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Pacientefemeninade 21 afiosde edadcon Diagndstico
de Sindromede Noonandiagnosticada los tres meses
devida

Acudea cita concardiologiapor referir precordialgiade
2 mesesde evolucionque se incremento en la ultima
semana

Acude a nuestro servicio para RM cardiacaa fin de
descartarMiocardiopatiahipertréficay/o fibrosis
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(A) Imagen de resonanciamagnética obtenida mediante técnica
Steadystate free precession(SSFPgje corto, en donde se observa
hipertrofia asimétrica que predomina en el segmento anterior,
anterolateraly principalmenteseptal inferior (flechablanca),nétese
las aéreas de espesorrespetado (fechas naranja)  (B) imagen
obtenida mediante técnica Inversion Recovery Gradient Echo
potenciadaen T1, tras la administracionde contraste EV, cuadro
camaras muestra hipertrofia septal (flecha blanca)y realce tardio
puntiforme tipico de la miocardiopatia hipertréfica (cabezasde
flecha)
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Ejecorto de cavidadeszquierdag/A)y cuatrocamaragB) modocine,en dondese
puede visualizarel miocardio con con espesoresaumentadosen ausenciade
trastornos segmentariosde la motilidad. Notese el espesorsobresalientede la
caraanteriory el septa.
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Ejescortos de baseapunta, Aumentode los espesoreson elevacién
de la masa indexada, en practicamente todos los segmentos

cardiacos
No sereconocetrastornosegmentariade la motilidad.
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Secuenciasle realcetardio tras la administraciénde gadolinioendovenoso eje
corto basal(A)y cuatrocamaragB).

El realce puntiforme difuso de distribucion al azar es comun observar en
miocardiopatiahipertrofica, sefialadospor las cabezasde flecha rojas No se
reconocerpatronesSubepicardicos endocéardicos

Instituto Médico de Alta Tecnologia. IMAT Fundacién

. .
lmat Viamonte 1742. Buenos Aires — Argentina 54(11)4374-2520 ' , N I BA

www.imat.com.ar NEURCIMAGENES BUENOS AIRES




HALLAZGOS DE CARDIORESONANCIA A
PROPOSITO DE UN CASO DE SD DE

NOONAN
No. 241

» L~
L ™
. ,"" ‘/
-_ il
o
B e
1

Imagenesadquiridascon técnica SSFRsRE(sangreblanca) en proyeccionde 3
camaras(A) en donde se observa hipertrofia septal que genera obstruccion
subadrtica (cabeza de flecha verde) y aceleracion de flujo evidente por
disminucionde la sefiala nivel del tracto de salidadel VI (Asteriscdlanco)

Vista cuatro camaras(B) que muestrala hipertrofia asimétricabiventricular con
dilatacién de la auricula izquierda (asterisco negro) . Ademas se observa
deformidad con identacion a nivel del segmento anteroseptal basal, que
impresionaconcomunicacior(CIV)puntade flecharoja).
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SINDROME DE NOONAN

El Sindromede Noonan también llamado PseudeTurner, (ya que

compartensu fenotipo), es uno de los sindromesno cromosémicos
con afectaciéncardiacamasfrecuentes(de 1/1.000 a 1/2.500 recién

nacidosvivos)

Sudiagnésticoserealizabasadoen lascaracteristicasisicaspresentes
almomentodel nacimienta

Lacardiopatiamasfrecuenteesla Estenosis/alvularPulmonar(60%)
seguidade la MiocardiopatiaHipertréfica (20%) y defectosseptales
(10%.

Enel SNIla Miocardiopatiahipertroficasuelentener afectaciénseptal
asimétricao concéntricano presentandohipertrofia de localizacion
apicalexclusivay solo un 1/3 de los casostendran obstrucciénen el

tracto de salidadel VI,tal comose presentaen nuestrapaciente
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CONCLUSION

Laexistenciade una cardiopatiacaracteristicaasociadaa un fenotipo
peculiardebeponernosen alertaparael diagndsticqprecozde SN

Ante un diagndésticade SNla evaluacidrcardioldgicaesobligada

Laausenciade cardiopatiaal diagndsticono excluyeque ésta pueda
apareceren la evoluciénde la enfermedad por lo que la RM cardiaca
en pacientesjoveneses de gran utilidad parael diagnésticoprecozy
seguimientode dicha patologiaya que en la actualidadno existeun
tratamiento especificopor lo que se indicancontrolespreventivosa
fin de captaralteracionegjue seansusceptiblede tratamiento.
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