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!.- A$0C!ACION VATER 

1.1.-Phn de la obra. 

La awciaci6n VATER es el grupo de defec\<•; 1110rfolo-
91cos est.udiadc• en este trat1aJC•, Pru1ero se Preci:an 
los c1bJet1 1Jos y se describen los métc.do-s u:adiJs e:n el 
registro y anélisis de los datos; lc's cc~,ceptos eoplea­
dos en la r.omenclatLira de los defectos •orfológicos son 
dt:f1ntdos en et partado s19t.uer.te; 1 des~~1e:s se presen­
ta una revisión bibliográfica de los ocho org•nos o 
regiones del cuerpo cuyas anclffialias corr~én1t.as scin 
cmsideradas diagi>lsticas de la asoc1ac1,lr1 'IArER, en 
seguida la re\1::1M t11bl10'3rdf1ca üe la asoc1oc1i..V1 
VATE~, ~ por Ultimo ed an~d 1s1s •.1e los casos exaa11nadüs 
en el Instituto hacional ae Ped1atria, cm los reol•lta­
dos y conc l us 1 ones, 

1. 2. -Hntecedente:.. 

Se han descrtto varias asoc1ac1C(les d:: defectos 111or­
fol091cos congétH tas, todas el las r10!00rQ•las se9i:m un 
acr6n1110 de las atlOmalias gue las co~· 1:.r1e:r .• Estos :.on: 
la asoc1ac16n MURC, la a;cüac1on C~ARGf. y la 
asociación VATfo t<S, 74, /'!1. La a;:oaciór. VATER es 
la ias col!i11., y correspcMe a ur. espectrc' aopllo oe 
anomalías de gravedad variable 111. 

En 1'1t.5 st: rntorm~1 de un prc·t.able ~indroir1e d~ atrena 
esofágica cm fist\1la traqueoesofl91ca. ano 1mperfora­
dc1, card1c1pat.ia congénita y anür.olias oseas (44l: en 
1%8 se informé' de otro sindro1,e formado por pol1dact1-
lla, anci lJl'lf'Hfeirado y anc.rr;alias vertet.rcdes 189), y 
e:n lo: cúlos s1g1.11entes se d1er.:.n a corP..xer mas casos de 
~a.cientes ccin estc•s EiMrorr.e:: (JI), 41, 4i, 6L, ~O, 

ll2J, En l'i/3 Ouan y Sm1tti \/'il cm:lu'/eron que las 
anomalías de este 9rupc1 dt: talfc.rm;c1i:~·1es mi;lt1ples nv 
tier1er. relac1t.n entre si, scr1 numerosas, variada!. 
coriple1as y de et1c11Viia de;c.jr~x1da: ~rnpus1eron 

pcira iasta a.sc1c1ac1C1n de anom;d ía; ci:ifY;1én1 tas el 
acr6n11,o VAlf.k: defecto; Mrfc.lé'llCOS ~ertebrale;, ano­
rrect.al.:s, [raquec{sofág1c:as, ~a.judes J' denales. 

tüa oefrn1cion fue e,pand1da en ¡;74 por Tentarr,y 
M1ller lllll: t¿ por caroiovascular y b POr extremidades 
ll10'lt•sl, pc'r la frecuencia alta de card1epati;s m19é­
r11tas, orteriei ur1t•1l1cal un1ca y MC•ll'ialias de extrem1-
dádes rnferiort:S. 

l. 3. -lust 1f1cac1on. 

La r.ayoria de los case,; de asc<e1ac1C(1 VAlER descritos 
corresr-onden a 1nfor~es de cas•lS aislados o series 
Fequerids, La s.erie mas grande Fut·llcoda es de 7b ca::os 
145), cos1 to.jos los informes sm eurvpeo; o nortea.me-

ncanc•s y rHn;Juno €5 h1s;:,ancainer1cano. En nuestro ir.earn 
no se ~.ar1 realtza&.:· e:tl1d1c·s. alilpllos de asociación 
VAfER, y dada la variación geográfica en la frecuencia 
de 1as anc.rrialias C(1n3é01tas 185> puede si1pc.ner;e la 
et1stenc1a de variac1c~1es en el t.1po y frecuencia de 
ar)ümal ia: qu~ la co111peor1er1 en lc1:: co:.•n me¡:1.:anos. 

f.I VC•lumen de autop11"' realizadas en el Instituto 
Nac1Mal de Ped1atr1a es grande y muchas de ellas 
correspcinden a niñc•S cc•11 anc.ru1lias con~n1tas. Puesto 
q1.ie las autopsias apc•rtan t1as triformac1on sobre los 
defecti:•: mc·rfolC191co: con9.::n1teis ·~ue los est1.1d1os clí­
nicos l871 1 una rev1s11:tft amplto en necropsias de esta 
a:.i:ic1ac10n p~iede re·¡.: lar 1nfc.rma.:1órl val IC•sa sobre los 
t.tPüs, frec1.1enc1as ¡ re1ac1c.r,es entre ar;c.malía:, descu­
brir detecto: a:intc.mat1cos y cc•r.iprender lesione: cc•­
pleJas. 

La asoc1ac1M VlirER as co:ir,pleJa, se mar.e Jan dos def1 ~ 
mc1ones 179, llll pero hay discrepancias 1911 sobre 
las ano:imalías que de.-ber, constderar:::e criterios du,3r1ó~ 
t1cos. La rev1s1or1 de !Qa; casos puede co1·1trit1lUr e 
def1mr1a y caracterizar uno o varios defectc's qu< 
per111tan rec:crnocer a la a:cGac1•~!r1 o !;..Ospe~har el diag­
nostico. 

Conocer la frecuencia de asoc1ac16n VATER y de las 
ano111alias co09én1tas que la componen en el total dE: 
necrc0p11as del lnst1tuto Nac1c•nal de Ped1atria. 

Precisar s1 rnn iguales los 9rupc1s de pacientes con 
asociac1(,n VATER "gün la ,Jefuución de Quan y Sm1th, 
según la detin1o:ión de lentamy y r.1ller. 

ldent1 ficar la: ar1c1malias congénita: 11eis caracteri! 
t1cas de la as:0c1acion VAfER. 

l. 5. ·H1pOteo1 s. 

tn nuestro país la a¡.oc1ac16n VAlER tier1e ariomaliaz 
cMgénitas CM tipos y frecuencias d1st1ritas de las 
informadas en la 11 teratura médica de ot.ros pai H:s. 

Los grupos tor•ados segur, las def1n1c1or1es propuestas 
por Quar1 y Sm1tr1, y por fentamy y Mll ler ;.:"1 19uales. 

E•1ste un defecto o •arios defectc» morfológicos que 
sirven cc•mo indices de sospecha,, criterio dia9nóst1co 
de la a;,:d m ón VArER. 



1.6. ·l>efin1ci6n de h poolacfón objetivo. 

Se estudiarán tooos los cos.ls de necropsia estudiados 
en el. Instituto llac1onal de Ped1atria entre 1970 y 
19'03, y se ;egistrarán todas las ariomalías congénitas 
observadas. 

Se selecc1011orá un 9ru¡o forma.Jo par le•! pa.:1entes 
cor. a.sc1c1ac1ein Ví-1TEf\', se cor1s1derariti como tal cuaJq1.uer 
paciente con defectos mult1ples con tres o o;s de los 
oct1~ cr ¡t.;rios maye.res descritos en CúflJunto PC•r Quan y 
fent.amy in, 1!11 !ver ;occ1('1 4.)J, relacionadas o no 
con otrai! a.nc.maJia! ccngtr11tas. 

~e fonr1ar~ otro 9ru~o cc•r• tooc1:. aquel lo; pacientes 
que tengan una o dos de las an•¡malias de la a;.oc1ac1on 
VA!Ef1, 1· que no sean 1rdtndc•s en el grupo anterior. 

Se exclu1r!n tc.aos Jos Fac1ent<s con d<tecto¡ morfo­
lóg1cos d1ferer1tes de los descrit.os en Ja asoc1ac16n 
VAIER. 

l, 7. -Metoctologia. 

Se revisaran los d1a9nost1cos anat~m1cos de todos los 
pacientes con ancimalias congériitas. 

lk"1a vez for~ado el grupo de pacientes con asc•c1ac1on 
VATER se reYl!ar!n los protocolos de autopsia, 
expe.J1entes el 1n1cos y e<p'!d1entes rad1ológ1cos: para 
1dent1 ficar arteri• u•bll 1·:al umca ;.e rev1sar~n tam­
bién los cortes h1~tolil91cos d• cor~n ullb1 lical. 

Las anomalía: cc•fr3én1tas 1je Jc•s pacientes con :isoc1a­
c1on VATER se de;crit•1rln en trern<r1C1a y tipos de 
anomc.lía en cada gruPO, tamb1M se re·31strár1 edad, 
sexo, edad ge:.tc.i:1onal, H:.o al nccer, tallti al nacer, 
cariot1po, edad de ta madre y número de gestaclé•n, 
drogas y cor1pl 1cac1or:e: d:.1rarite el e~1t1oreizc•, 

Se d1v1d1rd aJ ·3rupc1 de los pa.:1entes. con a:.c•C1ac1ón 
VATrn en dos partes, uno teir11".:do ~or aquellc·s pacie:nte: 
con tres o mas 1:1e las ar1c•rnaJías descritas F-Or fü1an y 
Sm1th !7'l y sin mnguria de las de:.:r1tas F'(ir lenta~,. 

11111, al cual sé llamara grupo Restringido, y otro 
tor1ado por Jos pacientes cor. Lina o düS de las anorna-
1 ías descrita; por Quan y una o :.as de las de"ritas 
por 1entarnh al cual se lla1ara gnipo E1;_teM1di:i. 

Se rev1 sar&r1 sóler lc•s d1a9n1~st 1co: anat(•m1cos de 
aquello~ ~ac1e:r1te; con alguna ariomalia de la asocia· 
c16n VAlEM q.ie no estén 1nclu1do; en el 9rufo anteric•r. 

1.8.·Ai1!l!s1s e 1nterpr1:tac10n de la 1ntormac1i<1. 

Se ccimpararán Jas variable:: de los 9n1pc1:: 

Restrm¡¡oo y btend1d<:· entr< si, y el 9rt1FC• d< 
asociación VAf"k con el grupo de pacientes no 111clt11do 
en él por oed10 de tablas de ch1 cuadrada p;ro diver­
sas •'aria.ble: 1rrdt-pcr1d1~nte.:. 

Las ancirnalias que sean caracteris:t1cas de la asocia­
c1M se localizaran PO' una prueba de ch1 cuadrada en 
tablas 2x2 para ca·Ja anomalía 1nd1Y1dual, en pareJas o 
eri trio:. 



Il, ·HHROl~JCCION 
CliNGENlTOS. 

LOS OEFf.ClO'l MOlifOWiJCOS de;amllo. 

Los defect-Os~1110rfol(.;1cos co119én1t-0s pueden !er a1;· 
lados o riUlt1ptes, en aR'.t•OS casos las cati:as pueden :er 
únicas o rit1merosa:. La nc1menclatura ernpleada .jet,e ::er 
escc191da C•:.n cuidado pue:: tiene cor1r1ota.ctC1n pctog.:mca .. 
su e1r1pleo 1ncc•rrectc1 pueje causar ccinfus1~lf'"• entre los 
1nvest19aoores y diflC'Jltar la ccmun1cac1.:.n, 

Las reco•er.:lac1ones del &rupo lnterr1ac1c<'al de Trat,a· 
¡o para las deírn1c1or1es eoplead•; en la nomenclatura 
de la! anOllalías congénitas son las s1gu1entes (100, 
102, 1041: 

Las anoi>alias corr¡en1tas aisladas de la forma o es· 
tructura .Je un órgano, aparato o una reg11,n del cuerpo 
correSPOnden a al9'Jlla de las s1gu1entes cate9orias: 

Mal for1ac161l: [<efecto mor fol~1co de un Organo, parte 
de un ór9ono, u '"'ª ;ran re911°n del cuerpo '!'Je resulta 
de una anoroaltdad rntrinseca oe1 proceso de 
desarrollo. 

D1srupc161l: !•efecto oorfol691co de un ór9ar.:•, parte 
de un Organo o de una gran re916n del cuerpo que resul· 
tu de una rotura extr1nseca o interferencia con un 
proceso de ~sarrol lo ori91nalMnte noroal. La dtsrup· 
c1or1 no puede ser t"1ere·jada i es s1rti!.n1mo de 11al foraa· 
c1ón secundaria, Una malforoac16n e; •Jf1 defecto~ un 
c;,mpo de desarrollo e•bric•lóg1co, una d1sn•pc16n es un 
defecto g!} un caripo .:Ja desarol lo rnlrio1~1co. 

Deforaación: Es la forma. contorno o PoSIClon ar.or· 
mal de una parte del cuerpo, causada por fuerza; oecá· 
nicas. 

Displasia: Or9an1z¡c1ón anor~al oe las células en los 
te)ldos y sus resultados oorfol6g1cos, Est~ es, una 
d1splas1a es un proce;o de d1sh1stogér.es1s y sus con· 
secuencias. 

2,2,·Aro~alias congénitas •últ1ples. 

Las aroOll;lias cor.génitas •últ1ples se organizan en 
grupos que revelan las relaciones entre ellas¡ estas 
relac1or1es puecer. ser etrnJc .. 31cos, pato9én1cas1 esta­
dísticas o aleatoria!. El nivel de con.::.c1rn1ento que se 
tenga de caoa grufo de anooalias permite 1nc1u1rla er, 
alguna de estas categorias de agru"am1en~l: 

Secuerieiat Es un potrón de anoir.a!ias mu1t1pJes den· 
vaoc1 de ti1a sola anomcd ia ccinocida o St1F1..1esta, o de un 
factor moc•n1cc .. Es srncn1mo de anc.malada o compleJO, 

Síndrome: P;tri.n de múltiples ;riomalias que se piensa 
t1ent:r. relac1~·n pato,3t:mciil y q~1e no repre::enta ur1a 
secuer~:1a o un °jefe:ct.ei i:ol 1t.C1p1co de camp.;i. Al aurr,¿n­
tar el conociruentü del sincrc-rr-e pue 1jt2 tc•rnar::e lino 
secl1encia o lin defect.o po11t~·p1co de campo. El sir1drome 
u1pllca ur.a sola causa (s1ridrome l10\frin, :indro11e­
Marf!nl, FerO este t.!roino det<e •Jsarse ;~lo cuando los 
componentes de un patrón de ar1•Jmalia: estén relac1c111a· 
dos por la patc•9en1a, La presencia por azar de •jos 
anorialias o la a:coeiac1!Jn esta.j1st.1ca rro c1:irist1tuye un 
slndrcrie. 

Asocuc1Ui: '5e refiere a anomeilías cor1gér11tas rela­
cionadas estadíst1carnente, sin relac1M patogémca ni 
causal. Es smln1111o:0 de ;intrepia. Asoc1ac10n es Por 
tanto una ant1dad e;tocást1ca y no b1oló91ca. 

Ur1a a:.:1c1ac1l<1 entre aoo11alias cm9o;;n1ta: se con~1-

dera presente si se ignora el agente et1olo91co, si las 
ari0malias no tl~·en relacton entre ::1 0.1rante la c1r9a· 
no;énes1s y si st1 aparición en grupo es más frecuente 
que la esperada por azar. 

2. 3. ·Ep1deii>l•Jlc0gi a, 

Los defectos rorfológ1cos cor19én1 tos tienen caracte· 
rist1cas ep1dem1ol6g1cas que varian de ur1 rnforne a 
otro en la literatura médica, esto deper1de de la pobla· 
c1on estudiada, sean autc,psias, eritarazc•s, o rec1en 
nacidos vivos 1581; .je la región o faís donde se hlN 
el estudio y de los interese; de los autores del in· 
forM, Las car;cterist1cos ep1dem1011°g1cas de las ano· 
mcd i as cor1'3én1 tas :e comer1tan en~e·3t11da: 

En e;t.e trat.aJo y para í1nes de est !lo y redacci·~·n se 
cc•nstderan s1ni0n1m;s las trases detecto .ortol091co y 
anomalia cc<>·;én1ta, ya que la palabra •alformact1'1 
tiene un s1gn1t1cado pr..:1;0, 

La frecuencia de 1r1d1v1duos •al for<.acos en la FObla· 
c1on de r1ac1dc·s vivo: es de 2p3. 6>.: en todas la: gesta· 
c1cones =a;·ores de 500 ges de 7.5% 151, 58, 841; en 
un e;hl110 Oe 5%4 i?!Tlbarazc•s se obser·~ó que la trecuen· 
cia d€: ariomalia:. .:::ongér11tas varia :e·11Jn la edad del 
:uJeto exar11nado:, a la cual Si? h:;g:i el dtagr.Ost ico, es 
de 1~ ;.; en mc·rt ineitos, 23'.·; en niños cc'n 111uerte intrap 
FartuJT., 30'. en r11iX•! c..:on J,1.ierte neor.atal y n en n1rr0s 

Defecto po!1tóP1co de campo: Patr·ln de anomal ias ~a1c,re; de '.•O di as ce nda, .stas voriac1ones "ueojen 
d~rivadi' de alteraciones de un solo c.ampi:i de •je:t.er:e a •jtftcultad para d1a3nost1car la anc·malía en 



recien nacidos., defectos morfológ1cos graves 1ncompat1-
bles con la vida rntrautern10, ª"''~'alias grave; co~pa­
t1bl•s con la vida intrauterina pero incompatibles con 
la vida extrauterina IJ&l: aunqt1e se calcula qc1e 30-
8QY. de los product.os malformados son at•ortados (841 
der1tro de una pero1da fetal total apro'i~ada de 78); 
(:3'51, la frecuencia de rec1E-n nac1dc1s cm anomalías 
con9.!mtas es a1t;, 

La frecuencia de lc•s defectc•s ~orfolt•91cos cor.9ér11tos 
varia de un pais a otro, d~tro de un pais, de una 
re916n a otra y de tma clase social is otra {~:iJ; estas 
obsenac1Mes fueron hec110s en Gran Bretaña, •ero 
pue:·:Je supCtrJerse una distribuc1M s11ular en c1tras re­
giones. Las anomalías mas frecuentes son p1e .Bott, 
card1opa.tH1S con9ér11ta:., ar1er.cefal1a, e!p1r1a biflda 1 

labio y paladar hend1.jos, sindrc.lli~ LJc•wn, ~11dro:•c.::falla y 
pol1dact1l1a 1~111 los ar,¡.r.alias ;c.n mas frecuer.tes en 
varones tS,4>:1 qlle er1 mu1e:r.:s (5,5%1, en tr1d1dd1.1c1s rio 

blancos q1.1e en tda1"1CC•S y er1 n1ñCt:. 1r1E:r·,:·res de: 2~·00 g de 
peso al nacer \'), !);) que aquello; cvn peso r.ayc•r 
\t. 7i,1, Li edad de la ~adre no afecta l• trecuenc1a de 
defectos morfolO'llCos con9énitas <581. 

Eri go::melo:: r1c1noc1·3otc·s se ria ob:.en1ado un e.i:ceso de 
an.:·maha: cc.n·;é.r11tci: comFérac:1n con geir.edC·S d1c19ctos o 
proouctos unicos; estos defectos morfoló91cc·s pueden 
:er pri;•ptc•s ~ gell'.elo: mcnc•c19otc•s, CC•lrtO ge:melc·s tus10-
11a·:los; F-tJejen corresporjjji!rt a comple:1os de ari•:imalias 
cc•s:Ci :irer.C.iti!l1a, r1~·IC·Prt·=encéhl1a o ar1e:r1C1?:falla; o 
F·ueden re::ul tar de ;ni:•rmaJ 1.jaCe:: en las onex1cne:. 
·rc.;culare:. er1tr~ a~t·c.s gemelos o de coopre:1~1r1 1r1tral1-
terina en la:: ultima: fa;es de la ;estacttJn 051. 

P.l 91.1na: ar,c·«1; 11 ;:: ~c·í,3t:n1 ta:. FUMen sen·lr cor:ic. sei!.a­
l e: F·ara ouscar otra:. eir,omat ias en un ~·ac1e.nte. 1:::tos 
oefecto:. 1ro·tvl·:.,;1cc1s iM1ce. pue.de.n ser gra' .. ~:. e.eme. Ja 
atri:na e~ot~~1ca l41; as1r1tomaJ11:•)S co:rr) las d~1p11ca .. 
c1one::: ce uretern lltJ; c. rr.er.Vt"::, e!t•) e~ e·~1dente:. 

peJc• •:on aparente p.:·ca 11r1~c1 rtaric1a cc·m~· la fa.:1~s a:1-
1t·~trica ourarite el 1 taritC• o:,¡; ta:. a.n:1riali::::: cM;é:r11 .. 
us menores s•:in s1gn1 ticat1vas, cuar11jo tres e• mas de 
ella: e:::Uri pre:erites hay un aefectc1 grave en 90i; de 
los cas·J~ i5~J, eiuri.que algunas F"Ueden :er indices por 
sí :.olas, cc.r.10 ta arteru u11t11l1cal (1f'llca ll4l o la 
fac1e1 a;i~,étr1ca de.rente el llanto. 

4 

Las estadi1t.ícas vi talas de le.; Estados Unidos de 
194B s1tnon a las an011alias con9ér11tas ceo110 la se9cmda 
causa mas ceoindn de •Uerte en niñ-01 menores de cm a.;o de 
edad y corno la tercera causa us comun en nii\os entre l 
y 4 años de edad (16), 

Se tia reconocido una t~nd.:ncia hacia la .'nultipllc1dad 
de las ancmalias con9•nitas en un solo 1r.d1v10:.10 116, 
65)! 1-281: de los suietos cm defect.os morfolo91cos 
cori9én1tos t1er.en einc.rr1al ias bt'.tlt1ples ll6, 51, 84), la 
frei:1Jencia varia s:e9u11 la pl)bhc1Nl donde :e r1a9a el 
dia9n1!1st1co, er1 na•:1dos v1yas puede ser de S>; y en 
mortinatos de ~11: 1581: la colllb1r,ac1M de vanos defec­
tos en el m1:m1:i irtdh·1iJ1Jo ocurre con ma: trecuericia qt...1E 
s1 l• a·¡rupac1Con fuese fortuita 151, 811. 

Se fían C•t•!erva•jo d1ver:eis comti1neic1úr1es frecuentes de 
anoll'1alias con·;énitas: a) sirJ;drc.me llc·wn y card1cipatiti. 
con¡én1ta1 bl p1e 8ott y espina bífida; el p1e Bott y 
anencehlla; dl card1opatia c.;.ng~r1na y F·te Bott; e) 
p1e Sott e 1·11'1rc<,efrons: fl p1e óott y defor~1da 0Jes 

por re 0Jucc1on de la e;,tre~1dad superior: gl card1of·atia 
m19én1t• y labio y !'aladar hervl1do: i5ll, L(•S t0r9•nos 
con 11ayor tr.¿cuer1cia Ce ar.c.malias a:.ociadas con do:fe..:~ 

tos morfol691cr.1s en otros aparatos o s1steind~ :on pul­
mones t·41,, nñcnes 70i., 03os 34>" pala,1eir 1'%, espina 
bif1da 15'.i 1841, 

Cuarido se cxauana un rec1E:n nacido con ancmalías 
con;enita; mt1lt1ples se pretende integrar el d1a9r .. ls­
t1co de ur1 siMrome, secuer1:::ia u r.1tra cleise je a;rupa­
i:Mn de ano1ta} ia:, stn el:'it•crso e:l SO:~ de lcrS paciente~ 

con deiectos morfolo91cos •ult1ples fermaM:en sin 
dlóSnOst 1 =o \ 120), 

;;, 4, ·Etiolo9ía, 

Las ano•.alías cong4nitas mtllt1ple1 pueden tener 
•Jartas F~!1tdes feor1i1as de- relac1M, iJna de ellas F·odric. 
ser causa ·je leii:: de-r.ia: malfon:ac1vne:: (secuer.c1al; 
al9~1r1c alte:ra.:1•:.n ,:,-,:irr,i:.50m1ca serio causa: de un sindro­
M; le'' a92r.tes terat.C•genos s\1elen t•ner varios órganos 
blarii:1:is en el emtirt,~n et1 de::arrol lo le;, il), sin e~­

bar'3o é;tos e~p llcan merK.:: d.:l 5i: de los defectc•S 11c1r­
folo91cos, f.s probat•le q11e las ar.c.rr.;lías mt•lt1ples se 
ori9111en de mutac1one1 mas q~e de un• lesión extrínseca 
184)' 



En e:ta :ecctón se r·::.-·1son las at1•:lfllallCts cc,ngénit.as 
de los diversos or9;no; o re,¡10Ms d;d cu;;rpo afectad¡,,. 
en la asoc1ac1on \'AfEf<, Esta revis1c'n es b1bl109r"óf1ca 
¡.· no se rnch¡yen tnforl[;CS o rev1s1ones ql1e analicen 
estos defectos morfolo¡tcos en re1ac16n CM la asoc1a­
c16n VAllh. 

3. 1.-AlRESlA DE ES(*Hti1J Y fHilllLA TRAQl~OE.SOfAGICR. 

3, l. l.-Clmflcac1c,n, 

Ex1sten numerosas clast f lCO'tor.es de atrena esc,h91-
ca (REl y fistula traquescesohg1ca !FfEl Lo cual difi­
culta Ja comparac16n de las diversas ser1i;s publicada; 
()Jl, Una r1omer.clatura descnpt i va, fác1 l de mane¡ ar y 
de recordar incluye cinco ttPC<S: AE m1 fH: d1Hal, Af. 
a1slada, FTE a1slad•, AE con FTE proomal y AE cc<l 
doble flE 141, El primer tipo es el m!s !recuente y es 
:::e·3u1do en orden aesc.:.r1.jo:nte por lc·s dem1H. 

frecuencia por autor 
Holoer 1371 &ra; !Jj) R1chardson 1821 

AE con FlE ,j1stal Sc.~r. 75¡~ &4i, 
AE a1slada 7.T1; 4-6% 41. 
fTE aislada 4,;:x 2-41. 12i; 
AE con FfE pro,1~al o.ar. 11. (j'l, 

R!: con dobl• m o. 7i. l-2r. <li; 

J, 1,2, -Anat-01ia 

Como regla general los hallazgos pue~en resumtn:e como 
s1g¡1e (331: 

al La atresia es •ás c()l)(111 qo.re la estenos1s 
bl La listula traqueal acompaña la mayoria de las 

atresias 
cl La fistula P'lr le' cc«m e; del segmento esot!91rn 

inferior, 

La forMa m!s frect1ente, AE con FTE distal, tiene el 
extreoo ciego proximal situado a r.1vel de l-2 o C-3, se 
eno..<1entra a1latado y sus paredes son gruesas. El seg· 
mer,to d1st•l es fequeño, de F•reces delgadas y su ey­
tremo :e s1ti:1a aper1as Por encimC! de la carina t:.61, 
aurf.!·;e POede unirse d1re•:tai:iente a la cariria e• a ln' 
Nor,qu1~ prrn:1pal 13JI, La fTE aislada se sttua en un 
2~· 707. de lo: ·:a:os ¿ c111 ~or enc1ria o pvr debaJo del 
t1orde wpenc1r del mar11.1N10 e:ternal 12, tlJ, en J9i; :e 
Mllo en el e::ohgo cervical, er1 ié/. en la vecindad de 
la car1na y en% en ur1 brcn:¡uto principal dll. 

t~n.:r m~tapla:=1a ~:.:;,i;-1-:·H o::n iw, S':l\ de I:·: .:a:;,;,:;, ~:t-:. 

e: ir•d:: tra.:uerite er1 h. FH>:.d m,.1:c~ilar FC•:te::·Vir '~o: h 
traquea, .:n la v.::rndad da la FTE 'I al nivel del ,;,,tre­
me f;rCuOird:l del es.:·h9.: ctri!o1:0. ts pr~,t.at•lt- qu.: ~l ~iJn 
pr11nord10 e.svtc1g1c~ ·1ue·je 1r1cl1.ndv en la tto·~ 1.1ea y e::tc 
:e relacione cM la trci;:1_¡er,.;1; alta de car.t110:. ireta­
plas1co::, en contraste ·=·:.n pacientes :.11) AE en l.:cs 
cuales la metapla:1a e:camosa :;:e relai:1cr10 cor1 hbto:i: 
·=tUist1ca, terapia 1:on C1'-\i·3~tn ·:. rnfecc1c.roi:;; p.1l1i1.:·11ares: 
cr~1riicas y en mn;Un ca:o se cb::erva en réc.1.:r1 nac:1d1:t:.. 
Los pac1er.tes cc,n At1t'TE puejen c1Jr;ar con mfecc1ones 
respiratoria; trecuente; por la presencia de ep1tell•l 
roo ciliado en la traquea, lo cual agrava el pronóst1co 
127)' 

3. l.Hmbriologia. 

La kE y FlE son defectos morfoló·31cos graves que 
resultan de la separ.cton incompleta de la tráquea y el 
esófago en la v1da emt•nc·naria l'32l, Arot1as pued>::r1 oct1-
rrir aisladas pero en un 90); de los c•so; se presentan 
¡ur1hs. Hacia el dia 21 del desarrollo embr1c•nano el 
mtest1no anten•:ir c.Jin1enza a d1feti:r1c1arse en la tra­
quea ·.¡eritral y el es.ófago o.:,r:aL est.o: do: eir·9anc: seit·, 
s~·ara,j•:1s por un prcice;o de septac1on qt1e U! in1c1ei 
cerca de lo canna y se d1nge en ser1t1do rc;stral hacia 
1a lmnge, t:n la AE i;l campo traque•I dcmina al caml'<l 
esoh·;1co y de Ja poco en.:leiderr.~. para formar e 1 es!·h90 
tSbJ, Se supone qye una int!?rnipc1ón en la septe.C\C•n 
e11tre lo:: dia: ¡4 y 28 cn91naria una fistlda entre el 
esohgo y la tréiquea. St la rnterrupc11:it1 fuera teJLF·rana 
la fistula seria interior tcau.jal l, ~· s1 t~1era mas 
tardia se s1tuaria r.ias alta: lrfJstnsU t4), 

Las a9t:r.te~ Cdt1::ile! re;:p.:.n::a~le"; .je estas altera­
ciones esc·td·31cas es prot1at·le q1.ie sean ge:rieral1za.j.n 
pues es tan relac1cnadas a r.enudo con o.ne mal ias Yert.e· 
brales, cardiacas, atresia 1uo1)2flal, ano UFedoradci y 
ar,.:.r1alias ge:mtourinanas. fodei: e:os ~·tgaMs se er1-
cuentran en rap1·j1:. desarrcrllo al r:n:mc. t1o:ir1FC· que el 
esófago y lii tr~wea se dividen. Se han ptc.F~.Jesto 

dt'i'E:rsc-s 11e,:ani;11K·s: 1l rr::ar1al1zac1óri esoh91i:c insu­

f1c1ente despw:'.!s d>:: 1.1r1 pendi:· de oclust~·n esofc1~1~a; 

2) d1srupc1ón 1r.e 1:~nica dt: la separ:ictón order1isda larin­
gotro.que:.:·es1:.fa31.:a por pres11~n debida a estructura: 
intratcirac1ce: cvnt19ua::: 31 afecc1t•n de: la luz esc·H-
31ca por desplaza~1ento dN!al del septo troiuec·e;vf!-
91co 'i 4l uso des1g~1al, <;t1e fovcr.::•:o: ; la tr;giJeo? del 
maten•l celcll;r d1;pc,r.it.le del ir.t.,t1r.o anteriN lo 
cueil d~Ja c~lula$ 1n:l1f1c1erites paro el cesarreillc' 
normal •jel e::L•fd91:.: este ult.1ro me,:ani;m;:. es el ma: 
prc·t·able cu1tor1te con los hol leizgi:·s en ~1r1t•nc•r1H CC<• 
anc•mal ia: tr¡q1.1e~e:.of á311:a:. ( 1051, 



'.<, \,4,- Rnomalii! relaciwadas, 

Frecuencia de anomalías relacionadas CC<l AEil'TE: 
cr1 9er.eril: ~0-70\ 
Por grupos: 

Vertebral e! 2. l • h 0% 
Cardiop;ti>! con9énit.as ll.0-5J,(1% 
f.ao1;J•s 2.~- 7.8% 
lr1tHtrn;les J.ó-lB.OY. 
Encei~Jlc;s 7. o:•; 
Anomml&s 1.1-4),01. 
R1:nale; 
Extremid;d inferior 
fac1ale; 

~-5o. o:·; 
0.8- ¡,$% 

4.~-:a.3'1. 

Los porcer.taJH ¡¡¡ obtuvieron ~e los rnrc.rm•s sobre 
las relaciones de fit/FfE •:on otros defectos ,7<0rfo1.~-

91cos, en todos los ca>cs se trata d.; Fac1entes cc.n 
AE/FTE como anc•talía ind1c• y la variación i!ntre los 
porcentaies se ¡¡xpl!ca por otli! alg<ini:•s autcore¡ b1i;caban 
un defecto ¡¡n especial y 1os oemas se not;ron en forma 
tr1c1dtr1t.al; ceida cifra correspi:ir1de a un informe. teim:,do 
cet10 limite m&1ior o ~ayor s¡¡gi.lll ¡¡I caso 14. 5, 13, 15, 
21, 3l:, JJ, 35, 37, ~11, ~3, ~! t.1, 84, 103, 1051. 

La AE a1slooa ::i: relaciona en un ~8i. cor1 otras anoma­
lías corr¡émtas, la AE con FíE proximal en un 55¡;, la 
HE con FlE distal er. U" 43). y la Aí: cor1 c!OOle FlE y la 
FfE a111a.Ja en un 28:·: 1)71. Los defectos morfol091cos 
relac1clf'1ados mé: cc.aiur,e: son ceirdiopatias corigér.itos, 
anorr.al1da1jes ga:tro1nte:tlr,ales, y daformac1ones riuz­
culc•esq•Jelét1cos, qu¡¡ se ct.;er·1an en un 50;; de los 
pacientes con AEiFTt: ll, IJ, j7), 

Las cardtC•Pdtias cvng.::1uteis se c•tiservan en JOi: de los 
n1ñc•s y cc•r1stitu,·er1 1(1\ 1e te.das las anc-malias ccingi.:r.1-
tas en estos pacientes 1:i61 ~ awNue la frect1.:nc1a in­
formada ... ·aric er1tre 11 y 41i.. La 1e:1M caro1aca mas 
com1Jn es la comun1cac1i:.n rnterventncutar ¡¡~-lJi: de 
Jeis .:ard1opat1asl, se9u1da peor la comun1cac1or1 1riter­
atrial 145);¡ 121, 611 y las ar.c.Mlías del coriotronco 
136::1 1431. lt1anoc• l• Htiflt se relac1or.a con otr;s 
ano111aila::. 9ast.ro1ntest 1nales scin rias freci;i:ntes la 

tetralo9ía ae Fal lc•t y la cco.uo1c;c1on mterauricular. 
s1 Si: presenta ccir1 defecto: inorfológ1cc1s r.usc1;lc1esqi.1e-
1et1cos las card1oPatias su.: len ser compleJas en), 
corio la transp·n1c16n de grandes arterus, atresia 
p1;Jmcf1ar o anc•rr1olia de: E.t.ste1n 161). Las card1opatias 
son ma: frecuentes Cl1;riuc1 otras aM11alias cc.n·;én1tas 
extra.:aro1acas estt:in Fr~:;entes ()~:), 

En ~./, de los case•: t'1ay arco avrt1co s1tuadc1 a la 
derecr.a 121, 56, fil, e;to tiene 1mportanc1; qu1rur9ica 
pues 1mp1de realizar una toreicotc.inia derecha; n se 
tts•:·1:1a con Cirteriei wbclav1~ 1jere..:ha anorm~l pueden 

-estar --pre;entes-\1n espectro de anoioalías de la -·Ja. y 
4a, bolsas farin;eas cuy•:• extremo mas grave es la aFla· 
s1a del tu.o \' las 9U11dulas parat1roides, el parn;nte 
puede cur-::ar cor1 hlF·C•Calce:na y d.:tectc's graves de la 
in11iJnidad celtllar !211, El cor.dueto ar ten oso pers1s­
ter1te es cc•ri:.1dera•j1

:. cor.e• la arr.iriulldad card1eivascular 
mas c.;.rnún 121, 611, sin eroar90 e¡ dificil di;trn~uirlo 
de un coridu·:tc Fermeo.tile y en Ei mi:mo no es 1.ma car­
d1opatia. 

Las ar.omalias altas del aparoto urinario se hallar, en 
5-50% de los casos ie.clwendo llstula! rectouretralesl 
de AE y HE, y en 2~); de e;tos se presenta ademis de la 
anr;rmaltdao urir1eina algún ttF'O de anc•l!'lalia aMrre:ctal. 
Los derectc•S m·:orfolé,g¡cos ~nnanos est~n presentes en 
12% de los ca;c.s con Flt y e:n ~>; de lc't casc•s con 
At/flE, comprenden anc.maliat ureterales, 1·udror.efros1s, 
nr,tir1 pc•l1·:tJist1co o agenE::u renal 1~6), E:tc es 11.icr1c1 
ma¡ de lo esr-e.rad.:i er1 h pc·t·h..:1ór1 general i parece ~e 
r1ay una ;:.oc1ac1M pr11r.ana entre las anc•rncllas altas 
del aFarat.:i 1;rinario y las AE c·:.rr.c• o·:urre en el caso de 
las ar1c1malieis i,ertebrale:: ademe:. se han informado 
hll'JSPadias y cri"tc0rqu1d1a i51. 

Las aMr:ialia:: an~·rri:ctate:. :e t:r1cue:ntran er. lOi; de 
lOS pac1entes 1 51, tienen Cstres1a er, otras SlllC·S de) 

tubo d19est ivo e'ceoto el esofa9c• !561. Las ar(•mal ias 
ru:culi:·e:~uelét1ca: :e er1c:_ier.tran con frec1;enc1a de 3&~1; 

a 7SY. y .:0rresF·onder1 a segment.os .:':es:.,jérnacos ad1crnria­
les r.an1te;tados como vertebras y costillas ;uperr,11•e­
rar1as (IJ, lt'l5l; hem1vértebros, secuencia U1ppel-Fe1l 
y espma t·íf1da. En la e'tre«idad ir.tenor se han des­
crito lu)eic1~'fl de cadera, p1e Bott y def1c1enc1as es­
quelética: de los de,jc.s; en la e~tre1udad ;upenc•r se 
r1an 1nfcrrnado d1splas1a r:i.jltd,a~eriei::u de pulgar o 
rMJC• y o.noriCtltas •je los dedi:·: (<~1, tl), 

Las anVftalias 9astrornte:t1nales a:oi::ieid:is cc.n AE 
aFar;:c~n con frecué:ricia de 3.6·7.:1::; la ei9rupac1ón mas 
leteil e: ci:.r1 atresia 01.1c .. ~enal t:•E, 1031, lamt•lé.n se 
han 1nforrr.c.. 1j,, latito 1' paia·jar hen·j1dos, estef1os1s piló­
rica y au:erie1c. de vena ca''ª 1nferrnr, e:te ult111Ci 
defecto morfot{.91co es 1mp1xtante en la plane:actC·n de 
la tecmca qi.urUr91ca pues en su ausencia la "eria 
á.c19os dre:na la :angre que corresporidi' a la vena ceiva 
intenc•r, y d<.irante la c1n191; pc·r lo cOl'lill'• se l19a la 
vena !c¡g.;s 1151, 

Se h; SU9erido que ~.ay defectos con¡érHtc•s específi­
co: qu.e :e re:lactc1r1an cvn AE. fern es más probat•le q..1e 
ta a3rupa.:1ór1 de anvmal ias esofag1cas, vertebrales, 
renales, y rectali:: se relai:1onen .:c.r1 el t1emp.j de 
deiarrol lo de los di fer ente' s1 He>as er1 el emt•nl.•n, 
Los factc.re: re:ponsable; de la prvdi.1cc1ór1 de: estas 
anc·malias están acth'C•s dureirite: el rn1srv:. e~tad10 ti:m· 



mno oe de.arrollo en etcualel"fefoºsufte segmenta­
cion en 38-lomltasr Ja pmencia oe un se9m<r1to ~so­
dérmi•:o extra én un' tercio de Jos pacientes ~i1giere 
esta r11Fi•tem l~, 10~1. 

3.1.5. ·fpidemi•;Jogía; 

La frecuer.cia de AE varia entre 1:2000 '841, l:J·40C10 
14, 3), 44), y l:4·)U00 151), En gemelos mo1K•ci9otos la 
frocu•1v.:ia es de 1.S·JI: <1011. Se han informado cosos 
es?Oradicos oe herr,anc·s cc•n AE, y casos de 9err.elos coo 
imo de ellos afectado y el otro sano. tfa existe un 
patron cor.ocioo oe r1erencia t4l. 

---_,ELpolihidraMios y la prematur¡;z se hall¡n con fre­
cuencia 12i, B2, 103>, El pollhidrammos se c•bserva !<n 
BSJ; de pacientes CM AE stn FTE •Mtal, 32); de pac1en· 
te; con Af. y flf. di.tal, y en 23), de pacm.tes con Flc 
aislad• (151, er1 e!te<s c¡sos la frecu;;ncia de pol1ln­
drattuos tu~ mericr eri Je•: pacJerites qt1e sobrevlvt~rc1n & 

la cirugía que entre los que t•llec1erm. La pr¡;maturaz 
se observa en s:( de nacmentos en E.U.A, pero s.; 
onser·;a en 34% de mi,,)s con AEIFTE 141; 20); p.¡san m,;nos 
de 20C•O 9 156) y H:\ WlOS de 2500 9 182l, A ~ó/C•r 

peso, rie;or prc,ncistlco, y con cualquier pe;o el pa~ 

ciente co-1 ar~-•alias a1slaaas tiene •eJor prcfoóstlco 
que el niño coro •Jefecto! r.orfoló9icos múltiples 1371. 



A. BaJO ttran¡eJevador) · 
1::00 sitio.anal nor~al: 

1,-tEt.eriosa anal. 
2.-Aoo cubierto fco~letol 

Ano Fmneal: 
l. ·F1st•Jla anocut.anea 

f;,r,o cubierto-rncompletcl 
2. -Ano perineal anterior 

(lli'Jjeres1 
En la vulva: 

1.-Físt.t1la anovulvar 
2, -Fistula anovest1bular 
:1, -Ano vestibular 

B. Intermedio 
A9enesu ~na!: 

J.-SÍri fi:t.uh 
2.-coo fístula 

lauieres) 
. alrecf..Ovestibular 
.blrec\.(;va9rnal ba¡a 

Ester.osis anorrer.tal 

C. Alto lsl1P1'aelevad0rl 
A9enesu anorrectal 

!.-Sin ti stul a 
2. -Con fistula 

lvarc<1esl 
alrect.c•uretra l 
b)rectov.:,;;1cal 

(00Jeres1 
ci recto;agrnal-al ta 
dlrectocloacal 
elrectoves1cal 

Atresia reüal 

(1, M1scelaneo 
Mecbrana anal Jllf>erforada, e.troha de cloaca 

CJas1f1cm6ri de Ladd y &ross. 

l1po l,· Estenosis rectal o anal. 
r1po 2.· Memorana cloaca! posterior persishnte laroo 

ci.t1ertoi 
T1F·o 3. • Atresia anal. 
hpo 4. • Atresia rectal. 

110~) 

Las tc.rn.a; bai•s 'i alta; ~n deterr.tr.aoa; por el 
extroroo c1e90 del recto sog(in eité ntuado debaJo o 
enc1ma d~J m\1sc1.1lo eJevador del ano. Las vanac1c1Ms 
anatómicas ;J11 compleja;, varian con el sexo del pa­
c1erote y h altura d< la les1on •nal. La; de;cnpc1c,,·,¡,¡ 
s1¡•;m.tes se ba;;n en la clastf1cac1M de Ladd y 
Gross. 

Estenosis ar1orre·:ta1. 
~s causada por lll1 estrecho ant !lo hbrc•so en al·¡un 

put1lo del conducto anal, con freet11;ncia cerca de Jo 
11n1on aMrrectal; el condo.icw anal y el recto son n¡.r­
males éri los s1t1c: ri0 afecta:dc1s. La ftbrosi: in raras 
oceis10nes FUeóer :er mll(hO mas exteri:a y afectar ·~rat) 
part~ o la totalidad del cmduct•l anal. 

Ano C•Jb1ertc•, 
En elta lesión el r•cto, Fl>O pél<ico, mú"ulos pul:'°­

rre-ctaie~ y cc¡rrducto anal e:::ttin Frese-nte: f sor. nc.rma~ 

les. La les1c<1 es cau;ada por oo pl1e30.1e de p1el qt1• 
cierra el ar.o, a tra1!,¡ del cual pt1ede fasar un FeQ\1e~·=· 

cM<lucto fistuloso que se dir19e f;ac1a adelante, a la 
lin=a m.:cna del e~crc.t.o o a una i:-:~i.¡eiia abertura a un 
1ado del ~lte9C1e cutarieo, 

Atre:;u ar.orrect-•I. 
El tercio tnf•nor 0jel recto e;t~ afectado; el cori­

ru:to anal y el rt-tto ternnnarr en un saco c1e9c~ p0r 
enc1~a del piso >éivtco, en al9uro0s pacientes se hall• 
una fistula q¡1e va del e>tremo cie9c, del recto, a tn­
vl:s de Ja; rama; del anillo ?Uborr.ctal del eleYador 
del ano, t.acia el e•.treoc. superior de la ,.91roa 1f¡¡­
tuta rectova·¡iroal •ltal, ·=· el o'tre110 1r.fertor d• la 
Yd91na t tistula rectti'ia·3inal t.aJol: en a«it,os :be.:; la 
fístula Pu&d~ abnrze ~ri e! pertrieQ p~,r d&leirite de la 
fo.eta anal lfistt1I• rr,ctoperineall. Ero el ··ar~'" la 
fiztuia puede Ot•rirze en la:; ~eirc1c·n~: prc1stát.1cei o 
.1ti1:i:.tranc1s& óe la i;retra o rara vez en la YeJ1sa ltH· 
tula rectc·ur<tral o recto·1e;1<:al1. 51 no enst• la 
fi:tula t1a:1 ot1stru::c1l.n 1rite~trn;,l ccir.~ieta y H· re­
quiere a:Jh'lO por algtirr t1~0 de c1rn9iea tl18J, Coaiprer,­
de ~o;; do lc•s caso¡ ~-ano 1r,pertora<j·:., ero 71i, de los 
casos hay fistulas, 2~r. de éstas scin per1r1ea!es, ¿5¡; 
;a9mal.:s, y ;-x; vosicales !sólo en varor.o;I 11091. 

La fhtllla :on;i;t<: de llna pare.J f1br¡.¡a con re>es­
tmento ep1tel1al, carece de mum1Jo estrtad-0 en la 
pared y no existe o.in esfint.r en el ortf1c10 e>terno, 
pc•r tar.to es errone;. llamar ano ectóp1co a los c•rtticos 
ae las fi~tttla;, 

Atr<:;ta del tei-<:10 ~•dio del recto. 
Es e,J ttPC' Krd~ rarc1 d.a ariOrtEilJi:iod anorrt:ctal, en 

olla el ar.o, •l c•ind.Jcto anal y el t;;rc10 inferior del 



rect~ sor1 ri0rria1es, hdy una i:ieluSlOr1 er1 el tercio me,j10 
del recte' y e1 terctc1 s11per1eir t&n11na en tln sacv Cle·~c1 

PC·r delante de la curvatura :au:i: rt0 se httllan fi:tu· 
l<s am:iad;s con eüe tlFO oe atresia lllfl, 

Lis anorr1alia~ ar,.:.rrecté.de:. alta: c.:,rresp.:ffidB'i al 40~ 

é.U1; -r u; ott;a:: al .Jo~,;o;·; 1jel total 1je J.;.; defecos 
mc·rfol~'9JCC•:. ~rt0rr~cte1e~ Oí, 3Bi, h a1ay·:wia ó¿ l;: 
ar101~a1ias i::or11án1ta; y Et'I part.1culi!r Jos d.:f~1:t.1J:; a1~ 

ta;, tJer,en f1st.~ilas tLSi. Li:i~ ani:.r.1alieis alta: SE 
aso1:1an C·Jrl otros 1Jotfect•H morfoli:i·~icos ~ un 62i; y !!is 
aric·•ahas tia1as en ur1 i')í; (77, 117). Lo:. Várc1r1e:. tienen 
mis ano~alías anorrectules alta! 1%i.> ~•Je las ~UJH•S 

m%> 1ao>. 

3.2.3, -Elllt·riologia. 

Err la tercera s&mana de desarrolle· em~rionarw el 
1r1te;tinc· po;terior y la ;e¡19¡ pnm1t1'a desemt•c<.:an en 
la cloaca pr1~1t1va La clo0<:• esta ;apar•da d<l exte­
f1C1r por Ja ~~Ribrdnil 1:loai:al q1;,i: =e formo. por tinli::in 
entre endc·óermo, ~ue rn1tr1tw• con cuatro qmnto; del 
grc.sor, y ~:tc•dermo. En la t~_-1t~ semtina el S€'?tum uro .. 
rrectaJ. ·1\ie e¡ ur,a pared de me¡oa<r•o cut•l<rta por 
pent.vfleO err¡p1eza a di::.cer11j~r, -::strect'1arido la cc·:n·.mi· 
cac1ein entre lb YeJ19a y el 1r1testrn=:i ~·:.ttenor a Hn 
pequeí)o cor~j1;ct1;1 clúacal, !e forr.an c:l:SJ 111 seno uro9~­

n1tal imt2nor y un recto pn•1t1vo pc·sterior. 

tJ se~t~111i aesc1eri11je r,a;ta el r.Jv~l ~ la línea Pl1t•o~ 

coc.:19a-a, ·:;ue e~ta en el plar,o ~l onf1c10 cervical 
exti:rnc·, terct:ro ~i:il'Jt1la de H;.1;;tcr1 e, el .enimr:ir1tar/l.i!'! 
En t:I neomito, la l•bJ 1 tt:rei.r.:1~·n i:icurre wr 1r1l·d.11nac10~ 

nes Jati.:raJe; de la: ~are-.:Jes clc·acálo:s \lle fon:iar1 E;l 
pheg1.1e lle RathkE:: el a1e-::~n:¡t11&a pued~ crece( a t.n1:-,~~ 

a¿.. le cJ•:.acet ó 1artVi 1)n·eJt::;., Plll:den crear:!'.! e:.p¡c1c.! 

ó tra1'es Di? Jc•s cuales el zer~¡ uro·N1Htal y el recto 
corn;.1rHcar1. pern ~J proc-:so de SH-tac1ót1 lc·s cierra 
hacia Ja séptima ;ern.ona. tl re•:ti:' f1jr eriCllf1a de Ja 
l1n;:a pt.it•i:,,.:~x:19t:a e;: de <:•n1en 1r1tE:st1nal )' por dt:t·aJC• 
dé on3en c:lv.:ical. 

Hacia l• :;&pt1ma seQanu los concJuctos uro9en1tal y 
rectal estarr ccriF ieta1ter1te separados, Jo rie:mbrana e loa· 
cal esta ter.1Poralmer.te iJm;J1da en una •ernbrarra \1ro,¡e­
mtal y ur.a rie~rana anal. f'c,r fuero la cemt.raria cloa· 
cal se s1tua en el fondo de un lar3ei plle~ue:, lm fosa 
9e1Htal o cia•:a e:..terr1a1 'ltJE: H-td: l1:n1t:rda ventraJ~entt 
por el pr1mord1·; 3en1ta1 y latera!>ente >or Jo¡ pl1<-
9l.les 9en1tale~. l:r1 la oa:tafa y r1c-1t:r1a ser:-1.:inas la l:lei:;· 
t1rana c1oac~1 :e •les1ri~.:1ra F·or Jesc:i111a1:1ór1: 1a ~orc1~.n 
r.a! acrr:ol, )a J1,ell\brana :1r1éd, e: la ult lit.:1 en dHol~ 

verse 'i ~c·r tanto, bre.,.emt:nte, t:-1 ract-o esta ciclu1do 
ae:F·1.1es que ei septt11t urnrr&.:t&i lía alc::r1Z.:1•JC1lo m;:r.brc­
na, El s1t10 d,:inde de!a~ar.¿,,:,: Ja: mi:#Jtrar.a anal corr;;:s· 

•j 

PMde a l ¡ l in•a dentada, 

Motes de ta di:zinte3ra·:1M de la ~¡.lil•raMa ckacal, 
F'~que-i):is e1r11r.er~:1a; CcFar~i::€:n tt cada. hdü die-1 futti(O 
aM, ve:ritrale; a la c.:;ta; est .• :i;. tubérciJk•:: anales ;e 
cc.M:Ctan •lc·nalmerite por una trar¡rja m.:.;1: trans·í~r~aL 

LOS tut•éJ'Cl.1!05 ::e aHna.-. ·'lentra!.r.o:nte, hi~;o medtal­
~ente i ci:Jrr.Ef;o:.n er¡ la llriea mEi:üo. Lo:. pl Je9i.1es 
·~i::nita1e:: !o? w·1er1 ó liJs t1..1t . .:rculc1 : analez er1 la fos1·!..n 
mf:,jJdl al tiemp,J di.? la lle~c.de.. .::el :;eFtua urcrrectal! 
esta$ e-stri;ct~irtts formari ~ma un1~.n de tr.:-; vía$ qu~ 

m1st1tuye el •:t•erFeo Ferineal. La depra;1M central 
pr.;auc1da por el .:rec1m1ent;i •je! t1.1t·érculo aria! el el 
prc•ctoC-?ur;; y iSU rodeado Nr el e:;fir,ter an~l: cu;ri'.10 
el pr1:..:a:o- est~ com,clet.:i Ia. :r:emtirar1a ariesl :.e ha d-esrn· 
te9raoc .• Cciri eJ de-:artollo ~l ano re.alJza una m1~ra-:1C•r1 

hacu atr~s hasta alcanzar :u ponc1éin def1nit.na. !..a 
tc•rm:ir:t·:·n tJe los e::tinteroa: arral~: e: lJ)ije;:e11d1€rité: del 
r~·.:to f52, 77, 12l1, 

rodas las anomal us anales y rectala:s p1.1eden ser 
atrit•J1das a lo deter1c1t·n del desirrc•llil an v;ric•s 
eitad1os de la m«:lurac1ó11 normal. Esto e,pl10 •l9un·:<0 
detectes mortc·l·~'l1co:; pero neo e<plica tMo¡ las ari:,ma­
lias. Al 11i::110s d:;is cersos oe e:;tenosts Mil se har1 atn • 
bmd,) a tal1dom1di 031, La frm1eric1a alt• de d<f.c\c,s 
esp1r+ales y de .e,,:t.re:mdttd tnfoe:rior aEoc1ad<:1: corras· 
~ondi:n al sítidror..: ae rí-~res1ón caudal, Cel c1.::d las 
ttrt.:•mal tas anorre•:talet S\1'1 !a~ expre:1o:•r1a: ~s lev&s 1· 

los 1MnstrniJs strenc.1.j'é:s las 11'1:.s graves ;24;, El nesgo 
que ~'' una h111il ta c~curra un :e:gvr~ji:i ca:-0 de ano 1mper­
forad•:• PC•dria ¡er % veces mayc•r gue lo nor~al, pero 
este estimad;; ;t1ede ;er muy al to IJ3l. 

Fr~.::uer.c1tt .j~ ani:imalias reloc1onadas ClJn etno 1mpe:rfo· 
rc..O~·: 

i::n 9err<ral: 22·75:·: 
f·or 91"\iPOS 

CardlC•Fatias cong~nitas 6-17 % 
lr11uec·e;ofa91ca; 4-lZ % 
E<trem1dad ir.tenor 2-10 i; 
Vertet.rales 10-40 % 
Oido, nariz y 9ar9ar,ta 4-17 % 
S¡r,dr«iil !•c•Hn 1-3.5% 

Re:nales 
Radia les 
Genitales 
Erieé!alo 
Intestinales 

12-29 /. 
1- 1.2'1. 
6-35 r. 
a-10. % 
a-12 r. 

los pc·rcentuJe; se obtuvieron ae 19ual forma que en 
la atrasia e;;of~¡1ca (ver 2.1.41 !23, 24, 23, 34, 51, 
f~. ét, i7, BO, 84, 98, 109, 117, ll8J. 

Las ar.omalias anorr2'tahs se rdac1c•n<n con otro; 
def;;ct-0s morfolt•91cos en un 22 a 757. de los casos, en 
autop¡1as la frecuerie1a iumenta roasta 97i; ¡¡.5, 119, 
1211. Las anc•malias altas se a:;oc1an corr otros aafec· 



tos tres veces mas .que las ba¡as. Los d€fectos morfotó-
91cos ma; <ira;·e:; son las d€l tuoo d1gest1vo y el apara­
to 9enit.01.1rinario !l!SJ, 731. de la; ~uertes son causa­
das peor las móltor~ac1or.e; graves relacionadas <28>. 
La mal formac1on tra'l'Jeoesof~91cas mas cc"l)(J" es la atre­
sia e::Cifésica con tístuh tra·11Je::c,fá91~a d1:tal; cuar1dc 
esta presente lo; pa 0:1entes suelen tener fístula recto· 
ves1c;l mas q11E rectouratral <109l. 

Las ancmal1as ve:rte.t•réle:: se ¿:ncuentran ccn trtr.ueri­
cia variable entre 10 y 40;;; QL sacro y .:-1 cc1cc1s son 
los segmerit-0: del ragu1: mi?: atecta•jOs, en especial con 
anomalías altaE i2J, 18, 118, 119, 12il, oo se hallan 
altera::1one:: cerncalez y la-: an<:•t!ialias mas trecuef1tes 
son defectc•s de ferrmac1bn {hemhi!rtebrasJ, a9€:nesia de 
;:acro. y epl:t;is1: <2:f/, Otra: ar1011ti.lias 11usculoe:q1Je­
iet.1ca; inforliddü=. 111clU)'Y1 lu::-a.:1t•n de cadera, p1e 
t-aJc. vi1l9 1:0, d1sJoca.:)6n di: la r~,tula, agenesia ra­
dtal, atrofia de er:tri:mJdades y art1cutc1i:Jc•rje.s c:on 
J 1m1tac1~11 ·:le ~.:.vuuer1to~ 124, 12ll 1 y mano rarci 130L 

El aparato 9emt(•urrnario ~ue•Jo! estar afectado "'1 J4-
5·3¡; de los casc•s; es eJ m.;:; ofectado err pa1:1er1tt-s con 
ar,:.maitas anales y e~prnales. y e-n los rnformes de la 
ll ten1tura OCttPá eJ primer e• o se91.1r!fX1 lu9ar e-n frecuen­
cia antre los defectos morfol•lSlC•JS relaCJC(1ados. (23, 
t-51. Las anomal1as descritas 1rduyen ectopia renal 
cruzada, agen;,s1a ronal unilateral, d1sp1as1a renal. 
e:.tenos1s uretraL nñories ru.:J1:ie.ritancs., ec.topu re­
nal, riñC•r1 en h~f"rad1.1ra, h1dronefrc·s1s y duF>l 1cat1ón de 
nñ.:irres o ureteros; son 11ás trecuentes con detectc1:.. 

morfol69icos anorrect•les altas 128, 9'd, 111, 1211. En 
.WJeres la Presencia de una tlstula ~:; t•uen ir.dice de 
la presencia de anc,maUas urif'lc.nas 1'.dtas, éStas son 
tres veces •as frecuer,tes wando hiY ,..,.,a fistula qu,; 
sin el la i281. 

En mu;eres J5!; tier.en anormal idides uterinas, las aas 
frec•Jer•t<s son útHo bicorne ) utero didelfo; la va9ina 
está afectada en JOi: de los casos, se hallar1 con fre­
cue.r,c1a septum lon91tud1nal y a9Enes1a vaginal (281, Se 
ha informado de dupl1cm6n de 9en1tales ($0l. 

llJ 

Las card1opat.ias congénitas ;ued,;n relacic.narse ¡,n 3.5 
a 17% con ano~alias anorr;:et.ales. La frecuenc1• de 
cardiopatía cor.9énita en pac1<ntes con ano imperforado 
es 20 veces mayor que Jo es¡:arado. Los ctef<ctos iwrfo· 
l~·gicos cerd1ova-:culares ocurre.r1 e.n ntílos ccin ano 
1mpcrtcr¡¡dc1 aishdo, CC•l:\C1 parte d.s 1;r, :1ndrc1me (~J.J de 
gato o ~ownl y cueindo t:l aM H1p¿rforaOc1 se relactont¡ 
con otrc0s defectGs 9ostrnrntHt iriale~ o esqu!?lét1cos. 
La card1cfatía c•:•ngénita mas cemún er, pocientes con 
anc0malias ar.wrectales as la t,;trah¡ia de Fallo!, 
sinu1da pc·r la ccmunicaciiln rnterve11triculan las le­
s1cnt:s c:iro1ai:as compleJas rara vez se re:laClonan con 
an•:0ma1ios extracardiacas !JJ, 301. 

ramt•1er; se han informado retraso psic<;motor, catara·. 
ta1, ar.cmal1as 9a1tromt<strnales como atresia duodenal 
16~1; v falta de control de Ja veji9a urinaria y recto 
il2!J' 

3. <.:>. ·f;p1d1m1ologia. 

Los defectos ~orfol691cos anorrectales correspenden a 
un e;pectro de anoialias que va de la lesión anorrectol 
aulada a la s1rei~c·melia como forma mas grave 124, 6$1; 
pu;,de formar parte de otros grupos de anomal ias co119é· 
ni tas col!O la asociación VATER, el sindrome de regre· 
si.in cat10al y la secuencia Rok1t.ansky; t-O<las ellas co10 
parte del espectro de la secuencia Duha~el (1011, 

La frecuencló esperada de ancmal ías anc0rrectales es 
de 1:2·5000 nacmentos <34, 51, 77,84, l21l, con 
limites er.tre 1:800-1500 hasta 1:10 000 nacmentos. La 
trr:cuen•:1a oo afeccion familiar es de 0.8 a O.Zl; 1681 • 
En recién na1:tdr)S se ha encor.tra•fa lJ,8% de anillos 
ar.orrectales que: de;aparé1:en t-s~-oritár.e~r:.:r.te antEs de. 
los si::is m~~es de- edad- Las ar1cin:alías ar1orrectales se 
distribuyen por 1go1al en ambos sexo>. aur,we hay varu­
c1ooes de t1PQs e;¡:eci ficos de mal foroac1M 110'3, l Zl l. 
No hay tandenc1a tamtliar; el riesgo dE una segunda 
malformación en la fa•ilia es de lY.. En gemelos Mnoc1-
9otos la trecu;,ncia es ee 1.7% <1011. 



8;), -ANOMAL!AS lltuALEo CúNbtfHfAS, 

Los defectos morfologicos descritos.de los riñones 
son !(IS siguH:ntes: 

a)Anc·•alias de la forma y posicion renal 
Ectopta 
Fusion 

blAnómalias de la cantidad de te)ldo renanorraado 
Riñ..'<l S\1pernumerario 
['JPltcac1on renal 
Ag¡,1'1ésia renal 
Hipoplasia renal 

clAOO!alias secundarias a diferenciacion ""tanefro~­
mca anormal 

~isplasia 

d)ilnomalias secundarias a enfarmedldes hereditarias 
Enfermedad poliquistica renal 
CoatPlejo de enfer1edad <l\Jistica medular 

(Jó) 

3,3, 2.-Anatomia, 

Ectopia renal. 
Se clasifica en: a) siople o no cruzada, que incluye 

el riñOn tor~cico y el riñón pélvico, bl contralateral 
o cruzada, con fusión o sin el la; el rii\Óll en herradu­
ra, con oosplazam1ento caudal bilateral y fusion 
medial. Suele prasentarse cc.oo una entre oultiples 
anoaalias. 

Riñon en herrad<Jra. 
Es una de las anorr1al ias urinarias mas comur1es, tiene 

frecuo:r.:ia de 1:350-l:bOO individ<;c.s, afr.cta dos veces 
mas hombres que mu¡eres, un tercio de los pacientes 
tier.en otras ar1or1alias de: \ias urir1anas y extraunna­
rias, y la frecuencia de sindro•e furner es mayor que 
la esperada. La fusión en l6l 95). de los casos c•curre 
entre los Polos inferiores y es ant~rior a la vena cava 
y la aorta, el patron vascular es 1iuy variable. 

Riñones torácico y péll·ico. 
Son las dos for;as principales de ectopia renal si•­

ple, no cruzada, E.I rii'on torácico se t1al la cor. ~ayor 

frecuencia en horr1bres que en muieres 14: 11, suele ser 
izquierdo y estar deba¡o de uroa oelgada oembrana: no 
existe LD'la verdadera herma de Bocr.dalek. El riñón 
ectóf,1co er1 la pelvis es ~as cc.r10ri q..1e el torac1co, es 
irrigado por vasos que se originan deba¡o de la t•l fur­
cac16n aort1ca. se afectan F-C•r 19~¡a) los lados derechc1 

11 

e izqlllerdo y en \0-15); de los casos hay ectopia cru­
zada: el nñvri ecti!0p1co es mas F'equeño que el nñon 
nena! cc•r.trohteral. 

Ectopia rena 1 cruza.ja, 
~e dehr1~ comü el piso de uri riñón a traves de la 

linea Mdia, dor.de puede estar fusionado o no con el 
otro rii'iGn. E.1 uretero cel rii\c<1 ectC•P1•:0 cruza la 
linea media y entra al trigc•no vesical en el sitio 
original. fiar· C\iatro tipos anatC·•icos Msicos de ec\c0-

p1a cruzada: a) ectopia r;,nal cruzada cc·n fosí6n, la 
forma mas cc.mún: t11 ectc•Fta rencd cruzada sin his1ór1; 
el Ktopia r;,n~l cruzada ooh tan a, por ausencia coo;é­
nita de \rn rii\.ln; di ectc·~ia renal cnizada bilateral. 
Los hombr~s se afectan mas que tas 11u1tres, y el riñón 
n:qu1erdo está r1as a rrier11.1oc1 de:plazado al lado opuesto 
en una posición 1r.fer1or, 

R1i:;t,n suPt:rri1JMrt\rio. 

Es una de la::; anc1:1alias renales renos cooi.1ne~, est~ 
COl\pletamente separado de la m¡¡¡ re•1al principal ipsi­
lateral. t1eno: red\1Cidc el nuoero de papila; y se •Jrie a 
la ve¡iga por un ureterocele ectópico o por un uretero 
comun distal; puede ser dificil disting•Jirlo de LU'la 
d\1plicaci6n renal. 

ll<Jpllcación renal. 
Se define coio doble pelvis renal o dobles rii\ones de 

los cuales emergen dos ureteros, los cuales pueden 
uro1rse a cual·1uier nivel para for~an \R1 uretero bífido 
o abrirse cad; une. en la venga urinaria, su frecuef"l1:ia 
;·aria entre O. S a 10); l'l6, 1161; en los nir.os se halla 
pelvis renal bífida ero ~).de los caso; 151, Estos rii\0-

nes usuahiente tierien ~as FdPila; -~ue un n1'6n normal. 
Los :er;itentos ure:terales ectóp1cos generalment..: drendn 
el cáliz ll'lé.tyor superior ; la duPl1cac11~n se asocia a 
menudo con ectopia ureteral extravesical y refh1Jo 
vestcvureti::ral {';61. 

Agenesia renal. 
Cuando roo se encuentra teJldc renal identificable se 

habla de agenesia renal, puede ser unilateral o bila­
teral; la ager.esia bilateral es •uct.:i ~enos comun. 

Hipoplas1a renal. 
La hi~lasia renal se define co•o la cantidad dismi­

nuida por causas cc0n9énitas de te¡idc renal con h1sto­
lo9ia normal IB7l. La hipaplasia renal verdadera es 
"-'Y rara y se car;.:tenza peor d;,flciencia en el r;;<,,¡ro 
absol\ito de r.efronas, puede ser •J11i lateral o bilateral; 
los riñc1r1es tii:nen d1::C"11nu100 el nürierQ de pap11as 
(961. Se asocia pocas lfeces ccan (Jtn1s ar10rr.eilias urina· 
nas, pero en mas de la oita1 de lo~ casos ha¡ def•cto;; 
morfol09icos de otro; sist<roas organi.:os 1871. 



b1splas1a renal. 
GruPO de anolliilíO!. cor,gl:mtas CC;"I 9rado; variables de 

alteracíoni:s estrt1cturalas, que ;e asocian casi siempre 
coo c-O;trucc1ón de las vías urinarias ba¡;:; por algún 
t1~· de detecto ioorfc.ló31co, CC-€•0 vohas ur;:trale:;, 
ureterc•cele ectóp1co, ObHrc;:cié~• del cuello v,;s1•:a1, 
atresu ureteral, obstrucc1or. uretoropiel1ca, r,;fluio 
ves1courH<ral o sirrdr(oll)!: di! abdomen en ciruela pasa. 
Si la obstrucción es ur1:ter•l la duplas1a es ho:•mc•la­
t<ral, s1 es mas oa¡a suele u,r bilateral. Se recMocen 
Jos tipos: apl<sico, wltiquist1co, cc·~Pleto, se30er.ta­
rio, y 'l<•ist1co cc•rt1cal periferico IS7, 'Jól. 

La d1splas1a renal :;¡; d¡¡f1r,¿ por rnatro critenc·;: Ji 
cooduct-Os ·¡rand,;s y Frt•1t1vos, re1estidi; por ep1tel10 
transictoi,al o poco óiferenc1a(): .. ro•l<ad:•¡ pJr collare­
tes f1brc..,.1;cuJares o an11los cor.céntricos de t<Jido 
f1brosc1 que se eoc~rtran 9-:rieri!lir.i:rite e:n la méC'ula, 2> 
tttbos pruntivos p~quaños, reve::t1dvs por eP1t-eJ io 
1nd1terH.c1ado situados s•n<ralm<nt< en la cortHa, 3l 
tHdos r.et1:rot-Opicos de cartilag•: .• y 41 qinstes m;;dula­
res o cort1ca1e;, '""estidc.¡ por epitelio 
irxh terenciado en m::111ento activo 1871. 

lr.teroe·lades qu1st1cas del n<.i:< .. 
Grupo heterogér.ao de enfermwadiis her<dit.arías que 

usualmer.~ se estudian par s<:paraoc .. 

La agen,;sia y la aplaoia renales r<!ultan de la falta 
de tz1iCl'1 de la yeMa ureterai del conducto w0Jf1ano con 
el blastema 1etar.itrico en el t1er.po adecuaoc.. <sto 
puede óet,¿rse a la auser.c1a del cor,jucto wolfiano, a Ja 
falta de toraactón a¡, la yeia ureteral, a la incapoct· 
dad de la yeoa ureteral para alcanzar el blaste•a o a 
1a au:;eriCtc del ~e:t:riqtJllnQ m~tarit·fr1co. L~s les1or.e: 
inas graves s.e presa:ntari c1..1ar,rjo rio ze forma la cresta 
urcrgen1taJ, pued.:::n faltar todos Je .. : 9en1téli?::: 1riterrrei-;. 
y vía:; unn~nas, rnclus1ve el trígooo v~;1cal dt:i lado 
afedado. La forma •as le>< de les1M ocurre cuar,jo la 
y!Olla ureteral no alcanza o no penetra el blaste•a •e;o­
roéfnco, éste pu,;de desapar&er ta.,.r,esial, o quedar 
rei:Juctdo a unos c¡;1stes o Wbulos laplós1•>. 

El periodo crít1co en Ja e!lbriog~nesis del tracto 
genitoo.lfrnario se cree esta situado entre los diás 15 y 
9~ de la vida embrionaria. L•s influMcias q<•e cau!an 
secuencia de e>trotia de •eJi·ia urinana e hipespadios 
ocurren &ntre las semanas 4 'I 12, v lr.1r e::UmuJc.s q1.ie 
causan utero bicorne l' cr1Ftvrqi;id1a ocurren entre las 
semanas J y S, resr-ect1var.er.te. Las 1nflueroeias que se 
pres.entan de:spues de la semar1a 12 es mer11;is pre.bable qi;e 
produzcein ar11)fnaií:is unr1arus t8J, 

Los defecto; a:1rtol~9icos de las vias urinarias pue­
den ;e1· aisladas o estar relmonados cm ariOllalías del 
intestino po¡ti;nor, o en la forma mas 9rave, se reta· 
ciM;n CC;"I afección de t.OOa la re9i1•n caudal del 
embrión; la van ación d<fende de la ext1:nsim del daño 
er1 el ~11it,riC1n er1 desarrvlJo 1331. 

r4o hay enlace HFe..:if1co e11trt: at•2rra•:1ones cr~4aow .. 
~ios y los detectes mortol~9icc•s congénitos ael tra•:t-0 
;entt.;urinanú, Por otra FOrt&. !a pre~er«:ta de anoma .. 
Iias uro9i:n1talH en numeros.os sirrdr':,~e; r.:rc:no::ó=1cos 
;u91ere que muchos Jc..:us 3e11<t1cos están involucrados 
en el desarrollo del ap;rato 3enitourinaric; sin eobar· 
·1c, nin9Ur1 tooJs ;e relaciona ccin uria anormalidad 9ení .. 
toorinaria esfecífica aislada (8), 

Le.; dobles ureterc•s •jer11;n de dos yemas uret<rales 
separadas, en tanto q<1e el uretero bífído se origina de 
ur1a ye.a-Ja que se ramtflca 9r~;aturamente, ~l pru~¡ro es 
una deformi•ja.j del cond<1ct•) woliiano 1.n el e•tremo 
caudal del cc·nductc• urrnarJC., y oel otro la forr.acit;1 
premat<Jra de calices .:n el extnmo craneal !1161. 

3.3. 4. -Anom&lias r1:loc1onadas. 

fo 91:r.erah 73·70Y. 
Por 9rup0s: 

Cardic•Patía cor19énita 23-311. Faciales 
1 raqueoesvt ;,31cas 
Ancrrectales 
Extre1.1dad interior 
Stri anomalías asociadas 

Si; Pulmonares 
107. Genitales 

7X Encetálicas 
3$); 

!SX 
13% 
15Y. 
22% 

Los porci:nta¡es se ottuvieron d< i9ual forMa que en 
la atre¡ia e>oU¡io:a tver 2.l.4,HJ6, 51, 60, 84, 87), 

En la a9<nesia rerral bllat.ral los ureteros estan 
auser.tes o son rudimentario;; "'' casi la mitad de los 
casos la v&Jl9A llrinaria estd a1.ner1te o e:: rw.h~ntaria 
f cuando e~ta present~ es pe,:¡i..1(:t)a y carece de onna. 
Las 9lánUulas suprarre.nal~s en c~as10Ms faltan; casi 
s1er.f·re hi:ty r11pe-~las1~ f::'\llr.'t0r1ar. Lln 2')~; de estos mñijs 
ttener1 otras arf.lmalias: l'"11POp}aSlil piJ}Mnar, defeCt·:JS 

110rfoló9icos de gonitales ••ternés, ano tmperforado y 
anoo;lias d€ las extre•i•jad.;s inferiores que CC·•Prer.,d€n 
90), de los di:fectos llK•rfológicos observados; la espina 
bítida, hidrocefalia, cardiopatías ccw3<r.1tas y 
atrE:Etás esof~91co e 1ntestinale: comPrt:n,jen mE'.ncs del 
Jó/.; e~tc' es una tri•ers1C,r1 ce lti dntnt~.:c1~''' norF.al de 
iua1fora1ac1cr~t CC1n9émt.as E'f1 la F~~blac1ór1 9er1eral, en 
la cual el pr m;r grupo incluye 5i, ~e los defectos y el 
segundo gr>;PO el }úi: de to,jr,; los defectos, Las anoma· 
lias ne-1;raJ.;;, card1a,:a:. y 9astrn1ntest1r1ales Ptted€n 
cc•n!:tdo:::r;:,rse defectc•s ctr1r1i:1.lentales: ltr; i:ac1~1t.es 

cor1 a9er1esu renal bil.;teral e:n f.6% d~ Jos cas.c): sc'I'·, 



prematuros y en 701. tl!:r.en ol 190hidramn1os¡ a man\ldo 
hay presentmGn de nalgas en el parto. 

f.n la agen<s1a renal unilateral el urHero hita en 
un 601. de los casos y hay hemiatrof1a del trigol'IO ve­
sical en un ~3% ¡ casi todas las ~u¡ares tienen anc•ma­
lias del aparato reprnductor, lVilloterales e• b1latero­
Jes¡ la vagina falta er, 51%, el ut.ero en 40)., \lna o 
ambas trompas en 261. y uno o amt.os o•art•)S en 23~:; es 
frecuente qo.~ falte la ~1tad del utero o <t.1e el utero 
sea bífido; el descutr11111ento de una anc•malía renal 
debe llevar a la bo.1sqc1<da de una aM<.alia ger,1tal y 
viceversa. tn ~oOllbres hay oer.;s defecto; ger.1tales, 33); 
tienen atrofia de la prC•stata, el cor.:icl<'.to defer<r,te y 
ves1cula seminal del lado afectado, cor, afección del 
testlC'Jlo o ep1oid1mo o sin ella 1351, 

A ~enudo hay h1~oplos1a pubc-Nsr y oreJas deforM;, 
por lo c1:i111úr1 ur11 lat.endH, la lesión pulrnvneir es mt::nos 
grave, La HE"ll'iaturez e: i:or.úri, La: «iUJt:re: tiener. anc¡­
malía: re1ac1ona·jas en ;:.3¡; de tos caso: y los hc.rrotot·es 
en 41>.; eJ tipo oi: ar..:.,alia ;:e oi::tntn.1ye elí forr.a 
interr.ed1a entre la agenesia b1 lat•ral y la poblac1on 
9(:-neraL E.1 rir,vn solitario es h1FE:rtrOflco y a ir1enudc1 
atear.za el taaiaño y peso de dos riñc<ies normales; en 
ocas1or1es el rtiil(I solitario es h1pc1pl~s1co C• e:.tei 
dwllcado; en 4-S); de los casos el nñi<> ;-01!tar10 es 
ectop1co, esta anorr.al1da·j tiene frecuencia de 1:22 000 
('.JJI, 

Los pacientes cor1 an.:.malias del tractc• urrnario a 
menudo tienen otros defectos ~do lógicos !16, óOI, En 
~•Jeres cc.n ancoalias uterinas y/o vaginales se hallan 
defectos unnanos er, oas de la m1ta 01 de los casos, 
éstas suelen ~er riñón Pélv1co, riñón solttario, dt.1Pl 1-
cac16n renal, fust~if'I renal y agenesia renal (16, 661, 

En el sindrome de at<lo,.en en ciruela pasa ha1 lWla 
fr1m,;;nc1a alta de defecto¡ mcrfol091cos c1r1r.anos. El 
ollgoludrar.1-.ios cuando esta presente es sugerente de 
nñ<'.•n pol1qo.1ist1co, hidronetros1s o sindrom• de abdeomer, 
en ciruela pasa !81; se C•bserva en JOX de los pacientes 
con agenesia renal b1 lat.eral cor.tra sólo j); en partos 
noroales. La facies de Potter, la s1reoomel1a, el ol1-
goh1dramn1os y el amnios nodc.;o se asoc1ar1 con ano11a­
llas rer1ales graves, 

Los pacientes con .jefectos l'IOrlolC,g1cos urinarios 
tienen cardiopat1as congemtas en i3-31i. de leos casc0s; 
la card1opatia ac1ano9ena mas frecuer.te es la cown1co­
c16n iroteuentricular en 43-!·0:\ 160, 871, y la c1ar~·ge-

na ma¡ frecuente e; la tet.ralogia de Fal lot en w: de 
los ca::os. A la irNe:r;a, e:r.tr.: Je: pacie:r1te; ccn detec­
t.c•s ::ephles ventnculeires se hallan ar1omalias cein9érrt­
tas urinarias en 25;; de k1s caros, 'i a 111ernKlo hay 
defect.os de la colll•na vertebral y retrase• ~ental !601, 
La ccrartac1C•n aort1ca se relac1c•na a 111:n1.id1;. con 
d1splas1a rer1al; la polidactilia con dupllcac11·n renal 
y la ectopia rer1al con maltormcc1c.rie; c1r·3tsmcas mUlt1-
ples. Las cardiopatias CC•ngén1tas y las malformaciones 
ga.stromtestirieiles. son 11ás fr~uente; en r11f.c.s. con 
anoroal ias urinarias gue en la poolac16n general !871. 

3. 3.5. -Ep1demiolo9ia. 

La agenesia renal unilateral tier.e frecuencia de 
1:500-1:1000 nacidos vivo; y predomrna ligeramente en 
horobres¡ tiene una frecc~r,c1a alta de anomalías asocia­
das del aparat.o urinario, 9en1tale; y cardiacas, La 
agenesia renal tnil lateral es c1ri1:·:i ,,,ece: mas frecuente 
que la ;gene;1a bilateral w¡a fre•:r.,er.:ia es de 1:2721¡ 
la frecu!!ncia 1je ai.tias varia eritre 1:'120 r· 1:1290. Las 
anc11ahas oo:l triKto tlrin;r10 :e hallan en t;rcero o 
cuarto lu9ar eritre los defecto:: riorfoló91cos 
cc'19e•-.itc0s; se presentar, entre el 4 y el lOi. de la 
pc1olac1~,n y cor.prender'! ur. tercio je todas las anomalías 
cor,gt:r.1t.as t~1, B, lt., ~1, e.o,~' t.7, 11t.1. La duphca­
c1ón de ureteros es una ,je las arrc-1r1a.iias mas cc.1M.1nes, 
ocurr(: en 1: 160 de la poblac1M ger,eral 151. 

A m~.14jo son re:ultado de la triteracción entre diver­
sos factores, corr10 enfericedades ~aternas, expos1c1ón a 
sustancias t..:.:qcas, factores 9enéhcc·s ce.za mutaciones 
in0t-.c..;én1ca:, anv~alias crc•rv.isóiri1cas o tnteracc1c.nes 
mult19én1cas. Se CCif1:1d.:ra que- 15l, '1e ti;ujas las ancima­
lias uroger11tale: se det•en a aberrocicne: cromosóm1cas, 
Jlí: SCit) mult1factc•rtales y 9i: son :~ctiridartas a facto­
res teratc.gén1cos durante la ¡estación. Es frecuente 
que las ar.c·malicis CC•frJémtas uro:.::r.1tales sean parte de 
detecte·:. r,c.rfc.IC";1cos cc·r··~l".lt·:: ri·:dt1ple=: que afecten 
otros sistemas or9~n1c•jS 12.1. 

Los hombres se afectan con oa1or frecuencia q..re las 
11JJeres, pero los defectos genitales acolflpañarites sc!f'l 
Mas frecuentes en mu¡eres 1331. Pueden S<r asrntomát1-
cas y ro Feltgrosa:, pero en ocastc<ies causan lesión 
renal o retraso en el crecmento; la frecuerreia de 
parientes afectados por les1or.es s101 lares es mayor qo.1e 
la esperada par azar, El r1;\(on iz:¡cnerdo se afecta mas 
er, ho~.t·res; en 0\1Jeres se afectan aot:.os lados par 
igual. 



3. 4, -ANC.MAl.lAS l'ERTEBR.tEo COOGENITAS. 

3.4. t. -tJasi flemón. 

Tipo 1 Form;,c10n insuflc1ente 
al [1efoct-0 de foroac10n 
bl Errc•r de formaciOn 

hFC• 2 St:gm,;i;tac10r ir.suf1c1ente 
a; llefect-0 de ;¿¡•ent.ac1é<l 
bl Error da segmer.tac10n 

l 1po 3 Mixto 

(10$) 

3.4.2. -Anatomía. 

Los defectos de foraac1.ln CJ.r.prenden tas anorma11-
oaoes de los cuerFos vertebrale; y se subd111oen en do; 
tipos: Los defe·:tos t-0tales (;·,sencial e• parciales del 
cuerpo; y al9tY1as otr~: ar.ormal 1aade-s como· uri coi:Dt11r:. 
espec1 fice• en la forma. Los defect-0s en la segmer.tac10r 
comprer.:ten aroroahoaoe¡ 0€1 disco intervertetoral y se 
s•.bd1;1den en defect-0s s1o¡;les 1auser.c1a1 sea total 
!vertebra en bioqi;,;I o parcial \barra r~· segmentada, 
b;rra anterior o barra POSteriorl: y en algunos otros 
detecte» co•.o d1recc10r oblicua del disco en el despla­
zam1ent-0 segmentario he•1•eta•érico. El tipo ~1 xto 
1r.cluye las col1tbrnac1or,.;s de las amoclias r1enc1onadas. 
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3. 4, J, -Embn o logia 

f.n el desarrollo vertebral las anc.•alios C•lfrlérntas 
se clasifican por insuf1c1er.:ia de formación o por 
rnsuf1c1encia de se911entae16n. lc.:los la; •altor~ac1c•nes 
son cau;adas por ar.or11al 1dades del prim.;rd10 cart1 la91 • 
noso d<I cuerf·o vert&bral. Ur,a l\e<11ért•t.ra u otro 
defecto de formación del cuerpo vertebral se considera 
que es causadO por <I cre.:1•1entc. diferer,c1al anor~al 

del area celular la.a. L·'5 defect-01 de ;e9,,er.tac1ón ;e 
deben a la cmJri ticac1(<1 ce<.pleta del ar ea celular 
densa. La notocorda r.o es respcn;able de estas altera­
c1ciru:E. 

ti crecmento cc•pensator10 de otros cuerFos verte· 
trales se det·e a ur, defecto parcial o tor>a peculiar 
del c•Jerpo 1·ertebral ya pr,¡;,¡r,te en etapas tempranas 
del de,arrollo. Estas anoeali;, se r1an1f1estan dcirante 
el estad1ü de rese¡me11tac16n y esta11 relacionadas con 
la d1stribuc10n aruoal de las artenas 1ntersegoenta­
nas IJO:JJ, 

3. 4. 4. ·Ariorna 1 ias re lac:1or.adas. 

En la •aioria de los infor•es la' ano•.alias vertebra­
les SC(1 defect.os relac1ooacl'5 con la anooal ia ir.dice, 
léonse los apartados correspeMierites en las ano•alías 
descritas prev1•~ente. 



), ;., -!•EFIC!EltlA$ EWJfül !CAS CúlKif.NllAS. 

Ló ;i91uer1t: claitt1'ac.ior1 ¡,¡ eQFl•a p;ra todas las 
ót:f1cH:r1°:1a:t e:q~€:lét1cas d:: las ~xt(e11idad€:s, es ana­
tC·f1Hca, r":' t1en..: 1"pl1cact.:iJ";e: E:t1<il691cu y e-s senc1-
lla, 

['eticiencm e;q•.ieletica! COMénit<s ~ las ~ 
d!!O. 

íe:rm1r1at~s transversa a111€!lia 
hemi~elia 

parúul cen~ral 
\hemimalial radial 

cúbital 
tibia! 
p;:roneal 

lnti:rcalares tran;versa 
\fo:0111el1al 

paratial radial 
IM1m;1 ial cubital 

\.!~tal 

pert·neal 

Las defJc1er..:1a;. esq1.:el~t 1cas i,:C;r',9é:r11 tas se d1v1d.:n 
,,,., do; 9rar1dei -¡ruP•m al terminales, •:uando •stan 
;fect•das tOOóS J;; parte; di;tales y en lineó cc•n la 
parte deficiente y N 1nt.rcalar<s, cuan•Jo f•lt-a la 
porcitn rnterrnedia de unei &drt::lf11dad y se halhr1 
.:on~en·eidas ht: t=:art.es Frc·~u:al y 01stat. 

Cada un.:• .je Jos ~ru~c:. a11teriore:: F·uede suM1v1dtr::e 
er1 oc•::ª1, ~~ s1 afei:ta tc·dC• id :tnchc• de h. 
e.<tremidad y Q.!. Jonoit.uolinal, ;i sólo falta la porción· 
pre;,1a1 1rad1;11nbial 1 o post-axial Jcubit>l/Fi:ro­
ne•Jl de la extreoidad 11·3, 861. 

al iir.el ta o def1c1encia transverso teroinal IVease mas 
aaelantel. 

ti) He:1H1Sie:J ia t.errt1nal trans\e:r:.a., s1116nu10 oe amp1.1ta· 
c1Ctn ci~ng~ntea, ooserve.:e ·:¡\le: t1ay tres tipos d1ferer1te:s 
da helfi11r1-:ili1, a·~ui :191i1tJces ~ausencia. d~ a.J9ur.a por· 
cil·n de lo «.tr<•1aa.J". 

d H<•l•el 1; ~;ra,1;1 t•r•rnal incluyo ~or.o 1 pie nen­
dlJ~.:: 1· ,.tras 1:l.at1ci~r,::1as e:::qi.telétJca: de las F·drte~ 

l':. 

ter~tnal.s lraé1al, cubital, etcl. 

di He~imel 1a Fara<ial intercalar 1nclure las deficien­
cia! de brazo y p1en-.a que no atectan las F-C•rcm·~; 

di!tale!. 

E$ta: U11:·malias F-U2der1 O•:urnr aislada:. o an gnip1;5; 
eQ!: eJHflo Ji hem1..elia radial suele acc·•pa;,arse Qi 
9ra>es anomalía! cub1tole;, este 11<.:eso rn<le ser corto, 
9rue::o y c1.1rvo¡ de defectc•:. carp1er.vs, met:ocarpur.os, 
d19itale; y mar.o vara. Esto es deicrito for la rr:9l; de 
Ot.t\l·[i¡va1rie: Las hem1in.=lta:; rc:d1~le:s, cut.ito}es, ti­
biales 1· Pt:rc.riealt:s suel.:n tener defac:tvs a:.cictadús. La 
regla ae 011 iH ser.;!; :;JJe Ja; alterocW•<s e11 el de;a­
rrollJ •Je \•ro o Oo! huesos paralelo! er1 preoen:1a de 
aphs10 :J fUFOPla;u ói:l otr•:i! :en meras cor.:ec:~l!2'nc1;s 
¡¡9¡, 

M;cti l u: Ausencia de los d<dos. 
Atalarr¡ia: A,senci• de las falarr¡es. 
H~el10: Rusencia c0;mpleta de la e·1tre~1dad. 
An.puh·:ic.n: A"!er1cta de una parte d1shl. 
Aplésia: Ausencia de huesos específicos. 
AH,dia: Au;ar.cta del pie. 
Aqueiru: AIJ:en~u de Ja 1iono. 
rO<:Cllle)i;: ~\1;enci; t~t¡¡} C• parcial de una parte ~·foxi­

fí:tl, 

Hemi~elia: l<us••·1:ta de una por·cit.n de la e<tremidad. 
Hipcplma: liemrollc· 1ncc•'F let.o de ooesc.s específi-

M1cror.eha: t.xtre:1i1daó corte .:tri auser1cia Qe elementc..; 
óseos. 

J. 5. J. -Etiolo¡ia. 

La et.iolc·g,ia er; la .rnayoria do? las deficiencia; es1Ue­
lét1ca:. es det·:c·ni..'"11:'.tda; se ha Frc,d1.1c:1di:1 er1 forli1a expe­
riment~l en ratas )' ratones al a:dmtm:~rar agent;s 
terat6'¡erm: dettc1er~ia de vito.ir,; A, nb;flavrni, 
etc; •nta3onistas je vitaminas, e<ceso de 1·ita•1na A, 
anta9c.n1stas d.: eiritn~ac:1·=0~ y ~c1dos. nuclelCo~¡ a9ente:. 
físic'lS y a9entes alqu1Jante;, ant1t•1ot1cos, etc. En el 
ho~bre eitan bien dc·cu~1•ntados el etect" de la talt<:lv­
m1da y la dtat•etes materna. Algun;; def1c1er1ctas e,que­
JH1cas. t1t:n.a cau:as 9eM:t ita: p~ro la r.cyc-r1a carecen 
de ellas, la frec:u¿ric1a de 1:as·:is etpi:oréd11:0: es mayor 
d• $0):. 

Hay trH ;rarioe: 9n1pc.:. :e·;l'in ~l ries:t<• de afi::cc1t•n 
en herriar1c0s: Lcis .ja aito n.::~o, ~or ~.~cani~:ric.s -;ené-­
tlco'5 Sll~F·le: 1n:lv;er1 oqi.nrC•POdti, al 1dM.s formBS de 
t1raqt11•jact.1ha, r.a1v.1 riendida, alguna; a~U1s1C1s ródu­
le:s, t:t.c. L~·! de r 1.::90 interM.J1c• cc•rr1Firer,•.:li?rialgur.c1; 



ca~hs ae focc-c;-:l 1a,, üete.:tos ra.j1atet o cvb1tcle!, 
et,:. Los de n.:g~., ;ir11inc. C:C·1r>Firendo:r1 la gran 111a1·oria .j~ 

los aw,puta·:1onEs, ~,i,i.cr,a: ;¡:.latic1: c1.it11taJ.:::· 1 cl¡Jr1c.: 
catos di: fc1:j1Md 1a, Ct1édr1;¡:.le:s o.:r,t:lia?. etc. i231, 

La s1nda(t111a en dedo; 1e fl"'· ?él1dact1lla poH· 
anal en fjeo;cs ae r.crr:·!, f'C·li=.1r1diKtllla 1' t.raq•;1•jac:t.1-
lla tii:n'!f1 .;ria ~.ei.se 9.::M::t 1:a: t•: .. j·:·s Jos defecti:•s por 
au;.;r,i:ia, H·l1tl;:·:t1lu Fr.::..101 y •Jefc.nBc1:,r,e:: ,,iJlt1-
p!e; .je Ja: e1:tri:::r11•1ti·le:. par"e:·:en ser espora·jtco:. \é61, 

E.n h cuarta :e:rriána •:tE:!F•.lES de h ov~1hc1~ir1 se on91 · 
nar. ~e~i.1.:1\as rer.c.s en ltis ~·:·rc1c.nes látHaJt:s deJ troo· 
co aeJ emt•n•~, d.:s ro:trale: y O:::: i:c;1)óaies, rormaila: 
por mt'Séfr~u11r.a priaatpo, f,uror,te la: SlJuH:ntes t.re: 
5E:ll'1dr,c.s e:stos F·r111K·ro1.:.: se •je:arrollar1 y ::e: a1feríi:r1p 
c1an i:n tirazo, ant~t·reizo .,. meir.; .:n le. e.~tr¿m1.ja.j rnr-e:· 
non '/ r~;:.ic·, p1e:rna ¡· Fle er, lei E:ttrem1.jei1 1nti:ric•r. 
El de;arrollo üe la; e.treoida.jes es.,, s;;nt1.Jo ¡;roq· 
rial á d:Ha1. pcr este· i:1 t•ra:.:. y el m~1slo a~·ar..:cen 

antes que el ar.tl?crazo ~ la pierna. El n;e:::~frltlt'i'a se 
dlterenc10 a cartdaJci} cngrna t:1s r,,oJdes cart1lc.i91· 
norns de lo~ d1 .;rc·sos hue:si:is. ~stos mas teirde se ·:•:.1-
flcan, Hacia la sét·t rna !E:mC.r\i ril es tan tonr.ccas los 
articulaoones, y el esg\;eleto e; suilar al P·JOlnotol 
1491. 

Los ~encienoai esu1elét1ca¡ con9¡,n1ta1 se Heseritan 
·:"1 igual ireC11en<:ia en amt•os ;;oxos, la e;~reo1dad 

Sdperior se afecta el a.;ble de veces >c1e la ir,f;;nc·r, 
ria·,, afecci:tón wlt1p1e en J(I'.~ de ios ca:.os: dos e:xtre­
~tdade:s se t.allan atect:ioas eri :.¡, dE: lo: ca:cs '1 la: 
cuatro °'tre•1daJes en 10% ¡4·¡1, 

La diátisn oel raoic· Cóo1er.:a su deiorrollc· ""' la 
~a. seoana de 'Ida fetal co;¡o ti\ se9~ento de cortil•·10 
en la ~asa de te;1oc. rnesE:ri~uir.atc·s~ c.:·noc1üa c.J1110 blas· 
te11a a.-..1a1 tJOI. Lo: iecan1si;.Js Je le.sic.o sol.:i ~ 1.1e,jen 

espec,1hrse. H:r.:• !€: :u~r.e -=iue t.ar H~arcc1·!n di: la 
-=restó e:ctOOe:rr.1,a d<::·r:al de:l ir.e::Mer~:. :.ut11o,:¿i¡t..:, J 

atresia va:cular. La crin ta ~tMi-rMca ir1d, .. :e: la ~r,,· 

1 iferac1ón ,JeJ 11e::.:jerJ:1.:i: l~·,a ;eporc.c1~..r, 1~c·r t'it-0'.at:~c 

u C·tra cau:aJ ro::::.dtana en 1·.H1tr:t:lla. En ~a:;1e.f1t€s con 
sír1dr•:·;i,o?: feincon1 J' n.;n;1i:".:l1a ra.j1a1 la artena raU1al 
es h1p0pl:;1.;a o atre.nc:i: s1 é:t~, .:·c·.irr..: en el e:r.t ... 1~0 r1 

pc~ria e1i1tar ¡; d1::FOrHb1t1.Jei.j de prote:ii~tor·~=- Y 
(1lr~·s ccr~ 1.1.:st~.:: r.-e..:e::arD:. teira l; a:i<Jtl:c1·~n de la 

11:. 

5~ Plff1H que a)9(ir1 fact.c•r he:re:.j¡ tan o parhClF'i~ ~n 

el ·i¿sarrollc de lo di;pla'ia rodia!. Ha¡ 1nf.:.rc.e' de 
fa1:ahas aH-ctesda: cc·ri tatrC•n .j.;r..1r•ar,te óe here.1"iC1a 'en 
Fer.etrar.c1:. r~·:luctda, en al'tl1r,.:;s cz,~-(·! el reitr.:.n Fllede 
::e:r rei:e:1vc1 1:,¿), La: ;u:err.:ta: cori;~·Hte:. de E.'ttr.;.mi· 
dad-:: ~ aplasta ·~C: t1ue~.:i ::.:1r1 ; !i.o!f1Ud:• 21:r.tC1! iiisla.j1:i-::, 
rara ~ez ::c•n f·,ered~a·:<:, L=:: coiJ::~: r,,g¡ .:c1::.ur1e::: 
pr.:.t•atile::f.::r,te -zean 'flrales, ar,0::1a, .j(j·~as o rad1ai:16n 
tBI). El sir•árc.me ¡;or talla¡~,i·ia frc~uce leHc•r.es 
card1a::a:. y de e.c::trc::i1°jade::: ~· e::to htl,ce sup.:,nH ·~ue 

a;t:fite: terott,i;en.:.; a~b1entalez :~.in u·.~·Ntar.te:s ccll'IO 
hdc·re:. causa1e: 1~.:i1, 

LC·S aef<ctC•! r;diales incluyen la au;er,:i11 del pul· 
9ar, p~it;ar cc"'1 tre~ f01ar19~s, mano ... ·ara, ra.j10 corto y 
:::1nc•=tos1::: ra.j1o.;ub1t:l. Otros defecti:•: frecutnte: en 
a::c·c1ac.t·:in c:in anc(rnallós ~r1 otrr;: sistema:: :on F-C•l idésc· 
tili; 1· !ir>aa¡t1lia 1~.11. La h••irr.ella rdial en sus 
foroa; con¡pletol ir.cluye hiPC·Plasia o aplana del pee· 
teiral tayor, de1t.odo::, t1•:eFS, sui:·1riadc1r lórgo, pro· 
nador cueidra.;10 y tes fli:1.-ore:: r e,;t.~ri:eires .j~l pul9ar. 
A Mn>.1~· taita la arte1a radial. el nervio rodia! 
t&rliltr1a ceri:a de:[ cedo .,. su fur·,::1:.r. la t·):r~ el ner11·10 
11e.jtér1c·. Le•!. de:fectos C•::eo: aSC•Cleid.:i:: rnchiyen la au· 
senc1a o ;je;arrollo Farc1al del ró1tc·, b1furcación del 
hur.E:rc1 oatal con ·:llr•artro:i::: r;.j1cl y ause1K1a .je le.:: 
huesvs rd1idle:: ,jel i:ar~.:i. El ~·ul~ar ~1 est; ore::ente 
es ·1e!.t191al y flc•ta"te, con 1r,.:tcc~rF·c; 3~1:.:r,te r f;hn-
9es re~re;entadas FC•r ye1ue.~.c·s tsl~,tas de carttla~o. El 
~ulgar ·.e:.t191al care:.::e di: 11etcr y n.;. t1i::ne r.u:::culos 
extnri:i:C•)S e rntrir.se:~·'! )' Í"1:s.:e: r'i€•:lf,,·,a:::.:1Jlare:. A 
difE:r.:r1c1a 1j.: eitrc.: de:fectcs de la e:1.~re~10ad.. los 
i:l:".oriailas del rad1:• ..,. el F.1l1ar fre.:uer1temi::r1te :e :.:o· 
cun cvti otra: 1te1Jtorllla~ic,r.t::. En 4ú\ Ce lv: pa::1e~1tes 

ccir1. dcftc1encu: e!o:i~1elatti:c1: del pul~ar, e:ta: :~.ri 

oi laterales IS!:. 

[1.te dHtin;i\l1ne entre el ;·'Jl9ar :rue falta en su 
tc•talloao o él flotant<, y ¡qt1<l que•~ roipc.¡•l&sico._ El 
pnmerc• et lila: fre.:ueote, :e a:octa cun d.:fic1er1Cló.5 
rao1oc:.r1=ali:s, puede ::er causa.jo F:Or a?E:r1tes no 9er~tl· 
e~,:. tl p:.1i:ar h1pc1plas1c.:1 se halle E:n el ei:tri:mo de ~rl 

rad1c1 re:lat.Ha1r;ent-: l"lC•rr.iaL y e:: ¡r1a-; Frc·t.at·le q~ .:eo. 
~arte do: 1.1r.a an.:.;r.alia 9er1H1cci 1$11. 

}, 5.€ .• J. ·~t.cmal ic.:: re io~¡.:,r.~,:lo::. 
En ;ereral: i:-m. 
for ·;n.1F·i:;: 

(rar1ecta1:Hl€: 53 :.. 
E•treotd?•l 1nf,¡ricor 8 1; 
Ar.;rrectal~r. H-17 i. 

Renal<! 
Car.:accatias 
l'ortetnle; 

2SY. 



ui f')rc:ntam·,. ct•tu;í~r~~.·;·¡orm}füttar .. a. loL. fu¡¡t,n da 
óe atré!U E:!MHlCil ~·;e( ¿',l.4oH17; %, ~1, ~:.¡: BJ, ~Prair;~h- H-ed1c1!t:~ _t~rticclt:: t,:im~ntta, ag:i:rj.::zu d~ 
~ . ..;; h ni.a ti:.r":ltt".liil:ri l1.r..'ac1t.r. de:--c:ad=ra$, ;.1~_ta1., :;=l-

9C•, ¡.jact1lH11 Ft:·:tus E:tCS:Htt.t1 ;r,ellói pi1;~r1d;; d~ 

Los ;:·aci~r.tas ·ccn du;::,tasta n-ltaJ ~~;edan ti:niar r,e.na ca:rqanos c. riHac:arF-1:sr1cs, defor:1~=1or.i:s Ce Jos dt:jC'S. 
~t1 tm-77X-de-rt::.t..o: *Orfolotl')S éfJ C•t.ros ::ntt:-li-H cr?d· La:: c.r.c.,,;di~; rcr,;les C(~·Fl'End€:r, a:;Er.etia. r.;ri:lr htCrc.· 
t'Jl•:os, '51·1= :t~:i::ión: ~z tÑitJ:ter:I Ji trec1.iS:r;cta: ~s de r.err·:·:t-=:, ri1;t.l'1 ~n r,.::rndura~ nr.cr.e; :ui!t!c':'~· dis-
fj/, y H H tllat~ré:1 E:E -::E~:-:.. \J7;, pic=u re·.al, e-:tt1F!= rcr,;L o,~llc:.:1t11 d'2" ;,1rft~r.;i.:, 

La:. d~!l·:JH,·:lH e:::r-.• .:H:tic:: ~-= l~ r..:ri.:' ¡el criti: .. 
tiraz,-;¡ :u-:Ien reia:1.:.r¡.an~ a: r..cr1uj:i c:.n ,:ardti::;~tiai:: 

.:e:t1;ér;Jte:: \7.:J, ;•:e .;r . .:~.1eritrc11 e:r, :;r, c:i~;l1c• ·H~.e:tr~' 

,je ~tde,.:r:.J~:e:. ~.ic ir"Juyan :ír1jroi:e H:·lt·On:n, tr·:~­

t .. ;.:1t-:·?O:f1H: ;Jes:icc-rg:t:1.:i: C•:-r:~r.1t:.~ il!'l•Jri::r~ C:ifr,f· 
la ,j-: L:ir1te, ur::r,;:~iB. ~r . .;.1q; .:~ F:n::r11, !hjr:.-;:~; 

ce- trH-:f?.JH D 1 }¿, !Jr!T::¡r:r.1€ r:rr·:ri.::.et,¡, !1r,•:!r·:11:~ 

:]11: .-an Cr~,e11. Eirrjr:·rie í·~w~;, !Í1':1rc·T1-€: íiJt(,~r, 

iir,cr:111.: ; .. ;.··.::;, '.:l'J~r:-~ :~r->:\·1, j¡;¡.:-r1.::1c ;~.r.:,cl;}, 

!lfr:1r~~= U1!."r~i«ce·r"'.<·:r,~~1=·:U 117. 1-3, J.3. 11, 1?~1. 

E:r, :1 :iri.j(C•M ;i.:1t<1ri::i H: ~-n-e-uari r,i;r,cr:.;a;. J~!1C•· 

r1~:. -ér. hc.ciuc. r:~i-:, c::r~:- 1 ~~J1'3;r, ~n el :cn:z·:.r. :e 
c1:-::~r·1ar1 cc.rr fre:¡;er,cia .:,::¡¡uri1.::rc1~.,., Jrrt.~,.atniil ,;, 
c:o.für.tcér:U•n ir.ter,,er1tnc1.dar ¡7~., ~SJ; er1 el :EH»jrC,fl'1E 
JE' fil 1!, r1M (re .i:;Jd tlat· ;:.- 1:·ll,:J:ict 11 U •:OO CifF·:' C.1 ;:eta~ 

Ci:fFt(1 .ari:0r~aJ y av~~;eu •:ed :.tJti.1r1 otneli eri el :.ir1# 
are.me f'!oJ'fM ;.e o~sir .-en :tni:nc.-j:t:u l 1a cc'n dt lati11:1~'º 
ae la ac,rté ascenoer1tt:. la :xten~ ~-ulr.,:.riar 1 ancir.aJ1as 
d~ Jos váh'Vlas ~ltraL a:ort.1·:a y P1.i1m::u1a:r; ::r. h tn~ 

sctt·ió P·lB :.e cit-!'8ftan cc·•.t1r,1.:a 1:1~-r1 rnte:r~·entnctdar C• 

Cet'ldl.lr.to an~nc,so ~en1H~Ylte: ia tru:.~ia :d ~é: ~re~ 

s.:r,ta a ll'i~r11JijC• cc.1·1 •:1tfectc.::: Sé.~to.1.i:s \·e:r.tncularH o 
o:strtO\'Ef1tnc;lare:t OtJ. Otra: af(,molus cardiacas 
rnti~n:caas rncl!J}'em ortHlii c:,rc.r1~na ar..:malá, arteno 
ZJJ~1clada dO:ril-cha retr1:•eUifá9io:a, .,. tnr.::pc.::ti:1,.r1 de 
;r¡r.d>!~ )ose::~ 1:311 .:ietect.o:. o.: c·:.r¡.::~1c.:1tin e htP<rter, .. 
::J~·fl po!rr.or1ar \7Bt~ 

Li:s eriti:rti·:'lóai::: cara1acai CC.f1g.émtas ocurr~ ~ manu­
do cor1 arta:.u o l'Up.:1~·laz10: de! rad10, a iayor grav!?dad 
de la les1M r;.iial, 1.u1.:'r rrecuen:1a oe card1opatia 
cw~~ntta t36J. Lii~ lenones radicde:; descritas en 
relactM crn c;rd1oP•t1 ¡ co"·¡~n1 ta 1nclu1·en tc-:o•el ia, 

ht.Jflerc• d~fonnado; dE:for!litiCJM. 'ilr1C$t.Os.i! ci a11!x•i de 
cvt11 te' y rad101 mano en 1;aza:, a:uo;erien de hue~os del 
carpo, s1nd;ct1lu y lama; fr&uente es la au¡er.cia o 
defor~ac1tr1 de pe1J9ares lltl. Hay •21 alto grade• de 
a;rupación e"!tre leis dett:ctos ra,:J1aJes y las cardtC•Ptt· 
tlisS ::on?~ritta: E:n cor1trast~ con la t•CJa fre::ull'.rit1ii de 
los defectcs cuCiltaJes l i;.tros t1;.oi d~ aoo:1alus !5· 
'lt•elét 1cas de la e>tref<IOa·l wperior l~<?J. 

Lu anc,ulia: esquelét1ca: coroprerid~ri e:ca~ula P~i.ie~ 
~a, t\Úl\ero y cu1·1cula cc.rtos ;;n el JaiJ.' af~"t.ado, 
t1et1v<rtet,ras, !iMrole U1ppel·f;;1J,espina bitldi, 
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.eJJ?a f1€:Jr:,¡~r,ic:;:, ;~1"·;: w::tr?le!. La: 1en.:r,e: 
~i;lr.:r,:_re: lr.ch,~r !i;;:;:l:ua ·=· éPiEic!l~ ~~l !a•J.:, ef~.:~ 

ti!jc. tri et :i:~-?:t;, r-ernn·:¡ :er:nl :e 1·1ar1 1r,fcr!l',,eJ: 
h1cr, . .;t:h!n~ i:1:ri:1:~f:ln, or,i:r,,:i:fal;a. =r.;halm1:, 
er.tra.nmc1, ,:·:.t·:t·:11ta J:i 1ri:, ~~0:1s ;¡c-l;<?:ral ci::..n;e. .. 
nito. Al~er:i:,:Jc.ni:: ¡·,,:.~.2tcdo1=:~: tér.t:en E 1·,ari f-!·fi:· 
t.fi'j:, I' ccr::r=r :*n ;¡njr:,f!'¡.¿. .:e ;~,,,::f;¡ i tr·.:~::(.:tt.:~~· 

r.ji: ;r.::=.::::--l~·:ittc:. E.n ~: ~-.. ~: d1;.::;t~•,:· !é r,:;r1 re .. 
;·.:rt~J:. ~;1-=1 l·:i::a la~ :n'.1l ::1:, f i::tui~ tr:<:i·.+t::H·:,far1·:ti, 
ar.:• tr:~-:-rt•:r:·::, t r.F,·,¡¡:. ir:·;.nr.!!j 'I .;!l't1i1.:el, r..::rc· 
te.::6ri i·-.t::t1r".el. ~tr~::H 1r,~¿:t1r',=l 1 '!"-e:a:-:.t.:.t·1. La: 
C!.,,:::-élH: ,;::.:::ri~e; -::~ ln ~.:n~al.:: ¡nch.¡en .:rHt·~r· 

1''.HdB:, a:J:.:1· . .:H. ~.¡: .?:;lf'-u. ú~~r,:. o tr-:.:;i~:.z ~1t~nr.~::. 

,;.:j~_.;: e; :tr:i: l€:!1C•r:e5 .::~,: :r;~~4:r ri:rc.t1é 1 hIF:· 
r:laua d~l c:;irj,j1..d~( aud1t1·,i,:0 ~ ... t~rr~;,, r,~miatr.:.fu fa· 
c:iai !17i Jt~ .tl, ~-3, ¿¿,, e11. 

La frecuencia de ci:rla~ia raoial H de 1.5:1000 
nocidos (841, i:n 3e~i:lcs rr..r.x:19ot.cs e• de 2.4% 0011, 
la p¡,j¡ja;;tJJ¡¡ se C·t·Wli <r. 1: IQOO nmdos vivos y 
s1niioctll ia an O. 62: !000 (5)). 

J.S. 7, t, ·Embm.J~gia. 

La tornl.n t1b1al se ob'ervo en 3:: de los nac1d-l; 
v1Jos, metatarso voro en J.4%, pie Bott O.S);, Ll• fre· 
cuer.cia dE lu•acien cc~•9énits de Ja cadera es Ha• 
~ay¡.r de 1: 1000 !!2), Ot.rai lesiones son raras: tibia 
corta, 01!Jc,cac1c.r. de la rodilla, C• ad•ct1i1a H pre· 
sent.an en O. 2: 10 000 nacidos 1361, 

Los inforw; en lo l1terotura de"rtbi:n las ª";~alias 
de las e•tr~'tacij~: ir,f~r1ores. e-n re.l:tcJ~.r1 cc.r1 l'r1¡; 
cri011alia índ1ce; léarisi: Jos apartado~ corre:pondiantsi:: 
en h: ario11alla: d~~cn tu: aritenonr.er.t.e. 



J,t.,·flfilER!H t-MB!L!CAL UN!CA. 

:J.6, L ·Embnolo1ía. 

~e piensa q.;e la arteria umbi l tcal •:mica " prc·d!J.:to 
oe la perz1¡tenc1;; de Ja fase de arteria lltuca en ;:l 
de¡arrr..Jlo e~nvnario il4, 64!. ie har. ot.;erl'<d·l tre¡ 
tasé; •n el detarrcJlo de l; arteria u•Nlical d<r.tr., 
del cG<r•jM u~t·lllf.:aL tn la pnmera las arto:?rtas fonr.:;r1 
tri PleAo alreCIMor oe la Ct}Qritc•1d.:.:: eri Ja se;1.ifrj¿¡ el 
Ple..:o es ri:e:l!'IPloi:ido pc,r tmti sola :irteru '1~1~ i:e 
EJ:ttendi: cas1 en teda la lvrig1tvd ~el cc.rij.:.n ~J!fit,11Icah 

en la tari:era, ta artertd 1Jn1ca s.: acorta y la:. 
crteru; 1.Jn.b1ltccdé:~ oerechi e n~·.it~rda Q;_;r1zar1 E:n 
d1rec·:ti!•t1 ri:tci~piacenta en el cc1rdor1 l1r,t11l1i:al, La 
artera Ull'b11l.:a! unJtEi tn.n:1toria pi:.r:iste: en la 
mayc•ria dé Joi ca~i:·~ co~'' ur1a ccflecc11~n erit.re las 
arteriói: 1;,t.1Hcóles. en la unt~.n del cc•rd~<j uob1hcal 
y la p1a.:o:ftta. 

El cordón <ltibtl1cal r1or~a1 corit1en< dos arterias y 
un; 'ena rooeS•:l•JS Pt•r gelat1r1a ae karthon y envueltos 
todos Por una m•~brana ep1tel1aL En la arteria l1moi1i· 
cal umca se .:ncu~ntran sólo Ck•S vis:.os :ari9uinevs en el 
cor1i:lfl uir,tii hcal; ta arteria Un1ca re;;reser1ta una p~r­

nstencta de J¡ se;o.moa to;e ae desarrollo de las ;rte· 
nas en el periodo em~ric,nario (l4J, 

J,6,J.-AriOll;lias relam.nadas. 

Los pacientes con arteria t11101lical única wn r<irma· 
Je; en 24;. de Jo¡ c;sos 1 39:·, tienEn anor~altdaces 
PliH:ento.ria;, 

H:: 

··-La art.:ri;1 t¡mtidtc~ri:mica fu~ de:crxta eri 1'3i0, :e 
1riforft,!• entone.:: q•Je le·~ varc)rie: :i:- ate~t.cn M;:: qiie tai 
muJera=. y ·~'-'ª h:: rn.1.1Jere: ,;,:-r, ~1na. :oJa artert~ 1,1mC111-
cal tte-neri t.aJ'(•r frecu-:tiCU e~ an:mc-lía~ con;4r11te: o 
i!ni:t:ncefal ia. Esto rii:· se ceinfu-r.ci ma-: tar,;{:! f:·ero s1 se 
c-r·:erv·:, 1.ma tr.:i:t1énc1é alta de ::•·1en.:et:ilia i:n tnllJHi?! 
¡tf~i:ta:.ja:, ü1arido la artan::i ur;;ti1 h•:3l ün1,:~ H: reda­
c1cw1a CC<n Qr,:,r:r.~ltdade: •j.; J; E:;;.treruaa.j tnfe:r1i:'r! 

~;tas: ;-:n-e-ra.lm:i~te ::t: ~r.co-:ntnri de! la:·Y.· ji: h1 uteria 
q1,1& faltei alJ1Y1u~ t:l h:do cre:t&Y.· ;C'l:· P~1iC-: He1:1sar· 
sa f!n la: ai;tc;ps 1 a, 

Ser.a tnforrnadc. 1.1na frecuenc1; er1 ?C,tdact~1n gen~ral de 
artma umbtli·:•l unic; de 1:100 a 3.~:lú 00(1 114, B4l: 
25í, a Hi; de tos af~ct'1·jvs t.1e11en a.r1om~lía:; <:ofr3én1tas 
aso•:udas; en 9emc::lc-: h tre1:vericia 1jE. arteru l101ca es 
de 7í:1 Esta ar1•:1rmaltdéd ne( e~ t1ere11tan:i y ¡:a.rae~ que 
torr1a pa:rte de una d1ates1; en la i:1.1:il les do:f-scto~ 

1torf.:1li!,31cc•S sc•n frecue:ntes y ~u&dff1 ::e:r re:ctirrent . .:-s. 
Er. los Estaoos Unido! ¡e ha ob!ervado tres veces r,a> er. 
tdancos que en ne~ros, pero -en &!tos úH 1mo:: hs anor­
malidades fetales tienen frec•;En~ia casi dotl& que en 
bl•ricos. 

Las f>aar<s de pacientes con arteria Ullbtltcal única 
;uelen t;;r.er un• 1nc1C<ncia alta de perdidas fetales 
(JI/, contra l!l; <rr gru,os c;;,trolm, y de 
preecla~pua, La artu1a uob¡ltcal uti1ca ,;¡ en si 
onsma ur1a. anormalidad inc1cLia, perc ~i: as.ocltt con una 
mortalJdad perir.atol de %:·; er1 ks nir,os afi1:t.adGs; 12% 
tollrel'tven pero son anormales en al;ur.a man<ra. El 
pe;c. promedio de enes miios es baJc• al i;t1al que el 
peso ~ro~edio de la pla,enta, se supe.ne ¡¡; det·ido a 
-.ve una arteria faltar.te am.1r.iiie el aForte de odgenc< 
al fet.o (14J, 



Las cartj¡c,ntia: cc•r1';é1ilta: no :uelen clas1ftcafH, 
:e ·,::e:.:nben i;i:on b~:.: er.· él ar.:i.ll;i: :a~r..entan•:i .j:l 
é1r;:Y.:1; al =~ar.en mc.rf.:1~·91·:.:i FIJE:·~..:n recc·1~.;":er:: 1:.; 
r19:.i1-:r.t~:s 1rv¡:..;:: 

1. .. l)ehct,:,; :eFt:iles atrale:; 
i.- I1efectos EéPtales Hno1er1tnc1.nare; 
:,,- liefe:to: !E:Ft:sJe: ,-:r.t.ric1.1l;rés 
.i,- riiJ:én:u del !éPtlHfl ve:ntnc1.1leir (fer.trkulc1.iuuc,; 
~. - l1ef.:ctc.:; valYuhre: la.:resu. o €-Heno::isi 

a l r ri CIJ!~ 1 deos 
t•! M1tr;le; 
e) Fr.iill'r.ir1ares 
.j¡ A"'tlCVi 

t·.· l•1-.·ertíi:1Jlt:-: Cóf•ju:-:i 
7. - E.~ttel 1os heterc·t~·F·lC•:-s en c:.:•raz~.r1 
.;,. tin.:.malía: dial tror1cv .c-:·riO 
';, - 1,i::.:orcar..:ia :strio1entnc·.1lar 
1O,-;.¡n.;.r,a11 as cc1rvnar us 
e)')} 

:.e e.i.cl;J":"erc.n la; anc-malíos deo la! .;rarid~s arter10: y 
'-i:r,o: ¡,f h1ente.~ al coroz6r1 p1.1.;:: e:ta: r10 :oJn E-f1 se-rit 1tj{0 

est.r1::t.o card1 ;ipc.ti as. Las- anomalías coronar1 as -. :C·ft 
ijefecteis HSC~1lare:: caraiacos y pui:.::ieri ccns1die,rar: . .: 

· - A.1 ~un1:is·_ défect~os vo:r.litarcs r.on fre.:uanc1a se en.:uen­
tra.r, reldc1c1r1ados cc<n dt:t~.:tos f:.:;traúrdiaco::; 

1J Hrti::na :uticla=11a at•:rranté 
21 tor . .:.::1~·n \·e:11csa p_11m~nar ;,.n.:.r.;.lé. F·arcia l 
31 IJrt?én F1.1l1ii..:-t!ar rje arteria. c::r-.:.r.an:i 
~¡ Cc-r.dr.1.:t.c' ~rti:nv·.w Hr:i:te:r,t.: -
51 Cor1eq~,l"I lerrv:.; :i.nm.:.nar ari~·:;i:.:a t:-~?1 

\33) 

La: cmcr:::i.l ia~ cc.:;1~~r.1ta:. d.el ccra:t<n )' lo: -;randH 
arteria:. :cr1 lo: •::léft:·:t.:.E ri:rt::rl~·91C·:! 'tn.:.:r:.le: oa; 
frecui:11ta! e:n ~l :er' t·;1.;m~nc 1:;3¡, : 1.1 ::;.:r.-:1 l l~: o CC·iil· 
¡:.11!:31.~ad intlo~·= .:r. el d1a:r.~·:•.1cc• dir.1.:c., trc.~cir:1.:r.t.c1 

y proñ6:tic.:i de. le·~ ?a·:1-:r1tt:s, La frern~n.:10 dT: l~s 

detecte·; r..cortolog¡C(¡ c;rdiaccs e¡ oje 8.1:1000 del 
total de nacmer.t.;.¡, 7.:3: 1000 Jel t¡.t;l .je nacidos 
v1vo:; y de. i7.i:,:tOQ(t ;n r...:.rt.1r1::=:: \331, La fr~cuen·:1a 

;:1:.:raja .j¿ ::;r.j10patí:i: c:.r1;:énita e: d~ .S·3: 1000 r1a•:1· 
lr•lil!!"1tc':. t34, J~.¡. 

La: card1c.:atíii5 ma: fre~\ier.té: :·:·n ci:.r1duc.t.o arterio­
:;c. per:1:ter1te, com~w.1co,:1C•n ir.teratri=i, c:.~~ir.icactóri 

ir.terver1tric~llar1 tctral.,gia do?: Fidlot, ester1c·:ü ___ _ 
F-llh'1i;.r1ar, e:te.no::1; ~.:irt1.:c: la frect•t:r.:1a de- ca,ja uno 
varía ;e;'.lr. el País y la •c(·l•c1ór, e;t•.1Ji;.J¡,; lllQI, 

,·etoa 0jeras card1c.patias. J. 7,4,·Et.1ol 0:i;ia. 

:\.7.i.·Ar,Oh.;lio; rehc1or1aoas. Los card1eipatia: cc1r,9.:n1tCE pueder; :er cau:a.:a: pcr 

Las caro1c.patias ccr1·;ér11ta.: pueaH1 SH cc.r.FiE:Jas 
relaci.:irfar;e cc1r1 tdt.era:t~·r:es :cl{iP.:r.Ht.vnas ~·Je dth· 
c1Jl:an el mat1eN de los Fac1er.tt:s, tri serie:rcl la:. ar1c•· 
malias. cardiac~s "ª; rara: ~-ue.J.:n ri::lactonar:e o ne. cein 
otroE detect.·=·~ rte• card1a,;(.;. t le:. carülC•nttH ir.as 
COll'11.1r.e: rara vez Sé re1a.:1•:,nan orl defect~·! e~ua·:ttr· 

010..:.:¡.: 1Jj). 

LC•s pac1t:r1te: cor1 caro1c·~aua:: cMgO:•·ittas her.en en 
251. ae- lo: casos 111a 1 fonr1ac1c.r·1o?:: rench:. 160J y en o.s:~ 

ario ltr1F·erfc1rado 134), La: car·JlCtFHia:: CC·fi9ér11ta: ~!Je 

cvr1 raayvr frecui::ncld. Ee encuer1trd.n corf defe·:t1:is 1J1Cirfo· 

l091cos relac1c.ric•j•:•.s 'SC•n: 

11 Er,formedad mult11alvlil;r 
21 Cetoct.os del sept•.m ;tnc•>entricular 
JI EsteMsis tricusp1dea 
4J Le.·coe;rd1a 
5J l1erre premot.urc. del tora!llen oval 
ol Atre¡¡; v ester.o;¡¡ .~1tral 
"J¡ i>;r;¡¡¡; o ;;;tenc.;1¡ trmispide• 
8~ C::i1,,rnnca•:t,!·n interatrtal 

tnf.:.:c1me::. por virus Oe nibeola l;:.rHs1sténcu del 
i:or.d.o::tc· art.:n.::.i;. y ce:~ur11cac1~·n tnt.er·~er1tr1c:t1lcr) c1 

CC•":l.StocH.: B (,::,r.ji.:1.1c•Fatío H • .:l fe~c·, defactos 
estn1~hffale:::1; sc-r1 trecc.;er1t1H E:'"i C·:<~1d1.:1~·!'!€:~ .je hipe.~ 

xu cc·r1-j1c1:.r,a·la PC•f l; altitud !f,ayor de :.:0(1(t :n dial 
lugar de r·a:111'11e1·,t.c• tom1.1n1•:a 0:1•:r1.:: ir1teratr1al 
tntenentrir:o;lar J' .:0M1Jo:t0 artenc:r· ~i:r!i::t.:ntt:i; er. 
tc-rir,a !?-"1Ft:flil',E:nt;l ::e 1"18 Clt:M::tr;•:i:. l~ iK•:l•~r, ·jt? dher· 
:.1:ss a.gentes te:ratóge:r~=s: def1·:1er.cia o e,~i:eso .je v1t.a-
1¡¡na '1, ¡jetlctt:ni:1c do: nt..:ifladna: act1rie0ri1c1na O, 
radia:c16n. nipot~rrina o al~era::t.:.r.es r:em(1d1r1am1cas 
teta le: t22), Los tactc·rt::: ;t:Mt1cci:: :i:•r1 lli1~c.rtcr1tes en 
al9lincis tipos de ctirdto?atiéls, ai.•rtq1J>? los factores 
a1r1ti1ent.ah: p1..1t:::lo:.n ser les m1c1tid~·re:. a.: lea lesión 
c•rd1aca !l 101, 

l.7.5.-Anat.cmia y <•~nolo9ía. 

La ambriolo9ia y 1~!Crl~·c1lin onat·~·111ca de las card10· 
pat.ía:. ccir1;ér.1tas pueder1 estujiar:e con detalle en los 
publ1cac1a.e; ded1c;düs a estos t•r.as tll, 801, pues 
.-ariari ml1.:ho de lir1 ttF·Ci de d..:fe:ct ... "I carj1acc• a otro. La: 
ancrr,alía.: rt:tac1onódas e:tan de:.crttas con amFlltua en 



lo~ eipcrt=C}:;~ c·:irrespc·ndl~r1te: pcr=. •:édit ?:fiOlf101i~ con~ 
·;4nih e:tJ.1•j1~da en e:ti: t.rat·ap. 



la releictcn ~=re=,;.; entre dtsol:::1a rcd1aJ y atre:su 
e:;~·f491,:a, ent.fa C1tre:u e3ofd·11ca '/ tino imc~rfuaJo, 
.:ntre: oefectc,: •JE vértH·n: :u~.:rE1r.:: ~ e:tre!lc -?:c.f~-

91ca 'f .:t·,tr~ •:i(:fect•n .je ,·étt~c·ra: 1rd.:riu~:. ¡ ~ric· 

rn~irfor;.:)o r,~ no-:. '":cc,.·":'i:Ma \44, T; • . ;.;i1, 

. ~¿ r1~n c•t·:.erv:·j,;, a9n1~;crnr,.:t l!:G! cv11FleJ;::: er• J:.165 
Kirdpa.tnct. pr·:·c-i.1~c' 1.1n fi1.1;:.:.,ii;i sJridrorrio: rnt.:¡r:idc1 p,:·r' 
atre:iei: ~=cif~11•:a C(•r, ii::t 1"la traq~1*c•e::c.fa:1·:a. aM 
lll'iParfora•fo. •:arOlC·P:Stia •:.:.r19éornt.a 'i C1ni:r.alí:tS c,:ia:a: 
(44;; t!n l'~t.~· ~;,. ~· f1eralo ;ri forma 1r,,:i~,co:r.u1-:r1t.: ~rc.,­

~J!lQr:n i:•t1«:1 :ir,jr·:•rt€: tnt..:9n® r.·c•r :;.,11.j:.,:nHa, i!r1::• 
llli~i:ricrao.:' 'I é:r1c0mal ia: vé'rt.::tr&l-e: 1.::1¡: ;r; le:: aA·:-: 
sJ;1J1er.t.:~ !é wf:1r1ta:r-:.n !:~! j:~::(; d!! .c~.:te:r~tH on ~l 

·ur~jr.:.11.i: ~:,.-.)er~l<J 1:•c. 1l. "~· t.~. J(1. lL'í, En 1~7) 

úuan y 311ath !791 ,:C•f•ChWHOr'· 1".1e ¿.);, .~;:f~1:tos mi:,rfo1c.-
91c..:,s d~ i:s.te ~n.p::, ~-= ;r~.r:.:l 1e: no t 1.:r.en réh·:i•:,r, 
pa:togéruc; ~r·t"t: :í. ::c.;¡ n.,imer.,::.:.:, 'iórlti·:lc.: •. ;:mp!epz 
)' ci: et 1.;,){,9ia 1:i~s·:C·i'··=·c1a;. q1;; ~o: trett: .;~ w'!e ato:1a­
c1,~n ·!€: E:iri·:ir::i l 1 :i: ':·:.r·;i~nt ta~ ;:.ara Ht crn:d ~·r.:~u:1~rcr, 

eJ &cr~·ff1/f,C1 V~!E~: .:;.:re::t~,; ~er~~t.ra~.;:, ~ri-:·''r¿.ctel.;:, 

{raq ... ,e~{sofá.;tc·n, ~,;di:.lH )' t-=r1:d~:. 

¿n rétr::::p.::,:t1 .. ¡; =~ ,;O-,'t.:!rt~ '1ui: l~·S 5 ca;.:•: :rduma~ 
de.:. por r-.1r.:~~otnc' (:r1 J~t~'! uno C'~ l:"J: 1(1 i:ti:::.; rn~ 

forn:aJn ;,t•r Sa 1 1· •j¿.rald en l·tc.~ 'i vanc•:. 1nforri:es di: 
ca::.i:: au:laa.:.: 1.:it., 411 c.~. l12i C·:·rr.::zpc.ri0e1 tcijci; a 
.:u•J: ~ a:.oc1a:r:1~·n WHtñ. úta :i.:ocHfCl~·n tue: e~:a:r1 .. 
OldD e:n 1s-¡·4 ~c·r ler+t.éf!·~ y ~l do:r ¡, VAOERL: ~· ~C;r' 

carn1o;a~c1.Jlar 'i ~ ~c·r ~:.tre:rr,1•Jade:: 1l11r,c·: en tf1~lo.H1, 

pc;r Hi frec1,1i;.1KH: tdtd. a~ -:cffülCPZstía: a,n9~MtH. 

ar~~nc- t~~MU•:al úr·,1·:a y tir1C•mal1*': iJ€ e~~J-:fí.t·J~.~e:: 

1rd~nNts en .;zt1:.~ pti:1er1tH, 

L-:1:; 9rUf.•j! .j~ ar1•:-mEdias c·:ir1g~nta: q.;.;: i:.:.m:¡-;ir.;:r, J; 
a.:.coeiactón \ii,TEk ;.c.ri cinc-:· !~u1·, la d.:hrrJCJN', ce Qi.iar: 

f S:uth 0·~1 1 u ocric· :eg·Jn ta aef1ri1c1c.n ..:ie f~r,toir,,1 

11111; f,;i; tl~OS e;;:;o::iflccs óe J:1C1fc.nra:1or1H er, CC!•~O 

;rup':i YilfH1.li de lln ;utcir :i. ctrc• f15l, fcrdo e-sto e:s 
c~~•:.á ..:1e 'c·nfus1c•r.e: en Je literatura 0~~·11:!~ ::e- fían 
prc1J=~i~.st~ c•trn a.:rU11mos c,~!IKr V4Cítl. ·;:.CfERL, 
TREACLL A~TllLE, ~Hl(LE·'i, LEMnEM \d<•Mii i; l ;19r.1· 
ftc:i: 1rit;:::t1r:id y la E :1~n1f1.:a oe:tr:H-E-raJ i4~· • .i;1, e• 
:~ t1c :1J:En"li:· J~ie. ric :e .:ri.pl~~r, t'1 ! • :: . ..: ¡·(ar1 1l:tiai:, 

1vJt-?ro: dh·ér:.:,: de .j-:ft.,:to::- .::imei ·:nt~ri:o mirii'l\l;i Vi''ª 
1r·te9r:i.r .::l a1a9t¡..~:t1co~ ,J:-s, cnter1ci: r.·=t•:re~ fil.ti .. 
tres cnt~n\':: 1r.a¡.::rt::: ,·j, tú, 45, t.lt, tr~s crit~rtv-: 

ir.ayc.r;:. 'f ;fi·:, o '-HHS r,~"":r~:. e' ctiatrc· c'lti!:ri.:.: 
ff'!ay:ir-:s ·1:'.0), C· o:i:r"~l·1er:,r i.1r, ~:.~:ctr., ,J.: éifl(l:r.alia:: 

..:J 

i;-:.,-,.;~n1t~s ~lJ-? ..-arJil 1-: l a 5 1) ti agfe::t.o: a::ot1aoa:: 
(10, ~3. 45¡ ' 

fo,ja; 1as cc,~t·1riac10-r1es aedos aM111aJic: 'Dfrt~r-.tta: 

:i: Fré:!?r,tan cor1 frecuS:ncia r.+a1-:.r qi,Jé h H~·erada Píll" 
~=:ir, Ja frcciJMCÍd H ~r.m ma.: ·:rande O:'J?tljO :a te.man 
9ruVis .:-: t.rE-":: o..:fectc': ~ti re:hci·:·r; cori lo ~=~..:n.ja F·c·r 
a::r , u.:. hay '•lfi'?Ufla tir,i;.r,¡,;He- ,j~titri:• •jO: c:id~ 9ru~:· ~r.1~ 

t-:nt; 1 •• na :i:c•i:a.:1~·n .:-:Ho;l C•J!"i l; a:::::H·:J(n VHiEfi, 
::::to 1n:tu;·e- t.:jo: li:·:. def.:ctos 'j~ h:: i::i:tr-::::1.j~dt:: O . 
45). 

Fr.;.:ueni:u de: .jefecto; l!'1·:irfoHp~1c•n a:<:11:iac~:: • 
.) aricr¡:iiias f.6--;~¡; 

4 ónor,a Ji a: D-24% 
5 :in:•;r1~Jias 4~¿0;; 

IJ,4:.) 

(.;,1,(.1r.ac1c,f<i:¡ Qll CC·~one! de Oefedo; ~Qrfoló¡;ícos: 
·:ar.11acos f reniles t E,1:tramidade:: 38>: 
¡.r)~l-e:: t carducas .+ re.r,alH 
><rt<tnló! 1 r;;r.a!es 1 "tremídade;. 
'f~rtH·ra1-e: " arli!lés 
(45l 

1 renales.· 

Fr.::~1~nc1a óe: a!•:i:rac1bt) ói ancl!Tial las ci.:in9émta:: pc,r 
~are;i 

·mi rm• (91' 
10. 0); 
!5.G': 

lO. 01. 10. or. 
2). 0); 23.Qi: 

t.ra1•:1evi:::c·t~91.:as + renale; 
tr°'"e.;esofá¡1cas • c;rd1a,:;s 
tra~LJec.e;.citag1ca: ; i:ir1alet 
tr;q;e:,¿;ofá91cas 1 verte~r;Jes 

an:i1a: + Ci1rduca: 
:.naJ~s ._ traou~.,a~c..fi;tcas 

cn:1i:: ,. re:na:le: 

!4.7%. 
36.B~ 

10.37. 

';,(•i. 

7.~:·: 1.0;; 
3!.0); 

S.Oi: 5.0i; eir,ai-::: + l?i..trémidade~ 
anal~! + verte::t.rales ~6.(1); '.<é •• 0% 

rémde: + tra=11Je,J-::<,fá91c?~ 2.·~1. 

rer,;ie; • card1;:as . ..~2:i.7i: 

r.:r.a:JH t ar,ale:: 9. ·t>: 
fF1:da: • ~ertetire<J~: 6,6:1. 
rertalH + ~..:tremtdadet 21, 7/; 

~U·11i1ca: + erial.:: l,2i: 
cardlóca:. • •1.:rtet1nle; 2,3¡; 
car11aca: + i!..\tr~ir.1da1es 7. 7i: 
car1~H1cas ,. renal~:: 

cardiaca: t t.r:i:tueeie:s:,f~:~1cas 

verti:t•rales ~ =:ttrém1da•1e: 
~'~rte-t.,aJe! + rer.ale5 
~·ért'?t·rale~ ~ t.r~~v~~i~;ofé¡ti: 



vart~tiritla:: t card1:,cós 
vHtebr¡.1.:-: • ar1ales 

·~rupo tr.iQ.:i: ~ntre-sl: :it~>:sta anal1 onc.aialia: da-
9i:r,1t.0Ies er.terrio~~ s1r~Mlil~lla t' aph:ta r6n:d; de 
~tres: u a~ e:.:1fa·;:J 'I atro!sta anal C~OJ, 

e.ttr2m1d;:1.:: • rer,;12-:: 4.(1% ~4,(l~; 

~4trcm1dadt:¡ t t r=q~1ec•e;vf~91 cat O.ti: :),lj); J.ox 4. J, ·CRHER!Dl MMOJlES. 
e'tren¡.j;éo; • ,:U<ll::c?:: 7. li. 19.0/. 
e.t~nmtdado:; t Etr1il0:-! !l.8% :f,(!'1; J,o¡; 
ei;.tr2r.nd.:i:J~t ve-rtetraJe; 2.:.:i; 27. (1~; i7.0i. 

' card1a,::i: lrJduyc: arteru :..~cit,lll•:al úrnca 1 ~ 

::~,n 1-:·: d;f-:.:t.~s mc0 rfol.~1 ·11cr:.s que d::frn~r¡ o la 
i.tC·CUClC!i \'hTEF'. ~.:: 1jHcnben t?stC·S c:~f.:-:tc•! ·:·Jr.i1

:
1 !~ 

han 1nforna.jv t:r1 la literatura 1~éj1:.:e. Se h~)1 itiformed.c 
llP.P1 d1fe:rer1t-:s ~ anw1Mlié5 fil) c:ad~ ·~ c:~·ns1~eradü 

cnte:rio r.ar.:ir, leis .;.r,cimalia: mC:i; coracteristicas !e 
CM!téeran Cvll-0 F>rte de la deflr,1c1éfl e;tnda, y la; 
aMinaHas !T~r·C·S fr~c:;er.t-:-s .::n los ?~·:H:nt':s c1r1 ét0<:1a· 

CH<• 'IATEó ;e CC•li!l•jenn parte .;e Je definición a~pl 1a. 

dádt:s ~vlo rnciur~ malfc.rmac1i:,1;~:: n.j1afé:i, 

$e hcm 1r,formaoo u9rt.Jpa.:1or1~! ::19mf1c:ativa:: entr~ 

h1Fopia:u pi;ln;~r1sr y a¡:Ja:;¡;, C· fnpo~lasic1 ri:nal; cc.mo 

_________ .,._ .. ________________________________ ,...; ________ .., _______________ ;.. ____ .. _____ ..,_:,2 ______ ..;-.;. ______ .. _.., _____________ _ 

Pefinicíón a~pl 1á 
____________ .. __________ ,. .......... ~ ...... ..;-.. ..:~-~--~ ................................ "." ...... ~; ...... · ________ ...... :. .................. ' .. ;.. .. .:. .... ;.~ ... -~~~ ... ~------·-:. ........... .. 

E..;trft1l·jadi:s 

rlt1scr~u ve. ·fu: ion 
H~iilvÚlebra; · · . 
flp¡r,a:oif1da oculf.• 

-"--~- .::_-~--.:.-;:: 

Otra(&r;;~¡¡ faS"vertiÚ.~lés1 fusi~(• o a\1iencia 
.·de c~~tíl hs ) ,/ 

·-··~,,'! -<::.. 
~7-L,··_·.-· ·~ )/~.-~ {-:" 

Con iístuus rectM1inal o p~rir.~ai o. ;í~ > At;~Íla~bii otr~s -~~alías 1aifr¿;~!;sti~:a1es · 
ellas, incluya esten:s1s an;J 

· (,,;i.1111cac1~"1 rnterventr1cular 
tcrrr¡1;r11cé..:J~.n intera.tnal 
íetralogia d>! Fal1¡;t 

lnclu¡; atrrna .sin fotul¡; y tishilá ;in Emnvsi; e1ota;1ca 
etresta:. 

-----c,_=-,~-

A9er1em o dtsp!am rel\lil, uniht<r.al o> 
t.1Jateral · · · 

R1l\úies~$\Jpernu1wmós, dl;plk•'1-0;, f\is1or.a· 
:de.$,· ÓtroS, 

. . .. ·:·::; 

ked.iméfl premal (radío! o ~titnta!J 
rol 1dact i J 1a · preaml 

Otras .re.iucc1~; 
Otras FOh•J>et1l1;s 



Las ¡¡;alfc.rmcc1c.rie:s tra·1· .• e.:.e:c.té·;1i:c: m:h11en t istula 
.,. atre::1a e!of!;1~e: y ta: c~r.it.1r1ac1c,f'.e: d8 ~Na:: 87-
9¿¡, de le¡ ;merite! tm.er. At cm f1t d1;tal. O; At 
ol!lidó f j;, Fft ;¡¡¡;ja •114, 11:51. LO! fo•:W1te; CC<r1 

AE-f-1t :uel.:n tener s:c,::1ac:t<f'; ·:¡;1Eh en :1-Hi .. La tre­
cuenc1a ~e ,..E-Fít ::r, a:c.c1ac1.~.n ·;~fEi\ es d~ ~.;-;:~¡; i'.1, 

4~, ~o. c7, 111. 114. ;J51. 

Las: ar,.:.,.alia: ar~:·1-re:cta1es: cc.a.preM-:n toda: la: ·•arte-
1jade: de :i.r~:. 1:.;erfcr¡;jo: 1a r.a¡c.ria de- la5 le:Dr:e; 
::-:on eilt:i: 1~~ i;.~·. l1:11, l::::i tC•JC·E Je.: n1ílC•5: tHni:r 
af"lc•malíH :-1ta: .::.n r"i:~·.Jla f'0:,:~ . .:11J''EtraJ. a131.mo; ~nc.­

maJi;:: t(c,1e: ·:~or, fi:ttll; re·:tc1F.:rire;l; .Ji:: la: n1r.c: 
50:·; tH:r·en aMma1ias alta: cori fisti.lla r~·:to·n,31r.al 'I 

Ja: deriH arl(r.elia: t-~~t.: c~-n ti:t~ila re·:t.•:.•·u1·1;r 0:1 

rect•:i¡:erirnH.l \114i: l:·: ~~·:ti:nte::. con ónc1m~lia:. ólté~ 

a riE:r11J:i·:· tier,;:r ari(.r.al1H rercle:: 1e.1;, La tre:c1.1E''"l·:1; 
¡,;de 4ü-2'l'; <i, 4;;, '50, o:, 111, 114. 11:51. 

i:.: e:l de:tecto r..a; cc-r.i.on; ~·crt.e:t:ra; e:n ll',:nFC•::, er.­
c1.tr.a, o si;~err,OJc:er;s.nas; P'2dicul.:·s vertebr:sl2: au:e:ntes 
o hlFC·~·l;~1·:·:i:.~. IHH·FihEta o fu:l~·ti rj¿ Vért~:1r:ss. 

•H.:c.t1c•SH, d1:pla:ia o c;:r.::.ía de:l :a·.:r-:•; la 
tren1i:nc1; v:ria er1tr.: z:~-·~ot; 1:~ 45, ~.(1! t.i, 111, lH, 
11511. Ftr ;u fre.:u:r..:1a alta la e;;rna oíf1oa H 
e:.~'dut•ja FC!' al;~inn autc.r:; rt14l F;:ro ctrc,: la tn.:lti· 
¡e-n e:ntre ta: :i.n.:r.8!ia:. 1.::rt;:~1reila~ c:-n:1c.::ra.j~; crite­
rio! l:'.:S}~'r.::: i~t.). L:i fre::1.11:r •. :1:. é~ 

e:scc.11:s¡;,·l~1r.Jc-:1!/·:1f.n1: e::. de 32i:1 pu;:.j¿t, :t:r ·=~r,­

!ldena;: CC·~ dt-fe:::tos llh:rr.ire: :1 r.o e::Hr1 a:.o:,.:iada: 
CM ·:·trc1s ~efect•:·s .¡ertet·rale:: ti 14l. 

4,J, 7,·f·e:f1;:1e:ric1as e::·~uelét1c;s de e::itre:m1da·j :u~e:rior 

i~;Cl. 

Las eir.0J:".&l1:i: r:i•JHle: ccir.~rer·det' c·;er • .::::u raduL 
hlFOPlHn de ra.jM 1' .:utlti::. ~olljai;t1l1.; ;fe:a~1al, 

:1r1~:r.t1li=1 11111; lc1
: ~=c1'!r,~i:! cc•n ein·:.1:«eili;: rc.:1clt:::: 

:vn fr:.:i;-:ncu cre:e:ntC1i"l a~:..:n.:la ., t)1:~:,c:-l?;ia del 
P'Ji;eq la: le:1ori'2: aulad;s ·jei FU1;;r :<r· la: rr.ci: 
fr~cui:rite: E- 1r.clu;en a3er,es1a, duFl1cac1\in. bifurca· 
c1t•r1 y d1;itallzac1~.r¡ t:,oL Lc•s defei:t~·: :Hla•:Jo: .jel 
r;iul·~er ;e ri:n ci;.1ts1jera•:lJ ci:imc• crit:no ;;:ri<:•r 11141. 
La trec1.1H1c1a yar1a er,tre tj-/Si; t;, %, 111, 114, 

U; anc.~r.lia: renc1e: tt):!v)"!:r1 a;ier12:1c re:n:L r.1dr·:·· ll~·i, 

nefrC·$1S, ri;:,y, ~r, Mrra.~~1ra1 nñ·~·ri r.1ViPl~:1:-:.1 ·:•t·:­
tn1ec1M ~ir~ter:·~1~ll:a. '!•:tc·na renal cn1z;.:Jai ni=.~.r1 

;:élvt·:''• .jt_¡pl1cac1M re:r1aL ni:,,~.n m1;1t1·:¡ 1;lst1co e 
nIF<·FJa:n do: crten: r~ 1··:I (ll~l. Lé ;·;.;r,-::1? ro:ncl 
1.m1 hter:sl e: ta iria:. :·:lf1•'.¡n y no t1~ne pre:d·:nur110 .j~ 

H:o.:• •JHeCrP:• -:' 1z~·.nt:r0.:1 ;4~1, ~1(1, 67, iJ~.¡, L; frec1.1i:n· 
CH e; l< :.;.¡,5¡; 19, 4'.•, )•), 6i, 111. 114, JJj;, 

L:is .::ir•:Jl·~F'HiH .:c.n9;•n1:a:. :c1n ':ll.r1 1;ru.:Jas, la rr·i:~ 

·:·:,11~·.1n e: i; C(V1t.q·:=·=lC·r1 ir.ter.-:ntn.:uJdr· ~·-;.: :.:: •:.t•SEI'· 

'fa E:n ~i)-Cl'. 1j¿ le: ·:H·:: ,9, 4"::. 11;1, f :.: :i:.::.;1~ ti 

lf'Ef1~1o.l:· en ctr:: aru:.r.,:JiH: tt:traJc,,~1; a~ F~llC·t. ,,:c.:;1,, ... 
mtere~;n:.ii~r 

i:er~ect·lE. :ar:t+10:r1 :t: 1"tar1 1nfc•nr11:d<:i cci;.~1ri·:a~ll·r1 

inte:ratrul E'• ~(1~; .je J.)! ca:.;i;, tran:c.:.:1c11!.r, do: -3rc-.n· 
•:e: =rterH1:.. t1-.:·rr:•:i artenc·:.ci. c1:.crta•:t~;n .Je C·:.rta. 
1Je~t.r.:ic:ir.Ju \1141: y tetr:,J,:.9ia je Fal1 1:it ¡11)1, Ld 
Ht:Ct10:l'1Cld €!·:!E ~l·b4:~ ·~:, ~.(I, t·~·, 71, 111, 1141, 

u ;rtenti: tmb1l1ci!I ·.ir11.::1 t.1er.e tr.:cueri.:u at: 13-70:', 
n, 150. t llJ. 

4. :i.b,·iiefect.I'.:·! CC.fr9H11tc.: ~útet,rale:: tVL 

Lo: ano:.r:.;h=: "enet.r¡¡;e:. ~r;:hr~·en t·.e!f.hért'é.ra~, ·~ue 

4. ?.&.·[1er1c1ie:-noa; .a:·1ue:lH1cas de e>;tr.;~,1 1~;·~ -1nfe:ric·r 
(L), 

La: aMmal í;: ·je la ~:.-tre:ri1:Jad rnf~n.:1r 111ch1yén 
hlF·C·Flas1c •:1: fe~'.ir, hlFOt.ih:ia (• C9E:~"C!1~ do:: t.1b1¡¡ o 
~er,:1né, a:,1:;r1·:u. de: l!'tHéotarsun.:i:.~ :·:ilt.;a-:ti 1 ia Fre· 
a..ial y :.1Mact1lu t111J; lmec1,:.r, .::.; ,:a·:er;: .:c.r1· 
tracturéi: en fl~~t.:·.n. h1FEr.e:>;ter1:1N1 •:JO:: .:a.j¿r;, c.;1.~·? 

val·;a. 1·11Vi~·hs.ia •je i:q~.1.:.r., 9er~1 re.:¡.1rvatu:r., ~li:. 

11end1d·l f:rn:3 .je l~r"t:•:ta), I' taltVi:Z e:l -:u:ti a rih:nu.:Jci 
o:: t·i lcter:l 12r;.i, hece c.:.ri:1ce:rar:.~ u 1 t.:!'lc• ~1er.°'''" 

¡¡pi: 1:- fr::.:·.·~"·CB ·.:z .je :c1-~)'. 151), :1:.1 , 

:e der,,:Mn;n ?.si a le•: 1jef2.:t.:: ~c.rfol~131.:,:.:. ~ue M 
:e haJ1 PfO:·F·~iEStC· C0:11f1C• parto: ·~E l~ C!~1.:1a.:1.:.r. Ví-iTEf:: ~E~C· 

~i;e :e ;r:.:1.l.;ntr;n e:r1 li:•: q;;1ei·.te: ::·:.n 1:: cntenc•:. 
:i.1t1-:1.:r.te: pcr& •jHgnc·:t 1ceriai ~ iH ar.::.µ.a}in -~1.1.; 

~J;·.mo~ inoe:t1;!t'•jore-: har1 St.lP•.1i::t•:· Vis:'te :J-:: lé ~s.·:·c1c· 

c1u, perc rfC• E·n a-:eHa·:J~: c:vrri.:· t~l.::: Nr la 1t:c1~·fíó oe 
le-: autore::. 

M;r, '!l•l--:· pr.:.pi.1i::tH c.:.r.;~1 ~;rte: de: 1; c:.:.c1a-:1Cr1. !.o? 

han ·:1e:,:nto3" :ndn:.:::falu, e-.:ter1c1.:t.: dt:! :c~;ju.;t,:· di? 
St!·.ic•, htFOFi:i:;ie .:.:: l;:: r:ice~ r!er .. 1c.:;:. 1 ClErr~:.; 



anteneir J' i:·.:·:t.~nc•r Gf: Is i:~·:ii;l.:. HFtr,al t:li r.:la:1a1 
1:00 Ufli e;{tf~/rfJ1Jad htH1pUnc:a; ¡ i;r~rieo;1r,i:rst-:·~1; 

(ll, 

L~s ¡n.~lli:iBa:: octtla.ré:; G~:crita:: ::.-:1fl F-tO!U 
~a!?~Ot'aJ, ~st.r;t.1::mc•, <1FCt•:1,jad d.: h ':t.r11o:a, micipia, 
amsocorii: 'I r1e.t~r.:-crc.r,,}¡ ~.:J ins t12>. 

le» det;;cto; a•;nc•;hres 5>. t.ilhn en ll·Jj\; G;; k; 
c~:os, CVíi.Ff~l'1d:r, apér'!dicei pre:a1jfJCl1laras, vr.:Jó;i 
dl!plúnca:, uiplar1teCl•'n ti&Ja de CrrfJCsS 1 !E:OVi pre:.1.1· 
rictilares y d;;f;;ctr,s del car.al a11.j1t¡yo i50, 1141. 

El lab1•l y p;Jadar r1<r1.'.J1dc·; i• r1allan .,, 11-29% •le 
tc•s ca;c.::1 ~1.1~,JE:r1 ser 1Jn1i~ten.le:; Cr b1)at¿ra:Ji:s. (4~,, 

50, o!, l llJ, 

l~ alresl~ de C•:rináS t.Hn~ fr~;;u~nc1a •:I~ !l;·;, C·!J~de 

t•r tin1i;t>.ral r, b1latoral !~O, 1141. 

irigurnA1~:, h r;cyc·ria :on bihtS:Falc: ::e obten~ 
Ctjrl maY~·t fra::1.1i:ricu en var~·ri1H {'.50, .. ,tl 1J, 

La . fre·:Ú~ncH1 t•t·St:fvad: ~! d~ 22-:Jé};, at,;i.mas 1,¿i:a: 
::e Er1C·.1~ntran HI) i::d!E·:to: rt:nale: a:·:.·:Hidi:':t la: ario· 
mótias. iriel .. r,.~(1 ~;>::ri::::1a ·~.:. 11reter-.. llf~t~,.c·::ele, htdrc-
1,1reter, t1reter t.ifldc•, mi::;ali:.uretar Ul4it ¡ .. ;~,. . .:;u d~ 

uratt~ ¡ '•E'.Ji1a naurc.-;énin (501. 

,~e t·1cr1 d::;cntc· -?fl vt1r.:•r,es cnpk1r·~J1'11a. ·1L1t: e: la 
éri.;i11:Hs. r1ai tre:cu-:nt~ t ó mtfrJ1):1 1Jr,ilctE:n:l; :.:.1:.:n:1ó 
1j€' c1:,r1du:.t•n dtft:r~ntt:! i50l: atr,:·fta .j¿l ~:;rc·t':', 

e!•:rc,to bitld.~, :i·3;:•·.~:H1 dél ~~f.'!? l2f,J¡ .-,1.:r'·F~nt! 

1·,1posc-a~1a:, • e-:ter10;1:: del lfleat..:i t1ri:tnl, p,.e:puct•J 
re:~ur1d;11t.::, f:r¡ la:: r,1f:! a~O:t"1.::1; o h1p;;.¡::l::u .j.; C•\.il­
n~,::. a¡e.n!'?!lá dt: 9:0:111t2des vit~rri.:,: 1.1Jt'!?ri:, tro;'!",~a-; y 
ve:91na.j 14Ji; :itr~tl3 !Jd9J(,al, CS;f-?ctr:s. .J.: f,_,;i{1·, rr •. r 
!Hriam1 con :: .. j~1lc~c1 1Jr.e; ·,.:nat·l~:: tl~ Jos ;o:n1hl~:, 

9en1ta1~:s ;smb19l.o::, ht·10:: e-ct~j~1c1:•:1 l~b1os fu:s1t•r:a­
dei::. ao;er1c:1;i j.: 'r1;h10 y ~~.:uj~·i",iirmafr,:ij1tlzin~ f~mo:r;1· 

Mari ::1&• v~scritas e:r, 01.-er;c.:: irit.:irM: =·E-=11~si:, (¡(, lJ.:r,.;~¡ trtClhari.:1a '~~ 15~43,5;;, ¡j 1 501 t.;1 931 
?tllmcr1:id50, lllJ y ag~r1UU trc:¡ue::d 16J/; la ~9:M::ia ll~I. 

P\.tl:.cr.ar s-..: a:c.:n a l!'1€:r:lldC1 c.:1t1 ·::l.::f1c1er1.:u:: t-!quelét.1· 
cas, erl(,~:diai a~ ir=:.Me.: a:rteria.:, ,:árduca::~ 1Jf('9En1- 4,4,?~ütra:. 

taJ&:::, de vía;. aer~a:: rnpe.rit:·r~~, i:sra, r1t:r'01•:•i cranea· 
1.:5, tutu:. 1:'1·;e:~t'>'~ t•CIJC· y é!Mag(rj U a~.::M!lé 

trc:::wi:td H H•:•cHi ·:·:.ri oefi.:1i!n·:ia: o:el radio, ar¡(•ma­
lió.5 ':"rcHa•:a¡, 1ostr:•lr"tt~!t1na1es y ·1en1tcunnanas, 
63!. 1:!-? ~::;t,•! ~e·:1ent~: ti~r·-'2r· é:·:..:1a·:l~·r1 ~·AH:F.: !l? t·,a 
prc.p1.1i?:sti:< .:¡ue la a·;€:nE::1a: ~·~¡J¡¡,,:.naf y u ~;er.ii:u 

tra.q.,ie:.1 r.:ru,;r, parte ·Jel ~!~·-=·:tr,:· do! i:!-=f~ctei: cc.ngán1-
t:,; dt esta z::·:,,:1i!.:t.:•(1 í46, 63J, 

S~ encu€:ntr~ri en 25·'51.'.~ ·le: I~-:= ~:1c1~r1t~s, a me:m11jC• ;a 
o::r .. ci.1t:r1t.rar, en F.l!Ctente:; ,:c.n det.:.:tc•s '•'~rt~tri.JE:, al:;¡u· 
rie.s 1::i::~·! tler¡eñ r~:;t..n: n,:;rm:L La:; lti!J9_'.I_~:; rndu)'~fl 
tu-::t\11"1 .j= co::ttlJc:. cc:ttlla: St1P.:rrr.mh:rana:-,-·c-,c~t1·­

lUS r11F·:.fl/os1·:;;, t cvst11l;; t•it1das !Sil. 114>. 

·;e ~r1'u~ntrar1 en Jl .¡¿;; Jja i1JS ·:aSJJs, se r1:m dtscnt.;. 
;strHu: ·:lu~er.cl, c:..ya trt:cli<:r,;10 er1 ~I ;r\lpJ e~ ,j¡ Zll. 
!67J; est•nC•llS ?t!Oncó, •llVHticulc• de r.eckel l m;1-
rc.t¡:.:1vri 1nte:t1r,a1 t)fJ, t.9, l l·H. 

:3e r1an informado at.res1c di: ,:c•l\;fl, h~fitp~J i1i::, ;-ard:· 
lttli hctal, ~1:il1r.1cr.:,,31ria, t.ern1a de M.,:.r9:-;t1J, c,:9~ .. 
r.esta: de VÍiH btliarés y v~::ícuh t11lH1r 0141¡ mJcrog­
r::itic~ MpE;rt~krH1T;,., tc,rt icolts, ~c-r,creH am1lar 
iS7J ~ c·nfalt=c&ie an .6'~ de: l.:·s ca!C'5, J~f~ctc.; do:! t.ut•o 
fii:lJf::J e1' 10:,; y t'1ernu d1;fré~rnatica en a;; q~,): ai;t:rie­
$1U de ·1~JÍ-9tt unnan0:~ c~iia !261; a::¡:l~n1a, 1.treco 
per~1ster1te -: 1·,1;:.c.~h::a .je art.:na 1Jtti•:U frlir,1t1·•u 
11111. 

Eri 1804 fua .j::cnt·:· iJrt ~·ac1.:nt.~ con a:r~Jia da las 
-:--· e:~tr..:ruc=;;;;::: ::HF_~noro:: y fo.:t·~eltc de hs ~>:tremiocdo:s 

1rifert·:,ras ::¡'Je ortriet·a ::.:,r el crr10.l13c. t·;31, <:-E tal ·,·ez 
une• de los i:é::·= r~·3atnd1:.s r.a: cnt1gu:s di! a.:1::cicc1t•r1 
VAfER: hit1ti1én s~ han rnforfl'.odQ j,:,; fato;, uno 1je 63 r.iir. 

y ot.rr.i oe 94 mm •:on #'itilf.:nr,;c1i:•r1a: tr:.l1.1.:~t:::vté-;:1c~:, 

analé:s, ·:ér.jucas, e;~1.1al.::t1ca! J' arhna wrt•1l1cal 
út11ca; fC1r ~;to .::i t:'i('.r¡:en d~ }(.; tet·n at·c·rtf!.j.jS f:·~iede. 

:ar 1m~ortdf1te ~a1·c c:.:iri:Ef) ·;-:rié:t 1.:0 je 3Cllt:tdV 1:on el 
c1a9r1~.:t1c\• r~:il1:0°j::. l7é, l~í.:i, 

.j(!·~: t.::~u.;,;t; é:l FHL· r . .:•::llC· j~ fo:; ·~;r,;ne¡ H I'.:~ 2.8 
in 11·~.1,4;, =1.: tc,s P~Citfites H: ~ncu~r1traif harmas ':~ 11 ímtté:S 2 .. 3.B 1 ;: ¡ et de hs ifMJo!ft!! H da ~. ~~ i 3 



ttím1tes ¿3·J.1 k·;i; lc1: línata: di:: pes.o en ,;eneral 
;on C• ¡Oijo-.;')(1(1 'l 1n, 1141. u tallo r.·•d1a oc lvs 
varen:¡ es d: 4;,5 °:m íli•1tc; H·54.5 cm1 i de 4·¡,4 cm 
en la~ muJ.:ré: tíim1te:: 4~·.:<-:.1.2 cmillHJ. 

é.i 1~>. o.: ¡o; Fac1.:r1té! !C•li rr,.;.rtir,atcis y 4~.i; muere:n 
~r1 el pnr¡,er C!•~·=' ·je nda í~5J. La t,,,·¡:r·t~ C•c.irr~ ocL1rr(! 
antH ch: las i:;v: ser.:ar1H .;.: vida en t:l ~.4\ de: lc1; <::1!0~ 

i .r:n ei 46i; rn·:ej.: -:ntre los t. y l.~ n:.:.st:l de e:1ad 
11141. La tr:cc.:nc1a e; lo ;¡c..;¡;cil/', \'ATEf: " oe 
1.6:10 000 a l:J jl)U nacidos .. 1,¡; 145, 711. 

·~c.r1 fri::.:r.ier.t-::; FC•l 1r11dr :.mr11·:.s, ni:;,orra~1 ai t ransva~1 · 
r1él e:scasa en .:1 Fni::.:r trir..-::::tre. aCtl\'lC!:d te:tal 
di;m1r11J1•ja y ,:.1is1.~tudra?1"1nto::. t=r¿.jc:u1nan los · .. arones .. 
la trecl1e:r1cia •:bs'=:r;;.::a e:: ,JE ~17·7li. 11:1 • .;:., t.:1 .• 11)>, 
La frei:ue:r11:u de pramat1.1ri::z e: •J.: 40·64i.; t1o?nen ba]') 
pe::., al r,;i:er eri ~(!-¡:~/. 1;e 1•n c:..:o: .,. :u crec1m1er,tc• 
er. pe::o ¡talla e: l€r1ti:· 14S. 5LI, 67, 11s1, :1n ~rrti~r::;·:r 

r1ac1a el tercer a~,ci d~ 1·1da :e :itú~n car.:a do:: h FH­
•:a-1t.lla ti1) an ~·:!ad y ~·e::.;1; la mayciria ti.:ner'I rntel19en­
c1a normoi lll~1 J. 

U lv.&% ae !¡¡; f'CW•to! tiene madr.: d1lt•l:t1ca;. 
se ha 1nforrriedo de 103est11;n de pr~·~e:tti,teno:: en 8. n 
oe 1a~ ~adres i7. t:.9·721 F!:rú n1;, ;¿ tia e:tablecid.~ tmc. 
reiact•!on causal C14i; otros férrnac·n 1r1formados en ia 
llti::n1t.i.1ra S•Jn: ant1.:m~t1ci:.:. dléZO:Farr .. dri:1;as pua 
f ert 1l1dad, horrr1·:1nds t.1 ro11ea;. 1j1 f~n1 lh1dar-.tc·ir1;i, 
drú·;as antih1p;::r tens1·Ja:, ant 1b1~.t ic.:r: ! Lsti, a.-1t~tam1 • 
na$, sedat1v.:.:, compui:;o; ,je tn¿rrc• 1n~·ectable:;, c10-

roprc,méz1na; ~c·cair1a 11. :l ... !iG, c:i. 11~1. 

La ir.avoria tienen c;,not1PC• r.c·rma.l i ie.. ~.G, t.i. e·;;_, 
115J ¡ suel~n :er caso~ e;Foraj1i:~'; :in en·:le:ni:ta de 
part1c1pac1~,n o.: a9er1te; ·;-:nét1c.:i~ C· arnc1entele:; t:t, 
:;o, lltl. La edaij del% pailr'O:Z no inrlt11·e. ¿;te e;· 
p.:ctro de ar¡c·r1tal1aoa.:; ~i.o.:oc oc~irnr .:r. ,·1H1e; entie:r­
medade.s, 1ncluyef1do alto:rac1·:·n.:::: .:romC<s·~·:r11ca:;; al~tw,os 

-co11ipon~J1te:. de la a:·:•.:iac1ón \'rilf.f\ tienen neren:ta 
dori1nante; se r.c1 tnforma.:i.:i d~ ;.:i::el'n ron,-:l:1Clt..:s .:.:ir1· 
coroantes para fistuJa tra·:R1e:esc1fag1ca '1 dtsccirdante: 
~ara la asvc1ái:1M VHítri i4Jl: t.odo é$t:i :.u31er-e heta­
ro9r:nc1o;d et.1vlC.,1ca 1:e, 45, 1111. 

Un ~eqiJt:~· Sl1b·tn1pv oe pacter,te.s cc•r1 c;c1c1ó..:1t.-r1 \'i-ilEF 
ttene herencia aut 1:.:c0rr,1·:a d:.n1n0:r1ti:: las anrnallas q1Je 
lo carccter1zar1 c·:·:n:-rar.,Jen .Jetect~·S re1~ale: lr1ñ:.n 
Mpoplti.:.1.:.:., ·,'ál·,·as ur~trc.le: pcist.:nore!. refhuv 
ureterovE:stcal. ester,c1:1: del r,,eatcd; .J.: les C•re1a: 
tapéndlce; 01.1r1culares, .:fefe·=~·:is r1e1Jrc·.sensc•r1ale:, 
c•re}a: iat1rit·:.rr.1H)¡ ar.¿.¡~:; 1i::.tenc,:i; anaL ~rici cu· 
t1 1~rtc•, F1el Feri~r1ol r.::.J1.1r •. Jant.;, an•) 1r..~Erfor.; 0jc1 .:le 

',, ...;.._. 

t1~c, alto1, !-adule:: l~ul;areS :1..iPúri1rBar'ahoi,-. anchO:¡ 
bi f 1~0; o di 91 t l form<sl y otr;; ;no"'ª lías en manos y 
pie;.1471. 

4.7,1.- Lc1; fádo!'e: t-.ered1t.anc-: :e han estt1.11ado por 
analViie cr;n la: alhrac1c·r,.:::. ,je h:: e1,t.rem1·:!ade: e11 
1.ma o::p~ Je rati;in mutar~te .:on r1~:n1111el ia :joornante ('12), 

:.10 err1bar;o e:ta l"1lP~·te::i:: h1e i:!tan.jc•na.jt1 FC1r la ev1· 
·jenc1a ep1der.,1·:ilóg1.:a de la falta .:e afec.:1ón f¿,m1l1ar 
y h Fre~entec1~tf1 e:F'C·rC•jt•:á de: los caso! l9~J, 

4.i.:.· Lo a:c•+:1ac1·~·r1 VA1Eh e:: ~ri:·•:lll·:tc· de un deteo::tc• 
11'1¿::: .. ~-::rrito q·_¡e C··:urr~ :ntr~ la 4a, y h. ::emar1a:: de 
vida ¡r,tra1.ito:rtr1ai ::i:·?c.ir. la eFc·+::. .:n ·1~1.e oc\1rra Id 
lesión v;.n~ el e::~~·:tr 1:i Cé .jefe.:tc·:: ::t1FerfUl!!tJ:1s, los 
·:1.iale: :e 1·1an tnt>!::;ra~o en el •·e:.~e,:tr•:i do!: ·jis~hsia 

me:.: 1jt:fli,1·:~ a..:tal~; lo! :,r1~·.r.;lías d~i C<:ir"a:c.n, ti.it,o 
d19e::t1..r·:., rtii.:ir.o::. y e~tn:r..1da-je: :c.r. CC.l1Bda: ~or lo 
:·:.ür.:d1;tel'!:l~tf1 .jei ti.itic• r·.e1.1ral .j1Jrante la t:Jribrio3éne· 
si:, ~·1Je: e:tc-:: de:fectc·:: :e har'1 ~l!to .:n .::.tado: de 
d1;rafH.• ;jal t.titio rei1ral y .:n h d1:te:ri:1vn e.:perimo::n­
tal oel tutoe1 rie:.iral t31l. 

A, 7, :;, • La pro::er1.:1a .je w·, dete·:tc1 eri un cci~.~·li:J.;1 ae 
carrip·:·: .je desarr~·l lo, .:::te H: define .:mno la parte de 
im ;rr+t•rl(•f1 ·:;;,¡;:: re:ic-:¡.:.r,é to:rr+Fvnl y .;:.nculll'.eir.rite C·~M 
uria unt·:lad coi:1r1iriada a la: fuerzas l•:i1:allz;,1ja:: de 
or9ar11zec1Cor1 'f •:J1terer.c1a•:1t•n, Llr.c d1sn1F-c1.:Sr1 del cc1~· 

plep de: i:~m?~·s de d~:arr•:•l lc• P\lo?•je re:ultat eri defec­
te<: cc.r1·~er,1~0: ri:.1lt1F'le;i a rr,er,1.i·X c•:•1'it191.1n / a '•t:•:e:. 
•Jl!Unte:: .::r1t.re :.i, rur13ur.o ·le elk·s .::t~ :1e;rpre pre­
:er1t.: eri lo! ce:·:•: 1r.t.:.rrr,a.~i::= {';, 4~·· P, 11 ~,¡. 

4,7,4,· Lti: atii:.rrr1;lid;.j..:: er1 el fi;J_1:1 :;r,·3·Ji1-.e-o ijel 
err.ürtM en .j¿:Hr•:•l lc• t:1 •• -:·ler1 l lev;r a .. ;n e::ectrc• d€: 
arK~·~liH cc.n~~r.1t;; 3re .. e:: i:e la D'ilt~o •:.:.1.i=al 1~el 

Ciitbr1ór1, .::l¡¡·o e;.trc:r,o m;:: ;ra1e e: la ::irH,·:·mella: an 
un ViCl'!r,t-: :1rer1:.r..~ll:.:. ::.: C·t.:er.a ::.:.:1 :.1e!!'F·re ur.a 
::.:ila art.:na ~1:rt1 1l1.:eil, ia fe1tei de la C·trit arte:ria 
alti::ra la rr.itnc1C•r1 •:le: lc.s teJid1:': en 1:le:arr~·ilC1 e 
1mc1.je: la :o:~;ra.:1~.n de los :.nrr1:.r.j1.:! d:e la; ei:tre1111-
Jadt:: 'i e::ta:: ·:::i•;edar· h1:1c1r.:oJa::. se: ot.;er·,:ir. otras 
i!1r~:.111alía~ ~r. tos u~ar1.)! ,.;:.:1r1•n uvs. 1(16), 

4,7,5.- Durar.te 10 .:m~1no·3ér.:z1~ el feriór~~M de la 
lftllO:rti: Ci!hilor ~ro·;ra:r.:,UC! .:: e::er,c:1al ~=ro q1.1E: lo: 
i:.r9ar10: t.Cf."1er1 f~:rr:ia null'.al •:' ;e :Jéfrna h e:t.n4ctura de: 
c1E-rta:: re~1one::: c.:.rpc.nl.::::, c,:,~ .. :i al Fahdar, por 
fu:ic.r. d~ Flie·;L1t:s ;.eilatw::: e• te.: -~edvs, p.;ir re1i0c1cn 
del te.11d,:• 1r.t,.;:r·d1·31ti:il. Lo 1Ji'.1erte celi.1lar e~ce:.1·":i C• 
e:ca:a ;.1.1eje :er 1:~.1::a .j.;: Mlfc.,.1:,;-:10.r:e:, esto s~1el::: 



~er ·:thlSá~· por álteré1:1c;r1H er. ei metéc.c•lt::1iK• celular 
C·~lV'attv~"¡ pi;.r IHPC•Xld o 1:·::¡~;..:llta., E:tC· OClirre Q!.líénte: 
la 1r.i:-J:inta1:1M .jel c19:.to c. F·c.r tenit:igcr,os; 1:i:: ir.al­
fc.nra•:1c~· . .;:: ae: la é:c.c¡;;:l~·l"I V~1~r. ::,:ir, prMJ:1dos FC·r 
1.ir.a. !t?HC·n üe1 emcr1·:,n ~r1tr¿ 1.:·s: dt=: 3~ a V 1jel 
c.::arrcll~·~ ~er1·: .. :l·:· 1:rit1c·:i d.: la or·?a,· .. :.t.:ne:.1:. 
e!llt1rti.:1r1:i:na 15·P. 

4,:;,·(1u·3r.ó:t1·:·:i Yli.:r.:r,.:t~l y OHd·:ior,.::: con c•trns: 
d€fec(o¡ mufol691c·:•;, 

L;: ar,.:iFialié:. de la ::::ci:1ac1~·n V~1ER :e :::.:FCf"F'C·rter1 
los Oefectcis cau::adas pc1r talidc11tt1da (711, a lH a::1:i­
c1ac1C<t;e; ML/f.t y (Hiif:,;:. \46, l 141 y •I ;indr·J•• a. 
re3re:.1~·n Céil.Elal ! 111); ?i; d:: lei= ca:os t 1cr1~r. .:aus:as 
C•jfl.:·ci.:1~:: cviv.i tn::~·mia D, tri:.:•mia l'?., .:ele·:l·~·r1 4F·-, 
,jeiK1&1 :p-, J¿l¿•:t·:.r. 6.:;-, .jelec1C·ri l'Jt:i-, Oei:-•:1.;n 
Liq·, Siridrc.me riecleJ, ::iridrc·me :elh • .:·~ge:r: 2% t1er1.:r1 
teriOOMs o :indrc,r.iH j€: et E·J"91d jescc.r1;:u:1da, .:-:r·•·:i 
s:ir.arc,mo: de apl:s1a rn1.1llertar.;. :~·:.i¿r1c1a ve o:i;trvfla 
de cJ.:•é•:a. s1ref1C'mel1a, s1ndr·::r1e Fc·thr, t•ana:i:: amn1,;· 
t1ca:! ::ir)Or·:·rr.e Gol~.:r1h::f 'i ·;-:r..€:k:: ur.ic~::; té.\ •:!e lo:: 
pocH:nte: con ascic1;c1C·n VAíER nJ t:..:n..:ri eitra 
alterac1c.r1 tdi:ntt f1•:et·le (.;:,, 4t., ~·O, J;, 71i. 

3e ha ::i19eri11
:. '1u:: la ª~':•ciactM VATER. el sir1drc1.-•e 

oe re.;res1~.n ca:u•:l'aL la ::ecuencu, fi:·oi1t.an::ly y tal vf!z 
Jos ;ecelc·:: mrno.:19c1to: re~·rcseriten 11 ferer1tes gr:idc1: 
o~l r..i::mc1 .::etectc,, y :e 11an é'3PJPdóC· com.J la secuencia 
r 1v!"t~~=l \ :5, 101, 12J1. 

El ::indr.:,ma H~,H·Oré:n :r.tie:tra herer1c1a aut.o;c.m1ca 
r~c~nvs '/ ::;¿. .:arécteriz~ pc.r o.:flcier1c1a:: ra:diale; y 
car.jtcr::·atiC! c:·r·9~r11t;; l:i a::·:·1:i;.:1~·11 VAftK M tteM 
P~tr.:in h-:re.01tanei 'i t1.:11e n1.11t • .:r·:·:a: citra: :mc·mcdia:; 
han ;1.jo c:-lifund1do.: ('ji,!, 

En .,cas1i:.r1~S ::.: 1r1f.:.r1i'an caso:: de pa1:t!=rites cc·n m1me­
rc . .:as :ir1c·mali=.: )'no :e ri:cc,o¡c .. :en Jc.s pacit:r.te:; cc·n 
esoc1a:1·!lf1 ·/ATtfl 1:5, 17, J9, 6L 1031; :e ha ,je:cnto 
r.m :1ndrC·i.e .:.; aric· iri,perfora•J•:i cor1 anornaliat Cie 1H1n·:•S: 
;1es )' cire.ias 1i¡~ ce.dría cein::iderarse cc.,1C' asoc1acit•n 
VATE.R, :rn ~mb:.r·1·:· t1erie F1frer~:i;. autc..:~.rn1i:tt dc,ffi1r1ar1-
t.: 1• r1C• :e han trifor::·~J·:i en él .:•trc.s dafectos mc1rfolO· 
,1.:C•o il l)), 



'/1-·-!:1J: .. li1·~k'!t '.'~f:r;. Efj =t Iú:flíUf!.f· Ni=1fWNrtL l:~ 
f'tt!Mlrd~~ 

;.i.·F1~~c1.1~r.0:'1:i da ar":r.•:J:a: cor1;an1t~:. '1 :r1~!1:1r 
an3,ji:.t1·:0, 

:n al lr.nituto r<a:1c.nal ó= fc·l\;t.ru •ntr< l'i7(1 r · 
i1.::~ :.~ l':lOH•)I'¡ 51~.:. :lit•:·f!lé:i. ~2 tlle: ,~.;: tH:1"1E:rf 

tir,~ .j m:i: d: i;: :r,on'.ai ¡=.,:; iJ~ la E!$C•ctac1on ·:hftl\; 
esté! se: tc·u.:r·:.r1 cc·m1:~ uril'.~1·:~· oe trat·cJc.. Le•.: :i:J 
~aci-:r1ti:S c.:~1 a:;.::r:1:ic1·~tl VRTEI\ H d.:frn1er.;n ;or la 
Frt::er1ci: de tri:: '' u.a: c1.iües~=;i.:re: =.r1i:r:t:liH ·:c1r.;1de· 
rada.:; i:r1t2ri:.: rna¡oré: .je la ~!ociac1 1:·ri vtHER. 

:1, l. l. ·k;ruFoc1Vn y fre.:t:er.:n il; la:.. a1¡.:.r.i=Iia: cor1?é· 
Altaó, 

. . .. 

t.:: rr::i.;.:;r,,:t:L c.: l·n ·:rtt¿n;;s m:rie.r:::. :cr1 l~: 

~~ .. ~J"t et~~e:: 

Fa.:t:H: 
lnten-mat.::: 
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l~!talc!. 

inc.:ra·11cc: 
(r;r,;;lc! l(,¡o,;I 

ful.::.:t~are: 
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·n: .. .·dé ·:a:Vi 
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ll 
1:1 
12 
11 

4!. l 
3:..~. 
34,1j 

22.b 
2o.< 
li',(i 
·¡,4 

'2e: .c~lc1Jl6 13' fr: 0:t1er.cia :it,::uada ~h: las :in~.rn:illH 

•:on;.:r.1tc: =:.:·r1:.tdHcéc: crlt-e:nc:. ir.a,.,;.ra: ja \'AltR Ef1 
la p~tiHtc1·:.n ,J-:1 un1vcr:1j ·¡ :.:: t·:r.t:~ 1:.;r,.o la fre:·:~1.s-nc1a 

e:F·ed~~ -,,i: la r..i.:e:tr:i .::tlijn-:ai :;: c:dc1.1l~· t~ir.t.1.:ri la 
._fr¿:ú~ñc13-_de las ar.o:.~1ia: en l; m.1.::tra. 

L~ .. : ·t.:~ ·pa~1er.tes ~~,h- a:c .. :uc1~.r1 vAiER ~:;;~n~~::i-ro:s .o 
fil,a: ancr.ialÍ-a:,·-mtli;hOS'di: :llo::~c::•r1 4 O~':i Y .it;u-Ooi "-.:C·~-'- -._ -Afl.i(·~-cUl~::. 
6 1:e le·: entera: rr.~yciro::. ·y('.i-róJicH 

JO 
. - 41) 

. lt. 

ll' 
4 

L;::.. fre:ci.1.:r\Cta.: ,:le ios_.:ri~enos il'1aiorc: :..:.n· la: 
n 9~lb:rjte::: 

-- - tara¡¡:;¡,­
Renales 
t.:.nc·rréctile: 
E:itr::.ud;J 1rdenc1r 
l ra1 1.ie~·eNf é 31c;.: 
f\;.j1a1e: 

\'HHtr:Iet lli 
Hrtera •.1r.:.1llca1 1.1ni.:a •.:1 l(I 

:~: ~~~: 2~/'~~~·:·~-1~~\:C~éG;~;~~~:.:s ~:::~~~ ·:~¡~;~,:~:.; 
r¡¡scr.:· 't 'll'llC.r.:.;-:'·~1.::r1i:t'1te:. 

''íra·11J;ce:.cfa;1:a:: ¡i 
:_ P.er1ale:s. . -~u 

'wadi'at.!s · ~5 
L .uH·ub(éi)rifúic.ri -ié: 39 

. .'" :· :·.·" .. ~-.~.. :· 

~¿ éibJi~da·= i45.55 
.XL.cÍiti~{ il,07 

· ¡ra~; ~e llb<rtiid ' 5 
alf; ' O. Q';, 

Esta: f(~·c.isn.:tas :e coi;:::i.raror! cori •1r:a Fniet·d ~.:- :<.~ 

F-Or_~-_-dlrE:t'H! '1an:tiiO:E lMe¡:er1d1ente: 1 la t· C,~l) "''= 

1'.h? _la ;.;.cl;,c1t•n ,je la r.iué::tra e:: ':nfar'!r,tt: de la P·:i· 
bla!=.1~-r1 d.:.l univen:oi y pr;ede =~·~·:.r . .:rse: :¡• .• :: o:q:.te 
c1;ur1i r::1ac1M entr: lat ar1.:irr.:Lt;,:: c:ti.1dta·ja:,, lle' :-:: 
1nclu1erc.r. l•J! Cet.::tc;s \ér·t.;t,ral;: fil la :rtHle 1_.r,,t1· 
lt:al 1Jrn:;, ¡;, l!JE: rio 1;:iy óat~:z ::~1fi,:1:nto::: ::·ares ~re· 

ct::r ;,u fre:::u-:-1·1..:1: er1 el l;r,r•~r::.:. ·:lE trat.aJO, 

~.e ,;:d :·11-:f.,:,r1 ~úc ::•ja •:rHert•:i rr.a.,-or, tos vat;:,res 
o.: 't.2 nra ·J~1; mu:;t.ra: ino.:~er~:11e:r,t.::i 

Ar.orricta1e; 
Cord1:.:a; 

, fra:;u.:.:1.:sofé;1°:a; 
· _ ~enéle:.' 

Rad1~la$ 

L :t1.1:rr1t<fC• 1nfi:nc.rJ 

'i.:2= 
'1,2: 

i.2= 
~'L· 
':.:2: 

x2= 

34.21 
101.6 

4.16 
0.32 

4l.9'J 
28,Qt 



L:tS atiC•m~lias ret't~i,:; t.t~n-:r, > ll, e:. 'i ?i:•f taritO no 
héJ ·:11fe:re1,c11!5 e:ritre Je·: ddect-:,: re:r¡gJ;: •:lE:i 9ru~--:i 

VATCR ~ lo:: 1el ur11ve:-::o iJ~ aricrr,~Has c:·r.9é1·11tas ~n el 
wr·, tcd~·S !OS C•tro: ·3rt1po: ·j= il"lC1lf1?Jiai! ~n la. HOCU­
.;Mr1 VIHCI\ 1jttH:réo en feirrr.a n·;n1f1cat1,; del wn·,·er:1) 
de def~.:tcs 1nc1rfol~·91cc•:, 

L·:·: •:n t e.r H!: r·.:!·,c·1·e::: fli-arc.n e,:,:.r. in:j.:.·: e:r1 fonr.a 
:1!111lar, le,: deta·:t•n ae c0ntu1a: y ·:r:r~.::i:i nv -::tan 
triCJlllC·:.:: Ji- ~t:E: 1'1~• !E é~ananal"C•l'i las ~¡;.:as F;Otcr;rd­

flCaS da 1.,: ~ac1.::r1te:: .je! un1v.:r:c1 de tr:~·aJi;i. 

lnt;;t1nale! 
Genital e; 
f.n,efal1cn 
Faciales 
hitr,,.;,f\Ct'o:?:S 

"' •:ak1h~•' ¡¿,¿8 
,;,::: .;1·ú1c= Jf.,92 

VAfER L1n1· .. er:..:i 
ll 148 
18 Sé. 
11 J'!: 
,6 I" ...... 
') 4o 

.,rado.; de ! 1teraj ' 
al fa · ' u.05 

,,¡ ·:J~porar lo! resulta·ios de uria Hcoeca de xz ¡:¡ra 
ilh>:r::a: .1·ú1;t<a: 1rio~FO:l'ld1.:nte.:: H c.t::rv·: i;\ie· f-' }-
(1,05 'i ~1.1e ne· r,a~· dtf.z:r~ncu1s erit.re .:~te-;rupo. ¡ ta. 
Vit·la.c1M o.:I unhe:r:c. Se: ~no11z·~ ccoa 9ruFC· C•:·ri t.1na 
prnat·a •Je )i¡ F·ara •:lo:: mtie:.tras lft•je.:i::r·11j1.z:n~e;; 

lr1testir,:Je:s 
Gen1t;J;; 
Er;.:et;11.;a¡ 
Facula5 
f'JÍnK•nare: 

:-.: .:rit.tca = J.·:·~ 
C:i ~: : U1 0!1 

).;: : 1.i,:·~ 

x2 : 'i,o2 

);2 : (1,44 
::Z , O. 4'1 

:~1.:1 le: ~ri·:irMd ic:: ~en1tai-:: .:vrre:pn~.:n:: ur. 9n1po 
•li:t1r1t.·:· ·le la i:·:t•hc1cn ·J'el 1.ir:ner.::c1. :.: F~Je:de CC•n::1· 

~r;.r que e.::t.ar1 re:l;,:1vnc0:l:i.: cor, la ~.::: . ..:uc1~·n ·vHlEf.; er1 
\'J'.iol r~.,-m¡ q"e ))¡ crttH1~; ~ayc•res. 

Se i:~ri~·araron el oümero ¡j~ a!'ic.¡r.al ia: presente 
e:r1 c&.:ia fac1er1t.e oaJ univeno, contra los ·oe ·fa n1li.:itra: 

NJ",i:ro •J.: a11..:1F!:li~:: 

¿ ti -

VAfü'· 
o o ); 

13 4;,4:~· 
3G 5b,t.};, 

Umversc1 
~05 B5.4% 
124 l~. 1% 
¡; ¡,5¡; 

¡lf¡• 0.01 

se --=-=?nCl~l~·a--- ·~!Je ·amtn:i; -9n1F.:''! ~úfl.-i:'.il fer:erit:s -o Sl-=-· ?E: 
tc·r.c.i"i al r.ie.nc·s tr.:z anc·i;al iH C·~r~:· núrr,.;rc· míl'!lr.Y.1 para 
r.ar.:e( el dta·~no:t.1co, 

5, 1."~1. 
L; rr.ue:t"a :e d1•1d1C1 e-n d·:i: gl".¡p;.~, i1rio cc·n ea! 

mene:: tre:; Oí: tas at)C<l'.alia: de5.0·1ta: pi;.r Qi;an 1; Sn11th 
cn1: verte~rale:, ;.nc.r1·e:ta1:::1 traqi.1~·:e:::,;,f~~10;. 
renaies y r:oi:.Je:. r otr·:. -;1·1 .• i:•:i c·:n·1 i;r,:i c1 .j.;:, ó~ a'J1.1e­
il=.: anornalia: y una o i"a: ·ji: la: des.:nt:i: pi:0r í.:nt.a-
my !llU: .:ard1ac::, c.rtena U!Tit·1hc.al lltHCa y Qe e::­
t.rem1da.Je: 1nfe:riore::. El F·nria-r grut:·o :a cons1de.rC1 "'ª: 
hin1tc·~C· q1Je el :e;tt'f1jCi, )' :e n~.nt•rO ;niFC• ~·.:::tnn91i:c·, 

al ;e;cir1do gr•.1co ¡e 10 ! ¡;¡n.¿ gru"o E•~:1-..l1do. 

Li fra-~uefr:l!t -je ia: ar.cfl',aJíH e:nceintrada e.n c:ida !tJt)· 

?íUPú es: 

~e::t.r1ri:1do ~xte:ri>Jido f.;tal 
Vertetnler D 10 2'.• 
Hr.c.rr .::tal es 1$ 12 )0 

tUtj\QCa: 1? 2S 40 
fraqu.:i;it~~fdg1r.as · 9 12 21 
f\ens.les to 30 
Ra+jtale: ,·¡¡ 25 
L tm1emtro fr:fúiorr: 10 -::'dt' 2& 
o 1art:ru ui.t•it ica1' .J. . 3 10 

un1ca) 

,¿ calculilfa ' 11.6 
·xi crit1<:a ' 12.~9 

·" ~ ·1radc•! .de llbertaa ' 6 
alf; , (1, o~ 

El ;nah.:i: 'con h. prua1:1a de xl para iJtve:r:a; -..aria· 
ble! 11ld:o•nd1ar.teo revela F ;· (J, 05, ;or Urotc ne· r.;¡ 
.j1fere:r.cu en la ·j1:tnt·'.,-c1c.n · de las :nc.maliai en cada 
o;rtirio :esuri la trcciierieia ~t.zi:rva':la. La ver 1at.Je O 11'• 

:.: ·1iichr¡b ~ue: t.1er1.a un val·::r mef!c•r de 5 e:ri el -;niPO 
c.rn~·ho, y_·Ja e:":.clU}'e de la truet.; de x2. 

;i se e.x:::.rr.1r,an ~r1 tabla: de '1. :i.: 2 CM~ maltormac1tin 
?e ot·tten.:n esto:. ra::uitadn: 

Vert.:t.raie¡ 
e Añ.,-rr.e.éfil i::-
C.ard1aca> 
1raqu~1e:of~91cas 

Renales 
had1ale! 
L tm1emt•ro inferior 1 

1 ~ : o. ~7 
:i;.i .. : ~,43 
x2 = ~1, 66 
;I~ : 01 J!:1 
x2 ' 0.1.l 
<: ' (1,01 
>:2 : },€2 

O tarteri; umto1l1cal (~1icai x2' :>.2t. 

r.Z crítica : J, 54 
olh '(J,\15 

·irado;1e llbertad ' 



;.c•IO JH •:CrdlOF=!iSi! ,.:r.;énite:: t1..:nen f- \ (l,(i:, F":1r 
tant.o ::i tiene w1a rela·:tc•n cc•n e:l ;nlP•J. e: . .i::t.endido, 
drnije :u fre:cl1e::r1.:1:1 .::: ir.trt ;Ha; tc,aa: las ao:r.las 11=J .. 
r'on11a,:1one:: nci se relac1i:.mrn o::n espec1al c.:.r1 1un91.ino de 
lo: gru~c.:, 'f ccr1!t·Je:radi:1 er, c.:.nJuritv et 9ru~·o VA1Eh es 
t"1Jtn•:i~énto. 

Hnc4· re•:t; l iVertebr~ l /c.t r; 
finc>rre::ta/ Í ro~~1e0?E!) f~ ¡ 1co/otr; 
t1f¡•:irrect.; l 1~·ad1 ~ l /c.t.r ~ 
An.:trr·e.:t.eil/Rt:r1t1l totr a 
~nc,rrectal 10 .. arter 1 i ún1ca1otr; 

x:= 12.é4 
ú= 5, 13 
,,, ~.52 

'"'~ ~. ·¡ 
x~= -4 .• 02 _ 

(éf'jtacas/L·:.1-:.roro tnferior/ot.r·a x2= 24.27 

5.1.5... x1! c:rittca. par.: 1 9rodo de _11t,ertcd= 3.B~ 
::.e anallzor,:.r. lc-: Oeia:to: O:·)r.g~ntti:.: a·3n1~ódas 

o:t\ pares. 'e ti,:1t;~· tma ar,ci:-·:l iei ¡rmce r :e ilimarc.n u: 
fre 1:ue:ncu: de t.eidi:is las .::,,T101r1eic1Ma$ de esa ~momalía 

iliJlce CC·n ias otr:.s ar.c.rll',:i.h.j:d.:::, ccin e:tc, ::.: formti 
rnl ·;ru:·:i ~ue :e cc"rr.¡:.aró ·:·:·n u :wHt 1le frei:1.1en1:1a:: .je 
tC•OCS iC·! Otl'C1S FdflH: ije .,ehct•:•: . .;;;C1Uldd la m:.lfor .. 
m=c11~·n ir1d1·:~ c:.n Jei pr1.1ec.a de .. ~ er, una taC•!a 2.2. Dt: 
e:ta formé.i ia: ~.r,:.r..al1:i: .enet·r:des, :.r .. :·rrect;Ies. '/ 
h arteria r.ill\C·llt.:a! (lr¡¡.:a. Cdd!o una de ~i1a: Jr.mtO CC.ft 

OJg•.ma Citro ar.cr..:d ia CE:l yrupo Vl11tf\. :e é::<:4•:Hr1 ll';Sit 

con el ~r:.i~c· re:tnn91do. l k; ;jefe:,,:t.os •:aro1a.:a.: y de 
ex:trE:mt•Ja1J rnfert<:•I' :e óHCH1n ¡¡,e:; c·:0r1 el ·:t".IH1 E:)".tE:r;· 
.j¡d.:i, Lós ar.:.;;-;:.de: traql1~:1.::of~31ct1:, re:nt11es 'i radia .. 
tes ne. U: re1;;:1.:r.H1 .:n C:!FO:Clal ceiri lOS '3t'~lFOS. 

Vertebro l <s /•itr a 
Rr1c•rrect; l ;otr; 
O·art•ri a u~o111car t:r,1:at otra 

U1rc1 ceas/ c:tra 
L·m1,,;cro inferic.rtot.ra 

<2 ' ~ • .}5 
r.:: : 11.) 
).2 = r;.~.s 

'f.L : i,(I 

L1)S tni:.: ,:!e Hte·:to:: .;.;;ri3~m to: se ,mal 1:arc.n 
e-e la forno ::1;u1.:nte:: ;f: tom·:. un Far .~.,: :ncm:ilic: ; :e 
!U!fr~ la fr~ü10:f1CU d€' t, .. ja:; lH :·;~';1t11riCClC•íil!E .CE: =H= 
-Pú -¿,.t., ctida- or.,--.:é ió: ce:r~a: anc:neilia:: i se cc.rri:.arv 
cc·r1 ur1a pn1a-t•ó da .:2 .;.:in h :wr.ó je fre:o.1enc1as d: 
tc10.:: io: derr.:i! trie·: ót: ot:f-:.:t,,: i::r1 LW1C: tat.10 .Ji: :.:~~ • 
. :e C·t~.uv1er,;.n Je•; :1;ui.::nt-::. re: 1.1Jta.:l:·:: Jo: trio: cor' 
ariorrcil ia anorrectcl }' c'trc:1 nr di:. ·jefectc: 11 .. :.;trarM 
relac1°:.n ::13nif1cat.r1ó 0:c•r. el -:ruP.:i re:tnr191dc1, .:x .. 
ceFtC! r..c.lfc.rir·éi:tOn c.rp:rrrect:i-1 CC·ri carijJC•Fetier c.:.n9é111ta 
y ar11:,~aJ1:i:. ·:le: ei<tre'l'·tca·jet ir.ft=ri:,re:; y ::~1 1r; tes 
tr1·~s ae at-.cmali:i: q~1E: 1r .. :lu;·e:ran eJ ~=r torau:1:c;/L· 
e.r:trem1dad 1r.feri:it ::: re1ac1<:r,arc'l'1 cc.r1 el ·~niFi;, exten .. 
1Jl'J>:1; t<·•Jers Id! ·~er..d: c:r.t,1rra•:1cr.es je rr.:d fc.r:r1ac1c·M: 
ne· 1tnttu :·rt r¿ta•:t~·n i::~éCH11 cc,n = 11imo •je lc•s 
·~t'UFO:, 

!le 10; 5j pment~s. 21eran v'arone¡ !51);) y 26 
muJere: tH:·;); li ·~hc(r.ia · er_'~-~··r'eC1~11 tia'c.1dc1:··~ · 

Edad - 28 di;¡ 37 c:i:ic·s 69.B'.\ 
1 .. 6 me:.as 12 <2.67. 

. /m - 2 a ~1, ji; 

!O añ·:ts l. 9;; 

L:s edad 111atarna ::a C·t!t\1vo en JS casos, i:n prc.me·:1io 
er'a de 2~.B: años, C<:•n }ir,1te3 d~ l~ il 4,3 eri\i:1:, La ll:i"' 

roda ~ d;, los prod:Jdor ;e obtuvo en las t.r.s primera; 
gest.:sc:1c•r,e:. e:.tc· :e rehc1c.na cor1 la Jvventt1d de h.s 
ma,jra;, Lo ajad ·Je!toc1onal fu: :n prc.0&d10 de Ji. 5 

Gesta;:t~·ll j 15 CiHOS 28.3/. 
11 1) % 
¡¡¡ D.n 
l'i 13.2í; 
V(, 1 12 22.61. 

:n 4Q .::i:.·:=] :e c.c·!:.!.NO el p1HC1 al '"acE:r, en Fr~rne·j10 

fo.:: de 2'!94 ';, C:Ofl limltfi de 1"30(1 a '3:7:1 9; la tallo 
:d na•:tfl'ltlinto :e ot•tuvo .an 14 i:a.:~:1 en todos =e: halla~ 
ter er.tre tas Fer::enttiH 2(1 y 8J y 71.4i; e:t:t.cn por 
er1c1ma d:- ia FE:r•::nt 1 la ;o, Un terc1.:1 r:l:? IC! FdCltmte: 
tt.e prerr.~turc•, 'i de los '!•J pac1er1te:: el 4:•:', er~n h1F·o~ 

tr.:.f;::c.s c.1 na:~r. 

0¡ t~r~1r.;; <utrOfico 15 ci;c.; 40.5Y. 
[>e térw.<:o l11pot.rc.f1co 11 2'.7Y. 
fr:~•turo eutrof1co ~ 13,5% 
fr•rr,;tJJrC• hlFOtrOfl•:C: 16.2% 

:r1 -ur1 c:i~o u~ c·t-t.uvc el anteceóé:nte de E)f·o:1c1M a 
roea1,:;mer.tc•s ar.t1tirc.1d.c.;, la 5adre Hl h1per!lro1ae• 
y el f:ic1:nte nac1~1 ceir'i t•oc1v. rl~, tH1Y c.r;~e 1:.::jer1t-::s de 
e."X:pC1!1ettn ¡ e:tr(•;enc: en r1rn9tir1 c::.:1, 



~.; ·=·:·t1F:iror~1 la~ rn::.j1H iJ.: l~ .:d:i=i cei ~aci.:m.; al 
-=-- m-:ir1r, Jc::_.::e.lí12:r1ci .Ja :;Htei.:1':,n, ~': FO:!J :d riccer y .al 

r1ú1f,::t,;. .Je ·3-·Hta:lúj ·,j¿--j¡ -,:1.:cd- t'u2 -¡:r,;uJti•:to _C.:•n Id: 
Frv.:t·BCa ú re:rc 0111er:cs un~t.JE: ir1d€F.:r101ente:: y n~1 

:e hali·) j1ferenc1a antr~ :i:rf¡;v1 -;n,pos, 

Gru~c ~~:tnr1·;Joo 
Edad ¡¡¡ follo·:<r (diasJ ... óJ, t.:i 
~r:.i;iann coa i;e!tccgn 
r~sJ al t1aci:r !·;r 

·Numero de 9estac1ori 

x'L cilcuhd• ' o; n 
xl critica 

3~· •. , 
1·3us,) 

Car-;ofl~c.-i: -··Fcasc·::-~ 1t._:-~;; . .,_ --
1 . ~a¿ 46 X'f:~~ 

&rupo b.t~nd1d:• 
... i.<;46 

-:;/;-4t-

S .. J. ~;-'at.rvn~:: da mc.ifO!'ffii:fCl•:1nH anC•j!"1tra10:: ~n relac1Cin 
cc.n la a::c1c1ei.ct•!'n v.:iu.F .. 

--c.o1.:~-c~-e:::;;•c1~c1j'ri-o-_ _,_\'f11ErLH r1cll\1 w~er~u.;Ha e: ot.rC'!· 
i:fo·jr~mr::: CC•fl m.31fc.rma.:iOnes--en'f7- ;:acierttás;--'º ·j -de_ 

_ .;] }C1S'_ te.11ian do: Ct Jr.a:: d€: C:Zt(•! !jí1•JfC<r.'1e:; HtC•S p~· 

cur.t~ú terii~ri crit-=n<i:: p~rtt •j1a;r.i:·:tii::ar ;::o,:uc16n 
VAlE~ y h -Otra ;nter:.ec;.;¡ e;t., ¡.;r1: 

-s~c1.1t:r,c:u d~ cir,tcdocele 
Secuer.c1• F.c•klton!I'; 
.~acu~ncta >:.11p!=et-Fe11 
E.e.cuenca dé i:xt.rora de ckaca 
Maltt-rr.ac1M de !1ano1·Wall"r 
rrmmia t\ 
Asc,cu,:1óri MU~C: 

A;oc1mM üiiiRGE 
Secu~nci= dE extrc•tU véztcal 
Maltcnac1M •le Arnoid·J'.111an 
S1r1~r ~·rr.t ae Mil le:r-111.:1. i:r 
;ec~1e:1.:1:s: !J.: i'1~•i•:·i:r·:.:2r,c~f:i1 ta 
lnsou:ia l1 ISin.jr~«.E: b:.wr¡j 
binorcme Oé le·¡c,H.:i11.s-ri:11"c( 

Sect1encu d~ rnY1tr190mh:l.:ice:Le 

fraz =pai:1eritei._tcriian ar,ferm;.::l~de:: dtferetit!::: de los 
dafe;;t.oi mr.:rfolos1c-:.::, 1;rie1 e-nfe.ri:;.:·1i::l ó¿. H1nct·.p1.11-:-;, 
et.ro ón ~t;cc,vnc1dc·s1: }' el terceo:' con aplasu pura 
de sE:ne rc,;o. 



lmmc·s adkiir, y ~m1t1·1 
\'A.fe li•n Raa · · 

______ • _____________ •• e---------~' ••••••••• ~ n:Fo · R;: s t r 1n>1 de·~--••• 0 ___ • ~-••• ·;e"-·"''··~--.·-....•...... 
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!.· 11·151 íl C TE 
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4,· 7H3; 
5 •• 71-16 

~.· 77·1~~ 
7,· 77-1:;¡ V 
~.- '!H4 
'j,. tl-5$ 
10, ·$2-IH 

11 .. ,;¡-2¿6 
¡¡, -~2·i40 

J'.!,-¡.: •• ;,, 
14. ·85·120 
l:i. -;;:~.-1~4 

I~. ·B6·03 
lí. ·&i.·:.:O. 
lB, .. 3t.·ll.:C 

J9,·87·.í09 
¿o,-SB-S3 

e 

Tt-

iien' 
Pen' é 

. . . 

.f'~rall:1s'taml; :inctro~• ae 
_ réVoiSómerú~o 
é5indrk• Í•own; · ,~,u~:nm oe 
ydoácil. 
::r:co~nci;.,de extrof1a vmcal 
Cola: 

Secüe:r1cia F;c4:.1tar.s~y,5ecuerr=1a d~ cloaco, 
·malfor.mac1on ae Arr.c•id-Churi,onfaloceJe, 
'Atresiacae coana;, 4< . . X» 

Sir'ldr~m; Mil l!r·í}1eler; Sir1ar~rna 

[>indy-Wail-er. 
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1í:. tra:u~v~sof c91ca: nen 
ü arteria t;mt•i J ical óri1ca l 
E encef~ J 1ca; ~ 

F focHd~~ Co 

ieriole; 
e•tre~idad rnferior 
pÚl""'1ire! 
•:o!hle¡ 

Rao 
ll 
l 
Cr 

,.d1• l<i 
-;emtale! 
1nte¡t1r.a1 ... 
crar1Hle: 



Cnt-2rfo; amcliadvs de íir.ta~.y _ 
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22. ·12-101 ;i;.:uencia n·:ii1¡pr::i-H:r1cefaJ 1i~ 
;:-:<,":/~ .. i41:t Secue111'.1a Kll>P•l+e1I. 
24.-73·Hll L:'- G r 
;..::.,-n .. ;cJc1 G f s~c1J&r1t1a Rot1tdr1s~y,· !i::Uer1c1;. 

ja cfé.a.:a. 

26 •• 74· 75 t R;d E Co Sir.ar~~.• ~ar,:r-~;lk.r; trmmi& (>, 

2l, -14-135 V e .=.en ;¿cuenda Kl1pp01·Fe11. 
i8. -7~·4 H t neri G 
2·1 •• 75-IJJ .f: Rod Cr ~OVISCldO!l! 1 onra.loceJe, af'Jasia 

cut u. 
:::~, .. 75 .. 17¿, t 11: Ró'j 

·~'I,·76-11') R<n 
-¡¿, -71-'tü ¡f 
33. .7¿,.5¡ _A F 
:14,-~-5 v- f ((• 4t XX 
JS. -J;-/6 L 

3!. ·7'.-·69 t kaa_ G 
Jl.-80·116 A e P.ad F 
38.-tl-70 (:.-, -~en R•d · L• 1 f Cr 
j'1.-'32-l21 e r: -~d L il < 

' -
1 F A;ocm1~n CHltRGE, o(,r.10,el>--

4(1, -8)-140 (: kad r 

4¡, ·3)-14'1 IÍ~d (r 

4~.-:"ij .. ¡~"~ Té SE::uer1c1~ Ro~mns~i•· onfolocele. 
b-d3·117 ;ler1, L 
H.-88 .. lS:• TE ~en f' 
4~. ·BMól i; fE Kad L F 

4é.·ó-31 it 
41 ... 86-H12 e- ~eri R•d G E (o >er.u:nc1a 1:lippel,Fe1I, asoc10c16r, ML1?.C1 

-- ----- 4b XX. 
4~. ·Se-lll A ( fleft· ----1:-

4·!. -a7·6 Ji, e TE o 
50. -~7· ll A l. lE 

~J. ·S7-ll7 A. t Ren 
~2.·t:S·49 ~ JE 
5J. ·S8·J86 il ( ~en 
_.., _______ ,,, ... ___________ .,,.. __________ ,. ____________________ ., ___________________________________ .... _ .. _________ _ 
V verte~rai.s aMrrectale: C car.j1ai:¡¡ 
fE radiales tr aque-i:e::;tf á11 C&5. Ren renal et Ra.j 
o s«nitaJ;; arteri·a u:itiil1Cu úmca L e.<tre~1d•d inf<nor 6 
E rnte:t1rialet en.:efal 1c¡¡ p puJmvriare! I 
F crar1•U:le; hCUj~; Co cost-ale¡ l.r 



::(.5, L ·.~tn:;1a· e:;ofa-;1•:ti: ,¡:¡f¡ i fiÍHllti: trc.=1u;·:,~:::or'd-
91ca tfTC, -

3.: ot:e1";aror1 e.ti 21 pac1cnt.;s. ed OPO ma; Tr:c 1.1~r1te. 

fue h Ht. 1:.;1n fft 1Jl ;tal y no :;e. .:r\:rnt r.:. tnr1;un Cé'S" 
do:: hE :,;1:l:·~a. Se. vt.:er,ar.:tf1 dos ca!o: a.: r . .:t~dii:::~ira 
r,ra:i~1.::i:,e:c.f~~1ca. '1:.1i:: s; i:c.n:u·j~ro cofflC• cnteni.:• a1c.9· 
n~'::t1co; 'i 1Jr1 c~so c.: fi:ttda C1rcnc•:.:::c•fé.;1n :1n atre:­
.;1a c1 fi:::tula tra11J.:c·.::::ofá·~1'ai qu:- M :e i:c.n:11jer·:i 
criterio 0j¡q~.;t1co pue; r~. afecta la tr¡q.,.ea, P•rc ;e 
reg1::tra en e.!te aFarta.fo. (a.ja F<ac1er.t.e ·t.:nía lKta sota 
=.ric·mal ia tr:i~ue:=.I. 

RE C·:·n fil:. dntll 
Ht a1•1•1a 
AE cm FlE ¡r¡"ml 
FrE o¡;¡¡.ja 
li!: cm ·J~ble f1E 
Hend1a<.1r• tra·M·:eso_fá91°:a 
Fí:hllc tirc,ncc.e:ot=~1¿a 

lk .. ae caso; 

' _4.3 __ 
o - -
9.'5 

J 4. 8 

Las a.nc11n!ias ar1orri:cu1~: '.Ee r1aJ larGn en JO ca!os, 
~ pac1er1tes ter.1an clc-;ca \' ~t-rc. rr,á; du?hcac1(•n d;d 
oM. La d\1pl 1cac1M anorrectal ~ considero co"' en te­
rtC1 01a·;rl'!·sttcc1, e:;tos p~CH:nte: ti:rdar, aoemas: anc•rr.a.­
Jia; Ni:Ja; ó~l ar~; las fiitulas acoA".Pañar. o hs te;1.:·­
rie; altas y t·aJos de:l a.1K• y ne. se: cc-n:nó.:rarc1r1 cnte­
nc•: 1lia:;rii:1:ticc:. Se erdtsta el numero tot,al de ij-:fe-c­
t..o::. 

&éJii 
Alta 
E•t~nosii rectal 
Secl1en'u de cloaca 
l·\lphcac1U1 c_r~rre:~toi 

fistulas va¡inal 
"e;t1t••JJar 
ve!lcal 
l1relral 
perrneal 
nn datos 

No, da ca;os 

¡;: 40.(1 
ll -36. i 
-!< ._ 16.6 

10.0 
t.7 

12 4Q.O 

La: an·:!i,;ha: r.:.nal.:: -se .:r.:·:·ntr;ro:.r1 o::r, 30 Fa.:1~r.te.:, 

la rna; tre:c~1er1te fue 1;. dnFlHt~ ro::n.!. En t·:·j,:; l.:is 
ca:c1= ::e c1t:::er'i;rvn =r••)malia: en •Jr.:.te.rcs .:· ve:J1 ;:.. ~~ 

e:ril ntari to.ja: us or·:.,-::a1 ia: ct·:::H·fc•Ja:. la matciria .Je 
lC·! F:.c1..:rite: t.:niar, \¡'anc.: C:efe.,:t:.:. :r:Nti:lo1cc.¡; l;.::: 
ViíC~l'ltti:Je::: :e c·~t 1J.'li;r.:,1l t•é:;j:.: ar1 .:1 total de pa­
cienti::..- n•:i ,Je :r1cr:.;.i1;::, 1c..J1:.:. í:.:: ~=-c1er1t.:s c1:in 01:· 

'"l~.s1a renal t.:fl1:!iri :iitre-::ia :, i::~ter"lo:.1:. del urét.::r..:•, 
knjc..: Je·: Fa:leriter ci:ir1 iHdrc.retro:1~ temar1 ad~m~! 

h1drnuret.:r, e meo c~:::os .j¿ htdr•:.-i.1rt:t2r r,.;i te1uor\ h1 .. 
or cint:trc:: l!, 

Renalt:s 
l•1;plas1a ronal 
A9en;,; u renal 
H1dr•:Mfron• 
fu;plicac1•!•n r.::n:d 
~ctop1a rer1al 
H1~0p!a;1a se·;mer1tor1a 
foi=i~·n en t1errad~tr~ 

Ur<terale¡ 
rl1dro•Jreter 
H9<r.es1a de ureter¡.¡ 
Atresia de uret-<ro 
~tre•1a del w«ato ureteral 
Í"Jpl 1cae1::.n de urt:tHvs 
~:ter.e.sis de urcterc• 

Vmcales 
\ls¡19a tat•lc>;a 
~ecueri:u de: t:::t.rofla ve:1cal 
\)u;.ltceic1~.r1 .j~ 'li:J1"3! 

HlFCplasu ae .-e¡1 >l 

!Jretra 
[luplicac1ón di: uretra 

14 46. i 
~ zs. 1 
4 )J, 3 

!);3 

13.3 
5.6 
3.3 

-'5 16.ó 
lo.ó 
10.0 
1(1,(1 

6.6 
3,3 

J,3 
31:3 
),3 
3.:, 

6.6 

La -:ard10Fatia ccn9én1te: fue e:i 9rupv de anc.1r.al ia:: 
mu nz;mero::o, se c·bs.:rvuon 40 eras.,:; la ·~·or1edad ;1a:. 
cc·r.•\1r1 tue lei cei:1unict!Cl~·n tr.tu..,er,tnctJl:ir, ::er;:.nd~ ~r 

la c·:rr.ur11cact{·n 1nteratrul, tetralogía de Fal lc·t ~· 

doble C:éiH1ra :lE" ::al 1de del 1·entriculo jere.:f·fC-: citr.:.a 
tu:·os H: eib::en·arcn en 1 C· ¿ c;.t.n. La:: ar1c1malia:: >'a:::· 
culare:1 fueron !11.11 r1:"m.:rc•:1H ~· r1c: H: c.:.r.:i.ji:rarc•ri :n· 
ten.:.:. d1a;n~·:t1c:·:•::, el .;:ir¡.j:Jct.:i artH1010 :i;: .;ori:tdH·~ 

O:C·ll'1C1 una ar/(•1i1al ía v;,:::.:ular :1 e::.téta p¿rr.:e~tile en f.a· 
cia·ntes mayc·r~: d~ 1.1ri :n;::. ·je nda. Num;rc::o:. pacit:r.te:s 
teraar. ·.arto~ det.;.:t·::~ :.e r.::g1:::trar~·n tCrdC·! y les 



p.;.1m1ta¡:; se •lb\J.lrn:rcn on bas.~ en. el •. n(1~erc•. d: altmcicr1•s. · ,;a,~teorai~i 1 & ccdi llffen ¿¡- pmer.­
Hc1er.tE:::. -- - tes,-1.H_-an·:.-ir1alias ma¡ corit.1f1H tt.E:rori 1·.cmnt:rt!itra: en 

Card1.c_, 
lc·r.•1.m1cac1ein 21\ter·ocntr1cular 
üm~irnca.:1:.r, ir.teratrul 
letralc·t;ia o.: fallct 

"º' 

t'oble cam~n~ •jE: :cdt·ja 1entríc1.1lo 
acrechc. 
~tro:su;e:::tenc•ü: .t'1Jlmor1ar 
Ar,.:.maha de Et·!tem 
At.1<;ia trw.1spidea 
Vél'lltla ~i'111;:r.~r b1v:i11i·a 
HIMPlm• .le <<ntri•:lllo 1zqu1~rdo:,.:-

{1el\t.r.:ic!lrau 
lranspc1:1c1·:·r'1 de .;rand¿; arterias 

Va:culare: 
Ver.:i: ca~·= :uperior 1z1~11erda 

trnai1ctc1 artenc1;.:• renl!t€nte 
Hr11ll·:1 vaic1.1iar 
hrco a:1rt1cc· a la oi:recha 
Lcana.:1fJrl .je corta 

}e 

'' 2.~ · i.s 
,2,5 

. Z;~. 
2;;. 
2.5' 
'• i -· ...... 

17,5 .. 

e 1:!.~ 
12:~ 

12 caso!, cor' afi::cc1on de las v~rtebras teorac1c:a~ d1~· 

tálE::: lH·Tl2J .:n ~i case<~, ce ~ertet•ra: cHvlcales eri 4 
cHos- ;· de tv1ja iei. ci:oiumna tcroc1ca en l .;;,;o: se i;,o· 
'Servarcr1 \~,1·dcsi:, x1 fo:n e• e:.:c1l1c,~n er1 ti c=sc•s; 
las·· v4rtet:·ras ::e hailar;:.n fo;¡,:,nadas t:r1 5 Cc:S:c·:, 4 de 
elle: afec.t.Hc·n ~.:rt.ct:rc:: ~cra~:1::as frC•rtmalé~ ~ll-17l 
Y lir'I caw af.::t.:. :..:•·L4. C:n tres ~acit:f1tes :e hall.; 
;ecu&r,.:¡; fllFFel-fe1l. 

Los ~orc~ntaJes de las rr.aJtc,rm;c1c•tH:s e;;t;r1 t1eitad.J; en 
,-23 pac1er1ti:; cm ó.Mrmalldtides:, el ~-ori:¿ntaJe de FO· 
c1er.te:. :in alterac1or.¿; se cnnte ~iiE~ e;:tar1 rnclu1dos. 
pa.r:1~ntes c~1-,.o ~"'Fe1l1erite rad1ol 1j91c:o M :e rev1::6, 
~·~ro er1 iG! e~~'!:d1eriti::~ i:lir,1cc·:: le.:: rnfcr!i.e: rad1olt1• 
91':0! Pfi,.:l!Cn ~u: M tH1t:in alterai:1u.e:;, fod:is ia:: 
alterac1c1riH :e cc0n:1der=rc1n cnt.::n.:·: ·llé~r.O!t1cc1s, 

tncl!J:iva la :;:.:1.i;:nc1a d1¡:·¡:el·Fe1l. La ::~rno t1if1.ja 
no :: c::r1:1.j.:ró .:rit:ni:· ·l1;r;nt•:t1:.:i ~cr le clt.a tre­
cu:r.:ia .::ri ~,:t•lc·:1 1!•r1 aFar~r1teme.-:.r1te rvxreol, 

v~r1a- •:a·,·a :nf~nc·r lz·11.1lerdc 
ú-n=.ü~r(1 ·,·ascular pt.ilm:inar' c.r1,jmala. 
parcial 

., .. :ccy~;o e' ,o !<io ;ltermon<; 11 

C·:ine.t16n >w'!ltcular \:lllm,,r.ar ei.Mmala 
tc·tal 
H1;..c1Fla.na ae aorta 
ltttern1FtlC·n de oorta 
C•r~tid• .Jere,r1a originada en 
cvndLi.:tc• artE:rl~·so 

·rr,a1forrnac1c.ne: ser1·:1 ll:: 
-malformac1c•Ml c·:••Pl•J•s 

1 

1 
1 
l 

. Z,J 2., 
Z;5 

"º·º 40. o 

La arte:ria· umt1Úfraf 1.1r,1c~ -!e-c;l1scó en- ias 1je:S-:rip­
c1ont-:: rr.acr·:isceq·::s .,- en ott.bt 19C·: ir.clmac;s nra e:tu­
•jto 1J11scrosc~1;:1.:o, amoc1: requ1s1tc•:: ie satnfcic1ercn en 
i4 casc•s, de elw; 10 t.er1tan artera 1.1rrit·1hcai un1ca, 

Los e>,.d1er.te¡ rad101.;g1cos d;, J1) •ac1ent.i¡ tuerx1 
rev1:::adC•'.:., io! 2'J exted1ente; re::tar1te:3 rr:1 fuenr1 ioca­
l 1zisrjo5 o tenian ~lacas rad109r~f1c:is lfiisde::vajas para 
eni1d1ar cc.::t1l1;: f cc.ilumr1a t·i:rte;t.n.1. :-.e t·1all=rt•r1 

_14 

Hmvértebm 
.. •: E""ol1·nís1,ífosililord.isi; 

•e Fusión de .v•rt<bras 
; 'Espina t•i fida 

Se·:uer.<ia Kl lFPel-Fe1 I 
Vérhtra er1 m,;riFo;a 
Lu1r,bari1~:1vn de vertetra~ sacras 
(ap¡¡t;¡¡¡) 
HetJua.:rc, ~ere·:r,c 

l'HPloHo ,j¿ ;acro 
l\1pllcac1on de ¡¡.:re• 

12 
11 
s 
4 
3 
2 

e.2. 1 
47.S 
21. 7 

·' .. ' 17.4 

n.o 
S.7 
S.7 

8.7 
4.3 
4.:• 

La:. d~flc1encus ~=~1.1el~t.1cas ra.1iale: ú1crc.f1 halla· 
oa: en:') ca:.c·:i iii-~::~:or1? fi.¡~r.::n hi~i:.ph:i; ·:li:l ~ul-
1ar, 3 ca:..03. Se ODH:f"'r'iJ po11da:t1lla er. 8 ca::c.:, 7 .je 
ello:. HH1~1al y un cHc1 p~1 '.:.ta1..1al1 el :.o. dedt• ti .. vc 
cllri:::ida:t1lu en 4 casos. Otri:I:. le~1c1ne:.: :-e r.allaron en 
uno e t;lc.: case•:. ttur.erc,:c.:: paciente; ter11ór1 'lilfla: 
maltur111a0:1c·r:e:; iv; pcrc12nta1e: :e i:,.ttu·11eri:,n cc.n r.•ase 
er1 el r1i.11:erc· OE: CH,:: C-t·H!f,a•:lO'.:., Fuo:rvr, CC•r'l:1-Jer;.ja: 
criterio-; du31)~1~tt•:o: las def1c1enc1os -:n,1elH1cds y 
h ur~ ... ara. 



Hs;.e11:: 
to('.C,mel 1; 

h;ct1aJe¡ 
H;er1-e~u del ra,j1.3 

!IHFlDHé raaul 

0Jbltc ,·a!·;o 
h¡ene;u rad1Óc•.1~ltal 

~;i)e,.:a 

Flt~9ue en ml1i1~.:a 

Mino vara 
Mar.o caida 

f·edC•$ 
HIFCPló!la oel pul9;r 
Folldact1110 
CJ ir.¡"Jact 1 JI i 
''Jl ¡ar t,a¡o 
Aaact.1J1a 
,-rndact 111 a 
HgenH u Ji, h lón9e 
[•e;io¡; fJe>1on¡¡do; t3o. y 4o; dedo;;1 

~'" aedo t·: JC• 
l<edos wperpue;tcs -
IHi;opJasu oe uña! 
Filma; F·r0111m:nt.e; y pul·iar ;:n 
idUCClón 

ir1fiar1ore:, 

1 

.3 
1 
~ 

·1 
i 

3,0 . 
;,(; 

l:idera 
· lu<ación cc.ri9M1 ta de C»iera 
[1¡:~ Jatia- oe cadera~ 
S1.10Ú1xaclt1n de ·caaera 

llbié. 
f1bía vara 
·¡¡tú_ en satle 

4.·o · ,,:~Mtt:m~r~. péJv1co·. der"~crio corto 
;, O:. Amelía - -

3i,B 
J2.0 

•- PJ_1e,\Je en tobtllo 

-·he:: 
p¡¡¡ tal0Ml90 
f'i.: eq~1inCt varo 
~y~ Sott 
falon'piolet 

_HtFOPlrna 01: met:tar11anc· 

1z;v l•eoo;; 
iJ. o S1ndact11111 
B.'o _ <'ol 1oactil ta 
_;.o _araq·Jidatt11u 

';4; l•_ ->~ ._. _____ ~•do-;Jroc,' en ·¡at1 llo 
A;o _ - Do11m1act.li1a 
4,ú ~dact1Ju 

-\.o HIPO!'Ja¡ta 
4;(1 

.·4,1j' 

32. t 
7.1 
1.6 

J.6 
3.E. 

3.6 
3.6 
J,6 

14,3 
10, 7 
7.l 
J,6 

17.~ 
!4.3 
7.1 
J,Ó 

3.6 
3,é 
),6 

r~rc1n halta:dc1:;: 2S pac1er-1te: 1:1:irJ detect..os· de e.{trt:111 • 
CME.S rnf~nor&; desF 1.ie; oe rEYHar los e:tF·t:,l1ente1 
ctimc~¡_ y ¡;rcto:oJos '1e au~'"'Iª ae Jos ~J c;;c¡ de 
a:titU:Clij(¡- VAlER y 1C1~ j(1 ~."PE:Oter.tes rc·Cl~·l~~l·::$ 

,j¡:;:pc·rHC·l~s, Jo an~tialia m~s c·:.rrún fue JB tu;;a•:ión 
c~:.rr;er11te M cadera, :i: C·t::H:•~ er1 lO cHc·:; ::e r1alli! .. 
tc.r1 p1es dt?for111e: {e·:;utn.:•:, S.:•tt, 1a:r•:•:.~tc,J en 11 
Cd!C•:; fCdldact1Ju, ::1rijact)Jl;, y lU"1 C!IH• oe ar:el1a. 

Se hai H1f·~n 1 l ca:·:·: ·oi:: Pi•:1ent~; o:·:.n Hocracic,,., 
Vk1E~ 1 :nc,;;ialJos e:ric~td.11·:0! ai:J=j~:;:l y H•:lt:r1te; 
1:c•r1 ~:oc1cc1,~n VAífR ;1JHrcu-t::ta a :.,ri ::ir11¡:-.;ri: ~n.:efá~ 

Jtco, La ~1ldr·:•ci:talia :; c1~·::.::rv~' er1 t-r:: c:asc,~ 1 e~::. 

rE:IacJo)r.~.jC+s cori c;~ne:u del c 1.1-~rFci call.:i:ro y otro •:c•r' 
e:f.éMit'i del a:i;t-ju~t.~· •Jt: Silvl.:•. LH d:fl.:.r,o,ali=: t1i:r1t-f1 

<crc;;r.t<Je; calc'-'laJ,;¡ CM t«" en l·n l l Pacw1t_, .jel 
·;l'UF(•, 

LOS Hl'CJentH teman Y1 n'"Jcno: 1::H0:is. \'aria: ~r1.:1:r1alía!. 

1':<: PC•t'CE.r1ta1.:: estM caictd:i:l-::: c~·ri t•HE er1 el n\1lí1er.:' F·atrc•r1'?: de mal t~r1r1:.,:1cr . .:: 
i'la l fot.T.a·:l M t1arf"J;··Wa:l k e:r 
,llJal tc•rf:.ec:1ór1 f.lrr1c,Ja~(t11tin 

3ir1.jri:•illt: M1U~r .. {il~IH 

S.;:.:1.1erf:1C· e~ t'1::•l 1:·HC·:~r,,i:etalH 

Mt~ l •:·m~r11n91:~c.: 1 e 

1a.2 
9.J 
·j, 1 
9.l 
;, 1 



hn:mi:li:: a1:l:,Ja! 
f,:tcpia 11.:urc.na l 
A;e:n.::.n OE:J cu:rVi c:al lc-:o 
M1·:r;;o1191na 
h~·Jr.: .. :dalia 
ra~~u;ino 
1"'h:r·c;1ri= 
rl3éfit::1:s. •ja riarv¡.;:s VPtt·::.s 
E.:teri::1:. o-:1 :icu-:·juct.:· 
Cm;t·•ll ;1n fol 1;; 

1 
1 

54.5 
3t .. 4 
27.3 
1&.~ 
1:: .• 'i 
1;, 1 

J.l 
9.1 
i.1 

LH :r.cm:.11a:: •J.: erar,.:~ :e i•:ic:ll:;.r.:·ri en·1c1: EXH· 

ijl:r,t.:: ·:lir110:., é.X~:j1.:n~a:. ra·l1·:·l~·-~1·:1:i: v. .J;.:ci16· 

ÜJO! 
Ep1°:ad.v 
~ler;rol!r,c.;1 ¡ 

li:t.:c:nto 
Hl~·:•cantci 

AnJt1a 
f.ll1ot¡¡ 
Mnc·ftéimu. 
M!Cíe•ltl )~la 
t:d.:r,:co"r)¿a 
Jrn ;zul 

N;nz 
tllrtz ·:i1ata 
N;riz alt; 

30.8 
ri.z 
15.4 

• r ;.,o 

tl.l 
),.:. 

·:i.;-r.e: E:!'. i:: ;rc.t:··:':';~': .je c~1tCHli· hi~r<:,fl H,.:i'.f1tra··· .B~tC: 

J1!: E:!'I ; ;ei·:1:na:: ai :rar1E::• l:.i:·.1ror H ·~bs:n·.:i o:n el 
c:c1e:r¡H: .::r1 r.;lt·:·rr,: 0:1.:ri a: i-:1'f1•:•l·J·t1·,¡:n. 

r-;1·:,.,::.:éhila .. 5: .. e. 
:·N1~: .. :o:fei1u ii,:j· 
C1:c1;.i.1c10 Flcri.:· 
3rog•.11c:fal 1a 
fi:·:rc.cehd 1 ~ 

t:¡:arv.:•fil 1a 
ír:ir-.i-:i Jacur1eir 

ll;l 
11.1' 
11.1 

.11.1 

La! oe::cr1p.:1i:·ns:: de en:: eiricra,clias ::e c·bt.livarc·n üe 
los e;:::€;dtentoaz clir111:0: y de le·~ F·rc•tocoH1s de a1Jtc·p· 
::ia. $.:: ot1:;erveiror1 en 2e. r:·a.:1er1te;, 

r.andíbula 
r.etrc'9r1at 1 a(IÍllCl'C•~l'11~ t lC 

Frognat1smo 

Ore¡a¡ 
OrE¡as baJa; 
úreJas 01 :F' l á: icas 
H1~·:·Plas1a de ore¡a 
Macr·:it10 
M1Crt•t1a 
hl~IPlmc OEI Ll;E 

2t.. 9 
),$ 

IS ::1.2 
t z:,, 1 
l 7,) 

1. 7 
'J.8 
j, ~. 

_<t. 

9u•1 l:·;a:Hc•!M;1; 
f:·c}t?OEI' :!t,; 
Uv:.Ho '.oi ft-j:, 
~:crc,;tc.:¡i é 

~~·=r·:,3!::.:_1a 

Pcrélni:. to..:ul 
Atr:H=: ~e C•,ana:: 

i?.: 
;, 7 

En· 5 r:ac1ent::s :e c.t.::er'.r;rc.r1 :i.n.;1rrr.a:l1j:..J·~:: Ftdn:cr.a· 
rH, al?.irie: de elle: c-:r, '.-cric.; •j.:fect·:::. :.: 1ncl=.•.r~n 
tamtiien la:: alterac:1rni:-s je leriri;~ ~r1::,r.tr'éi·~H ;;r; e;te 
'ir.Ht",i:• grup:i ce Fa.:1ent.:::¡ ne. !t: C·~tv.·:er.:·n p;.rc:-r.~O.'~! 
por al r,nmt:fc FE:~uei!,.:i .je i:a:.:i:. 

tarir1;~ 

H1f:•fla!1; ü• J¡r¡r,:,¡ 
E:ter;o::ts de lanr;~;:: 

Pulrione: 
Lcti1.liac1~·r1 put11+Mar 1r1c~·m~ leta 
Ha:c~li:.ta ~ulrri·:·n=r 

L~bui., ::uper1or j;:re:t·1·:. 1r.j~c:.:r1·j1er1t~ 

lsc,ir:er1:.ir.o ~·Jt~.cr,~r 1j~r¡;·:r1C· 

i:~:J1erdc· 

tr~-n~UlC1 :t1~eri1)f 1J-::·~i:f1ú ci;-.r, :;a} Ida 
alta 



Se c>biervarr.0n en· 12 pacient_, d!¡p·1es de ~aminar JO. 
exF•C1ent<¡ raa1ol0gi.:oic 01uo¡ 5l ca;c¡ oe as:·ciociori 
~1ATER, J~:: ólte,rac1c•r,es -:n el r11Jrr.uo de pares ·de '¿ost1.:.': 
1U: fUtrGr1 Ja::. maltc•rlil~·:tora:: 111as trecuer,t.e5. 

FiJ:tOli 

11 pares 
D Fófii:¡ 

10 pares 
14 F•re; 
Gc;tilla cer·11ca1 
HlFc.FlaSló 

EÍit.re · la: a.nc.malt:i: ,.t.:;erveidd: en ;er11 tale:: en 18 
ca::o::, lci: t1pc1; ma; freci.1ente.:: fll.arc1n útero ti1ccirrie o 
tat•1°:ad~1 e:n 9 c;:i:.:i r.ncri:.¡:.er.e er, ~1 ca:c1:, )UH1tpadici 
ci e::cr"·:,tc. Oihdo y ageri-:iia .jt: V\1lva ~n .jo:.; cc.:h; .;;1ja 

ur11:• y otras rr.s.:. rar,,s cc·n t1n caso 1:a~= llt ... :i. En Ji n­
c1entes :e 1:it•:.:n.:. cn:.ti:•r1u1d1a., p2rc. ,.,-:. p~;e,je cor.:;1-
1erar:.: d.:fect.;1 ll'·~·rtc1l•:·~l;:C1 ~vo;s t.•J\l•:,~ t.e1n:.r1 r.ie:1-.o: 
de 5 me::a:: de é·jttd. 

f'eM 

MlCl"C·HM 

Hipc;padia; 
P•n• bi fl;io 
fimo;i; 

27.S 
Jl.l 
5.6 
5.ó 

En!~ ~mer,tes ;e hall aron 01ver;o; OEt~ctc•s 1nt•s- ·Escroto 
t.male:;, · 10; .mai.comtir.ili fu~ron.diverticutO de Í!eé~~i 'Í'- ·i:icroto t·lti•lo 
u.alrotmon intest11ia1. - - iitfotia'cie ~icroto 1zqtiwdo 

ll.l 
5.6 

Eni.1.;;o _ 
ll1_.,·~rtictUo_ ·;á:;tr1co 
M1cro9aitna 

ir.te¡t ir.o del·¡ado 
Maln;tación intestinal 
l'mrtiC•Jlo de Mecf.el 
Oupllcacion del ile•:•n 
Atr;;¡¡; de dtl:•der,o 
iltresi; de íleon 
l•iverticulo en yÉ¡mo 

Colon 
A~e1'1o?iló deJ CHO•JlCe 

wP Ucac1en de ciego 
1.;e:ni:m C!eT coTon 
l>ol icocolon 

ni9ado poll lot•lllado 
HipopJma de vesícula bi llór 

F·ancrea; 
Bazo en par.crea; 
f'ancri,;¡ a la di:rect,; 
fani:r..:as am1J cr 

l>i:fedc· de la parea at-dc•m1n•l. 
únfalo•:e1e 
Herm; i1\9uinal 

·-¡·: -
¡·_, 

5; 
:. 
z 
1 
1 

l 
l 

~;~~·~-,o­

( ·····otero 
'..."> 

5.3 

26.J 

16. 5 
5,3 
5,3 
:..~ 

10.!1 
lú.S 

'-10.~ --

5.3 

lO.S -

21.1 
- !O.~ 

J }_ 

Lltero bicorneltabica.jo 
L1tefc··un1corne 

._ Pup!1cacíon de úterc. 

Vagina 
\1a9111s Ut·l-:H1C 
[>up! i·:•ción de va¡rna 
Hgeri;ua de VóSlna 
Colf(•c;!e 

Vum 
Vul'i• .dc•t•le _ 

38.'3 
.5,; 
5.6 

l!,I 
5.6 
5.6 
5.é. 

16. 7 

-·-En dÍvorsos pacientes ;e ob;ervaron nu .. erc."; oefoc­
·tcs, al·~~mos·p~c1er1tes tHdar1 MS de une': el pcirce,ntaje 
'calculad:• ;e ot.tuvo ba;;.jo en el tot;l de 53 ~•:1ente; 

con ;;ocia:1M VATEF.. 

Esque1ét.1ea; 
Cuello orto 
forax en e'.:·:~.idi:· 
h1~.1:: :it~1erto 

7.5 



Gu1!te:: 
(!u1::t~ pélv1,:o ~ntt:r1co 

Gu1st• t.c·r~c1cv éntericc• 
uunte de urac,, 

ff¡a,l tcrmac1c•nt:: m~r.cirH 
fl1a·¡ua F?lmar trar1!Vor!v 
l1;~} iC• C hdO 
felatalla 

M1sc~H::r1t::. 
Po11esp1eriia 
Ser,;¡ Fl lor11dal 
Cola 
lrnducto onfalc.r..esent<rico 

¡' 

l 

!L3 

11;3 
1.9 
1.9 
1.s 



tSTA TES\S 
~lU~ OE LA 

Lo: ·)".! ca::o:: 1: :i:.octa•:11:r1 ·,·¡.¡ft:R e· . .!'mir1a,jos e11 e~ta 

rhl!tM l!'.t€:;11·ar. le :e-31.1r,o: .;:¡¡:1.;¡~t1c~ m:: ·;irE!~~·Jt: 

1nforffla1j:i;, h m:inr a:. t:i .je r.h1:ii.1r'l an i·~·d ':ein /~ 

ceso: l4~1 H ;,::. n.:-tatila .:;._¡e en la ~ctiac1.:•n e:..ar.11r,c::>a 
.:n .:1 lr1~nt.,,1to r~i:i.:.1c,r1al .Jt: r·;:.j1atn:i \l,._Fl e;1:.t2!n m:i: 
c=::c·::, :.:: v¡:,,:.s C· fall.:c¡.:.:-: a l·:·: a~1.;: r .. :. :o: in¡:.:. 
ntcroFS.u. fo1j.;0: te.: ·:~::i:. ~·a:n1r.a.jos s-:•n jO: autc.;:.;1a 
y~ q~1e E:J e~tuo1.:1 ne.:r~·VilC• ~ern1t.: el e.·:i.-,er • .;:.r;~le­
r..o .je! Sl.IJeto, se oe;.:1.i~·ren le:.1on..:.: cHLr1t•:<rriátt•:H. tas 
1i:s1i:.r1c:. c-:.::.plcJa: pw~cer, e ... anrn'tor:e en !•.i tC•tall·::ia•j ¡.· 
puede reau:ar';t: el ,jia,9r •. :.st1co er~at~·:ri1.:o .: 1::1~;1.::tc,, 

&i e:ta :..:ne :e hal1aror1 eri F·a:1entes 1::.n ;;.:.•:a:1·:.r1 
\'~Ttf\ Cll;trci :::1.1Jeto: \C:\J C•:.r. :ei: w.:fo::.:t:·.: ¡ ~J Cé:::C·E 
¡~3¡;¡ 1:.:if1 tr~:. ijef~·=t·:•:::: -:n tn 11;fvrn.:s •Je ia l1ten1-
tura 1r1~11ca te. fri:cl1encta ae ~;.:1ent.:: .;i;,n tre: défi:c- .. 
t·~S es mayor t66- U:·.1 ¡ ne• :e :eMd~n ca:::.n .:c•n !t!l! 
d:fectc1: r:r, 4~i; E:l rna1·c·r !·.~.ireri:· de aef.:.:t1n c•:(r H­
c1erits c•ti.:erv~jJ t:n ~sta 1r.:::~.1ti.ic1M H: ~,:pll•:a ~~·rqt1E: 

tc.j.:.: le·: .:a::.;: :.;n dé =utC·Vilé ·1 er, elles :e er.::.1er1-
trar1 ¡¡,a: :l.:fe:ct.n ·1~e .:n 1.:1;: .::::t~µj1os el in1-::0s. 

tuan 1:l~· :.e: -:c·c-,p1r~. e.1 r1ü1rier.: ·:lO:. •:riti.:n.:::: r,,a7·:.ri::~ ~cr 

¡:·ac1ente 1jt:d ;n1po '/tHER .::.:.ritrit la pc·c1h.:1c.n !je an,.;r,~­

lia::: ~n el !Nf-1 cc•ri ur1c HJJ.:t.a ce cr11 cua,jradei para 
d1ver:a::: variables, se f1i:d tó q . .1e 1-:.: Fa·:H:rites con 
Vi\1Eó t1en<r1 m;; d¡,f;octc.s ; rc.rrr;1., tin .¡t".1fO oéerte, 
e:t•' tno1c; ·~ue 1a a.:c1ciac1C•r1 •,:HiéR e: ~1r1 ;ni~·=· 1J1:tM­
to .:1€: ios. 1J-:rH1:. f-atror . .;:. •je er.cmaha::: cc1n9t:r,1ta: ct:::t:r­
vodos en 10 ~~Jt•lac16r1 de a~1t.:,~:::1as. 

La. cc.mFcrac.1c.r. de 1:.: fre·: 1.1enc1a: cts.er,1a<jas de l·:.::: 
cnt!!rl•n !l'1ayc.rt:z er. el -;ruFC· \1ATtR ·; €:t) el ,1nh.:r:.:1 j~ 

cr..:·Uéll:i:: c:n:iCruta: en 1:.:. ati~·:·F·:.1:.: re:cd1:atj;;: .:.r1 €:1 
Hf re1·.:1v q.;e ar.ti::•: -;n1~·.:i::: .:c.n athrt:nte:.. ::.:~ 1.1r1 ta 
Firuet': _oc c~n ..:1.,adrcoo pcr: 01.·er::as vanat,le: llidt:Fer.-
1j1er1te!; al cc.:ri~eirar tas fr~,:t1eri.:1a:. c.;111 !;;t·Ja; 2 x l 
:e C•bH~l"\'B ·~·Je ta: frewer.c1,:: o.: iC•! cntertC·S i~ey.;.re: 

an el ·~nip.:. ~11Htf\ .:.;.rre::F·,:.r":l~:r1 a ~ma FC·C•la.:1.:.n d1fcrer1-
te, e~ce~tc. 1c.s d.:fectc::: re1"a1e:::~ ~ue ne. 1n;estrcr1 01fe­
r&1C1as ::ntre el ·;;rup.:· ·,•rlft:R 1 la .c-c•ola:1•:•n de r,ecr,:.;.· 

Le: arr.jtr,elic; 9er11tale! ya ::e tiari pr.:•FUe~to CC•r:.c. 
criterios ma;'ore: l3J, y la trecueri.:1a alta :n esta 
sene:, su: relac1c•ne:: C·:·n anc.ir1alH::: unnanH y el 
resultado .j;, i; i>ruet•a ae ·:h1 ci.i;·lrada ¡;er111 ten ac•~­

tar las CC·t'·C· tale:. Los otrM. i:nteric·s n,eriort:::: no m1.1e:­
tran dtferer~1a: estadi:t1cas e:r1tre el gru~o V~ftñ y la 
~b1cc1i:0n ü.: rre.;r(•PSlH O!?i Wf-. 

LC·S grupos e.,teriaido y restnn91oc tormaoc·s eil agn¡­
Fii:r tos F0.•:1er;t~s cc•r1 as.:1.:uc1ór1 V1Ht:F\ s.a3i."ir1 tas oeft ~ 

HU Of.BE 
B\BL\01f.C~ 

:·.1:1·:·f1e: .::J:·j?: ;.:ir 1J:_¡ar1 ,. :m1th u~1,- '/ íeri~',';/~, :-l1-_i(~;.­
llll; r.c Fre:entcr1 dltererr:i=:: :d e::.::5mrnar e1; CC·nJlmt.; 
ta .j1:trici·.1.:1.:r1 :le rrec1Ji:l"1·:1as .je la: anc·m:lia: .:·:.113é­
r11~~.:. ~u e-::1r,rn:r c:•Ja cntenc. li,ayc-r FC1r sepan•j1J :e 
.:.c·:erv.:r :i.ue la: ·:ard1q;at.ias co1,g~rHt3:: :::e te:lac1c.nan 
c=:r. et ;nito el;'t:M1dc·, le: re:tcirte:. cr1teri·="! ir.ayc1re: 
ne• ::: re:lact:-rHn c~n algun.:i de leos 3n1H•!: r"i1:i !¡: M1.ll·!t 
ll'"1a ~tFii1:;:.:1~.n FC:ra e::ta ct,:er,.;,c1.:r .. 

u. at:tnt.1.1.:1.:.n en pC1r2: .je lo: crittr1,:s lf15}·.:.re: 
m:•:tr,:• l1r:a relai:1tn :¡·;r11f1.::it1.¡a .je al3w·.v~ F~re~ c.;n 
ios grur·..:: r!?:trrn;1d.:i 'l e1terrd1d•:. FHC' el .:i:.r..Farar lo:. 
t.ri~,: .je .j¿f:ct-J::: re:ulta dar:. N: :::•lú la: u1.:·1~alia: 

óf,·:ir·r.:ctal€: :e rE:iac1·:r11:.n c.:n el ;rup.;. re:stnr1~100, 

;::to ·:rnrne:r,ja 1::1n la pr,jpc·::1,:1~·n j¿ 5~ath 1101J =iL;2 Id 
asi:1-:1:1:.:1u. \AlEfi forr1.: pcrto:: .je uri .:::Fei:trc. q1 •• e o·e Ce 
ta anc.1r.a1ía anctrr.:1:ta1 ·:.,11-,c .~efe.:ti:i 1.1r.1c,:i ha:ta la 
:1rt-r1;.1f1!?iÍC CCl.'lC1 F:otr{1r1 .j.:; arrecr.:alió! A'·!iS 3rc·1e1 

El ·~rupo E:;:tt-n1.:l1ü.:1 :e reléClC<f1:i e'1 e::e::ial c:in le•:: 
aüe:tc.: card1a.:.:1: y ·1:? ta:: 1:~tr:,~1.jaje: 1r,fé:riorS':::, 
e:::t.:: ::e han c•t·:::er·ta•j: cc-r, tre-·:l•E:r.c1: E:li SllJO:tc-:: ::rn 
a:c .. :1a•:tón ·lMfER ;34¡ ~ere• 11-:i t1ay ,1na •:ati:a ~~;rer.te de: 
ni fl'::c1.1er1c1a :::19mtlcat1\l'a er1 e:l ;n~FC· e:·~terid1do .j.a la. 
c:::.:i·:1c-:11:•r1 WilER. 

Le relec1tiri entre: te:"c: e: ce;¡ 1:1, -=ue 1j¡f1e:r€: .;e1 
:re,3:·~11'' en vareir.:s rnfuG'a.jc. en ctn~s :ene: 11'3 1 45l. 
La J::&),:<rie ·jt: le·! F·a:1entes eran renen n;c1Uc·'E1 ~e 

é'(P1 te: F·:·rque: e::. ta :ene e: de a1.it.:<1~sia::. y Jc,s Fac1en· 
t.:::: .;.:ir. le::1on;:: ll'·CS ;rt:'.E:! 1riuer;:r1 cc.n rriayc.r fre.;uer1c1a 
)' ó e·jad r.ia: terr1~rar.ei, k ciél e: Far:·:td•:. a lo tnfor­
rr:_.j,:_i FO:·r ~·tr.,::: a1.1tc,r;:s 14:,! 1141 

la e·jad me.terne; foe en Frcme.j1c· de 2).~ a~.c,:::, :::i;nt lar 
; la hall=J: F:r q·,,;1-'.ifJ' l~:-ii F·er~ cc.i·, né.;'Vr FíC·FC1rc1t•r1 

.je ~rl!i1t·~.::.t,;.:, en le .t.:ne de f'h.;i1Jr'r' F·re:.:·rntr.arcn 
:e·; . ...-.:;c,: y tercer.:::: .:~t·ar::z.:·:.; -:l 3t:i; ·:1e k: ;i,1.11:t.o: 
f1.h:rcr1 Dr.:met:..r.:.::.. s1m1 lar a !C· tr.fc-r:n:i.:::c• c.;·r tJtro 
atMr 11141. 

lri e::ta ;erie un f·ac1€:rite e:tuvo e1.Fue::.tc, a 1.1n hrma­
.:·:- :.r1~1t1ro,;e:i dL1ra ... 1te la 9e.:tóC1M, él nei::ar ter1ia 
t·oc1c,, Ne· ::.e r.ei 1.:, -:•trc· !tiJtS~c' e.-,pue!tC• a J~rmacc•:; 
N1ira y !•ora 1ta-1;,:-1 na.n señali·j~ 1.1r,a fra:uen:u de S. 7% 
oe e.;Fo:tc1r.•r1 a t-.c,rir.:.rreis se:..uale: terr.emr,:: e;:6-;~r.a:: 

.:lurante la 9esta:16ri, n10;1;no de 1:.s ca:o: en e::ta 
:i:r1e est1s•C· e1Fue:sto. esto nci es deflnltl"~ pues la 
conf1rma~1~·n de e:·.~c1:ic1c1r1 a horir1.:•na: f::rni::n1nas es 
dthctl de c~terer i71J. 

No se t·1alhrnr. dlto::renc10.s er1 la eda,1 de los n.oer·­
te:, E:jO.:l 9~::ta:1on11, ~eso al r1a:er ; nurnerc1 1~ .:mc.a:­
rozos e:r1tre los. 9n1pe.: e·-.:ter,j1d1:. y res.tnr.;1óc.. El 
e:::t•;a10 de ca.rtc.t1y.:1 s-: MZ~t s~·lc· er1 c1r1c·:1 c;sos. en 



, C\iat.rc1-fue rr.:irma1 1 en iir~:i ::a 1·1at lt1 deH:•:t•;t(¡ ijet brazo 
1ar9.;1 oc un cr1:·Ri1:·S~;r.o, :1r1 ftor:s datos~ ~:to:: t1allaz9.;.: 
COOC~iefdan C.)t) lo rnfonU.JV oc.r rJtr•n aut.ore:: ~~5, 461, 
LOf prc1e1)te: c,:.n trn;,:orr.ía ti 1: ca:;.:1: i y (; \1 cc;c;i 
no· fuerc·n ~~aminado:: c:1;r;" ·:arivt u:·o, el dta1M:t1co tui: 
el úucó. 

Al91.1nos d.: lo: Htror~; de ar¡.:•mcliés con9i::mtas rie­
l lados en lo: pac1er1tes de esta ::ene 11an ::tdo descri­
tos ante: l4:11, o:stt: grupo d~ 1f Fa,:1entes M se dl!­

tlíl'3U10 •le lo: .jema: ~~c1ent.:s i:1:.n as.;ic1ac1C•n 1/ATER eri 
el ttFO C• nur:,erei .:le cnti::nc1:. m;:¡cres. o menores ~ue 

F'r¡:sentair1jrt 1 9 .je él 10:: tent~n ·lJ:: o mas patrc1nes ·:le 
aneirialia: le· c~1al su91ere q:.1e rodnan urie.r d1 teri.;:nci;: 
,;tloló31cas o pat-0,¡émc;; re;fect0; .je los otro; pacw1· 
tes .::or1 :::c.c1ac1M l/ATEF:, r.:rc. t)(• ei,isten aeitc.:; pares 
anailzar a~ta:; ~o:.101l1·j;Je:.. 

·1res Hc1er1te: temcri c·tre: enter:r . .:,ja<Je: ~rc'te:: Ql•C 
n1:i eresn an.;.rr,alias co•i~~nitas. n1r,gur;d se hei. infoonado 
eri ~~IJE:tc•: con asoc1éct1:1·1 VAlE.~: 1r>Li-:ov1:ct•J•:•si::. en­
fermeda·l de Hir;cr.orun9 1 ;>1a01a o\lra •Je "ne ro¡a. 
Un Faci.:r1te to:rna u1H1 c1: le te.rma·la pc•r te:J1ac.:. blc.nd~·S 

relac10.'ltida ci:1n ari.:·:r.alia: cn:irre:tate: 'i ~·t::rteDrales, 

c1trc1 ter1Jé c~l.Hlé. cuu: er1 ;lt10 r·c• prei:1:c100. 

LO fre::uenc1a y t1pc .je ariorr.cd ic: en caao i;ru~o oe 
defectos ll'1i:ft•:ire: rio d1f1-arc ae la rnfc.rma.1a -:n la 11te­
ratura !10, 4~, 1 l4i. t.ntre 10: cnterai.s 111er1ore: los 
defectc·: .:ric~r'at ico: ;:·n i;es:. fra..:uent.es y c.:·ll'IPleJos ~ue 

le•s aescntei: ~or H1e•.:.1c 01, p1J~: et·, .::;ta =~nc al9u­
r1os casos teman pat.ror.e: i:orripleJos: srndrome M1 t ler­
[iltler 1 ir1aifi:1rrat:c1or1 oe MrtK•IO-Lt·111:.r11 1r.cdtorll'1ac1on de 
(iand¡-waner y otra::, rie· 1r1t'.:·rna:1jas ont.:.:. tl Lti: de 
le·:. ~d:CH:r·1tH c.:,n as.:•c1e:c1~•r1 \'H1t.F: tE:r.un alguna les.1~1·. 

enct:f~d1•:a, no se -:·,;1.1.:. et de.:arrnu.:i de e¡to:. Mt\:·: 
p~1e: la ma1c•ria eran rE-:ien neicl•jO:. y e:.tatic1r1 rtu.i:, gra­
·ves, PE:rc. e:. lll'IPC•rteinte, p~ies otrcis autor~s har1 er.cc.n­
troO(• qué lo m•iono d• lo; ¡ac1énte¡ tienen rntel19.,­
.:1a r1•:1rma1; las 1e.:1c.ri;: encefal1ca: ~.a1ladd:: en e:.ta 
:::trie p~drian tenH :E:cuela:. gra11:H e.n el de.sarreillc· 
1nt~e1.:ctual de e:t.o:: pac1er1te:; no nay d1ferenc1as 
e;\;oi!tlcos •r.tre las le!lc·nes encetallc•s del 9rufc• 
VMtr. ¡' 1a; del ur11v<rsJ estudia.jo, 

4(1 

t::l cr~neo a¡t¡~a d&fc.rmado ~n nÚeve pic-ie-ntii.; algu' ~­
rtC1S en relac1~·n ccin la:: anC·!i!alias encetállca.s, otra~ 

rnn.¡ m1crocefalu y ~oltc•icefal1a ;e hollam1 aüladas, 
la cc.ltco.:.::nlla ;e ':or1S1':~arc1 s.Mm:lia pue:s se tratti de 
ur1 .:;so E:;;.t.r~~c,, 

La maycrr FC!:fte oe ias le:.1c.,1a: facíale:: s,:.n mer1.:1rE::::, 
~or le' 11Je 1iC• :e rnk-rlí.éJ¡ en h.: :ene: ·:ran:je;. atmq .. i.:; 
::i :e .je:;:nt.en -:ri las seri.:.s pa~'.1:1~a:; o t:r) i:a:o: 
¿¡H\=d·j,! 1 r.C• r,t-·f dlft:rar1ClC.: erit.re O:!ti1 :ene Y las 
le:1ones c:::cnta.s F•:-r otros a~1tore:. La fr~cuer1cu en 
esta H:ne tue ae 4~:·. ql1.: es r.a:: 9rar1di: q1:e la de al 31.l­
r.os .:ntertc·: mayor~:. Ya ·1t1e las lo:::1ones focBles ::c.n 
rriuy frecuentes, se enc~1er.trar1 a IT•E.roüc• en pac1er,t.:s srn 
11;1::1cnes ,;rave.s o an ni.imerci:.;i: Fatre•nt:: de: a.nc0mal ías :e 
ha !USert.jC qt1e M ojet...:nan cc.r,s1d.:rarie cnt.erios 
d1a·3no:::t1co; íl20J, ¡:;.1.:da •:C•n:1derar':a qu€ las le::toties 
tac1ales sc,r1 le::ic,rie:: "·E:'"1C1res, üt1le: ci:·lfp) indice:. paro 
buscar otras l..:s1(.r.es gra .. e:.. 

La; anc·ma:lia: oe iaririge no nan ;i.jc1 1jes.:nta:: ante:, 
n=1 se r1a1larc.r1 le:1c1r,e: en trtr1uea d~bH1o quiza a la 
rareza de é:tas; la: anr.~alia::. pt1lr.ii:1nares tuer•Jn t.odos 
menores, e11:;:pt.o un ca:o ::•n h1F<1p\a.su H1lr.c-riar: e:.te 
9n1pc1 atectc' 11er.c,s del lüi; de \i:.:. Vi1.C1i:nte: en e::t.a 
;ene. Lc1s ije:fectos del 1nte;trno delgadc· ~~·n ~1m1lare:i 

a te; oe::critc1: en la l 1teratura. 

Le1:. date•S analizado: en esta sene rte• perr11te.r1 esta­
t·l~c'2r una relic16r1 .~·atc•·:én1ca entre los dtver::a:: ano· 
111ali:i:. cc.r1·3én1ta:, ~ ql1ia.ler1 tc1oc.: k•: c;:::c.: oe ilc~•erd1:i 

c1:if1 la def1n1::1on de asocia1:1ein, 



Vl l. -Cúthlt; lOlió S, 

La a!c1c1ac1:~r1 Vhltf\ es 1.1!) 91"1 .. FO detuudc· de ancr.ialia:. 
·=·)í19é:r"11 tas ~:.1e in:hr¡e :jéfe~to; .ie grase,jad r t1¡:0 tlll 

var·iat•les, el :ut9ruFc1 o;t11nijo F'C•r Quan y Sir11tt·, :e 
r.:iac1(•M en pa.rttct1Ur c:n arie1r~:sií:i:: ~w,orractal~:: 1 al 
::1Jt.·;n1Fo c:enn10.:· fer le:r.t:r.y .:en .:ard1c¡:·atias ccr19.:­
n1tas y .i..:f1c1::1,cu:: E:Vi .. 1t:lét1ca: 1j..:1 m1e:rr.t1ro 1r1ft:rt:<~, 

r.i:1 :.e: nallo 1.m; e;1.F·l1cac1vr1 p:re i:ttu J' ne·::.: e:::tat.le­
c10 1Jr1a ó1fere:r1c1a e::ta.1i:t1•:a entre d.lf,N1:. 9ru¡:·os, po:ir 
lo cu0:1 1:. a:.ocia.:1on ~·1-1lE.i- •Jebe ..:ein:1u.:rcr::.:: cc11f•ü un 
~rup.;, r1cirric.9er,eo. 
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Le•; Cetecti:i:. 9enitale: debe11 cc•1i~i~erars; tm crito::no 
du;t1ó::tlco mea¡c.r :n h as.,cuc1Vr'! VAfER. 

Las frec:.ier'l:tas y tt~c·s de cnteri>:·:: may,r::s citiser­
'Jé1j::.: et) e:ta ~!?rh:. sori l;~1cles d loE ~.:!en tos pc.r 
:•tri:i: ¡;utcfe~, Ja! •J1f.:renc1as mas impcrt.ant?! s= ha­
ll~r. entre le: cntér"lC'! r:'iencrt::, Jos d¿ft:ctos h~i=­

:es, 2r,,:::f~l 1co: y' -:n.riéale: sen mas fre.:~1entes en esta 
,;.arie ~ue eri las de:..:nta: anti::: en la literat:.,rei 11'.éd1-
ca, n.:1 ~e hall6 una ~~pltca1:1M Paro debe: e:,pk•rarse al 
Vi!ClH1te ::ori ;¡ooai:1M VHlER Pll~S el HC1nC1:tlco en 
~re:e(1.:1a de ctefeo:to:: t:nceftsl tco:; e:s pec1r, 
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