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¢De qué hablamos?

La valvula pulmonar se encuentra entre el ventriculo derecho (VD) y la arteria pulmonar (AP). Tiene tres valvas que funcionan como un acceso unidireccional, lo que
permite que la sangre fluya hacia la AP y no retroceda.

La estenosis pulmonar (EP) es una obstruccién subtotal al flujo de salida del VD debido al estrechamiento de la valvula pulmonar. Este estrechamiento dificulta la
salida de la sangre poco oxigenada del VD a la AP para que pueda producirse el intercambio gaseoso en los pulmones. En un esfuerzo por superar el estrechamiento,
la presién del VD se eleva.

¢Por qué aparece?

La EP es casi siempre congénita, por fusion de las valvas, o menos frecuentemente por engrosamiento o displasia que reducen su movilidad.

La EP valvular es normalmente una lesién aislada, ocurre en el 7-12% de todas las enfermedades cardiacas congénitas, y representa el 80-90% de todas las lesiones
que producen obstruccion al flujo de salida del ventriculo derecho (Warnes A, 2008).

Hay 3 tipos morfolégicos de importancia clinica: la valvula abovedada, la valvula displasica, y la valvula unicuspide o bicuspide, que normalmente es una caracteristica
de la tetralogia de Fallot.

¢Como se diagnostica?

El diagndstico clinico es sencillo, y la gravedad se puede determinar generalmente con precision por ecocardiografia bidimensional y Doppler (tablas 1y 2).

La EP, incluso grave, no suele originar sintomas en los nifios y adolescentes. Normalmente se presenta como un soplo sistolico asintomatico. En los adultos con EP
importante pueden aparecer sintomas por la imposibilidad de aumentar el gasto cardiaco con el ejercicio, disnea, fatigabilidad, mareos o sincopes de esfuerzo; es
muy rara la muerte subita. La clinica puede favorecerse por disminucién de la precarga o deshidratacion, y con estados de baja resistencia vascular sistémica como el
embarazo. Los neonatos con EP critica y los adultos con EP grave evolucionada pueden presentar insuficiencia tricuspidea e insuficiencia cardiaca derecha. En caso
de aumento de presion de auricula derecha (AD) por disminuciéon de la distensibilidad ventricular derecha secundaria a la EP, si el foramen oval es permeable, se
puede producir cortocircuito derecha-izquierda, cianosis y embolia paraddjica (Azpitarte J, 2000; Bonow RO, 2006; Bonow RO, 2008).

EKG: suele ser normal cuando la presion sistolica en VD es menor a 60 mm Hg, pero obstrucciones mas graves conducen a aumento de AD, desviacion del eje a la
derecha e hipertrofia de VD (Fuster V, 2002; Braunwald E, 2004; Kasper DL, 2006).

Radiografia de térax: el tamafio cardiaco es normal a menos que exista una lesion cardiaca asociada. Puede existir aumento vascular en la base del pulmén
izquierdo respecto a la base derecha (signo de Chen), debido a la preferencia del flujo pulmonar hacia el pulmén izquierdo en pacientes con EP. La dilatacion de la
arteria pulmonar principal es comun en la EP por valvula abovedada, pero no en la displasica. La calcificacién de la valvula se puede ver raramente en pacientes de
edad avanzada. La AD puede estar aumentada de tamafo (Fuster V, 2002; Braunwald E, 2004; Kasper DL, 2006).

Ecocardiografia Doppler: determina la gravedad sin necesidad de cateterismo (Bonow RO, 2006; Vahanian A, 2007; Bonow RO, 2008, Warnes A, 2008; Bruce CJ,
2009; Vahanian A, 2012). La EP se considera leve cuando el gradiente pico transvalvular es menor a 30 mm Hg, moderada con gradiente 30-50 mm Hg y grave con
gradiente mayor a 50 mm Hg (Warnes A, 2008). En algunos pacientes, la ecocardiografia transesofagica define mejor la anatomia de la obstruccion al flujo de salida
del VD.

RNMI/TAC: en la EP no complicada, el uso de ambas técnicas es simplemente confirmatorio. Estos estudios proporcionan excelentes imagenes de las arterias
pulmonares principales y periféricas y son utiles cuando las lesiones asociadas son de interés o para evaluar el grado de insuficiencia pulmonar (IP) o insuficiencia
tricuspidea (IT).

Cateterismo cardiaco: raramente es necesario para el diagnostico. Una presion pico sistélica en VD de menos de 35 mm Hg y un gradiente sistélico valvular
pulmonar de menos de 10 mm Hg se consideran los limites superiores de lo normal.

Relacion entre los gradientes de presion pico instantaneos medido por ecocardiografia Doppler y los gradientes de presion pico-pico medidos por
cateterismo: las GPC ACC/AHA 2006 sobre valvulopatias, y gran parte de la literatura previa, utilizan el gradiente pico-pico medido por catéter a través de la valvula
pulmonar para determinar cuando intervenir en la EP. Sin embargo, los pacientes con EP valvular no necesitan el cateterismo cardiaco para el diagndstico, y la
relacion entre el gradiente hemodinamico pico-pico invasivo y el gradiente pico instantaneo obtenido por Doppler adquiere importancia para decidir la conveniencia de
la evaluacion invasiva y la intervencion. Hay datos recientes que sugieren que el gradiente pico-pico por cateterismo se correlaciona mejor con el gradiente medio
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obtenido por Doppler que con el gradiente pico instantaneo, ya que este ultimo lo sobreestima sistematicamente en unos 20 mm Hg. La correlacién del gradiente
obtenido por ecocardiografia-Doppler con otros hallazgos clinicos es importante (Warnes A, 2008).

Recomendado
EKG inicial, y cada 5-10 anos (control).
Ecocardiografia Doppler transtoracica inicial, y cada 5-10 afios (control).

Cateterismo para evaluar gradiente solo si velocidad pico flujo >3 m/s (gradiente pico estimado >36 mm Hg) y la dilatacién con balén puede
hacerse si esta indicada.

No recomendado

No esta indicado el cateterismo inicial de forma habitual.

(Modificada de Warnes CA, 2008)

Recomendado
Ecocardiografia bidimensional y Doppler, radiografia de térax y EKG en la evaluacion inicial.

Seguimiento con examen fisico, ecocardiografia Doppler y EKG a intervalos de 5 afios en pacientes asintomaticos con gradiente valvular pico
instantaneo por Doppler menor a 30 mm Hg.

Seguimiento con ecocardiografia Doppler cada 2-5 afios en pacientes asintomaticos con gradiente valvular pico instantaneo por Doppler mayor a
30 mm Hg.

No recomendado

El cateterismo cardiaco no es necesario para el diagndstico de la EP valvular, y sélo deberia usarse cuando se contempla una intervencion
percutanea.

¢Cual es la evolucidn y el pronéstico?

La estenosis es raramente progresiva cuando el gradiente inicial es leve, pero la EP moderada puede progresar debido a la estenosis progresiva de la valvula o a la
hipertrofia reactiva del infundibulo.

La evolucion de los pacientes con EP tratados médicamente se conoce a partir de los estudios sobre la historia natural de los defectos cardiacos iniciados en los afios
60, con seguimiento a 16-29 afios. La mayoria de los tratados médicamente tenian una obstruccion con gradiente pico menor a 80 mm Hg, y no hubo ninguna muerte,
cianosis o insuficiencia cardiaca congestiva. Fuera de dos circunstancias, edad <2 afios o gradiente inicial >40 mm Hg, la probabilidad de que el gradiente aumentase
mas de 20 mm Hg a lo largo de los afos fue solo del 4%. En el resto hubo poco o ningiin cambio. Respecto a los pacientes intervenidos, la mayoria con obstruccién
grave, con gradiente pico 280 mm Hg, sélo ocurrié un fallecimiento durante el seguimiento, el gradiente se redujo a valores insignificantes en mas del 90% de los
casos y solo un 4% necesitaron reintervencion. En conjunto, la supervivencia a los 25 afios fue del 96%, la misma que la del grupo control, y el 96% de los pacientes
con gradiente pico inicial <25 mm Hg permanecieron libres de cirugia al cabo de los 25 afios (Bonow RO, 2008). La endocarditis infecciosa fue excepcional, lo que
cuestiona su profilaxis en EP.

¢Cuando y cémo tratar?

La mayoria de los pacientes con EP que alcanzan la edad adulta estan asintomaticos y no requieren tratamiento especifico (Bonow RO, 2008; Warnes CA, 2008). Si
existe una obstruccion dinamica del tracto de salida, pueden usarse farmacos que disminuyen la frecuencia cardiaca y mejoran el tiempo de llenado diastdlico (por
ejemplo, los beta-bloqueantes), y aquellos que potencialmente pueden reducir el gradiente sistolico y mejorar la relajacion cardiaca (por ejemplo, los antagonistas del
calcio y la disopiramida). Si hay insuficiencia cardiaca derecha, los diuréticos son la primera opcion. Hay pocos datos que apoyen la eficacia de la digoxina en esta
circunstancia. Los pacientes con arritmias auriculares a menudo necesitan tratamiento antiarritimico, ablacién o ambos. El tratamiento de la EP significativa consiste
en valvulotomia percutanea con balén (VB) o intervencion quirdrgica (tablas 3 y 4).

Actualmente la VB es el procedimiento de eleccién, tanto en nifios como en adultos, sustituyendo al tratamiento quirdrgico (a excepcion de pacientes con EP grave y
asociacion de hipoplasia del anillo pulmonar, IP grave, EP subvalvular, o EP supravalvular, valvula pulmonar displasica y cuando hay IT grave asociada o necesidad
del procedimiento quirdrgico de Maze). Se considera un resultado exitoso la obtencién de un gradiente valvular final de menos de 20 mm Hg. En general, las
complicaciones agudas durante el procedimiento son minimas. Entre las mas destacadas estan los sintomas vagales, la ectopia ventricular y el bloqueo de rama
derecha. Otras complicaciones incluyen la IP, el edema pulmonar, la perforacion y el taponamiento cardiacos, el bloqueo AV de alto grado y la obstruccién transitoria
del tracto de salida del VD, que se debe a una obstruccién infundibular brusca una vez que la obstruccién de la valvula pulmonar se ha resuelto. Esta tltima
complicacion puede aliviarse con expansién de volumen y beta-bloqueantes, y tiende a regresar con el tiempo (Warnes CA, 2008).

La valvulotomia quirurgica abierta es de eleccién en algunos casos. La IP residual es comun con este procedimiento, y la sustitucion de la valvula pulmonar es a
menudo necesaria décadas mas tarde. En los pacientes con EP e IP significativa, puede ser necesaria la sustitucion valvular. Las valvulas mecanicas se utilizan muy
poco por el alto riesgo trombético en dicha posicion pese a la anticoagulacion. Las valvulas biolégicas se pueden implantar de manera efectiva con buena durabilidad
en los pacientes de todas las edades, aunque finalmente degeneran (a los 10 afios, aproximadamente el 90% esta libre de reintervencion por degeneracion). El
xenoinjerto con vena yugular bovina se ha usado también con buenos resultados tempranos pero resultados tardios mixtos. Aunque la sustitucion por homoinjerto
pulmonar es utilizada en nifios, en los adultos tiene una durabilidad limitada (Warnes CA, 2008; Bruce CJ, 2009). En pacientes con dilatacion marcada de la arteria
pulmonar principal asociada a la EP, no hay guias que sugieran un tamafo a partir del cual se necesita intervencion. Como son aneurismas de baja presion y
raramente se rompen, la decisién de intervenir normalmente esta en funcién de si son sintomaticos, comprimen estructuras contiguas o se asocian con IP y aumento
de VD. En estos pacientes se puede realizar arterioplastia reductora pulmonar o sustituciéon de la arteria pulmonar principal por injerto.

La mortalidad precoz en la intervencién aislada de la valvula pulmonar es aproximadamente del 1% en los nifios. No existen datos comparables en adultos (Warnes
CA, 2008).
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(Modificada de Bonow RO, 2006; Bonow RO, 2008)

Recomendado
Sujetos con disnea de esfuerzo, angina, sincope o presincope, y gradiente pico ventriculo derecho-arteria pulmonar >30 mm Hg por cateterismo.
Sujetos asintomaticos con gradiente pico ventriculo derecho-arteria pulmonar >40 mm Hg por cateterismo.
A considerar
Sujetos asintomaticos con gradiente pico ventriculo derecho-arteria pulmonar 30-39 mm Hg por cateterismo.
No recomendado

No esta indicada en sujetos asintomaticos con gradiente pico ventriculo derecho-arteria pulmonar <30 mm Hg por cateterismo.

(Modificada de Warnes CA, 2008)

Recomendado

VB en pacientes asintomaticos con una valvula pulmonar abovedada y un gradiente pico instantaneo por Doppler mayor a 60 mm Hg o un
gradiente medio mayor a 40 mm Hg (asociado a IP valvular de grado menor a moderado).

VB en pacientes sintomaticos con una valvula pulmonar abovedada y un gradiente pico instantaneo por Doppler mayor a 50 mm Hg o un gradiente
medio mayor a 30 mm Hg (asociado a IP valvular de grado menor a moderado).

Tratamiento quirurgico en pacientes con EP grave y asociacion de hipoplasia del anillo pulmonar, IP grave, EP subvalvular, o EP supravalvular.
También se prefiere la cirugia para la mayoria de valvulas pulmonares displasicas y cuando hay IT grave asociada o necesidad del procedimiento
quirdrgico de Maze.

Cirujanos con entrenamiento y experiencia en enfermedad cardiaca congénita podrian llevar a cabo intervenciones del tracto de salida del VD y la
valvula pulmonar.

A considerar

VB en pacientes asintomaticos con valvula pulmonar displasica y un gradiente pico instantaneo por Doppler mayor a 60 mm Hg o un gradiente
medio mayor a 40 mm Hg.

VB en pacientes sintomaticos seleccionados con valvula pulmonar displasica y un gradiente pico instantaneo por Doppler mayor a 50 mm Hg o un
gradiente medio mayor a 30 mm Hg.

No recomendado
No se recomienda VB en pacientes asintomaticos con un gradiente pico instantaneo por Doppler menor a 50 mm Hg y gasto cardiaco normal.

No se recomienda VB en pacientes sintomaticos con EP e IP grave.

No se recomienda VB en pacientes sintomaticos con un gradiente pico instantaneo por Doppler menor a 30 mm Hg.

(Modificada de Warnes CA, 2008)

Recomendado

Se recomienda seguimiento clinico periédico en todos los pacientes tras valvulotomia quirdrgica o con balén, con especial atencién al grado de IP;
presion, tamafo y funcién de ventriculo derecho; e IT. La frecuencia del seguimiento se determinara por la gravedad de las anomalias
hemodinamicas y debe ser al menos cada 5 afios.
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