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Resultados: Se analizé a un total de 1.681 pacientes de 33 hospitales. La mayoria (1.158, 69,6%) eran
varones. La morfologia de la valvula fue horizontal en el 63,4% (1.012), y puras (tipo O Sievers), el 28,4%
(469). El 63,7% (1.060) tenian solo VAB y en el 23,4% (390) concurrian lesiones obstructivas del lado
izquierdo. Del total, el 8,6% (145) preciso alguna intervencion en la valvula adrtica.
Conclusiones: Estos datos representan la primera descripcion de base poblacional de la presentacion
clinica y los resultados en los pacientes del REVAB Pediatrico.

© 2023 Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. en nombre de Sociedad Espafiola de Cardiologia.

Characteristics and outcomes of the Spanish registry for pediatric patients with
bicuspid aortic valve (REVAB)

ABSTRACT

Keywords:
Bicuspid aortic valve
Aorta

Introduction and objectives: Bicuspid aortic valve (BAV) disorder is the most common congenital heart
disease. The aim of this study was to describe the characteristics of 0- to 18-year olds with BAV in a
population-based registry.

Methods: Data from all pediatric patients were obtained from the Spanish registry for pediatric patients
with bicuspid aortic valve (REVAB) (< 18 years). For data analysis, patients with BAV were divided into
2 groups by their features: isolated BAV and BAV with associated congenital heart disease.

Results: We included 1681 patients from 33 hospitals. Males accounted for 69.6% (n = 1158). Valve
morphology was horizontal in 63.4% (n = 1012) and pure (Sievers type 0) in 28.4% (n = 469). Isolated BAV
was present in 63.7% (n=1060), and concomitant left-sided obstructive lesions in 23.4% (n=390).
Interventions were required in 8.6% (n = 145).

Conclusion: These data represent the first large, population-based description of the clinical
presentations and outcomes of patients enrolled in the Spanish registry for pediatric patients with

bicuspid aortic valve.

© 2023 Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. on behalf of Sociedad Espafiola de Cardiologia.

Abreviaturas

AA: aorta ascendente

CCA: cardiopatia congénita asociada

CoA: coartacion aértica

LOCI: lesiones obstructivas del corazén izquierdo
VAB: valvula aértica bicaspide

INTRODUCCION

La valvula adrtica bictspide (VAB) es la anomalia cardiaca
congénita mas frecuente y se presenta en un 1-2% de la poblacion
general' ~>. Aunque se considera que la VAB por si sola es una lesiéon
benigna, debe tenerse en cuenta un grupo de enfermedades con
diferentes fenotipos, etiologias y patogenias®. Esta anomalia puede
permanecer asintomatica, descubrirse por casualidad en una
ecocardiografia transtoracica o formar parte de una cardiopatia
congénita mas compleja (dentro del espectro del sindrome de
Shone)®™°. Aunque la VAB aparece a menudo en individuos no
sindromicos, también puede ser una caracteristica de los
trastornos del tejido conectivo (p. ej., los sindromes de Marfan,
de Loeys-Dietz y de Ehlers-Danlos tipo vascular) y otros sindromes,
como los de Turner y de Beuren-Williams!®-!2. La VAB se
caracteriza por una gran heterogeneidad fenotipica de la morfo-
logia valvular®'3; se ha descrito un sistema de clasificacién
ampliamente aceptado y es fundamental en discusiones entre
autores®.

Los nifios y adolescentes con VAB corren el riesgo de sufrir
problemas cardiovasculares durante la infancia, como estenosis
aortica, insuficiencia aodrtica y endocarditis infecciosa, y la
anomalia puede estar asociada con aneurisma aértico y diseccion
abrtica en la edad adulta’!#15,

El objetivo de este estudio fue realizar una descripcion basada
en la poblacion de pacientes pediatricos con VAB, incluidas las
enfermedades asociadas, la necesidad de intervenciones percuta-
neas o quirdrgicas, y las complicaciones durante la infancia y la
adolescencia.

METODOS
Poblacion de estudio

Este es el primer analisis del Registro Espariol de Valvula Adrtica
BicGspide (REVAB) en Pediatria, que es un registro abierto online
auspiciado por la Sociedad Espaifiola de Cardiologia Pediatrica y
Cardiopatias Congénitas (SECPCC). Se puso en marcha en mayo de
2016 para pacientes pediatricos (menores de 18 afios) con VAB.
Este es un estudio descriptivo y observacional. El estudio fue
aprobado por los comités éticos de todos los centros participantes.

Se invito a participar a todos los cardiologos pediatricos del pais.
El registro se promovié durante el congreso oficial de la SECPCC y
ha sido ampliamente difundido en todos los eventos avalados por
la SECPCC. Ademas, se facilitd un enlace permanente al sitio web de
la SECPCC'®, donde todos los cardiélogos pediatricos que estaban
interesados podian obtener informacion e incluir a pacientes en el
registro.

Este es el primer andlisis que incluye a todos los pacientes
registrados desde mayo de 2016 hasta mayo de 2021. Se analiz6 a
1.681 pacientes de 33 hospitales participantes con distintos niveles
de complejidad (material adicional). Algunos centros tenian bases
de datos y pudieron incluir datos retrospectivos, mientras que
otros introdujeron datos prospectivos solamente.

Se recopil6 la siguiente informacion de cada paciente: a) datos
sociodemograficos, como edad, sexo, fecha de diagnostico,
diagnostico prenatal y antecedentes familiares de VAB (familiares
de primer grado diagnosticados de VAB por ecocardiografia);
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b) cardiopatia congénita asociada, como lesiones obstructivas del
corazon izquierdo (LOCI), entre las cuales se encuentran estenosis
mitral, estenosis subaortica, coartacion aértica e interrupcion del
arco adrtico; comunicacién interventricular, tetralogia de Fallot,
transposicion de grandes arterias y otras; c) enfermedades
asociadas del tejido conectivo; d) clasificacion de las VAB por
caracteristicas anatomicas ecocardiograficas: morfologia de la
valvula adrtica seglin su patron de apertura; e) la existencia de
complicaciones derivadas de la VAB, como endocarditis, diseccion
aortica o muerte; f) evolucidn: consultas realizadas en el
seguimiento incluyendo peso, talla, presion arterial, actividad
fisica, didmetro de la raiz adrtica y de la aorta ascendente,
existencia de estenosis o insuficiencia adrtica; g) intervenciones
realizadas en la valvula adrtica o en la aorta ascendente
(quirdrgicas o percutaneas), y h) tratamiento farmacologico, si lo
hubiere, y dosis (inhibidores de la enzima de conversion de la
angiotensina, losartan o bloqueadores beta). Toda esta informacion
fue recopilada por los cardi6logos de los pacientes.

En nifios y adolescentes, el fenotipo clinico es heterogéneo y en
gran medida estad determinado por la edad de presentacion y las
anomalias cardiacas concomitantes. Para una mejor comprension
de nuestra poblacion, se dividié a los pacientes en 2 grupos:
aquellos con VAB sola y aquellos con VAB y cardiopatia congénita
asociada (CCA).

Caracteristicas ecocardiograficas

El cardidlogo pediatrico remitente realiz6 ecocardiografias a
todos los participantes. El patréon de apertura de la valvula se
clasificé de acuerdo con lo siguiente: la VAB se consider6 Sievers
tipo 0 cuando habia 2 valvas sin rafe y Sievers tipo 1 cuando habia
fusién entre las 2 valvas debido a la existencia de un rafe!”. Para
facilitar la interpretacién y dado que en pacientes pediatricos es

dificil observar los rafes, se simplifico el tipo de apertura como
horizontal cuando ambas arterias coronarias surgian del mismo
lado de la apertura y vertical cuando cada coronaria surgia de un
lado diferente de la apertura (figura 1).

La proyeccion de la valvula aértica y las mediciones se tomaron
de acuerdo con las recomendaciones de la American Society of
Echocardiography'®. Se utiliz6 la proyeccion bidimensional de eje
largo paraesternal en el momento de maxima expansion (durante
la mesosistole). La raiz adrtica se mididé a la altura del seno de
Valsalvay la aorta ascendente se midio distal a la union sinotubular
cuando cruza frente a la arteria pulmonar derecha (figura 2)'°.

El estado hemodinamico de la valvula adrtica se evalué con
Doppler color de flujo y espectral; la estenosis aortica importante
se definié como un gradiente ecocardiografico medio > 20 mmHgy
la insuficiencia adrtica importante, como moderada o peor segin
los resultados ecocardiograficos: vena contracta > 0,3 cm, ancho
del chorro del infundibulo ventricular izquierdo > 25%, tiempo de
hemipresion < 500 ms y mas que flujo adrtico protodiastolico
retrogrado en la aorta descendente toracica.

Las mediciones de la raiz aortica y la aorta ascendente se
ajustaron a la superficie corporal y la dilatacion adrtica se definio
cuando el z-score fue mayor de + 2, segin Warren et al.%’,

Analisis estadisticos

El analisis estadistico se llevd a cabo con el paquete de software
Stata V15.1 (StataCorp, Estados Unidos).

Las variables continuas se expresan como media 4 desviacién
estandar, mediana [intervalo intercuartilico] o z-score. Las variables
cualitativas se expresan como el nimero de casos y proporciones. La
normalidad se evalu6 en variables continuas mediante la prueba de
Shapiro-Wilk y se compar6 entre los grupos con la prueba de la t de
Student y el andlisis de la varianza. Las variables cualitativas se

Clasificacion de las valvulas adrticas segun el patrén de apertura
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Figura 1. Patrén de apertura de la valvula adrtica segin las caracteristicas ecocardiograficas. ACD: arteria coronaria derecha; ACI: arteria coronaria izquierda;

cd: caspide derecha; ci: ctspide izquierda; cnc: clspide no coronaria.
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Figura 2. Vista y medidas de la valvula aértica segiin las recomendaciones de la American Society of Echocardiography®'. A: proyeccién bidimensional de eje corto
paraesternal a la altura de la valvula aértica. B: se utiliz6 una proyeccion bidimensional de eje largo paraesternal en el momento de la maxima expansioén (durante la
mesosistole); la raiz aértica se midi6 a la altura del seno de Valsalva y la aorta ascendente, en sentido distal a la union sinotubular cuando cruza frente a la arteria

pulmonar derecha, como indican las flechas.

compararon mediante la prueba de la x? o la prueba exacta de Fisher,
segln el caso.

El andlisis de supervivencia de la mortalidad y las intervencio-
nes se realiz6 con curvas de Kaplan-Meier. Un valor de p < 0,05 se
consider6 estadisticamente significativo.

RESULTADOS
Caracteristicas sociodemograficas

Se obtuvieron datos de 1.681 pacientes pediatricos tratados en
33 centros de toda Espafa con diferentes niveles de complejidad.
Las caracteristicas clinicas y sociodemograficas se muestran en la
tabla 1.

Anomalias congénitas asociadas

La VAB se encontrd sola en el 63,7% de los pacientes (n = 1.060).
El 36,3% restante (n = 621) tenia anomalias asociadas, que se
detallan en la tabla 2. Cabe destacar que el 23,4% (n =390) tenia
LOCI, como coartaciéon aoértica (CoA) en el 22,6% (n=375),
interrupcion del arco adrtico en el 4% (n = 6), estenosis subadrtica
en el 2,8% (n = 46) y estenosis mitral en el 1,3%>'. En este grupo se
incluy6 a los pacientes con enfermedad del tejido conectivo.

Caracteristicas anatomicas de la ecocardiografia

Los detalles sobre funcién valvular y enfermedad aértica (datos
disponibles de 1.564 pacientes [93%]) se muestran en la tabla 1. La
mediana de edad a la evaluacion fue de 9,7 [5,5-14] afios. Tenia

Tabla 1
Caracteristicas
Total Valvula bictspide sola VAB con CCA
1.681 1.060 (63,7) 604 (36,3)
Edad al diagndstico (arios) 1,34 [0,03-6,1] 3,4 [0,3-7,8] 1,6 [0-1,9]
Sospecha prenatal de CCA 163 (9,8) 32 (3) 131(21,9)
Antecedentes familiares de VAB 120 (7,3) 97(9,2) 23 (3,9)
Sexo
Varones 1.158 (69,6) 779 (73,5) 379 (62,7)
Mujeres 523 (30,4) 281 (26,5) 225 (37,3)
Sievers tipo 0 469 (28,4) 240 (22,8) 229 (38,2)
Morfologia de la VAB
Horizontal 1.012 (63,4) 612 (60,1) 400 (69,1)
Vertical 585 (36,6) 406 (39,9) 179 (30,9)
Estenosis aortica al menos moderada 144 (8,7) 91 (8,6) 53 (8,8)
Insuficiencia adrtica al menos moderada 170 (10,3) 116 (11,2) 54 (9,2)
Seno de Valsalva (z-score) [-0,57 +1,57] 0,27 [0,56 +1,23] 0,26 [0,70+1,29]
Aorta ascendente (z-score) [0,10+£2,79] 1,69 [0,49 +2,95] 0,92 [2,76 +£3,07]
Dilatacion de la raiz aértica (z-score > 2) 165 (10,9) 101 (10,3) 64 (11,9)
Dilatacion de la aorta ascendente (z-score > 2) 580 (38,1) 416 (42,5) 164 (30,1)
Complicaciones
Endocarditis 2 2(0,1) 0
Muerte 10 0 10 (0,6)
Cardiovasculares 8 (0,47)

CCA: cardiopatia congénita asociada; VAB: valvula adrtica bictspide.

Los valores expresan n (%), media + desviacién estindar o mediana [intervalo intercuartilico].
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Tabla 2
Enfermedades cardiacas congénitas y enfermedades del tejido conectivo
asociadas

Lesiones concomitantes N=621
Loci 390 (62)
av 206 (12,4)
CIA 46 (2,8)
VCSI persistente 41 (2,5)
DAP 52 (3,1)
CAV 3(0,5)
Cor triatriatum 3(0,5)
Tetralogia de Fallot 5(0,3)
Transposicion de grandes arterias 6(0,4)
Sindrome de Tuner 4(0,2)
Sindrome CATCH22 4(0,4)
Sindrome de Down 3(0,2)
Sindrome de Williams 2(0,1)
Sindrome de Noonan 1(0,1)
Sindrome de Alagille 1(0,1)
Enfermedades del tejido conectivo

Sindrome de Marfan (0,1)

Sindrome de Loeytz-Dietz 4(0,2)

CAV: canal auriculoventricular; CIA: comunicacion interauricular; CIV: comunicacion
interventricular; DAP: ductus arterioso persistente; LOCI: lesiones obstructivas del
corazon izquierdo; VCSI: vena cava superior izquierda.

Los valores expresan n (%).

hipertension el 3,6% (n=37) y la actividad fisica se clasifico como
recreativa en la mayoria de ellos (85%; n = 747).

En pacientes con VAB sola, hasta el 66,9% tenia algin grado de
disfuncién valvular (estenosis adrtica [EA] o insuficiencia adrtica
[IA]), aunque la IA fue mas frecuente (IA en el 46,6% frente a EA en
el 20,3%) y se clasifico principalmente como banal o leve sin
relevancia clinica. La apertura vertical se asoci6 con la gravedad de
la disfuncion de la valvula aértica en comparacion con la apertura
horizontal en este grupo, que tuvo EA significativa (el 12,1 frente al
5,5%; p < 0,05) e IA significativa (el 16,7 frente al 5,6%; p < 0,05).
Respecto a la dilatacion aortica, la IA significativa se asoci6 tanto
con la dilatacién de la raiz adrtica (el 10,4 frente al 8,6%; p = 0,002)
como con la de la aorta ascendente (el 42,9 frente al 38,4%;
p <0,05). La EA se asoci6 solo con dilatacion de la aorta ascendente
(el 42 frente al 33,1%; p < 0,05). No se encontrd asociacion entre la
dilatacion aodrtica y el patron de apertura de la valvula en el grupo
de VAB aislada.

De los pacientes con VAB y CCA, el 52,7% tenia algtn grado de
disfuncién valvular (EA o 1A), aunque la IA fue mas frecuente (IA en
el 30,4% frente a EA en el 22,3%) y se clasific6 principalmente como
banal o leve sin relevancia clinica.

La apertura vertical se asoci6 con la gravedad de la disfuncién de
la valvula aodrtica en comparacion con la apertura horizontal en
pacientes con VAB y CCA. La IA fue importante en este grupo (el
16,5 frente al 5,6%; p < 0,05). No se encontr6 asociacion con la EA.
Respecto a la dilatacion aértica, la IA importante se asocio tanto
con la dilatacion de laraiz adrtica (el 12,1 frente al 10,2%; p = 0,002)
como con la de la aorta ascendente (30,5 frente al 25,5%;
p < 0,0001). No se encontrd asociacion entre EA y dilatacion
aortica en este grupo.

Los pacientes con CoA tuvieron menos dilatacion de la raiz
aortica (el 8,1 frente al 11,6%; p = 0,06) y de la aorta ascendente (el
23,8 frente al 42,2%; p < 0,0001) que los pacientes sin CoA.

Intervenciones

A 490 pacientes (29,1%) se les realizaron intervenciones
relacionadas con la VAB, la mayoria de ellas secundarias a CoA
intervenida (68%). En total, se realizaron 202 intervenciones sobre
la VAB en 145 pacientes (9,1%) y 44 pacientes (2,5%) requirieron
reintervencion (tabla 3).

Complicaciones

Se notificd endocarditis infecciosa en 2 pacientes (0,1%). El
primero fue un nifio de 3 afios con antecedentes de tratamiento
percutaneo de la VAB a los 2 meses de vida. El segundo fue un
paciente extranjero que tuvo un ictus isquémico en la arteria
cerebral media secundario a endocarditis infecciosa adrtica el
primer afio de vida; se realizdé valvulotomia quirlrgica y se
describi6 la VAB como desconocida previamente. Este paciente se
encuentra en seguimiento en Espafia. No hubo fallecidos en la
cohorte de VAB sola.

Solo se produjo alguna muerte en el grupo de pacientes con VAB
y CCA. Hubo 10 muertes (0,6%) a una media de edad de 2,87 afios
(intervalo, desde el nacimiento hasta 13,75 afios). La causa de la
muerte estaba relacionada con el sindrome de Shone en
5 pacientes: 2 murieron en el periodo posoperatorio inmediato,
1 alos 2 meses de vida debido a hipertensién pulmonar después de
CoA intervenida, 1 después de que se intentara la reparacion
quirargica biventricular y 1 muerte estuvo asociada a la secuencia
CHARGE (coloboma, cardiopatia congénita, atresia de las coanas,
retraso del crecimiento y el desarrollo posnatales, anomalias
genitourinarias y anomalias de la oreja y el oido) y se decidio
limitar el esfuerzo terapéutico el primer dia de vida. Un paciente
muri6 a la edad de 1 mes después de la reparacion quirtargica de la
coartacién aédrtica con angioplastia con baldn; el procedimiento
inicial tuvo éxito, pero el paciente se perdi6 para el seguimiento e
ingres6 de nuevo 1 mes después con parada cardiorrespiratoria; la
familia rechazé la prueba de diagnostico por la imagen y la
autopsia.

Tres pacientes fallecieron por anomalias coronarias: se
registraron hipoplasia de las arterias coronarias y fistulas
coronarias respectivamente. Un paciente con secuencia CHARGE
asociada tuvo mudltiples episodios de sepsis, que fue la principal
causa de muerte.

En general, 157 pacientes (9,3%) tuvieron algan evento, como la
necesidad de tratamiento percutaneo, cirugia, endocarditis o
muerte (figura 1). No se produjeron complicaciones relacionadas
con la dilatacion adrtica en esta cohorte.

Tratamiento farmacologico

Solo 112 pacientes (6,8%) estaban en tratamiento farmacolégico
(el 41% con inhibidores de la enzima de conversion de la
angiotensina, el 30% con antagonistas del receptor de Ila
angiotensina Il y el 27% con bloqueadores beta).

DISCUSION

Por lo que sabemos, este es el primer registro abierto, grande y
amplio de pacientes pediatricos con VAB y es representativo de la
poblacion pediatrica espafiola. En este primer andlisis de toda la
cohorte, se describen las caracteristicas, la morfologia valvular, las
enfermedades asociadas, las intervenciones y las complicaciones
de 1.681 pacientes pediatricos diagnosticados de VAB (figura 3).
Debido a la heterogeneidad de la VAB, se dividi6 esta cohorte en
2 grupos: VAB sola y VAB con CCA.
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Tabla 3
Intervenciones
Total Valvula bicaspide sola Media de edad (afios) CCA Media de edad (afios)
Pacientes 145 77 68
Intervenciones valvulares 202 105 97
Valvuloplastia percutdnea 117 65 0,48 [0,14-8,7] 52 0,42 [0,11-4,9]
Cirugia 28 12 11,4 [3,87-14,8] 16 1,6 [0,12-5,2]
Comisurotomia 19 5 14
Valvula mecanica 6 6 0
Intervencién de Bentall 3 1 2
Reintervencion valvular 57 28 9,1 [3,4-12,7] 29 3,65 [1,9-9,5]
Pacientes 44 22 22
Comisurotomia 15 6 9
Valvuloplastia percutanea 14 8 6
Intervencién de Ross 12 6 6
Valvula mecanica 10 8 2
Valvula bioldgica 1 1
Intervenciones de coartacion aértica 440 440 1,02 [0,3-5,06]
Pacientes con CoA 375 375
Cirugia 318 318 1,18
Intervencion percutanea 22 22 3,6
Recoartacion 11 118 3,3
Cirugia 14 14 9,1
Tratamiento percutaneo 20 50 6,7

CCA: cardiopatia congénita asociada; CoA: coartacion aortica.
Los valores expresan n (%), media + desviacién estindar o mediana [intervalo intercuartilico].

Caracteristicas sociodemograficas prenatal de CCA que en pacientes con solo VAB, probablemente a
causa de la gravedad de las lesiones asociadas.

La VAB fue mas frecuente en varones’!?? y principalmente la Estudios previos han demostrado la agrupacion familiar de

afeccion se presentd sola. Los pacientes con VAB y CCA eran mas VAB”?>?4 En nuestra cohorte, aunque no se realiz6 un cribado

jovenes en el momento del diagndstico y hubo mayor sospecha familiar sistematico, se encontro6 que hasta el 13% de los pacientes con

Caracteristicas y resultados del Registro espanol de valvula adrtica bictispide en pediatria

Entornos y participantes Resultados

REVAB

REGISTRO ESPANOL DE Total, 1.681 pacientes
VALVULA AORTICA BICUSPIDE * VAB aislada, 63,7%
EN PEDIATRIA

[ Estudio de base de datos multicéntrica \

| Apertura de la valvula

Horizontal Vertical

* CCA, 36,3%
18%

O

* Coartacion de aorta, 22,3% 10,4%

* Varones, 69,6%

+ Edad, 1,3[0,03-6,1] afios
4 t" i r « EAalmencsmoderada, 87% | |

« |A al menos moderada, 10,3%

| i@

o0

Apertura
. De 0 a 18 afios con vélvula * Dilatacién de la raiz adrtica, 109% 63,4% 36,6%
33 hospitales SO
adrtica bictspide
\ / * Dilatacion de la aorta ascendente,

38,1%

Informacién del Caracteristicas Medidas adrticas *

paciente del registro ecocardiograficas

en linea Intervenciones valvulares, 202 en 145 pacientes:
*  Valvuloplastia percuténea, 117 ( Complicaciones
+ Cirugia, 28 « Diseccion adrtica, 0

* Endocarditis (n = 2), 0,1%

Reintervencion, 44 pacientes
« Muerte (n=10), 0,6%

Intervenciones de coartacion, 375 en 440 pacientes

Figura 3. Figura central. ACD: arteria coronaria derecha; ACI: arteria coronaria izquierda; CCA: cardiopatia congénita asociada; DAA: dilatacién de la aorta
ascendente; DRA: dilatacion de la raiz adrtica; EA: estenosis adrtica; IA: insuficiencia adrtica; nc: no coronaria; VAB: valvula adrtica bictspide.
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VAB (el 9,2% solo con VABy el 3,9% con VAB y CCA) tenian agrupacion
familiar de VAB. Este resultado es similar a los de otras series, que han
comunicado que hasta el 10% de los pacientes con VAB tienen
familiares de primer grado con antecedentes de anomalias del
corazén izquierdo’?>2®, Actualmente, la guia estadounidense de
practica clinica recomienda el cribado ecocardiografico de todos los
familiares de primer grado de pacientes con VAB%.

Cardiopatia congénita asociada

Mas de una tercera parte de los pacientes pediatricos con VAB
tenian una anomalia cardiaca concomitante y la mas frecuente era
LOCI; esto es compatible con la teoria que propone que la VAB con
CCA es el espectro mas leve del sindrome del corazoén izquierdo
hipoplasico?’.

La concomitancia de VAB con CCA y LOCI es ampliamente
conocida, la CoA es la anomalia concomitante mas frecuente y es
probable que su prevalencia se halle en torno al 30-50%%142728 En
nuestros datos, la incidencia de CoA fue del 22,6%.

Caracteristicas anatomicas ecocardiograficas

Con mayor frecuencia, se identificé un tipo fusionado de VAB
con apertura horizontal en ambos grupos, y el tipo vertical se
asocio con mayor riesgo de disfuncion valvular e intervenciones.
Resultados similares se encuentran ampliamente descritos en la
bibliografia'®?%282°_ Recientemente, un consenso sobre la VAB
redefini6é la clasificacién valvular®®. En el presente estudio se
utiliz6 la clasificacion antigua de Sievers porque se disefi6 antes del
consenso publicado por Michelena et al.?®, aunque se excluyé la
fusion de las cGspides, ya que por lo general es dificil de evaluar por
ecocardiografia y este es un registro amplio con una combinacion
de experiencias en este tema. Ademas, ya antes otros utilizaron
clasificaciones similares®”->°,

Funcion valvular y aortopatia

El fenotipo clinico mas comin fue un paciente asintomatico sin
EA o IA importante. Esta conclusion coincide con las de otros
estudios®?° y corrobora la nocién de que la VAB puede ser una
afeccion silenciosa en nifios y adolescentes. Sin embargo, la
mayoria de los pacientes tenian algiin grado de disfuncién valvular,
principalmente IA. El patron de apertura vertical se asoci6 tanto
con EA como con IA importantes, lo que confirma los resultados
descritos anteriormente en otras cohortes en que la apertura
vertical de la fusion de las ctspides derecha y no coronaria se
asocia con complicaciones futuras y un peor prondstico'%27:2°,

En nuestra cohorte la dilatacion de la aorta ascendente fue
relativamente comdn y mas frecuente que la dilatacion de la raiz
aortica. La dilatacion de la aorta ascendente se asoci6 con IA y EA tanto
en los grupos solo con VAB como en aquellos con CCA concomitantes,
y con un patrén de apertura vertical en este Gltimo. En cambio, la
dilatacion de la raiz aértica solo se asoci6 con IA. Varios estudios han
comunicado un resultado similar>'>2%2931-33 pero hasta la fecha no
se ha realizado ningiin analisis detallado segtin la cardiopatia se halle
sola o sea concomitante en la poblacion pediatrica.

En nuestra cohorte, los pacientes pediatricos con CoA se
asociaron con una aorta ascendente mas pequefia. Esto no
sorprende, ya que los pacientes con CoA se sitian en el espectro
del sindrome del corazén izquierdo hipoplasico con gravedad
variable, por lo que pueden representar un subgrupo con una
fisiopatologia y un progreso diferentes que ain no se han
establecido claramente en la infancia y la adolescencia. Otros
autores ya habian descrito esta asociacion en cohortes pedia-

tricas®2°, pero contrasta con los resultados de estudios de adultos,

en los cuales algunos autores comunicaron que la CoA es un factor
de riesgo de complicaciones de la aorta ascendente atin mayor en
pacientes con VAB que en pacientes con solo VAB**, Es necesario
realizar estudios que evalGen si otros factores de riesgo adquiridos
a lo largo de los afios (obesidad, hipertension arterial sistémica,
etc.) influyen en el progreso de estos pacientes.

Intervenciones

En nuestra cohorte, a casi 1 de cada 10 pacientes (8,6%) se le
realiz6 al menos 1 intervencion, con un total de 202 intervenciones de
la valvula aértica y 42 reintervenciones. Fernandes et al.>’ encon-
traron que la intervencion percutanea o quirdrgica durante la infancia
y la adolescencia fue necesaria en casi 1 de cada 5 pacientes con VAB
(alrededor del 15%). Esta diferencia puede depender de la poblacién
de estudio, ya que el estudio de Fernandes et al.>” se realiz6 en un solo
centro de atencion especializada, con un sesgo de referencia. Sin
embargo, se sabe que la VAB estd asociada con una morbilidad
médica y quirdrgica importante a lo largo de la vida. Segin Hill
et al.®®, 1a ausencia de implante de valvula adrtica durante 10 afios fue
del 76% y la reintervencion valvular fue del 46%. Curiosamente, las
intervenciones adrticas fueron similares tanto en el grupo solo con
VAB como en aquel con CCA. En ambos grupos, la EA es la principal
indicacion para cualquier intervencién sobre la VAB. La IA importante
(moderada o superior) en valvulas sin intervencién previa es poco
frecuente en la infancia y la adolescencia®?°.

Complicaciones

Las complicaciones clasicas asociadas con la VAB, como
endocarditis infecciosa, diseccion aortica y muerte, fueron escasas
en la poblacion pediatrica.

Aunque la endocarditis de valvula aortica nativa es infrecuente
en la infancia y la adolescencia, los pacientes con VAB corren un
riesgo significativamente mayor que la poblacién general y el
riesgo es atn mayor en aquellos con intervencion previa de la
valvula aértica®’. En nuestra cohorte, solo hubo 2 episodios de
endocarditis infecciosa en pacientes solo con VAB.

Se notific6 muerte de solo 10 pacientes, todos ellos con VAB y CCA
con distintos espectros de gravedad. No hubo disecciones aérticas.

Limitaciones

Este estudio tiene algunas limitaciones, como su naturaleza mixta
retrospectiva y prospectiva y sus notificaciones voluntarias. Ademas,
se incluyd a los pacientes en funcion de datos ecocardiograficos de
hospitales con distintos niveles de complejidad y recopilados por
cardiblogos pediatricos con experiencia variable y, por consiguiente,
las medidas pueden ser diferentes entre los centros, lo que provoca
una variabilidad entre observadores relevante que puede haber
influido en los resultados. En este estudio no se realiz6 el cribado
formal de familiares de primer grado; por lo tanto, el porcentaje de
familiares con VAB puede estar infradiagnosticado.

CONCLUSIONES

La VAB en la infancia y la adolescencia se caracteriza por una
heterogeneidad importante de sus expresiones fenotipicas valvu-
lares y aorticas, anomalias cardiacas asociadas y complicaciones.
Aunque las complicaciones relacionadas con la VAB son poco
frecuentes antes de la edad adulta, los pacientes pediatricos
pueden mostrar disfuncion valvular de inicio temprano, necesidad
de intervenciones adrticas y dilatacion de la aorta. Se necesita un
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estudio comunitario prospectivo y longitudinal a largo plazo para
caracterizar mejor la evolucién natural de la VAB mas alla de la
infancia y la adolescencia.
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ZQUE SE SABE DEL TEMA?

- La valvula aortica biciispide es la anomalia cardiaca
congénita mas frecuente, que se presenta en el 1-2% de
la poblacion general. Esta anomalia puede permanecer
asintomatica, descubrirse por casualidad en una ecocar-
diografia transtoracica o formar parte de una cardiopatia
congénita mas compleja. Los pacientes pediatricos con
valvula adrtica bictspide corren el riesgo de sufrir
problemas cardiovasculares como estenosis aortica e
insuficiencia aortica, y la anomalia puede estar asociada
con aneurisma aortico y diseccion aortica enla edad adulta.

{QUE APORTA DE NUEVO?

- Este es el primer registro grande y amplio de pacientes
pediatricos con valvula adrtica biciispide en Espafia. En
esta poblacion pediatrica, hubo una baja prevalencia de
las complicaciones clasicas asociadas con la valvula
aortica bictspide.

ANEXO A

Los autores garantizan que los siguientes investigadores son
responsables de los datos contenidos en este articulo:

1. Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona, Espaiia: Caro-
lina Juzga-Corrales y Anna Sabaté-Rotés.

2. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa y Hospital Universi-
tario Miguel Servet, Zaragoza, Espafia: Ariadna Ayerza Casas.

3. Hospital Universitari Dr. Josep Trueta, Girona, Espafia: Marc
Figueras Coll.
4, Hospital Universitari Son Espases; Palma de Mallorca, Espafia:
Silvia Escriba Bori.
5. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca, Salamanca,
Espafia: Beatriz Plata Izquierdo.
6. Hospital Universitario Sant Joan de Reus, Reus, Tarragona,
Espafa: Rosa Collell.
7. Hospital General Universitario de Ciudad Real, Ciudad Real,
Espafia: Maria Aranzazu Gonzalez Marin.
8. Hospital HM Nens, Barcelona, Espaiia: José Manuel Siurana.
. Hospital General Universitario Santa Lucia, Cartagena, Murcia,
Espaifia: Moisés Sorli.
10. Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, Espafia: Leticia
Albert de la Torre.
11. Hospital Universitari Parc Tauli, Sabadell, Barcelona, Espaiia:
Silvia Teodoro Marin.
12. Hospital HM Monteprincipe, Madrid, Espafia: Monica Rodriguez.
13. Hospital Virgen de la Salud, Toledo, Espaiia: Olga Dominguez
Garcia.
14. Hospital Clinico Universitario de Valladolid, Valladolid,
Espafia: Sara Rellan.
15. Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia: Begoiia
Manso.
16. Complejo Hospital Universitario Santiago de Compostela, San-
tiago de Compostela, A Coruiia, Espafia: Bernardo Lopez Abel.
17. Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia: Roser
Alvarez Pérez.
18. Hospital de Mérida, Mérida, Badajoz, Espafia: Manuel Portillo
Marquez.
19. Hospital Universitario Donostia, San Sebastian, Guiplzcoa,
Espafia: Erika Rezola.
20. Hospital Universitario Rio Hortega, Valladolid, Espaiia: Fer-
nando Centeno Malfaz.
21. Hospital Universitario Infanta Leonor, Madrid, Espafia: Ruth
Solana Gracia.
22. Hospital Universitario Principe de Asturias, Madrid, Espafia:
Henar Rojo Sombrero.
23. Complejo Asistencial Universitario de Palencia, Palencia,
Espafia: Maria Teresa Cantero Tejedor.
24. Hospital San Pedro, Logroiio, La Rioja, Espafia: Bibiana Riafio.
25. Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Espafia: Maria
Angeles Tejero Hernandez.
26. Hospital General de Segovia, Segovia, Espafia: Marisol Jiménez
Casso.
27. Hospital Universitari General de Catalunya, Barcelona, Espafia:
Ana Maria Pérez Pardo.
28. Hospital Lluis Alcanyis de Jativa, Jativa, Valencia, Espafia: Ana
Moriano Gutiérrez.
29. Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles, Avila, Espafia: Manuel
Marrero Calvo.
30. Hospital Universitario Infanta Elena, Madrid; Espafia: Maria
Teresa Fernandez.
31. Hospital Universitario de Jerez, Jerez de la Frontera, Cadiz,
Espaia: Carlos Salido Peracuala.
32. Hospital Costa del Sol, Marbella, Malaga, Espafia: Maria José Bravo.
33. Hospital Sanitas la Zarzuela, Madrid, Espafia: Federico Gutié-
rrez-Larraya.

(=]

ANEXO B. MATERIAL ADICIONAL

Se puede consultar material adicional a este articulo en su
version electronica disponible en https://doi.org/10.1016/j.recesp.
2023.02.012
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