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Caso clinico

Varén de 21 aios

Multiples lesiones hiperpigmentadas
Aparicién progresiva desde los 2 ainos
Caraq, tronco, extremidades

No afectaciéon de mucosas

Mancha de mayor tamaino congénita en térax
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Diagnostico
N

Lentigos multiples



Casoclinico

Alteraciones genitales: testiculo criptorquidico

Hipoacusia neurosensorial de probable etiologia
congénita
Alteraciones esqueléticas:

Paladar ojival

Cuello corto

Escoliosis









Complejo carney (LAMB/NAME) "

Sindrome LEOPARD LAMB NAME

Lentigos Nevos

mixomas Auriculares mixomas Auriculares

Mixomas mucocutaneos neurofibromatosis Mixoide

Diseccion arterial

Sindrome gastrocutaneo _
nevos azules (Blue) ) Efélides

Sindrome de Tay

Sindrome de Pipkin




Complejo carney (LAMB/NAME)

Sindrome LEOPARD

Diseccion arterial

Sindrome gastrocutaneo

Sindrome de Tay

Sindrome de Pipkin

Lentigos extensos
Electrocardiograma andmalo
Hipertelorismo Ocular

Estenosis Pulmonar

Anomalias genitales

Retraso del crecimiento

Déficit auditivo, tipo neurosensorial




Complejo carney (LAMB/NAME)

Sindrome LEOPARD

Diseccion arterial

Sindrome gastrocutaneo

Sindrome de Tay

Sindrome de Pipkin

Lentigos extensos
Electrocardiograma andémalo
Hipertelorismo Ocular
Estenosis Pulmonar
Anomalias genitales
Retraso del crecimiento

Déficit auditivo, tipo neurosensorial




Complejo carney (LAMB/NAME)

Sindrome LEOPARD

Diseccion arterial

v

Sindrome gastrocutaneo Lentigos mdltiples

Ulcera péptica/hernia hiatal
Sindrome de Tay P
Hipertelorismo

Miopia

Sindrome de Pipkin




Complejo carney (LAMB/NAME)

Sindrome LEOPARD N .
Retraso del crecimiento

Retraso mental

Diseccion arterial
Cara triangular / manos en tridente

Sindrome gastrocutaneo Cirrosis
Manchas café con leche, canicie prematura

Sindrome de Tay — "  Vitiligo

; S Nistagmo
Sindrome de Pipkin
Estrabismo




Sospecha sindrome LEOPARD



Exploraciones complementarias

Alteraciones Electrocardiograficas:

bloqueo bifascicular (hemibloqueo anterior rama izquierda +
bloqueo incompleto rama derecha)

Ondas T negativas V3-V5

Recomiendan descartar anomalias en la distribucion
anatomica de las arterias coronarias

!
AngioTAC



Angio-TC coronario

Reconstruccion prospectiva
Ambas arterias coronarias ectdsicas y tortuosas

Importante dilatacién del cono de la arteria pulmonar y de la pulmonar
izquierda En el contexto clinico es sugestivo de estenosis pulmonar con
dilatacién pulmonar postestenética.

Fusion anterior de los cuerpos vertebrales D10 y D11.
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PHILIPS F



Ecocardiografia

Ecocardiografia:

No estenosis de valvula pulmonar ni

fistula a arteria pulmonar
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Ventriculo izquierdo normal



Resumen caso
—

-l Lentigos multiples

U Alteraciones electrocardiograficas

- Alteraciones genitales: testiculo criptorquidico
L Alteraciones esqueléticas
- Hipoacusia neurosensorial

U Estudio genético



Resumen caso
—

-l Lentigos multiples

U Alteraciones electrocardiograficas

- Alteraciones genitales: testiculo criptorquidico
1 Alteraciones esqueléticas

- Hipoacusia neurosensorial

O Mutacion PTPNT T



Sindrome LEOPARD

Lentigines

Echocardiographic abnormalities
Ocular hypertelorism

Pulmonary stenosis

Abnormal genitalia

Retarded growth

Deafness



Sindrome LEOPARD

Autosédmico dominante, elevada penetrancia

Infrecuente

Mutaciones en PTPNT1 1
Lentigos

Presentes desde el nacimiento y aumentan en n° hasta
edad adulta

Distribucion generalizada (cuello , parte sup de
tronco)

No afectacion de mucosas



Sindrome LEOPARD

Anomalias cardiacas
Defectos en la conduccidon

Cardiomiopatia obstructiva (causa de fallecimiento)
Hipertelorismo ocular

Epicantus, ptosis

Despigmentacidn del iris
Anomalias esqueléticas

Escoliosis

Cuello corto



Sindrome LEOPARD

Anomalias genitourinarias

Criptorquidia, hipospadias, retraso en pubertad

Anomalias neuroldgicas

Retraso psicomotor



Sindrome LEOPARD










Conclusiones

Sindrome LEOPARD
Excepcional

Lentigos multiples: marcador de patologia sistémica
Cardiaca
Intestinal
Genital
ORL

Esquelética
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