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PRESENTACION DE CASO

VALVULA AGRTICA BIVALVA CON CAMBIOS DE DEGENERACION
MIXOIDE ASOCIADOS.

Francisco Quesada Brenes *

Resumen:

En la actualidad con el uso generalizado de los antibioticos, la fiebre reumatica ha perdido el primer
puesto como causa de afeccion de las valvulas del corazon, cediéndolo a otras patologias como el
debilitamiento del tejido de la valvula ocasionado por la degeneracion mixomatosa, el acumulacion
de calcio en las valvulas denomina degeneracion calcica, o el hecho mismo de nacer con una valvula
de forma irregular como lo es valvula aortica bivalva. Precisamente, esto da pie a la presentacion del
caso de un joven masculino conocido sano de 16 anos de edad el cual muere de forma subita mientras
practica el ciclismo de formarecreativa.

Palabras clave:

degeneracion valvular, aorta bivalva, degeneracion mixoide, muerte subita de origen cardiaco, estenosis
adrtica.

Summary:

Today with the widespread use of antibiotics, rheumatic fever has lost first place as a cause of disease
of the heart valves, ceding it to other pathologies such as the weakening of the tissue of the valve
caused by myxomatous degeneration, the accumulation of calcium valves called calcific degeneration,
or being born with a valve same irregular shape as bicuspid aortic valve is. Precisely, this leads to the
presentation of the case of a healthy young male known 16-year- old who suddenly dies while practic-
ing cycling recreationally.
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Introduccion:

La valvula adrtica permite el paso de sangre oxigenada del ventriculo izquierdo a la aorta, y de alli a todo
el cuerpo. Normalmente, esta valvula tiene tres compuertas, cuspides o valvas. Ocasionalmente, algunas
personas nacen con una valvula adrtica con solo dos cuspides, esto se conoce como valvula aértica
bicuspide o bivalva.

Una valvula adrtica bicuspide puede encontrarse en forma aislada, en un corazén por lo demas sano;
pero también puede asociarse a otros defectos cardiacos. (figura1)
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Figura 1

La vélvula adrtica bicuspide aislada es la malformacion congénita cardiaca mas comun y usualmente no
produce ningun efecto sobre la funcién del corazdn, lo que constituye un hallazgo fortuito, pero en algunos
de los casos esta valvula aortica bicuspide no se abre bien (estenosis) o no se cierra con normalidad
(insuficiencia), lo que deriva en un mal funcionamiento valvular. De todos los casos de estenosis aortica, el
3- 6% corresponde a esta malformacion (valvula aértica bivalva. Figura 2).
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Figura 2




La valvulopatia adrtica bicuspide (VAB), usualmente produce complicaciones hasta la edad adulta. Pre-
sentando, una clara preponderancia masculina, 3:1 (Basso, 2004).

La conformacion mas habitualmente de esta alteracion, esta constituida por dos valvas desiguales, siendo
la mayor la que presenta un rafe central como resultado de la fusion de dos de las tres valvas. No obstante,
existen diversos patrones morfoldgicos, dependiendo de qué comisuras estén fusionadas. Esta variante (la
mas frecuente), supone la fusion de las cuspides coronarianas derecha e izquierda.

Por otra parte, hasta en un 50% de los adultos con VAB se observan otras anomalias no valvulares, como
lo son: dilatacion de la aorta ascendente (aneurismas de aorta toracica), coartacion de aorta, alteraciones
a nivel del tronco de la arteria pulmonar, hipoplasia de corazoén izquierdo, sindrome de Shone (multiples
lesiones obstructivas izquierdas), sindrome de Williams, sindrome de Turner, comunicacion interventricular
(CIV), persistencia del ductus arterioso, comunicacién interauricular (CIA) y anomalias coronarias (Samuel,
2010).

A pesar de las potenciales complicaciones, los estudios mas recientes confirman que actualmente las
personas con VAB no ven acortada su esperanza de vida respecto a la poblacion general. De hecho, en
pacientes asintomaticos sin disfuncion valvular significativa, se ha publicado supervivencia a los 20 afios
del 90%+3% (Michelena, 2008).

Desde el punto de vista del seguimiento se recomienda controles anuales si hay disfuncion valvular
significativa o cuando la raiz aértica mida mas de 40 mm de diametro, para las personas asintomaticas
por completo los controles se pueden distanciar hasta cada dos afios.

En relacion con el tratamiento intervencionista o quirirgico, éste variara segun las circunstancias y la
edad del enfermo. En la infancia se recomienda valvuloplastia con balén, intentando evitar implantar
protesis, por el problema afadido que supone el crecimiento. En adultos las indicaciones quirurgicas son
similares a las de los enfermos con valvulopatia trivalva, siendo el reemplazo valvular el procedimiento
mas frecuente. Suele ser preciso a una edad mas temprana que en la valvulopatia degenerativa (La
Canna, 2006). Aunque existen pocos datos, en general, se acepta que no hay limitaciones especificas
para realizar actividad fisica en VAB sin disfuncion significativa o sin dilatacion adrtica por encima de 4,5
cm (Grahan, 2005).

La evolucion clinica es muy variable, y va desde enfermedad valvular severa en la infancia hasta afectacion
valvular aortica asintomatica en la vejez. Normalmente, los sintomas se desarrollan en la edad adulta.
Sélo uno de cada 50 nifios presentan enfermedad valvular significativa clinicamente, en la adolescencia.
La prevalencia del desarrollo de alteraciones valvulares o dilatacion adrtica varia mucho segun la época
del estudio, la cohorte seleccionada, y la técnica de imagen empleada para el diagnostico. Durante el
seguimiento, en estudios recientes (Michelena, 2008)(Tzemos, 2008), se han constatado, como factores
de riesgo de desarrollar complicaciones, la edad mayor de 30 afios, y la existencia estenosis o insuficiencia
valvular dortica moderada o severa.

La Estenosis adrtica, se da como un proceso activo, tal vez iniciado por un mecanismo inflamatorio, y
fibrosis con depdsito de lipoproteinas y calcio, en el borde adrtico de las valvas. En la infancia, se observa
poco calcio valvular, mientras que en los adultos, la progresion de la enfermedad se debe habitualmente
a la calcificacion de la misma. Esta calcificacion suele detectarse ya a partir de los 40 afios.

Antes de que comenzaran a usarse los antibiéticos, la fiebre reumatica era la principal causa de enfermedad
valvular. Hoy en dia, es mas probable que la enfermedad valvular esté vinculada a un debilitamiento




del tejido de la valvula ocasionado por cambios en el organismo, como lo constituye la degeneracion
mixomatosa, la cual se produce con mayor frecuencia en las personas de edad avanzada y cominmente
afecta a la valvula mitral, o una acumulacién de calcio en las valvulas aértica o mitral, que produce un
engrosamiento de las valvas, lo que se denomina degeneracion calcica, o el mismo hecho de una valvula
de forma irregular como lo constituye la valvula aortica bivalva.

La degeneracion mixoide o mixomatosa valvular, consiste en la acumulacion de mucopolisacaridos acidos
en el tejido conectivo con alteracion de los elementos fibrilares, siendo que las fibras colagenas y elasticas
se fragmentan y desaparecen, y las fibras musculares lisas se alteran y pueden desaparecer. Usualmente,
se forman cavitaciones que contienen mucopolisacaridos.

Presentacion del caso:

Se trata del cadaver de una persona masculina de 16 afios de edad, de raza blanca, con un estado
nutricional adecuado (IMC: 23.94), conocido sano a la fecha de la muerte, el cual segun el Informe de
Muerte en Investigacion, se encontraba practicando ciclismo de forma recreativa en compafiia de otras
personas, cuando de forma subita se desvanece, precipitandose desde la bicicleta a la carretera. Se llamé
al personal de socorro por partes de los alli presentes y al llegarlo declaran fallecido en el lugar.

Los familiares del ahora fallecido, informan que el sujeto en algin momento durante su infancia fue
diagnosticado como portador de un soplo cardiaco, pero ese diagnostico no trascendié y hasta donde
recuerdan al parecer en algin momento se le dio de alta.

Figura 3
Fuente: Seccion Patologia Forense

Al momento de la autopsia, se encuentra el cuerpo de una persona masculina envuelta en cobija, el cual
viste uniforme (camisa y short de lycra), y zapatos de ciclista, todo bien colocado.

Al examen externo presentaba contusiones simples tipo excoriacion y equimosis en el rostro hacia el lado
derecho del mismo (pémulo y mejilla), codos y brazos, y rodilla izquierda.




Figura 4
Fuente: Seccion Patologia Forense

Al examen interno llamd la atencion la presencia de congestion multi-visceral. El corazén pesé 270 gramos,
el ventriculo derecho midié 0,4 cm de espesor y el izquierdo 1,8 cm, la via de entrada y salida del ventriculo
derecho midi6 8 cm y 10 cm, respectivamente y en el ventriculo izquierdo midieron 6 cm y 7 cm, respecti-
vamente. Las valvulas cardiacas midieron: tricispide 11 ¢cm, pulmonar 7 cm, mitral 8 cm y aortica 5,5 cm.
Siendo que la valvula Adrtica se palpaba endurecida, es bivalva y presenta multiples tabicaciones que se
extienden entre el anillo fibroso de la misma y al borde libre de las valvas (figuras 3,4 y 5).

Figura 5
Fuente: Seccioén Patologia Forense

Por otra parte, el pulmén derecho pesd 530 gramos y el izquierdo 680 gramos, ambos de color violaceo
oscuro, duros (turgentes), a la palpacion, poco crepitantes y rezumaban moderada cantidad de liquido espu-
moso claro. Tanto las ramificaciones bronquiales, como las arteriales no mostraron alteraciones.

Figura 6
Fuente: Seccion Patologia Forense




Como estudios complementarios se solicitd la determinacion de alcohol y drogas de abuso en muestras de
sangre periférica, mismo que brindo hallazgos positivos.

Figura 7
Fuente: Seccion Patologia Forense

Ademas, se fij6 el cerebro para estudio de neuropatologia y se tomaron cortes de viscerales para analisis
histopatologia, o que arrojo los siguientes resultados:

Reporte de Neuropatologia: edemacerebral moderado com hernia de ambos unci del hipocampo, hemor-
ragia subaracnoidea occipital bilateral y congestion cerebral moderada.

Reporte de histopatologia: degeneracion mixoide de la valvula asrtica con enfermedad de pequefios vasos
coronarios, fibrosis miocardica difusa e infartos antiguos, cambios de hipertension miocardica, congestion,
edema agudo y hemorragia pulmonar, y congestion multivisceral. (figuras 6,7,8,y 9)

Fuente: Seccion Patologia Forense




Discusion:

Con la informacién ya expuesta, es evidente que las lesiones que presentaba el cadaver, por su ubicacién,
extension y magnitud, son completamente compatibles con la precipitacion descrita desde la bicicleta al
desvanecerse y no dan explicacion a la muerte.

Por otra parte, el mismo cuadro descrito como “desvanecimiento”, empieza a orientar con un evento de origen
cardiovascular como causa de la muerte, lo que se apoya aun mas en los hallazgos tanto macroscopicos
como microscopicos de la autopsia, ya que el corazon del fallecido aunque no estaba aumentado de peso,
si presenta cambios estructurales importantes como lo son: la hipertrofia del ventriculo izquierdo asociado a
la valvula aértica bivalva fibrosada y estendtica.

Como lo demuestra los estudios recientes, el advenimiento de los antibi6ticos y mas que eso, el fortalecimiento
de los servicios de salud ha venido a desplazar a la fiebre reumatica como causa principal de enfermedad
valvular, delegandole esta responsabilidad a otras etilogias, dentro de las que se menciona la valvula aortica
bivalva, condicién que en si misma no tiende a generar mayores afecciones hemodinamicas para el portador,
pero en este caso en particular la valvula no sélo era estructuralmente anormal, sino que estaba endurecida
y fibrosada, lo que produjo una estenosis valvular que se convirtié en una importante obstruccion al flujo
normal de salida del corazon, lo que termind sélo acelerando el proceso fisioldgico generativo de este tipo
de vélvulas anormales, sino que también condujo a la hipertrofia del ventriculo izquierdo.

-

Figura 9
Fuente: Seccion Patologia Forense

La malformacion de la valvula aortica aunque relativamente frecuente, tiende a pasar asintomatica en la gran
mayoria de las personas que la presentan, por otra parte la degeneracion mixoide valvular es poco frecuente,
siendo mas comun en la valvula mitral y tiende a generar una destruccion de las fibras colageneras lo que
se traduce en laxitud y por ende en insuficiencia valvular, no obstante en este caso todo se confabulo de
forma fatidica desencadenando una serie de eventos como terminaron por generar el resultado ya evidente.

La presencia de una valvula aértica bivalva no diagnosticada en la infancia, el nulo seguimiento de tal
condicion y la degeneracidén mixoide de la valvula aortica, generaron por consiguiente el endurecimiento y
fibrosis de la valvula a una edad mucho menor que lo usualmente se ve, que a su vez produjo una estrechez
infranqueable a la salida del ventriculo izquierdo, lo que con los afios generd una hipertrofia del mismo y
a la vez una disminucién de la perfusion de este musculo cardiaco anormalmente aumentado de tamafio,




para llegar irremediablemente a una condicion de Insuficiencia Cardiaca que el dia de la muerte se vio
completamente sobre pasada por las demandas del ejercicio, siendo que todos los posibles mecanismos
fisioldgicos de compensacion se vieron anulados.

Conclusiones:

Esa frase que suena a cliché “antes de practicar algan deporte debe consultar al médico”, debe ser recon-
siderada, debemos no so6lo como médicos, sino también como posibles pacientes, cuantos de nosotros
nos animamos a practicar cualquier tipo de deporte, sin tener una valoracion médica adecuada de nuestra
condicion cardiovascular. Cuantos de nosotros andamos con problemas valvulares o cardiacos en general,
practicando deportes de altas demandas, sin tener consciencia de tales problemas.
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