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Sindrome de disgmesfa mio-renal

Reparrr de un caso (°)

Por los Dres.:

A~pris Savie Bexavipes""' v Omvaxpo Goxzues Masveapa'™™)

La ausencia congénita de la muscula-
tura abdominal e una entidad relati.
vamente frecuente cuya  importancia
diagnéstica no cstd precisamente limi-
tada a ese hallazgo sino a las malfor-
maciones del tractus génilourinario gque
se e asecian. Estas malformaciones
comprenden
I. Crecimiento de la vejiga (megalove-

jigal, ocupando vsualmente una po-

sicion fetal,
2. Hidronefrosis con rifdn poliquistico.
3. Hidrouréter v megalouréter,

topia testicular, imperforacion anal,
4. Pudiendo estar presente ademis ec:

topia testicular, imperforacion anal,

genuvalgo o genuvare, depresion del
tabique nasal, microotia e implanta-
vion baja de la orcja, ete.

A continuacion describiremos nuestro
caso:

Recién nacido producto de un parto
gemelar, el primero de los cuales fue
aparentemente normal,

Peso: 2,800 gramos.

(*I Trabajo presentado al 1l Congrese Mé-
dire Fstomatolégice de Oriente-Norte, cele-
brade en Helguin, Oriente, los dias 56 de
MNoviembre de 1965,

i**I Médico Rural del Hospital General de
Puerte Padre, Oriente, Cuba.

i***i Pedistra del Hospital General de
Puerte Padre, Oriente, Cuba,

Fueron necesarias manichras e re-
animacion para producie el lano. Al
examen fisico s¢ conslatdy cianosis gene.
ralizada con respiracion hoqueante, la
vaheza era de configuracion normal y ol
dorso de la nariz hallabase deprimido.

El abdomen estaba enormemente dis-
tendide dibujindose en su superficie
el relieve de las viseeras abldominales, A
la palpacion e notd ansencia completa
del tone muszcular, haciendo prominen-
cia a ambos lados de la pared abdomi.
nal constituvendo el “abdomen en ba-
tracio™.

Se apreciaron granides masas tumora-
les a nivel del hipocondrio derecho, hi-
pogasirio v fosas iliacas derecha e ie-
quierda,

La pnlpm‘iﬁ-n del testiculs revels erip-
torguidia bilateral. El ano era permea-
Iile.

El resto de los aparatos fue esencial.
menle negalive,

El niiio fallece a las 3 horas de na-
vido. Se le practica necropsia encontrin-
daee;

Rifion derecho hidronefrotico v mul-
tiguistico, continuandose con un uréter
grandemente dilstado v con aspecto Jde
volon,

El rinon izquierdo cra hipoplasico
presentando en su superficie numerosos



quistes v al igual que el derecho se
continuaba con un megaloureter,

La vejiza la constituia una tumora-
cion de forma triangular v paredes muy
hipertrofiadas que ascendia por la li-
nea media hasta el ombligo comtinuin-
lose con ¢l por un conducto: el uraco.

A ambos lados de la vejiga v sobre
los uréteres descanzaban dos pequenas
tumoracions de color rojo vino que
eran los testiculos ectdpicos.

COMENTARIOS

El sindrome dde agenesia de la muscu-
laturs ahdominal asociada a malforma.
ciones  genitourinarias ha sido objeto
e numerosa=  publicacicnes v sohre
s patogenia ¢ han emitido  muchas
teorias,

En los diltimos anos han aparccido
varios reportes, asi en ol ano 1949
Obrinsky recopile 41 casos. Posterior-
mente en 1953 Henley v Hayman' re-
portaron 3 casos v en el cstudio micros-
copico s¢ comproha la ausencia de of-
lulas ganglionares simpaticas en uno «de

i‘".l.lm

En los casos de Obrinsky® solamenic
2 tenian una obstruccion del cuello
vesical,

Otros autores | Daur, Emmen v Ken-
nedy?® sosticnen que siempre existe una
wropatia obstructiva como causa de la
entidad v, atin cuando el examen cistos
copico no lo ponga en evidencia, en este
altimo caso  habria un  desequilibrio
entre el detrusor v el cuello vesical. se
trataria de una “obstruccién funcional”™,

Swenson v MacMahon' ¥ Swenson®
atribuyen ¢l defecto fundamental a la
ausencia de oflulas parasimpdticas o
deficiencia del sistema  parasimpitico
pélvico, relacionandolo con la enferme-
daid de Hirschsprung.
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Sin embargo, €l hecho de asociarse a
otras malformaciones como imperfora-
cion anal, depresion del tabique nasal
v genuvare o genuvalgo habla a favor
de un trastorno de la embriogénesis por
la accidn de una noxa que actuaria cn
la fpoca en que se estan formando di-
chas estructuras frrgllndu mes del em-
Lharazo).

Creemos que existen 2 tipos funda-
mentales:

1. Secundario & uropatia obstructiva:
taqui faltarian la: manifestaciones
del sindrome ajenas al aparato geni-
lourinariol .

2. Por defecto en la embriogénesis: A
este tipo, que  proponemos lamar
di=genesia miorrenal, corresponderia
nuestro casg v en ¢l se hallarian pre-
sentes otras alteraciones ajenas al
aparato genitourinario, como las que
presento nuestro caso.

La importancia del diagndstico precoz
de la entidad es evidente, Ante la au-
sencia pongénita de la musculatura ab-
dominal debemos hacer un minucioso
v exhaustivo examen del aparato urina
rio para evitar en lo posible secuclas
gque conlleva una obstruccion manteni-
da en el tractus urinario inferior.

En los casos secundarios a wropalia
obstructiva. la reseecion del cuells ve-
sical ha dado excelentes resultados,

No = puede decir lo mismo de la dis-
genesia miorrenal que, a pesar del tra-
tamiento antedicho tiene una evolucion
desfavorable.

SUMARIO

Se estudia un caso de ausencia de la
mwuseulatura abdominal con rifnén hi
dronefritico y multiquistico, megalo.
uréter y megalovejiga, uraco perpeable,
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evtopia testicular, desviacion del tabique
maal v microotia,

s revisan las teorias mas aceptadas,
s insiste en la importancia del diag-

nostico precoz en los casos de uropatia
obstructiva y se pone en duda la eficacia
del tratamiento en ©l sindrome de ddis
genesia miorrenal.
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HOEPITAL INFANTIL [RENTE “ARTURO A ABALLIS

Aclaracién

La Habana. 12 de Enero de 1968

De. Emilio Aleman Vieguesz
Director de la Comision FEditora
de la Revista Cubiana de Pediatria

"re=ente,

Companier:

Me dirijo a ti por la preseote. para hacerte una aclaracion oportuna con
respecto a un error o quiza: un mal entendide, que existe en el mimero 2 vo.
lumen 39 de la Revista de fecha 20 de abri! de 1967, s la enal he recibido
hace dos dia= por haber aparccido en la misma un trabajo nuestro que Neva-
mos al X1 Conzresa Medico s Vil Estomatoligico Nacional, intitulado Estudio

de la Pricopatia en los nifios,

Mi prescupacion es la <guiente. mi nombre como autor del rabajo apa-
rece adornado con 2 asteriscos que al leerlo dice textualmente: Profesor e
Peiquiatria de la Facultad de Ciencias Médicas de la Universidad de La Haba-
na. Como tu comprenderis, vo me centiria honrado con ese titulo =i Jde verdail
lo tuviera pero desgraciadamente si no lo tengo o porque o he tenido la
opertunidad por algin medio de Hegar alla: pero como i salies, yo no sov
profesor Universitario.

Quizas <l error e deba. en que efectivamente v de acuerdo con el regla-
mento lospitalario sy Profesor a nivel Ministerial de Psiquiatria en este
Hospital; 3 desde el mes de octubire del pasado aio 1ambién soy Profesor de
la misma especialidad en el Ministerio de Educacion.

Por tante dejando aclarada esta sitwaciin s6lo me resta agradecerte que
por 1w conducto hagas las aclaraciones pertinentes a las cuales v por un error
e puede llegar o un motive de conflicto injustificado en este caso.

“REVOLUCIONARIAMENTE"
Reg. de salida No. 1476
Al folio No. 95

e, Gersanoo Nocurems HKivexo

Jefe Servicio de Psiquiatria

NOTA: Efectivamente, fue un ervor de o Redarcidn & Is hora del emplane de sefalsr sl
I¥r. Nogueira, romo FProfesor de la Facoltad de Ciencias Médicas de ls Univer
sidad de La Habans, Que consle asi.
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