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RESUMEN

La polisindactilia es un defecto congénito que tiene lugar en las manos o en los pies, o
en ambos al mismo tiempo y que consiste en la existencia de multiples dedos
supernumerarios ademas de la fusion de tejido blando y/o dseo entre dedos
adyacentes, generando la ausencia total o parcial del espacio entre dos dedos. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 35 afios de edad. No presenta ningln
antecedente patoldgico personal de interés, ni alergias medicamentosas conocidas.
Presenta una sindactilia compleja en el dedo pulgar de la mano derecha, con
polidactilia preaxil, acompafiado de disminucién de la movilidad en las articulaciones

de este dedo. Esta paciente voluntariamente y con consentimiento informado forma
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parte del proyecto de investigacion “Defectos congénitos del esqueleto apendicular de

la institucion”. Este defecto afecta el 1.2% de los recién nacidos y el 10 % de esta
aparicidon ocurre en las extremidades superiores, siendo la duplicacién del pulgar la
polidactilia mas comun de la mano. La polisindactilia es una entidad con muy poca
frecuencia, es mas comun en la poblacion blanca y asidtica, en esta entidad es
importante el tratamiento temprano para evitar deformidades en el dedo afectado,
Idealmente se debe realizar la cirugia entre los 10 y 12 meses de edad.

Palabras clave: Polisindactilia; Defecto congénito; Supernumerario.

ABSTRACT

Polysyndactyly is a congenital defect that occurs in the hands or feet, or both at the
same time and that consists of the existence of multiple supernumerary fingers in
addition to the fusion of soft tissue and / or bone between adjacent fingers, generating
the total or partial absence of the space between two fingers. The case of a 35-year-
old female patient is presented. He does not present any personal pathological history
of interest, or known drug allergies. It presents a complex syndactyly in the thumb of
the right hand, with preaxial polydactyly, accompanied by decreased mobility in the
joints of this finger. This patient voluntarily and with informed consent is part of the
research project "Congenital defects of the appendicular skeleton of the institution."
This defect affects 1.2% of newborns and 10% of this appearance occurs in the upper
extremities, being the duplication of the thumb the most common polydactyly of the
hand. Polysyndactyly is an entity with very little frequency, it is more common in the
white and Asian population, in this entity early treatment is important to avoid
deformities in the affected finger, Ideally, surgery should be performed between 10
and 12 months of age.

Keywords: Polysyndactyly; Congenital defect; Supernumerary.

RESUMO
A polissindactilia € um defeito congénito que ocorre nas maos ou nos pés, ou ambos

ao mesmo tempo e que consiste na existéncia de multiplos dedos supranumerdrios
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além da fusdo de tecidos moles e / ou osso entre os dedos adjacentes, gerando o total

ou parcial auséncia de espaco entre dois dedos. E apresentado o caso de uma paciente
de 35 anos de idade. Ele ndo apresenta nenhuma histéria patoldgica pessoal de
interesse ou alergia a medicamentos conhecida. Apresenta sindactilia complexa no
polegar da mao direita, com polidactilia pré-axial, acompanhada de diminuicdao da
mobilidade nas articulacbes deste dedo. Este paciente voluntariamente e com
consentimento informado faz parte do projeto de pesquisa “Defeitos congénitos do
esqueleto apendicular da instituicdo”. Esse defeito atinge 1,2% dos recém-nascidos e
10% desse aparecimento ocorre nas extremidades superiores, sendo a duplicagcdo do
polegar a polidactilia da mao mais comum. A polissindactilia € uma entidade com
muito pouca frequéncia, € mais comum na populagdo branca e asiatica, nesta entidade
o tratamento precoce é importante para evitar deformidades no dedo afetado.
Idealmente, a cirurgia deve ser realizada entre 10 e 12 meses de idade.

Palavras-chave: Polissindactilia; Defeito congénito; Supranumerario.
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Introduccion

La polisindactilia es un defecto congénito que puede aparecer en las manos, en los
pies, o en ambos al mismo tiempo y que consiste en la existencia de uno o multiples
dedos supernumerarios fusionados. (1-3)

Los defectos congénitos afectan aproximadamente entre el 1y 2 % de todos los recién
nacidos vivos y las alteraciones en las extremidades superiores se observan en
aproximadamente el 10 % de estos pacientes. (& 2 4 5) Se estima que la incidencia
actual de malformaciones o alteraciones congénitas en la mano es de 2,3 casos por

cada 1 000 nacidos vivos. 7)
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La etiopatogenia de las alteraciones congénitas de la mano es muy variada. Pueden

ocurrir de manera esporadica, o ser el resultado de una alteracidn genética heredable.
(1-5,8)

A partir de la cuarta semana de la vida intrauterina comienza la formacién de las
manos y la longitud final de los dedos, cualquier agente o factor o hecho que
intervenga va a determinar una anomalia congénita de la mano y la consulta temprana
con el ortopedista determinara la posibilidad de tratamiento temprano o precoz para
mejorar el prondstico, incluso cuando la cirugia pldstica reconstructiva no constituya
una opcion. 59

La polidactilia aislada fue la primera enfermedad autosémica dominante o recesiva,
reconocida por su transmisién mendeliana simple, donde la herencia dominante fue
descrita por Maupertis, en el afio 1756, en la base a las tres generaciones de afectados
en la familia de un cirujano que tenia seis dedos en todas sus extremidades. ¢-7-8)

La mayor prevalencia de polidactilia se observa en poblaciones de origen negroide
especialmente en la polidactilia pos-axil. En un estudio en Nigeria se encontraron una
prevalencia de polidactilia pos-axil de 17.9 y 27.1 por 1.000 nacidos vivos en mujeres y
hombres respectivamente. (% 10:11)

En la actualidad se concluye que se trata de una malformacién de herencia autosémica
dominante con una prevalencia de 64.9%. % % 2 En otros estudios realizados se
encuentra que en pacientes de piel negra hay una frecuencia de polidactilia superior
en los hijos varones afectados que, en las hijas afectadas, sin embargo, no se
encuentra esta diferencia en los casos de polidactilia de individuos de otras razas, por
lo que se supone que hay existencia de genes modificadores recesivos ligados al

cromosoma X, que estaria presente en la raza negra y no en otras etnias. (¢ 10 12)

Presentacion de caso

Paciente femenina de 35 afios de edad. No presenta ningln antecedente patoldgico
personal de interés, ni alergias medicamentosas conocidas, Presenta una sindactilia

compleja en el dedo pulgar de la mano derecha, con polidactilia preaxil, acompafiado
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de disminucion de la movilidad en las articulaciones de este dedo. Esta paciente
voluntariamente y con consentimiento informado forma parte del proyecto de
investigacion “Defectos congénitos del esqueleto apendicular de la institucidon”. (Figura

1y figura 2)

Fig. 1. Fotografia de la mano derecha.

Fig.2. Rayo X mano derecha con polisindactilia en dedo pulgar.

Discusion
Muchos estudios revelan una mayor frecuencia de este defecto en hombres que en

mujeres, y un predominio del tipo pos-axil sobre el pre-axil. (5 13)
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Otros estudios familiares realizados con el objetivo de localizar el gen responsable de

la polidactilia pos-axil, identificaron un gen en el brazo corto del cromosoma 7, gen GL
13; y en otra familia se identific6 como PAPA2, localizado en el brazo largo del
cromosoma 13, y en una tercera familia permitié localizar el gen PAPA3 en el brazo
corto del cromosoma 19, el cual estd demostrando la heterogeneidad genética de esta
anomalia. (7 14.15)

La sindactilia es una de las mds frecuentes de las malformaciones congénitas de la
mano y es mas frecuente aln entre los dedos medio y anular; puede afectar dos o mas
dedos y puede ser total o parcial, segin los dedos estén unidos en toda su longitud,
solo en las bases (membrana interdigital) o en la punta (acrosindactilia), también
puede ser laxa o consistente. Puede estar asociada a otras malformaciones de la mano,
como polidactilia, y otras deficiencias de los huesos largos. También puede estar
formando parte de sindromes genéticos, como son: Sindrome de Apert, la
polibraquisindactilia y el Sindrome de Poland. (%29 11)

El grado de sindactilia varia desde la afectacién de dos dedos, por otra parte normales,
que estan unidos por piel (palmeado), hasta el palmeado similar entre todos los dedos
(mano en mitdn). El término sindactilia simple se refiere a la sindactilia que abarca
Unicamente tejidos blandos, a diferencia del término sindactilia compleja en la que se
encuentran afectados tantos tejidos blandos, hueso, faneras (ufias) y zonas articulares.
Finalmente, el término sindactilia complicada se refiere a la asociacidn de sindactilia y
anormalidades esqueléticas, como lo son las falanges anguladas. (413 16)

La etiopatogenia de la polisindactilia (aumento del nimero de dedos, asociado a su
fusion) aborda una considerable carga genética en esta patologia. Segun la bibliografia
revisada (#1115, 16) ¢|3sifica |a polisindactilia en 4 tipos:

Polidactilia preaxiles. aparece en el borde interno del pie o de la mano y afecta al
dedo gordo. Subtipos:

Tipo 1: Solo afecta al dedo, (falange distal o ambas falages).

Tipo 2: La duplicacién afecta también al metatarsiano.

Tipo 3: ler metatarsiano anormal.

Polidactilia postaxil: aparece en el borde externo y afecta al 52 dedo. Subtipos:
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Tipo 5°dedo: El dedo supernumerario aparece medial al 52 dedo.

Tipo 62 dedo: El dedo supernumerario aparece externo al 52 dedo.
Polidactilias centrales: aparece en los dedos de 22 al 49,

Polidactilias peculiares. ej. Pie en espejo (diez dedos).

Conclusiones

La polisindactilia es una entidad con muy poca frecuencia, es mas comun en la
poblacién blanca y asidtica, en esta entidad es importante el tratamiento temprano
para evitar deformidades en el dedo afectado, Idealmente se debe realizar la cirugia
entre los 10 y 12 meses de edad, con el fin de evitar o disminuir secuelas funcionales y
psicoldgicas. No se conoce una prevencion para este tipo de malformacién. Los padres
gue han tenido un hijo con sindactilia, asi como los que tienen antecedentes en la
familia, deben de acudir a consejo genético para determinar el riesgo de que se vuelva

a presentar.
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