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A propésito de dos casos de sirenomelia

Dr. José Rodriguez Ferndndez*

Dr. Julic Barreras Aguifor*®

Rodriguez Ferndndez, J.; J. Barreras Aguilar: A propdsito de dos casos de sirenomelia,

Se informa que la sirenomelia es una malformacién congénita de muy baja incidencia,
la cual se caracteriza por la fusidn de las extremidades inferiores. Se presentan las
caracteristicas de 2 casos ocurridos en el Hospital Docente Ginecoobstétrico Provineial
de Camagiiey. en un periodo de 10 afos.

INTRODUCCION

La sirenomelia, también conocida como simelia, simpodia o sirenio, es
una malformacién congénita conocida desde la antigiiedad, de muy baja
incidencia (1:60000), la cual se caracteriza por la fusién de las extremi-
dades inferiores, a la que se asocian malformaciones de la regién causal,
pelvis, sistema genitourinario, vias digestivas y, con menor frecuencia,
anomalias cardiovasculares. Las estructuras de la regién caudal que se en-
cuentran afectadas son las vértebras sacras, coccigea y region perianal
con los genitales externos e internos. En trabajos recientes se destaca
la relacién entre sirenomelia y el sindrome de Potters.'?

Por ser una malformacién congénita poco frecuente, consideramos de
interés comunicar las caracteristicas de 2 casos ocurridos en el Hospital
Docente Ginecoobstétrico Provincial de Camagliey, en un periodo de 10
anos,

PATOGENIA

Hay diversas teorias para explicar este sindrome, siendo la mas acep-
tada la de una accién teratogénica (radiacién, téxico, endocrino metabéli-
ca) que actia sobre el embrién en las primeras semanas.*7
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Existe coincidencia en la opinidén de distintos autores en relacion con
que el factor teratogénico que ocasiona csta malformacién produce una
mala nutricion y oxigenacion del embrién, lo que puede estar dado por
alteraciones en la placentacién, por un defecto primario en la vasculari-
zacion del saco vitelino o por una exposicion de la arteria vitelina con
supresion de la circulacion alantoidea. También puede deberse a una age-
nesia alantoidea ®

Presentacion de los casos
Caso 1

Historia clinica No. 133668,

Edad: 17 afios.

Raza: blanca.

Area de salud: Santa Cruz del Swr.

APP: Sarampidn, parotiditis.

Antecedentes obsiétricos. Amenorrea de 355 semanas; s¢ considerd alto riesge obs
tétrico (ARO) por ser primigesta joven y signo de menos, serologia NR, grupo 0 4.

No antecedentes de medicomenlos leralogeénicos,

Ingresa por sintomas de parto prematuro. que se desenvucive en las siguientes 24
horas.

Parlo transpelviano: feto dnico en pelvicna incompleta de 1570 g, muerto.

Configuracidén externa. Recién nacido con caracteristicas de pretérmino, fusién de
micmbros Inferiores: en el lugar de los draganos qenitales externos presenta un pe-
queiio apéndice cutdneo, ausencia de ono, y un orificio al nivel de la regién sacra
(fiquras 1 v 21

Figura 1. Fusion ¢ miembros  Inferlores.
Apéndice rutineo en el lugar de los drganos
genitales cxternos.
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Figura 2. Ausencia de ano y un orilicio
a nivel de la regidn sacra.

Figura 3. Agonosia de solos pero
nés y ausencia de agujoro ol
dor.

Alteraciones dseas. Fusion de los miembros Inferiores. agenesia de ambos peronés,
ausencia de agujero obturader por fusién de las ramas isquiopubiaonas. Escdpulas aladas.
Deformidad tordcica (figuras 3 v 4).

Malformaciones internas. Agenesia renal bilateral, ausencia del aparato excretor en

su totalidad, hipoplasia pulmonar bilateral. Auvsencia de colon trenoverso, dosconte, v
rectosigmaolde.
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Figura 4. Escdpulas aladas. Deformidad
tordcica.

Caso 2

Historia Clinica No. 198426.

Edad: 24 afios.

Area de salud: Santa Cruz del Sur.

APP: nfs

Mo antecedentes de medicamentos teratogeénicos.
Serologia NR.

Grupo 04-.

Esterilidad de 11 afios.

Antecedentes obstétricos. Ingresa por sintomas de parto prematurp, y presenta pro-
cidencia del cordén a las 6 horas de su ingreso. por lo que se realiza cesarea urgente.
obteniéndose un recién nacido de 2650 g, muerto.

Caracteristicas externas. Recién nacido con caracteristicas de ser a término, fusién
de miembros inferiores con presencia de los 2 pies: ausencia de ano y genitales exter-
nos (figuras 5, 6 ¥ 7).

Alteraciones ¢seas. Hemivértebra en columna lumbar. Fusién de ambos iliacos y am-
bas ramas Isquipubianas. Estén presentes los huesos de los miembros inferlores. Pie
varo equino (figuras 8 y 9).

Hallazgas necrdpsicos. Ausencia del aparato urinario y del recto.
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Figura 5. Fusidn de miembros Inferiores con
prosencia de los 2 pies.

Figura 6. Ausencis de ano.
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Figura 7. Ausencia de genitales externos.

Figura 8 Hemivértebra en columna lum- EEEE
bar. Fusién de ambos Mlacos y ramas Is- §
quiopubianas.
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Figura 9. Presencia de los huesos de miem.
bros inferiores. Pie varo equino,

DISCUSION

La sirenomelia es debida a una ausencia de desarrollo del polo caudal,
con agenesia perineal, urogenital y de la parte terminal del aparato di-
gestivo,

El mecanismo teratégeno no estd definido y se han propuesto diversas
hip6tesis, siendo las més aceptadas las de una accién teratogénica o un
defecto vascular. Se considera que la noxa debe actuar antes de la 4ta.
semana,

En los casos que motivan esta comunicacidn existe fusion de los miem-
bros inferiores, anomalias urogenitales, digestivas y pulmonar. No se pre-
cisé el mecanismo teratogénico.

SUMMARY
Rodriguez Ferndndez, J.; J. Barreras Aguilar. Apropos of two cases of sirenomelia.

It is reported that sirenomelia is a congenital malformation with low incidence and
characterized by fused lower extremities. Characteristics of two cases occurred at Ca-
magley Provinclal Gynecc-obstetric Teaching Hospital., during a 10 year period, are
presented.

RESUME

Rodriguez Fernéndez, J.; J. Barreras Aguilar: A propos de deux cas de sirénomdlie.

La sirénomélie est une malformation congénitale de trés faible incidence, caractérisée
par la fusion des extrémités inférieures. 1l est présenté ici les caractéristiques de deux
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survenus & I'Hopital Universitaire Gynéco-obstétrical Provincial de Camagiiey, pendant
période de 10 ans.
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