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INTRODUCCION.

La mano es el instrumento de la inteligencia del hombre y su

herramienta por excelencia.

Las malformaciones congénitas de la mano se conocen desde -~
tiempos inmemorables y actualmente ocupan un lugar preponde-
rante en la patologia, no s6lo por sus alteraciones funciona
les y estéticas, sino tambifn por las repercusiones psicoso-

ciales que acarrean.

En 1906 Apert describif una entidad caracterizada por malfor
macidén craneana del tipo de la acrocefalia y sindactilia de
manos y piés denomindndolo Acrocéfalosindactilia. Las carac-
- terfsticas fisicas mas especificas son: deformidad del créneo
ocasionada frecuentemente por el cierre prematuro de la sutu
ra coronal que se manifiesta como turricefalia acompafiada de
una hendedura o surco transverse frontal; alteraciones ocula
res como son exorbitismo, hiperteleorbitismo, coblicuidad an-
timongoloide las fisuras palpebrales y, en algunos casos se
ha descrito atrofia 6ptica con o sin oftalmoplejfa concomitan
te; deformidﬁdes faciales que incluyen hipoplasia maxilar, ==
pseudoprognatismo, maloclusién dentaria clase Angle III, pala
dar ojival y nariz en pico de loro; asi mismo malformaciones
en las extremidades tanto superiores como inferiores caracte

rizadas por sindactilia compleja. (Fotos I-IV}.
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Blank, en 1960, revis6 los casos de este sIndrome en Gran Bre
tafia, dividiéndolo de acuerde a su expresién fenotfpica en --
dos categorias: I) Acrocéfalosindactilia "Tipica" denominada
Sindrome de Apert y II) Acrocéfalosindactilias "Atfpicas",
siendo el rasgo distintivo entre ambos la morfologia de la ma
no. Las formas 4tipicas han sido subclasificadas por diferen-
tes autores de acuerdo a las malformaciones de la mano, al pa
trén hereditaric y a las anomalias asociadas, reconociendo
hasta 7 tipos distintos; sin embargo, cada vez existe mayor
controversia en aceptarlos como entidades diferentes. (Fotos

V-VI).

Hasta hoy los Centros mé&s avanzados de Cirugfa Pl&stica han
enfocado su atencibn en la correccién de las compleijas altera
éiones cridneofaciales, dejando en segundo término las invali--
dantes deformidades de la mano. Entre los autores que han he--
cho referencia a este tipo de sindactilia se encuentran Conver
se, McCarthy y Wood Smith, quienes mencionaron la gravedad de
la misma pero sin dar detalles morfolbgicos. Han sido hechos
importantes aciertos en la descripci6én de las malformaciones
por Woolf, Georgiade y Pickrell en 1959 y por Cohen en 1975.
Flatt public6 su criterio de tratamiento en 1970 y Psillakis

describe algunas de sus caracteristicas en 7 casos en 1981,

En ninguno de los artfculos antes mencionados se encuentra una

clasificacifn de estos problemas,
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OBJETIVO.

El objetivo del presente trabajo es analizar las alteraciones
de la mano en la Acrocéfalosindactilia, hacer una clasifica~--
cibn y en base a ella, establecer los criterics generales de
tratamiento. Tal objetivo se deriva de la carencia de una cla
sificacién que norme la conducta terapfutica a seguir en base
al patrén morfolfgico alterado, para lograr los resultados

funcionales Sptimos.

MATERIAL ¥ METODOS.

Para tal fin se realiz6 el estudio mediante la revisién de
316 expedientes de pacientes pertenecientes a la clinica de
malformaciones crineofaciales del Hospital General "Dr. Ma-
‘nuel Gea Gonzdlez" S.5.A. De ellos 33 presentaban Acrocéfalo
sindactilia, descartando a 4 por no existir seguimiento del
caso, quedando un total de 29 pacientes; 16 fueron del sexo
masculino y 13 del femenino, fluctuando las edades de 2 me--
ses a 35 anos. Se analizaron personalmente las 58 manos de
los pacientes, su funcién, sus fotografias clinicas y sus ra
diograffas; se hizo un inventario de problemas en cada caso.

{Cuadro I).

RESULTADOS.

se encontré que la malformacién fue simétrica en el 86% de los

casos.



M A TEURTIA AL

316 Expedientes

29 Paclentes con Acrocéfalosindactilia

Sexo 16 masculino 13 femenino
Edad 2 meses a 35 anos
Cuadro T



I1I.

I. PARTES BLANDAS.

a)

b)

c)

SINDACTILIA.
Se encontrd sindactilia cutfnea en todos los casos con

tres variantes:
- Unién entre los cuatro filtimos dedos, estando el pul
gar separado en grade variable, en el 55% de las ma--

nos.
- Fusibn de los 5 dedos, en el 31% y,

-~ fusibn del 22, 3% y 482 dedos, con el pulgar y 52 li-
bres, en el 14% restante,

{Cuadro II)

DEFORMIDAD UNGUEAL.

Se encontrd una ufa comGn de dos o mds dedos en el 82%

de los casos.

ALTERACION TENDINOSA.

En 4 pacientes, cuya sindactilia estaba asociada a sin-
falangia, se encontr§ un s6lo tendbn flexor para cada
dedo,

(Cuadro I1X)

ALTERACIONES ESQUELETICAS.



SINDACTILIA CUTANEA

No. de casos afectados: 29 (100%)

Distribucién

Dedos No. Casos %

28 ~ 54 16 55.17

12 - 5% 9 31.04

28 - 4& 4 13,79
29 100,90

Cuadro II



PARTES BLANDAS

a) Sindactilia

b) Ufia com@n

¢) Alteraciones
tendinosas,

-De los 4 Gltimos dedos con
el pulgar separado.

-De los 5 dedos

-De los dedos 28 32 y 44
con el pulgar y 5% libres.

~De uno o mds dedos

(55%)

(31%)

(14%8)
(82%)

-De los operados: en 4 paclentes,

Cuadro III



a)

b)

c)

d)

10.

SINFALANGIA.

La sinfalangia represent$ la alteracifn esquelética mds
constante y afecté indistintamente cualquier dedo. Fué
més frecuente en las falanges proximal y media, estan-
do presente en los dedos 32 y 42., en el 100% de los
casos.

(Cuadro 1IV)

SINDACTILIA OSEA.

Se encontré sindactilia 6sea en el 86% de los casos,
principalmente entre las falanges distales. Los dedos
mis comunmente afectados fueron el 32 y el 48,

{Cuadro V)

SINOSTOSIS METACARPIANA.

En el 20% de las manos coexisti$ sinostosis metacarpia

na.

OTRAS ALTERACIONES.

Forma trapezoidal de la falange distal del pulgar en el
69% y clinodactilia radial del mismo en el 44%, asf co-
mo falange delta del 58 dedo.

({Cuadro VI)



SINFALANGTIA

DISTRIBUCION
DEDOS
18 24 38 42 58
Proximal medio 48 56 58 58 48
(82.75%) (96.55%) (100%) (100%) (82,75%)
FRECUENCIA:
Media distal - 20 17 14 12

(34.48%) (29.31%) (24.43%) (20,68%)

No. de articulaciones afectadas: 331 (63.40%)

Cuadro 1V

"It



SINDACTILIA OSEA

No. de casos afectados:

No. de manos: 50
Entre falanges distales:
Entre falanges medias:

Entre metacarpianos:

25

48
23
11

(86,20%)

{96%)
(46%)
(228)

Cuadro V

“CT



ALTERACIONES ESQUELETICAS

Sinfalangia - En el 100% de los casos
Sindactilia 6sea '~ En el 86.20% de los casos

Otros -~ Forma trapezoidal de la falange
distal del pulgar {69%)

- Clinodactilia radial del pulgar (44%)

Cuadro VI

“ET
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CLASIFICACION.

Basados en los hallazgos obtenidos y con el fin de sistemati--
zar el tratamiento se hizo una clasificaci6n en 4 tipos dife--~

rentes:

TIPO I

Caracterizado por sindactilia cuté&nea, pero no 6sea, de los dg
dos 2% al 582, con el pulgar libre, sinfalangia y clinodactilia
variable. Estuvo presente en el 14% de los casos. Todos los pa
cientes de este tipo ya habfan sido operados cuando acudieron

al servicio. (Foto VII)

TIPO II

Presenta sindactilia cuténea constante y &sea variable entre
el 28, 38 y 42 dedos, con el pulgar y 58 parcialmente libres.

Se encontré en el 14% de los casos. (Foto VIII)

TIPO TII1

Se caracteriza por sindactilia cut8nea del 22 al 52 dedos, fu
si6n 6sea variable del 22 al 4% y el pulgar libre. Observado

en el 24% de los casos. (Foto IX)

TIPO 1V

Presenta las siguientes caracteristicas: sindactilia completa

del 22 al 52 dedos, incompleta del pulgar o bien sindactilia



Foto 14
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16.

cuténea y 6sea completa de los cinco dedos con una uha comin.

Presente en el 48% de los casos, (Foto X)

TRATAMIENTO.

En base a la clasificacitn anterior y conforme a un cuidadoso
estudio de la alteracibn funcicnal presente, se establece un

sistema de tratamiento para este tipo de pacientes,

TIPO I

Se recomienda la separacifn de todos los dedos gque redundard
en un beneficio estético; sin embargo, la éinfalangia no per-
mite la corxrecta flexién de los dedos. Para ello la formacibn
de una articulaci6n con prétesis de Swanson seria una buena po

sibilidad.

TIPO IIX

Se indica la separacifn de los dedos, tomando en cuenta las
alteraciones 6seas; en ocasiones la profundizacién del primer

espacio.

Se ha observado sinostosis metacarpiana en el 582 dedo o bien
un metacarpiano comfin a dos falanges, para lo cual se han es-
tablecido los siguientes procedimientos: liberacién de la si-
nostosis mediante osteotomfa, interponiendo una malla de silas

tic en las superficies cruentas, para evitar fijacién, o bien,
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osteotomia con transposici6n a un rayo mds funcional, en ca--

sos de metacarpiano comln.

TIPO IIX

Conviene hacer la separacién de uno o dos dedos, tomando en
cuenta la presencia de sindactilia distal 6sea, y de la indi-

vidualidad que se pueda lograr de los dfgitos separados.

La técnica llevada a cabo es la descrita por Brauer y wmodifi
cada por Flatt, mediante un colgajo dorsal para formar la co-
misura, una cubierta completa del dedo separado,mediante col
gajos (entre ellos el colgajo cuadrangular palmar) ¢ injertos

en el dedo que se queda (el poste).

Se insiste en la importancia de la profundizacién del primer

espacio. (Fotos XI-XIV)

TIPO IV

En estos pacientes nos enfrentamos a dos problemas. El prime-
ro es el pulgar al cual debe ofrecerse todo el esfuerzo qui--
rlirgicqg tratando de darle una individualidad adecuada, por me
dio de un colgajo del dorso de la mano, para lograr la mixima
apertura el qgue debe ser disenado sobre el primer espacio, con
la méxima amplitud y procurando dar la mayor profundidad po--
sible. (Fotos XV-XVIII}. En el postoperatorio, debe ser mante

nido con férula dinémica.
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Laseparacién de los otros dedeos debe valorarse cuidadosamente
para no alterar la funcifn de la'mano en la bfisqueda de la eg

tética. (Fotos XIX=-XXII)

DISCUSION,

Este sindrome ha sido denominado Acrocéfalosindactilia; sin
embargo, la deformidad de la mano es muy compleja y asi lo de
muestra esta serie, en donde existieron alteraciones esquelé-
ticas tales como la sinfalangia, ademds de fusiones y deformi
dades Ggeas variadas, por lo cual pensamos que el nombre no

describe la entidad en forma completa.

De acuerdo con los hallazgos encontrados en nuestros pacien--

tes, no podemos sustentar el diagn6stico de S. de Apert Tipico
y Sindromes AtiIpicos, ya que existi6 un espectro clinico casi

contfnuo en cuanto a las malformaciones cutfneas y 6seas de

la mano. Por ello estamos de acuerdo en pensar que correspon-

dan a expresividad fenotipica variable del mismo gen mutante.

Es importante recordar que el sindrome es hereditario y trans
mitido en forma autosémica dominante, por lo gque se habri de
buscar siempre malformaciones menores incluyendo sindactilia
simple de mancs y piés, en los familiares de estos pacientes

para proporcicnar un adecuado consejo genético.

Tampoco fué posible encontrar ninguna correlacibn entre la

magnitud de afecci6bn crdneofacial y la de.las manos, ya que
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pacientes levemente afectados de la cara y créineo presentaban

malformaciones muy severas de manos y viceversa.

Cabe mencionar que la complejidad de la deformidad de la mano

la hace diferente a los otros tipos de sindactilia que habitual

mente se observan, por severos gue &stos scan.

Dada la gran variabilidad de las deformidades encontradas, se
hizo una clasificacién para la mejor comprensién de la altera
cibn funcional presente e indicames los critexrios generales

de tratamiento gque nos permiten sistematizar el manejo guirdr

gico.

El mejor resultado en cuanto a la funcifn se obtuvo mediante
la separaci6bn del pulgar. La creacifn de espacios en los otros
dedos se efectfia en base a las alteraciones §seas. Creemos
que la terap&utica actual debe ser dirigida a la correccibn
de las deformidades esqueléticas aunada a la separacifn de

los dedos, para poder lograr la rehabilitacifn integral de

la alteracifn funcional en estos pacientes.

Estamos en desacuerdo con Flatt, guien propone la amputacién
de un dedo y la liberacién de todos los espacios intexdigita~

les, ya que segfin lo observado ésto no mejora la funcifn,

La correccién estética se hace solamente si no afecta la fun-

¢ibn,



23.

Los casos quirGrgicos deber&n seleccionarse de acuerdo al coe
ficiente intelectual, al grupo sociceconfémico y a las malfor-

maciones asociadas.

|
i
|
{
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CONCLUSIONES,

1.

El nombre acrocéfalosindactilia no describe completamente

la deformidad.

No hay correlacién entre el grado de alteraci6n craneofa-

cial y de mancs y piés.

Proponemos una clasificaci6n para agrupar las diversas mo
dalidades de esta deformidad y sistematizar la conducta
terapéutica,

N
Es importante el andlisis cuidadosc o« la deformidad ana-
tomofuncional, para lograr la wejoria. primeramente crean
do un pulgar adecuado, buscando las correcciones esquelé-

ticas y la separacitn de los digitos funcionalmente Gti--

les.
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