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¢De qué hablamos?

Son muy numerosas y diversas las enfermedades que pueden causar insuficiencia adrtica (IAo) como se enumeran en la tabla 1. Es muy importante diferenciar entre
ellas las que causan IAo aguda de las que producen |Ao cronica por su distinta fisiopatologia, clinica, manejo diagnodstico y terapéutico. No son compartimentos
rigidos puede haber causas agudas que en ocasiones se comportan como crénicas (Vahanian A, 2009).

I1Ao aguda IAo crénica
Endocarditis infecciosa” Dilatacion idiopatica de la aorta o ectasia anulo-adrtica’
Infarto agudo de miocardio” Congénitas-bictispides”
Disfuncion valvula protésica* S. Marfan, Ehlers-Danlos, Hurler, Reiter
Aneurisma de aorta” Reumatica’
Diseccion aortica” HTA"
Traumatismo de térax Sifilis
Espondilitis anquilopoyética, artritis reumatoide, arteritis de células gigantes
(*) Causas mas frecuentes.

¢Cual es su fisiopatologia?

La caracteristica fundamental de la IAo aguda es la falta de adaptacion del ventriculo izquierdo (VI) al aumento repentino de volumen y presién en el VI procedente de
la valvula adrtica incompetente y de la contraccion auricular izquierda (Al). Esta rapidez de instauracion hace que el VI no pueda aumentar su distensibilidad con la
consiguiente elevacion brusca de la presion diastélica que se transmite hacia la Al produciéndose finalmente rapida congestion pulmonar e insuficiencia cardiaca (IC).

En la IAo cronica el VI se adapta con dilatacion y aumento de la distensibilidad (hipertrofia excéntrica) sin gran aumento del volumen diastélico durante muchos afios
produciéndose, solo al final, la situacion de fracaso del mismo e IC. Las necesidades de oxigeno miocardico estan aumentadas por este mecanismo de hipertrofia y
por la disminucién de flujo coronario.

¢Cual es la clinica y la historia natural?

En la Ao aguda lo mas frecuente es que nos encontremos al paciente en situacion de shock cardiogénico y edema agudo pulmonar (EAP). Los pacientes con |IA
aguda grave, cuya causa mas frecuente es la endocarditis infecciosa y diseccion aodrtica, tienen mal prondstico sin intervencion, debido a su inestabilidad
hemodinamica.

En la |Ao crénica se mantienen asintomaticos durante muchos afios. Al principio son muy frecuentes las palpitaciones con el ejercicio produciéndose finalmente angor,
sincope y arritmias ventriculares. La muerte subita sucede en <0.2% de los pacientes asintomaticos. Al final se produce IC con disnea y edemas en miembros
inferiores.

Los pacientes con IA crénica grave y sintomas también tienen mal prondstico a largo plazo. Una vez se presentan los sintomas, la mortalidad entre los pacientes no
intervenidos puede alcanzar un 10-20% anual (Bonow RO, 1991).

En pacientes asintomaticos con IA grave cronica y funcion del VI normal, la posibilidad de complicaciones graves es baja. Sin embargo, cuando el diametro
telesistolico del ventriculo izquierdo (DTSVI) es >50 mm, la probabilidad de muerte, sintomas o disfuncién del VI es del 19% anual.

La historia natural de la aorta ascendente y aneurismas de la raiz ha sido mejor definida en el sindrome de Marfan.

Los predictores mas potentes de muerte o complicaciones de aorta son el diametro de la raiz adrtica y la historia familiar de eventos cardiovasculares (diseccion de
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aorta y muerte subita).

En el caso de pacientes con otros sindromes sistémicos asociados a la dilatacion de la aorta ascendente, no se ha establecido con claridad su tratamiento, aunque
parece razonable presumir un pronoéstico similar al de los pacientes con sindrome de Marfan y tratarlos en consecuencia.

Por lo general, se creia que los pacientes con valvulas adrticas bicuspides tenian mayor riesgo de diseccion. La evidencia cientifica mas reciente indica que este
riesgo puede estar relacionado con la alta prevalencia de dilatacion de la aorta ascendente. Sin embargo, y a pesar de la mayor tasa de crecimiento del diametro
aortico, actualmente no esta claro que haya un aumento de riesgo de complicaciones aodrticas respecto a los pacientes con valvula adrtica tricispide de tamafio
aortico similar (Davies RR, 2007).

¢ Como diagnosticarla?

La historia clinica y la exploracion fisica son, como siempre, de suma importancia.
En la Ao aguda no habra signos en la exploracion fisica salvo los signos tipicos del shock cardiogénico y EAP. Puede existir un soplo diastélico débil.

En el EKG veremos mas frecuentemente taquicardia sinusal y en la radiografia de térax no existira cardiomegalia y si datos de edema intersticial. La ecocardiografia
es la exploracion basica para determinar la Ao y determinar la causa. En el caso de que la causa sea una diseccion adrtica o una endocarditis infecciosa esta
indicado el ecocardiograma transesofagico e incluso el TAC y/o la RNM del térax en el primer caso. En la mayoria de los casos no es preciso una coronariografia por
la situacién de inestabilidad del paciente.

En la IAo cronica es tipico en la auscultacién un soplo protodiastdlico en el segundo y tercer espacio intercostal izquierdo, de alta frecuencia que puede irradiarse a lo
largo del borde esternal, hueco supraesternal hasta raiz del cuello, aumentando con la incorporacion del paciente hacia delante. Ademas existe un tercer ruido S3 por
sobrecarga de volumen. El latido apical y la presion diferencial de pulso son amplios e implican severidad de la |Ao. En el EKG es frecuente el ritmo sinusal excepto
en los casos donde se asocia valvulopatia mitral que puede existir fibrilacion auricular (FA). En las etapas avanzadas hay signos de sobrecarga diastoélica del VI con Q
profunda, R alta y T picuda y en estadios avanzados depresion del segmento ST y arritmias ventriculares. La radiografia de térax puede mostrar cardiomegalia,
elongacion del cayado aortico y datos de IC en estadios avanzados. La prueba cumbre en la IAo es la ecocardiografia. En la tabla 2 se enumeran las indicaciones de
la ecocardiografia y en la tabla 3 la clasificacion de la severidad de la 1A0.

Recomendado
Confirmar la presencia y severidad de la IAo aguda y cronica.

Diagndstico y valoracion de la causa de la 1Ao cronica (incluyendo morfologia valvular y de raiz aértica) y para valoracion de la hipertrofia
ventricular, dimension (o volumen), y funcién sistdlica.

Pacientes con elongacion de la raiz adrtica para valoracion de la regurgitacion y de la severidad de la dilatacién adrtica.
Reevaluacion periddica del tamano del VI'y funcién del mismo en pacientes asintomaticos con I1Ao severa.

Reevaluacién de Ao leve-moderada o severa cuando existen nuevos sintomas.

Ligera Moderada Severa
Cualitativo
Grado angiografico 1+ 2+ 3-4+
Ancho del flujo por Doppler Flujo central, ancho menor del 25%  Mayor que la Ao ligera pero sin Flujo central, ancho mayor al 65%
del flujo del VI signos de lAo severa del flujo del VI
Ancho de vena contracta por  Menor de 0,30 0,30-0,69 Mayor o igual a 0,70
Doppler (cm)

Cuantitativo (cateterismo o ecocardiografia)

Volumen de regurgitacion Menor de 30 30-59 Mayor o igual a 60
(ml/impulso)

Fraccion de regurgitacion (%)  Menor de 30 30-49 Mayor o igual a 50
Area del orificio de Menor de 0,10 0,10-0,29 Mayor o igual a 0,30

regurgitacion (cm?2)
Criterio adicional esencial

Tamafo del VI Incrementado

En los casos de IAo asintomaticos con vida activa, una ecocardiografia de buena calidad es suficiente para valorar el grado de I1Ao. En los casos de IAo severa y vida
sedentaria o con sintomas de dificil interpretacion, la prueba de esfuerzo o ergometria ayuda a definir la capacidad funcional, los sintomas y los efectos
hemodinamicos con el ejercicio. La tabla 4 define las principales indicaciones de la ergometria.

(Bonow RO, 2006)
Razonable
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Razonable en IAo crénica para la valoracién de la capacidad funcional y respuesta sintomatica en pacientes con historia clinica equivoca.
Razonable en IAo cronica para la valoracion de la capacidad funcional y respuesta sintomatica antes de la participacion en actividades atléticas.
Puede ser razonable/debe considerarse

Valoracion mediante GCI de esfuerzo del comportamiento de la funcién ventricular en pacientes sintomaticos o sintomaticos.

La gammagrafia cardiaca con is6topos radioactivos (GCl) se usa si la ecocardiografia no es 6ptima para valorar la FEVI y el volumen del mismo (recomendado). La
resonancia magnética nuclear (RNM) tiene la misma indicacién con la misma recomendacion y nivel de evidencia que para la GCl siendo también razonable para la
estimacion de la I1Ao severa cuando la ecocardiografia no es satisfactoria (razonable). Estas recomendaciones son Utiles en pacientes asintomaticos pero en el caso
de los sintomaticos mas razonable es la ecocardiografia transesofagica o la coronariografia con aortografia.

(Bonow RO, 2006)

Recomendado

Coronariografia con aortografia y medicion de presion del VI esta indicada para valoracién de la severidad de la regurgitacion, funcién ventricular,
tamafio de la raiz adrtica cuando los pruebas no invasivos no son concluyentes o disconcordantes con los hallazgos clinicos en los pacientes con
I1A0.

En pacientes con alto riesgo de enfermedad coronaria previa a la cirugia de sustitucion valvular.
No recomendado

Coronariografia con aortografia y medicion de presion del VI no esta indicada para valoracion de la funcion ventricular, tamafio de la raiz adrtica, o
severidad de la regurgitacién cuando las pruebas no invasivas son adecuadas y concluyentes con los hallazgos clinicos y la coronariografia no es
necesaria.

Coronariografia con aortografia y medicion de presion de VI no esta indicada para la valoracién de funcion ventricular y severidad de la
regurgitacion en pacientes asintomaticos cuando las pruebas no invasivas son adecuadas.

¢Cual es su tratamiento médico?

En la Ao aguda habra que realizar un tratamiento intensivo del shock cardiogénico y del EAP con vasodilatadores arteriales como el nitroprusiato sédico e inotrépicos
positivos (dopamina/dobutamina), previa a la intervencion quirurgica urgente. El balén de contrapulsacion adrtica esta contraindicado.

La IAo cronica ligera o moderada con buena funcién ventricular no precisa tratamiento farmacolégico.

En pacientes con IA crénica grave e IC, los vasodilatadores (inhibidores de la enzima de conversion de la angiotensina [IECA] o antagonistas de los receptores de

la angiotensina Il [ARA-II]) son utiles en presencia de HTA, cuando la cirugia esté contraindicada o en caso de persistente disfuncion postoperatoria del VI. No esta
probado el efecto positivo de estos farmacos o los antagonistas de los canales de calcio dihidropiridinicos en pacientes asintomaticos sin HTA para retrasar la cirugia
(Evangelista A, 2005).

En paciente con sindrome de Marfan, los b-bloqueantes pueden enlentecer la dilatacion de la raiz aértica y reducir el riesgo de complicaciones adrticas, y deben de
ser considerados antes y después de la cirugia.

Hallazgos preliminares sugieren que los ARA 1l tienen un efecto intrinseco en la pared de la aorta preservando las fibras de elastina. Los beneficios clinicos se estan
estudiando.

Se debe desaconsejar la practica de ejercicio fisico extenuante o deportes de contacto fisico, competitivos e isométricos a los pacientes con sindrome de Marfan o
con diametros de la raiz adrtica cercanos al limite del umbral de intervencion.

Dado el riesgo familiar del aneurisma de aorta toracico, el screening de familiares de primer grado con estudios de imagen esta indicado en pacientes con Marfan y
debe de ser considerado en pacientes con valvula bicuspide y enfermedad de raiz adrtica.

¢Cuales son las indicaciones del tratamiento quirdrgico?

Esta indicada en pacientes con IAo severa. En los casos de IAo leve-moderada con sintomas o disminucion de la FEVI, buscar otras causas de los mismos. En la
tabla siguiente se muestran las indicaciones de tratamiento quirtrgico segun las recomendaciones de la guia europea (tabla 6).

(Vahanian A, 2012)

A) Indicacion para cirugia en IAo severa

IAo severa sintomatica sin tener en cuenta la FEVI. Recomendado
IAo cronica severa asintomatica con disfuncién del VI (FEVI £50%) en reposo. Recomendado
IAo cronica severa que van a ser sometidos a cirugia coronaria, de aorta o de otras valvulas. Recomendado
IAo severa asintomaticos con funcién del VI normal (FEVI >50%), con dilatacion severa del VI (DTD >70 mm o DTS >50mm, o Razonable

DTS >25 mm/m2 IMC ).2

B) Indicacion para cirugia en enfermedad de raiz aértica (sea cual sea la severidad de la 1Ao)

Paciente con enfermedad de raiz aértica con un diametro maximo de aorta ascendenteP 250 mm en pacientes con sindrome de  Recomendado
Marfan.
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Pacientes con enfermedad en raiz adrtica con diametro maximo aodrtico (sea cual sea la severidad de la I1A0): Razonable

1. 245 mm para pacientes con Sd. de Marfan con factores de riesgo.©

2. 250 mm para pacientes con valvula bictspide con factores de riesgo.d
3. 255 mm para otros pacientes.

@ Se deben tener en cuenta los cambios en el seguimiento.

b En la decision hay que tener en cuenta también la forma de las distintas partes de la aorta. Se puede utilizar umbrales mas bajos para la cirugia
combinada de la aorta ascendente en pacientes que tienen una indicacién de cirugia valvular adrtica.

C Pacientes con historia familiar de diseccion aodrtica y/o un aumento de la aorta >2 mm/afio (en el seguimiento con la misma técnica de imagen,
medidas en el mismo nivel de la aorta con comparacién «lado a lado» y confirmadas por otra técnica), insuficiencia adrtica o mitral grave, deseo de
gestar.

d Coartacion de la aorta, hipertension sistémica, historia familiar de diseccion adrtica o un aumento de la aorta >2 mm/afio (en el seguimiento con
la misma técnica de imagen, medidas en el mismo nivel de la aorta con comparacion «lado a lado» y confirmadas por otra técnica).

El seguimiento en los pacientes con Ao ligera-moderada puede ser revisado clinicamente anualmente y mediante ecocardiografia realizado cada 2 afios.

Todos los pacientes con I1Ao severa y funcion VI normal deben ser seguidos a los 6 meses después de su examen inicial. Si el diametro del VI y/o la FE muestra
cambios significativos, o se acerca al umbral de intervencion, el seguimiento debe de continuarse a intervalos de 6 meses. Pacientes con parametros estables pueden
ser seguidos anualmente. En pacientes con dilatacion de aorta, y especialmente en pacientes sindrome de Marfan o con valvula bicuspide, un ecocardiograma debe
ser realizado una vez al afio de rutina.

El AngioTAC o preferiblemente la AngioRM es aconsejable cuando la aorta ascendente distal no se visualiza adecuadamente y/o cuando la indicacion quirurgica
puede estar basada en dilatacion de aorta, mas que en el tamafio del VI o funcién.
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