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Palabras clave RESUMEN

> Diseccién adrtica

> Sindrome de Turner
> Coartacién adrtica
> Valvula adrtica bicuspide

Se presenta el caso de una paciente de 47 afios con sindrome de Turner, portadora de valvula adrtica bicus-
pide y antecedente de cirugfa por coartacion adrtica en la infancia, a quien se descubre durante un estudio
de rutina una diseccion de la aorta ascendente asociada a insuficiencia adrtica severa secundaria a prolapso
de dos de las valvas y a recoartacién adrtica.

El sindrome de Turner se asocia con complicaciones cardiovasculares potencialmente graves. El seguimien-
to clinico y con técnicas de imagen es fundamental para intentar prevenirlas
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ABSTRACT

= Aortic dissection

= Turner syndrome

> Aortic coarctation

= Bicuspid aortic valve

We present the clinical case of a 47-year-old female patient with Turner syndrome, bicuspid aortic valve, and
previous history of surgery of aortic coarctation in the childhood. During a routine study, ascending aorta dis-
section associated with severe aortic insufficiency secondary to valve prolapse and aortic recoarctation were
found.

Turner syndrome is associated with potentially serious cardiovascular complications. Clinical and imaging follow-

up are essential to prevent them.

Presentacion del caso

Una paciente de 47 de afios acudio a los consultorios externos de Eco-
cardiografia para la realizacion de una ecocardiografia transtoracica (ETT)
rutinaria de control. Como antecedentes relevantes presentaba sindrome
de Turner (ST), habia sido intervenida de coartacion adértica (CoAo) a los
7 anos y es portadora de una valvula adrtica bicuspide (VAB) con este-
nosis leve.

La ecocardiograffa evidencié un ventriculo izquierdo (VI) levemente dilatado
con engrosamiento leve del septum interventricular y fraccion de eyeccién
conservada, asi como dilatacién importante de la raiz aértica y la aorta ascen-
dente (AA) proximal (Video 1).

Con Doppler color se observa un flujo de insuficiencia adrtica (IAo) que impre-
sionaba ser significativo. Focalizando la imagen a nivel de la AA, se observa una
franca dilatacién aneurismética de la misma, con un didmetro mayor de 7,5 cm
(Figura 1). En ventana apical de tres cdmaras se pudo observar con mayor
detalle la VAB, que presentaba un prolapso marcado de dos de las valvas con
Jjet de IAo significativo (Video 2, Video 3 y Figura 2).
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En el eje supraesternal largo se observa un flap de diseccion adrtica (DA0) y la
presencia de re-CoAo con gradiente méximo de hasta 77 mmHg (Video 4,
Video 5y Figura 3).

La paciente fue derivada a un centro de alta complejidad donde se le realizd
una angio-TC adrtica, que evidencio a nivel de la raiz adértica un diametro de
55x46 mmy en AA un didmetro de 75 x 69 mm.

Ademads, confirm¢ el hallazgo de DAo que se extiende desde la raiz, pasando
por AA, hasta el cayado adrtico, de una longitud aproximada de 98 mm, siendo
la luz verdadera de 48 x 19 mm, sin compromiso del tronco braquiocefalico, ni
la subclavia izquierda.

Por ultimo, se observa una CoAo con un anillo de 13 mm en relacién con una
aorta descendente de 20 mm (Figura 4 y Figura 5).

La paciente fue intervenida exitosamente, realizandose un procedimiento de
recambio de raiz de aorta con cirugia de Bentall-Bono, con proétesis valvular
mecénica N.° 23y a nivel de AA una protesis recta de dacrén N.° 30, quedando
pendiente para un segundo tiempo quirdrgico la resolucion de la re-CoAo.
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Estudio por imagen

Figura 2.ETT a nivel del TSVI, con zoomy Doppler color a nivel valvular adrtico,
en el que se realiza la medicion de la vena contracta de la insuficiencia adrtica

Video 1. ETT, eje largo paraesternal. Se observa dilatacion leve del VI con
fraccion de eyeccion conservada, hipertrofia leve del septum interventricular
y dilatacion de la raiz adrtica y aorta ascendente proximal

Video 4.ETT, eje largo supraesternal. Se observa el flap de diseccion adrtica
entre el cayado adrtico y la aorta toracica descendente

Figura 1. ETT, eje largo paraesternal izquierdo, focalizado en la raiz adrtica
que evidencia dilatacion severa del vaso

Video 5. EET, eje largo supraesternal con Doppler color. Se aprecia un
flujo marcadamente turbulento entre el cayado adrtico y la aorta toracica
descendente que corresponde a diseccion adrtica y a recoartacion de la
aorta descendente

Video 2. ETT, vista apical de tres camaras con modo zoom en el tracto de
salida del VI (TSVI). Se observa prolapso de dos velos de la vélvula adrtica

Figura 3. ETT, eje largo supraesternal, con la muestra de volumen
del Doppler continuo en la aorta tordcica descendente. Se obtienen
velocidades y gradientes severamente aumentados, correspondientes a
una recoartacion aortica

Video 3. ETT, vista apical de tres cdmaras con modo zoom y Doppler color
en el TSVI. Se observa insuficiencia adrtica severa
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Figura 4. Angio-TC de aorta tordcica. Corte transversal donde se observa
la diseccion adrtica con la luz falsa (de mayor tamafo) y luz verdadera (de
menor tamano)

Figura 5. Angio-TC de aorta tordcica. Corte sagital, con recoartacion de la
aorta torécica descendente

Discusion

El sindrome de Turner (ST) es un trastorno genético producido por la ausencia
total o parcial del cromosoma X. Es la inica monosomia compatible con la vida
y afecta a 1 de cada 2.000 nifas.

Para su diagndstico se requiere la presencia de alteraciones fenotipicas tipicas,
que incluyen estatura baja, falla gonadal y defectos cardiovasculares congéni-
tos, asi como un cariotipo anormal. Las afecciones cardiovasculares son la prin-
cipal causa de muerte prematura y comorbilidad en estas pacientes, pudiendo
llegar a ser tres veces mayor que en la poblacién general2.

Las pacientes presentan un riesgo cardiovascular global aumentado, que en la
actualidad sigue siendo motivo de discusion, pareciendo guardar relacién con
el déficit de estrégeno y la haploinsuficiencia del cromosoma X\

La vélvula adrtica bicuspide (VAB) tiene una prevalencia del 30% en esta po-

blacion, mientras que la coartacion adrtica (CoAo) esta presente en el 12% de
estas pacientes.
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La diseccion adrtica (DA0) es una complicacion rara, que suele ser fatal en caso
de no intervenirse. Tiene una incidencia estimada de 40 casos cada 10.000
pacientes®. Histopatoldgicamente se ha observado la presencia de necrosis
quistica de la capa media vascular, a su vez, se constato la presencia de alte-
racion en elasticidad adrtica similares a lo observado en el sindrome de Mar-
fan”9. L.a DAo suele ser silente y ocurre con didmetros adrticos inferiores a los
observados en la poblacién general. Los factores de riesgo para DAo son la
coexistencia de VAB, CoAo, dilatacién adrtica, hipertension arterial y linfedema
fetal; no obstante, entre el 10-25% de los casos sélo presentaban como factor
predisponente el ST.

Finalmente, se debe recordar que es importante realizar la valoracién de los
didmetros adrticos indexados a la superficie corporal de forma sistematica,
principalmente en este grupo de pacientes, dada su estatura baja.

Conclusion

En el sindrome de Turner las complicaciones cardiovasculares marcan el pro-
noéstico del paciente. Para su seguimiento las técnicas de imagen cardiovas-
cular juegan un papel fundamental. Los hallazgos histopatolégicos y hemo-
dindmicos sugieren un comportamiento muy similar a los observados en el
sindrome de Marfan. No existe un consenso amplio de cémo deberia realizarse
el seguimiento de estos pacientes, por lo que todos los casos deben individua-
lizarse e, idealmente, discutirse en un Heart Team.

Ideas para recordar

El sindrome de Turner se asocia a afecciones cardiovasculares potencial-
mente graves.

Tiene una prevalencia de valvula adrtica bicuspide del 30% y de coartacion
aortica en el 12% de los casos.

El seguimiento debe ser clinico y con técnicas de imagen (ecocardiografia
y tomografia).

Es mandatorio indexar los didmetros adrticos a la superficie corporal.
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