Sindrome de Gregg y Oligofrenias

Dr. Carlos Albornoz Medina

Si la bibliografia mundial se encuentra escasa de datos re-
ferentes a las embriopatias producidas por virus y, oligofrenias,
la nuestra no tiene ninguna publicaciéon al respecto, dicha circuns-
tancia me mueve a presentarles este trabajo dando a conocer cua-
tro observaciones personales.

Casi todos los casos que se describen de sindrome de Gregg,
yva sean debidos a rubeola o a otras enfermedades producidas por
virus, se refieren principalmente a defectos oculares y cardiacos,
pero es interesante hacer resaltar la influencia, que pueden te-
ner estas enfermedades sobre el desarrollo mental del nifio, ya
que en ocasiones resultan idiotas, imbéciles y débiles mentales.

Este sindrome lo escribié Gregg por vez primera en 1941,
Habia reunido 78 casos referentes a nihos con malformaciones
congénitas, todo ellos hijos de madres que sufrieron rubeola du-
rante el embarazo, especialmente durante el segundo mes. Las
malformaciones consistian en catarata bilateral asociada fre-
cuentemente a microftalmos, cardiopatias, sordera y oligofrenia.
Posteriormente este concepto fue ampliado y no solo se tuvo en
cuenta la rubeola sino otras enfermedades que sufre la madre du-
rante los primeros meses del embarazo, producida por virus co-
mo paperas, hepatitis y poliomielitis, finalmente se formé un ter-
cer grupo llamado de rubeola fatal (sin rubeola) en el cual exis-
ten combinaciones de catarata, sordera, cardiopatias y oligofre-

nia sin que se encuentre, aparentemente infeccién materna en el
embarazo.

Por orden de frecuencia las principales malformaciones han
sido, segin Franceschetti y sus colaboradores anélisis de 479 ca-
s0s, citado por Alfredo U. Ramén Guerra (1) las siguientes:
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Oculares: Cataratas 273 casos.

Cardiopatias: 64 acianéticas y 5 clanotlcas.
Sordera: 215 casos.

Otros: microftalmia, estrabismo, def1c1t mental.

Estos defectos se deben a que los virus filtrables atraviesan
facilmente la placenta y se desarrollan muy bien en las células
fetales, especialmente en las de gran metabolismo, cosa que ocu-
rré en los primeros meses del embarazo.

Durante la segunda etapa del desarrollo embrionario, que fi-
naliza al'segundo mes, las diversas fases transcurren tan rapida-
mente que el ataque del virus produce diferentes lesiones en los
distintos 6rganos de acuerdo con la época en que sea atacado el
embrién y asi, un mismo factor lesionante puede dar lugar a di-
versos trastornos segin la fase en que actlie. Esto se ve en el
(Horario embriopatico de Bourkin), quien encontrdé que el en-
turbiamiento del cristalino coincide entre los 29 y los 35 dias de
gestacion: las lesiones del oido interno de los 50 a los 63 y las
malformaciones cardiacas entre los 29 y los 49 dias.

De acuerdo con Swan si la madre enferma dentro de las 8
primeras semanas el hijo estaria afectado en un 100% de los ca-

sos, si ocurre en el tercer mes tendra el 50% de probabilidades y
en periodos posteriores no sera afectado, aunque esto no es acep-

tado por muchos autores, la mayoria estda de-acuerdo en que des-
pues del tercer mes la enfermedad no provoca ninguna altera-
cién, en cambio antes de la octava semana las anomalias son fre-
cuentes.

Es interesante observar que una enfermedad tan benigna
pueda producir efectos tan desastrosos en el embrion. Ribbert,
con Raul P. Beranger, José Castelari y Félix Olivieri (2) dicen
que las lesiones pueden ser de dos clases: 1.—debidas a detencio-
nes en su desarrollo, como en el caso de la embriopatia cardiaca
en la que se estanca el crecimiento de los tabiques cardiacos y
2.—por grave destruccion de las células que forman la estructu-
ra de los 6rganos como ocurre con las fibras de eristalino, las
del epitelio del oido interno y adamantoblastos de los 6rganos que
forman el esmalte de los dientes.

Para explicar esto es necesario tener en cuenta que la pri-
mera formacién embrionaria del cristalino aparece en el curso
de la quinta semana en el embrién de 4 milimetros y la transfor-
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macién de las células epiteliales en fibras del cristalino termina
al fin de la séptima semana. El tabique interventricular se des-
arrolla entre los 33 y los 46 dias de embarazo (el septum primum
se forma el 32° dia y el secundum entre el 32° y el 35°). EIl virus
parece no entrabar sino el septum secundum. Esto resulta com-
probado en el excelente studio del Dr. Nick, quienes estudiaron
quince embriones humanos y cuyas madres se habian diagnosti-
cado rubeola, estos embriones fueron observados desde los 17
hasta los 232 dias y despues de aparecer el exantema en la ma-
dre.

Los hechos mencionados inclinan a tomar medidas profilac-
ticas y cuando una embarazada no ha padecido rubeola se acon-
seja su aislamiento precoz asi como la inmunizacion con suero

de convalescientes o gammaglobulina; inclusive hay autores que
estiman necesario someter a la contaminacion de la enfermedad

a todas las nifias. En cuanto al aborto lo consideramos exagera-
do y no debe practicarse.

Este trabajo se realiz6 en el Hospital la Misericordia de Bo-
gotd. A los nifios ademéas del examen clinico y de 6rganos de los
sentidos, se les midi6 la inteligencia por el método Gessel (4) y
por el sistema preconizado por Escardém y Gareiso en su libro
sobre neurologia infantil (5) en el cual citan la ley del parale-
lismo neuropsiquico, que dice: “Todo retraso motor corresponde
a un retraso psiquico especialmente en los tres primeros afios” y
nombran una serie de reflejos en el recién nacido, que van des-
apareciendo a medida que la corteza cerebral se desarrolla. Asi
a los 5 meses no debe existir el Moro, Abdominal difuso, collin y
presion palmar. Al afio el de succién, el patelar contralateral y
el de presién plantar. El de Babinsky es normal al afio pero de-
be desaparecer a los 2 y medio afios. Ademaéas de estos tests se les
practic6 a los nifios neumoencefalografia, inyectandoles a cada
uno en el espacio subaracnoidiano un promedio de 45 c.c. de ai-
re; las piacas fueron tomadas por el Dr. Angel Maria Corredor.

HISTORIAS

- HISTORIA N°¢ 1103 A - Nombre: R. D. C. Natural de Ibagué. Edad: 8 me-
ses. Peso: 7.980 Gr. Talla: 70 cm. Fecha de ingreso: Mayo 18]55.

Antecedentes Familiares: En el tercer hijo de una pareja joven y sana;
la madre tuvo al fin del segundo mes de embarazo paperas y el nifio nacié de
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8 meses de gestaciéon en un parto normal. Desde los tres meses presenta con-
vulaciones que se repiten periédicamente.

Al examen fisico encontramos un nifio regularmente nutrido en el cual
llama la atencién la presencia de una catarata unilateral congénita.

Sistema nervioso: Hay retraso mental, hipotonfa. Los reflejos de Collin,
Resemblun, Patelar Contralateral, succiéon, abdominal difuso, Moro y Presién
plantar persisten todavia.

Cociente de desarrollo: 35 corresponde a un Imbécil.
Examen de Laboratorio: L. C. R. Células 2. Albimina C. 10. Pandi (—)

Glucosa 45 mgr. Cloruros 750. Bemjui: 0000032200000. W. y K.: (—). C. H.
Hematies: 2,500.000. Leucocitos: 10.600. Segmentados: 48. Linfocitos: 52. Khan.

Neumoencefalografia.
Placa N¢ 13087.

Informe: “La radiograffa muestra un sinostosis de la sutura coronal. Mar-
cada atrofia cerebral derecha, gran dilatacién del ventriculo lateral izquierdo.

Diagnéstico: Sinostosis de la sutura coronal. Atrofia del hemisferio ce-
rebral derecho. Hidrocefalia compensadora”,



VOLUMEN XXIV N¢ 7, JULIO, 1956 667

HISTORIA N° 803 A. - Nombre: C. C. Natural de: Edad: 23
meses. Peso: 12.150 Gr. Talla: 70 cm. Ingreso: marzo 17/51.

|
Antecedentes Personales: Padres jévenes y sanos, la madre dice no haber
tenido abortos; en el segundo mes del embarazo presenté una hepatitis con
ictericia *intensa y el niflo nacié a término en un parto normal. Tienen otro
hijo anterior a éste, que es perfectamente sano.
El nifo sostuvo la cabeza a los 20 meses y aun no se pone de pies ni se
sienta.

Al examen fisico llama la atencién cataratas congénitas bilaterales y un
notorio retraso mental pues, ccomo ya dijimos apenas sostiene la cabeza y es
incapaz de ponerse de pies.

Cociente de desarrollo: 17.

Examen de laberatorio: 1. C. R. Limpido. Células 12. Albémina: 0.15.
Glucosa: 55 mgs. Cloruros: 750. Benjui: 0000032200000. W y K: (—). Gli-
cemia: 0,98. N. P. N. 33,

C. Hematico: Hematies: 3.460.000. Hemoglobina: 70%/. Leucocitos: 7.500
Segmentados: 44. Linfocitos: 54. Eosindfilos: 29/.

Neumoencefalografia. '

Placa N?

Informe: “No se aprecian los surcos y cisuras de los hemisferios.
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Se ven los ventriculos dilatados.
Diagnéstico: Se trata de una lisencefalia con hidrocefalia interna”.

Se trata pues, de un nifio idiota con catarata bilateral, en el cual existe
el antecedente de una hepatitis sufrida por la madre en el segundo mes del
embarazo.

.

HISTORIA N° 6517 A. - Nombre: B. M. Natural de: Pandy. Edad: 14 me-
ses. Peso: 7.500 gr. Talla: 70 ¢m, Fecha de ingreso: marzo 17/50.

Antecedentes Familiares: Los padres son jévenes y normales. A los dos
y medio meses de embarazo la madre presenté rubeola y por una distocia
uterina fue preciso practicarle cesirea cuando se presenté el parto.

Vemos al examen fisico un niflo hiperténico e hiper-refléxico; presenta
todos los reflejos que han debido desaparecer a los 6 meses; sostiene la cabe-
za pero no camina ni se pone de pies.

Al examen del térax se encuentra un soplo sistélico de la base; tiene 100
pulsaciones y una tensién de 8 x 5.

Se trata pues, de una nifia imbécil y con una posible comunicacién inter-
auricular, cuya madre padecié rubeola a los dos y medio meses del embarazo.

Exdmenes de laboratorio: W y G: (—). Calcemia: 10 mgs. Glicemia: 110
mgs. N. P. N.: 42, Cuadro Hemaitico: Hematies: 3.600.000. Leucocitos: 12.000
Segmentados: 66. Linfocitos 34. L. C. R. Limpido. Células 8. Pandy (—)
Glucosa 55 mgs. Benjui: 000002220000.

Neumoencefalografia:
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Placa N© 9929,

Informe: “Se inyectaron 25 c.c. de aire. Llama la atencién el ligero au-
mento de tamafio de los ventriculos. Hay signos de atrofia cortical y poren-
cefalia”.

HISTORIA N¢ 655A. - Nombre: J. P. Natural de Bogoti. Edad: 8 meses.
Peso: 5.735 gr. Talla: 61 cm. Ingreso: Marzo 11[55.

Antecedentes Familiares: Padres jovenes y sanos; es el primer hijo y no
ha habido abortos. Dice la madre que al finalizar el primer mes de embara-
zo presenté un exantema de dos dias de duracién; constituidos por manchas
rosadas y acompafiado de adenopatia cervical, el parto fue normal y a término.

El examen fisico se ve un nifio mal nutrido, nervioso, hiperténico e hi-
per-refléxico con cataratas bilaterales. Existen atn los reflejos de More, Ro-
semblum y Patelar contralateral. Microcefalia.

Examen de laboratorio: L. C. R. Células: 15. Cloruros: 750. Glucosa: 0.15
Pandy (—). Calcemia 10 mgs. Glicemia 0.98. Cuadro hemdtico. Hemates:
3.460.000 Hemoglobina: 709,. Leucocitos: 7,500. Polinucleares: 33. Linfoci-
tos: 62. Eosindfilos: 5. W y K. (—).

Cociente de desarrollo: 13 corresponde a un idiota.

Neumoencefalografia: Se presenta Turricefalia y discreta acentuacién de
las impresiones circunvolucionales especialmente en la regién posterior. Ade-
mds los ventriculos se hallan enormemente dilatados: Se observa tambien Lis-
cencefalia.
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RESUMEN

Presento 4 casos de Sindrome de Gregg; 2 producidos por
Rubeola, 1 por paperas, 1 por hepatitis a virus; que sufrieron
las madres antes del tercer mes de embarazo.

Los nifios ademas de defectos oculares y cardiacos, la lesion
predominante fue la Oligofrenia, correspondiendo a 2 idiotas y 2
imbéciles.

La Neumoencefalografia. Mostrd, 2 ninos con Liscencefalia
e hidrocefalia interna, uno de los cuales tiene microcefalia; los
otros 2 presentan Atrofia cortical con Porencefalia.



