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Palabras clave

RESUMEN

> Aneurisma del seno
de Valsalva.

Fistula aortoatrial.
Insuficiencia cardfaca.
Insuficiencia adrtica.

>
>
>
> Caso clinico.

El aneurisma del seno de Valsalva (ASV) es una anomalia de baja prevalencia que habitualmente cursa de
forma asintomética y puede asociarse a otras alteraciones estructurales cardiacas, como la valvula adrti-
ca bicuspide. Su complicacién por ruptura con fistulizacién hacia las cavidades cardiacas derechas puede
generar una situacion clinica de inestabilidad hemodindmica y elevada morbimortalidad. Presentamos el
caso de un varén de 51 afios con insuficiencia cardiaca en el que el estudio con imagen permitié hacer
el diagndstico de vélvula adrtica bictspide asociada a aneurisma del seno de Valsalva no coronario roto y
futurizado a la auricula derecha. Este caso es un ejemplo de cémo la imagen multimodal es necesaria para
valorar de forma precisa las lesiones cardiacas complejas.

Keywords

ABSTRACT

> Sinus of Valsalva aneurysm.

Aorto-atrial fistula.
Heart failure.
Aortic regurgitation.

>
>
>
> (ase report.

Aneurysm of the sinus of Valsalva (ASV) is a rare anomaly that is usually asymptomatic and may be associa-
ted with other structural heart abnormalities, such as bicuspid aortic valve. Its complication due to rupture with
fistulisation towards the right heart chambers can lead to haemodynamic instability and high morbidity and
mortality. We present the case of a 51-year-old man with heart failure in whom imaging studies led to a diagnosis
of bicuspid aortic valve associated with a ruptured non-coronary Valsalva sinus aneurysm fistulising to the right
atrium. This case is an example of how multimodal imaging is necessary for the accurate assessment of complex
cardiac lesions.

Introduccion

El' ASV puede coexistir con otras alteraciones estructurales, siendo la vélvula
aortica bicUspide una de las asociaciones mas descritas. En estos pacientes,
la presencia concomitante de insuficiencia adrtica (IAo) puede dificultar el

El aneurisma del seno de Valsalva (ASV) es una anomalia poco frecuente y
generalmente de origen congénito. En la mayorfa de los casos permanece
asintomético durante afios y se diagnostica de forma incidental. No obstante,
su ruptura es una complicacion infrecuente pero potencialmente grave, espe-
cialmente cuando se asocia a la formacion de una fistula hacia las cavidades
cardfacas derechas, lo que puede ser causa de insuficiencia cardiaca con ines-
tabilidad hemodinédmica y con una elevada morbimortalidad si no se trata de
forma precoz.
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diagnéstico inicial y plantear un amplio diagnéstico diferencial con entidades
de elevada gravedad, como la endocarditis infecciosa (El). En este contexto, la
imagen cardfaca multimodal resulta fundamental para una correcta caracteri-
zacion anatémica y funcional, permitiendo no solo establecer el diagnéstico
definitivo, sino también guiar la estrategia terapéutica.

Presentamos el caso de un paciente adulto con ruptura de un ASV del seno no
coronario roto y fistulizado hacia la auricula derecha (AD), asociado a IAo mode-
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rada sobre la vélvula adrtica bicuspide, con una presentacion clinica subaguda
que planted dudas inicialmente con un proceso infeccioso. Este caso ilustra el
valor incremental del uso secuencial de la ecocardiografia transtorécica (ETT),
la ecocardiografia transesofagica (ETE) y la tomograffa computarizada (TC) en
el manejo de esta entidad.

Informacion clinica del paciente

Varén de 51 anos, exfumador, sin antecedentes personales ni familiares de in-
terés. Consulté en el Servicio de Urgencias por un cuadro de tres semanas de
evolucién de disnea progresiva de minimos esfuerzos, acompanada de ede-
mas en los miembros inferiores. Negaba fiebre ni otros sintomas sugestivos de
clinica infecciosa, sindrome constitucional o traumatismo toracico reciente. El
motivo principal de consulta fue un marcado empeoramiento clinico de los
ultimos dias, con disnea en reposo y limitacién funcional significativa para las
actividades habituales.

Hallazgos clinicos

A su llegada a Urgencias, el paciente presentaba cifras de presion arterial de
140/60 mmHg, taquicardia sinusal a 111 latidos por minuto y saturacion basal
de oxigeno del 98 %. En la exploracién fisica destacaba la presencia de un soplo
continuo audible en mesocardio, junto con signos de congestién periférica, lo
que sugerfa una alteracion cardiaca estructural subyacente. El paciente estaba
afebril y no se observaron lesiones cutdneas sugestivas de endocarditis.

Ante la situacién clinica de insuficiencia cardiaca de novo, se realizé un ETT ini-
cial desde Urgencias (Video 1), que evidencié un ventriculo izquierdo severa-
mente dilatado con disfuncién sistélica global moderada, asf como una Ao al
menos moderada. Estos hallazgos justificaron el ingreso en la planta de Cardio-
logfa para optimizacion del tratamiento y ampliacion del estudio etiolégico. Se
extrajeron hemocultivos en frio.

Tras alcanzar la euvolemia, un nuevo ETT mostré dilatacion de las cuatro cavi-
dades cardiacas, con fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo del 40%. Se
identificd una valvula adrtica bictspide con fusién de los velos no coronario y
coronario derecho, con rafe levemente fibrosado y dilatacion de los senos de
Valsalva, a expensas de un seno no coronario aneurismatico con protrusion
hacia la AD (Figura 1). El doppler color reveld, ademas del jet de 1Ao, un flujo
patoldgico entre el seno de Valsalva no coronario y la AD, sugestivo de fistula
(Video 2), lo que justificé la realizacion de estudios de imagen avanzados. En
este primer estudio no se evidenciaron imagenes sugestivas de endocarditis.

Con el paciente ya compensado desde el punto de vista clinico, se realizdé un
ETE que permitié una caracterizacion detallada de la |Ao (Video 3). Se observéd
un jet de regurgitacion excéntrico y paralelo al plano mitral, con mecanismo
mixto secundario a dilatacién y billowing de los velos fusionados. La IAo se con-
sideré de grado moderado (IlI/IV) mediante pardmetros cuantitativos y semi-
cuantitativos (vena contracta 5 mm, area de laVC por 3D 0,2 cm?, ORE estimado
por PISA de 0,36 cm?). Existia un flujo reverso holodiastoélico significativo en la
aorta toracica descendente (Figura 2) que se interpreté con cautela debido a
la coexistencia de un cortocircuito izquierda-derecha.

Las reconstrucciones tridimensionales avanzadas (HD live y Flexi-light)
(Videos 4 y 5) permitieron identificar con precision la ruptura del seno de
Valsalva no coronario a través de un Unico orificio irregular de 15 x 8 mm,
con flujo sistodiastolico hacia la AD, confirmando el diagndstico de fistula
aorto-atrial derecha (Video 6). No se objetivaron hallazgos ecocardiogra-
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ficos sugestivos de endocarditis, lo que se corrobord con hemocultivos y
serologias negativas (donde se incluy¢ sifilis). La TC cardiaca confirmé los
hallazgos (Figura 3), y aporté informacion anatomica adicional clave para
la planificacion quirdrgica.

Video 1. ETT 4C. Dilatacion severa del VI, con disfuncién sistdlica global
moderada y flujo de IAo muy excéntrico y de grado al menos moderado.

Figura 1. ETT plano paraesternal en eje corto a nivel de los grandes vasos,
con zoom sobre la valvula adrtica. A: Imagen telediastélica. Dilatacion del
seno de Valsalva no coronario (didmetro mayor 4,1 cm; 2,05 cm/m?) con
abombamiento hacia la AD. B: Imagen mesosistélica. Valvula adrtica con
anatomfa bicuspide con fusion del velo no coronario con coronario derecho
y rafe levemente fibrosado a las 10:00 h.
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Video 2. ETT con reconstruccion 3D HD live sin 'y con doppler color sobre el
plano paraesternal en eje corto a nivel de los grandes vasos. Se observa un
ASV no coronario con abombamiento sobre la cavidad de la AD, flujo de I1Ao
central y flujo entre la raiz adrtica y la AD sugestivo de fistula. No imagenes
sugestivas de endocarditis.

Video 3. ETE a 140° mostrando un plano de 3C sin y con doppler color. Jet
excéntrico de I1Ao moderada (grado llI/V) por dilatacién de la raiz adrtica
(ASV no coronario) y por billowing de los velos fusionados.
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ETT sobre plano supraesternal con doppler pulsado a nivel de la
aorta tordcica descendente, en el que se aprecia flujo reverso holodiastolico
con un IVT de 22,2 cm y una velocidad maxima telediastdlica de 28,5 cm/s.

Video 4. ETE reconstruccién 3D HD live a 45° que muestra el plano de eje
corto de los grandes vasos. Se aprecia un ASV del seno no coronario con
abombamiento sobre la cavidad de la AD, con una alta sospecha de orificio
en la pared.

Video 5. ETE reconstruccion 3D Flexi-light a 45° mostrando el plano de
eje corto de los grandes vasos, que ofrece una mejor caracterizacion del
orificio de ruptura a nivel del seno no coronario, visto desde la cara de la
AD. Se visualiza un unico orificio irregular de 15 x 8 mm, que comunica
directamente con la AD.

2
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Video 6.ETE a 0° mostrando un plano de 4C centrado en cavidades cardiacas
derechas con doppler color. Se puede observar el flujo sistodiastolico entre
la raiz adrtica a nivel de los senos de Valsalva y la AD, sugestivo de una fistula
aortoatrial derecha.

Figura 3. TC cardfaca en corte axial (A) y coronal (B). Ruptura del ASV
(flecha), que crea una conexion anormal con la AD.
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Evolucion

Con el diagndstico definitivo de ASV del seno no coronario complicado con
ruptura y fistula aorto-atrial derecha y con una IAo moderada de grado IIl/IV
sobre vélvula adrtica bicuspide, probablemente crénica por el remodelado
del ventriculo izquierdo, el paciente fue aceptado para intervencién quirdrgi-
ca urgente, con sustitucion valvular adrtica por una prétesis mecénica St Jude
n.° 25 asociada al cierre del aneurisma y de su vertiente auricular derecha con
un parche de pericardio bovino. La evoluciéon posoperatoria fue favorable, con
mejorfa clinica significativa. Los principales eventos del caso cinico se resumen
en la linea de tiempo de la Figura 4.

Linea de tiempo

En la Figura 4 se puede observar la cronologfa estructurada de eventos en el
caso clinico.

Discusion

El ASV es una anomalfa cardiovascular poco frecuente (0,2-0,9% de los pacien-
tes intervenidos de cirugia cardiaca). La base fisiopatoldgica reside en la debi-
lidad de la Idmina eldstica de la pared adrtica entre el anillo adrtico y la unién
sinotubular. La etiologfa puede ser congénita, representando tan solo el 3,5%
de todos los defectos cardiacos congénitos, y estando en muchos casos aso-
ciada a otras anomalias'.

Dentro de la asociacion con otros defectos cardiacos, el que estad més relacio-
nado es la comunicacion interventricular (30-60% de los casos), seguido de la
IA0 (20%) y de la valvula adrtica bicuspide (10 %), entre otros. Otra causa de ASV
es la adquirida, por ejemplo, tras un traumatismo, infeccién, aterosclerosis o en
enfermedades del tejido conectivo?.

Este tipo de anomalia suele ser mas comun en hombres (4:1) y presenta mayor
incidencia en poblaciones asiaticas. En la mayorfa de los casos, la dilatacion sera
aislada sobre un Unico seno, siendo el seno coronario derecho el mas afectado
(70%)3.

El curso clinico suele ser asintomético hasta que tiene lugar una complicacion,
que bien puede ser progresiva (por ejemplo, por la compresién sobre otras
estructuras que genera la dilatacion) o brusca. Entre las complicaciones agudas
y mas criticas destaca la ruptura con fistulizacion hacia la cavidad cardiaca mas
adyacente. Las consecuencias de la ruptura generalmente dependen de su
ubicacion anatémica, siendo de mas gravedad las producidas por una ruptura
en los senos de Valsalva no coronario y derecho por el cortocircuito generado
de izquierda a derecha al establecer una comunicacién directa con la AD o con
el tracto de salida del ventriculo derecho®.

El estudio mediante la imagen multimodal es fundamental. La primera prue-
ba que se debe realizar sera siempre el ETT, que nos permitira identificar su
anatomia (localizar la dilatacién y medidas basicas) asi como su repercusion
funcional (IAo, fistulizacién...). Si hay |Ao asociada, la valoracién de su severi-
dad puede ser mas compleja, ya que un shunt de izquierda a derecha a través
de una rotura de ASV también puede producir una inversion holodiastdlica del
flujo en la aorta toracica descendente®. En caso de alta sospecha de compli-
cacion, hay que descartar endocarditis. Para una valoracion mas exacta de su
anatomia y determinar la trayectoria exacta del cortocircuito, serd necesario
completar el estudio con ETE, ya que la ETT tiene una sensibilidad de solo el
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Figura 4. Cronologia estructurada de eventos en el caso clinico.

50% en el diagnostico del trayecto fistuloso. Ademds, con la posibilidad de rea-
lizar reconstrucciones 3D se aumentara la especificidad en el diagnoéstico. Otra
prueba de imagen alternativa sera la TC, que seré la de eleccién para cuantificar
el tamano y la morfologia del ASV'y para la planificacion quirdrgica®.

Precisamente, del diagndstico correcto dependerd el manejo. En caso de di-
latacion aislada y encontrdndose el paciente asintomdtico, se realizard un
seguimiento con pruebas de imagen para monitorizar el tamafo y descartar
complicaciones. Si hay sintomatologia, habra que revalorar, mediante nuevas
pruebas de imagen, la causa de la aparicion de nuevos sintomas y plantear una
intervencion de forma precoz, generalmente mediante cirugia cardiovascular,
dada la alta morbimortalidad si no se interviene. El reemplazo de la raiz aorti-
ca a nivel de la porcién aneurismatica por un injerto sintético es un enfoque
comun. Como alternativa, la reparacién con parche para preservar el tejido
aortico nativo es otra posibilidad. Ademas, en funcion de si la valvula adrtica
estd afectada, se realizardn técnicas de preservacion o de reemplazo valvular’2°,

Conclusion

La ruptura de un ASV con fistulizacién hacia las cavidades cardiacas es una
complicacién infrecuente pero asociada a elevada morbimortalidad. La ima-
gen cardiaca multimodal resulta esencial para un diagnéstico preciso, permi-
tiendo el diagndstico diferencial con otras patologias de gravedad como la
endocarditis, asi como la evaluacion detallada de otros hallazgos estructurales
coexistentes que pudieran condicionar la estrategia terapéutica, como la IAo. El
uso secuencial y complementario de las distintas técnicas de imagen propor-
ciona informacion anatémica y funcional clave, impactando de forma directa
en el prondstico del paciente. El reconocimiento precoz de esta entidad y el
manejo quirdrgico temprano, en el contexto de un abordaje multidisciplinar,
constituyen la piedra angular del tratamiento.

Ideas para recordar

- EIETT, aunque menos especifico para la valoracion de las complicaciones
del ASV, puede optimizarse mediante el uso de la reconstruccion 3D.

+Laimagen cardiaca multimodal, que incluye ETT, ETE y TC, es fundamental
para establecer un diagndstico preciso y definir el manejo adecuado de los
ASV'y sus complicaciones.

+ Encaso de |Ao asociada a ASV roto la valoracion de la severidad de la lesion
valvular puede ser méas compleja.
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