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Antecedentes: El denominado complejo de Shone es
un conjunto de anormalidades congénitas cardiacas que
involucran el lado izquierdo del corazén, muy poco fre-
cuente y de diagndstico extraordinario en adulto. Caso
Clinico: Femenino de 21 afos que acudi6é a urgencias
con disnea aguda. Se llegé al diagndstico de complejo
de Shone por ecocardiografia, estando presentes cinco
niveles de obstruccion del corazén izquierdo que incluian:
obstruccién supramitral, estenosis mitral, estenosis suba-
ortica, estenosis valvular adrtica y coartacion adrtica. Se
agregaron trombos en auricula y ventriculo izquierdos; el
cuadro mostré asociacion a sindrome de preexcitacion, la
evolucion llevé a su deceso en un lapso de cuatro horas a
pesar de manejo intensivo.

Palabras clave: Complejo de Shone.

INTRODUCCION

El denominado complejo de Shone! (CS) descrito en 1963 es
un conjunto de anormalidades congénitas cardiacas, cuando
estd completo se caracteriza? por: a) presencia de membra-
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Background: Shone complex is a set of congenital
cardiac abnormalities involving the left side of the heart, it
is infrequent, and extraordinary in adult life. Clinical case:
Female 21 who visited the emergency department with
acute dyspnea, in whom the diagnosis was Shone complex
by echocardiography, finding five levels of obstruction of the
left heart, including: supramitral obstruction, mitral stenosis,
subaortic stenosis, aortic stenosis and aortic coarctation;
finding also like complication thrombi in left atrium and
ventricle, associated with preexcitation syndrome; her
evolution was torpid with death over a period of four hours
despite intensive management.

Key words: Shone complex.

na sobre la valvula mitral del corazén formando un anillo
supravalvular que impide el correcto flujo sanguineo desde
la auricula izquierda al ventriculo izquierdo; b) valvula mitral
“en paracaidas” debido a su aspecto, ya que la valvula se abre
hacia un solo musculo papilar; c) obstruccion subadrtica y d)
coartacioén adrtica. Estas anomalias afectan fisiolégicamente
la entrada y salida del flujo sanguineo del ventriculo izquier-
do,® originando incremento de la presién en las cdmaras
cardiacas izquierdas y su magnitud esta relacionada con el
grado de severidad. El complejo de Shone puede aparecer
de manera incompleta, existiendo obstruccion en la vélvula
mitral asociada a obstruccion subadrtica o a coartacion adrtica,
independientemente la caracteristica principal requerida para
el diagndstico es la existencia de lesién obstructiva en la valvula
mitral,* la cual puede manifestarse como anillo supramitral,
mitral en paracaidas, con un solo musculo papilar, estenosis
mitral congénita tipica o estenosis mitral hipoplasica.

CASO CLINICO
Paciente femenina de 21 afios, de medio socioeconémico

medio-bajo, con antecedentes de dificultad para subir de
peso desde la infancia y cuadros de vias respiratorias muy
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frecuentes (al menos cinco a seis por afio) caracterizadas
por tos no productiva y fatiga, relata que durante sus
afos escolares no podia efectuar ejercicios ni deporte al
igual que sus compaferos por disnea. Menarca a los 16
afos, con ritmo irregular y ndbil, al interrogatorio dirigido
mencion6 disnea de medianos esfuerzos de seis meses
de evolucion, consulté a facultativo quien diagnostico
estenosis mitral de origen reumatico, le prescribié diurético
mostrando mejoria. Acudié a urgencias por sufrir de
inicio stbito: disnea a pequenos esfuerzos, diaforesis y
sensacion de palpitaciones. A la exploracion: paciente
angustiada, peso 39 kilogramos, talla 150 cm, IMC de
17.3 y en érea tordcica el dpex se encontré en el sexto
espacio intercostal izquierdo sobre la linea axilar anterior.
A la auscultacion: soplo expulsivo aértico grado 1V/IV
trasmitido a ambas carétidas; el primer ruido bajo en
tono con soplo mesodiastélico grado 111/1V. Abdomen

Figura 1. Electrocardiograma que muestra en A. Taquicardia
supraventricular de 240 Ipm y via accesoria oculta suges-
tiva de localizaciéon posteroseptal izquierda con conduccion
retrograda. En B. Posterior a amiodarona y cardioversion
eléctrica obteniendo: ritmo sinusal con frecuencia cardiaca 66
Ipm, AQRS en cuadrante superior derecho, bloqueo de rama
derecha, PR menor de 0.12 seg. y presencia de ondas delta.

normal, edema discreto en extremidades por debajo de
rodilla con Godet +; no se detectaron pulsos arteriales en
extremidades pélvicas estando presentes en las toracicas
con 140 Ipm. La tensién arterial en extremidad torécica
superior derecha en 90/60 y los campos pulmonares con
estertores crepitantes generalizados. Oximetria de pulso
en mano derecha en 85% con aire ambiental que mejora
a 94 con puntas de oxigeno a 3 L/min. Con impresién
diagnéstica de coartacion adrtica y lesion de vélvula
mitral se efectué electrocardiograma, el cual revelé:
taquicardia supraventricular de 240 Ipm y via accesoria
oculta sugestiva de localizacién posteroseptal izquierda
con conduccién retrégrada (Figura 1A). Se administré
amiodarona y cardioversion eléctrica, obteniendo ritmo
sinusal con frecuencia cardiaca 66 [pm, AQRS en cuadrante
superior derecho, QRS ensanchado por bloqueo de rama
derecha, PR menor de 0.12 seg. y presencia de ondas
delta (Figura 1B).

El ecocardiograma revelé anillo supravalvular mitral
semejante a cor triatriatum, pero sin condicionar
obstruccion, sobre el cual se observd masa sugestiva de
trombo de 35 x 22 mm.

Se hallé trombo en auricula izquierda que se debe a la
velocidad lenta del flujo sanguineo auricular por la obs-
truccién que condiciona la membrana supravalvular mitral
(Figura 2A), ademas de imagen sugestiva de trombo de 24
x 18 mm en dpex de ventriculo izquierdo provocado por
acinesia de los segmentos apicales del ventriculo izquierdo,
condicionando estasis sanguinea y presencia de arritmia
por el sindrome de preexcitacion, con la consecuente

AD = auricula derecha; Al = auricula izquierda; VD = ventriculo
derecho; VI = ventriculo izquierdo.

Figura 2. Ecocardiograma en el que se aprecia en A. Anillo
supravalvular mitral y trombo 35 x 22 mm (flecha) intraau-
ricular. En B. Imagen de trombo de 24 x 18 mm en apex de
ventriculo izquierdo (flecha).
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Figura 3. En A. Ecocardiograma en 2D, ventana apical de
cuatro camaras, en diastole, con valvula mitral en paracaidas,
se observan cuerdas tendinosas que emergen de musculo
papilar anterolateral. En B. Imagen comparativa con Doppler
color, con area valvular de 1.2 cm?; tiempo de hemipresion
de 185 ms.

formacién del trombo ventricular (Figura 2B). La valvula
mitral estendtica con drea valvular de 1.2 cm?; tiempo de
hemipresién de 185 ms y con morfologia en paracaidas
(Figuras 3A y 3B). Se detecté obstruccion subadrtica que
condiciona estrechamiento del tracto de salida del ven-
triculo izquierdo y vélvula adrtica bivalva con estenosis
severa; con gradiente medio de 40 mmHg y velocidad
maxima de 4 m/seg; presion sistdlica de la arteria pulmonar
de 70 mmHg; ademas de hipoplasia del anillo aértico y
arco aértico hipoplasico con coartacién aértica postductal
y persistencia de conducto arterioso estimado en 21 mm,
corroborado por tomografia (Figuras 4A y 4B). En un lapso
de cuatro horas la paciente mostré insuficiencia cardiaca
refractaria con edema agudo de pulmén, ademés de mdl-
tiples episodios de taquicardia supraventricular y posible
desprendimiento de los trombos, ocasionando su deceso.

DISCUSION

El caso que nos ocupa se trata de una cardiopatia compleja
(desde el punto de vista embriol6gico) que no fue atendida
en lainfanciay permitié a la paciente llegar a la edad adulta.
Pese a las manifestaciones clinicas desde entonces no fue
diagnosticada hasta el momento de acudir a urgencias y,
por su rapido deceso, no hubo la oportunidad de realizar
otros estudios complementarios como ecocardiograma
transesofdgico y angiotomografia de corazén.

Al respecto, la estenosis en serie del corazén izquierdo
se conoce como sindrome de Shone o complejo de Sho-

Arco
adrtico
hipoplasico

Aorta
bivalva

Coartacion
adrtica

Figura 4. En A. Imagen ecocardiogréafica que muestra aorta
bivalva. En B. Reconstruccidn tridimensional de aorta; cayado
adrtico hipoplasico, coartacién adrtica y persistencia de
conducto arterioso, el cual ocasiona traccion a nivel ductal.

ne (CS), una entidad descrita en 1963 caracterizada por
la presencia de cuatro anomalias congénitas: a) estenosis
supravalvular mitral; b) vélvula mitral en paracaidas; c)
estenosis subvalvular adrtica y d) coartacién adrtica. El CS
puede aparecer de manera incompleta, con la existencia
de obstruccién en la valvula mitral asociada a obstruccién
subadrtica o a coartacién adrtica, independientemente la
caracteristica principal que se requiere para el diagndstico
es la existencia de lesién obstructiva en la valvula mitral, la
cual puede manifestarse como anillo supramitral, valvula
mitral en paracaidas con un solo mdsculo papilar, estenosis
mitral congénita tipica o estenosis mitral hipoplasica. En la
préctica clinica dentro de la definicion se incluyen ademas
afecciones estendticas de las vélvulas mitral y aértica con-
comitantes con coartacién adrtica.® Estas anomalias afectan
fisiolégicamente la entrada y salida del flujo sanguineo del
ventriculo izquierdo, originando incremento de la presién
en las camaras cardiacas izquierdas. Su magnitud esta rela-
cionada con el grado de severidad. De las cuatro anormali-
dades presentes en el CS, la membrana mitral supravalvular
es la primera en ocurrir, siendo el punto gatillo de desarrollo
del resto de las anormalidades.® El término de vélvula mitral
en “paracaidas”’ se debe a la apariencia de la védlvula cuyas
cuerdas cortas y gruesas se insertan en un solo musculo
papilar,® lo que implica restriccién del movimiento valvular
y obstruccién del flujo hacia el ventriculo izquierdo. El ani-
llo supramitral estd formado de tejido conectivo localizado
por arriba de la base de las valvulas de la mitral que puede
llegar a protruir en el orificio, provocando obstruccion fija.
Por otra parte, el anillo supravalvular mitral esta asociado a
otros defectos en aproximadamente 90% de los casos. La
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estenosis subadrtica llega a observarse tanto de forma mem-
branosa (22%) como muscular (37%), en ambos casos se
presenta obstruccion de grado variable en la valvula adrtica,
ocasionando obstruccion del flujo sanguineo del ventriculo
izquierdo hacia la aorta. Por Gltimo, puede apreciarse que
la coartacion adrtica incrementa la obstruccion del flujo
del ventriculo izquierdo, esta Gltima anomalia se asocia
con mucha frecuencia a la valvula adrtica bivalva (89% en
la serie de Brown?), ademas la coartacion de la aorta por
si sola se asocia a una anomalia de la vélvula mitral entre
20y 59% de los casos.

La etiologia del CS se desconoce, la primera anomalia
en aparecer es la obstruccion de la valvula mitral que surge
desde la embriogénesis y provoca hipoplasia del ventriculo
izquierdo con diferentes tipos de estenosis al flujo de salida
del mismo. Con respecto a la epidemiologia el CS es muy
poco frecuente;' la incidencia de cardiopatias congéni-
tas en la poblacion general es de aproximadamente 1%;
la incidencia del CS dentro de todas las malformaciones
congénitas del corazén también es de alrededor de 1%, por
lo que nacen menos de 1 por cada 10,000 recién nacidos
con esta patologia.

Los sintomas aparecen durante los dos primeros afios
de vida y consisten en escasa ganancia de peso (no llega
suficiente sangre oxigenada para alimentar los tejidos),
taquipnea (se acumula liquido en los pulmones), cansancio
y sudoracién con las tomas. Los nifios mayores presentan
intolerancia a los esfuerzos fisicos (como se relata en la
historia clinica del caso), dado que la sangre se acumula
en los pulmones y se bombea menos sangre a los miscu-
los e hipertension pulmonar. En algunos ninos aparecen
trastornos del ritmo cardiaco como consecuencia del cre-
cimiento de la auricula izquierda. Tanto en la nifiez como
en la adolescencia se incluye: falta de apetito (motivo del
bajo peso y talla de la paciente que nos ocupa), tos (prin-
cipalmente nocturna) infecciones respiratorias frecuentes,
palidez (como resultado de anemia) fatiga, retencion de
liquidos, edema de extremidades inferiores, soplo cardia-
co, disnea, diversos grados de cardiomegalia, hipertension
pulmonar e insuficiencia cardiaca congestiva. La severidad
de los sintomas depende de la gravedad de la obstruccién
del flujo sanguineo y como caracteristica importante los
sintomas empeoran con el tiempo.

Las herramientas diagnésticas son el ecocardiogra-
ma'!12 que permite una valoraciéon anatomofuncional del
corazon, la cateterizacion cardiaca y la resonancia mag-
nética’ que actualmente son de eleccién para identificar
la magnitud de las anomalias presentes en el CS. En la
actualidad este sindrome asi como otras malformaciones
cardiacas pueden diagnosticarse en la vida intrauterina
a través de ecocardiografias prenatales.’® Asi, entre 18 y
20 semanas de gestacion es posible saber si el nifio tiene

0 no alglin problema en el corazén, especificamente en
la valvula mitral, si éste se detecta antes de nacer o en
los primeros meses de vida puede tratarse precozmente.
Lo mas complejo de este sindrome radica por lo regular
en el compromiso de la vélvula mitral; sin embargo, en
muchos casos la coartacién adrtica es reconocida antes de
que se manifiesten otros defectos, llegando a enmascarar
distintas anormalidades y en algunos pacientes el CS es
diagnosticado por persistencia de los sintomas después
de la reparacién quirdrgica de la coartacién. En cuanto
al diagnostico diferencial, los hallazgos del CS deben
distinguirse del cor triatriatum izquierdo, debido a que
su origen embriolégico, morfologia y complicaciones
quirdrgicas son completamente diferentes.

Una vez establecido el diagnéstico el manejo quirdrgico
es la correccion de las anomalias presentes. En las series de
St. Louis,' de Brown? y Delmo'” en las que se conjunta
un total de 100 pacientes con CS sometidos a cirugia, los
resultados pueden ser favorables para la mayoria de ellos,
siendo la severidad de la enfermedad mitral el factor mas
importante relacionado con la mortalidad, aunado a la
necesidad de multiples procedimientos operatorios. Los
pacientes con CS tienen un pronéstico de vida acortado
con mortalidad que alcanza 25% hasta hace pocos afnos.
Los avances actuales en cirugfa cardiotoracica han incre-
mentado la supervivencia; no obstante, el pronéstico puede
verse influido por complicaciones tales como: infeccién
frecuente, ictus, insuficiencia cardiaca crénica, bloqueo
cardiaco, taquiarritmias supraventriculares por dilatacién
de cavidades (no como en este caso, con sindrome de pre-
excitacion tipo Wolff Parkinson White, asociacion extraor-
dinaria) y por la necesidad de varias cirugfas a lo largo de
la vida del paciente con la comorbilidad que ello implica.
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