ACTAS Dermo-Sifiliograficas 112 (2021) 845-846

TN\
\E ACTAS
@L ) Dermo-Sifiliograficas

ACADEMIA ESPAROLA Full English text available at
DE DERMATOLOGIA www.actasdermo.org
Y VENEREOLOGIA

IMAGENES EN DERMATOLOGIA

Sindrome de Noonan con lentiginosis: manifestaciones @ ®)

Check for

dermatolégicas sutiles y claves
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Figura 1 Imagen clinica. Obsérvese lentiginosis, queratosis pilar, cejas poco pobladas, filtrum nasal ancho, nariz bulbosa y pelo
ensortijado.
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Una mujer de 15 afos acudio a consulta por presentar
la piel enrojecida y aspera de forma generalizada desde la
infancia. Habia padecido una estenosis valvular pulmonar
congénita, duplicidad pieloureteral incompleta renal dere-
cha y dificultad de aprendizaje. En la exploracion fisica se
observaba lentiginosis faciocervical, alrededor de 100 nevus
melanociticos, cuatro manchas tipo nevus spilus, puente
nasal deprimidoy filtrum ancho (fig. 1). También destacaban
talla baja, cejas poco pobladas, hiperqueratosis folicular en
cara, brazos y muslos, pelo ensortijado y un fototipo IV. Los
familiares, sin patologia de interés, no presentaban ninguno
de estos hallazgos. El estudio genético reveld la mutacion
c.1403 C>T (p.Thr486Met) en heterocigosis en PTPN11, aso-
ciada al sindrome Noonan con lentiginosis (anteriormente
LEOPARD).

Bessis et al.' recogieron prospectivamente las alte-
raciones dermatoldgicas de 34 pacientes diagnosticados
genéticamente de sindrome de Noonan con lentiginosis.
Ademas de las descritas en nuestra paciente, también
pueden verse: manchas café noir, alopecia, alopecia

temporal, uleritema ofridgenos, hiperqueratosis palmoplan-
tar, hiperlaxitud cutanea, piel acral redundante, equimosis,
hiperhidrosis y linfedema.
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