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Presentamos el caso de una recién nacida sin exposicion
prenatal a teratégenos ni antecedentes familiares de inte-
rés, que presenta una tumoracion blanda en el hipocondrio
derecho que protruye con el llanto, y otra mas pequefia en
el quinto espacio intercostal derecho (figura 1). En el diag-
ndstico por la imagen destaca una herniacién de la pared
abdominal derecha de 10 mm, a través de la cual se hernia
el I6bulo hepético al aumentar la presién abdominal, y una
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agenesia renal derecha. Radiogréficamente se constata la
ausencia del cuarto arco costal anterior y la presencia de
anomalfas vertebrales de la quinta a la décima vértebra to-
racica (figura 2). El cariotipo era 46,XX. Se realiz6 cirugia
reparadora de la hernia de la pared abdominal a los 6 me-
ses; la funcion renal, el desarrollo fisico y psicomotor eran
normales al afio de edad.

La hernia lumbar congénita es un defecto infrecuente de la
pared que puede aparecer en cualquier localizacién compren-
dida entre la duodécima costilla y la cresta iliaca. Puede apa-
recer en el tridngulo superior (hernia de Grynfelt Lesshaft), que
es la mas habitual, o en el inferior (tridngulo de Petit)". Clinica-
mente se manifiesta como la protrusién de una masa en el
flanco que aumenta con el llanto y se reduce facilmente'.
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Figura 1. Tumoracion
blanda en el hipocondrio
derecho que protruye con
el llanto, y otra de menor
tamafio en el quinto
espacio intercostal
derecho

Figura 2. Herniacion de la pared abdominal derecha de 10 mm,
a través de la cual se hernia el Iébulo hepatico al aumentar
la presion abdominal

El sindrome lumbocostovertebral (SLCV) es muy poco frecuen-
te y escasamente conocido (se han descrito unos 20 casos hasta
la actualidad), y se caracteriza por la aparicion de anomalias cos-
tovertebrales y de la musculatura del tronco. Incluye hemivérte-
bras, ausencia de costillas, mielomeningocele anterior e hipo-
plasia de la pared anterior abdominal, que se manifiesta como
una hernia lumbar congénita. También se han descrito casos de
disrafismo espinal posterior, hepatopatia, artrogriposis, cardio-
patia y agenesia renal como defectos asociados?®.

Se postula que este sindrome puede deberse a un (nico de-
fecto que ocurre entre la tercera y la quinta semanas de gesta-
cion, tiempo en que el mesodermo, situado entre el ectodermo
y el endodermo a ambos lados de la notocorda, se diferencia
en somitas, dando lugar al esclerotomo (procesos costales vy
vertebrales), el miotomo (musculatura esquelética del tronco)
y el dermatomo (capas profundas de la piel y tejido celular
subcutaneo)?. La disgenesia del primer miotomo lumbar serfa
responsable de la hernia lumbar en estos pacientes. Entre las
semanas tercera y quinta se cierra el tubo neural y se produce
la agenesia renal, defectos descritos en el SLCV.

Este tipo de anomalias se han descrito en hijos de madres
diabéticas y en casos de exposicion intrauterina al acido lisér-
gico®. En animales, la exposicion intrauterina en la rata a la
purina 2-cloro-2-deoxiadenosina, un antimetabolito empleado
en el tratamiento de algunas leucemias, reproduce en los fetos
el espectro de las malformaciones observadas en el SLCVS.

Ante la presencia de una hernia lumbar congénita, que es un
defecto poco habitual pero evidente clinicamente, ademés de
descartar las posibles exposiciones intrauterinas, y dada la
gran relacién existente entre este defecto y el SLCV, es impor-
tante descartar la presencia de anomalfas asociadas previa-
mente a su reparacién quirlrgica, que se aconseja realizar
durante el primer afio de vida. [l
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FE DE ERRATAS

el citado articulo.

En la Carta al Director titulada Hematuria glomerular asociada a gripe A N1H1, publicada en el nimero de enero de 2011
(Acta Pediatr Esp. 2011; 69[1]: 46-47), el nombre correcto del tercer autor es N. Picd Alfonso, y no Alonso como aparece en
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