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RESUMEN

El sindrome de Shone en una rara entidad cardiolégica que cursa con cuatro defectos congé-
nitos basicos: anillo supravalvular mitral, valvula mitral en paracaidas, estenosis subvalvular
aodrtica y coartacion aértica. Es muy frecuente que curse en su forma incompleta junto a
otros hallazgos muy relacionados con la misma. En este caso, se presenta una paciente de
43 afios, con historia de coartacién adrtica diagnosticada desde los primeros dias de vida,
que acude al Departamento de Ecocardiografia del Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardio-
vascular para evaluaciéon periédica de su cardiopatia y se detecta en el estudio, la presencia
de un anillo supravalvular mitral, valvula mitral displastica, estenosis subvalvular adrtica,
aorta bivalva y coartacion de la aorta descendente, realizandose el diagnoéstico de Sindrome
de Shone.

Palabras clave: Sindrome de Shone, anillo supravalvular mitral, estenosis subvalvular aérti-
ca, coartacion adrtica, ecocardiografia.

ABSTRACT

Shone”s syndrome is a rare entity characterized by four basics defects: supravalvular mitral
ring, valvular mitral stenosis by a parachute mitral valve, subaortic stenosis and aortic coarc-
tation. This entity commonly curses with its incomplete form and other abnormalities are fre-
quently present. The patient is a 43 years old female, who came to the Echocardiography
Department for a routine study, detecting supravalvular mitral membrane, dysplastic mitral
valve, subaortic stenosis, bicuspid aortic valves and mild aortic coarctation. We concluded
this case as a Shone” s Syndrome.

Key words: Shone”s Syndrome, supravalvular mitral membrane, subaortic stenosis, aortic
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INTRODUCCION

La estenosis en serie del corazén izquierdo
se conoce como sindrome de Shone’, una
entidad descrita en 1963 y caracterizada por
la presencia de cuatro anomalias congénitas:
estenosis supravalvular mitral, valvula mitral
en paracaidas, estenosis subvalvular aértica
y coartacion adrtica. Cuando dos o tres com-
ponentes de los antes descritos se presentan
en un caso, se describe como Sindrome de
Shone incompleto?.

En la practica clinica se incluyen ademas
dentro de la definicién, aquellas afecciones
estendticas de las valvulas mitral y adrtica
concomitantes con coartacion adrtica®.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 43 afios que acude al
Servicio de Ecocardiografia de nuestra insti-
tucion para realizarse ecocardiograma evolu-
tivo, remitida desde el departamento de con-
sulta externa. En los antecedentes persona-
les se recoge el diagnéstico de coartacion
aortica desde recién nacida, entidad para la
cual ha llevado tratamiento médico por cifras
de tension arterial ligeramente elevadas, con
bajas dosis de inhibidores de la enzima con-
vertidora de angiotensina Il, antagonistas de
los canales del calcio y diuréticos. De manera
general, la paciente se ha mantenido estable
desde el punto de vista cardiovascular, inclu-
so durante los embarazos.

En el ecocardiograma transtoracico bidimen-
sional se observa un aumento de la masa
miocardica del ventriculo izquierdo a predo-
minio del tabique interventricular, visua-
lizandose ademas un aneurisma en la parte
basal del mismo, en su porcién perimembra-
nosa, que impresiona por cierre espontaneo
de una comunicacién interventricular por
reduplicacion de la valva septal de la tricus-
pide, sin cortocircuito residual a ese nivel.
Por otro lado la valvula mitral, en eje largo
paraesternal, es displastica con disposicion
anormal de los musculos papilares, los que
aparecen con cuerdas elongadas recordando
una valvula mitral en paracaidas (figura 1Ay
figura 1B).
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Explorando con ecocardiografia Doppler la
valvula en cuestidon, se obtienen gradientes
elevados en la misma, gradiente pico de 23
mmHg y gradiente medio de 11 mmHg para
una velocidad maxima de 2,4 m/seg. La eco-
cardiografia tridimensional nos ayudd a de-
terminar la presencia de un anillo supraval-
vular mitral causante de la aceleracion del
flujo a ese nivel (figura 2A y figura 2B).

En la aproximaciéon paraesternal eje largo, se
visualiza ademas un rodete fibromuscular
subadrtico que provoca un gradiente pico de
32 mmHg con velocidad maxima de 2.8
m/seg. en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo (figura 1B ).

Utilizando la ventana supraesternal longitu-

dinal se precisa estrechamiento de la luz de
la aorta descendente toracica después de la
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emergencia de la subclavia izquierda, con
flujo tipico en aleta de tiburén, y gradiente
sistolico pico de 15 mmHg (figura 3).

Se realiz6 ecocardiografia transesoféagica, en
un plano de esd6fago medio, con angulo de
68 grados, donde se visualiza la valvula aér-
tica bicuspide (figura 4).
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COMENTARIOS

El Sindrome de Shone es una rara anomalia
congénita descrita en la literatura en alrede-
dor de 100 pacientes’. La enfermedad afecta
a ambos sexos por igual y es una patologia
de la nifiez, siendo la edad mas comun del
reporte entre los 10 dias de nacido y los 15
meses; aunque existen trabajos que descri-
ben la entidad en la etapa prenatal a través
de los controles ecocardiograficos durante el
embarazo” * '°. No hemos encontrado en la
literatura consultada otro reporte en nuestro
pais de un caso similar en el adulto, por lo
que consideramos sea el primer caso diag-
nosticado con tales caracteristicas.

Las manifestaciones clinicas se presentan
generalmente en la nifiez o adolescencia y se
caracterizan por disnea, tos nocturna, pobre
alimentacion, bajo desarrollo pondoestatural,
hasta cuadros de bajo gasto, insuficiencia
cardiaca refractaria a tratamiento y cianosis.
Se refieren en el nifio, episodios frecuentes
de infecciones respiratorias debido al trasu-
dado pulmonar existente’.
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En la literatura, diferentes autores refieren,
que la primera anomalia en aparecer es la
obstruccion de la valvula mitral, surgiendo
desde la embriogénesis y provocando una
hipoplasia del ventriculo izquierdo con dife-
rentes tipos de estenosis al flujo de salida
del mismo (estenosis subadrtica, estenosis
valvular, valvula bicUspide) vy coexistiendo
con coartacién adrtica de grado variable® * °.
Los hallazgos patoldgicos de esta entidad
deben ser diferenciados del Cor triatriatum
izquierdo debido a que su origen embriolégi-
co, morfologia y complicaciones quirdrgicas
son completamente diferentes> . En nuestra
paciente se pudo apreciar la coexistencia de
estenosis subvalvular adrtica, coartacion de
la aorta descendente con la presencia de
valvula adrtica biclUspide, una asociaciéon
muy comun en esta patologia.

El anillo supravalvular mitral varia desde un
grueso reborde fibroso circunferencial hasta
una delgada membrana que surge de la pa-
red izquierda de la auricula y recubre la
valvula mitral, fijandose frecuentemente a la
misma. Puede variar en extension y en el
grado de adhesion a la valvula, impidiendo
en ocasiones la apertura de las valvas, cau-
sando estenosis mitral. En otros casos el
anillo puede ser largo y protruye dentro de la
valvula provocando obstruccion al flujo de
entrada’. Se han descrito otras anomalias de
la valvula mitral coexistentes tales como:
cuerdas fusionadas, musculo papilar Unico y
la tipica estenosis mitral congénita de Ruck-
man y Van Praagh® ’.

Cuando se realiz6é la primera descripcion del
sindrome por Shone y colaboradores, se des-
tacd que la obstruccién de la valvula mitral
parecia ser la mas critica lesion®. Otros estu-
dios corroboran lo anterior y correlacionan la
severidad de la obstruccién mitral con el pe-
or prondstico a largo plazo, siendo la hiper-
tension pulmonar severa, secundaria a la
lesibn mitral, la causante de la mayoria de
los desenlaces fatales® °. La poca severidad
de las lesiones mitrales observadas en nues-
tra paciente, pueden justificar el desarrollo
hasta la edad adulta de la misma y corrobo-
ran lo planteado por los diferentes autores.

Por otro lado la coartacion de la aorta se
asocia entre un 20 y un 59% de los casos a
una anomalia de la véalvula mitral, mientras
que el anillo supravalvular mitral esta aso-

ciado con otros defectos en casi el 90% de
los casos™. Por tanto, el hallazgo de alguno
de estos defectos debe incitar la busqueda
de otras anormalidades cardiacas o vascula-

res*.

Los pacientes con sindrome de Shone tienen
un pronoéstico de vida acortado con una mor-
talidad perioperatoria alrededor del 25%,
teniendo que hacerse correcciones de las
anomalias en edades muy tempranas y en
repetidas ocasiones® ®; siendo por tanto ex-
tremadamente inusual la presencia de la
entidad sin ninguna sintomatologia, descu-
briéndose como un hallazgo imagenolégico a
punto de partida de una de sus manifesta-
ciones.

Nos motivamos a reportar este caso porque
es realmente infrecuente su diagnoéstico en la
vida adulta, tal y como reporta la literatura.
En este caso en particular las lesiones son
frustres en su gran mayoria, lo que hizo po-
sible que no fuese diagnosticada la entidad a
pesar de tener otros estudios ecocardiografi-
COS previos.
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