SINDROMES MUSCUL OESQUELETICOS

SINDROME DE ACONDROPLASIA
REGIONAL INCOMPLETA CON DISPLASIA
MUSCULAR ABDOMINAL

Sindromogr afia

Clinica
Hay acondroplasiaregional delascostillasy del iliumaso-
ciado adebilidad delos miscul os abdominal es.

Exéamenes paraclinicos
Radiologia. Survey 6seo que pone de manifiesto las ano-
madlias.

Sindromogénesis y etiologia

Se trasmite por herencia autosdmica dominante con pene-
traciénincompleta.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Shapira, E.; E. Fischel; S. Moses et al.: “Syndrome of incomplete
regional achondroplasia (ilumand ribs) with abdominal muscle
dysplasia’. Arch. Dis. Child., 40:694-697, 1965.

SINDROME DE ADINAMIA PERIODICA
HEREDITARIA

Snonimia

S. depardlisisperiddicahipercaliémica de Eulenburg. S. de
paramiotoniacongénita. S. de adinamiaepisidicahereditaria.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en ambos sexosy es més severo
envarones. Seinstalaen los primeros diez afios de vida.

Se caracteriza por ataques durante los cuales el paciente
refiere debilidad muscular, generalmente, localizada en un solo
grupo de misculos. Puede afectar los misculos de lacara
Existen parestesiasy calambresde unahorao mas deduracion,
hiporreflexiay miotonialocalizadaen lalengua o enloslabiosy
parpados.

L os atagques se presentan por el dia. El paciente estalibre
de sintomas entre |os ataques. Hay factores precipitantes como
e gercicio, d frioy el hambre.

Exémenesparaclinicos
Sangre. Potasio sérico elevado durante las crisis. La
administracion de 1 cc potasio inducelacrisis.
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Sindromogénesisy etiologia

Esunaafeccion hereditariaautosdmica dominante. El me-
canismo patogénico parece ser la reduccion del potencial dela
membranamuscular debido aunaalteracion del gen delaprotei-
na (subunidad alfa), queformalos canales de sodio del muisculo
esquelético. Lalocalizacion del gen sehaasignadoal cromosoma
17¢23.1-925.3.

Bibliografia

Eulenberg, A.: “Ueber eine familiare, durch 6 Generationen
Verfolgbare. Form Kongenitaler Paramyotonic”. Neurol.
Centralbl., 5:265-272, 1886.

Fontaine, J. et al.: “Hyperkalemic periodic paralysis and the
adult muscle sodium channel alpha-submit gene”. Science,
250:1000-1002, 1990.

George, A.L. et al.: “Assignment of a human skeletal muscle
sodium channel alpha-submit gene (SCN4A) to 17g23.1-q 25.3".
Genomics, 9:555-556, 1991.

Streeten, D.H.P.: Periodic paralysis. In: Stanbury, J.B.,
Wyngaarden, J.B., Frederickson, D.S. (Eds.): The Metabolic Basis
of Inherited Disease. New York, McGraw-Hill, 1966.

SINDROME DE AORTITIS CON ESPONDILITIS
REUMATOIDEA

Sindromogr afia
Clinica
Hay manifestaciones de insuficiencia adrtica en pacientes
con espondilitis reumatoidea.
Examenes paraclinicos
Ecocardiogr afia. Parademostrar laslesionesvalvulares.
Sangre. Las investigaciones propias de la artritis
reumatoidea.
Sindromogénesis y etiologia
Laetiologiaesdesconocida.
Bibliografia
Sokoloff, L.: The pathology of rheumatoid arthritis and allied
disorders. In Hollander, J.L.(Ed.): Arthritis and allied conditions.
Philadelphia, Lea & Febiger, 1966.
SINDROME DEL APENDICE XIFOIDES
Sinonimia

S. dehipersensibilidad xifoidea. S. de xifoidalgia.



Sindromogr afia

Clinica

Hay dolor profundo en el pecho, sordo, de diferente in-
tensidad, de moderado a angustioso, ocasionalmenteirradiado
al epigastrio, espalda, hombros, brazo o precordio.

Ocurredurantelanoche einterfierecon el dormir. Deinsta-
lacion no stibita, dura minutos a dias. Recurre por semanas 0
meses, raramente por afios. Desencadenado por girar la cabeza,
caminar, levantarse, detener la marcha.

Examen fisico. Lapalpacién del apéndice xifoidesrepro-
duced tipico dolor y sus manifestaciones asociadas.

Examenes paraclinicos
Electrocar diograma. Normal
Radiologia de estémago y duodeno. Normal.
Colecistografia. Normal.

Sindromogénesis y etiologia

Puede aparecer asociado a coronariopatia, enfermedades
gastrointestinal es o solamente delavesicula

En aguellos casosen que el apéndicexifoidesseha extirpa
do se informa periostitis y pericondritis.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Junghanns, H.: “Der Schwertfortsatzschemerz (Xyphoideodine)”.
Zentralbl. f. Chir., 67:628-629, 1940.

Lipkin, M.; L.A. Fulton and E.A. Wolfson: “The syndrome of

the hypersensitive xiphoid”. New Engl. J. Med., 253:591-597,
1955

§ NDROME DE ARTICULACIONES
CONDROCOSTALES

Sinonimia
S. deneuragiaintercostal.
Sindromogr afia
Clinica
Dolor referido alapared costal 0 abdominal. Se pueden
presentar cambios circul atorios en | as areas dol orosas.

Sindromogénesis y etiologia

Se originacomo resultado delesiones degenerativas, trau-
ma o enfermedad de las articulaciones costovertebrales con
irritacion de raices nerviosas o ganglios simpaéticos.

Con frecuencia se afectan el oncenoy duodécimo nervios
dorsdes.

Bibliografia

Goldthwaite, JE.: “The rib joints’. N. Engl. J. Med., 223:568-
-573, 1940.

SINDROME DE ARTROGRIPOSIS
Sinonimia
S. de artrogriposis congénita multiple. S. de miodistrofia

fetal deformante. S. de Stern Gueverin. S. de artromiodisplasia.
S. de Otto. S. de Rossi. S. de Rocher -Shetdon.

Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexospor igual limitacion de movimientosde
todas las articulaciones, excepto la mandibular y algunas
espinales. Pardlisis ocasional de diferentes misculos. Sere-
ducelagesticulacion facial y le confiereuna facies detristezay
melancolia.

Examen fisico. Deformidades de las articulaciones con
aumento de volumen de las mismas. Hipoplasia muscular y
engrosamiento de la piel vecina (encartonada), alternando con
zonas atroficas.

Brazos rotados hacia dentro, codos cilindricos. Dedos y
mufiecas flexionadas. Piernas rotadas hacia fuera, caderadisio-
cada. Rodillas extendidas. Sinostosis prematura del craneoy
defectosdel paladar. Ocasional ausenciadel sacro.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Atrofias 6seas. Se comprueban |as ateracio-
nes referidas a examen fisico. También hay: braquicefalia,
hipoplasia de la mandibula, osteoporosis y fusién carpotarsal
después de los 10 afios de edad.

Biopsia de musculo. Cambios degenerativos de mus-
culosconfibrosiseinfiltracién grasa. Degeneracion de neuronas
motoras en lamédulaespinal.

Sindromogénesis y etiologia
Hay cuatro categorias patogéneticas de artrogriposis:

1. Miopatias.

2. Neuropatias.

3. Enfermedades del tejido conectivo.

4. Defecto exogeno: limitaciones del espacio intrauterino o
presiones extrauterinas.

Sedistinguen tresvariedadesligadasa cromosomaX cau-
sadas por mutaciones diferentes y defecto bésico diferente:

1. Formaletal con contracturas severas, hipotonia, micrognatia
y muerte debida a insuficiencia respiratoria (pérdida pro-
gresivadelascélulasdel cuerno anterior).

2. Asociada con ptosis, micropene, criptorquidia, hernia
inguinal einteligencianormal (miopatiaintrauterinano pro-
gresiva).

3. Artrogriposis que mejora con laedad, con inteligencia nor-
mal y sin otras alteraciones (defecto del tejido conectivo de
|os tendones).

Bibliografia

Beghin, J.: “Les Aspects Radiologiques de L’ arthrogrypose”, J.
Beige Radiology. 48:383, 1965.

Epstein, B.S.: “Radiogrhaphic identification of arthrogryposis
multiplex congenita in utero”. Radiology, 77:108, 1961.

Hall, J.G. et al.: “Three distinct types of X-linked arthtrogryposis
seen in families”. Clin. Genet., 21:81-97, 1982.

Hennekan, R.C.M. et al.: “A family with severe X-linked
arthrogryposis’. Eur. J. Pediat., 150:656-660, 1991.

Jacobson, H.G. et al.: "Arthrogryposis multiplex congenita”.
Radiology, 65: 8, 1955.

Orlin, H. et al.: “Carpal coalition in arthrogryposis multiplex
congenita’. Br. J. Radiol., 40: 220, 1967.

Pare, A.: Monstre et prodiges. In: Oewres completes revues et
collationnees par J.F. Malgaigue, Paris, J.B. Bailliers, 111, 1573,
p.25.

Poznanski, A.K. et al.: “Radiographic manifestations of the
arthrogryposis syndrome”. Radiology, 95: 353, 1970.
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Turpin, R.; J.Cruveiller et al.: “L arthrogrypose multiple
congenitale: maladie ou syndrome (etude de 9 observations)”.
Ann. Pediatr. (Paris), 13:2-19, 1966.

Turpin, R. et al.: “L’arthrogrypose multiple congenitale: maladie
ou syndrome”. Ann. Pediatr. (Paris) 13: 2, 1966

SINDROME DE ARTROFTALMOPATIA
Sinonimia

S. de artroftalmopatia hereditaria. S. de artroftalmopatia
progresiva.

Sindromogr afia

Clinica
El sindrome de artroftalmopatia seinstalaen lanifiez.
Aparece miopia progresiva que conduce ala ceguera. Re-
duccion progresiva de la audicion. Cambios degenerativos en
variasarticul aciones que pueden |legar aser severos.

Examenes paraclinicos
Radiologia. Grandes irregularidades de los cuerpos verte-
bralesdel torax. Escoliosisocasional.

Sindromogénesisy etiologia

Se trasmite por herencia autosdmica dominante.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

David, B.: “Uber einen dominanten Erbgang bei enier polytopen
enchondralen Dysostose Typ”. Pfaundler-Hurler. Ztschr.
Orthop., 84:657-660, 1954.

Stickler, G.B. and D.G. Pugh: “Hereditatry progressive arthro-
ophthalmopathy H. Additional observations on vertebral
abnormalities, a hearing defect, and a report of a similar case”.
Mayo Clin. Proc., 42:495-500, 1967.

SINDROME DE BECKER
Sinonimia

S. de distrofia muscular benigna de Duchenne. S. de
Duchenne tipo tardio.

Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome | os sintomas son iguales alos del sindro-
me de distrofiamuscular de Duchenne, pero deinstalacion tardia
y de progresién mas lenta.

El sindrome de Becker se inicia entre los 4-5 afios. Co-
mienzapor € cinturén pélvicoy muslos (iliacos, psoas, gliteos
y cuédriceps). Asciende progresivamente, alcanzando entrelos
5y 10 afios €l cinturén escapular y brazos (pectoral es, dorsal
ancho, trapecio, deltoides, biceps y finalmente esternoclei-
domastoideo, extensores de la columnay abdominales). Hay
hipertrofia precoz de las pantorrillas. Inteligencia conservada.
Hipogenitalismo en ocasiones.

Ex&menesparaclinicos
Creatinfosfoquinasa. Elevada en sangre.
Electromiograma. Muestra un patron tipico.
Biopsia de musculo. Hay menos lesionesy més regene-
racion.
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Sindromogénesisy etiologia

Setrasmite por herenciarecesivaligadaal sexo (cromo-
soma X). Hay una ateracion de la estructura de la distrofia a
diferencia de la distrofia muscular de Duchenne en la que la
distrofia esta ausente. El gen se encuentraen Xp21.

Bibliografia

Becker, PE.: “Neue Ergebnisse der Genetik der Muskeldystrphien”.
Acta Gen., 7:303-310, 1957.

Becker, P.E. und Kiewer, F.: “Eine Nevek. Chromosomale.
Muskeldystrophie”. Arch. Psychiat. Nervenkr. 93:472. 1955.
Becker, PE.: Genética humana. Madrid, Toray, 1968, t. 3, p.471.
Beggs, A.H. and L.M. Kunkel: “Improved diagnosis of Duchenne-

Becker muscular dystrophy”. J. Clin. Invest., 83:613-619, 1990.
Cestan, R. et N. I. Leone:. Nouv. Iconogr. Salpetriere, 15:38, 1902.
Emery, A. and R. Skinner: “Clinical Studies in Benign. (Becker's

Type X-linked muscular Dystrophy)”. Clin. Genetics, 10:189,

1976.

SINDROME DE BERTOLOTTI
Sinonimia

S. de sacraizacion-escoliosis-cidtica
Sindromogr afia

Clinica

En € sindrome de Bertolotti hay adormecimiento, hiper-
sensibilidad odolor alolargodel ciético, dolor en lapartebaja
delaespalda, rigidez matutina, escoliosis.

Examenes paraclinicos
Radiologia. Sacraizacion delaquintavértebralumbar (LV).

Sindromogénesisy etiologia
Se produce por unasacralizacion delavértebralL V.
Bibliografia

Bertolotti, M.: “Contributo ala conoscenza dei vizi di differenzazione
regionale del rachide con speciale riquardo al assimilazione sacrale
della V lombare”. Radiol. Med., 4:113-144, 1917.

Bertolotti, M.: “Le syndromes lombo-ischialgiques dorigine
vertebrale”. Rev. Neurol., 29:1112-1125, 1922.

SNDROME DE BLOUNT-BARBER
Sinonimia

S. detibiavara. S. de la osteocondrosis deformante de la
tibia. S. de osteocondrosismedial olateral. S. de Erlacher-Blount.

Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome hay dos formas: infantil y del adoles-
cente.

Laformainfantil se presenta entre el primero y segundo
afo de edad, generalmente en nifios con sobrepeso y gradual
incremento del arqueamiento de las piernas sin aparente causa.
Casi siemprebilateral.



Enlaformadel adolescente se observan |os mismos sinto-
mas que en laformainfantil y aparecen entrelos 6 alos 12 afios.
Generalmente unilateral.

Examen fisico. Hay acortamiento de 1-2 cm delapiernao
piernas af ectadas. Agrandamiento del condilo medial. Rotacion
internadelatibia

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Irregularidad de los contornos de la linea
epifisariatibial proximal, &reas derarefaccion en lasmetéfisis.

Sindromogénesisy etiologia

Hay un fallo en el crecimiento del cartilago epifisario con
retardo delaosificacion delaporcién lateral o medial delaepifisis
proximal dela tibia.

Se haplanteado que €l sindrome de Blount puede ser simi-
lar alacondrodisplasia punctata y que los cambios en latibia
pueden ser indistinguibles después quelacal cificacion punctata
desaparece.

Laetiologiaes genética, plantedandose en la forma infantil
herenciaautosdmicarecesivay herenciamultifactorial.

Bibliografia

Blount, W.P: “Tibia vara, ostheochondrosis deformans tibiae”. J.
Bone Joint Surg., 19:1-29, 1937.

Ikegawa, S. et al.: “Chondrodysplasia punctata mimicking Blount’s
disease: a case report”. Acta Orthop. Scand., 61:580-581, 1990.

SNDROME DE CAFFEY
Sinonimia

S. dehiperostosiscortical infantil. S. de hiperostosiscortical
subperidstica. S. de hiperplasiacortical infantil. S. de Caffey-
-Smith. S. de De Toni-Silverman-Caffey. S. de Roske-De
Toni--Caffey.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es mas frecuente en mujeres. Seinstalaen
latempranainfancia (por debajo de 5 meses), aunque ocasional -
mente se detectan |esiones Gseas observadas mediante ultraso-
nido o radiogréficamente, antesdel nacimiento. Lainstalacién de
las lesiones es stbita y estén acomparfiadas de irritabilidad, fie-
bre, conjuntivitis, aumento de volumen delos huesos, malestar y
limitacion de los movimientos de las partes af ectadas.

Hay aumento de volumen de la mandibulay cara, ocasio-
nalmente el aumento de volumen comienza en los miembrosy
solamente después de afectadalacaray otras partes del cuerpo.

No hay cambios de coloracién, edemao incremento de la
temperatura en la piel vecina a los huesos afectados. No hay
adenopatias.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Engrosamiento cortical del hueso.

Sangre. Anemiamoderada, neutrofilia, eritrosedimentacion
acderada.

Orina. Normal.

Sindromogénesisy etiologia

Setrasmite por herencia autosémica dominante.

Laetiologiaesgenética. Seha sugerido que una oclusion
vascular secundaria a trombocitosis pudiera estar involucrada
enlapatogénesis.
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Bibliografia

Caffey, J. and W.A. Silverman: “Infantile cortical hyperostosis;
preliminary report on a new syndrome’. Amer. J. Roentgn.,
54:1-16, 1945.

Caffey, J.: “Infantile cortical hyperostosis: a review of the clinical
and radiographic features’. Proc. Roy. Soc. Med., 50:347-
-354, 1956.

Pickering, D. and B. Cuddigan: “Infantile cortical hyperostosis
associated with thrombocythaemia”. Lancet, 11:464-465, 1969.

SINDROME DE CALCINOSIS CIRCUNSCRITA
Sinonimia

S. deProfichet.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome es reportado con mayor frecuenciaen muje-
resadultas. Primariamente hay depdsitos cal careos en los miem-
bros, simétricos y que afectan més comidnmente el tejido
periarticular.

Examenes paraclinicos
Deben practicarse losmismosdela calcinosisuniversal.

Sindromogénesis y etiologia

Muchos autores no estan de acuerdo con que esta forma
clinicaseaunaentidad y consideran queforma parte del sindro-
mede calcinosisuniversal.

Laetiologiaes desconocida

Bibliografia

Leistyna, JA. and A.H. Hassan: “Interstitial calcinosis; report of
a case and a review of the literature”. Amer. J. Dis. Child.,
107:96-101, 1964.

Reines, S.: “Petrificatio cutis circumscrita’. Arch. Derm. Syph
(Wein), 88:267-289, 1907.

SINDROME DE CALCINOSIS UNIVERSAL
Sinonimia

S. defibrodisplasia osificante progresiva de Teuts-
-Chiander. S. decalcinosisdifusa. S. detendofascitis calcarea.
S. de “PierredelaPeau’.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome afecta ambos sexos, pero es mas comin en
hembras. Seinstaladurantelas primeras dos décadas de vidacon
variaciones seglin laextension del deposito anormal del calcio
en la piel, tejido subcutaneo, musculos, nervios, tendones,
drganos. Se recoge una historia vaga de fiebre no especifica.
Existen debilidad, dolory rigidez delasarticulaciones.

Examen fisico. Se constata placasirregulares en lapiel y
tejidos profundos, més frecuentes de localizacién periarticular,
y s6lo afectando directamente las articul aciones.

Al comienzo no hay dolor y la piel adyacente es
normal. Posteriormente hay dolor, y finalmente necrosis



y ulceracion delapiel con secrecion de material blanquecinoy
superinfeccion.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Depésitos de calcio de varios tamafios y for-
mas, como densas|ineas alrededor de muscul os, tendonesy ner-
vios.

Sangre. Normal.

Orina. Normal.

Sindromogénesisy etiologia

Posiblemente se debe a trastornos de |os polisacéridos.

Este sindrome se hareportado asociado con enfermedades
del colégeno: esclerodermia, dermatomiositis, lupus eritemato-
S0, artritis reumatoidea, miositis osificante.

Un tercio de los casos es secundario ala esclerodermiao
dermatomiositis.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Hilbish, T.F. et. al.: “Roentgen findings in abnormal deposition of
calcium in tissues’. Am. J. Roentgenol, 87:1128, 1962.

Leistyna, JA. and A.H. Hassan: “Interstitial calcinosis, report of
a case and a review of the literature”. Amer. J. Dis. Child.,
107:96-101, 1964.

Massim, J.R. et al.: “Treatment of calcinosis universal with
aluminum hydroxide’. Arch. Dis. Child, 45: 118, 1970.

Moretti, E.: “Sur la calcinose generalisee”. J. Radiol. Electrol.
Med. Nucl., 45:433, 1964.

Teissier, L.J.: Du diabéte phosphatique. These pour le Doctorat du
Médicine (Paris: Bailliere, 1876), p. 439.

SINDROME DE CAMERA
Sinonimia

S. de osteopatianeurdgica.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en pacientes de mediana edad.
Se caracteriza por dolor que puede afectar précticamente cual-
quier hueso, el dolor esintermitentey con incremento progresi-
vo 0 de instalacion stbita sin causa aparente o después de un
trauma. Dificil de precisar sulocalizacion debido d caracter difu-
so del dolor o su ocasional irradiacion. Se exacerba por las no-
ches. Hay pérdida de peso. No existe respuesta a cualquier tra-
tamiento médico, ortopédico o fisico.

Examen fisico. Hay puntos dolorosos no mayoresdel cm
sobre el hueso afectado, |os cual es pueden ser detectados con la
puntadel dedoy mejor localizados con una aguja.

Examenes paraclinicos
Radiologia. Negativo.

Sindromogénesisy etiologia
Hay unafibrosislocalizadadel hueso e hiperemia.
Bibliografia

Bertola, L. and A. Pedrocca: “Oste opatie nevralgiformi
lombosciatalgiche a localizzazioni vertebrali e paraver-tebrali
(Sindrome del Camera)”. Minerva Ortop., 4:215-218, 1953.
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SINDROME DE CAPLAN
Sinonimia

S. de artritis reumatoidea y neumoconiosis. S. de
silicoartritis. S. de Collinet-Caplan.

Sindromogr afia

Clinica

Se presentaen pacientes, generalmente, expuestosapolvos
fibrogénicos. Hay dolor migratorio de articulaciones, edema y
otrossintomas de laartritisreumatoideaque precedeo sigueala
patologia pulmonar (tos, disnea moderada, hemoptisis).

Examenes paraclinicos

Sangr e. Eritrosedimentacion acelerada. Pruebadel latex y
de Waller Rose positivas.

Radiologia. Alteracionestipicas delasarticulaciones. To-
rax: muestra nédulos de 0,5-5 cm, frecuentemente periféricos,
algunos con cavitacion. Fibrosis pulmonar.

Sindromogénesis y etiologia

Se trata de pacientes con artritis reumatoi dea expuestos a
polvosfibrogénicos. (Ejemplo: mineros, trabajadores de can-
teras.)

Bibliografia

Benedek, T.G.: “Rheumatoid-Pneumoconiosis’. Am. J. Méd., 55:
515, 1973.

Capian, JA.: “Certain unusual radiological appearances in the chest of
coa-miners suffering from rheumatoid arthritis’ Thoray, 8: 29, 1953.

Caplan, A.; R.B. Payne and J.L. Withey: “A broader concept of
Caplan’s syndrome related to rheumatoid factors’. Thorac.,
17:205-212, 1962.

Christiaens, L. et al.: “Le Syndrome de Caplan-Collinet (a propos
de 6 observations)”. Arch. Mal. Prof., 15:546, 1954.

Edling, N.P. et al.: “Rheumatoid Pneumoconiosis (Caplan's disease).
A report of three cases encountered in Sweden”. Act. Radiol.
(Diag.) (Stockh), 8:168, 1969.

Mattson, S.B.: “Caplan’s syndrome in association with asbestosis’,
Scand. J. Resp. Dis,, 52:153, 1971.

Ramirez, R.J.; V. Lopez-Majano and G. Schultze: “Caplan’s
syndrome, a clinicopathologie study”. Amer. J. Med., 27:643-
-652,1964.

SINDROME DE CLUTTON
Sinonimia

S. dearticulaciones de Clutton.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presentageneralmentedeformainsidiosa
entrelos 6-16 afios de edad. Las alteraciones son simétricasy se
caracterizan por edemacronico delasarticulaciones (85 %en las
rodillas) ocasionalmente recurrente. En pocos casos es de carac-
ter agudo o subagudo.

Hay enrojecimiento, dolor, limitacion de movimientos, fie-
brey manifestaci ones sistémicas, con afectacion poliarticul ar.

Examenes paraclinicos
Serologia. Liquido sinovial rico en linfocitos.
Radiologia. Negativo.



Sindromogénesisy etiologia

Setratadeunasifilis congénitaque produce unahidrartrosis
crénica. No hay dafio dentro de las articulaciones.

Bibliografia

Clutton, H.H.: “Symmetrical synovitis of the knee in hereditary
syphilis’. Lancet, 1:391-393, 1886.

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions, Philadelphia, Lea
& Febiger, 1966.

SINDROM E DEL CODO DE LOS MINEROS
DEL CARBON

Sinonimia

S. del codo delos estudiantes. S. de bursitis olecraneana.
Sindromogr afia
Clinica

Lospacientesrefierendolor enel codoy a examenfisicose
constata molestias, aumento de volumen del codo y limitacion

demovimientos.

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Calcificacionesintraarticul ares.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se produce por repetidos golpes (martillo
neumético) o fricciones. Esta asociado aenfermedades del codo,
gota, artritis 0 enfermedades de causa desconocida.
SINDROME DEL CODO DE TENISTA
Sinonimia

S. debursitisradiohumeral.

Sindromogr afia

Clinica
Dolor en el codo, limitacion funcional, sensibilidad alapre-
sién del drearadiohumeral delaarticulacion del codo.

Examenes paraclinicos
No muestran alteraciones.

Sindromogénesis y etiologia

Laetiologiaestaasociada frecuentemente ala précticadel
tenis. Hay fatigade los extensores del brazo.

Bibliografia

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. ed. 7, Philadelphia,
Lea & Febiger, 1966.

SINDROME COMPARTIMENTAL

El sindrome compartimental se produce cuando se acumu-
la liquido aatapresion dentro de un espacio cerrado por fascias
(compartimiento muscular), disminuyendo la perfusién capilar
por debajo del nivel necesario paralaviabilidad de lostejidos.
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Las causas principales del sindrome compartimental son
tres: aumento de la acumulacién de liquido, disminucion del
volumen (constriccion del compartimiento) y limitacion de la
expansion del volumen secundariaaunacompresion externa.

Aunque € sindrome compartimental se desarrolla con
mayor frecuencia en los cuatro compartimientos de la pierna,
también puede ocurrir en € antebrazo, mano, brazo, hombro,
pie, muslo, gliteosy espalda. Estos son poco diagnosticadosy
por eso nos vemos obligados arealizar una pequefia introduc-
cién parasumejor comprension, refiriéndonosalapiernadonde
son mas frecuentes.

Lafasciadel muslo, fascia lata, se contintia en la pierna
donde se denominafasciadelapiernao crural.

Extensiones profundas de esta fascia forman los tabiques:
intermuscular anterior, intermuscular posterior e intermuscular
transverso. Estos tabiques y la membranainterésea (tibia
-peroné), conforman los denominados compartimientos de la
pierna. Ellos son: compartimiento anterior, compartimiento la-
teral, compartimiento posterior profundo y compartimiento
posterior superficial.

Cada compartimiento al oja determinados muscul os, ramas
arterialesy venosas y nervios:

1. Compartimiento anterior: mascul os extensores, tibial an-
terior, extensor del dedo gordo, extensor largo delos dedos
y tercer peroneo, que extienden los dedos y flexionan
dorsalmente €l pie; arterias y venas tibiales anteriores y
nervio peroneo profundo.

Compartimiento lateral: mlsculos peroneos y nervio
peroneo superficial.

Compartimiento posterior profundo: musculos flexores
profundos, flexor largo delosdedos, tibial posterior, flexor
largo del dedo gordo, popliteo, arterias y venas tibiaes
posteriores, arteriaperoneay nervio tibial.
Compartimiento posterior superficial: misculos flexores
superficiales, soleo, gemelos (gastrocnemios), arterias, ve-
nas y nervios.

Puede comprenderse mejor ahora porqué se producen dife-
rentes sindromes en formaagudao crénicaen cualquiera de los
compartimientos, en este caso de las piernas.

SINDROME COMPARTIMENTAL AGUDO
Sindromogr afia

Clinica
El sintomamésimportante en un sindrome compartimental
inminente, esun dolor desproporcionado enrelacion ala lesion
inicial. Sin embargo, €l dolor puede estar ausente s también
existe algun trastorno del sistemanervioso central o periférico.
Pararecordar los sintomasinicialeses (til emplear laregla
delasseis P del sindrome compartimental:
1. Presion (Pressure). Esel hallazgo masprecoz en un com-
partimiento tumefacto y tenso a la pal pacion.
Dolor alaextension (Pain). El movimiento pasivo de los
dedos puede provocar dolor en los misculos isquémicos
involucrados. Debe tenerse en cuenta el aspecto subjetivo
del paciente.
Paresia (Paresis). Ladebilidad muscular puede ser conse-
cuenciadelaafectacion primariadel nervio, de laisquemia
muscular o deladefensaal dolor.
Parestesia(Paresthesia). El hallazgo fisico mésfiableenun
paciente consciente y cooperador es €l déficit sensitivo.
Inicialmente la deteccion sensitiva se manifiesta como

2.



parestesia, pero si €l tratamiento seretrasa, puede progre-
sar hacia hiperestesiay anestesia. Laexploracion cuidado-
sa de la sensibilidad ayuda a determinar cuales son los
compartimientos involucrados.

5y 6. Pulsos presentes (Pulse) y color rosado (Pink). Si no
existe una lesion, o una enfermedad arterial severa los
pulsos periféricos son palpables y la replecion capilar
estageneralmente conservada.

Examenes paraclinicos

Técnica de la aguja.

Técnica del catéter con mecha.

Técnica del catéter con hendidura.

Los tres permiten medir la presion intracompartimental
gue puede ser necesaria en tres grupos de pacientes:

1. Pacientes que no cooperan, no confiables, intoxicados por

alcohol o drogasy en nifios.
Pacientes que no responden por tener traumas craneales
0 sobredosis de drogas.
Pacientes con lesiones neurovasculares asociadas, o
neuropraxia por déficit nervioso asociado.

2.

3.

Sindromogénesisy etiologia

L as causas més frecuentes de este sindrome son: fracturas,
lesién vascular con hemorragia intracompartimental, tume-
faccion muscular por sobreesfuerzo, infiltracion exdgena de
liquidoy otras.

Bibliografia
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SINDROME DEL COMPARTIMIENTO TIBIAL
ANTERIOR

Sinonimia

S. de necrosis isquémica de los misculos peroneales. S.
del compartimiento peroneal.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome puede aparecer en uno o0 ambos miembros,
se instala después de un prolongado y continuo ejercicio. El
paciente refiere cansancio delas piernas, después aparece ede-
may severo dolor, que no desaparece con laelevacion de estas
ni el calor delasmismas.

Hay pérdidadeladorsiflexion einversion. Cualquier mo-
vimiento produce dolor.

Se siente una consistencia firme ala pal pacién de la por-
cion anterolateral delapierna, asi como ausenciadelos pulsos
pedio y tibial posterior.

Se constata anestesia en una zona triangular en el dorso
del pie, en labase del primeroy segundo dedos.

En los casos cronicos el dolor, recurrente, aparece des-
puésde cualquier esfuerzoy solo sealiviacon ladescompresion
quirdrgicadel compartimiento anterior, mediante lafasciotomia.

279

En casos agudos debe realizarse esta intervencion de urgencia
paraevitar cambiosmuscularesirreversibles.

Examenes paraclinicos
Radiologia. Paraexcluir traumatismo.

Sindromogénesisy etiologia

Se produce por unadisminucion del flujo sanguineo alos
muscul os después del gjercicio severoy es ocasionado por la
tumefaccion isquémicadel musculo dentro de su apretado com-
partimiento fascial.

Bibliografia
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SINDROME DE CONDRODISPLASIA
METAFISARIA (JANSEN)

Sinonimia

S. de disostosis metafisaria de Jansen. S. de disostosis
congénitametafisaria

Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas se instalan en la infancia. Hay marcado
enanismoy retraso fisico, hipertelorismoy exoftalmia, ademéas
contracturasy deformidades de las articulaciones, en particular
delaflexion de caderasy rodillas, asi como edemagradual delas
articulacionesy retardo mental.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Hay subdesarrollo de la base del craneo,
platibasiay braguicefalia, mineralizacionirregular delamandi-
bulay delasultimas costillas, clavicula y escapula, enanismo
y deformidades esquel éticas en el adulto.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologia es genética. Hay muchos casos esporadicos
gue probablemente se trasmiten en forma autosémica domi-
nante.
SINDROME DE CONRADI
Sinonimia

S. decondrodistrofiacalcificante congénita. S. de displasia
puntiforme epifisaria. S. de Hinermann. S. de epifisis puntea-
da S. de condrodisplasia puntata tipo Conradi-Hinermann.
Sindromogr afia
Clinica

Este sindrome se inicia en €l periodo prenatal y es sdlo
identificable por radiol ogiao ultrasonido.



Durante lainfancia se presentan trastornos visuales, cre-
cimiento retardado, cataratas congeénitas, contracturas, acorta
miento de los huesos largos proximales, metéfisis engrosadas,
enanismo, macrocefalia o microcefalia, sindactilia, deficiencia
mental, raiz nasal en silla de montar, micrognatia, cifosis o
escoliosis, disqueratosis o hiperqueratosis ictiosiforme,
dermatosis seborreica.

Existe unaformadenominada condrodisplasiapuntata tipo
rizomélica, que es muy grave en la cua se presenta rizomelia,
retraso psicomotor. Hay enanismo, cifoscoliosis, miembros cor-
tos asimétricosy contracturas, facies con hipoplasiade malares,
epicantus, alopecia general y externa de cejas, asi como del
cuero cabelludo en algunas areas.

Estavariedad setrasmite por herenciaautosdmicarecesiva

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Presencia de mlltiples depodsitos célcicos
puntiformes en las epifisis, carpo y tarso, columna, esterndn,
costillas posteriores. Durante lainfancia existen anormalidades
esquel éticas.

Estudio cromosdmico. Normal.

Orina. Moderada aminoaciduria, no especifica.

Sindromogénesis y etiologia

Afectahuesosy estructuras ectodérmicas. Presenta degene-
racion mucoide en manchas, espacios quisticos en las epifisisy
cacificaciones. Iguamenteenloscristalinos.

Existen variossindromes con ateraciones seassimilares:
la condrodisplasia punctata recesiva 'y dominante ligada al
cromosoma X, autosomica recesiva debida a defectos peroxi-
somal es, ingestion materna de anticoagul antes cumarinicos du-
rante el embarazo y laformaautosdmicadominante o sindrome
de Conradi, en estatltimael defecto bésico no hasido precisado.
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SINDROME DE CONTRACTURA DE DUPUYTREN
Sinonimia
S. decontraccion delafasciapa mar.

Sindromogr afia
Clinica

Este sindrome es més frecuente en hombres. Tiene alta
incidenciafamiliar y gradual incremento con la edad, so-
bre todo después de los 40 afios. Puede ser unilateral o
bilateral.

Afecta, frecuentemente, lamano derecha. Losdedos seafec-
tan en €l orden siguiente: pequefio, mediano e indice. Hay dolor
enlapalmadelas manosy pérdidaprogresivadela funcién de
las mismas debido alaimposibilidad de extender |os dedos.

Sindromogénesisy etiologia

Se trasmite por herencia. Ha sido observado en varias
generaciones de unamismafamiliay estd asociado con muchas
patol ogias como epilepsia, tuberculosis pulmonar, a coholismo
crénico.

Laetiologiaesgenética. El defecto béasico no hasido preci-
sado ain.

Bibliografia

Dupuytren, G.: “Permanent retraction of the fingers, produced by
an affection of the palmar fascia’. Lancet, 2:222, 1833-1834.

Hollander, J.L.: Arthritisand allied conditions. Philadelphia, Lea
& Febiger, 1966.

Young, I.D. and R.W. Fortt: “Familial fibromatosis’. Clin. Genet.,
20:211-216, 1981.

SINDROME DEL CORSE DE YESO
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por prolongado estado de
nauseas y vomitos repetidos. Se presenta en pacientes que por
indicacion del ortopédico usan un corsé de yeso en el cuerpo.

Examenesparaclinicos
Sangre. Alcalosis hipocaliémica, hipovolemia.

Sindromogénesisy etiologia

Se consideraque esdebido aunacompresion mecanicadela
cuarta porcion del duodeno por la arteria mesentérica superior,
que dacomo resultado unadilatacion géstricay duodenal.
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SINDROME DE LA COSTILLA CERVICAL
Sinonimia

S. delaprimeracostillasupernumeraria.
Sindromogr afia

Clinica

Casi siempre este sindrome hace su aparicion en la edad
adulta, después de un trauma del hombro por estiramiento o
esfuerzo del brazo o en € embarazo. Es generalmente unilateral
aunque las costillas supernumerarias pueden ser bilaterales y
mas frecuentemente en mujeres. Hay dolor en el borde cubital
gue seincrementacon los movimientos, debilidad delas manos,
brazo, hombros, entumecimiento y pérdidade |a sensibilidad.
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Examen fisico. Se constata: cianosis, edema, frialdad, es-
pasmos vasomotores, atrofiamuscular, pulso débil del lado afec-
tado, ocasionalmente es palpable una masa 6sea en la fosa
supraclavicular de eselado.

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Muestra la costilla supernumeraria cervical,
debediferenciarsedel discocervical.

Sindromogénesisy etiologia

Se produce por lacostillacervical supernumeraria, lacual
irrita €l plexo braquial comprimiéndolo entre la costillay €
muscul o escaleno anterior.

Por el carécter familiar se haplanteado laetiologiagenética
con herenciaautosomicadominante.
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SINDROME DE COXITISTRANSI TORIA
Sinonimia

S. deobservation hip. S. deepifisitisagudatransitoria. S. de
sinovitistransitoria. S. de coxitisfugaz.

Sindromogr afia

Clinica

Se presentaen los nifios, hay cojeraacompafiada o no de
dolor referido arodilla, muslo, ingle.

Hay ligeralimitacion de los movimientos pasivos.

Examenesparaclinicos
Radiologia. Normal.
Sangre. Eritrosedimentacion normal.
Biopsia de ganglio. Ligera hiperplasia

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome esta inducido por traumatismos menores,
infecciones focales, alergia. Méas frecuentemente es idiopatico.
Suele producirse por osteoartritis o sinovitis.

Bibliografia
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SINDROME DE CROUZON

Sinonimia

S. de disostosis craneofacial. S. de craneoestenosis. S. de
occicefaliadeVirchow. S. deoccicefalia-acrocefalia. S. de cabeza
deloro.
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Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta con mayor frecuencia en varones
mésamenudo en el curso del primer afio de nacido.

Los pacientes refieren cefalea, moderada pérdida de la
audiciony pérdidaprogresivadelavision.

Examen fisico. Craneo: braquicefalia, escafocefalia o
trigonocefalia. Frente ancha, planay con prominencias fronta-
les. A vecestorricefalia

Fecies: hipoplasia del macizo facial medio, labio superior
corto y protrusion del inferior, hendidura palbebral oblicua,
rebordes orbitarios inferiores borrados, exoftalmos, estrabismo
divergente, papiledema, hipertelorismo, orejas de implantacion
baja, orificio del conducto estrecho.

Bovedapalatinaojival, anodonciaparcial.

A veces moderado retardo mental por hipertension
endocraneana. Puede haber convulsiones.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Craneosinostosis coronaria y sagital. Base
craneana corta, en pendiente. Silla turca ensanchada. Fosa
cerebel osaprofunda. Senos maxilares pequefios.

L iquido cefalor raquideo. Incremento de la presion.

Sindromogénesis y etiologia

Se produce un cierre prematuro de las suturas craneales y
secundariamente lesion cerebral por hipertension endocraneana.

La etiologia es genética: la tercera parte de los casos son
esporadicos, por mutacion fresca. La mayoria se trasmite por
herencia autosémica dominante con expresividad variable y
penetranciareducida.

Hay unaformarecesiva
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SINDROME DE CYRIAX
Sinonimia

S. deColleg-Davies. S.delacostilladeslizante.
Sindromogr afia

Clinica

El paciente refiere dolor en el pecho que puede ser sordoy
recurrente 0 muy agudo y asociado con sintomas de choque. Se
puede presentar después de un estornudo, una inspiracion pro-
funda o un movimiento de los brazos.

Lacompresion del cartilago delacostillaafectadareprodu-
celos sintomas.

Sindromogénesisy etiologia

Laafectacién delamembranasinovia intercondral delas
trescostillasfalsas(8va., 9na. y I0ma.), dalugar aque el extremo



anterior de la costilla quede bajo €l cartilago y comprima el
nervio intercostal y las fibras simpéticas.
Laetiologia puede ser traumética o idiopética.
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SINDROME DE DESARREGL O INTERNO
DE LA ARTICULACION DE LA RODILLA

Sindromogr afia

Clinica
Dolor alos movimientosdelarodilla, malestar localizado,
atrofiade musculosdel muslo, edemaarticular.

Exémenesparaclinicos
Radiologia.
Puncion articular y estudio del liquido.
Biopsia de la membrana sinovial.

Sindromogénesisy etiologia

Es un sindrome que puede ser producido por diferentes
causas:

Quistes del menisco.
Calcificaciones.

Fracturadel plato tibial.
Fracturadelarétula.
Derrametraumético sinovial.
Condromalaciadelarétula.
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SINDROME DE DISOSTOSIS
CRANEODIAFISARIA

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome afecta ambos sexos, desde la infancia,
después pasa a la forma sintomética dentro de los primeros
afios. Se acomparia de obstruccién nasal, anorexia, vomitos, ce-
guera, sorderay retardo mental.

Examen fisico. Se puede apreciar ademéasdistorsion facial,
costillas ensanchadas, clavicul as engrosadas en su parte media.

Exémenesparaclinicos
Sangre. Calcio, fosforo y fosfatasa acalinanormales.
Radiologia de huesos.

Sindromogénesisy etiologia

De etiologia genética, se considera que se trasmite por he-
rencia autosdmica recesiva. También se propone herencia
autosdmicadominante.

El defecto basico se desconoce.
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SINDROME DE DISOSTOSIS PERIFERICA
Sinonimia

S. de acrodisplasia epifisometafisal (acrodisostosis).
Sindromogr afia

Clinica
Hay acortamiento en anchuradelasmanosy pies. Ligeroa
moderado retraso en el crecimiento.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Se observan los metacarpos de forma conica.
Cierre prematuro del cartilago de crecimiento que produce la
deformacion de los dedos de manosy pies.

Sindromogeénesisy etiologia

Deetiologiagenéticay herenciaautosémicadominante.
El defecto basico se desconoce.
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SINDROME DE DISPLASIA CADERA-HOMBRO
Sinonimia

S. dedisplasiade Becken-Schuiter.
Sindromogr afia
Clinica

En este sindrome se presentan de forma variable, no cons-
tante: microftalmia, colobomadelareting, opacidadesdelacérnea.
Examenesparaclinicos

Radiologia. Hipoplasiadelaescapula, del iliaco, delacla-

viculay lordosisdelacolumnalumbosacra. Fallo en € desarrollo
decodtillas.

Sindromogénesisy etiologia

Probablemente setrasmitapor herenciaautosdmicadominan-
te, y es posible que se trate de una nueva mutacion.
Laetiologiaesdesconocida
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SINDROME DE DISPLASIA EPIFISARIA
MULTIPLE

Sinonimia

S. dedisplasiapoliepifisaria. S. de distrofia osteocondral
poliepifisaria. Poliosteocondritis. S. de Fairbank.

Sindromogr afia

Clinica

L as manifestaciones clinicas se presentan a menudo en la
etapatardiadelanifiez o enlaadolescencia, entoncesesposible
hacer €l diagnéstico. Hay cojera, dolor y rigidez en las caderas,
rodillasy tobillosy limitacién delos movimientos de las articu-
laciones.

Con frecuencia existen coxa vara y genus valgum o varo.
L os pacientes presentan una estatura por debajo de los 152 cm.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Retraso en laaparicién delos centros de osifi-
cacién secundarios de los huesos largos y de los centros de los
huesos planos de las manosy de las mufiecas.

L as epifisisdelos huesoslargos pueden ser pequefias, irre-
gulares y en algunos casos aplanadas, estas lesiones son méas
pronunciadas en los miembrosinferiores.

Por lo general no se afectan €l craneo, esternon, costillasy
claviculas.

Sindromogénesisy etiologia

Existeunacondrodistrofiadelasepifisiscartilaginosas. Hay
multiples centros de osificacion desarrollandose en diferentes
periodos.

Este sindrome setrasmite por herenciaautosdmicadominante.

Laetiologiaesgenética.

Bibliografia

Barrington-Ward, L.E.: “Double coxa vara with other deformities
ocourring in brother and sister”. Lancet 1: 157, 1912.

Caffey, J.: “Achondroplasia of pelvis and lumbosacral spine”.
Am. J. Roentgenol., 80:449-457, 1958.
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p. 309.
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SINDROME DE DISPLASIA EPIFISAL
HEMIMELICA

Sinonimia

S. de osteocondroma de la epifisis. Enfermedad de Trevor.
Enfermedad de Fairbank.
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Sindromogr afia

Clinica

Hay edemaduro unilateral y asimétrico delarodillao tobi-
Ilo con o sindolor, o restriccion delamotilidad. Varo o valgus
de acuerdo con € sitio afectado.

Otraslocalizaciones: epifisisdela cabeza femoral, huesos
largosy delamurieca.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Sobrecrecimiento deunlado de la epifisis,
con un contornoirregular y osificacion distal del fémur, dela
tibiay el talon; también la porcion proximal de la tibia

Sindromogénesisy etiologia

Esmésfrecuenteen el sexo masculino. No parece tener un
patrén de herenciamendeliana.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Donaldson, J.S. et. al.: “Osteochondroma of the distal femoral
epiphysis’. J. Pediatr. 43, 212, 1953.

Fairbank, T.J.: “Dysplasia epiphysealis hemimelica’. J. Bone Joint.
Surgery. 38B:237, 1956.

Mouchet, A. et al.: “La Tarsomegalie”. J. Radiol. Electrol. 10:289,
1926.

Osman, M.Z. et al.: “Dysplasia apiphysealis hemimélica’. Semin.
Roentgenol., 8:174, 1973.

SINDROME DE DISPLASIA ESPONDILOEPIFISAL
DE KOZLOWXKI

Sinonimia
S. de disostosis espondilometafisal.
Sindromogr afia

Clinica

Las alteraciones se observan en la etapa preescolar. Hay
un enanismo moderado, més marcado en el tronco. Cuello corto.
Escoliosis o cifoscoliosis. Acortamiento de manosy pies. Nor-
mal aparienciacraneofacial. Limitacion delosmovimientosarti-
culares con trastornos de lamarcha.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Ensanchamiento, esclerosis e irregularidades
en las metéfisis de huesos largos. Acortamiento de los huesos
iliacos. Retardo en la maduracion del esqueleto. Cifosis y
cifoscoliosis.

Sindromogénesisy etiologia

Hay algunos casos de trasmision hereditariade caréacter
dominante. Se ha sugerido que €l defecto genético afecta al
colageno (COL 2A1).

Laetiologiaesgenética.

Bibliografia

Kozlowski, K; P. Maroteaux and J. Spranger: “La dysostose
spondylo-metaphisaire”. Presse Méd. 75: 2769, 1967.

Kozlowski, K.: Spondylo-metaphyseal dysplasia in Kaufmann, H. J.
Progress in Pediatrie. Radiology, vol. 4 Basdl- Karger, 1973, p. 299.



Piffareti, P.G., et al.: “La dysostose spondylo-metaphysaire de
Kozlowski, Maroteaux et Spranger”. Ann. Radiol. (Paris) 13:405,
1970.

Riggs, W. Jr. et al.: “Spondylometaphyseal dysplasiaz Report of
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SINDROME DE DISPLASIA
OSEA-DESPRENDIMIENTO RETINIANO-SORDERA

Sindromogr afia

Clinica

Desprendimiento bilateral delaretinadurante el primer afio
deviday ceguera. Pérdidadelaaudicién entrelos 6-12 afios. Se
incrementalapérdidadelaaudicion paralaatafrecuencia

Examenes paraclinicos
Radiologia. Pérdida de las trabéculas de las metéfisis y
epifisis de huesos largos, que produce un acortamiento de los
mismos en coxa vara. Deformidad de la cabeza femoral,
cifoscoliosis. Aplastamientos vertebralesy distorsion de pelvis.
Examenes de labor atorio. Todos negativos.

Sindromogénesis y etiologia

Esun sindrome deetiologia genética que se trasmite por
herencialigadaal cromosomaX,y enel cua las manifestaciones
clinicas son ligeras en lasmujeres heterocigéticas.

Bibliografia

Roaf, R.; J.B. Longmore and R.M. Forrester: “A childhood
syndrome of bone dysplasia, retinal detachment, and deafness”.
Develop. Med. Child. Neurol., 9:464-473, 1967.

SINDROME DEDISPLASIA
PSEUDOACONDROPLASICA

Sinonimia

S. de displasia espondiloepifisal tipo pseudoacon-
droplésico.

Sindromogr afia

Clinica

En este sindrome | os paci entes presentan enanismo demiem-
bros cortos, generalmente, detectado en el segundo acuarto
afios de vida. Marcado acortamiento de manosy pies. Aparien-
cianormal delacara

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Huesos craneofacialesnormales. Acortamiento
de huesoslargos. Fragmentacién eirregul aridades de las epifisis
en desarrollo. Cuerpos vertebrales biconcavos. Coxa vara. Las
costillas tienen apariencia de espétula.

Bibliografia

Cooper, R. R. et al.: "Pseudoachondroplastic dwarfism. J. Bone.
Joint Surg. 55:475, 1973.

Ford, N. et al.: “Spondylo-epiphyseal dysplasia”.
Roentgenol. 86:462, 1961.

Lindseth, R.E. et al.: “Spondylo-epiphyseal dysplasia’. Am. J. Dis.
Child, 113-721, 1967.
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Maroteau, P. and M. Lamy: “Les formes pseudo-achondroplastique
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1959.

Silverman, F.N.: “Pseudoachondroplastic dysplasia’. Semin.
Roentgenol., 8: 172, 1973.

SINDROME DE DISTROFIAMUSCULAR
DE LIMB-GIROLE

Sinonimia

S. dedistrofiamuscular juvenil deErb. S. dedistrofiamus-
cular de Moebius Leyden.

Sindromogr afia

Clinica

Lossintomas seinstalan acual quier edad pero generalmen-
te alos 20 afios. Hay toma de los misculos proximales de los
brazos en el tipo ERB, mas raramente en la region lumbosacra
(tipo Leyden-Moehius).

Exémenes paraclinicos

Sangre. Enzimas: transaminasa G.O., aldolasay creatin-
fosfoquinasa muestran una €elevacion variable: en e estadio
inicial hay elevacion importante. Més tarde es normal o hay
ligera€levacion.

Electr oencefalograma. Normal.

Sindromogénesis y etiologia

Puede ser trasmitida por herencia autosomica recesiva y
autosomica dominante. Se ha planteado que en estos casos tam-
bién hay alteraciones de la proteindistrofina.

Bibliografia

Arikawa, E. et al.: “The frecuency of patients with dystrophim
abnormalities in a limb-girdle patient population”.  Neurology,
41:1491-1496, 1991.

SINDROME DE DISTROFIA SIMPATICA
REFLEJA

Sindromogr afia

Clinica

Se observa con mayor frecuencia en pacientes mayores de
50 afios. Semanas 0 meses después de un factor desencadenante
como un traumatismo local, uninfarto cardiaco, lesiones de ner-
vios periféricos o accidente cerebrovascular, aparecen los pri-
meros sintomas ala pal pacién en los miembros que pueden ser:
dolor e hinchazon detipo ardoroso, esponténeo, acompafiado de
signos y sintomas de inestabilidad vasomotora y cambios
atroficos en piel.

El miembro esta caliente, edematoso e hipersensible, par-
ticularmente en laregion periarticular. Después la piel se
vuelve brillosay friay aparecen contracturas en flexion de la
mano o pie.

El hombro del lado afectado amenudo se torna doloroso
con limitacion de movimientos (sindrome de hombro-mano).

Puede afectar rétulay cadera.

Examenesparaclinicos

Radiologia. Hay desmineralizacion de huesos. La radio-
grafiadelapartedistal afectada muestraosteopeniaen formade
un “moteado” (atrofiade Sudeck).

Gammagr afia ésea con radionuclidos. Muestra mayor
captacion en el hueso periarticular del lado afectado.
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Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se presenta en pacientes mayores y esta
precedido de alguin factor desencadenante asociado yareferido.
Hay afectacion de nervios simpéticos.

Bibliografia

Kosin, F. et al.: “Tite reflex sympathetic dystrophy syndrome
(RSDS)”. Am. J. Med., 70: 23, 1982.

SINDROME DE DISTROFIA MUSCULAR TIPO
DE LANGE |

Sinonimia

S. deenanismotipo Amsterdam. S. tipo Amstelo-damensis.
S.tipodeLange. S. Brachman-De Lange.

Sindromogr afia

Clinica

Examen fisico. En los pacientes afectados por este sin-
drome se constata hirsutismo de cara, espalda y frente. Hay
braquicefaliao microcefalia, cejaslargas, exotropia generamente
alterna, implantacién bajadelas orejas, nariz pequefia, bocacon
dientes separados, manos de simio, dedos pequefios, curvos,
algo rudimentarios o ausentes con diferencias entre las dos ma-
nos. Los pies con sindactiliaparcial o total. Hay retardo mental.
Vocabulario limitado o no habla, caminacon ayudao solo. Peso
y desarrollo marcadamente af ectados.

Exémenes paraclinicos
Estudio del patr6n cromosémico.
Sangre. Normal.
Orinay liquido cefalorraquideo. Normales.
Balancenitrogenadoy M etabolismo basal. Generalmen-
tenormales.

Sindromogénesis y etiologia

Es un grupo de anomalias congénitas sin base genética. En
algunoscasoshan sido reportadas anormalidades cromosdmicas.
Laetiologiaesdesconocida

Bibliografia

De Lange, C.: “Sur un type nouveau de dégenération (typus
Amstelodamensis)”. Arch. Med. Enfant., 36:713-719, 1933.
Falek, A.; R. SChmidt; G.A. Jervis: “Familial De Lange syndrome

with chromosome abnormalities”. Pediatrics, 37:92-101, 1966.
Hart, Z.H.; R.I. Jaslow and M.R. Gomez: “The de Lange syndrome”.
Am. J. Dis. Child., 109:325-332, 1965.

SINDROME DE DOLOR EN LA PARED
ABDOMINAL ANTERIOR

Sindromogr afia

Clinica

Existen dos subtipos de acuerdo con la localizacién del
dolor: cuadrante inferior derecho o izquierdo y region atadel
cuadrante superior.

El dolor es continuo, algunas vecesen rel acién con el movi-
miento y no esta relacionado con laingestion de alimentos, ni
conladefecacion.
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Examen fisico. Con el paciente acostado en dectibito supi-
no, se comprime firmemente con un solo dedo o €l pulgar, €l drea
dolorosay sele pide a paciente que eleve ambas piernas unas
pocas pulgadas. Si el dolor seincrementadebido alacontraccion
muscular debe ser un dolor originado enlapared. Si disminuye
debe ser visceral.

Sindromogénesisy etiologia

Puede estar asociado a otros trastornos, pero es indepen-
diente de los trastornos gastrointestinales.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Long, C.: “Myofacial pain syndromes’. Henry Ford Hosp. Med.
Bull., 4:102-106, 1956.

SINDROME DE DOLOR EN LA REGION TIBIAL
ANTERIOR

Sinonimia
S. de Maroch.
Sindromogr afia

Clinica

Dolor delos misculos de laregién tibial anterior aun en
reposo. Son frecuentes adormecimiento y parestesias en €l pie.
Hay pérdidade lasensibilidad en los pies y piernas, enrojeci-
miento, edemas y sensibilidad en la region tibia anterior. La
pardlisis puede ser un sintoma tardio.

Examen fisico. Lainduraciony tumefacciondel compar-
timiento anterior son los signos més tempranos. Hay disminu-
cién del relleno capilar de los dedos y palidez del pie. Tardia-
mente pueden aparecer ausencia de pulsaciones y déficit
neurol gico.

Examenes paraclinicos

Biopsia muscular . Pueden apreciarse diversos grados de
NECrosis.

Medida de la presion en el compartimiento. General-
menteelevada

Sindromogénesisy etiologia

Etiologia: dafio delos misculos o compresion delaarteria
tibial y delinféticos. ¢Lesion del nervio tibial anterior?, ¢es-
pasmo, trombosis 0 embolia de la arteriatibial anterior?; acu-
mulacién deliquido en el compartimiento tibial anterior.

Actualmente se considera entre los sindromes com-
partimental es originados por aumento delapresiénen el interior
de un compartimiento cerrado del miembro. Seafectacon mayor
frecuenciael compartimiento anterior delapierna.

Bibliografia

Bhild, C.G., IlI: “Noinfective gangrene following fractures of
lower leg”. Ann. Surg., 116:721-728, 1942.

Paton, D.F.: “The pathogenesis of anterior tibial syndrome”. J.
Bone Joint Surg., 50B:383-385, 1968.



SINDROME DEL DORSAL ANCHO
Sindromogr afia

Clinica

El paciente refiere dolor en la parte baja de la espalda y
miembrosinferiores. Ocasiona mente asociado adolor delapar-
te superior delaespalda, hombros, miembros superiores, cuello
y pecho.

Lainyeccion con anestesialocal de la fascia dorsolumbar
suprime el dolor (esto tiene un valor diagnéstico).

Sindromogénesis y etiologia

Hay irritacion delasfibras sensitivas dela aponeurosis del
muscul o dorsal ancho debido afibrosisdelagrasasubfascial, asi
como adhesion del tejido alafasciay defecto de esta Gltima.

Bibliografia

Copeman, W.S.C. and W.L. Ackerman: “Edema or herniations of
fat lobules as a cause of lumbar and gluteal ‘fibrositis™. Arch.
Int. Med., 79:22-35, 1947.

Dittrich, R.J.: “The latissimus dorsi syndrome”. Ohio Med. J.,
51:973-975, 1955.

SINDROME DE DUPLAY
Sinonimia

S. de capsulitis adhesiva del hombro. S. de periartritis
escapulohumeral. S. defibrosis periarticular del hombro. S. de
bursitisadhesiva. S. defibrositis periarticular.

Sindromogr afia

Clinica

Es més frecuente en mujeres por encima de los 40 afios,
raramente antes de la menopausia. Se presenta en hombres de
edad avanzaday en trabajadores sedentarios. Existe un gradual
incremento del dolor en el hombro durante la abduccion y rota-
cién interna. El dolor irradia a brazo y antebrazo, ocasional-
mente alaescapula.

Examen fisico. Fijacion escapulohumeral. Brazo en
aduccion. Dolor alapalpacion en diversas areas del hombro.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Negativa.

Dos o tres meses después de instalado €l sindrome hay
desmineralizacion del himero.

Sindromogénesisy etiologia

Etiologia: € 85% esidiopético. Un 15% postraumético.

Frecuentemente observado después de un periodo de inac-
tividad y de espasmo muscular, enlaansiedad y la depresion.
Este sindrome esta asociado aenfermedades viscerales.

Bibliografia

Duplay, E.S.: “De La peri-arthrite scapulo-humerale et des raideurs
de Iépaule qui en sont la consequence”. Arch. Gen. Med.,
6,20:513-542, 1872.

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. Philadelphia, Lea
& Febiger, 1966.

SINDROME DE ENGELMANN
Sinonimia

S. de displasiadiafisal progresiva. S. de Camurati-
Engelmann. S. de osteopatia hiperostética multiple infantil.

Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexos. L as manifestaciones son masfrecuen-
tes en los primeros 6 afios de vida, més raramente en nifios
mayores y adolescencia temprana. Hay retraso parala marcha,
dificultades paa aumentar de peso, anorexia, debilidad en las
piernas.

Examen fisico. Poco desarrollo, piernas alargadas, atrofia
de musculos, aargamiento fusiforme bilateral simétrico de la
diéfisis de los huesos largos, genus varo. genus valgo, coxa
valga.

Afecta con menos frecuencialos huesos cortos, costillasy
pelvis. No afecta huesos de la cara.

Examenesparaclinicos
Sangre. Cdlcio, fésforo y fosfatasa alcalinanormales.
Radiologia. Engrosamiento de la cortical, agrandamiento
osteosclerético fusiforme de la diéfisis de los huesos. Epifisis
normal.

Sindromogénesisy etiologia

Setrasmite por herenciaautosémicadominante.
Laetiologiaesgenética, pero €l defecto basico se desconoce.

Bibliografia

Camurati, M.: “Di un raro caso di osteite simmetrica ereditaria
degli arti inferiori”. Chir. Org. Movim., 6:662-665, 1922.

Engelmann, G.: “Ein von osteopathia hyperostotica (sclerotisans),
multiplex infantilis”. Fortschr. Geb. Rontgehstr., 39:1101-
-1106, 1929.

Joseph, R.; J. Lefevbre; E. Guy, et al.: “Dysplasia cranio-
diaphysaire progressive”. Ann. de Rad., 1:477-490, 1958.

Sparkes, R.S. and C.B. Graham: “Camurati-Engelmann disease.
Genetics and clinical manifestationes with a review of the
literature”. Am. J. Med. Genet., 9:73-85, 1972.

SINDROME ESCAPULOCOSTAL
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta en pacientes de mediana edad,
esdeinstalacién insidiosay va acompariado de dolor profundo
enel hombro, condiferentes irradiaciones. cuello, regién occipital,
pecho o combinaciones de estas.

Examen fisico. Los signos de dolor ala palpacion apare-
cen desde el punto de referencia o por debajo del angulo supe-
rior medial delaescapulahastalapared torécica posterior.

Examenesparaclinicos
Radiografias de hombro y columna cervical.
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Sindromogénesisy etiologia

La etiologia puede ser de origen traumético o producida
por artritis, bursitis o miositis.

Bibliografia

Michele, A.A.: “Scapulocostal syndrome its mechanism and diag-
nosis’. New York J. Med., 55:2485-2493, 1955.

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. ed. 7, Philadelphia,
Lea & Febiger, 1966.

SINDROME DE ESPONDILITIS OSIFICANTE
LIGAMENTOSA |

Sinonimia
S. decdcificacion ligamentosafisiol 6gicavertebral.
Sindromogr afia

Clinica

Se observa en pacientes mayores de 50 afios con mode-
rados o ausentes sintomas en la espalda, pero con disminu-
cion delamovilidad de lacolumnavertebral. No serecogen
evidencias sugestivas de artritis reumatoidea.

Examenes paraclinicos

Radiografia de huesos. Se aprecian uno o multiples espa
ciosintervertebrales afectados. L aregion toréacicaeslaque con
mayor frecuencia presentalas calcificaciones delosligamentos
que adoptan una apariencia tortuosa. Sin embargo, las vérte-
bras normal es muestran densidad normal, asi como normalidad
enlasapdfisisy articulaciones vertebrales y costovertebrales.

Eritrosedimentacion. Normal.

Sindromogénesis y etiologia

En este sindrome existen cambios degenerativos seguidos
de calcificacion de los ligamentos vertebrales longitudinal es,
gue conducen alimitaciones delamotilidad.

Bibliografia

Oppenheimer, A.: “Calcification and ossification of vertebral
ligaments (spondylitis ossificans ligamentosa) roentgen study
of pathogenesis and clinical significance”. Radiology, 38:160-
-173, 1942.

Smith, C.F,; D.G. Pugh and H.E. Polley: “Physiologic vertebral
ligamentous calcification: an aging process’. Am. J. Roentgenol.,
74:1049-1058, 1955.

SINDROME DE EXOSTOSIS MULTIPLE
Sinonimia

S. de Ehrenfried. S. de aclasis diafisal. S. de exostosis
cartilaginosamdiltiple.
Sindromogr afia

Clinica

Hay deformidad de los miembros, incluyendo las manos
(metacarpos cortos) y baja estatura. Afectaigua mente costillas
y escépulas, nunca el craneo. Hay compresiones de nervios y
médulaespinal como complicacion.
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Se aprecian tumores duros prominentes en rodillas,
escapulas, arcos costales, hombros, mufiecas, tobillos. Hay acor-
tamiento de los miembros involucrados, abombamiento delos
brazos y piernas, puede haber discrepancia de longitud de los
miembros. Acortamiento de la talla, en el adulto masculino
169 cmy en lamujer 159 cm. Aunque estos tumores pueden
estar presentesal nacimiento, no seaprecian, generalmente, has-
ta méas tarde, permaneciendo un crecimiento lento hasta la
adolescenciay deteniéndose en € adulto. Hay unaincidenciade
sarcomadel 2-10% en €l adulto.

Examenes paraclinicos

Radiologia (survey 6seo). Se aprecian exostosis
cartilaginosadiafisal yuxtaepifisal en huesoslargos, fundamen-
talmente, cubito, radio, himero, tibia 'y peroné, involucrando
articulaciones, pelvis, escapulasy costillas.

Sangre. Normal.

Sindromogénesisy etiologia

Se debe a un sobrecrecimiento diafisal-yuxtaepifisa cu-
bierto por cartilago hialino.

Se trasmite por herencia autosdmica dominante. El 20 a
50 % de los pacientes desarrollan cambios malignos, aunque
recientemente se haestimado quelamalignidad solo ocurreen el
0,548l 2% delos casos.

Laetiologiaesgenéticapero e defecto basico sedesconoce.

Bibliografia

Ehrenfried, A.: “Multiple cartilaginous exotoses hereditary
deforming chondrodysplasia. A brief report on a little known
disease”. JA.M.A., 64:1606-1642, 1915.

Hennekem, R.C.M.: “Hereditary multiple exostoses’. J. Med. Genet.,
28:262-266, 1991.

Jaffe, H.L.: “Hereditary multiple exostosis’. Arch.
36:335-357, 1943.

Solomon, L.: “Hereditary multiple exostosis’. Am. J. Hum. Genet.,
16:351-353, 1964.

Path.,

SfNDROM E DE FIBROGENESIS IMPERFECTA
OSEA

Sindromogr afia

Clinica
El paciente refiere dolor 6seo progresivo queseinstalaenla
edad adulta. Hay debilidad, atrofiamuscular, contracturas.

Examenesparaclinicos

Radiologia. Hay pseudofracturade costillas, adelgazamien-
to cortical, cambios degenerativos sobreafiadidos de articu-
laciones.

Sangr e. Fosfatasa al calina sérica aumentada.

Bibliografia

Baker, S.L. and H.M. Turnbull,: “Two cases of hitherto undescribed
disease caracterized by a gross defect in the collagen of the bone
matrix”, J. Pathol. Bacteriol. 62:132,1950.

Baker, SLL. et al.: “Fibrogenesis imperfecta ossium”. J. Bone Joint
Surgery. 48-B, 804, 1966.

Frame, B.; C.Y. Fost; W. Pack; W. Reynolds and R.J.Argen:
“Fibrogenesis imperfecta ossium: a collagen defect causing
osteomalacia’. N. Engl. J. Med. 285:769, 1971.



SINDROME FRONTODIGITAL
Sindromogr afia

Clinica
Hay ensanchamiento del dedo gordo y o dedos en lama-
yoriadelos casos. Sindactiliay/o polidactiliaen algunos.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Faltalacraneosinostosis. Hay ensanchamien-
to delasfalanges distales de los dedos gordos y ateraciones de
los otros dedos.

Sindromogénesisy etiologia

Setrasmite por herenciaautosdmica dominante con expre-
sionvariable.
Laetiologiaesgenéticapero e defecto basico sedesconoce.

Bibliografia

Marlham, R.E. and D.W. Smith: “Frontodigital syndrome. A
dominantly inherited disorder with normal intelligence”. J.
Pediatr. 77:129, 1970.

SINDROME DEL GOLPE DE RODILLA
Sinonimia
S. de

S. de housemaid. S. de los mineros del carbén.
bursitis prepatelar.

Sindromogr afia

Clinica
En este sindrome existen tresformas clinicas:

1. Formaaguda: hay dolor local, edemay sensibilidad local.

2. Formacrénica hay unadistension cronicade una delas
bursas prepatelares, generalmente la que esta por encima
del tubérculo o tuberosidad tibial.

3. Formainfectada: sedebeauna infeccion secundariadeuna
bursitis preexistente, con todos los signos de infeccion.
L as causas més frecuentes son una heridalocalizada sobre
laregion patelar o unaabrasion.

Examenesparaclinicos
Radiografia de rodillas.

Sindromogénesisy etiologia

Las causas, ya sefisladas, son: traumatismos, trabgjo no
acostumbrado sobrelarodilla, un largo periodo arrodillado, in-
feccién directaoindirectadelabursa.

Bibliografia

Smillie, L.S.: Injuries of the knee joint. ed. 4, Batimore, Williams
& Wilkins, 1962.

SINDROME DE HALLERMANN-STREIFF
Sinonimia

S. dediscefaliamandibulo-oculofacial. S. de discefdia S.
deUllrich. S. de Fremerey-Dohna.

Sindromogr afia

Clinica

Afecta ambos sexos por igua. Se caracteriza por alopecia
localizada, nariz prominente, microcdrnea, cataratas congénitas
con ruptura esponténeay absorcién, ocasionalmente glaucoma.
Hay enanismo armonico, atrofiadepiel. Retardo del desarrollo
psicomotor.

Examenesparaclinicos

Radiologia. Revelalas caracteristicasen lamandibula. Hay
hipoplasia de rama, desplazamiento anterior de la articulacion
temporomaxilar. El condilo puede estar completamente ausente.
El craneo esbraguicefdico. Retraso en el cierredelasfontanel as,
cara pequefia, Orbitas pequefias.

Sindromogeénesisy etiologia

Posiblemente se trasmite por herencia autosémica
recesiva, aunque parece ser que todos los casos reportados
son esporédicos.

Sehaplanteado infeccion viral en el embarazo o alteracio-
nes producidas por sustanciasteratogénicas. Sesugierelaetiolo-
giagenética.

Bibliografia

Cohen, M.M. J.: “Hallermann-Streiff syndrome: a review”. Am.
J. Med. Genet., 41:488-499, 1991.

Hallermann, W.: “Vogelgesicht und Catarcta congenita”. Klin.
Monatsbl. Augenh., 113:315-318, 1948.

Kulrander, G.J.; N.W. Lavy and J. A. Campbell: “Roentgen
differentiation of the oculodentadigital syndrome and the
Hallermann-Streiff syndrome in infancy”. Radiology, 86:77-86, 1966.

Streiff, E.B.: “Dysmorphie mandibulo faciale (tete d’oiseau) et
alterations oculaires’. Ophthalmologica, 120:79-83, 1950.

SINDROME DE HENCH-ROSENBERG
Sinonimia

S. dereumatismo palindrémico. S. de Hench.
Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por sbito atague de dolor de moderado a
severo, seguido alas pocas horas por aumento de volumen de
lasarticulaciones. Losatagues ocurren acual quier horaen el dia,
pero mas amenudo en latardey regresan completamente en uno
o dosdias.

Examen fisico. Se constata afectacion de los dedos de las
manos, rodillas, cadera, hombros, tobillos, articulacién
temporomaxilar, esternoclavicular y menosfrecuentementedela
columnacervica.

Ocasionamente hay inflamaciones periarticulares o del
tejido blando. A paricion stibitaen al gunos pacientes de nddulos
gue desaparecen en unasemana.
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Examenes paraclinicos

Sangre. Moderada linfocitosis y elevacion de la eritrose-
dimentacién durante €l ataque. Todas | as pruebas paralaartritis
reumatoidea son negativas. Ocasional incremento de lipidos y
&cidosgrasos.

Bibliografia

Hench, PS. and E.F. Rosenberg: “Palindromic rheumatism; new
off recurring disease of joints (arthritis, periarthritis, para-
arthritis) apparently producing no articular residues-report
of 34 cases; its relation to angioneural arthrosis, allergic
rheumatism and rheumatoid arthritis”. Arch. Int. Med.,
73:293-321, 1944.

Lamond-Havres, R.W.: Palindromic rheumatism. In Hollander,
J.L.: Arthritis and allied conditions. ed. 7, Philadelphia, Lea
& Febiger, 1966.

SINDROME DE LA HIPERTROFIA
DE MASETEROS

Sinonimia
S. de hipertrofiabenignamaseterina
Sindromogr afia

Clinica

Hay una hipertrofia unilateral o bilateral de los misculos
maseteros acompafiada de edema doloroso por debajo y por
delante de la oreja con o sin dolor de la misma o artralgia
temporomaxilar. Rechinamiento delos dientes durante el suefio.
L os pacientes, por o general, tienen una personalidad tensa.

Exéamenes paraclinicos
Radiologia. Hay distorsién mandibular cuando la hiper-
trofiaesunilateral. Maloclusion dental .

Sindromogénesis y etiologia
Afeccidn adquirida producida por diferentes mecanismos:
maloclusién primariao secundaria, desplazamiento de laman-

dibulapor movimientosdurantelalectura, tensiony rechinamiento
dedientes.

Bibliografia

Barton, R.T.: “Benign masseteric hypertrophy; a syndrome of
importance in the differentid diagnosis of parotid tumors’.
JA.M.A., 164:1646-1647, 1957.

Gurney, GE.: “Chronic bilateral benign hypertrophy of masseter
muscles’. Am. J. Surg., 73:137-139, 1947.

SINDROME DE HOFFA
Sinonimia
S. dehipertrofiadel cojin graso infrapatelar.
Sindromogr afia
Clinica

Existe, por lo general, una historia larga de dolor en el
compartimiento delarodilla, relacionadacon el gercicio.
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Examen fisico. Hay edema debido a la presencia de au-
mento del cojin graso, derrame moderado. A laextension forzada
se produce dolor y sensibilidad local ala presion profunda.

Examenes paraclinicos

Radiologia delarodilla. Permite descartar lesion 6seay
en muchos casos se puede observar aumento de partes blandas
eintraarticular.

Sindromogénesisy etiologia

Hay unahipertrofiadel cojin graso que causa alteracio-
nes delabolsasinovial entrelos condilos durante la exten-
sién del pie.

Bibliografia

Hoffa, A.: “The influence of adipose tissue with regard to the
pathology of knee joint”. J.A.M.A., 43:795-796, 1904.

SNDROME DE JAFFE
Sinonimia

S. de sinovitis vellonodular pigmentada. S. tumoral dela
membranasinovia benignapolimorfocelular. S. tumoral de célu-
lasgigantesdelavainatendinosa.

Sindromogr afia

Clinica

Hay dolor en unao variasarticul aciones grandes, con limi-
tacién funcional de la articulacion. La rodilla se afecta con
mayor frecuencia.

Examen fisico. Hay moderada limitacion de los mo-
vimientos de las articulaciones af ectadas por el dolor.

Exé&menesparaclinicos

Radiologia de las articulaciones.

Biopsia de la membrana sinovial.

Sangre. Pruebas para descartar artritis reumatoidea.
Eritrosedimentacion.

Sindromogénesisy etiologia

Se ha sugerido que su presencia es secundariaaneoplasias
y traumas.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Chung, SM.K. and JM. Jones: “Diffuse pigmented villonodular
synovitis of hip joint”. J. Bone Surg., 47A:293-303, 1965.

Jaffe, H.L.; L. Lichtenstein and C.J. Sutro: “Pigmented villonodular
synovitis, and bursitis, tenosynovitis. A discussion of the
synovial and bursal equivalents of the tenosynovial lesion
commonly denoted as xanthoma, xanthogranuloma, giant-
cell tumor, or myeloplaxoma of the tendon, sheath, with
some consideration of theis tendon sheath lesion itself”.
Arch. Path., 31:731-765, 1941.

SINDROME DE JAFFE-LICHTENSTEIN
Sinonimia

S. de displasia fibrosa monostética.



Sindromogr afia

Clinica

En nifios sanos, aparece aumento de volumen, malestar y
dolor en un hueso largo, hueso delacarao craneo.

No aparecen otras manifestaciones del esquel eto.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Hay zonas quisticas en la corteza de los
huesos.

Sangr e. Se observa, ocasionalmente, unaligeraelevacion
del calcioy delafosfatasaacalina.

Sindromogénesis y etiologia

Puede ser una anomal ia congénita o posiblemente un tras-
torno del proceso normal reparativo después de un trauma.
Laetiologiaesdesconacida.

Bibliografia

Jaffe, H.L. and L.Lichtenstein: “Non-osteogenic fibroma of bone”.
Am. J. Path., 18:205-215, 1942.

Ross, D.W. and C.C. Vitale: “Monostotic fibrous dysplasia of the
metacarpal”. J. Bone Joint Surg., 37A:196-200, 1955.

SINDROME DE JANSEN
Sinonimia

S. de displasia metafisariatipo Jansen.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se manifiesta en ambos sexos. Se evidencia
un enanismo desde la nifiez con afectacion de la metéfisis de
todos los huesos |esionados con marcado ensanchamiento. Las
diéfisis estén acortadas.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Seobservanlas anormalidades ya descritas.
Los condilos aparecen irregulares. Las vértebras cuneiformes,
con contornosirregulares.

Sindromogénesis y etiologia

No se hadeterminado si es 0 no genética.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Burkhart, J.M; E.C. Burke and P.J. Kelly: “Birth defects’. Mayo
Clinic Proc., 40:481-489, 1965.

Jansen, M.: “Uber atypische Condrodystrophie (Achondroplasie)
und uber eine noch nicht beschriebene angeborene
Waschstumtoring des Knochensystems: Metaphysare
Dysostosis’. Zeitschr. f. Orthop. Chir., 61:253-286, 1934.

SINDROME DE KASHIN-BECK
Sinonimia

Enfermedad de Urov. Enfermedad de Tokut-Ze.

Sindromogr afia

Clinica

Es un gjemplo de patologia regional. Se presenta en la ni-
fiez. Es endémica en Corea, China, Siberia. De instalacion
asintomética o dolorosa. Hay debilidad muscular, calambres,
parestesias, fatigabilidad.

Delos 6 meses al afio, se presentarigidez articular. Existe
unaclasificacion en grados de acuerdo conlatomaarticular y las
manifestacionesclinicas:

Primer grado: formamoderada, en estadioinicial.

Segundo grado: incrementadatomadelasarticulaciones, del
dolor y delos sintomas generales.

Tercer grado: artritis deformante crénica y manifestacio-
nesgenerales.

Hay pérdida de peso, tomade lacolumnavertebral y gas-
tritiscronica. También hay deformidadesdelamufiecay articu-
laciones interfaléngicas, crepitacién. No hay inflamacion o de-
rrame. Es de localizacion simétrica y progresion lenta de la
osteoartrosis a otras articulaciones. Hay atrofia muscular adya-
centealatomaarticular.

Exémenes paraclinicos
Radiologia. Muestra proceso distréfico del  crecimiento
tubular de los huesos y acortamiento de los miembros.
Sangre. Normal. En el tercer grado hay anemiay
linfocitosis. Calcioy fosforo normales.

Sindromogénesis y etiologia

De origen toxico secundario a la ingestion de granos de
cerealesinfectados con el hongo Esporotrichiela fusarium.

Bibliografia

Beck, E.B.: “To the problem of disforming endemic osteoarthritis
in the Baikal area’. Russian Physician, 5:74-75, 1906.

Kashin, N.I.: The description of the endemic and other disease,
prevailing in the Urov-river area. The records of physicomedical
scientific society attached to the Moscow Univ., Jan. 3, 1859.

Nesterov, A.l.: “The clinical course of Kashin-Beck disease”.
Arthr. Rheumat., 7:29-40, 1964.

SINDROME DE KILOH-NEVIN
Sinonimia

S. del nerviointerdseo anterior.
Sindromogr afia

Clinica
De instal aci6n espontanea o después de un traumatismo.
Existe pardlisis aislada del flexor largo del pulgar y del
flexor profundo de los dedos. No hay compromiso sensitivo.

Sindromogénesis y etiologia

En laetiol ogia se consideraque puede ser idiopatica o aso-
ciadaafracturas o dafio de los huesos del antebrazo

Bibliografia

Farber, J.S. and R.S. Bryan: “The anterior interosseous nerve
syndrome”. J. Bone Joint Surg., 50:521-523, 1969.

Kiloh, L.G.; S. Nevin: “Isolated neuritis of anterior interosseous
nerve”. Br. Med. J., 1:850-851, 1952.
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Parsonage, M.J. and J.W.A. Turner: “Neurologic amyopathy.
The shoulder-girdle syndrome”. Lancet, 1:973-978, 1948.

SINDROME DE KLIPPEL-FEIL
Sinonimia

S. detorticolis 6seo congénito. S. de sinostosis congénitade
lasvértebras cervicotorécicas. S. defusién congénitadelasveér-
tebrascervicaes.

Sindromogr afia

Clinica

Lafusién deunao mésvértebrascervicalesconsisteen una
malformacion congénita que en ocasiones cursa de forma
asintomédtica. Cuando lafusion esmdltiple acortan la columna
cervical y dan un aspecto caracteristico de cuello corto con
cabeza baja asentada en los hombros con limitacion de los
movimientosy lineadeimplantacion del pelo bajacon frecuen-
ciaanivel delaprimeravértebratorécica. Se asocia frecuente-
mente a otras anormalidades como falta de descenso escapular
(deformidad de Sprengel), platibasia, impresion basilar, defor-
midad de Arnold-Chiari, etcétera.

Se han observado los"movimientos en espejo” (en que los
movimientos voluntarios de un miembro superior se acompa-
fian de movimientos similares en el miembro opuesto).

Hay disneay disfagia. Este sindromeestaasociado ocasio-
nal mente a trastornos neurol 6gi cos debidos aunadisplasiacon-
génitadelamédula.

Examen fisico. Hay acortamiento del cuello. Platibasiay
movimientoslimitados del cuello. Seasociaocasionalmenteaun
torticolis. Hay asimetriafacial, escoliosisy cifosis.

Puede subdividirse en tres tipos:

Tipo |. Anomalias extensas con elementos de diferentes
vértebrasintegrando un simple bloque.

Tipo 2. Faltade compl eta segmentacién de uno o dos espa-
ciosintervertebralescervicales.

Tipo 3. Incluye el tipo 1y 2, coexistiendo anormalidades
delacolumnadorsal bajay lumbar.

Exéamenes paraclinicos
Radiologia. Demuestra acortamiento y fusion vertebral,
asi como también las malformaciones asociadas.

Sindromogénesis y etiologia

Actualmente se reconocen cuatro tipos de fusion verte-
brocervical:

Tipo |. Fusion masivade vértebras cervicales y torécicas
superiores en blogue.

Tipo Il. Fusion de solo una o dos vértebras (posible
hemivértebras, fusion atlantoccipital y otras anomalias).

Tipo I1l. Fusién cervical, torécicasinferioresy lumbares.

TipolV. Fusioncervica y deotrasvértebrasy agenesia del
sacro.

En el tipo I1, el subtipo con fusién C2-C3 tiene herencia
autosdbmica dominante y el subtipo C5-C6 muestra un patrén
autosdmico recesivo.

Esta heterogeneidad clinica puede basarse en una hete-
rogeneidad genética, sin embargo en sentido general se con-
sidera como unaentidad de etiologia genética con herencia
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autosdémica dominante con penetranciareduciday expresividad
variable.

Bibliografia

Daas-Rothscild, A. et al.: “Klippel-Feil anomaly with sacral agenesis:
an additional subtype, type IV”. J. Craniofac. Genet. Div. Bial.,
8:297-301, 1988.

Gardner, W.J.: “Diastematomyelia and the Klippel-Feil syndrome’.
Clevel Clin. Quat., 31:19-44, 1964.

Gunderson, C.H.; R.H. Greenspan; G.H. Glaser et al.: “The Klippel-
Feil syndrome: genetic and clinical reevaluation of cervical
fusion”. Medicine, 46:491-512, 1967.

SINDROME DE KNIEST
Sinonimia

S. dedisplasia 6sea-deterioro retiniano-sordera.
Sindromogr afia

Clinica

Hay enanismo no proporcionado, cara redonda, ojos pro-
minentes, paladar hendido, miopia, deterioro de la retina, cata-
ratas, ceguera, progresivasorderade conduccion, limitacion dela
motilidad articular, dolor de las grandes articulaciones,
cifoscoliosis, lordosis, cuello corto, marchaanormal.

Ex&menesparaclinicos

Radiologia. Acortamiento de los huesos largos. Pérdida
del patrén trabecular normal. Apariencia de cristal de los
huesos.

Sindromogénesisy etiologia

Es un sindrome de etiologia genética que se trasmite con
un patrén autosdmico dominante.

El cartilago presenta, a examen con €l microscopio electré-
nico, anormalidades en laorganizacién delas fibras colagenas.
Estas son mucho mas gruesas quelo normal y deformairregular,
sin el caracteristico patron en bandas.

Sehasugeridolapérdidadel protopéptido C que se requie-
re paralaformacion normal delasfibrasdel colagenotipoll.

Bibliografia

Poole, A.R., et al.: “Kniest dysplasia is characterized by an apparent
abnormal processing of the C-propeptide of type Il cartilage
collagen resulting in imperfect fibroid assembly”. J. Clin. Invest.,
81:579-589, 1988.

SINDROME DE KOCKER-DEBRE-SEMELAIGNE

Sinonimia

S. deDebré-Semelaigne. S. decretinismo. S. de hipertrofia
muscular.

Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en nifios y adultos. Hay manifestaciones tipi-
cas de cretinismo asociadas con una sensacion derigidez y ma-
lestar en los grandes muscul os, algunos movimientos son dolo-



rosos. Hay lentitud en la contraccion muscular. La marcha es
toscay lenta. Latemperaturafriacontribuyeal enlentecimiento
de los movimientos (paramiotonia). Presentan disartria secun-
dariaa agrandamiento delalengua. Hay hipertrofiamuscular.

Examenes paraclinicos

Electr omiograma. Patol dgico.

Orina. No hay creatinuria.

Sangre. Colesterol elevado.

Captacion deyodo. Disminuidaasi como otras funciones
tiroideas.

Sindromogénesis y etiologia

Se hareportado incidenciafamiliar.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Debré, R.; G. Semelaigne: “Syndrome of diffuse muscular
hypertrophy in infants causing athletic appearance. Its
connection with congenital myxedema’. Amer. J. Dis. Child.,,
50:1351-1361, 1935.

Hoffman, J.: “Weiterer Beitrag zur Lehre von der Tetanie”. Deutsch.
Ztschr. Nervenh., 9:278-290, 1896.

Kocker, T.: “Zur Verhuntung des Cretinismus und cretinoider
Zustande nach neuen Forschungen”. Deutsch. Z. Chir., 34:556-
-626, 1892.

SINDROME DE LANDOUZY -DEJERINE
Sinonimia

S. de distrofia fascioscapulohumeral. S. de distrofia
escapulohumeral.

Sindromogr afia

Clinica
Seinstalaentrelos 12-14 afios, hasta |l os 30-40 afios.
Se afectan por igual ambos sexos. Los primeros sintomas
son: debilidad parael movimiento de los misculos de los hom-
bros. Las mujeres|o presentan en el momento de peinarse. Difi-
cultad para cerrar los 0josy soplar. Mas tardiamente se afectan
los musculos de la pelvisy piernas. Hay escapulas aladas.

Examenes paraclinicos
Electr omiogr ama. Patol dgico.
Orina. Hay ligeracreatinuria.
Sangre. Creatininadisminuida.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaesgenéticay setrasmite por herenciaautosomica
dominanteligada al cromosoma4 en q35y se estima que pre-
senta una penetranciadel 95 % alaedad de 20 afios.

Andlisis bioquimicos detectaron reduccion del transporte
deelectronesen laactividad através del complejo 11-1V.

No hay evidencias de heterogeneidad genética.

Bibliografia

Landouzy, L. and Déjerine, J.: “De la myopathie atrophique
progressive; myopathie héréditaire, sans neuropathie, debutant
d’ordinaire dans I’ enfance par la face”. Paris, F. Alcan., 1885.
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Lunt, PW. and PS. Harper: “Genetic counsdlling in fascioscapulohumerd
muscular dystrophy”. J Med. Genet.,, 28:655-664, 1991.

Mathews, K.D., et al.: “Characterization of the fascios-
capulohumeral dystrophy locus on 4qg35 (Abstract)”. Am. J.
Med. Genet. 49(suppl.) 350-350, 1991.

Shy, GM.: Neuromuscular disorders. In: Beeson, PM., McDermott,
W., ed.: Cecil Loeb Textbook of Medicien, ed. 12, Philadelphia,
Saunders, 1967.

Slipetz, D.M.; JR. Aprille; PR. Goodyer and R. Rozen: “Deficiency
of complex Ill of the mitochondrial respiratory chain in a
patient with fascioscapulohumeral disease”. Am. J. Med. Genet.,
48:502-510, 1991.

S NDROME DE LEGG-CALVE -PERTHES
Sinonimia

S. de osteocondrosis de la epifisis capital femoral. S. de
coxa plana. S. de Calvé-Perthes. S. de L egg-Perthes.

Sindromogr afia

Clinica
Los sintomas son de instalacion stbita o progresivos, y
aparecen entrelos 6-12 afios, con dolor moderado enlacadera,
limitacién demovimientosy cojeradelas piernas que evoluciona
progresivamentey el dolor se hace mésintenso.
Examen fisico. Malestar y espasmo muscular delacadera.
Eventual atrofia de misculosy acortamiento de las piernas.

Exémenesparaclinicos
Sangr e. Eritrosedimentaci 6n ligeramente acel erada.
Radiologia. Iniciamente hay reabsorcion 6seay después
esclerosis. Fragmentacion de epifisis. Articulaciones irregulares.

Sindromogeénesisy etiologia

Hay unaisquemiaidiopéticadeloscentros de osificacion.
Puede ser traumética.
Laetiologiaesdesconocida

Bibliogr afia

Legg, A.T.: “The cause of atrophy in joint disease”. Am. J.
Orthop. Surg., 6:84-90, 1908-1909.

SINDROME DE LERI
Sinonimia

S. de pleonosteosis.
Sindromogr afia

Clinica

Afectaambossexos. Seinstalaenla primera infancia. Por
lo general e desarrollo mental es normal. Se han reportado
agunoscasosconinteligenciaalterada. Hay limitacion de movi-
mientos de articulaciones y columna. Aparece € sindrome del
tunel del carpo. Puede aparecer €l sindrome de metatarsalgiade
Morton.

Examen fisico. Hay facies mongoloide (inconstante), en-
sanchamiento y deformidad delosdedosindicey pulgar, manos
cortas y engrosadas, contractura en flexion de articulaciones
interfaléngicas, semiflexidny rotacion interna de miembros su-
periores, semiflexiony rotacion externade miembrosinferiores.



Examenes paraclinicos
Radiologia. Se comprueban |as alteraciones Gseas que ori-
ginan lasdeformidades sefial adas.

Sindromogénesisy etiologia

Se trasmite por herencia autosdémica dominante.
La etiologia es genética, pero el defecto basico se des-
conoce.

Bibliografia

Leri, A.: “Une Dystrophie osseuse géneralisée et hereditaire la
plenosteose familiale”. Press. Méd., 30:13-16, 1922.

SINDROME DE LEWIS-BESANT
Sinonimia

S. dedistrofiamuscul ar congénitalocalizada.
Sindromogr afia

Clinica
Han sido reportados casos en nifias, asi como nifios muer-
tosen tempranaedad con un cuadro deinsuficienciarespiratoria.

Sindromogénesisy etiologia
Laetiologiaesdesconocida.
Bibliografia

Lewis, A.J. and D.F. Besant: “Muscular dystrophy in infancy”. J.
Pediatr., 60:376-384, 1962.

Zellweger, H.; A. Afifi; W.F. McCormick and W. Mergner: “Benign
congenital muscular dystrophy”. Clin. Ped., 6:655-663, 1967.

SINDROME DE MAFFUCCI
Sinonimia

S. dediscondroplasiacon hemangioma. S. de condrodistrofia
con hamartoma. S. vascular. S. de Kast.

Sindromogr afia

Clinica

L os pacientes son asintométicos al nacimiento. Durantela
nifiez aparecen deformidades de los huesos y articulaciones.
Afectaambos sexos. No hay historiade dolor. Hay hipotension
ortostética en posicion sentada o de pie. Se presentan fracturas
alos traumatismos minimos.

Examen fisico. Antes dela pubertad aparecen nddulos en
los dedos de los pies, posteriormente se producen tumores en
los huesos cilindricos, de distribucion simétrica. En € tejido
subcutaneo y tejido blando aparecen hemangiomas. No hay com-
promiso visceral.

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Survey 6seo.
Arteriografiay venogr afia.
Biopsia de piel y huesos.
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Sindromogénesisy etiologia
Hay una combinacién de hemangiomatosis y encon-
dromatosisy no parece ser hereditaria.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Elmore, SM. and W.C. Cantrell: “Maffucci’s syndrome”. J. Bone
Joint Surg., 48A:1607-1613, 1966.

Maffucci, A.: “Di un caso di encondroma ed angoima multiplo.
Contribuzione alla genesi embrionale del tumori”. Movimento
Medico-Chirurgico, 3:399-412, 1881.

SINDROME DEL MANGUITO
MUSCULOTENDINOSO DEL HOMBRO

Sindromogr afia

Clinica

Por lo general, hay historiapreviadetraumaen el hombro.
El paciente refiere sentir un estallido, acompafiado de dolor
stibito, frecuentemente seguido de un periodo asintomatico y
posteriormente recurrente que trae como consecuencia laim-
posibilidad deelevar €l brazo o deiniciar laabduccion.

Pueden existir sintomas cronicos, dados por enrojeci-
miento del hombro, impotencia funcional parala motilidad y
malestar por las noches a volverse de ese lado.

Examen fisico. Pueden observarse cambios|ocalizados de
lacoloracion delapiel, adolorimiento del hombroy crepitacion.

Exémenesparaclinicos
Exémenesradiogr &ficos. Son negativos.

Sindromogénesisy etiologia

Se produce un desgarro del manguito musculoes-
quelético del hombro con lesionesdel tejido blando periarticular
ocasionado por traumas.

Bibliografia

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. 7 ed., Philadelphia,
Lea & Febiger, 1966.

SINDROME DEL MANUBRIO ESTERNAL
Sindromogr afia

Clinica

Se puede presentar en pacientes con artritisreumatoidea o
sin cambiosenlas articulaciones.

El paciente refiere dolor por encima o a cada lado del
manubrio esternal. El dolor se produce o agravapor el esfuer-
zo de caminar, subir escaleras, toser, etcétera.

Examen fisico. Sensibilidad y ocasionalmente edemade
laarticulacion del manubrio esternal quesealiviaconlainfiltra-
cion de procaina.

Examenes paraclinicos
Radiologia. Ocasionamente hay ligeros cambiosdelaarti-
culacion del manubrio. Gereralmente no hay cambios.
Electrocar diograma. Normal.



Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se presenta como parte del sindrome de la
artritis reumatoideao en formaaislada.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Fisher, C.M. and W. Light: “Manubriosternal arthalgia’. N. Engl. J.
Med., 256:799-801, 1957.

Sodestrom, N.: “Manubrial pain and angina pectoris’. Svensk.
Lakartidn., 48:1845-1847, 1951.

SINDROME DE MARIE-BANBERGER
Sinonimia

S. de Banberger. S. de Hagner. S. de osteoartropatia
hipertréfica secundaria. S. de osteoartropatia pulmonar
hipertrofica.

Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por la presencia de hueso peridstico de
neoformacién, aumento de volumen de arti cul aciones con agran-
damiento de las epifisis de los huesos largos, hipocratismo
digital y artritis. Deformidad de |as ufias que presentan ciano-
sis. Hay sensacién de calor en lapunta de los dedos. Sudacion
demanosy pies. Artralgia. Lasfalanges distalesestan ensan-
chadasy en clava.

El hipocratismo digital puede aparecer enlasformasprima
riao secundaria. El primario aparece en laformafamiliar y el
secundario se acompafia a menudo de bronquitis cronica,
enfermedades difusas pulmonaresy endocarditis bacteriana.

La osteoartropatia familiar conocida como paquider-
moperiostosis se caracteriza por engrosamiento delapiel dela
cara, cuero cabelludoy miembros.

Examenes paraclinicos

Estudio del liquido sinovial. Existen menosde 500 célu-
las/mm? con predominio de mononucleares.

Radiologia. Muestra engrosamiento peridstico con for-
macién de hueso nuevo. Falanges distales con cambios
hipertréficos y ostedlisis en etapas avanzadas.

Estudio con radionuclidos con captacion lineal
pericortical.

Sindromogénesis y etiologia

En adultos el sindrome por lo general es secundario a
algunaneoplasiapulmonar, masraramente se presenta en enfer-
medades crénica de pulmén o higado (cirrosis), cardiacas,
gastrointestinal es, infecciosas cronicas o neoplésicas.

Puede ocurrir deformaidiopéticay familiar.

Se desconoce la causa; la correccién del sindrome por
vagotomiasugiere que hay estimulacion vagal .

Se ha propuesto también que puede estar relacionado con
vasodilatadores circulantes, inmunocompl gjos circulantesy hor-
monas.

Laetiologiaesdesconacida.

Bibliografia

Von Banberger, E.: “Ueber Knochenveranderungen bei chronischen
Lungen und Herzhrankheiten”. Zschr. Klin. Med., 18:193-217,
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Rev. de Méd., 10:1-36, 1890.

SNDROME DE MARFAN
Sinonimia

S. de distrofia mesodérmica congénita. S. de dolicos-
tenomelia. S. dearacnodactilia

Sindromogr afia

Este sindrome se debe aunaalteracién del tejido conectivo
y se caracteriza por unagran variabilidad clinica. Afectaatres
sistemas fundamentales: esquelético, ocular y cardiovascular;
sinembargo, lainteligenciano estaafectada.

El diagnostico serealizasobre las manifestaciones méas evi-
dentes: subluxacién del cristalino, dilatacién de la aorta ascen-
dente, aneurismadisecantey ectasiaductal. Los criterios diag-
nosticos, seguin un comitéinternacional de consultantesdel afio
1986, son:

1. Si hay unfamiliar de primer grado afectado por € sindro-
me, €l paciente en estudio debe tener: &) involucrado al
menos dos sistemas; b) presentar una manifestacion ma-
yor (esterequisito seraedad dependientey segiin las pecu-
liaridades del fenotipo familiar).

2. S no hay familiar de primer grado afectado inequivoca-
mente por el sindrome, el paciente en estudio deberatener:
a) involucrado €l sistema esquéletico; b) involucrado al
menosdos de |losotrossistemas; ¢) al menosunamanifes-
tacion mayor.

Clinica

El cuerpo de estos pacientes es delgado y alargado, el
craneo dolicocéfal o, las orejas prominentes. Presentan paladar
ojival, brazosy piernas alargadas, manos con dedos largos y
delgados, cifoscoliosis, pecho excavado, pie planoy dedos en
martillo. El paniculo adiposo esta disminuido.Hay
hiperextensibilidad y dislocacién de articulaciones, hipotonia
muscular. Las alteraciones oculares son: miopia, estrabismo,
miosis, nistagmo, subluxacion deloscristainos, coloboma. Exis-
ten alteraciones cardiovasculares como son: deformidades
valvulares, defecto septal, aneurismadelaaortay delasarterias
pulmonares. También existen defectos pulmonaresy renales.

Exémenesparaclinicos

Orina. Test denitroprusiato paradescartar homocistinuria.

Examen ocular con lamparade hendiduray dilatacion
completa. Paradetectar subluxaciones pequefias.

Ecocar diogr afia. Medir especialmenteraiz adrtica.

Tomogr afia axial computadorizada. Para el diagnéstico
del sacodural anivel deL5, queapareceenlosdostercios de los
pacientes afectados.

Examenes radiol 6gicos (survey 6seo). Senos perinasales
grandes, dolicocefalia, huesosdelacara alargados, huesos lar-
gos excesivamente largosy finos, vértebras altas, etcétera.

Sangr e. Disminucién de las mucoproteinas.
Otros exdmenes: cariotipo, electroforesis de hemo-
globina. Paradescartar otras causas detalaadta.
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Sindromogénesisy etiologia

Es un sindrome de etiologia genéticay se trasmite por he-
rencia autosdmica dominante. El gen se ha localizado en €l
cromosoma 15 alrededor de g21 y se debe amutaciones del gen
dela fibrilina (FBN1), una glicoproteina de las microfibrillas
extracel ulares, que se encuentran asociadas con laelastina. Esta
alteracion explicad defecto béasico del sindrome.

Bibliografia
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Grahame, R. and R.E. Pyeritz: “The Marfan syndrome:joint and
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Marfan, A.B.: “Un cas de déformation congénitale des quatre
members, plus prononcée aux extrémités, caracteriséempar
|allongement des os avec un certain degre damincissement”.
Bull. Soc. Méd. HOp. de Paris, 13:220-226, 1896.

Pyeritz, R.E.: The Marfan syndrome. In Royce, PM. and B
Steinman.: Connective tissue and its heritable disorders. Wily-
-Liss, 1933, pp 437-468.

SINDROME DE MIELOPATIA DIABETICA
Sinonimia

S. deamiotrofiadiabética.
Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexos en enfermos diabéticos en laquintaa
séptima décadas. Se presentan dolores en las piernas: severos,
asimétricos, ocasionalmente unilateral, y de localizacion prefe-
rente en caderay muslo.

Examen fisico. Emaciacién asimétrica de los musculos,
fasciculaciones y ausencia de la reflectividad tendinosa. Hay
pérdida de la sensibilidad y Ulceras. Palestesia normal en tobi-
Ilos. Presenciade signo de Babinski.

Exémenesparaclinicos
Puncion lumbar. Aumento de proteinas.
Electromiografia. Desnervacion parcial de los mus-
culos delas piernas. No hay fibrilacion.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome es princi palmente motor en contraste con la
pseudotabes diabética que es sensitivo.
Laetiologiaesladiabetesmellitus.

Bibliografia

Bruns, L.: “Ueber neuritische Lahmungen beim Diabetes Mellitus’.
Berl. Klin. Wschr., 27;509-515, 1890.

Garland, H. and D. Taverner: “Diabetic myelopathy”. Br.
1:1405-1408, 1953.

Grinker, R.R. and A.L. Sahs: Neurology, ed. 6, Springfield, Thomas,
1966.

Med. J,

SINDROME DE MIOGLOBINURIA
PAROXISTICA IDIOPATICA

Sinonimia

S. demioglobinuriaprimitiva. S. de Meyer-Betz.

295

Sindromogr afia

Clinica

Predominaen el sexo masculino (4:1). Seinstalaacuaquier
edad. En el 50 % delos casos aparece después del gercicio, enel
resto no se conoce la causa.

El paciente refiere sibitamente dolor fuerte y calambres
musculares con aparicion posterior de debilidad y pardisis,
acompariados de tumefacciones muscul ares.

Generalmente afectan las musculaturas de las piernas y
musl os, raramentel os brazos, fonacién, deglucion o respiracion.
Estas crisis pueden durar unas horas. El estado general se afecta
y puede llegar atrastornos de la conciencia. Una a tres horas
después de la crisis, se apreciala eliminacion de orinas claras,
pero de color rosado sanguineo o carmelita que daunareaccion
positiva alabencidina. Laintensidad del color de la orina au-
mentaen las siguientes horas y después se atenua.

Durante los accesos graves puede aparecer fiebre, hemo-
rragias cuténeas y mucosas, cefalea intensa, astenia, vomitos,
palidez y dolor abdominal. En algunas ocasiones durante €l pa-
roxismo delacrisis se presentaunainsuficienciarenal aguda, con
oliguria, isostenuria, edema que puede llevar a choque renal
mioglobindrico. Lamortalidad por insuficienciarenal esarede-
dor del 20 %.

Examen fisico. Puede haber atrofiamuscular después de
repetidos ataques. Previamente los muisculos aparecen
edematosos, dolorososy de consistencia lefiosa.

Examenes paraclinicos

Orina. Después de unas horas de presentado €l ataque, las
orinasson al inicio de color rosado y despuésrojo-carmelitosas.
Oliguriay anuriaen algunos casos. Hay presenciade mioglobina,
cilindruria, eritrocituriay leucocituria.

Reaccion positivaalabencidina.

Biopsia de musculo. Realizada después del ataque, mues-
tranecrosisde coagul acion y fibras necréticas decol oradas alter-
nando con fibras normales.

Sangre. Aumento de |las enzimas musculares en el suero.

Sindromogénesisy etiologia

Las ateraciones selocalizan en las células musculares
gue presentan unaacentuada sensibilidad alostraumaso a pro-
ductos metabdlicos desconocidos. Histol 6gicamente existen sig-
nos de degeneracion en las células muscul ares.

Se han reportado casos en familias.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Meyer-Betz, F.: “Beobachtunger an einem eigenartigen, mit
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Klin. Med. 101:86-127, 1911.
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SINDROME DE MIOPATIA HIPERTROFICA
Sinonimia

S. de hipertrofiamusculorumvera. S. de hipertrofiamus-
cular verdadera.



Sindromogr afia

Clinica

Predomina en varones. Seinicia habituamenteen la
infancia, adolescencia o vidaadultatemprana, comienzo vago
con sensacion dolorosa en los miscul os af ectados.

Examen fisico. Crecimiento lento de los miscul os de
los miembros que estan af ectados més frecuentemente que el
tronco. Sin embargo, cualquier masculo del cuerpo puede
estar afectado incluso lalengua. Diferentes musculos pue-
den estar involucradosalavez o sucesivamente. El vigor de
los mascul os af ectados, generalmente, aumenta. Aparece fe-
némeno mioténico en 50 % delos casos. Reflejos normales.
Puede observarse con frecuenciahiperhidrosis delos miem-
broso el sitio afectado. No hay tomavisceral ni esquelética.

Examenes paraclinicos
Electromiograma. Normal.

Sindromogénesis y etiologia
Laetiologiaesdesconacida.
Bibliografia

Adams, R.D.; D. Denny-Brown and C. M. Pearson: Diseases of the
muscle. New York, Harper Row, 1962.

Friedreich, N.: “Ueber congenitale halbseitige Kophypertrophie”.
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SINDROME DE MIOPATIA MEGACONIAL
Sinonimia

S. demiopatiamitocondrial o por amacenamiento delipidos.
Sindromogr afia

Clinica

Miopatia congénita de evolucidnlentaque aparece en la
infancia, pero sehaobservado en edades masavanzadas inclu-
sivehacia lamitad delavidaadulta. Se caracterizapor hipotonia
y debilidad de los muscul os proximales con dificultad para ca-
minar y para ascender escaleras. Reflgjos tendinosos dismi-
nuidos o ausentes, no miotonia ni fasciculacion, no pérdida
de lasensibilidad ni delacoordinacion.

Examenes paraclinicos

Biopsia muscular. Presencia de mitocondrias gigantes
(100 veces mayor quelo normal) anormalesde “fibras rasgadas
con rojos” Ilamadas asi por su aspecto con la tincién de la
muestramuscular.

Sindromogénesis y etiologia

Alteraciones delasenzimas esenciales parael metabolis-
mo lipidico contenido en las mitocondrias que da lugar a un
acumulo anormal de cuerpos lipidicosen lasfibras musculares.

El estudio del ADN mitocondrial (ADNmt) de personas
afectadas ha evidenciado en las poblacionesde ADNmt mus-
cular que hay unas normales y otras con deleccion de un seg-
mento de ADNmt de 7 kilobases. Estaobservacion demuestra
gue la etiologia de este sindrome se debe a un defecto del
genoma mitocondrial, con trasmisién materna, estando laseve-
ridad del sindrome en correspondencia con el defecto del
ADNmt y su correlacion metabodlica y con la distribucion
aleatoria de las mitocondrias normales y anormales en las
gametogénesis maternas.

Bibliografia

Holt, 1.J. et al.: “Deletions of muscle mitochondrid DNA in patients
with mitochondrial myopaties’. Nature, 331:717-719, 1988.
Shy, GM.; N.K. Gonatas and M. Pérez: “Two childhood myopathies
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SINDROME DE MIOPATIA DE NEMALINE
Sinonimia

S. miopético de Rod.
Sindromogr afia

Se describen dos tipos: de instalacién temprana y de
instalacion tardia.

1. INSTALACION TEMPRANA

Clinica

Seinstalaal nacer. Hay desarrollo motor retardado, debili-
dad proximal delos miembros, reduccion del volumen muscular,
hipotonia muscular, arreflexia o reflgjos normales en algunos
casos. Malformaciones asociadas. paladar ojival, pie cavo, cifo-
siso escoliosis.

Examenesparaclinicos

Biopsiademusculo. Estén afectadasdel 20-40 % de las
fibras, las que contienen una cantidad variable deformaciones
filamentosas. Los nucleos de las células lesionadas son
vesiculososy con nucléolo prominente.

Sangre. indice de creatinina. Aumentado

Transaminasa glutamica oxalacética. Normal.

Aminoécidos. Excrecion normal

Electromiograma. Disminucion deladuracion de los po-
tenciales.

Sindromogeénesisy etiologia

De etiologiagenética, se hasugerido laexistenciade heren-
ciaautosémicarecesivay dominante.

Ladeficienciadefibrastipo 2 pudieraexplicar labasedela
incapacidad delos pacientes pararedlizar actividad motoragruesa.

2. INSTALACION TARDIA

Clinica

Seafectan ambos sexos. Seinstalaen lacuartaasextadéca
das en sujetos previamente sanos y sin anormalidades del
desarrollo. Lainstalacion esgradual en las partesdistalesdelas
piernas o de la pelvis progresando hacia la parte proximal y
después distal de todos los miembros afectando también los
flexoresdel cuello.

Examen fisico. Hay hipotoniamuscular. Reflgjos general-
mente disminuidos o normales.

Sindromogeénesisy etiologia
A diferenciadel tipo anterior no sehan reportado casosen

familias.
Laetiologiaesdesconocida.

296



Bibliografia

Shy, G.M.; W.K. Engel, et al.: “Nemaline myopathy, a new
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SINDROME DE MORTON (T)
Sinonimia

S. del primer metatarsiano corto. S. delatriadade Morton.
S.demetatarsalgia. S. de neuroma digital. S. deneuromainter-
metatarsal.

Sindromogr afia

Clinica

Predominaenlamujer. Esunilateral o muchasvecesbilateral.

Se caracterizapor dolor recurrente detipo quemante entre
los espacios metatarsianos tercero y cuarto que seirradiaalas
partes adyacentesdel pie. Las molestias pueden persistir aun en
reposo eimpedir el suefio. Hay unaexcesivafatigadel pie.

También existedolor en el arcolongitudinal conirradiacion
alapantorrilla. El dolor comienza después de lamarcha o des-
pués de determinadas posiciones de pie. Se aliviacon €l reposo.

Examen fisico. El pie esde aparienciaanormal. Un exa-
men cuidadoso revelaque el metatarso puede estar ligeramen-
te desplazado haciaarribay hacialalinea media y tiene una
movilidad anormal; ademas esta cubierto por unapiel blanda
y lisa, mientrasque las cabezas de |os metatarsianos segundo
y tercero, son prominentesy un callo duro puede localizar-
se debajo de las mismas.

La presion ejercida entre los espacios tercero y cuarto
de las cabezas de |os metatarsianos, reproduce el dolor.

Exé&menes paraclinicos
Radiologia. Revela acortamiento del primer metarsiano y
cambios secundarios.

Sindromogénesis y etiologia

Hay malformaciones congénitas del primer metatarsiano.
Los sintomas agudos son secundarios a una sinovitis de la
segunday terceraarticulaciones metatarsianasy del cuneiforme.
L os sintomas crénicos se deben a una osteoartritis hipertréfica.

Laafeccion seproduce por lacompresion del nervio digital
por la cabeza del metatarsiano. También puede producirse por
neurofibromas o angioneurofibromas del nervio medio plantar.

Bibliografia

Bingham, R.: “Painful feet; congenital insufficiency of first
metatarsal segment as cause among soldiers recently inducted
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SINDROME DEL MUSCULO RECTO
Sinonimia

S. del hematomadel musculo recto.
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Sindromogr afia

Clinica

Se presenta en pacientes de edad media, més frecuente en
mujeres. Aparece dolor sdbito, severo, en ambos lados de la
lineamediaabdominal, siempre por debajo del nivel del ombligo,
aumento moderado delatemperatura, postracion, vomitos, cho-
gue. En otros casos se desarrollalentamente unamasasin sinto-
mas agudos en laregion paramediaabdominal.

Examen fisico. Se constata una masa dolorosa en €l sitio
afectado, que permanece siemprefija, aveces equimética y que
no desaparece con la maniobra de contraccion voluntaria del
abdomen, taquicardia. Si el paciente sesienta la masaesmenos
dolorosa. Pueden existir contraccionesténicaslocalizadasy au-
senciaderigidez o contracturaabdominal generalizada.

Exémenesparaclinicos
Puncion del tumor. Aspiracion.
Pruebasdelaboratorio. Negativas
L apar oscopia. Permite demostrar que setratade un tumor
delapared con integridad delacavidad abdominal .
Exploracién quirurgica. No sejustifica, € tratamiento
debe ser conservador.

Sindromogénesisy etiologia

Se debe aunacontraccién muscular stibitaen € cursodeun
esfuerzo de tos, estornudo, vémitos, movimientos bruscos con
|os mUscul os abdominales.

Con frecuencia se asocia con infecciones, embarazo,
intoxi caciones, que condicionan debilidad de lapared abdomi-
nal, degeneracién delosvasosde la pared y/o discrasiasangui-
nea

Bibliografia
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SINDROME DE NAFFZIGER
Sinonimia

S. de Adson. S. de Coote. S. de Haven.
Sindromogr afia

Clinica

En estesindrome €l gjercicio desencadenalossintomasy el
descanso los reduce. Hay dolor desde €l cuello hastalamano o
por encimadel deltoides con extension a brazo, mayormente al
codo. Se acompafiade parestesiay debilidad del brazo afectado,
ocasional mente hiperestesia en &reas dolorosas. Con frecuencia
hay alteraciones vasomotoras.

Examen fisico. La maniobra de Adson induce los sinto-
mas. Hay disminucién o ausenciadereflejosen € brazo afectado
y un punto doloroso en el musculo escaleno.

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Debe realizarse en las regiones del cuello y
hombro en diferentes proyecciones.



Sindromogénesisy etiologia

El sindrome de Naffziger fue considerado en e pasado como
consecuenciadelairritabilidad espésticaehipertrofiadel escaleno
que comprime laramaneurovascular. Hoy serechazaeste meca-
nismo y se plantea que lamejoriade los sintomas después de
una tenotomia es producida por la liberacion de un mecanismo
pasivoy €l descanso posoperatorio, més bien que lacorrelacion
CON UN Mecanismo patogenético.

Bibliografia

Jackson, R.: The syndrome of the cervical nerve root compression.
In Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. ed 7,
Philadelphia, Lea & Febiger, 1966.

Naffziger, H.C. and W.T. Grant: “Neuritis of the brachial plexus
mechanical in origin. The Scalenus syndrome”. Surg. Gynec.
Obstet., 67:722-730, 1938.

SINDROME DE NEURITIS DE LOS NERVIOS
DEL PLEXO ROTULIANO

Sinonimia
S. deneuralgiaprerrotulianatraumética.
Sindromogr afia

Clinica

Hay sintomas de choque el éctrico cuando zonas detonadoras
bien definidas unilaterales o bilaterales son ligeramente estimul a
das. La sensacion aparece, desaparece y recurre sin razon apa-
rente.

Sindromogénesisy etiologia

Puede ser provocado por un pequefio y olvidado trauma.
Un accidente anatdmico fuera de la rama infrarrotuliana del
safeno u otro nervio del plexo prerrotuliano, vulnerable a un
trauma mecani co o isquemia producida por € movimiento.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Wartenberg, R.: “Digitalgia paresthetica and gonyalgia
paresthetica’. Neurology, 4:106-115, 1954.

SINDROME DE NIELSEN |
Sinonimia

S. de agotamiento neuromuscular. S. de agotamiento
neuromuscular generalizado.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se desarrollade forma subaguda después de
un gran esfuerzo durante un periodo de euforia. El grado de
exceso de trabgjo es variable y depende de la edad y otros
factores. Se presenta sensaci 6n de agotamiento profundo detodo
€l cuerpo, més severo paralos miscul os sometidos alos esfuer-
zos. Hay dolor, temblor y atrofia de los muscul os af ectados.

Examenesparaclinicos
L iquido cefalorraquideo. Normal.
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Electromiografia y estudios de la funcion tiroidea.
Deben ser realizados paradescartar enfermedades conocidas.
Sindromogénesisy etiologia

Hay trastornos metabdlicos debidos al gran esfuerzo.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliogr afia
Nielsen, J.M.: “Subacute generalized neromuscular exhaustion
syndrome”. Bull. Los Angeles Neurol. Soc., 5:128-130, 1940.

Nielsen, J.M.: “Subacute generalized neuromuscular exhaustion
syndrome; report of 3 cases’. Calif. Med., 66:338-340, 1947.

SINDROME DE OLLIER
Sinonimia

S. deencondrosis. S. de encondrosis mdltiple.
Sindromogr afia
Clinica

L os pacientes presentan diversos trastornos de las manos,
pies, fémur, fibulay pelvis, generamente unilateral . Ocasional -
mente sufren de fracturas patol égicas.

Examen fisico. Hay deformidad de los huesos menciona-
dos.
Examenesparaclinicos

Radiologia del esqueleto. Muestra zonas radiotrans-
parentes.
Sindromogénesisy etiologia

L aetiologiaesdesconocida.

Bibliogr afia

Ollier, M.: “Sur une nouvelle affection:
Rev. de Chir. Paris, 21:396-398, 1900.

la dyschondroplasie”.

SINDROME DE OPPENHEIM
Sinonimia

S. deamiotoniacongénita. S. de mioatoniacongeénita.
Sindromogr afia

Este sindrome hasido subdividido en diferentes sindromes,
yaque representa un grupo heterogéneo:

1. Distrofiamuscular tipo de Lange.
2. Distrofiamuscular de Batten-Turner.
3. Sindrome de hipotoniacongénitabenigna.

Describiremos este tltimo como un grupo de hipotonias
congénitas no progresivas de origen muscular, generalmente,
benignas. Sus formas son: central core, miopatia nemalina,
miopatiamegay/o pleoconial, miotubular.

Clinica

En lafase prenatal lamadre siente pocos movimientos
fetales, en la neonatal hay hipotonia generalizada, posturas ra-
ras, piernas en "libro abierto" cuando €l recién nacido esta boca
arriba



Facies: mandibulacolgante. Existedificultad paralaaimen-
tacion.

Taérax plano, con dificultades respiratorias s hay partici-
pacion del diafragmaen lamiopatia. L osreflgjostendinosos son
lentos y débiles. La inteligencia es normal, pero hay retardo
motor.

Ex&menesparaclinicos

Electromiograma. Paraexcluir atrofiasneural es.

Biopsia de muisculo. Permite reconocer las diferentes for-
mas. Muchas fibras musculares presentan en su centro degene-
racion con falta de fosforilasa. Mitocondrias grandes. Los nd-
cleos estén agrupados concéntricamente. Las fibras musculares
dafiadas pierden lafuerza.

Sangre. La determinacion de las enzimas aldolasa,
transaminasay creatinfosfoquinasaesnormal.

Sindromogénesisy etiologia

El término amiotoniacongénitasereservaparacondiciones
en las cualeslaanormalidad primariareside en los misculos y
esesencialmente no progresiva.

Las formas central core y nemalina son esporadicas o se
trasmiten por herencia autosdmica dominante.

Bibliografia

Becker, PE.: Myopathien en human genetic. t 3, p. 411, 1964.

Byers, PE. and B.C.H. Banker: “Infantile muscular atrophy.” Arch.
Neurol., 5:140, 1961.

Oppenheim, H.: “Ueber allgemeine und localisierte Atonie der
muskulatur (myatonia) im friiehen Kindersalter”. Mschr. Psychiat.
Neurol., 8:232-233, 1900.

Zellweger, H.: The flappy infant. Londres, W. Heineman, 1969.

SINDROME DE OSTEODISPLASIA AURICULAR
Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexos. Existe ligeralimitacion delos movi-
mientos del codo, producidos por una displasia que va desde
una moderada displasia a unadislocacion tanto anterior como
posterior (amenudo asimétricabilateral). Displasiadelacadera
ocasionalmente bilateral que se presenta solamente enlasmuje-
resdelafamiliaafectada. Aparienciamasculinadel torso, hom-
brosanchos, base del cuello ancha, claviculas horizontales, pro-
minenciadelaescapula, acortamiento de metacarposen algunos
pacientes. Ufias, dientes y pelo normales. Hay displasia de la
oregja: aargamiento del 16bul o acompafiado de un pequefio 16bu-
lo posterior.

Estatura por debajo de 50 percentiles en altura.

Exé&menesparaclinicos
Radiologia de huesos. Comprueba las alteraciones sefia
ladasenlaclinica

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se trasmite por herencia autosémica domi-
nante.

Laetiologiaesgenética

Bibliografia

Beals, R.K.: “Auriculo-osteodysplasia, a syndrome of multiple
osseous-dyplasia, ear anormaly, and short stature”. J. Bone
Joint Surg., 49A:1541-1550, 1967.
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SINDROME DE OSTEOLISIS MIGRATORIA
DE LOS MIEMBROS INFERIORES

Sindromogr afia

Clinica

Aparece después de un moderado traumatismo o de forma
espontanea. Se caracteriza por dolor migratorio del tejido
blando.

Examen fisico. Se constataedemadelaspiernas, eritema,
piel seca, venas superficiales dilatadas.

Pueden aparecer episodios segmentarios en otras &reas de
lapiernaopuestasin causainicial.

Examenesparaclinicos
Radiologia. Ostedlisisregional y migratriz.

Sindromogénesisy etiologia
Laetiologiaesdesconocida.
Bibliografia

Duncan, H.; B. Frame; H.M. Frogt, et al.: “Migratory osteolysis
of lower extremities’. Ann. Intern. Med., 66:1165-1173, 1967.

Hunder, GG and PJ. Kelly: “Roentgenologic transiet osteoporosis
of the hip, a clinical syndrome?’. Ann. Intern. Med., 68:539-
-552, 1968.

SINDROME DE OSTEOMIELITIS )
DE LA COLUMNA VERTEBRAL E INFECCION
DEL TRACTUS URINARIO

Sindromogr afia

Clinica

Aparece en hombres en laquintay séptimadécadas. Sigue
a unainfeccion del tractusurinario. Hay dolor lumbar y signos
meningeos.

Exémenesparaclinicos
Hemocultivo, urocultivo y cultivo de las lesiones
osteoliticas. Demuestran unainfeccion adiferentes gérmenes.
Radiologia delacolumna. Locaizalalesiény muestra
su extension.

Sindromogénesisy etiologia

L os gérmenes que se encuentran con més frecuencia son:
Escherichia coli, Proteus, Pseudomona.

Bibliografia

Carson, H.W.: “Acute osteomyelitis of the spine”. Brit. J. Surg.,
18:400-408, 1931.

Sierra, M.A.; FJ. Luparello and J.R. Lewin: “Vertebral osteomyelitis
and urinary tract infection”. Arch. Intern. Med., 108:128-
-131, 1961.

SINDROME DE PAGET

Sinonimia

S. de osteitis deformante. S. de Pozzi



Sindromogr afia

Clinica
Este sindrome es més frecuente en hombres pero més severo
en mujeres. Lainstalacion esinsidiosa. Comienza después de los
40 afios y frecuentemente es asintomético. Pueden presentarse
episodiosde cefalea. Dolor constante en unarodilla. Sordera.
Examen fisico. Se constata ensanchamiento de la béveda
craneal. Deformidades Gseas, acortamiento de la estatura, cifosis.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Reabsorcion ésea, cambios fibrdticos, desor-
ganizacion de trabécul as, deformidades Gseas.

Sangr e. Hiperfosfatemia, aumento delafosfatasaal calina,
hipercalcemia.

Orina. Hipercalciuria.

Sindromogénesis y etiologia

Se ha planteado que la enfermedad de Paget es una infec-
cién por virus lento.
Laetiologiaesdesconacida.

Bibliografia

Harvey, L. et al.: “Ultrastuctural features of the osteoclast from
Paget’s disease of bone in relation to a vira aetiology”. J. Clin.
Pth., 35:771-779, 1982.

Howell, D.: Metabolic bone diseases. In Hollander, J.L.. Arthritis
and alied conditions, ed. 7, Philadelphia, Lea & Febiger, 1966.

Paget, J.: “On a form of chronic inflammation of bones (osteitis
deformans)”. Med. Chir. Trans (London), 60:37-63, 1877.

SINDROME DE LA PARED ANTERIOR
DEL PECHO

Sinonimia
S. de Prinzmetal. S. de Massumi.
Sindromogr afia

Clinica

Existedolor enlaregion anterior del torax asociado amoles-
tias cuando se hace presién con losdedos, que no sealiviacon
€l reposo, laingestion dealimentos o lanitroglicerina.

Se describen cinco tipos de acuerdo con su localizacion:

1. Sindrome del pectoral mayor (mas frecuente del lado
izquierdo). El dolor selocalizaen lamitad superior del
pecho en segunda y tercera regiones costales. En oca-
siones el dolor puede irradiarse a brazo. Puede existir
en asociacion con enfermedad cardiaca.

2. Sindrome inframamario (masfrecuente en mujeres, locali-
zadoen el ladoizquierdo). El dolor sepresentadebajodela
mama, en lalineamedioclavicular del sexto o séptimo espa-
cio intercostal. Puede coexistir con patologia
gastrointestinal . Responde aantiespasmadicosy antiécidos.

3. Sindrome costal marginal. Se presenta en ambos lados del
pecho. El dolor se localiza en €l margen de la octava,
novenay décimacostillasy en su sitio de unién. Responde
atratamiento especifico.

4. Sindrome de la unién costocondral. Hay dolor en lapor-
cién superior del pecho en launién costocondral .

5. Sindromedel proceso xifoideo. Yahasido descrito, el dolor
selocalizaexactamente sobre el xifoide.

Sindromogénesisy etiologia
Laetiologiaes desconocida
Bibliografia

Long, C.: “Myofascial pain syndromes’. Henry Ford Hosp. Med.
Bull., 4:102-106, 1956.

Prinzmetal, M. and R. Massumi: “The anterior chest wall syndrome-
chest pain resembling pain of cardiac origin”. JA.M.A.,
159:177-184, 1955.

SINDROME DE LA PIERNA DEL TENISTA
Sinonimia

S. delaruptura de los muascul os de la pantorrilla.
Sindromogr afia

Clinica

Seinstalabruscamente con un estallido audibleenlapierna
durante un fuerte gjercicio, acompafiado de dolor intenso en la
pantorrilla que puede extenderse a espacio popliteo y que se
incrementapor ladorsiflexion del pie.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe a una contraccion muscular stibita
con ruptura de uno delos musculos de la pantorrilladurante un
gercicioviolento.

Bibliografia

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. ed. 7, Philadelphia,
Lea & Febiger, 1966.

SINDROME DE LA PIERNA LARGA
Sindromogr afia

Clinica

Alrededor de un 15 % de la poblacion tiene unadiferencia
de longitud de una pierna de 1 cm o més de diferencia con
respecto alaotra. Generalmente |os pacientes son asintométicos
0 pueden tener los mismos sintomas que aquellos que tienen
unagrandiferencia.

Lospacientesrefieren dolor enlanalga, caderas y aveces
en la parte baja de |a espalda, rodillas u ocasionamente en las
pantorrillas.

Examen fisico. Seconstataunadiferenciaenlalongitud de
las piernas con incremento de unadeellas.

Exémenesparaclinicos

Estudio radioldgico. Permite comprobar las alteraciones
producidas por ladiferenciadelongitud, anivel delascaderasy
columnavertebral.
Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaesdesconocida
Bibliogr afia

Gofton, J.P. and GE. Trueman: “Unilateral idiopathic osteoarthritis
of the hip”. Can. Med. Ass., 97:1129-1132, 1967.
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SINDROME PIRIFORME
Sindromogr afia

Clinica
Este sindrome se presenta en pacientes con historia de

traumadelaregion sacroiliacao glitea (muchas veces olvidado).

El pacienterefieredolor enlaarticulacion sacroiliaca, enla
gran escotaduracidticay en €l musculo piriforme, irradiado ala
pierna, que ocasionadificultad paracaminar.

Hay exacerbacion agudadel dolor crénico, despuésdel le-
vantamiento de pesos.

Examen fisico. Se palpaunamasaaargadasobreel mus-
culo piriforme durante € ataque de dolor. Signo de Laségue
positivo. AtrofiaglUteade acuerdo con lacronicidad del proceso.

Exé&menes paraclinicos
Estudios radiol6gicos. Permiten excluir otros procesos,
lumbosacroy delaarticulacion delacadera.

Sindromogénesis y etiologia

Hay lesion del misculo piriformequeafectael nervio ciético,
en aquellos casos donde existe rel acion entre este misculo y €l
nervio ciético.

Bibliografia

Robinson, D.R.: “Pyriformis syndrome in relation to sciatic
pain”. Amer. J. Surg., 73:355-358, 1947.

Yoemans, W.: “The relation of arthritis of the sacroiliac joint to
sciatica’. Lancet, 2:1119-1122, 1928.

SINDROME DE POLICONDRITIS RECIDIVANTE
Sinonimia

S. de condromalacia. S. de pericondritis atréfica crénica.
S. de pericondritis difusa. S. de policondropatia. S. de
Von Meyenburg.

Sindromogr afia

Clinica

El 80-90 % de los pacientes sufren atagues en oregjas y
nariz, y refieren dolor esponténeo o alapalpacion e hinchazén
delaporcion cartilaginosa delaoreja. Los episodios repetidos
pueden hacer que lasorejas sean laxas y colgantes.

Los atagues se acompafian de episodios recurrentes de
malestar y fiebre baja, aveces poliartritisdolorosa. Se caracteri-
za por episodios de inflamacién seguidos de destruccion del
cartilago nasal, que ocasionadeformidad delanariz.

Con frecuencia se presenta disnea y distress respiratorio
por el estrechamiento de la tréquea y bronquios secundarios a
cuadros de insuficiencia respiratoria e infecciones pulmonares
recurrentes.

Puede haber interferenciadelaaudicion, obstruccion dela
trompa de Eustaquio con otitis media secundariay sordera.

Hay vértigo, ataxia, nduseasy vomitos.

Son frecuentes las conjuntivitis, episcleritis, iritis.
Ulceraciones en labocay genitales. Episodios de poliartritisno
deformante en grandes y pequefias articul aciones.

Pueden haber aneurismas y trombosis, asi como
glomerulonefritisfocal proliferativa
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Examen fisico. Nariz en silla de montar. Sibilantes en
ambos campos pulmonares. El 30 % de | os pacientes presentan
escleritis, conjuntivitis, iritis.

Todas|as uniones cartil aginosas pueden estar afectadas (sin-
fisisdel pubis, manubrio esternal, vertebral).

Exémenesparaclinicos

Sangr e. Eritrosedimentaci 6n acel erada durante | os atagues.
Anemianormociticanormocrémica, factor reumatoideo positi-
VO y anticuerpos antinucleares en algunos casos, a veces
inmunocomplejos circulantes.

Tests de artritis reumatoidea. Negativos.

Orina. Excrecion aumentada de mucopolisacéridos.

Biopsiadecartilagos. Seobservan cambios inflamatorios
seguidos de ladestruccion delos cartilagos.

Radiologia. Survey éseo. Calcificaciones en cartilagos de
nariz, laringey traquea.

Broncogr afr ia. Puede comprobar estenosis traqueal .

Sindromogénesisy etiologia

Es un trastorno inflamatorio de origen desconocido que
afecta estructuras cartilaginosas, aparato cardiovascular, ojosy
oidos.

Hay pérdidade glucosaminoglicanos de cartilagos.

En €l borde de la destruccion se observan linfocitos y
plasmocitos. Invasién de cartilagos por tejido de granulacion.

En lalesién histicaintervienen mecanismos de inmunidad
celular y humoral.

Los pacientes presentan destruccion de cartilagos. El
distress respiratorio se produce por €l estrechamiento delatré
queay bronquios.

Laetiologiaesdesconocida

Bibliografia

Hernan, J.H.: “Polychondritis, in textbook of Rheumatology” W.N.
Kelley et al., Philadelphia, Saunders, 1985. pp. 1458-1467.
Hewe, R.: “Relapsing polychondritis’. Brit. Med. J., 4:661-662,

1967.
Jaksch-Wartenhorst, R.:  “Polychondropathia’. Wien. Arch. Inn.
Med., 6:93-100, 1923.

SINDROME DE POLIMIALGIA REUMATICA
Sinonimia

S. de anartritisreumatoide. S. de Forestier-Certonciny.
Sindromogr afia

Clinica

Afecta alas personas més jovenes. Lainstalacion puede
ser aguda o insidiosa. Hay dolor y rigidez de los hombrosy de
las caderas, que ocasionalmente es severa e incapacitante. Exis-
ten anorexia, pérdidadepesoy fiebre. Se asocia frecuentemente
al sindrome de Horton.

Examen fisico. Seconstatarigidez muscular. Hay ausen-
ciadedeformidad articular.

Examenespar aclinicos
Sangre. Eritrosedimentacion acelerada. Células L.E. y

factor reumatoideo negativo.
Biopsia de piel, mucosa y muasculo. Negativos.



Sindromogénesisy etiologia

En general, forma parte de los sindromes colagenos y
granulomatosos, sin que pueda independizarse facilmente de
otros similares; especiamente se considera muy ligado o
coexistente con laarteritisacélulas gigantes conocidaantes como
arteritis temporal o sindrome de Horton 'y responde a mismo
tratamiento.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Barber, H.S.: “Myalgic syndrome with constitutional effects;
polymyalgia rheumatica’. Ann. Rheumat. Dis., 16:230-237,
1957.

Bell, W.R. and H.F. Klinefelter: “Polymyalgia rheumatica’. Johns
Hopkins Med. J., 121:175-187, 1967.

Bruce, W.: College of GP. Research Newsletter, 9:157, Brit. Med.
J., 2:811, 1888.

SINDROMES DE POLIMIOSITIS IDIOPATICA
Sinonimia

S. de polimiositis.
Sindromogr afia

Clinica

L os sintomas comunes para todos los grupos son: dehili-
dad muscular simétrica (af ectamas frecuentementelos miscul os
proximales). En €l grupo 1 se afectan los musculos de los
hombros con mialgias que ocasionan incremento de laconsisten-
ciamuscular. Seasocia frecuentemente a fenémeno de Raynaud
y aladisfagia.

Examen fisico. Pérdidadel reflejo aguileo en los pacientes
severamente afectados.

Se describen cuatro grupos:

Grupo 1

— Agudo, mas frecuente en jévenes (1-20 afios).

— Subagudo. Afectalanifiez.
Cronico |. Temprano en edad adulta.
Crénico Il. Adultos de més edad. Etapa tardia (distrofia
muscular).

Grupo 2
Es dominante la polimiositis. La enfermedad del tejido
conectivo asociadatiene un papel menor.

Grupo3
La poliomiositis es menor. La participacién del tejido
conectivo asociada tiene un papel mayor.

Grupo 4
Lapolimiositisseasociaa carcinoma

Examenes paraclinicos

Biopsia muscular. Presenta las lesiones tipicas de las
polimiositis: degeneracion agudao subaguda de las fibrasmus-
culares con alteracionesinflamatorias variables.

Electr omiograma. Cuando estipico muestralostres ele-
mentos siguientes: potencial es de unidad motora polifésicosde
escasaamplitud, trazado defrecuenciaelevada pseudomiotonica
y fibrilacion esponténea con ondas agudas positivas (tipo en
diente de sierra) en el musculo en reposo.

Sangre. Células L.E., factor reumatoideo. Eritrose-
dimentacion normal o elevada. Aumento, no constante, de la
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aldolasa, TGO, LDH y CPK (creatinfosfoquinasa). Mioglobina
séricaelevadaen 75 % de | os pacientes.

Sindromogénesisy etiologia
Laetiologiaesdesconocida
Bibliografia

Adams, R.D.; D. Denny-Brown and C.M. Pearson: Diseases of the
Muscle. Harper & Row, New York, 1962.

Stevens, M.B.: Polymiositis (Dermatomyositis). In A.S. Cohen (Ed.),
Rheumatology and Immunology. Grune & Stratton, New York,1979.

Wagner, E.: “Fall einer seltnen Muskeltrankheit”. Arch. Heilkunde,
4:282-283, 1863.

SINDROME POSTURAL
Sindromogr afia

Clinica

Existen dos tipos: funcional y estructural.

El tipo funcional prevalece en nifiosy se manifiesta sola-
mente por fatigay ligero dolor de espalda. El tipo estructural se
presentaen todaslasedadesy € dolor de espaldaes mésintenso.

Examen fisico. Se constata incremento de la lordosis
cervical, motilidad disminuidaen lacolumnadorsal. Estaexage-
radala curvade lalordosis lumbar. Los miscul os abdominales
son fléccidos, lapelvisinclinadahaciadelantey acortamiento de
losflexoresdelacadera. Hay incremento del angulo lumbosacro.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Procesos espinosos y facetas en con-
tacto unas con otras. Cambios secundarios degenerativos
de los huesos.

Sindromogeénesisy etiologia

El embarazo y la obesidad frecuentemente son factores
determinantes o precipitantes.

Bibliografia

Kerr, W.J. and J.B. Lagen: “The postural syndrome related
to obesity leading to postural emphysema and cardiorespiratory
failure”. Ann. Intern. Med., 10:569-595, 1936.

Kuhns, J.G.: Posture and its relationship to ortophedic disabilities.

Ann. Arbor, Edward Bros, 1942.
SINDROME DE PSEUDOACONDROPLAS A
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome afecta ambos sexos. Los pacientes pre-
sentan baja estatura durante laadolescencia. Al examen fisi-
co pueden encontrarse otras manifestaciones como son:
osteoartrosis de caderas y también ocasional mente, de rodi-
llasy hombros.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. En nifios: hay fragmentacion de los cen-
tros de osificacion epifisarios. En adultos: cambios de la
columna vertebral. Osteoartrosis.



Sindromogénesisy etiologia

Se trasmite por herencia autosomica dominante.
Hay fragmentacién de centros de osificacion epifisaria.
Laetiologia es desconocida.

SINDROME DE PSEUDOGOTA
Sinonimia

Enfermedad por depdsito de pirofosfato de calcio
e hidroxiapatita. S. de condrocalcinosis. S. de condro-
calsinovitis.

Sindromogr afia

Clinica

En un 25 % pueden aparecer ataques agudos (pseudogota)
gue seinstalan répidamente y a canzan su méaximaintensidad en
12-36 horas.

Maés frecuente en mujeres mayores de 40 afios. Los sinto-
mas van desde artralgias leves hasta artritis aguda semejante a
los ataques de gota (que se mantienen desde un dia hastaocho
semanas). Lasarticulaciones mas frecuentemente af ectadas son:
rodillas, manosy pies; el 20 % tiene poliartralgias.

Se caracterizapor: articul aciones eritematosas, con aumen-
to de volumen y muy dolorosas. Generalmente se limita a una
solaarticulacion. El sitio mas frecuente es la rodilla, aunque
pueden afectarse tobillos, mufiecas, codos, caderas y columna
cervical y lumbar. Puede atacar al igual queen lagotalaarticula-
cion metatarsofal angicadel dedo grueso. Estos sintomas pueden
ceder en una o dos semanas.

En un porcentaje menor de pacientes aparece laenfermedad
pseudorreumatoide, caracterizada por atagues en mlltiples arti-
culaciones, de semanas 0 meses de duracion.

Hay rigidez matina y fatiga.

Otro grupo (50 %) adopta laformacrénica, con multiples
articulaciones tomadas: rodillas, mufiecas, caderas, hombros,
codosy tobillos, simétricasen su localizacion.

Pueden surgir lesiones destructivasen unao varias articu-
lacionesy simular una artropatia neuropética.

Examen fisico. Inflamacién degrado variabledelas articu-
laciones afectadas.

Examenes paraclinicos

Estudio del liquido articular. Existe gran nimero de
polimorfonucleares. Presencia de cristales de pirofosfato de
calcio, que pueden ser visualizados mediante laluz polarizada.

Radiologia. Hay calcificacionesen el cartilagohiadinodela
articulacion, con € aspecto delineas finas densas enrodillas,
codos, mufiecas. Calcificaciones en tendones, con frecuenciael
tenddn de Aquiles 'y e supraespinoso.

Aspiracion de liquido sinovial. Aparecen
celularmentey extracelularmentecristalesde calcio.

Artroscopiay Biopsia.

Sangre. Hiperuricemia, hiperglucemia o prueba de tole-
ranciaalaglucosaalterada. Eritrosedimentaci én habitualmente
acelerada. Calcio y fosforo séricos casi siempre normales.
Fosfatasaalcalinanormal.

intra-

Sindromogénesisy etiologia

El deposito de cristales de pirofosfato dihidratado de
calcio en las articulaciones se conoce como enfermedad por
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depdsito de pirofosfato y se caracteriza por una artropatia
inflamatoria aguday cronica. La forma aguda se denomina
pseudogota.

Defecto metabdlico con precipitacion de cristales de
pirofosfato de calcio en liquido sinovial, cartilago y estructuras
periarticulares.

Bibliografia

McCarthy, D.J;; N.N. Kohn and J.S. Faires: “Significance of calcium
phosphate crystals in synovial fluid of arthritic patients: the
‘pseudogout syndrome’. Clinical aspects’. Ann. Int. Med.,
56:711-737, 1962.

McCarthy, D.J.: “Pseudogout and pyrophosphate metabolism”. In
Advances in Internal Medicine. G. H. Stolleman, Year book.
1980.

Moskowitz, R.W. and D. Katz: “Chondrocalcinosis and
chondrocal synovitis (pseudogout syndrome)”. Amer. J. Med.,
43:322-334, 1967.

SINDROME DE LOS QUISTES DE BAKER
Sinonimia

S. de los quistes popliteos.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se presenta a cualquier edad. El paciente
refiere doloresmoderadosy rigidez dela rodilla, generalmente
unilateral.

Examen fisico. Hay edemadel espacio popliteo que se
puede extender haciael tendon de Aquiles.

Exéamenes paraclinicos
Transiluminacién. Revelala presenciade quistes.

Sindromogénesis y etiologia

Puede ser producido por cualquier causaqueincrementela
tension del liquido sinovial. Hay herniacién posterior de la
cdpsuladelarodilla, agrandamiento delabol sasemimembranosa
y escapedd liquido sinovial delarodillahaciaunadelasbursas.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Baker, W.M.: “Baker’'s cyst; formation of abnormal synovial cysts
in connection with joints’. Med. Classics, 5:805-820, 1941.
Hollander, JL.: Arthritisand allied conditions. Philadelphia, Lea& Febiger,

1966.

SINDROME DE RABDOMIOLISIS DE ESFUERZO
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome puede presentarse en todas | as edades, pero
ocurre mésfrecuentemente en hombresjévenes, enrolados en €l
servicio militar o en circulos de atletas. Los episodios se pre-
sentan después de la gjecucion de una calistenia estresante sin
previapreparacion. Los pacientesrefieren severamialgiadelos
muscul os estresados que dura de unos pocos dias a un mes,
con recuperacion en uno o varios meses. El pacienterefiere emi-
tir orinas de color carmelita oscuro entre 24 y 38 horas después
del gercicio. Casi siemprevaprecedido de malestar y oliguria.



Examenesparaclinicos

Orina. Mioglobinuriay proteinuria

Sangre. TGO, CPK, aldolasay deshidrogenasaléctica estan
aumentadas.

Sindromogénesisy etiologia
Se debea unarabdomidlisisdespuésdel gercicio fuerte.
Bibliografia

De Lange, C.D.: “Myoglobulin and myoglobinuria”. Acta Med.
Scand., 124:213-226, 1946.

Smith, R.F.: “Exertional rhabdomyolysis in naval officer
candidates”. Arch. Intern. Med., 121:313-319, 1968.

S NDROME DE RECKLINGHAUSEN II
Sinonimia

S. de osteitis fibrosa generalizada. S. de hiperpa-
ratiroidismo primario. S. de osteitis fibrosa quistica. S. de
Engel-Recklinghausen.

Sindromogr afia

Clinica

Manifestaciones de nefritis. Sintomas de hiperpa-
ratiroidismo primario o secundario. Artralgias. Aparicion defrac-
turas. Se presentan huesoslargos incurvadosy deformidadesde
lacolumnay del térax. Disminucién progresiva de lamotilidad
acompafiada de hipotoniamuscular. Pueden presentarse fractu-
ras espontaneas. En su evolucion son frecuentes la nefrolitiasis
y lanefrocalcinosis.

Ex&menesparaclinicos

Radiologia de huesos. Formacién de quistes en zonas con
rarefaccion ésea. La médula 6sea esta reemplazada por tejido
fibroso.

Ecogr afia. Hay litiasisrenal.

Sangre. El cacio y la fosfatasa acalina del suero estan
aumentados. El fésforo esta disminuido.

Orina. El calcio esta disminuido. El fésforo, aumentado.

Estudio de funcién renal y paratiroides.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se presenta en la nefritis cronica, y en el
hiperparatiroidismo primario y con incremento de la actividad
osteoblasticay osteoclastica.

Bibliografia

Engel, G.: “Ueber einen Fall cystoider Entartung des gesamten
Skeletts. Giessen, 1864.

Trueta, J.: Studies of the development and decay of the human
frame. Philadelphia, Saunders, 1968.

Von Recklinghausen, F.: “Untersuchungen uber Rachitis und
Osteomalacie”. Jena, G. Fisher, 1910.

SINDROME DE LA RODILLA DEBIL
Sindromogr afia

Clinica

Malestar en larodillacuando €l paciente esta de pie. La
articulaciéndelarodillaestarelgada y hay atrofiadel cuédriceps
crural.
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Examenesparaclinicos
Radiologia. Desmineralizacion difusa de los huesos que
formanlarodilla.

Sindromogénesisy etiologia

Es ocasionado por un dafio previo de la rodilla o de los
musculos blandos a lo que se asocia la atrofia ya sefialada del
cuédriceps.

SINDROME DE SCHEUTHAUER -MARIE-SAINTON
Sinonimia

S. de Scheuthauer. S. de anosteoplasiade Hulkerant. S. de
disostosiscleidocranedl. S. dedisostosismutaciond. S. dedisplasia
osteodental. S. de Marie-Sainton.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por su historia familiar, asi
como también por casos independientes. L os pacientes presen-
tan diversos grados de aplasia de |as claviculas que conducen a
una movilidad rara de los hombros. Se acompafia de sintomas
neurol 6gicosy vasculares producidos por lacompresion del res-
tode claviculaqueexiste.

Yaen € recién nacido se aprecia un distressrespiratorio a
consecuenciade la deformidad torécica Fontanelas grandesy
anchas, suturas con retraso en el cierre de las mismas. Nariz en
silla de montar, retraso en la denticién, dientes supernumera-
rios, estrechamiento del pecho, marchaanormal. Huesosfacia-
les pequefios, celdas aéreas mastoideas ausentes o pequefias.
Puede presentarse hipertelorismo, cifosis, escoliosis, lordosisy
espinabifida.

Las fracturas patol égicas son frecuentes. Con frecuencia
hay epilepsia, esquizofreniay retardo mental.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Un survey 6seo permite apreciar las ateracio-
nes sefal adas.

Seresumen lassiguientesateraciones: craneo braguiceféico
con incremento del diametro biparietal, suturas anchas, la
fontanela anterior abierta hasta la edad adulta, Sincondrosis
occipital posterior que persiste hasta los 4-5 afios de edad,
hipoplasiadel esfenoidal, prog-natismo, costillas cortas, aplasia
de claviculas, escdpulas peguefias, coxa vara o coxa valgus,
deformidad delacabezafemoral, alteracionesdel huesoiliacoy
otrasalteraciones.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaesgenéticay setrasmite por herenciaautosdmica
dominante con marcadas variacionesen laexpresion genética. Se
hadescrito un tipo que se acomparia de micrognatia, que presen-
taherenciaautosomicarecesiva

Bibliogr afia

Chitayat, D.; K.A Hodgkinson: “Intra familial variability in
cleidocranial dysplasia : a three generation family”. Am. J. Med.
Genet., 42:298-303, 1992.

Fauré, C. et al.: Cleidocrania dysplasia, in Kaufman, H.J. Progress
in Pediatric Radiology. vol 4, Basel-Karger, 1973, p. 201.

Foriano, M.: “Cleidocrania dysostosis’. Am. J. Med. 33:792, 1962.

Koischwitz, D. et al.: “Dysplasia cleidocraniatis”. Fortschr.
Rontgenstr., 119:438, 1973.

Marie, P.; P. Sainton: “Observation D’ydrocephalie Hereditaire
(Pére et Fils) Parvice de Development du créne et ou cerveau”.
Bull. Mem. Soc. Méd. Hép. Paris 14:706. 1897.



Marie, P.; P. Sainton: “Sur la dysostose cléido-cranienne
hereditaire”. Bull. Mém. Soc. Méd. Hop. Par., 15:436, 1898.
Scheuthauer, G.: “Kombiantion rudimentarer. Schlussel beine mit
Anomalien des Schadels beim erwachsen Menschen”. All. Weir.

Med. Ztg., 16, 293, 1929.

SINDROME DE SCHMID
Sindromogr afia

Clinica
Deinstalacion tempranaen lanifiez, afecta ambos sexos.
Examen fisico. Crecimiento retrasado, piernas arqueadas,
didfisis cortas, imposibilidad de extender completamente los
dedos, tronco normal o corto.

Exéamenes paraclinicos

Radiologia. Displas ametafisariamasmarcadaen los miem-
bros inferiores, particularmente en tobillos y rodillas. Coxa
vara.

Sindromogénesis y etiologia

Aparecen cicatricesen las metéfisisdehuesos. Acortamiento
de huesos.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Miller, SM. et al.: “Roentgen observations in familiar metaphyseal
dysostosis’. Radiology, 83. 665, 1964.

Rosenbloom, A. et al.: “Tite natural history of metaphyseal
dysostosis’. J. Pediatr., 66:857, 1965.

Schmid, F.: “Beitrag zur Dysostosis enchondratis metaphysaria’.
Monatsschr. Kinderth., 97:393-397, 1949.

Tay Bi, H.; A.D. Mitchell and G. D. Friedman: “Metaphyseal
disostosis and the associated syndrome of pancreatic insufficiency
and blood disorders’. Radiology: 93: 563, 1969.

SINDROME DE SECRETAN
Sindromogr afia

Clinica

Despuésde un traumase apreciaa examen fisico restric-
cion delaflexion delosdedosde lamano excepto el dedo grueso,
0 edemade laregion dorsal de los metacarpianos y base de los
dedos.

Si hay trauma en €l pie, hay edema postraumaético del
dorso de |os dedos.

Sindromogénesis y etiologia
Laetiologiaesdesconocida.
Bibliografia

Grobmyer, A.J.; JM. Bruner and L.R. Dragstedt: “Closed
lymphangioplasty in Secretan’s disease’. Arch. Surg., 97:81-
-83, 1968.

Secretan, H.: “Oedeme dur et hyperplasie traumatique du metacarpe
doral”. Rev. Med. Suisse Rom., 21:409-416, 1901.

SINDROME DE SHY-MAGGE
Sinonimia

S. del nicleocentral. S. decentral core.
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Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexos. Seinstaladurante el primer afio dela
vida. Hay debilidad proximal de los musculos. Retraso en el
desarrollo delamarcha. Algunos pacientes setardan 5 afios para
comenzar acaminar. El desarrollo mentalesnormal.

Examen fisico. Hipotonia simétrica de los muisculos
proximales con predominio en los miembrosinferiores, enrela-
cion con los superiores. No hay fasciculaciones o miotonia.
L os reflejos tendinosos estan normales o disminuidos.

Examenes paraclinicos

Biopsiademusculo. Alteracion delas micfibrillas estriadas
con desorganizacion de laestriacion normal. Atrofia defibras
musculares tipo 1, nlcleo central y zona central pdlidas, con
granulosde coloracion variables.

Estudios bioquimicos del metabolismo del musculo.

indice de creatinina. Aumentado.

Transaminasa glutdmica oxalacética. Normal.

Electromiografia. Duracion decreciente del potencial de
accion.

Sindromogénesisy etiologia

Se trasmite por herencia autosomica dominante y es un
g emplo de heterogeneidad genética.
Laetiologiaesgenética.

Bibliografia

Shy, GM. and K.R. Magee: “A new congenital non-progressing
myopathy”. Brain, 79;610-621, 1956.

Stanbury, J.B.; J.B. Wyngaarden and D.S. Frederickson: The
metabolic basis of inherited disease. ed. 2, New York, McGraw-
-Hill, 1966.

SINDROME DE SPRENGEL
Sinonimia

S. deelevacion congénitadel hombro. S. de deformidad de
Sprengel.

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por presentar una escapula
(raramente lasdos) con acortamiento vertical y mas ancha ensu
didmetrotransversal quelaotra. Laescdpulase retraedurante el
movimiento, excepto cuando sefijaa la columnadorsal o las
codtillas. En el lado afectado €l hombro se eleva debido a la
malformacion del hombro. Frecuentemente existe escoliosis
gue puede estar asociada atorticolis.

Laabduccion del hombro por encimade 90 grados esimpo-
sible.

Ex&menesparaclinicos
Radiologia detorax y hombros. Esde utilidad para esta-
blecer exactamente el diagnéstico.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaesgenéticay setrasmite por herenciaautosdmica
dominante.



Bibliografia

Adams, R.D.; D. Denny-Brown and C. M. Pearson: Diseases of the
muscle. ed. 2, Harper & Row, New York, 1962.

Sprengel,GM.: “Die angeborene Verschiebung des Schulterblattes
nach oben”. Arch. f. klin. Chir. Berl., 42:545-549, 1891.

Wilson, M.G; V.G Miksity and N.W. Shinno: “Dominant inheritance
of Sprengel’s deformity”. J. Pediat., 79:818-821, 1971.

SINDROME DE STANESCU
Sinonimia

Disostosis craneofacial con hiperplasia diafisal.
Osteosclerosis tipo Stanescu.

Sindromogr afia

Clinica

L os pacientes presentan craneo pequefio, con depresion de
las suturas frontoparietales y occipitoparietal es, pobre desarro-
Ilo delamandibulay exoftalmos, miembros cortos, asi como bgja
talla. Algunos casos presentan también defectos de la columna
vertebral y térax con cifoscoliosisy excavatum.

Examenesparaclinicos

Radiologia. Huesos del craneo finos. Huesoslargos cortos
masivamente engrosados. El aumento de la corteza 6sea ocurre
durante o después de la pubertad y se incrementa con la edad.

Sindromogénesisy etiologia

Laetiologiaesgenéticay sesugiere unaherenciaautosdmica
dominante, el defecto béasico no se conoce.

Bibliografia

Dipierri, J.E and J.D. Guzman: “A second family with autosomal
dominant osteoclerosis-type Stanescu“. Am. J. Med. Genet.,
18:13-18,1984.

Maximilian, C. et al.: “Syndrome de dysostose cranio-faciale avec
hyperplasie dyaphysaire”. J. Genet. Hum., 29:129-139,1981.

SINDROME DE STEINBROCKER
Sinonimia

S. dehombro-mano. Distrofiasimpéticareflgja.
Sindromogr afia

Clinica

Afectaambos sexos. Ligero predominio en mujeres. Seins-
tala en pacientes por encima de los 50 afios de edad. Gradual
rigidez, malestar, debilidad de hombroy mano. Dolor severo
y stbito y rigidez. Edema e hiperestesia de mano. Tiene
3 estadios:

Estadiol. De 3-6 meses de duracion. Completo compromi-
so de mano y hombro.

Estadio |1. De 3-6 meses deduracién, parcial ototal resolu-
cion de edemay vasospasmo o vasodilatacion. Cambiostréficos
tempranos y contractura. Atrofia muscular.

Estadio Ill. De duracion variable. Atrofia'y cambios
distréficos. Contractura de dedos. Hombro congelado.
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Examenesparaclinicos
Radiologia de torax, area cervical y hombro.
Inmunologia. Se debe excluir la artritis reumatoidea.

Sindromogénesisy etiologia

Se consideraunadistrofiareflgja secundariaalesionesin-
ternas: posinfarto cardiaco, hernia discal, postrauma,
poshemiplejia, herpes zoster. También se havisto en tumores y
sin causa aparente (idiopdtico).

Se producen cambios no especificos como pueden verse en
otros tipos de capsulitis y periartritis.

Bibliogr afia

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. ed. 7, Philadelphia,
Lea & Febiger, 1966.

Steinbrocker, O.: “Painful homolateral disability of the shoulder
and hand, with swelling and atrophy of the hand”. Ann. Rheum.
Dis., 6:80-84, 1947.

SINDROME DE STILL
Sinonimia

S. de artritisreumatoideajuvenil aguda. S. de Still-
-Chauffard.

Sindromogr afia

Clinica

Més frecuente en mujeres. Seinstalaantes dela pubertad
pero nunca antes de los 6 meses de edad.

Examen fisico. Fiebre alta, rash eritematoso. Cuadros de
neumonitis, pericarditis, iridociclitis, adenopatias, espleno-
megalia, artritismonoarticular o poliarticular.

Exémenesparaclinicos

Sangre. Leucocitosis. Anemia moderada. Eritrose-
dimentacion acelerada. Células L.E.: negativo. Pruebas parala
artritis reumatoidea positivas en un 20 %.

Radiologia. Desmineralizacion. Reduccion del espacio
articular.

Sindromogeénesisy etiologia

El sindrome de Still estarelacionado con las colagenosisy
enfermedades autoinmunes.

Se produce una sinovitis no especifica, con teido de
granulaciony erosion de cartilagos. Hiperplasia de ganglios.

Laetiologiaesdesconocida

Bibliogr afia

Calabro, J.J.: Juvenile rheumatoid arthritis. In Hollander, J.L.:
Arthritis and allied conditions, ed. 7, Philadelphia, Lea & Febiger,
1966.

Cornil, V.: “Mémoire sur les coincidences pathologiques du
rhumatisme articulaire chroniques’. Compt. rend. Soc. de Biol.,
4.s. 1(pt. 2):3-25, 1864-1865.

Stll, GF: “On aform of chronic joint disease in children”. Proc.
Roy. M. & Chir. Soc. Lond., 9:10-15, 1896-1897.



SINDROME DE SUDECK
Sinonimia

S. de osteoporosis postraumética. S. de distrofia simpética
postraumatica. S. de Sudeck- Kienbock. S. de Sudeck-
-Leriche. S. deKienbock. S. de atrofiade Sudeck.

Sindromogr afia

Clinica

Prevalenciaen vigjosy en mujeres. Cambiostipicosen los
huesos, sin embargo no siempre asociados a traumas. Hay
dolor, edema, rigidez, atrofia de partes blandas, hiperhidrosis.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Patronestipicos de osteoporosis localizada.
Bandas radiotransparentes metafisarias, subperidsticas y
subarticulares.

Sindromogénesisy etiologia

Se han considerado diversosfactores; traumatismos, infec-
€ion, inmovilizacion, quemaduras, despuésde un infarto cardiaco.
Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Allen, E.V.; N.W. Barker and E.A. Hines, Jr.: Peripheral vascular
diseases. ed. 3, Philadelphia, Saunders, 1962.

Arnstein, A.R.: “Regional osteoporosis’. Orthop. Clin. North
Am., 3: 585, 1972.
Guntheroth, W.G. et al.:
Dissociation of pain and vasomotor changes’.

Child., 121:511, 1971.

Kienbdck, R.: “Ueber akute Knochenatrophie bei entziindungs-
prozessen an den Extremitdten (faschlich sogenannte.
Inaktivitatsatrophie des Knochens) und ihre Diagnose nach dem
Rontgenbilde”. Wien. Med. Wschr. 51:1346-1348, 1901.

Sudeck, P: “Ueber die acute enzundliche Knochenatrophie”. Arch.
Klin. Chir., 62:147-156, 1900.

Sudeck, P: “Ueber die acute enzundliche Knochenatrophie”. Verhan-
dl. d. deutsch. Gesellsch. f. Chir., 29 (pt. 2):673-682, 1900.

“Postraumatic sympathetic dystrophy.
Am. J. Dis.

SINDROME DE TENDINITIS CALCAREA
Sinonimia

S. del supraspinoso. S. de la bursitis subdeltoidea.
Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome aparece en trabajadores sedentarios, preva-
lece en hombres. Se manifiestaentrelos 35-60 afiosde edad, y es
més frecuente en el hombro derecho, enrelacion 2:1.

Se caracteriza por dolor, sensibilidad y limitacion de
movimientosdel hombro, dediferenteintensidad. Enlosataques
agudos puede aparecer fiebre.

Examen fisico. El brazo voluntariamente esta fijo en
adduccion, con impedimento para la abduccion y rotacion
externa.
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Examenes paraclinicos

Radiologia. Depositos de calcio en la zona del tenddn
afectado.

Sangre. Leucocitosisy eritrosedimentacion acel erada so-
lamente en |os ataques agudos.

Sindromogénesisy etiologia

Hay inflamacién de uno o mas de lostendones rotatorios
con depositos de calcio alrededor del tenddn.
L aetiologia es desconocida (¢postrauma?).

Bibliografia

Hollander, J.L.: Arthritis and allied conditions. Philadelphia, Lea
& Febiger, 1966.

SINDROME DE TENOSINOVITIS BICIPITAL
Sindromogr afia

Clinica
Es més frecuente en mujeres, los sintomas se instalan de
formagradual o stbita, especialmente durantelanoche. Aparece
dolor de grados diversos con limitacion alarotacién internay a
laabduccion. Sensibilidad del areaanterior delacabezahumeral.
Examen fisico. Dolor ala maniobra de rotacion y ala
pal pacién del tenddn afectado.

Ex&menesparaclinicos
Radiologia. Esdificil precisar lainflamacidn, pero permite
descartar otras afecciones.

Sindromogénesisy etiologia

Se sugieren traumas, cambio de temperatura, humedad,
idiopatico. Cualquiera de estos factores pueden producir
cambiosinflamatoriosdelasinovial del tendén bicipital.

Bibliografia

Pasteur, F.: “Les aigiés de Iépaule et |a physiothérapie la téno-
bursite bicipitale”. J. Radiol. Electrol., 16:419-426, 1932.

SINDROME DE TIETZE
Sinonimia

S. delaunién costocondral. S. de condropatia tuberosa.
Sindromogr afia

Clinica

Dolor en uno o més cartilagos costal es, incrementado por
el movimientoy latos, queseirradiaal cuello, hombroy brazo.

Examen fisico. Edema de |os cartilagos costal es su-
periores. Sensibilidad y ligera hiperhemiade |a piel.

La segunda articulacién resulta la mas frecuentemente
afectada.

Examenes paraclinicos
Electrocar diograma. Paraexcluir patologiacardio-vascular.
Radiologiadetorax. A vecesseapreciainflamacionenlas
zonas afectadas.



Sindromogénesisy etiologia

Los sintomas son ocasionados por una inflamacién no
supurativadeloscartilagos costales y pericondritis concomi-
tante.

Laetiologiaesdesconocida.

Bibliografia

Kayser, H.L.: “Tietze's syndrome: a review of literature”. Amer. J.
Med., 21:982-989, 1956.

Tietze, A.: “Ueber eine eigenartge Haufung von Fallen mit
Dystrophie der Rippenknorpel”. Berl. Klin. Wschr., 58:829-831, 1921.

SINDROME DE TORTICOLIS ADQUIRIDO
Sindromogr afia

Clinica
Contraccion dolorosadel miscul o esternocl el domastoideo
acompafiadadeinclinacién y desviacion delacabeza

Sindromogénesis y etiologia

Laetiologiase atribuye a: infecciones, neoplasias, detipo
trauméti ca o psicogena.

Bibliografia

Adams, R.D.; D. Denny-Brown and C.M. Pearson: Diseases of the
muscle. ed. 2, Harper-Row, New York, 1962.

Lidge, R.T.; R.C.Bechtol and C.N. Lambert: “Congenital muscular
torticollis;, etiology and pathology”. J. Bone Joint Surg.,
39A:1165-1182, 1957.

Taylor, F.: “Induration of sternomastoid muscle”. Trans. Path.
Soc. London, 26:224-227, 1875.

SINDROME DE TORTICOLIS ESPASMODICO
Sinonimia

S. ddl cuellotorcido.

Sindromogr afia

Clinica

Afecta ambos sexos. La cabeza es répidamente tironeaday
aparecetorcida haciaun lado. Al inicio hay ligeros movimientos
quegradua mente ganan en intensidad. L osestadosemocionaesy
€l stress acentdan los sintomas. Con € tiempo los muscul os pue-
den estar permanentemente contracturadosy lacabezadesviadaa
un lado.

Examen fisico. Hay hipertrofiay contraccion de los mus-
culos, especia mente el esternocleidomastoideo, losmuisculosde
la region posterior y lateral del cuello y la parte superior del
trapecio.

Sindromogénesisy etiologia

Puede tratarse de la secuela de una encefalitis crénica, de
unadistonialocalizada, o formar parte del sindrome de distonia
lenticular.

Laetiologiaesdesconocida.
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Bibliografia

Poppen, J.L. and A. Martinez-Niochet: “Spasmoadic torticollis’.
Clin. North America, 31:883-890, 1951.

SINDROME DEL TRIANGULO DE MULTIFIDUS
Sindromogr afia

Clinica

Se caracteriza por ataques agudos y localizados de dolor,
aislados o més frecuentemente recurrentes, seguido de un
mal estar localizado debajo delaespinailiaca posterosuperior.
M as a menudo es desencadenado por €l gercicio.

Examen fisico. Hay un punto de sensibilidad que se
incrementaalapresion y reproduce latipicairradiacion.

Examenes paraclinicos
Radiologia de la columna.

Sindromogénesis y etiologia

Existe undafio ligamentoso profundo o miofascial, exacer-
bado por un traumao inflamacién que selocalizaen el triangulo
del masculo multifidus.

Bibliografia

Bauwens, P. and A.B. Coyer: “The ‘multifidus triangle’
syndrome as a cause of recurrent low-back pain”. Br. Med.
J., 2:1306-1307,1955.

Livingston, W.K.: “Back disabilities due to strain of multifidus
muscle; cases treated by novocain injection”. West J. Surg.,
49:259-265, 1941.

SINDROME DEL TUNEL CARPIANO
Sinonimia

S. de compresion del nervio mediano en el tinel carpiano.
S. detenovaginitis estenosante del tunel carpiano.
Sindromogr afia

Clinica

Predominaen lamujer y escomun duranteel embarazoy la
menopausia. Lapacienterefiere parestesiasenla distribucion del
nervio mediano; carapalmar del pulgar, indice, dedo medioy mi-
ted radial del anular, debilidad delasmanos. Dolor espontaneo del
antebrazo o del hombro y cuello, estos Ultimos con menor
frecuencia. Puede ser episddico o constantey se exacerba conla
acividad manual.

Hay dolor quemante de los dedos indice, medio y anular
que aparece muchas veces de nochey despiertaa paciente.

Cuando los sintomas son recientes, el trastorno sensorial
en ladistribucion del nervio mediano puede no ser aparente. A
vecesexiste debilidad del dedo pulgar.

Examen fisico. Anestesia del pulgar y los dedos sefidla
dos anteriormente con atrofia de la eminencia tenar, especial-
mentedel abductor corto del pulgar; sensibilidad enlostendo-
nesflexores. El dolor seincrementaflexionando lamufiecao con
laflexion palmar.

A lapercusién de la cara pamar de la mufieca aparece €
signo del tdnel o flexion completa de esta zona por més de un
minuto (maniobra de Phalen). Se reproducen los sintomas de
parestesiao dolor en los dedos.



Examenes paraclinicos

Electromiografia. Retardo de la conduccion sensoria 'y
motora. La conduccion sensorial distal en el nervio mediano
puede aparecer antes del retardo motor. Estudio de la conduc-
cién del nervio mediano que muestralatenciatardiaatravésdela
mufieca.

Radiografiade columnacervical. Necesariaparadescar-
tar herniadiscal aesenivel.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome se debe ala compresién del nervio mediano
entre el ligamento palmar del carpoy las estructurasen €l inte-
rior del carpo.

Lacausamas comln eslasinovitis no especificaque afecta
el flexor sinovia en el tlnel carpiano y comprime €l nervio.
Puede observarse en fracturas recientes mal consolidadas, tu-
mores, anomalias congénitas.

También puede ser una caracteristica de enfermedades
sistémicas como artritisreumatoidea, amiloidosis, acromegalia,
mixedema, diabetes, gota.

Se consideran diversas causas. tenosinovitis de los tendo-
nes flexores delos dedos, edemamenstrual o del embarazo.

Se desencadena por €jercicios que requieren flexion,
pronacién y supinacion de mufieca (coser, mangjar un auto,
operar computadoras), asi como por traumatismo.

Bibliografia

Marie, P. and C. Fois: “Atrophie isolée de |éminence thénar dérigine
néuritique, role du legament anulaire antérior du carpe dans la
pathologénie de la lésion”. Rev. Neurol., 26:647-649, 1913.

Tobin, S.M.: “Carpal tunnel syndrome in pregnancy”. Amer. J.
Obstet. Gynec., 97:493-498, 1967.

SINDROME DEL TUNEL DEL TARSO
Sindromogr afia

Clinica

Sepresentadolor quemante intermitente, parestesias, ciano-
siscon entumecimiento y frialdad de los dedos, después de pro-
longadas estancias de pie o caminataslargas; a gunasvecesestos
sintomas se hacen mésintensos. Se afectan también losdedosy
las regiones plantares. Muchas veces el dolor se calma con
masagjesy a retirarse |os zapatos.

Examen fisico. Se aprecian areas de hipostesiasy pérdida
deladiscriminacion delasensibilidad en dos puntos (signo del
tunel positivo). En estadiosavanzados existe hipertrofiadelos
abductores del pie.

Examenes paraclinicos
Electromiogr afia. Es el examen més preciso.

Sindromogénesisy etiologia

Este sindrome puede ser producido por: fibrosis postrau-
mética, hipertrofia de los musculos abductores del dedo
grueso, tenosinovitis, o atrapamiento espontaneo. Cualquierade
estas causas puede dar como resultado una compresion crénica
desde las bandasfacialesdel nerviotibial posterior alaprofun-
didad alolargo del borde medial del pie.

Bibliografia

Edwards, W.G.; C.R. Lincoln; FH. 11, et al.: “The tarsal tunnel
syndrome, diagnosis and treatment”. JA.M.A., 207:716-720,
1969.
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Keck, C.: “The tarsal tunnel syndrome’. J. Bone Joint Surg.,
44A:180-182, 1962.

Pollock, 1.J. and L.Davis: Periphera nerve injuries. New York,
Hoeber, 1933, pp. 32, 484-493.

SINDROME UNA-ROTULA
Sinonimia

S. de 6steo-6nico-displasia hereditaria. S. de Fong. S. de
Tourainell. S. deChatelain. S. de cuernosiliacoscongénitos. S.
de onicosteodisplasia. S. onicopatelar. S. de 6nico-
osteodisplasia hereditaria. S. de cuernosiliacos congénitos. S.
ufia-rétula-codo. S. de Fong.

Sindromogr afia

Clinica

Generamente no se descubre hasta la segunda o tercera
década. Se afectan ambos sexos. Casi siempre es asintomético,
en algunos casos los pacientes sefidlan debilidad y dificultad
parasubir escaleraso luxacion delarétula.

Examen fisico. Seconstatan diversasanormalidadesdelas
ufias (100 % de los casos): hipoplasia, estrias longitudinales,
afinamiento.

Los cambios més frecuentes son: hipoplasia, empa-
flamiento y desdoblamiento de |as ufias.

Codos. imposibilidad paralacompletaextensién, pronacion
0 supinacion. Laflexion es normal. Prominenciadel epicondilo
medial (90 %).

Rodillas: rétulageneralmente més pequefiaquelanormal o
ausente. Frecuentedislocaciony prominencia del condilo medial
femoral con disminucién del tamafio del condilo lateral (90 % de
los pacientes).

Larétulapuede aparecer fraccionadaen 3 partes, en forma
poligonal o estar ausente; en ocasionesocurre dislocacion lateral
delarétula

Pelvis: cuernos iliacos palpables, bilaterales y simétricos
(70 %).

Ojos: anomalias de la pigmentacion del iris (45 %).

Ocasiona mente puede haber anomalias de las escapulas,
lordosislumbar, clinodactiliay cambios artriticos delas articu-
laciones.

Estos pacientes presentan una nefropatia con unafrecuen-
ciadel 30 % de los casos que puede adoptar €l cuadro de un
sindrome nefrético o de unaglomerul onefritis, con proteinuria
aisladay hematuria. No es frecuente lainsuficienciarenal pro-
gresiva.

Generalmente se asociaaotras anomal ias Oseas: deformi-
dad del esternon, espinabifidaoculta, anomaliasdel hombro y
otras; asi como retardo mental, cataratas, etcétera.

Examenes paraclinicos

Orina. Proteinuriaen el 40 % delos pacientes. Incremento
de mucoproteinas.

Radiologia 6sea. Prominencia del epicondilo medio del
himero, displasiacon o sinluxacién delarodilla. Hipoplasiadel
condilo lateral del fémur; hipoplasiao ausencia de larétula
Cuernosen el hueso iliaco, constituye un signo patognomanico.

Biopsia renal. Vistas con € microscopio corriente, las
lesiones son inespecificas, pero con el microscopio el ectrénico
se observa unalesion caracteristica en forma de “mordida de
polilla” en la membrana basal glomerular, junto con fibrillas
coldgenasintramembranosas.

El prondstico suele ser favorable s no existelesionrend, si
lahay lamuerte sobreviene en el 8 % de |os pacientes.



Sindromogénesisy etiologia

Esdeetiologiagenéticay setrasmite por herenciaautosdmica
dominante con expresion variable, ligado posiblemente con €l
loci que determinael grupo ABO.

Laetiologiaesgenética.

Bibliografia

Little, E.M.: “Congenital absence or delayed development of
patella’. Lancet, 2:781-784, 1897.

Palacios, E.: “Hereditary osteo-onychodysplasia: the nail patella
syndrome”. Amer. J. Roentg., 101:842-850, 1967.
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SINDROME DE VANBUCHEM
Sinonimia

S. de hiperostosis cortical generalizada. S. de hiperostosis
endosteal. S. de hiperfosfatasemiatarda

Sindromogr afia

Clinica

Este sindrome predominaen hombres. Seinstaladurantela
pubertad. General mente es asintomatico por un largo periodo de
tiempo, excepto cuando se asociaadeficienciamental .

Se caracteriza por osteosclerosis de craneo (base, bdveda),
maxilar inferior, claviculasy costillas.

Laprogresién de laenfermedad puede conducir, por com-
presion, a una pardlisis facial, atrofia Opticay sordera de con-
duccion o hipoacusia de percepcion. Lospacientesno presen-
tan limitacion en su actividad fisica.

Examenes paraclinicos

Radiologia. Si se realiza un survey Gseo, se encuentran
lesionesen: craneo, mandibula, clavicula, costillasy lacortical de
las didfisisdelos huesoslargos. Los huesos planos se observan
compactosy con ausencia del diploe.

Sangre. Fosfatasadcdinadevada

Sindromogénesis y etiologia

El defecto basico no se conoce. El cédigo MIN se corres-
ponde con herenciaautosdmicarecesivasin asterisco.

Bibliografia

Turner, H.V. and D.H. Kelly, Jr.: “Osteodysplasia with mental
deficiency”. J. lowa Med. Soc., 58:260-268, 1968.

Van Buchem, F.S.P; H. N. Hadders; R. Ubbens: “Uncommon familial
systemic disease of skeleton: hyperostosis corticalis generalizata
familaris’. Acta Radiol., 44:109-120, 1955.

SINDROME DE VOLKMANN

Sinonimia

S. de contracci6n muscular postraumética. S. de contractura
isquémica. S. de miositisfibrosa

Sindromogr afia

Clinica
Dolor quemante, debilidad o parestesiaen mano y antebrazo.
Examen fisico. Cianosis, edema, frialdad de |las manos.
Dedos: contracturaen flexion.
Pulso radial débil o ausente. Atrofiadelapiel de antebrazo
y mano.

Exémenesparaclinicos
Radiologia. Arteriografia donde se demuestrala disminu-
cién del riego sanguineo.

Sindromogeénesisy etiologia

Se debe ala oclusién espéstica u orgénica de arterias o
venas del brazo ocasionada por fractura o por compresion ex-
trinseca. Hay necrosisy degeneracién delasfibras muscularesy
degeneracionisquémicadelasfibrasnerviosas.

Bibliogr afia

Boyes, JH. (ed.): Bunnell's surgery of the hand. ed. 4, Philadelphia,
Lippincott, 1964.

Volkmann, R.: “Die ischaemischen Muskellahmungen und
Kontracturen”. Zentralbl. Chir., 8:801-803, 1881.

S NDROME DE VON BECHTEREV-STRUMPEL L
Sinonimia

S. de espondilosis deformante. S. de espondilitis
reumatoidea. S. de Bechterev. S. de Pierre Marie.

Sindromogr afia

Clinica

Predominio en hombres. Deinstalacion insidiosaen la se-
gundao terceradécada. Se caracterizapor dolor lumbar. Flexibi-
lidad limitadadelacolumna, dolor en € térax, cifosis, escolioss,
rigidez dorsal después de un periodo deinactividad.

Examen fisico. Pérdidadelalordosislumbar, reduccion de
lamotilidad delacolumna, eventual afectacién deotrasarticula-
ciones, cifosisy escoliosis.

Exémenesparaclinicos
Radiologia de la columna.
Sangre. Test paralaartritis reumatoidea.

Sindromogeénesisy etiologia

Fibrosisde capsulasy ligamentosintervertebrales quelle-
vaalaanquilosis, de curso crénicoy que produce unacompleta
rigidez de la columna en 10-15 afios (cafia de bamb). Puede
tener afectacion pulmonar.

Laetiologiaesdesconocida

Bibliogr afia

Bechterev, V.M.: “Oderevenelast’ pozvonochikas iskrivleniemego,
kak osobia forma zabolevaniia’. Vrach. s. Peterburg, 13:899-
-903, 1892.

Epstein, B.S.: The Spine. Philadelphia, Lea & Febiger, 1962.

Marie, P: “Les rheumatismes deformants’. Trib. Méd., 27:27-30,
1895.
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Strumpell, A.: “Bemerkung uber dieg chronische Ankylosirende
Entzundung der Wirbelsaule un der Huftgelenke”. Deutsche
Ztschr. Nervenh., 11:338-342, 1897.

SINDROME DE WHIPLASH
Sindromogr afia

Clinica

Los sintomas se instalan 1-2 dias después de una brusca
extension del cuello, mas amenudo secundario aun traumacer-
vical por unacolision traseradentro de un automévil. Hay dolor
en el cuello que seirradiaaambos hombrosy brazos.

Disfagia, vision borrosa, zumbido de oidos, vértigos.

Exémenesparaclinicos

Radiologia. Lo masfrecuenteeslaausenciadelesiones. Se
puede presentar al inicio una pérdida de la lordosis cervical y
més tardiamente una deformidad en forma de S asociada con
alteracionesvertebralesenlacolumnacervical.

En los pacientes que presentan disfagia a inicio, puede
apreciarse edemay/o hematomaretrofaringeo.

Bibliografia

Coburn, D.F.: “Vertebral artery involvement in cervical trauma’.
Clin. Orthop. 24:61, 1962

MacNab, I.: “The Whiplash syndrome”. Orthop. Clin. North.
Am. 2:389, 1971.

SINDROMES MUSCULOESQUELETICOS AFINES
Sindromescondr oectodér micos

Ellis-Van Creveld.
Variasformas de displasiaosteoauricular:

a) Displasiaosteoauricular verdadera.
b) Oto-vertebral.

¢) Oto-palato-digital.

d) Oculo-oto-vertebral.

€) Ullrich-Feichtiger.

f) Créneo-auriculo-radial.
Turner-Kieser.

McKusick.

Burke.

Lamy-Maroteaux.
Robinow-Silverman-Smith.
Pillay-Orth.
Trico-rino-faléngico.
Trico-falangico.
Langer-Giedion.
Displasiacraneo-ectodérmica.
Maroteaux-Malamut.
Osteo-cutanea.

Sindromescon displasia metafisaria

Albers-Schénberg.
Disostosiscleidocraneal .
Exostosis mltiple.
Hipofosfatasia.
Hipoplasiacartilago-pelo.
Jansen.

Picnodisostosis.

Pyle.
Schmidit.
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Spahr.
Ufia
Ufia-rétula.

Sindromescon displasia 6sea hereditaria

Displasia epifisaria
Blount-Barber.

Conradi.

Displasia epifisariamdltiple.
Displasia espondilo-epifisaria.

Displasia fisaria

Acondroplasia.

Displasia 6sea-desprendimiento retiniano-sordera.
Disostosis metafisaria

Klippel-Trenaunay-Weber.

Maffucci.

Marfan.

Ollier.

Displasia metafisaria

Albers-Schonberg.
Disostosiscleidocraneal.
Exostosis mdltiple.
Hipofosfatasia.
Picnodisostosis.

Pyle.

Ufia-rétula.
Displasia diafisaria

Ellis-Van Creveld.
Engelmann.
Osteoporosis idiopética.
Van Buchem.

Van der Hoeve.

Sindromes con dolor intrinsecoen € hombro

Hombro frio.

Tendinitiscalcérea.

Tenosinovitis bicipital.

S cuff muscul otendinosos del hombro.

Sindromes con hipermobilidad de las articulaciones

Cretinismo.

Down.

Ehler-Danlos.

Marfan.

Rasgo genético, o estado caquéctico.
Van der Hoeve.

Displasia metafisaria

Albers-Schonberg.
Disostosiscleidocraneal.
Exostosis mdltiple.
Hipofosfatasia.
Picnodisostosis.

Pyle.

Ufia-rétula.



Displasia diafisaria

Ellis-Van Creveld.
Engelmann.
Osteoporosis idiopdtica.
Van Buchem.

Van der Hoeve.

Sindromescon miopatiadistonica

Con miastenia

Erb-Goldflam (miasteniagrave pseudoparalitica).
Miasteniatransitoriadel recién nacido.

Lambert-Eaton.

Miasteniasintométicaen el curso de autoinmunopatias.
Miastenia sintomética en la enfermedad de
Basedow.

Miastenia sintomatica con lupus eritematoso y
gueratosis palmoplantar.

McArdle.

Denny-Brown.

Con pardlisis periodica

Westphal .

Gamstorp.

Pardlisis periddica normocaliémica (Poskanzer y
Kerr).

Pardlisis periodicaparamiotonica (Becker).
Adinamiaepisodicamiotonica

Achor-Smith.

Bartter.

Albright-Hadorn.

Lightwood-Albright.

Con miotonia

Thomsen (miotoniacongénita).

Eulemburg (paramiotoniacongeénita).
Gamstorp-Wohifahrt.

Neuromiotonia

Schwartz-Jampel .

Hombrerigido.

Curschann-Batten-Steinert (distrofiamiotonica).
Rieger.

Iridodentaria (Weyers).

Con mioatonia

Oppenheim.

Prader-Wili.

Camurati-Engel mann.

Hipotoniaesencia congénitabenigna (Walton).
Minor-Oppenheim.

Sindromes por miopatia mitocondrial

Ernster-L uft.
Miopatiamegaconial.
Pardlisis periodicanormocaliémica(con ansiasde sal).

Sindromesmiopaticos

Sindromes por defectos congénitos de

los mascul os esquel éticos.
Acondroplasiaregiona incompleta(con displasia
musculo abdomind).

Artrogriposis.
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Defectos congénitos de |os muscul os pectoral es.
Deficienciade muscul os abdominales.

Mabius.

Sprengel.

Torticalis.

Sindromes con distrofia muscular

Becker.

Distrofiamiotonica.

Distrofia muscular Batten-Turner.
Distrofiamuscular de Duchenne.
Distrofiamuscular (Limb-girdle).
Distrofia muscular tipo Leyden-M6bius.
Hipotoniabenigna congénita.
Distrofiamuscular tipo De Lange.
Distrofiaoftalmopléjicaprogresiva.
Duchenne en mujeres.

Nifio flaccido (Floppy infant).
Landouzy-Dégjerine.

Lewis-Besaut.

Miopatia distal de Gower.
Miopatia hipertréfica
Oculofaringea.

Oppenheim.

Sindromes neur omiopaticos

Amiostético.
Aran-Duchenne.
Ataxiahereditaria congénita-catarata-enanismo
-deficienciamental.
Charcot-Marie-Tooth.
Coreiforme.
Dgerine-Klumpke.
Dgjerine-Sottas.

Forerster.
Hipotoniacongénitabenigna
Hombrerigido.

Kugel berg-Wel ander.
Lenoble-Aubineau.
Pardlisisbulbar progresiva.
Roussy-Cornill.
Roussy-Levy.

Tic.

Werdning-Hoffmann.

Sindromes miositicos

Fibrosis-miositis del psoas.
Fibrositis.

Latissimus dorsi.

Pared anterior abdominal .
Pared anterior del térax.
Petges-Clegjat.
Polimialgiareumética.
Polimiositis.

Piriforme.

Recto derecho

Triangulo de multifidus.

Sindromesmiopaticos traumaticos

Bywater.

Exertional rhabdomiolisis.
Musculo recto.

Nielsen.

Overuse (sobreuso).



Shin splint.
Tibial anterior.
Watenberg.
Wolkmann.

Sindromes miopaticos: toxico, metabdlico, endocrino

Adinamiaperiddicahereditaria

Amiloidosis.

Almacenamiento deglucégeno.
Calcinosisuniversal.

Haff.

Hoffman.

Kocker-Debré-Séméaigne.

Miopatia en hiperparatiroidismo.

Neuropatiaen uremiacronica.
Pardlisishipocaliémicaperidica

Pardlisis peri6dicanormocal cémicacon ansiade
sal (miopatiapleoconial).

Pardlisis periddicanormocalcémicasin ansiadesal.
Pardlisistirotoxicaperiodica

Sindromes por osteocondrodisplasia

Nievergelt.

Langer.

Ulnofibular.

Reeves (bumerang).

Wegmann (enanismo mesomiélico con luxacion de
lacabezadel radioy delatibia).

Enanismo mesomiélico con hipoplasiadel radioy
delatibia

Campomelia.

Léry-Welll.

Deformidad de Madelung.

Pillay-Orth.

Weismann-Netter.

Robinow-Silverman-Smith.

Sindromes con ostedlisis

Ostedlisisesencial.

Ostedlisisfamiliar.

Grupo de la acro-ostedlisis.

Ostedlisis postraumatica.

Ostedlisis secundarias o concomitantes:

a) Tabes dorsal.

b) Lepra

c) Psoriasis.

d) Esclerodermiaprogresiva.

€) Alteracionesdelairrigacion arterial.
f) Diabetes mellitus con neuropatia.
g) Poscongelamiento.

h) Poschoque el éctrico.

i) Posintoxicacion.

j) Neoplasia 6sea.

Sindromes con ostedlisisgeneralizada

|. Primarias

Albers-Schéomberger:
a) Osteosclerosisprecoz hereditariarecesivamaligna
confragilidad 6sea.
b) Osteosclerosis tardia hereditaria dominante benig-
na.
Picnodisostosis.
Disosteosclerosis.
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Esclerosteosis.

Pyle.

Displasiacraneometafisaria
I1. Secundarias

Osteosclerosis en laintoxicacién de: plomo, estroncio o
fosforo.

Osteosclerosis como epifendmeno delafluorosis(Spira).
Osteosclerosisen hipercalcemias.

Osteosclerosisen laacidosisrenal tubular.

I11. Reactivas
Osteomielosclerosis.
Sindromescon polimiositis
I. Primaria

Polimiositis crénicaprimariacon distrofiamuscular se-
cundaria.

Polimiositisy polimiagiareumética.
Dermatopolimiositis (Wagner-Unverrich).
Dermatomiositis con poiquilodermia (Petges-
Clgjat).

Polimiositis agudacon mioglobinuria(Gunther I1).
Miositis focal en Libman-Sacks (lupus eritematoso
visceral).

Polimiositis en esclerodermia (esclerodermato-
miositis).

Miositis focal en Kussmaul-Maier (periarteritis nu-
dosa).

Miositis focal en Besnier-Boeck-Schaumann (sar-
coidosis).

Miositis ocular:

a) Miositisocular exoftélmicaaguda.
b) Miositisocular crénicaoligosintomatica.
¢) Neuromiositisocular.

1. Secundaria

Miositis toxiinfecciosa (toxoplasmosis, virus
Coxsackie, miositisagudaepidémica.

Miositis parasitaria: triquinosis, protozoos (mal de
Chagas).

Miositis concomitante en enfermedades metabdlicasy
enzimopatias (hiperuricemia, diabetes mellitus,
lipotesaurosis, Teutschldnder Erb-Goldflam y otros).
Miositis concomitante con intoxicaciones (narcosis,
envenenamiento con mondxido decarbonoy curare).
Miositis concomitante con neoplasias (neuromiopatia
metacarcinomatosa: Denny-Brown) con paraneoplasias.
Miositis en la psoriasis vulgar (miopatia psoriasica).

Sindromes por sobreuso (OVERUSE)

Areas muscul otendinosas.
Shinsplints.

Tibia anterior.

Forearm sphicts.
Hamstring's origin.

Codo del tenista.

Codo del golfista.

Codo del pelotero.

Codo del javalinista.



Articulaciones
Exostosistalotibial.
Condromalaciadelarétula.
Torceduradel pie (esguince).
Tobillo del futbolista.
Huesos.

Stress fracture, march fracture (synonymous).

MUsculos

Buekseb.

Exertional rhabdomiolisis.
Tendones
Tendinitisaquiliana.
Tendinitis (rotuliana).

Tendinitis del abductor.
Tendinitis trocanteria.
Tendinitissubcromialo.
Tendon Sheats.
Tenosinovitis.

Sindromesdé tejidoconjuntivoasociadoscon car cinomas
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Artritis reumatoidea.
Dermatomiositis.
Disacromelias.
Fibrositis.

Lupus eritematoso.
Polimiositis.
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