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Severe aortic stenosis related to ochronosis: Which type of valve replacement is indicated?
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Figura 1. Pigmentacién negra de la esclera ocular. Figura 2. Calcificacién negra de los velos adrticos.

La ocronosis es una rara enfermedad metabdlica hereditaria que genera un depésito de acido homogentisico en los tejidos conectivos,
pudiendo dafiar el corazén, especialmente a nivel valvular'. Presentamos un caso de estenosis aértica (EAo) severa relacionada con una
ocronosis familiar.

Una mujer de 76 afios ingresé en nuestra institucién por insuficiencia cardiaca. La paciente tenia 2 hermanas afectadas de ocronosis. Una
habia requerido sustitucién valvular por EAo severa sintomadtica y la otra seguia controles por EAo moderada. La paciente presentaba un
soplo sistélico rudo aértico y una pigmentacién negra de la esclera ocular (fig. 1). El ecocardiograma mostré una EAo severa con importante
calcificacién valvular. No se detectaron estenosis en la coronariografia.

Publicaciones previas sugieren que en caso de ocronosis, podrian preferirse las prétesis mecanicas sobre las bioldgicas, ya que estas
tltimas presentan mayor riesgo de degeneracion precoz por depésito de dcido homogentisico?. Por ello, a pesar de su edad, la paciente fue
aceptada para sustitucion valvular con prétesis mecanica.

Durante la operacion, se observé gran calcificacién negra de los velos aérticos con preservacion de las comisuras (fig. 2). La intervencién
fue completada exitosamente, implantando una valvula mecanica Medtronic Open Pivot™AP® 18 mm. La paciente permanece asintomatica
al afio de seguimiento.
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