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SINDROME DE SECKEL
Reporte de un caso
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RESUMEN

Sc reporta el caso de un paciente masculing de 12 afwos de edad
con Luxacidn teratolagica de cadera hilateral, luxacidn congénita de
rodilla con agenesta de rdtula bilateral, ast como otras malformaciones
congénitas.

El diagnidstico ortopodico v gendtico fue de Sindrome de Seckel.
En la Titeratuea mundial solo existen 5 casos reportados,
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INTRODUCCION

Dentro de la literatura mundial se han reportado 5
casos de Sindrome de Seckel,

5S¢ trata de un padecimiento aulosémico recesivo que
se caracleriza por talla baja de inicio prenatal, deficiencia
mental de gradoe variable, microcefalia con sinostosis
prematura, cara hipopldsica con nariz prominente, asi
como Juxacion congenita teratoldgica de cadera y rodilla
bilateral aunado a agenesia de rétulas.

Ademais de lo anterior, existen también otras
malformaciones congénitas que se pueden presentar de
manera inconstante tales como: Once pares de costillas,
agenesia de epifisis o falanges a nivel de manos y pies,
e hipoplasia proximal de radio v peroné,

En base a la frecuencia tan baja en la presentacion
de este tipo de pacientes, se reporta el caso de un
masculino de 12 afios de edad, que ha sido tratado desde
los dos afios en el hospital Shriners para Nifos. Unidad
Ciudad de México.

PRESENTACION DEL CASO

S¢ trata de un paciente masculino de 12 afios de edad,
que ha sido tratado en nuestra institucidn desde los 2
afios de edad, ya que los padres notaron deformidad
en ambas caderas y rodillas, lo que provocaba

ABSTRACT

We report a case of a 12 years old male with Teratological bilal-
cral dislocation of the hip and congenital bilateral dislocation of the
kniw with patelar agenesia, as well as other congenital anomalies.

The orthopaedic and genstic diagnosis was Seckel Syadrome.
There are just 5 cases published in the wodld literature,

Ky words: Seclel, Syndrome.

incapacidad para mantener la posicidn erecta y un
patrin diferente al resto de los nifios al intentar caminar.
Asi mismo notaban fascies diferentes a la de sus otros
hijos.

Como antecedente de importancia, el paciente fue
producto de Gesta 11, Para 11, a término, de 40 semanas
de gestacion, con amenaza de aborto al quinto mes,

Mal conformado desde el nacimiento, el paciente
peso al naver 1.400 kg, cursé con insuficiencia
respiratoria secundaria a sindrome de membrana
hialina e inmadurez pulmonar, que lo mantuvo en
incubadora por 28 dias.

El desarrollo psicomotor desde un principio fue
lento, con transtornos del lenguaje asi como dificultad
para la captacion de ideas, (segun reportes de nuestro
interconsultante de psicologia v genética.). Por otra
parte existia el antecedente dudoso de cosanguineidad

El primer exdmen fisico, realizado a los 2.3 arfios
demostro las siguientes caracterirticas: Microcefalia (38
cm de perimetro cefdlico), Talla de 65 cm v Peso de 5.6
Kg, lo que hacia que se ubicara en la tercera percentila
por debajo de lo normal para su edad. Cara triangular
con micrognatia moderada, sinofris, nariz bulbosa, boca
pequefia, clinodactilia de mano derecha, criptorquidea
bilateral, pene y bolsas escrotales hipoplasicas.

Urtopédicamente presentaba incapacidad para la
deambulacidn asi como para la bipedestacion, con un
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pobre control de tronco e indice de severidad motor de
menos de 6 meses. Hiperlordosis marcada v reflejo de
marcha '|_1|:'|._1:-c§_11'|t|;'. Arcos de movimiento de miembros
superiores completos con clinodactilia y un solo pliegue
de flexidn en la mano derecha, Extremidades inferiores
con limitacion a la abduccidn de ambas caderas (25° de
abduccion combinada), recurvatum con luxacion pos-
terior v actitud en hiperextencion de rodillas asi como
falta del contorno patelar en forma bilateral.

Los estudios radiograficos demostraron: Once pares
de costillas, luxacion de caracterirticas teratologicas de
cadera hilateral, luxacidn de rodilla bilateral, agenesia
de rdotulas (Figura 2) asi como hiperlordosis no
estructurada de 80° v escoliosis toracolumbar derecha
no estructurada de 30°,

En base a los hallazgos referidos, se decidid
confirmar el diagndstico mediante consejo gendtico v
posteriormente cuando el paciente desarrollo potencial
de marcha satisfactorio (3.2 anos de edad) se realizo
tratamiento quirdrgico para la reduccidn de ambas

rodillas mediante reduccion abierta, capsuloplastia y
alargamiento de cuadriceps bilateral (Figura 1). Con lo
anterior se logrd estabilidad de ambas rodillas, lo que
permitié al paciente después de un programa de
movilizacidn vy fortalecimiento, iniciar una marcha
estable con arco de movimiento completo para las
rodillas. (Figura 3)

Por las caracteristicas clinicas v radiogrificas de las
caderas v por tratarse de una afeccion bilateral y
teratoldgica, se decidit unicamente mediante programa
de fisoterapia el estiramiento de los musculos
adductores, con lo que se mejoro considerablemente el
arco de movimicento.

Al momento de realizar esta publicacion, el paciente
s¢ encuentra asintomatico, la deformidad de la columna
no ha requerido tratamiento quirtirgico, ambas caderas
se encuentran luxadas con arco de movimiento
funcional y las rodillas se encuentran reducidas v
estables.

Figura 1 a v b: Imagen clinica que muestra ¢ fenotipo del Sindrome de Seckel.
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Figura 2 avb: Radiografia AP v Lateral de miembros inferiones donde se observa luxacidn bilateral de cadera v rodilla asi como agenesia de

riulas.

CRITERIOS PARA REALIZAR EL DIAGNOSTICO

Anormalidades Constantes:

8.

10,

Deticiencia notable del crecimiento desde etapa
prenatal. (Talla baja desproporcionada.)
Dreficiencia mental de grado variable.
Microcefalia con sinostosis secundaria a
prematurez.

MNariz prominente

Micrognatia.

Pabellones auriculares de implantacion baja
malformadas v con ausencia de [ébulos.

Ojos relativamente grandes con fisuras
palpebrales dirigidas hacia abajo.
Clinodactilia del quinto dedo.

Pliegue simiano.

Agenesia de algunas epifisis falingicas.

11. Hipoplasia proximal de radio con luxacion de

cabeza radial.

12, Luxacion de rodilla y cadera bilateral.

13. Hipoplasia proximal del perone,
14. Once pares de costillas.
15. Criptorquidea en el sexo masculino.

Anormalidades Inconstantes:

Lo W

RS-

Asimetria tacial.

Estrabismo.

Anodoncia parcial.

Hipoplasia de esmalte dental.
Alopecia parcial.

Escoliosis.

Pie equino varo,

Genitales externos hipoplasicos.
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Figura 3 Radiografia AT de miembros inferiores donde s muestra
risduccicn de ambas rodillas.
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