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Resumen

Introduccién y objetivos. El sindrome de Noonan (SN) es un trastorno genético asociado ala presenciade
cardiopatias congénitas, especialmente estenosis pulmonar (EP). Los casos de trasplante cardiaco (TC)
descritos en laliteratura son excepcionales, por lo que se desconoce €l curso del mismo en estos pacientes. El
sindrome de fuga capilar es una entidad poco frecuente tras €l TC caracterizada por hiperpermeabilidad
endotelial que produce una extravasacion plasmatica, asociando hipovolemiay fracaso renal.

M étodos: Serie de casos de pacientes con SN y cardiopatia congénita asociada en los que serealizdé un TC en
un Unico centro. Se evaluaron las caracteristicas demogréficas, asi como los resultados del TCy las
complicaciones derivadas del mismo.

Resultados: Dos pacientes con diagndstico genético de SN fueron trasplantadas en nuestro centro. Sus
caracteristicas se muestran en la tabla. Ambas asociaban EP grave intervenida en lainfancia, con
reintervencion posterior, y fisiologiarestrictiva. Tras el TC ambas pacientes desarrollaron extravasacion
objetivada como derrame pleural y ascitis, con deplecion intravascular, que se agravo tras reduccion de
corticoterapia. El primer caso present6 deterioro de lafuncién renal secundario atratamiento diurético,
requiriendo hemofiltracion venovenosa continua. Seinicié colchicina, con mejoria de tercer espacio, y
permitiendo la reduccion de frecuencia de la terapia sustitutiva renal. El segundo caso presentd inicialmente
deterioro renal en contexto de tratamiento deplectivo, precisando dosis altas de diuréticos, con mejorade
extravasacion y de funcién renal trasinicio de colchicina. En ambos casos €l intento de retirada de colchicina
se asoci6 a aumento de extravasacion, mejorando tras €l reinicio de lamisma. Ambas pacientes fueron dadas
de atatras su estabilizacidn con tratamiento corticoideo adosisintermediasy colchicina, precisando unade
ellas terapia sustitutivarenal de forma crénica.

Caracteristicas basales y resultados de |os casos

Cas0 1 Casn 2

Edad -afios 55 45



Sexo

Cardiopatia de base

Comorbilidades

Aclaramiento de creatininabasal -ml/min

Intervenciones quirdrgicas

Tiempo de estanciaen UCI -dias

Terapia de depuracion extrarenal en UCI

Tiempo de estancia hospitalaria -dias

Terapiasustitutivarenal tras el alta

Mujer

Estenosis pulmonar

CIA

Fisiologiarestrictiva

Bajatalla, linfedema,
hipotiroidismo, derrame
pleural

47

Comisurotomia pulmonar
(11 afios)

Cierre de CIA (11 afios)

Si

120

Si

Mujer

Estenosis pulmonar

Fisiologiarestrictiva

Bajatalla, linfedema,
hipotiroidismo, Arnold-Chiari
tipo |

83

Comisurotomia pulmonar (8
anos)

Protesis percutanea pulmonar
(43 aos)

No

21

No

Conclusiones: Lapresenciadel sindrome de fuga capilar postrasplante es una entidad poco frecuente que
podria estar asociadaa SN. Su tratamiento requiere mayores dosis de corticoides asi como €l uso de
colchicina, lo que disminuye la extravasacion plasméticay produce una mejorade lafuncion renal.



