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PROLOGO

Antes de iniciar el desarrello de el tema de la hemihi-
pertrofia congénita, es conveniente hacer algunas consideracio-
nes de orden general sobre las malformaciones congénitas, ya -
que ocupan un lugar muy importante en la préctica pediftrica.
Se define como una malformacifn cong&nita a todo defecto perma~
nente, anatbmico, histolbgico o bioguimice derivado de un desa-
rrollo intrauterino defectuoso y que el organismo no puede repa

rar a través del crecimiento y desarrollo. (1,2}

Segln diferentes estadfsticas se calcula una frecuen -
cia aproximada de 1.5 a 3.5% recién nacidos vivos, si se prolon
ga la vigilancia hasta los 5 afios de vida la frecuencia aumenta
hasta 5 a 7 por ciento. La frecuencia es mayor en grupos de mor

tinatos y abortos espont&neos. (1,2,3)

Se les clasifica en cromosémicas, monogénicas y multi -
factoriales.(4) En estas ﬁltimés como su nombre lo indica no =~
se enéuentra una causa directa, sinc que se cree que son varios
los factores que en determinado momento del desarrollo embriold
gico intervienen y lo alteran, por lo regular no se transmiten
a los descendientes y cuando asi sucede lo hacen sin ningtn pa-
trén de herencia, como es el caso de la hemihipertrofia congé -

nita.



El diagnSstico se hace por lo regular en la etapa neo -
natal o en Epocas posteriores de la vida, siendo el pediatra el
médico més capacitado para proporcionar la m&xima ayuda al pa -
ciente deforme, es €l quien puede valorar integralmente la si -
tuacidn: pues conoce la malformacién como problema estructural,
al nifio malformado como individuo cuya etapa de crecimiento y -
desarrollo tiene caracterfisticas biol6gicas particulares que -
pueden afectarse como consecuencia de la malformacién misma y -
el efecto que ella ejerece sobre la estructura fisica y mental
del nifio. El pediatra debe ser todo un coordinador de los di -
versos especialistas y de los estudios que en buen nfimero se re
quieren para ofrecer al paciente y a la familia el apoyo que ne

cesitan.

En términos generales el cuidado del paciente malforma-
do comprende los siguientes puntos: salvar la vida del enfermo,
compensar las deficiencias que la deformidad esté causando de -
inmediato, corregir cuando sea posible 13 anormalidad y sobre -
todo propiciar la adaptacién ffsica, mental y psfiquica del pa -
ciente, ademds de crear conciencia en los padres de gque en efec
to su hijo tiene una malformacifn congénita, la impertancia que
dicha anormalidad tiene en cuanto a sus funciones orginicas y a
la sobrevivencia inmediata, las posibilidades de tratamiento ung
diato o inmediato o la necesidad de esperar el momento Sptimo -
para intentar el trabajo quirdrgico reconstructivo, la trascen-
dencia que para el desarrollo fisico y el crecimiento org&nico

en general pero particularmente en la esfera mental del pacien-



te tiene el padecimiento; subrayar la necesidad de que anfmica
y mentalmente se sobrepongan a la tortura de tener un hijo mal
formado, que comprendan que cuinto mis hagan por ayudar a la -
capacitacibn de su hijo, actuar&n mds paternalmente y encontra
ran en ello posteriormente motivo de tranquilidad, explicar el
porqué de lo sucedido y el riesgo en gestaciones futuras de hi-

jos malformados.



1. INTRODUCCION

_ La hemihipertrofia congénita idiopdtica es una anoma -
1fa del crecimiento y desarrollo, caracterizada fundamentalmen-—
te por el crecimiento exagerado de unc o varios segmentos del -
organismo, su presentacifn es rara y se ignora su causa O cau -
sas. Las investigaciones efectuadas no han resuelto la siguien
te pregunta:4aa qué se debe gue determinados grupos celulares -
de un organismo respondan en forma exagerada, desproporcionada
a las influencias normales de la hormona del crecimiento?, duda
que hasta el presente no ha podido ser contestada objetivamente
por los expertos en este campo; es factible gue con el desarro-
1lo cientffico y tecnoldgico en un futureo préximo podri resol -

verse esta duda.



1.1 DEFINICION

El t&rmino hemihipertrofia se deriva de los vocablos -
Hemi que significa mitad o medic y de hipertrofia que denota -
aumento del tamafo de las cé&lulas que integran un 6rgano, tra-
yendo comc consecuencia aumento de volumen y dimensiones de €s
te. Definiendose a la hemihipertrofia como una anomalfa congé
nita en la cual el crecimiento del organismo es disarmbnico y
asimétrico, dando como consecuencia deformidad a expensas de -
la mitad izquierda o derecha del cuerpo condicicnada por aumen
to del volumen y dimensiones de los Srganos situados en la mi-
tad afectada. Por lo regular la mitad contralateral conserva

el tamafio y forma normales.(5,6)

Actualmente se le considera un sindrome y la deformi —
dad puede presentarse en forma aislada o acompaiiado a otras al
teraciones. Se le denomina también: Hipertrofia unilateral, -
hipertrofia congénita, hemigigantismo, hemihipertrofia total,
hemimacrosomfa, gigantismo parcial, hemihipertrofia total ver-

dadera y sfindrome de Steiner(5,6,7)

1.2 ANTECEDENTES HISTORICOS

Los hechos interesantes de cualquier campo del conoci-
miento humano, con frecuencia no suelen pasar desapercibidos -
para los hombres de ingenio como escritores, escultores, pinto
res, etc., asi pues tenemos constancia de que esta alteracifn
fue reconocida desde la antigliedad, ya que en los museos his-—

téricos de Grecia y Roma se encuentran dos figuras humanas -



que ejemplifican claramente esta anomalfa. Se ignora el nombre
de estos artistas, pero sus obras ejemplo de mentalidad preduc-
tiva y creadora precedieron a las descripciones anatfmicas y a
los escritos médicos en los que se le hace referencia(9,10). -~
Fue hasta a mediados del siglo pasado, cuando Meckel en 1822
estudiando las variantes normales en la forma y en el tamafic en
tre la mitad izquierda y derecha del organismo, encontré el ca-
so de un caddver humano con hemihipertrofia; denominando a esta

alteracién como "asimetrfa de la mitad del cuerpo®.(9,10,11)

Wagner en 1839 reporta el primer estudio clinico de un
paciente con hemihipertrofia, seguido de otro de Desvouges y -
Cols., posterior a lo cual siguieron otras comunicaciones de -
tal manera que en 1920 el sindrome ya se ha dado a conocer am -
pliamente en la literatura, por lo gue Gesell estudia los -casos
reportados proponiendo interesantes teorfas para tratar de ex -
plicar su origen, a las Jque se ha agregado o modificado poco en

la actualidad.(9,10,11,12)

En 1926 Lenstrup, Wakefield y Hines en 1933 reevaluaron
los casos reportados recopilando 103 en total. Sin embargo, -
Schwartzman y Grossman en 1942 concluyeron que fnicamente 101 -
casos reunfan los requisitos para ser considerados como hemihi-
pertrofia. En 1943 en el Hospital Infantil de México el Dr. E.
Tousgsaint Aragfn encontr® un caso, el cual publicS en la Revig-
ta Mexicana de Pediatrfa de ese afio con lo cual llegb a 105 los
reportados en la literatura mundial. La cifra actual de casos

publicados es de 185, pero se especula que hay pacientes cuya -



deformidad es leve o moderada y no se le presta importancia, -
llegéndose a publicar agquellos casos en los que fue aparente y

llamativa. (12,13,14,)

1.3 INCIDENCIA

Hata el momento actual se desconcce cufll es su inciden-
cia y frecuencia, se ha observadoe mis frecuentemente en varo -
nes, con predominio en el lado derecho y los casos reportados -

en raza negra han sideo raros.(8,9,10,11)

1.4 ETIOLOGIA

Las posibilidades de que la herencia juegue un papel -
importante no han sido descartadas por completo, ya gue se ha -
documentado el casc en que madre e hija estaban afectadas asfi -
come un hermano y hermana en tres generaciones. Sin embargo, en.
la gran mayorfa de los casos: comunicados, no se han encontrado -
familiares con esta anomalfia en dos o tres generaciones previas'-
{9,10,11,22); por lo‘que no se ha determinado ningdn patrén de
herencia especffico y se considera gue son casos esporddicos =~

condicionados por mGltiples factores. (5,6,15)

En cuanto a las causas que alteran el desarrollo del em
brifén en esta entidad no se conocen con preciéidn,'algunos auto
res refieren haber encontrado alteraciones cromosbémicas como mg
saicismo, diploidia-triploidia, monosomfa con translocacibén B/G,

trisomfa 18 (5,7,18,19,23). Otros mencionan alteraciones linfi



ticas, vasculares, trastronos del sistema nervioso central que

dan como resultado lesidn neurotré&fica(2l). Sin embargo, las -
teorfas m8s aceptadas actualmente son las de Gesell, refiriendo
en una de ellas que una vez formado el huevo existe algfin pro -~
blema en la nidacién como malposicién, compresién mecdnica, de-
formidad, etc. que causa dafio a esa mitad del huevo lo que con-
diciona posteriormente un crecimiento compensatorio exagerado,

dando lugar al mayor desarrolloc de esa mitad del embrién. La -
otra hipStesis también fue propuesta por el mismo autor y es la
que se acepta por la mayorfa de los investigadores, afirmandose
que durante la mitosis y particularmente en la anafase, cuando

los cromosomas se subdividen en nfmero igual por pares y cada -
mitad emigra a cada polo del huevo, entonces concurren faétores -
dque probablemente ocasionan lesiSn mitocondrial, con desgarra -
miento del material genético, condicionando distribucién de ma~-
yor cantidad de material cromosomico en una mitad del huevo con
desarrollo exagerado concomitante de esa mitad. La relacifn en-
tre hemihipertrofia congénita y el uso de medicamentos durante

el embarazo no ha sido descrita. (5,6,7,19,20)

1.5 CLASIFICACION

La primera clasificacidén fue ideada por Stoesser siendo

modificada posteriormente. Clasificacién de Stoesser:



1.

2.
3.

Hipertrofia Real

1.1 Hipertrofia congénita
1.2 Hipertrofia parcial
1.3 Hemihipertrofia

1.4 Hipertrofia cruzada
H;pertrofia Adquirida
Falsa Hipertrofia

3.1 Hipertrofia congénita
3.2 Enfermedad de Milroy
3.3 Elefantiasis

3.4 Hemihipertrofia

Afios mds tarde esta clasificaci6n fue ampliada por Ward

y Lerner,

1.

siendo la que se acepta actualmente(7,9,10,18,19)

Hipertrofia

1.1 Hipertrofia cbngénita ‘

1.2 Hipertrofia total (involudra a todos los siste -
mas)

1.3 Segmentaria

1.4 Cruzada

1.5 Hemihipertrofia

Hipertrofia parcial (involucra uno o m&s sistemas, -

pero no a todos)

2.1 vascular

2.2 Muscular

2.3 Oseo

2.4 Neurolé&gico
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3. Hipertrofia adguirida: Hipertrofia total
3.1 Gigantismo. Hiperpituitarismo
3.2 Nerufibromatosis
4. Hipertrofia Parcial
4.1 Enfermedad Milroy
4.2 Elefantiasis
4.3‘Lipomatosis
4.4 Neurofibromatosis
4.5 Anomalfas vasculares

4.6 MGltiples aneurismas arteriovenosos

1.6 MANIFESTACIONES CLINICAS

Estas van a depender del grado de afeccifn del sujeto -
con hemihipertrofia asf como de las regiones anatémicas involu-
cradas, es decir, si es parcial o total, por lo gue en algunos
pacientes la deformidad serd notoriamente manifiesta mientras -
gue en otros serd poco ostensible; de tal manera'que observare-
mos deformidad de la regitn afectada por aumento de volumen y/o
de longitud y difmetro, asf{ por ejemplo tendremos una extremi -
dad o un segmento de &sta m&s ancha y de mayoxr longitud que en
el lado contralateral normal. Siendo la piel de el drea afecta-
da m&s gruesa, las glindulas sudoriparas y Eebaéeas de mayor vo
lumen con abundante secresifén sudoral y sebacea, en ocasiones -
la piel es pigmentada, puede haber hipertricosis, distrofia un-
gueal, hirsutismo, venas varicosas, pelo gruesoe insortijado, =

red venosa colateral, pezdn grande y voluminoso, a nivel 6sec -
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aumehto de la longitud y del dismetro en forma unilateral. Ge —
neralmente el testfculo, cédpsulas suprarrenales y el rifi6n tie-
nen mayores dimensiones gue en el lado sano. En la cavidad oral
el aumento de la lengua puede ser unilateral o difuso, con hi -
pertrofia de las papilas fungiformes, asfi mismo los labios, -
maxiiares, amigdalas y ganglios del lado afectado con mayores -
dimensiones que en el lado sano. Se afecta la denticién perma-
nente por aumento de volumen y de los diSmetros mesodistal y bu
colihgual, los incisivos, el segundo y tercer molares usualmen-
te estdn muy separados, siendo el inicio de la dentici6n mis =
temprana qué en el lado 'sano lo que condiciona mal oculusién y

trastornos para la masticacién y deglusién. También se han re-

portado excrescencias polipoides en labios y mucosa oral.

A nivel del sistema nerviosos central también se ha do-
cumentado aumento de volumen en el hemisferio correspondiente -
con dilatacifn ventricular, retraso ment?l, epilepsia y neuri -

tis (cidtica).

La asociacifén de hemihipertrofia congénita con otras pa
tologfas es relativamente frecuente, entre las que destacan las
alﬁeraciones dermatoldgiéas alrededor de un 50% de los cas&s, -
con edema, ictiosis, hipertricosis, distrofia ungueal, nevos, -

hemangiomas, telangiectasis, pigmentacién.

También se reporta retardo mental en 15-20% de los ca -~
sos, ignor&ndose la causa, otras anomalfas menos frecuentemente

asociadas son: cardiopatfa congénita, criptorquidia, hipospa -
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dias, bronquiectasias, hipogonadismo, polidactiliea, sindacti -
" lia, estatura corta, escoliosis compensatoria, etc. Se estima
que uno de cada 30 pacientes con hemihipertrofia congé&nita pue-
de presentar tumor de Wilms y menos frecuentemente se ha obser-
vado hepatcoblastoma, tumores adrenales, ete.(7,8,9,10,15,16,17,

18,23)
Anomalfas asociadas a hemihipertrofia:

Renales: nefromegalia benigna

rindén poliquistico

Tumores mds frecuentes: Wims
carcinoma renal
adenoma

hepatoblastoma

Tunores raros: Gonadoblastoma
Neuroblastoma

Sarcoma

Dentro del seguimiento ‘integral de estos pacientes se -
recomienda que en caso de sospechar anomalfas asociadas, practi
car los estudios de gabinete y laboratorio convenientes a cada

€aso.

1.7 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Cuando la hemihipertrofia congénita es completa es diff

cil confundirla con otras patolegias, no siendo as{ cuando es -
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parcial. Por lo regular deberd plantearse el diagnéstico dife -
rencial con todas las hemidisplasias conocidas abajo menciona -
das. Sin embargo, los sfndromes con los que mds frecuentemente
puede ser diffcil de diferenciar son: el sfndrome de Beckwith-
Wiedeman, Silver-Russel y la hemiatropia. En el primero el cre
cimiento es generalizado y no unilateral y cursa con la triada
caracteristica: macroglosia-exonfalo-hipertrofia. En el segun-
do hay estatura corta, asimetrfa esquel&tica y el dedo meiiique
corto e incurvado. La hemiatrofia cuando es generalizada a la -
mitad del cuerpo pero estos casos son sumamente raros y es fi -
cilmente palpable la falta de crecimiento y desarrcllo celular

y la diferencia con el lado sano.

Diagn&6stico diferencial de las asimetrfas y hemidispla

1. Hemiatrofia
2. Hemidisplasia \
3. Retardo en el crecimiento intrauterino
4. Sindrome de Silver-Russel

5. Mosaicismo cromosémico

6. Anormalidades Cromosfmicas

7. Microsomia facial

8. Paralisis cerebral

9. Hemihipertrofia

10. Hemihipertrofia congénita idiopdtica
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11. sindromes neurocutdneos:

11.1 Esclerosis tuberosa

11.2 Enfermedad de Lindau-Von-Hippel
12. sindrome de Becwith-Wiedeman
13. Anormalidades de piel y vasos
14. Angiodisplasias
15. Malformaciones arteriovenosas
16. Malformaciones venosas .
17. Meangiomatosis
18. Anormalidades linfdticas:

18.1 Linfangioma

18.2 Linfedema

19. Lipomatosis

1.8 DIAGNOSTICQ

El diagnfstico de la hemihipertrofia por 1lo regular es
clinico, sobretodo cuando el examinador estd familiarizado con
el sfindrome y se practica la somatometrfa comparativa, pudiendo
establecerse desde el nacimiento, en £&pocas posteriores de la -~
vida las manifestaciones son muy notorias y el diagnéstico no -

ofrece dificultades.

No existen ex&menes de laboratorio directos para confir
mar el diagnéstico, sin embargo, los rayos X nes son de mucha -
utilidad, pues por medlo de un estudio radiol&gico simple pode-
mos corroborar el awmento de volumen, longitud y difimetro de -

los segmentos afectados, sobre todo de partes 6seas. El ultraso
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nido y la tomograffa axial computada se han empleado_coﬁ,éxito]
detectfndose aumento de volumen de hemisferio cetebrél'§ del’ -~

sistema ventricular homolateral.

Se requiere de la participacién del médico genetista pa
ra confirmar el diagnbstico, realizar el estudio genético fami-
liar, seleccionar estudios de laboratorio y brindar el consejo

gen&tico.

1.9 TRATAMIENTO

En cuanto al tratamiento podemos afirmar que &ste va a
depender de las complicaciones que en un momento dado pudierqn
presentarse, frecuentemente en estos pacientes se requiere la -
participacidn del cirujano pldstico y maxilofacial asf como del
odont8logo, con el propfsito de mejorar la estética, corregir -

la maloclusién dentaria, asi como la deglusi6n y masticacién.

'
Cuando haya asociacifn con otras alteraciones gen&ticas
o de otra findole se canalizard con el especialista correspon -

diente, quien determinard su correccifn en la edad Sptima.

Es necesaria la asistencia, el apoyo y la orientacifn -
psicolégica de la familia con el firme propésito de que el indi
viduo sea aceptado, respetado y queridc al igual que los otros
miembros de la familia y gque no se le rechace ¢ por el contra -
rio se le sobreproteja y forme dependencia exagerada de la fami

lia con sus lamentables consecuencias.
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2. OBJETIVO

Dar a conocer el caso de un paciente como hemihipertro
fia congénita iaiopatica que se present6 en el &rea de neonato
logfa del Hospital General Lic. Adolofo Lépez Mateos, -
1.5.8.5.T.E, por tratarse de una entidad poco frecuente y se -~
desconoce su etiopatogenia, que podria servir de base para in -

vestigaciones futuras.
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3. JUSTIFICACION

Dado que en nuestro hospital no gxiste una casuistica
al respecto, tampoco se ha estudiado previamente el caso de al
glin paciente con esta anomalia en el servicio de pediatria.
Lo anteriormente expuesto creemos gque justifica la presenta -
cibn del caso y la revisi6n de los aspectos conocidos sobre el

tema hasta la actualidad.
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4. CASO CLINICO DE HEMIHIPERTROFIA CONGENITA 1IDIOPATICA
PE EL AREA DE NEONATOLOGIA "HOSPITAL GENERAL LIC. -
ADOLFO LOPEZ MATEOS I.S5.5.S.T.E."

N.M.S. Masculino.

Fecha de nacimiento: 08-VIXIIi-83

Entre sus antecedentes heredofamiliares encontramos -
un miembro afectado de displasia $sea no especificada en la -
Generacifn I, un miembro con polidactilia en la Generacidn 1I.
Hasta donde pudimos investigar no hubo ningfin familiar afecta

do de hemihipertrofia. (Fig. No. 1}

E1 Padre del propbsitus de 29 afios de edad, originario
del D.F., secundaria completa, ch6fer, Sano. La madre de 28 -
afos, originaria del D.F., secundaria completa, dedicada al ho
gar, sana. Geata 2, para 2, aborto 0, césarea 0. Una hermana
de 4 afios sana. Dentro de los antecedentes prenatales se rg -
fiere que el propfsitus es producto del segunde embarazo, nor-
moevolutivo, bajo control perinatal, habiendo ingerido en el -
20. trimestre diciclomina compuesta, hierro, polivitdminicos y
dipirona, la duracién del embarazo de 38.4 semanas, con traba-
jo de parto espontdneo, duraéidn de 10 horas, se obtuvo median
te parto dist@sico por retencién de hombros, habiendo pesado -
4,325 gr,'apgar 8/9, talla 53 cm. perimetro céfalico 34 cm. pe

rimetro tordcico 36 cm. perimetro abdominal 31 em. pie 9 cm.
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La scmatometrfa comparativa demostré:r.. -

- Hemicuerpo Izquierdo emicuerpo:Derecho: .

Ceja

Fosa Naéal o
Tubérculo ﬁéﬁaiio‘i 2
Brazo ' .
" Muslo:
Pierna_

Pie

Adem&s era notorio la péotxusidn de la lengua hacia -
afuera de la cavidad oral por crecimiento difuso, asf como -
anillo umbilical de 4 cm. de difmetro. También clfnicamente
se detectd fractura de clidvicula derecha y fue corroborada -
por Rayos X. A las 6 hs. de vida extrauterina presentd mani-
festaciones clfnicas de hipoglicemia corroborada por laborato
rio, para lo que se di6 tratamiento. El resto de los exdme -
nes de laboratorio como biometrfa hemitica, calcio serico, -
examen general de orina se reportaron normales. Se colocé -
vendaje velpau para corregir la fractura clavicular, se dié -
consejo genético a los padres, d4ndoles informacibn detallada
sobre el bajo riesgo de tener otro hijo con alteraciones simi
lares, la malformacifn en si y las posibles complicaciones a
que estard expuesto en el transcurso de su desarrollo, reite-
rando la necesidad de control y seguimiento en &pocas poste -

riores de su vida.
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EDAD: 1 MES
SEX0: MASCULINO

- (nlu]ueliole s ENNel 15’&%6(55%6

il
III.- O 4} £
’1/12 b

Propositus

a1

13.~ Displasia &sea
IIl,- Polidactilia

III,.- Hemihipertrofia izquierda
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Fig. 2.- Obsé&rvese el mayor grosor y longitud
del miembro inferior izquierdo asf -
como del testfculo correspondiente.
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Fig. 3.- En esta radiograffa apreciamos mayor
volumen de partes blandas del miembro
inferior izquierdo, nétese que el di&
metro y la longitud de los huesos tam
bi&én tiene mayores dimensiones gue en
lado derecho.
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PROGRAMA DE CONTROL Y MANEJO A LARGO PLAZO

Los pacientes con malformaciones congénitas deben de

ineluirse en un programa de control médico estrecho, periédi-

co, que nos permitird prevenir, detectar y corregir o mejorar

en forma temprana alteraciones en el crecimiento y desarrollo,

asf como las derivadas como consecuencia directa de la malfor

macién. En el caso particular de nuestro paciente con hemihi

pertrofia congénita se estableci un plan de control y segqui-

miento que incluye la vigilancia de los siguientes pardmetros:

1.

Crecimiento y desarrollo ffsico; peso, talla perime

tro c&falico, etc.

Evaluacidn psicol&Sgica de la din&mica familiar pa-
ra conocer el grado de rechazo ¢ aceptacifén en el
seno de la familia y brindaf apoyo y orientacién,
tratar de mejorar consecuentemente las relaciones
de los diferentes miembros con el paciente y entre

ellos mismos.

Determinar la presencia de complicacifn ya sea or-
g8nica o funcional propia de la malformaci&n congé
nita, como maloclusiSn dental, trastornos para de-
glusiSn y respiracién, etc., que deberdn ser corre

gidas en la edad Sptima.
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En etapas posteriores de su vida es necesaria la -
vigilancia de su estado mental, y psicolégico, con
el prop&Ssito de fomentar su adaptaci6én fisica y -
mental a su deformidad favoreciendo de esta manera

un desarrollo integral,

Como podemos apreciar el manejo del paciente debe

de ser multidiscivplinario, requiriendo en determi-
nado momento la participacién de diferentes espe -
cialistas como: cirujano plistico, cirujano maxilo
facial, cirujano adont&logo, ortopedista, genetis-

ta, etc.

Actualmente el paciente sigue el contreol en la con
sula externa del hospital, presenta problemas para
la deglusién por crecimiento difuso de la lengua,

por lo demds . el crecimiento sigue siendo disarméni
co, su desarrollo psicomotries normal, la familia

estd siendo orientada, apoyada en todos los aspec-
tos para el manejo, el cufl se considera satisfac-

torio hasta el momento actual.
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6. CONCLUSIONES

La hemihipertrofia congénita idiop&tica es una anomalfa
de etiologfa obscura, no tiene un patrén hereditario de-
terminado y los casos estudiados hasta el momento se con

sideran esporidicos.

La asociacién de hemihipertrofia congénita a otros pro -
blemas médicos es frecuente, pero fundamentalmente a al-
teraciones dermatolégicas en el 50% de los casos, retar-
do mental en 15-20%, destacando el hecho de que estos pa
cientes deben ser vigilados ya que no de cada treinta -

presentard tumor de Wilms.

El diagn6stico diferencial debe establecerse fundamental
mente con: el sindrome de Beckwith-~Wiedeman, Silver-Ru -
ssel y hemiatrofia y en términos dgenerales debemos dife-
renciarla de todas las asimetrias y hemidisplasia conoci

das.

El diagnb6stico de la hemihipertrofia congénita es clini-
co, establecifndose por lo regular en etapa neonatal por
medio de la somatometria comparativa, siendo de gran uti

lidad los estudios radiol&giceos simples.

Se desconoce su tratamiento y prevencifén, deben corregir

se las complicaciones cuando el caso lo requiera.



£)

g)

26

Es fundamental el segquimiento longitudinal de estos pa -
cientes, para prevenir, detectar y corregir o mejorar al

teraciones anatdémicas y/o funcionales.

Es muy importante realizar evaluaciones periédicas de la
situaci6n psicoafectiva tanto del paciente como de la fa
milia, para prevenir trastornos de conductay psiquidtri-

cos en los pacientes.
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7. RESUMEN

Se revisé el caso de un paciente con hemihipertrofia
congénita que se present6 en el drea de neonatologfa del Hos-
pital General Lic. Adolfo LSpez Mateos, I.S5.S5.S5.T.E., siendo
motivo de esta presentacifn la ausencia de casuistica en el -

mismo.

Reporta la literatura que han sido estudiados alrede -
dor de 200 casos en el mundo, no encontrando adGn la etiologfa,
tampoco un patrén de herencia determinado aunque en una fami-
lia se encontraron afectados varios miembros de generaciones
previas. El diagnéstico es fundamentalmente clfnico y los es
tudios radiolégicos simples por lo regqular lo corroboran. El
diagnbstico diferencial debe hacerse con todas las asimetrias
Yy hemidisplasias congénitas conocidas. El tratamiento se en-

foca principalmente a las complicaciones.

El control y seguimiento longitudinal de estos pacien
tes es fundamental para tratar las complicaciones, favorecer
un desarrollo fisico, asi como propiciar la adaptacién mental
y psicol8gico a la deformidad previniendo problemas emociona-

les graves y desajustes familiares.
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