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RESUMEN

El sindrome de Shone constituye una rara entidad cardiaca congénita que consiste
en la presencia de lesiones estructurales obliterantes de hemicardio izquierdo que
incluyen: anillo supravalvular, valvula mitral en paracaidas, estenosis sub-adrtica y
coartacién adrtica. Es poco frecuente que curse en su forma incompleta. El caso
que a continuacion se presenta, describe el sindrome de Shone incompleto
detectado en un adulto.

Palabras clave: sindrome de Shone incompleto, valvula mitral en paracaidas,
coartacion aodrtica, estenosis sub-adrtica.

ABSTRACT

Shone's syndrome is a rare congenital heart disease consisting in the presence of
obliterating structural lesions on the left side of the heart, including supravalvular
ring, parachute mitral valve, subaortic stenosis and aortic coarctation. The
incomplete form of the disease is not common. The presentation describes a case of
incomplete Shone's syndrome diagnosed in adulthood.

Key words: incomplete Shone's syndrome, parachute mitral valve, aortic
coarctation, subaortic stenosis.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 35 afios con antecedentes de disnea asociada a los esfuerzos
fisicos menores y dolor precordial de igual patron que ingresa a nuestro centro para
estudio y tratamiento, al examen fisico se constaté latido de la punta desplazado a
6to. espacio intercostal izquierdo, thrill palpable en todo precordio, soplo
mesosistolico 1V/VI en foco adrtico irradiado a cuello y a resto de focos
auscultatorios. Pulsos arteriales disminuidos en hemicuerpo izquierdo a predominio
de miembro inferior respectivo.

En el ecocardiograma transtoracico (modo bidimensional) se sefiala ventriculo
izquierdo ligeramente dilatado, remodelado, con funcion sistélica global ligeramente
deprimida, hipertrofia concéntrica de paredes a predominio de septum
interventricular.

Al nivel de la valvula mitral, todas las cuerdas tendinosas se insertan en musculo
papilar anterolateral (en paracaidas) que no limita su apertura, ni genera
incompetencia en el cierre (fig. 1).
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Fig. 1. Hallazgos de valvula mitral en paracaidas e hipertrofia
concéntrica de VI.

La valvula aortica es bicUspide con cierre anteroposterior calcificado, con

significativa limitacidon en su movilidad, se muestra membrana sub-aortica que
ocluye mas de 50 % el tracto de salida de ventriculo izquierdo (fig. 2A) lo cual
genera gradiente pico de 158 mmHg y gradiente medio de 78 mmHg (fig. 2B).
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Fig. 2A. Anomalias en aorta. (aorta bicuspide/ membrana
subadrtica).
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Fig. 2B. Doppler continuo en TSVYI donde se evidencia
gradientes elevados.

Por medio de angio-tac helicoidal multicorte se demuestra la presencia de
coartacion aortica posductal (13 mm) con dilatacién pre coartacidn-poscoartacion

(fig. 3).
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Fig. 3. Reconstruccion multiplanar de Angiotac donde se
evidencia coartacion adrtica.

COMENTARIO

La asociacion de entidades congénitas, tales como anillo supravalvular, valvula
mitral en paracaidas, estenosis sub-aortica y coartacion adrtica fueron descritas por
Shone y otros, por primera vez, en 1963,' aunque cuando estan presentes entre 2
y 3 componentes (descritos anteriormente) se denomina sindrome de Shone
incompleto.?

La afeccion se presenta en ambos sexos, aungque con ligero predominio en el
femenino, el rango etario descrito por los reportes de casos se halla entre los 10 d
de nacido y los 15 meses,® también puede ser potencialmente detectable a partir de
la 6ta. sem de gestacion donde tiene lugar el desarrollo de ambos aparatos
auriculoventriculares.?

Basicamente, las manifestaciones clinicas tienen lugar en la infancia entre las que
pueden encontrarse ganancia inadecuada de peso, infeccién respiratoria frecuente,
irritabilidad, diaforesis, taquipnea, tos cronica, avidez, en tanto las manifestaciones
de bajo gasto y falla cardiaca derecha se asocian a prondéstico ominoso.*

Se ha postulado que la afectaciéon obstructiva inicial incide al nivel de la valvula
mitral, lo cual conlleva, en sentido retrogrado, dilatacion atrial izquierda e
hipertension pulmonar y la hipoplasia de ventriculo izquierdo, en direccion
anterdgrada, con diferentes niveles de obstruccién al nivel de la valvula adrtica
(estenosis subvalvular, estenosis valvular, valvula

bicuspide),* ademas de la presencia de coartacion aértica la cual se asocia en mas
de 60 % de los casos a la alteracion de la valvula mitral.®
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Nos motivamos a realizar la presentacion de este caso, en el cual se demostraron
tales lesiones, por constituir una entidad infrecuente en poblacién adulta y no
existir en Cuba reportes de la forma incompleta.
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