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Caso de interés radiologico

Estenosis pulmonar con valvula Unicuspide. Diagndstico por Resonancia Magnética
Cardiaca. Informe de caso.

Pulmonary stenosis with Unicuspid valve. Diagnosis by Cardiac Magnetic Resonance.

Case report.
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Resumen

La etiologia mas comun de estenosis de la valvula pulmonar es congénita. La evaluacion de la
morfologia de la valvula y de las estructuras adyacentes son importantes para correlacionar los
sintomas del paciente y determinar el tratamiento. La estenosis pulmonar suele estar asociada
con algun grado de obstruccion muscular subvalvular debido a la hipertrofia del miocardio del
ventriculo derecho.

La morfologia unictspide de la valvula pulmonar es rara y su identificacion es muy dificil en la
ecocardiografia especialmente en los ancianos que tienen calcificacién valvular. Presentamos
el caso de una paciente femenina de 56 afios de edad con estenosis pulmonar sintomatica de
etiologia confusa en la que la evaluacion por resonancia magnética cardiovascular (RMC)
define la morfologia de la vélvula, severidad de la estenosis pulmonar y del tracto de salida del
ventriculo derecho, tamafio y funcién ventricular derecha y dilatacion postestendtica de arteria
pulmonar.

Abstract

The most common etiology of pulmonary valve stenosis is congenital. The evaluation of the
morphology of the valve and of the adjacent structures is important to correlate the patient's
symptoms and determine the treatment. Pulmonary stenosis is usually associated with some
degree of subvalvular muscle obstruction due to hypertrophy of the myocardium of the right
ventricle.

The unicuspid morphology of the pulmonary valve is rare and its identification is very difficult in
echocardiography, especially in the elderly who have valvular calcification. We present the case
of a 56-year-old female patient with symptomatic pulmonary stenosis of confused etiology in
which the evaluation of cardiovascular magnetic resonance (CMR) defines the morphology of
the valve, severity of the pulmonary stenosis and the outflow tract of the ventricle, right, size and
right ventricular function and poststenotic dilatation of the pulmonary artery.

mayoria de los casos (80%), se produce de forma aisla-
da. Muy raramente su etiologia es reumatica. En este ca-
so, ocurre comunmente en combinacion con otras
enfermedades valvulares [2,7].

INTRODUCCION

La estenosis de la valvula pulmonar suele ser una lesion
aislada [1, 2,3]. Ocurre en aproximadamente 7% a 12%
de todas las cardiopatias congénitas (CC) y representa el
80-90% de todas las lesiones que causan obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) [11]. Tam-
bién puede formar parte de enfermedades cardiacas
congénitas complejas como Tetralogia de Fallot o, en la
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Se dispone de informacion limitada para la clasificacion
morfolégica de las valvulas pulmonares quirdrgicamente
extirpadas. En la literatura encontramos solo un caso re-
portando un hallazgo intraoperatorio de valvula pulmonar
unicuspide [8]. La mayoria de los autores han clasificado
la valvula pulmonar congénita anormal de acuerdo al en-
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grosamiento de las valvas con o sin fusion comisural en
vélvulas uniclspide, bicuspide, tricuspide y quadricuspi-
de o valvula acomisural (estructura de forma de clpula
con una abertura central), unicomisural vy displasicas
(cuspides poco moviles con engrosamiento mixomatoso
y anillo valvular pequefio, con frecuencia parte del sin-
drome de Noonan). La evaluacion de la morfologia de la
valvula y las estructuras adyacentes son importantes pa-
ra el tratamiento del paciente [3,6]: Por ejemplo, las val-
vulas displasicas responden mal a la dilatacion con balon
[3,4]. También la estenosis pulmonar valvular se asocia a
menudo con un cierto grado de obstruccion muscular
subvalvular resultante de la hipertrofia del ventriculo de-
recho que debe tomarse en cuenta en el prondstico y
morbimortalidad del paciente [7].

La resonancia magnética cardiovascular (RMC) es el
estandar de oro para la evaluacion de la morfologia de la
valvula, la severidad de la estenosis pulmonar, si hay o
no obstruccion del tracto de salida ventricular derecho
como hallazgo anatémico o en funcién del tamafio y fun-

Figura 1. ECG. Ritmo sinusal normal. Eje a la derecha.
Prolongacion del QT.

Figura 3. TTE

cion ventricular derecha, y formacién de aneurismas de
la arteria pulmonar [5]. En este caso, presentamos un ra-
ro hallazgo de valvula pulmonar unicuspide y el papel de
la RMC en el abordaje diagnéstico pretratamiento.

Informe del caso

Femenina de 56 afios con antecedentes de fiebre
reumética, endocarditis, hipertension, dislipidemia y en-
fermedad valvular mitral. Presenta disnea de esfuerzo
(NYHA 1I). Niega dolor toracico, sensacién de desmayo,
mareos o sincope. Al examen fisico se encuentra pulso
regular, S1 normal, ningln clic, frote o galope. S2 suave
y soplo sistdlico 3-4/6 en la zona pulmonar.

El electrocardiograma (ECG) fue normal (Ver fig. 1). El
ecocardiograma transtoracico (TTE) y ecocardiograma
transesofagico (TEE) (Ver fig. 2 y 3) mostraron una dife-
rencia de gradiente de presion importante a través de la
valvula pulmonar con gradiente maximo/ medio de
122/72 mmHg respectivamente. Se reporta que el fenoti-
po de la valvula no pudo ser descrito a pesar de multiples

Figura 2. TEE. Vista en eje corto mostrando extensas
calcificaciones y distorsion valvular.

Vista en eje largo y espectro del gradiente méximo = 122 mm Hg medido a través de a valvula pulmonar. No se logra describir el fenotipo
de la valvula. Se muestra una extensa calcificacion y distorsién de la valvula pulmonar.
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Figura 4. RMC secuencias SSFP con vistas del RVOT y axial

RMC secuencias SSFP con vistas del RVOT y axial mostrando la dilatacion de MPAy la severidad de la estenosis subvaluar pulmonar.
Notese la hipertrofia del ventriculo derecho. RV= ventriculo derecho; TSVD = tracto de salida del ventriculo derecho; MPA= arteria pulmo-

nar principal; LPA= rama izquierda de la arteria pulmonar.

Figura 5. RMC. Vista Paraxial en secuencia SSFP para la valvula pulmonar en sistole y en diastole.

SYSTOLE

Note el area de la valvula pulmonar = 0.4 cm2 por planimetria directa.

intentos de visualizarlo con el transductor ya que habia
extensa calcificacion y distorsion de la valvula por lo que
se indica RMC.

En la resonancia magnética, la valvula pulmonar fue cla-
ramente visualizada y descrita fenotipicamente como
unicuspide unicomisural (Ver fig. 5) la cual se abomba
tanto en fase sistolica como en fase diastolica y presenta

DIASTOLE

estenosis critica (planimetria = 0,4 cm?; pico velocidad =
4.1 m/s, gradiente maximo/medio = 67/20 mmHg cuantifi-
cado mediante secuencias velocidad y contraste de fase)
(Ver Fig.6).

Otros hallazgos en RMC incluyen calcificacion moderada
de la valvula, alto grado de estenosis subvalvular (area =
2,6 cm?); dilatacién post-estendtica de la arteria pulmonar
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Figura 6. Estenosis critica

Grafica de velocidad y gradiente obtenida a partir de secuencias de
fase perpendicular a la valvula. Velocidad maxima = 4.1 m/s, gra-
diente maximo 4V2 = 67 mm Hg.

principal (MPA) gque se extiende a traves de la bifurcacion
a la arteria pulmonar izquierda asi como regurgitacion
pulmonar leve (Ver fig. 4).

En cuanto al ventriculo derecho, se observé de tamafio y
funcion sistélica normal con leve a moderada hipertrofia
por indice de masa ventricular derecha (32g/m?). Minimo
derrame pericardico.

Debido a lo complejo de la morfologia valvular y hallaz-
gos concomitantes, se recomendd manejo quirdrgico,
pero la paciente se negd rotundamente y acepto una es-
trategia minimamente invasiva (valvuloplastia con balon)
conociendo las probabilidades bajas de éxito y las poten-
ciales complicaciones. Se le realizé valvuloplastia la cual
se complicé intraoperatoriamente con derrame pericardi-
co hemorragico que requirié drenaje abierto y manejo en
la unidad de cuidados intensivos. El curso clinico poste-
rior fue satisfactorio con disminucién de los gradientes
transvalvulares. (Seguimiento por ecocardiografia: primer
dia posquirtrgico: maximo/medio = 24/14 mmHg. Al alta:
maximo/medio = 16/9 mmHg.

DISCUSION

La enfermedad valvular cardiaca derecha tiene un perio-
do asintomatico latente mayor que la enfermedad valvu-
lar cardiaca izquierda [7]. La mayoria de los pacientes
con estenosis pulmonar leve a moderada son asintomati-
cos. En los adultos aparecen sintomas de insuficiencia
cardiaca congestiva y de obstruccién de salida de ventri-
culo derecho que es progresiva por naturaleza [3]. La es-
tenosis pulmonar suele estar asociada con algin grado
de obstruccion subvalvular debido a la hipertrofia del
miocardio del ventriculo derecho. La presion elevada del
ventriculo derecho puede causar mareo, disnea de es-
fuerzo o sincope y eventualmente insuficiencia cardiaca
derecha [7]. La estenosis pulmonar se considera leve
cuando el gradiente pico a través de la valvula es inferior
a 30 mmHg, moderada cuando el gradiente es de 30 a
50 mmHg y severa cuando el gradiente es mayor que 50
mmHg [11].

La valvula pulmonar se desarrolla entre la 62 y 92 sema-
na de gestacion. Normalmente, la valvula pulmonar esta
formada por 3 evaginaciones de tejido subendocardico
llamadas valvulas semilunares. Las evaginaciones nor-
malmente se ahuecan y remodelan para formar las 3
cuspides de paredes delgadas de la valvula pulmonar [9].
Las anomalias morfolégicas mas cominmente registra-
das son la véalvula pulmonar bicuspide en 0.1% de la po-
blacién en general y en el 50% de los pacientes con
Tetralogia de Fallot y la valvula pulmonar quadricuspide
en 0,2% de la poblacion general [10]. Las guias para
adultos con cardiopatia congénita cardiaca de la Asocia-
cion Americana de Cardiologia y Asociacion Americana
del Corazén(ACC/AHA por sus siglas en inglés), estable-
cen tres tipos morfoldgicos en la estenosis de la valvula
pulmonar con significado o repercusion clinica: 1) la val-
vula pulmonar en forma de clpula tipica que se caracte-
riza por tres rafés rudimentarios sin comisuras identi-
ficables; 2) la valvula pulmonar displasica que es menos
comun y tiene valvas que son poco moviles y con marca-
do engrosamiento mixomatoso y sin comisuras; y 3) la
vélvula pulmonar biclispide o unicUspide que general-
mente es una caracteristica de la Tetralogia de Fallot y
pueden o no producir obstruccién significativa [11].

Ante lo dicho, esta claro que las preguntas que deben
responderse en esta patologia para ofrecer el tratamien-
to, van desde las caracteristicas anatdmicas valvulares y
cardiacas derechas hasta los datos hemodinamicos y por
supuesto los hallazgos clinicos y epidemioldgicos. La
Resonancia Magnética Cardiaca (RMC) permite la eva-
luacién de la valvula pulmonar debido a su excelente re-
solucién espacial y temporal, campo de visién amplio y
capacidad de reconstruccion multiplanar de las imagenes
obtenidas. Ademas de que las secuencias SSFP de la
resonancia proporcionan informaciéon anatomica de la
vélvula pulmonar y del ventriculo derecho, las secuen-
cias de contraste de fase y codificacion de velocidad
pueden cuantificar la velocidad a través de las valvulas
cardiacas y calcular los gradientes a través de la ecua-
cién modificada de Bernoulli [10]. Estas caracteristicas
Unicas de la RMC la convierten en el método ideal para
evaluar la anatomia, a menudo compleja, de la véalvula
pulmonar estendtica y su hemodinamica. Por otro lado, el
grosor y movilidad restringida de las valvas caracteristi-
cas de la estenosis, le da un aspecto "en forma de clpu-
la" a la valvula que puede resultar en errores de estima-
cién en la ecografia Doppler.

En pacientes sintomaticos, el manejo minimamente inva-
sivo mediante valvulotomia con balén se recomienda pa-
ra la morfologia valvular pulmonar abombada y un pico
gradiente medido con Doppler superior a 50 mmHg o una
gradiente medio Doppler superior a 30 mmHg (en aso-
ciacion con regurgitacion pulmonar leve a modera-
da). (Guias ACC/AHA clase I, nivel de evidencia C). La
cirugia esta indicada en pacientes con estenosis pulmo-
nar severa asociada a un anillo pulmonar hipoplasico, o a
una insuficiencia pulmonar severa o a una estenosis pul-
monar subvalvular o supra valvular.

32



.7

Revista Pediatrica de Panama. Editorial Infomedic International. Derechos reservados 2017.

Pitti y cols, Estenosis pulmonar con vélvula unicuspide.

La cirugia también es de primera eleccion en la mayoria
de las vélvulas pulmonares displasicas y cuando hay
asociada regurgitacion tricispidea severa o es necesario
realizar un procedimiento de Maze. (Guias ACC/AHA cla-
se |, nivel de evidencia C) [11]. Las valvulas displasicas
responden mal a dilatacién con balén [3,4]. Nuestra pa-
ciente se trata de una adulta sintomatica con valvula pul-
monar de morfologia unicispide unicomisural que
produce estenosis severa compleja subvalvular y supra-
valvular. La descripcion morfolégica refuerza los parame-
tros hemodinamicos para recomendar fuertemente el
manejo quirdrgico.

CONCLUSION

Presentamos un caso raro de estenosis de la valvula pul-
monar unicuspide, la primera en la literatura descrita por
RMC con estenosis pulmonar compleja subvalvular y su-
pra valvular, con hipertrofia de ventriculo derecho y dila-
tacion de la arteria pulmonar principal.

La presentacién muestra a la resonancia magnética co-
mo un método de imagen para la evaluacion excepcional
de la anatomia de la valvula pulmonar asi como también
la descripcion de los hallazgos asociados que se correla-
cionan exactamente con las manifestaciones clinicas.
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