
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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Sr. Director:
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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trínsecas. Dichas causas son muy heterogéneas (musculares, ner-
viosas, etc.) y conllevan una gran variabilidad en la expresión
clínica. Así, se han descrito recién nacidos que no muestran la
secuencia deformativa en toda su extensión, y que no corres-
ponden con la descripción inicial del síndrome (campodactilia,
anquilosis múltiples, anomalías faciales, hipoplasia pulmonar,
retraso del crecimiento intrauterino, hidramnios, cordón umbi-
lical corto y criptorquidia). Esto no quiere decir que no se pue-
dan considerar como SDAF o síndrome de Pena-Shokeir o que
éste sea sólo la expresión más generalizada y severa, tal y como
apuntan González de Dios y García-Alix. Lo que al principio
parecía un síndrome letal más o menos específico, posterior-
mente se ha comprobado que se trata más de la descripción de
un fenotipo asociado a la acinesia fetal. Este fenotipo no exige
la existencia de polihidramnios, criptorquidia, retraso del creci-
miento intraútero e hipoplasia pulmonar; sí son necesarias las
anomalías faciales, la anquilosis de múltiples articulaciones, y
el que exista un trastorno subyacente que sea responsable de la
hipomotilidad fetal. Este trastorno no siempre es demostrable y
en parte de los casos descritos hasta ahora no se han encontra-
do anomalías que lo justifiquen.

Como no existen criterios ni pruebas de laboratorio que con-
firmen el diagnóstico, éste se hace en función de las caracterís-

ticas asumiendo su heterogeneidad clínica y etiológica, sin áni-
mo de utilizar inapropiedamente el término, confundir o difi-
cultar el conocimiento del proceso. En todo caso, las precisio-
nes en la definición y clasificación que proponen González de
Dios y García-Alix son de tener en cuenta, pero no siempre abar-
can la variabilidad de este síndrome. Nosotros hemos pretendi-
do llamar la atención acerca de este hecho. Son las similitudes
de la clínica de estos pacientes las que nos han sugerido su in-
clusión y las diferencias las que invitan a su discusión.
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