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RESUMEN

Se realiza la presentacidn de un recién nacido que mostraba una sire-
nomalia; se revisa 15 literatura médica al respecto de dicha anormali-
dad: se ¢xponen los resultados. dates clinicos,. fotografias., asl como
los resultados anatomopatoldgicos. Se revisa la literatura al

respecto.
INTRODUCCION

La sirenomelia o simpodia es una malformacién fetal mejor conocida por
el =zindnimo de sirenomelia, sympus dipus o mermaid foetus. cuye cuadro
clinico constituye una rara condicién y se expresa por la fusién completa
de las extremidades inferiores para formar una extremidad l:mica.1

Est4 determinada por una forma severa de regresién caudal y se desarro-
lla como resultado de un defecto embrionario caudal: se sefala en 1:60 000
nacimientos.

Aparece reportada en la literatura médica desde 1654 por Bartholin
{citado por Bearn ). En la antigledad estos monstruos eran reportados como
calamidades divinas y sus madres eran sacrificadas.

Porshep (citado por Dodek ) plantea que esta anormalidad constituye el
1 % de todos los monstruocs.
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Desde &l punto de vista embrionaric se plantea que el mesénguima. gque se
presenta entre las tumefacciones rodeadas de las placas de la mano y pie se
disgrega: al no ccurrir los anterior el resultado es la fusidn de 1 o mas
dedos de ma&ag ¥ pies. y se produce en algunos cases fusidn wverdadera de
los huesos.

La funcién de las extremidades es conocida como sirenomelia o simpodia,
¢sta estd ascciada a profundos defectos en la formacién de la pelvie ¥y
sistema genitourinario.

Fuede variar con nimero normal de huesos o fusidn sédlo de tejidos. donde
log huesos pueden estar ausentes o ser solamente peguenos. Mis cominmentae,
el [fémur es Onico o sdleo parcialmente dividido: puede mostrar 5 & & dedos
en el pie.

El sacroe eastd ausente: usualmente los huescs illacos estan fusionados vy
el Angulo acetabular se aprecia a menudo en su aspecto postericor de la pel-
vig. pero fusionado desde la porcién iliar. El ano es siempre imperforado y
los rinones. uréteres. vejiga y uretra estd ausentes.

Laz gonadas estdn usualmente presentes. pero los 4rgancs genitales se
ehcuentran raramente; algunas sirenomelias muestran gran reduccién en el
desarrollo de las extremidades inferiores.

En algunos casos pueden tener pulmones anormales o ausentes. pero en
cada caso también parte del tronco es anormal. con malformaciones incompa-
tibles con la vida: cuando se destacan an la cara y tronco las extremidades
estan involucradas. Se asocia con malfermacionesz del cerebro. Puede ocurrir
legidn del sistema nerviose central, vy mostrar una hemiplejia, pero al
nacimiento anatémicamente son normales.

La ausencia de un hueso o parte de un huesoc es algunas veces bilateral,
pero =é4lo una extremidad estd invelucrada mée frecdentemente que cuando el
nimero de huesos es excesivo.

La ausencia de pulgar no es a menudo bilateral. la duplicacién de los
pulgares ¢ demas dedos ez frecuentemente bilateral.

Existen anormalidades de una ¥y otra extremidad superior e inferior con
inclusion de los dedos. y las extremidades se afectan severamente de dife-
rentes formas: el himero puede estar ausente o acortado. El1 himero. el
radio y la urna o algunos de los dedos pueden terminar prematuramente con
una amputacidn.

Cuando el radio o la urna estin malformados el correspondiente metacarpo
y falange estédn ausentes.

Cuando la urna falta. los dedos estan poco desarrcllados y cortado al
primer dedo: cuandoe el radio estd ausente. la urna se aprecia usualmente
corta ¥ puede haber 6 & 7 dedos en manos y ples o ambos.

La duplicacién puede comenzar con el metacarpo. En el pie las asmnormali-
dades comienzan en el metatarso y las falanges estardan separadas. Se han
reportado difeﬁentns tipos segin exista un solo hueso en la extremidad
inferior o no.

La poca frecuencia de la enfermedad, asl como el hecho de gue la misma
puede contribuir en el estudic de la literatura médica. nos ha llevado a la
presentacion del caso.




PRESENTACION DEL CASO

Se presenta un recién nacido con historia clinica 175195, hijo de una
madre de 16 ahos de edad. de la raza negra. procedente de un medic urbano.
sin antecedentes familiares ni obatétricos de interés. no se produjo inges-
tién de medicamentos durante el embarazo. En edad gestacional de 32 sema-
nas, presentacién pelviana. que nace con contec de Apgar al minuto de 1
punto y permanece con latidos cardiacos durante 35 minutos: pesc al nacer
de 1 500 g: al examen fisico se constata orejas de implantacién bajas. base
de la nariz ancha. parpados abotagados gue recuerdan en conjunto a la facie
del saindrome de Potter: polidactilia al nivel del pulgar derecho (figura
1): extremidades superiores sin otras alteracicnes aparentes. Ausencia de
genitalea externos ¥y ano: sdlo presenta una extremidad inferior por fusidn
de ambas extremidades. y se observa en radiografia ambas tibias (figura 2).
asl como ambos pies terminan fusionados (figura 3): en el pie derecho se
aprecian s¢i1o 3 dedos ¥y en el izquierdo 2 (figura 1). Se detecta, ademas,
ausencia de sacro en la radiografis y de ano y genitales externos (figu-
ra 4). Arteria umbilical dnf-~=

FIGURA 1. Se aprecia en
asta figura las caracte-
risticaas clinicas de un
nino con facie de Potter.
polidactilia., asl comd
los dedos de los pies.
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FIGURA 2. Se cbserva radiografia del nino. donde se visualiza la ausencia
de huesos de la pelvis y los huesos de la extremidad inferior..

extremidades inferiores y la forma de

terminacidn.



FIGURA 4. En esta figura
gse detecta la ausencia de
ano.

No se realizaron estudios genéticos por tratarse de un embarazo oculto.

En el estudio anatomopatoldégico se concluye: agenesia de :;cro. agenesia
vegical, renal bilateral. rectal. agenesia de vagina-iteroc ¥ de genitales
externcs. Hipoplasia de pulmones, arteria umbilical dnica. polidactilia de
mano derecha (duplicacién del pulggr}. Se concluye con el diagnéstice de
simpodia o sirenomelia.

DISCUSION

Maltiples son los reportes aparecidos en la literatura nedigglscurcu de
las malformaciones de las extremidades en los recién nacidos. pero sin
duda la mAs impresionante resulta ser la simpodia o sirenomelia. En este
breve trabajo hemos descrito las caracterlsticas de nuestro caso, asi como
revisado la literatura al respecto., ¥ hemos encontrade gue el casc presen-
tado presenta las caracteristicas descritas por los di:ti&ios autores;: asi
vemos que aparece en la literatura médica (citado por Bain ) en su revi-
gidn bibliografica, gque estos casos duran pocas horas: Ballantyne (1904).
encontrd la asociacién con agenesia renal: Kohleer (1956), halldéd un caso
donde existian rinones. Ballantyne (1904). Foulker y Mc Murray (1954). Hen-
dry y Kohleer (1956). Jolly y Lammont (1958) en ilustraciones mostraron la
facie asociada con la agenesia renal descrita por Potter (1946).

Benereisen (1905) describe un caso de gemelos, en los cuales un gemelo
tenia simpodia y el otro. atresia anal con sélo ausencia de un rifdén. Se
plantea como causa de estas malformacicnes factores genéticos o lesicnes
durante el desarrollo embrionario. Estos autores plantean gque los trastor-
nos severos del tractus urinario se encuentran constantes en la sirenome-

i 3
lia. Kampmeier (citado por Dodek ) halléd en la literatura médica 190 casos,
¥ plantea que la fusidén de las extremidades es incidental segin la teoria
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de Weigerts (1886) y segin la teoria de Bolk's (1899) y es el resultado de
un dnt:ngniﬁnto del desarrollo embrionario en las extremidades.

Dodek reporta un caso donde se detectan malformaciones gastrointesti-
nales. rinones. genitourinarias. pulmonares., de la tréguea, genitales
externos similares al caso reporta por nosotros.

En los casos reportados por Bain ge detectan similares malformaciones.
Bhandari c¢ita un caso donde se encuentra ademés un onfalocele, con arteria
umbilical dnica, polisindactilia. ausencia de genitales y fusién de extre-
midaders. entre otras.

En cuanto a la incidencia. Bearnz cita que Bartholin en 1654 reportd un
caso. Ballantyne (1898) encontrd 120 casos en la literatura: Kampmeier
(1927) halldé 51 casos: Dreyfus (1928). Newbill (1941), Dodek y Friedman
(1950). Potter (1952), Foulker ¥ Mc Murray (1954). Jones y Lee (1955). Hen-
dry y Kohleer (1956)., Jolly y Lammont (1958) reportaron casos individuales.

En cuanto a la incidencia., en el caso gue nos ocupa no o8 posible deter-
minarla. pues en 40 000 pacientes atendidos en nuestra maternidad es la
primera ocosidén que se presenta este caso.

Dexde el punto de vista clinico y anatomopateolégico nuestro caso pre-
genta las caracteristicas descritas en la literatura médica.

SUMMARY

The case of a newborn with sirenomelus is veported. The medical literature
on the abnormality is reviewed. The results, clinical data. photographs. as
well as the results of the anatomopathologic study are described. A review
of the literature is made.

RESUME

On fait la présentation d°'un nouveau-né gui montrait une siréncomélie: on
fait une révision de la littérature médicale dans tout ce gQui concerne
cette anormalité: on expose les résultats. les données cliniques. les pho-
tographies, ainsi que les résultats anatomopathologiques. On fait wune
révision de la littérature & ce sujet.
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