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El Sindrome de Noonan (SN), es un trastorno genético con una
mutacién en el cromosoma 12, causando una de las mas

_ frecuentes cardiopatias congénitas. El sindrome de Noonan

~ aparece en 1 de cada 1000 a 2500 nacidos vivos mundialmente.

Se han publicado algunos casos de asociacién con la malformacion de Chiari tipo | (CT-1), sin
embargo, la opinidn sigue dividida en cuanto a si la asociacién observada es casual.

Se han descrito 7 casos en la literatura. Muchos de ellos tenian otras anomalias neuroldgicas, sin
embargo, los problemas neuroldgicos no son una parte importante de las descripciones anteriores del
sindrome de Noonan.

Una asociacion estadisticamente significativa, es dificil de obtener en la actualidad debido a la
disponibilidad y los problemas logisticos del escaneo de muchos pacientes asintomaticos.

Aunque podria existir una relacién, poco se sabe como el SN puede causar CT-I.

La causa mas ldgica seria la anomalia de la fosa posterior, sin embargo, la mutacion genética mas
comun en NS tiende a causar anormalidad frontal y facial.

A lo mejor, otras mutaciones genéticas podrian afectar la fosa posterior, y asi crear las condiciones
apropiadas para el desarrollo de un CT-I (Keh y col., 2012).
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