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CAsoO CLIiNICO

Nifio de 5 afios y medio, nacido por parto espontéaneo
con presentacidn poddlica, a las 40 semanas, con un peso
de 2.700 gy 47 an de longitud. Incontinencia urinaria y
fecal (distonia amal) . Criptorquidia bilateral (forma abdo-—
minal) . Ctitis izquierda de repeticidn. No existian aler—
glas medicamentosas. El paciente se desplaza arrastran-—
dose con apoyo de las extremidades superioresy radillas
g D.

En la exploracién fisica se doserva cifosis dorsal angu—
lar con gran praninencia ésea central.

Nalgas estrechas y aplanadas con acortamiento del sur—
o intergliteo y formacién de hoyuelos lateralmente a la
hendidura.

Rodillas en flexo. Derecha, flexidn, 115°, extensidn,
—105°; izqderda, flexidn, 105°, extensidn, —90°. Membrana

poelitea bilateral. Caceras: derecha rigida en extensidn,

izquierda flexoextensidn, 15° pasiva, abduccién 15° Hla-
teral. Pies equinovaros rigidos ddoajo de las nalgas. Sen—
sibilided tAxil profunda conservada. Cicatrices en cara
medial de ambos muslos y rodillas (varios intentos de
aorreccidn quinirgica cel flexo de radillas).

Ia radiografia de columa anter coosterior reveld térax
ancho, costillas paralelas, anawelia del desarrollo ck las
vértebras de la porcidn tordcica inferdior, lurbar y ausen—
cla total e sacro. Displasia acetabular bilateral con luxa—
cién alta e caderas (fig. 9.

Consultd por posibilidades de tratamiento para conse-—
guir una mejoria funcional.

PREGUNTA
cQual es su diagndstico?

Figura 1. El mor fotipo caracteristico de esta enfermedad
ha llevado a denaminar a estos pacientes “ni-—
fios Buda”.

Figura 2. Desgparicién de varios segrentos vertebrales. En
el dorso se doserva ua praminencia ésea que co—
regponde al Ultino segrento vertebral presate.
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Figura 3. Obsérvese el impor-—
tante flexo de rodillas con la
resencia de membrana popli-—
tea. Luxacidn teratoldgica de
caderas. Pies zambos rigidos
kajo los gliteos.

SINDROME DE REGRESION CAUDAL:
AGENESIA DE SACRO

Las malformaciones congénitas de la cintura pélvica
pueden producirse en el contexto de una enfermedad ge-—
neralizada cel esqeleto (p. €j., acodroolasia, displasia
cleidocraneal, etc.) o en el marco de una malformacidn
locorregional. Estas Ultimas se integran en el grupo de
las disostosis, lo que supore ce forma constante la aso-—
clacién de anamalias viscerales, uroldgicas o neuroldgi —
cas, por lo que se conocen bajo el narbre de sindrome
e regresién caudal. Este sindrome engloba desde una
aplasia coccigea asintardtica hasta una agenesia sacra,
lurbar e incluso tordcica a distintos niveles con graves
dficit neurolégicos; pero lo més frecuente es la ausen—
cla tatal o parcial sacra, por lo gqe el término de agenesia
sacra, ageresia caudal o sindrome de regresién caudal se
utilizan camo sindnimos?!.

Existen diversas clasificaciones de las ageresias sacras.
La més conocida es la de Renshaw®?, en la actualidad
modificada por Pang, segin las caracteristicas radioldgi -
cas e las malformaciones y su intensidad.

Puesto que la frecuencia de las malformaciones visce—
rales asociadas es muy similar con independencia de la
gravedad de la alteracién dsea, creaos Util la clasifica—
cidén de Bollini y Jauwve basada en la existencia y tipo de
rablemas ortopédicos?!.

Gruoo I. Agenesia sacra total con agenesia lumbar o
toracolunbar ce altura variable.

Prablemas ortopédicos: flexo de cadera; flexo grave
e rodilla con menbrana poplitea; inestabilidad espino-—

Grupo IT. Disceresia ce articulaciones sacrailiacss.
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Prdolamas ortgeédicos: esaoliosis angular variable; tras—
lacién cel tronco.

Gruoo ITT. Agenesia sacra parcial am articulaciones sa—
aoiliacs estables ().

Prdblemas ortgeédicos: posibilidad de displasia de ca—
ceras; deformidad unilateral de pie.

Este caso se corresponde con una agenesia sacra total
con agenesia lurbar miltiple (gruco I), con luxacién te-—
ratolégica de caderas, radillas flexas irreducibles, con
menbrana poplitea y pies zambos irreducibles, ademds
de wa cifosis funcioal (fig. 3.

El polimor fismo de esta enfermedad supone un enfo-—
que multidisciplinario incluyendo coro gesto terapéutico
y supone lograr la bipedestacién mediante aparatos orto-—
pPédicos v asi una mejor integracién social la desarticula-—
cién de ambas rodillas y la estabilizacién de la columa
dorsolurbar a iliacos™°.
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