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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 |Ao aguda de las que producen IAo crénica por su distinta fisiopatologia, clinica,
manejo diagndstico y terapéutico. No son compartimentos rigidos, puede haber causas agudas que en ocasiones se comportan como
crénicas (Vahanian A, 2009).

Tabla 1. Causas de IAo.

IAo aguda Ao crénica
Endocarditis infecciosa* Dilatacion idiopatica de la aorta o ectasia anulo-adrtica*
Infarto agudo de miocardio* Congénitas-bicuspides*
Disfuncion valvula protésica* Sindrome de Marfan, Ehlers-Danlos, Hurler, Reiter
Aneurisma de aorta® Reumatica®
Diseccién adrtica® HTA*
Traumatismo de térax Sifilis
Espondilitis anquilopoyética, artritis reumatoide, arteritis
de células gigantes
(*) Causas mas frecuentes.

La caracteristica fisiopatoldgica fundamental de la I1Ao aguda es la falta de adaptacion del ventriculo izquierdo (V1) al aumento
repentino de volumen y presién procedente de la valvula adrtica incompetente y de la contraccion auricular izquierda (Al). Esta rapidez
de instauracién 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 una rapida congestién pulmonar e insuficiencia cardiaca (IC).

En la Ao crénica el VI se adapta con dilatacién y aumento de la distensibilidad (hipertrofia excéntrica) sin gran aumento del volumen
diastdlico durante muchos afios produciéndose, solo al final, la situacién de fracaso del mismo e IC. Las necesidades de oxigeno
miocardico estdn aumentadas por este mecanismo de hipertrofia y por la disminucién de flujo coronario.

¢Cual es la clinica y la historia natural?

En la 1Ao 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, cuyas causas mas frecuentes son la endocarditis infecciosa y la diseccion adrtica, tienen
mal prondstico sin intervencién, debido a su inestabilidad hemodinamica.

En la IA0 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 cronica 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 |A grave crénica y funcion del VI normal, la posibilidad de complicaciones graves es baja. Sin
embargo, cuando el didametro telesistdlico del ventriculo izquierdo (DTSVI) es >50 mm, la probabilidad de muerte, sintomas o
disfuncion 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 didmetro de la raiz aértica y la historia familiar de eventos
cardiovasculares (diseccion de aorta y muerte subita).

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.

¢ Como diagnosticarla?

La historia clinica y la exploracién fisica son, como siempre, de suma importancia.

En la I1Ao aguda no habra signos en la exploracion fisica salvo los signos tipicos del shock cardiogénico y EAP. Puede existir un soplo
diastdlico débil.

En el ECG 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
toérax en el primer caso. En la mayoria de los casos no es preciso una coronariografia por la situacion de inestabilidad del paciente.

En la Ao crénica es tipico encontrar en la auscultacion un soplo protodiastolico 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 gravedad de la |Ao. En el ECG 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 diastélica del
VI con Q profunda, R alta y T picuda y en estadios avanzados depresion del segmento ST y arritmias ventriculares. La radiografia de
torax puede mostrar cardiomegalia, elongacion del cayado adrtico y datos de IC en estadios avanzados. La prueba cumbre en la Ao
es la ecocardiografia. En la tabla 2 se enumeran las indicaciones de la ecocardiografia y en la tabla 3 la clasificacion de la gravedad de
la IAo.

Tabla 2. Indicaciones de ecocardiografia.
Recomendado

Confirmar la presencia y severidad de la IAo aguda y crénica.

Mecanismo causal de la 1Ao crénica (incluyendo morfologia valvular y de raiz adrtica):

« Tipo 1: cuspides normales pero coaptacion insuficiente debido a la dilatacion de la raiz aértica con
chorro central.

Tipo 2: prolapso de cuspides con chorro excéntrico.

Tipo 3: retraccién con una calidad deficiente del tejido valvular y chorro central o excéntrico
grande.

Para valoracion de la hipertrofia ventricular, dimensién (o volumen), y funcién sistélica.

Medicion de la raiz adrtica y aorta ascendente bidimensional (2D) en 4 niveles™: anillo, senos de
Valsalva, union sinotubular y porcion tubular de aorta ascendente.

Fenotipos de aorta ascendente:

« Aneurisma de la raiz adrtica (senos de Valsalva >45 mm).
« Aneurisma tubular de la aorta ascendente (senos de Valsalva <40-45 mm).
« Insuficiencia adrtica aislada (todos los diametros <40 mm).

Reevaluacién periédica del tamafo del VI y funcién del mismo en pacientes asintomaticos con I1Ao
severa.
Reevaluacion de Ao leve-moderada o severa cuando existen nuevos sintomas.

(*) Medicién en plano paraesternal longitudinal del borde anterior al borde anterior de la pared de la aorta
en telediastole, (excepto anillo adrtico, medido en sistole media).

Tabla 3. Clasificacion de la severidad de la IAo.

Ligera Moderada Severa
Grado angiografico 1+ 2+ 3-4+

Ancho del flujo por Flujo central, ancho Mayor que la 1Ao ligera Flujo central, ancho

Dobpler menor del 25% del pero sin signos de IAo  mayor al 65% del flujo
Cualitativo PP flujo del VI severa del VI
Ancho de vena
contracta por Menor de 0,30 0,30-0,69 Mayor o igual a 0,70
Doppler (cm)
Volumen de
regurgitacion Menor de 30 30-59 Mayor o igual a 60
(ml/impulso)
Cuantitativo .
(cateterismo o acclonlds o Menor de 30 30-49 Mayor o igual a 50
ecocardiografia) regurgitacion (%)
Area del orificio d
rea 'e o.r! iclo g Menor de 0,10 0,10-0,29 Mayor o igual a 0,30
regurgitacion (cm<)
eercldicienal Tamario del VI Incrementado

esencial

En los casos de IAo asintomaticos con vida activa, una ecocardiografia de buena calidad es suficiente para valorar el grado de |Ao. En
los casos de I1Ao 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 hemodindmicos con el ejercicio.

Las principales indicaciones de la ergometria en |Ao crénica son: a) valoracién de la capacidad funcional y respuesta sintomatica en
pacientes con historia clinica equivoca; b) valoracion de la capacidad funcional y respuesta sintomatica antes de la participacion en
actividades atléticas (American College of Cardiology, 2006).

La resonancia magnética nuclear (RNM) nos sirve para cuantificar la fraccion regurgitante cuando las mediciones ecocardiograficas
sean equivocas.

Para pacientes con dilatacion adrtica, se recomienda la tomografia computarizada sincronizada (TC) para determinar el diametro
maximo.

La RNM puede emplearse durante el seguimiento, pero la indicacién de cirugia debe basarse preferiblemente en las mediciones de la
TC. Para mejorar la reproducibilidad, se recomienda medir los didmetros usando la técnica de borde interior a borde interior al final de
la diastole en el plano estrictamente transversal, con reconstruccion doble oblicua perpendicular al eje del flujo sanguineo del
segmento correspondiente.



Deben registrarse los diametros a nivel del anillo, senos de Valsalva, unién sinotubular, aorta ascendente tubular y arco aértico. El
diametro méaximo de la raiz debe tomarse de seno a seno.

¢ Cual es su tratamiento médico?

En la I1Ao aguda habra que realizar un tratamiento intensivo del shock cardiogénico y del EAP con vasodilatadores arteriales como el
nitroprusiato sédico e inotropicos positivos (dopamina/dobutamina), previa a la intervencion quirdrgica urgente. El balén de
contrapulsacién adrtica esta contraindicado.

La Ao cronica ligera o moderada con buena funcion ventricular no precisa tratamiento farmacolégico.

El tratamiento médico puede mejorar los sintomas de los individuos con insuficiencia adrtica grave crénica que no son candidatos a
cirugia. Para los pacientes que después de la cirugia siguen sufriendo insuficiencia cardiaca o hipertension, son Utiles los inhibidores
de la enzima de conversion de la angiotensina (IECA), los antagonistas del receptor de la angiotensina Il (ARA-II) y los bloqueadores
beta.

En pacientes con sindrome de Marfan, los bloqueadores beta y el losartan pueden reducir la dilatacion de la raiz aértica y el riesgo de
complicaciones adrticas, por lo que se debe considerarlos antes y después de la cirugia.

En la practica clinica se recomienda frecuentemente el tratamiento con bloqueadores beta o losartan para pacientes con valvula
aortica bicuspide si la raiz adrtica o la aorta ascendente estan dilatadas.

Gestacion: para las mujeres con sindrome de Marfan y un didmetro adrtico >45 mm, se desaconseja la gestacion antes de la
reparacion de la valvula debido al alto riesgo de diseccion. Aunque un diametro aértico <40 mm se asocia raramente con la diseccion
adrtica, no existe un didmetro completamente seguro. Si el diametro de la aorta es de 40-45 mm, el crecimiento adrtico previo y la
historia familiar son aspectos importantes para aconsejar a las pacientes sobre la gestacién con o sin reparacion adrtica previa.

Aunque el riesgo real de diseccion no esta bien documentado en los casos de valvulas bicuspides, se recomienda desaconsejar la
gestacion a las pacientes con diametros aérticos >50 mm.

Actividad deportiva: 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.

Screening: dado el riesgo familiar de aneurisma de aorta toracica, esta indicado el cribado y remitir para pruebas genéticas y de
imagen a los familiares de primer grado de los pacientes con enfermedad del tejido conectivo.

Para pacientes con valvulas bicuspides, es apropiado realizar un cribado ecocardiografico de los familiares de primer grado.

¢Cuales son las indicaciones del tratamiento quirargico?

La insuficiencia adrtica aguda puede requerir cirugia urgente. Sus causas principales son la endocarditis infecciosa y la diseccion
aortica.

Las indicaciones de intervencién en la insuficiencia adrtica crénica se resumen en la siguiente tabla segun las recomendaciones de la
guia europea (Baumgartner H, 2017) (tabla 4).

Para los pacientes sintomaticos, la cirugia esta recomendada independientemente de la FEVI, excepto en casos extremos, siempre
que la insuficiencia adrtica sea grave y el riesgo operatorio no excesivamente alto.

En los pacientes asintomaticos con insuficiencia aértica grave, la funcion del VI disminuida (FEVI £50%) y la dilatacién del VI con un
diametro telediastolico >70 mm o un diametro telesistolico (DTSVI) >50 mm se debe intentar la cirugia cuando se alcancen estos
valores.

Los aneurismas de raiz requieren el reemplazo de la raiz con reimplante coronario.

Los aneurismas de la aorta ascendente tubular, con o sin conservacion de la valvula adrtica nativa, requieren el reemplazo con injerto
tubular supracomisural, sin reimplante coronario.

Ante pacientes con didametros adrticos en valores limite para la cirugia, hay que tener en cuenta la historia familiar, la edad y el riesgo
estimado del procedimiento.

Para los individuos con valvula adrtica bicuspide sin insuficiencia significativa, debe considerarse la cirugia profilactica si los diametros
aorticos son 255 0 250 mm en presencia de factores adicionales de riesgo o coartacion.

La cirugia esta indicada para todo paciente con sindrome de Marfan y un didmetro adrtico maximo 250 mm. Para los pacientes con
sindrome de Marfan y factores de riesgo adicionales y los pacientes con mutacién de TGFBR1 o TGFBR2 (incluido el sindrome de
Loeys-Dietz), debe considerarse la cirugia si el didametro adrtico maximo es 245 mm. En este ultimo grupo, las mujeres con ASC baja,
los pacientes con mutacion en TGFBR2 o los pacientes con enfermedad grave no relacionada con la aorta tienen un riesgo
especialmente elevado y puede considerarse la cirugia en umbrales <40 mm.

Para los pacientes con raiz aértica 255 mm, debe considerarse la cirugia independientemente del grado de insuficiencia adrtica o el
tipo de enfermedad valvular.

En los pacientes que tienen una indicacién para cirugia de valvula adrtica, un diametro aértico 245 mm se considera indicacion para
cirugia concomitante de la raiz adrtica o de la aorta ascendente tubular.

Deben considerarse la estatura del paciente y la etiologia de la valvulopatia (valvula bicuspide), ademas de la forma y el grosor de la
pared de la aorta ascendente determinados durante el procedimiento, para tomar decisiones individualizadas.

Aunque el reemplazo valvular es el procedimiento estandar para la mayoria de los pacientes con insuficiencia adrtica, debe
considerarse el reemplazo valvular o la cirugia con conservacion de la valvula para los pacientes con valvula tricispide o bicuspide
flexible y no calcificada, con mecanismo subyacente de tipo | (dilatacion de la raiz adrtica con movilidad normal de las cuspides) o de
tipo Il (prolapso de cuspides).

En centros con experiencia, con el reemplazo de la raiz y conservacion de la valvula y la reparacién valvular, si es factible, se han
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demostrado buenos resultados a largo plazo, con tasas bajas de complicaciones relacionadas con la valvula y mejor calidad de vida.

La eleccion del procedimiento quirirgico debe adaptarse a la experiencia del equipo, la presencia de aneurisma de raiz adrtica, las
caracteristicas de las cuspides, la esperanza de vida y al estado de anticoagulacion deseado. Se debe remitir a equipos quirdrgicos
con experiencia en el procedimiento a todo paciente para el que el equipo cardioldgico interdisciplinario considere viable la reparacién
de la valvula adrtica.

Tabla 4. Indicaciones de recambio o reparacién valvular en la insuficiencia aértica.

A) Indicacion para cirugia en IAo severa

IA0 severa sintomatica sin tener en cuenta la FEVI. Recomendado
Ao crénica severa asintomatica con disfuncion del VI (FEVI £50%) en reposo. Recomendado
IAo crénica 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 dilatacién severa del VI (DTD Razonable
>70 mm o DTS >50 mm, o DTS >25 mm/m2 IMC ).2
B) Indicacion para cirugia en enfermedad de raiz aértica (sea cual sea la severidad de la I1Ao)
Paciente con enfermedad de raiz adrtica con un diametro maximo de aorta ascendente? 250 mm en Recomendado
pacientes con sindrome de Marfan.
Pacientes con enfermedad en raiz aértica con diametro maximo adrtico (sea cual sea la severidad de
la 1A0):

1. 245 mm para pacientes con sindrome de Marfan con factores de riesgo.® Razonable

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.

¢ Pacientes con historia familiar de diseccion adrtica 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).

Seguimiento y pruebas seriadas

Los pacientes con Ao leve-moderada pueden ser revisados clinicamente cada afio, y mediante ecocardiografia cada 2 afios.

Todos los pacientes con IAo 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. En los casos no concluyentes, puede ser util determinar las concentraciones de BNP, ya que su elevacién durante el
seguimiento se ha asociado con deterioro de la funcion del VI.

Los pacientes asintomaticos con insuficiencia adrtica grave y funcion del VI normal y parametros estables pueden ser seguidos
anualmente.

En pacientes con dilatacion de aorta, y especialmente en sindrome de Marfan o con valvula bicuspide, un ecocardiograma debe ser
realizado de rutina una vez al afio.

En los casos de dilatacién de la aorta ascendente (>40 mm), la TC o RMC estan recomendadas. La evaluacién de seguimiento de las
dimensiones de la aorta debe realizarse mediante ecocardiografia o RMC. Cualquier aumento >3 mm debe validarse mediante angio-
TC/RMC y compararse con los datos basales.
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