
La prueba de Altman evidencia una falta de concordancia
o acuerdo (p < 0,001), especialmente en la temperatura rectal
(Figura 1). La diferencia entre la temperatura axilar y la tem-
peratura auricular en modo «equal» es menor, pero 1/3 de la
muestra queda fuera de los límites clínicamente aceptables (±
0,3 oC) (Figura 2).

El presente estudio pone de manifiesto que, aunque los co-
eficientes de correlación son altos, el grado de acuerdo entre el
termómetro auricular y el termómetro de referencia es escaso.
Quizá sea preciso recordar que a la hora de validar un nuevo ins-
trumento de medida la correlación es una condición necesaria,
pero no suficiente, motivo por el que se debe utilizar el grado de
acuerdo mediante la prueba de Altman(8). La falta de concor-
dancia encontrada es mayor cuanto menor es la edad del niño,
fenómeno que ya viene referido en la literatura(6,9,10). La medi-
ción no se ve influenciada por factores locales del oído externo
ni por diferentes condiciones clínicas del niño(11,12), siempre que
la toma de la temperatura sea realizada con una técnica correc-
ta. Hay que ser muy cautelosos a la hora de utilizar este dispo-
sitivo ya que no refleja con exactitud las temperaturas rectal y
axilar tomadas con el termómetro de mercurio, lugares habitua-
les de medición de la temperatura en los niños.

El pediatra debe ser consciente de esta falta de acuerdo a la
hora de evaluar los resultados obtenidos mediante los termó-
metros auriculares por infrarrojos.
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Sr. Director:
Un apartado fundamental en dismorfología es utilizar co-

rrectamente la terminología para describir las diferentes en-
tidades, en ocasiones excesivamente compleja y repleta de si-
nónimos. Recientemente, Angulo y cols.(1) han publicado, ba-
jo el título de «Secuencia de akinesia/hipokinesia fetal (sín-

drome de Pena-Shokeir). Aportación de 4 casos con etiología
y pronóstico diverso», a cuatro recién nacidos cuyo único ne-
xo común es la presencia de un cordón umbilical corto, aso-
ciado con anomalías faciales y contracturas. En nuestra opi-
nión la lectura del artículo en vez de aclarar conceptualmente
la repercusión sobre el feto de la hipo-inmovilidad fetal, pue-
de llevar a errores conceptuales importantes. De aquí nuestros
comentarios.

La hipo-inmovilidad fetal durante el embarazo responde a
dos grupos de etiologías (de carácter intrínseco o extrínseco) y
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es responsable de diferentes anomalías que se engloban con el
término de secuencia. La hipomotilidad fetal de carácter intrín-
seco se conoce como secuencia de acinesia-hipocinesia fetal
(SAF), siendo la etiología debida a: 1) procesos neuromuscula-
res de inicio intraútero; 2) alteraciones del desarrollo o lesiones
cerebrales, y 3) procesos dérmicos que dan lugar a una piel rí-
gida y restricción del movimiento (dermopatía restrictiva). Todos
estos procesos, aunque muy diferentes entre sí, comparten las
consecuencias que en forma de «cascada» derivan de la acine-
sia/hipocinesia fetal(2-4) (Fig. 1). La hipomotilidad fetal de ca-
rácter extrínseco es debida a procesos externos al feto, cuyo pa-
radigma es la secuencia de oligoamnios (SO), en la cual el mo-
vimiento es restringido por compresión uterina y falta de espa-
cio(4,5). La SO se presenta clínicamente de forma parecida a la
SAF, siendo los rasgos diferenciales los expresados en la tabla I.

Como ha ocurrido con otros cuadros dismorfológicos, una vez
descrita la SAF, rápidamente se puso de manifiesto la heteroge-
neidad causal y se observaron recién nacidos que no mostraban
la secuencia deformativa en toda su expresión («full blown»)(2,4,6).
Por tanto, existía variabilidad en la expresión de la SAF, siendo
el síndrome de Pena-Shokeir la expresión más generalizada y se-
vera de la hipomotilidad fetal(7); posteriormente Moessinger y
cols.(8) demostraron en un modelo animal que la hipomotilidad in-

traútero origina un modelo similar, proponiendo el término SAG.
Este paradigma permitió reconocer la importancia del movimiento
fetal intraútero no sólo en el desarrollo del sistema musculoes-
quelético, sino también en otros sistemas y estructuras del feto
(Fig. 1).

Desafortunadamente, debido a la heterogeneidad etiológica
y variabilidad de la expresión de la SAF, en los últimos años no
es infrecuente encontrar artículos pediátricos en los que la de-
signación de SAF se aplica más o menos indiscriminadamente
a muchos neonatos con problemas de origen etiológico y pato-
génico incierto, pero que presentan una o varias anomalías des-
critas clásicamente en la SAF. Los cuatro pacientes descritos por
Angulo y cols.(1) no presentaron letalidad, hipoplasia pulmonar
ni polihidramnios, sólo uno de ellos presentó retraso del creci-
miento y otro criptorquidia. El hallazgo común fue la presencia
de un cordón umbilical corto (no medido en ninguno), asociado
con anomalías faciales muy heterogéneas, y en tres de ellos a
contracturas articulares. Es evidente que ninguno de los pacientes
presentaba el anteriormente denominado síndrome de Pena-
Shokeir, tal como los autores refieren en la discusión.

Es preciso recordar que ninguna de las anomalías que forman
parte de la SAF (Fig. 1) es específica y que éstas pueden ser
encontradas de forma aislada o aun asociadas sin que ello im-
plique la obligatoriedad de que tengan su origen en la hipomo-
tilidad fetal. La combinación de anomalías como contracturas ar-
ticulares, camptodactilia, micrognatia y criptorquidia pueden su-
gerir la existencia de una SAF pero no prueba su existencia.

¿Cuándo establecer entonces el diagnóstico de SAF? De acuer-
do al concepto patogénico que subyace al término, debe de haber
existido acinesia/hipocinesia fetal y ser ésta responsable de las
anomalías deformativas. Aunque posible de diagnosticar, la hi-
pomotilidad es observada sólo excepcionalmente mediante eco-
grafía fetal. Por otro lado, no existen criterios ni pruebas de la-
boratorio que confirmen que las anomalías que observamos tie-
nen su origen en la inmovilidad fetal. Por tanto, ante un recién na-
cido que presenta una combinación de anomalías que sugieren
una posible SAF, la primera condición para establecer este diag-
nóstico patogénico es demostrar que presenta un proceso etioló-
gico que puede producir hipomotilidad intraútero. Utilizar ina-
propiadamente el término y concepto de SAF en procesos de etio-
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Tabla I Secuencias de akinesia/hipokinesia fetal 
(SAF) vs secuencia de oligoamnios (SO)

SAF SO

Alteración Disfunción Escasez de
primaria neuromuscular líquido amniótico
Disminución Intrínseca Extrínseca
motilidad
Líquido Polihidramnios Oligoamnios
amniótico
Descripción S. de Pena-Shokeir S. de Potter
inicial

Figura 1. Manifestaciones clínicas de la secuencia de akinesia/hipokinesa
fetal. CIR = crecimiento intrauterino retardado. LA = líquido amniótico
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logía incierta basándose en que presenta un cordón corto y algu-
na otra anomalía inespecífica puede conllevar desafortunadas con-
secuencias. Por un lado, el hecho de establecer implicaciones de
mecanismos patogénicos y relación causa-efecto sobre mínimas
bases clínicas y racionales confundirá y dificultará los esfuerzos
por comprender el origen real del problema, su magnitud y su etio-
patogenia. Por otro, el excesivo número de pacientes diagnosti-
cados bajo este término conllevará una pérdida de la utilidad clí-
nica de este diagnóstico, para convertirse en un cajón de sastre
que guarda una miscelánea de cuadros y etiologías imprecisas.

Dentro del espectro clínico de la SAF se incluye la presen-
cia de contracturas articulares (de ahí la definición ocasional de
atrogriposis múltiple congénita) y de cordón umbilical corto (de
ahí la definición ocasional del síndrome del cordón corto), pero
ambas definiciones no nos parecen correctas, dado que sólo des-
criben un apartado concreto de la secuencia (Fig. 1).

Existen evidencias clínicas(9) y experimentales(8) de que la
longitud del cordón umbilical es condicionada por la tensión
aplicada al cordón por los movimientos fetales, clasificándose
como cordón corto si la longitud es ≤ 40 cm y cordón largo si la
longitud es > 80 cm(10). Miller y cols.(9) observan que los niños
con cordones extremadamente cortos manifiestan, generalmen-
te, una disminución de los movimientos fetales, bien de carác-
ter intrínseco (SAF) y/o extrínseco (SO). En nuestra experien-
cia la longitud del cordón umbilical sigue una distribución nor-
mal, siendo corto en un 3% de la población global de recién na-
cidos y largo en un 2,7%(11). Si bien el cordón corto nos debe
alertar sobre un trastorno de la motilidad fetal, no debemos so-
breestimar su significado. En un período de 5 años hemos en-
contrado un total de 160 recién nacidos con cordón corto: de
ellos, tres casos presentaron SO y en ningún caso SAF.

En resumen, nosotros creemos que el diagnóstico de SAF
debe aplicarse restringidamente y, dada sus implicaciones, li-
mitarse a aquellos neonatos que presentan una combinación de

anomalías (incluyendo siempre las contracturas articulares) que
caracterizan el cuadro de SAF y un diagnóstico certero de una
enfermedad de inicio fetal que puede producir hipo-inmovilidad
intraútero.
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Agradecemos profundamente el interés demostrado y las

aclaraciones conceptuales aportadas por González de Dios y
García-Alix, sobre nuestro trabajo(1). No obstante, nos gusta-

ría, aprovechando la oportunidad que se nos brinda, responder
a la carta titulada «Secuencia de acinesia/hipocinesia fetal, sín-
drome de Pena-Shokeir, artrogriposis múltiple congénita y/o sín-
drome del cordón corto. Delimitación conceptual».

Como muy bien refieren, la secuencia de acinesia/hipocine-
sia fetal (SDAF)(2-4) representa un conjunto de manifestaciones,
consecuencia de la hipomotilidad del feto debido a causas in-
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