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Editorial

La evolucién de la medicina a través de los siglos ha tomado una aceleracidn tan impresionante
en los iltimos afios que los conceptos tenidos por ciertos en un momento determinado se hacen
obsoletos muy poco tiempo después... pero también el costo se ha incrementado enormemente,
rezagando a los paises pobres que no pueden costearla.

La Obstetricia tradicional giraba alrededor de los sindromes hipertensivos, la didbetes y
algunas otras pocas entidades que representaban riesgo para el binomio feto-materno y cuya
resolucion era una simplista ecuacion de parto vaginal vs. cesdrea. Los recursos de que se disponian
en las maternidades eran escasos y poco costosos, y las cifras estadisticas presentadas valoraban mds
al recurso humano que a las disponibilidades de tecnologia.

El desarrollo de la tecnologia, la creacion de costosisimas Unidades de Terapia Intensiva
Neo-Natal en las maternidades que pueden afrontar tales gastos han facilitado las evaluaciones
materno-fetales, permitiendo el rescate de casos que anteriormente estaban irremisiblemente perdi-
dos, pero también se ha abierto una brecha entre aquellos paises con la fuerza econémica suficiente
para dotar a sus hospitales de estas Unidades y aquellos que, lamentablemente, no estdn en
capacidad de hacerlo. Sin embargo, la presentacién de las cifras estadisticas de la morbi-mortalidad
perinatal, al convertirse en los indicadores comparativos de excelencia de las maternidades del
mundo, ha traido aparejada la comparacion injusta entre los resultados de ambas sociedades.

En los Congresos Mundiales de Obstetricia se presentan las cifras de morbi-mortalidad perina-
tal de los hospitales americanos y europeos, que disponen de los mejores y mds modernos equipamien-
tos, pretendiéndose que estos resultados sean los patrones por los cuales deban regirse los paises
sub-desarrollados, cuyos hospitales, salvo muy raras excepciones de la medicina privada, carecen de
tales recursos, sin que vislumbren una mejoria de esta situacién en el mediano plazo.

Los andlisis engloban al R.N. prematuro que va desde los 1.000 hasta los 2.500 gramos,
presuponiendo que todas las Unidades de Perinatologia mundiales, tanto las de los paises desarro-
llados como las de los paises del hemisferio sur, tiene. los mismos equipos y maquinarias para
rescatarlos sin importar su peso. Sin embargo, si estratificiramos los resultados en cohortes de 500
gramos (1.000/1.499, 1.500[1.999, 2,000/2.499) y procediéramos a sus andlisis individualizadas,
estableciendo equipos, metas y pautas a seguir para la conquista de cada una de ellas en orden
progresivo decreciente, dispondriamos de patrones universales de referencia que permitirian a los
paises mds pobres trazar objetivos que fueran cinsonos con sus recursos.

De esta manera, al presentarse las estadisticas correspondientes a cada cohorte, se analizarian
mds apropiadamente las deficiencias, se propondrian los correctivos necesarios, se valorarian los
esfuerzos y la sabiduria médica y paramédica, cuyo resultado final seria el establecimiento de las

politicas a seguir para la conquista de la cohorte inferior dentro de la que un pais dado se desenvuelve
en la actualidad.

Dr. Anitbal Montesinos Serrano
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Palabras del Presidente dela A.V.U.M.

“AL MAESTRO CON CARINO”

El dia 8 de Mayo pasado, tuve la oportunidad de vivir una singular experiencia. Me dirigi
al Hospital Universitario de Caracas, piso 10, en donde se encuentra la Unidad de Perinatolo-
gia, lugar que recuerdo con cariiio, pues fue alli en donde me inicié en este fascinante
universo de la Ecografia. Encontré reunidos a un grupo de colegas exalumnos de la Unidad,
familiares y amigos del Dr. Freddy Guevara. La ocasion celebraba algo muy importante, ya
que estaba por dar comienzo el acto de denominacién de la Unidad de Perinatologia con el
nombre de “Freddy Guevara Zuloaga”.

La iniciativa fue promovida por la Citedra de Obstetricia y Ginecologia y la Direcciéon
del Hospital Universitario de Caracas en conjunto con la Asociacion Venezolana de Ultraso-

nido en Medicina, AVUM.

Este acto de justicia, reconoce en el Dr. Freddy Guevara, no solamente al médico
insigne formador de nuevos profesionales, o al catedritico fundador de la Unidad de
Perinatologia y de la AVUM, sino también, al amigo sincero y comprensivo que nos da aliento
en los momentos de crisis y celebra nuestros éxitos como si fueran suyos. Es su calidad
humana, tenacidad y dedicacién al trabajo, su sencilla actitud en la vida y su optimismo
desafiante ante la adversidad, lo que hace diferente a este singular personaje.

Asi pues, se hizo un acto modesto, como él nos ha ensenado, pero lleno de emotividad
y sinceras palabras de reconocimiento que se unen a la emocién de expresarle nuestro
sentimiento de gratitud Al maestro con carifio”.

Dr. Ricardo E. Lilue
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MIRANDO LA HISTORIA DE LA REVISTA ULTRASONIDO EN MEDICINA

La Revista “Ultrasonido en Medicina™ nacié en la Unidad de Perinatologia del Hospital Clinico Univers;
tario en el ano de 1983.

Los Dres. Freddy Guevara Zuloaga, Jefe de la Unidad, Asdribal Rivas-Santiago, Coordinador del Cyrs,
de Ecografia, David Rubinstain y Antonio Quintero Regalado, profesores y colaboradores del Servicio, y los
Dres. Anibal Montesinos Serrano y Alcira Centeno de Ararat, de la Unidad de Perinatologia del Centr,,
Médico Maracay, unieron esfuerzos y, por partes iguales, financiaron su edicién, siendo el Dr. Asdnibal Rivas
el Director de la misma. Se cumplia asi una jornada maravillosa que pretendia transmitir al pequefio, para esa
época, mundo de los Ecografistas, las experiencias acumuladas por los miembros de esa Institucién.

Se hicieron grandes proyectos y se elaboré una hermosa revista cuyo primer nimero fue impreso para
marzo de 1983. El segundo sali6 a la luz piblica coincidiendo con el IX Congreso Venezolano de Obstetricia y
Ginecologia, celebrado en Cumana del 10 al 14 de octubre de 1983. Recordamos a las Dras. Alcira de Ararat y
Rosario Serpa trabajando arduamente en la distribucién y venta de las mismas. Se adquirieron los compromi-
sos por una serie de suscripciones que incluian los 2 préximos niimeros a publicarse en el futuro (4 niimeros en
total), los cuales no pudieron ser cumplidos ya que la revista dejé de publicarse.

Estos dos primeros nimeros fueron de distribucién muy limitada por una serie de razones, entre las
cuales la principal era la de que se carecia de un sistema eficiente de distribucién. Posteriormente, como ya
apuntamos, la revista dejé de publicarse, pero los compromisos de las suscripciones continuaban pesando

sobre la Unidad de Perinatologia del Hospital Universitario en lo general, y sobre nosotros, los que nos
quedamos girando en torno a ella, en particular.

Luego de un paréntesis de casi 3 afos, con la incorporacién de los Dres. José Antonio Cisneros, Ricardo
Lilué y Ana Gascue ala Unidad de Perinatologia, se trabajé en firme y se organizé la Asociacién Venezolana de
Ultrasonido en Medicina, AVUM, la cual requeria de un érgano divulgativo adecuado tanto para la publicacién
de sus trabajos de investigacién como para sus otros fines cientificos y de promocién.

Se encomendo la tarea’de fundar la revista de la Asociacién a los Dres. Anibal Montesinos y Alcira
Centeno de Ararat quienes, de inmediato, hicieron los arreglos necesarios para su edicién y, atin cuando se
trataba de una publicacion completamente nueva y diferente, se decidié continuar con el logotipo que ya habia
identificado fugazmente a nuestro grupo, en el pasado, ya que esto nos permitia cumplir también con los
compromisos econémicos contraidos, indirectamente a nuestro nombre, por la revista anterior. Modificamos
el nombre y lo hicimos singular: **Ultrasonido en Medicina, .

Nuestras posibilidades economicas arrancaban en cero pero el decidido apoyo de Freddy a través de la
Fundacion Unidad de Perinatologia del Hospital Universitario, la ayuda de Ana, Ricardo y José Antonio, la
colaboracion de la Unidad de Perinatologia del Centro Médico Maracay y la mistica y el fervor de Anibaly
Alcira, hicieron posible que el milagro se produjera.

La aparicion de la revista coincidié con la celebracin del I Congreso Interamericano de Medicind
Integral, ECOMED 86 y, desde entonces, su aparicién semestral ha sido ininterrumpida, los compromisos
contraidos fueron cumplidos, y su distribucion amplia y efectiva, asegurada entre los innumerables miembros
de la Asociacion.

Ahora bien, en el permanente intento de perfeccionar y enriquecer la revista en todos sus aspectos, tanto
desde el punto de vista de su contenido, por la calidad de los articulos en ella incluidos, como en su
presentacion, y con la intencion de hacerla equiparable a las Revistas Cientificas mds reconocidas tanto 8
nivel nacional como internacional, estamos introduciendo en este niimero toda una serie de cambios necesd-
rios que esperamos nuestros asiduos lectores sepan apreciar,

La AVUM muestra orgullosa esta publicaciin sin fines de lucro, de distribucion gratuita entre todos sus
asociados y con un precio de venta nominal muy reducido, a pesar del costo eada vez mayor que han adquiride
todas las publicaciones mundiales,

Los Editores
_—-----"‘d

__jﬂ
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;QUE ES LA ECOSONOGRAFIA A COLOR?

Dr. José Antonio Cisneros, Ph.D.

ECOS
ECOS
ECOS
ECOS

-‘wﬁ )
" -

Desde que se inici6 la ecosonografia en escala de gris.
hemos estado acostumbrados a ver los organos en un
formato donde los niveles de grises de la imagen reflejan
las diferentes ecogenicidades generadas en los tejidos.
Nuestra imagen ecogrifica es por lanto monocromatica
ya que revela un solo parimetro de los tejidos que es la
ecogenicidad.

Otra modalidad de exploracion ecosonogrifica es el
Doppler. en este formato se representa griaficamente el
comportamiento del {lujo sanguineo en los diferentes
vasos, en forma de grificos de velocidad del flujo vs.
tiempo.

Recordemos que toda onda de eco tiene tres parime-
tros (ue la caracterizan, estos son: 1) la amplitud de la
onda, 2) la frecuencia de la misma y 3) la fase. La
amplitud representa la energia y es funcion de la ecoge-
nicidad, es decir, de la interfase que originé el eco. La
frecuencia entre la onda transmitida v el eco recibido
varia poco si la interfase estd estacionaria, si estd en
movimiento esta diferencia de frecuencia es importante.
En el modo Doppler. el eco que retorna al transductor es
analizado para determinar si ha habido un cambio signi-
ficativo en su frecuencia; si esto ha ocurrido, es porque
la interfase que le dio origen estaba moviéndose, cuando
esta interfase es entre las células sanguineas y el plasma
el Eco-Doppler refleija la velocidad circulatoria.

Los ecos que vienen con una frecuencia diferente ala
emitida por el transductor son conocidos como Ecos-
Doppler, debido a que el fendmeno que los origina, lleva
el nombre del fisico austriaco Johan Doppler, que lo
descubrié. El efecto Doppler se usa para medir la veloci-
dad a la que se mueve la interfase, en el caso de los
eritrocitos, el Doppler cuantifica la velocidad a la que
fluye la sangre,

Los equipos que permiten analizar la amplitud del
€co, para producir la imagen, y en su frecuencia para
reflejar el efecto Doppler, se denominan equipos Du-
plex. Estos instrumentos presentan una pantalla que
combina la imagen modo B, junto con el registro del
anilisis espectral vs. tiempo.

En los dltimos cinco anos hemos vivido la introduc-
cion de una tecnologia revolucionaria. esta se conoce
como Ecocolor o ~Color flow imaging™. En esta modali-
dad. el instrumento superpone imigenes a color. sobre
las imagenes de los organos en escala de gris. El color
refleja la distribucion de los eco-doppler en los tejidos,
es decir. de aquellos tejidos en movimiento.

Esto permite, junto con el andlisis espectral, una eva-
luacion integral del flujo sanguineo en los tejidos, tanto
por su comportamiento en el tiempo como en el espacio.

Al principio, la ecografia Doppler a color estaba es-
trictamente dirigida a la ecocardiografia y a la evalua-
cion de la eirculacion periférica. Las razones para esta
situacion eran de tipo téenico, los equipos eran poco
sensibles a las bajas veloeidades de flujo y la profundi-
dad del campo del color estaba muy limitada. En los
ultimos dos anos, la instrumentacion triplex, como tam-
bién es conocidatmodo B + andlisis espectral + flujo a
color), se ha convertido en el estiandar de excelencia
para la ecosonografia general. Estos equipos en virtud
de sus computadores de alta velocidad, permiten image-
nes de altisima claridad, logrando introducir algoritmos
de supresion de ruido en tiempo real que mejoran signifi-
cativamente la calidad de la imagen.

Las ventajas de los equipos a color no solo esti repre-
sentada en una mejor escala de gris, sino en su potencial
de graficarnos la distribucién del patrén de flujo sangui-
neo en cada drgano. Esta eapacidad va a cambiar mu-
chos criterios de los que hoy conocemos como el ecopa-
tron tisular. Estos nuevos instrumentos detectan veloci-
dades de flujo muy bajas con excelentes coeficientes
senal/ruido, lo que se traduce en una gran ventaja en la
deteccion del flujo en los érganos abdominales, pélvi-
cos, mamas, tiroides, testiculos, encéfalo, etc.

Los colores usados fundamentalmente son el rojo y el
azul; la significacion de uno y otro es arbitraria pero
reflejan diferentes direcciones de flujo. Un aumento en
la velocidad en una direccién, produce un rojo mas
claro; una velocidad lenta, un rojo mas oscuro. Igual
para el azul pero en direccién contraria. Algunos equi-
pos para hacer mas evidentes estas velocidades altas en
una u otra direccion hacen variar el color hacia el amari-
llo o el verde de manera de hacerlos mas evidentes.

Los equipos son sumamente ripidos y capaces de
presentar los tres modos en un formato de aparente
tiempo real. Una tecnologia nueva conocida como CVI
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(Color Velocity Imaging) permite producir imdgenes de
color sin usar el efecto Doppler basindose fundamental-
mente en el tiempo de viaje de los eritrocitos, Esta
técnica es muy prometedora ya que evita las limitacio-
nes del Doppler en dngulos cercanos a 90",

El futuro sigue siendo prometedor para la ecosonogra-
fia, nuevos transductores, computadores y técnicas es-

dA. Cis"ﬂrﬂa

tin cambiando radicalmente la calidad Y potenei
ultrasonido diagnistico. Una nueva gcneraci(,:’:;-'lal de)
pos estd por mejorar el diagnistico ecogrificq . : . ui
gaciin de todos aquellos que hemos hecho de la ,q oblic
nografia una especialidad, mantenernos zu:llm}i;-».‘-lwh
utilizar estos recursos para beneficio de nuesl:..m
cientes. Pes

——"
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FACTOR BIPARIETO FEMORAL (BPF).
CURVA DE CRECIMIENTO EN EL ESTADO LARA

Alfonso Lazaro de la Torre®, Bertha Montero de Gonzilez**, Sonia Romain Perdomo**,
Meudis Rojos Miranda®*, Rafacl Pire**

* Policlinica La Concepeidn, Barquisimeto.

** Policlinica Barquisimeto; IVSS, Hospital “Dr. Pastor Qropeza”; Cruz Roja Venezolana, Seccional Lara;

Facultad de Medicina de la UCLA.

RESUMEN

Se seleccionan 4.151 casos sobre una muestra de 4.830
casos, a los cuales se les realizo mediciones del D.B.P. y
el fémur, desde la semana 15* a la 41; se realiza la
sumatoria de los valores de D.B.P. y fémur para cada
semana para obtener el Factor Biparieto-Femoral (BPF),
calculindose el valor promedio del BPF y dos desviacio-
nes estandar para cada edad gestacional por semana,
elabordndose las tablas y curvas de crecimiento corres-
pondientes. Se comparan los valores obtenidos con los
existentes en la bibliografia, evidenciindose su capaci-
dad para diagnéstico de edad gestacional por pariame-
tros somatimétricos hasta la semana 37 6 mas.

INTRODUCCION

Uno de los problemas diagnésticos que enfrenta con
mayor frecuencia el obstetra en su prictica clinica es
establecer con seguridad la edad gestacional de una
paciente, elemento éste de primordial importancia para
decidir conductas cuando es necesario interrumpir una
gestacion, ya que las fallas de diagnéstico se traduciran
automaticamente en un aumento de la morbi-mortalidad
perinatal a expensas de distress respiratorio.

Son numerosas las causas que nos obligan a estable-
cer con plena seguridad la edad gestacional, por ejem-
plo, los casos de irregularidad menstrual, la concepcién
durante la lactancia, el R.C.1.U. y la macrosomia fetal,
ete. Los elementos clinicos en estos casos orientan pero
no podemos tomar conductas en base iinicamente a ellos.

La introduccién de la ecosonografia al campo obsté-
trico le ha dado un vuelco completo y gracias a la soma-
tometria fetal ultrasénica se han establecido las curvas
de crecimiento de diferentes elementos anatémicos fe-
tales por numerosos autores (1-8), destacindose sin em-
bargo hasta el momento, por su facilidad de medicién y
estandarizacion de las técnicas de medicion, el didmetro
biparietal (DBP) y el fémur; las primeras tablas corres-
pondieron a autores forineos (9-14), pero en razon de la
necesidad de trabajar con valores propios en base a la
poblacion estudiada, han surgido las tablas nacionales
por diferentes autores y en diferentes lugares de nuestra
geografia (15-22).

Estd plenamente demostrada la utilidad y las limita-
ciones de estos parimetros utilizados aisladamente; asi
sabemos que el DBP es til hasta la semana 30°, mien-
tras el fémur tiene utilidad hasta la semana 37*. Los
trabajos de Hohler (23), han demostrado que la evalua-
cion multiparamétrica de datos somatimétricos no sélo
mejoran la calidad y especificidad diagnéstica, sino que
ademis descartan anomalias de proporcion y simetria
corporal.

Enla revision de la bibliografia realizada encontramos
uinicamente el trabajo de Inaudy y Sosa (24), en el que
evidencian la utilidad del BPF en el diagnéstico de la
edad gestacional y el crecimiento fetal retardado.

El objetivo del presente trabajo es elaborarla curva de
crecimiento del BPF en el Estado Lara en base a la
necesidad de que en cada drea geogrifica se elaboren las
curvas somatimétricas correspondientes; ya que en tra-
bajos previos tenemos los valores del DBP y el fémur
para el Estado Lara, hoy queremos elaborar las tablas y
curvas del BPF por considerarlo de gran valor para el
manejo de nuestras pacientes.

MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio de tipo retrospectivo-prospectivo
realizado sobre 4.830 casos, de los cuales se selecciona-
ron 4.154 casos, en base a los siguientes criterios:

1. Pacientes portadoras de embarazos de evolucién nor-
mal.

2, Ausencia de trastornos menstruales,

3. No ingestién de anticonceptivos orales 3 meses pre-
vios al estudio.

4, Precision en la fecha de su diltima menstruacion.

— Lapso de estudio: Junio de 1986 a Junio de 1988.

Con la intencién de realizar un estudio que abarque a
todos los sectores representativos del Estado Lara, se
realizé en forma multicéntrica en los siguientes centros
en donde se realiza ultrasonografia en Barquisimeto:

1. Hospital *Dr. Pastor Oropeza™, I.V.S.S., Servicio de
Obstetricia.

2. Policlinica La Concepcion,

3. Policlinica Barquisimeto,

4. Cruz Roja Venezolana, Seccional Barquisimeto, Sec-
cion de Ultrasonidos.
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El estudio fue realizado utilizando ecégrafos bidimen-
sionales, tiempo real, provistos de calipers electronicos
con sondas lineales de 3.5 MHz y con velocidad de la
onda sonica de 1.540 m/seg.

El didmetro biparictal fue medido sobre un corte
transversal del ovoide cefilico, desde la tabla externa de
la calota anterior a la tabla interna de la calota posterior,
ubicando en un mismo plano a las astas anteriores de los
ventriculos laterales, el cavum del septum pellucidum,
el tercer ventriculo y el tilamao.,

La longitud femoral fue obtenida midiendo las diifisis
del mismo, excluyendo las epifisis.

Una vez obtenidos los valores para didmetro biparietal
y fémur para cada edad, se realizo la sumatoria para
obtener el factor biparietofemoral (BPF).

El estudio tiene un caricter eminentemente descrip-
tivo, presentandose los resultados en tablas y graficos de
propésito especial, calculando para cada edad gestacio-

\et{!

nal el promedio del BPF y dos desviaciones —
sentido positivo y negativo, construyéndoge it aren
valores la curva de crecimiento correspondiente €510,

RESULTADOS

Los valores obtenidos para el BPF para ¢,
gestacional, con sus respectivas desviaciones e
se presentan en la tabla N° 1.

da edaq
Standar,

Analizando la tabla, observamos que los 4,154 ..
se distribuyen con un incremento progresivo de Jos va_r.lus
res del BPF en relacion a la edad gestacional, sie:.;h
este incremento pricticamente lineal y ascendemz
hasta la semana 40°.

Debe resaltarse que en ningiin caso el valor de g
D.S. rebasé 0.75 cms., obteniéndose el valor mgs aly,, :n
la semana 287 con 0,71 cms. y el mas bajo enla semy,,
38 de 0,37 cms.; es importante recordar que estam,s
trabajando con una sumatoria de valores.

TABLA N° 1
Tabla de Crecimiento del BPF

SEM L INF

L SUP MEDIA SD M-2DS M+2DS TOTAL
15 3.80 6.10 4.91 0.46 3.99 5.84 71
16 4.60 6.90 5.73 0.53 4.66 6.80 67
17 4.00 7.40 6.23 0.58 5.06 7.40 65
18 4.10 8.30 6.83 0.66 5.51 8.15 74
19 6.40 9.20 7.63 0.62 6.38 8.88 56
20 6.80 10.10 8.09 0.63 6.84 9.34 86
21 7.00 9.90 8.66 0.61 7.45 9.88 91
22 7.30 11.00 9.19 0.61 7.97 10.42 114
23 8.50 11.80 9.79 0.69 8.42 11.16 110
24 8.50 11.50 10.34 0.59 9.17 11.52 108
25 9.00 12.60 10.93 0.60 9.72 12.14 114
26 9.30 13.40 11.37 0.69 9.99 12.75 148
27 10.00 13.80 11.96 0.68 10.59 13.32 148
28 9.70 14.60 12.44 0.71 11.02 13.86 156
29 10.80 15.10 12.88 0.68 11.52 14.24 157
30 11.30 16.50 13.31 0.58 12.15 14.48 224
31 7.90 16.30 13.78 0.70 12.38 15.19 209
32 11.40 16.00 14.22 0.56 13.10 15.34 251
33 9.70 16.00 14.63 0.61 13.42 15.84 233
34 13.60 16.60 15.06 0.50 14.07 16.06 283
35 13.60 17.10 15.42 0.53 14.36 16.48 261
36 13.90 17.70 15.70 0.53 14.64 16.75 285
37 14.90 17.30 16.16 0.43 15.30 17.02 267
38 14.70 17.20 16.40 0.37 15.67 17.14 248
39 12.90 18.10 16.77 0.48 15.80 17.74 152
40 14.90 18.60 17.04 0.42 16.20 17.88 137
41 16.20 17.80 At 0.44 16.23 17.98 9

TOTAL 4.154

_______,....—-"'
i e
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Factor BPF, curva de crecimiento

La representacion grifica de los valores obtenidos se
presenta en el Grafico N* 1.

SRAFICO N 1

Relacion entre BPF y Edad Gestacional
Estado Lara

DBP + Long. del Fémur en cm.

0
I [ | | I
15 20 25 30 35 40 45
Edad en Semanas M — 2DS
MEDIA
M + 2DS

La curva obtenida corrobora lo expuesto en relacién a
la tabla de valores, observandose un incremento progre-
sivo, ascendente y lineal hasta la semana 40, aplanan-
dose en adelante.

La curva obtenida es estadisticamente significativa
por i misma, por la casuistica presentada y por la estre-
cha y evidente asociacion entre los valores obtenidos
para el BPF y la edad gestacional.

COMENTARIOS

Es indiscutible el valor de la ultrasonografia para el
manejo y control de una gestacion normal y tiene mayor
importancia aiin cuando estamos ante casos patologi-
cos, especialmente en aquellos en que se encuentra
alterado el crecimiento fetal en mds o menos, como por
ejemplo en los casos de diabetes o de insuficiencia pla-
centaria que condicione un R.C.1.U. Para que esto sea
valedero debemos realizar de manera seriada soma-
timetria fetal y especialmente de aquellos parametros
que han demostrado amplia y universalmente su utili-
dad. como son el DBP y el fémur. La sumatoria de
estos valores mejora la calidad y especificidad de estos
valores para el diagnastico de edad gestacional tal como
ha sido demostrado por Hohler (23) y por Inaudy y Sosa
(24) en nuestro pais. Al comparar nuestros resultados
con los reportados por Inaudy y Sosa enconlramos un

curva de gran similitud y con utilidad hasta la semana
3940,

Cuando se utilice la curva obtenida para evaluar la
edad gestacional y el desarrollo fetal debemos tener en
cuenta los siguientes hechos a fin de interpretar correc-
tamente nuestros hallazgos:

1. Recomendamos realizar por lo menos dos mediciones

del BPF alo largo de la gestacion, la primera alrede-

dor de la semana 16-18 y la segunda en la semana

32-34,

Si la edad calculada por el BPF se encuentra por

encima o por debajo de la edad cronolégica en 2 6 mas

semanas, debemos evaluar otros parimetros como el
intestino fetal, el liquido amnidtico, la presencia del
niicleo de osificacidon femoral, el grado de madurez

placentaria, a fin de descartar una macrosomia fetal o

un R.C.1.U. y ante la duda proceder a una amniocen-

tesis antes de decidir una conducta definitiva.

3. Al conseguir discordancia entre los valores de DBP y
fémur debemos plantearnos y descartar en lo posible
un caso de displasia esquelética. Al realizar rutinaria-
mente las mediciones para obtener el BPF es muy
dificil que pase desapercibido este Dx.

Finalmente, recomendamos a nuestros colegas ecoso-
nografistas que elaboren sus propias curvas de creci-
miento somatimétrico fetal, especialmente el DBF y el
fémur, realizar la sumatoria y obtener ademas el BPF o.
en su defecto, que trabajen con valores nacionales y
preferentemente de autores que trabajen en su misma
zona geogrifica. Recordemos que al utilizar valores fo-
raneos, independientemente de la calidad cientifica del
equipo de trabajo, ya tenemos factores de error, pues

esos valores son itiles para ese grupo poblacional espe-
cificamente.

o
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DISPLASIAS ESQUELETICAS

Dr. Alberto Sosa Olavarria

Universidad de Carabobo, Unidad de Perinatologia, Valencia

RESUMEN

Las denominadas displasias esqueléticas constituyen
un apasionante capitulo dentro de la ciemopatologia y
cobra inusitado interés desde el mismo momento en que
la ultrasonografia perinatal demuestra que un impor-
tante nimero de ellas puede ser diagnosticada antena-
talmente.

El presente articulo tiene como objetivo fundamental
el revisar de una manera exhaustiva las malformaciones
esqueléticas susceptibles de ser diagnosticadas en el
periodo antenatal y mediante el empleo de los ultrasoni-
dos; el autor hace hincapié sobre los aspectos mis resal-
tantes de cada una de ellas, asi como en los datos que
son aportados por el método y que al ser integrados
permiten tipificar con muy buena aproximacién clinica-
imagenolégica el tipo de lesion.

Se insiste en la sistematizacion de la exploracién del
esqueleto fetal iniciando la misma por el craneo, para
luego continuar con la evaluacién del rostro, de la co-
lumna, el térax y las extremidades. Se ilustran con casos
propios del autor un importante niimero de anomalias
esqueléticas y se presentan diagramas sectorizados se-
gin los diferentes segmentos fetales evaluados, que
simplifican el diagnéstico.

INTRODUCCION

Las anomalias esqueléticas constituyen el 40,8% de
todas las malformaciones que son detectadas en los
recién nacidos del Hospital Central de Valencia, habién-
dose reportado 636 casos en 144.724 nacimientos ocurri-
dos en el decenio 74-83, lo cual representa una tasa de
4,18 por mil nacidos vivos (Arcay y cols.).

En la Tabla I se muestra la distribucién de los casos
segin el tipo de malformacién, mientras que en la Tabla
II se presentan las esqueléticas de manera desglosada.

Debemos senalar que la prevalencia de las displasias
esqueléticas reconocibles en el periodo neonatal ha sido
estimada en un estudio colaborativo italiano en 2,4 por
10.000 nacimientos y en este trabajo, realizado por Ca-
mera y Mastroiacovo, las cuatro displasias esqueléticas
mas frecuentes fueron la tanatoférica, la acondroplasia,
la osteogénesis imperfecta y la acondrogénesis, las cua-
les constituyen el 62% de 10das estas alteraciones que
revisten un caricter letal,

TABLA 1

Anomalias Congénitas Observadas

SRN-HCYV. 1974-1983

Esqueléticas ........ T T 636 (40,8%)
[0 1 1 R e e P 181 (11,6%)
Sindrome de Down ...v.eevenciarernreeeneae 143 (9,2%)
Neurologicas .vvuerersreersrmnsrmracancessaens 155 (9,9%)
D08 «ooeereensennnrrenssesnussasinasaiassrasaces 24 (1,5%)
Cardiopatias ......cceeerenmresmemnrenssencrnns 68 (4,4%)
Renales ............. TS 106 (6,8%)
Malformaciones Miiltiples ................. 61 (3,9%)
Digestivas ...oeeeeeeeniiiaiiniaiiiaiaennaas 73 (4,7%)
Musculares .........cciciicivisisesissnsarases 52 (3,3%)
Piel .connnsaamnnasasisaenvsi 39 (2,5%)
OIFa8 .cavsanuinanin s 21 (1,4%)

n = 144,724 nacimientos

TABLA 11

Tipos de Anomalias Esqueléticas Observadas
SRN-HCV. 1974-1983

FEVAIDIS (st siessaia 104
Sindactilia ................... e 23
Genus Recurvatum .......covoevvnveienennssmnennnnens 17
Amelis cnniaavssannancnmig 9
Acondroplasia 8
Foromelin ..cc.cimiinsiiimsivasme i 5
AgenesiadeFalange .........cccooviviiinnnnnnn. s 8
Micrognatia ......c.cccevuvirnenrnennnns 3
Displasia de la Cadera ......... 3
Osteogénesis Imperfecta .....c.ocevnen... T T O
Malformacién Vertebral ........cvvevivivnennensnns 1
1
1
1
1
1

--------------

Acortamiento Miembro Inferior ............. e
Acortamiento Miembro Superior ...........ccuve.
REOOR OO . ccovs crinvivinnivosisisisviiessssainiinti
Agenesia Maxilar SUperior .........cvveeeverereeeens
Craneotabes

............................................

En nuestro caso la sefializacién de anomalias esquelé-
ticas es mucho mis amplia que la utilizada por los auto-
res del mencionado estudio, e incluimos en la categoria
alteraciones tales como la polidactilia, el pie equino, la
enfermedad lujante de la cadera, ete. circunstancia
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esta, que podria ser la responsable de la disparidad
observada en las cifras.

La ultrasonografia ha permitido el diagnostico antena-
tal de una gran cantidad de amomalias esqueléticas y'es
por ello que debemos estar familiarizados con todas
aquellas cuyo diagnistico antenatal y repercusiones
neonatales las ubican dentro de las prioridades de la
medicina perinatal.

ASPECTOS EMBRIOLOGICOS

El sistema esquelético se desarrolla a partir del meso-
dermo y a medida que se forman la notocorda y el tubo
neural, el mesodermo intraembrionario ubicado al lado
de estas estructuras se vuelve mas compacto y da origen
a dos columnas longitudinales de mesodermo paraxil,
que se divide en segmentos cortos denominados somi-
tas.

Cada uno de estos somitas se diferencia en tres por-
ciones, el esclerotoma (contribuye a la formacion de
vértebras y costillas), dermatoma (futura dermis) y el
miotoma (células musculares primitivas).

Las células mesodérmicas dan origen al mesénquima
las cuales poseen la capacidad de diferenciarse en mil-
tiples formas (fibroblastos, condroblastos u osteoblas-
tos).

Los huesos aparecen inicialmente como condensacio-
nes de células mesenquimatosas que se agrupan en
moldes o0 modelos 6seos y a partir de éstos los huesos se
pueden desarrollar mediante osificacién intramembra-
nosa o por osificacién endocondral (modelos cartilagino-
s0s).

El esqueleto axil que esta compuesto por la columna
vertebral, 12 pares de costillas, esternén y crineo, co-
mienza su desarrollo alrededor de la cuarta semana con
la ubicacion de las células mesenquimatosas en tres
sitios importantes: alrededor de la notocorda, del tubo
neural y en la pared costal, denomindndose esta etapa
como precartilaginosa o mesenquimatosa.

La etapa carntilaginosa comienza durante la sexta se-
mana con la aparicién de centros de condrificacion en
cada vértebra mesenquimatosa continudndose este pro-
ceso hasta que se forma una columna vertebral cartilagi-
nusa,

La etapa Gsea se evidencia en los arcos vertebrales
alrededor de la octava semana y al nacimiento cada una
de ellas se compone de tres partes Gseas unidas por
cartilagos, su osificacion continuard hasta los veintiséis
anos de edad.

Las costillas se desarrollan a partir de las apifisis
costales mesenquimatosas de las vértebras tordcicas, se
tornan cartilaginosas durante el periodo embrionario y
después se osifican.

El craneo se desarrolla a partir del mesénquima que
circunda al cerebro en desarrollo, y esti constituido por

—_—

el neurocrdneo o calvarium que no es mis
osea que aloja al encéfalo y el viscerocrineo
maxilar.

IuE l'cl [-aja
s ESqu;-],_.l"

La osificacién intramembranosa que se lleva a cahy
en el mesénquima que rodea el cerebro forma la by,
craneal o calota, luego la osificacion endocondral 4
condrocraneo forma los huesos de la base del crane,,

El viscerocrianeo estard constituido por el esquel p,
cartilaginoso de los primeros dos pares de arcos b .
quiales.

El esqueleto apendicular. constituido por las cint;;
escapular y pélvica y los huesos de las extremidac <
tienen su origen en primordios mesenquimatosos / ;o
aparecen durante la quinta semana y que luego -
sustituidos durante la sexta semana por los moldes r, .
senquimatosos que experimentan condrificacién pura
formar los modelos de cartilago hialino.

La osificacién se inicia en los huesos largos al final e]
periodo embrionario y ocurre inicialmente en la diafisis
de los huesos y paralas 12 semanas los centros primarios
de osificacién han aparecido en casi todos los huesos de
las extremidades y los centros de osificacién secundaria
del extremo distal del fémur, del extremo proximal de la
tibia y el del himero suelen presentarse durante el dl-
timo mes de vida intrauterina.

f'[|a

ASPECTOS ULTRASONOGRAFICOS

El esqueleto fetal se hace accesible a los ultrasonidos
cuando los huesos comienzan a calcificarse y como los
centros primarios de osificacién (didfisis en los huesos
largos) son los primeros en desarrollarse, constituyen las
primeras estructuras en ser visualizadas.

A las 12 semanas de gestacién. resultan prictica-
mente visualizables una gran cantidad de huesos inclu-
yendo esta aseveracién el crineo, la columna, las extre-
midades y las costillas.

Las mediciones de los huesos largos, el estudio del
torax, la columna y la evaluacién de la proporcionalidad
de los diversos segmentos corporales entre si, permiten
la asistencia del feto con elevado riesgo de sufrir displa-
sias esqueléticas, es por ello que la identificacion de
cada hueso es extremadamente importante, no sélo pard
el diagnéstico sindromitico o de una entidad especifica:
sino para el de aquellas enfermedades que atacan a u?
solo hueso tales como la agenesia de radio, tibia, escd
pula, etc,

Resulta por lo tanto indispensable que cada ¢
asistencial perinatolégico, elabore sus propias curvas s
crecimiento y sus normogramas tanto de huesos laré
como del crianeo y que el médico encargado de Pr'“""'f"
la exploracién ultrasonogrifica pueda reconocer 8 an:l;
tomia normal y patolégica del esqueleto apendic ula_r- o
las Tablas 1 y IV se muestran las medidas de posicio®
(percentiles) de los huesos largos de extremidades sUPS
riores e inferiores.

entro
5(]("
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Displasias esqueléticas

TABLA 111 TABLA IV
Valores de Referencia en Percentiles 5, 50 y 95 Valores de Referencia en Percentiles 5,50 y 95
de los Huesos de la Extremidad Superior (mm) de los Huesos de ln Extremidad Inferior (mm)
HUMERO COMPLEJO FEMUR COMPLEJO
CUBITO-RADIO TIBIO-PERONEAL
Sem. Ps Pso Pos Ps Pso Pos Sem. Ps Pso Pos Ps Pso Pas
12 f 8 11 4 7 10 12 5 15 21 4 12 18
13 3 10 15 5 10 13 13 8 17 23 7 15 21
l‘f 8 13 18 7 12 17 14 13 19 25 11 17 22
15 11 16 21 10 15 20 15 16 21 28 13 18 24
16 14 19 24 12 22 17 16 18 23 30 16 20 26
17 17 21 26 15 20 25 17 20 25 32 18 24 29
18 19 24 29 18 23 28 18 23 28 35 19 27 a3
19 22 27 32 20 25 30 19 24 31 37 22 29 36
20 24 29 34 23 28 33 20 25 34 41 25 32 39
21 27 32 37 25 30 35 21 30 36 42 27 34 41
22 29 34 39 27 32 37 22 31 38 45 29 36 45
23 32 37 41 30 35 40 23 32 39 46 31 37 46
24 34 39 45 32 37 42 24 33 40 47 32 39 48
25 36 41 46 34 39 4“4 25 35 44 53 33 40 49
26 38 43 48 36 41 46 26 42 47 54 35 42 50
o 40 45 50 38 44 49 27 45 50 55 41 46 5l
28 42 46 32 40 45 50 28 47 53 60 43 49 55
29 +} 48 54 42 46 52 29 48 54 6l 45 52 58
30 46 S50 55 43 47 >4 30 49 55 62 47 53 59
31 48 52 57 45 49 56 = 31 51 58 65 48 55 63
32 49 Y 60 47 51 58 32 52 59 66 S50 57 64
34 a2 o8 62 50 54 61 34 61 66 65 51 59 67
36 a5 60 64 53 58 63 36 63 68 73 57 65 71
38 58 62 66 56 60 65 38 67 71 75 60 68 73
40 60 64 69 29 61 68 40 68 73 76 66 69 74
Fuente: Sosa Olavarria A. y cols. Tablas Biométricas Fetales. UPUC Fuente: Sosa Olavarria A. y cols. Tablas Biométricas Fetales. UPUC.
CLASIFICACION H. Sindrome de costillas cortas
DE LAS DISPLASIAS ESQUELETICAS con o sin polidactilia:
a. Tipo I (Saldino-Noonan)
La clasificacion de las displasias esqueléticas es va- b. Tipo II (Majewski)

riada y compleja, mostrandose a continuacion parte de
la clasificacién internacional, tomando en cuenta sélo
las que tienen importancia para el periodo feto-neonatal

c. Tipo I1I (Displasia toracica letal)
1.1.2. Usualmente no letales:

y cuya posibilidad diagnéstica con ultrasonidos resulta g ggl?;giif:;i;?ﬁi:ﬂa
real. C. Displasia Xifomélica
1. OSTEOCONDRODISPLASIAS: D Qenlpopanly
o . Displasia Diastréfica
1.1. Defectos del crecimiento de huesos tubulares y F. Displasia Metatrépica
de la espina dorsal o de ambos. G. Displasia condroectodermial
1.1.1. Usualmente letal: (Ellis Van Creveld)
A. Acondrogénesis I (Parenti Faccaro) H. Displasia toricica asfixiante
B. Acrondrogénesis II (Langer-Saldino) (Sindrome de Jeune)
C. Hipocondrogénesis I. Displasia espondiloepifisiaria
D. Fibrocondrogénesis (Formas AD, AR)
E. Displasia tanatoférica J. Displasia de Kniest
F. Displasia tanatoférica con craneo K. Displasia disegmentaria
en trébol L. Displasia mesomélica
G. Atelosteogénesis M. Displasia acromesomélica
Ultrasonido en Medicina | Vol 8 | 1992 9
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N. Displasia cleido-craneal
0. Sindrome oto-palato-digital
P. Sindrome de Larsen

Desarrollo desorganizado de cartilago y
del componente fibroso de los huesos;

1.2.1. Displasia epifisiaria hemimélica

1.2.2. Encondromatoesis (Ollier)

1.2.3. Encondromatosis con hemangioma
{Maffucei)

1.2.4. Espondilocondroplasia

1.2.5. Acrodisplasia con exostosis
(Giedion-Langer)

1.2.6. Exostosis cartilaginosa miiltiple

1.3. Anomalias de la densidad de la diidfisis

de su estructura o moldeamiento:

1.3.1. Osteogénesis imperfecta
(formas severas) AD. AR
1.3.2. Osteopetrosis

a. Forma AR letal
b. Recesiva intermedia
¢. Recesiva con acidosis tubular

2. DISOSTOSIS:

2.1. Disostosis con compromiso cranio-facial:
2.1.1. Craneosinostosis
2.1.2. Disostosis cranio-facial (Crouzon).
2.1.3. Acrocefalosindactilia:
a. Tipo Apert (AD)
b. Tipo Chotzen (AD)
c. Tipo Pleiffer (AD)
d. Otros tipos.
2.1.3. Acrocefalopolisindactilia (Carpenter)
2.1.4. Sindrome del 1”y 2" arcos branquiales
2.2. Disostosis con ataque predominante axial
2.2.1. Defectos de la segmentacion vertebral
(Klippel-Feil).
2.2.2. Anomalia de Sprengel.
2.2.3. Disostosis espondilocostal,
2.3. Disostosis con ataque predominante
a las extremidades:
2.3.1. Aqueiria
2.3.2. Apodia
2.3.3. Tetrafocomelia (Roberts)
2.3.4. Ectrodactilia
2.3.5. Sinostosis radio-ulnar familiar
2.3.6. Polidactilia
2.3.7. Sindactilia
2.3.8. Polisindaciilia
2.3.9. Camptodactilia

2.3.10. Sindrome de Fanconi
(Pancitopenia-dismelia)

Sindrome Trombocitopenia-agenesia
de radio [T.\"J'

312, Sindrome de Poland

2.3.13. Sindrome de Coffin-Siris

2.3.11.

n

-

A. Sosy 0
——

2.3.14, Sindrome de Manzke

2.3.15. Anemia de Blackfan-Diamond
(Sindrome Aese)

16, Sindrome Oro-digito-facial

17. Disostosis escipulo-iliaca

18. Sindrome mano-pie-genitales

|

3. OSTEOLISIS IDIOPATICA.
4. ABERRACIONES CROMOSOMICAS.
5. ANOMALIAS METABOLICAS PRIMARIAS:

5.1. Raquitismo hipofosfatémico
5.2. Hipofosfatasia (formas severas).

PATOLOGIAS DIVERSAS
CON COMPROMISO OSEO:
6.1. Sindrome de Marfan

6.2. Aracnodactilia congénita,
6.3. Coffin-Lowry

6.4. Neurofibromataosis

6.5. Sindrome Cockayne.

o

TABLA V

Displasias Esqueléticas Letales

— Acondrogénesis

— Displasia tanatofirica

— Sindrome de costillas cortas, polidactilia
(Tipos I, 11, IIT)

— Fibrocondrogénesis

— Atelosteogénesis

— Acondroplasia homocigota

— Osteogénesis imperfecta (Tipo 11

— Hipofosfatasia

EVALUACION DEL FETO
CON RIESGO DE DISPLASIA ESQUELETICA

Para intentar el diagnéstico preciso de una displasia
esquelética durante la etapa fetal, resulta indispensable
estudiar de manera exhaustiva cada uno de los elemens
tos que conforman el esqueleto dseo fetal, para luegv
integrar los datos obtenidos, para asi lograr una v ision de
conjunto la cual deberi ser encuadrada en alguna de 13
patologias incluidas en la clasificacion.

Spirt y cols. han propuesto un algoritmo para la eve
luacion ultrasonogrifica del feto con alto riesgo de v
displasia esquelética, entendiendo como tal aque '.fl
cuya familia existe una historia positiva o bien muestr
un acortamiento significativo de la longitud del ’:f“""r'

Si se comprueba el acortamiento de diafisis femord™
todos los huesos |u.rgun' son medidos o t'\‘.‘illl;lllus ol t"
ubjeto de establecer su forma, su mineralizacion Y ¢ l.!‘r
cartar la presencia o no de fracturas. La afectacio™
las extremidades es luego clasificada dentro de utd =
las siguientes categorias: Mesomélica, rizomélica ® -
cromélica,

10
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Displasias esqueléticas

La columna vertebral, la cabeza fetal, el térax. las
manos y los pies son cuidadosamente evaluados para
diferenciar el tipo de displasia Gsea y establecer si es o
no letal.

Las evaluaciones seriadas son fundamentales, éstas
se pueden complementar con otros estudios y una histo-
ria familiar detallada. esto permitird el manejo adecuado
de la gestacion, ofrecer consejo genético a la familia y
proporcionar atencion adecuada al neonato.

Los datos aportados por los diversos segmentos feta-
les que pueden ser abordados mediante la ultrasonogra-
fia, y ser utilizados para el diagnéstico diferencial, son
los siguientes:

1. ALTERACIONES EN LAS EXTREMIDADES:
1.1. Longitud:
1.1.1. Micromelia:
Acondrogénesis
Displasia tanatoférica
Fibrocondrogénesis
Atelosteogénesis
Sindrome costilla corta-polidactilia
Displasia diastréfica
Displasia disegmentaria
Sindrome de Roberts

1.1.2. Rizomelia (Reduccién de segmentos
proximales: himero, fémur).
Displasia tanatoférica
Atelosteogénesis
Condrodisplasia punctata
tipo rizomélico
Displasia diastréfica
Brevedad congénita de fémur

1.1.3. Mesomelia (Reduccion de segmentos medios:

cibito-radio, tibia-peroné)
Displasia mesomélica
Asociacion COVESDEM

1.1.4. Aecromesomelia (Reduecion distal
y media) :
Sindrome Ellis van Creveld

1.2. Presencia de fracturas:
1.2.1. Osteogénesis imperfecta
1.2.2. Hipofosfatasia
1.2.3. Acondrogénesis

1.3. Alteraciones en la forma de los huesos:
1.3.1. Huesos arqueados

Sindrome campomélico
Osteogénesis imperfecta
Displasia disegmentaria
Sindrome otopalatodigital
Displasia tanatoférica
Sindrome de Roberts

Hipofosfatasia
1.3.2. Huesos chatos y cortos (Sind. Pyke)

2. ALTERACIONES EN LA FORMA

Y DIMENSIONES DEL TORAX:

2.1. Torax largo y estrecho:
Displasia tordcica asfixiante
Displasia condroectodérmica
Displasia metatrépica
Fibrocondrogénesis
Atelosteogénesis
Displasia campomélica
Sindrome Jarcho-Levin
Acondrogénesis
Hipofosfatasia

2.2. Térax hipoplasico:
Sindrome costillas cortas-polidactilia
Displasia tanatoférica
Acondroplasia homocigota

3. ALTERACIONES DEL CRANEO

3.1. Macrocrania
Acondroplasia
Enanismo tanatoférico

3.2. Craneo en hoja de trébol
Displasia tanatoférica
Sindrome campomélico

3.3. Escafocefalia, plagiocefalia, nuxicefalia
Osteopetrosis
Craneosinostosis

3.4. Desmineralizacién
Hipofosfatasia
Atelosteogénesis
Osteogénesis imperfecta
Acondrogénesis

4. ALTERACIONES DE MANOS Y PIES

4.1. Pie equino
Displasia diastréfica
Osteogénesis imperfecta
Displasia de Kniest
Displasia espondiloepifisiaria
Displasia mesomélica
Condrodisplasia punctata
Sindrome Roberts
Sindrome Pena-Shokeir
Artrogriposis miiltiple congénita
Sindrome de Lersen

4.2. Polidactilia pre y postaxial
Displasia condroectodérmica
Sindrome costilla corta-polidactilia

5.1. Desorganizacién vertebral
Sindrome Jarcho-Levin
Displasia mesomélica
Displasia segmentaria
Asociacion COVESDEM
Asociacion VACTERL

5.2. Desmineralizacion

5. ALTERACIONES DE LA ESPINA DORSAL
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5.3. Cifoescoliosis

Sindrome de Marfan
Sindrome de Noonan
Sindrome Cerebro-iculo-renal
Sindrome de Conradi
Enanismao diastréfico

Enf. von Recklinghausen

6. ALTERACIONES DEL ROSTRO FETAL

6.1. Hipertelorismo

Displasia mesomélica tipo Robinow
Sindrome de Larsen

Sindrome de Roberts

Sindrome otopalatodigital

6.2. Puente nasal deprimido

Atelosteogénesis

Displasia tanatoférica
Acondrogénesis

Acondroplasia

Displasia campomélica

Sindrome de Kniest

Sindrome de Larsen
Condrodisplasia punctata rizomélica
Osteogénesis imperfecta tipo I1

6.3. Paladar hendido

Sindrome Roberts

Sindrome Larsen

Sindrome otopalatodigital
Displasia de Kniest

Displasia diastréfica
Displasia espondiloepifisiaria
Sindrome campomaélico

6.4. Micrognatia
Displasia campomélica
Displasia diastrofica
Sindrome otopalatodigital
Acondrogénesis
Displasia mesomélica tipo Langer
Sindrome de Pena-Shokeir tipo [ y I
Sindrome de Weissenbacher-Zweymuller
6.5. Labio superior corto
Displasia condroectodérmica

7. ALTERACIONES DEL TONO FETAL

7.1. Hipotonia
Sindrome de Pena-Shokeir

ACONDROGENESIS

Condrodistrofia letal autosémica recesiva conncida
con el nombre de anosteogénesis y caracterizada por
marcada micromelia, tronco corto, crianeo largo y des-
proporcionado. Su prevalencia es de 0,23 en 10.000
nacimientos. Se conocen los siguientes tipos:

Tipo I Parenti-Faccaro: Ausencia total o parcial de
la osificacion del craneo y de la columna, huesos lar-
gos exitremadamente cortos, crineo largo y despro-
porcionado, miiltiples fracturas. En este caso existen
trastornos de la osificacién endocondral y membra-
nosa.

Tipo I! o de Langer-Saldino: Calcificacion variable
del crineo y espina, ausencia de fracturas. Se trata de
un trastorno de la osificacion endocondral.

=

— Osteogénesis Imp.
— Disp. Cleidocraneal
—— Hipofosfatasia

— Disp. Campomélica
— Sind, C-C-P(II)
Disp. Robinow

Sind. Otupalatodigital

DIAGRAMA 1
CRANEO
GRANDE TRIFOLIADO ) OTRAS PALADAR
CRANEOSINOSTOSIS HENDIDO
— Acondroplasia — Disp, Tanatoforica — Sind. Apert — Disp. Jeune
— Acondrogenesis — Sind, Campomélico — Sind. Carpenter — Disp. Kniest
— Dip. Tanatoférica — Sind. Hipofosfatasia | — Disp. Diastrolica

— Sind. Campomelico
Sind. Jarcho-Levin
[ Ellis Von Creveld
L Sind. C-C-PdD

— Disp. Metatrofica ‘
| — Disp. Disegmentarid
— Sind. Ulupu[ulm“g“"
— Roberts

12
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Displasias esqueléticas

Histopatologia: Falla de la formacion de la matriz

Criterios diagnasticos ultrasonogrificos:

cartilaginosa, en el Tipo [ existe un incremento de la . Acortamiento marcado de las extremidades
celularidad en los cartilagos con inclusiones PAS (+) 2. Ausencia de osificacion vertebral
en el interior de los condrocitos y en el cartilago se 3. Cabeza grande con osificacién normal

pueden visualizar largos canales. En la de tipo 11 la
hipercelularidad va acompanada de marcado déficit

de la matriz cartilaginosa existiendo abundantes

condrocilos primitivos con citoplasma claro. De todas
maneras la distincion entre las dos entidades estd
basada en criterios radioldgicos.,

o disminuida
4. Polihidramnios, hidrops 0 ambos.

En los Diagramas 1 al 5 se simplifican los eriterios
ultrasonogrificos de aquellas entidades susceptibles

de ser diagnosticadas antenatalmente.

DIAGRAMA 2

COLUMNA YERTEBRAL

VERTEBRAL

DESORGANIZACION

—— Sind. Jarcho Levin
— Disp. Mesomélica
—— Disp. Segmentaria
Asoc. Covesdem
Asoc. Vactrel

DESMINERALIZACION*

—— Osteogénesis Imp.
—— Hipofosfatasia
l—— Acondrogénesis
L— Atelosteogénesis

* Acompanada de desmineralizacion en crineo y huesos largos.

** Cerebro-Oculo-Renal.

CIFOESCOLIOSIS

—— Sind. de Marfan

Sind. de Noonan

Sind. C-O-R**

Sind. Conradi

—— Enanismo Diastréfico
L Enf. Von Recklinghausen

DIAGRAMA 3
TORAX
ESTRECHO

— Sind. Jeune

— Ellis Von Creveld
— Disp. Metatrifica
—— Fibrocondrogénesis
— Atelosteogénesis
— Disp. Campomélica
— Jarcho-Levin

— Acondrogénesis
— Osteogénesis Imp.
— Hipofosfatusia

— Disp. Disegmentaria
— Disp. Cleidocraneal

— Osteogénesis limp.
— Disp. Kniest
Sind. Pena-Shokeir

HIPOPLASICO

— Sind. Costillas Cortas-Polidactilia
— Disp. Tanatoférica

— Sind. Cerebrocostomandibular
— Disost, Cleidocraneal

— Acondroplasia Homocigota

— Sind. Melnickneedles

— Fibrocondrogénesis

L Sind. Otopalatodigital

Ultrasonido en Medicina | Vol 8 | 1992
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DIAGRAMA 4
HUESOS LARGOS
RIZOMELICO MESOMELICO ACROMELICA MICROMELICO
- Disp. Tanatofdrica — Disp. Mesomélica | Ellis Von Creveld Acondrogénesis
—— Atelosteogénesis L Asoc. Covesdem —— Disp. Tanatofiricy
Condrodisp. Punctata —— Fibrocondrogéne. s
Disp. Diastréfica — Sind. C-C-P
Acondroplasia —— Disp. Diastrofica
Fémur Corto —— Sind. Roberts
—— Osteogénesis [mp.
L—— Disp. Kniest
DIAGRAMA 5
MANOS Y PIES
POLIDACTILIA SINDACTILIA PIE EQUINO
| Sind. Poland [ Disp. Diastrifica
—— Sind. Carpenter [ Osteogénesis [mP-
—— Sind. Apert L Disp. Kniest
POST-AXIAL PRE-AXIAL —— Sind. Otopalatodigital — Disp. Eﬁl‘ﬁ"d'l"
—— Disp. Mesomélica Epifisiaria
L Tar Cungénilﬂ
L Disp. Condroectodérmica |—— D.C.E. — Jarcho-Levin
[ Sind. C-C-P(I-1I) —— Sind., C-C-P (Il) —— Roberts
L Sind. Jeune Carpenler
L Otopalatodigital
L Disp. Mesomélica
___--""’
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Displasias esqueléticas

Hismpnmlom’n: Falla de la formacion de la matriz
cartilaginosa, en el Tipo | existe un incremento de la
celularidad en los cartilagos con inclusiones PAS (+)
en el interior de los condrocitos v en el cartilago se
pueden visualizar largos canales. En la de tipo I1 la
hipercelularidad va acompanada de marcado déficit
de la matniz cartilaginosa existiendo abundantes
condrocitos primitivos con citoplasma elaro. De todas
maneras la distincion entre las dos entidades estd
basada en criterios radiolégicos.

Criterios diagnésticos ultrasonogrificos:
I. Acortamiento marcado de las extremidades
2. Ausencia de osificacion vertebral
3. Cabeza grande con osificacidon normal
o disminuida
4. Polihidramnios, hidrops o ambos.

En los Diagramas 1 al 5 se simplifican los criterios
ultrasonogrificos de aquellas entidades susceptibles
de ser diagnosticadas antenatalmente.

DIAGRAMA 2

COLUMNA VERTEBRAL

DESORGANIZACION
VERTEBRAL

—— Sind. Jarcho Levin

—— Disp. Mesomélica
Disp. Segmentaria
Asoc. Covesdem
Asoc. Vactrel

DESMINERALIZACION*

* Acompanada de desmineralizacidn en craneo y huesos largos.

** Cerebro-Oculo-Renal,

CIFOESCOLIOSIS
—— Osteogénesis Imp. — Sind. de Marfan
—— Hipofosfatasia —— Sind. de Noonan
—— Acondrogénesis —— Sind. C-O-R**
L Atelosteogénesis —— Sind. Conradi
—— Enanismo Diastréfico

L Enf. Von Recklinghausen

DIAGRAMA 3
TORAX
LARCO Y CORTO HIPOPLASICO
ESTRECHO

—— Sind. Jeune

— Ellis Von Creveld
— Disp, Metatrofica
— Fibrocondrogénesis
— Atelosteogénesis
= Disp. Campomélica
— Jarcho-Levin

—— Acondrogénesis
[~ Osteogénesis lmp,
e ”ipuﬁmfalasiis

— Disp. Disegmentaria
—— Disp. Cleidocraneal

— Osteogénesis Imp,
— Disp. Kniest
Sind. Pena-Shokeir

— Disp, Tanarolérica

— Disost, Cleidocraneal

— Acondroplasia Homocigota
— Sind. Melnickneedles

— Fibrocondrogénesis

—— Sind. Otopalatodigital

— Sind. Cerebrocostomandibular

— Sind. Costillas Cortas-Polidactilia
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DIAGRAMA 4 7|

HUESOS LARGOS

RIZOMELICO MESOMELICO ACROMELICA MICROMELIC:
—— Disp. Tanatoférica |—— Disp. Mesomélica I Ellis Von Creveld Acondrogén |
L Atelosteogénesis L Asoc. Covesdem Disp. Tanatoiiriey

—— Fibrocondrogines;,
—— Sind. C-C-P
—— Disp. Diastrifies

—— Condrodisp. Punctata
—— Disp. Diastréfica

Acondroplasia
Fémur Corto —— Sind. Roberts
—— Osteogénesis [mp.
I—— Disp. Kniest
DIAGRAMA 5
MANOS Y PIES
POLIDACTILIA SINDACTILIA PIE EQUINO
—— Sind. Poland | Disp. Diastrofica
— Sind, Carpenter [ Osteogénesis [mp-
—— Sind. Apert L Disp. Kniest
POST-AXIAL PRE-AXIAL —— Sind. Otopalatodigital L Disp. Espindile
— Disp. Mesomélica Epifisiaria
—— Tar Congénita
— Disp. Condroectodérmica D.C.E. Jarcho-Levin
— Sind. C-C-P(I-1]) Sind. C-C-P (1D Roberts
— Sind. Jeune Carpenter
— Otopalatodigital
L Disp. Mesomélica

___..—-""‘—‘
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Displasias esqueléticas

2.4
8 L WL

BN

2

Acondrogénesis. Serie de imdgenes que muestran:
I: Calota fetal con huesos delgados y deformables; nitese el aplunamiento de la tabla anterior por la compresiin suave del trasductor.
2: Miembry inferior acortado con pie mayor que la pierna; no se observan huesos.
3: Mang pequenia con dedos muy cortos.
: Torax Pequenio, hipoplisico.
5 Cabeza fetul aplanada por su propio peso sobre superficie dura.

T 15
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Figura N* 9: Crineo fetal. El cuero cabelludo fue removido
observdndose como no existen huesos sino una membrana
transparente cubriendo el cerebro.

A' Sll‘ia {]
___\\’

DISPLASIA TANATOFORICA

Displasia esquelética letal caracterizady por
trema rizomelia, huesos largos arqueados,

= i !.,m,:
normal, torax estrecho y cabeza proporciongl, y

- - ”n‘

grande. Su prevalencia es de 0.69 por 10,00 =a.~‘l
, : 3 3 i
mientos y constituye la mds comiin de las (i, i

esqueléticas neonatales,

Histopatologia: Trastorno de la osificaciin W,
condral con cuadro histolégico muy anormal .
placa de crecimiento, no hay maduraciéon de |, e,
drocitos los cuales estin dispuestos en columna ben
distribuidos irregularmente, en ellos es posible / 1,
tar inclusiones metacromaticas.

Criterios diagnoésticos ultrasonogrificos:

1. Enanismo de miembros cortos
con ataque rizomélico.
2. Créaneo en trébol o trifoliado. Macrocefalia.
3. Frontal prominente.
4. Fémur arqueado.
5. Térax estrecho, hipoplisico.
6. Redundancia de tejidos corporales.
7. Polihidramnios.

Diagnéstico especifico: Micromelia y crianeo 4
trébol.

Diagnostico diferencial: Debe realizarse con ¢

- Sindrome de Ellis-van-Cleveld, la displasia toricic:

asfixiante, Sindrome de costillas cortas-polidacti
y la acondroplasia homocigota.

ATELOSTEOGENESIS

Es una condrodisplasia letal caracterizada por un
osificacién deficiente de varios huesos, en especial I
columna a nivel tordcico, el himero, el fémur y lot
huesos de la mano, dando origen a una forma d
enanismo micromélico. Se le conoce también con d
nombre de hipoplasia espondilo-himero-femoral !
condrodisplasia de células gigantes.

Histopatologia: El estudio muestra condrocit®
degenerados rodeados por material fibroso que
visualizados en dreas de matriz cartilaginosa deget®
rada, ;

Criterios dingnésticos ultrasonogrificos: B2
este cuadro se pueden evidenciar hallazgos propios &
todas aquellas entidades que se manifiestan €™
enanismo micromélico: acondrogénesis, displasis &
natoférica y fibrocondrogénesis, y Chevernak ¥ ﬂ‘lt
reportaron un caso de atelosteogénesis con enceld
cele frontal.

DISPLASIA TORACICA ASFIXIANTE

5 ' - ne¢
Conocida con el nombre de Sindrome de Jev ;

_ distrofia tordcica infantil, esta rara patologia I'“.‘l,alf 1
Figura N 10: Corte histolagico del tejido de huesos !lu'guj transmitida ll-’djli un patron autosémico n“.(:fl“l('* !
caracterizado por lu existencia de una masa eosinofilica de caracteriza por la existencia de un térax pﬂlucmhl w i
célulus condrociticas muy primitivas, eseasos vasus, lLos costillas cortas y horizontales, inversion de las g !
escasos focos de calcificacion y de formacian trabeculur fue- culas y diversas anomalias viscerales asociadas
ron observados hacia las metifisis de huesos largos. nales, hepdticas, pancredticas y pulmuuuresl- E
_//I
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Displasias esqueléticas

—

La dramitica reduccién de las dimensiones torici-
cas que se observa en estos casos seria la responsable
de la hipoplasia pulmonar concomitante, ambos cau-
santes de la insuficiencia respiratoria severa que pre-
senta el neonato afectado.

Criterios diagndsticos ultrasonogrificos:

1. Marcado acortamiento del térax, en todos sus
didmetros aunque pudiera estar comprome-
tido solamente el anteroposterior.

2. Miembros acortados.

El diagnostico diferencial entre la displasia torici-
ca asfixiante y el sindrome de Ellis-van-Creveld re-
sulta imposible, en especial en los casos atipicos, sien-
do mais facil en los casos tipicos ya que la DTA no pre-
senta polidactilia, anomalias ectodérmicas y de car-
diopatias como en efecto la posee el sindrome de Ellis-
van-Creveld.

DISPLASIA CAMPOMELICA

Es una displasia esquelética caracterizada por un en-
curvamiento marcado de los huesos largos en especial
los de las extremidades inferiores, hipoplasia de la esca-
pula y en coexistencia con otras anomalias que incluyen
la hidrocefalia, las malformaciones cardiacas y la hidro-
nefrosis. El mecanismo hereditario de transmisibilidad
ain no estd claro, pero los estudios realizados en la
frecuencia de la entidad en uniones consanguineas
apuntan hacia la transmisién autosémica recesiva. Lla-
ma poderosamente la atencion que en un nimero signi-
ficativo de casos el fenotipo es femenino pero el estudio
gonadal revela una constitucion XY,

Fi ,
e:‘gura N 1] Emﬁ;m;,frrmm de huesos largos muy acortados
caso de displasia campomélica que se muestra en la Figura

N2,

Figura N 12: Displasia campomélica; nitese el severo incurva-
miento de las extremidades inferivres. La autopsia revels CIV,
hidronefrosis en rifén izquierdo e hipoplasia pulmonar.

Las anomalias craneofaciales (macrocefalia, paladar
hendido, y micrognatia) son detectadas en un 90 a 99%
de los casos, segin Romero y cols., habiendo sido calcu-
lada su incidencia en 0,05 por 10.000 nacimientos.

Criterios diagnésticos ultrasonogrificos:

1. Huesos largos arqueados, en especial
los de miembros inferiores.

2. Malformacion cardiaca.

3. Hidronefrosis (unilateral en un 309g).

Ut
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A. Sogy

SINDROME DE
COSTILLAS CORTAS-POLIDACTILIA

Constituye un grupo de displasias esqueléticas letales
que se caracterizan por la existencia de mi¢émbros acor-
tados, térax reducido y polidactilia postaxial, siendo
variado el fenotipo de los afectados, hecho este iltimo
que pudiera depender de la interaccién de otros factores
intrauterinos o de la expresividad variable de la patolo-
gia misma al estar condicionada por diferentes alelos de
un mismo locus.

Es mais frecuente en hembras y se piensa que puede
representar un defecto fundamental en la diferenciacion
celular durante la embriogénesis temprana. Como se
sabe las costillas se desarrollan de las apdfisis costales
mesenquimatosas las vértebras toracicas, se tornan car-
tilaginosas durante el periodo embrionario y se osifican
ulteriormente.

En la actualidad se aceptan dos tipos o variantes del
sindrome, ambas autosémicas recesivas, la primera es
conocida con el nombre de Sindrome de Saldino-Noonan
y la segunda como Majeswski o tipo I1.

Criterios diagnésticos ultrasonogrificos: En
ausencia de una historia familiar positiva para la enfer-
medad. el diagnéstico antenatal resulta casi imposible
por medio de los ultrasonidos, pues las caracteristicas
sénicas de los fetos afectados son bastantes comunes
entre si y con otras displasias, estas son las siguientes:

1. Displasia de miembros cortos

2. Térax estrecho o reducido

3. Polidactilia

4. Ascitis o hidrops fetal

5. Polihidramnios u oligohidramnios

CONDRODISPLASIA PUNCTATA

También conocida como la enfermedad de las epifisis
punteadas o Sindrome de Conradi-Hunermann, puede
adoptar dos variantes la rizomélica y la no rizomélica,
La primera de ellas es un desorden letal cuyo mecanis-
mo de trasmisidn es autosdémico recesivo de causa des-
conocida y esta caracterizada por un marcado acorta-
miento y encurvamiento de la poreién proximal de las
extremidades, anomalias de la columna vertebral, de
ojos y de piel, acompaiados de retardo mental severo e
infecciones recurrentes. Duff y cols. reportaron en 1990
el diagnéstico antenatal de un caso de condrodisplasia
punctata, seialando como hallazgo especifico la exis-
tencia de punteado en el extremo proximal del himero
en un feto de 28 semanas.

La variedad rizomélica es compatible con la vida y en
ellas las epifisis van progresivamente degenerando, pri-

|
DISPLASIA DIASTROFICA -

También conocida como enanismo diastrifie,,
caracterizado por micromelia, pie equino, mang ;I:}s .
madas, contracturas miltiples y escoliosis, ] [érr;l_rn.
diastrofico es utilizado para designar el 'retorcimi,.nl:'
caracteristica privativa de esta displasia que ¢ h‘"-.
dada mediante mecanismo autosémico recesiy,. "

El hallazgo ultrasonografico predominante es ¢] 4,
tamiento de los huesos largos, asi como enconrm;-,im'
de los mismos, pie equino-varus y cifoescoliosis, '

OSTEOGENESIS IMPERFECTA

También conocida con los epénimos de Sindri, ¢ g,
Hoeve, Eddowe, Libstein y Ekman-Lébstein, y « ;.
tuye un grupo heterogéneo de alteraciones del co. ep,
caracterizado por fragilidad ésea, escleréticas az les;
dentinogénesis imperfecta, los cuales han sido a ups.
dos en cuatro tipos.

Tipo I: Autosémico dominante, el paciente posee es
cleréticas azules y fragilidad ésea, los neonatos tienen
buen peso y longitud al nacer, no hay fracturas milt-
ples. La sordera puede estar presente en el afectads
como antecedente familiar.

Tipo II: Constituye la forma letal de osteogénesis
imperfecta, su mecanismo de transmisibilidad heredi'z
ria es autosémico recesivo, aunque se ha sugerido gue
puede ser consecuencia de una nueva mutacion. de u
gen dominante o de un mecanismo no genético. Lo
afectados nacen muertos o mueren en la etapa neonatd
temprana, suelen ser pequenios para la edad gestaci-
nal, de térax corto, craneo pobremente osificado, escle
roticas azules y fracturas ¢seas multiples.

Tipo I1I: Enfermedad autosémica recesiva o dom
nante, los huesos largos son acortados y arqueados, 1
fracturas pueden estar presentes al nacimiento, la escle
rotica es azulada pero luego puede hacerse normal 032
pilida a lo largo de la vida. El crineo puede estar defr
cientemente osificado. La enfermedad conduce prog™
sivamente a deformidad en los huesos y en la espi™
dorsal. :

Tipo IV: Es heredada mediante mecanismo 3ut®*”
mico dominante, la esclerética es azul al nacer per r
hace blanca con el tiempo, la longitud de los hues®
largos es normal pero puede ocurrirun arqueamient?
fémur. }

Criterios dingnésticos ultrasonogrificos: Lad
teogénesis imperfecta del tipo II ha sido n-PUl""Lia N: i
literatura como factible de ser diagnosticada ante"? ;
mente, mediante los ultrasonidos en miiltiples l'l’*"_“; "
dades y en etapas tan tempranas como las 20 5""”"'; @
gestacion, siendo los criterios mids importantes par f
diagnéstico;

- > P - ~ . 3 . = P s08
mero punteadas y luego fragmentadas, Sus complicacio- 1. Existencia de miltiples fracturas en huti""!l o |
nes incluyen fallas en el crecimiento y desarrollo, pro- gos, con o sin marcada deformidad de 10 b
blemas ortopédicos e infecciones recurrentes, mos, L
3y
L
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Displasias esqueléticas

2. Desmineralizacién del erineo con deformacion
del mismo a la compresion suave con la sonda
acustica.

3. Acortamicento marcado de la longitud del fémur
y de otros huesos largos, lo cual hace imposible
en algunos casos, su medicion,

4. Longitud del fémur ubicada por debajo de las
tres desviaciones estindar por debajo de la me-
dia correspondiente a la edad gestacional.

5. Espina dorsal de baja ecogenicidad.

6. Movimientos fetales disminuidos.

Figura N* 13: A la izquierda fémur muy acortado que contrasta
con el tamaro del crdneo. Durante la exploracion pudo eviden-
ctarse la incurvatura dsea.

Figura 3o 1g;

Recién nacido con vsteogénesis imperfecta.

Figura N* 15: Estudio radiolégico del esqueleto, que muestra
Sracturas y deformidades éseas.

Segiin Muiioz, Filly y Golbus los criterios 1, 2 y 4 son
suficientes para sospechar el diagnéstico de la enferme-
dad con una elevada sensibilidad, afirmando estos auto-
res que en embarazos con riesgos de recurrencia de
osteogénesis imperfecta el hallazgo de un ultrasono-
grama normal luego de las 17 semanas excluye esta
condicién letal.

Cabe seialar que la osteogénesis imperfecta tipo I y
IIT han sido diagnosticadas también en el periodo ante-
natal, mediante el uso de ultrasonidos y que estas dos
variantes son compatibles con la vida.

HIPOFOSFATASIA

Enfermedad congénita usualmente heredada median-
te patrén autosémico recesivo, y caracterizado por des-
mineralizacion marcada de los huesos y baja produccidn
de fosfatasa alcalina, La forma congénita o neonatal es
conocida bajo la forma de hipofosfatasia congénita letal,

2n la forma juvenil y adulta, las manifestaciones depen-
derin de la penetrancia y expresividad del gen causante.
Incidencia: 1 en 100.000 nacimientos.

Criterios diagnasticos ultrasonogriificos:

1. Marcada desmineralizacion del crineo el cual
tiene aspecto membraniceo, con hiperecogeni-
cidad de las estructuras medias del cerebro.

2. Huesos tubulares cortos, arqueados y desmine-
ralizados.

3. Presencia de fracturas miltiples.

4. Liquido amniético aumentado.
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Figura N" 16: Feto v placenta (sobre el dorso fetal). El feto
constituido por una masa moldeable sin esqueleto. Hipofosfa-
tasia.

ACONDROPLASIA

Displasia esquelética caracterizada por acortamiento
rizomélico de las extremidades, con forma arqueada de
las mismas. erianeo voluminoso con frente prominente y
puente nasal deprimido. El aspecto de estas personas es
muy tipico y las transmisién de la enfermedad se realiza
mediante patrén autosémico dominante con penetrancia
de poca o nula variabilidad, aunque la ausencia de pa-
rientes afectados en el 80% de los casos sugieren el
mecanismo de una nueva mutacion. La forma heteroci-
gota es compatible con la vida, mientras que la homoci-
gota es letal.

La incidencia de la enfermedad es de 1 en 66.000
nacimientos en EE.UU., mientras que en nuestro hospi-
tal es de 1 caso por cada 18.000 nacidos vivos.

Criterios diagnésticos ultrasonogrificos:

1. Acortamiento de los huesos largos, especial-
mente del fémur.

2. Relacion DBP/Fémur por debajo de las dos des-
viaciones estandar (Filly y Golbus) (ver Tabla VI
y Grafico 1).

3. Frente prominente, puente nasal deprimido.

4. Alteracion en la columna vertebral (sacro corto
y rectificado).

5. Torax corto en forma de “corcho de champagne™.

6. Polihidramnios.

Los criterios 1 y 2 los hemos observado en los casos
heterocigotos debiendo senalar que la posibilidad diag-
nosticade la entidad antes de las 20 semanas es muy baja,
y en algunos casos es posible sospechar su existencia solo
después de las 27 semanas.

La presencia de los criterios restantes (3 al 5) debe
apuntar hacia la posibilidad de la variedad homocigota en
la cual la hipoplasia pulmonar contribuye a la letalidad.,

Figura N° 17: Izquierda fémur, calota a la derecha. Despropor-
cion evidente.

" : , ; S
Figura N* 18; Extremidad superior con acortamiento rizomd
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Displasias esqueléticas

TABLA VI

Disimetro Biparietal y Longitud del Fémur (X - 2D.E,)
Unidad de Perinatologia, Universidad de Carabobo

. L AVE

D.B.P. LF(X) LF (-2DE)

18 3 26

19 36 31

53 a8 32

a5 39 33

60 10 3

602 H 35

05 47 42

67 50 15

71 53 47

73 54 14

76 55 19

80 58 51

82 59 52

83 65 59

85 66 62

| 86 7 63
j‘ 88 68 61
: 89 69 65
N o e 90 71 66
. Figura N* 19: La izquierda muestra gran laguna amniética. a la 91 72 E
' derecha cintura escapular que destaca sobre un térax hipopld- 02 73 68
£ sico. 03 74 63
: 91 75 63

GRAFICO 1

Valores Promedio y D.E. de Longitud de Fémur y
Diimetro Biparietal. Unidad de Perinatologia,
Universidad de Carabobo
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Figura No 29 4 condroplasia homocigota letal.
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CRANEOSINOSTOSIS

Consiste en una alteracion de la morfologia del craneo
causada por un cierre precoz de una o mas suturas del
crianeo, que puede responder a multiples factores etiold-
gicos (Tabla VI1) vy cuya incidencia ha sido calculada en
1 por cada 4.000 nacimientos,

TABLA VII

Craneosinostosis
Clasificacion segiin la Etiologia

1. Idiopatica
2. Cromosomopatias:
2_1. Delecciones: 1q—, 7p—. 11q—, 12p—, 13q—
2.2. Translocaciones: 3q+, Sp+. 6q+
2.3. Triploidias
3. Sindromes Monogénicos:
Sindrome de Apert
Sindrome de Carpenter
Sindrome de Crouzon
Sindrome de Lowry
Sindrome de Seathre-Chozen
Sindrome de Weiss
Sindrome de Christian [ y II
Sindrome de Washington [ y I1
4. Teratdgenos:
Sindrome de la aminopterina
Sindrome del Difenilhidantoinato sadico
5. Asociada a trastornos hematolégicos:
Talasemia
Drepanocitosis
Policitemia vera
Ictericia hemolitica congénita
6. Asociada a alteraciones metabélicas:
Alt. del metabolismo del calcio
Hipertiroidismo
Mucopolisacaridosis (Hurler, Morquio)
Mucolipidosis I11
7. Sindrome de feto comprimido.
8. Sindrome de etiologia desconocida.
9. Osteopetrosis
9.1. Forma AR letal.
9.2. Recesiva intermedia,
9.3. Recesiva con acidosis tubular.

Han sido maltiples las teorfas propuestas para tratar
de explicar este cierre precoz de suturas y fontanelas,
destacandose las siguientes:

1. Hipoplasia del tejido fibroso que normalmente se in-
terpone entre los huesos del erdneo.

2, Disminucion de la presion intracraneana por altera-
cion del crecimiento del eerebro.

3. Alteracion en el proceso de osificacion.

4. Alteracion en el desarrollo del visceroerineo y en
especial de la base del cerebro con obstruceion del
flujo venoso y por ende alteracion del desarrollo en
arquitectura normal de la boveda,

A. Sosa
LG

La morfologia del erineo dependeri de Jag
(que se cierren, existiendo de acuerdo a este eriy
siguientes formas:

sulur;_u
f!l"in tas

A. ESCAFOCEFALIA:

1. Leptocefalia

2. Clinocefalia

3. Esfenocefalia

4. Batmocefalia
B. BRAQUICEFALIA
C. TURRICEFALIA
D. PLACIOCEFALIA
E. TRIGONOCEFALIA
F. OXICEFALIA
G. PAQUICEFALIA
H. CRANEO EN TREBOL
I. NUXICEFALIA

La craneocefalia representa el 50% de todas las for-
mas, seguidas por la turricefalia-oxicefalia con un 30%.

Criterios diagnosticos mediante ultrasonido: El
diagnoéstico de un tipo especifico de craneosinostosis en
el feto resulta sumamente dificil y para sospechar su
existencia debemos utilizar de manera sistematica los
siguientes elementos:

1. Morfologia general del craneo en cortes sagita-
les, coronales y axiales (ver Grifico 2).

2. Evaluacién de la proporcién entre los didmetros
cefélicos entre si y con los interorbitarios (inter-
no y externo).

3. Antecedentes familiares y personales de los pro-
genitores.

En cuanto a la morfologia general del crineo debemos
senalar que las condiciones mas frecuentemente diag-
nosticadas son la dolicocefalia y la braquicefalia, en
estos casos resulta de gran valor el calcular el indice
cefilico (IC), el cual consiste en dividir el didmetr
biparietal (DBP) entre el occipito-frontal (DOF) y multi-
plicar el resultado por 100. Si el valor obtenido esta por
debajo de 75%, el diagnéstico es dolicocefalia y si e
mayor de 85%, se tratara de una braquicefalia.

Estas dos condiciones pueden considerarse como v&-
riantes fisioligicas, pero lamentablemente pueden s
breponerse a verdaderas eraneosinostosis y por lo tant?
omitir el diagnadstico,

En la eseafocefalia el digmetro occipito-frontal re
sulta excesivamente mayor que el biparietal, debido:
cierre de la sutura sagital, mientras que el cierre de la
sutura coronal da origen a la braquicefalia que P
diferenciarla del moldeamiento normal, debe ser acon”
paiada de un corte sagital en el cual sea posible dem*
trar una frente prominente.

En la trigonoecefalia la morfologia del crineo ©
triangular u ovoidea (oocefalia), y se observa en los caso®
de cierre precoz de la sutura metépica.

e
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Displasias esqueléticas

GRAFICO 2

ESCAFOCEEALIA

§ SABITAL

A

s S CORONAL
¢ i e PLAGIOCEFALIA
KOR UNTLATERAL

SCORDNAL
BILATERAL \

BRAQUIOCEFALIA

Figura N° 22: Braquiocefalia.

En la oxicefalia la altura del craneo es mayor que los
didmetros anteroposteriores, y la morfologia del mismo
dependera de las suturas afectadas y tanto la turricefa- e s ot :
lia como el crineo de hoja de trébol o craneo trifoliado, Ff AR ' s |
son considerados como variantes de la oxicefalia. e : Aol

El diagnéstico precoz resulta de gran importancia,
puesto que en la actualidad se sabe que los procedimien-
ltos quirirgicos destinados a corregir la compresién del
encéfalo asi como mejorar la estética, impactan favora-
blemente en la evolucién neuro-psiquica de los afecta-
dos. La mayoria de los neurocirujanos familiarizados
con estos procedimientos, sefalan que el mejor mo-
mento para la intervencién es alrededor de los 8 meses
de nacido.

| \
¥
] .!‘-

Figura N* 23: Lactante mayor afectado de osteopetrosis con

Figura No 21: Crdneo con aspecto de nuez (nuxicefalia). acidosis tubular renal. En la etapa prenatal la morfologia de
DBP ubicado a —2DE para la edad gestacional. la calota fue lo que se muestra en la Figura N* 21,
Ultrasonido en Medicina | Vol 8 | 1992 “
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A. Sosa 0,

SINDROME DE JARCHO LEVIN

También conocido como displasia occipitofacial-cer-
vicotoricica-abdominogenital, es un desorden congéni-
to del esqueleto heredado con patrén autosémico rece-
sivo y caracterizado por una marcada alteracion de la
columna vertebral, (hemivértebras, fusion vertebral) y
la caja toracica con apariencia de cangrejo.

Figura N* 24 (A y B): Sindrome de Jarcho-Levin. En imagen
ultrasonogrdfica, tmposibilidad de visualizar la columna ver-
tebral, miembros en posicion anémala.

—_—

Hasta el momento se han descrito dos tipos, e] | (AR
ocurre en descendientes puertorriqueios y caracte n:\
zado por severo compromiso de la espina dorsal, insuf.
ciencia respiratoria y muerte del nifio afectado ante de
los 15 meses de edad, mientras que el tipo 11 es encon,
trado mis frecuentemente en caucdsicos, es autosiomig,
dominante, ataque o compromiso leve o moderad, y
longevidad normal.

El cuadro puede estar asociado con otras anomali.,
tales como la microcefalia, boca triangular o en car,
espina bifida, paladar hendido, defectos de la pa; g
abdominal, defectos anales y otros.

Criterios diagnasticos ultrasonogrificos:
1. Alteracién grave de la columna vertebral
con vértebras fusionadas y hemivértebras.
2. Torax corto de morfologia alterada
(torax de cangrejo).
3. Huesos largos de caracteristicas normales.
4. Antecedentes familiares positivos.

El diagnéstico diferencial incluye la displasia esp:. .
dilocostal, la disegmentaria, la espondiloepifisiaria con-
génita, la asociacion VACTERL y la COVESDEM, e«ta
iltima incluye displasia mesomélica en especial de
miembros superiores, defectos en la segmentacion cos-
tovertebral, hipertelorismo, puente nasal deprimido. la-
bio superior anormal y boca abierta constantemente.

ARTROGRIPOSIS MULTIPLE CONGENITA

También conocida como artromiodisplasia congénita
o amioplasia congénita deformante, su etiologia es des-
conocida y se caracteriza por la existencia de miiltiples
contracturas articulares que impiden el desarrollo nor-
mal de las mismas y de las extremidades, alterando la
morfologia de las mismas.

La inmovilizacién y compresion fetal parecieran estar
involucradas en la patogénesis y puede encontrarse aso-
ciada a las siguientes anomalias:

Paladar hendido
Sindrome de Klippel-Feil
Meningomielocele
Anomalias intestinales
Atresia esofigica
Polidactilia
Hipertelorismo
Anomalias renales
Anomalias cardiacas
[Fusion carpal
Espondilohipoplasia

Criterios diagnasticos ultrasonogrificos:
1. Acortamiento significativo de las extremidades
inferiores.,
2. Flexion y entrecruzamiento persistente de los
extremidades.
3. Hipomotilidad fetal,
4. Polihidramnios.

24
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Displasias esqueléticas

SINDROME DE PENA-SHOKEIR

Condicién heredada mediante patrén autosimico re-
cesivo y caracterizado por crecimiento fetal retardado,
polihidramnios, ausencia permanente de movimientos
respiratorios, hipoplasia pulmonar, hipertelorismo, ore-
jas t:lc implantacion baja, puente nasal deprimido, pie
equino en raqueta, ausencia de motilidad fetal (akinesia
fetal). reduccisn de la longitud proximal y distal de las
extremidades y marcada discrepancia entre el DBP yel
abdominal (Wieacker y cols).

'
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El sindrome es usualmente letal, con muerte del pro-
ducto a los pocos dias de nacido.

CONDROMATOSIS CONGENITA

La condromatosis fetal es una condicién rara y espo-
radica de etiologia desconocida, la'mds frecuente es la
forma que ataca la parte central de la diifisis de los
huesos largos y denominada por tal caracteristica como
encondroma.

Figurg po 25 (A, B, C, D, E): Diversos cortes a nivel tordxico Setal que muestran imdgenes hiperccogénicas intratordxicas
acompanadas de hidrotérax. La autopsia reveld que las mismas (t) estaban constituidas por tejido cartilaginoso.

S —
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Figura N° 26: Estudio histoligico (HE) del tejido tumoral (ver
descripcion en el texto). (Robles N, Real L).

Las manos, pies. costillas. sacro, esternén y escapula
son las dreas que pueden ser afectadas, denominindose
como Sindrome de Ollier cuando la afectacion es predo-
minantemente unilateral.

La asociacién con hemangiomas de los tejidos blandos
se designa con el epénimo de Sindrome de Mafucci.

La forma fetal es muy rara, pues aunque se trata de
una enfermedad congénita las manifestaciones apare-
cen mas frecuentemente entre los 10 y 40 afios de edad.

En un caso estudiado por Robles y Leal, la explora-
cion ultrasonografica antenatal demostré a las 31 sema-
nas la existencia de un hidrotérax con tres tumoraciones
intratoricicas hiperecogénicas, que se desplazaban
dentro del térax, las cuales median en promedio 2,1 por
2,3 cms. El feto presentaba ademais ascitis y polihidram-
nios.

El parto ocurrié a las 32 semanas, falleciendo el neo-
nato por cuadro de insuficiencia respiratoria grave.

El examen externo del neonato permitié apreciar un
aumento asimétrico del volumen toricico, a expensas de
su pared anterior izquierda y ocasionado por la presen-
cia de una tumoracién de consistencia dura, que a la
apertura demostrd hacer cuerpo con las costillas 2, 3, 4,
5y 6. Ademas el abordaje de la cavidad toricica permitié
poner en evidencia tres formaciones tumorales adheri-
das a las costillas 2-7 (porcién posterior de los arcos
costales), de consistencia sélido-quistica, color gris
pardo y con didmetros variables entre 3 y 4 cms. Estas
tumoraciones comprimian en su lotalidad el pulmén
izquierdo, existia ademas hidrotorax discreto.

El estudio microsedpico demostré que las tumoracio-
nes detectadas en las paredes tordcicas anterior y poste-
rior, estaban constituidas por acimulos lobulares de
cartilago predominantemente maduro, aunque en algu-
nas dreas existian evidencias de inmadurez que recorda-
ron a los patélogos el patrén condroblastomatoso,

Por otra parte, se detectaron abundantes vasos san-
guineos, grandes acimulos hematicos y en la periferia
células gigantes de tipo osteoclistico, fibroblastos y tra-
béculas dseas, como las que se observan en los (quistes
0seo0s aneurismilicos.,

El resto de la autopsia no revels ningiin otro tipo de
malformacion,

SINDROME DE HOLT-ORAM

Estd caracterizado por la asociacién de aplasig bi
plasia de la primera fila externa de los huesos de] carm“
a veces de la cabeza distal del radio, asoci 4
macion cardiaca, que por lo general es y
cién interauricular.

Es también conocido como sindrome cardio-digjyy),
corazén-miembro superior y las manos muestran mg“:
caracteristicos, tales como pulgar ausente o hipopl;.
sico, puede acompanarse de otras anomalias tales comy
la CIV, pectus excavatum e hipoplasia glenoidea.

La entidad es transmitida con cardcter autos; g,
dominante con variable grado de penetrancia.

ado a malf,,,
Na comunpi,

POLIDACTILIA

Puede ser clasificada como preaxial y postaxia .
pendiendo de la ubicacion del dedo extraenellado 1 1z
(postaxial) o en lado radial (preaxial) y su frecuenci e
nuestro hospital es de 1,8 por cada 1.000 nacidos vi- s,

Puede ser en forma aislada (duplicacién del pulg r,
del indice) y este tipo obedece a un patrén de transmisi
bilidad autosémico dominante, o bien puede encontr.:rse
formando parte de algunos sindromes (Tabla VIII).

TABLA VIII

Sindrome a los cuales se les Asocia la Polidactilia

Sindrome de Carpenter
Sindrome de Ellis-van-Creveld
Sindrome de Kauffman
Sindrome de Mohr

Sindrome de Towne

Sindrome de Meckel-Griiber
Sindrome de Ulrich-Feichtiger
Sindrome de Polisindactilia
Sindrome de Costilla Corta
Trisomia 13 (Patau)

Sindrome de Bloom

Sindrome de Goltz

Sindrome de Laurence-Moon-Biedl
Otros

—

El diagnéstico ultrasonogrifico es posible cuando m&
diante corte coronal de las manos fetales podemos de-
tectar un dedo extra, advirtiendo que estos cortes nos®"
ficiles de obtener y requieren de mucha paciencia Pf
parte del ultrasonografista, asi como también de la realr
zacion de estudios seriados.

ALTERACIONES DE LAS EXTREMIDADES

El periodo critico de desarrollo de las cxlrcll.l‘dafi.f
superiores es de 24 a 42 dias después de la fcrtil:zacnlu;
extendiéndose dicho periodo hasta los &4 dias pard
miembros inferiores. Jati

Los defectos menores de las extremidades son ™ sl
vamente comunes y de poca trascendencia ya que P

26

__-"'}";;,-:
Ultrasonido en Medicina | Vol8l

Escaneado con CamScanner

A- S(}sa [‘} !
e



Displasias esqueléticas
—

mismas no tienen consecuencias médicas graves y son
de ficil correceion, aunque hay que tener presente
puﬁipn estar indicando la existencia de otras
mas complicadas.

Los términos bisicos deseriptivos de estas anomalias
asi como su significado se presentan a continuacion:

que
anomalias

— Amelia: Falta total de un miembro o micembros,

— Meromelia: Falta parcial de un miembro o miem-
bros.

— Hemimelia: Ausencia de un segmento de una extre-
midad.

— Focomelia: Hipoplasia de las extremidades con ma-
nos v pies a la extremidad acortada y deformada,

— Aqueiria: Ausencia de mano o de manos.

— Apodia: Ausencia de uno o de ambos pies.

— Aqueiropodia: Ausencia de manos y pies.

— Sindactilia: Unién dsea o mediante membrana de
los dedos.

— Ectromelia: Falta de una 0 mas extremidades.

— Simelia: Fusién de los miembros inferiores, median-
te membrana o unién ésea. Simelo: pies normales;

Urémelo: pies incompletos y Sirenomelo: pies ausen-
les.

Las anormalidades de las extremidades se originan en
diferentes etapas del desarrollo y la supresién del desa-
rrollo de las mismas al inicio de la cuarta semana da
origen a la amelia, mientras que si la suspensién o tras-
torno de la diferenciacion ocurre durante la quinta y
sexta cemana da por resultado varios tipos de merome-
lia.

Dependen de factores genéticos (aberraciones eromo-
somicas, genes mutantes), de factores ambientales (ma-
cro y microambiente) y mixtos, estando atin sujeta a
discusidn las influencias mecanicas durante el desarro-
llo que pueden originarse a consecuencia del oligohi-

amnios, la compresion fetal y las bandas amniéticas.

El diagnéstico antenatal de la reduccién aislada de las
€Xtremidades es bastante sencilla si se identifican los
diferentes segmentos de las extremidades de manera
Tutinaria durante |a exploracion ultrasonografica. Indu-
dablemente que cualquier edad gestacional no es apta
Para la 6ptima visualizacion de los diferentes segmenlos

“las extremidades y en especial las de término, las que
“Ursan en la disminucion del liquido amnidtico, aquellas
i que el grosor de la pared abdominal materna resulta
°XCesivo, gestaciones con insercién placentaria anterior
I:Jl: las. 4ue el tipo de presentacion diﬁc‘u.lla la visualiza-

Vde las estructuras caudales (podalicas), rostrales
TS0 anterior) y de la espina dorsal (dorso posterior).

uac?tg:i ;:2[?. ‘f"-‘llns:a{mi.a resulta indis;'wnsahlc la eva-

iss. sin.u ay !ﬂ prictica de exploraciones uflrusunu-

Nas, cuanﬁte'“allf:as alas 18 semanas y a las 27 sema-

ﬂcfzeﬂib]es 10 SCEgUN nuestra experiencia resultan mas
as div

e i ' an el esque-
letg feta] Isas porciones que integr. 1

Figura N* 27: Ecofotograma que muestra el muslo con fémur
corto y deformado.

Figura N° 28: Hemimelia.

Uy :
"Sonidy ey, Medicina | Vol 8 /1992

27

Escaneado con CamScanner



A. Sos, 0

Entre las alteraciones de las extremidades estdn aque-
llas que se presentan de manera aislada, afectando una
extremidad o parte de ésta y las que son parte integrante
de algin sindrome, complejo malformative o de asocia-

cion (Tabla IX).
TABLA IX

Alteraciones de las Extremidades

1. Sindromaiticas:

Sindrome de Roberts

Sindrome de Holt-Oram
Sindrome TAR

2. Polidactilia

3. Pie equinovarus

4. Amelia

5. Hemimelia-Meromelia-Micromelia

6. Focomelia

7. Aqueinia

8. Apodia

9. Aqueiropodia

10. Simelia

SINDROME DE ROBERTS

Es una displasia esquelética transmitida mediante
mecanismo autosémico recesivo caracterizado por la
presencia de tetrafocomelia o ectromelia, con hendidura
facial media. hemangioma facial, microcefalia, hiperte-
lorismo, exoftalmos y en algunos casos oligodactilia,
anomalias renales, disgenesia ovirica y trastornos in-
munologicos y de odontogénesis.

B g B ek —

T T R i -

Figura N° 29: Sindrome de Roberts. En el estudio ultrasonogri-

fico no fue posible poner en evidencia lus extremidades superio-
res y destacaba la seria unomalfa de las inferiores. Al aiiv de
edad existian trastornos en la denticion e infeccioes a repeti-
cron,

—_—

El diagnéstico antenatal mediante ultrasonidys |,
sulta factible en aquellos casos con antecedentes d,
descendientes afectados o de la presencia de la Patol,.
gia en algiin miembro de la familia.

La imposibilidad de demostrar la existencia de exy,.
midades, acompaiiados de otras anomalias tales com |,
microcefalia, crecimiento fetal retardado, hipertel,
rismo, polihidramnios, genitales ambiguos o rifién djs.
plasico permitirdn afinar aiin més el diagnéstico.

Cabe senalar que la ausencia de extremidades puee
ser total o parcial, mostrando las existentes diferentes
grados de afectacion.

La sobrevida en la mayoria de los casos es comy,
durante el primer mes de vida, muere la mayoria de s
casos y los sobrevivientes muestran cominmente .
tardo mental severo y trastornos inmunolégicos.

SIMELIA

Displasia esquelética letal que afecta a los miemb =
inferiores provocando su fusién total o parcial, 6se o
por medio de una membrana. Su etiologia es desco:
cida y su frecuencia en nuestro hospital es de 1 caso por
150.000 nacimientos.

Algunos autores consideran que forma parte del deno-
minado sindrome de regresién caudal, cuya frecuencia
en la poblacién general es de 1:200.000 nacidos, mien-
tras que en la poblacién de diabéticas gestantes es de
1:1000 a 2000 nacidos.

La malformacién abarca un amplio espectro de lesic-
nes que se inician con la agenesia sacral y concluyen con
la sirenomelia, siendo el significado de la terminologi
que comiinmente se emplea para tipificar la malforma-
cion la que a continuacién se expone:

Simelo: Fusién de los miembros inferiores con pies
normales.

Urémelo: Fusion de miembros inferiores con pies
incompletos.

Sirenomelo: Fusiin total con ausencia de pies.

En la agenesia sacral observamos ausencia de la e+
pina dorsal a nivel de la columna lumbar, del sacro ¥ del
coccix con hipoplasia de las extremidades inferiores. ¥
puede incluir ademds deformidades pélvicas, hipoplasid
femoral, pie equino, atrofia muscular, hipoplasia gen
tal, anomalias renales, cardiacas y neurolégicas.

En casos de sirenomelia las malformaciones asoc!
das descritas han sido hidrocefalia, enfermedad aden”
matoidea quistica congénita de pulmén, agenesia rend
bilateral, agenesia de genitales y gastrointestinales ba-
jas. _

Recientemente Sirtori y cols. en una revisién retr’™
pectiva de 11 casos comprobados, demostraron que ¢
oligohidramnios severo (limitante del diagnastico) *~
tuvo presente en el 45% y en todos ellos fueron detect™
das otras malformaciones asociadas: defectos cardis®”
congénitos (4), deformidades esqueléticas (10) ¥ dele!
tos de la pared abdominal (4). Concluyen los autores que

a4
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algunos casos de sirenomelia pueden ser detectados
prenatalmente mediante la demostracién de nica ex-
tremidad inferior, oligohidramnios y agenesia renal bila-
teral.

Figura N*31 A: Fémur tinico. Simelia.

Figura N° 30 A: Corte coronal de columna. Agenesia sacral.

| Figura o 30 B: Corte sagital de columna. Agenesia sacral. Figura N* 31 B: Sirenomelo.
i ."‘-—-____
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Figura N* 32: (A) Ecofotograma de pies fusionados. (B "_F et
uromelo. (C) Estudio radiolégico que muestra fémures fusion:

dos.

PIE EQUINOVARUS

Este defecto esti caracterizado por una desviacion
pie hacia la linea media y una inversion de planta, lacu N
esti dirigida hacia arriba. Su incidencia general ha ¢! ]‘
reportada en 1,2 por mil nacidos vivos (Romero y €07
con una predominancia del sexo masculino de 2: e

El talipes, como también se le conoce puede ser@
bido a causas genéticas o ambientales, la asociacion
la anomalia a sindrome se muestra en la Tabla X. -

[

n t,lt'[
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| TABLA X

| Sindromes Asociados a Pic Equinovarus

Delecciones:

4p-, 9p-, 13q-, 18q
Trisomias:

9p, 20p, parcial 10q
Triploidia.

Sindromatica:
Sindrome Pena-Shokeir
Sindrome Freeman-Sheldon
Sindrome de Larsen
Sindrome de Meckel-Griiber
Sindrume de Escobar
Sindrome de Hecht
Sindrome de Zellweger

Ambientales:
Sindrome de Artrogrifosis Distal
Sindrome de la Aminopterina

Otros:
Secuencia Disrruptiva Amioplasica
Displasia Diastrofica (AR)
Hipoplasia Femoral
Secuencia de Moebius
Anencefalia
Espina Bifida

it /o | ,,
E i i i i
i | } .; !
BRI ¢ |
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Figura Ne 33: Esquema que muestra planos de corte coronal
a,b) y sagital (¢,d) de la pierna y pie,
————

Figura N 34: Piezas anatémicas que muestran cortes coronales
de una pierna normal (a) y otra con pie equino (b).

Figura N° 35: Ecofotograma de pie equino.

El diagnéstico ultrasonogrifico esti basado en el co-
nocimiento de la posicién relativa entre los huesos largos
de la pierna, los cuales en condiciones normales mues-
tran en el plano lateral el talén y los dos huesos (tibia y
peroné), mientras que cuando existe el pie equino y
logramos visualizar ambos huesos de la pierna longitudi-
nal y simultineamente veremos ademis el talén y la
porcion anterior del pie (region metatarsiana y dedos) -
(Figuras N"s. 33, 34 y 35).

El corte anteroposterior o sagital también puede ayu-
darnos; en casos normales podremos observar la pierna
y el pie completos (de perfil), en caso de que exista pie
equino solo el talon podri ser visto,
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TERATOMA SACROCOCCIGEO

Consiste en un tumor congénito que se origina de las
tres capas celulares germinales, algunos autores sefia-
lan su punto de partida en los restos de la denominada
linea primitiva o raya germinal los cuales se ubican hacia
el final de la cuarta semana hacia la regién sacrococci-
gea del embrion. Por lo general la linea primitiva dege-
nera y desaparece y en caso de persistir algunos rema-
nentes, éstos pudieran ser el origen de los teratomas.
Otros autores sefialan que el punto de partida seria el
denominado nédulo de Hensen el cual se localiza origi-
nalmente en la porcién posterior del embrion y migra
caudalmente hacia la cola embrionaria, hacia la region
del céccix. Este nédulo es el producto de la agregacion
de células totipotenciales que serian la fuente de los
diversos tejidos que componen el teratoma.

La incidencia de esta patologia ha sido calculada en 1
por 40.000 nacimientos, siendo mas frecuentes en hem-
bras con una relacién de 9:1, lo cual quiere decir que el
80% de los afectados es de sexo femenino. El 109% de
estos tumores pueden ser malignos en el momento del
nacimiento y pueden alcanzar dimensiones tales que
hacen imposible el parto por via vaginal.

Clasificacién:

La Academia Americana de Pediatria ha clasificado
al teratoma sacrococcigeo en cuatro tipos:

Tipo I: Lesion externa que protruye en la regién peri-
neal cubierta por piel con componente presacro minimo.

Tipo II: Tumor externo con significativo componente
presacro.

Tipo III: Tumor con componente predominantemente
sacral y extension externa.

Tipo IV: Tumor presacro sin componentes externos.
Intraabdominal.

Los Tipos 1 y Il predominan en la mayoria de los casos
(80% o mas), siendo la lesién de tipo quistico en el 15%
de los casos y en el 85% restante sélido o mixto,

Desde el punto de vista histopatolégico se habla de
teratomas maduros cuando sus componentes tisulares
son marcadamente parecidos a los tejidos normales y
con estructuras o componentes bien definidos.

El teratoma inmaduro se caracteriza por la existen-
cia de un componente neuroepitelial o0 mas infrecuente-
mente de origen renal y el teratoma maligno son de
origen del saco vitelino o del tipo del seno.endodermal
caracterizados por la produccién de alfa-feto-proteina.

En la revision de Gross y cols. que agrupé diez casos
de teratoma sacrococcigeo, el diagnastico antenatal fue
realizado en seis casos mediante el uso de ultrasonidos,
habiéndose resuelto el 75% de los casos mediante opera-
cion cesirea, dependiendo fundamentalmente esta in-
tervencion del volumen de la tumoracion.

Segin Romero y cols. las anomalias asociadas se pre-
sentan entre un 5 a 25% segin las diferentes series,

mientras que en la de Gross y cols. ninguno de los
portadores presenté anomalias asociadas. Las mas fre-

cuentemente descritas han sido la espina bifida, la uro.
patia obstructiva, paladar hendido y deformidades ey,
extremidades inferiores, sin que exista o haya podid,
comprobarse un patréon o complejo malformativo defi.
nido.

La mayoria de los casos se asocian con polihidramnios
y en algunos casos la hipervascularizaciéon del tumor
puede provocar la anemia y muerte del producto o cua.
dros hemorragicos neonatales que pueden comprometer
al recién nacido afectado.

Criterios diagnésticos ultrasonograficos: De 4
revision realizada por Holzgreve y cols. en 1985, sobr
20 casos, los 7 casos aportados por Romero y cols., lo:
10 recogidos en el trabajo de Groos y cols. y 2 casos nues
tros, se puede concluir que el diagnéstico antenatal me-
diante el ultrasonido resulta relativamente ficil, siend:
los criterios diagnésticos fundamentales los siguientes:

1. Tumoracién que emerge de la region sacral y
alcanza hasta el periné.

2. Ecopatrén solido, quistico o mixto.

3. Calcificaciones intratumorales en un 36% de
los casos.

Estos criterios resultan vilidos para los teratomas
Tipo I, Il y I11, ya que el tipo IV aparece como una masa
intraabdominal.

Figura N° 36 A: Composicién de varios ecofotogramas que
muestran un corte sagital de un feto de 37 semanas. Polo
cefdlico (PC), columna (ED) y teratoma sacro (TS).

Figura N*.36 B: RN mortinato correspondiente al caso presen:
tado en la FiguraN* 36 A.
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Figura N* 37 B: Tumoracion sacra, componente quistico con
masas salidas en su interior.

Figura N* 37 - Feto e 25 semanas correspondiente a lo.
sefialadao en las Figuras N*s. 37 A y B.

El diagndstico diferencial pudiera plantearse en algu-
nas circunstancias tales como el mielomeningocele
grande, quistes necuroetéricos cordoma, sar(:urn‘a y
ependimomas siendo la diferenciacion ultrasonogrifica
con estos (iltimos casi imposible.

En cuanto al pronostico del TSC debemos senalar que
el mismo estd sujeto al tamaiio del tumor y a su tipo
histolégico. En cuanto al primer parametro _dcbcmos
senalar que las tumoraciones grandes se asocian a una
elevada mortalidad intrauterina y por otra parte la resec-
cion quirurgica resulta dificil, engorrosa y hasla-nte san-
grante, en especial aquellos casos muy v.ascularlznc!ns.'

Lostipos II, Il y IV pueden estar asociados a n.'lallg'm-
dad en un 10y hasta 13%, dando lugar a metastasis en un
6%, 20%, 76% respectivamente.

Los tumores pequefos y benignos son los de mejor
pronoéstico variando su mortalidad entre un 3 a 12% en
comparacion con el 40 a 55% de los restantes casos.
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DIAGNOSTICO PRENATAL DE SIRENOMELIA

Dra. Vivian Segarra, Dr, Freddy Guevara Z., Dra. Roxana La Manna G.,
Enrique Rodriguez, Dr, Eduardo Gil, Tee. Brandy Julian

Hospital Universitario de €,

aracas, Servicio de Obstetricia, Unidad de Perinatologia; Maternidad “Concepciin Palacios”

RESUMEN

Los hallazgos ecosonogrificos en dos casos de Sireno-
melia son evaluados. En ambos casos el Oligohidram-
nios Severo limito el diagndstico pre-natal por la pobre
visualizacién de la anatomia fetal, realizindoseles infu-
sién de Liquido Amnidtico Artificial. En uno de los casos
se logré correctamente el diagnostico de SIRENOME-
LIA en el periodo pre-natal; en el otro caso no se logré
precisar por ultrasonido el diagnéstico, pero se planteé
la AGENESIA RENAL BILATERAL y la posibilidad de
una Displasia Esquelética a descartar por evidenciarse
disparidad entre la tibia y el peroné que se logré evaluar.
Ambos casos fueron interrumpidos por el pobre pronés-
lico fetal.

Podemos concluir que la Sirenomelia es una condi-
cion letal, que puede ser detectada por ultrasonido en
algunos casos con la demostracion de una sola extremi-
dad inferior, oligohidramnios y agenesia renal bilateral.

INTRODUCCION

Sympodia es el término dado por Ballantyne (1) a una
malformacion congénita caracterizada por un “‘estado
de inversion de las extremidades inferiores con una
fusién mayor o menor de las partes, y con un desarrollo
imperfecto de ellas y los rganos pélvicos vecinos asi
como de la pelvis™. _

Otras denominaciones dadas a esta malformacion
son: Feto Cuspideo, Monopodia, Sirenomelia, Sirena,
Symelia y Feto Sireniforme.

El diagnostico antenatal de Sirenomelia pu‘mltr'scr
hecho por estudio radiologico (2) y por Ultrasonido (3-3)
dificultindose el diagnostico por ultrasonido por el ha-
llazgo constante del Oligohidramnios.

El proposito de esta comunicacion, es reportar los
hallazgos ecosonogrificos encontrados en dos casos de
Sirenomelia y revision de la literatura.

MATERIAL Y METODOS

Se revisan 2 casos de Sirenomelia, los cuales fm:fuu
evaliiadis en la Unidad de Perinatologia del lluﬁi!llul
Universitario de Caracas, en noviembre de 1991 l"
indicacinn para el estudio fue Olal(;o”l“HAMNl.Ob
SEVEI{O, R.C.1.U., referidos por la Maternidad Con-
cepeion Palacios.

——

El equipo de ultrasonido utilizado para la valoraciéon
de estos casos consistio en equipos lineales (convex) y
sectoriales, de tiempo real, con transductores de 3,5
MHz,

Para poder visualizar la anatomia fetal y valorar la
urodinamia fetal, ambos casos fueron incluidos en el
protocolo de LUIQUIDO AMNIOTICO ARTIFICIAL
DEL HUC (Dr. F. Guevara Z.).

Los datos sobre la evolucion y resolucién de ambos
casos se obtuvieron en la MCP, asi como también del
reporte de autopsia de los mismos,

RESULTADOS

Durante el segundo semestre de 1991, dos casos de Si-
renomelia fueron detectados. La edad gestacional en que
se realizo el diagnéstico, los hallazgos ecosonogrificos,
la evolucién luego de la amnioinfusion, el cariotipo, ma-
nejo obstétrico, hallazgos macroscépicos de anatomia-
patoligica y radiolégicos se muestran en el Cuadro N° 1.

En ambos casos se realizé el Dx. inicial de Oligohi-
dramnios Severo por lo que fueron referidos para su es-
tudio incluyéndose en el Protocolo de Liquido Amniati-
co Artificial del HUC (Dr. Freddy Guevara Z.).

~ o € N .
Figura N* I: Corte transversal del didmetro biparietal, apre-

cidndose el grude de atrapamiento fetal por la presencia de
Oligohidramnivs,
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Figura N 2: Caso de Symelia Apus, corte longitudinal de la
region caudal, observindose ausencia de sacro v huesos iliacos.

Figura N° 3: Corte longitudinal de extremidad inferior, del
mismo feto de la Figura N" 2. Se aprecia fémur iinico, ar-
queado, cuyas partes blandas terminan en punta ahusada.

Figura N° 4: Caso N° 2, corte longitudinal del dorso fetal,
evidencidndose feto atrapado, Los calipers sefialan el bolsillo
de liquido amniético logrado post-infusidn.

Figura N* 5: Corte transversal de abdomen fetal, donde no <
evidencia las sombras renales bilaterales. Se aprecian imdig.-
nes anecoicas intraacbdominales, que no se modificaron du-
rante la amnioinfusidn, que pudieran corresponder a asas in-

testinales.

CUADRO N° 1

Caracteristicas de los Dos Casos de Sirenomelia

HUC-MCP. 1991

Caso 1 Caso2
Edad Gestacional x FUR 32 Sem. 32 Sem.
Edad Gestacional x ECO 26 Sem. 28 Sem.
Dx. Sirenomelia x ECO Si No
Dx. Agenesia Renal
Bilateral x ECO Si No
Edad Gestacional al
Finalizar el Embarazo 33 Sem. 33 Sem.
Estado Fetal Muerte Fetal Muerte Fetal
Peso Fetal 860 gr. 940 gr.
Cariotipo 46 XX 46 XY
Oligohidramnios Si Si
R.C.1.U. Si Si
Sirenomelia Apus Dipus
Ano Imperforado Si Si
Ausencia Genitales Ext, Si Si
Agenesia Renal (Autopsia) Si No se realizd
autopsia
Arteria Umbilical Unica Si idem al anterior
Radiologia 1 solo Fémur 2 Fémur
1 Tibiay
Pr.-runé
Normales
=
__—-""
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Diagnéstico prenatal de sirenomelia

Luego de las Amnioinfusiones, en un solo caso se pu-
do lograr el Dx. preciso de que se trataba de una Sireno-
melia (Figuras N°s. 1, 2,.3): sin embargo. en el otro caso,
no se logré mejoria importante de la visualizacion de la
anatomia fetal (Figuras N°s. 4 y 5), sélo pudiéndose
concluir que estibamos ante la presencia de una Agene-
sia Renal Bilateral, con disparidad en la medicion de
tibia y peroné porlo que no se descartaba la presencia de
una alteracion esquelética asociada,

En ambos casos se decidié la interrupcion del emba-
razo por via vaginal, con la utilizacién de Misoprostol via
oral. Ambos fetos nacieron muertos, el cariotipo se rea-
lizé en ambos fetos y la autopsia sélo se logré realizar en
un caso ya que en el otro hubo negativa familiar.

DISCUSION

La Sirenomelia es una condicién letal, caracterizada
por una rotacion y fusion de las extremidades inferiores
con posicién medial, fusién o ausencia de los peronés,
anormalidades de la columna lumbo-sacra, ano imperfo-
rado, agenesia renal y de érganos genitales internos,
exceptuando las gonadas (5).

Es una anormalidad excepcionalmente rara, con una
incidencia reportada de 1/60.000 nacimientos. Pre-
senta, ademas, una relacién de 2,7/1 de Varones/Hem-
bras (6).

El término Sympodia y Monopodia fue empleado por
primera vez por Ballantine en 1904 (1).

Monopodia consiste en la completa fusién de los
miembros inferiores, y Sympodia se refiere a la fusién
incompleta. En 1865 Furster (7), adopté el término Sy-
melia, refiriéndose a los distintos grados de fusion de las
extremidades inferiores, y los clasificé de la siguiente
manera:

Sympus Apus (Figura N 6), la mas comiin de todas,
en la cual no estin presentes los pies y las extremidades
inferiores terminan completamente fusionadas en punta
0 muiién, un fémury tibia estan presentes (Figura Ne D).

F igura N° 6: Caso N* 1, Symelia Apus. Vista macroscépica.

Figura N°7: Imagen radioldgica de la Symelia Apus. Nétese los
detalles de espina bifida a nivel cervical, fusiin de los huesos
de la cadera y un fémur iinico.

En la Symelia Unipus un pie estd presente, hay
fusion parcial de los dos pies. Pueden observarse ambos
fémur y tibias. En la Symelia Dipus se distinguen
claramente 2 pies dando la apariencia de aletas: estin
presentes fémur, tibia, peroné (Figura N° 8).

La ETIOLOGIA de este Sindrome es DESCONO-
CIDA.

Por hallazgos experimentales en embriones de pollo
(7), en los cuales se destruye la poreién axial de la region
caundal, se infiere que la Sirenomelia y las malformacio-
nes del tracto genitourinario quizds representen diferen-
tes grados de severidad del llamado Sindrome de Regre-
sion Caudal (9).

El Sindrome de Regresion Caudal, puede explicar
desde el punto de vista embriopdtico que la Sirenomelia
es presumiblemente la consecuencia de un deéficit
cuneiforme en la region posterior de la blastema caudal,
que ocurre tempranamente antes de la 4* semana de
desarrollo y previo al desarrollo del alantoides (10), por
lo cual, usualmente, hay ausencia de los vasos del alan-
toides.

Como alternativas etiopatogénicas se han postulado
diversas teorias, entre las cuales se mencionan la teoria
de la Falla Primaria, la cual sugiere que la Sirenomelia

e
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Figura N° 8: Caso N° 2. Imagen radiolégica de la Symelia
Dipus. En vista lateral, se aprecian 2 fémur y una tibia y
peroné.

se debe a un defecto primario en el desarrollo de las
somitas caudales; la Teoria de la Presién, en la que se
presume que una fuerza intrauterina actiia en el extremo
distal del embrién causando un desarrollo anormal del
mismo (11); y la Teoria del Déficit Nutricional, la cual
postula que la Sirenomelia puede ser secundaria a un
compromiso de la irrigacién de la porcién caudal del
cuerpo, debido al hallazgo constante de una arteria um-
bilical iinica en este Sindrome (12).

El Sindrome de Regresion Caudal ha sido asociado
esporadicamente con diabetes materna (13, 14), con
exposicion intrauterina antes de la 4* semana de gesta-
cion a dosis excesivas de Vitamina A (15); y en estudios
experimentales con ratas y embriones de pollo, se ha
producido sirenomelia al administrar Cadmiun y Plomo
(16) y por irradiacion del saco vitelino (17).

La Sirenomelia debe ser incluida como parte del diag-
nostico diferencial en los casos de oligohidramnios,
junto con la ruptura de membranas, agenesia renal hila-
teral, enfermedad poliquistica renal, rifién
tico, uropatia obstructiva y retardo del creci
trauterino (RCIU) (5).

En presencia de OLIGOHIDRAMNIOS SEVERO, no

se puede realizar un estudio ecosonogrifico de calidad,

y la etiologia del Oligohidramnios no podrd ser real-

multiquis-
miento in-

A —
mente determinada. El diagnéstico ecosonogrificq g
entorpecido por la pobre visibilidad y la extrema flexisy
fetal.

Es muy dificil valorar la urodinamia fetal en Presenci,
de un Oligohidramnios, en estos casos es indicatiy,, el
uso de métodos complementarios tales como la Am.
nioinfusion (18) y la Resonancia Magnética (19),

La visualizacion de ambas tibias y peronés, con 0 sin
pies, o la identificacién de un fémur inico pueden ser la
clave para el diagnéstico antenatal de la Sirenomelia.
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PROCEDIMIENTOS INVASIVOS DIRIGIDOS POR ULTRASONIDO
‘ EN EL AREA PERINATAL
(Experiencias de la Unidad de Perinatologia del HUC)
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Walter Barrantes, Dr. Freddy Guevara,

Dr. Carlos Hernindez, Dr. Eduardo Gil, Tec. Brandy Julian

Hospital Universitario de Caracas, Servicio de Obstetricia, Unidad de

Perinatologia

Desde el advenimiento del Ultrasonido de tiem poreal,
los diagnosticos que se pueden realizar en el drea perina-
tal son cada vez mds precoces y de mejor calidad, permi-
tiendo desarrollar procedimientos invasivos intrauteri-
nos con la finalidad no sélo diagnéstica sino también
terapéutica.

Enla Unidad de Perinatologia del Hospital Universita-
rio de Caracas, contamos con la infraestructura tanto
fisica como humana, que nos permite la realizacién de
una serie de procedimientos invasivos dirigidos por ul-
trasonido, para precisar Dx. VIROLOGICO y CROMO-
SOMICO en muchos casos y servir en otros en forma
terapéutica ante determinadas patologias.

El presente trabajo tiene como finalidad no la descrip-
cion tedrica de los procedimientos, sino la preparacién
resumida de una serie de casos con determinadas pato-
logias a las que se le realizaron procedimientos invasivos
con equipos de Ultrasonido de tiempo real, sectoriales y
lineales (convex), con Transductores de 3,5 MHz.

CASO 1

Se trata de un caso de Biopsia de Vellosidad Corial, la
cual se realizé previa evaluacién ecosonogrifica del caso
¥ localizacién placentaria.

El procedimiento se realizé por indicacién de edad
Mmaterna avanzada, para estudio cromosémico.

Figurq N° 1-A: Muestra un corte longitudinal de la c:rwul'ﬂd
Utering, evidencidndose placentu en cara posterior del Hiera, 86
observan ademds partes fetales, y se aprecia imagen r efringente
lineal a nivel det cervix, correspondiendo a la punta del caté:
ter, en el momento de su introduccion.

e}

s
L]
F
: 4
N

CORIAL 8T7@SD:

Figura N° 1-B: Se aprecia imagen refringente lineal, subcorial,
que corresponde al catéter en el momento de la obtencion de la
muestra por aspiracién de la misma.

El estudio genético reporté un Cariotipo Normal XX.
CASO 2

Pac. de 21 aiios de edad,de 20 Sem. de Gestacion, IG,
la cual es referida para evaluaciéon ecosonogrifica en la
Unidad, por presentar altura uterina no acorde para la
edad gestacional por F.U.R. A la exploracion ecosono-
grifica se evidencic OLIGOHIDRAMNIOS SEVERO y
TUMORACION QUISTICA a nivel del hemiabdomen
fetal inferior, que parecio corresponder a una MEGA-
VEJIGA, por su localizacion tan anterior y desde la
porcion inferior de la pelvis fetal, no lograndose apreciar
las imigenes renales (Figura N” 2-A),

Se procedié a punzar dicha tumoracién con una aguja
N° 20, dirigido por ultrasonido, obteniéndose 60 cc de
liquido xetrino, al cual se le realizaron estudios bioqui-
micos (osmolaridad y electrolitos) resultando normales.

e —————
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A la paciente se le incluyé en el protocolo de L
QUIDO AMNIOTICO ARTIFICIAL, pudiéndose vy,
rar de esta manera la Urodinamia fetal, con dilatac-.u'
pielocalicial bilateral. N

La paciente presentd trabajo de parto espontine,
expulsando a las 24 Sem. de gestacién y obteniéndoge ;'
Anatomia Patolégica corroboracion de una Eﬁlen(}si:
Uretral Fetal.

CASO 3
Presenta la realizacion de una CORDOCENTESIS ¢,
una paciente de 38 afios, con una gestacion de 22 sem.

nas, siendo la indicacién del estudio genético, Edag
Materna Avanzada.

| S TR / Figura N° 3-A: Corte longitudinal de cavidad uterina, donde se
evidencia placenta de localizaciin en fondo y cara posterior d¢

Figura N° 2-B: Se evidencia zona refringente puntiforme intra- . :
iitero, aprecidndose la insercién del cordon umbilical.

vesical, gue corresponde a la punta de la aguja, en el momento ,
de la obtencidn de la muestra dirigida por ultrasonido. [

W
[
1

L L)
D
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3
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. . e ; rentd
Figura N° 3-B: Se observan imdgenes refringentes, "egr:" 4, €8
3 2 = . . " . r i P )
Figura N° 2-C: Se aprecia imagen vesical fetal, en corte longi- rias a nivel de la inserciin del cordén umbilical en place

tudinal, posterior a la puncidn, el momento de aspiracién de la muestra.

__——""/'
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Procedimientos invasivos y ultrasonido en drea perinatal

R St

Una vez obtenido el material de estudio, se le realiza-
ron pruebas para verificar que se trataba de sangre fetal
y no materna (HCC-_B. V-L.E\l.. HEMATOCRITO y el
test de KLEISHAUER BETKE).

El resultado del cariotipo fetal reporté estudio cromo-
somico normal, XY. Luego de la extraccidon de la aguja,
se realizé vigilancia por ultrasonido en el sitio de |a
puncion, no evidenciindose sangramiento activo, n for-
macion de hematoma, ni la presencia de Bradicardia
Fetal.

CASO 4

Pac. de 25 aios, IG. con embarazo de 36 Sem. ., Ia cual
es referida a la Unidad para evaluacién ecosonogrifica,
por presentar altura uterina no acorde para la edad
gestacional por FUR.

Figura No 4.4 - Corte longitudinal, que muestra la tumoracién
de mayor tamasio protruyendo de la boca fetal, senalada entre
los 2 calipers.

F; :
u : ; - -
Eura Ne 4. Corte transversal de las 2 tumoraciones, ecore

, ! SR
rrf:\'g'ﬂ ‘s, protruyendo por la boca fetal. Se aprecian imagenes
af“ﬁl’ﬂlﬂ segmentarius sobre la tumoracion df ﬂu"ym;' po
. 0 que corresponden a la pinza de Biopsia de Piel Fetal, en
Mento de la toma de la muestra.

Figura N* 4-C: Muestra a la recién nacida a las 48 horas de
vida, entubada via endonasal, previo a su intervencidn quirtir-
gica, y se evidencia escoriacion en el centro de la tumoracién de
mayor tamano que corresponde a la zona de la toma de la
muestra in iitero.

Al momento del ultrasonido se evidencia: HIDRAM-
NIOS MODERADO, con bolsillos de L.A. entre 8 y 9
cms (en profundidad) y las tinicas malformaciones exter-
nas evidentes al momento de valorar los movimientos
deglutorios fetales fueron 2 tumoraciones que protruian
en forma intermitente de la boca fetal, refringentes, de
3x3 y 2x1 cms., respectivamente, unida esta segunda a
un pediculo largo de aprox. 5 cms.

Se le realizé ECO-DOPPLER a las 2 tumoraciones,
constatindose que no presentaban vascularizacién al-

guna.

Se realizé estudio citolégico que reporté tumoracién
benigna y se constaté madurez pulmonar fetal por am-
niocentesis, decidiéndose su resolucion obstétrica por
via alta, previo manejo en equipo del caso, obteniéndose
R.N. vivo, femenino, de 2.850 grs. y 53 cms. Apgar: 7 al
min, no ameritando entubacién endonasal al momento
del nacimiento.

CASO 5

Pac. de 27 aios, ILIG, IIP, con gestacién de 27 Sem..
referida para estudios por tratarse de un caso de HI-
DROPS FETAL NO INMUNOLOGICO, apreciindose
a su exploracion ultrasonogrifica un HIDROTORAX
BILATERAL, que, segin referencia del médico tra-
tante, era de instalacion reciente, lo que planteé la posi-
bilidad diagnéstica de un Quilotérax como origen del
Hidrops, en donde la TORACOCENTESIS constituiria
un procedimiento diagnéstico y terapéutico.

Posterior a la realizacion de TORACOCENTESIS
bilateral, y extraccién de 60 cc de liquido xetrino, se
aprecio expansion del pulmén derecho casi completa-

"\
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mente y mejoria evidente del lado izquierdo, corrobo- Se le realizaron CSlUdl'?B. bioquimicos al liquido ex.
rindose ademds mejoria de las resistencias vasculares traido descartindose la posibilidad de que se tratase (e

por eco-doppler (Figura N° 5-B). un QUILOTORAX.

A las 24 horas posterior a la puncion, se aprecié reins.
talacion del HIDROTORAX BILATERAL, mantenién.
dose conducta expectante y dejando evolucionar espop,.
tincamente.

A través de esta pequena sintesis en el manejo inva.
sivo de algunas de las patologias que hemos valorado er,
la Unidad de Perinatologia del HUC, hemos querido da
un aporte a todos los especialistas que se desempena:
en esta drea, en nuestro medio.

Es de hacer énfasis en el hecho de que es de surr
IMPORTANCIA la buena guia por ultrasonido que p
mita la visualizacién continua y completa del instrume:
tal que se utiliza, para evitar lesiones fetales y matern.
innecesarias.

El grado de resolucion de los equipos de Ultrasonid
con los que se cuenta hoy en dia, ademads de la experier.
cia del explorador, permiten que cada vez mas larealiza-
cién de estos procedimientos invasivos se puedan reali-
zar de una manera eficiente y segura.

Figura N* 5-A: Corte transversal de tirax fetal, con edema
subcutdneo. corazén con 4 cimaras en el centro del tirax, con
imdgenes anecoicas bilaterales correspondientes a HIDROTO-

RAX BILATERAL.
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HEMATOMA SUB CAPSULAR HEPATICO NO ROTO
EN LA PRE-ECLAMPSIA SEVERA

Presentacion de un Caso

Dra. Bertha Montero de Gonzilez

Policlinica Barquisimeto

RESUMEN

Se presenta un caso de Hematoma Su b-Capsular He-
patico No Roto, como complicacién en la pre-eclampsia
severa.

El cuadro clinico se instalé después del parto gemelar
por cesdrea, con una sintomatologia caracterizada por:
dolor abdominal en banda epigastrica de Chaussier,
anemia moderada a grave y hepatomegalia dolorosa a
expensas del lébulo derecho.

El diagnéstico se confirmé mediante el uso de méto-
dos para-clinicos por imagenes: RX, TAC yUS.

Se mantuvo como hematoma, sin complicarse con
ruptura, involucionando hasta su recuperacién total.

El Ultrasonido resulté ser de gran utilidad en el ma-
nejo de estas lesiones.

INTRODUCCION

Tomando en consideracién las complicaciones médi-
cas que pueden presentarse en las diferentes modalida-
des clinicas de la Hipertension Arterial Inducida por el
embarazo y su influencia en el incremento de la morbi-
mortalidad perinatal como ha sido expuesto ya en la
literatura nacional y extranjera (1, 2, 3, 4, 5, 6), se
presenta un caso de HEMATOMA SUBCAPSULAR
HEPATICO NO ROTO, complicacién sumamente
grave que puede ser mortal.

Para el diagnéstico, ala clinica se aund el Ultrasonido,
el cual demostré ser altamente eficaz, incluso prioritario
a otros métodos de diagnéstico por imagenes e indicado
si queremos hacer: primero un diagnéstico precoz ante
la presencia clinica de pre-eclampsia grave y signo de
“Barra epigastrica de Chaussier”, dolor intenso epigas-
trico que traduce la distension de la cipsula de Glisson
por formacion del hematoma; y segundo si queremos
hacer un seguimiento de las condiciones y evolucion del
hematoma hacia la estabilizacién, ya que si se presenta
la ruptura, las caracteristicas clinicas cambian presen-
tandose signos patognomanicos de hemorragia interna.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 23 afios, procedente del medio subur-
bano, Enfermera Profesional, Ilgesta-Ipara, cursando
una gestacion gemelar. Desde la 33 semanas de emba-
razo comienza a presentar cifras tensionales altas (140-
100 mm de Hg) las cuales van aumentando paulatina-

mente a pesar de la medicacién establecida, pudiendo
clasificarse como Pre-eclampsia Grave, lo que obliga a
su hospitalizacion en el Hospital “Pastor Oropeza™ del
S.S5.0., donde permanece 2 semanas. Después de las 35
semanas aparecen olros signos pre-eclampticos como la
hiperreflexia, edemas y proteinuria. A las 36 semanas
presenta epigastralgia moderada y se decide interrup-
cion del embarazo. La paciente entra en trabajo de parto
y es hospitalizada nuevamente. Las cifras tensionales no
se controlan y el parto se resuelve por cesirea. Se obtie-
nen dos fetos masculinos de 2.500 y 2.800 grs. en buenas
condiciones.

A las 6 horas de la intervencion, la paciente refiere
presentar epigastralgia intensa, dolor en hipocondrio
derecho con irradiacion a la regién dorsc-escapular res-
pectiva. A la palpacién el hipocondrio es doloroso y se
palpa borde hepatico anterior a dos traveses de dedo
debajo del reborde costal. Se sospecha complicacién
hepatica hemorrdgica y se piden examenes complemen-
tarios: Rx de térax, TAC y Ecosonografia, Hematologia.

La Rx Térax reporta (Figura N° 1): Trasparencia pul-
monar conservada. Importante elevacién del hemidia-
fragma derecho. Signo indirecto radiolégico de aumento
de tamarno del higado.

Figura N* I: Marcado por la HNecha, se observa el hemidia-
Jragma derecho elevado,
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La Tomografia (Figura N" 2) reporté lo siguiente: “En
los cortes tomograficos practicados observamos higado
aumentado de manera importante, apreciindose ima-
gen hipodensa, con valores de atenuacion bajos. corres-
pondientes a liquidos que se ubican en el lobulo hepitico
derecho hacia su borde lateral, observindose en casi
todos los cortes practicados. La vesicula se ve sin cilen-
los. Vasos sin alteraciones focales en su parénquima.
Rifiones de forma, tamaio y posiciéon normales con
buena eliminacién del contraste yodado, observandose
discretamente dilatacion de las pelvis renales a predo-
minio del lado derecho. Pequeno derrame pleural basal
posterior derecho. Grandes vasos de calibre normal. No
observamos crecimientos ganglionares peri aérticos.

Dr. Torrado™.

TOMOG
CONTRASTE
E‘24 A

ABOOMIHAL
ORAL

MEAN
Y ESSLLLE

ASH @14068

Figura N° 2: Obsérvese la imagen tomogrdfica, marcada con un
punto la zona correspondiente al hematoma en uno de los cortes
reportados.

El Ultrasonido hepéatico (Figuras N%. 3, 4, 5, 6) re-
porto: Se observa imagen ecosonograficamente mixta de
limites bien definidos, con zonas de hiperecogenicidad
irregulares bordeando otras hipoecogénicas y anecoicas
simulando cavidades llenas de liquidos. Las imigenes
descritas se encuentran ocupando el 16bulo derecho del
higado, y un tamario que desde el borde antero-superior
al inferior es de 16 cm en sentido longitudinal y 7 ¢m en
sentido trasversal. El resto del organo se visualiza con
patron ecosonografico dentro de lo normal. En conclu-
sion, se hace el diagnéstico de: Hematoma Subcapsular
Hepitico.

Otros estudios paralelos demostraron: anemia, daio

hepitico y proteinuria en las muestras correspondien-
tes.

B. Montero de Gonzale;

Figuras N°s. 3 y 4: En cortes transversales sobre higado, a nivel
de 4° y 5° espacio intercostal derecho, la imagen ecogrifics-
mente mixta (zonas ecogénicas distribuidas irregularmente ¥
bordeando zonas sin ecos que simulan cavidades llenas de

liquidos), localizadas hacia superficie del lébulo derecho, dife-
rencidndose bien del resto de tejido sano.

5 5 v jres€
Figura N 5: Imagen obtenida a la semana de evolucion. N‘: =
los cambios del ecopatrén, el aumento de la ecogenesid® :
corresponderia a los procesos de organizacién del hemato™®
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Hematoma subcapsular hepitico no roto en pre-eclampsia

Figura N° 6: Imagen ecogrdfica obtenida a los 75 dias. Es
evidente la disminucion del tamario de la lesién y la tendencia
a la restitucion de un ecopatron hepdtico hacia la normalidad,
la cual se obtuve totalmente a los 90 dias.

DISCUSION

El hematoma subcapsular hepitico y su ruptura es-
pontinea o inducida es una de las complicaciones mas
temibles en la practica obstétrica, conlleva a situaciones
de urgencia médica-quinirgica y una gran mayoria de los
casos resultan irrecuperables. Se establece como conse-
cuencia de la serie de alteraciones fisiopatolégicas que
ocurren en los procesos toxémicos,

Su frecuencia, podriamos decir que no esta bien esta-
blecida; T. Monroy, en su trabajo publicado sobre el
tema en 1965, lo reporta como extremadamente infre-
cuente (7). Y mds recientemente, para 1988, Gutiérrezy
col. (8) refiriéndose a hallazgos anatomo-patologicos
post-morten en eclampticas reporta: un 21,3% de hema-
tomas no rotos y un 13,1% de hematomas rotos en un
total de 61 autopsias. De tal manera que podriamos
deducir que son patologias mas frecuentes de lo que
pensamos y que generalmente son hallazgos del paté-
logo en autopsias.

Este caso correspondié a un grupo de 179 pacientes
con pre-eclampsia grave que fueron atendidas en el
Hospital “Dr. Pastor Oropeza” del S.5.0. de Barquisi-
meto durante los afios de 1983-1988. Aunque el caso fue
resuelto posteriormente en clinica privada de la misma
localidad, de tal manera que podriamos decir que signi-
ficé un 1,79% en el transcurso de 5 anos en el $.5.0.

En la clinica prevalece desde el punto de vista sisté-
mico, la hipertension arterial y la mala perfusion de los
tejidos debido al vaso espasmo final generalizado (9, 10).
Localmente a nivel de 6rganos vitales como higado,
cerebro, rinon, pulmones, ete., se manifiestan con una
serie de alteraciones anatomopatologicas caracteristi-
cas, dependientes de estas ubicaciones.

Especificamente, a nivel de higado podemos observar
lesiones macroscopicas donde la mas tipica es la necro-

~sis hemorrdgica en la periferia de los lobulos, mas fre-

cuente en el lobulo derecho, observandose zonas rojizas
e irregulares que pueden ir mas alla de la cdpsula de
Glisson (11). En las lesiones microscipicas las zonas de
necrosis y hemorragias se inician en los espacios peri-
portales asociados a dilatacion y trombosis de los vasos.

El hepatocito se carga de grasa y ejerce compresion
sobre estos vasos para finalmente ocurrir necrosis y
ruptura. Se reportan también cambios degenerativos
endoteliales que unidos a las alteraciones de coagula-
cién sanguinea tienen un papel preponderante en la
hemorragia, hechos establecidos por Sheehan en 1973
(12, 13).

El hematoma subcapsular puede persistir como tal o
bien pasar a la ruptura, la cual puede ser espontédnea o
desencadenada por traumatismos, involucrados como
tales estan las mismas contracciones uterinas, contrac-
ciones del diafragma, convulsiones, compresiones en el
epi e hipocondrio, es decir, todo lo que pueda aumentar
la presion intraabdominal. Lo ideal seria mantenerlo en
la fase de hematoma subcapsular, para lo cual es Yunda-
mental el diagnéstico precoz y adoptar conductas con-
servadoras y expectantes, orientados clinicamente por
la epigastralgia o signo de Chaussier ya que cuando se
rompe éste desaparece y se establece la clinica tipica de
hemorragia interna, siendo entonces de conducta qui-
riirgica y el pronéstico es sombrio. Es causa de mortali-
dad directa por hemorragia o bien concomitante a la
agresividad del proceso toxémico.

En nuestro caso, especificamente, el uso de métodos
de diagnéstico por imédgenes, nos afianzo el concepto de
que el empleo de la Ultrasonografia es mejor y de pri-
mera eleccion no sélo para la caracterizaciéon de lesio-
nes, sino también en la instrumentacién por considerar
que se trata de una lesién “frigil”, que movimientos
bruscos, traslado del paciente, etc., pueden contribuir a
una ruptura; ademas la ecosonografia va todavia mds
alld en el sentido de que al establecerse controles perié-
dicos posteriores se puede observar la evolucién, organi-
zacion y finalmente la reabsorcion y restablecimiento de
la ecoestructura del tejido hepatico normal.

Sélo cabe mencionar ahora la posibilidad de diagnés-
tico diferencial con otras lesiones hepiticas preexisten-
tes como podria corresponder a algunos tumores benig-
nos entre los cuales se citan con una frecuencia del 73%
en la mujer y con un predominio en el lobulo derecho del
higado, este es el hemangioma cavernoso (14), y cuyas

imdgenes ecosonogrificas podrian ser similares al he-
maltoma,

Indudablemente que es la asociacién del Ultrasonido

y la clinica lo que tiene un valor sustancial e insustituible
en el diagndstico.
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PATOLOGIA ESCROTAL. CORRELACION CLINICO ECOGRAFICA

Dra. Reina Pinto, Dr. Roger Pirela, Dra. Tibaire Iturriza, Dra. Eira Velisquez, Dr. Pedro Unshelm

Meédicos Radiolégicos. Hospital **Dr. Miguel Pérez Carreiio™

INTRODUCCION

La afeccién escrotal es una causa comin de consulta
en los Servicios de Urologia y Cirugia (18%-20%) y hasta
la aparicion del US en la Imagenologia Escrotal (en los
anos de 1974-1976. introducido por Miskin-Bain y
Shawer). el examen fisico, la transiluminacién y la ex-
ploracién quirtirgica, eran los iinicos medios seguros
para examinar el contenido escrotal. Aunque los dos
primeros probaron ser adecuados para la mayoria de los
pacientes. presentan muchas limitaciones, entre ellas:
dificultad en la palpacion de un escroto doloroso o ede-
matoso. la incapacidad para distinguir en forma abso-
luta el origen de una masa escrotal, es decir, genital o
extragenital, testicular o extratesticular. Ademis, la im-
posibilidad en definir la naturaleza de la masa, su benig-
nidad o no. asi como la coexistencia de procesos simulta-
neos u ocultos.

Todos estos inconvenientes fueron superados con el
Ultrasonido, especialmente el US de alta frecuencia y
tiempo, el cual tuvo un gran impacto positivo en la
precision diagnéstica de las enfermedades escrotales.
Adicionalmente, estamodalidad de imagen escrotal pre-
senta miltiples ventajas: no invasivo, indoloro, bajo
costo, rapido y facilmente reproducible, asi como una
elevada sensibilidad.

En nuestra investigacién, los principales objetos son:
determinar la sensibilidad y especialidad del US en la
patologia escrotal y determinar el grado de correlacién
del US escrotal con el diagnéstico definitivo (anatomia
patologica y/o seguimiento clinico;.Prolongado) y no con
otras modalidades de imagen, esto con el fin de demos-
trar el valor real del US como método diagnéstico.

MATERIAL Y METODO

Se estudié en forma prospectiva el contenido escrotal
de 500 pacientes, en un periodo de 19 meses {Fehrulru 90
- Octubre 91), practicindose una o mas exploraciones
sonogrificas, Inicialmente fueron divididos en dos gru-
pos: un Grupo Control, constituido por 40 sujetos volun-
tarios, entre 20-60 aiios de edad, seleccionados al azary
que no referian historia de enfermedad escrotal, este
grupo serviria para revisar los aspectos de la anatomia
sonografica asi como para el establecimiento de una
linea de base “normal”. Por otro lado, el segundo Grupo
estaba formado por 460 sujetos, entre 6 meses y 81 aios
de edad, referidos a lu Unidad de Ecografia por presen-
tar sospecha clinica de patologia escrotal,

En ambos grupos se estimé la ecogenicidad y dimen-
siones de las estructuras testiculares y extratesticulares
de aspecto normal o patolégico. Se utilizé un equipo de
marca comercial (Siemens SL1) con transductor de 7.5
MHz de tiempo real, sectorial y de alta resolucién. Los
hallazgos sonogrificos fueron registrados mediante in-
formes escritos, y en la mayoria de los casos evidencia
fotografica, comparandose posteriormente con los re-
sultados de anatomia patoldgica, hallazgos quirirgicos
y/o seguimiento clinico prolongado.

TECNICA

Se colocaba al paciente en decibito supino, muslos en
ligera abduccién y se le indicaba realizar la traceién
superior del pene hacia el abdomen con el fin de exponer
y elevar la bolsa escrotal. Se iniciaba el estudio me-
diante la técnica de contacto directo y con cortes trans-
versales simultineos de ambos hemiescrotos, y luego se
exploraba cada hemiescroto por separado con cortes
longitudinales, transversales y oblicuos. Adicional-
mente, en los casos necesarios, se realizaban maniobras
especiales y palpacién del contenido escrotal durante el
US, eventualmente se complementaba con US abdomi-

nal.

RESULTADOS

Apariencia Sonogrifica del Escroto
en el Grupo Control:

El rango etario predominante eran pacientes jovenes
(20-40 afios). El testiculo se mostré como una estructura
ovoide, de bordes bien definidos, con ecos en su interior
de mediana amplitud, homogéneos, de textura granular,
fina, brillante, que tipicamente presentaba una banda
ecogénica hacia su polo superior y de trayecto sagital, la
cual correspondia al mediastinun testis. El tamaiio pro-
medio testicular fue de 40x19 mm en los didmetros longi-
tudinal y transversal, respectivamente, El epididimo se
identificé como una estructura triangular u ovoidea ha-
cia el polo posterosuperior del testiculo, isvecoico o
ligeramente hipercoico en relacion al testiculo en el 6%
de los casos. Se determindg su didmetro mayor a nivel de
la cabeza en un corte transversal, su promedio oscilé
entre 7-8 mm. Adicionalmente, se detecto liquido peri-
testicular en el 77% de los sujetos del Grupo Control,
medido en milimetros, su valor fue de 4 mm. Por iltimo,
se midio el espesor de la piel escrotal en el 60% de los

Ultrasonido en Medicina | Vol 8 | 1992

47

Escaneado con CamScanner



R. Pinto ¢ ¢

—
sujetos y el promedio fue de 2.8 mm. Es importante TABLA N° 2
4 4 ; .
ser_mlar e d?l.ectn PF‘EI]OEI\GE ¥ :"n [.lli.c“ Tvl,.l? % de los Poblacién Explorada por Ultrasonido
sujetos asintomdticos (Tabla N" 1 y Grifico ¥ y su Distribucién
S
N" de Ecos Realizados 500
L1 ]
RABLAN" R N" de Ecos Patologicos 357
Hallazgos Sonogrificos en 40 Sujetos Asintomiiticos N" de Ecos Patoligicos Comprobados 27
(Grupo Control) N" de Ecos Normales 103
Edad (afios) 21-40 40-60 60 y mas N*de Ecos en Grupo Control 40
N" Pacientes 28 9 3 g
Tamaiio del Testiculo o
™ 41x20mm 40x20mm 38x 17 mm GRAFICO N° 2
TI 39x 19mm 39x20mm 37 x 17 mm Distribucién de los Motivos de Consulta
Tamano del Epididimo 7-18mm 8-12mm  5-9mm de Enfermedad Escrotal
Liquido Peritesticular 04 mm 0-6 mm 2-8 mm
Grosor de la Piel 1-3mm 1-3mm 1-6 mm
Dolor Esc. Agudo
35, ;
GRAFICO N° 1 ' Testiculos No Palp.
12.5%

Hallazgos Patolégicos en
4 Sujetos Asintomiticos de Enfermedad Escrotal

Dolor Escrot. Crdnic.
25,7%

. Masa Escrotal
Varicoceles 4,9% 26.5%

Sy

Ultr. Normal 85,0%
GRAFICO N° 3

Distribucion de los Hallazgos Sonogrificos
en 267 Pacientes con Ecos Patolégicos

Hallazgos Sonogrificos en Pacientes Referidos
por Sintomas Escrotales:

En la serie de 460 pacientes se logré confirmar el Patol. Mixta
diagnostico definitivo en 370 de ellos (81%) y los 90
restantes fueron excluidos debido a la imposibilidad en
la consecucién de datos clinicos definitivos o diagnésti-
cos finales (ver Tabla N" 2). De los 370 pacientes, 267
fueron reportados al US como patolégicos (72%) y 103
US normales (28%). Los hallazgos patologicos al US, se
discriminaron en tres renglones: extratesticulares, in-
tratesticulares y combinados o mixtos (ver Gréifico N° 3).
La patologia extratesticular fue la mds frecuente: 75%
de los casos, y las entidades mas importantes de este
grupo eran el varicocele y el quiste de epididimo, Las Patol. Extratest,
lesiones intratesticulares se presentaron en el 7.8% de 75,0%
los casos (ver Grifico N° 4), representados principal-
mente por los hematomas testiculares (ver Grifico N“5),.

Patol, Intratest-
7.8%

__—-—‘I"F,a:
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Patologia escrotal, correlacion clinico-ecogrifica

GRAFICO N® 4 GCRAFICO N” 6

Distribucion de las Lesiones Extratesticulares Distribucion de las Lesiones Combinadas
en Porcentaje

: Hematomas
Erc* nator
8% 15.35%
(8%

NIER] .
;%!..'i):"('- ()rquir-pillillimitl.-t

17.2%

R
\C [T RARTHYTTTY
I
2.‘,.‘?."( ansraney erRRRRIERY

(IRTTTITY]

Por tiltimo las lesiones mixtas del escroto se presentaron
en el 17.2% de los casos y la entidad mas frecuente erala
criptorquidia (ver Grafico N”6).

* Aspecto Mixto— ** Aspecto Quistico TABLA N° 3
HI: Hidrocele QxE: Quiste Epididimo Endicacion Dx. Final
VC: Varicocele HIE: Hernia Inquinoescrotal Clinica Grado Correlacién US
. Epididimitis Cr6 A: Epid. Agud —
EPC: Epididimitis Cron. EPA: Epid. Aguda Dilr Escrotal Agiida 97.6C%
(130)
GRAFICO N° 5 Dolor Escrotal Cronico 95.7%
i (95)
PR =z i Intratesticulares
Distribucién de las Lesiones Intratestic Masa Escrotal 98.9%
Hm* (98)
55 Ig% Testiculos No Palpables 100.0%%
s (47)
TABLA N° 4
Resultados Estadisticos
Ultrasonido Escrotal
Global Extratesticular Intratesticular
0x Sensibilidad 99, 34% 99, 18% 95,23%
1 1_‘1% Especificidad 94,300% 93.60% 95.00%%
Valor Predictivo
(+) 8,06% 97.00% 93,23%
Valor Predictivo
7y -y 1119 o =) 98,00¢% 98, 80% 93,00%
11.1% o F(+) 1,93%
* Ecomixto %F(-) 2.83%
Hm: Hematoma testicular  Qx:  Quiste G F (+): Porcentaje de Falsos Positivos
I..T.: Laceracion traumdtica Tu:  Tumor Seminoma % F (=) Porcentaje de Falsos Negativos
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El analisis estadistico reporté valores de sensibilidad
global de 99.31% y especificidad global de 94,19%, Se
detectaron 6 falsos positivos (5 varicoceles y un TU
testicular), y 2 errores diagnisticos: 1 hematoma y 1
torsion (ver Tabla N® 4). Se determiné la correlacion
clinico-ecogrifica, estableciéndose valores que oscila-
ban desde 9,7% de efectividad diagnéstica hasta 1009%,

DISCUSION

La exploraciin sonogrifica cada dia gana mayor reco-
nocimiento como procedimiento importante en la eva-
luacion de las lesiones escrotales y son muchos los auto-
res que han senalado sus ventajas, entre ellas: es un
método rapido. reproducible. de bajo costo, no invasivo
e indoloro. altamente sensible y de especificidad varia-
ble (3. 10. 8. 17. 21. 20, 29).

En nuestro estudio empleamos la técnica de Clark
(13). evitando el uso de soporte escrotal, y realizando de
forma rutinaria la palpacién de su contenido. Los hallaz-
gos sonograficos de nuestro grupo control coincidieron
con los de otros autores (29, 20, 32, 24), aunque muy
pocos de ellos realmente trabajaron con sujetos asinto-
maticos, excepto los trabajos de Monica Leung (24). El
criterio ecografico fundamental de normalidad testicu-
lar era la presencia de ecos de mediana amplitud, homo-
géneos v la identificacion del mediastinum testis; pe-
quenas diferencias de tamaiio entre los testiculos (me-
nor del 109%) no fueron tomadas en cuenta.

Se detectd liquido peritesticular en escasa cantidad
en la mayoria de los sujetos normales, lo cual coincide
con otras series (3, 24). El tamaio del epididimo y el
espesor de la piel escrotal no presentaron diferencias
significativas en relacién a otras series.

En el grupo referido por enfermedad escrotal, los
hallazgos sonogrificos patologicos fueron divididos en
tres renglones: intratesticular, extratesticular y mixta;
clasificacion propuesta por Sample (29). la cual tiene la
ventaja que ofrece respuesta a la interrogante clinica
mds importante: determinar si hay una lesion dentro o
fuera del testiculo, ya que las primeras son fundamen-
talmente malignas v las segundas casi siempre benig-
nas,

En otras series (18, 28, 26, 30 y 39) la frecuencia de las
lesiones extratesticulares oscila entre 409 y 90%, las
lesiones intratesticulares entre un 10% y un 60%, y las
mixtas entre un 79 y un 207

Nuestros resultados se encuentran incluidos ¢n estos
rangos, sin embargo, en las lesiones testiculares y mix-
tas de nuestra serie difieren de otros estudios en cuanto
al tipo de patologiu mas frecuente.

Luas lesiones extratesticulares son las mas frecuentes
en todas las series, habitualmente su aspecto sonogri-
fico es quistico, lo cual es ventajoso ya que permite el
diagnostico relativamente facil de la mayor parte de las
enfermedades escrotales, En esta investigacion el hidro-
cele, el varicocele y el quiste de epididimo fueron las

lesiones extratesticulares mis frecuentes, coincidiendo
con la mayoria de los trabajos realizados.

Las lesiones exclusivamente testiculares fueron poco
frecuentes y casi todas de origen traumatico y el hema-
toma testicular fue el hallazgo sonogrifico mas fre-
cuente, Este resultado no coincide eon otras series (tu-
mores siolidos). en parte era debido a la existencia de
Centros de referencia Oneologicos proximos.

Las lesiones mixtas de esta serie en mas del 6077 eran
criptorquidias, a diferencia de la mayoria de los trabajos
recientes (orquiepididimitis). este resultado se debe a
que un porcentaje importante del grupo referido eran
nifios, adolescentes y adultos jovenes. en los cuales esta
entidad es relativamente frecuente.

Aspecto Sonogrifico de las Lesiones Extratesti-
culares M:is Frecuentes:

El varicocele se evidencié como una imagen tubular
sonolucente de didmetro mayor a 1,5 mm. a nivel del
plexo pampiniforme dilatado o mayor de 2 mm. en la
vena de drenaje principal. este fenémeno exacerbado
con la maniobra de valsalva. Los quistes de epididimo v
espermatoceles se observaban como imagenes quisticas
redondeadas, habitualmente en la cabeza del epididimo
y casi siempre del lado derecho. Las hernias inguino
escrotales se caracterizaron por la presencia de reberve-
racién y peristaltismo, al igual que la extension hacia el
canal inguinal. El hidrocele se observé como una colec-
cién liquida, siempre anterior al testiculo. y aperistaltica
y sin extension al canal inguinal.

Quiste Epididimu

S0
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Patologia escrotal, correlacion clinico-ecogrifica

Hernia Inguinoescrotal

Aspecto Sonogrifico de las Lesiones Intratesticu-
lares:

El hematoma testicular se observé al inicio como un
irea ecomixta en un testiculo aumentado de tamano,
acompaiado o no de hidrocele reactivo o hematocele; en
el periodo de un mes evoluciona hacia una estructura
anaecoica con septos de bordes irregulares y reduccién
progresiva de su tamaio (ecopatron dinamico). EI TU
testicular en nuestra serie correspondié a un seminoma,
el cual se mostré como un testiculo aumentado de ta-

maio y ecomixto, sin afectacion de epididimo ni de piel
escrotal.

Hematoma Testicular con Hematocele

TEST DER

Tumor Testicular Seminoma

Aspecto Sonogrifico de las Lesiones Mixtas:

El testiculo no descendido (criptorquidia) se locali-
zaba casi siempre en el canal inguinal, proximo al anillo
superficial, como una estructura ovoidea hipoecoica y
con evidencia de mediastinum testis. La hipotrofia testi-
cular se consideré cuando uno de los testiculos presen-
taba reduccién de su tamaiio mayor al 15% en forma
comparativa, adicionalmente la mayoria son hipoecoi-
cos.

Orquitis Bilateral

Ultrasonido en Medicina | Vol 8 | 1992
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CONCLUSION

En base a nuestra experiencia el US escrotal es una
modalidad de imagen altamente <ensible v especifica
(valor predictivo positivo v negativo de 98), pudiendo
distinguir entre un escroto sano y otro patoligico, locali-
zar la lesion, asi como definir <u naturaleza, extension y
en muchos casos el prondstico. En razin de lo antes
expuesto consideramos al US escrotal como primer exa-
men para-clinico en cualquier paciente con sospecha de
enfermedad intra o extratesticular,
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ASPECTO ECOGRAFICO
DEL TERATOMA QUISTICO BENIGNO DE OVARIO

Dr. Oscar Tenreiro Picon, Dra. Tibaire lurriza

Unidad de Ultrasonido. Servicio de Radiodiagnistico, H.M.P.C.

RESUMEN

El teratoma quistico benigno de ovario.
tumoral congénita que puede contener todas las capas
de células germinales con grado variable de diferencia-
cion ¥y madurez. Por ello, su apariencia es irregular e
inconstante dependiendo de la composicion individual
de cada lesion. Asi mismo, su aspecto ecografico no es
caracteristico en mas de un 50% de los casos. pudiendo
llegar a simular desde lesiones quisticas puras hasta
tumores solidod, e incluso no uLservarse existiendo
masa palpable.

En el presente trabajo se exponen varios casos evalua-

dos en nuestra Unidad con la variabilidad ecogrifica de
presentacion de esta patologia.

es una lesion

INTRODUCCION

El teratoma quistico benigno de ovario (quiste der-
moide), es una lesion tumoral congénita que contiene
dos o mas capas de células germinales con grado varia-
ble de diferenciacion y madurez (1), lo que condiciona un
amplio espectro de caracteristicas ecogréficas que han
sido revisadas con diferentes criterios en la literatura
especializada.

Su incidencia ha sido reportada entre un 10 a 25% de
todos los tumores de ovario, siendo la gran mayoria en la
edad productiva. Puede ser bilateral y en diferentes
series se reporta una frecuencia entre 0,8-1,5% de todos
los tumores de ovario. Aunque sumalignizacion es infre-
cuente, ha sido senalada entre un 0,2-2% en pacientes
mayores de 40 afios (2, 3, 4). La clinica de estos tumores
esinespecifica y la gran mayoria se presentan asintomé-
ticos (25%). En un porcentaje menor se produce dolor o
se evidencia una masa palpable (5).

Los hallazgos radiologicos observados en esta patolo-
gia también son inespecificos al igual que cualquier ma-
sa de origen pelviano: sin embargo, se ha senalado que
en el 50% de los casos de TQBO puede observarse:

— Calcificaciones murales de una masa quistica,

— Dientes o huesos en su interior (calcificaciones
discretas en un 30%).

— Apariencia de masa radiolucente producida por
el contenido sebdaceo (1),

Después del reporte de Guttman (6) -en donde indi-
caba un alo porcentaje de TQBO con un comporta-
m.i”"” ccografico tipico al que denoming **Signo del
pico de iceberg”-, se informé que los hallazgos ecogrifi-
€05 de estas lesiones eran en mis de un 50% de predomi-
Mo quistico, 25% predominio solido y un 209% con carac-
leristicas de masa compleja.

Para finales de la década del 70 y toda la del 80.
comenzaron a aparecer reportes con discrepancias im-
portantes con respecto a la incidencia de esta tipica
imagen ecogrifica. llegindose a informar una frecuen-
cia mucho menor.

Por estas discrepancias observadas en la literatura
decidimos realizar una revision retrospectiva de los ca-
sos de este tumor evaluados en nuestra Unidad. que
fueron comprobados histolégicamente, comparando
nuestros hallazgos con la literatura revisada.

MATERIALES Y METODOS

Entre el segundo semestre de 1989 y primero de 1990
se efectud una revision retrospectiva de todos los casos
de tumor pelviano con imagenes ecogrificas sugestivas
de quiste dermoide. Se seleccionaron para este estudio
s6lo los que de éstos tuvieron comprobacién histolégica
por patélogos experimentados.

Todos los estudios ecogrificos se realizaron en la
Unidad de Ultrasonido del Servicio de Radiodiagnéstico
del Hospital “Miguel Pérez Carreiio™ del 1.V.S.S.. por
un solo operador experimentado, con transductores li-
neal y sectorial de 3.5 MHz, de marca comercial recono-
cida.

En todos los casos se habian practicado cortes trans-
versales y longitudinales en diferentes planos de la le-
sion, habiendo escogido la imagen fotogrifica mds su-
gestiva para los autores.

RESULTADOS

Encontramos 8 casos durante este periodo con imége-
nes ecogrificas sugestivas de TQBO que fueron a lapa-
ratomia y se comprobaron histologicamente. Las edades
estuvieron comprendidas entre 15 y 38 afos. No se
encontraron tumores hilaterales ni malignizacion de nin-
guno de ellos,

De los 8 casos, 7 pacientes tuvieron imagen sospe-
chosa (87,5%) y 1 paciente no se pudo apreciar después
de un examen ccogrifico minucioso (12.59%). De éstos, 4
pacientes tuvieron caracteristicas ecograficas del tipo
de masa compleja (509%). Silo 1 paciente presentd una
imagen totalmente anecoica (12,5%) y 2 pacientes con
aspecto ecografico solido o hiperecoico (259%) (Gralico

N 1),
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GRAFICO N° 1

Aspecto Ecogrifico
Resultados representados en poreentajes

Masa Compleja
[] Aspecto Sélido
M Quistico

[M No Visible

DISCUSION

Los hallazgos ecograficos del TQBO son sumamente
variables dependiendo del contenido y capas de células
germinales que contengan. Desde el punto de vista ma-
croscopico en estas lesiones pueden apreciarse piel,
grasa, pelos, dientes y hueso. Microscépicamente el
95% tiene tejido de origen ectodérmico, 73% de origen
mesodérmico y 32% de origen endodérmico (1). Contra-
riamente a lo que se creia antes de mediados de la
década del 70, que la tipica imagen ecografica de una
masa de predominio quistico con una zona ecogénica
que dejaba sombra posterior constituia mas de un 50%
de estas lesiones (7), con el progreso del US, y la obser-
vacion mas detallada, ha llevado a los autores a demos-
trar en diferentes series que esta apariencia “tipica”
constituye entre un 20-30%, y que existen otros aspec-
tos ecograficos mas frecuentes en el diagnéstico de un
TQBO (8.9, 10).

Los tres tipos bisicos senalados como caracteres eco-
graficos del Dermoide, son los que se exponen en el Dia-
grama.

DIAGRAMA N° 1

Tipos Ecogrificos de TQBO revisados en la literatura

—

ersal (2) del

QUISTICO MASA COMPLEIJA SOLIDO
10-20% »1-(}-!.003: 15-25%
« 507 » 50%
Ecogénico Ecogénico
No Visible
Laing 2007
Punta del Nivel
Iceberg Liq.-Grasa  Figuras Ns. 1y 2: Cortes longitudinal (1) y transt
Guttman Pelo mismo paciente con TQBO con tabiques de grosor varta? e
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Aspecto ecogrifico del teratoma quistico benigno de ovario

Predominio Quistico (Anecoico):

Su frecuencia estd entre 10-20% y su aspecto lipico es
una masa redondeada bien definida. de bordes gruesos,
anccoica, con reforzamiento posterior. Se ha senalado
que muchas de estas estructuras tienen una capsula
gruesa o tabiques finos y adheridos a ésta se encuentran
pequenas excrecencias (menores de 2 mm) que al estu-
diarlas en los cortes histologicos presentan diferentes
tejidos germinales permitiendo el diagndstico certero (3,

11, 13) (Figuras N“s. 1y 2).

En nuestra casuistica encontramos un 12.5% de los
casos con este aspecto.

Predominio Sélido (Hiperecoico):

Su frecuencia esta entre 15-25%, detectiandose como
masas bien definidas con ecos en su interior sin una
buena transmisién del sonido. Este aspecto se debe
generalmente a su contenido sebdceo con pelos y otros
tejidos que dan una imagen ecogénica (Figuras Ns. 3 y
4). Behan, ha reportado estudios experimentales en los
cuales determiné que los quistes dermoides de aparien-
cia solida hiperecoica se debian a los ecos emitidos por
las interfases entre las grasas y los liquidos de su conte-
nido. que impedian la transmisiion del sonido, cosa que
la grasa o los liquidos individualmente no presentaban,
comportandose completamente anecoicos (12).

Figuras N°s. 3 y 4: Cortes longitudinal (3) ¥ transversal (4) del
mismo pactente con TQBQ de aspecto solido (hiperecoico).

En el grupo de pacientes evaluados el 25% presento
esta caracteristica ecografica.

Masa Compleja (Ecogenicidad Mixta):

Representa un 40-60% de los hallazgos ecogrificos
del TQBO, en el cual se aprecian 3 sug-grupos:
A. Aquellos que tienen menos de un 50% de su conte-
nido ecogénico descrito por Guttman como “Signo
del pico del Iceberg” (Figura N" 5). Constituye entre

Figura N*5: Imagen caracteristica descrita por Guttman como
“sigrio del pico del teeberg”.
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Figuras N's. 6y 7: Cortes axial () y longitudinal (7} e
puaciente can TORBO vpo masa compleja a predominio
con nodulo mural.

l"lf-'lf.'i.l'i'i 1]
quisticn

——

un 20-30% de todas las masas complejas y se apreq,
como un tumor de predominio all(r?uicu‘c;m un foe
ecogénico que deja sombra posterior. l',l‘ contenj,,
de huesos. pelos o dientes es lo que explica el eop,
portamiento ecogrifico de este nddulo mural (13)
(Figuras N"s. 6y 7).

B. Aquellos que tienen mas de un 50% t!e masa ecogy.
nica constituida por un contenido variable de gras,,
pelo y liquido. y que en mur:hn? Cas0s se presentan
en forma de niveles grasa/liquido o liquido/liquid,
(14). Este es el sub-grupo mds frecuente con mas (J,
Ja mitad de los casos (Figura N 8).

Figura N" 8: Corte axial de un TQBO del tipo masa compleje
predominio selido,

C. Existe un tercer sub-grupo el cual se caracteriza por
presentar clinicamente una masa palpable sin evi-
dencia ecogrifica después de un examen minuciose
(15, 16). Laing reporta que este tipo tiene hasta un
20% de frecuencia explicando su ocurrencia por l
presencia de largos pediculos que permiten “escon-
der” el teratoma entre las asas intestinales haciendo
imposible su visualizacion (17). Bahan ha sefalade
que su ecogenicidad lo hace confundir con la grsd
pélvica y las asas intestinales.

 Nuestros resultados mostraron un 62,56 de los P&

clentes con TQBO con caracteristicas ecogralicas *

masa compleja, siendo la mitad de ellos de aspeet’

CCOmIXto y un 12,5% enlos que se aprecié lesion clinc®

mente, pero sin evidencia ecogrilica.

‘ Debido ala variabilidad en el comportamiento e<t b
fico de estas lesiones estudiadas, se hace indispenst Jqa
cer diagnostico diferencial por orden de fl‘t""f"".“,l,i
con las lesiones patologicas y elementos anatémic®

SIgentes:

(1) Quiste de Ovario

(2) Cistoadenoma Seroso
(3) Hidrosalpiny

(‘h Endometrioma

gt
¢

56

’ 092
Ultrasonido en Medicina | Vold i1

. —

R

Escaneado con CamScanner



Aspecto ecogrifico del teratoma quistico benigno de ovario

(5) Absceso Tuboovirico
(6) Estructuras Anatomicas:
— Rinon pélvico
— Recto o asa intestinal
— Ovario funcional
Otros métodos como la TAC y RMN han sido utiliza-
dos para el estudio del quiste dermoide con resultados y
hallazgos importantes (3, 11. 20). Sin embargo, el US
sigue siendo el método de eleccion por su versatilidad,

facilidad, bajo costo y exactitud de sus detalles anatomi-
Cos.

CONCLUSIONES

1) EI TQBO es una lesién tumoral benigna de aspecto
ecogrifico complejo que amerita un estudio minu-
cioso en manos experimentadas para un diagnéstico
preciso.

2) Elaspecto ecogrifico de la masa compleja (ecogenici-
dad mixta) es el mis frecuente de estas lesiones con
un 40-60% de los casos. De éstos el sub-grupo de mis
de la mitad ecogénica representa el tipo ecogréfico
mads comun.

3) Los aspectos ecogrificos quistico y sélido tienen una
frecuencia relativamente igual (20%), con ligera pre-
dominancia de estos iiltimos.

4) La lesion palpable, sin evidencia ecogrifica, al exa-
men cuidadoso es mucho mas frecuente de lo que se
cree, con reportes hasta en un 20%,

5) Nuestra revision tuvo unos hallazgos completamente
equiparables a los de la literatura a pesar de ser una
muestra pequena.

6) El diagnéstico diferencial de estas lesiones debe ha-
cerse con estructuras patolégicas y anatémicas. Las
mas frecuentes son: quiste de ovario y cistoadenoma
Seroso.
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SECCION DE EDUCACION CONTINUA

Dra. Lilian Casas

Paciente femenino de 17 aios. Consulta por sensa-
cion de peso a nivel de hipogastrio, sin otros concomi-
tantes.

EXAMEN FISICO:

Tacto rectal, ovario izquierdo aumentado de volumen.

Figura N* 2: Corte longitudinal.

—

DIAGNOSTICO: Quiste dermoide bilateral.

Figura N 3: Tomografia pélvica. Corte a nivel de ovarios.

DISCUSION:

Los quistes dermoides pertenecen al grupo de tumo-
res de células germinales de los ovarios.
Su mayor frecuencia se observa entre los 5 a 25 afios

de edad.

10 a 15% son bilaterales.

En adolescentes 30% son malignos.

A la evaluacién ecogrifica son de ecogenicidad mixta
(componente sélido y liquido); puede predominar la por-
cion solida o liquida, con dreas hiperecoicas debido a la
presencia de tejido graso y/o calcificaciones: también se
pueden identificar niveles liquidos al igual que la pre-
sencia de septos.

En ocasiones no se logran identificar debido a confun-
dirse sus contornos con la grasa perineal, o por encon-
trarse enmascarados por asas intestinales con aire en su
interior, por lo que se deben buscar signos indirectos
tales como desplazamiento de la trompa de Falopio y/o el
utero,

Se debe establecer diagnéstico diferencial con endo-
metrioma y embarazo ectipico.
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AVUM SOCIALES

E18 de Mayo del presente aiio, se llevé a cabo un acto
para la denominacién de la Unidad de Perinatologia del
Hospital Clinico Universitario de Caracas con el nombre
de uno de los hombres que mis ha hecho en el Ambito
nacional para la difusion de las téenicas ecosonografi-
cas: el Dr. FREDDY GUEVARA ZULOAGA.

La ceremonia fue abierta por el Dr. Leandro Fernan-
dez, profesor de la Unidad.

Seguidamente, el Dr. José Antonio Cisneros ofrecié el
Acto como un Reconocimiento al hombre, a sulabor y a
su trayectoria. Se devels una Placa alusiva por la Sra.
Martha de Guevara y Maria Alejandra, esposa e hija,
respectivamente. del homenajeado.

ElDr. Guevara, con sentidas palabras, agradecié alos
presentes el homenaje y de manera especial a los organi-
zadores: “'El amor a este Hospital es irresistible -dijo-.
Tengo amor por el portero, por la gente de Personal, por

el del ascensor... Amo a la gente de la Unidad que, a mi
segundoregreso, me dio su emocionado aplauso que me
siguié comprometiendo con todo lo que se ha hecho”.
Recordé al Dr. Miguel Yaber de quien dijo que a su
regreso de un viaje por Paris trajo la idea de la Perinato-
logia a este Hospital y al Dr. Bartolomé Celli quien la
hizo crecer. Tuvo palabras de carifio para sus amigos y
dio gracias a su familia por el inmenso apoyo que siem-
pre le han prestado.

EI Dr. Gerardo Franco le dirigié palabras alusivas y el
Dr. Francisco José Hernindez, Director del Hospital
Universitario, clausuré el acto llamando a Freddy un
“verdadero revolucionario ya que siempre ha guardado
fidelidad a sus ideales tempranos™.

Posteriormente hubo un brindis, ofrecido tanto por el
Servicio como por sus amigos, a los asistentes.

Dr. Freddy Guevara

Dr. Freddy Guevara, rodeado de sus companeros y ami-
gos.

Momento de develar la Placa.

Dr. Freddy Guevara con sus compaiieros de labores de la
Unidad de Perinatologia.
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