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RESUMEN

La ecocardiografia es método diagndstico de la cardiologfa con mayores avances desde su descubrimiento
y el que ha permitido realizar diagndsticos mas precisos y planeamientos de manejo y tratamiento quirdr-
gicos con mayor seguridad. El siguiente reporte trata de un paciente con una valvula adrtica unicuspide,
en el que la ecocardiograffa 3D jugd un papel fundamental para la valoracién de la morfologia valvular. A
pesar de ser ésta una valvulopatia muy rara, es importante tenerla en cuenta en el estudio del paciente con
disfuncién valvular adrtica.
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ABSTRACT

Echocardiography is diagnostic method of cardiology with multiple advances since its discovery. It has allowed
to make more accurate diagnosis, to perform more reliable surgical plans and to correct medical treatment. The
following report is about a patient with an unicuspid aortic valve, in which 3D echocardiography played a funda-
mental role in the assessment of valvular morphology. Despite being an exceedingly rare valvulopathy, it is impor-
tant to consider it in the study of the patient with aortic valve dysfunction.
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Presentacion del caso
reportd coronarias sin lesiones angiograficamente significativas, y en el aor-
tograma por angiograffa se midié la aorta ascendente de 55 mm. El paciente

Varén de 56 afos, sin antecedentes patoldgicos previos. Presenté una historia
de un mes de evolucion de disnea de pequefos esfuerzos, edema de miem-
bros inferiores y ortopnea. Finalmente, ingresé en Urgencias con datos de insu-
ficiencia cardfaca descompensada y un soplo sistélico grado IV/VI en foco adr-
tico. Se le realizé ecocardiografia transtoracica (ETT) que documento dilatacion
ventricular izquierda con fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI)
reducida y disfuncion diastélica. Ademas, llamaba la atencién una estenosis
aortica moderada que tenia asociado un jet de insuficiencia que impresionaba
ser excéntrico, con dilatacién de raiz de aorta y aorta ascendente, sin poder
esclarecer la morfologia valvular adrtica.

Se valoré de forma mads detallada la valvula adrtica con ecocardiografia transe-
sofégica (ETE), donde se apreciaba una vélvula adrtica unictspide de configura-
cién unicomisural con un jet de insuficiencia adrtica excéntrica severa asociada a
estenosis adrtica moderada (velocidad pico 3.27 m/s; gradiente pico 43 mmHg;
gradiente medio 23 mmHg; drea valvular adrtica 1.56 cm?) (Figura 1, Video 1 a
Video 3)y dilatacién adrtica con diametro maximo de 54 mm (Figura 2 y Video 4).

Se realizé angiotomograffa computarizada (angio-TC) que documento dilata-
cién aneurismatica de la raiz y arco adrticos de hasta 54 mm; el cateterismo
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fue estabilizado de su insuficiencia cardiaca. Se discutié el caso de forma mul-
tidisciplinaria y con el paciente, y se plantearon diferentes posibilidades dada
la falla ventricular y la dilatacién adrtica. Sin embargo, el paciente decidié no
realizarse ninguna intervencién. Por tanto, se continud su manejo médico para
la insuficiencia cardiaca.

Estudio por imagen

Figura 1. ETE a 45° que muestra la morfologia tipica de la valvula adrtica
unicuspide (A: imagen 2D; B: imagen 3D)
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Video 1. ETE a 45° en modo 2D. Apertura y cierre de la vélvula adrtica
unicuspide

Video 3. ETE a 140° en modo Doppler color. Se pueden ver los jets de
estenosis e insuficiencia adrtica
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Figura 2. ETE (A) y ETT (B) de las posibles morfologias de la vélvula
aodrtica unicuspide que muestran la dilatacion de la aorta ascendente, una
complicacién frecuentemente asociada a la vélvula adrtica bicuspide

Video 4. ETT supraesternal eje largo, arco dilatado, flujo retrogrado
iastélico de insuficiencia aortica

Discusion

La valvula adrtica unicispide es una patologfa congénita rara, con una inci-
dencia muy baja que supone un 0.02% en pacientes adultos y menos del 5%
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de los pacientes para reemplazo valvular aértico™. Predomina en hombres, a
razon 4:1.

La malformacion de las valvas causa mayor calcificacion y fibrosis, usualmente
entre los 30-50 anos, llevando a una estenosis progresiva, junto con regurgita-
cion valvular. El diagnostico era previamente realizado en la autopsia o con la
inspeccién intraoperatoria de la vélvula, sin embargo, el avance de las técni-
cas de imagen ecocardiogréfica ha permitido una evaluacion no invasiva mas
temprana®.

Su etiologia se remonta a la embriogénesis, ya que las tres valvas con sus co-
misuras se desarrollan de los tubérculos embrionarios del tronco adrtico. En el
caso de la valvula unicuspide, hay un fallo en el desarrollo de dos comisuras, lo
que genera un par de rafes donde deberian ubicarse normalmente estas comi-
suras!). Es importante destacar que los senos de Valsalva también se originan
de estos tubérculos embrionarios, pero su desarrollo concluye usualmente de
forma normal. Por ello, estos pacientes generalmente tienen arterias coronarias
en posicion normal®.

Esta morfologia puede clasificarse en dos tipos, vélvula unicispide unicomisu-
ral y acomisural, segun exista o no union lateral a la aorta a nivel del orificio de
apertura (Figura 3). En las unicomisurales (Figura 3B), hay una union lateral
a la aorta y la Unica cuspide se encuentra alrededor del orificio adrtico; esta
configuracion, por lo general, tiene un area de orificio efectivo mayor que su
contraparte. Las acomisurales (Figura 3A) tienen una apertura mas triangular
causada por un pobre desarrollo de las tres ctspides®.

® ®

Figura 3. Diagrama de las posibles morfologias de la vélvula adrtica
unicuspide: acomisural (A) y unicomisural (B)

Clinicamente, predomina la estenosis adrtica en un 92% de los casos, con o
sin regurgitacion adrtica. En estos casos, la calcificacion adrtica llega a ser se-
vera, y es importante tenerlo en cuenta cuando esta calcificacion se extiende
hacia el septum interventricular, lo cual puede resultar en danos al tejido de
conduccién durante el desbridamiento para el reemplazo valvular® asi como
trastornos de la conduccion. Los sintomas tienden a presentarse 20-30 afos
antes que en los pacientes con valvulas tricUspides. Ademas, tiene una presen-
tacion bimodal, dado que se comporta de forma menos agresiva en pacientes
mayores y mas agresiva en pacientes jévenes®.

Su diagndstico se basa en la imagen cardiaca. Las imdgenes 3D de la ETE son
un pilar para el reconocimiento de la morfologia de esta valvulopatia. El reto
principal esta en que, durante la diastole, el rafe usualmente impresiona una
comisura verdadera en el eje corto. Sin embargo, en sistole no existe una sepa-
racion de cuspides, sino que tiene una apertura valvular excéntrica, en forma
de “gota de agua"™. El diagnostico correcto puede complicarse por la calcifica-
cién y el nimero de comisuras a nivel de la union sinotubular®.
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Es necesario valorar también la raiz y aorta ascendente puesto que se ha de-
mostrado hasta un 50% de casos de valvulas unictspides con una aorta ascen-
dente de méas de 40 mm y que necesitan reemplazo adrtico™, como el caso de
nuestro paciente. También las vélvulas bicuspides y unicuspides tienen mayor
riesgo de diseccion®.

Existe un registro europeo que plantea ciertos criterios ecocardiograficos para
distinguir la morfologia unictispide®. Dentro de los criterios mayores figuran:
zona de unién comisural Unica, forma redondeada en la zona opuesta a la
unién comisural, orificio valvular excéntrico durante la sistole y edad menor
de 20 anos con un gradiente transvalvular medio mayor de 15 mmHg. Por
otra parte, la aortopatia toracica asociada y la edad menor de 40 afos fueron
definidos como criterios menores. En este registro, la presencia de 3 criterios
mayores o 2 criterios mayores con 1 criterio menor se encontrd en todos los
pacientes con valvulas unicuspides y en ninguno de los pacientes con mor-
fologia bicuspide o trictspide, con una buena sensibilidad y especificidad?®

El tratamiento se basa en el reemplazo valvular adrtico, con o sin sustitucion
adrtica seguin el tamano del vaso®. La intervencion valvular y de la aorta juntas
no conlleva mayor mortalidad, sino, mas bien, la intervencion conjunta tiene
mejores resultados a largo plazo que solamente cirugia valvular”.

La cirugfa en valvulas bicuspides con estenosis tiene mejoria significativa en la
FEVI, con respecto a los pacientes con regurgitacién, los cuales tienen mayor
indice de eventos cardiovasculares y tienden a continuar con disfuncién ven-
tricular®. De hecho, en estos pacientes se documenté un punto de corte para
el diametro diastélico del ventriculo izquierdo (DDVI) de 60 mm como predic-
tor independiente para la no mejoria de la FEVI posterior a la cirugia. En ellos
también se recomienda una intervencién temprana antes de que disminuya la
FEVI'y aumente el DDVI®,

Conclusion

La ETE y las nuevas técnicas de imagen 3D son clave para el diagnéstico tem-
prano de las lesiones de la vélvula adrtica. La descripcion morfolédgica es indis-
pensable para el planeamiento quirdrgico de estos pacientes, asi como la bus-
queda de otras anomalias asociadas como patologfas de aorta y determinar
la presencia de disfuncion ventricular izquierda para realizar una intervencion
temprana y evitar el dafo irreversible del ventriculo izquierdo.

Ideas para recordar

- Elavance de las técnicas de imagen ecocardiografica transtorécica y transe-
sofagica han permitido una mejor y mas temprana evaluacion de anoma-
lfas valvulares como la adrtica unictspide, para lograr una intervencién mas
temprana en estos casos.

- Es importante no limitar la valoraciéon ecocardiogréfica a la valvulopatia
aortica, sino también incluir la valoracion de la raiz adrtica y aorta ascen-
dente dentro de la evaluaciéon de pacientes con sospecha de esta pato-
logia.

- Existe una serie de criterios mayores y menores que permiten distinguir
con buena especificidad y sensibilidad una vélvula bictspide de una uni-
cuspide, cuando existen dudas de la morfologia valvular adrtica.
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