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Pseudoaneurisma de la Fibrosa Intervalvular
Mitro-Aortica Secundaria al Tratamiento de
Estenosis Subvalvular Aortica en Tunel
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RESUMEN

Nifio con 12 afios de edad, encaminado para ecocardiografia transtoracica y transesofagica 2D y 3D para control postoperatorio de correccion de
estenosis subadrtica, que evidencié un gran pseudoaneurisma de fibrosa intervalvular mitro-adrtica, asociada a la perforacién de la base del folleto
anterior de la valvula mitral. Se trababa de un caso de coartacién de la aorta (CoAo) neonatal asociada a la comunicacién interventricular (CIV), que
necesité de multiples intervenciones quirurgicas en la infancia, debido al no tratamiento adecuado de las estructuras que predisponen la estenosis
subvalvular aértica. En este relato, son discutidas las particularidades anatémicas que predisponen a lesiones obstructivas izquierdas y a probable
causa de desarrollo de esas lesiones iatrogénicas.

Descriptores: Coartacién Adrtica, Estenosis Subaértica, Comunicacién Interventricular, Ecocardiografia

SUMMARY

Twelve year-old child referred for echocardiographic evaluation after surgical treatment of subaortic stenosis. Transthoracic and transesofageal (2D
and real time 3D) showed a large pseudoaneurysm of the mitral-aortic intervalvular fibrosa associated with a small perforation at the base of the
anterior leaflet of the mitral valve. She had neonatal coarctation of the aorta associated with ventricular septal defect and required multiple surgical
procedures in infancy due to an inappropriate treatment of the predisposing anatomical structures of subvalvular aortic stenosis. In this report,
the mechanisms of these iatrogenic lesions and the abnormal anatomical features that predispose to left sided obstructive lesions are discussed

Descriptors: Aortic Coarctation; Discrete Subaortic Stenosis; Heart Septal Defects, Ventricular; Echocardiography

INTRODUCCION

Las obstrucciones del tracto de salida del ventriculo izquierdo
(VI) acostumbran presentarse en varios niveles, pudiendo acome-
ter, concomitantemente, la via de entrada, la regién subadrtica,
la valvula adrtica y el arco adrtico. No obstante los substratos

anatomicos ya estén presentes desde la vida fetal, las lesiones tien-

den a ser evolutivas y manifestarse clinicamente con el paso del
tiempo. La estenosis subvalvular aértica raramente esta presente
en el nacimiento, teniendo un caricter progresivo y recurrente. '

La identificaciéon de los mecanismos de estenosis subaértica,
durante el estudio ecocardiografico, es esencial para la planifi-

cacién del tratamiento de los pacientes portadores de lesiones
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obstructivas izquierdas. Estas, si no tratadas correctamente du-
rante el acto quirdrgico, llevan a repetidas operaciones cardiacas
en el transcurso de la vida.

En este relato, describimos un caso de CoAo neonatal, el cual
evoluciond con estenosis subvalvular adrtica en tdnel, necesitando
multiples intervenciones quirdrgicas en la infancia, debido al no
tratamiento adecuado de las estructuras que predisponian a las
lesiones obstructivas izquierdas. En el postoperatorio tardio de
la dltima operacién desarrollé un aneurisma en la fibrosa inter-
valvular mitro-adrtica, posiblemente resultante de la manipula-
cion inadvertida de la regién del pliegue ventriculo infundibular
izquierdo (PVII).

RELATO DEL CASO

S.PS.C,, nifo, 12 anos, sintomatica del punto de vista cardio-
vascular, en seguimiento postoperatorio de correccion de CoAo,
ventriculoseptoplastia, ampliacién de la via de salida del VI y de
la aorta ascendente, asociadas a la plastia de la valvula adrtica. En
ecocardiograma de control, se evidencié la presencia de un gran
aneurisma de la fibrosa intervalvular mitro-adrtica, asociado a la

perforacién de la base de la cispide anterior de la valvula mitral.

Historico

Paciente encaminada a nuestra institucioén, alos |5 dias de vida,
debido a la insuficiencia cardiaca congestiva por CoAo grave e
hipoplasia del istmo adrtico asociadas a la CIV perimembranosa
ampliay persistencia del canal arterial. Inmediatamente después
del diagnéstico, fue sometida a la istmoplastia termino-terminal,
ligadura del canal arterial y vendaje del tronco pulmonar con
buena evolucién. Alos 40 dias de vida, se opté por proseguir con
la correccién total de los defectos, siendo realizado el cierre de
la CIV con retazo y el retiro del vendaje pulmonar.

En la edad de nueve meses, ya presentaba sefales de recoar-
tacién adrtica, siendo también observada obstruccién en la via
de salida del VI. Realizado cateterismo cardiaco que identificd
estenosis subvalvular aértica por desvio posterior del septo
infundibular asociado a la persistencia del PVIl e recoartacién
adrtica con hipoplasia istmica. Hubo una mala respuesta a la
tentativa de dilatacién con catéter-globo. Permanecié en evolu-
cién clinica hasta el cuarto afio de vida, cuando se noté aumento
significativo del gradiente subaértico (104 mmHg medido por la
ecocardiografia). Fue indicada una nueva correccién quirurgica,
siendo realizada reseccién de la membrana fibrética que ocluia
70% de la via de salida del VI. Hubo reduccién de este gradiente
para 38 mmHg en el postoperatorio inmediato.

El arco aédrtico no fue abordado en esa operacién, porque

se creia que la recoartacion era poco significativa del punto de

vista clinico. Continué en seguimiento en la institucién, habiendo
reaparecimiento de la estenosis subaértica (gradiente suba-
ortico, nuevamente arriba de 100 mmHg) y empeoramiento
concomitante de la CoAo (gradiente de 57 mmHg), entonces
siendo reencaminada para tratamiento quirurgico. En esta tltima
operacion, realizada a los | | afios de edad, la regién coartada fue
ampliada con retazo de pericardio bovino, una nueva membrana
subadrtica fue resecada y realizada ampliacién de la via de salida
del VI. La operacién fue completada por comisurotomia aértica
y plastia en la aorta ascendente.

Evolucioné clinicamente bien, sin estrechamientos significati-
vos en las regiones abordadas, sin embargo, el ecocardiograma de
control realizado tardiamente a la operacién (edad de doce afios)
demostré la formacién de un pseudoaneurisma en la regién de
la fibrosa intervalvular mitro-aértica asociado a una perforacién
de la cUspide anterior de la valvula mitral, especificamente, en la
base del componente A3. El estudio bidimensional fue comple-
mentado por la ecocardiografia tridimensional transesofagica que
elucido el mecanismo de desarrollo de la lesién y la localizacion

del orificio iatrogénico en la valvula mitral (Figura I).

DISCUSION

Este caso es bastante ilustrativo, por mostrar la evolucién
clasicay las historias natural y modificada de las lesiones obstruc-
tivas del corazén izquierdo. Lo que parecia apenas una CoAo
neonatal asociada a la CIV, era un compendio de anomalias de
las estructuras del lado izquierdo del corazén, determinando
lesiones obstructivas progresivas y recurrentes.

La CoAo neonatal, generalmente ocurre como resultado de
la reduccién del flujo efectivo anterégrado adrtico, que impide
el desarrollo ideal del arco transverso e istmo aértico durante la
vida fetal. El istmo adrtico es particularmente susceptible a obs-
trucciones, ya que con circulaciones ocurriendo paralelamente,
apenas 10% del débito cardiaco pasa en esa regién®. Cualquier
lesién que restrinja aun mas el flujo aértico anterdgrado, sea la
presencia de grandes ClIVs que roban flujo de la izquierda para
la derecha o de estructuras interpuestas en la via de salida, las
chances de coartacién neonatal son muy altas.

En el caso en cuestién, tres importantes factores podrian
justificar la hipoplasia de arco y la CoAo neonatal: la gran CIV,
el desvio posterior del septo infundibular que se insinuaba en
la regién subadrtica y la persistencia PVIIl. Estos dos ultimos
alteran la geometria de la via de salida izquierda, alargandola
y formando un verdadero ttnel subadrtico, lo que restringe el
flujo efectivo para la aorta ascendente”.

Existen varios mecanismos de estenosis subvalvular adrtica:

membrana fibromuscular aislada; interposicién de tejido del
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Figura |: Ao: aorta; VD: ventriculo derecho; AD: atrio derecho; Al: atrio izquierdo; VT: vélvula tricispide.

Ecocardiograma transesofdgico realizado a los |2 arios de edad. a) Estudio bidimensional en eje largo del ventriculo izquierdo (VI), mostrando gran dilatacién

de la continuidad mitro-adrtica (flecha). b) Al mapeo de flujo en colores, se nota insuficiencia mitral de grado discreto, debido a una perforacién en el folleto

anterior de la vdlvula mitral (VM). c) Ecocardiograma tridimensional en tiempo real, mostrando la base del corazon izquierdo vista por el lado ventricular.

Se notan los folletos anterior y posterior de la valvula mitral (FAVM y FPVM) abiertos, la valvula aértica cerrada y una gran drea dilatada separando los dos

anillos valvulares local, en el cual se formé el pseudoaneurisma (ANEU). d) Vision atrial de la base del corazén mostrando el pseudoaneurisma por encima.

e) 3D color demostrando el local de la perforacion en la base del FAVM.

aparato valvular mitral en la via de salida del VI; miocardiopatia
hipertréfica obstructiva; herniacién de tejido valvular tricis-
pide por la CIV para la regién subaértica; desvio posterior
del septo infundibular y CIVs asociadas al cabalgamiento de
la aorta, en que la cresta del septo trabecular se desvia para
la regién subadrtica®. Configuraciones anatémicas anémalas,
como el aumento de PVII (discontinuidad fibrosa entre las
valvas adrtica y mitral), la disminucién del angulo entre el septo
interventricular y la aorta (que debe ser alrededor de 180 gra-
dos en su normalidad) son responsables por la formacién del
tunel subadrtico y alteran direccién y velocidad de flujo en esta
regién®. Esta geometria desfavorable predispone el desarrollo
de tejido fibroso, formando la membrana subvalvular aértica
o anillo fibromuscular subaértico’®. También se cree que hay
un substrato genético que contribuye para la proliferacién
anormal del endotelio en esta regién cuando sometido a las
alteraciones de flujo®.
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No obstante el substrato anatomico ya esté presente desde
el nacimiento, la mayoria de las estenosis subaérticas se mani-
fiesta apenas después del periodo neonatal y frecuentemente
el diagndstico es hecho durante el acompafamiento tardio de
pacientes que fueron tratados de otras lesiones como CoAo
y CIV. En el caso relatado, no obstante esos componentes no
hayan sido identificados o descritos en el periodo neonatal,
ellos fueron observados en los examenes subsiguientes. Esto
explicaria el aparecimiento de la estenosis subadrtica no relatada
en examenes previos y su reaparecimiento después del primer
tratamiento quirdrgico de la estenosis subadrtica, en que la
membrana subvalvular aértica fue resecada, pero los substratos
anatémicos que predisponen para tal no fueron tratados.

Se sabe que en este tipo de configuracién anatémica, el
tratamiento definitivo de la obstruccién subadrtica debe ser
hecho aplicandose la operacién de Konno modificada, en que

la regién subvalvular es aumentada resecandose la porcién
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izquierda del septo interventricular (aquella que protruye para
la regién subadrtica) y colandose un retazo por el lado derecho
para cierre de la CIV. A veces, hay necesidad de ampliar la via
de salida del ventriculo derecho, debido al posicionamiento del
retazo en la CIV'°.

La manipulacién inadvertida de la regién de PVII causa lesiones
graves. Este pliegue es derivado de la curvatura interna del tubo
cardiaco primitivo y la reseccion de esta region hace que el cirujano
salga fuera del corazén®. Otra complicacion descrita es la forma-
cién de un falso aneurisma. Posiblemente, lo que fue relatado por
el cirujano como reseccién de la regién subadrtica, as asocié a la
manipulacién inadvertida de la region del PVIl y desencadené la
formacién del pseudoaneurisma observado en el tltimo examen,
realizado a los doce anos de edad. Esto significa que esta paciente
necesitara de su quinta cirugia, para en este momento corregir

esta lesion potencialmente grave por riesgo de rotura.

CONCLUSION

Este caso ilustra la presentacion clasica de una CoAo compleja
que se formé intradtero debido a la presencia de substratos
anatémicos que pueden desencadenar anomalias obstructivas del
corazén izquierdo y que present6 una evolucién tardia compli-
cada por estenosis subvalvular adrtica recurrente.

No obstante sometida a varios procedimientos quirdrgicos,
esta paciente siguid la historia natural de la anomalia debido a
no tratamiento inicial de los mecanismos de predisposicién a
la obstruccién de la via de salida del VI. Tardiamente, tuvo su
evolucién complicada por pseudoaneurisma de la fibrosa inter-
valvular mitro-adrtica, probablemente debido a la manipulacién

inadvertida en el local del PVII.
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