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Anomalias cardiacas en el sindrome de LEOPARD
Cardiac Abnormalities in LEOPARD Syndrome
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El sindrome de LEOPARD es un complejo de malformaciones genéticas con herencia autosdmica dominante entre las que se incluyen:
lentiginosis, alteraciones de la conduccion, evidenciadas en el electrocardiograma, hipertelorismo ocular, estenosis valvular pulmonar,
anomalias genitales, retraso del crecimiento y sordera neurosensorial. Sus manifestaciones cardiovasculares mas frecuentes son la
estenosis de la valvula pulmonar, la miocardiopatia hipertrofica y los trastornos de conduccion.

Presentamos el caso de un varén de 56 afios en estudio por disnea de minimos esfuerzos. Entre sus antecedentes destaca el diagndstico
de hipogonadismoy en la exploracion fisica cabe resaltar la existencia de numerosos lentigos (fig. 1A) y de un soplo holosistélico en el borde
paraesternal izquierdo. El electrocardiograma muestra signos de crecimiento de la auricula derecha y el ventriculo izquierdo, asi como un
eje extremadamente derecho (fig. 1B). Se realiz6 ecocardiograma que objetivo hipertrofia septal asimétrica grave del ventriculo izquierdo
(septo, 21 mm) (fig. 2A) y estenosis del infundibulo pulmonar que ocasionaba una obstruccion grave en el tracto de salida del ventriculo
derecho (gradiente maximo de 119 mmHg) (fig. 2B); la anatomia de la valvula pulmonar era normal (fig. 3A). Se realiz6 una resonancia
magnética que permitié confirmar el origen de la obstruccion (fig. 3B).

Pese a que la anomalia cardiovascular mas frecuentemente descrita en este sindrome es la estenosis de la valvula pulmonar, se han
descrito casos de localizacion infundibular de la obstruccion, al igual que ocurre en nuestro paciente. Es preciso un diagnostico precoz de
este sindrome, ya que las anomalias cardiovasculares concomitantes pueden influir de forma importante en el prondstico.
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