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La válvula aórtica bicúspide (VAB) es la cardiopatía congénita más frecuente y afecta a un 1-2% de la po-
blación. Afecta de forma más habitual a varones que a mujeres, con una relación 3:1. A pesar de haberse 
considerado históricamente una patología de carácter relativamente benigno, un 35% de los individuos 
con VAB desarrollará a lo largo de la vida complicaciones derivadas como disfunción valvular, endocardi-
tis, aneurisma aórtico o disección aórtica. A pesar de la relevancia de esta patología quedan aún muchos 
aspectos por dilucidar. 

El objetivo de este artículo es mostrar una revisión actualizada de los aspectos básicos de esta patología 
haciendo hincapié en las últimas novedades relacionadas con su diagnóstico, evolución y complicacio-
nes asociadas desde el punto de vista de la imagen cardíaca. 
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Bicuspid aortic valve (BAV) is the most common congenital heart disease affecting 1-2% of the population. 
It affects more frequently males than females with a ratio of 3:1. Despite the fact that it has been historically 
considered a relatively benign disease, 35% of individuals with BAV will develop complications throughout 
life such as valve dysfunction, aortic aneurysm or aortic dissection. In spite of the relevance of this disease 
many aspects are not still clarified. 

The aim of this article is to show an updated version of the basic aspects of this pathology with emphasis 
on the latest developments related to the diagnosis, evolution and associated complications from a cardiac 
imaging viewpoint.

Diagnóstico y anatomía 
de la válvula aórtica bicúspide

La VAB está compuesta por dos velos, uno de ellos habitualmente de mayor ta-
maño. Existen diferentes tipos de morfología valvular o morfotipos en función 
del patrón de fusión de los velos:
• Morfotipo I. Es el morfotipo valvular más común, aparece en un 

70-80% de los casos. Es el resultado de la fusión del velo coronario 
derecho e izquierdo, que condiciona una apertura valvular en direc-
ción anteroposterior. Esta apertura típica se denomina en ocasiones 
en “boca de pez”. 

• Morfotipo II. Es menos frecuente (20-30%) y es el resultado de la fusión 
del velo coronario derecho y no coronario, condicionando una apertura 
laterolateral. 

• Morfotipo III. Es una variante excepcional (2-3%) producida por la fusión 
del velo coronario izquierdo y no coronario. 

La presencia de un rafe o engrosamiento fibroso entre los dos velos fusionados 
es habitual en la VAB. Hay que recalcar la importancia de valorar la morfología 

valvular en sístole, ya que en diástole el rafe puede simular la comisura de la 
tercera cúspide. Raramente la VAB se presenta con dos velos simétricos y sin 
la presencia de rafe (VAB “pura”). En la Figura 1 se muestran imágenes de los 
diferentes tipos de morfología valvular.  

Figura 1. Morfotipos de válvula aórtica bicúspide (VAB). Plano paraesternal 
eje corto que muestra la visión de una VAB. A: fusión del velo coronario 
derecho e izquierdo (VAB tipo I); B: fusión del velo coronario derecho y no 
coronario (VAB tipo II) (las flechas pequeñas muestran el rafe)

La ecocardiografía transtorácica (ETT) es el método de elección para el diag-
nóstico y seguimiento de la VAB porque no sólo permite realizar el diagnós-
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Lesiones congénitas asociadas

La VAB puede presentarse de forma aislada o asociada a otras malformaciones 
congénitas resultantes de alteraciones en la etapa fetal del tracto de salida del 
ventrículo izquierdo como coartación aórtica, corazón izquierdo hipoplásico 
o comunicación interventricular. El 40-50% de los pacientes con coartación 
aórtica tiene una VAB (Figura 4). También puede aparecer englobada en sín-
dromes genéticos como el síndrome de Turner, con una prevalencia del 30% 
de VAB en estos pacientes. Igualmente se han descrito asociados a individuos 
afectados de patología aórtica genética sindrómica y no sindrómica. 

Figura 4. Reconstrucción de tomografía computarizada que muestra una 
coartación aórtica extrema con interrupción de la aorta torácica descendente 
media a nivel retropulmonar en un paciente afectado de válvula aórtica 
bicúspide portador de una prótesis aórtica mecánica

Afectación valvular

La complicación más frecuente en los pacientes con VAB es la disfunción valvu-
lar por estenosis o insuficiencia. 

La estenosis aórtica se produce por calcificación de la válvula aórtica y ocurre a 
una edad más temprana, a los 50-60 años, apareciendo sobre los 70-80 años en 
los pacientes con válvula aórtica trivalva (VAT)(3). Estudios inmunohistoquími-
cos de válvulas explantadas han demostrado la presencia de inflamación, infil-
tración lipídica y producción de proteínas como mediadores en la calcificación 
del tejido valvular. Así pues, el mecanismo de calcificación es similar al que se 
produce en las VAT, objetivándose la presencia de infiltración de linfocitos T por 
igual en VAB y VAT analizadas histológicamente tras su extracción(4). Aún queda 
por dilucidar si la variabilidad en la edad de presentación de la calcificación en 
la VAB respecto a la VAT puede deberse a factores mecánicos o genéticos. A pe-
sar de que algunos estudios asocian el morfotipo valvular con la calcificación(3), 
estudios posteriores y de mayor envergadura no lo corroboran(5, 6). El manejo 
de la estenosis aórtica debe ser el mismo en los pacientes con VAB que en los 
pacientes con VAT(7, 8). 

La insuficiencia aórtica es una manifestación común de esta patología y puede 
aparecer de forma aislada o combinada con estenosis. Los mecanismos de la 
insuficiencia aórtica pueden ser por prolapso (Figura 5), endocarditis, dege-
neración mixomatosa o funcional, secundaria a la dilatación de la raíz aórtica 
o aorta ascendente. 

tico sino que también es útil para identificar otras alteraciones anatómicas 
en la raíz aórtica, la parte proximal de la aorta ascendente y otras malfor-
maciones congénitas asociadas, así como el grado de disfunción valvular. 
Su sensibilidad y especificidad para detectar VAB es del 92% y 96%, respec-
tivamente, cuando las imágenes son adecuadas(1). La mayor resolución de 
la ecocardiografía transesofágica es de especial utilidad en la valoración de 
casos dudosos. 

También la resonancia magnética cardíaca (cardio-RM) y la tomografía com-
putarizada (TC) pueden evaluar de forma precisa la anatomía de la válvula 
aórtica cuando existen dudas en el diagnóstico, aunque la gran ventaja de 
estas técnicas es que permiten realizar una excelente evaluación de la aorta 
en todos sus segmentos. En aquellos pacientes con dilatación aórtica se re-
comienda la validación de los diámetros obtenidos por ecocardiografía me-
diante otra técnica de imagen (TC/cardio-RM) con el objetivo de realizar una 
medición de diámetros más precisa gracias a la técnica de doble oblicuidad. 
Es importante tener una medida de referencia para realizar una compara-
ción fiable de las mediciones en caso de progresión de la dilatación aórtica(2) 
(Figura 2 y Figura 3). También la cardio-RM aporta información relevante 
sobre el flujo sanguíneo y su velocidad a lo largo de la aorta, lo que permitirá 
el análisis de aquellas áreas de la pared aórtica sometidas a un mayor estrés 
de pared. 

Figura 2. Medición de la aorta ascendente tubular por tomografía compu-
tarizada

Figura 3. Medición de aorta ascendente dilatada en paciente con válvula 
aórtica bicúspide

La medición de los diámetros aórticos se ha establecido por convenio median-
te ETT bidimensional y de borde externo a borde interno en telediástole (de 
primer eco a segundo eco respecto al transductor de ambas paredes aórticas). 
Los diámetros aórticos se relacionan con la superficie corporal y la edad. En 
adultos, los diámetros indexados considerados como normales son inferior a 
2,1 cm/m2 en la raíz aórtica e inferior a 2,0 cm/m2 en aorta ascendente tubular. 
Sin embargo, existe evidencia de la necesidad del uso de nomogramas o valo-
res de referencia derivados de ecuaciones que contemplan 2 desviaciones es-
tándar respecto al valor límite normal para realizar una estimación más precisa 
que tenga en cuenta el sexo, el peso y la talla. 
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tica mostraron una mayor incidencia de crecimiento rápido a nivel de la aorta 
ascendente tubular(11). Sin embargo, otros estudios no han demostrado que el 
morfotipo valvular sea un predictor de la dilatación aórtica(5, 6, 12). 

Figura 6. Patrón de dilatación aórtica según Schäfer

La patogénesis del aneurisma de aorta ascendente en pacientes con VAB es incierta. 
Algunos autores apoyan la teoría hemodinámica en que se considera que la dilata-
ción se debe al estrés hemodinámico anormal que genera el flujo turbulento ex-
céntrico resultante de la VAB sobre las paredes aórticas(13). La fuerza tangencial que 
ejerce el flujo en la pared y que ha podido estimarse mediante el análisis de flujos 
de cardio-RM cuatridimensional se denomina wall shear stress (Figura 7). Ello podría 
explicar la tendencia a desarrollar aneurismas de diferente localización en función 
del patrón morfológico valvular. De hecho, existen estudios histológicos realizados 
en aortas explantadas de pacientes con VAB que documentan alteraciones anato-
mopatológicas en las zonas sometidas a mayor estrés de pared, con menor cantidad 
de fibras de elastina, menor grosor y mayor distancia entre las mismas. 

Figura 7. Imagen de cardioresonancia magnética de flujo 4D en paciente 
con válvula aórtica bicúspide y dilatación aórtica. Se observa un patrón 
distinto de las líneas de flujo en pico sistólico en un control (A), un paciente 
con VAB tipo I (flujo de salida anterior, B) y en un paciente con VAB tipo II 
(flujo de salida posterior, C)

Algunos investigadores apoyan la teoría genética considerando que las altera-
ciones de la pared aórtica se deben a un origen genético común que también 
explica la diferente morfogénesis de la válvula aórtica. Existen observaciones 
que apoyan la evidencia de esta base genética como, por ejemplo, el hecho 
de que la aortopatía es prevalente en los familiares de primer grado de los 
pacientes con VAB(14). El haberse objetivado un patrón de herencia autosómico 
dominante en diferentes poblaciones analizadas(15) y una heredabilidad eleva-
da (89%)(16) apoyan también esta hipótesis. Estudios histológicos realizados con 
corazones embrionarios de hámsteres sirios han mostrado que una migración 
anormal de las células de la cresta neural puede explicar esta anomalía. 

Sin embargo, el papel de la genética o los factores hemodinámicos en la pato-
génesis de la dilatación aórtica es difícil de determinar, siendo probablemente 

Figura 5. Imagen transesofágica que muestra prolapso de un velo coronario 
en válvula aórtica bicúspide que conlleva la aparición de una insuficiencia 
aórtica grave

En una cohorte de 118 pacientes con VAB se detectó en un 34% la pre-
sencia de insuficiencia aórtica moderada o grave(9). En otra serie extensa 
se detectó la presencia de insuficiencia aórtica de cualquier grado en un 
47% de los pacientes, pero sólo un 3% requirió cirugía por este motivo(5). 
De forma similar, Tzemos et al. detectaron un 21% de insuficiencia aórtica 
moderada a grave, pero únicamente un 6% requirió intervención por este 
motivo(6). A pesar de la variabilidad documentada en la prevalencia de la 
insuficiencia aórtica significativa, ésta ha demostrado ser un predictor para 
eventos cardíacos(6). 

Dilatación aórtica

Los pacientes con VAB tienen un mayor riesgo de desarrollar dilatación de la 
aorta ascendente y disección. La prevalencia de dilatación aórtica asociada a 
VAB oscila entre el 33% y el 80%. Esta gran variabilidad se atribuye a la diferen-
cia en los umbrales usados para definir dilatación, las poblaciones estudiadas, 
las técnicas de imagen usadas, los valores considerados normales por edad y 
superficie corporal, la región de aorta analizada, así como la naturaleza hetero-
génea de la propia enfermedad. 

Por estos motivos, en esta última década la aortopatía relacionada con la VAB 
ha ganado interés, surgiendo la necesidad de definir el nivel donde se produce 
dicha dilatación. La primera clasificación fenotípica que incluyó la válvula y la 
aorta la propusieron Schäfer et al. Se determinaron tres morfotipos aórticos(10) 
(Figura 6): 
• Fenotipo N. Con un diámetro a nivel de los senos de Valsalva superior a la 

unión sinotubular y aorta ascendente tubular.
• Fenotipo A. Preserva la morfología típica y tiene un diámetro de aorta as-

cendente tubular superior al resto.
• Fenotipo E. Define una dilatación a ambos niveles con pérdida de la unión 

sinotubular 

En una serie de 191 pacientes se observó que el tipo N y el A eran los más 
frecuentes y cuando se relacionaban con el morfotipo valvular se observó que 
los pacientes con VAB tipo I dilataban predominantemente la raíz aórtica y con 
la VAB tipo II lo hacían sobre todo a nivel de la aorta ascendente tubular(10). Una 
cohorte de 133 individuos con VAB mostró, como en el estudio previo, que la 
VAB tipo I dilataba con una mayor prevalencia a nivel de los senos de Valsalva y 
la VAB tipo II dilataba con mayor frecuencia a nivel de la aorta ascendente. Tras 
un tiempo de seguimiento de 4 años los pacientes con dilatación de la raíz aór-
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una conjunción de ambos factores, lo que puede explicar el desarrollo de esta 
complicación. 

La disección aórtica es la complicación más temida en los pacientes con VAB, 
debido a la alta mortalidad asociada. La incidencia de la misma varía entre los 
diferentes estudios, con una incidencia documentada en dos grandes series 
poblacionales baja, de entre el 0-0,1%(5, 6), a una prevalencia estimada de dife-
rentes series de hasta un 4%(17). Aunque la probabilidad de disección es mucho 
menor que en los pacientes con síndrome de Marfan, dado que la VAB es unas 
100 veces más común, puede originar un número relevante de disecciones 
aórticas a nivel poblacional. La disección aórtica en pacientes con VAB afecta 
típicamente a la aorta torácica ascendente (Figura 8), aunque se ha descrito 
afectación de la aorta torácica descendente en pacientes de edad avanzada. A 
pesar de que la disección es más frecuente en pacientes con dilatación aórtica 
existen casos publicados en pacientes con diámetros normales. De entre los 
factores de riesgo descritos para la disección se encuentran la dilación aórtica, 
el sexo masculino, una historia familiar de disección aórtica, la coartación aór-
tica o el síndrome de Turner.

Figura 8. Disección de aorta ascendente. A: reconstrucción multiplanar que 
muestra flap de disección a nivel de aorta ascendente sin afectación de la 
raíz aórtica. Puerta de entrada (flecha roja) a nivel de aorta ascendente; B: el 
plano axial muestra aneurisma de aorta ascendente de 52 mm (medición a 
nivel de la bifurcación de la arteria pulmonar)

Historia natural

La progresión clínica de la VAB se ha evaluado en distintos estudios, demos-
trándose una amplia variabilidad en su forma de presentación, que puede ir 
desde la presencia de una estenosis grave en la infancia a un curso totalmente 
indolente hasta la edad adulta. 

Existen dos grandes estudios poblacionales que han evaluado el seguimiento 
a largo plazo de los pacientes con VAB. Una cohorte de 212 pacientes asinto-
máticos con VAB (edad media 32 ± 20 años) presentaron, tras un seguimiento 
de 15 ± 6 años, una supervivencia similar a la de la población normal (90 ± 3% 
a 20 años), pero con una mayor tasa de eventos cardíacos que incluían cirugía 
sobre la válvula aórtica y aorta ascendente(5). Los predictores de eventos fueron 
la edad ≥ 50 años y la degeneración valvular. En esta serie, un diámetro aórtico 
≥ 40 mm en diagnóstico basal predijo de forma independiente la cirugía por 
dilatación aórtica(5). Otro estudio determinó los resultados de pacientes con 
VAB con y sin presencia de síntomas. 642 pacientes (edad media 35 ± 16 años) 
se siguieron durante 9 ± 5 años determinándose de nuevo una supervivencia 
estimada a 10 años similar a la población normal (96 ± 1%)(6). La aparición de 
uno o más eventos cardíacos primarios ocurrió en un 25% de los casos (muerte 
cardiovascular 3%, cirugía sobre la válvula aórtica o aorta ascendente 22%, dila-
tación aórtica o aneurisma 2%). Los predictores de eventos primarios fueron la 
edad > 30 años, la estenosis aórtica moderada o grave y la insuficiencia aórtica 
moderada o grave(6).

En esta misma línea, otro estudio evaluó la presencia de complicaciones aórti-
cas en 416 pacientes con VAB. La incidencia de disección aórtica fue del 1,5% 
por 10.000 pacientes/año. La incidencia aumentaba significativamente con la 
edad y con la presencia de aneurisma aórtico. La necesidad de cirugía aórtica 
a 25 años fue del 25%(18). 

Tratamiento quirúrgico

Las indicaciones de cirugía en los pacientes con VAB son similares a los pa-
cientes con VAT. En cuanto a la estenosis aórtica en la infancia, el tratamiento 
de elección es la valvuloplastia. El remplazo valvular aórtico es la técnica de 
elección en la mayoría de los adultos con VAB y estenosis aórtica, con una mor-
bilidad y mortalidad bajas en la actualidad. A pesar de que los pacientes con 
VAB se excluyeron inicialmente del ensayo PARTNER, estudios más recientes 
han demostrado que la TAVI puede realizarse de forma segura en pacientes 
con VAB seleccionados con alto riesgo quirúrgico, con resultados similares a 
los pacientes con VAT(19). 

En las última dos décadas, la reparación de la válvula aórtica se ha convertido 
en una alternativa en los pacientes con insuficiencia aórtica. Su ventaja es evi-
tar el uso del tratamiento anticoagulante a largo plazo en estos pacientes. Se 
han propuesto múltiples técnicas quirúrgicas como la plicatura del tejido re-
dundante, la resección triangular del rafe con reconstrucción del velo, la repa-
ración con interposición del parche de pericardio, la resuspensión de margen 
libre o la anuloplastia. Aunque algunas series aún consideran la presencia de 
VAB como un predictor de fracaso de la reparación y reintervención, diversos 
estudios han demostrado la factibilidad de esta técnica con resultados opti-
mistas. Existe evidencia reciente de que las características anatómicas juegan 
un papel importante en la durabilidad de la reparación. Así pues, una altura 
de coaptación ≤ 9 mm o una superficie de coaptación < 4 mm, un diámetro 
aortoventricular mayor a 28 mm y una orientación comisural < a 160º se consi-
deran factores ecocardiográficos predictores de reintervención. 

Respecto a la intervención sobre la aorta ascendente, las guías de 2010 de la AHA/
ACC incluían la VAB entre otras enfermedades del tejido conjuntivo y recomen-
daban cirugía con diámetros entre 40-50 mm o con crecimiento > 5 mm/año, lo 
que generó gran controversia. Las guías europeas de la ESC/EACTS de 2012 para 
la enfermedad valvular(8) y las guías europeas de la ESC de 2014 para las enferme-
dades aórticas(2) establecieron la cirugía aórtica con diámetros ≥ 55 mm (clase IIa, 
nivel evidencia C); ≥ 50 mm si se asociaban coartación aórtica, historia familiar 
de disección, hipertensión arterial o crecimiento anual > 2 mm/año en medidas 
consecutivas usando la misma técnica de imagen, medido al mismo nivel y con 
comparación directa de las 2 exploraciones y confirmado por otra técnica (clase 
IIa, nivel evidencia C). Las nuevas guías de la ACC/AHA de 2014(7) recomiendan 
tratamiento quirúrgico de raíz aórtica si éste es ≥ 55 mm (clase I, nivel evidencia 
B). Con diámetros aórticos > 50 mm se considera razonable el tratamiento de la 
aortopatía si existe historia familiar de disección aórtica o la ratio de crecimiento 
es ≥ 5 mm/año (clase IIa, nivel evidencia C). Se considera razonable con diámetros 
> 45 mm y necesidad de cirugía sobre la válvula aórtica (clase IIa, nivel evidencia 
C). Sin embargo, el nivel de evidencia en todas ellas es inadecuado y las directrices 
derivan en su mayoría de consenso de expertos. Además, no se diferencia si el 
diámetro máximo corresponde a la raíz aórtica o a la aorta ascendente tubular, no 
se proponen puntos de corte según diámetros indexados por superficie corporal 
o talla, ni se indica si la estenosis aórtica grave o la insuficiencia aórtica sin indica-
ción quirúrgica implican un mayor riesgo asociado. 

En los pacientes sometidos a recambio valvular aórtico aislado, tener VAB se 
considera un factor predisponente para presentar eventos aórticos a largo pla-
zo como formación de aneurismas o disección aórtica. Sin embargo, la inciden-
cia de eventos aórticos en los pacientes con VAB tras el recambio valvular aórti-
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co es muy baja. Estudios recientes documentan una baja incidencia de eventos 
aórticos tras el recambio valvular aórtico. En una cohorte de 153 pacientes con 
VAB y estenosis aórtica con dilatación aórtica de 40-50 mm, únicamente un 3% 
requirió cirugía por progresión de aneurisma aórtico(20). Tras 15 años de segui-
miento no se observó disección ni rotura aórtica, y el riesgo de presentar even-
tos aórticos fue muy bajo. En una gran serie que incluyó 1.286 pacientes con 
un seguimiento a 12 años, sólo se documentó un 1% de disección aórtica, un 
0,9% de cirugía de aorta ascendente y un 9,9% de dilatación aórtica progresi-
va(21). Otros estudios también mostraron que la incidencia de disección aórtica 
y formación de aneurismas en pacientes con VAB tras recambio valvular aórtico 
es muy baja(22, 23). Por tanto, el reemplazo aórtico profiláctico en pacientes con 
dilatación ligera de la aorta no debería realizarse dada la baja incidencia de 
eventos tras el recambio valvular aórtico. 

Tratamiento médico

En los pacientes con VAB debe controlarse de forma agresiva la presión arte-
rial, así como otros factores de riesgo cardiovascular. Las últimas guías de 2014 
sobre patología aórtica de la ESC sugieren el uso de betabloqueantes en los 
pacientes con VAB y raíz aórtica > 40 mm, aunque con bajo nivel de eviden-
cia(2) y basándose en extrapolaciones de resultados de estudios en pacientes 
con síndrome de Marfan. Las estatinas han demostrado reducir la expresión de 
metaloproteinasas de la matriz extracelular observada en los aneurismas aórti-
cos. Varios estudios observacionales retrospectivos sugieren el beneficio de las 
estatinas para reducir la dilatación de la aorta en pacientes con VAB(24, 25). A nivel 
valvular, ensayos clínicos no han demostrado su eficacia para reducir la progre-
sión de la calcificación valvular, sin embargo, estudios aislados sugieren un ma-
yor beneficio cuando la afectación valvular es ligera(26). En la actualidad se está 
llevando a cabo un ensayo clínico para evaluar la eficacia de la atorvastatina en 
pacientes con VAB (BICATOR: Evaluación de la eficacia de la Atorvastatina en la 
progresión de la dilatación aórtica y la degeneración valvular en pacientes con vál-
vula aórtica Bicúspide; ClinicalTrials.gov; número NCT02679261). También cabrá 
la posibilidad de determinar, en un futuro próximo, si existe un lugar para el tra-
tamiento de VAB con betabloqueantes y antagonistas de los receptores de la 
angiotensina II (Beta Blockers and Angiotensin Receptor Blockers in Bicuspid Aortic 
Valve Disease Aortopathy (BAV) study; ClinicalTrials.gov; número NCT01202721). 

Herencia y cribado familiar

El patrón de herencia de la VAB es complejo. Distintos estudios han demostra-
do un patrón de herencia autosómico dominante con penetrancia y expresión 
fenotípica variables(15). También se ha determinado la heredabilidad, que es la 
estimación de la cuantía de la herencia determinada por el efecto genético, 
siendo de un 89% en los individuos con VAB. Múltiples estudios consideran 
que el patrón de herencia de la VAB sólo puede explicarse por la implicación de 
múltiples genes y la influencia de factores modificadores ambientales. 

Análisis genéticos realizados en poblaciones con VAB han mostrado una gran 
heterogeneidad de resultados. De entre los considerados que podrían ser rele-
vantes para determinar la herencia de la VAB se encuentran los genes TGFBR2, 
TGFBR1, NOTCH1, ACTA2 y KCNJ2. Aun así, ninguno de ellos puede explicar de 
forma aislada un porcentaje significativo de los casos familiares de VAB. A pesar 
de que algún estudio aislado propone el estudio genético en pacientes con 
VAB familiar, no se recomienda en la actualidad el estudio de genes fuera del 
ámbito de la investigación. 

El cribado de los familiares de primer grado de pacientes con VAB se consi-
dera apropiado según las guías de práctica clínica actuales, pero sin llegar a 

un acuerdo sobre el grado de recomendación(2, 7, 8). Los datos sobre el posible 
efecto del cribado en el pronóstico de esta población son escasos y exis-
ten muy pocos estudios que determinen la relación coste-eficacia de esta 
práctica. La ratio de recurrencia de la VAB en familiares de primer grado se 
ha descrito entre el 4,6-11%(15, 16, 27). Las diferencias pueden atribuirse a dife-
rencias geográficas. 

Existen discrepancias entre estudios respecto a la concordancia de herencia 
en función del morfotipo valvular. Respecto a la herencia de la dilatación 
aórtica asociada a la VAB también existe una gran heterogeneidad en los re-
sultados publicados. Aunque en algunas cohortes no se ha evidenciado una 
diferencia significativa en los diámetros aórticos de los familiares de primer 
grado con respecto a la población con VAB(15, 16, 27), otros han mostrado una 
prevalencia de dilatación aórtica en familiares de primer grado de hasta el 
32%(14).

Respecto a las implicaciones sociosanitarias de la necesidad del cribado en 
familiares de primer grado de pacientes con VAB existen estudios en población 
pediátrica y adulta que demuestran que el cribado mediante ETT es una prác-
tica coste-efectiva y asequible en las sociedades actuales. Falta por dilucidar 
si otros factores genéticos, nuevos biomarcadores o patrones de herencia en 
función de los fenotipos valvular o aórtico permitirán obtener nuevas direc-
trices para optimizar el cribado estratificando a las familias que acarrean un 
mayor riesgo.

Conclusión

Aunque los grandes estudios poblacionales han contribuido al conocimiento 
de las complicaciones derivadas de la VAB, son necesarios registros multicéntri-
cos e internacionales para esclarecer aspectos básicos como la incidencia real 
de la disección aórtica o el alcance de la aortopatía asociada a la VAB. 

A pesar de que la ETT es la técnica de elección para el diagnóstico y segui-
miento de esta patología, la introducción de técnicas como la TC y la cardio-RM 
son indispensables en la práctica habitual, esencialmente cuando se detectan 
indicios de enfermedad aórtica. 

Aunque el patrón de herencia exacto aún está por determinar, la tasa de recu-
rrencia en familiares de primer grado no es despreciable, por lo que el cribado 
familiar parece una herramienta útil en las sociedades actuales desarrolladas, 
especialmente para evitar muertes por disección aórtica y disminuir la morbili-
dad y mortalidad de las complicaciones asociadas. 

Es necesario avanzar en el conocimiento de la patogénesis de la degenera-
ción valvular y la dilatación aórtica para el desarrollo de nuevas potenciales 
armas terapéuticas que puedan ofrecer una mejor calidad de vida a estos 
pacientes. 

Abreviaturas

ACC: American College of Cardiology
AHA: American Heart Association
Cardio-RM: Resonancia magnética cardíaca
EACTS: European Association of Cardiothoracic Surgery
ETT: Ecocardiografía transtorácica
TAVI: Transaortic valve implantation 
TC: Tomografía computarizada
VAB: Válvula aórtica bicúspide
VAT: Válvula aórtica trivalva
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• Artículos de revisión

Ideas para recordar

• La VAB es la cardiopatía congénita más frecuente. La supervivencia de estos 
pacientes es similar a la de la población normal, pero el riesgo de complica-
ciones derivadas como disfunción valvular, aneurisma aórtico, endocarditis 
o disección aórtica es significativamente mayor.

• La ETT es el método de elección para el diagnóstico y seguimiento de los 
pacientes con VAB. La TC y la cardio-RM pueden ser de ayuda cuando exis-
ten dudas diagnósticas y son especialmente útiles para la evaluación de los 
diámetros aórticos. 

• La estenosis aórtica en la VAB se debe a calcificación y se produce de for-
ma más precoz que en los pacientes con VAT. La insuficiencia aórtica, aun 
estando presente en una gran proporción de pacientes, no suele requerir 
cirugía con la misma frecuencia que la estenosis aórtica. Las técnicas de 
reparación valvular están en continua evolución y muestran un futuro pro-
metedor para estos pacientes.

• La incidencia de disección aórtica ha mostrado ser relativamente baja en 
los pacientes con VAB con diámetros aórticos ligeramente aumentados.  

• Se ha objetivado una tasa de recurrencia de la VAB en los familiares de 
primer grado del 4-11%. El cribado familiar puede ser útil para detectar 
las complicaciones silentes derivadas de esta enfermedad, por lo que se 
recomienda su realización según las principales sociedades científicas 
actuales. 
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