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I N T R o D u e e I o N 

Bl síndrome de Noonan fu~ descrito inicialmente en 1963 (1) 
como entidad clínica, en la cual el sujeto tiene caritipo normal 

(46 xx 6 xy), con rasgos físicos de síndrome de Turner; es por -

ello que en el pasado se le confundid con 4ste dltimo; se le ha 

denominado pseudo-Turner femenino, pseudo-Turner masculino, fen.2 

tipo de Turner con cariotipo normal, síndrome de Bonnevie-Ullrich 

o síndrome de Ullrich-Noonan (2-9). 
En la actualidad el síndrome de Noonan ee una entidad bien 

definida, que se distingue del síndrome de Turner por la facies, 

el tipo de oardiopatias a las que se asocia y el análisis cromo

sdmico (9-11), En base a estudios familiares ee ha determinado eu 

tranemieidn genática en forma Mendeliana, con carácter autosdmico 

dominante (2,7,11-13); ee estima que el 50~ de loe caeos ee deben 

a mutaciones nuevas, con penetrancia variable (9), Las principa

les características clínicas de este síndrome eon1 Pacies típica 

(figura 1), consistente en hiperteloriemo, ptosis palpebral, epi

canto, micrognatia_e implantacidn baja de pabellones auriculares; 

paladar ojival; implante bajo de la linea posterior del pelo; CU,! 

llo alado; anomaliae eequel4ticas (pectue exoavatum, xifoeis y e.! 

oolioeie); malformaciones cardiovascularee y renales; criptorqui

dia (72~ de loe varones}; cubitus valgus; anomalias de manee y..-. 

pies (clinodaotilia, linfedema); baja estatura y retardo mental 

(1,9-11,14). 

Las cardiopatias que con mayor frecuencia se encuentran eon1 

la eetenoeie valvular pulmonar, seguida de la oomunicacidn inter

auricular y la miocardiopatia hipertrdfica; esta 111.tima identifi

cada por primera vez en 1964 (15) en un vardn con fenotipo de SÍ!! 

arome de Turner y oariotipo normal; tambien se ha descrito su IUl,2 

oiacidn a otras malformaciones cardiacas y vasculares (2-28). Bn 

la tabla l ee 111111lizan algunos caeos reportados en la literatura. 
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La miocardiopatia bipertrdtica ee caracteriza por engroaa

miento aeimltrico del tabique interventricular, en su tercio me

dio, el cual puede llegar a obstruir la via de salida del ventr! 

culo izquierdo, as! como incremento en la función sietdlica ven

tricular, Hietoldgicamente se caracteriza por hipertrofia de lae 

fibras musculares, las que se encuentran desorganizadas, en for

ma de remolino, con tipo de unidn latero-lateral, Las figurae 2 

y 3 muestran el aspecto macroscdpico y microscdpico de un ni~o -

con síndrome de Noonan, con miocardiopatia hipertrdfica, mane~a

do en este hospital en 1975; fUe sometido a liberacidn de obetrus. 

cidn infundibu.lar del ventrículo derecho y plastia de la rama de

recha de la arteria pulmonar, La valvulopat!a pulmonar que acom

pa!'la al e!ndrome de Noonan ee caraoteriza_por displasia de las -

valvas, con anillo valvular de tamal'!o normal, pudiendo coexistir 

o no fusidn de comisuras (9,13-15,27 0 28); por lo que la correcoidn 

quinirgica 'mediante valvulotom1a no siempre ee satisfactoria, re

quiere en ocaciones implante de protesis valvular o reconetrucoidñ 

de la via de salida de ventrículo derecho (18), 
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Figura 1: Fncies caructerístic•.f nel <0Ínrl ro'J1€· ele !loomm 

Figura 2: Imagen histológica del tabique interventricular 
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Figura 3: Aspecto macroscópico de la miocardiopatia hipertr6fica, 

Corte sagital, S= septum interventricular, Ao= Aorta, v.I= Ventrí

culo izquierdo, PLVI= Pared libre del ventrículo izquierdo. 
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O B J B f I V O 1 

Conocer la inQidenoia del síndrome de Noonan en la poblaoidn 

de niffos que acuden al servicio de Cardiología Pediátrica del Ho.!!. 

pital de Cardiología y Neumología del Centro •'dico Nacional, su 

frecuencia dentro de las genopatiae, cuales son las cardiopatiae 

congdnitas a las que se asocia y determinar la sensibilidad diag

nostica de la eoooardiografía en el diagndstico de estas '11.timas. 
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llATERIAL Y llETODOS 

De 1a poblacidn general de paoientee en edad pediátrica con 

cardiopatiae oong4nitae, que tueron va1orados en el servicio de 

Cardiolog!a Pediátrica del Hospital. de Cardiología y Neumología 

del Centro 114dico Nacional., del Instituto llexicano del Seguro So

cial., en el período comprendido del 1 de marzo de 1984 al 28 de 

febrero de 1985, se reunieron en forma prospectiva los casos con 

síndrome de Noonan que por la severidad de su cardiopatia ameri

taron estudio hemodinámico; la gran mayoría de éstos fueron refe

ridos del servicio de Gen~tica del l!oe pi tal Pediátrico del Centro 

Médico Nacional., para su valoracidn y tratamiento. 

En todos los casos se realizd historia clínica completa, 

electrocardiograma de reposo, teleradiografía de tdrax, ecocar

diograma modo M y bidimensional y cateterismo cardiaco completo, 

incluyendo angiocardiograma con cine de 35mm, 

Loe ecocardiogramas se efectuaron con equipo Toshiba SSR-lOA, 

transductor electrdnico de 32 elementos, con frecuencia de 2.25 

MHz, area activa de 1,2 X 1.3 cm y amplitud de án¡¡ulo de 70°, Se 

analizd cada caso en lns proyecciones paraeaternnl eje largo; pa

raesternal eje corto a nivel apical, mitral y grandes arterias ; 

apical 2 cámaras; apical 4 cámaras y subxifoidea. Los criterios 

diagndsticos de miocardiopatia hipertr6fica fueron: l) Relacidn 

grosor septal/ grosor de la pared libre de ventrículo izquierdo 

igual 6 mayor a 1.3, 2) Movimiento sistólico anterior de la valva 

anterior de la mitral (en caso de obstrucción a la via de salida 

del ventrículo izquierdo) y 3) Pendiente E-F mitral disminuida 

(menor de 70 mm/seg) (29-31), Para el diB8!1Óatico de la estenosis 
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valvular pulmonar se tomó en cuenta1 1) Amplitud de la onda "A" 

(mayor de 6 mm), 2) Valvas engrosadas, 3) Vibraciones de éstas 

durante la sístole (32), El diagnóstico de loe defectos eeptalee 

ee realizó en base a la observación directa de estos (interauri

cular o interventricular) y loa datos indirectos de sobrecarga de 

volumen (dilatación de cavidades y moVimiento septal paraddjico), 

En ningdn caso se realizó ecocardiograf!a de contraste o estudio 

con Doppler, 

El cateterismo cardiaco incluyd toma de presiones en cavida

des derechas e izquierda y grandes vasos, así como oximetrias, La 

severidad de la estenosis valvular pulmonar se evaluó eegdn la -

presión sistólica del ventrículo derecho y el gradiente traneval

vular (cuando se logrd pasar el catdter al tronco de la arteria 

pulmonar), La presencia de cortos circuitos intracardiacos y ex

tracardiacoe se evidenció en base a saltos oximdtricoe y observa

oión angiográficn de comunicacidn anormal entre cavidades cardia

cas o grandes arterias, Se. realizaron angiocardiogramas en ventr!. 

culo derecho e izquierdo para valorar imagen sugestiva de esteno

sis valvular pulmonar y miocardiopatia hipertrófica respectivamente. 

Se compararon los diagn6sticos elaborados por ecocardiograf!a 

y cateterismo cardiaco y los resultados se analizaron con la prue

ba "Z" de proporciones. 
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LESIONES CARDIOVASCULARES EN 287 PACIENTES CON SINDROME DE NOONAN 

LESION No 

l.- Estenosis valvular pulmonar 184 

2.- Comunicacidn interauricular 82 

3.- Miocardiopatia hipertrófica 62 

4.- Comunicación interventricular 26 

5.- Coartación de aorta 17 

6,- Persistencia de conducto arterioso 15 

7.- Estenosis periférica de arteria pulmonar 13 

8,- Estenosis valvular aórtica 9 

9.- Drenaje venoso pulmonar anómalo 7 

10,- Tetralogía de Pallot 5 

11,- Anomalias del sistema venoso 3 

12,- Vasos braquiocefálicos andmalos 3 

13.- Displasia polivalvular 2 

14.- Estenoois subadrtica tipo diafragma 2 

15.- Canal aurículo-ventricular l 

16.- Ventrículo izquierdo hipoplásico l 

17.- Píatula coronaria l 

18.- Atresia pulmonar con comunicacidn interventricular l 

19.- Enfermedad de Ebstein l 

20,- Transposición corregida de grandes arterias l 

No total de lesiones= 436 

" 64.l 

28,5 

21.6 

9 

5,9 

5.2 

4.5 
3.1 
2.4 

1.7 

l 

l 

0.6 

0.6 

Tabla l: ReVisidn de la 11 teratura, de síndrome de Noonnn con car

diopatia congénita demostrada por cateterismo, cirugía o autopsia. 

Tomado de Pearl W (25), Se agregan 81 casos de las referencias 3,5, 

11, 14-16,27,28 e incluye loe 13 casos del presente reporte. 
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R E S U L T A D O S 

Dllrante loe 12 meses de duración del estudio se revisaron 

1839 ni~oa con cardiopatia corroborada mediante ecocardiografía 

bidimensional, cateterismo cardiaco, cirugía o autopsia; en 113 

de ellos (6.14~) se asoció a algún síndrome gen~tico, tratandoae 

en 23 (1.25%) de oíndrome de Noonan; 13 de estos (56~) ameritaron 

cateterismo cardiaco por la severidad del cuadro clínico, que son 

loe que constituyeron el grupo en estudio. Fueron 8 hombree (61.5~) 

y 5 mujeres (38,5%), con edad promedio de 5 alloa 5 meses (rango de 

4 meses a 10 al'los), Tabla 2. 

Se llegó al diagnóstico definitivo de estenosis valvular pUl

monar en 12 pacientes (9~), 6 caeos tuvieron comunicación inter

auricular (46~), 3 caeos con miocardiopatia hipertrófica (23%), 2 

casos comunicación interventricular subaórtica (15~), l caso per

sistencia del conducto arterioso (7.6~) y l caso de estenosis aub

valvular aórtica tipo diafragma (7.6~). Los casos 5 y 11 tuvieron 

además estenosis perifdrica de rama de arteria pulmonar. 

En la tabla 3 se muestran loa hallazgos electrocardiográfi

cos. Todos loe pacientes tenian ritmo sinusal. Loa caeos con mio

ce.rdiopatia hipertrófica (caeos 5,6 y 11) tuvieron AQRS entre -100° 

y -170º, pero tambien se encontró desviación del AQRS hacia la iz

quierda en 2 caeos de estenosis valvular pulmonar que se asociaron 

a comunicación interauricular (casos 8 y 13); y ee encontró en 

± 180º en un caso con estenosis valvular pulmonar severa (caso 7)1 

en los 7 sujetos restantes el eje el~ctrico ee situó entre + 60° 

y+ 150°, Todos los casos tuvieron hipertrofia de ventrículo der,! 

cho; los casos 5,6,7,11 y 12 tuvieron además hipertrofia de auri

cula derecha y sn los pacientes l y 2 hubo crecimiento biventri-
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SBXO Y llDAD 

No SllXO 
llDAD 

CASOS ANOS 

l M 2 

2 M 9 

3 !{. 8 

4 M 

5 F 

6 M 4 

7 F 8 

8 bi 6 

9 M 5 
10 M 10 

ll F 7 
12 F 4 

13 F 4 

Tabla 2: Diatribuci6n por sexo y edad 

M= masculino : F,, femenino 

Ml>SllS 

5 

4 

4 

6 

6 
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BLRCTROCARDIOGRAMA 

No 

CASO, RITh!O AQRS ce TCI TRC 

l s +10º VI 1 VD 

2 s +<:ioº VD 

3 s +120º VI 1 VD 

4 s +150° VD 

5 s -170° AD 1 VD BPA.I 

6 s -100º AD 1 VD BFAI 

7 s ,±180° AD 1 VD BFAI 

8 s -120º VD BFAI 1 BRD AAV 

9 s +100º VD BRD 

10 s +120º VD BRD 

11 s -135° AD 1 VD BFAI 

12 s +150° AD y VD BRD 

13 s -120º VD BFAI 

Tabla 3: Oarncterístic~a eleotrocnrdiográficas, ce,, crecimiento 

de cavidades; TCI= tranatornoa de la conducci6n intraventriClllar; 

TRO= transtornos del ritmo cardiaco; S= sinuaal; AD= aurícula de

recha: VD= ventrículo derecho; VI= ventrículo izquierdo; BRD=blo

queo de rama derecha del Haz de His; BFAI= bloqueo tasicular an

terior de la rama izquierda del Haz de His; AAV= aumento del aut~ 

matismo ventricular, 



- lB -

cular. Se encontrd bloqueo incompleto de rama derecha del Haz de 

Hie en loe casos 8 19 110 y 12 y bloqueo faaieular anterior de la 

rama izquierda del Haz de Hie en los casos 516,7 18,11 y lJ. Un 

paciente tuvo extrasíatolea ventriculares, unifocales, frecuentes 

(caso 8). Pigura 4, 

En la tabla 4 ae muestran los hallazgos en la teleradiogra

fía de t6rax. Todos loe caeos tuVieron cardiomegalia leve a mode

rada, grados I-II/IV. El flujo pulmonar en loe caeos 21 3112 y 13 

fue normal; en loe caeos 417 y 11 estuvo dieminuido y aumentado 

en loe restantes. La arteria pulmonar ee encontrd abombada en los 

casos 1,2,6,7,8,9 110 y 11 1 fue normal en los restantes. 

La tabla 5 resume los principales hallazgos ecocardiogrdfi

cos. Los caeos 51 6 y 11 tuvieron relacidn grosor septal/grosor de 

pared libre de ventrículo izquierdo m91or o igual a 1.3, en nin

guno se enoontrd moVimiento sistdlico anterior de la mitral y t2 

dos ellos tuvieron disminución de la pendiente E-P mitral, Con -

excepcidn del caso 9 todos tuvieron valvas pulmonares engrosadaa 

y e6lo los casos 2 y 9 tuvieron ona "A" pulmonar menor de 6mm de 

amplitud¡ ee observaron vibraciones sietdlicae de las valvas pul

monares en todos los pacientes, con excepcidn de los caeos 8 y 9. 

Como lesiones asociadas se nncontrd comunicacidn interauricular 

tipo ostium secundum en los caeos 8,9 110 y 13; en el caso 1 se ºE 
servd una coJllU!licacidn interventl'icular subadrtica y el caso 3 t!!. 

vo estenosis subadrtica tipo diafragma, Figura 5 y 6, 

La tabla 6 reune los hallazgos del cnteteri10mo cardiaco, Los 

caeos 1 1 2 1 31 518110,12 y 13 tuvieron gradiente transvalvular pulm2 

nnr. En loe casos 4,6,7 y 11 no se logrd pasar el catéter al tron 

co de la arteria pulmonar, sin embargo ln angiograf!a en el ven

trículo derecho mostrd datos compatibles con estenosis valvular 
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Figura 4: Jneotrocnrdiograma de una paciente oon ostonoaia valvular 

pulmonar y miocsrdiopatio hipertrófica (caso 11). Las caracteríati

cae eobreaalicntea son hipertrofia de ventrículo derecho con bloqueo 

faeicular anterior de la rama izquierda del Haz de Hie. 
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RX DE TORAX 

No CASOS CA.'!DIOMEGALIA FP DILATACION Di AP 

l II • t-+ 

2 I N ++ 

3 I N N 

4 + + 

5 11 • N 

6 I • 'f-+ 

7 II + + 

B I • + 

9 II • ++ 

10 I • + 

11 11 t + 

12 I N N 

13 I N N 

Tabla 41 Ce.raotorísticas de la teleradiografía de tórax. 

Oardiomegalia grados I a IV. FP= !lujo pulmonars N=normal1 

! .. aumentado; + = disminuido, AP= arteria pulmonar1 dila

tación en grados + a +'!-++; N= normal, 
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BCOCARDIOGRAFIA 

No CASO SEP/PPVI MAS P B-P' M D VPB ONDA"A" VSP Dx 
,.6 111111 

l l.2 no no Bi si si CIV+li:P 

2 l.l no no Bi no si EP+ESAo 

3 l.3 no no ei ei ei EP 

4 l.2 no no ei ei si ¡p 

5 l.5 no si Bi si si EP..V.H 

6 1.4 no si ei si si EP+ViH 

7 l.2 no no Bi si si BP 

8 1.3 no no Bi no no iP+CIA 

9 l no no no no no OIA 

10 l.3 no no si si si EP+CIA 

11 1.5 no Bi Bi si si ¡;:p~.H 

12 l.2 no no Bi si ei BP 

13 l no no Bi ai ei BP .. CIA 

Tabla 51 Caracter!etioas ecoc•rdiográficaa. SEP/PPVI= relación sep

twn/pared posterior de ventrículo izquierdo; MAS= movimiento ante

rior aist6lico de la mitral¡ P E-1' MD= pendiente &-F mitral dismi

nuid~ (menor de 70mm/seg); VPB= válvula pulmonnr engrosada¡ VSP = 
vibraciones siet6licas de la válvula pulmonar; Dx= diagn6stico; EP= 

estenosis valvular pulmonar; CIV= comunicación interventricular;M!U: 

miocardiopatia hipertr6fica¡ ESAo= estenosis aubaórticu tipo dia

fragma; CIA= comunicación interauricular. 
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Fiv;ura 5: Ecocardio,,;r,-,ma modo ~~ n nivel de cuerdas tendinosas y vál

vulR mitral. ~·.ue.>tra en,,;ros0miento septal asimétrico (paciente 6) • 

PLVD= pared libre de ventrículo derecho: Vlkventrículo derecho; S= 

septum interventriculcir: Vli"•=Válvula mitral: PJ,VI= pared libre del 

ventrículo izquierdo. 

Figura 6: IZQUIERDA- Eje largo. N.uestra hipertr6fia septal asimétrica. 

DERECHA: Eje corto a nivel de grandes vasos, la válvula pulmonar est~ 

engrosada con un anillo valvular normal. (paciente 6). VD=ventrículo 

derecho; S=septum interventricular; VI=ventrículo izquierdo; AI=uurí

cula izquierda: PLVI= pared libre de ventrículo izquierdo; Ao= aorta; 

VA= válvula aorta; VP= válvula pulmonar; VT= válvula tricuspide. 
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pulmonar, lo que se pudo comprobar durante la cirugía, en los pri

meros 3 casos citados, En los caeos l,5,6,7,8,10,11 y 12 el abor

daje del ventrículo izquierdo, para toma de preeiones y angiocar

diograma, se realiz6 a través de foramen oval; en los caeos 2,3 y 

7 por via retrógrada y en loe caeos 4,9 y 13 la valoraci6n angio

gráfica del ventrículo izquierdo se realizó durante la fase de re

circulaci6n del medio de contraste inyectado en cavidades derechas, 

El caso 3 tuvo gradiente de presiones en el infund!bulo del ventrí

culo derecho, además del transvalvulnr ya referido. En el caso 9 se 

aonde6 la aorta a través de conducto aorto-pulmonar izquierdo per

meable. Loe caeos l y 5 tuvieron salto oximétrico significativo en 

ventrículo derecho y en loa casos 6,B,9,10,12 y 13 se encontr6 a -

nivel de arteria pulmonar, La imagen angiográfica de miocardiopa

tia hipertrófica se observó en loe caeos 5,6 y 11. Todos los pa

cientes, con excepoi6n de los caeos 2 y 9, tuvieron illla8en angio

gráfioa sugestiva de estenosis valvular pulmonar. El ventriculogr! 

ma izquierdo en proyección oblicua izquierda anterior, en loa ca

sos 1 y 5, mostró paso del material de contraste a ventrículo de

recho a través de defecto eeptal interventricular suba6rtico; en 

la proyección anteropoeterior, al inyectar material de contraste 

en cavidades derechas, se observd en la fase de recirculacidn pa

so de material de contraste de aurícula izquierda a.aurícula der! 

cha, a través de defecto eeptal interauricular, en loa casos 6,8, 

9,10,12 y 13; el caso 9 además moetr6 reopacificación de la arte

ria pulmonar durante esta tase de recirculación. Pigurae 5 y 6 •. 
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OATETERISMO CARDIACO 

No VD CASO 
TAP IP VI CSVI Ao so QP/QS 14H Dx 

1 110 38 130 - 1.5 VD 2.211 no CIV+iP 

2 54 37 131 - 131 no BP 

3 104 20 45 140 90 90 no llP+DSAo 

4 200 no BP 

5 135 60 135 - 1 VD 1.511 si BP+CIV<lliH 

6 98 115 - 1.2 AD 1.611 si BP+CIA~H 

7 300 180 - 200 no BP 

8 95 73 180 - 2.4 AD 2.311 no BP+CIA 

9 45 45 75 3,2 AD 2.811 no CIA+POA 
1 TAP 

10 90 28 100 - 1.4 AD 1.511 no BP+CIA 

11 105 105 - si llP+li!H 

12 83 30 125 - 1 AD 1.611 no llP+CIA 

13 107 32 2 AD 1.811 no llP+CIA 

Tabla 61 Resultados de cateterismo cardiaco. Las presiometrias de 

cavidades cardiacas y grandes arterias corresponden a la presión 

sistólica en mmHg' VD= ventriculo derecho; TAP= tronco de artoria 

pulmonar; IP= infundibulo pulmonar; CSVI= cámara de salida de ven

triculo izquierao; VI= ventriculo izquierdo; Ao= aorta, SO= salto 

oxim1St.rico en volúinenes de oxigeno; QP/QS= relación flujo pulmonar/ 

!lujo sistémico; Mff,¡ imagen de miocardiopat!" hi,,ertrófica; Dx=diag

n6atico; EP= estenosis valvular pulmonar; CIV= comunicaci6n interveB 

tricular; DSAo= diafragma suba6rtico; CIA= comunicación interauricu

lar; MH= miocardiopatía hipertrófica; PCA= persistencia del conducto 

arterioso. 
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Figura 5: Angiocaroiograma en ventrículo izquiecdo, en proyecci6n 

oblicua izquierna anterior, muestra imagen de miocardiopatia hi

pertr6fica. Corresponde al paciente 5, S= o:!stole ; D= diástole, 

Figura 6: Angiocardiograma en ventrículo izquierdo, en proyección 

oblicua derecha anterior, muestra imagen de miocardionatia hiper

trófica. Corresponde al paciente 6. S= sístole ; D= diástole. 
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D I s e u e I o N 

En nuestro medio la frecuencia de síndrome de Noonan en la 

poblacidn pedi~trica con cardiopatiaa fue de 1.25~. En la litera

tura médica no hay estudios similares que permitan comparar este 

resultado; sin embargo, ei aceptamos la incidencia estimada para 

el síndrome de Noonan en la poblacidn general de 111000 a 112500 

(9,33) y que el 50\< de los casos se acompaffan de cardiopatias con

génitas (21) 1 podempe inferir que el síndrome de Noonan con cardi~ 

patia congénita asociada se encuentra en 0,2 a 0,5 de cada 1000 n~ 

cidoe vivos.y.si la incidencia de cardiopatias congénitas es de 8 

por cada 1000 nacidos vivos (34) 1 reeultaria que de 1,6 a 4~ de t~ 

dos los niffos nacidos vivos con cardiopatias congénitas se asocian 

a síndrome de Noonan, Estimacidn que se aproxima a la incidencia -

observada por nosostroe, 

En los 1839 niffos con cardiopatia congénita, encontramos que 

113 (6,14~) tenian asociado algiin síndrome genético, 71 caeos (3,9~) 

con defectos cromosdmicos y 43 caeos (2,3~) con 11111taoionee de un sd

lo gen, La incidencia reportada en la literatura para cardiopatias 

congénitas asociadas a factores genéticos primarios es de 8~ (5~ por 

alteraciones cromosdmicae y 3~ por mutaciones de un edlo gen) (35). 
En la literatura se reporta que el síndrome de Noonan afecta 

por igual a hombres y mujeres (9), pero las cardiopatias son m4e fre

cuentes en los primeros (11), Nosotros encontramos una mayor propor

oidn de varones con cardiopatia con relacidn de 1,6. 

El electrocardiograma de loe pacientes son síndrome de Noonan 

y estenosis pulmonar con frecuencia muestra hipertrofia.de ventr!

culo derecho con AQRS a la izquierda (4,8 110,14,22) 1 característica 
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pooo colll11n en loe sujetos con estenosis pulmonar ein este e!nd?'<lme 

gen4tico 1 que sdlo ee observa cuando la valvulopatia es eevera -

(10). En los casos con s!ndrome de Moonan este comportamiento eles 

trocardiogrl.tico ee ha atribuido a la coexistencia de miocardiopa

tia hipertrd!ica, lo que de alguna manera afecta la con!iguracidn 1 

localizacidn o el patrdn de xitabilidad a trav4e del eietema de -

conduocidn, comportandoee como un bloqueo !aeicular anterior de I'! 

ma izquierda del Haz de Hie (4); sin embargo este factor no parece 

ser el linico, ya que en ocacionee se pueden observar estas mismas 

características el4otricae en ausencia de miocardiopatia hipertr6-

fica (14). Este peculiar patrdn de activacidn del sistema de con

duccidn del corezdn es similar al observado en el canal aurículo

ventricular corm1n. Nosotros encontramos hipertrofia de ventrículo 

derecho con AQRS a la izquierda en los 3 casos con miocardiopatia 

hipertrdfioa y estenosis valvular pulmonar, pero tambien estuvo - · 

presente en 2 casos de estenosis valvular pulmonar con comunicacidn 

interauricular y en un caso con estenosis valvular pulmonar severa. 

La teleradiografía de t6rax no muestra caracter!sticae espe

ciales en este .grupo de pacientes. 

Correlacionando loe diagndsticos elaborados oon ecocardiogra

f!a y cateterismo cardiaco, encontramos que en los 13 niños estu

diados, el ecocardiograma identific6 21 cardiopatias de las 25 

existentes, lo que da una sensibilidad dia¡¡ndstica de 84%. En el 

100~ de los casos acertd en el diagn6etico de estenosis valvular 

pulmonar y miocardiopatia hipertrdfica, En 4 casos no se identifi

c6 la coexistencia de cortos circuitos intracardiacos o extracar

diacos, tratandose en 2 de ellos de una comunicacidn interauricu

lar, 1 caso de persistencia del conducto arterioso y otro con co

municaci6n interventricular. Al analizar los resultados con la 

prueba "Z" de proporciones, encontramos que el ecocardiograma en 
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más del BO~ de laa veces es dtil para el diagnóstico con una P<0,02, 

El análisis de nuestros resultados esta limitado debido al tipo de 

pacientes valorados en nuestro servicio, que son vistos por un car

diólogo o un pediatra antes de ser referidos a nuestro hospital, por 

lo que no disponemos de un grupo control de nifios con síndrome de -

Noonan sin cardiopatia congénita demostrada ecocardiográficamente, 

que pudieran ser cateterizados para conocer la especificidad y el V! 
lor predictivo de la ecocardiografía en el diagnóstico de cardiopa

tias congánitas, en este particular grupo de enfermos. La sensibili

dad de la ecocardiografía ee puede mejorar ai!n más, con el empleo de 

nuevos recursos tácnicos como son el Doppler y la ecocardiograf!a da 

contraste (36-38), pero no eatan al alcance para eu empleo rutinario 

en nuestro medio, El ecocardiograma a demostrado eer dtil tambien , 

para la detección temprana de miocardiopatia hipertr6fica en sujetos 

con síndrome de Noonan ein sospecha clínica de enfermedad cardiaca, 

La distribución de cardiopatiae congánitas en el grupo estudia

do es similar a lo observado por otros autores (6,11,25), La tabla l 

reune todos loe casos de la literatura mádica, a nuestro alcance, de 

síndrome de Noonan con cardiopatia demoatrada: en eatos pacientes ee 

frecuente la coexistencia de l 6 varias cardiopatiae en el mismo ca

so y es por ello que el ndmero total de pacientes ee menor al de lae 

anomaliae oardiovascularee descritas, 

Hasta el momento se han operado 7 casoe 1de los 13 incluidos en 

el estudio. El caso 6 falleoid en el poetoperatorio inmediato por -

sangrado agudo y complicaciones respiratorias; los caeos 3,4 17,8,9 y 

10 evolucionan favorablemente despu's de 7 meses de seguimiento pos]. 

operatorio, en promedio, En los casos 4,5,10 y 8 se encontrd la v41-

vula pulmonar diepldeica, pero en loe 3 primeroa hubo cierto grado -

de fueidn de comisuras,siendo dtil la comisurotomia. El ca110 B tuvo 
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dieplaeia valvular ein fusión de comisuras, pero dado el poco gra

diente tranevalvular (25 mmHg), la cirugía se limitó al cierre del 

defecto septal interauricular, continuando en vigilancia períodica 

en la consulta externa de este hospital, con miras a sustitución 

valvular en el futuro, 

e o N c L u e I o N E s 1 

l.- El e!ndrome de Noonan es una entidad rara. 

2,- En la consulta externa de Cardiología Pediátrica del Hospital 

de Cardiología y Neumología del Centro Mldico Nacional, ee ob

serva con relativa frecuencia, dada eu alta asociaci6n a car

diopatiae congénitas, 

3.- El ecocardiograma ea un estudio no invasivo, muy dtil para el 

diagn6stico de lee cardiopatias congénitas a las que ee asocia 

este e!ndrome, 

4.- En todo paciente con síndrome de Noonan ee deberá de buscar la 

asociaci6n a eetenoeie valvular pulmonar, comunicación interaur! 

cular o miocardiodipatia hipertr6fica, que fueron las cardiopa

tiae congénitas máe frecuentemente observadas en nuestro medio, 
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