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Palabras clave RESUMEN

> Complejo de Shone
> Reporte de caso

> Cardiopatia congénita
> Adulto

Se reporta el caso de un varéon de 70 afios, antecedente de hipertension arterial y tratamiento quirdrgico de
coartacién de aorta hacia 50 afios con disnea de esfuerzo. Se realizd ecocardiografia transesofagica, que mos-
tré imagen de membrana supravalvular mitral y valvula mitral en paracaidas, y se complementé con estudio

tomogréfico con hallazgo de anomalia coronaria, anillo supravalvular y recoartacion adrtica no significativa.
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A non-significant gortic recoarctation

We report the case of a 70-year-old man, hypertensive, and aortic coarctation surgery 50 years ago, with effort
dyspnea. Transesophageal echocardiography was performed, showing a supravalvular mitral membrane and
parachute-like mitral valve, with also a tomographic study, finding a coronary anomaly, mitral membrane, and

Presentacion del caso

Varén de 70 anos de edad con antecedentes de hipertension arterial en tra-
tamiento regular y que tuvo una reparaciéon quirlirgica de coartacion adrtica
hacia 50 afos, de la que no hay registros adicionales. Acudié de manera ambu-
latoria por episodios de disnea a medianos esfuerzos.

El electrocardiograma nos mostraba ritmo sinusal e imadgenes de hemiblogueo
anterior izquierdo y bloqueo de rama derecha con algunas contracciones ven-
triculares prematuras.

En la ecocardiografia transtoracica (ETT) (Video 1y Video 2), llamaba la aten-
cion la dilatacion de la auricula izquierda, la morfologia del ventriculo izquier-
do, y un flap de los extremos distales de las cuerdas tendineas.

La ecocardiograffa transesofagica (ETE) revelé también la presencia de una
membrana incompleta que se ubicaba sobre el plano valvular mitral (Video 3
y Video 4) con fisiologfa de estenosis leve a moderada y que las cuerdas tendi-
nosas convergian en un musculo papilar Unico, configurando asf la valvula mi-
tral en paracaidas con gradiente medio de 5 mmHg y area valvular mitral 1,83
cm? por tiempo de hemipresion (Video 5). La reconstruccion 3D nos permitio
ver la discontinuidad de la membrana (Video 6), que justificaba la repercusion
hemodindmica leve que habfa tenido el paciente. Para el estudio de la aorta,
se realizd una tomograffa, donde incidentalmente se describié el nacimiento
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anémalo de la arteria circunfleja desde el seno no coronario con trayecto re-
troadrtico y retroauricular alto que condicionaba una muesca en la auricula iz-
quierda (Video 7 y Figura 1). Ademas, se logré observar una membrana mitral
pequena a nivel del festén A1 que estaria produciendo la estenosis (Figura 2).
Respecto al estado posquirdrgico de la coartacion, habia un estrechamiento
relativo a nivel diafragmético de aproximadamente 30% (Video 8).

Estudio por imagen

Video 1. ETT en apical 4 cdmaras donde se observa dilatacion de auricula
izquierda
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Video 2. ETT en eje corto a nivel de musculos papilares donde se observa
valvula mitral en paracaidas

o M7 1w

Video 4. Membrana valvular condiciona estenosis

(gradiente 5 mmHg)

Video 7. Tomografia con reconstruccién tridimensional de arterias
coronarias. Notese ausencia de tronco coronario izquierdo, arteria
circunfleja de nacimiento alto desde seno no coronario, y de trayecto
retroadrtico y retroauricular

Figura 1. Correlacién anatémica de tomografia y ecocardiografia. Imagen
que inicialmente impresionaba membrana supravalvular mitral resulté ser
el trayecto andémalo de la arteria circunfleja (flecha rosada)

MEMBRANA
TRAYECTO DE
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Video 5. ETE a 11°. Nétese imagen incompleta de membrana supravalvular
mitrall
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Figura 1. Tomografia cardiaca que evidencia membrana mitral a nivel del
festéon A1 (flecha blanca)
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Video 8. Reconstruccion tomogréfica de coartaciéon de aorta tratada de
manera quirdrgica hace 50 afos con estenosis diafragmética no significativa

Discusion

En 1963, el cardidlogo pediatra J. D. Shone describié por primera vez un grupo
de ocho pacientes, en su mayoria peditricos, que presentaban alteraciones
estructurales y que comprometian el tracto de entrada y el de salida del ven-
triculo izquierdo; fueron un total de cuatro: vélvula mitral en paracaidas, anillo
supravalvular mitral, estenosis subadrtica y coartacion de aorta™.

Desde entonces, el conocimiento de este sindrome se ha basado en reportes
de casos aislados y algunas pocas cortes retrospectivas. El Instituto de Mon-
treal® reunié 28 pacientes entre 1982 y 2014 con una prevalencia de 0,67%
de los cuales sélo uno presentaba el complejo en su totalidad. La edad media
fue 35 anos sin preferencia de sexo, y lo novedoso de este trabajo es el segui-
miento a 8 afos, ya que aporta informacion prondstica desconocida hasta el
momento y sustenta lo que vimos en el caso, que la indicacion quirdrgica mas
frecuente es la coartacion adrtica. Postulan ademas que, al coexistir la obstruc-
cion mitral y la coartacién, hay predominio de una de ellas.

La ecocardiograffa tridimensional permite la reconstruccion multiplanar en
casos de dudas diagnosticas. Se podrian incluir como diagndsticos diferencia-
les el cortriatriatum, el propaso valvular mitral o la presencia de vegetaciones.
El uso de ETE en este caso ha propuesto el término anillo valvar, para algunas
variantes del sindrome de Shone®, en las que la membrana se presenta al mis-
mo nivel de las valvas y condiciona la estenosis, como serfa en nuestro caso.
Inicialmente estdbamos convencidos de la presencia fija de una membrana
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incompleta, sin embargo la imagen de tomografia nos reveld el trayecto in-
usual de la arteria circunfleja que deformaba de forma intermitente al atrio
izquierdo y la verdadera localizaciéon de la membrana; esto fue posible gra-
cias al advenimiento de las nuevas técnicas de imagen con las que se pueden
describir con mayor precision las estructuras intra o extracardiacas y conocer
lesiones asociadas que incrementarian las posibilidades diagnésticas®.

Conclusion

El presente caso es una forma incompleta del complejo de Shone que ha
permitido la sobrevida libre de eventos cardiovasculares y es reflejo del gran
aporte que representan las nuevas técnicas de imagen en el dmbito de la car-
diologia.

Ideas para recordar

- Laevolucién de las técnicas de iméagenes cardiacas permite un mejor diag-
nostico, tratamiento y seguimiento en cardiopatfas complejas.

- De existir antecedente, diagndstico o tratamiento de coartacion de aorta,
debe realizarse el estudio de alteraciones estructurales del complejo de
Shone.

- Los exdmenes de apoyo diagndstico son complementarios entre si'y, auna-
dos a la clinica, son fuentes invaluables de informacion.
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