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Síndrome de Noonan.
Noonan syndrome.

José Luis Ortiz García,*,‡ Elideth Larita Cruz*,§

RESUMEN

El síndrome de Noonan es una enfermedad de origen autosómico 
dominante, con una alta tasa de incidencia; sus manifestaciones 
fundamentales son talla baja, cardiopatía congénita y fenotipo facial 
característico. Se presenta paciente de 22 años de edad acompañado 
de su madre a consulta dental por presentar fractura de cara lingual 
de órgano dentario 36. En el interrogatorio, la madre refiere que su 
hijo padece síndrome de Noonan, el cual se corrobora con los rasgos 
faciales del paciente quien en todo momento se muestra cooperador.

Palabras clave: rasopatías, vía RAS-MAPK, síndrome de Noonan, 
cardiopatía congénita, cromosoma 12q22.
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INTRODUCCIÓN

E l síndrome de Noonan se define como una rasopatía 
que se caracteriza por rasgos faciales peculiares que 

cambian con la edad, siendo más llamativo en la niñez y 
más sutil en la etapa adulta. En esta afectación se presenta 
una mutación que afecta a los genes que modifican las 
proteínas Ras; el cromosoma afectado es el 12q22.1

Los rasgos faciales presentes son: cara con forma 
triangular, ptosis palpebral, hipertelorismo, estrabismo 
divergente, defectos de ambliopía, pliegue epicántico, 
orejas con implantación baja, puente nasal ancho y 
pterigium colli (pterigón del cuello). Los rasgos faciales 
pueden desaparecer, son suavizados con la edad, siendo 
menos evidentes en los adultos.1-4

El daño cardiaco es una de las principales caracterís-
ticas. Su frecuencia se estima entre 70-80%, aunque su 
diagnóstico prenatal es complejo. Se describe un amplio 

 

espectro de afecciones, siendo la más común la estenosis 
pulmonar y en ocasiones con válvulas displásicas, también 
se puede presentar miocardiopatía hipertrófica.5

A nivel neurológico encontramos hipotonía, convul-
siones y retraso en el desarrollo. Dentro trastorno hemato-
lógico puede existir deficiencia del factor IX, enfermedad 
de Von Willebrand, trombocitopenia y defectos en la 
función plaquetaria.6

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente de 22 años de edad que acude a consulta den-
tal por presentar fractura de la pared lingual del órgano 
dentario 36 (Figura 1A).

La madre del paciente refiere que su hijo recibe 
medicación con levotiroxina vía oral (VO) una cada 24 
horas por las mañanas, carbamazepina VO cada 24 horas 
por las noches y risperidona VO cada 24 horas por las 
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ABSTRACT

Noonan syndrome is a disease of autosomal dominant origin, with a 
high incidence rate, among its fundamental manifestations are short 
stature, congenital heart disease and a characteristic facial phenotype. 
A 22-year-old patient came accompanied by his mother for dental 
consultation due to a fracture of the lingual side of the 36th dental 
organ. On interrogation the mother refers that her son suffers from 
Noonan Syndrome, which is corroborated by the facial features of the 
patient who at all times is cooperative.

Keywords: rasopathies, RAS-MAPK pathway, Noonan syndrome, 
congenital heart disease, chromosome 12q22.
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noches, los tres medicamentos por tiempo indefinido. No 
especifica la dosis de cada uno. No menciona alergias ni 
datos heredofamiliares de relevancia.

En la exploración clínica, el paciente no manifiesta 
dolor, las pruebas de vitalidad son negativas y se refiere 
asintomático a las pruebas de percusión, por lo tanto, 
nuestro diagnóstico es: necrosis pulpar con tejidos api-
cales sanos.

Se procede a realizar profilaxis antibiótica con clin-
damicina 600 mg VO dosis única, seguida de la admi-
nistración de anestesia local con mepivacaína al 3%, el 
paciente se muestra cooperador en todo momento, se 
realiza aislamiento absoluto.

En la primera cita se logran patentizar los conductos 
mesiovestibular (MV), mesiolingual (ML) y distolingual 
(DL) (Figura 1B y C), se toma longitud de trabajo, se 
procede a realizar la instrumentación con limas Af rotary 
hasta una conicidad 35.04, el conducto DV no se logra 
permeabilizar en esa cita; se coloca medicación con hi-
dróxido de calcio en los conductos permeables, se cita al 
paciente al siguiente día para trabajar en conducto MV.

En la segunda cita se logra permeabilizar el conduc-
to distovestibular (DV), se toma longitud de trabajo, se 

instrumenta y desinfecta, seguido de la colocación de 
medicación intraconducto con hidróxido de calcio.

El paciente es citado ocho días después de la medica-
ción intraconducto, se realiza la remoción del hidróxido 
de calcio y se procede a realizar la obturación de los con-
ductos radiculares con técnica de condensación lateral, 
utilizando como cemento sellador Ah plus y gutapercha 
(Figura 1D-F).

DISCUSIÓN

La realización de un expediente clínico minucioso es 
importante para conocer en detalle la salud de nuestros 
pacientes y las características de esta rasopatía, ya que los 
pacientes con afecciones cardiacas deben ser manejados 
de una manera muy consiente, pues, si se considera la 
cantidad de bacterias que hay en una necrosis pulpar, 
podemos comprometer la salud de los pacientes lejos 
de brindarles una solución a sus necesidades; además, 
es importante conocer las interacciones farmacológicas 
que existen entre los medicamentos que consumen los 
pacientes para sus distintos padecimientos y los medi-
camentos que nuestra atención dental requiera para así 

Figura 1: Serie radiográfica del tratamiento de conductos del órgano dentario 36. A) Radiografía de diagnóstico. B y C) Radiografías para la toma 
de longitud de trabajo (conductometría). D) Radiografía de conometrías. E) Radiografía de control de obturación. F) Radiografía de obturación final.
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brindarles una atención de calidad sin comprometer la 
salud de los mismos.

CONCLUSIONES

Es importante conocer el estado de salud general de los 
pacientes para poder brindar una atención que minimice 
los riesgos sistémicos de los mismos, así como realizar 
un plan de tratamiento de acuerdo a las necesidades de 
cada paciente.
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