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Las afecciones valvulares cardiacas reconocen diversas causas y desarrollo patogenético. De
acuerdo a este criterio, se pueden distinguir en reumaticas, degenerativas, mixomatosas, congénitas
e infecciosas. Dado que en el nivel 2 se describiran los signos clinicos, elementos diagnésticos,
reconocimiento tecnoldgico y la terapeultica médica o quirtrgica, nos limitaremos a describir sus
causas, epidemiologia y patogenia.

1.- VALVULOPATIA REUMATICA

Si bien se reconoce al presente que la infeccibn estreptococica faringea es la causa de la
enfermedad, el mecanismo mediante el cual el germen, el estreptococo beta hemolitico tipo A (EBH-
A), desencadena el episodio agudo inicial de la enfermedad es aun desconocido. Se han postulado 3
0 4 teorias patogenéticas, pero dos son las mas aceptadas:

a) patologia mediada por complejos inmunes circulantes, en forma similar a la enfermedad del
suero. Si bien los titulos elevados de anticuerpos inmunes circulantes no se asociaron con los
elementos clinicos de enfermedad en estudios en el pais, si lo con aumentos significativos de
la proteina C reactiva, indicador de infeccion.

b) autoinmunidad inducida por similitud o identidad de antigenos antiestreptocécicos con
antigenos titulares humanos (reaccién cruzada). Se han aislado anticuerpos anti-corazén
humano en el suero de pacientes con la forma aguda de la enfermedad y también con la
forma crénica caracterizada por las secuelas. También se han encontrado antigenos en
presencia de infeccion estreptocécica no complicada que actian contra diversas estructuras
titulares cardiacas, como el sarcolema de las miofibrillas, tanto del corazén y de la pared de
los vasos como también contra el endocardio.

En base a estos antecedentes, se ha planteado que la infeccién por EBH-A de la faringe induce una
activacion de células T, que liberarian citoquinas inflamatorias que comprometerian el tejido conectivo
(colageno) y también al tejido muscular y al endotelio. A nivel valvular se produce vasculitis,
infiltracién de células inflamatorias mononucleadas (linfocitos, mast-zellen), y presencia de
fibroblastos que luego produciran una cicatriz retractil. Las lesiones exhiben ademas la llamada
degeneracion fibrinoide, que consiste en el deposito de material proteinico en el estroma conjuntivo,
entre los haces de fibras colagenas. Es un fendbmeno de hipersensibilidad que se denomina asi
porque el material degenerativo toma el color de la fibrina.

A la lesién exudativa sigue en forma caracteristica y casi especifica, una reaccién proliferativa del
tejido colageno en forma de un nédulo denominado cuerpo o nédulo de Aschoff. Se trata de un
granuloma constituido por una zona central de sustancia amorfa, de forma ovoide o fusada, a cuyo
alrededor se dispone un acumulo de linfocitos y monocitos. En el centro del nédulo se puede
identificar también una célula grande, multinuclear, que caracteriza al granuloma reumatico.

Los cuerpos de Aschoff pueden encontrar en el miocardio, en la capa esponjosa subendocardica de
las véalvulas cardiacas y en la pared de los vasos arteriales y venosos, especialmente coronarios. En
el miocardio, es frecuente la localizacién en la pared posterior de la auricula izquierda, por cuanto en
la cirugia mitral, las biopsias de esa zona permitian su hallazgo en cerca de un tercio de los casos.

Durante su evolucion, el componente celular degenerativo del granuloma va siendo reemplazado por
fibroblastos, que invaden la zona y determinan una cicatriz fibro-hialina de caracter retractil.



FACULTAD MEDICINA

Unidad: CARDIOLOGIA / Tema: ETIOPATOGENIA DE LAS VALVULOPATIAS

[

Este proceso, en forma lenta y por espacio de varios anos, va constituyendo las lesiones de los velos
valvulares, tanto en la mitral como en la adrtica y la tricuspide. Asi, la reaccién fibrosa tiende a
fusionar los bordes libres de los velos, como también a retraerlos y alterar su funcion. Ademas en la
mitral se comprometen las cuerdas tendineas.

A medida que el portador de la lesiébn mitral avanza en edad, el tejido fibroso valvular se hace
totalmente rigido y se deposita calcio en su superficie.

El compromiso de la sigmoidea adrtica se desarrolla en forma similar, pero no existen aqui las
cuerdas tendineas. Se fusional Los bordes de los 3 velos se fusionan y se retraen, produciendo una
lesion estenodtica, asociada o no a una insuficiencia valvular. Cuando se deposita calcio, el anillo
valvular también se observa rigido y calcareo.

Diagndstico diferencial

Dado que la enfermedad reumatica afecta de preferencia al tejido conectivo, se la considera en el
grupo de enfermedades del mesénquima (constituido, ademéas de los fibroblastos y del tejido
colageno, por el sistema reticulo-endotelial que engloba a linfocitos, células mononucleares y al tejido
muscular liso de los vasos). Por tanto debe ser diferenciada de otras enfermedades del tejido
conectivo que pueden comprometer las estructuras cardiacas que tienen colageno, como los velos
valvulares, sus anillos y el intersticio miocardico. De éstas, en primer lugar destaca la Artritis
reumatoide, que ademas de comprometer miocardio y pericardio, afecta el tejido valvular con una
frecuencia del 5% en autopsias. En esta enfermedad puede existir una inflamacion inespecifica, a
base de células plasmaéticas, linfocitos y monocitos, u otra lesidbn mas especifica, constituida por el
granuloma reumatoideo, diferente al de Aschoff. Se sitia en el espesor de la valvula, pudiendo
generar insuficiencia. Pueden afectarse en orden de frecuencia, la mitral, aértica, tricispide y
pulmonar.

Las alteraciones generalmente no provocan dafio funcional significativo porque la inflamaciéon no
compromete el borde libre de los velos valvulares y estos no se fusionan. El reconocimiento clinico y
tecnologico del compromiso cardiaco es dificil.

El lupus eritmatoso sistémico (LES) provoca compromiso cardiaco por dafio a la microcirculacion,
causado por complejos antigeno-anticuerpo-complemento, relacionados con anticuerpos
antinucleares (ANAC). La lesién clasica del LES es la endocarditis verrucosa simple, descrita por
Libman y Sacks. Se trata de vegetaciones pequefas, de 1 a 4 mm , de color grisaceo, constituidas
por trombos de fibrina y plaquetas, acompanadas de dareas de degeneracion tisular y acumulos de
eosindfilos. Se ubican en ambas caras de las valvulas, cuerdas tendineas y endocardio mural, a
nivel de los angulos valvulo-ventriculares de la mitral y tricuspide. Se presentan en cerca de la mitad
de los casos de LES, pero no tienen expresion clinica porque no comprometen la funncién valvular,
salvo en casos de LES muy severos. Con Eco trans-esofagico se pueden descubrir las lesiones en
mas de los dos tercios de los casos.

En la esclerosis sistémica progresiva, si bien existen lesiones en el miocardio y pericardio, a nivel
valvular y endocardico son raras.

En la espondiloartritis anquilosante exste compromiso inflamatorio, especialmente en hombres, de las
tres capas del corazén, pero en especial del endocardio de la valvula adrtica y en su region
perivalvular, especialmente en el anillo. Por ello, en la evolucién posterior, en la fase de fibrosis,
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determina una insuficiencia aértica por dilatacién del anillo y engrosamiento y acortamiento de los
velos valvulares. El reconocimiento clinico es tardio, basado en la insuficiencia aértica, que aparece
en hombres jovenes con la enfermedad y que puede requerir reemplazo valvular.

2.- VALVULOPATIA CALCICA DEGENERATIVA

La alteracion degenerativa de las valvulas aértica y mitral observada en la edad avanzada ha pasado
a constituir una valvulopatia frecuente, en la medida que la poblacién de adultos mayores se
incrementa. Desde el punto de vista de prevalencia, un 2% de las personas de mas de 65 afos
presentan una estenosis aortica definida, en tanto que un 29% la presenta sin estenosis significativa
en el estudio ecocardiogréfico.

Aungue en algun momento se pensd que se trataba del resultado de un esfuerzo mecanico mayor
con la edad, actualmente se ha establecido que se debe a cambios proliferativos y metabdlicos
parecidos a los que determina la lesion ateroesclerética vascular. Asi, se ha observado que el
mecanismo de la alteracion se inicia con la estimulacién de lo linfocitos T y los macréfagos que
infiltran el endotelio valvular y liberan citoquinas que provocan inflamaciéon y proliferacion. Esta es
provocada por los fibroblastos en el interior de la capa fibrosa de la vélvula., con remodelamiento de
la matriz extracelular. Algunos grupos de fibroblastos pueden diferenciarse en miofibroblastos con
caracteristicas de fibras musculares lisas (lo que recuerda el proceso ateroesclerético vascular). La
lipoproteina LDL es captada en la capa subendotelial por los macréfagos locales transformandose
estos en celulas espumosas. La degeneracidon adiosa resultante lleva a trastornos proliferativos que
pueden conducir aun a la formacién de hueso a través de la formacion de un tejido osteoblastico., que
favorece la infiltracion de calcio.

La calcificacién progresiva desencadenada en este proceso se localiza inicialmente en la base de las
lineas de flexion valvular, lo que conduce a la inmovilizacién de las cuspide de los velos Ello provoca
estenosis en la valvula adrtica y compromiso de la mitral en forma de calcificacion de su anillo,
produciendo insuficiencia valvular. Solo cuando el proceso degenerativo calcareo es intenso, puede
interferir también con .la apertura valvula, pudiéndose observar una masa calcificada intensa que
sobresale y compromete la apertura del orificio mitral.

Ambos trastornos aértico y mitral coexisten frecuentemente y reconocen una asociacion con factores
de riesgo propios de la ateroesclerosis, como hipercolesterolemia, diabetes, tabaquismo e
hipertension. Se ha observado que algunas estatinas podrian reducir la progresion de la enfermedad,
pero ello no ha sido aun comprobado.

El diagnéstico de la alteracion valvular se realiza con el ecocardiograma-Doppler en forma adecuada.

3.- MIXOMATOSIS DEGENERATIVA

Se trata de una malformacién de los velos, especialmente de la mitral, aunque también, con mucha
menor frecuencia, de la tricispide y sigmoideas. Se caracteriza por la presencia de un componente
esponjoso de la capa media de los velos valvulares, (entre la capa que mira a la auricula y la que
corresponde al ventriculo), constituido por material mixomatoso laxo que posee un mayor contenido
de polisacaridos acidos. Cuando la proporcién del material mucoide es baja, los velos tienen aspecto
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normal. Pero cuando el tejido mixomatoso esta aumentado, los velos se alteran, se ponen flojos,
“aparaguados” y redundantes, esto es, tienen mayor extension que la necesaria. Ello determina un
déficit de coaptacion de los velos, con prolapso de ellos e insuficiencia valvular en los casos bien
establecidos.

Como manifestaciones secundarias, se produce fibrosos de la superficie de los velos y elongacion de
las cuerdas tendineas.

La degeneracion mixomtosa se ha descrito también en las valvulas adrtica y tricuspidea, pero es rara
en la pulmonar.

Para que se constituya un prolapso genuino es necesario que uno o ambos velos mitrales presenten
un desplazamiento sistélico hacia la auricula izquierda por encima de la linea que une los puntos de
insercion de los velos en el anillo mitral. Este dato es importante para diferenciar la normal expansién
hacia la auricula izquierda del velo anterior, debido a que no tiene cuerdas tendineas de tercer orden,
de modo que el aparato subvalvular no pone gran resistencia a la presién sistolica del VI Esta
diferenciacion es importante para reconocer el prolapso real en el Ecocardiograma.

El cuadro de mixomatosis valvular forma parte de una discolagenosis general, como la del sindrome
de Marfan y la osteogénesis imperfecta.

Desde le punto de vista clinico se caracteriza por la presencia de soplo sistélico mitral, con un
chasquido mesosistélico o telesistdlico. La insuficiencia mitral que origina puede ser asintomatica o
importante. Como complicacion se describe y hemos visto entre nosotros, la endocarditis infecciosa.,
cuyo riesgo es 5 a 10 veces mas alto en esta malformaciéon que en la poblacién general. Ademas,
cuando hay insuficiencia mitral, se puede acompafar de arritmias.

El diagnostico se basa en el estudio ecocardiografico.

4.- VALVULOPATIAS CONGENITAS

De las diferentes anomalias de formacién del tubo cardiaco primitivo, que va dando origen desde el
2° mes de gestacién a las cavidades ventriculares, auriculares y al tronco arterioso, solo algunas
afectan en forma definitiva a las valvulas en si mismas y a su insercién normal. Estas valvulopatias
congénitas son las siguientes:

1.- Estenosis aortica

A nivel de la aorta embrionaria, las tres masas bulbares que van a formar los velos y los senos
respectivos se engruesan y las comisuras se fusionan en forma variable. Asi puede resultar un orifico
estendtico unicuspide o frecuentemente bicuspide. La valvula estenética adquiere forma abovedada,
similar a los arcos de las basilicas clasicas, con ausencia de la insercion lateral a la aorta a nivel del
anillo en la forma bicuspide. Esta forma bicuspide es relativamente frecuente y lo es mas en los
hombres en proporcion 4:1. Puede acompanarse de otras anomalias a nivel del tracto de salida del
ventriculo izquierdo, como estenosis o hipoplasia de éste, diafragma subvalvular y coartacion aoértica.
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Las manifestaciones clinicas en la estenosis adrtica congénita, en cualquiera de sus variantes, tanto
en nifios como y adultos, consisten en arritmias, mareos, lipotimias y dolor precordial. Al examen se
encuentra un soplo sistélico de eyeccion. El Eco identifica los velos y el gradiente sistdlico. Sus
complicaciones incluyen la insuficiencia cardiaca y la infeccién valvular (endocarditis infecciosa).

2.- Estenosis pulmonar

En forma similar al lado izquierdo, las tres masas bulbares que van a constituir las sigmoideas
pulmonares se fusionan en su borde libres y determinan una valvula también abovedada y de aspecto
de arco de basilica. El defecto puede ser aislado o estar acompafnado frecuentemente de otras
malformaciones del infundibulo del ventriculo derecho, como la estenosis del tracto de salida del
ventriculo derecho, que se observa como parte de la tetralogia de Fallot, o la estenosis supravalvular
del infundibulo de la pulmonar. La estenosis pulmonar congénita es una cardiopatia relativamente
frecuente, que generalmente transcurre asintomatica en los casos leves a moderados de acuerdo a la
cuantia del gradiente sistélico transvalvular. Se reconoce por la presencia de un soplo sistolico, con
clic sistolico del foco pulmonar, y crecimiento y sobrecarga del ventriculo derecho. Con el tiempo, en
los adultos, puede llegar a calcificarse. El tratamiento es quirdrgico, con valvulotomia, que tiene
evolucién favorable.

3.- Atresia tricuspidea

Consiste en verdad en la ausencia de la conexion entre el ventriculo y la auricula derecha, o sea de la
valvula en su totalidad. Se forma una cavidad Unica, por lo que para sobrevivir se requiere que la
sangre pase al lado izquierdo por una comunicacion interauricular. El ventriculo derecho es
generalmente hipoplésico, y puede comunicarse ademas con el ventriculo dominante a travez de una
comunicacion interventricular, Puede existir transposicién de los grandes vasos.

Se trata de pacientes cianéticos, en que el ecocardiograma establece el diagndstico y las lesiones
asociadas (CIA, CIV, VD hipoplasico) Su correccién paliativa consiste en reorientar el retorno venoso
sistémico directamente a las arterias pulmonares, sin pasar por el VD. (operacion de Fontana). Su
prondstico es incierto.

4.- Enfermedad de Ebstein

Consiste en un desplazamiento del las inserciones de las valvas posterior y medial de la tricispide
hacia el venticulo derecho, al que reducen de tamafno. Ademas, el velo anterior, que generalmente no
se desplaza, puede adherirse a la pared libre del VD y obstruir su salida. Se asocia a CIA o
persistencia del foramen oval en casi la mitad de los casos. La intensidad fisiopatolégica de la
malformacién puede llevar a la muerte rapida en lactantes y a una sobrevida casi asintomatica en los
pacientes que alcanzan la edad adulta. Estos pueden presentar disnea e insuficiencia derecha. Al
examen clinico es caracteristico un ritmo en tres tiempos, (no galope) producido por desdoblamiento
del primer ruido tricuspideo.

La malformacién se diagnostica con el Ecocardiograma.
5.- Valvulopatias infecciosas

Se describiran en un capitulo aparte, correspondiente a la Endocarditis infecciosa.
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CASO CLINICO

Nombre: JFT. Edad: 80 anos.

Paciente mujer, duefia de casa, que a los 56 afnos inicia control por Hipertensién arterial primaria. Los
examenes de screening descartaron compromiso secundario.

Sus factores de riesgo eran: Dislipidemia a base de hipercolesterolemia, tratada con dieta y
sedentarismo. No fumaba, ni ingeria alcohol, ni tampoco era diabética. Su compromiso de érganos
blanco consistia sélo en hipertrofia septal al Ecocardiograma.
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Tratada con IECA, diuréticos tiazidicos en un comienzo, redujo sus cifras iniciales desde 160 /100 a
150/86 mmHg. Evoluciond sin complicaciones durante 20 afos, debiendo cambiarse el IECA por ARA
li (candesartan) desde entonces por aparicion de tos.

En el control de los 76 afos, se observd soplo sistélico eyectivo, intensidad 2/6 en el area adrtica.

Ella estaba asintomatica, sin dolor precordial ni disnea, y el ECG mostraba hipertrofia ventricular
izquierda moderada. Se solicitdé Ecocardiograma que reveldé una Estenosis valvular adrtica fibro-
calcarea, de tres velos, con gradiente sistélico de 30 mmHg. Ademas, hipertrofia concéntrica del VI
de 13/14 mm.(septum-p. posterior). La fraccion de eyeccion era de 43%.

Se decidid observarla, y en los 4 afios que siguieron presenté solo disnea de esfuerzo ligeramente
progresiva, en ausencia de dolor precordial y de arritmias y lipotimia. EIl ECG mantuvo la HVI similar
pero el Ecocardiograma revelé mantencién de la esclerosis aértica valvular, con calcificacion del
anillo, La estenosis habia aumentado funcionalmente determinando un gradiente sistolico de 50
mmHg. La hipertrofia ventricular se mantenia igual y no habia dilatacion. Se decidi6 indicar la
operacion de reemplazo valvular, previa coronariografia, pero la paciente rechazo6 la operacién por
“sentirse bien”

Indique cual es la etiologia de la lesion valvular y la base del disgnostico diferencial

1.- Congénita, trivalvular

2.- Reumadtica, con tres velos y con bordes fusionados

3.- Calcica degenerativa, por compromiso de la raiz de los velos y del anillo.

4.- Mixomatosa, por presencia de soplo meso-sistélico piolante y gradiente sistélico

5.- Infecciosa. Por presencia de fibrosis y excrecencias en los velos valvulares e inflamacion local.

Ausencia de antecedentes reumaticos, indemnidad valvular hasta edad avanzada, sin compromiso de
los borde libres, ausencia de valvula redundante, sino fija e inmévil y ausencia de vegetaciones e
inflamacién aguda de los velos.



