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Estenosis aórtica en una paciente con síndrome de 
Werner y enfermedad de Addison

Al Director
El síndrome de Werner (SW) es una patología autosó-
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 años. Las causas más 
comunes de muerte son las neoplasias y el infarto de 
miocardio o un accidente cerebrovascular, secundarios 
a arteriosclerosis precoz generalizada. (2) El SW se 
manifiesta además con afecciones de la piel semejantes 
a esclerodermia, úlceras, cataratas y leucotricosis, 
baja estatura, cirrosis hepática, várices esofágicas y 
diversas enfermedades endocrinológicas. (2) Si bien 
el avance de la medicina ha extendido la expectativa 
de vida de los pacientes con SW a través de un manejo 
más apropiado de los factores de riesgo de la enfer-
medad arteriosclerótica y el diagnóstico precoz de 
tumores malignos, existe poca información sobre la 
estenosis aórtica degenerativa calcificada relacionada 
con la edad. (3-6)

Presentamos el caso de una mujer de 59 años con 
SW y estenosis aórtica sintomática. Uno de sus padres 
estaba afectado por el SW. La paciente recibía trata-
miento crónico con esteroides debido a una deficiencia 
adrenocortical primaria y había sido operada previa-
mente de un carcinoma de tiroides inespecífico. En el 
momento de la internación, la paciente presentaba piel 
similar a esclerodermia, rasgos faciales “tipo pájaro”, 
baja estatura (155 cm), pigmentación oscura en la piel, 
leucotricosis y depuración de creatinina < 50 ml/min. 
La ecocardiografía Doppler mostró estenosis aórtica 
calcificada con insuficiencia leve. El gradiente medio 
transaórtico era de 49 mm Hg, el área calculada era de 

0,7 cm2 y la presión de enclavamiento de la arteria pul-
monar, de 27 mm Hg. La angiografía mostró coronarias 
normales y el aortograma evidenció un anillo aórtico 
pequeño. Se procedió a realizar un reemplazo valvular 
electivo. La medición intraoperatoria del anillo aórtico 
arrojó un tamaño levemente inferior a los 19 mm. Se 
llevó a cabo el agrandamiento anular con un parche 
pericárdico bovino y se colocó una válvula mecánica 
(St. Jude Medical 19 mm). Las primeras 48 horas pos-
operatorias transcurrieron sin inconvenientes, pero 
luego aumentaron progresivamente las transamina-
sas, se deterioró la filtración glomerular y la paciente 
falleció al cabo de seis días por falla multiorgánica. A 
pesar de su mala evolución, decidimos comunicar este 
raro caso de una paciente con SW y sobrevida prolon-
gada que desarrolló estenosis aórtica. Debido a que la 
enfermedad cardiovascular es una de las principales 
causas de muerte en el SW, el tratamiento quirúrgico 
agresivo para corregir la disfunción valvular debe ser 
contemplado en un intento de prolongar la vida de estos 
pacientes gravemente enfermos.

Raúl A. BorracciMTSAC, Gustavo Ramos,
José L. BarisaniMTSAC

Clínica Adventista Belgrano, Buenos Aires
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