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INTRODUCCION

El Sindrome de RegresiOn Caudal es una patologia conocida
lescrita en la literatura mundial, siendo reportados varios casos de ellos,
labiéndose hecho un resumen de las anormalidades congénitas que lo
'onstituyen. A pesar de eso en nuestro pais no existe un estudio
,specifíco sobre 10 que es éste sindrome; la mayorfa de estudios que
vdsten se refieren a anomaltas congénitas de tipo ano imperforado con
¡tras anomalias asociadas.

Este sindrome estA constituido por dos extremos, siendo su
fonna mayor malformaciones monstruosas en forma de sirena y su
fonna menor malformaciones de la regiOn anal.

La presente investigación fué realizada en el grupo pediátrico
comprendido entre las edades de O a 12 años en forma retrospectiva en
los archivos del Hospital General de Occidente, revisión de 12 años de
1,973 a 1,984 donde se incluyeron todos aquellos casos cuyo diagnós-
tico final de egreso fueron clasificados como ano imperforado, dando a
conocer a través de sus formas clfnicas y radiol6gicas las anomalfas
que constituyen éste sindrome, su frecuencia con que se presentaron es-
tas malformaciones, el sexo de los pacientes, los métodos diagnósticos
utilizados, el tratamiento, raza, complicaciones y mortalidad presenta-
da.

Se determinó que en el período estudiado se reportaron 43
casos, de los cuales 16 casos pueden ser clasificados como una forma
mayor del Sindrome de Regresión Caudal y 27 casos como la forma
menor.

Se reporta un caso de sirenomelia en el año 1,982. Además se
dán a conocer las conclusiones resultantes de la respectiva investiga-
ción y las recomendaciones que se consideraron necesarias de tomar en
cuenta.



DEFlNICION DEL TEMA Y NA TURALEZA DEL PROBLEMA

Sindrome de Regresión Caudal- Entre sus sinónimos tenem(
Sindrome de Displasia Caudal y Sindrome de Embriopatia Diabét
Focomelica (7).

El Sindrome de Regresión Caudal constituye un severo r
desarrollo de la porción media de la región caudal corporal que pued
no resultar en la formación de una monstruosidad humana semeja
a la sirena (5). La etiología se ha relacionado con hijos de madres

(

béticas, sin embargo muchos casos no están relacionados con dia
tes materna, pero hay mucha posibilidad que la exposición de la ma
a varias substancias quimicas durante el embarazo pueden ser de si!
ficancia embriológica.

Entre las manifestaciones clinicas frecuentemente enconte,
tenemos: glúteos planos, hendidura interglútea corta, hoyuelos a n
de los glú teos, configuración de tritón o de sirena; en los casos.
severos: Deformidad de los miembros inferiores semejantes a
miembros traseros de las ranas; en los casos moderadamente sev
tenemos: Ausencia del ano, pié equino varus, atrofia de las pier
movimiento defectuoso de las articulaciones y malformaciones dE
miembros superiores.

Entre las manifestaciones radiológicas podemos encon
a) agenesia vertebral, la cual puede variar desde una agenesia parci.
sacro a una total agenesia por debajo de la primera vértebra lurr
b) anomalias de los miembros inferiores de varios tipos y seveI
tales como: luxación de caderas, fusión de las estructuras óseas, al
cia de los huesos de las piernas y del muslo, además, deformida
equino varus de los pies. c) agenesia renal, vejiga neurogénica. d)
nesia del ano. e) malformaciones de los órganos genitales, princ
mente a nivel de útero, fistulas recto vaginales y fistulas vesico va
les y otras anomalias. (10).

El conocimiento de la incidencia de este sindrome en nu
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medio hará que pongamos más énfasis en la clasificación adecuada
de aqu~llos pacientes cuyo espectro de defectos embriológicos puedan
~er c~as:f1cados de,ntr,o de éste displasia, 10 cual provocará que su mane-
JOmoolCo y terapeutlco sea diferente,
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GENERAL:

ESPECIFICaS:

I
I
.

OBJETIVOS

1, Contribuir a clasificar a todos aquellos pacientes cuyos de-
fectos em brio16gicos pueden corresponder a las formas
mayores o menores del Síndrome de Regresi6n Caudal
en el Hospital General de Occidente, durante un periodo
de 12 años.

1, Determinar la frecuencia del Síndrome de Displasia Caudal
durante un periodo de 12 años en el Hospital General de
Occidente,

2. Determinar cuales fueron las anomalias más frecuente-
mente presentadas por los pacientes que puedan ser clasi-
ficados dentro de este síndrome.

3. Investigar el porcentaje de mortalidad en recien nacidos
con estas anomalfas,

4. Identificar el tratamiento efectuado en los pacientes qL!e
presentaron anomalías congénitas de éste Síndrome.

5, Determinar que grupo étnico se encuentra más afectado
dentro de los casos estudiados.

6, Determinar en que sexo encontramos estas anomalías con
mayor frecuencia,

5
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REVISION DE LITERATURA

Sirenomelia: Un efecto de sindromes re1adonados
Sirenome1ia: (sirenome1us, "Bebé Sirena", sympodia, Sindrome de

Regresión Caudal).

Los hallazgos experimentales de Wollf y del Dr. . Duhame1 de-
muestran que las malformadones de la región anal y de las monstruo-
sidades sirenoides representan los dos extremos de un sindrome secun-
dario a un defecto embrional en la formadón de la región caudal, el
cual ha sido llamado "Sindrome de Regresión Caudal"

La forma más severa de este espectro variable de defectos em-
brio1ógicos es la Sirenomelia cuya deformadón obvia 10 constituyen la
fusión de las extremidades inferiores con anomalias viscerales regiona-
les asodadas, y que pueden ser de igual importanda cUnicamente.

Si la leyenda de la sirena evoca mas de mito10gia que pato10gia,
su origen probablemente recae en observadones antiguas de dertos
tipos de monstruosidades humanas.

Las sirenas humanas no son tan raras como algunas veces pensa-
mos, la sirenomelia es vista ahora como la forma mils severa de un
variable espectro de defectos embrio1ógicos la cual puede acompañar-
se con O sin ano imperforado (3).

La fusión de los miembros inferiores, la symelia la cual consti-
tuye el elemento caracteristico de esta malformadón. Para el obser-
vadoresta no es la única anomalia de estos casos.

Los hallazgos más constantes en este monstruo son:

l. Flexión e inversión en rotadón externa de los miembros inferio-
res.
Anomalias de la columna lumbar y sacra.
Ano Imperforado

2.
3.

7
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4.
5,

Agenesia de los riñones y del tracto urinarh
Agenesia de los órganos genUales internos con la excepdón
de las gónadas. (4)

La prÚ1Jera formadón embriogenética del axfu caudal en estas
malformadones se piensa que toma lugar antes de la cuarta semana
de vida intrauterina (9).

Wollf produjo la monstruosidad sÚ'enoHe en embriones de pollo
por destrucción de la pordón axial de la región caudal (2). Esto puede
dar ausenda variables de estructuras derivadas desde el axfu caudal ,
vértebras caudales, tubérculos genitales, el alantoides y los conductos
mesonéfrico y paramesonéfrico; representan algunas de las diferentes
posibilidades, por ejemplo: La ausenda del desarrollo genital interno,
la destrucdón de los conductos paramesonéfricos causan una ausencia
de los botones ureterales explicando ast la agenesia renal. Estas malfor.
madones como la agenesia del riñón y del tracto urinario hacen a la
sirenomelia incompatible con la vida (11).

Hay monstruos sÚ'enoides en quienes los miembros inferiores
están flexionados y gÚ'ados en rotadón externa, pero permanecen
independientes, estos han sido llamados del tipo amquiópodo (8).

Es bien conoddo que las malformadones ano rectales son rara.
mente aisladas. De acuerdo a varios estudios estadisticos estas están
asodadas con otras anomalias en el 22 al 720/0 de los casos. Lawrence
y Moore encontraron en estudios de necropsias cuidadosas de bebés
que fallecieron con anomalias ano rectales que 33 a 34 casos tentan
otras anomalfas asodadas.

A menos que se busque cuidadosamente y smemáticamenteotras anomalfas, muchas pueden pasar inadvertidas. Muchas veces sin
embargo juegan una parte importante en la gravedad del desorden total,
ya que disturbios fundonales que resultan de éstas malformadones aso.
dadas pueden llevar a la muerte.

8
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Las anomalias más comunes asodadas con atresia anal son aque-
llas de la columna vertebral; Duhamell reportó que se presentaron 50 a
125 casos incluyendo entre estas anomalÍas: Agenesia del sacro, dis.
morffumo vertebral, hemi.vértebra y epistasis. Estos pueden ser en-
contrados solos o en asodadón unas con otras.

El 180/0 de los infantes de éste grupo se les encontró que pre-
sentaban anormalidades del tracto urinario, de estas la más comrm fué
agenesia renal, y el 130/0 mostraban anomalÍas genUales, entre las
cuales anoma1tas uterinas fue la más frecuente.

Finalmente 13 de los casos presentaban malformaciones de los
miembros inferiores, éstos variaban considerablemente incluyendo pie
equino varus, atrofia de los miembros, defecto del movimiento de las
articu1adones, en un caso se encontró un mostruo amquiopodal.

Entre las malformadones asociadas encontradas tenemos: en.
fermedad cardfaca congénita y mongolismo.

El Úndrome de disp1asia caudal por eso muestra una variable
propordón de anomalias del recto, del sistema genito urinario, co-
lumna lumbo sacra y de los miembros inferiores. (5)

Observaciones del Sindrome de Regresión Caudal en Infantes
de Madres Diabéticas: Desde 1,964 varios reportes de anomalias
del esqueleto, de las extremidades superiores y de la espina inferior
en infantes de madres diabéticas incluyendo el reporte más redente
de Rusnak y Driscoll, la sorprendente semejanza de éstos infantes sugie-
ren que ellos representan un sindrome, el cual ha sido denominado
"Sindrome de displasia Caudal".

De los 43 infantes de madres diabéticas que muestran agenesia
de sacro y coxis y/o malformadones de las extremidades inferiores
(mas comunmente hipop1asia femoral); malfonnadones de las extremi-
dades fueron observadas solamente en dos casos, anomalfas del riñón
eran relativamente frecuentes inclutan 4 casos de agenesia renal. Otras

9



malformadones asodadas son: defectos del esqueleto de la tibia y el
peroné, 1uxadón de cadera, pie equino varus, paladar hendido yenfer-
medad cardiaca congénita.

Este sindrome es raro y solamente ocurre en una fracdón
posiblemente cerca del 10/0 de infantes nacidos de madres diabéticas,
su signHicanda que se inclina a un nuevo mecanismo no genético
teratogénico con el hombre; de otra manera no todos los infantes
con éste síndrome son hijos de madres diabéticas. Si el dato de G1umell
Et-Al, Rousell y Aikent son puestos, hay una inddencia de cerca del
160/0 de infantes con el sindrome de regresión caudal (10 infantes de
madres diabéticas en 72 casos de agenesia de sacro), no hay evidencia
del incremento de incidencia familiar de esta condición, aunque hay
algunos ejemplos de más de un miembro de la misma familia que mues-
tran ausenda del sacro.

El posible papel del estado pre diabético en la etio10gla de este
sfndrome es aún más obscuro que el de la diabetes franca. Mac-Craken
describió un infante con ausencia unilateral del fémur cuya madre no
tenia signos de diabetes en el tiempo del embarazo pero desarrolló
diabetes mellitus 6 años más tarde; esta observación pudo haber sido
una coincidencia puesto que en la pre diabetes estas malformaciones
son más raras. Ka1izky observó una madre quien desarrolló persisten-
te hiperglicemia a pesar del tratamiento y dieta, un año después de
haber dado a luz a un niño sin sacro y L-S ¿Fué ella diabética o todavla
era pre-diabética en el tiempo del embarazo?, de cualquier manera la
insulina no puede ser incriminada en éste caso en particular.

Rusnak y Driscoll quienes han sido capaces de producir desarro-
llo defectuoso de la cola del esqueleto o su total ausencia en pollos in-
yectándo1es insulina, tales estudios como también las investigaciones
clfnicas pueden clasificar la relación de la diabetes en estas malforma-
ciones (11).

Las anomalias del esqueleto de las extremidades inferiores
y de la espina inferior han sido observadas en infantes de madres dia-

10

-

l

béticas, 43 casos han sido reportados en la literatura. La diabetes ma-
terna puede jugar un papel en la etio10gia de estas malformaciones.

"Relación entre el Síndrome de Co/den Harr y el Síndrome de
Regresión Caudal": En el año 1,981 Rousell Et-Al reportó un caso
de un paciente que presentó los hallazgos mayores de ambos sindromes,
de Go1den Harr y Regresión Caudal. En una revisión de literatura
únicamente se encontraron 2 reportes de pacientes que aparentaban te-
ner ambas condidones; en el sindrome de Golden Harr se encuentran
hallazgos tales como: anomalias vertebrales, cervicales y asimetria par-
cial. Ocasionalmente han sido reportados casos en asociación con el
sindrome de Disp1asia Caudal. (10)

11
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Fase 1:

Fase II:

MATERIAL Y METODOS

Revjsjón de bjbJjografía e jdentifjcación de los regjstros

clínjcos y radjo1ógjcos.

Detennjnación del m1mero de pacientes con djagnóstico de

Síndrome de Regresjón Caudal en el período comprendjdo

de Enero de 1,973 a Djciembre de 1,984 en el Hospital
General de Occidente.

Fase III: Revjsjón de los hjstoriales clínjcos para recolectar la jnfor-
mación en la boleta de evaluación.

Fase IV: Tabu1ación de los datos recolectados en cuadros.

Fase V: AnáJjsjs estadístico y relación porcentual de los resultados

obtenjdos.

Fase VI: Evaluación de resultados.

Fase VII: Presentación de resultados.

!
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Masculino Femenino
GRUPOSETAREOS: No. % No. No.

Menores de 1 mes 25 59.5 23 2
De 1 mes a 2 meses 2 2.4 O 1
De 3 meses a 4 meses 6 14.3 1 6
DeS " " 6 " 1 2.4 O 1
De 7 " " 8 " 4 9.5 2 2
De 9 " "la " 1 2.4 O 1
De 11" "12 " 1 2.4 1 O
De 13 " a más meses 3 7.1 1 2

TOTAL.... . 43 1000/0 28 15

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General de
Ocddente.

--

L

-- ---

PRESENTACION DE RESULTADOS

TABLA No. 1

Frecuenda por Grupos Etáreos y Sexo de padentes con Sindrome de
Regresión Caudal, Departamento de Pediatria del Hospital General de
Ocddente durante los años de 1,973 a 1,984.

La presente tabla demuestra que el 59.50/0 de los padentes
que presentaron Sindrome de Regresión Caudal eran menores de 1 mes,
de los cuales fueron 23 del sexo masculino y 2 del sexo femenino.

El padente de mayor edad que presentó una de las formas
menores del Sindrome de Regresión Caudal tenia 12 años. Los presen-
tes datos demuestran además que e1410/0 de los padentes consultaron
entre las edades de 1 mes a 12 años.

17



28 65.1

8 18.6

3 7.0

3 7.0

1 2.3

43 1000/0

GRAFlCA No. 1

Frecuencia de Grupos Etáreos de p«ientes co" Síndrome de Regresió. Cinuhl.
Hospital General de Occidente, darll1lte los dos de 1,973 ti 1,984.

I
Menores de 1 mes

~ De:5 meses a 4 meses

lJllJI[]]IIIJI De 7 meses a 8 meses

~ De 1:5meses a más meses
1-:::. :.1 De 1 mesa 2 meses

lt "tí1 De 5 meses a 6 meses

I~:;.~~ ~~ De 9 meses a 10 meses

I11III De 11 meses a 12 meses

18
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TABLA No. 2

Odgen y Residencia por Departamento

ORIGEN Y RESIDENCIA: No. %M_'_~._'----

Quetzaltenango

San Marcos

Solola

Totonicapan

Retalhu1eu

TOTAL. . . . . . . . . .

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General
de Occideme.

Del total de 43 pacientes evaluados en éste Hospital el 65.1 %
(28) eran originarios y residentes del Departamento de Quetza1tenango;

el 34.90/0 (15) pacientes provenían de los Departamentos de San Mar-
cos, Sololá, Totonicapán y Retalhuleu.

19
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Ano ímperforado alto 27 casos

" " bajo 16' 1
Fístula recto vaginal 15 "
Lx. congénita de caderas 7 "
Fístula peri-anal 5 "
Espina bífica 5 "
Vértebra en mariposa 3 "
Agenesia renal Ízq. 3 "
Flstula recto uretra] 3 "
Mielomeníngocele roto 2 "
Pié talus valgus 2 "
Atresia esofágica 2 "
Hidronefrosis 1 "
Hernia inguinal 1 "
Polidactilia 1 "
Hemiamelía paraxial radial 1 "
Fístula recto vesical 1 "
Agenesia renal der. 1 "
Hendidura interglútea corta 1 "
Hernia umbilical 1 "
Sindrome de Down 1 "
Atresia duodenal 1 "
Hlpoplasia acetabular 1 "
Hipoplasia epifisiaria [emoral 1 "
Agenesia parcial del sacro 1 "
Agenesia lumbar 1 "
Riñones poliquísticos 1 "
Dlvertículo de Meckell 1 "
Escoliosis de la columna dorsal 1 "

VAN"
'

21
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TABLA No, 3

ANOMALIAS CONGENITAS GENERALES ENCONTRADAS EN EL SINDROME

DE REGRESION CAUDAL EN 43 PACIENTES ESTUDIADOS, HOSPITAL
GENERAL DE OCCIDENTE, AÑOS 1,973 a 1,984,

ANOMALlAS CONGENIT AS ENCONTRADAS CLlNICA Y RADIOLOGICAMENTE



Presencia de 13 costillas
Presencia de un solo miembro
Agenesia del coxis
Agenesia total del sacro

1
1
1
1

casos

"
"
"

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General de Occidente.

La presente tabla demuestra que se detectaron un total de 31
malformaciones asociadas a ano imperforado.

Del total de 43 padentes estudiados, 27 presentaron ano imper-
forado de vadedad alta y 16 de variedad baja.

24 pacientes tenlan asociadas a la anomalia ano rectal, fistulas
(recto vaginal, perianal, recto uretral y recto vesical), siendo la más
frecuente la fistula recto vaginal en 15 casos.

La luxación de caderas estuvo presente en 7 casos.

13 pacientes presentaron disrrafjsmo de la columna vertebral.
10 pacientes presentaron problemas del sistema urinario.

4 pacientes presentaron anomaltas del tracto gastrointestinal.

5 pacientes presentaron anomalias de las extremidades, tanto
superiores como inferiores.

22
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TABLA No. 4

Tipo de tratamiento quirúrgico realizado en los pacientes con Síndrome
de Regresión Caudal en el HospÚal General de Occidente, durante los
años de 1,973 a 1,984.

TRATAMIENTO QUlRURGICO No. %

ColostomÍas

Anoplastías

Sin ningiIn tratamiento

Otros tratamientos quirurgicos

17
13
13
3

39.6
30.2
30.2

7.1
...--.

TOTAL. . . . . . . 46 (+) 107.10/0 (+)

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General
de Occidente.

La tabla anterior demuestra que se hicieron un total de 33 pro-
cedimientos quirúrgicos, habiendo sido en un mayor porcentaje la Co-
lostomia en 17 casos (39.60/0), Anoplastias en 13 casos (30.20/0).

I

I

Un total de 13 pacientes (30.20/0) no se les efectuó ningiIn
tratamiento quirurgico debido a que fallecieron o egresaron en contra-
indicación médica.

(+ ) A dos pacientes en el primer ingreso se les efectuó colostomias
y en el reingreso anoplastías, por 10 que se les incluyó dos veces;

a otro paciente se le efectu6 una hernioplastia.

23



GRAFICA No. 4

Tipo de Tratamiento Quirúrgico realizado en los pacientes con S(ndrome de

Regresión Caudal en el Hospital General de Occidente, durante los años de

1,973 a 1,984

, Colostornias

l1illIllIIllI1I Anoplastias

~ Sin tratamiento quirúrgico

24
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TABLA No. 5

Relación Mortalidad y Complicaciones encontradas con diagnóstico
de Sindrome de Regresión Caudal en el Hospital General de Occidente,
durante los años de 1973 a 1,984.

COMPLICACIONES MAS FRECUENTES No. Fallecimientos No.

D.H.E. i+)

Bronconeumonia

2

2

2

1

2

5

4

3

3

2

2

2

Sepsis

D.P.C. (H)

Prematurez

Parasitismo 1ntestinal

Neumonia por aspiración

1ctericia de Etio10gia
desconocida

Varicela

Tu bercu10sis Ganglionar

Distensión abdominal

2

12
1
1
2
2
1

1
1
1G.E.C.A. (+++)

1nfección urinaria

TOTAL//!// 30 15

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General de
Occidente.

En esta tabla se observa que un total de 30 pacientes presenta-
ron complicaciones, la de mayor frecuencia fué D.H.E. en 5 casos,
luego B.N.M. en 4 casos y otras que aparecen en la tabla con menor
frecuencia.

----------
D,RE (+) Thsllldratacion hk1roelectrolítica. D.P.C. (++) Desnutdcion protéico
calorica. G.E.C.A. (+++) Gastroenterocolitis aguda.

25
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TABLA No. 6 GRAFICA No 6;
;

i Relación Condición de Egreso, Mortalidad y Sexo en pacientes con,
Diagnóstico de Síndrome de Regresión Caudal en el Hospital General;
de Occidente, durante los años de 1,973 a 1,984. .

Relación Condición de Egreso, Mortalidad y sexo en pacientes con diagnóstico
de Síndrome de Regresión Caudal en el Hospital General de Occidente

durante los años de 1 973 a 1,984

I
I,,

CONDICION DE EGRESO No. %

SEXO

Masculino Femenino

23 53.4 15 8
I

! Fallecidos,,

Vivos con indicación
médica 14 32.6 10 4

Egreso en contrain-

dicación médica 5 11.7 2 3

Referencias a otros

Hospitales 1 2.3 1

:TOTAL. . . . . . . . 43 1000/0 28 15

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General ¡
de Occidente.

La presente tabla demuestra que del total de pacientes repor-
tados en nuestra serie (43); el 53.40/0 falleció, y se atribuye como
posible causa de muerte a: complicaciones secundarias presentadas,
prematurez y defectos embriológicos agregados. Unicamente el 32.60/0
egresó en buen estado con el problema corregido, con un predominio
del sexo masculino sobre el femenino.

D-
~
111

Vivos con indicación médica

FalleCldos

Egreson en contraindicación medica

5 casos egresaron en contraindicación médica y un caso fué
referido a otro Hospital. Referencias a otros Hospitales

26
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CONSULTAS POR AÑO No. %

Año 1,973 2 4.6

" 1,974 1 2.3

" 1,975 1 2.3

" 1,976 1 2.3

" 1,977 6 14.0

" 1,978 7 16.3

" 1,979 6 14.0

" 1,980 1 2.3

" 1,981 6 14.0

" 1,982 2 4.6

" 1,983 4 9.3

" 1,984 6 14.0
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TABLA No. 7

Consultas por año en pacientes que presentaron Síndrome de Regre-

sión Caudal en el Hospital General de Occidente, durante los años

de 1,973 a 1,984.

Fuente: Departamento de Registros Médicos del Hospital General de

Occidente.

La presente tabla muestra que el mayor número de consultas

en el Hospital fué realizado en el año 1,978 donde se reportan 7 casos

(16.3%). Durante losaños 1,977- 1,979-1,981 y 1,984 se encon-

traron 6 casos en cada año (14.00/0) respectivamente.
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ANALlSIS y DISCUSION DE RESULTADOS

El presente reporte, es un estudio retrospectjvo de 10 que es el
Sfndrome de Regresión Caudal, realizado en el Hospital General de
Occidente, durante los años de 1,973 a 1,984.

Este stndrome está constituido por dos extremos, siendo
su forma mayor malformaciones monstruosas humanas en forma de
sfrena y su forma menor, malformaciones de atresia anal.

Se reportan un total de 43 casos, de los cuales el 370/0 (16
casos) pueden ser clasificados como una forma mayor del Sindrome de
Regresión Caudal, y el 630/0 se clasjfjcaron como la forma menor.

Uno de nuestros casos presentaba el sindrome clásico de sfre-
nomelia.

Las más comunes anomalias en asociación con atresia anal
son aquellos de la columna vertebral, nosotros encontramos 13 casos
de 10 43 pacientes reportados.

Nuestros datos con respecto a anomaljas de la columna verte-
bral, como la m<'1scomún asociada a atresia anal concuerdan con los
datos reportados por Wf1lfms y Nixon (15) en el año 1,957 y Duhamel
(5) en 1,960, quienes reportaron un 400/0 de sus series. Entre estas
anomalias se incluyen: agenesia del coxis y del sacro, escoliosis, espina
bffica y vértebra en mariposa.

10 infantes se encontraron que tenian anormalidades del tracto
urinario; de éstas la más común fué agenesia renal bilateral.

4 pacientes presentaban malformaciones del tracto gastro-
intestinal, de los que se incluye: 2 pacientes con atresia esofágica,
un paciente con atresia duodenal y otro con divertjculo de Meckell.

5 pacientes presentaron malformaciones de los miembros
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superiores e inferiores, entre estos se incluye: Pié Talus Valgus,
Hemiamelia Paraxial Radial, Polidactilia, Luxación de caderas, Displasia
Acetabular y ausencia de un miembro inferior completo.

Otras anomallas encontradas incluye: Hernia inguinal, hernia
umbilical, mielomeningocele roto y mongolismo.

De los 43 pacientes reportados, 28 pacientes eran del sexo mas-
culino y 15 del sexo femenino, 10 cual hace que nuestra serie tenga una
relación casi del dos a uno.

El grupo etáreo más afectado fué el de menor de un mes, que"
constituye el 59.5010 del total de casos.

Se realizó una clasificación con respecto al grupo étnico más
afectado, reportándose el grupo indigena con el 62.8010 del total.
Creemos que éste dato no es real, debido a que muchos pacientes clasi-
ficados como ladinos, pensamos que sean de origen indtgena o mesti-
zos, por 10 que no se determinó exactamente por falta de datos en la
ficha clinica revisada.

El 65.1010 eran originarios y procedian de la Ciudad de Quet-
zaltenango y el resto de la muestra procedian de los Departamentos
de: San Marcos, Solol!J, Totonicapán y Retalhuleu.

Es importante hacer notar que la mayoria de nuestros pacien-
tes no fueron estudiados en forma adecuada, 10 cual probablemente se
debió a falta de recursos del Hospital, egresos en contraindicación y
fallecimientos.

El tratamiento quirúrgico instituido consistió en 33 procedi-
mientos, de los cuales se realizaron un total de 17 colostomias y 13
anoplastias. En 13 casos no se realizó ningún tratamiento de este
tipo, debí:1oa fallecimiento a las pocas horas o por egreso en contraindi-
cación. Algunos casos fueron citados a Consulta Externa para efec-
tuarles estudios complementarios pero ya no volvieron.

32

-1
1-

Del total de los 43 casos reportados el 53.4010 falleció y úni-
camente el 32.6010 egresó con indicación médica y en buenas con-
diciones generales.

Por último, debemos de mencionar que se hizo un recuento del
total de casos que se presentaron por año, alcanzando su mayor
frecuencia en el año 1,978 con 7 casos.

En general creemos que el Sindrome de Regresión Cauda} ha
mantenido una frecuencia de presentación constante en los I1ltunos
años.
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CONCLUSIONES

l. Se reportan un total de 43 casos con Sindrome de Regresión
Caudal; 16 de las formas mayores y 27 de las formas menores.

2. La anomalia mas frecuentemente asodada a atresia anal en
nuestro estudio le corresponde a anomalias vertebrales en un
300/0 del total de casos.

3. Las anomalias del tracto genitourinario se presentaron en 10
padentes, siendo la variedad mas frecuente agenesia renal uni-
lateral.

4. Solamente un caso presentó el sindrome clásico de Sirenomelia.

5. 16 padentes presentaron ano imperforado con fistulas: recto
vagina1,recto uretrales, recto vesicales y recto perianal.

6. La mortalidad fué del 53.40/0 y el 32.60/0 egresaron con
indicadón médica y en buenas condidones generales.

7. Algunos datos no se determinaron exactamente por falta de
informadón de la ficha clinica revisada.

8. el Sindrome de Regresión Caudal muestra en proporciones
variables anomalias del recto, del sistema genital y urinario,
de la espina 1umbo sacra y de los miembros inferiores.
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RECOMENDACIONES

El estudio del Sindrome de Regresión Caudal debe de ser rea-
lizado Por: el Pediatra, Radiólogo, Ginecólogo y Cirujano Or-
topédico debido al alto porcentaje de anomalfas asociadas a

éste SÍndrome.

2. Considerar necesaria la realización de un protocolo de trata-

miento para un mejor manejo de estos pacientes y de esta
manera reducir la alta mortalidad encontrada en el presente
estudio.

3. Considerar y realizar por norma estudios radio1ógicos comple-
mentarios a todos los pacientes que presenten anomalias ano-
nectales para determinar exactamente 10 que es el Sindrome

de Regresión Caudal.

4. Todo paciente que presente Sindrome de Regresión Caudal,
se sugiere la investigación de Diabetes en las madres, debido
a la alta asociación que existe entre la diabetes materna Y
éste sindrome.
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RESUMEN

Se efectuó la invesUgadbn sobre Síndrome de Regresibn Cau-
dal encontrandose un total de 43 casos, el estudio fué retrospectivo,
realizado en el Hospital General de Ocdd en te, revisión de 12 años
1,973-1,984.

De los 43 casos estudiados fueron clasificados 16 casos como
una forma mayor del Sindrome de Regresión Caudal y 27 como la
forma menor.

El grupo etáreo más afectado fué el de menor de un mes, que
constituye el 59.5010 del total de casos.

Se efectuó una clasjfjcadón con respecto al grupo étnico mas
afectado, reportándose el grupo indfgena con el 62.8010 del total de
casoS. Por 10 cual creemos que este dato no es real, debido a que
muchos padentes clasificados como ladinos son de origen indfgena
predominantemente.

Se demuestra además una alta mortalidad de los casos estudia-
dos, el 53.4010 fallederon

y solamente el 32.6010 egresó en buen esta-

do aparentemente; Con un predominio del sexo masculino sobre el
femenino, casi del 2 a l.

Se presentan al final del trabajo fotografías de un caso reporta-
do en 1982 de Sirenomelia que es la causa mayor del Síndrome de
Regresión Caudal en un paciente de sexo femenino, que falledó a las
pocas horas de haber naddo.

Se debe de considerar la realizadón de un protocolo de trata-
miento para éstos padentes con estas anomalías para reducir la alta
mortalidad encontrada en nuestro estudio, también se sugiere la realiza-
ción de un estudio prospectivo a largo plazo en los principales Hospita-
les de nuestro medio.
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;' Figura a) Se observa presencia de un solo miembro inferior que corresponde
a un caso de Sirenomelia, presenta además agenesia del sacro

y coxis, agenesia

renal, ano imperforado, vértebra en mariposa
y espina pífica. Paciente

femenino que falleció a las pocas horas en el Hospital General de Occidente.
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Figura b) Un caso donde se observa fusión de los miembros inferiores, pa-
ciente sexo masculino Hospital General de Occidente, año 1979.
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INSTRUMENTO DE TRABAJO No. I

Autor del estudio:

Porqué fué realizado el estudio:

Cuáles fueron sus objetivos:

Material utilizado:

Dónde fué realizado el estudio:

Fecha en que se hizo:

Como fué realizado:

Casos que se estudiaron:

Conclusiones que se obtuvieron:

Resultados de las medidas propuestas:
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INSTRUMENTO DE TRABAJO No. 2

NOMBRE: EDAD:

SEXO: RAZA:

ORIGEN Y RESIDENCIA:

DIAGNOSTICO:

TRAT AMlENTO MEDICO: QUIRURGICO:

DIAS DE EST ANClA:

EGRESO:

CONTRAINDlCACION: VIVO: MUERTO,

48

- t
1

~

HALLAZGOS CL/NICOS:

Glúteos planos I

Hendidura Interglútea corta I

Hoyuelos a nivel de los glúteos I

Configuración de tritón o sirena I

Deformidad de los miembros inferiores I

Deformidad de los miembros superiores I

Ausencia del ano I

Flé equmo varos I
Atrofia de laspiernas f

Movimiento defectuoso de las articulaciones I

HALLAZGOS RADlOGRAFlCOS:

I

I

I

Agenesia vertebral I

Agenesia total del sacro I

Agenesia de vértebras desde L-l hacia abajo

Vértebra en mariposa I I

Espina bífida I

Ano imperforado I

Pelvis anormal I

Luxación de caderas I

,--~

-.J

Symella I

Agenesia de huesos de la pierna y del muslo I

Fistulavesicovagina] I I Recto vagina1I ¡ Recto vesical I

Agenesia renal I I Ectopía renal I I Vejiga neurogénlca I

Malformaciones uterinas I Hipoplasiauterina I

Ausencia o presencia de gónadas I
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