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INFORMACION DEL PACIENTE

aortica, Valvula aortica. Mujer de 27 afos con antecedente de estenosis aortica

congénita ingresa a servicio de urgencias por disnea de minimos
KEY WORDS: Aortopathy, esfuerzos y presencia de un soplo holosistolico en foco adrtico
Aortic dissection, Aortic al examen fisico. Su historial médico incluye amenorrea primaria y
valve hospitalizacion por endocarditis infecciosa hace dos anos. El examen

fisico evidenciaba un retraso en el desarrollo, baja estatura y mamas
subdesarrolladas. El analisis cromosomico demostré un cariotipo
genético de 46 X,0 estableciendo el diagnéstico del sindrome de Turner.

El ecocardiograma transtoracico identific6 valvula aortica
unicuspide con severa limitacién en su apertura asociado a
aneurisma de aorta ascendente. Se complementa el estudio con
angiotomografiadeaortacontrastadaevidenciandodisecciénaortica
Standford A. Un procedimiento de Bentall y el reemplazo valvular
fue realizado de forma urgente con resultados clinicos favorables.

Para el reemplazo de valvula adrtica se utilizé una valvula
biolégica (Edwards 19 mm). El tiempo de circulaciéon extracorporea
fue de 240 minutos y el tiempo de parada cardiaca fue de 4 minutos.
El paciente present6 durante el procedimiento taquicardia ventricular
sostenida que resolvid con cardioversion eléctrica sincronizada.

Durante sus primeras 24 horas postoperatorias la paciente
presentd nistagmos bilateral, se realizd una tomografia simple
de craneo en la cual no mostrdé hallazgos anormales. Se afiadi6
levetiracetam al tratamiento en la unidad de cuidados intensivos.
No se reportd defectos de conduccién eléctrica tras la intervencion.
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Los cortes histolégicos mostraron tejido valvular con
inflamacion crénica, fibrosis y focos de calcificacion.

Un ecocardiograma postoperatorio mostro prétesis
valvular normo funcionante en posicién aortica sin
aumento de gradiente transvalvular ni presencia
de regurgitacion paravalvular sin embargo la
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
(FEVI) se mantuvo levemente reducida (40%).

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca
con inhibidor de la neprilisina y receptor de
angiotensina (ARNI), inhibidor de cotransportador
de sodio-glucosa tipo 2 (SGLT2), betabloqueantes
fue iniciado previo a su egreso hospitalario.
Se continué con acido acetilsalicilico.

Dos meses después de la cirugia, la paciente
refiere mejoria clinica y se evidencia mejoria en su

clase funcional.

DESCRIPCION DE IMAGENES MEDICAS

Se muestran tres imagenes en la evaluacion de
la paciente: Ecocardiograma Transesofagico
(Imagen 1) vista grandes vasos muestra
una valvula aodrtica con morfologia unicuspide
unicomisural con calcificacion severa que
condiciona estenosis critica de alto gradiente (area

valvular 0,40 cm?, gradiente de presion media 49
mmHg e IVT1/IVT2 0,13); angiotomografia adrtica
(imagen 2-4) confirmando dilatacion aneurismatica
de aorta ascendente (aorta ascendente 55x 59
mm), se observa falso lumen correspondiente con
una diseccion Standford A (imagen 5); La imagen
6 corresponde a la vista quirirgica del aneurisma
aodrtico de la paciente.
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X8-2t
26Hz
11cm

TISO.7 MI03

Imagen 1. Vista Grandes Vasos en un Ecocardiograma
Transesofagico.

Imagen 2. Vista apical 5 camaras en ecocardiograma transtoracico que evidencia un area valvula aortica disminuido

y severa limitacién en su apertura.
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Imagen 3. Vista apical 5 camaras. Doppler continuo a través de valvula aortica en paciente con estenosis aortica

severa con aumento de las velocidades y gradiente medio valvular.

$G=-8.2%

Imagen 4. Strain Global Longitudinal del ventriculo

izquierdo disminuido.
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Imagen 5. Corte Sagital de angiotomografia de aorta. Se
observa la presencia del hallazgo que caracteriza a la
disecciéon Stanford A: afectacién de la porcién proximal
al tronco braquiocefalico.
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Imagen 6. Vista Quirdrgica de Aneurisma rtcé gigante.
CONTEXTO CLINICO

La ecocardiografia transtoracica es el método
de imagen de eleccion en la evaluacion
cardiovascular en el Sindrome de Turner (ST).
Permite identificar la anatomia y los trastornos
cardiovasculares potencialmente mortales. @

Las valvulas aorticas unicuspide son causas
infrecuentes de estenosis aorticas. La
ecocardiografia transesofagica (ETE) es el
estandar oro para el diagndstico de esta patologia
con una sensibilidad y especificidad del 75 y 86%
respectivamente. ®

Debido a la baja estatura del paciente con Sindrome
de Turner, el uso aislado de la medida de los
didmetros aodrticos puede subestimar el riesgo de
diseccion aortica por lo que es recomendable utilizar
valores indexados por superficie corporal, asi un
ASI > 2.5 cm/ m2 incrementa el riesgo de diseccion

La valvula adrtica unicuspide es una malformacién
aodrtica poco frecuente. Se desarrolla por
un fallo en la separacion de las tres cuspides
adrticas antes del nacimiento. La prevalencia es
del 0,02% en la poblaciéon adulta. El diagndstico
patologico se define como una fusion congénita
de al menos 2 comisuras basada en la presencia
de al menos 2 de los tres siguientes criterios: un
angulo obtuso entre las cuspides fusionadas en
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la comisura, ausencia de plano de hendidura
entre las cuspides en el punto de fusion y
presencia de rafe en las comisuras fusionadas. ©®

En los pacientes con estenosis de la valvula
aodrtica puede observarse una dilatacién de la aorta
concomitante. Existen seis tipos de dilatacién aortica
asociada a la estenosis valvular congénita, el tipo 2
(aorta ascendente dilatada) y el tipo 3 (borramiento
delacrestasinotubular)ocurrencon masfrecuencia.

DISCUSION

El sindrome de Turner
ausencia total o parcial del cromosoma
X 'y puede acompafiarse de cardiopatias
congénitas hasta en el 50% de los individuos.

es causado por la

Los defectos de la valvula aortica son la
principal causa de mortalidad en esta poblacién.

La diseccién adrtica es una complicacion conocida
con una incidencia anual de 110 casos por cada
100 000 personas. Se observé un mayor riesgo de
diseccion adrtica entre los pacientes con sindrome
de Turner que presenten dilatacion adrtica (OR,
12,19; 95%) y la morfologia bicuspide de la valvula.
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