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SINDROME DE SHONE INCOMPLETO. A PROPOSITO

DE UN CASO

INCOMPLETE SHONE'S COMPLEX. ABOUT A CASE
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RESUMEN

El complejo o sindrome de Shone se caracteriza por la presencia de 4 anomalias
congénitas, entre las que se incluyen estenosis supravalvular mitral, valvula mitral
en paracaidas, estenosis subvalvular adrtica y coartacion adrtica. Aunque es poco
frecuente, puede aparecer de manera incompleta con 2 o 3 componentes de los
mencionados anteriormente. Las manifestaciones clinicas tienen lugar en la in-
fancia, aunque su magnitud esté relacionada con la severidad de las afecciones.
Una vez establecido el diagnéstico, el manejo es quirdrgico con la correccién de
las anomalfas presentes.

Por su lado, la coartacion de aorta aislada constituye el 6% de las cardiopatias
congénitas de la infancia y el 15% en la edad adulta, y es dos veces mds frecuen-
te en varones. Es ampliamente reconocida como una causa de hipertensién ar-
terial potencialmente reversible y, a menudo, los pacientes son diagnosticados
al realizar la medicion de rutina de la presion arterial. La forma de presentacion
mas frecuente representa una estenosis aislada, la obstruccion puede llegar has-
ta la hipoplasia o incluso la interrupcién del arco adrtico, asocidndose a diferen-
tes enfermedades congénitas mas complejas. El tratamiento estd indicado cuan-
do existe una diferencia de la TA sistélica mayor de 20 mmHg entre miembros
superiores e inferiores, asociado a hipertension arterial (>140/90 mmHg). El tra-
tamiento puede ser quirlirgico o endovascular. La reparacion endovascular es
eficaz, con un perfil de seguridad aceptable, en el tratamiento de la coartacién
aodrtica y de las complicaciones posquirdrgicas. La angioplastia tiene un papel li-
mitado en el tratamiento de la coartacién grave en nifos pequenos, debido al
alto riesgo de recoartacion posterior, aunque tiene un lugar util en el tratamien-
to de la coartacion recurrente.
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ABSTRACT

Shone complex or syndrome is characterized by the presence of 4 congenital
anomalies, including: supravalvular mitral stenosis, parachute mitral valve, sub-
valvular aortic stenosis and coarctation of the aorta. Although rare, it can appear
incompletely with 2 or 3 of the components mentioned above. Clinical manifes-
tations occur in childhood, although their magnitude is related to the severity of
the conditions. Once the diagnosis is established, management is surgical with
the correction of the present anomalies.

For its part, isolated coarctation of the aorta constitutes 6% of congenital heart
diseases in childhood and 15% in adulthood, being twice as common in men.
It is widely recognized as a potentially reversible cause of high blood pressure
and patients are often diagnosed by routine blood pressure measurement. The
most frequent form of presentation is isolated stenosis; the obstruction can lead
to hypoplasia or even interruption of the aortic arch, being associated with diffe-
rent more complex congenital diseases. Treatment is indicated when there is a
difference in systolic BP greater than 20 mmHg between upper and lower limbs,
associated with hypertension (>140/90 mmHg).

Treatment can be surgical or endovascular. Endovascular repair is effective, with
an acceptable safety profile, in the treatment of aortic coarctation and postsur-
gical complications. Angioplasty has a limited role in the treatment of severe
coarctation in young children, due to the high risk of subsequent re-coarctation,
although it has a useful place in the treatment of recurrent coarctation.
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INTRODUCCION

El complejo o sindrome de Shone (CS) se caracteriza por la presencia
de 4 anomalias congénitas, entre las que se incluyen estenosis supra-
valvular mitral, vélvula mitral en paracaidas, estenosis subvalvular adrti-
ca y coartacién adrtica. Aunque es poco frecuente, puede aparecer de
manera incompleta con 2 o 3 componentes de los mencionados pre-
viamente. La afeccion se presenta en ambos sexos, aunque con ligero
predominio en el femenino, el rango etario descrito por los reportes de
casos se halla entre los 10 dias de nacido y los 15 meses, aunque tam-
bién puede ser potencialmente detectable a partir de la 6ta semana de
gestacion, cuando tiene lugar el desarrollo de ambos aparatos auriculo-
ventriculares. Basicamente, las manifestaciones clinicas tienen lugar en
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la infancia, aunque su magnitud esta relacionada con la severidad de
las afecciones. Una vez establecido el diagnostico, el manejo quirlrgi-
co es la correccién de las anomalias presentes, cuya etiologia es desco-
nocida en la actualidad. Los pacientes con CS tienen un pronéstico de
vida acortado con una mortalidad que alcanza un 25%'.

Por otro lado, dentro de las anomalias congénitas, la coartacion de
aorta aislada constituye el 6% de las cardiopatias congénitas de la in-
fancia y el 15% en la edad adulta, y es dos veces mds frecuente en
varones’. Es ampliamente reconocida como una causa de hiperten-
sion arterial potencialmente reversible y, a menudo, los pacientes son
diagnosticados al realizar la medicion de rutina de la presion arterial’.
La forma de presentacion mas frecuente representa una estenosis ais-
lada, la obstruccion puede llegar hasta la hipoplasia o incluso la inte-
rrupcion del arco adrtico, en asociacion con diferentes enfermedades
congénitas mas complejas®. £l tratamiento esta indicado cuando exis-
te una diferencia de la TA sistélica mayor de 20 mmHg entre miem-
bros superiores e inferiores, asociada a hipertension arterial (>140/90
mmHg)°>. Las manifestaciones clinicas en la poblacion adulta sue-
len ser: disnea, cefalea, dolor toracico, hipertension, pulsos femora-
les débiles o ausentes, insuficiencia cardiaca e hipertrofia ventricular
izquierda. La morbilidad a largo plazo es frecuente y se debe funda-
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Figura 1. Angiografia de la aorta descendente. Reparo endovascular con stent recubierto de aorta tordcica.

mentalmente a las complicaciones adrticas y a la hipertension. Entre
las causas mas comunes de muerte se encuentran la enfermedad ar-
terial coronaria, sequida de muerte subita, insuficiencia cardiaca, acci-
dente cerebrovascular y ruptura del aneurisma adrtico®.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 34 anos, se encontraba en tratamiento de hi-
pertensién arterial de dificil manejo en forma ambulatoria con triple
terapia farmacoldgica: amlodipina, valsartdn y nebivolol. En busque-
da de la etiologia se realizd Doppler cardiaco que evidencié auricu-
la izquierda con dilatacion moderada (drea de 23 cm?), ventriculo iz-
quierdo sin alteraciones en la motilidad (FEy=66%) y la vélvula mitral
en paracaidas con estenosis congénita moderada. La valvula adrtica
impresionaba bicUspide con apertura conservada, con membrana
subaodrtica. Ademas, se observd un estrechamiento significativo de
la aorta descendente proximal distal a la subclavia izquierda (coarta-
cién adrtica yuxtaductal) con gradiente residual significativo (GP=42
mmHg), desarrollo de colaterales (mamaria interna) y ductus permea-
ble. El resto del estudio dentro de pardmetros de normalidad.

Ante estos hallazgos se realizd angiotomograffa, que evidencié cayado
adrtico de 14 mm, posterior al nacimiento de la subclavia con esteno-
sis critica de 3 mm a ese nivel, sin dilatacion aneurismatica posesteno-
sis y multiples vasos arteriales con colaterales con gran prominencia de
|as arterias mamarias internas bilaterales. Se decidid realizar tratamiento
endovascular de la coartacion adrtica de manera ambulatoria .

Ingresé programada, hipertensa con registros de tension arterial (TA)
en miembros superiores de 200/100 mmHg y miembros inferiores de
120/90 mmHg, con frecuencia cardiaca (FC) de 80 Ipm. Al examen fi-
sico, presentaba ruidos cardiacos en 4 focos, con soplo sistélico en
foco adrtico lll/Vl'y en regién interescapular. Presentaba pulso femoral
débil en comparacién con pulso radial.

Se realizé por puncion radial izquierda e incisién femoral derecha ca-
teterismo con evidencia de coartacion extrema, casi atresia, con hi-

poplasia del istmo adrtico, desarrollo de circulacion colateral con di-
latacién de raiz y cayado adrtico previo a la coartacion. Se realizd an-
gioplastia de coartacion con implante de 1 stent con medicién del
gradiente basal de 71 mmHg preprocedimiento y mejorfa del mis-
mo posprocedimiento, de 18 mmHg (Figura 1). Evolucioné hemodi-
namicamente estable, sin complicaciones del sitio de puncién, bue-
na perfusion distal de miembros inferiores y adecuada titulacién de
antihipertensivos. Posteriormente se realizd control imagenolégico
con angiotomografia que informé presencia de prétesis endovascular
posterior al nacimiento de la arteria subclavia izquierda, con permea-
bilidad al flujo de contraste endovenoso, con extensa circulacion co-
|ateral, adecuado flujo y calibre en la aorta abdominal (Figura 2). Fue
dada de alta con igual medicacion.

A los meses se realizd ecocardiograma Doppler con evidencia de VI
de tamafio conservado y FEy del 70%, con coartacion adrtica corregi-
da con stent, con gradiente residual de 24 mmHg. Las cavidades de-
rechas sin alteraciones. La vdlvula mitral en paracaidas con estenosis
congénita y una estenosis moderada con drea de 1,32 cm? por pla-
nimetria y gradiente medio de 7,5 mmHg. La valvula adrtica bicls-
pide con apertura conservada e insuficiencia leve. Presentaba TA de
100/60 mmHg al examen fisico, por lo que se suspendié uno de los
farmacos antihipertensivos.

Al encontrarse asintomatica, se decidié completar estudios con eco-
cardiograma transesofégico, Holter y ecoestrés para seguimiento de
su valvulopatia congénita.

DISCUSION

Si bien el sindrome de Shone es una patologia de la infancia, en el caso
de los pacientes que cursan con el complejo incompleto o cuyas afec-
ciones no son lo suficientemente severas, pueden ser diagnosticadas en
la edad adulta. Asimismo, en los pacientes con coartacion adrtica sola, el
15% se diagnostica en la edad adulta y el hallazgo suele ser incidental du-
rante el sequimiento de hipertension arterial de dificil manejo.



316 | Revista CONAREC 2023;38(172):314-316

Figura 2. Angiotomografia con contraste de la aorta descendente.

En los pacientes portadores de coartacion adrtica al examen fisico, sue-
le encontrarse un gradiente de presion diferencial entre miembros su-
periores e inferiores superior a 20 mmHg, ademds de pulsos femora-
les débiles o ausentes, insuficiencia cardiaca e hipertrofia ventricular iz-
quierda®. Dentro de los estudios de imagenes para el diagndstico de la
misma, se encuentra en primera instancia, debido a su bajo costo y alta
disponibilidad, la ecocardiografia, cuyos hallazgos son el estrechamien-
to de la aorta descendente, la presencia de aliasing o flujo turbulento al
aplicar Doppler color, y la presencia de aumento de velocidades al apli-
car el Doppler continuo’. Luego el estudio suele incluir la realizacién de
una angiografia o angiotomografia para observar y clasificar el tipo de
coartacion y definir la mejor estrategia terapéutica.

El tratamiento puede ser quirdrgico o endovascular. La identificacion y tra-
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