
IMÁGENES EN CARDIOLOGÍA | IMAGES IN CARDIOLOGY 

SÍNDROME DE SHONE INCOMPLETO. A PROPÓSITO  
DE UN CASO

INCOMPLETE SHONE’S COMPLEX. ABOUT A CASE
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RESUMEN
El complejo o síndrome de Shone se caracteriza por la presencia de 4 anomalías 
congénitas, entre las que se incluyen estenosis supravalvular mitral, válvula mitral 
en paracaídas, estenosis subvalvular aórtica y coartación aórtica. Aunque es poco 
frecuente, puede aparecer de manera incompleta con 2 o 3 componentes de los 
mencionados anteriormente. Las manifestaciones clínicas tienen lugar en la in-
fancia, aunque su magnitud está relacionada con la severidad de las afecciones. 
Una vez establecido el diagnóstico, el manejo es quirúrgico con la corrección de 
las anomalías presentes.
Por su lado, la coartación de aorta aislada constituye el 6% de las cardiopatías 
congénitas de la infancia y el 15% en la edad adulta, y es dos veces más frecuen-
te en varones. Es ampliamente reconocida como una causa de hipertensión ar-
terial potencialmente reversible y, a menudo, los pacientes son diagnosticados 
al realizar la medición de rutina de la presión arterial. La forma de presentación 
más frecuente representa una estenosis aislada, la obstrucción puede llegar has-
ta la hipoplasia o incluso la interrupción del arco aórtico, asociándose a diferen-
tes enfermedades congénitas más complejas. El tratamiento está indicado cuan-
do existe una diferencia de la TA sistólica mayor de 20 mmHg entre miembros 
superiores e inferiores, asociado a hipertensión arterial (>140/90 mmHg). El tra-
tamiento puede ser quirúrgico o endovascular. La reparación endovascular es 
eficaz, con un perfil de seguridad aceptable, en el tratamiento de la coartación 
aórtica y de las complicaciones posquirúrgicas. La angioplastia tiene un papel li-
mitado en el tratamiento de la coartación grave en niños pequeños, debido al 
alto riesgo de recoartación posterior, aunque tiene un lugar útil en el tratamien-
to de la coartación 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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INTRODUCCIÓN

El complejo o síndrome de Shone (CS) se caracteriza por la presencia 
de 4 anomalías congénitas, entre las que se incluyen estenosis supra-
valvular mitral, válvula mitral en paracaídas, estenosis subvalvular aórti-
ca y coartación aórtica. Aunque es poco frecuente, puede aparecer de 
manera incompleta con 2 o 3 componentes de los mencionados pre-
viamente. La afección 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 días de nacido y los 15 meses, aunque tam-
bién puede ser potencialmente detectable a partir de la 6ta semana de 
gestación, cuando tiene lugar el desarrollo de ambos aparatos auriculo-
ventriculares. Básicamente, las manifestaciones clínicas tienen lugar en 

la infancia, aunque su magnitud está relacionada con la severidad de 
las afecciones. Una vez establecido el diagnóstico, el manejo quirúrgi-
co es la corrección de las anomalías presentes, cuya etiología es desco-
nocida en la actualidad. Los pacientes con CS tienen un pronóstico de 
vida acortado con una mortalidad que alcanza un 25%1.
Por otro lado, dentro de las anomalías congénitas, la coartación de 
aorta aislada constituye el 6% de las cardiopatías congénitas de la in-
fancia y el 15% en la edad adulta, y es dos veces más frecuente en 
varones2. Es ampliamente reconocida como una causa de hiperten-
sión arterial potencialmente reversible y, a menudo, los pacientes son 
diagnosticados al realizar la medición de rutina de la presión arterial3. 
La forma de presentación más frecuente representa una estenosis ais-
lada, la obstrucción puede llegar hasta la hipoplasia o incluso la inte-
rrupción del arco aórtico, en asociación con diferentes enfermedades 
congénitas más complejas4. El tratamiento está indicado cuando exis-
te una diferencia de la TA sistólica mayor de 20 mmHg entre miem-
bros superiores e inferiores, asociada a hipertensión arterial (>140/90 
mmHg)5. Las manifestaciones clínicas en la población adulta sue-
len ser: disnea, cefalea, dolor torácico, hipertensión, pulsos femora-
les débiles o ausentes, insuficiencia cardíaca e hipertrofia ventricular 
izquierda. La morbilidad a largo plazo es frecuente y se debe funda-
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mentalmente a las complicaciones aórticas y a la hipertensión. Entre 
las causas más comunes de muerte se encuentran la enfermedad ar-
terial coronaria, seguida de muerte súbita, insuficiencia cardíaca, acci-
dente cerebrovascular y ruptura del aneurisma aórtico3.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 34 años, se encontraba en tratamiento de hi-
pertensión arterial de difícil manejo en forma ambulatoria con triple 
terapia farmacológica: amlodipina, valsartán y nebivolol. En búsque-
da de la etiología se realizó Doppler cardíaco que evidenció aurícu-
la izquierda con dilatación moderada (área de 23 cm2), ventrículo iz-
quierdo sin alteraciones en la motilidad (FEy=66%) y la válvula mitral 
en paracaídas con estenosis congénita moderada. La válvula aórtica 
impresionaba bicúspide con apertura conservada, con membrana 
subaórtica. Además, se observó un estrechamiento significativo de 
la aorta descendente proximal distal a la subclavia izquierda (coarta-
ción aórtica yuxtaductal) con gradiente residual significativo (GP=42 
mmHg), desarrollo de colaterales (mamaria interna) y ductus permea-
ble. El resto del estudio dentro de parámetros de normalidad.
Ante estos hallazgos se realizó angiotomografía, que evidenció cayado 
aórtico de 14 mm, posterior al nacimiento de la subclavia con esteno-
sis crítica de 3 mm a ese nivel, sin dilatación aneurismática posesteno-
sis y múltiples vasos arteriales con colaterales con gran prominencia de 
las arterias mamarias internas bilaterales. Se decidió realizar tratamiento 
endovascular de la coartación aórtica de manera ambulatoria .
Ingresó programada, hipertensa con registros de tensión arterial (TA) 
en miembros superiores de 200/100 mmHg y miembros inferiores de 
120/90 mmHg, con frecuencia cardíaca (FC) de 80 lpm. Al examen fí-
sico, presentaba ruidos cardíacos en 4 focos, con soplo sistólico en 
foco aórtico III/VI y en región interescapular. Presentaba pulso femoral 
débil en comparación con pulso radial.
Se realizó por punción radial izquierda e incisión femoral derecha ca-
teterismo con evidencia de coartación extrema, casi atresia, con hi-

poplasia del istmo aórtico, desarrollo de circulación colateral con di-
latación de raíz y cayado aórtico previo a la coartación. Se realizó an-
gioplastia de coartación con implante de 1 stent con medición del 
gradiente basal de 71 mmHg preprocedimiento y mejoría del mis-
mo posprocedimiento, de 18 mmHg (Figura 1). Evolucionó hemodi-
námicamente estable, sin complicaciones del sitio de punción, bue-
na perfusión distal de miembros inferiores y adecuada titulación de 
antihipertensivos. Posteriormente se realizó control imagenológico 
con angiotomografía que informó presencia de prótesis endovascular 
posterior al nacimiento de la arteria subclavia izquierda, con permea-
bilidad al flujo de contraste endovenoso, con extensa circulación co-
lateral, adecuado flujo y calibre en la aorta abdominal (Figura 2). Fue 
dada de alta con igual medicación.
A los meses se realizó ecocardiograma Doppler con evidencia de VI 
de tamaño conservado y FEy del 70%, con coartación aórtica corregi-
da con stent, con gradiente residual de 24 mmHg. Las cavidades de-
rechas sin alteraciones. La válvula mitral en paracaídas con estenosis 
congénita y una estenosis moderada con área de 1,32 cm2 por pla-
nimetría y gradiente medio de 7,5 mmHg. La válvula aórtica bicús-
pide con apertura conservada e insuficiencia leve. Presentaba TA de 
100/60 mmHg al examen físico, por lo que se suspendió uno de los 
fármacos antihipertensivos.
Al encontrarse asintomática, se decidió completar estudios con eco-
cardiograma transesofágico, Holter y ecoestrés para seguimiento de 
su valvulopatía congénita.

DISCUSIÓN

Si bien el síndrome de Shone es una patología 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 coartación aórtica sola, el 
15% se diagnostica en la edad adulta y el hallazgo suele ser incidental du-
rante el seguimiento de hipertensión arterial de difícil manejo.

Figura 1. Angiografía de la aorta descendente. Reparo endovascular con stent recubierto de aorta torácica.



En los pacientes portadores de coartación aórtica al examen físico, sue-
le encontrarse un gradiente de presión diferencial entre miembros su-
periores e inferiores superior a 20 mmHg, además de pulsos femora-
les débiles o ausentes, insuficiencia cardíaca e hipertrofia ventricular iz-
quierda6. Dentro de los estudios de imágenes para el diagnóstico de la 
misma, se encuentra en primera instancia, debido a su bajo costo y alta 
disponibilidad, la ecocardiografía, 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 continuo7. Luego el estudio suele incluir la realización de 
una angiografía o angiotomografía para observar y clasificar el tipo de 
coartación y definir la mejor estrategia terapéutica.
El tratamiento puede ser quirúrgico o endovascular. La identificación y tra-

tamiento de los pacientes con coartación de aorta ha mejorado significati-
vamente en las últimas dos décadas y la evolución a corto y mediano plazo 
es excelente5. Sin embargo, persiste una alta morbilidad a largo plazo, ob-
servándose que más del 50% de los pacientes operados son hipertensos8.
La reparación endovascular es eficaz, con un perfil de seguridad 
aceptable, en el tratamiento de la coartación aórtica y de las compli-
caciones posquirúrgicas. La angioplastia tiene un papel limitado en el 
tratamiento de la coartación grave en niños pequeños, debido al alto 
riesgo de recoartación posterior, aunque tiene un lugar útil en el tra-
tamiento de la coartación recurrente4. En cuanto a la colocación de 
stents, se sugieren los montados con balón, que se utilizan con ma-
yor frecuencia debido a su resistencia radial y a la precisión de colo-
cación3. La rotura de la aorta es una complicación infrecuente (2%) 
pero de elevada mortalidad. Para los pacientes con diagnóstico re-
ciente de coartación se prefieren las endoprótesis cubiertas expansi-
bles con balón, mientras que para aquellos con coartación recurrente 
y degeneración aneurismática se recomiendan injertos de endopró-
tesis9. La tasa de reintervenciones es aceptable, con un elevado éxi-
to clínico a largo plazo. Es probable que los resultados reflejen los ob-
servados tras una cirugía exitosa, y que la esperanza de vida mejore.

CONCLUSIONES

En la actualidad existe una amplia gama de estudios de imágenes para 
el diagnóstico del complejo de Shone y de la coartación aórtica. Su sos-
pecha clínica siempre dependerá de la severidad de las afecciones; asi-
mismo, el momento oportuno para su tratamiento dependerá de la 
sintomatología de los pacientes, así como de su severidad. En lo que 
respecta al tratamiento de la coartación aórtica, el avance de la tecno-
logía, así como la mejoría de los materiales utilizados para su tratamien-
to, ha disminuido la tasa de complicaciones y permitido, además, el tra-
tamiento en casos de recoartaciones. Por esta razón, en todos los pa-
cientes con cardiopatías congénitas es indispensable el seguimiento 
estrecho para evaluar síntomas y detectar progresión de enfermedad 
para el abordaje oportuno. Asimismo, es importante el seguimiento 
posterior a la corrección a fin de detectar complicaciones posteriores.
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Figura 2. Angiotomografía con contraste de la aorta descendente.




