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INTRODUCION

El presente trabajo se propone hacer un estudio de la
“ACONDROPLASIA Y EL EMBARAZO", basado en la revisién
de once casos observados en el departamento de obstetricia del
Hospital Roosevelt de Guatemala, desde su fundacién (Diciembre
de 1955) hasta la fecha actual (Enero 1973).

Por la rareza de esta patologia el niimero de casos que se
presentan es pequeno; en un total de diecisiete afios y dos meses
que tiene de funcionar la maternidad del Hospital Roosevelt se
han atendido 185,372 partos y en estos solo hay reportados
once casos de acondroplasia. Se ha hecho una reviisibn
bibliografica de la misma en el dmbito internacional, tratando de
establecer pardmetros para un mejor diagnéstico y una feliz
resolucion de los partos en este tipo de pacientes.

CONSIDERACIONES GENERALES

La palabra Acondroplasia viene de las voces griegas: (a, an
= sin, Khondros, ou, 6 = cartilago; plasso, tto = formar)
“supresion del desarrollo de los huesos”. (9).

DEFINICION: “Trastorno del proceso normal de Ia
osificacion endocondral, causante de un enanismo de las
extremidades con marcadas deformidades, mientras el tronco
permanece indemne”. (11).

La acondroplasia o condrodistrofia también se ha observado
en algunos animales como el perro salchicha, la oveja de ancon y
la raza dexter de ganado; los hallazgos patolégicos en estos
animales son similares a los hallados en los humanos, (6).

La acondroplasia se hereda como un caracter mendeliano
dominante (aunque hay casos esporadicos), se ha comprobado la
herencia hasta la tercera generacién. El padecimiento puede
reconocerse al nacer la persona y si el infante no muere en los
primeros afos de la vida puede alcanzar edad avanzada.



CLASIFICACION DEL ENANISMO (segiin Zondeck) (10-)

1. Enanos Proporcionados

a. Tipo fisiolégico: enanos verdaderos por constitucion
racial.

b. Tipo endbcrino: hipofisiarios, timicos, tiroideos,
suprarrenales, etc.

II. Enanos Desproporcionados.

a.  Raquiticos: presentan pequeiiéz de todo el esqueleto,
aunque su pelvis es pequena, compatible con el parto
de un nifio de pequeiio volumen.

b. Acondropldsicos: tienen el aspecto de gigantes
musculosos sentados. La cabeza es grande
(braquicéfalo), con las prominencias frontales y
parietales muy salientes. La nariz es corta y deprimida
por su base. Tronco bien desarrollado, extremidades
cortas, las manos son cortas y anchas, sus dedos con
longitud casi igual y divergentes. La pelvis sucle estar
muy inclinada y con todos sus didmetros reducidos
por lo que son corrientes las distocias. en la pelvis
acondroplasica el promontorio estd proyectado hacia
adelante, siendo el estrecho superior el de una pelvis
plana pero la estrechez es anillada ya que Ia
excavacion y el estrecho inferior son amplios.

Patogenia: La distrofia estad caracterizada por una esclerosis
del cartilago de conjugacién a nivel de las epifisis, en ello radica
la falta de longitud de los huesos largos, especialmente himero y
femur Microscopicamente se observa el cartilago de conjuncion
delgado y en la zona proliferante se encuentran grupos celulares
pequenos, separados entre si por bandas de substancia
intercelular. Ademas se observa una capa de tejido fibroso, que
se extiende entre el hueso esponjoso diafisiario y el cartilago de
conjuncion, que bloquea el crecimiento diafisiario y explica Ia
pequena longitud de los huesos acondroplasicos.(11).

Sinonimia: Condrodistrofia hipolastica, condrodistrof@a
fetal, raquitismo fetal, enfermedad de Ollier, micromelia
condromalicica, condrodisostosis y condrodisplasia. (11).

Diagnéstico diferencial: pacientes con osteogénesis
imperfecta pueden tener las extremidades muy cortas debido a
las fracturas multiples, pero radiologicamente se descubre la
verdadera naturaleza de la enfermedad. (1).

Genética: la acondroplasia se hereda como factor
mendeliano dominante asi pues existe el riesgo de uno entre dos
para el hijo de un progenitor que sufre esta patologia. (2).

MATERIAL Y METODOS

En el presente estudio se ha hecho revisié_n.de once €asos
de acondrpolasia en el departamento de obstetricia del Hospital
Roosevelt de Guatemala, desde su fundacion (D1c1embre de
1955), hasta la fecha actual (Enero de 1973). En este pfirlodo se
han atendido 185,372 partos (aproximadamente mil partos
mensuales), dando un indice de 5.8 casos de acondrplasia por
cada 100,000 partos, (ver cuadro en hoja siguiente). Se ha
revisado cada una de las fichas clinicas del archivo hospitalario,
tomando como pardmetros estadisticos los siguientes: edad,
grupo étnico, procedencia, estado civil, profesion u ?flf:lo,
diagnostico de ingreso, examen clinico ginecoobstctrico,
pelvimetria, tipo de parto y tratamiento, compl1cac10nes,
caracteristicas del recién nacido, estatura de la paciente, contrf)l
prenatal y control post-natal. Al final se ha hecho un pequeno
resumen de cada caso.

Totalidad de partos, atendldos- en la fnatermdad de¥
Hospital Roosevelt de Guatemala, en diecisicte anos y dos meses
que tiene de laborar, en relaciébn con con el namero de
acondroplisicas en cada uno de esos anos.
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: 4. Estado civil: todas las pacientes solteras, solo dos unidas.

Aiio Partos Acondroplasticas

5. Profesion u oficio: todas con oficios domésticos solo una

comerciante.

1955 (Diciembre) 254 0
1956 6,315 0 6. Diagnostico de ingreso: a excepcion de una paciente, todas
1957 7,396 0 ingresaron con diagnostico de embarazo a término, feto
1958 8,337 0 vivo y trabajo de parto, solo una paciente ingresd con
1959 9,095 1 diagnostico de embarazo a término, obito fetal y trabajo
1960 9,729 0 de parto. Solo cuatro pacientes ingresaron con diagnostico
1961 10,471 1 de esta patologia —acondroplasia—, al resto se les hizo el
1962 10,976 0 diagnostico de acondroplasia pocas horas despuecs de su
1963 11,609 0 ingreso.
1964 11,758 0
1965 11,930 2 7. Examen clinico ginecoldgico: a excepcion de una paciente
1966 12,063 0 que se le hizo diagnostico de pelvis ginecoide, a todas las
1967 12,801 0 deméis se les hizo diagnostico de pelvis estrecha por
1968 12,158 0 promontorio palpable.
1969 11,316 0
1970 11,426 3 8. Pelvimetrfa: en cuatro de los casos se hizo pelvimetria que
1971 12,863 0 comprobd la estrechez pélvica (ver adelante hoja de
1972 13,730 2 casuistica para longitud de didmetros).
1973 (Enero) 1,145 1

9. Tipo de parto y tratamiento: solo una paciente tuvo parto

eutdcico simple, resuelto por via vaginal, el resto tuvo parto
Total 185,372 11 distbsico que se resolvid con operaciibén cesarea segmentaria
transperitoneal. A dos de las pacientes se les efectud
ligadura de trompas tipo Pomeroy. '

Lo que hace un {ndice de 5.8 acondropldsicas por cada 10. Complicaciones:
100,000 mujeres embarazadas. a) Una paciente evoluciond con dehiscencia de herida
operatoria.
INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS b) Una paciente fallece cuatro horas post-operatorio, por

paro respiratorio secundario a la administracion de succinil
colina en el acto operatorio o hemorragia intracraneana. Se
hizo autopsia del caso y el estudio macroscopico 'y
microscopico no encontrd la causa de muerte.

1. Edad: la menor de las pacientes tenfa dies y ocho afos y la
mayor cuarenta y cuatro afos.

2. Grupo étnico: todas eran ladinas, solo una indigena.
11. Caracteristicas del Recien Nacido:

3. Procedencia: todas las pacientes eran originarias de dreas
rurales.



Peso Menor 4 Lbs. 6 Onz. Mayor 7 Lbs. 6 Onz.

Talla menor 41 centimetros mayor 50 centimetros
Cabeza menor 27 centimetros mayor 36 centimetros
Torax menor 28 centimetros mayor 35 centimetros
Abdomen menor 27 centimetros mayor 32 centimetros.
Cabeza-s menor 25 centimetros mayor 34 centimetros

12.

13

14.

15.

Solo a un nifio se le sospeché acondroplasia que no llegd a
comprobarse pues falleci6 a los 15 dias de edad y
lamentablemente no se hizo autopsia.

Estatura de las pacientes: la menor de ellas media 1.22
Mts., y la mayor 1.32 Mts.

Control prenatal: en tres de los casos hay control prenatal,
que hace un indice de 27 o/o.

Control post-natal: solo un caso vino a control post-natal.
Paridad: dos primegestas; dos secundigestas, y el resto

pequenas multiparas.

CASUISTICA

PRIMER PACIENTE: V.R.R. Reg. 38,924

a)

1959: Paciente de 18 afios, primigesta, sin control prenatal,
tzf.lla. 1.22 Mts, ingresa con diagnostico de embarazo a
término y Obito fetal. Se produce un parto espontineo
ayudado con maniobra de Kristeller, nace nifio muerto, no
macerado. En el postparto la paciente presenta
Incontinencia urinaria y por examen clinico se le sospecha
una fistula vesico vaginal que se comprueba con la prucba
de Azul de Metileno, se cree que la fistula vesico vaginal es
secundaria a prolongacion del segundo periodo. Se coloca
sonda de Fooley permanente y se remite a ginecologia del
Hospital General San Juan de Dios.

b)

c)

1965: Paciente de 25 afos, secundigesta, con prenatal, con
diagnostico de pelvis estrecha (promontorio palpable), no se
hizo pelvimetria. Ingresa con embarazo a termino para
cesarea electiva que se efectfia sin complicaciones se obtiene
un nifio con peso de 4 libras 6 onzas. Que nace con asfixia
perinatal, se le coloca en incubadora con oxigeno, por
presentar acortamiento de miembros superiores se le
sospecha acondroplasia que no se llega a comprobar pues el
nifio persiste en mal estado general y evoluciona con
distension abdominal, cuadro de gastroenterocolitis aguda y
bronconeumonia, falleciendo a los 15 difas de nacido
(l]amentablemente no se hizo autopsia), post-operatorio
normal.

1970: paciente de 30 afos, trigesta, sin control prenatal
Ingresa con diagnostico de embarazo a término, feto vivo,
trabajo de partocesarea anterior y acondroplasia. El parto se
resuelve por Cesarea segmentarea transperitoneal —sin
complicaciones, obteniendo nifio de 5 libras 2 onzas de
aspecto normal. Postoperatorio sin complicaciones.

SEGUNDA PACIENTE: M.EM. REG. 96279

1961: paciente de 29 afios, pentagesta con control prenatal.
Ingresa con diagnostico de embarazo a término, cuatro
partos anteriores, tres hijos vivos; trabajo de parto y feto
vivo. Pocas horas después de su ingreso por sus
caracteristicas morfologicas se le hace diagnostico de
acondroplasia.

El parto se resuelve por via vaginal, se produce rasgadura
perineal grado uno que se sutura. Nifio con peso de 7 libras
2 onzas. de aspecto normal. Puerperio hospitalario normal.

TERCERA PACIENTE: M.D.R. Reg. 177,561

a)

1965: Paciente de 20 afios primigesta, sin control prenatal.
Ingresa con diagnéstico de embarazo a término, feto vivo,
trabajo de parto. Pocas horas después del ingreso por
presentar xifosis dorsal y pequefia estatura con deformidad
ésea se le hace diagnostico de acondroplasia. Al examen
ginecoldgico se plaparon espinas prominentes y



b)

promontorio palpable por lo que se hizo diagnéstico de
estrechez pélvica y se saco pelvimetria que comprobo la
estrechez, los didmetros antero-posteriores fueron 11, 10 y
6 Cms. Los transversales fueron: 12, 9.4 y 8 Cms., se le
efectud cesarea segmentaria transperitoneal sin
complicaciones obteniendo nifio de 6 Lbs. 0 Onz. en
buenas condiciones y de aspecto normal. El postoperatorio
evoluciond con bronconeumonia que cedié con tratamiento
médico.

1970: paciente de 25 afios, secundigesta con control
prenatal se le ingresa con diagnostico de embarazo a
término, feto vivo, acondroplasia y cesarea anterior. Se le
efectia cesarea segmentaria transperitoneal profilactica y
ligadura de trompas tipo Pomeroy, se obtiene nifio de 6
Lbs. 6 Onz. en buenas condiciones, de aspecto normal.
Postoperatorio sin complicaciones.

CUARTA PACIENTE: F.G.P. Reg. 258,243

a)

1968: paciente primigesta de 35 afios de edad, sin control
prenatal. Se le ingresa por embarazo a término, feto vivo y
trabajo de parto. Pocas horas después de su ingreso por sus
marcadas deformidades oseas y baja estatura se le hace
diagnostico de acondroplasia, por lo que se manda a
pelvimetria cuyos didmetros fueron:

Anteroposteriores: 11.3, 11 y 7.5 Cms.

Transversales: 11.8, 9.3 y 9.2 Cms.

Al venir de rayos X, la paciente presento sufrimiento fetal
(foco fetal de 80 x’), e inicid ligera hemorragia vaginal por
lo que se cesarizdo de emergencia, no se describe sangrado
abundante en el acto operatorio. Se le administré 400 Mgs.
de succinil' colina en el acto operatorio y pocos minutos
después la paciente hace paro respiratorio, y sc le asistio
con respiracion artificial durante cuatro horas pero no
respondio, falleciendo cuatro horas después.

Nota: la succinilconila que es un agente bloqueador
neuromuscular a la désis de 0.5 a 1 Mg. por Kg. de peso
corporal por via endovenosa puede dar considerable
contraccién muscular por varios segundos antes de aparecer

la parilisis. En algunas pacientes la succiil colina ha
producido apnea prolongada en la que el unico antidoto es
la respiracion artificial. (3).

Se pidi6 autopsia del caso y en el estudio macroscopico y
microscopico no se encontrd la causa de muerte, El nifio
con peso de 6 Lbs. 4 Onz, nacio con apgar 3-4, que
respondio a maniobras de resucitacion, de caracteristica
morfologica normal.

QUINTA PACIENTE: E.H.C. Reg. 352,164.

a)

b)

1970: paciente de 24 afios de edad, primigesta, sin control
prenatal. Ingresa con diagnostico de embarazo a término,
feto vivo, trabajo de parto. Pocas horas después de su
ingreso por su deformidad osea y baja estatura (1.24 Mts)
se le hace diagnostico de estrechéz pélvica, los didmetros
fueron:

Transversales: 11, 8.9 y 8.6 Cms.

Anteroposteriores: 9.4, 9.8 y 6.5 Cms.

Se efectud cesarca segmentaria transperitoneal sin ninguna
complicacién y se obtiene producto de cinco libras trece
onzas; de aspecto normal. Postoperatorio sin
complicaciones.

1972: paciente de 26 anos, secundigesta sin control
prenatal se ingresa con diagnostico de embarazo a término,
feto vivo, trabajo de parto, acondroplasia, cesarea anterior,
Se le efecthia cesarea scgmentaria transperitoneal sin
complicaciones, se obtiene un nino de 7 Lbs. 6 Onz., en
buenas condiciones de aspecto normal. La paciente
evoluciona con dehiscencia de herida operatoria, que fue
tratada medicamente.

SEXTA PACIENTE: E.P.R. Reg. 426,034.

a)

1972: paciente de 21 aflos, primigesta sin control prenatal,
que ingresa con diagnostico de embaraze a término, feto
vivo, trabajo de parto. Pocas horas después de su ingreso
por su baja estatura y deformidad osea se le hace dianostico
de acondroplasia. Al examen ginecologico se hizo
diagnostico de pelvis plana y estrecha por lo que se tomo
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pelvimetria cuyos didmetros fueron:

Anteroposteriores: 8.1, 10, 6.9 Cms.

Transversales: 11.3, 9 y 9.4 Cms.

Se le efectué cesarea segmentaria transperitoneal sin
complicaciones, obteniendo nifio de 4 Lbs. 11 Onz. en
buenas condiciones de aspecto normal. Postoperatorio sin
complicaciones.

SEPTIMO CASO: E.O.B.L. Reg. 417,474

a)

1973: paciente de 44 afios, multipara, con control prenatal,
cuatro partos anteriores, todos atendidos en casa de
habitacion por comadrona empirica, sin ninguna
complicacion. Al examen fisico, paciente bien nutrida con
estatura de 1.32 Mts. con caracteristicas tipicas de
acondroplasia, examen ginecologico presentacion sacro iliaca
derecha transversa, bolsa serosanguinea, se sospecha
estrechéz  pélvica y se pide pelvimetria, cuyos didmetros
fueron:

Transversales: 12, 8.5 y 8.5 Cms.

Anteroposteriores: 9.8, 11.3 y 7 Cms.

Se le efectia cesarea segmentaria transperitoneal sin
ninguna complicacién, obteniendo nifio de 5 Lbs., 8 Onz.
apgar 10 al primer minuto, de aspecto normal
Postoperatorio sin complicaciones.

De este caso se ha hecho un drbol genealogico,, (pigina
siguiente) para ver la etiologia de la acondroplasia y
determinar su caracter mendeliano dominante.

11
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para ver la ctiologia de la acondroplasia y determinar su caracter
mendeliano dominante.
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RESUMEN

En los once casos estudiados, podemos observar que
existe predominancia en la raza ladina, que ninguna de las
pacientes es casada y que todas pertenccen a un nivel cultural y
economico bajo. A casi todas las pacientes se les hizo
diagnostico de pelvis estrecha (a2 excepcion de una paciente que
tenfa pelvis ginecoide), a todas las pacientes que se les hizo
diagnostico de pelvis cstrecha se les resolvio el parto por cesarea
segmentaria transperitoneal. Solo se menciona un caso de muerte
materna, posiblemente por problema de anestesia
(succinilcolina). Solo una de las pacientes tuvo dehiscencia de
herida operatoria. En tres de los casos hay control prenatal y en
solo uno de los casos hay control postnatal, as{ pues el control
prenatal que es de vital importancia en este tipo de pacientes
solo alcanza un 27 o/o, cuando deberia de alcanzar por lo
menos el 80 o/o, ya que el gran porcentaje de estos partos seran
diagnosticados como distoeicos y tendrin que ser resueltos por
cesarea, Solo a uno de los recien nacidos se le sospechd
acondroplasia, posiblemente los padres desconocidos son
personas de estatura normal.

REVISION DE LITERATURA

En la literatura universal se mencionan algunos casos de
acondroplasia y embarazo y en todos se hace notar que el parto
fue distocico por estrechez pélvica y que siempre se resolvieron
por cesirea. Con respecto al origen genético de la enfermedad en
algunos casos se menciona nifio acondroplisico hijo de padres
normales o padres acondroplisicos con hijo normal.

En Parix, (7) se menciona el caso de una madre de 15 afios
con diagnéstico de acondroplasia, talla 90 Cms., que en el
primer embarazo tuvo un producto de 5 libras y se resolvié por
operacion cesarea segmentaria transperitoneal; tres anos mas
tarde tuvo un segundo embarazo con producto de 5 libras 1
onza y se le practico cesarea segmentaria transperitoneal y
ligadura de trompas tipo pomeroy; no se hace mencién en este
articulo de las caracteristicas de los hijos.

En otro articulo (8), se menciona el caso de un nifio, tercer
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hijo de padres sanos, que nace con division palatina y
acondroplasia.

Se dice que en el nifio acondroplasico existe deficiencia
inmuno-hematologica, como lo demuestra el reporte (5), de un
nifio acondropldsico nacido de padres acondroplasicos, donde se
puso especial atenciéon para establecer el estado inmunologico
durante y despues del nacimiento. Los padres tipicamente
acondroplasicos de origen britanico, (ver cuadro de dirbol
genealogico en la hoja siguiente), el padre tenia 24 afios de edad,
talla 1.27 Mts,, la madre tenfa 21 anos de edad, primigesta, talla
1.22 Mts,, pelvis estrecha clinica y radiologicamente. El curso
prenatal no fue complicado excepto por un leve grado de
polihidramnios en las ultimas semanas del embarazo. Los rayos
X de abdomen en las 36 semanas de embarazo mostraron que
todos los huesos largos fetales estaban acortados. El parto se
resolvio por cesarea a las 39 semanas de gestacion. No hubo
problemas de anestesia, €l postoperatorio curso sin
complicaciones y el nifio nacio con APGAR 9 al primer minuto,
con caracteristicas tipicas de acondroplasia. Se hicieron estudios
seriados de sangre en el nifio y se demostrd que tenia poca
respuesta a la fito hemaglutinina (que demuestra la deficiencia
inmuns-hematologica).

Representacion grafica del arbol genealogico de un caso de
Acondroplasia. (5).
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Davis (5), reporta un caso de deficiencia inmunolégica y
anemia aplistica en un nifio acondropldstico, en el suero no se
cncontro gamma globulina, los pequenios linfocitos no
respondian a la fito-hemaglutinina y en Ia autopsia el timo fue
cncontrado pequefio y no contenia linfocitos; también en los
nédulos linfiticos habia ausencia de éstos.

Solamente hay seis casos (5), reportados en la literatura
universal de nifos acondroplisicos, nacidos de padres

matrimonios entre dos personas tipicamente acondroplasicos y
luego a que existe un alto grado de mortalidad perinatal,
posiblemente por dificultad respiratoria consecuente g hipoplasia
pulmonar, ya sea primaria o secundaria, a los reducidos
didmetros superiores de la caja. toracica y compresion de la
médula espinal cuando sale del foramen magnum.

CONCLUSIONES

1. La acondroplasia es una patologia rara en nuestro medio y
en la literatura universal.

2. Genéticamente se hereda como factor mendeliano-
dominante en relacion de uno entre dos.

3. Se presenta igual en cualquier tipo de raza y estrato social.
4. Son seres de inteligencia normal.

5. La deformidad ésea es fécil de distinguir, lo que facilita su
diagnéstico.

6. Poscen pelvis estrecha con producto de tamafo normal lo
que hace que el parto sea distésico.

7. Todos los casos pertenecen a un nivel cultural y econémico
bajo.

B ————— e
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12,

13.

14,

16

Solo en tres casos hay control prenatal, que hace un indice
de 27 o/o.

En 10 de los casos se hizo diagnostico de estrechéz pélvica
y en cuatro de los casos se comprebd por pelvimetria.

Los 10 casos de estrechéz pélvica se resolvieron por cesarea
segmentaria transperitoneal.

Dos pacientes fueron primigestas, dos secundigestas, una
- L4
trigesta y dos multiparas.

Se reporta una muerte materna, posiblemente por
problemas de anestesia (succinilcolina), resultado de
anatomia patologica no encontr6é causa de muerte,

Una paciente tuvo dehiscencia de herida operatoria.

Solo a uno de los recién nacidos se le sospechd
acondroplasia que no llegd a confirmarse por fallecimiento
secundario a gastroenterocolitis y bronconeumonia
(lamentablemente no se hizo autopsia del caso). El resto de
nifios de morfologia normal posiblemente eran hijos de
padres normales.

RECOMENDACIONES

Hacer una revision estadistica de todas las mujeres
acondroplisicas, capaces de quedar embarazadas, que
existen en el area rural y urbana.

Tratar de establecer pliticas con estas mujeres para
explicarles el problema genético que sufren.

Hacer conciencia en cada una de estas pacientes que es
INDISPENSABLE EL CONTROL PRENATAL si llegaran a
quedar embarazadas,

Que durante la operacion cesarea se evalie la LIGADURA
DE TROMPAS para evitar nuevos embarazos, con lo que se
evitarila que las pacientes pudieran morir por futuros
embarazosos o que tuvieran hijos que pudieran ser
acondroplasicos.

5.

iy

Cuando fallezcan pacientes con esta patologia es necesario
hacer auptosia para relacionar los riesgos quirurgicos vy
anestesicos.
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