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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 18 afios de edad,
estudiante de nivel secundario con antecedentes de
sindrome de Turner, atentida en la consulta externa
de cardiologia para chequeo médico previo a viaje a
zona altoandina. La paciente realiza actividades
cotidianas sin sintomas, aunque refiere ligera disnea
alrealizar actividades de moderada a alta intensidad.
Al examen fisico se hallé6 un soplo protome-
sosistélico en foco adrtico con irradiacién al cuello,
con frecuencia cardiaca con tendencia a la
taquicardia sinusal. El electrocardiograma en reposo
mostrd signos de hipertrofia y sobrecarga sistélica
ventricular izquierda. En el ecocardiograma doppler
transtoracico se corroboro la hipertrofia ventricular
y se hallé una valvula adrtica bicuspide con una
estenosis moderada a severa en el tracto de salida
del ventriculo izquierdo, con conservacion de la
funcidn sistdlica biventricular.

PALABRAS CLAVE: valvula adrtica bicuspide,
sindrome de Turner, estenosis adrtica.

ABSTRACT

We present the case of an 18-year-old female
student at the secondary level with a history of
Turner's syndrome, who was seen at the outpatient
cardiology clinic for medical check-ups prior to
traveling to the Andean highlands. The patient
performs daily activities without symptoms,
although she refers to mild dyspnoea when
performing moderate to high intensity activities.
Physical examination revealed a pro-systolic murmur
in the aortic area with irradiation to the neck, with a
cardiac frequency with a tendency to sinus
tachycardia. The resting electrocardiogram showed
signs of hypertrophy and left ventricular systolic
overload. Transthoracic Doppler echocardiography
confirmed ventricular hypertrophy and found a
bicuspid aortic valve with moderate to severe
stenosis in the left ventricular outflow tract, with
preservation of biventricular systolic function.

KEYWORDS : Bicuspid aortic valve, Turner's syndrome,
aorticstenosis.
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INTRODUCCION

La vélvula adrtica bicuspide (VAB) es la cardiopatia
congénita mas frecuente en la poblacién general, con
una prevalencia alrededor del 0,5-2% y usualmente es
causante de complicaciones en la edad adulta como
estenosis e insuficiencia adrtica, diseccion adrtica y
menos frecuentemente endocarditis bacteriana'.
Puede estar asociada con otras anomalias
cardiovasculares como la coartacion adrtica, dilatacion
aneurismatica de la aorta toracica, comunicacién
interauricular, comunicacion interventricular,
persistencia del ductus arterioso y anomalias
coronarias’.

La aorta normal es tricispide (consta de tres valvas). La
VAB por lo regular estd constituida por dos valvas
desiguales y aunque existen variedades anatdmicas la
mas frecuente es la que consiste en la fusion de las
cuspides coronarianas derecha e izquierda. Se han
descrito muchos sindromes cuya compromiso cardiaco
incluye ala VABYy lesiones obstructivas de los tractos de
saliday entrada del lado izquierdo como: el sindrome
de Shone, de Williamsy de Turner’.
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Antecedentes personales y examen fisico

Mujer de 18 afios de edad con antecedentes
patoldgicos personales de sindrome de Turner. Acude a
consulta para chequeo médico requerido antes de
viaje a zona alto andina. Refiere realizar las actividades
cotidianas sin sintomas, aunque cuando realiza
actividad fisica de moderada a alta intensidad presenta
ligera disneay cansancio rapido, que no imposibilitan la
realizacidon del ejercicio fisico. Niega sincope, dolor
precordial u otro sintoma. Clase funcional II/IV de la
NYHA (New York Heart Association).

Al examen fisico, se hallé rasgos fenotipicos
compatibles con sindrome de Turner (baja talla,
membrana cervical). No edemas. Murmullo vesicular
audible, ausencia de estertores pulmonares y
congestion pulmonar. Frecuencia cardiaca (FC):
103/min. Tension arterial: 110/70 mmHg. Soplo
protomesosistélico en foco adrtico con irradiacion al
cuello y mesocardio, grado IlI/VIl, de tono alto.
Ausencia de tercer y cuarto ruido y desdoblamientos
de ruidos cardiacos.

Exdamenes auxiliares

)

a) Electrocardiograma

Taquicardia sinusal (FC: 100/min). Signos de hipertrofia
y sobrecarga sistélica del ventriculo izquierdo (VI) con
ondas R altas en V5-V6, ondas S profundas en V1-V2,
ondas T negativas, profundas y asimétricas en
derivacionesizquierdas. Fig.1.

b) Ecocardiograma

En Modo M: cierre excéntrico de valvula aortica. Modo
bidimensional: Hipertrofia concéntrica del VI (tabique
interventricular: 17mm). Sigmoideas vy raiz adrtica
engrosadas con aspecto fibrético. Area valvular adrtica
por planimetria 1.27 cm2. En eje corto de grandes
vasos: Apertura de valvula aortica tipo boca de pez, con
presencia de rafe medio y sélo dos valvas. Modo
Doppler: turbulencia sistélica en tracto de salida del VI,
con velocidad maxima: 3.68 m/s, gradiente pico: 54.3
mmHg, gradiente medio: 37.1 mmHg. Funcién sistdlica
biventricular conservada, no dilatacion de cavidades
cardiacas. Fig. 2-4.
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Figura 2.
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Figura 4.
DISCUSION

El sindrome de Turner es definido por un conjunto de
rasgos fenotipicos resultantes de la monosomia
completa o parcial del brazo corto del cromosoma X. Se
ha descrito asociaciones entre sindrome de Turner y
cardiopatias congénitas en un 20-50% de los casos,
sobretodo enfermedades adrticas como la VAB, siendo
la mas frecuente la coartacién aortica’.

La VAB puede producir tanto estenosis como
insuficiencia adrtica, y ambas pueden aparecer en
edades tempranas. En la paciente, la VAB presentaba
estenosis de moderada a severa por criterios
ecocardiograficos de gradientes, velocidades y area
valvular aortica. Los autores resaltan que el estudio
imagenoldgico se realizd con taquicardia sinusal, y que
la frecuencia cardiaca elevada pudo elevar el gradiente
en el tracto de salida del ventriculo izquierdo en
reposo. Aun asi la paciente se encontraba asintomatica
en reposo y oligosintomatica cuando realiza actividad
fisica de moderada a alta intensidad. La severidad de
las lesiones en la VAB determina el prondstico de los
pacientes y su indicacion terapéutica. Los niflos que

progresan a estenosis adrtica severa en la nifiez tienen
peorevolucion.

El tratamiento de la VAB incluye el manejo intensivo de
la hipertensién arterial sistémica, si existiese. En
pacientes con sindrome de Marfan, el tratamiento con
blogqueadores beta para enlentecer la progresién de la
aortopatia es esencial’. Es conocida la relacién entre
factores de riesgo cardiovascular ateroesclerdticos y el
desarrollo y progresion de la degeneracion valvular
adrtica, sin embargo las terapias dirigidas a reducir el
colesterol (estatinas) no han sido exitosas. La
sustitucion valvular es la Unica medida efectiva en
pacientes con estenosis adrtica hemodinamicamente
significativa. Las guias de practica clinica recomiendan
cada vez mas la cirugia de recambio valvular en etapas
mas tempranasy estables de la enfermedad, incluso en
asintomaticos’. Ningln tratamiento médico ha
probado retrasar la progresion de la valvulopatia
adrtica o mejorar la supervivencia. No obstante, las
enfermedades asociadas (hipertensién arterial
sistémica, fibrilacion auricular, enfermedad arterial
coronaria, etc.) deben ser tratadas segun las guias
establecidas de actuacion clinica6, teniendo en cuenta
algunas consideraciones. Los farmacos
antihipertensivos deben ser iniciados a dosis bajas y
titulados de forma gradual, los vasodilatadores deben
ser usados con precaucidon en la estenosis adrtica
severa, ya que podrian aumentar el gradiente sistdlico.
Los pacientes con estenosis adrtica severa pueden ser
muy sensibles a los cambios de precarga, contractilidad
y resistencia vascular sistémica, sobre todo en los casos
severos. El control de la frecuencia cardiaca es
importante para permitir un tiempo 6ptimo de llenado
diastolico, pero se deben conocer los posibles efectos
hemodindmicos de algunas drogas como los
bloqueadores de los canales de calcio y los
bloqueadores beta que pueden deprimir la funcion
sistdlica del VI. En la paciente descrita es esencial el
uso de farmacos cronotrépicos negativos para reducir
el gradiente sistélico valvular y mejorar el llenado
diastdlico del VI. La ivabradina, un bloqueador
selectivo de la corriente If en el nodo sinusal, es usado
para el control de frecuencia cardiaca en la
insuficiencia cardiaca con buenos resultados y podria
ser beneficioso en pacientes con estenosis aortica ya
gue no tiene efectos inotropicos negativos. No se han
realizado estudios en pacientes con enfermedad
valvularaértica.

Eventualmente en presencia de estenosis severas y
sintomaticas, la sustitucion valvular por una prétesis
es el tratamiento mas utilizado en pacientes adultos. En
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nifios, sin embargo debido a la poca calcificacion
valvular adrtica en edades pediatricas y la implicancia

de la colocacién de prétesis, la valvuloplastia con baldn
esuna opcién recomendada con buenos resultados’.
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