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SINDROME DE PTERIGION POPLITEO
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Resumen:
Setrata de un casoraro,describiéndosehastala fechaunos30 deellos,cualsediagnosticapor lapresenciadepterigiónpopli-

teo, huecodel labio inferior, labioy paladarhendidoy lasanomalía¡.genitales.

Lapatogénesisesdesconociday nohayhistoriadeconsanguinidadenlospadres.

Síndromedepterigionpopliteo.

Abstract:

We are reportinga rare case,of which there are about thirty reported so faro It is diagnoseby the presenseof popliteal
pterigium,a hollow lowerlip, a split upperlip andhardpalateandanomaliesin the genitalia.
The pathogenesisof the syndromeosunknownandthereisno historyof consanguinityin the parents.

Poplitealpterigiumsyndrome.

INTRODUCCION

El síndromede pterigionpopliteo,esun trastornocongéni-
to, expresadopormúltiplesanomalíasqueconsistenenuniones
uniformesentre los párpadossuperiorese inferiores,labio y
paladarhendido,cavidady fístula del labio inferior, pterigion
popliteo usualmentebilateral, pterigion popliteo intercrural,
anomalíasinterdigitalescomo: Sindactiliasde manosy pies,
agenesiao hipoplasiade los dedos,piesvarusy valgus,anoma-
lías genitalescomo: ausenciade lahendiduraescrotal,criptor-
quidismo.En la hembra,ausenciadelabiosmqyoresy aumento
del desarrollodelclítoris. Herniainginal.1;4

Este síndrome ha sido raramentedescrito, reportandose
hastala fechaunos30 casos.Supatogenesisesdesconociday
se heredacon rasgosautosómicosdomioantes,con expresivi-
dad variabley penetranciaincompleta.1.2 Transmitido por

consiguientede un pacienteafectadoa su descendencia.Los
estudioscromosómicosrealizadosson normalesy nosehaevi-
denciadoconsanguinidad.

Las alteracionesanatómicasson detectadasen el período
neonatal y sufrecuenciapor sexoesde1:1. Loscriteriosmíni-
mos para establecerel diagnósticoson la existenciadepteri-
gion popliteo,huecodel labioinferior, labioy paladarhendido
y lasanomalíasgenitales.

Clínicamenteel pacientepresentadificultad paracaminar,
limitacionesde la extensión,lotación y abduciónde laspier-
nas,voznasal.

La prevenciónprimariaserealizacon losconsejosgenéticos
y la secundariacon lacirugíaplásticade reparacióndellapIDy
paladar hendido, sindactiliasy los plieguespopliteos.1.2
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CASOCLlNICO

Pacientede4 añosdeedadnaturaly residenteenCabral,el
cual fue admitido por el serviciodeendocrinologíay metabo-
lismode la ClínicaInfantil "Dr. Robert RobertReidCabra'"
porpresentarmúltiplesanomalíasanatómicas.

Fig: No. 1

Sindrome de pterigion múltiple con labio leporino doble y
fisura palatina.

Eshijo demadrey padrede22 y 23añosdeedad,sinhisto-
ria deenfermedadpasaday actualmentebuenestadodesalud.
Nohayhistoriadeconsanguinidad.Sonseishermanos,5 delos
C\Jalesmurieron,un parto fue trillizo y los tres m,urierona la
edadde siete mesesde gastroenteritis,los otros dos nacieron
muertos,erana término y no presentaronanomalíascongéni-
tas.Tieneunhermanoy esnormal.

HISTORIANEONATAL

Productoa término, con chequeoprenatal, presentación
cefálicaparto institucional, lloró al nacer y pesó ocho (8)
libras,las anormalidadesanatómicasfueron evidentesal naci-
miento.

EXAMEN F'ISICO

Pacientecon circunferenciacranealde50 tcm. talla de 72
cm , con segmentosuperiordel cuerpode24 cm. y segmento
inferior de 48 cm, con un pesode 28 libras.Presentalabio y
paladar hendido (Fig. 1), pterigion en ambasextremidades
(Fig. 2 Y 3) másacentuadoen el miembroinferior izquierdo,

'1

,

Fig. No. 2

Pterigion en ambas extremidades inferiores, más marcado
del lado izquierdo.

dondeseextiendedesdeel talónal muslo,sindactiliaendedos
del pie izquierdo,ausenciade hendiduraescrotaly criptorqui-
dismo (Fig. 4). No se realizaron estudios cromosómicos..
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Fue reparadoel labioy el paladarhendidoy sedejóla repa-
raciandel pterigiony la sindactiliaparaunasegundainterven.
cian quirúrgica.

Criptorquidismo y ausencia de escroto en nuestro paciente.

DISCUSION

los criterios mínimos para diagnosticarun síndromede
pterigion popliteo descansanen la presenciade anomalías
anatómicascomo: pterigiónpopliteo, labio y paladarhendido
y lasanomalíasgenitales.El casoqueestamosreportandopre-
sentaestoscriterios mínimossegúnse puedeobservaren las
figuras1,2 Y3.

Tal como lo describela literatura revisadaestasanomalías
estabanpresentesdesdeel nacimientoy no hay historia de
consenguinidad.

No realizamosestudioscromosómicosal pacientey aunque
se describeque.estaanomalíacongénitase transmite de un
pacienteafectadoa sudescendenciaenestecasolospadresdel
niñoafectadonopresentabanningunaanomalía.
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