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Analisis del patron metacarpofalangico en un varon afecto
de gigantismo cerebral (sindrome de Sotos)
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INTRODUCCION

El gigantismo cerebral o sindrome de Sotos (S8} se
caracteriza clinicamente por aceleracién del creci-
miento somatico y de la maduracidn 6sea desde el naci-
miento, manos v pies grandes, dismortia craneofacial
caracterizada por macrocefalia con frente prominente,
fisuras palpebrales antimongoloides, hiperteleorismo y
prognatismo, moderada dilatacién de los ventriculos
laterales cerebrales, alteracion de la coordinacion mo-
tora fina y del lenguaje, asi como grado variable y no
progresivo de deficiencia mental. La mayoria de los
casos son esporadicos, aunque en algunos se ha sugeri-
do herencia autosémica dominante y recesiva (1-4).

Debido al gran tamafio de la mano, caracteristico de
los pacientes con S8 (5), en 1985 BUTLER y cols. (6),
basandose en 16 individuos afectos (11 varones y cinco
mujeres, con edades comprendidas entre ocho meses y
trece afios y ocho meses), calcularon el perfil del patron
metacarpofalangico del sindrome y disefiaron median-
te analisis discriminante una férmula para diferenciar
los casos de S8 de los individuos normales.

El objetivo de nuestro trabajo es mostrar el patrén
metacarpofalangico de un paciente con 88 reciente-
mente observado por nosotros (7), y compararlo con el
descritd por BUTLER ¥y cols. (6).

MATERIAL Y METODO

Paciente varon diagnosticado de gigantismo cerebral a los
trece afios v medio. Asociaba sindrome convulsivo no catalo-
gado y macrogenitosomia. Se trataba de un caso d¢ aparicion
esporadica. La talla se encontraba en + 2,63 desviaciones
estandar y el prondstico de talla definitiva, calculada median-
te el método TW2, fue de 191 cm (7). ‘
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En el momento de su estudio se realizaron mediciones de la
longitud de los cinco metacarpos ¥ 14 falanges de la mano,
siguiendo las técnicas descritas por GARN y cols. (), las cuales
se compararon con las longitudes estandar de normalidad
para edad y sexo aportadas por los mismos autores. De cada
uno de los huesos se obtuvo la puntuacion tipica (PT) (pun-
tacién tipica = longitud del hueso observado — longitud
media del hueso dividido por la desviacion estandar), que se
compar6 con el patron metacarpofalingico (PT media) de 16
pacientes afectos de 8S, reportado por BUTLER y cols. (6). Estos
autores, a través de un andlisis discriminante de la PT de las
19 variabies (numeradas del 1 al 19 desde el primer metacar-
piano (X1) hasta la quinta falange distal (X19), obtuvieron dos
[(tercera falange proximal (X8) y segunda falange media
(X11)], con las cuales, y a partir de la férmula: valor disci-
minante (D) = — 2,24 + 0,92 (X&) + 0,41 (X11) + 0,24 (edad en
afios), sugieren se puede diferenciar ¢l 100 por 100 de los casos
de S8 de los individuos normales.

RESULTADOS

En la figura 1 se muestra ¢l perfil del patrén metacar-
pofalangico (PT) de nuestro paciente a la edad de trece
afios y medio, segin los estindares de GARN Yy cols. (8), v
se compara con el de 16 pacientes afectos de SS realiza-
do por BUTLER y cols. {6). La medida de los metacar-
pios, falanges proximales y medias de la mano de nues-
tro paciente fue significativamente mayor que la media
de individuos normales, aunque el perfil del patrén fue
inferior al descrito por BUTLER y cols. No se observo
desviacion de la media de individuos normales para la
medida de las falanges distales.

En la figura 2 se muestra el histograma que represen-
ta los individuos normales y con 88, segun el andlisis
discriminante de dos huesos de la mano, realizado por
BUTLER ¥ cols. (6), y el lugar que ocupa nuestro pacien- .
te, cuyo valor discriminante fue de —2,2.

DISCUSION

En el estudio de BUTLER ¥y cols. {6}, la PT media del
patron metacarpofalangico de 16 pacientes afectos de
SS oscilé entre 1,5 y 3,5, siendo la medida de cada hueso
de la mano significativamente mayor que la media de
individuos normales (p < 0,5), tras obtener los valores
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FI1G. 1.— —: Media del patrén metacarpofaldngico de 16 individuos con
stndrome de Sotos. - - - : Patron metacarpofaldngico de nuestro paciente.

* : Huesos que fueron seleccionados en el andiisis discriminante.
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F1G. 2.—Histograma que represenia los individuos normates y con stndro-
me de Sotos segiin el andlisis discriminante.

maés altos en el area falangica proximal y los mas bajos
en el drea falangica distal. Los huesos mas largos fue-
ron la segunda v tercera falanges proximales y el mas
corto, la quinta falange distal.

En nuestro caso, la PT oscilé entre 0y 3,4, siendo 1ini-
camente la medida de los metacarpianos, falanges pro-
ximales y medias significativamente mayores que las
medias de individuos normales. Los valores mds altos
se obtuvieron en el drea metacarpiana y falangica pro-
ximal, sin diferencia significativa entre ellas. Los hue-
sos mas largos fueron la primera falange proximal y el
primer metacarpiano y el mas corto, la quinta falange
distal. '

BUTLER ¥ cols. (6), del analisis de correlacion de sus
datos, surgieron un patrén de la mano, homogéneo en

el 75 por 100 de los individuos afectos de 8S (p <0,05).
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No observaron correlacién con la edad, por lo que el
crecimiento de la mano no parece acelerarse significa-
tivamente con los afios. Ademds, del analisis discrimi-
nante, sugieren que se puede diferenciar, en el 100 por
ciento de los casos, los pacientes con SS de los indivi-
duos normales, en funcion de dos variables de las 19
que forman el perfil del patrén metacarpofalangico.
Las dos variables que integran la formula fueron Ios PT
de la tercera falange proximal (X8) y la segunda falange
media (X11) [valor discriminante (I3) = —2,24 + 0,92
(X8) + 041 (X11) + 0,24 (edad en afios)]. El valor discri-
minante de nuestro paciente fue de —2,2, cifra que se
integra dentro del grupo de los afectos del sindrome.

En resumen, el perfil metacarpofalangico de nuestro
paciente muestra diferencias cuantitativas con el pa-
trén del S8 descrito por BUTLER y cols., aunque coinci-
de en la caracteristica cnalitativa de unos valores mayo-
res ¢n las areas correspondientes a los metacarpianos y
falanges proximales y memnores para las falanges me-
dias y distales. Estos autores no observaron correlacion
con la edad; sin embargo, el hecho de que 1a edad
media de su casuistica fuera de cinco afios y cuatro
meses y inicamente incluyera un paciente en el grupo
de edad de trece afios, junto al conocimiento generali-
zado de que en los pacientes afectos de gigantismo
cerebral, a partir de los cuatro-seis afos, se produce una
reduccion de la velocidad de crecimiento, sugiere que
las diferencias cuantitativas existentes entre los dos
perfiles son artificiales. Ademas, el valor discriminante
de nuestro paciente se integra dentro del grupo de los
afectos del sindrome.

En conclusion, creemos que el andlisis de patron
metacarpofaldngico es un instrumento util en la
evaluacién y diagnéstico de pacientes en los que se sos-
pecha un SS.
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