Gr:gamisma pzzrrisz! en los niitos

Por ol Dr. A. (G. YARMACHEVICH!"?

El problema del gigantismo pareial
ha despertado interés desde hace tiem-
po entre los médicos v bidlogos, lo que
ha zido confirmado por un gran mime-
ro de trabajos. consagrados a este tema.

Wagner en 1839 deseribio por prime-
ra vez un caso de gigantismo parcial
La literatura es riea en easuistica pu-
blicada sobre este tapico. La mayoria
ile los trabajos que contienen un anali-
fsis de estas ohscrvaciones perlenecen
a V. L Molchanov, C. M. Rumashee
11928-1933) v a O, D. Kitaigorodsky
C. M. Rubashee extrajo de la literatura
mundial 456 casos de gigantismo par.
cial, a loz cuales unié 12 abservaciones
propias y seialé un cuadro general de
este padecimiento v su génesis,  Fstos
tres trabajos ya nombrades zon funda-
mentales en la literatura nacional. En
la literatura mdz reciente se cncuentra
el trabajo de Z. 8. Sosonquina dedicado
a la pategenia del gigantismo pareial
en que describe 3 ohservaciones pro-
pias v el trabajo de ). A. Petrozian con
deseripeion de 7 casos,

El gigantismo parcial, como se sabe,
s¢ denomina aumento congénite, pato-
légico de las extremidades o de sus par-
tez con aumento obligado del esquele-
to. Hasta ahora, lamentablemente no
hay una clasificacidon satisfactoria del
gigantiszmo parcial, debido de la diver-
sidad de sus formas. Su etiologia aun

(*y I}e la citedra de cirugia infantil del
Inztitote de Medicina de Saratoga, U.RS.5,
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no es clara. Se han propuesto muchas
teoriaz, que no llegan completamente a
aclarar las cavsas del desarrollo de os-
tas monstroosidades. En  total existen
3 teorias: La embrionaria. la mecanica.
la vasemlar. la neurotréfiea v la ende.
erina.

De acuerdo con la teoria mecanica, el
origen del gizantismo parcial se explica
por la incorrecta posicién del feto en la
cavidad uterina, por la compresion de
las extremidades por el cordén umbili-
cal, o la presion del liguido amnidtico.
con fenémenos de paralizacidn poste-
rior, por una nutricién intensificada de
loz tejidos ¥ su crecimiento intenso. Se
han deserito casos de gigantismo par-
cial, desarrollado segin parece, como
resultado de que la mano fuera atraida
por el cordan wmbilical circular en el
cuello,

Los partidarios de la teoria embrio-
naria, relacionan el erecimiento intensi.
ficado con la energia potencial en una
parte de las células que anmenta el ere-
cimiento por la colocacidén incorrecta
de algunas partes del cuerpo en las ex-
tremidades del embrién o feto. V. 1.
Molchanov explica el gigantismo par-
cial como una capacidad proliferativa
intensa del meséngquima del esqueleto.
dirigida al drgano correspondiente,

La teoria vazcular atribuye el surgi.
miento del gigantismo parcial como re-
sultado de la detencién del desarrollo
de las fibras msculares de las arterias:
Laz arteriaz 2¢ ensanchan, se llenan de
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sungre v los lejidos se nutren muocho
miejor.

G M. Rubashey (19330 demostrd que
no se pucde considerar la hipertrofia de
laz extremidades como consecuencia de
la hipertrofia de los vasos. Los cambios
vasculares se deben congiderar como una
wanifestacion  parcial del gigantismo
que hablan sobre el crecimiento del
sistema vaseular en el gigantismo par
vial. Estas son dos partes del mismo
proceso del gigantismoe,

La mayoria de los autores mantienen
ia teoria neurotréfica, El momento etio
logico ellos lo consideran como la al-
teracidon de los centros vegetativos del
cerebro v médula espinal o alteracio-
nes del trofismo del sistema nervioso
periférico.

La teoria endocrina explica el ori-
zen del gigantismo por una irvitacién
patolégica de determinados centros ner-
viosos por laz hormonas de las glandu-
las incretorias,

P. S Babkin v C. L Topilian estu.
diaren una familia con gigantismo par-

vial,

Podas estaz woriaz son ¢l resultado

de reflexiones tedricas y puntos de vis
1a de los autores v no estin sustentadas
por hechos vy datos veales.

Nosotros observamos 9 nifios (3 va-
rones ¥ 6 hembras) con gigantismo par-
cial de las extremidades; en 4 las supe-
riores, ¥ en 3 las inferiores, 6 tenian
gigantismo en los dedos v dos en las
picrnas y pies ¥ uno en ambas extremi-
dades inferiores,

El gigantismo parcia] en la mayoria
de los casos abarca las partes distales
de las extremidades. Solamente en una
de nuestras observaciones el proceso
ocupd las extremidades inferiores,

C. M. Rubschev y B. 1. Molehano
senalan el crecimiento desproporeiona.
do (forma progresiva) del gigantismo
pareial, cuando en intervalos de tiem-
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po ¢l crecimiento es especialmente ra-
pide ¥ recuerda el erecimiento lumo.
ral. En nuestro material no hemos oh.
servadg erecimiento desproporcionado,
Después del nacimiento ¢ organo le
sionado aumwenta en relacion con el ere-
cimiento gemeral del organizme.

Los lonares o manchasz pigmentaria-
s¢ encuentran en el gizantismo parcial
en el 23% de los casos (G, M. Rubas-
hev-1933). Nozotros tuvimaos 3 pacientes
von ellas,

En tres casos el gigantismo parcial
estaba  combinado con el erecimiento
gigante del sistema voaseular, El creci-
miento patolégico del sistema vascular
v la hipertrofia de los tejidos fueron
noetados desde e] naciniento. Durant-
el gigantiszmo parcial, s¢ presenta en lo-
huesos hipertrofia del tejido dsco. en
el tejido epitelial en forma de pigmen.
tosis ¥ keratosis; en el grazo en forma
de lipomatosis v en los vaso: en forma
angiomatoss, En dos pacientes nosotros
observamoz por large tiempo la no ci
catrizacion de una dWleera tréfica. La
presencia de desordenes troficos « hi-
pertrofia vascular no son ant

Casi en 1odos los casos estuvieron proe-
sentes en algin grade desdérdencs dis-
troficos (piel seca. angiomas. tdleeras.
dehiscencia de loz hordes de la herida
operatoria ¥ en la investigacion histo.
logiea, aspereza de las superficics arti-
culares, del drgano lesionado v la pre.
sencia de puentes fibrosos en laz arti-
culaciones).

La investigacion histolésica en la ma-
voria de los cazos hace aparecer una zen-
cilla hipertrofia de los tejidos del Gr-
sane lezionado. La desizualdad de los
hallazgos histolégicvos e cxplica por las
diferentes épocos en que fue tomado el
material v por las distintas formos e
manifestarse esta enfermedad.

El migantismo parcial. con bastante
frecuencia (309:) esti acompainado por
monstruosidades  diverzas:  Sindactilia.
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polidactilia, hipertricosis, v otras. Era
significativo en todos nuestros pacien-
tes ¢l desarrolle intenso del tejido adi-
poso en el érgano lesionado ¥ en otroc
lugarea del euerpo, vy elevacién del con-
tenido de lecitina en el suero sangni-
neg (245-282 mg%) que es una de las
manifestaciones del gigantismo parcial
que esta en relacion con los mismos fac-
tores genfticos que provocan el gigan-
tismo. Segin log dates de C. M. Rubas-
hev (1933) la lipomatosis en el gigan-
tismo .parcial se cncnentra en el 429
de los casos.

En los iiltimos afios, se expresa cada
vez mis la opinién sobre la influencia
de las alteraciones en ¢l gigantismo par-
cial. En tres de nuestros pacientes se
observé la elevacion del contenido de
17Kt en la orina (17-19mg. en 24 horas)
¥ en dos hahia aumento de la glandula,

En relacion con el zsistema nervioso
s¢ manifiesta un intenso sudor en el lado
de la lesién, dermografismo, rojo, ra-
pido. El desarrolly intelectual de los
nifice observados corresponde con su
edad. La medida v configuracién de la
silla turca eran normales.

Las extremidades deformadas aumen-
tadas total o parcialmente no solo cons-
tituyen un defecto cosmético, sino gque
también condicionan alteraciones fun-
cionales, Uno de nuestros casos. Galia
B., de 3 anos, tenia deformidades mons-
truosas de la mano izquierda, de gran
tamafio ¥ a causa de su gran peso no
podia levantar su mano. La mano en-
ferma se inclinaba hacia abajo o caia
pasivamente en el paiuelo en el que
descansaba, con flexion de las articula-
ciones del codo.

Los padres de todos Jos nifos ohser-
vados por nosotros se dirigian a nues-
tra clinica pidiéndonos la exéresis del
miembro desfigurado.

Resecar ¢l miembro deformado y de-
fender como se pudiera la funcion ar-
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ticular (de la mano, del dedo) cra ana
difici] tarea, ¥y no sicmpre se podia rea-
lizar.

Frecuentemente hay que recurric a
la amputacién o reseccion. El corte de
los tejidos blandos no da resultados sa-
tisfactorios. En el gigantisme de los de-
dos de la manoe s¢ puede obtener -un
buen resultado con operaciones de mu-
chas etapas mediante resecciones longi-
tudinales y segmentarias de las falan.
zes en lag zonas de unién (E. T. Tateo-
sov, V. D. Chaklin, V. A, Shturm).

En calidad de ejemplo les presenta-
mos las siguientes historias de la enfer-
medad: Galia B, de 3 anos de edad.
ingreso en la clinica en Sept. de 1959
quejindose de una deformidad mons
truosa de la mano izquierda. Esta era
tres o cuatro veces mag grande que la
derecha con una capa de grasa subco-
tinea hipertrofiada, con sindactilia en el
tercer y cuarto dedos, el segundo y cuoar.
to dedos estaban hipertrofiados y de-
formados. El tejide celular subcutineo
del antebrazo devecho, estaba brusca-
mente ensanchado. La extremidad de-
formada se conservaba en perfecto es-
tado, siendo el primer dedo de dimen-
siones normales, En ¢l tronco y las ex-
tremidades habhia gran cantidad de man-
chas pigmentadas de tamaiio que varia-
ba desde la cabecilla de un alfiler has.
ta 6 x 8 em. con telangiectasias. En la
nalga izquierda estaba hipertrofiado el
tejido celular grasose en forma de no-
dulos que abarcaba toda la nalga. Jun-
to a la entrada de 1a vagina habia un
angioma de una dimensidn de 2 x 2 em.
Por parte de los érganos interiores del
sisterna merviozo v del intelecto no ha-
bia alteraciones. Comenzando desde
Sept. de 1959, la nifia estuvo 3 veces en
la clinica, donde fue sometida a opera-
ciones por etapas, terminadas con la
amputacion del segundo v el quinto de.
do de la mano izquierda. Durante un
tratamiento de control en el curso e
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3 anoes. ng hubo ningiin crecimicnto in-
tenso de las extremidades,

Sharlota D., ¢ 12 afios de edad, in-
gresé por primera vez en la clinica en
el afo 1953 quejindoze de un aumento
significativo de toda la pierna derecha
v un gran crecimiento del sistema vas-
cular. Al nacer los padres notaron que
la extremidad inferior derecha era mds
srande que ln izguicrda: con manchas
purpireas en la pierna. eadera v nalga.
La extremidad aumentaba proporcio.
nalmente al crecimiento  del organis.
mo. Se cscuchaban ruidos sistélicos en
todos los vasos granddes v el tejido celu-
lar subcutineo a todo lo largo de la ex-
tremidad y la nalga. La pierna derecha
era 6 ems. mas larga v 4 ems mids groe-
a que la izquierda v e] pic 6 ems. Con
¢l fin de disminuir la afluencia de =an-
ore arterial se realizd ligadura de 1a ar.
teria femoral en 1954, Después en la
herida habitual de la piel del tobillo
aparecieron tleeras troficas de 3 x 3

e, eon cseasa supuracion, Ko el roent.
senograma, hecho al ingresar por se.
sunda ver, = notaron el hueso femn-
ral derecho v los hueso: de la picena
derecha mas largo: que los de la s
quierda, e] tercio inferior del fémur
estaba un poco hinchado, habia tra<
parencias longitudinales v redondeadus.
La extremidad aumentaba v las ileera-
no gicatrizaban.

Se tuveo que awmentar la pierna e
recha. 23 de Oet, de 1958, En el periodo
postoperatorio se observo una divergen.
cia parcial en los hordes de la herida
operatoria.

Nosotroz obzervamos los resultados e
las operaciones practicadaz a nuestros
pacientes, desde 8 meses hasta 4 anos.
En ninguno de los enfermos se ohserva
crecimiento anormal  de la extremidad
restante.
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