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INTRODUCCIÓN

La válvula aórtica bicúspide (VAB) es la anomalía car-
diaca congénita más común, con una incidencia de un 
0,5-1,4% de la población. Esta anomalía se transmite 
genéticamente según un patrón de herencia autosómi-
co dominante con una agregación familiar de 1 cada 
8  familiares de primer grado y con un predominio en 
varones de 3:1. (1) La VAB  se presenta habitualmente 
como una anormalidad cardiovascular aislada  pero 
puede ir  asociada a otras malformaciones congénitas 
resultantes de alteraciones en la etapa fetal del tracto 
de salida del ventrículo izquierdo, como la coartación 
aórtica, el corazón izquierdo hipoplásico o la comu-
nicación interventricular. El 40-50% de los pacientes 
con coartación aórtica tiene una VAB. También puede 
aparecer englobada en síndromes genéticos como el 
síndrome de Turner, con una prevalencia del 30% de 
VAB en estos pacientes. 

La VAB aislada es una entidad clínicamente rele-
vante, no sólo por las complicaciones relacionadas con 
la válvula (disfunción valvular, endocarditis infecciosa), 
sino también por su asociación con anomalías vascu-
lares como la dilatación aórtica (Figura 1). La ecocar-
diografía transtorácica (ETT) es el método diagnóstico 
habitual de la VAB  con una sensibilidad y especificidad 
del 92% y 96% respectivamente  en válvulas no severa-
mente calcificadas. (2) Esta técnica de imagen también 
es útil para identificar otras alteraciones anatómicas en 
la raíz aórtica, la parte proximal de la aorta ascendente 
y otras malformaciones congénitas asociadas, así como 
el grado de disfunción valvular. 

La VAB puede tener diferentes morfotipos valvula-
res en función del patrón de fusión de los velos (Figu-
ra 2). En el 15-20% de los casos la VAB no presenta rafe. 
El morfotipo valvular más común o tipo I (70-80% de 
los casos) es el resultado de la fusión del velo coronárico 
derecho e izquierdo y condiciona una apertura valvular 
en dirección antero-posterior. El morfotipo II es menos 
frecuente (20-30%) y es el resultado de la fusión del velo 
coronárico derecho y no coronárico, condicionando una 
apertura latero-lateral. El morfotipo III es una variante 

poco frecuente (2-3%) producida por la fusión del velo 
coronárico izquierdo y no coronárico. (3)

Disfunción valvular
La complicación más frecuente de los pacientes con 
VAB es la disfunción valvular. Salvo las válvulas 
severamente dismórficas que condicionan estenosis 
valvular en la edad pediátrica, la mayoría de esteno-
sis son consecuencia de la calcificación valvular que 
característicamente aparece 15-20 años antes que 
en pacientes con válvula aórtica tricúspide. Estudios 
inmunohistoquímicos de válvulas explantadas han 
demostrado la presencia de inflamación, infiltración 
lipídica y producción de proteínas como mediadores 
en la calcificación del tejido valvular. Así pues, el me-
canismo de calcificación, es similar al que se produce 
en las  válvulas tricuspideas, objetivándose también 
infiltrados por linfocitos T en la histología. (4)  Los 
resultados de la literatura generan controversia 
respecto a la  relación entre morfotipo valvular y la  
calcificación de la válvula. (5-6)  En las series pediá-
tricas se ha reportado que el morfotipo con fusión de 
la sigmoidea derecha y no coronárica se asocian con 
mayor frecuencia a estenosis valvular significativa. (7) 
En nuestra experiencia esto también se evidencia en 
la población adulta acompañándose de mayor grado 
de calcificación valvular. Futuros estudios deberían 
comprobar si este tipo de configuración condiciona un 
mayor estrés hidrodinámico en la válvula. 

La insuficiencia aórtica es una manifestación común 
especialmente en adultos jóvenes, y puede aparecer de 
forma aislada o combinada con estenosis. Depende de 
la población estudiada  se ha descrito una insuficiencia 
aórtica moderada o severa en el 20- 35%  de los pacien-
tes. (5-6) Los mecanismos de la insuficiencia aórtica 
pueden ser por prolapso, endocarditis, degeneración 
mixomatosa o funcional, secundaria a la dilatación de 
la raíz aórtica o aorta ascendente. Es frecuente encon-
trar pacientes jóvenes con insuficiencia valvular que 
a lo largo de años van calcificando la válvula y acaban 
presentado una estenosis aórtica severa.
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Cuando la VAB es pura, sin la presencia de rafe,  
presenta los dos velos simétricos, y evolucionan con 
menor grado de disfunción valvular, especialmente 
con menor tendencia a la estenosis aórtica. (8) Las 
principales razones que pueden justificar esta evo-
lución más benigna son que el rafe tiende a iniciar 
el proceso de calcificación y que las válvulas con rafe 
tienen a ser más asimétricas con una sigmoidea de 
mayor tamaño que facilita el prolapso valvular y la 
regurgitación.  

Dilatación aórtica
Los pacientes con VAB tienen un mayor riesgo de desa-
rrollar dilatación de la aorta ascendente y disección. La 
prevalencia de dilatación aórtica asociada a VAB oscila 
entre el 33 y el 80%. (9-11) Esta gran variabilidad se 
atribuye a la diferencia en los umbrales considerados 
para definir dilatación, las poblaciones estudiadas, las 
técnicas de imagen usadas, los valores considerados 
normales por edad y superficie corporal, la región de 
aorta analizada, así como la naturaleza heterogénea 
de la propia enfermedad. 

La dilatación de aorta muestra en esencia dos fenoti-
pos. El más frecuente es el fenotipo tubular que muestra 
una mayor dilatación de la aorta ascendente que la raíz 
de aorta. El fenotipo raíz se evidencia en solo el 20-30% 
de los pacientes y se asocia principalmente a hombres, 
jóvenes y a la presencia de insuficiencia aórtica significa-
tiva. Tanto la estenosis aórtica como el morfotipo valvular 
tipo II, (fusión de la sigmoidea derecha y no coronárica), 
protegen a la dilatación de la raíz de aorta. Los pacientes 
con VAB tipo I dilatan predominantemente la raíz aórtica 
y la aorta ascendente proximal  mientras que los pacientes 
con VAB tipo II lo hacen sobre todo a nivel de la aorta 
ascendente tubular y arco proximal. (12) Aunque algunos 
estudios, no han demostrado que el morfotipo valvular sea 
un predictor de la dilatación aórtica (13), los estudios de 
flujos de aorta ascendente mediente resonancia magné-
tica con 4D-flow, confirman que el tipo de hélice del flujo 
de aorta ascendente generado por el morfotipo valvular, 
condiciona una localización diferente en el share stress 
de la pared aórtica.

Patogenia de la dilatación de aorta 
La patogenia de la dilatación aórtica en pacientes 
con VAB mantiene una continua controversia entre 
dos teorías. Una de ellas defiende que la dilatación 
de la aorta  podría ser consecuencia de la turbulencia 
del flujo sanguíneo, y que este efecto hemodinámico 
principal actuaría desde la vida fetal y resultaría en 
diferentes grados de degeneración aórtica inducida por 
estrés. El análisis de flujos de la resonancia magnética 
con 4D-flow ha demostrado la fuerza tangencial que 
ejerce el flujo en la pared y que ha podido ser estima-
da mediante wall shear stress (14-15) (Figura 3). Ello 

Fig. 1. VAB asociado a regurgi-
tación valvular y dilatación de 
aorta ascendente.

Fig. 2. A: Ecocardiograma transesofágico muestra VAB con fusión 
de velo coronario derecho e izquierdo. B: ETT muestra VAB con 
fusión del velo coronario derecho y no coronario.  C: ETT muestra 
dilatación de aorta tubular. 
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podría explicar la tendencia a desarrollar aneurismas 
de diferente localización en función del patrón morfo-
lógico valvular. De hecho, existen estudios histológicos 
realizados en aortas explantadas de pacientes con VAB 
que reportan alteraciones anatomopatológicas en las 
zonas sometidas a mayor estrés de pared, con menor 
cantidad de fibras de elastina, menor grosor y mayor 
distancia entre las mismas. 

No obstante, otros autores señalan que las altera-
ciones hemodinámicas por sí solas no serían la única 
causa de la dilatación aórtica en estos pacientes (16) 
y  sostienen como hipótesis la presencia de un defecto 
congénito inherente a la estructura aórtica. La asocia-
ción entre la estructura de los velos y la enfermedad de 
la aorta ascendente podría explicarse por patrones de 
desarrollo anormal de las células de la cresta neural, 
con anomalías estructurales que ocurrirían a nivel 
celular, y con independencia de la hemodinámica (17). 
Aunque los defensores de esta teoría argumentan que 
VAB normofuncionantes se asocian a significativas di-
lataciones de aorta, debe de reconocerse que una VAB 
«normofuncionante» es intrínsecamente estenótica, con 
un flujo excéntrico que origina patrones de flujo helicoi-
dal anormales en la aorta proximal. (9)  También se ha 
señalado que la VAB tiene una elevada heredabilidad, 
y sus determinantes son casi totalmente genéticos. En 
grandes estudios familiares se ha documentado una 
prevalencia de VAB del 9% en familiares de primer 
grado (FPG) de sujetos con esta valvulopatía. Además, 
algunos estudios han  reportado dilatación de la raíz 
aórtica, aneurisma de aorta torácica o disección aórtica 
en hasta un tercio de los FPG de pacientes con VAB, 
tanto si tienen VAB como si no. (18-19) Sin embargo, 
recientemente un estudio quirúrgico ha demostrado 
una alta incidencia de rafe incompleto en pacientes 
con aneurismas de aorta ascendente (20). Estos mini-
rafes no eran detectables por ecocardiografía transto-

rácica  por lo que no podemos descartar que algunas 
dilataciones de la aorta ascendente en familiares con 
válvula tricúspide, no puedan tener la dilatación como 
consecuencia de las alteraciones de flujo secundarias a 
los minirafes sin tener que implicar una debilidad de 
la pared de la aorta de origen genético. En cualquier 
caso, a la luz del conocimiento actual no podemos des-
cartar que una conjunción de ambos factores pueda 
justificar el desarrollo de esta complicación.   Por otra 
parte, a estas alteraciones hay que añadir las propias 
de la disfunción valvular  aórtica ya que mientras la 
regurgitación valvular tiende a dilatar la raíz y aorta as-
cendente proximal, la estenosis dilata menos la aorta y 
lo hace en la parte media distal de la aorta tubular. (21)

Riesgo de disección de aorta
La disección aórtica es la complicación más temida 
en los pacientes con VAB, debido a la alta mortalidad 
asociada. La incidencia reportada en dos grandes series 
poblacionales es baja, de entre el 0-0,1%. (5-6)  Aunque 
la probabilidad de disección es mucho menor que en los 
pacientes con síndrome de Marfan, dado que la VAB es 
unas 100 veces más común, puede originar un número 
relevante de disecciones aórticas a nivel poblacional. 
La disección aórtica en pacientes con VAB afecta típi-
camente aortas dilatadas en pacientes frecuentemente 
no diagnosticados. La disección de aorta es excepcional 
en pacientes con aortas con diámetro inferior a 55 mm 
o inferior a 33 mm/m2. De entre los factores de riesgo 
descritos para la disección  aparte de la dilación aórtica, 
se encuentran la historia familiar de disección aórtica, 
la coartación aórtica, el síndrome de Turner y la insu-
ficiencia aórtica severa con morfotipo raíz. 

Tratamiento médico
Además del seguimiento por imagen sistemático, los 
pacientes con VAB deben recibir información sobre el 
estilo de vida y evolución de su enfermedad. En aque-
llos pacientes con dilatación aórtica se recomienda la 
validación de los diámetros obtenidos por ecocardio-
grafía mediante otra técnica de imagen (TC/CRM) con 
el objetivo de realizar una medición de diámetros más 
precisa gracias a la técnica de doble oblicuidad. Tener 
una medida de referencia es importante para realizar 
una comparación fiable de las mediciones en caso de 
progresión de la dilatación aórtica (22) (Figuras 4).

En los pacientes con VAB debe controlarse de forma 
agresiva la presión arterial así como los otros factores 
de riesgo cardiovascular. Las últimas guías de 2014 
sobre patología aórtica de la ESC sugieren el uso de los 
betabloqueantes en los pacientes con VAB y raíz aórtica 
> 40 mm aunque con bajo nivel de evidencia (22) y 
basándose en extrapolaciones de resultados de estudios 
en pacientes con síndrome de Marfan. 

Las estatinas han demostrado reducir la expre-
sión de metaloproteinasas de la matriz extracelular 
observada en los aneurismas aórticos. Varios estudios 
observacionales retrospectivos sugieren el beneficio de 
las estatinas para reducir la dilatación de la aorta en 

Fig. 3. RM- cardíaca 4D-flow en paciente con BAV.



556 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGÍA  /  VOL 85 Nº 6 /  DICIEMBRE 2017

pacientes con VAB. (23-24) A nivel valvular, ensayos 
clínicos no han demostrado su eficacia para reducir la 
progresión de la calcificación valvular, sin embargo, 
estudios aislados sugieren un mayor beneficio cuando 
la afectación valvular es ligera. (25) En el momento 
actual, estamos coordinando un ensayo clínico para 
evaluar la eficacia de la atorvastatina en pacientes con 
VAB (BICATOR: Evaluación de la eficacia de la Ator-
vastatina en la progresión de la dilatación aórtica y la 
degeneración valvular en pacientes con válvula aórtica 
Bicúspide; ClinicalTrials.gov número NCT02679261). 
También habrá la posibilidad de determinar, en un 
futuro próximo si existe un lugar para el tratamiento 
de VAB con betabloqueantes y antagonistas de los 
receptores de la angiotensina II (Beta Blockers and 
Angiotension Receptor Blockers in Bicuspid Aortic 
Valve Disease Aortopathy (BAV) study; ClinicalTrials.
gov número NCT01202721). 

Tratamiento quirúrgico
Las indicaciones de tratamiento quirúrgico en las 
válvulas aórticas disfuncionantes son las mismas que 
las de las válvulas aórticas tricuspídeas.  En las última 
dos décadas, la reparación de la válvula aórtica se ha 
convertido en una alternativa en los pacientes con 
insuficiencia aórtica, la ventaja de la cual es evitar el 
uso de tratamiento anticoagulante a largo plazo en 
estos pacientes. Se han propuesto múltiples técnicas 
quirúrgicas como la plicatura del tejido redundante, 
la resección triangular del rafe con reconstrucción 
del velo, la reparación con interposición del parche 
de pericardio, la resuspensión de margen libre o la 
anuloplastia. Existe evidencia reciente de que las 
características anatómicas juegan un papel impor-
tante en la durabilidad de la reparación. Así pues, 

una altura de coaptación ≤ 9 mm o una superficie de 
coaptación < 4 mm, un diámetro aorto-ventricular 
mayor a 28 mm y una orientación comisural < a 160° 
se consideran factores ecocardiográficos predictores de 
reintervención.  Estudios poblacionales han descrito 
que la necesidad de cirugía aórtica a 25 años de pacien-
tes con VAB asintomáticos  fue del 25% (26). Las guías 
ACC/AHA de 2014 (27) y de la ESC (22) recomiendan 
tratamiento quirúrgico de la aorta si el diámetro  es 
≥ 55 mm (Clase I, nivel evidencia B). Con diámetros 
aórticos > 50 mm se considera razonable el tratamiento 
de la aortopatía si existe historia familiar de disección 
aórtica o el crecimiento es ≥ 5 mm/año (Clase IIa, nivel 
evidencia C). En la mayoría de ocasiones solo es preciso 
reemplazar la aorta ascendente con la implantación de 
un tubo supracoronario siendo necesaria la cirugía de 
Bentall o raramente el David cuando la raíz aórtica está 
dilatada.  Se considera  aconsejable la cirugía aórtica 
cuando los diámetros son  > 45 mm, si hay indicación 
de cirugía sobre la válvula aórtica (Clase IIa, nivel 
evidencia C). (28)

CONCLUSIONES

La VAB tiene una supervivencia  similar a la de la 
población normal, pero el riesgo de complicaciones de-
rivadas como la disfunción valvular, aneurisma aórtico, 
endocarditis o disección aórtica es significativamente 
mayor. La estenosis aórtica debida a calcificación de la 
válvula se produce de forma más precoz especialmente 
en pacientes portadores de bicúspides tipo II con rafe. 
La insuficiencia aórtica es más frecuente en la población 
joven.  Las técnicas de reparación valvular están en 
continua evolución y muestran un futuro prometedor 
para estos pacientes.  La dilatación de la aorta tubular 
afecta a más del 70% de los pacientes, mientras que la 
dilatación de la raíz es más infrecuente. Ambos patrones 
de dilatación se relacionan con variables demográficas, 
alteraciones del flujo de aorta ascendente en relación con 
los morfotipos de la VAB  y con la disfunción valvular. 
La ETT es el método de elección para el diagnóstico 
y seguimiento de los pacientes con VAB pero es acon-
sejable la práctica de una TC y CRM si se diagnostica 
dilatación de aorta  para confirmar los resultados del 
eco y valorar toda la aorta. Un adecuado estudio basal  
servirá de referencia  si hay dudas en el crecimiento de 
la aorta.  Es necesario avanzar en el conocimiento de la 
patogénesis de la degeneración valvular y la dilatación 
aórtica para el desarrollo de nuevos tratamientos que 
reduzcan la necesidad del tratamiento quirúrgico de la 
mayoría de los pacientes con VAB.
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