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Resumen

I ntroduccién: Ocasional mente descrito en nifios, la formaincompleta del sindrome de Shone (2 o

3 componentes) es rara vez descrita en adultos. Aungue existe un amplio espectro de gravedad de cada
patron, lainterdependencia de | as alteraciones hemodinamicas se considera un aspecto muy importante en el
prondstico. Identificar |esiones anatémicas como parte de un sindrome comun puede llegar a ser
fundamental .

M étodos: Identificamos todos |os pacientes > 15 afios con diagnostico de coartacion de aortareferidos a
nuestro centro entre 2002 y 2011. Todos tenian antecedentes de reparacion quirlrgica o percutanea de la
coartacion. Revisamos retrospectivamente estudios ecocardiograficos paraidentificar 1a presencia de anillo
supravalvular mitral, anomalias de la valvula mitral, estenosis subadrticafija (ESF) tipo membrana o rodete
y/o vvula adrtica bictspide (VAB).

Resultados: 50 pacientes (edad media 39 + 14 afios, 62% varones) son la poblacién de estudio. Hasta 68%
habian sido diagnosticados e intervenidos en la vida adulta (tratamiento quirdrgico 59,5%: aortoplastia con
parche 12, flap de subclavia 1, termino-terminal 5, conducto protésico 4; y percutaneo 40,5%: stent 13y
angioplastiasimple 2). El 59% tuvieron asociada una VAB, siendo € fenotipo més frecuente (65%) la fusion
de los velos coronario derecho eizquierdo. Excepto 6 casos (12%) que requirieron cirugiavavular (3VABy
3VAT), 3doblelesion (2 de ellos VAB) y 9 con insuficiencia> 2 (7 de ellos VAB), € 57% eran valvulas
normofuncionantes. S6lo el 10% tuvieron ESF, de los que & 75% correspondian a VAT. Lapresenciade CIV
se asoci 0 significativamente ala ESF (75% ESF vs 6% tracto de salida normal; p = 0,001). S6lo uno requirio
reseccion quirdrgica de la membrana subadrtica. El 30% presentaron anomalias de la vavula mitral,
requiriendo cirugia mitral sélo 3 pacientes. Los restantes tenian valvulas normofuncionantes. 22% tenian un
Shone incompleto: 3 con ESF + anomaliamitral; 7 VAB + anomaliamitral; 1 ESF + VAB + mitral. Las
anomalias del miocardio fueron muy poco frecuentes (3 pacientes).

Conclusiones: Patrones ecocardiograficos de sindrome de Shone incompleto en los adultos jovenes con una
coartacién de aorta simple reparada no son tan infrecuentes. Sin embargo, en pocas ocasiones las |esiones son
de suficiente gravedad como para requerir intervencion.



