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AGENESIA SACROCOCCIGEA (%)

Dres. Jorge Rodriguez Juanotena y A. Durante Barbot

Por un doble motivo consideramos de interés presentar a la
Sociedad de Cirugia una observacién aislada de agenesia sacro-
coccigea: 1) la rareza de la afeccién, de la cual no conocemos
ninguna observacion publicada en nuestro pais y 2) el resultado
relativamente bueno que se obtuvo con el tratamiento instituido

para paliar su principal sintomatologia, que era la incontinencia

de orina.

DEFINICION. — En el raquis existen varias anomalias del
desarrollo, las cuales predominan en ambos extremos del mismo.
En la columna cervical tenemos el sindrome de Klippel - Feil, ca-
racterizado por la reduccién numérica de las vértebras cervicales
y la fusion de las mismas; en el extremo caudal de la columna,
tenemos una anomalia similar, es decir la reduccién numérica de
las vértebras sacrococcigeas, la cual puede ser una ausencia total
de ellas (mismo acompaiiada de malformaciones de vértebras
lumbares) o una ausencia parcial. Esta anomalia es mucho me-
nos conocida que la cervical (hombres sin cuello).

En esta anomalia no sé6lo hay un defecto del estuche 6seo,
sino que puede haberlo también del contenido mielo-radicular, con
las consecuencias neuroldégicas que es de imaginar.

FRECUENCIA .— Es una anomalia muy poco frecuente.
FREEDMAN (), en 1950, sefiala la existencia de 44 observacio-
nes publicadas. Posteriormente se han comunicado nuevas obser-
vaciones y sin pretender agotar la bibliografia, nosotros encontra-
mos la observaciéon de JORGE (") el cual en su revision encuen-
tra 5 observaciones mas, no citadas por Freedman; dos obser-
vaciones de MORANDEIRA (®), el cual cita otras de Pérez

(#*) Trabajo presentado en la Sociedad de Cirugia el dia 9 de agos-
1o de 1961.
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Castro, R. dos Santos, Heras y Paez; una observacién de COSTAL,
SEGGIARO y PACIOS (®); una observacion de ALEXANDER
(?), 8 observaciones de WILLIAMS (%) y agregando la nuestra,
tenemos un total de 67 observaciones publicadas.

Probablemente la anomalia es mas frecuente que lo que se-
nalan estas cifras, pues seguramente  quedan observaciones sin
publicar, ya porque faltan solamente piezas coccigeas, cuya au
sencia es asintomatica, o al contrario, la anomalia es muy ex-
tensa, llega a niveles altos en la columna dorsal, siendo incom-
patible con la vida y por lo tanto, tampoco se publican.

ETIOLOGIA. — No es conocida; solamente hayv teorias,
que no vamos a citar.

SINTOMATOLOGIA. Varia de acuerdo a la extension
de la anomalia, dentro de la cual hay toda una gama de varie-
dades que va desde pequenias anomalias, como vértebras transi-
cionales, hasta la ausencia completa del sacro-coccis, acompaiia-
de mismo de:ausencia o malformaciones de vértebras lumbares.

Distinguimos las siguientes variedades dentro del gran ca-
pitulo de las agenesias sacro-coccigeas.

1v  Agenesias tnaparentes. — Son hallazgos radioldgicos,
no acompatfiados de manifestaciones neuroldégicas, ni de otra-
anomalias asoeiadas a la primaria.

Comprende:

a) Distrofia parcial de vértebras sacras. Ausencia o mo-
dificaciones de alerones sacros; hemiatrofia univertebral o mul-
tivertebral.

b) Agenesia total o parcial del coccis.

2°  Agenesias manifiestas. — Dan sintomatologia que hace
buscar la afeccion.

Comprende:

a) Agenesias manifiestas con interrupcion del anillo pel-
viano.

b) Agenesias manifiestas sin interrupcion del anillo pel-
viano.

a) Agenesias manifiestas con interrupcién del anillo pel-
viano. Clasificamos con este nombre, aquellos casos en los cua-
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jes faltan las vértebras desde la primera sacra, para abajo; es
decir que el estrecho superior de la pelvis estia alterado.

Los huesos iliacos estin en contacto en su parte posterior,
la estacion de pie y la marcha estan alteradas y pueden ser im-
posibles en casos severos. Como los huesos iliacos estdn en con-
tacto y se verticalizan, con frecuencia hay luxacion de cadera.

IFig. 1. — Rad. de pelvis. Se okser-
va la falta de las cuatro tltimas
vértebras sacras y del coxis.

Puede estar acompanada de malformaciones de vértebras
lumbares y mismo dorsales bajas. En la revision hecha por Freed-
man, hay dos observaciones, donde en una faltaba la duodécima
vértebra dorsal y en otra, la undécima y la duodécima.

Esta forma se acompaifia de malformaciones neurolégicas y
son casos graves, a gran sintomatologia.

b) Agenesias manifiestas sin interrupciéon del anillo pelvia-
no. Hay conservaciéon de la primera vértebra sacra o a falta de-
ésta, la quinta lumbar esta sacralizada. El peso del cuerpo se tras-
mite en forma normal a los miembros inferiores, por lo cual la
marcha y la estaciéon de pie, son normales o casi normales.
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Faltan varias vértebras sacras (a excepcion de la primera)
y la totalidad del coccis.

La sintomatologia la pcdemos estudiar en cinco capitulos:

1°  Manifestaciones morfolégicas. — Varian con el grado de
anomalia é6sea. Son en general, sujetos de talla pequefia, con
desproporcién entre la parte superior -del cuerpo que es normal
y la inferior, atréfica. Hay' aplanamiento de la region gliatea
(“hombres sin nalgas’), falta de ensilladura lumbar, surco inter-
gliteo corto. Con frecuencia hay anomalias vertebrales asociadas:
espina bifida, sacralizaciéon de L5, vértebras en cufla que son
causa de escoliosis, hemivértebras, fusiéon de costillas adyacentes,
articulacion de costillas opuestas en la linea media, donde falta
la vértebra correspondiente.

2¢  Signos neurolégicos. — Son debidos ya a anomalias del
desarrollo del cono medular o raices de la cola de caballo o a
compresiones de éstas por bridas aracnoideas, tumores congénitos
intrarraquideos del tipo del lipoma o fibrolipoma, o compresiones
6seas por anomalias del raquis. Comprenden:

a) Incontinencia de orina. Es la causa habitual de consulta
en casi todas las observaciones.

b) Incontinencia de materias fecales. No tan frecuente co-
mo la anterior; se dice que tiende a mejorar en la pubertad.

¢) Atrofia muscular. Mas que atrofia es hipoplasia o age-
nesia muscular; afecta los musculos inervados por los nervios
sacros. Por lo tanto se encuentra en los miusculos del perineo,
cuya hipoplasia puede ser causa de un descenso del cuello vesical,
de la region glitea y de piernas; en cambio, los musculos del
muslo inervados por el plexo lumbar (cuaddriceps y aductores)
son normales y los isquiotibiales, aunque reciben inervaciéon del
plexo sacro, también la reciben del plexo lumbar, por lo cual en
general, conservan su tamano. Hay también abolicién de los re-
flejos aquilianos.

d) Alteraciones de la sensibilidad. Son menos frecuentes
que las alteraciones motoras.

e) Modificacione el saco dural. Puede estar acortado;
terminar a nivel de L2 - L3.

3* Anomalias diversas. — Pueden ser:
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a) De miembros inferiores. Son muy frecuentes: pie bot,
pie cavo; luxacién congénita de cadera, genu recurvatum.

b) De 6rganos pelvianos. Dolicocolon, anomalias ano-recta-
les; hipospadias, diverticulo vesical, estrechez congénita de uretra.

4°  Sintomas mentales. — Puede existir un retardo o una
insuficiencia del desarrollo intelectual, lo cual ya fue seifialado
por FOIX y HILLEMAND (%).

5°  Signos radiolégicos. — Evidencian la anomalia ésea v
permiten clasificar la observacion.

DIAGNOSTICO. — Es facil en las formas evidentes. El as-
pecto general, ya denominado por Foix y Hillemand distrofia
cruro-vésico-gliutea por agenesia sacro-coccigea, es caracteristico.
Solamente se plantea la duda con la espina bifida oculta y la
diastematomielia.

Con la espina bifida oculta, la observacién de la regién gli-
tea y el tacto rectal, hacen el diagnéstico; en la espina bifida
oculta, no hay la agenesia de la musculatura glitea y el tacto
rectal permite palpar el sacro-coccis.

Con la diastematomielia, se diferencia por el tacto rectal.

En ambas enfermedades, la radiografia de la regién, muestra
las alteraciones caracteristicas y permite el diagnéstico correcto.

TRATAMIENTO. — Puede ser:

1) Ortopédico. Para corregir las deformidades osteo-ar-
ticulares.

2) Quirdrgico. Dirigido ya a las deformidades de los miem-
bros o para tratar las incontinencias esfinterianas: plastias pe-
rineales, resecciéon endoscépica del cuello vesical.

Algunos autores han realizado laminectomias, con el fin de
liberar raices comprimidas. La primera fue efectuada por DIAZ
LIRA (*) en el ano 1938; posteriormente COSTAL (3) en la
Argentina la hizo en 1955, lo mismo hizo ALEXANDER (2) en
1955; nosotros conociendo los trabajos de Diaz Lira y Alexander,
la efectuamos en 1957.

Esta intervenciéon tiene un fundamento patogénico y los re-
sultados obtenidos son lo suficiente alentadores para justificar
su indicacién.
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Veamos nuestra observacion:

A.S. 7 afios. Sexo: femenino. Fecha de la consulta: 11, abril 1957.

Motivo de consulta. — Incontinencia de orina y materias fecales que
las tiene desde su nacimiento.

Antecedentes personales. — El embarazo de la nifia fue patoldgico;
la madre tuvo metrorragias en el primer trimestre, tratadas con inyec-
ciones, no sabe de que. El parto fue provocado al octavo mes, dice la
madre que fue por la diabetes. que padece. Durante el embarazo no hubo
gestosis, ni rubeola, ni tratamiento radioterapico. No ha habido infeccio-
nes, ni intoxicaciones en el curso del mismo.

El parto fue normal. Durante la lactancia, tuvo durante dos meses
enteritis. Comenzé a caminar recién a los 20 meses de edad. Nunca ad-
quirié el control completo del esfinter vesical y sélo parcial del esfinter
rectal. La nifia se orina continuamente, por lo cual usa permanentemente
pafales; cuando estd diarreica no contiene el esfinter anal y mismo a veces,
con materias de consistencia normal. Estos trastornos esfinterianos no se
han agravado, ni han mejorado, se mantienen incambiados.

El desarrollo del lenguaje parece que se hizo normalmente. A los tres
afios de edad consulté médico, por sus trastornos esfinterianos, conside-
randose que nada podia hacerse. A comienzos de este afio comenzé a
aprender a leer y escribir, pero ia ensefianza fue esporadica; sabe escribir
v leer alguna palabra y hacer cuentas elementales.

Tuvo sarampion a los 4 afios; cogueluche hace dos afios; ambas cur-
saron sin c.omplicaciones. Operada de adenitis mesentérica (apendicectomia)
el 31-1III-57.

Antecedentes familiares. — Dos hermanas de 21 y 13 afios, sanas.
1 hermano fallecido (segundo embarazo) a la edad de 7 meses, por
coqueluche. Madre diabética desde hace 14 afios; se trata con insulina
v régimen y estd compensada. Operada de vias biliares hace 14 afios.

Sarampion.

Padre sano. Operado de fistula anorectal. No alcoholista, ni luético.

EXAMEN CLINICO. — Buen estado de nutricion. Mucosas bien co-
loreadas. Dentadura con numerosas caries.

EXAMEN NEUROLOGICO. — DPsiquismo. Desarrollo psiquico, in-
ferior a la edad.

Palabra. — Normal.

Pares craneanos. — Normales.

Cuello. =— No hay signos meningeos.

Miembros superiores. — Fuerzas, tono, coordinacion, reflejos teun-
~dinosos, sensibilidad tactil y vibratoria: normales.

Tronco. — Reflejos cutdneo-abdominales: normales. Sensibilidad
tactil: normal. Fuerzas: normales. Reflejo anal: abolido.

Miembros inferiores. — Tono: hipotonia bilateral predominando en

la raiz del muslo y flexo-extensores de muslo. Fuerzas: normales para
\
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la edad. Masas musculares: hipotrofia de ambos gliteos y musculos de
las pantorrillas. Coordinacién: planeo y dismetria en la prueba taldn-
rodilla, del lado izquierdo; a derecha, normal. Reflejos tendinosos: ro-
tuliano, debil de ambos lados; aquiliano, abolido de ambos lados. Cuta-
neo-plantar: hace la extension del dedo gordo, sin abanico de ambos
lados; las maniobras suceddneas, son negativas. Sensibilidad, tactil v
vibratoria: normales.

Posicion de pie, — Normal.

Marcha. — Normal.

CRANEO. — Dolicocéfalo. Circunferencia craneana: 52 % cm.

COLUMNA VERTEBRAL. — Cervical. Normal.

Toracica. — Ligera cifosis dorsal.

Lumbar. — Desapariciéon de la lordosis lumbar. La columna es rec-
ta. La motilidad es normal.

Sacra. — Disminucién considerable de la altura del surco interglu-
teo. Atrofia de las masas de ambos gliteos. La palpacion a nivel del
sacro, no. permite palparlo aprecidndose en su lugar una masa de con-
sistencia lipomatosa, que hace saliencia sobre el plano de los tejidos que
la rodean.

PIE. — Cavo-varo bilateral.

CUELLO. -— Normal.

RESPIRATORIO. — Normal.

CORAZON. — Normal.

ABDOMEN. — Cicatriz de Mac-Burney. Resto, normal.

TACTO RECTAL. — No se palpa sacro-coccis.

EXAMENES RADIOLOGICOS. — 24 -1IV-57. Drs. Tiscornia y Lo-
renzo. Cramneo. Frente y perfil. Craneo presentando una bodveda amplia-
mente desartollada con ligero aumento de las impresiones digitales.
Silla turca, normal. El cierre de las suturas corresponde a la edad.

Columna lumbo-sacra. — Frente y perfil. Extensa malformacion de!
sacro donde s6lo se aprecia un esbozo del cuerpo de S1, sin que se pre-
cise ningin otro elemento del sacro, ni del coccis.

Mielografia. — El medio opaco se dispone de ma»era irregular,
presentando frente al cuerpo de L3 una zona menos opaca, de configu-
racién irregular que se repite en todos los negativos. A nivel del espacio
entre L3 y L4, se afina y sélo llega hasta la mitad del cuerpo de L4,
como si a ese nivel existiera un proceso que lo desplaza hacia atras.

Cistografia. — Descenso del cuello vesical. Reflujo vésico-ureteral.

OPERACION. — 20-V-57. Drs. Rodriguez Juanotena y Tobler.
Laminectomia de L2, L3 y L4. Ligamentos amarillos muy densos. Grasa
epidural hipertrofica. La abertura de la dura muestra adherencias arac-
noideas que se seccionan; luego de ello, se puede pasar una sonda Ne-
laton por el lado posterior y derecho, lo cual no se podia hacer antes.
Hemostasis cuidadosa. Cierre por planos de la manera habitual.
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POST-OPERATORIO. — La evolucién operatoria fue sin incidentes.
19 dias después de la operacion comenzd a controlar el esfinter rectal.
Ha mejorado algo la incontinencia -del esfinter vesical, pero aun pierde
orina, por lo cual el Dr. Durante Barbot decide hacer una plastia peri-
neal, para elevar el cuello vesical.

OPERACION. — 29 -X -58. Drs. Durante Barbot y Rodriguez Jua-
notena. Incision de Pfannestiel. Se diseca.el cuello vesical y la uretra.
Se ponen tres pares de puntos que elevan el cuello vesical y la uretra,
los cuales quedan aplicados al pubis (operacién de Marshall). Cierre por
planos.

POST-OPERATORIO. — Vista la nifia varias veces, se comprueba
que la continencia del esfinter anal es perfecta, aun con diarreas. El es-
finter vesical es continente; solamente cuando la nifia se pone ‘‘nerviosa’”
pierde a veces orina.

CONSIDERACIONES CLINICAS

Nuestra observacion es de diagnéstico evidente; tiene todas
las caracteristicas que Foix y Hillemand describen en la distrofia
cruro-vésico-gliitea por agenesia sacro-coccigea. De acuerdo a la
clasificacion que hemos adoptado, es una agenesia manifiesta sin
interrupcion del anillo pelviano; con manifestaciones morfolégi-
cas abundantes, profusa sintomatologia neurolégica, pie cavo-va-
ro, retardo del desarrollo intelectual, sin otras malformaciones
asociadas. Radiograficamente se aprecia que sélo existe un ru-
dimiento de S1. La mielografia muestra que existe una irregula-
ridad del relleno lipiodolado, el cual no desciende por abajo de L4,
indicando que hay un acortamiento del saco dural y obstaculos
al desplazamiento del medio radio-opaco, en el canal lumbar.

En la historia personal de la paciente, no hay ningtun factor
al cual pueda responsabilizarse como teniendo importancia en la
etiologia de la afeccion. Solamente es de sefialar la diabetes de la
madre, la cual segln ella, obligé a realizar un parto prematuro.
Tampoco hay antecedentes familiares que hagan pensar en una
causa hereditaria.

En suma, frente a esta paciente se nos planteé un problema
terapeuttico.

Pensando en una compresiéon radicular o anomalia del cono
terminal, le efectuamos la mielografia, la cual mostré: 1) un
acortamiento del saco dural que no pasa de L4 y 2) esa imagen
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irregular del medio radio-opaco, a nivel de L3, que nos hace
pensar en la existencia de un proceso que impide el libre despla-
zamiento del lipiodol. Por esa razén y el hecho de conocer las
laminectomias efectuadas por DIAZ LIRA (¢) y ALEXANDER
(2), decidimos hacer la laminectomia exploradora, con la espe-
ranza de.encontrar o una masa lipomatosa o adherencias arac-
noideas, que comprimieran las raices, cuya liberacién esperaba-
mos que mejorara a la nifna. Se realizé con ese fin la operacion,
y de resultas de la misma, se obtuvo una mejoria bastante apre-
ciable, completa para el esfinter anal, relativa para el esfinter
vesical.

Como la curacion no fue total luego de la laminectomia, se
plante6é la necesidad de completar el procedimiento terapéutico.

Es perfectamente conocido, que el tratamiento de la incon-
tinencia vesical por anomalias lumbo-sacras, plantea un problema
de dificil solucién; se han asociado numerosos procedimientos te-
rapeaticos: secciéon de tercera raiz sacra (ALEXANDER (),
reseccion transuretral del cuello vesical (JOSSMANN (8). Pero
nuestra paciente tenia un descenso del cuello vesical, que se pensd
era debido a hipoplasia perineal secundaria al déficit neurolégi-
co, por lo cual se realizé la plastia, elevando el cuello vesical y
la uretra. El buen resultado obtenido, ratific6 que la interpreta-
cion fue exacta.

Estos hechos nos indican la necesidad de buscar los mecanis-
mos fisiopatolégicos responsables de las manifestaciones clinicas
de estas malformaciones complejas, para poder realizar el trata-
miento correcto, capaz de mejorar a estos desgraciados pacientes
que presentan una invalidez que les perturba su vida en sociedad.

RESUMEN

1) Se presenta una observacién de agenesia sacro-coccigea,
con conservacion del anillo pelviano.

2) Se sefiala la importancia del diagnédstico fisiopatolégico
correcto de la sintomatologia presente.

3) Se describe el tratamiento empleado para corregir la in-
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continencia de esfinteriana (anal y vesical), que fue: laminecto-
mia exploradora y ascenso del cuello vesical.

-1

10.
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Dr. Valls: Yo voy a comentar el trabajo, no porque tenga experiencia

sino por el interés que presenta el hecho de una agenesia del sacro. Las
malformaciones congénitas muchas veces ponen en evidencia el valor fun-
cional que tienen las visceras o los elementos anatémicos. Asi en las mal-
formaciones del sacro y de la columna lumbar, en lo que yo he podido
leer, se pone en evidencia que existen dos tipos de malformaciones, una
malformacién baja en la cual esa desaparicién de la parte baja del sacro
que corresponde a las tres ultimas piezas del sacro y al coccis que se
acompaifia de una repercusiéon pelviana. Quiere decir que ese el sacro de
fisiologia pelviana. Cuando estaba haciendo el relato, yo pensaba si la
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repercusion que pudiera - existir no fuera, ademids del punto de vista
neuroldogico por la perturbacion que existe en el ambiente pelviano, en
la pared posterior del recto contra la cual se apoya durante la defe-
cacién. Correspondiente a esa zona estd la zona de inervacion de los
miembros inferiores y su parte baja en lo que corresponde a la planta
del pie, por eso explica que tenga un pie ‘‘cavo”. Es decir que estéa
todo relacionado, porque es un sufrimiento de tipo metamérico. En
cambio el sufrimiento alto, la falta de la parte alta del sacro, de las 2
primeras vértebras sacras trae ya como consecuencia una serie de hechos
fundamentales. Es que se perturba profundamente la estdtica, porque es
a través de las 2 primeras piezas sacras, de las articulaciones sacroilfacas
que se trasmiten las fuerzas, la accion de la gravedad hacia los miembros
inferiores, de modo que se produce una perturbacién profunda de la mar-
cha, de la estacion de pie. Y ademds se produce la rotura del anillo pel-
viano. Hay situaciones intermediarias en las cuales se puede volver a
completar ese anillo pelviano porque la columna, lo que queda de columna
restante, (a veces esa agenesia puede ir a la 112 vértebra dorsal,) produce
el hundimiento de la columna como una especie de cuiia entre los dos
coxales. Es decir que hay una zona de sacro que es de tipo horizontal que
es de fisiologia de mantenimiento de la pelvis y de fisiologia de la marcha
y de la estatica. Y hay otra que es de pared posterior de pelvis y es de
fisiologia pelviana, rectal y de la parte baja de los miembros inferiores.

Dr. Rodriguez Juanotena: Yo tengo simplemente que agradecer a los
Dres. Yannicelli, Chifflet y Valls que se ocuparon de la comunicacién.
Con respecto a lo que decia el Dr. Valls de la importancia que podria
tener la falta del sacro que al formar normalmente la pared posterior
de la pelvis, al faltar entonces alteraria la defecacién, es perfecto y es
asi. Pero en este caso, creo que no jugaba ningin papel desde el momento
que se comprobd en el post-operatorio inmediato que con la liberaciéon de
las raices ya mejoré inmediatamente la funcién del esfinter rectal. En
cambio hubo que completar el tratamiento con la elevacidn del cuello
vesical para curar la incontinencia vesical.

—_— 553 —



	IMG_20200119_0001
	IMG_20200119_0002
	IMG_20200119_0003
	IMG_20200119_0004
	IMG_20200119_0005
	IMG_20200119_0006
	IMG_20200119_0007
	IMG_20200119_0008
	IMG_20200119_0009
	IMG_20200119_0010



