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Estenosis adrtica en una paciente con sindrome de
Werner y enfermedad de Addison

Al Director

El sindrome de Werner (SW) es una patologia autoso-
mica recesiva producida por una anormalidad del gen
WRN, (1) que se caracteriza por un envejecimiento
prematuro similar a la progeria, con un promedio
de expectativa de vida de 47 anos. Las causas mas
comunes de muerte son las neoplasias y el infarto de
miocardio o un accidente cerebrovascular, secundarios
a arteriosclerosis precoz generalizada. (2) E1 SW se
manifiesta ademas con afecciones de la piel semejantes
a esclerodermia, tlceras, cataratas y leucotricosis,
baja estatura, cirrosis hepatica, varices esofagicas y
diversas enfermedades endocrinolégicas. (2) Si bien
el avance de la medicina ha extendido la expectativa
de vida de los pacientes con SW a través de un manejo
mas apropiado de los factores de riesgo de la enfer-
medad arteriosclerética y el diagndstico precoz de
tumores malignos, existe poca informacién sobre la
estenosis adrtica degenerativa calcificada relacionada
con la edad. (3-6)

Presentamos el caso de una mujer de 59 anos con
SW y estenosis adrtica sintomética. Uno de sus padres
estaba afectado por el SW. La paciente recibia trata-
miento crénico con esteroides debido a una deficiencia
adrenocortical primaria y habia sido operada previa-
mente de un carcinoma de tiroides inespecifico. En el
momento de la internacion, la paciente presentaba piel
similar a esclerodermia, rasgos faciales “tipo pajaro”,
baja estatura (155 cm), pigmentacioén oscura en la piel,
leucotricosis y depuracion de creatinina < 50 ml/min.
La ecocardiografia Doppler mostr6 estenosis adrtica
calcificada con insuficiencia leve. El gradiente medio
transaortico era de 49 mm Hg, el area calculada era de

0,7 cm?y la presion de enclavamiento de la arteria pul-
monar, de 27 mm Hg. La angiografia mostré coronarias
normales y el aortograma evidenci6 un anillo adrtico
pequeno. Se procedi6 a realizar un reemplazo valvular
electivo. La medicion intraoperatoria del anillo aértico
arrojé un tamano levemente inferior a los 19 mm. Se
llevé a cabo el agrandamiento anular con un parche
pericardico bovino y se colocé una valvula mecéanica
(St. Jude Medical 19 mm). Las primeras 48 horas pos-
operatorias transcurrieron sin inconvenientes, pero
luego aumentaron progresivamente las transamina-
sas, se deteriord la filtracion glomerular y la paciente
falleci6 al cabo de seis dias por falla multiorganica. A
pesar de su mala evolucién, decidimos comunicar este
raro caso de una paciente con SW y sobrevida prolon-
gada que desarroll6 estenosis adrtica. Debido a que la
enfermedad cardiovascular es una de las principales
causas de muerte en el SW, el tratamiento quirargico
agresivo para corregir la disfuncién valvular debe ser
contemplado en un intento de prolongar la vida de estos
pacientes gravemente enfermos.

Raul A. BorracciM™A¢, Gustavo Ramos,
José L. BarisaniMTsAC
Clinica Adventista Belgrano, Buenos Aires
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