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Paciente sexo masculino
Parto vaginal
39 Semanas AEG
PN: 3600 g
TN: 49 cm
CC:33cm
Buena adaptacion del RN:
APGAR : 8-9-10




PACIENTE EN UCIN

» Evidentes signos de dificultad
respiratoria

 Requiere apoyo con terapia de alto
flujo calentado y humidificado

 Requiere oxigeno suplementario

Se solicitan imagenes:
Rx de Torax



EXAMENES EN UCIN:
Examen fisico: Soplo sistolico 3/6.
Examenes de laboratorio:

e Lactato (7,4 mmol /)
 Trombocitopenia

* Proteina Creactiva (14 mg /1)

Se solicitan Hemocultivos e inician
antibioticoterapia.

Hemocultivos salen negativos.

¥

Por hallazgos descritos se realiza una
ecocardiografia el primer dia de
vida.




En el transcurso de los dias.......



Citado a visitas de
seguimiento periodicas

Edad de 5 meses se realizd
reseccion muscular

Post Cx se tuvo que continuar
la terapia con propranolol.



¢ CAUSAS DE MCH ?

Errores innatos del
metabolismo

Pompe infantil
Mitocondriopatias. x

Dx de SN con
>

Estudio Genético mmmp multiples lentigos



SINDROME DE NOONAN (SN)

Causa sindrobmica comun de
cardiopatia congeénita.

Que cuenta con diversos fenotipos:

* El mas comun es el asociado a
estenosis pulmonar (50-60%)

 Miocardiopatia hipertrofica (20%)

 Defectos tabique auricular
secundum (6-10%)

La MCH es poco comun en ninos, se da con
mayor frecuencia en lactantes que posterior a
infancia.

Pronostico MCH: depende de la edad de
presentacion y etiologia.

Causas MCH:

Suele darse por mutaciones en genes de proteina
del sarcomero cardiaco.

Pero causas como:

Errores innatos metabolismo, trastornos
neuromusculares y sindromes de malformaciones
también pueden producir una MCH.



SINDROME DE NOONAN

Trastorno genético Multisistémico

Incidencia entrel: 1000 y 1: 2500
nacidos vivos

Caracteristicas del sindrome:
Baja estatura
Dismorfia facial leve
Retraso en el desarrollo
Dificultados de aprendizaje
Cardiopatia coronaria
Anomalias renales
Malformaciones linfaticas
Anomalias hemorragicas




PACIENTE DEL CASO CLINICO

¥

Sindrome LEOPARD

Ox > O Q0OmMmr

¢ RECONOCERIAS AL LEOPARDO?
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