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En agosto de 1945 tuvimos oportunidod de estudiar una pe-
quefic paciente que |lamé nuestra atencién por presentar asi-
metria corporal congénita, osocioda o défict pondoestatural. La
rareza de la ofeccidn y el hecho de no haber encontrodo publica-
clones nocionales al respecto, han sido los estimulos poro efece
tuar esta comunicocién preliminar, tendiente o divulgor su exis-
fencia en nuestro medio.

DESCRIPCICN DEL CASO

M. H. L LL. 08-61-19 [H. U.). & afies, & meses, 18 dias. Lugaor

de nocimiento: Valera [Estado Trujille - Venszuslal).

Lo pociente es el producto de un primer embarozo, simple,
o término, controlodo por médice en forma regulor, sin complico-
cienes. Mocida de porte con probable distocia de presentacién,
gue ameritd gran extraccién pelviana bojo anestesia general, con
resultados satisfactorios tante para la madre como pora lo nifo.
Su peso al nocimiente fue de 2.600 kars., ignordndose su tallg,
pero ‘'era muy pequena y nocid con el lado derecho del cuerpo
mis pequeno que el izquierde’. Con excepeidn de este hecho, su
periodo neonatal trarscurrid sin anormalidades, Recibid olimen-
tocion maoterna duranle los frés primercs meses de vida y poste-
riormente alimentacian artificial; sienda en la adualidad completo
y bien bolonceada. 5in embargo, su desarrcllo pondeestatural ho
sido deficiente. El desorrolla psicometer ha sido normal. Sastuve la
cabeza o los tres maewes, se sentd g los seis se pard g los ocho v
camind a los doce meses de edad. Domina kien sus esfinteres., Po-
see muy buena memoria, Mo fiene frostornas del lenguaje y ha
tenido buen oprovechomiento escolor, En lo octunlidod [(ocho afos
de edad) fue promovida al segundo grado de instruccion prima-
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ria elemental, con calificocién de 17 puntos sobre 20, Sus habitos
psicolégicos son normales. Desde muy temprana edod sufrid de
amigdalitis crénica hipertréfica v criptico con frecuentes episodios
ogudos, por lo cuol e le procticd amigdalectomia. Tiene fonde
alérgice manifestade por erisis agudos de conjuntivitis, edemas
palpebrales y peribucales o sindromes urticarionos; vy, con fre-
cuencia, proceses cotarrales agudos. Los podres de lo paciente
son de estatura normal,

En la ascendencia vy coloterales de sus respectivas familias,
ne existen casos similares. Afirman que el desarralle somdtico
de los mismos estd dentro de limites normales (Fig. 1).

Fig. 1. Niotesa el deficit estatoral de la pa-
ciente en relacidn con sus hermanos mMenores.

Examen fisico.— Edad: & afos, & meses, 1B dias.

Paciente MNarmal Déficit  Porcentaje
Tailla 100 cms, 113 cms. 13 ans. 11,5%
Peso 16,800 kgs. 20,100 kgs. 3,300 kgs. 14,3%
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Existe, ademas, un déficit de 200 gramos para la talla: para
100 cms, el pese nermal es de 17 kgs. Temperoturo: 37 5°C. Bue-
nos rondiciones generales, Piel de contexturo normol, sin pigmen.
faciones, Asimetria crénecfacial. Discreto hipertelorismo. Mode:
rado epicanto, Discrete ptosis palpebrol. Orbito derecho mas pe-
gquefa gue la izquierda. Popilos de ospecto normal. Pigmentacian
difusa bitateral en regiones maoculores, que sugiere alteracidn
del desarrollo; similar ol presentado en miembros derechos. Pa-
bellén ouriculor derecho mas pequeio que el izquierdo e implan-
tade un peca mdés bajo, Paladar dseo muy alto ¥ céncava, Dientes
irregulares, asimétricos, mal implontades. Térax asimétrico, de
tipe longilineo. Clavieula derecha més corta que lo izguierda.
Auscultacion cordiopulmenar nermal. Tensién arterial en ambos
brozes: Mx. 100 mm. de Hg., Mn. 70 mm. de Hg. Cien pulsacic-
nes por minuto, Abdomen de ospects narmal, Mo existen hernias
ni visceromegalios. Se aprecia pronunciada  asimetria corporal,
siendo lo mitad derecha del cuerpo més pegqueia que lo izguier-
da. Los segmentos de los miembros superior e inferior derechos
son mas cortos gue sus homoénimes izquierdos, pero bien propor
cionados entre si. Lo cortedad del miembro inferior derecho deter-
mina una acentuada escoliosis. Existe braquidactilio del 5to. dedo
de ombas manos, Mo hay cdinedactilic ni sindactilia [Fig. 2|
Lo exploracién neurolégicd vy el desorrolle museular san normales,

Exémenes complementarios.— Liquide céfalorraquides, exa-
men de oring, caleio plasmatico, fésfore plosmatics, fosfatasas
alcalings, glébules blancos y hemegrama, colesteral total, V.D.R.L.:
normales, Hemoglabina: 10,5 grs. %; hemotdcrito: 347%, Exomen
de heces: moco presente; abundontes quistes de giardios;
tricomonas; huevos de dscaris. No pudieron efectuarse determina-
ciones de eliminacion de genodotrofinos.

Complemento cromosémico en songre periférica: Imogen di-
ploide (Zn=48). Sotélites separados de la rama corfa por uno
censfriccion secundario en los grupes 13-15 [Fig. 3).

Estudio radiolégice: [Figs. 4 y 5): Rodiogréficamente e apre-
cio osimetria enfra la mitad izquierda y derecha del cuerpo. Lo
parte derecho presenta dimensiones menores que la izquierda. El
eréneo no escopo de estos anomalias. El hemieréneo derecho po-
see una altura de 86 milimetres y el izquierds 91 milimatros. La
longitud del radio para desa:rollar la curva méxima del hemi-
créneo derecho es de 64 milimetros y para el izquierds de 73 mili-
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Fig. 2.

metros. El plano sogitol anotémico del craneo no coincide con el
plano medio métrico; los dos ferman un angule que, partiendo
de lo bose craneana, alcanza una separacién de 2 milimetros en
el calvarium. Los alos mayores del esfencides presenton diferen-
cio de longitud; siendo menor la derecho, los mismaos corocteris-
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ticos se presentan en la drbita. la longitud de la proyeccién de
los dot hemimaxilare: es: el dereche, BB milimetros; el izquierdo,
25 milimetros.

Miembros Superiores: Dereche lzquierdo
Clavieula 5,5 cms. 6,5 cms.
Hiamera 15 cms. 19 oms.
Cdbiro 11 cms. 16 oms.
Radio 10 ems, 14 cms.

los huesos de los miembros superiores presentan propor-
cionalided entre la lengitud y el greser. Er el radic derecha la
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incurvacién es mdas pronunciada que lo normal, El carpo ha sido
toemado como patrén para lo edad ésea. Existe diferencia de un
ofic de edod entre el carpo dereche v el izquierde.

Carpo lzquierdo Derecho
Nicleo de epifisis rodial B afies - 10 meses 7 ofios - 10 meses
Nicleo de epifisis cubital 7 m " & 10
FHueso gronde 2 e h 2
Hueso ganchoso 5 ) 5
Trepecio T 10 5 g "
Trapezoide & 7 1D 5 Q
Escafoide 7 10 5 ¥y
Piramidal 7 10 5 " 9
Szmilunar "SR 3. 9
Epifisis del 1':*', 3ty 4v

metacarpianos E " 9 4 v 2
Epifisis del 5%

metacarpiano B " 1 " 4 v =
Epifisis del ler,

metacarpiano & o @ 5
Epifisis de las falonges & % g % F ¢ A

En columnao y térax, no se oprecion combios rodicldgicos.
Existe asimetria pelviana.

Miembros Darecho lzquierdo
Femur 277 ems. 31,2 cms.
Tibia 20,2 cms. 23,5 cms.
Peroné 18,2 cms. 21,2 cms,

Ambos fémures conservan su proporcién entre la longitud
y el grosor, En la tibia derecha existe gran desarmonica. Se pre-
senta mas gruesg; recordande los coracteristicas de las condroa-
trofias. Tanto en la metafisis tibial proximal como en la femoral
distal, s& aprecian excetosis, Exicte una diferencia entre los hue
sos constitutivos de ambos pies; pero no tan maroda como en
los otros huesos. Lo urogrofio de eliminacién revela disminucion
g1 la anchura del rifdn derecho,

A los B ofos de edad encontramos los datos y medidas en
los Cuadros | y |,
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CUADEREO |1

LZOMAS ANATOMICAS MEDIDAS EN CENTIMETROS
Lode Derecho Lodo lzquierdo Diferencia

Pabellén auricular 5,0 6,0 1.0
Longitud de las claviculos 12,0 13,0 1,0
Linea medio clavicular anteriar 20,5 22,0 1.5
Longitud clel miembro superior 38,0 480 10,0
longitud del brazo 7.0 22,0 5.0
-ongitud del antebrazo 12,0 16,0 4,0
longitud de las manos 1.0 12,0 1.0
Bnchura de las maones 55 7.0 1.5
Longitud del miembre inferior 50,0 599 9.0
Longitud de.las piernas 5.5 29.0 3.5
longitud de los muslos 24,5 300 8.5
Longitud de los pies 16,0 17,0 1.0
Circunferencia de los pies 7.0 18,0 1.0
Circunferencia de brozo 16,5 18,0 155
Circunferencia de! anrebrazo 6,0 17,0 1,0
Circunferencia de las manes 13,5 15,0 1.5
Circunferencia de las muslos 13,0 350 2.0
Cireunferencia de las piernas 220 23,0 1.0
COMEMNTARIOS

No discutiremos la clasificacén clinica o eticpatogénica del
enanismao, Aceptamos su divisién en proporcionado y despropor-
tionado. MNos ocuparemos del enanismo propoercionada,

El enanismo primordial, se mefiere o oguellos enanos relati-
vamente proporcionodos que, tras un embarozo rormal, exhiben
al nocer un acentuado deéficit pondoestatural. Constituye una en-
tiddad clinica por si solo, o puede formar parte de complejos sin-
draméticos disimiles. A este Oltimo grupo perfenecen, entre otfros,
el enanismo observade en la progeria, en el maongolisme, en lo
disgenesio gonadal, el enono con cabeza de pajore (tipo Seckel),
ei enano con hipersensibilidad actinica (tipo Bloom), y el enanis-
ma prih‘tﬂrdinr. tipe Silver Russell, de Euyas caractoristicas elini-
tas constituye un buen ejemplo nuestro caso.

— B8 —



La histeria clinica de lo pociente pos revele, Enanismo pri
mordial: a) embarazo de duracién nermal; b) poce pese al nadi-
miento; ¢ poca talla al nacimiento. Asimetria corporal congé-
nita. Déficit de peso en relacién o lo edad. Déficit de peso en
relocién a la estatura. Déficit de estatura en relocién o lo edad.
Pseudohidrocefalia: a) asimetria croneofacial; b) crinesc grande
en relacién o la talla; ¢ crénec normal en relacién o la edod.
Coro pequefio en relocién o lo edod y al crdneo. Micrognaotio.
Paladar éseo alte y céncave, Ptosis palpebral. Hipertelorismo.
Epicanto. Escoliosis. Acentuado cortedad de los miembros dere-
chos, con segmentos bien proportionodos entre sl Braquidactilia
del Sto. dedo de ambas monos. Retraso de los nicleos de osifico-
cién. Cariograma: Imogen diploide con sotélites en los grupos
13—15 .

Mo encontrames los siguientes signos referidos en algunos
cosos publicado: *: clinodoctilio del 5to. dedo de los monos, sin-
dactilia, onomalios pigmentarias de la piel, retraso del desarrcllo
psieomater, sordera, hexadaoctilia, desarrelle sexual premature.

Referimos como nuevos hallazgos: Pigmentacién difusa bila-
teral de las macslas. Diferencia en el tamofo de los rifenes,

Por imposibilidodes técnicos no efectuomos ceferminacion de
eliminacién de gonadotrofinas. El incremento de eliminacién de
la hormeono en estos cosos es considerado como wvne coracteris-
tica facultativa ?,

RESUMEN

Presentamos el estudic de un caso de enansmo primordial,
osociodo con asimetria corporol congénita, gque exhibe lo maoyo-
riag de los hallozges gue caracterizan el Sindrome de Silver-Russell,
Ademas de los indices anfropométricos clasicas, se efectuaron uno
serie de medicienes poco usuales, como base a futuros compa-
rociones. Se muestra pormenorizodo estudio radiclégico y se
describen haollozgos en el complemento cromosémico de sangre
periférica, que coinciden con lo -eportado en cosos similores poer
otros autores.
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YEl mltive de las clencias hiisions v de in inves
tigacion cientifica mejora b calidad de In ense-
finnge ¥ de la aplicacién de la clencia; més guos
cuslguier otra, In investigacin fundamental es es-
cuela de Fgor en ol pensawiento, fineza en In béce-

nica y la observacion, y objetividad en la conclu-
sifm",

Murcal Hoche
“Bitacora-63"
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