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Sindrome de Wolf
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RESUMEN: Los autores aportan un caso de sindrome de Wolf. Comentan de forma espe-
cial los aspectos morfoldgicos que pueden llevarnos al diagnéstico y los signos diferencia-
les con la deleccidn patcial del cromosoma niimero 5. Hacen especial énfasis también en
los rasgos morfoldgicos comunes de ambos sindromes. PALABRAS CLAVE: SINDROME DE

WOLF. RASGOS MORFOLOGICOS.

WOLF - SYNDROME. (SUMMARY): The authors describe a case of Wolf-Syndrome.
They comment above all the morphologic characteristics that can suggest the diagnosis
and the charactetistics that do it diffent from the partial deletion of chromosome n.° 5.
They stand out the common morphologic characteristics of both syndromes. Ky
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SINDROME DE WOLF

En el afio 1965 WOLF, HIRCHHORN y
colaboradores describen un sindrome, ca-
racterizado por retraso del crecimiento y
del desarrollo, asociado a alteraciones de
la linea media de la cara y de los ojos,
junto a una deleccién parcial del cromoso-
ma namero 4 (1).

En el afio 1976 JOHNSON y colaborado-
res (2) hacen una revisién de los 42 casos
comunicados hasta entonces en la literatu-
ra con motivo de una nueva aportacién,
Segiin estos autores todos los casos comu-
nicados eran mutaciones de novo. Desde
entonces hasta 1981, se comunicaron otros
15 casos mis, lo cual ha permitido am-
pliar el conocimiento motfolégico y la co-
rrecta delimitacién de este sindrome, con
numerosas aportaciones sobre los hallazgos
necropsicos en estos pacientes, WILSON y
colaboradores (3).

En la revisién de LURIEN y colaborado-
res (4) en 1980, observaron la existencia
de deleccién en la gran mayoria de los ca-
sos, peto también comunicaron cromoso-
mas en anillo (5, 6), mosaicos y otros ha-
llazgos citogenéticos poco usuales (7). Las
traslocaciones representaban un 13 % de
toda su serie.

Se trata de una cromosomopatia con
una incidencia menor a la deleccién del
cromosoma 5, con la que comparte algu-
nos rasgos motfoldgicos comunes y otros
claramente diferenciales, como comentare-
mos en dos de nuestras observaciones si-
multineas.

CASO CLINICO
Antecedentes personales: Recién naci-

do a término de madre afiosa, 40 afios, es
el cuarto hijo, precedido de un aborto an-
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terior. El parto fue eutdcico a las 37 sema-
nas. Apgar 7/10 y peso de 1.740 g. talla
de 45 cm. P. cef.: 30 cm.

Exploracion neonatal: Retraso del cre-
cimiento intrauterino, dismorfia facial;
raiz nasal plana, hendiduras palpebrales
antimongdlicas, exoftalmos. Térax: auscul-
taciéon pulmonar normal, en la cardfaca se
aprecia un soplo sistolico III/VI maximo
en mesocardio. Hipospadias de 1.* grado,
pies zambos bilaterales. Eco. craneal y ab-
dominal normales. Radiografias de esque-
leto: pies zambos bilaterales, torax nor-
mal. Bioquimica: normal, test de lues ( +)
por anticuerpos pasivos de la madre. La
evoluciéon neonatal fue favorable y se dio
de alta pendiente de su cariotipo y nuevos
controles.

Enfermedad actual: Ingresa de nuevo a
los 4 meses con un cuadro de hipertermia,
taquipnea y mal estado general.

El examen fisico demuestra aspectos si-
milares a los anteriormente comentados:
dismorfia facial con facies asimétrica, ojos
saltones, hipertelorismo, epicantus, orifi-
cios nasales antevertidos y asimétricos, gla-
bela prominente, orejas de baja implanta-
cidon, micrognatia. Pliegue palmar anico
bilateral, hipospadias, hoyuelos preauricu-
lares y en ambos codos, pies zambos con
férulas correctoras. Palidez llamativa, con
taquipnea, roncus y estertores diseminados
por ambos hemitorax, soplo sistolico de
intensidad III/VI audible en todo el pre-
cordio. Sistema nervioso, llamativo retraso
psicomotriz con falta de sostén cefalico,
tono axil muy bajo etc. (Fig. 1).

Examenes complementarios: Hemati-
metria: H: 4.200, L: 21.900; Linf.: 21;
Seg.: 75; Cay.: 4; urea, creatinina y gluce-
mias normales. Ionograma y pH, gasome-
tria normales.

Radiografia de torax: Silueta cardiaca
normal, campos pulmonares claros. Eco.:

compatible con C.I.A. Cariotipo: delec-
ci6n del brazo corto del cromosoma 4, for-
mula 46 (4p7) (Fig. 2). El nifio falleci6 a
los 4 dias con convulsiones y cuadro de hi-
petpirexia.

FiG. 1.

Aspecto general del paciente

Hallazgos necrépsicos: comunicacion
interauricular mdaltiple, neumonia viral
generalizada. Inmadurez cerebelosa.

COMENTARIO

El sindrome motfolégico y citogenético
de nuestro enfermo reune criterios claros y
similares a otras aportaciones de la litera-
tura del Sindrome de Wolf. Se trata de
una anomalia muy parecida en muchos as-
pectos a la deleccion del cromosoma (5p”),
ambos sindromes producidos por dos abe-
rraciones cromosomicas también similares
pero identificables, tanto citogenéticamen-
te como morfologicamente.
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Como consta en las tablas I y II, hay
un cierto namero de rasgos superponibles
y rasgos diferenciales que nos permiten
orientar el diagndstico puramente morfo-
logico, y la confirmacién citogenética pos-
terior.

TaBLa I. RASGOS DIFERENCIALES
RASGOS SINDROME SINDROME
MORFOLOGICO 4p sp°
Llanto tipico de R.N. — +
Bajo peso < de 2.000 g. + —
Asimetria crineo facial + —
Nariz ancha y deformada + —_—
Glabela prominente + —
Hoyuelos o fositas preau-
ricular y articulares + —
Hipospadias + —
Convulsiones + —
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Cariotipo. -46 XY, 4p°

en el 5p7, pues la media para el primero
suele estar alrededor de 1.800 gr. y en el
segundo sobre 2.600 gr., en una
estadistica sobre 30 pacientes de ambos
sindromes. En nuestro enfermo el bajo pe-
so fue una constante mas del sindrome.

TaBLa II. RASGOS MORFOLOGICOS

COMUNES

—_

Retraso del crecimiento intrauterino
Retraso psicomotriz

Hipotonia

Microcefalia

Hipertelorismo

Micrognatia

Orejas de baja implantacion
Deformidad de extremidades
Surco palmar Gnico bilateral
Paladar estrecho o palatosquissis.
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El retraso psicomotriz, que es comin a
ambos, sin embargo, es mds acentuado en
el Sindrome de Wolf. El peso bajo al na-
cimiento es mas acentuado en los 4p™ que

Ademas del llanto tipico cuando se
presenta en el «Maullido de gato», la fa-
cies de ambos sindromes es bien diferente,
resaltando el aspecto plano y redondeado
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resaltando el aspecto plano y redondeado
y hendiduras antimongélicas en los ojos,
frente a la facies asimétrica, glabela pro-
minente, ojos saltones y orificios nasales
asimétricos y antevertidos del Sindrome de

Wolf.

La afectaci6bn genital suele ser muy
constante, en forma de hipospadias o es-
croto hiplésico, como en nuestro pacien-

te, siendo excepcional en la deleccién de
cromosoma 5.

La supervivencia actual es distinta para
ambos sindromes, en nuestros 3 casos de
Sindrome de Cri du Chat hay superviven-
cia actual de 14 y 16 afios para dos de
ellos, frente al exitus relativamente precoz
de nuestro paciente y en general las apor-
taciones realizadas por la litetatura.
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