA: auricula izquierda; TV: vélvula tricaspide; RVOT: tracto de salida del ventriculo derecho;
PV: valvula pulmonar; PA: arteria pulmonar.

relacion con la competencia de la VAB y la reparacion
quirdrgica, tres elementos forman el complejo de la raiz
adrtica y cooperan para determinar de la dinamica fisio-
l6gica de la valvula®: a) la STJ; b) los senos adrticos
(de Valsalva) con la linea de insercién de las cuspides
en forma de corona en la pared aértica (que, como se
menciond, asume una forma peculiar en la VAB fusio-
nada, con una de las tres «puntas de la corona»

correspondiendo a la pseudocomisura debajo del rafé,
alcanzando una altura mas baja que las otras dos
(Fig. 3), y c) el anillo adrtico, que es una linea circular
virtual dentro del tracto de salida del ventriculo
izquierdo, que atraviesa el nadir de las clspides aorti-
cas y las bases de los respectivos tridngulos intercus-
pides (Fig. 3). El anillo adrtico es un sustituto virtual de
la unién ventriculo-adrtica, que es el verdadero limite
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_ Pulmonary
B __-valve

VAB fusionada
(90-95% de las VAB)
3 fenotipos

Fusién de valvas derecha - izquierda
(70-80%)

(20-30%)

(3-6%)

Figura 6. Esquema de fenotipos de valvula aértica bictuspide (VAB) fusionada vistos por la ecocardiografia transtoracica
paraesternal de eje corto. Aplicable a vistas tomograficas similares por tomografia computarizada cardiaca y resonancia
magnética cardiaca, la figura muestra los tres fenotipos de la VAB fusionadas como vistas ampliadas de la base del
corazon (cuadrado negro) para la correlacion anatémica de puntos de referencia. Notese que todas las VAB fusionadas
tienen tres senos aorticos distinguibles. Tenga en cuenta la apertura sistélica ovalada (forma de balon de flitbol americano)
de estas tres valvulas en lugar de la apertura triangular de una valvula aértica tricspide. 1: fusion de la caspide derecha-
izquierda (mas comiin) con rafé visible, dos cuspides funcionales de diferentes tamafios/formas (la clispide no fusionada
[no coronaria] es cominmente de mayor tamafio «compensatorio» que las demas). 2: fusion derecha-no coronaria con
rafé visible, dos cUspides funcionales de diferentes tamafios/formas (la ctspide no fusionada [izquierda] es mas grande
que las demaés). 3: fusion izquierda-no coronaria (menos comiin) con un rafé visible, dos cispides funcionales de diferente
tamafio/forma (la caspide no fusionada [derecha] es mas grande que las demas). Es importante tener en cuenta que estas
vistas de imagenes de eje corto no corresponden a la vista intraoperatoria del cirujano. Nétese cémo, en la diastole, el
angulo comisural de la cispide no fusionada de estas tres VAB asimétricas es < 170-180° (Fig. 9); en sistole, las comisuras
de la fusion derecha-izquierda son a las 10 y 4 en punto (1: flechas amarillas), las comisuras de la fusion derecha-no
coronariana a la 1y 7 en punto (2: flechas amarillas) y las comisuras izquierda-no coronariana a las 2 y 8 en punto (3:
flechas amarillas) (Fig. 7). Estos tres fenotipos fusionados pueden no tener un rafé visible y también pueden tener un
angulo de cuaspide no fusionada simétrico (Fig. 8) (modificada de Michelena et al., 20206 con permiso de Elsevier).

RC: cispide derecha; LC: caspide izquierda; NC: clspide no coronaria; RV: ventriculo derecho; TV: valvula trictspide;
IAS: septum interauricular.

del complejo de la raiz adrtica, identificado anatomica-
mente como la transicion del musculo ventricular a la
media adrtica y situado circunferencialmente ligera-
mente por encima del nadir de las cuspides adrticas,
cruzando las lineas semilunares de la insercién de
cada cuspide (Fig. 3). Sin embargo, tanto para fines
quirdrgicos como de imagen, el anillo adrtico virtual es
el punto de referencia anatémico practico y clinica-
mente utilizado que constituye el tercer componente del
complejo de la raiz adrtica, como se describid anterior-
mente. El complejo de la raiz adrtica, particularmente

el tamano del anillo aértico y la STJ, son indispensa-
bles para proporcionar suficiente area de coaptacion
diastélica de las cuspides y prevenir la progresion de
la regurgitacion adrtica® y su recurrencia después de
la cirugia®*. Por lo tanto, el complejo de la raiz adrtica
es el andamio anatémico que mantiene la competencia
de la VAB, con las cuspides de la VAB actuando como
una valvula sin stent 'y el complejo de la raiz adrtica
como su stent nativo®,

El tracto de la aorta proximal, que abarca desde
la STJ hasta el origen de la arteria braquiocefalica,
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Figura 7. Imégenes de ecocardiografia transtoracica diastélica y sistolica de eje corto paraesternal de los tres fenotipos
de la valvula adrtica bictspide (VAB) fusionada. Aplicable a vistas tomograficas similares obtenidas con tomografia
computarizada cardiaca y resonancia magnética cardiaca. A: VAB de tres senos aorticos distinguibles con fusion de
cuspide derecha-izquierda, con rafé (flecha) en diastole y B: apertura sistolica tipica con comisuras marcadas como
la esfera del reloj (flechas). C: VAB de tres senos adrticos distinguibles con fusion derecha-no coronaria, con rafé
(flecha) en diastole y D: apertura sistolica tipica con comisuras marcadas como la esfera del reloj (flechas). E: VAB de
tres senos aorticos distinguibles con fusion izquierda-no coronaria, con rafé (flecha) en didstole y F: apertura sistélica
tipica con comisuras marcadas como la esfera del reloj (flechas) (modificada de Michelena et al., 2018" con permiso

de Elsevier).
R: caspide coronaria derecha; L: clspide coronaria izquierda; N: cspide no coronaria.
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100/60

100/60

Figura 8. Tipo fusionado con fusion de cispide derecha-izquierda sin rafé visible y dngulo comisural simétrico.
A: imagen diastélica de eje corto de la ecocardiografia transtoracica que muestra la fusion de la caspide derecha-
izquierda sin rafé visible (poco frecuente) y 4ngulo de 180° de las comisuras de la caspide no fusionada, sin embargo
los tamafios y formas de las dos clspides funcionales son diferentes, la clspide unida es mas pequefia que la clspide
no coronaria (N) no fusionada y existen tres senos aorticos. B: imagen sistolica de ecocardiografia transtoracica de
eje corto que confirma la ausencia de un rafé visible y el &ngulo comisural de 180°.

R: ctspide coronaria derecha; L: clispide coronaria izquierda; RVOT: tracto de salida del ventriculo derecho.

debe denominarse aorta ascendente tubular o
aorta ascendente. El tracto que sigue, desde la
arteria braquiocefalica hasta el istmo (el estrecha-
miento fisioldgico justo distal al origen de la arte-
ria subclavia izquierda), se denomina arco
aértico.

Consenso sobre nomenclatura y
clasificacion de la valvula adrtica
bicuspide con fines clinicos, quirurgicos,
intervencionistas y de investigacion

Tipos de valvulas adrticas bicuspides y
fenotipos especificos

Hay tres tipos de VAB: la VAB fusionada, la VAB de
dos senos y la VAB de fusién parcial, cada uno con
fenotipos especificos'® (Fig. 4).

VALVULA AGRTICA BICUSPIDE FUSIONADA

La VAB fusionada es la mas comun (Figs. 5y 6) y
representa aproximadamente el 90-95% de los casos
de VAB?%, La VAB fusionada se caracteriza por dos

de las tres cuspides apareciendo fusionadas o unidas
dentro de tres senos aodrticos distinguibles, lo que
resulta en dos cuspides funcionales (una fusionada o
unida y la otra no fusionada) que generalmente son
diferentes en tamafo y forma (Figs. 6-8), con angulos
comisurales de la cuspide no fusionado de diversos
grados (Fig. 9). Comunmente, los pacientes con una
VAB fusionada demuestran una dominancia excéntrica
del seno adrtico no fusionado y su cuspide (en compa-
racién con los otros dos senos y dos cuspides fusiona-
dos), independientemente de la edad?®® (Figs. 6 y 7).
Con frecuencia (aproximadamente el 70%), pero no
siempre (Fig. 8), se observa una cresta fibrosa congé-
nita entre las cuspides fusionadas, denominada
«rafé»283, La presencia de un rafé se ha asociado con
la progresion de la disfuncion valvular (particularmente
estenosis adrtica) y la futura cirugia valvular?63637. Un
rafé puede estar presente pero no ser visible inicial-
mente en el ecocardiograma y puede hacerse visible
afios después®e.

Hay tres fenotipos especificos de VAB dentro del tipo
fusionado: fusion de cuspide derecha-izquierda, fusion
de cuspide derecha-no coronariana y fusién de cuspide
izquierda-no coronariana (Figs. 4, 6y 7). El fenotipo de
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Simetria de la VAB fusionada

Angulo comisural de la valva no fusionada

Simétrica Asimétrica Muy asimétrica

160-180° 140-159°

120-139° W

Figura 9. Esquema de la evaluacion ecocardiogréafica transtoracica de la simetria de la véalvula adrtica bicuspide (VAB)
fusionada en eje corto paraesternal. Aplicable a vistas tomograficas similares obtenidas de la tomografia computarizada
cardiaca y la resonancia magnética cardiaca, la figura demuestra diferentes angulos comisurales de la clspide no
fusionados (aplicables a los tres fenotipos de la VAB fusionados, aunque solo se muestra la fusion de la clspide
derecha-izquierda) que definen la simetria. Panel izquierdo: VAB de fusion simétrica (angulo 160-180°) derecha-
izquierda con rafé, donde las dos clspides funcionales son casi del mismo tamafio/forma (la ctispide no fusionada es
un poco mas grande) y el angulo comisural de la clspide no fusionada es de aproximadamente 170°. Panel central:
VAB de fusion asimétrica (angulo 140-159°) derecha-izquierda con rafé, y el angulo comisural de la cispide no fusionada
es de aproximadamente 150°. Panel derecho: VAB de fusion derecha-izquierda muy asimétrica (4ngulo 120-139°) que
muestra retraccion de la clspide unida en el area del rafé y el angulo comisural de la cispide no fusionada es de
aproximadamente 130°. Nétese que la retraccion es mas prominente a medida que el angulo disminuye y que esto

puede causar insuficiencia adrtica (modificada de Michelena et al., 2020° con permiso de Elsevier).

fusion derecha-izquierda es el mas comun (70-
80%)?28%9, El fenotipo de fusién derecha-izquierda es
también el acompanante mas comun de todas las
variaciones de fenotipos adrticos (aorta normal, aorta
ascendente dilatada, raiz dilatada, arco dilatado) y de
la disfuncion valvular (insuficiencia o estenosis). Aun-
que este fenotipo de fusién derecha-izquierda desarro-
lla estadisticamente mas estenosis aodrtica®, se ha
asociado en algunos pacientes**“! con dilatacion de la
raiz aortica, insuficiencia adrtica y preponderancia mas-
culina (estas asociaciones se han denominado el
«fenotipo de raiz»)%3°. La fusién derecha-izquierda
también esta fuertemente asociada con coartacién adr-
tica en nifios*.

El fenotipo de fusion derecha-no coronariana es el
siguiente mas comun (20-30%). Se asocia con una
mayor prevalencia de estenosis adrtica en adultos® y
también predice de forma independiente la progresién
de la insuficiencia adrtica en adultos®:. Del mismo

modo, el fenotipo de fusién derecha-no coronariana
Se asocia con una progresion mas rapida de la este-
nosis adrtica y la insuficiencia en nifios y adolescen-
tes*243, El fenotipo de fusion izquierda-no coronariana
es el fenotipo menos comun (3-6%) en todos los
estudios.

Es apropiado referirse a los fenotipos fusionados
como VAB con fusion derecha-izquierda, fusiéon dere-
cha-no coronariana o fusién izquierda-no coronariana.
Ocasionalmente, es posible reconocer una VAB fusio-
nada pero no poder discernir el fenotipo de fusién, en
cuyo caso el término VAB con fusién indeterminada es
apropiado (Fig. 4). Es importante reconocer que algu-
nas VAB fusionadas pueden no tener un rafé congé-
nito®® o puede tener un rafé que no es visible por medio
de imagenes®®, sin embargo tienen tres senos adrticos
distinguibles y generalmente se pueden identificar las
dos cuspides fusionadas (Fig. 8).
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Figure 10. Medicion ecocardiografica transesofagica del angulo comisural de la clspide no fusionada antes de la
reparacion de la valvula. Aplicable a vistas tomograficas similares obtenidas mediante tomografia computarizada
cardiacay resonancia magnética cardiaca, después de una cuidadosa visualizacion del movimiento sistdlico y diastdlico
de esta valvula aortica bictspide insuficiente de tipo fusionada derecha-izquierda (fused), se identifican las comisuras
no fusionadas y se dibuja una linea desde la posicion de las comisuras hasta el centro de la valvula en la diastole
(izquierda). El dngulo de la caspide no fusionada (N) se mide cuidadosamente a aproximadamente 162° en el transportador
a la derecha, lo que sugiere una buena posibilidad de reparacion (modificada de Michelena et al., 2018"" con permiso

de Elsevier).

La simetria de la VAB para el tipo fusionado se
define por el angulo entre las comisuras de la cuspide
no fusionada y recientemente se ha convertido en un
aspecto critico en la planificacion de la reparacion de
la VAB para la insuficiencia adrtica pura®2%44, Desde
la perspectiva del tratamiento de la insuficiencia, el
«concepto» de VAB ofrece una superficie de coapta-
cién de una sola linea (una valvula adrtica tricuspide
tiene tres lineas de coaptacion [Fig. 5, izquierda]);
siempre que esa unica linea de coaptacion sea recta
o casi recta (Figs. 8 y 9-simétrica), la reparacion de
la VAB insuficiente es simple y reproducible. A medida
que el angulo entre las comisuras de la cuspide no
fusionada disminuye < 160°44, la VAB se vuelve menos
simétrica, pareciéndose mas a una valvula tricuspide
(especialmente < 140°) (Fig. 9, muy asimétrico), que
se vuelve técnicamente mas dificil para el cirujano
«bicuspidizar» durante la reparacién, pero sigue
siendo reparable en manos experimentadas. Las val-
vulas asimétricas pueden exhibir retraccion del borde
libre de la cuspide fusionada a nivel del rafé, lo que
se aprecia mejor mediante la visualizacién quirdrgica
directa (Figs. 2 y 9) o inspeccidn patoldgica, pero no

se aprecia confiablemente por imagenes. Esta retrac-
cién puede contribuir a la insuficiencia de la valvula.
La medicion del angulo comisural de la cuspide no
fusionada con TEE antes de la derivacion cardiopul-
monar ayuda al cirujano a planificar la reparacién
(Fig. 10). Por lo tanto, la simetria de una VAB de tipo
fusionado se define por el angulo entre las comisuras
de la cuspide no fusionada y es un parametro critico
para la reparacién quirirgica de la VAB regurgitante.

VALVULA AOGRTICA BICUSPIDE DE DOS SENOS

La VAB de tipo dos senos es poco comun, represen-
tando aproximadamente el 5-7% de los casos de
VAB?628_ En contraste con el tipo fusionado, la aparien-
cia de la VAB de dos senos no sugiere que dos de las
tres cuspides se hayan fusionado, sino que hay dos
cuspides de aproximadamente el mismo tamafo y
forma, que cada una ocupa 180° de la circunferencia
anular, y que estas se «formaron» dentro de dos senos
adrticos solamente, lo que result6 en una valvula de dos
senos/dos cuspides (Figs. 11 y 12) con angulos comi-
surales de 180°. Es dificil determinar cudles dos
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VAB de 2-senos

(5-7% de las VAB)
1. 2 fenotipos 2.A 2.B

Diastole Sistole Distole Diastole

ogrmae

Anteroposterior
(menos comun)

Latero-lateral
(mas comun)

Figura 11. Esquema de los fenotipos de la valvula adrtica bicaspide (VAB) de tipo dos senos vistos por el ecocardiograma
transtoracico en eje corto paraesternal. Aplicable a vistas tomograficas similares obtenidas de la tomografia
computarizada cardiaca y resonancia magnética cardiaca, la figura muestra fenotipos de VAB de dos senos como
vistas ampliadas de la base del corazén para la correlacién anatémica con los puntos de referencia. 1: VAB de tipo
dos senos latero-lateral con solo dos senos aorticos distinguibles en diastole y dos clspides de aproximadamente el
mismo tamafio y forma, cada una ocupando 180° de la circunferencia, con un dngulo de 180° de las comisuras. Notese
que aunque es posible sospechar fusion derecha-no coronaria, las referencias anatémicas no estan claras porque
tanto las cuspides «izquierda» como «no coronaria» ocupan porciones de la ubicacion anatémica normal de la clspide
«no coronaria», y la linea comisural posterior esta casi alineada con el septum interauricular, dividiendo la ubicacién
anatomica de la caspide no coronariana normal (Figs. 5y 12). La VAB de tipo dos senos fenotipo latero-lateral tiene
una arteria coronaria que surge de cada seno. 2A: una VAB de tipo dos senos fenotipo antero-posterior con solo dos
senos aodrticos distinguibles en diastole y dos clspides de aproximadamente el mismo tamafio y forma, cada uno
ocupando 180° de la circunferencia, con un angulo de 180° de las comisuras. Notese que aunque es posible sospechar
fusion derecha-izquierda, las referencias anatémicas no estan claras porque la linea comisural en realidad divide la
ubicacién anatémica normal de la cispide izquierda, de modo que tanto la clspide funcional anterior como la posterior
parecen tener una «parte» de la ctspide izquierda normal (Figs. 5y 12). 2B: una VAB de tipo dos senos fenotipo antero-
posterior que se asemeja a una fusion derecha-izquierda fusionada pero sin rafé, con solo dos senos aérticos
distinguibles en diastole y dos clspides del mismo tamafio/forma, cada uno ocupando 180° de la circunferencia. La
VAB antero-posterior de dos senos puede tener arterias coronarias que surgen de cada cispide (2A) o desde la clspide
funcional anterior (2B) (modificada de Michelena et al., 2020° con permiso de Elsevier).

cuspides podrian haberse unido para formar una VAB
de dos senos, pero generalmente es evidente si
las cuspides son latero-laterales (de lado a lado) o ante-
ro-posteriores (adelante y atras) dentro del plano de la
base del corazén de eje corto (Figs. 11 y 12); por lo
tanto, estos son los dos fenotipos especificos de la
categoria de la VAB de dos senos. La VAB latero-lateral
de dos senos tiene una arteria coronaria que surge de
cada seno, mientras que la VAB antero-posterior puede
tener una arteria coronaria que surge de cada seno o
ambas arterias coronarias que surgen del seno anterior
(Figs. 11y 12). La VAB de dos senos probablemente
representa una expresion mas grave de los mecanis-
mos embrioldgicos que conducen a la VAB fusionada.
Es apropiado referirse a estos fenotipos como VAB
latero-lateral de dos senos y VAB antero-posterior de

dos senos. Ocasionalmente, a pesar de la sospecha,
puede ser dificil estar seguro de si solo hay dos senos,
en cuyo caso se pueden usar términos como posible o
probable VAB de dos senos. Hay una falta de datos
cientificos sobre las asociaciones clinicas/prondsticas
de la VAB de dos senos, que representa una forma
«morfolégicamente severa» de la VAB. Por lo tanto,
esperamos que por medio de este sistema de nomen-
clatura/clasificacion, la comunidad investigadora dirija
mas atencion hacia este tipo de VAB.

LA VALVULA AOGRTICA BICUSPIDE DE TIPO FUSION
PARCIAL (O FORME FRUSTE)

Se desconoce la prevalencia de este tipo de VAB de
fusion parcial recientemente descrito (0 VAB forme
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Figura 12. Imagenes diastdlicas y sistdlicas de eje corto de los fenotipos de la valvula atrtica bictispide de dos senos
obtenidas a partir de ecocardiografia transtoracica y diastolicas de tomografia computarizada cardiaca con
sincronizacion electrocardiografica. A: una valvula adrtica biclspide de dos senos latero-lateral en sistole, con la linea
comisural dividiendo la posicion anatomica normal de la clspide no coronaria (B-C), con solo dos senos adrticos
distinguibles en diastole (B), y clispides de tamafio/forma aproximadamente iguales que ocupan 180° de la circunferencia,
reproducibles en un corte de tomografia equivalente como se ve con la tomografia computarizada cardiaca (C). Observe
las arterias coronarias que surgen una de cada cuaspide (D). E: una VAB de dos senos antero-posterior en sistole, con
la linea comisural dividiendo la posicion anatémica normal de la clspide coronaria izquierda. F: imagen diastolica con
solo dos senos adrticos distinguibles y clspides de tamafio/forma aproximadamente iguales que ocupan 180° de la
circunferencia, reproducibles en un corte tomografico equivalente como se ve con la tomografia computarizada
cardiaca (G). Observe las arterias coronarias que surgen una de cada cUspide en este ejemplo en particular (H).

RA: auricula derecha; RV: ventriculo derecho; LA: auricula izquierda; A: clspide anterior; P: clspide posterior; L: cUspide
lateral; RCA: arteria coronaria derecha; LCA: arteria coronaria izquierda.

entre qué cuspides se produce la fusién: derecha-iz-
quierda, derecha-no coronariana y asi sucesivamente.

fruste [forma frustrada])*® (Fig. 13). La apariencia de la
VAB de fusion parcial es la de una valvula adrtica tricus-
pide tipica con tres cuspides simétricas con una apertura
triangular sistolica y angulos comisurales de 120°, sin
embargo en la inspeccion quirdrgica o la imagen de alta
resolucion se observa menos del 50% de fusion entre
dos cuspides en la base de una comisura, formando un
pequefo «minirafé»84547, Es importante reconocer y

Definicion de dilatacién aértica y
aortopatia de la valvula adrtica bicuspide

DEFINICION DE DILATACION AORTICA

seguir estudiando la VAB de fusién parcial, que se ha
descrito con mayor frecuencia en el quiréfano en pacien-
tes sometidos a cirugia por dilatacion adrtica®® (Fig. 14)47.
Esta VAB forme fruste resulta en la alteracion de los
patrones de flujo adrtico, que consiste en un aumento
de la excentricidad del flujo y un aumento de los vorti-
ces*, quizas explicando parcialmente la aparente alta
prevalencia de dilataciéon adrtica en estos pacientes.
Referirse a este fenotipo como VAB de fusion parcial o
VAB forme fruste es apropiado, al igual que sefalar

La definicion clésica de «aneurisma adrtico»*® rara
vez se aplica en la practica clinica, y el término aneu-
risma tiene una connotacidn sombria o catastrdfica para
los pacientes. Por lo tanto, proponemos un término
simple y universal: dilatacion adrtica. Los términos des-
criptivos cualitativos, como la dilatacién sacular o fusi-
forme o el borramiento de la STJ, pueden ser importantes
para los especialistas en aorta y los cirujanos. Una
discusion completa sobre la dilatacion adrtica en pacien-
tes con VAB se presenta en el documento completo’.
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VAB de fusion parcial

(Forme Fruste)
Fusidn corta de una 1 comisura

Didstole

lirsfrrane )

Figura 13. Esquema del fenotipo de la valvula adrtica
bictspide de fusion parcial visto en la proyeccion del eje
corto paraesternal del ecocardiograma transtoréacico.
Panel izquierdo. La apariencia en diastole de la valvula
aortica bictspide de fusion parcial o forme fruste (forma
frustrada) es la de una vélvula adrtica tricispide. Panel
derecho. El diagndstico por imagenes generalmente se
realiza en sistole. Aunque la apertura parece triangular,
hay una pequefia fusion de las clspides derecha e
izquierda con un «minirafé». Estos pueden sospecharse
mediante ecocardiograma transtoracico o transesofagico,
y confirmarse mediante un ecocardiograma transesofagico
tridimensional, resonancia magnética cardiaca o
tomografia computarizada cardiaca. La confirmacion
definitiva generalmente se realiza mediante inspeccion
quirirgica o analisis patoldgico (modificada de Michelena
et al., 202(° con permiso de Elsevier).

FENOTIPOS AORTOPATICOS DE LA VALVULA AORTICA
BICUSPIDE

La importancia de reconocer los fenotipos aortopati-
cos de la VAB es que su presencia y asociacion con
fenotipos valvulares especificos y patrones de disfun-
cién pueden implicar diferente evolucion clinica para un
paciente con VAB*. Existen dos formas principales de
fenotipos de VAB de dilatacién adrtica: a) el fenotipo
ascendente (dilatacion ubicada preferentemente en el
tracto tubular ascendente mas alla de la STJ) (Fig. 15),
que representa aproximadamente el 70% de los casos
de aortopatia por VAB, y b) el fenotipo de raiz (dilatacion
preferentemente localizada en la raiz [senos de Val-
salva]), que representa aproximadamente el 20% de los
casos de aortopatia por VAB (Fig. 15)64041.50, Es impor-
tante destacar que el fenotipo de raiz puede tener una
dilatacion ascendente leve, pero prevalece significativa-
mente en la raiz, y el fenotipo ascendente puede tener
una dilatacion leve de la raiz, pero prevalece significa-
tivamente en la porcion ascendente. Ademas, estas dos

categorias a menudo corresponden a dos fenotipos
generales de pacientes claramente distintos: en gene-
ral, el paciente adulto o adulto mayor con VAB, ya sea
hombre o mujer, que presenta con esclerosis/estenosis
de la valvula adrtica (fenotipo ascendente) de una VAB
de fusién derecha-no coronaria, y el paciente mas joven
con VAB, generalmente de sexo masculino, que pre-
senta insuficiencia adrtica de grados que van de leve a
grave (fenotipo de raiz) con VAB de fusion derecha-iz-
quierda*®®'%2 Sin embargo, esas asociaciones no son
inequivocas, y la VAB con fusion derecha-izquierda
puede asociarse con cualquiera de los fenotipos aérti-
cos®. El fenotipo de raiz se ha asociado con mayor
riesgo de diseccion adrtica aguda en el seguimiento
postoperatorio de pacientes con VAB que se habian
sometido a un reemplazo simple de la valvula adrtica
en comparacion con el fenotipo ascendente®®.

Notablemente, en algunos casos la dilatacién de la
aorta no prevalece significativamente en un segmento
especifico. En una proporcién de estos casos, una
dilatacién localizada en la primera observacién puede
evolucionar durante el seguimiento, con posible
dilatacion de segmentos adyacentes previamente nor-
males de la aorta. En este escenario, el fenotipo ascen-
dente puede presentarse, especialmente si hay una
valvula de fusién derecha-no coronariana, con dilata-
cion asociada del arco adrtico; es apropiado referirse
a esta condicién como fenotipo ascendente extendido.
Del mismo modo, se ha demostrado que el fenotipo de
raiz se asocia de forma independiente con un creci-
miento mas rapido del tracto tubular ascendente, de
modo que se han observado casos de extension de
una configuracion inicial del fenotipo de raiz hacia una
dilatacion significativa de ambos tractos (Fig. 15); feno-
tipo de raiz extendido seria la definicion apropiada de
esta forma. En el contexto de un fenotipo de raiz, la
presencia y progresion de borramiento de la STJ puede
ser un signo inicial de este tipo de evolucién.

Resumen final

La expresion fenotipica de la VAB representa un con-
tinuo anatdmico que muy probablemente esta relacio-
nado con la severidad de sus mecanismos embrioldgicos.
Por lo tanto, proponemos la existencia de un espectro
o0 continuo anatémico general (Fig. 16) de los fenotipos
de VAB en orden de «bicuspidizacion», siendo la VAB
de dos senos la de mayor bicuspidizacion y la VAB
forme fruste la de menor bicuspidizacién. Este espectro
representa un continuo de aumento de los angulos de
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Figura 14. Imagenes sistolicas de ecocardiograma transesofagico y fotografia intraoperatoria de una valvula adrtica
bicuspide de fusién parcial. A: el ecocardiograma transesofagico intraoperatorio de dos dimensiones muestra una
apertura sistdlica triangular con una sospecha de pequefia fusion entre las cispides derecha (R) e izquierda (L) (flecha
roja). B: el eje largo transesofagico bidimensional no muestra evidencia de domo sistdlico con dilatacion asimétrica
del seno no coronario (flechas), que se acompaiia de una dilatacion significativa de la aorta ascendente en este
paciente. C: el eje corto sistdlico transesofagico tridimensional muestra un pequefio rafé (flechas) entre las cuspides
derecha e izquierda con otras dos comisuras normales (asteriscos). D: la valvula explantada muestra el pequefio rafé

entre las clspides derecha e izquierda (flecha).
N: ctspide no coronaria.

la comisura de la cuspide no fusionada y una creciente
similitud del tamafo y la forma de las dos cuspides.
Basado en la nueva nomenclatura y consenso de
clasificacion, la figura 17 presenta un algoritmo simple
de la evaluacion critica por imagenes para la valvu-
lo-aortopatia por VAB. Tres aspectos anatomicos

criticos que deben describirse en todos los pacientes
con VAB son: a) el tipo y fenotipo especifico de la VAB
y la funcién valvular; b) la presencia y caracteristicas
del rafé, y el tamafio/forma de las cuspides y la simetria
de la VAB, y ¢) la presencia y fenotipo de aortopatia (dila-
tacion adrtica) y si hay o no coartacién presente.
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Aortopatia de la VAB
Fenotipos de dilatacidon

Fenotipo ascendente
(70%)

Fenotipo de raiz
Fenotipo extendido (20%)
(% variable)

Figura 15. Fenotipos de aortopatia de la vélvula adrtica bictspide. A la izquierda se ve una aorta normal. Arriba: el
fenotipo mas comun (aproximadamente 70%), el fenotipo ascendente es la dilatacion preferente de la aorta tubular
ascendente. Medio: el fenotipo de raiz implica la dilatacion preferencial de la raiz, observada en aproximadamente el
20% de los pacientes con vélvula adrtica bicispide con aortopatia. Abajo: el fenotipo extendido muestra dilatacion de

la raiz, la aorta ascendente y el arco. Los fenotipos extendidos mas comunes son raiz mas aorta ascendente y aorta
ascendente mas arco.

Espectro Anatémico de la VAB

Clogrmmed
VAB de fusion parcial VAB Fusionada VAB Fusionada VAB Fusionada VAB Fusionada VAB de 2-senos VAB de 2-senos
l (Forme Frustre) , l Muy asimétrica Asimétrica Simétrica Simétrica sin rafé ‘ Antero-posterior Létero-lateral ,
FUSION PARCIAL FUSIONADA (mas comtin) 2 senos (menos comtin)
3 senos, mini-rafé 3 senos, rafé (si/no), evaluacion de simetria 2 senos, no rafé, simétrica

Figura 16. Esquema del espectro anatomico de la valvula adrtica bictspide (VAB) utilizando la fusion mas coman,
derecha-izquierda, como ejemplo. De izquierda a derecha, observe la VAB de fusion parcial que se asemeja a una
valvula aértica trictspide probablemente asociada con un defecto embrioldgico leve, luego comienza un continuo de
aumento de los 4ngulos comisurales de la clspide no fusionada con aumento de la similitud de tamafio/forma de las
clspides, terminando con los fenotipos de VAB de dos senos que representan una «bicuspidizacion» casi perfecta y

probablemente estén asociados con los defectos embrioldgicos mas severos (modificada de Michelena et al., 2020°
con permiso de Elsevier).
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Valvula Adértica Bicuspide
Eco, TAC, RM

l l

Tipo y fenotipo especifico*

*VAB fusionada: *Rafé:
Fusién derecha-izquierda
Fusién derecha-no coronaria
Fusién izquierda-no coronaria
Fusion indeterminada

*VAB de 2-senos:
Latero-lateral
Antero-posterior

*Simetria:

*VAB fusion parcial
o forma frustrada

* - <
Incluye evaluacion exhaustiva
de la funcién valvular

Rafé y simetria

visible / no visible
calcificado / no calcificado

*Tamaiio/forma de cuspides:
diferente / igual o parecidas

angulo de cuspide no-fusionada:
Simétrico
Asimétrico
Muy asimétrico

l

Aortopatia y Coartacion

Dilatacion presente:

Fenotipo Ascendente
Fenotipo de Raiz
Fenotipo Extendido

*Dilatacion ausente
*Coartacion aértica:

Presente= severidad
Ausente

Figura 17. Evaluacion critica por imagenes de la valvula aértica biclispide congénita.
Eco: ecografia; TC: tomografia computarizada; RM: resonancia magnética; VAB: valvula aortica biclspide.
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