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INFORMACIÓN DEL PACIENTE 

Mujer de 27 años con antecedente de estenosis aortica 
congénita ingresa a servicio de urgencias por disnea de mínimos 
esfuerzos y presencia de un soplo holosistolico en foco aórtico 
al examen físico.  Su historial médico incluye amenorrea primaria y 
hospitalización por endocarditis infecciosa hace dos años. El examen 
físico evidenciaba un retraso en el desarrollo, baja estatura y mamas 
subdesarrolladas. El análisis cromosómico demostró un cariotipo 
genético de 46 X,0 estableciendo el diagnóstico del síndrome de Turner. 

 El ecocardiograma transtorácico identificó válvula aortica 
unicúspide con severa limitación en su apertura asociado a 
aneurisma de aorta ascendente. Se complementa el estudio con 
angiotomografia de aorta contrastada evidenciando disección aortica 
Standford A. Un procedimiento de Bentall y el reemplazo valvular 
fue realizado de forma urgente con resultados clínicos favorables.  

Para el reemplazo de válvula aórtica se utilizó una válvula 
biológica (Edwards 19 mm). El tiempo de circulación extracorpórea 
fue de 240 minutos y el tiempo de parada cardiaca fue de 4 minutos. 
El paciente presentó durante el procedimiento taquicardia ventricular 
sostenida que resolvió con cardioversión eléctrica sincronizada. 

Durante sus primeras 24 horas postoperatorias la paciente 
presentó nistagmos bilateral, se realizó una tomografía simple 
de cráneo en la cual no mostró hallazgos anormales. Se añadió 
levetiracetam al tratamiento en la unidad de cuidados intensivos. 
No se reportó deIectos de conducción eléctrica tras la intervención. 
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Los cortes histológicos mostraron tejido valvular con 
inÀamación crónica, fibrosis \ Iocos de calcificación. 

Un ecocardiograma postoperatorio mostró prótesis 
valvular normo funcionante en posición aortica sin 
aumento de gradiente transvalvular ni presencia 
de regurgitación paravalvular sin embargo la 
fracción de eyección del ventrículo izquierdo 
(FEVI) se mantuvo levemente reducida (40%). 

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca 
con inhibidor de la neprilisina y receptor de 
anJiotensina �ARNI�, inhibidor de cotransportador 
de sodio-glucosa tipo 2 (SGLT2), betabloqueantes 
fue iniciado previo a su egreso hospitalario. 
Se continuó con ácido acetilsalicílico. 

Dos meses después de la cirugía, la paciente 
refiere meMoría clínica \ se evidencia meMoría en su 

clase funcional. 

DESCRIPCIÓN DE IMÁGENES MEDICAS 

Se muestran tres imágenes en la evaluación de 
la paciente: Ecocardiograma Transesofágico 
(Imagen 1) vista grandes vasos muestra 
una válvula aórtica con morfología unicúspide 
unicomisural con calcificación severa que 
condiciona estenosis critica de alto gradiente (área 

valvular 0,40 cm2, gradiente de presión media 49 
mmHJ e IV71�IV72 0,1��� anJiotomoJrafia aórtica 
�imaJen 2-�� confirmando dilatación aneurismitica 
de aorta ascendente (aorta ascendente 55x 59 
mm), se observa falso lumen correspondiente con 
una disección Standford A (imagen 5); La imagen 
6 corresponde a la vista quirúrgica del aneurisma 
aórtico de la paciente. 

Imagen 1. Vista Grandes Vasos en un Ecocardiograma 
Transesofágico.

Imagen 2. Vista apical 5 cámaras en ecocardiograma transtorácico que evidencia un área válvula aortica disminuido 
y severa limitación en su apertura.

Vega Cuellar, Carolina I et al. 
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Imagen 3. Vista apical 5 cámaras. Doppler continuo a través de válvula aortica en paciente con estenosis aortica 
severa con aumento de las velocidades y gradiente medio valvular.

Imagen 4. Strain Global Longitudinal del ventrículo 
izquierdo disminuido.

Imagen 5. Corte Sagital de angiotomografia de aorta. Se 
observa la presencia del hallazgo que caracteriza a la 
disección Stanford A: afectación de la porción proximal 
al tronco braquiocefálico.
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Imagen 6. Vista Quirúrgica de Aneurisma aórtico gigante.

CONTEXTO CLÍNICO 

La ecocardiografía transtorácica es el método 
de imagen de elección en la evaluación 
cardiovascular en el Síndrome de Turner (ST).  
Permite identificar la anatomía \ los trastornos 
cardiovasculares potencialmente mortales.  (7) 

Las válvulas aorticas unicúspide son causas 
infrecuentes de estenosis aorticas.  La 
ecocardiografía transesofágica (ETE) es el 
estándar oro para el diagnóstico de esta patología 
con una sensibilidad \ especificidad del �� \ �6� 
respectivamente. (8)  

Debido a la baja estatura del paciente con Síndrome 
de Turner, el uso aislado de la medida de los 
diámetros aórticos puede subestimar el riesgo de 
disección aortica por lo que es recomendable utilizar 
valores inde[ados por superficie corporal, así un 
ASI > 2.5 cm/ m 2   incrementa el riesgo de disección

La válvula aórtica unicúspide es una malformación 
aórtica poco frecuente. Se desarrolla por 
un fallo en la separación de las tres cúspides 
aórticas antes del nacimiento. La prevalencia es 
del 0,02% en la población adulta. El diagnóstico 
patolóJico se define como una Iusión conJénita 
de al menos 2 comisuras basada en la presencia 
de al menos 2 de los tres siguientes criterios: un 
ángulo obtuso entre las cúspides fusionadas en 

la comisura, ausencia de plano de hendidura 
entre las cúspides en el punto de fusión y 
presencia de rafe en las comisuras fusionadas. (3) 

En los pacientes con estenosis de la válvula 
aórtica puede observarse una dilatación de la aorta 
concomitante. Existen seis tipos de dilatación aortica 
asociada a la estenosis valvular congénita, el tipo 2 
(aorta ascendente dilatada) y el tipo 3 (borramiento 
de la cresta sino tubular) ocurren con más frecuencia. 

DISCUSIÓN

El síndrome de Turner es causado por la 
ausencia total o parcial del cromosoma 
X y puede acompañarse de cardiopatías 
congénitas hasta en el 50% de los individuos. 

Los defectos de la válvula aortica son la 
principal causa de mortalidad en esta población.  

La disección aórtica es una complicación conocida 
con una incidencia anual de 110 casos por cada 
100 000 personas. Se observó un mayor riesgo de 
disección aórtica entre los pacientes con síndrome 
de Turner que presenten dilatación aórtica (OR, 
12,19; 95%) y la morfología bicúspide de la válvula.
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