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Estenosis aortica por valvula bicuspide: una
causa de muerte subita en jovenes deportistas

Aortic stenosis due to bicuspid valve: cause of sudden death in

young athletes

Resumen

La estenosis adrtica es una causa de muerte stbita frecuente durante la practica de deporte. La anomalia congénita
mas habitual de la valvula adrtica es la valvula biclispide. Se describe el caso de un varén de 19 afos de edad,
diagnosticado de valvulopatia y asintomatico, que fallecié stibitamente mientras practicaba deporte. En la autopsia es
necesario, antes de abrir el anillo valvular, explorar el estado de las valvas y valorar el area de la superficie permeable.
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Abstract

The aortic estenosis is a reason of sudden frequent death during the practice of sport. The most frequent congenital
anomaly of the aortic valve is the bicuspid valve. There is described the case of a 19-year-old male diagnositicado of
valvulopatia and asymptomatic that expired suddenly while was practising sport. In the autopsy it is necessary, before the
opening of the valvular ring, the examination of the condition of the valves and to value the area of the permeable surface.
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Introduccion

La estenosis adrtica representa el 25% de las valvu-
lopatias y es més frecuente en los varones que en las
mujeres. Puede ser congénita (valvula bicUspide) o
adquirida (reumética o degenerativa con calcificacién
de las valvas sigmoides)* (Tabla 1). Antes del uso de
los antibiéticos en el tratamiento de la enfermedad
reumatica, esta era la principal causa de la estenosis
aortica. Actualmente, la anomalia congénita mas
frecuente es la vélvula adrtica bictspide, que puede
ser estendtica ya en el momento del nacimiento o
estrecharse con los afios (generalmente en las tres
primeras décadas) como consecuencia de su cal-
cificacién. La endocarditis reumatica de las valvas
aorticas produce una fusion de las comisuras, lo
que a veces le confiere un aspecto bicuspideo. Este
trastorno hace a las valvas mas vulnerables a los trau-
matismos y, por Ultimo, origina fibrosis, calcificacién
y estrechamiento adicional. La estenosis adrtica de

origen reumatico generalmente se asocia a afeccion
de la vélvula mitral. La mayoria de las estenosis a6r-
ticas degenerativas se observan en pacientes mayores
de 65 afos. En este caso, la valvula es tricUspide y
destacan los depdsitos calcicos?.

Presentacion del caso

Varon de 19 afos de edad que fallece de forma su-
bita mientras realizaba ejercicios de musculacién en
un gimnasio. La muerte fue presenciada por varios
testigos que vieron cémo quedaba inconsciente y
se desvanecia. Se realizaron maniobras de reani-
macion cardiopulmonar basica y avanzada durante
55 minutos.

Como antecedentes médicos constaban valvulopatia,
sin especificar tipo ni grado de afectacion, y varios
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Tabla 1.
Causas de estenosis adrtica

y su frecuencia. Frecuentes

Calcificacién degenerativa de valvula adrtica
trictspide
Calcificacion de la vélvula adrtica bicuspide
Endocarditis reumatica

Poco frecuentes
Estenosis valvular adrtica congénita

Muy poco frecuentes
Hipercolesterolemia familiar
Enfermedad de Fabry
Lupus eritematoso sistémico
Mucopolisacaridosis

Radiacién

Figura 1.

Véalvula adrtica vista tras
la seccidn de la aorta
ascendente. Area de
superficie permeable
disminuida.

Figura 2.

Vélvula acdrtica bicuspide
con rafe medio en una de
las valvas.

familiares fallecidos por patologia cardiaca. La familia
se mostrd poco colaboradora a la hora de facilitar
informacion.

En el examen externo realizado durante la autopsia
se aprecian signos de reanimacion cardiopulmonar.
Normoconstituido, peso 84 kg, talla 176,5 cm, in-
dice de masa corporal 27,12. En el examen interno
destaca cardiomegalia (peso del corazén de 555 g),
hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo (pared
libre del ventriculo izquierdo y tabique interventricular
de 2,1 cm cada una) y edema pulmonar (pulmén de-
recho 665 gy pulmén izquierdo 550 g). En el estudio
macroscdpico cardiaco destaca un engrosamiento de
las valvas de la valvula adrtica, que disminuye de
manera importante el area permeable, que medida
con el cono mensurador era de 0,5 cm? (Figura 1).
Tras la abertura del anillo valvular, el perimetro mide
7 cm, y se visualiza una vélvula adrtica bicUspide con
un rafe medio en una de las valvas junto al ostium
izquierdo (Figura 2). Se establece como causa de la
muerte una estenosis adrtica.

Discusion

La valvula bictspide es la anomalia congénita de la
vélvula adrtica mas frecuente (1-2% de la poblacién
general y afecta 3-4 veces mas a los hombres). Puede
observarse sola o asociada con otras alteraciones
congénitas cardiacas, como por ejemplo la coartacién
de aorta (el 40-50% de los pacientes con coartacién
tienen la valvula adrtica bictspide). La valvula puede
presentar dos valvas de igual tamafio, pero lo méas
frecuente (en méas del 80% de los casos) es que una
de las valvas sea mayor y presente un puente o rafe
medio que es el sitio de la fusion congénita de las
comisuras originales. Esta alteracién representa un
desarrollo incompleto de una comisura o la fusién de
dos valvas durante el desarrollo fetal. El rafe puede
variar en tamafo, longitud y grado de diferenciacién?.

Los pacientes con valvula adrtica biclspide son ge-
neralmente asintomaticos en las primeras décadas
de la vida, aunque la valvulopatia puede ser diag-
nosticada por auscultacién o ecocardiograma. Con
el paso del tiempo, la valvula tiende a calcificarse y
aumenta progresivamente el grado de estenosis*. La
proporcién exacta de pacientes con vélvula bictspide
que desarrollan estenosis es desconocida.

En el adulto, la estenosis adrtica no suele revestir
importancia clinica ni hemodinamica, excepto cuando
el orificio valvular se estrecha a casi 1 cm? (o menos
de 0,6 cm?m?), es decir, cuando representa una
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reduccion igual o superior a la tercera parte del area
orificial normal y determina, en presencia de un gasto
cardiaco basal conservado, un gradiente superior a
50 mmHg. El &rea critica del orificio por debajo de
la cual ocurren trastornos dindmicos importantes es
de 0,5 cm? en casos de estenosis adrtica pura y de
1,5 cm? en casos de estenosis adrtica e insuficiencia.
Cuando las valvas se fusionan completamente y se
ponen rigidas, en especial si hay cierta retraccién y
acercamiento de las cuspides, el orifico adrtico queda
abierto durante la diastole y la sistole y aparece una
verdadera insuficiencia cardiaca®.

La hipertrofia cardiaca generada en el curso de los
afos por la sobrecarga de presion es el mecanismo
de compensacion que mantiene el gasto cardiaco y
permite mantener al paciente asintomatico hasta la
sexta década de la vida. Sin embargo, los adultos
con valvula bicuspide desarrollan disfuncién valvular
significativa y sintomas 10-20 afios antes. Los tres
sintomas cardinales son disnea de esfuerzo, angina
de pecho y sincope®.

En nuestro caso, el paciente fallecié de forma subita
mientras realizaba ejercicio. Diversos autores cifran
en un 10-20% los pacientes con estenosis adrtica que
fallecen de forma sUbita, tal vez como consecuencia
de una probable arritmia. La muerte slbita como
primera manifestacién es muy infrecuente (<1% por
afo) en los adultos®. Durante el estudio macroscé-
pico del corazén pudimos observar una hipertrofia
concéntrica del ventriculo izquierdo, lo que indica
la existencia de un mecanismo compensatorio de la
estenosis aortica (Figura 3). La vélvula era bicuspi-
de con rafe medio, y a cada lado se disponian los
ostia coronarios. Las valvas apenas tenian nédulos
calcificados, ni tampoco el rafe. Se utilizé6 un cono
mensurador para calcular el area de superficie per-
meable de la vélvula, que era menor de 1 cm?, por lo
que se considera como una estenosis adrtica grave.
A falta de cono mensurador, a efectos orientativos
puede introducirse la punta del quinto dedo, que si
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no atraviesa la valvula explorada nos indica que el
area del orificio es inferior a 1 cm?.

Como ya se ha expuesto, la muerte se produjo mien-
tras estaba realizando un ejercicio intenso, lo que
supuso un aumento de las necesidades de oxigeno
en un corazén ya con una demanda mayor de este
por la hipertrofia ventricular izquierda, que no pudo
compensarse con un mayor aumento del gasto car-
diaco debido a la estenosis adrtica.

Conclusiones

Lo llamativo del caso que se expone es la muerte
slbita en un adulto joven mientras realizaba de-
porte por una estenosis adrtica congénita, cuando
lo frecuente es que la muerte por esta causa ocurra
entre la sexta y la octava décadas por calcificacion
degenerativa de la vélvula.

El hallazgo durante la autopsia de una valvula aértica
bicUspide no debe ser interpretado como un hallazgo
menor, puesto que puede asociarse con otras patolo-
gias como la diseccion aodrtica.

El area del orificio valvular debe medirse con un cono
mensurador para un correcto diagndstico.
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Figura 3.

Hipertrofia concéntrica del

ventriculo izquierdo.
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