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La dilataciéon de la aorta ascendente y su disec-
ciéon son hallazgos infrecuentes en pacientes con
sindrome de Turner. La elevada incidencia de alte-
raciones estructurales de la pared aértica y la se-
veridad de sus complicaciones obligan a realizar
una vigilancia estrecha de estos pacientes. Presen-
tamos el caso de una paciente con sindrome de
Turner que presentaba una gran dilataciéon y disec-
cion de la aorta ascendente y que, sin embargo,
permanecia asintomatica.

Palabras clave: Sindrome de Turner. Diseccién adrti-
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AORTIC DILATION AND DISSECTION
IN A PATIENT WITH TURNER SYNDROME

The ascending aortic dilatation and its dissection
is a not very frequent finding in patients with Tur-
ner syndrome. The high incidency of structural
anomalies in the aortic wall and the severity of its
complications, makes it necessary to watch these
patients very closely. We present an asymptomatic
patient, affected with Turner syndrome, ascending
aortic dilatation and aortic wall dissection.
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INTRODUCCION

CASO CLINICO

Las anomalias cardiovasculares en el sindrome de Mujer de 20 afios, diagnosticada de sindrome de

Turner han sido descritas en un 20 a un 50% de los c@urner (cariotipo X0) y dilatacion aodrtica a los 15
sos, siendo especialmente frecuente la coartacion adfios, sometida a tratamiento hormonal sustitutivo con
tica (50-70%), habitualmente posduétaEn un 25% estrégenos. En la exploracién fisica destacaba talla
de los casos de sindrome de Turner se han encontrati®2 m, cuello corto siRterigium colj implantacion
vélvulas aorticas bicuspides en controles ecocardiobaja del cuero cabelludo y de los pabellones auditivos,
graficos. Existen pocos casos descritos en la bibliogrgpaladar ojival, hipoplasia mandibular, térax abombado
fia de sindrome de Turner y aneurisma adértico comeon implantacion amplia de las mamas; pulso ritmico,
plicado con diseccién, como entidades aisladaspalpable a todos los niveles. Presion arterial 120/
Presentamos el caso de una paciente de 20 afios c8@mMmHg. La auscultacion pulmonar era normal y en
sindrome de Turner y un gran aneurisma adrtico (10a cardiaca destacaba un soplo protomesosistélico
cm), complicado con diseccion adrtica. A pesar de ldll/VI, y diastélico aspirativo, precoz, de distribucion
magnitud del aneurisma y la diseccion, la paciente nadrtica. En el ECG del ingreso se observaba taquicar-
presentaba sintomas atribuibles a los mismos. Se andia supraventricular a 170 lat/min, posiblemente por
lizan las causas de la dilatacién aértica en el sindromeentrada intranodal, que cedié con verapamilo i.v. En
de Turner y se valora la importancia de los seguimienka radiografia de térax se observaba dilatacion severa
tos cardioldgicos periddicos de estos pacientes. de la aorta ascendente. Se realiz6 un ecocardiograma
transtoracico, advirtiéndose una dilatacion de la aorta
ascendente de unos 10 cm, complicada con diseccion
que se iniciaba inmediatamente por encima del plano
valvular, hasta el inicio del cayado aértico. La valvula
aortica era bicuspide con insuficiencia ligera. No pre-
sentaba coartacion aodrtica. La fraccion de eyeccion
ventriculo izquierdo era del 55%. Se aprecidé una ima-
gen compatible con hematoma preadrtico. Mediante
resonancia magnética y TAC se confirmaron estos ha-
llazgos {igs. 1 y 9. Diagnosticada de aneurisma aorti-
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Fig. 1. TAC torécica con contraste: se observa la gran diferenciaz
entre los didmetros de la aorta ascendente y descendente, con |
imagen del colgajo intimomedial de diseccion en la aorta asceny. 'y
dente, que separa la verdadera luz (V) de la falsa (F).

Fig. 3. Pared de la aorta ascendente con adelgazamiento, donde
se observa la fragmentacion de las fibras elasticas de la capa me-
dia (M) y la formacién de seudoquistes. La intima (I) se encuentra
engrosada por proliferacién miointimal y la adventicia (A) por fi-
brosis.

Fig. 2. Corte paraaxial de RM: se puede observar la extension de
la dilatacién aneurismatica de la aorta ascendente.

DISCUSION

La dilataciéon aneurismética de la raiz adrtica en el
co con diseccion tipo 1l y probable rotura, fue interve-sindrome de Turner tiene una incidencia de hasta
nida con caracter urgente, observandose, en el ac# 29% en algunas seriggeneralmente en asociacion
quirdamgico, una anulectasia adrtica con desplazamientoon la coartaciéon de aorta, aunque también ha sido
de losostia coronarios y una diseccion cronica poste-descrita de forma aislada. Las causas de la dilatacion
rolateral, que comenzaba a dos centimetros del ostiuabrtica y diseccion en el sindrome de Turner han sido
izquierdo, con salida entre el tronco braquiocefalico yatribuidas a factores hemodinamicos y a alteraciones
la arteria carotida izquierda. Se realiz6 reseccion de lastructurales de la pared aortica. La hipertension, ge-
aorta ascendente colocandose una protesis vasculagralmente secundaria a la coartacién adrtica (anoma-
sustitucion de la valvula aodrtica por una prétesis mehla cardiovascular mas frecuente en sindromeuwte T
canica y reimplantacion coronaria segun la técnica deer), destaca como el factor hemodindmico mas
Bentall-Bono. Fue dada de alta tras una evolucién faimportanté. Las alteraciones mas importantes de la
vorable. En el estudio anatomopatoldgico se observegpared adrtica corresponden a la mal denominada ne-
ba una arteria elastica (aorta), con adelgazamiento dgosis quistica de la media, presente hasta en un 50%
su pared, hiperplasia del masculo liso y fragmentacionle los estudios anatomopatolégicdSonsiste en una
de fibras elasticagi. 3). La valvula aértica presenta- degeneracién de la capa media arterial, sin destruccion
ba una intensa degeneracion mixoide. El servicio deelulat con pérdida de elementos celulares y estructu-
genética confirmd el cariotipo 45 X0 de la paciente. rales, fundamentalmente de las fibras de elastina, y
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una acumulacion de material mucoide en forma deon dilatacion adrtica asintomatica. Gott et al, en una
seudoquistes. Los dos factores asociados potencian sievision de pacientes con dilatacion aértica y sindro-
efectos para el desarrollo de la dilatacion y disecciome de Marfan (que presentan alteraciones estructura-
aodrtica; de hecho, estas alteraciones aparecen prindes similares en la pared adrtica), encontraron que los
palmente en presencia de coartacién. En nuestro capacientes que presentaban diseccién tenian un diame-
no existia coartacion, por lo que el Unico factor restro medio de la raiz aortica de 7,5 cm. En general, es-
ponsable seria la alteracion estructural de la pared, dées autores recomiendan la intervencion profilactica
mostrada histolégicamente. Otro factor que ha sidale los pacientes asintomaticos con mas de 6 cm de
destacado como de riesgo para el desarrollo de la dila@idmetro, realizando una vigilancia estrecha de los
tacion adrtica es la presencia de valvula adrtica bicugpacientes con 5 cm o mefioEn nuestro caso, los ha-
pide, expresion de una anomalia en los procesos de dliazgos de las técnicas de imagen eran tan llamativos
ferenciacion tisular®, gue, aungque no existian manifestaciones clinicas sig-
La magnitud del aneurisma hace presuponer la antnificativas, se planted la intervencion quirdrgica ur-
gledad del proceso, y el diagnéstico tardio estarigente para resecar el aneurisma mediante la técnica de
condicionado por la ausencia de manifestaciones clinBentall-Bono, dado el alto riesgo de complicaciones
cas.Aunque la diseccién adrtica suele producir sinto-mayores.
mas (dolor, hipotensién, cuadros neurolégicos, etc.),
no son infrecuentes los casos asintomaticos. Esto re-
forzaria la actitud de seguimiento periédico de estos
pacientes. En un estudio del UCLA Medical Center BIBLIOGRAFIA
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