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SISTEMATIZACION DEL TRATAMIENTO
EN LAMANO
DEL SINDROME DE APERT

Introduccion:

Ll.a acrocéfalosindactilia es un sindrome caracterizado por créneosinostosis temprana, con maltor-
maciones crineolaciales correspondientes a la braguicefalla, con hipoplasia maxilar, importante
retruslon del tercio medio facisl, nariz en pico de loro, paladar ojival ~en ocasiones fisurado--,
El paclente presenta exoftalmos asimétrico, diversos grados de hiperteleorbitismo con produccidn
de extravismos oculares; habiéndose encontrado afectacidn de la base craneal en todos estos pa-
clentes. (Fig. 1)
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Ademds de los trastornos de fa cora v el créneo, presentan en manos y pies, distintos tipos de sin-
dactillas con malformaclones &seas v de tejidos blandos que caracterizan este sindrome. (Fig. 2)

FIG, 2

Desde que Apert describiera la acrocéfajosindactilia en 190G', los adelantos en su tratamiento se
han enfocade a I3 correccidn de las alteraciones crdneolaciales' 7+ '8+ 22. 2%, = giendo escasas las

publicaciones referentes al tratamiento de las invalidantes deformidades de las manos,

El Servicio de Cirugla Plistica Reconstructiva del Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzdlez'’,
se ha constituido en un centro de concentracién de esta patclogia, habiendo prestado iqual aten-

¢itn al tratamiento de la crdncosinostosis camo al de las manos malformadas,
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La mayor parte de lg escrito sobre este tema?. 4. 3,6, 7. 8,13, 14, 13, 18, 19, 24. 28, 26, 24, 36,

se limita a !a descripcion morfolégica de este tipo especlal de sindactilia, o bien, al reporte de
pocos casos tratados; sin embargo, no encontramos ni clasificacidén ni un sistema ordenado para su

tratamiento integral.

Hoover, Flatt y Weis'? publicaron unho de log estudios mas completos y que sirve de base 3 todos
los escritos posteriores. Psillakis?® en 1981 presentd una clasificacién con consideraciones anato-

mo-quirlrgicas valederas.

Manuel Garcfa Velasco®  '? en Montreal, reportéd un estudio realizado en ¢! servicio donde terml-
no mi Residencia y propusa una clasificacidn y bases para el tratamiento quirdrgico de cstas sine
dactilias.

El objetivo de este trabajo es el de presentar la sistematizacion del tratamiento en forma croanolégi-
ca y ordenada, en base a la experiencia de 15 aflos de mancjo de estos pacientes en nuestio Servi-
clo, considerando la clasificacidn propuesta por Garela Velasco® ® y dentro de un programa esta-
blecide en los Glimos &fies por nuestro grupo.



MATERIAL ¥ METODOS:

Reunimos 82 manos por este estudio, 58 fueron operadas en nuestro sorviclo; 14 habfan sido par-

cialmente tratadas con anterior/dad on otros haspitales.

22 manos so excluyen de 10s resultados por no haber recibido atencién, por razones de edad, falta

de sequimiento o muerte de los paclentes,

Con dicho fin, revisaimos las manos de los pacientes can Sindrome de Apert, ol Igual que sus expe-
dientes clinicos, radiogrdficos y fotogrificos, en un periodo ecomprendido desde 1872 hasta 1987,

haciendo un anélisis de los resultados funcionales y estéticos logrados,

Tomamos como pardmetros de evaluacin, los siguicntes:

- El namero y tipo do cirugla realizada, valorando los resultados en base a [as actividades manua-

ies bdsicas, como el comer, vestirse y escribir.,

- Fuerza de las manos operadas, aspecto esiético de las mismas y la opinidn del paciento vy sus fa-
miliares acerca de los resultados obtenidos.

Todas tas manos fueron clasifieadas en uno de los 4 grupos en que las hemos dividido:



CLASIFICACION: {Fig. 3}
GRUPQ 1; Sindactilia simple de 11, 1L, IV y W dedos.
E1 pulgar se encuentra separado en grados variables.
GRUPO 2: Sindactilia compuesta, completa de 1, 11}, IV dedos.
El pulgar y el medique con sindactilia simple incompleta.
GRUPD 3: Sindactilia compuesta, completa de 11, t11, IV y V dedos.
El pulgar estd fusionado o desviado en grago variable,
GRUPD 4: Sindactilia compuesta, completa de los & dedos,

FIG. 3
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TRATAMIENTO:

El principal abjetivo del tratamiento quirdrgico ha sida el lograr correccitn funcional de la mano
malformada; sin embargo, fa mejoria estética ha sido uno de los incentivos para estos paclentes y
sus familiares, como parte del proceso do adaptacion a 1 vida cotidiana,

Con 8l manejo frecuente de este tipo de alteraciones, hemos establecido criterios de tratamiento,
que creem os deben ser estandarizados:

1. Lo apertura del primer espacio tiene prioridad en todas las manos. La técnica empleada va de
acuerdo a la severidad de la sindactilia; en casos moderados recomendamos la zetaplastia de 4
colgajos??,

En casos mas severos, se corrige el espacio, por medio de un colgajo rectangular de pedicuio
proximal, trazado un ¢l dorso, entre el (ndice y el pulgar, cl cual debe ser de longitud suficien-
te para alcanzar cas! la Ifnea media en la cara palmar, una vez separado el pulgar (Fig. 4),

Se trazan esdemds colgajos triangulares en imagen de aspejo, tanto en el dorso como &n fa
palma; al igual que un calgajo en la cara palmar, con base en el pulgar, cuya langitud es
Igual at ancho del colgajo rectangular del dorse antes menctonado (Fig, §),



FIG. 4 FIG.5

Estos trazos deben permitir quo los colgajos cubran casi en su totalidad la superficie cruenta
dejada en el pulgar, aplicindose injertos de piel de espesor total en ¢l resto de las dreas, técnica
similar 2 la propuesta por Flatt?« ® para la correccion de sindactilia simple en otros espacios,

2.+ La segunda prioridad en ol tratamiente que proponemos es la apertura del cuarto espaclo, con
lo que se fogra incrementar el ancho de la mano,

El resultade estético-funcional es mejor, si ¢l quinto dedo es mas libre v st no presenta sinfalan-
glat®,
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La separacién do! indice debe hacerse para mejorar la pinza, En los casos en que dste se halle
fusionado al tercer dedo, debe tenerse cuidade en la Terulizacién adecuada para evitar desvia-

ciones del dedo separado.

La apertura del tercer espacio proporciona mejorfa estético-funcional muy pobre. Por esta
razbn, conviene en afgunos casos, resecar el rayo que se encuentre mis afectado, dejando una

mano con pulgar y tres dedos.

La correccion de la posicidn de metacarplanos debe levarse a cabo, logrando asf mejor diree-

cibn de los dedos, incrementando su capaclidad funcional y estética,

La posibilidad de plastias articulares queda descartada por las anomalias tendinosas. Es impor-
tante sefialar que hemos encoentrado malformaciones de los tendones flexores, tanta transope-
raterlamente, como en la diseccién de un caddver con Sindrome de Apert.

Estas alieraciones consisten bdsicamente en fustén de los flexores superficiales con ausencia de

los profundos ®.



RESULTADOS

Analizamos los resultagos obtenidos gon estos procedimientos, comparando a [os pacientes cpera-
dos en el Servicio desde 1972, (Grupo A, con los casos intervenidos antes de esta fecha o fuera de
nuestro hospital {Grepo 8},

Desde o1 punto de vista funcional, ¢l mayor porecentaje de buenos resultados correspande al Gru-
po A, operado por nosotros, y las intervenciones que dieron la pauta fueron la apertura del primer

¥ cuarto espacios, al igual que las correcciones esqueléticas. (Cuadro 1)

Estéticamente, los resultados wambién fueron mejores en el grupo A y nuevamenzie, la correceibn
de los espacios antes mencionados produjo el cambio méds favorable en el aspecto de la mane.
{Cuadro 2)

SISTEMATIZACION DEL TRATAMIENTO:

Nuestra Clasificacién®, ta utilizamos para programar cronolégicamente los procedimlentos quirGr-
gicos pnalizados anteriormente, los cuales son aplicados de acuerdo a la defurmidad presente en
cada grupo de dicha clasificacién y nos permite ofrecer o cada paciente sus posibilidades de trata-
miento.

Da esta manera, los tiempos quirirgicos que realizamos soh los sigulentes:
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{Ver esquemas en apéndice)

GRUPO T:

— Primer tiempo guirirgico; Apertura o ampliacidn del ler, espacio.
-~ Segundo: Apertura de scgundo y cuarto espacios.
— Tercer tiempo: Apertura del 1ercer espacio.

GRUPO 2:

— Primer tiempo quirirgico; Ampliacion de | y IV espacios.
— Segundo; Apertura del 2do. espacio y correcciones esqueléticas de desviaciones del quinto dedo.
— Tercer liempo: Valoraremos la reseccidn del rayo central,

GRUPD 3:

— Primer tlempo quirdrgico: Ampliacién del primer espacia.

~ Segundo: Apertura del segundo y cuarto espacios.

= Tercer tiempo: Apertura del [ espacie o reseccidn del rayo central y correccién de clinodactilia
de pulgares'?,

GRUPO 4;

— Primer tiompo:  Aperiura de primer espacio, Si €] quinto dedo ostd en condiciones adecuadas
se lo debe separar.

= Segundo tlempo: Reseccién del raye central y separacion del quinto dedo en case de haberlo
hecho antes.

— Tercer tiempo quirdrgico: Correcciones esqueléticas, movilizacidn de metacarpianos, osteoto-
mias rotadoras y artrodesis.
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En los tres Gltimos grupos es pasible realizar un cuarto tiempo quirdrgico, que consistirfa en osteo-
tomias y artrodesis para corrogir los dedos afectados por sinfalangia.

Es de vital importancia el adecuado manejo de Fisioterapia, Terapia Ocupacional y 13 utilizacibn
de férulas dindmicas en el postoperatorio de cada tiempo guitirgico, para poder tegrar resultados

finales dptimos.

Recomendamos realizar la primera cirugia al primer afio de edad, haciéndost las intervenclones
en tiempos diferentes a ls ciruglo crdneofaciol v operando tas dos manos simultdneamente en cada
acasidn, para terminar el tratamiento antes de la edad escalar,

DISCUSION ¥ CONCLUSIONES:

A pesar de todo lo escrito acerca del tratamlento de las deformidades de la mano en el S/ndrome

de Apert, no encontramos, hasta ahora, una sistematizacién para el manejo e estos paclentes,

Podemos conclulr que la correccldn estético-funcional debe llevar como prioridad, la obtenclén
de un primer y cuarto espacios adecuados, la separacién de un dedo fndice Gtil, la correccién de
la posicion de los metacarpianos, y en algunos casos, 1a amputacién de un rayo para dar mejorfa
a la apariencia de la mano,

Creamos que es necesario clasilicar 1a deformidad pars poder programar su tratamlente enforma
cronolbgica y ordenada.



Estamos convencidos que la atencidn de ta mano de estos patientes no debe pasar a un segundo
tdrmino £n el tratamiento integral de un Centro de Cirugia Craneofacial,

1.8 terapdutica sugerida en este trabajo, es el resultado de 1a experiencia de una serie, gue es posi-
blemente Ja més grande del mundo, y que hos permite sistermatizar el tratamiento y proponerlo,
comp plan a sequir, en la correccion de las invalidantes deformidades de la mano en el Sindrome de
Apert,
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CUADRO No. 1

MANO DE APERT

EVALUACION DEL RESULTADO FUNCIONAL DEL TRATAMIENTO

——GRUPO A GRUPD B
Buenos  Begular  Malos Total Byenos  Regular  Malos  Taotal
| Espacio 22 - - 22 3 9 - 12
It Espacio 9 1 2 12 — 2 2 4
|1t Espacio 3 3 5 1" - - 2 2
IV Espacio 21 2 - 23 4 3] - 10
Esqueléticas 7 - - 7 - - — 0
TOTAL g2 5 7 76 7 17 4 28

% B2B6x 8x B.3% 253 60.7% 14.32



4. |

CUADRO No. 2
MANO DE APERT

EVALUACION DEL RESULTADO ESTETICO DEL. TRATAMIENTO

GRUPO A ___GRUPOC B ___
Buenos  Begular  Malos Total Buenos  Regular  Malos,
| Espacio 18 2 2 22 2 8 2
11 Espacio 5 5 2 12 - 2 2
111 Espacio 1 6 4 n - 2 -
IV Espacio 16 7 - 23 2 4 a4
Esqueldticas 4 3 - 7 - - -
TOTAL 44 23 8 756 4 16 8

r 5863 3067 10,62 14.32 57.1x 28.5%

Total



APENDICE

ESQUEMAS DE LAS TECNICAS
UTILIZADAS EN EL
TRATAMIENTO SISTEMATIZADO
DELAMANQEN EL
SINDROME DE APERT
PARA LOS DISTINTOS GRUPOS
DE LA CLASIFICACION
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GRUPO I

PRIMER TIEMPQ QUIRURGICO:
APERTURA O AMPLIACION DEL PRIMER ESPACIO



GRUPO I

SEGUNDO TIEMPO QUIRURGICO:
APERTURA DE SEGUNDO Y CUARTO ESPACIOS



TERCER TIEMPL CIUIRURGICO:
APERTURA DEL TERCER ESPACIO



GRUPO IT

PRIMER TIEMPO QUIRURGICO:
AMPLIACION DE PRIMERQ Y CUARTO ESPACIOS



SEGUNDQ TIEMPO QUNRURGICO:
APERTURA DEL SEGUNDO ESPACIO Y CORRECCIONES
ESQUELETICAS DE DESVIACIONES DEL QUINTC DEDO



GRUPO IT

TERCER TIEMPO QUIRURGICO:
VALORAREMOS LA RESECCION DEL RAYO CENTRAL

ESTA TESIS WA DERE
SAUR BE LA migkiGTECE



GRUPO III

PRIMER TIEMPO QUIRURGICO:
AMPLIACION DEL PRIMER ESPACIO



GRUPO IIL

SEGUNDO TIEMPO QUIRURGICO:
APERTURA DE SEGUNDO Y CUARTO ESPACIDS



GRUPO IIT

L)

TERCER TIEMPO QUIRURGICO:
APERTURA DEL TERCER ESPACIO O RESECCION DEL RAYO CENTRAL
CORRECCION DE CLINODACTILIA BE PULGARES



GRUPO IV

PRIMER TIEMPO QUIRURGICO:
APERTURA DEL PRIMER ESPACIC. Sl EL QUINTO DEDO
ESTA EN CONDICIONES, SE LO DEBE SEPARAR.



GRUPO IV

SEGUNDQC TIEMPO QUIRURGICO:
RESECCION DEL RAYO CENTRAL Y SEPARACION DEL
QUINTO DEDO EN CASO DE NO HABERLO HECHO ANTES.



GRUPO IV

TEACER TIEMPO QUIRURGICO:
CORRECCIONES ESQUELETICAS, MOVILIZACION DE METACARPIANOS.
OSTEOTCOMIAS ROTADORAS Y ARTERODESIS,
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