ARCHIVUS
ARGENTINOS de
PEDIATRIA

Editores

La Prensa Médica Argentina
Junin 845, Buenos Aires, Argentina

Administracion (numeros sucltos, suscripciones, envios y
cambios de domicilio): Tel. 83-9796 y 80-3782.

Publicidad y Contaduria, exclusivamente: Tel. 83-9484,

Se distribuye a todos los miembros de la Sociedad Argentina de Pediatria por
convenio especial con los Editores, y ademds por suscripcion paga. Aparece men-
sunimente. Inscripta en la Propiedad Intelectual bajo el N¢ 1.152.966.

Precios de suscripcion:

Rea. Argentina (1 afo § 20 s 8% | Franqueo Pagado |
" 5 a (Ie ) . gl l Concesion N9 1706 |
Exterior (1 aio u$s. 15, - - G e T |
( ) ¥ S i‘fng | Tarifa Reducida
Niimero suclte 8 Waus a0 ‘ Concesion N¢ 813

\
') EDITORA

i

GRAFICA



SUMARIO

Tomo LXX - Numero 10 - Diciembre de 1972

REditorial 293

Presentacion oficial del X1V Congreso
Internacional de Pediatria
;. (. Berri 294

Significacion de las malformaciones asociadas
a la imperforacidn anal
KR, Prieto, H. Aju Espil 298

Hipocalcemia neonatal en el recién nacido deprimido
por asfixia intrauterina
0. A. Stoliar, A. M. Larguia, A. K. Larguic, B, Ruiz 302

Sindrome por trisomia “D”: analisis clinico, citogenético

dermatoglifico y hematoldgico

A, Reichmann, J. Nocetti Fasolinvo, M. T. Martin, A. Mieres,
A, Salomon, S. de Majo 308

testumenes de trabajos presentados 315

Informa Pediatria X1V 3106

Proximo numero especial: marzo 1973

OFTALMOLOGILA PEDIATRICA
Coordinador: Prof, Dr, Edgardo Mangitti
Teléfono: 80-2245. Santa Fe 2245, Bs. As.

Quienoy  deseen colaborar deben ponerse cn  contacto
con el coordinador.
Fecha de cierre de la recepeion de trabajos:

3 de marzo de 1973




EDITORIAL

Archivos Argentinos de Pedialria finaliza o ficialmente el aio 1972 Por dicha razon, esto
articuio cditorial es para fos agradecimientos y reflerviones,

Agradeciiniento para quienes colaboraron cn la tovea realizada, sin escatimar esfuerzos y
dedicacion.

Agradecimiento pare quiencs nos enpiaron nmensaies de estimulo y o felicitaeion.

Agradecimiento para quienes medionte wuna sane cvitico constructiva, contribuyeron o dis-
neivadr el porcentaje de nuestros errorves.

Reflexionando sobre lo actuado, reconocemos que falla ain mucho por hacer y inejorar
para alcanzar el fin propuesto, cuando decidimos nodificar el antiguo sistema de publica-
CTONCS,

Los nimeros especieles, buse fundamental de lo venovacion de la Revista, efectuados con
I sana inteneion de enseflar y unir o los pediatras en wn rabajo coman. integrando al In-
tervior  consiguieron en parte siu comelido,

Se debio reewrriv al comienzo y merced a lo Uironia del tieimpo, @ grupos o organizodos
YoPor esa razon mvolwnlaricieente, centros tinportantes o distinguidos especialistas, no Lu-
vicron oportunidad de puarbicipar.

En lo sucesivo, analizando la ervperiencio vivida, so designoed un Coordinador qura fo
compaginaciin de estos wanmeros especiales, elegido entre agquellos pediotras o especialistas
de reconocida capacidad en el Loma

Con suficienie anlicipacicn se anunciard crp Archivos la provivea especialided pedidlrica
a deswrrollar y el nombre del coovdinador, con el objeto de que se pucda integrar el cquipo
de trabajo con todos los que deseon colaborar. Fsta mancre de proeeder permilira obtener
una mayor cohesiom, evitar repeliciones, wnificar criterios, reglamentar lo extension de los
apories i aprovechar al wdeime el espacio disponible, que como se cowprenderd Liene
il e,

Querenios recalear gque la programdacion de estos wipmeros debe ajustarse al esquenia ¢u-
plicada e nuestro editorial de julio y que lo que se preftende con éstos, o5 prestnutar g
amplia puesta ol dia de los aspectos inds sobresalivntes de cada especialidiad desde wn punto
de visla prdactico y cspecialimente hasado en capericncia personal o de grupo.

En relacion con los nameros dedicados « la publicacion de los trabajos leidos o las se-
stones de lu Sociedad o presentados divectamente para sw publicacion, se estudiord wnae dia-
GranCidn. que pernuita e jorar s reidimiento, procedienda priciddas tanto cono Chasta ol
presente. Sigwiendo la Sugerencia de nuestro representantce de Rio Cuarto, seoinclwirdn. en
éstos, comontarios sobre libros recientes de Pedialria y de aguellas vevistas de ba especiali
fdad de escaso lLiraje.

drchives Argentinos de Poediatvic on su carvdeler de publicacion oficial de la Sociedud de-
e reflejor el espiritu de trabajo de loda la Pediatria Argentina, por o gue rogamos o los
corresponsales del inlerior gue ain o se han comunicado con nosotros contestando la en-
cuesta oportunamente enviada, lo hagan a Lo brevedad, pues solo asi se lograrvd o integra-
cion que nos perinita aleanzar (08 fines propucstos.

A partiv de este momento y adhiriéndonos con fodo nuestro orgullo do argentinos ol X1V
Congreso Internacional de Pediatria a realizavse en Buenos Aives, dedicavemos la ailtinia p-
gina de cada cjemplar para que a mancre de boletin infornutivo, se conozean los porimeno-
res e suoorganizacion gue sean de interés geheral.

fistanros  firmemente convencidos de que esta lrascendenlal vewnion ciontifica. scrd wn
arma dmportante, gue podremos esgrimiy los pediatras argentinos para conlvibwir o la reei-
peracian nacional que tanto anhelaimnos.
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Presentacion oficial del XIV Congreso
Internacional de Pediatria

En el loeid de la Acadeinia

Nuacional de Medieging se realiza 28 19 de

diciepbre de 1972 wn acto aeadémico con motive de la presentucidn oficiad
del X1V Congreso Internacional de Pedicdria, Concurrieron al mismo altog
autoridades nacionales oy nwmeraso piblico e hicieron use de la palabiva
el doctor Franciseo Mardones, Delegado de la Oficina Panainervicana de la
Sufud, y el profesor daoctor Gustava G, Rervi, Presidente del eitado Con-
greso. Ademds, en sw transcurso se procedic a la lectura del Decreto nii-
merg 2218/72, que declara al XTIV Congreso de [nterés Nacional, y la Re-

solucion NO 1126 del Consejo Superior de da Universidad de Buenos
i prestar apoyo ceonamico al X1V Congreso 1n-

e resuelve auspicio
teriacional de Pediatriu

dires,

DISCURSO DEL . GUSTAYO G. BERRI, PRESIDENTE DEL
XIV CONGRESO INTERNACIONAL DE PEDIATRIA

En primer lugar, quiero agradecer especial
mente a las autoridades de la Academin Na-
cional de Medicina, gquiencs han tenido la de-
ferencia de auspiciar este acto académico de
la presentacion oficial del X1V Congreso [n-
ternacional de Pediatria a reatizarse en DBuc-
nos Adres del 3 al 9 de octubre de 1971 ISsta
sesion se ve jerarquizada por la presencia de
altas autoridades nacionales v de miembros de
la prestigiosa institucion que nos cobija, ade-
mas de nuestros queridos companeros de ta-
reas en el Comité Orveganizador, colegas v ami-
208,

Desde su ereacion en 1910, la Asociacion In-
ternacional de Pediatria (entidad que agrupa
a 27000 médicos de ninos del mundo entero),
ha auspiciado la realizacion de los congresos
inteynacionales de Pediatria, Dichos certame-
nes cientificos se levan a cabo cada tres anos
v log trece efectuados basta ahova en las prin-
cipales ciudades del munde, han contribuido
a un mejor conocimiento de las causas de las
(que depende la salud fisica ¥ mental del nino
y de log medios de que se dispone para con-
servarla o mejorarla. Los tres altimos congre-
sos realizados, en Tokkio (1065), México (1968)
¥ Viena (1971), han demostrado el interés v
Ia progresion, en el numero de inscriptos:
3200 en Japon; 5300 en México y mas de 7000
en Viena, En este sentido, cabe senalar que
de acuerdo a las manifestaciones del presi-
dente de Austria, Sr. Franz Jonas, el X111

Congreso Internacional de Pediatria de Viena,
resultd el mas importante de todos los con-
oresos medicos efectuados en Austria, pais de
frecuentes convenciones, ubicado en Ja lKu-
ropa Central,

En la Asociacion Internacional de Pediatria
estan  representados 72 paises del mundo a
través de las respectivas sociedades de pe-
diatria adheridas al organismo internacionai.
La direccion de dicho organismo esta en ma-
nos de un Comité Bjecutivo formado por cinco
miembros, un Comité Asesor integrado por I8
miembros de diferentes pafses y la Asamblea
de Delegados Nacionales, organo soberano gue
seoreane exelusivamente durante los congre-
S,

Nuestro pals, a través de la Sociedad Ar-
genting de Pedintria, entidad fundada en 1911,
que agrupo a 3500 pediatras distribuidos en 27
filiales, tenia intencion de ser elegida sede de
un  congreso  internacional vooal  efecto  se
obituvo del Poder Ejecentivo un decrcto decla-
rando de interés nacional e] congreso a red-
lizarse en 1977, Se solicito recién para esa
fecha, pues Australin habia cenalado en el
Congreso anterior, su intencién de ser sede.
Por ¢l o, e mi cardeter de vicepresidente de
la Sociedad y Delegado Oficial, fui vocero del
decreto senalado, La informacion que recibi
en Muropa de la no presentacion de Austra-
lia para 1974 y la postulacion de Rusia ante el
Comite Kjeentivo de 1o Asociacion Internacio-
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Esirado del Salon de Actos de Ia

nabé Quartino, Rector de la Universidad de
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Academia Nacional de Medieina e¢n ¢l momento en que
hace uso de la palabra el Dy, Berri. Aparccen,
Dr, Raul Eéronger: ¢l Dr. Francisco Mardones,
Salud; el Dr. Manuel Castello, Presidente de It
Bucnos Aires; ¢l Dr. Antonio
secretario de Salud Publica de la Nacion; el Prof. Dr.

de izgquierda a derecha, el Académico Prof.

Delegado de la Oficing Panamericana de o

Academia Nacional de Cieneias; el Dr. Ber-
sonzalez, Sub-
Vaccarezza, Presidente de la

Raul

Academia Nacional de Medicing; el Dr. Leonardo Simone, Presidente del Consejo Nacional
de Educacion; el Académico Prol. Dr. Horacio Rodrigucz Castells. Director de PPromocion v
Proteceiéon de la Salud del Ministerio de Bienestar Social; ¢l Dr. Avclino Barrio, Seerctario

Académico de la Universidad de Buenos Aires;

del Ministerio de Cultura v

Educacion; el Académico Prof. Dr.

¢l Dr. Alejandro Miroli, Ascsor vy Delegado

Jose E. Rivarola y el Dr

Tomas Banzas, Secretario de Prensa vy Difusion del Congreso.

nal de Pediatria para el Congreso a realizarse
en 1077, determind que una vez en Viena lle-
vara a citho los tramites para solicitar que la
Argentina fuera sede en 1971 1Kn pocas horas
obtuve el “endoso”™ de nuestro pals por inter-
medio de Ia presentacion formal del embaja-
dor, Dr. Carlos Fernandez, Asimismo, por la
Sociedad Argentina de Pediatria lo hice en mi
caracter de vicepresidente de la misma y de-
legado oficial,

Posteriormente y ante la Asamblea de De-
legados Nacionales, el Secretario General de
la Asociacion Internacional de Pediatria, Dr,
Stapleton, de Australia. senalo Ia postulacion
de la India vy de la Argentina como candidatas
a sede del X1V Congreso  Internactonal  de
Pediairia en 1974, advirtiendo asimismo da pre-
sentacion turdia de la Argentina.

151 Delegado de la India y el que habla de-
himos pronunciar un discurso en inglés argu-
mentando  a  favor de nuestros respectivos
paises. BElectuada la volacion resulto electa la
Argentina por 39 votos a favor contra 29 vo-
tos a favor de la India. A continuacion vy por
aclamacion de la Asamblea, fui elegido pre-
sidente del XTIV Congreso  Internacional de
Pediatria y como tal debi pronunciar cl dis-
curso de invitacion para los pediatras reunidos
en la sesion de clausura del XIIT Congreso
Internacional de Viena.

A poco de Nuestro regreso comenzamaos i

crear un Comité Organizador
de Ta Pediatria de todo el pals.
norario  constituido  por
micmbros honorarios de nuestra sociedad, ol
Comite Ijecutivo, ¢! Directorio v diez Sccre-
tarias con sus respectivos comites yoasesores,
elevan a 50 ¢l numero de personas gue han
mantenido un ritmo arduo v ocontinuo desde
hace cerea de un ano en la planificacion vy
organizacion dol Congreso.

191 X1V Congreso Internacional de Pediatria
s dlevara a cabo, tal como se senala en los
Boletines Nos. 12 v 13 (setiembre y noviem-
bre de 1972 respectivamente) de la Asociacion
Internacional de Pediatria, entre ol 3 v el 9
de octubre de 1974 v su scde scra el Ducenos
Aives Shevaton [otel gue, juntamente con el
Plaza Hotel (situado a escasa distancia) retne
la capacidad y nimero de salones sulicientes
para desarro’lar 15 sesiones simultaneas.

151 Comité Honorario esta abocado a la rea-
lizacion de un folleto sobre “Pasado y Pre-
sente de la Pediatrin Argentina”, que se im-
primira en los tres idiomas oficiales del Con-
greso. Kl Secretario General, I, Sires, v oios
integrantes de dicho Comité, han dividido su
trabajo y solicitada la colaboracion de las dis-
tintas liliales de la Socicdad Argentina de Pe-
diatrin.

- Comité Cientifico ya ha completado 1a
seleccion de los temas centrales, sohre la base

representativo
Sl Comilé Ho-
ex-presidentes v
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del concepto fundamental de que el Congreso
de Buenos Alres es el primer Congreso Inter-
nacional a realizarse en el Hemisferio Sur v
que debe, por lo tanto, rellejar una orientacion
v un espiritu diferentes, Por ello, este Congre-
S0 1o va a considerar en sus sesiones plenarias
temas o entidades noselogicas determinadas,
sino fundamentalmente la infuencia que o
edad v los factores sociales, economicos, cul-
turales v politicos tiene sobre la salud del
nino.

Iin cardeter de miembro del Comité Bjecu-
tivo de la Asociacion Internacional de Pedia-
lria he participado, juntamente con log otros
cuatro  integvantes. de o reuniom celebrada
recientemente en Viena, los dias 10 y 11 de
setiembre. Alll se converso sobre problemas
referentes a la marcha de la Asociacion In-
ternacional de Pediatria y sobre la fecha, cuo-
tag de insceripeion y otros aspectos generales
del X1V Congreso Internacional de Pediatria.
También se resolvido gue en Ta proxima reu-
niom del Comité Ejeculivo a realizarse en
nuestra Capital en diciembre de 1973, se dis-
culira por vez primera y a este nivel la posibi-
lidkad de incluir ¢l espanol como idioma oficial
en los proximoes Congresos Internacionales.

En Suiza cambiamos impresiones con las fi-
suras cumbres de la Pediatria de ese pals:
Fanconi, Rossi, Prader y TForrie. v lanto en
opinion de ellos, como en la de otros presti-
viosos pediatras de Viena v Madrid, el pro-
orama confleccionado por la Sccretaria del Dr.
Gianantonio fue recibido con sinceros clogios.
También en Ginebra conversamos con los di-
rectivos de la Organizacion Mubdial de la Sa-
lud, quienes comprometieron su colaboracion,

A principios de noviembre, en la Asamblea
renceral Ordinaria de la Asociacion kspanola
de Pediatria, durante la realizacion del XTI1
Congreso Espaiol de Pediatria en Palma de
Mallovea, ante 1500 pediatras v posteriormente
en una sesion plenaria de los Congresos X©
Panamericano, 1119 Latinoamericano v |19
Areentino, cfectuado recientemente en  (Cor-
doba, seflalamos las etapas cumplidas en la
organizacion de Pediatria X1V (denominacion
que hemos adoplado para el Congreso de Due-
nos Aldresy.

[Por otra parte, las rescrvas senadas de alo-
Jjamiento de mas de 1000 camas para extran-
jeros, el namero de solicitudes gue nog llegan
v el hecho que hemos verificado en Espana,
grupos de pediatras va estian abonando su yia-
je en cuotas, nog hace estimar que el namero
de ingcriptos en Pediatria X1V oscilard entre
7000 y 8000 delegados.

[.os Congresos Internacionales de Pediatria
resultan siempre dos mas concurridos v los mis
grandiosos, pues a diferencia de los congresos
de determinadas especialidades médicas o qui-
rurgicas, on log congresos internacionales de
pediatria se debaten problemas de pediatria
clinica v quirirgica v de las diferentes espe-
clalidades pediatricas gue consideran todos los

ARCH. ARGENT. PEDIAT.

aparatos durante la ¢época del crecimiento y
desarrollo, o sea desde la concepeion hasta el
final de la adolescencia, ademas de las tras-
cendentes implicancias de la pediatria social.

El gobicerno de la Nacion comprendié in-
medintamente la importancia del XTV Con-
greso Internacional de Pediatvia v ocon feeba
20 de abril de 1972 lo deciard de “Interés Na-
cional”™ por Decreto N9 2218 del PPoder Ije-
cutivo,

Sin dejar de reconocer que los Congresos
Internacionales son una de las industrias ds
rentables, como lo entiende México, Kstados
Unidos v Esgpana, las olras ventajas para nues-
tro pais son incalculables, pucs ademids del
mayvor conocimiento v de prestigiar a nuestro
pals o el mundo, este certamen  cientifico
significa el mejor premio para la jerarguizada
pediatria argentina, Por otro lado, e] elevado
nivel de los participantes, la contribucion cien-
tifica v los cursos para graduados, serviran
para estimular ol desarrollo de la medicina
infantil y de la mejor capacitacion de nuestros
pediatras. Ademas, la intervencion de los or-
ganismos sanitarios internacionales, como la
Organizacion Mundial de la Salud, Ta Oficina
Sanitaria  Panamericana de la Oveanizacion
Mundial de la Salud, la UNICEI, ¢1 Centro
Internacional de la Infancia vy el Instituto
Interamericano del Nino, tracra aparejado be-
neficios parva grandes masas de nuestra comaul-
nidad,

No olvidemos que es responsabilidad de los
pediatras la asistencia medica de un 35 por
ciento de nuestra poblacion (o sca 1 de cada
3 habitantes tiene menos de 16 anos de edad)
v (que dentro de la politica de naestras autori-
dades nacionales se destaca como priorvidad ¢!
disminuir la mortalidad infantil, que se man-
ticne clevada en relacion a paises desarrolla-
dos v que alecanza a una cifra actual del H6
por il

Ha transcurvido va un teveio de su vida (e-

PEDIATRIA XIV

BUENOS AIRES 74
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tal, o sea mas de un ano desde el
en que Pediatrin XTIV fue concebida en Vie-
na; espercrmos que el 3 de octubre de 1971
se genere un recién nacido, que en su corta
pero provechosa existencia alcance la madu-
rez v el desarrollo gque todos anhelamos, para
provecho de los nifnos de hoy, como base para
una mejor sociedad de manana. La salud de
los niftos no reconoce [ronteras, como lo sena-
la el lema de Ia Asociacion Internacional de
Pediatria: “lLos objetivos de la Asociacion In-
ternacional de  Pediatria son  promover la
amistad entre los pediatras de todas ias na-
ciones, en beneficio de la ninez y promover la
salud del nifto en el mundo entero™.

Las expectativas del mundo estan puestas
on nosotrog v el éxito o el fracaso de Pediatria
X1V no esta condicionado solo por el Comite
Organizador, ni aun por los pediatras, sino
por todos los argentinos. No olvidemos que,
en definitiva, es la imagen del pals Ia gque esta
on juego, como se pusiera en evidencia cuan-
cdo durante nuestro discurso en la seccion de
Clausura del Congrese de Viena se desplegd
desde ‘o alto del esconario v entre las banderas

momento

297

austriacas, nuestro querido pabellon blanquice-
leste con su sol de oro.

Emblema del XIV Congreso Imtevnacional de
Pediatria

De acuerdo con el fallo unanime del jurado
reunido para otorgar el premio al mejor lo-
gotipo, que sera el emblema de Pediatria X1V,
resulto favorecido el creado por el Dr. Fer-
min Pricto, c¢irujano pediatra. Debemos sefia-
lar que intervino en el jurado, que sclecciono
il ganador centre los numerosos bocetos pro-
puestog, el Sr. Eduardo Castelli en represen-
tacion de la Comision de Amigos del Museo doe
Bellas Artes de Buenos Alres, a quien agrade-
cemos su colaboracion. La entrega del pre-
mio al Dr, Pricto, que consiste en una inscrip-
cion gratuita para Pediatria X1V, sera efec-
tuada en un acto publico gque se realizara el
17 de enero de 1973 en el Hospital de Ninos,
con motivo de la inauguracion oficial del 1o-
cal Sede de 1a Secretaria del XTIV Congreso
Internacional de Pediatiia,




DEPARTAMENTO DE CIRUGIA DEL HOSPITAL
DE NINOS DE BUENOS AIRES

Significacion de las malformaciones

asoctladas a la imperfomcién anal

Las malformaciones anorrcetales se acom-
pailan frecuentemente de otras anomalias con-
génitas: su conocimiento v adecuada valora-
cion reviste suma importancia para el correcto
enfoque terapcutico de los pacientes portado-
res de aguellag malformaciones.

KEn lag series mas numerosas de imperfora-
cion anal publicadas, se han reconocido otros
defectos asociados con una frecuenciun variada:
ella oscild entre el 22 v el 72 por ciento, segin
Santulli y colaboradore Sin embargo, cuando
fueron prolijamente investigados, cn la serie
referida por Moore v Lawrences pudicron ser
demostrados en el 97 por ciento de los pa-
cientes.

Esta comunicacion esta hasada en el andlisis
de 148 observaciones de imperforacion anal re-
gistradas en el Hospital de Ninos de Buenos
Aires desde 1959 hasta la fecha®

En el grupo de pacientes fallecidos de esta
serie; los hallazgos representaron una inciden-
cia sensiblemente mas elevada: sobre 20 varo-

INCIDENCIA

Mall. Asoc. Total Tota:

en mali, casos

Varones A1 (58,3 %) 116 87

Mujeres 24 (3950 %) 63 G1

Total To (D07 %) 179 148
ﬁj'_zl-lio ‘(iﬂ 1970.

FERMIN RICARDO PRIETO
HORACLO AJA ESPIL

nes en quicnes se realizo autopsia, se compro-
baron anomalias asociadas en 18 casos (90 por
ciento), De 6 ninas, el estudio post-mortem
permitié reconocerlas en 5 ocasos (83,3 por
ciento).

Puede apreciarse a traves de las cifras del
grupo de pacientes cuva investigacion pudo ser
completa, que en el 88,6 por ciento de los fa
Heeidos se verificaron malformaciones agrega-
das a la imperforacion anal.

En relacion con el tipo de atresia, segan la
clasica clasificacion de Ladd y Gross,s; la inci-
dencia de anomalias concomitantes fue:

Tipo Malform Totai %
de casos

1 2 13

1L 4 12

(LIT a) 26 7T
111

(ITL b) 28 7

v — 4

? 6 b

il desdoblamiento del tipo 111 de la clasi-
ficacion veferida, responde a la distineion ad-
mitida en forma universal de la llamada por
los autores “agenesia anorrectal”, en sus va-
riecdades “Agenesia anal (111 a) v agenesia
rectal (II1 b)" conocidas en ¢l uso comun
como “atresias baja y alta” respectivamente.

Si o bien actualmente hay numerosas modifi-
caciones y nomenclaturas para caracterizar las




- Ne 1o

TOMO LXX

DICIEMEBRE 1972

distintas variantes con que se presentan las
malformaciones anorrectales,® ' la relerencia
a la clasificacion mas difundida permite sus-
tentar el conceplo de que la presencia de mal-
formaciones asociadas adquiere una preponde-
rancia mayor a medida que el fondo de saco
rectal se alcja del periné.

La frecuencia con que se registraron malfor-
maciones multiples se resumen en el cuadro
siguiente:

Malformaciones Pacicntes
1 24
2 26
3 12
il D
5 4
6 2
T 1
S 1

Gravedad de las malformaciones asociadas

El grupo formado por losg 70 pacientes por-
tadores de anomalias agregadas fue analizado
en base a la apreciacion de la gravedad que
cstas representaban. Desde este punto de vis-
ta se calificaron log pacientes en tres cate-
gorias:

1)y Aquellos en que la malformacion agre-
gada cra scvere (entendiendo como tal al de-
fecto capaz de comprometer seriamente la vida
o ser directamente incompatible con la misma),
Elemplo: atresia esofigica, tetralogia de Ia-
Hot, megauréteres bilaterales, extrofia de la
cloaca, etc.). En este grupo se registraron
46 puacienics.

2) Los que presentaban defectos invalidan-
tes (es decir los capaces de limitar o abolir
una funcion sin representar un riesgo vital
grave). ljemplo: escoliosis, agenesia de radio,

labio leporine cte.) Comprendio 25 easos,

3) Los portadores de anomaliag menores
(sin consccuencias de importancia). 1jemplo:
angiomas, polidactilia, cctopia testicular uni-
lateral. Solo incluyd A pacientes.

Il analisis de la casuistica permite advertir
Ia enorme frecuencia con que lag malformacio-

nes agregadas constituian una  enfermedad
grave,
Fue establecida ademas la vinculacion de

los defectos asociados con la wmortalidad regis-
trada en el total de la serie de pacientes con
imperforacién anal considerados; las causas de
muerte sce discriminaron en cuatro grupos:

1) Kallecidos a causa de enfermedades agre-
gadas que estaban presentes al ingresar el en-
fermo y no guardaban relacion estricta con
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mallormaciones: 8 casos. (Prematurez, septice-
mia, traumatismo de parto, cte.),

2) Por graves complicaciones de la inmiper-
foracidn anal existenles al internarse: 5 eusos.
(Perforacion de colon, neumonia aspirativa,
ete.y.

)

3) Por complicaciones operalorits: 4 casos.,

4) Imputable a las walformaeciones asocia-
das: 15 casos. (Atresia de esolago, tetralogia
de TFallot, aplasia del arbol urinario, atresia
de vias biliarves, ete.).

Del total de 35 pacientes fallecidos, 15, que
representan el 42 por ciento, sucumbieron a
causa de anomalias concomitantes con la im-
perforacion anal.

LOCALIZACTON DE LAS MALFORMACIONES ASOCTADAS

Vrinarias i
Esqueléticas 44
Cardiovasculares 1
Digestivas 11
Mongolismo G
Del neurocje, de las paredes abdominales,
oftalmicas, craneofnciales, genitales,
broncopulmonares (sumadas) 28
Total L7H

Consideraciones sobre las malformaciones
asociadas mas frecuentes

Las malformaciones wrinarias se presenta-
ron cn 47 casos y sumaron 73 en total: en su
mayoria fucron graves, algunas incompatibles
con la vida.

Afectaron a la via urinaria alta o al parén.
quima renal con mas frecuencia que a la ve-
Jiga v a la uretra, En log casos en que la im-
perforacion anal se presento con fistula rectlo-
urinaria, casi sin exeepeion se desarrolld in-
feccion urinaria ascendente,

En 2 casos se reconoceio la aplasia de tado
el drbol urinario; la agenesia renal unilateral
se observo en 6 casos v 2 de ellos prseentaron
hidronefrosis del rifidn anico. Aun cuando el
rinon solitario es capaz de preservar la funcion,
el conocimiento de esta anomalia, que dehe sor
distinguida de una eventual hidronefrosis por
estudios adecuados, reviste singular importan-
cia por la minusvalia que signilica, especial-
mente en el caso de fistula rectourinaria, ve-
hiculo frecuente de la infeceion. '

La hidronelrosis fue diagnosticada en 10 pa-
cientes, siendo bilaleral en 6. 1£n 3 casos se
observo displasia renal quistica y todos ellos
con pielonefritis.
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Resultd Namativa la frecuencia del rinon en
herradura que fue comprobado en 11 ocasio-
nes; en todos los casos, exceplo uno, presen
taba complicaciones.

Iin 2 casos se observo la agenesia del pene
v ambos pacientes fallecieron v se
comprobo el sexo masculino en uno vy un her
mafroditismo con gonadas de ambos sexos on
el abdomen en el otro. Los dos tenian fistula
rectovesical y otras malformaciones urinarvias.
En 2 casos se registrd la atresia v la estenosis
de la uretra sin anomalia genital visible: am-
bos con fistula vesical v edleulos urinarios en
el colon

La extrvofia de la cloacu (ue registrada en |
ocasiones; dog de cllog tenian ademds mielo-
meningocele caudal, A estos nifog o se les
practico tratamiento quirtrgico por conside-
rarlos irrehabilitables v fallecicron en el cur-
s0 de las primeras semanas de vida,

K1 seno urogenital (ue reconocido en b pa-
cientes del sexo femenino: la vejiga nurogdé-
nica en dos casos; en ambos habia agenesia

saerad,

la elevada frecuencia de malformaciones
urinarias como asociacion al ano imperforado.
en consideracion a la morbilidad  invariable
que significan las uropatias, hace necesario el
estudio sistematico de la funeiéon renal vy de
lo via urinaria en estos pacientes en las pri-
merds semanas de la vida, La presencia de
una anomalia asintomatica o de condiciones
potencialmente morbidas, tales como una du-
plicacion o un rifton en herradura podran ser
mas oficazmente controladas cuando su descu-
brimiento ha sido temprano,

Las mallormaciones esqusléticas, en segun-
do lagay de frecuencia, se manifestaron mais
comunmente a nivel de la columna vertebral;
las hemivériebras, acompanadas de desviacio-
nes raquideas, a veees con anomalias costales,
fueron registradus en 14 pacientes. Su diag-
nostico en general no escapa al examen de la
radiologla que se practica en razon de la mal-
formacion anorrectal; con todo, resulta conve-
niente ¢l estudio completo del raquis en forma
rutinaria. lLos beneficios que arroja el conoci-
miento temprano de un desequilibrio verte-
bral, lo justifican si se repara en la frecuencia
con que aparece eh estos ninos.

Merece una consideracion aparte la agenesia
de vértebras sacras. Ella fue obsorvada en 6
casos, La radiografia lateral de la pelvis en
el recién nacido muestra normalmente el cuer-
po osificado de las §H vértebras sucras. Cuando
se aprecia la ausencia de las 3 altimas, debera
sospecharse un grave defecto de inervacion
caudal y la presencia de vejiga neurogénica.
BEsta sltuacion obliga a una cuidadosa ponde-
racion del tratamiento de la imperforacion
dada la posibilidad de incontinencia, Tstas
condiciones se producirdn con seguridad cuan-
do la agenecsin sacra sea completas o
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Las malformaciones cardiaeas aparecieron
con una frecuencia menor pero todas  ellas
fueron de indudable significacion. ¥n 4 casos
se obgerva la tetralogia de Fallot: en b casos
el ductus, uno de ellos con caracteristicas de
maligno, Otras cardiopatias de las gque 4 in
clulan comunicacion intevventricular, commple-
taron la suma registrada, Kxcepto el caso de
cardiopatia clandatica grave en un paciente que
impidio el tratamiento de la imperforacion, no
fucron causa de Inconvenientes quirirgicos
Lara el tratamiento inicial, Hemos incluido ¢n
la rutina de estudio de las malformaciones
anorrectales a la consulta cardiolégica  por
considerar que una incidencia mayor del 10
wor ciento de tales anomalias [o justifica ple-
namente,

De las mallormaciones digesticas registradas
cn la serle, hubo 2 casos de atresia duodenal
entidad que agrava considerablemente el pro-
nastico de estos pacientes v oque impide el es-
tudio de Ya atresia anal en la forma corriente;
sin embargo, la asociacion mas frecuente y de
singular relevancia clinica o8 la atresia del eso-
fago. Debe destacarse que una vez diagnostica-
da la imperforacion anal, el paso siguiente v
anterior a cualquier estudio radioldgico debe
ser la comprobacion de la permeabilidad del
esofago. Tl estudio en posicion de Wangesteen
v Rice esta contraindicado cuando se asoeia la
atresia esofdgica por el grave riesgo de inun-
dar el arbol respiratorio a traves de la fistula
esofago-tragueal.

En 7 casos se observa la atresia del esofago
como asociaeion v solo 2 de estog pacientes
sobreviven,

Conclusiones y resumen

Las malformaciones asociadas que se regis
lraron en una serie de 148 casos de imperfo-
racion anal han sido analizadas en los aspec-
tos de su incidencia, gravedad y localizaciones
predominantes. Surge de lo expuesto gue di-
chas anomalias se presentan con una elevada
frecuencia y significan en la gran muayoria de
los casos, una condicion capaz de crear una
similar o mayvor gravedad que el propio defec-
to anorrectal.

Mas de la mitad de los pacientes de la serie
fuceron portadores de otras anomalias v ecabe
suponer gue tal estimacion no alcance a ex-
presar su verdadera incidencia porque los os
tudios adecuados para tal efecto no compren-
dicron al total de enfermos. En aquellos pa
cientes fallecidos a quienes se practico la au-
topsia, se registro la asociacion en el 88,6 por
ciento, cifra que con sus reservas ofrece una
referencia de induable significacion,

Se aprecio que ¢l sexo masculing aparcce
mas afectado y gue 3 de cada 4 anomalias rec-
tales o “altas” se acompanan de otros defec-
tos, en sensible contyaste con los demas 1ipos.
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El 60 por ciento de las malformaciones ob-
servadas fucron calificadas como severas y es
destacable que sobre el total de la casuistica,
se imputo a los defectos asociados constituir
la causa de muerte en el 42 por ciento de los
fallecidos,

La localizacion mas frecuente de las lesio-
nes concomitantes fue registrada en el apa-
rato urinavio, afectado en mas de un tercio de
los casos: L siguieron en frecuencia las lesio-
nes esqueléticas y luego las cardiacas y del
aparato rllge.\tno, mereciendo destacarse que
cstos dos Gltimos grupos estan integrados por
malformaciones muy severas por regla general.

De las consideraciones senaladas acerca de
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las lesiones mas corrientes o de aquellas de
cspeciales caracteristicas, seria Gtil subrayar:

— Que el estudio de la funcién renal y de
las vias urinarias debe incorporarse en forma
gistematica y efectuado tempranamente en los
ninos con imperforacién anal.

— Que la investigacion minuciosa de la ra-
diologia vertebral no debe ser omitida en es-
tos pacientes, en log que revisten especial im-
portancia los defectos del sacro.

— Que resulta conveniente incluir el examen
cardioldgico especializado en el plan de estu-
dio en forma habitual.

Y finalmente que la certificacion de la in-
tegridad del es6fago debe ser el gesto siguiente
a la comprobacion del ano imperforado.
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Hipocalcemia neonatal en el recien
nacido deprimido por asfixia intrauterina

OSVALDO A. STOLIAR =
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La hipocalcemia en las primeras 72 horas
de vida ocurre en Recién Nacidos de Término
(RNT) y Pretérmino (RNPT). Esta entidad
clinica ha sido denominada de distintas ma-
neras: “Hipocalcemia Neonatal Precoz’, “Hi-
pocalecemia del Primer Dia” ! e “Hipocalcemia
de las primeras 36 horas” 2 distinguiéndola de
la hipocalecemia que ocurre al final de la pri-
mera semana de vida, que es inducida por la
alimentacion con leche de vaca.

Este trabajo estudia la incidencia de hipocal-
cemia (HPC) en Recién Nacidos de Término
v pretérmino que nacieron con asfixia perina-
tal grave (score de Apgar al minuto 3 o me-

) v analiza los factores clinicos y bioqui-

nor)
micos asociados a la misma.

Material ¥y mdétodos

Desde el 1v de abril de 1970 hasta el 30 de
setiembre del mismo afo, nacieron en el Hos-
pital Materno Infantil “Ramon Sarda”, 115
ninos con score de Apgar al minuto 3 o me-
nor. De ¢éstos fueron descartados para este
estudio 20 que fallecieron antes de las pri-
meras 72 horas. De los 95 RN, 71 fueron RNT
y 24 RNPT,

Los antecedentes maternos, del embarazo
actual y del trabajo de parto fueron recogi-
dos en la Sala de Partos por el Médico Resi-
dente, Una vez nacido el nino, dicho mec-
dico procedié a aspirar las secreciones, a se-
car al nifio y a tomar el score de Apgar al
minuto 5 y 10 minutos, segun técnica . l.os
pacientes que presentaron score de Apgar 3
0 menor fueron reanimados mediante oxigeno

* Médicos Asistentes del Dcepartamento de Pediatria.
Meédicos Internos Pediatras.
#* Jefe del Departamento de Pediatria.

“** Bioguimica del Laboratorio Central.

A. MIGUEL LARGUIA #

BLANCA RUIZ ** ¢

por mascara o intubacidn traqueal y respira-
c¢ién con presion positiva boca-tubos si el
score de Apgar al minuto era de 1 o si la
apnea proseguia hasta el 3er. minuto, se ca-
nalizaba la vena umbilical y se infundia bi-
carbonato de sodio al 3,75 % o al 7 % aproxi-
madamente 3 mEq/Kg y dextrosa al 50 %
1 ml/Kg. Los pacientes que no fueron cana-
lizados en la Sala de partos y que ulterior-
mente presentaron dificultad respiratoria y/o
acidosis metabdlica después de las 2 horas de
vida, también fueron canalizados en las pri-
meras 6 horas de vida.

Los 95 RN fueron internados en la Unidad
de Terapia Intensiva donde fueron colocados
en incubadoras Isolette con servocontrol de
temperatura, administrandoseles oxigeno a la
concentracion necesaria para mantener al pa-
ciente libre de cianosis. Se controlaron cada
3 horas frecuencia respiratoria, frecuencia
cardiaca y score de Silverman y la aparicion
de sintomas neuroldgicos.

[.os pacientes con venoclisis recibieron dex-
trosa al 10 % 60 ml/Kg/dia v bicarbonato de
sodio de acuerdo al Exceso Negativo de Base
(k.B), recibiendo aporte oral luego de las 48
horas de vida o mas tarde. Los pacientes sin
venoclisis recibieron dextrosa al 5 % por via
oral a partir de las 6-12 horas de vida y una
formula comercial a partir de las 24 horas de
vida 60-80 ml/Kg/ dia.

Se efectuaron mediciones seriadas de pH y
pCO., calcio, bilirrubina, glucemia y micro-
hematderito. Se determind el grupo sangui-
neo y la reaccion de Coombs directa. Las
muestras fueron obtenidas por puncion de
talon (sangre capilar arterializada por calen-
tamiento de la extremidad 10 minutos). Las
determinaciones de gases en sangre fueron
efectuadas en un aparato IL 113 de lectura
directa de pH y pCO: obteniéndose el bicar-
bonato estandar y ¢ E.B.: (—) por nomo-
grama de Sigaard-Andersen *, Las determina-
ciones de glucemia por la microtéenica de la
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glucosa-oxidasa ». Las de calcio por la micro-
técenica de la murexida deseripta por Spare ‘.

[L.os ninos con calcio sérico de 7,0 mg % o
menor fueron considerados hipocalcémicos.
Kstos RN fueron tratados con gluconato de
calcio EV o lactato de calcio oral, tan pronto
como se diagnosticaba hipocalcemia., Los pa-
cientes que presentaron temblor, hipotonia o
hipertonia muscular o convulsiones, coinci-
diende con una determinacion inferior a los
7.0 mg % v que respondian con la desapari-
cion de dichos signos a la administracion en-
dovenosa de gluconato de calcio (dosis ma-
xima, 5 ml al 10 %) fueron considerados hipo-
calcémicos sintomaticos.

Simultdneamente, se tomaron al azar 20
RNT, nacidos de parto vaginal, de peso ade-
cuado para su edad gestacional, de acuerdo a
las tablas de Lubchenco,” nacidos vigorosos
(Apgar al minuto 7 o mayor) y sin antece-
dentes de asfixia intrauterina, a los cuales se
les efectud dos determinaciones de calcemia:
la primera entre las 2 y las 11 horag de vida
y la segunda entre las 25 v 34 horas. Estos
RNT recibieron dextrosa al 5 % por V. O. ¥
alimentacion cspeceifica a partir de las 6-12 ho-
ras de vida.

Luego del periodo de estudio, los RN depri-
midos fueron divididos, a log objetos del pro-
cesamiento estadistico, en hipocalcémicos v
no-hipecaleémicos, Los datos [ueron analiza-
dos por el método del error estandar y por ¢l
test de Chi-cuadrado s,

J/ W | 8 ifﬁUUH

Resultados™

1) RNT:
A) Grupo testigo: (Cuadro 1).

a) La calcemia media entre las 2 y las 11 hs
de vida fue de 845 mg % (2ES = 0,24)
(x hs. =4 h. b1").

h) La calcemia media entre las 25 y las 34 hs
de vida fue de 845 mg % (2Es = 0,24)
(x hs. = 28 hs, 407).

En consecuencia, la calcemia de los RNT
nermales fue significativamente mas bhaja des-
pués de las 24 hs. de vida gue antes de las
12 horas.

B) Grupo Apgar 3 o menor:

a) Ta calcemia media de todos los nifos
deprimidos fue de 822 mg % antes de
las 24 horas de vida (2ES = 0,26) (x hs =
11 hs. 457).

) La ecalcemia media de los mismos fue
de 7,52 (2ES = 0, 32) (x hs = 42 hs 10").

Como puede obhservarse en el cuadro 2,
la ecalcemia de 'os RNT deprimidos (Ap-
car 3 o menor) es significativamente in-
ferior a lu de los testigos vigorosos, antes v
después de las 24 hs de vida.

Ademis, 1a calecemia de los RNT deprimidos
fue significativamente mas baja luego de las
24 hs. de vida.

¢) Durante el periodo de estudio, 19 de los

Lo x signitica “‘media’’.
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71 RNT deprimidos presentaron hipocalcee-
mia en las primeras 72 hs. (cuadro 3) de vida,
con una incidencia del 26,76 %. Solo un nifio
ae deteetd con hipoealeemia antes de lag 21 he
de vida, los 18 restantes tuvieron HPC entre
lag 24 v las 72 hs.

d) 6 de los 19 RNT presentaron HI'C
Llomatica,

C) Comparacion de los RNT deprimidos no
hipocaleémicos ¢ hipocaleémicos:

a) Se analizaron estadisticamente los fac-
tores clinicos que se senalan en cl cuadro 1
Salvo el factor “diubetes o predisbetes me-
terna®, que demostro estar significativamente
asociado (p menor 0.01), ninguno de Jos de-
mas factores demostrd asociacion con HHPC
neonatal precoz en RNT deprimidos.

) Los datos de caleemia y pH demostraron
lo congignado en el cuadro 5.

Antes de las 21 hs, de vida el
caleémico tuvo una calecemia media de 8.19
mg % (2ES=0,28) (x hs. =12 hs, 05" v un
pH medio de 757 (25 =002) (X hs. = 12 hs
20"). Luego de las 21 hs. de vida la calcemia
media fue de 8,34 mg % (2ZKS — 0.26) (x hs

. 127) v el pH medio de 7,10 (2KS — 0.02)
d - 47 hs. 307). Mientras tanto, el grupo
hipocalcémico presentd calcemias medias de
833 mg % (2ES — 0,72) (x hs. =11 hs. 28) v
(.09 mg % (2KS —0,30) (x hs =6 hs. 037)
antes y después de las 24 hs, de vida vespec
tivamente. En este grupo el plT medio antes
de las 21 hs. de vida estuvo en el nivel acido:
731 (2ES =0,01) (x hs = 10 hs. 407) y la apa-
ricion de HPC estuvo asociada con la correc-
cion del phl medio hacia un nivel normal des-
pués de las 21 hss 7.37 (2ES = 0.02) (x hs == 12
R 207
¢) La dosis media de bicarbonato de sodio

sin-

grupo no hipo-
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ml‘ q/Kg (2K8=0.12) en los no-HPC v de
m]:‘(]/l\U en los hipocaleémicos,
2) RNPT ] ]
a) Durante el periodo de estudio 14 (5833 ¢,)

de log 24 RNPT deprimidos. presentaron hipo-
calecemia.
by Ksta HPC fue sintomatica en 6 pacientes.
) Se analizo estadisticamente la asociacion
de HPC neonatal precoz en RNPT deprimidos

con los factores clinicos senalados en el (fua-
dro 7, obteniéndose asociacion significat:va de
HPC con multiparidad  (p menor 0.03), ope-

racion cesarea (p menor 0.025) v Sindrome de
Dificultad Respiratoria Idiopdatico (SDRI) (p
menor 0.025). Los RNPT con HPC tuvieron
ademas. peso de nacimiento y edad gestacio-
nal  significativamente  infcriores a  los no
HPC, st blen el factor placenta previa fue
imposible de analizar por el método de Chi

cuadrado (a, = 0), 6 de los It RNDPT con HIPC
tuvieron como antecedente  placenta  previa,

Tampoco fue posible analizar estadisticamente
“toxemia” v “presentacion”

d) Antes de las 24 hs. de vida el grupo de
RNPT no HPC tuve una caleemia media de
798 g Y% (2ES 0,56) vy un pll medio de
YO (2158 = 0,04), mientras el grupo de RNPT
con MPPC, una calcemia media de 7,00 mg'%
youn pH medio de 7,23 (2ES = 0404). Lucgo de
las 21 hs. de vida, ol SIUPO No Hi’(‘ una cal-

cemia media de 855 mg % (218 = 0,60) ¥oun
pH medio de ( 3) 28 = (J[V! mientras (que

cl grupe RNPT con HPC presentd calcemia
media de (.11 mg Yo (2KS == 0.22) v pH medio
de 733 (2ES = 0,02).

¢) La HPC se presentd antes de las 24 hs.
de vida en H pacientes, v onire las 21 v las
72 hs. en 9 pacientes.

f1 T.a dosis media de bic: |1htnmlu en las pri-

en las primeras 21 hso de vida fue de 22 meras 20 hs. de vida fue de 2.3 mBg/Kg (218
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Comentario y discusion

Las cifras de calecemia v fosloremia en el
feto v oen la sangre de cordon son superiores
a las maternas® La calecemia mas elevada se
ha atribuido a la mayvor capacidad de “bin-
ding” de las proteinas plasmiticas fetales 10
que favoreceria el trangporte activo a traves
de la placenta .

Durante los dos primeros dias de vida en
que el aporte caleico no llega a las cantidades
recomendadas de 270-300 mg/dia,’2 la calcemia
baja y la fosforemia sube 's, KEn este estudio
hemos comprobado que la calecemia de los RNT
SAN0s Yy Vigorosos (score de Apgar al minuto
7 0 mayor) es significativamente inferior lue-
go de las 24 hs, de vida que antes de las 12 hs.,
aungue sin llegar a valores de HPC. Dicho
descenso es atribuible al bhajo aporte ealcico
de nuestros RN en las primeras 18 hs. de vida
(dextrosa al 5 % y alimentucion especifica,
que por esta época es solo ecalostro).

Varios limites inferiores de cualeio sérico han
sido propuestos para definir hipocalcemia neo-
natal: Saville y Kretchmer ™ usan 9.0 mg %
en RNT v LBW, Cralg y Buchanan 8 mg % =.
Nosotros aceplamos 7 mg % de acuerdo a
Bruck y Weintraub,ts Tsang v Oh's, Rose v
l.ombroso, 17

Varios factores han sido implicados en la
HPC neconatal precoz:

a) Factores maternos: edad, raza vy pari-
dad.
b) Enfermedades maternas: diabetes (pre-

diabetes) 1* 1% ¢ hiperparatiroidismo.
¢) Ractores relacionados con retraso de cre-

cimiento intrauterino:  foxemia, bajo  poso
para cdad gestacionl, hipoglucemia neona-

lgll'il‘ 2621

d) IFactores relacionados con asfixia perina-
tal: placenta previa, operacion cesarea, score
de Apgar al minute 5 o menor,” 11 acidosis. ¢

e) lvactores asociados a patologia neonatal:
peso de nacimiento, edad gestacional,'s SDRI
acidosis v su ulterior correceion 1 v dosis de
bicarbonato usada para compensar la acido-
=816

) Ingesta oral baja de calcio las primeras
18 hs.16

g) Hipoparatiroidismo
durez renal del RN.=:

Se ha sepalado recientemente la asociacion
de hipomagnesemia ¢ HPQC. =21 25 Nosotros
no hemos investigado esta posibilidad, Tsan v
Oh % no encontraron asociacién significativa
entre calcemia y magnesemia en LBW.

[Maymovits ¥ Rosen =7 y Anast 28 sugieren la
posibilidad de tetania neonatal por exceso de
actividad de calcitonina, Esta hipdtesis atn no
ha sido demostrada.

Varias comunicaciones 2420 ge han sucedido
relatando HPC inducida por glucagon fuera del
periodo neonatal. No se ha demostrado aun
ningun4 relacion entre HPC neonatal v gluca-

“lisiologico™;  inma-
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son, La incidencia de HPC' neonatal precoz e
RN con asfixia perinatal fue de 26,76 % para el
RNT (KG 38 5. o mas) v do % en el
RNIT (37 s o menos). Estas cifras no son
compardables con lag cifras de autoreg! @ 1o 16
por cuanto la melodologia fue distinta, pero
afirman la alta incidencia de HIPC en estos N
de Alto Riesgo,

En el RN deprimido los factores paridad, to
xemia, cesdrea, presentacion, sexo, peso de na-
cimiento, edad gestacional o hipoglucemia no
estuvieron asociados a HIPPC, en estas series.

En el RNPT deprimido, tampoco demostra-
ron estar asociados toxemia, diabetes, presen
tacion, sexo e hipoglucemia. Es de hacer notar
fque estas series incluven un numero bhajo de
RNPT v que éste pudiera ser el [actor que no
permite apreciar significacion,

Se describe clasicamente la HPC como com-
plicacion metabdlica frecucnte en el hijo de
madre diabética. > Kn un estudio anterior efec-
tuado en nuestro hospital sobre 15 IIMD se en-
contraron 8 pacientes con calcemias inferiores
a 7.8 mg %, pero solo dos con calcemia infe-
riores a 7.00 mg %, de los cuales uno era un
RN con Apgar al minuto de 1.9 En otro estu-
dio retrospectivo, Baroni v Largula oneon-
traron, sobhre 35 casos de HPC, 1 HMD, todos
con Apgar al minuto 7 o mayvor. Kn cstas se-
ries diabetes (o prediabotes) materns, demos-
tro estar asociada a HP’C en el RNT deprimido,
no asi en el RNPT.

Iin estas series de RNT y RNPT deprimidos
se ha observado asociacion estadisticamente
significativa entre hipocalecemia y acidosis en
las primeras 24 hs, de vida v su ulterior com-
pensacion con hicarbonato de sodio. En lactan
tes diarreicos se ha comprobado que la acido-
sis es capaz de movilizar caleio del huego.ss st

Lucgo ese caleio se pierde por orina.® Con la
correccion de la acidosis el calcio extracelular
se redeposita rapidamente en el hueso, cayen-
do la calcemia entre 1 v 15 mg %,* % con
temblores yv/o convulsiones concomitantes que
ceden con la administracion de sales de cal-
CiGAT 5% Otros autores atribuyen estos sintomas
a la aparicion concomitante de hipoealcemia v
deshidratacion hipertonica * va que la hiper
natremia seria capaz de disminuir el caleio
ionico y de aumentar la irritabilidad neuro
muscular o Dodd v Rapaport,'t finalimente,
atribuyen los sintomas a variaciones hruscas
de Ia caleemia, Un mecanismo similar existiria
en ol RN con asfixia perinatal, €l cual presenta
acidosis mixta grave durante la asfixia intrau-
terina, durante el periodo nconatal inmediato
v {recuentemente durante las primeras horas
de vida (especialmente si se agrega dilicultad
respiratoria de cualquicer etiologia). Ademas.
existiria en el RN uvn estado de bhipoparatiroi-
dismo “fisiologico™ 2* que pudiera estar a ni-
vel de la secrccion de PTH o a nivel de la
eliminacion renal de foésforo: en el RN la fos-
faturia esta reducida por un relativamente ba-
jo filtrado glomerular v una desproporeionacda-
mente alta reabsorcion: ello produce hiperfos
foremia,'s lo que disminuye aun mas el calelo
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aérico, va que el P disminuye la solubilidad
del calcio + desplazande el equilibrio calcico
del plasma al hueso.

En ¢l RNPT deprimido este trabajo demos-
tro asociacion de HPC con:

a) Multiparidad,

h) Menor edad gestacional ¥y menor peso de
nacimiento. Kstudiog fetales: demostraron
que la aposicion de minerales, incluyendo el
calcio, aumenta notahlemente en los ultimos 3
meses de embarazo. Bl nacimiento, luego doe
una gestacion corta, impide el adecuado ateso-
ramiento caleico, 1o cual puede perturbar su
motabolismo en el periodo neonatal.

¢) Placenta previa: de acuerdo con lo obser-
vado por Gittloman y col.! v Craig y col.® estas
series sugieren asocilacion entre HPC neonatal
precoz v placenta previa. Son necesarios ulte-
riores estudios con mas casos para confirmarla,

d) Operacion cesdrea,

e) SDRI1: en el SDRI ocurre acidosis grave
pergistente. Esta vy sus repetidos intentos de
compensacion con alcalinos son capaces de de-
terminar HPC por el mecanismo sugerido mas
arriba.

Implicancias clinicas

a) Este estudio demuestra alta incidencia de
HPC neonatal en ¢l RN deprimido. Se justifica
investigar este trastorno metabolico en todo
RNT o RNPT, con Score de Apgar 3 o menor.
Dehe tenerse on cuenta gque la caleemia en
sangre de cordon no tiene relacion con las cal-
cemiag subsecuentes.'d Tampoco encontramos
en nuestras scries, tanto en RNT y RNDT va-
lores de caleemia predictivos de hipocalecemia
ulterior.

b) L.a HPC se presento entre las 24 y las

ARCH. ARGENT. PEDIAT.

72 horas de vida en 18 de los RNT. De Jog 14
RNDPT con HPC, 5 la presentaron antes de lus
24 horas de vida y 9 entre las 21 y 72 horas.

¢} De acuerdo con nuesgtro criterio para cali-
ficar una HPC de sintomdtica, 6 de los BNT
v 6§ de los RNPT tuvieron HPC sintomatica.
Se desconocen los factores que determinan que
una HPC neconatal sea sintomdatica o 1o, ¢ouio
asi también las implicancias v evolucion es-
pontianea de la HPC asintomiatica.

d)y Ks factible pensar gue la HPC neonatal
precoz pueda ser evitada sioa estos RN de alto
riesgo se les administra precozmente y duran-
te las primeras 72 horas de vida sales de ealeio.

Conclusiones y sumario

1) El1 RNT sano tiene caleemia inferior lue-
go de las 21 horag de vida gue antes de las
12 horas.

2) La caleemia de los RNT deprimidos
(Apgar 3 o menor) es significativamente in-
ferior a la de los RN vigorosos antes y des-
pués de las 24 horas de vida,

3) La HPC neonatal precoz esld asociada a
asfixia perinatal (Score de Apgar 3 o menor)
v a acidosis o/y su ulterior correecion con al-
calinos.

1) En el BRNT deprimido estd asociada, ade-
mas, a diabetes materna.

5) En el RNPT esta asociada a menor peso,
menor edad gestacional, multiparidad, opera-
cion cesarea, SDRI y probablemente a placen-
ta previa.

6) La 1TPC neonalal puede o no ser sinto-
matica.

7) Debe investigarse la HPC en todo RN
deprimido durante las primeras 72 horas de
vida.

8) Debe investigarse la posibilidad de evi-
tar esta complicacion mediante la administra-
cion precoz de sules de caleio a los RN depri-
midos.
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Introduccion

I 1960 Patau v colaboradores b observaron
la presencia de un cromosoma extra del gru-
po 13215 (D) en el cariotipo de un nifo por-
tador de mallormaciones multiples. Posterior-
mente fueron deseriptos DUMCroso0s Casos.

La frecuencia del sindrome es de 1
14500 seguin Conen s o de 1 on 7.600 se
Taylor ' en nacidos vivos, pero la ocurrencia
es mayor siose consideran log abortos espon-
tincos de los 3 primeros meses de la gestacion,
cuyo 60 % s debido a aberraciones cromoso-
micas de las cuales el 55 % corresponde a
trisomias v de dstas el 21 ¢ lo constituyve la
trisomia D seglin lax investigaciones de Boue
v Boue. =@ 2%

La primera observacion publicada en nues-
lro pals corresponde o un paciente de la
Unidad de Patologia Neonatal del Hospital de
Pediatria Dr. Pedro de Elizalde 2t motivando
¢l presente trabajo una segunda observacion
del mismo servicio, en el que s¢ hace un ana-
lisis de conjunto, considerandolo con otros G4
casos de la literatura.

Casuistica

M. T.., historia clinica Ne 029906 (120771). de sexo
femenino, es hija de madre y padre no consangui-
neos, sanos, de 25 v 34 anos de edad, respectivamente,
¥ ¢s ol producto del 3¢, embarazo luego de 2 abor-
tos provocados. El embarazo sobrevino un ano des
pués de haberse suspendido la administracion de
anovulatorios, que habian sido mantenidos por espa-
cio de 6 meses y i gestacion duro 39 semanas. EJ

* Unidad de Endocrinologia.
#* Unidad (1) Patologia Neonatal
s Division Patologia,

parto de una hora de duracion fuc espontaneo v oeu-
tocico. El Hanto ocurrié a los 20 scgundos del naci-
miento. La nifa peso 3.200 g vy la talla fue de 46 em.
El alumbramicnto fue también espontanco v completo
con placenta normal,

Las malflormaciones multiples que presentaba, entre
cllis labio leporino, originaron una primera consulta
para su reparacion quirtrgica v recién a los 8 dias
de vida se solicita su internacion al servicio por pri-
sentar crisis de cianosis al alimentarse.

Examen clinico

En ¢l momento de la internacion la nina no pre-
sentaba cianosis, la gue sc hacia presente al ingerir
algun  alimento.  La  frecuencia respiratoria  era  de
G6 por minuto ¥ presentaba estertores diseminados
e ambos campos pulmonares. Se auscultaba un so-
plo sistolico 3/6 en los 4 focos que resultd ser in-
constanie. El higado ¥ el bazo se encontraban dentro
de limites normales; v estaban presentes los rellejos
correspondientes al recién nacido.

La nifia presentaba las siguientes medidas antro-
pomeétricas: lalla 46 em; poerimetro eranesno 31.5 em;
perimetro toracico 30 cm; perimetro abdominal 30 ¢m;
fontancia anterior 3 x 3 em; ¥y se observaron las
siguientes mallormaciones ¥y anomalins:

Cuberza: frente inclinada cn tobogan,

Zona atralica de cuero cabelludo en vértice (apla-
sia eutis vertex) (lig. 1): angiomas planos cn la
regidon  oceipital, [rontal anterior y ambos parpados
superiores, Hendidura palpebral mongoloide; microof-
talmiza bilateral; coloboma inferior de iris ¢n el ojo
derecho ¥y lateral en el ojo izquierdo. Labio leporino
bilateral con paladar 6seo hendido (lig. 2). Pabellones
auriculares pequenos de implantacion baja.

Torax: pezones pequefios en posicion normal ¥
arénlas hipoplasic

Meanos: (fig. 3). Derecha: polidactilia represen
tada por un mamelén con hueso, adospado a la extre
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Aplasia culis verfex. — Fi,

Facies del paciente., — Fia. 32 Pelidactilia, Flexion de los de-
f

A

dos con superposicion de los mismos. Unas hiper convexas.

midad distal de la

primera falange del 53¢ dedo. Cli-
nodactilia del 5¢ dedo. Izquierda: polidactilia repri
sentada por un mamelon blando, adosado a la extre-
midad distal de la 1. falange del 5v dedo. Dedos
en flexion no muy marcada estando el 2v v el 5
sobre el 3v y el 4v. Unas hiperconvexas (fig. 3).

Pies: Polidactilia bilateral, habiendo sindactilia par-
cial entre el 20 y ¢l 3er. dedo vy del 6v con el 53¢ en
el pie derecho v entre el 2v v el 3v en el izquicrdo.

Dermatoglifia

El estudio dermatoglifico digital,
directo y por

palmar v plantar
revela: arcos on
todos los dedos cxecepto los supernumerarios que pre-
sentaban presillas cubitales; angulo atd: 119+ en la
mano izquierda y 113+ cn la derccha. plicgue trans-
verso interrumpido en ambas Se observa hi-
poplasia de crestas en ambos pies con arco [fibular
en la zona hallueal

impresiones dermicas

manaos.

Examen radiologico

En la radicgrafia de torax se observan 11 costillas,
pareciendo faltar la primera de ambos lados.

Manos: en ¢l dedo supernumerario derecho sc ob-
servan 2 falanges, en el dedo supernumerario  iz-
quierdo no se observa formaecion 6sea. Miembros infe-
riores: estdn presenies los ntceleos de osificacion de la
epifisis distal de féemur y proximal de la tibia y so-
lamente el

asiragalo y calecidneo en ambos pics. (La
radiogratia no permite  visualizar la estructura de
los dedos supernumerarios.) Craneo: no se observa

imagen 6sca en la parte correspondiente a los pa

Tietales.

Examen cilogenético

Cromatina sexual positiva. ¥l examen eromosomico

(fig. 4) s=e realizd

cn sangre periférica por el meé-
todo de Moorhead * modificado. S¢ observaron 28 mi
tosis de las cuales 26 tienen 47 cromosomas v 2 solo
44. En los cariotipos se observan 7 cromosomas del

grupo D, ¥ ninguno presenta
Probablemente el eromosoma

ponde al par 13

alteracion morfologica

supernumerario corres-

aungque no pudo realizarse su certi-

ficacion mediante ¢l estudio con timidina tritiada ' y
por lo tanto se trataria de un cariotipo 47, xx, 13-
Examen de proyecciones o ganchos cromatinicos:=#
Se analizaron 500 polimorfonucleares observandose:
3.8 por ciento de palillos de tambor, 2 por ciento con
nodulo sésil ¥ 6,2 por ciento con proyecciones o gan-

chos cromatinicos, de

las cuales 46,5
43.5 por

ciento 3

por ciento
ticnen 2

proyecciones,

po-

seen 1 proyeccion, ¢l ciento pro-

vecciones y el 10 por

Estudio
verry.

realizado por el Dr. Migue! Angel Etche-
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Otros examenes:

Recuento de hematies: 4.400.000 mm*. Hematocrito
42 por cicnto. Recuento de leucocitos 23.000 mm?.
Aeaceion de Pagniez negativa, Uren 0,45 mg por cien-
to. Glucosa 0.60 mg por ciento.

Evolucion:

El cuadro pulmonar fue progresivo, aumentando la
dificultad ¢ insuficiencia respiratoria que termina en
el obito a las 48 horas de su ingreso cuando tenia 10
dins de edad.

Eramen anatomopatolagico:

Magcroscoply . Broneoneumottia  focal bilateral, Pul-
mon  derecho bilobulado ¢ izquierdo unilobular. Co
razor,  ¢or oriticio de Botal ampio. Rinones  poli
guisticos, Ovarios reducides de 1amano y utero de
conformacion y lam:ano normailes. Sisteina nervioso:
el cerchro sin cerchbelo pesa solamente 300 g siendo
pairticularmente manifiesta 1o reduceion de los  16-
bulos froutales. I[lay auscencia del surco olfatorio in
terna, del bulbo olfatorio v de las cintillas corres-
pondientes. El cuerpo ealloso osta algo roeducido en
su espesor vy longitud no presentando septulm lucidum
por lo que ambos ventriculos laterales se hallan on
amplia comunicacion. Los nervios y ¢l guiasma optico
s¢ presentan mas delgados poro de conformacion nor-
mal. Los corles verticotransversales no muestran ma-
yores alteraciones.

Al examen microscopico se observo que cierto nia
mero de tabulos renales muestran franca dilmacion
quistica ubicandose c¢n la cortical o en 1y medular con
interposicion de abundante parénguima renal normal,
La histologia del ovario mostrd evidente reduccion
numerien de ovoganios

Comentarios

Una revision de la literatura permitid reu-
nir con el presente un total de 63 casog de
trisomia Dy efectuar un analisis de conjunto.

Citogendtica

Ln 55 del total de casos, incluido el presen-
te, ol carviotipo correspondic a una formula de
17 cromosomas. pertenceiendo el cromosoma
supernumerario al grupo D -2 v pudo especi-
ficarse por estudios cspecializados que el par
triplicado era el 13.10 50952 Kn este grupo 30
cran varones y 25 mujeres.

En 10 casos w202 ol namero de cromo-
somas {ue de 16, observindose en el cariolipo
solamente 5 ocromosomas D normales v oun
cromosomsa con el aspecto de un metacéntri-
co del grupo A como resultado de una trans-
locacion D/D. De cllos 6 eran varones y |
mujeres.

101 cuadro clinico resultante de cualguiera
de estas aberraciones no ofrece en general
diferencias gque permita particularizarlos, No
ocurre lo mismo con los escasos pacientes 16 e
donde se ha podido comprohar la ocurrencia
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de un mosaico 1617, D 4 donde las manifes-
taciones clinicas son menores voel diagnosti
co mas dificultoso. También complican el cua-
dro clinico ¢uando =e (rata de olrog mosaico
que  configuran  aneuploidi dobles  coexis-
ticndo 2 trisomias, sea Dy WHin o D o«
Grass o Dy XD/XY = donde se entremez-
clun sus respectivas signoogias. Se han d
cripto también pacientes que parceen ser fe-
nocopias  va  que  presentan  manifestaciones
clinicas de este sindrome pero cuyo cariotipo
v dermatoglifia son normales 620

Stgnos oy sintomas

Las manifestaciones ¢linicas observadas
¢l grupo de pacientes (Cuadro 1) no estan
siempre presentes en su totalidad, variando en
numaero ¢ intensidac

1y Varicelonts on nimero

Del examen del cuadro se desprende que
lag anoma'iag externas mas lamativas v fre-
cuentes son: a) labio leporino y/o paladar
hendido conjuntamente con h) microoftalmia
a menudo acompanada de coloboma de iris
v ¢) polidectilia. En cualquiera de los casos
descriptos ha existido 1o combinacion de por
lo menos dos de estos elementos. La anoma-
lin de los pabellones aurviculaves ha sido fre-
cuente (75 %) pero es comun a varios sin-
dromes  per  aberraciones  cromosomicas, te-
niendo por lo tanto mds importancia para el
diagnostico la microcefalia (51 %), la flexion
de log dedos de la mano (61 %), las unas hi-
perconvexuas (11 %) v sobre todo la aplasia
cutis vertex gue es propia de la enfermedad
v oestd presente en el 32 % de los casos.

Son llamativas las erisis apneicas descriptas
en el 48 % de los casos, Convulsiones se ob-
servaron on el 21 %.

Kn cuanto a las anoma’las viscerales (Cua-
dro 2) la experiencia se reduce porgue no en
todos los pacientes se realizo el estudio corres-
pondiente, disponiendo para este analisis de
solamente 38 necropsias (20 varones y 18 mu-
‘TET‘L’H‘.[ H-10 12=77 21 2%

Las mas frecuentes fueron las anomaias
del sistema nervioso y cardiacas observadas
conjuntamente on todos los pacientes excepto
en | ode ellos. De estos ultimos, 2 no presen-
taban alteracion en ninguno de estos siste-
mas voen los 2 vestantes las anomalias co-
rrespondian ais’adamente a4 uno de estos see-
tores,

La ausencia del bulbo y/o0 tracto ollatorio
fue del 89 % encontrandose en proporeion me-
nor otros defectos mencionados solo en algu-
nos cosos, como reduceion de tamano cerebral
(31 %) aplasia o hipoplagia de nervios o
quiasma optico (26 %), auscncia de seplum
lucidum o ventriculo dnico (19 %), hipopla-
sl o aplagia de cucrpo calloso (18 %), hipo-
plasia de cerebelo (16 %).

Las malformaciones cardiovasculares mas
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Cuapro 1

Principales malformaciones somaticas descriptas en la trisomia D y su relativa frecuencia
(65 casos),

Maiformaciones

Microcefalia

Aplasia cutis vertex

Frente en tobogan

Microoftalmia |

Coloboma de iris

Cataratas

Hipotelorismo

Hipertelorismo

Labio leporino

Paladar hendido

Orejas de implantacion baja v/o
malformadas

Micrognatia

Hemangiomas

Cuello corto

Piel sobrante en la nuca

Torax estrecho y/o esternon corto

Polidactilia
[Flexién de lag manos y/o dedos
IFlexion del pulgar

Ufnas hiperconvexas
Talon procidente

Hernias

Casos en gue se encontraron

Presentes Ausentes No mencionados
N¢ LA N¢ LA N¢ A
30 o4 [ 2 3 28 43
21 32 r 5} 8 39 60
21 32 2 3 42 65
41 63 6 9 18 28
o 1551 2 3 34 o2
10 15 0 0 aby 85
8 12 1 (§] 53 82
21 32 0 ] 44 48
39 G0 9 14 17 26
10 62 8 12 17 26
L7 T2 5] S : 20
28 43 2 3 35 5E
29 49 0 0 36 ad
16 25 2 3 47 72
10 15 0 0 Hd 8D
G 10 0 0 59 90
15 69 S 12 12 19
28 13 10 15 27 42
12 18 10 15 | 13 T
27 12 | 6 | 34 52
17 26 0 0 \ 18 74
14 22 0 0 ‘ )1 s

frecuentes son el defecto del tabique ventri-
cular (57 %), la persistencia de] ductus arte-
vioso (35 %1 v el defecto del tabique auricu-
lar (47 %). IEn un porcentaje menor se ohser-
van arteria umbilical unica, coartacion de
aorta, dextrocardia v defectos de los grandes
Vasos.

Las alteraciones renaleg alcanzan alrededor
dei 52 % siendo el rifnon poliquistico la mal-
formacion mas comun. Ks frecuenta el ntero
bicorne (72 %), la criptorquidia (64 %), hipo-
plasia escrotal v pene pequeno (00 %).

Cuapbro 2

Principales malformaciones viserrales
(38 casos).

Maiformaciones %o
Sistema nervioso &4
Aparato cardiovascular 829
Aparato genital 62
Aparato urinario 92
Tejidos heterotdpicos: pancreatico

v/0 espltnico 37
Aparato digestivo y vias biliares 3
Aparato respiratorio 15

2) Vartaciones en intensidad

Las variaciones en intensidad se refieren
particularmente al menor o Mayor compro-
miso del desarrollo de la region mediana

craneo-facial, la cual guarda una estrecha re-
lacion directa con el desarrollo prosencefali-
co1 hecho gque destacan De Mever vy colabo-

radores 4t v pasteriormente Snodgrass yoco-
lahoradores.'s Ambos desarrollos son induci-

dog por la placa precordial la cual parece es-
tar involuerada en el defecto embriologico
primario.

La menor o mavor hipoplasia o aplasia d»
las distintas estructuras que se originan de
la region mediana craneofacial son la expre-
sion de un gradiente de severidad que da u-
gar @ anomalias que configuran distintas
facies.

La forma mas leve presenta: a) labio lepo-
rino bilateral con tubérculo nasal medio bien
desarrollado; sin hipotelorismo o muy ligero.
En el grado siguiente b) hay hipotelorismo
maderado y el labio leporino es mediano por-
que falta el filtrum y el septum o éste esta
hipoplasico: la extremidad de la nariz estd
aplanada vy hay una sola cavidad nasal gue
comunica con la faringe. n una mavor de-




tencion del desarrolla ¢) ol hipotelorismo es
mayor v la nariz forma una trompa que co-
munica o no con la faringe, 191 labio es com-
pleto cerrando una boea peyuena: es la cebo-
cefalla que se diferencia de d) la etmocefalia
porque las orbitas estin separadas apenas en
un maximo hipotelorismo, Kl grado mayor lo
constituye e) la ciclopia donde el proceso me-
diano estd practicamente ausente v se forma
en la linea media una sola drbita con la mitad
externa de cada una y la trompa habitualmen-
te situada por encima de ella. En el primer
caso (4) se asocia cominmente con la ausen-
cia de bulbo v/o tracto olfatorio v on losz 4
restantes (b, ¢, d v e) con el cerebro holoslé-
rico. La intensidad del rlefecto cerebral guar-
da relacion v es sugerido por la anomalia
facial.

Aunque todas estas facies se han descripto
cn la trisomia D, las de mayvor defecto des-
de la (b) inclusive, suelen responder a una
falla gue no es originada por una aberracion
crosomonica.

Dermataglifia

08 frecuente en estog pacientes gue el estu-
dio dermatoglifico se vea dificultado por el
inconveniente en obtener impresiones debido
a la flexiom permanente de dos dedos. Puede
observarse una hipoplasia de las creslas;
cuando éstas se encuentran formadas lienden
a ta horizontalizacion y el trirradio axial tiene
ubicacion distal de modo gue el dngulo atd
alcanza valores de 1867 a 1967 segin Penro-
se noel paciente que se presenta, la suma
de ambos angulos es de 232° en lugar de
90,40 £ 113, (X == K. 8) * valor normal para el
sexo femeninos Ks habitual que presente un
pliegue (ransverso unico.

Uchida v colahoradores deseriben un signo
tipico en ¢l pie que cs el arco fibular en for-
ma de 5. EKn este paciente =olo se observaba
un arco fibular en ambos pies que no alcan-
zaba a tener la forma citada.

Proyeeciones o ganchos cromalinicos
de los polinucleares

Huchns vy colahoradores #¢ describen  esta
caracteristica del nicleo de los polinucleares
encontrandolos en la proporcion del 1 al 6 %
en los 6 pacienles con trisomia D que estudia-
ron y le atribuyeron cardcter especifico. Unos
meses mas tarde Powars v co'aboradores '
lo describen en el 63 % de 800 polinucleares
en un nuevo easo de trisomia Doy oal ano si-
cuiente Fine v colaboradores # considerando
que olros autores =25 oy describieron en pa-
cientes con carcinoma y sarcoma como  lam-
bietn en sujetos normales, realizaron un estu-
dio comparativo entre un paciente con triso-
mia Iy un grupo de 7 ninos normales. T.as
proyecciones cromatinicas fuecron observadas
en los normales pero la frecuencia y el name-
ro de provecciones fue mavor en el caso cde

* La X significa "Media''.

ARCH. ARGENT. PEDIAT

trisomia D, En 1966 Walzer v colahovradores 5s
confirman estos resultados estudiando 12 ca-
=05 de isomia Dy 2 grupos controles norma-
les formados uno por 28 recién nacidos y el
otro por 46 ninos de 2 a 5 afos, Destaca que
e] grupo de recicén nacidos presenta un ma-
yor poreentaje de células con proyecciones y
que éstas disminuyen con la edad. En ¢l pre-
sente caso el estudio realizado evideneid un
6,2 % de polinucleares con ganchos cromati-
nicos.

Henoglobina fetal

En a'gunos casos de trisomia D, fue estu-
diada la hemoglobina 0% encontrandose va-
lores altos de 1Th 17 aun en estudios compara-
tivos con ninos controles de la misma edad.
Paralelamente la Hh Ag fue menor gque la ob-
servada en controles normales con igual va-
lor de Hh F sugiriendo que el aumento nor-
mal de su formacion con la edad se encuen-
tra disminuido. Tgualmente se ohservo dismi-
nucion del contenido de anhidrasa carhdénica
B en los eritrocitos.

En el caso presente no se realizaron inves-
tigaciones de este tipo.

Sexo, sobrevida yoedad materna

No se ha observado predominio de sexo en
la trisomia D,

La sobrevida en todos los casos es cortla.
Loz estudios realizados por Magenis 50 indli-
can que una mitad de los pacientes fallecen
en el primer mes de vida ¥ pocos sobreviven
el tercero, aungue se ha desceriplto que pueden
aleanzar los 3 anos de edad.

Con respecto g la edad materna, correspon-
de, en 62 de los casos gque se comentan, Ia
siguiente distribucion:

Edad No de casos

11
2
10
10

{

RESUMEN

Se deseribe un paciente con trisomia 13, en
el que (ueron realizados estudios: clinico, der-
matoglifico, citogendético, radiologico, hemato-
logico vy anatomopatologico. Se compara con
el estudio de olros 64 casos de la lteratura.

SUMAMARY

Clinicel  dermatoglyphic, cytogenetic, radio-
fogie, hematologic and  pathologic  wnlony
studies have been inade in a paticnd with tri-
somy 13, Findings ave comparved with 64 ofhe
cases reported dn the literabure




