ARTICULO ORIGINAL

Cir Pediatr 2015; 28: 188-192

Polidactilia preaxial de la mano: experiencia de 15 anos
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RESuMEN

Introduccién. La polidactilia preaxial es una de las malformaciones
congénitas mds frecuentes de la mano. El tratamiento es quirtrgico y
debe realizarse precozmente entre los 6 y 12 meses de edad. El propdsito
de este trabajo es revisar nuestra experiencia, en cuanto a casuistica,
tratamiento y resultados funcionales y estéticos de duplicidad de pulgar,
desde el afio 2000 hasta la actualidad.

Material y métodos. Se realiz6 un estudio retrospectivo de los
pacientes con el diagndstico de polidactilia preaxial en el periodo de
2000 a enero de 2016.

Resultados. Se diagnosticaron 30 pacientes de duplicidad de pulgar
y 31 pulgares bifidos. Sin diferencia en cuanto al sexo. La mano mas
afectada fue la derecha con 22 casos. El tipo IV de Wassel fue el mds
frecuente, seguido del tipo II. La edad en el momento de la cirugfa tuvo
una mediana y moda de 12 meses. Todos fueron tratados quirdrgicamen-
te, el 97% siguiendo el modelo de conservacion de pulgar dominante.
De acuerdo al sistema publicado por Tada, nuestros resultados postope-
ratorios fueron buenos en 26 casos (83,8%). Nuestra complicacién més
frecuente fue la clinodactilia radial leve, que se encontré en 5 casos.

Conclusiones. La polidactilia preaxial de 1a mano es una de las
malformaciones congénitas més frecuentes. Suele ser unilateral y sin
predominio de sexo. El tratamiento quirdrgico ofrece buenos resulta-
dos. La técnica mds fomentada para la reconstruccion es el modelo de
conservacién de pulgar dominante. La clinodactilia es la complicacién
mds frecuente post-cirugia, no obstante su presencia es mas un problema
estético que funcional.

PavLaBras CrLavE: Polidactilia de la mano; Preaxial; Duplicacién de
pulgar; Tratamiento; Resultados.

PREAXIAL POLYDACTYLY OF THE HAND: 15 YEARS OF EXPERIENCE

ABSTRACT

Introduction. Preaxial polydactyly is one of the most common
congenital malformations of the hand. The treatment is surgical and
should be done early, between 6 and 12 months old. The purpose of
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this paper is to review our experience in terms of casuistry, treatment
and functional and aesthetic results of duplicity of thumb, since 2000
until today.

Material and methods. A retrospective study of patients with diag-
nosis of preaxial polydactyly from 2000 to january 2016 was performed.

Results. Thirty patients with duplicity of thumb and thirty one bifid
thumbs were diagnosed. No difference was found in terms of gender.
The right hand was the most affected. Wassel type IV was the most
common, followed by type II. Age at time of surgery had a median
and mode of 12 months. All were treated surgically, using the model of
preservation of the dominant thumb in 97% of the cases. According to
Tada system, our postoperative results were good in 26 cases (83.8%).
Our most frequent complication was slight radial clinodactyly, which
was found in 5 cases.

Conclusions. Preaxial polydactyly of the hand is one of the most
common congenital malformations. It is usually unilateral and without
gender predominance. Surgical treatment provides good results. The
most common technique for reconstruction is the model of preservation
of the dominant thumb. Clinodactyly is the most common complication
after surgery, however its presence is more aesthetic than a functional
problem.

Key Worbs: Polydactyly of the hand; Preaxial; Thumb Duplication;
Treatment; Results.

INTRODUCCION

La polidactilia preaxial es una de las malformaciones
congénitas mds frecuentes de la mano, después de la sin-
dactilia®?, ocupando el mayor niimero de polidactilias en
personas de raza blanca o asidtica; en la raza negra predomina
la polidactilia postaxial®@.

En cuanto a su etiopatogenia, la polidactilia preaxial suele
ser de aparicion esporddica, unilateral (80 a 90%) y sin predo-
minio de sexo. Solo se ha demostrado transmisién hereditaria
(autosémica dominante) en los casos con trifalangismo. En
cambio la polidactilia postaxial puede ser multifactorial o
autosémica dominante con penetrancia incompleta®. Se ha
descrito una mutacién del gen localizado en el cromosoma
7 (7q36) responsable de codificar la proteina SHH (Sonic
Hedgehog) que induce el crecimiento y diferenciacion celu-
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Tabla L. Clasificacion de Wassel IV, por Hunt et al. (1996).
Tipo Descripcion
IV-A Hipopldsica
IV-B Desviacién ulnar
IV-C Divergente
IV-D Convergente

lar de gran cantidad de estructuras, como las extremidades,
controlando el nimero e identidad de dedos, médula espinal
y zonas mediales del cerebro®).

La polidactilia preaxial también se ha descrito asociada
a la exposicion de agentes teratdgenos como la talidomida o
farmacos anticonvulsivantes como el dcido valproico y puede
ser parte de sindromes asociados a anomalias en el desarrollo,
tales como: Beckwith-Wiedemann, Bloom, Ellis-Van Creveld,
Holt-Oram y Klippel-Trenaunay-Weber©.

Diferentes estudios sugieren que en la polidactilia preaxial
no hay dos pulgares sino un pulgar dividido en dos o hendido
longitudinalmente hasta distintos niveles, por lo que serfa mas
propia la denominacién de pulgar bifido. Asi, se constatan
radiograficamente distintos niveles de division del esqueleto,
y existen evidencias de una division de las estructuras a la
observacién anatomoquirurgica: los tendones estdn bifurca-
dos y la musculatura intrinseca repartida entre los dos dedos,
siendo también significativa la frecuente presencia de una sola
arteria para cada pulgar®.

El diagnéstico es clinico y debe realizarse al nacimiento o
en el primer contacto durante la consulta. Se acompaiia de una
evaluacion radioldgica, que se hard en los siguientes meses
de vida, para poder clasificarla y asi decidir el tratamiento.

Aunque existen multiples clasificaciones para la polidac-
tilia preaxial, la més utilizada en cirugia es la desarrollada por
Wassel en 1969, modificada por Wood y Miura, que se basa en
el nivel 6seo y de bifurcacion. Segun esta clasificacion, el tipo
I se corresponde con la bifurcacién a nivel de la falange distal;
en el tipo II, la bifurcacién se encuentra a nivel de la articula-
cion interfaldngica; en el tipo III, en la falange proximal; en
el tipo IV, a nivel de la articulaciéon metacarpofaldngica; en el
tipo V, a nivel del metacarpo; en el tipo VI, en la articulacién
carpometacarpiana y el tipo VII se corresponde con la exis-
tencia de un pulgar trifaldngico. Esta clasificacion es simple,
aunque no proporciona ninguna informacién sobre el pulgar
dominante, ni sobre la estabilidad articular. En 1996 Hung et
al. propusieron dividir el tipo IV (el més frecuente) en cuatro
subtipos™ acorde a su dificultad quirtrgica, de hipopldsico
a convergente, siendo esta la forma mas compleja (Tabla I).
La duplicacion de pulgar, de acuerdo a la clasificacion de
Oberg, Manske, Tonkin (OMT) se encuadra como una falta
de formacién y/o diferenciacion que afecta el eje radio-cubital
de la mano®. Y de acuerdo a la Federacion Internacional
de Sociedades de Cirugia de la Mano (IFSSH)/Swanson, se
clasifica como duplicacién (grupo 3)®.
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El tratamiento de la polidactilia preaxial es quirdrgico y
debe realizarse precozmente, dado que el nifio inicia la opo-
sicion del pulgar (y por tanto su capacidad para hacer pinza)
hacia los 7 meses de edad, por lo que se recomienda realizar
la intervencién quirdrgica entre los 6 y 12 meses(0.

Las opciones reconstructivas varian segun el tipo, desde
la reseccion total de uno de los pulgares; compartir mitades
iguales (como en el procedimiento de Bilhaut-Cloquet); recons-
truccion del pulgar usando partes del pulgar duplicado; hasta
la pulgarizacion en caso de deformidades complicadas tales
como polidactilia con pulgar trifaldngico (Wassel tipo VII)1b.

La recomendacidn habitual es la exéresis de pulgar no
dominante y reinsercion de elementos en pulgar retenido para
los tipos que afecten a la falange proximal y metacarpiano,
mientras que se fomenta la técnica de Bilhaut-Cloquet para
los que afecten solo a la falange distal-12.

El propdsito de este trabajo es revisar nuestra experiencia,
en cuanto a casuistica, tratamiento y resultados funcionales
y estéticos de duplicidad de pulgar, desde el ailo 2000 hasta
la actualidad.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo, con una bisqueda a
través del programa HSIS del archivo de historias clinicas,
con los codigos (CIE 9) de “polidactilia”, “de los dedos de la
mano” (755.01), desde el afio 2000 hasta enero 2016. Se revi-
saron las historias clinicas tanto fisica como informaticamente.

Los pacientes fueron evaluados clinicamente mediante ex-
ploracion y fotografias pre y postcirugia, y radiograficamente
mediante radiografias en proyecciones anteroposterior, lateral
y oblicua. Se registré el sexo, la mano afectada, los antece-
dentes familiares, el tipo segtin la clasificacion de Wassel, la
edad en el momento de la cirugia, la técnica efectuada, las
posibles comorbilidades, los resultados y las complicaciones
postoperatorias.

Los resultados funcionales fueron evaluados de acuerdo
al sistema publicado por Tada en 198303, el cual estd basado
en el rango de movilidad interfaldngica y metacarpofaldngica,
el alineamiento y la estabilidad (Tabla II). Basado en este
criterio los resultados fueron clasificados como bueno (4-5
puntos), regular o justo (2-3 puntos) y malo o pobre (I punto
0 menos)@13.14), Los resultados estéticos fueron valorados
subjetivamente por los padres y cirujanos, a través de la
exploracion fisica y las fotografias.

RESULTADOS

Se encontraron 94 casos bajo los términos de “polidacti-
lia”, “de los dedos de la mano”, de los cuales 32 correspon-
dian a duplicidad de pulgar, 2 de ellos no tenian registro de
seguimiento postoperatorio, y uno tenia afectacion bilateral,
quedando un total de 30 nifios y 31 pulgares bifidos.
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TablaIl.  Sistema Tada para evaluacion postoperatoria.
Criterio Puntaje
Rango de movilidad
» Mas de 70° 2
* De 50° a 70° 1
* Menos de 50° 0
Inestabilidad
* Ausente 1
* Presente
Desviacion axial
* Menos de 10° 2
*De 10°a 20° 1
» Mas de 20° 0

No se encontrd diferencia en cuanto a sexo (16 mujeres, 14
hombres). La mano afectada con mas frecuencia fue la derecha
con 22 casos (70,9%). Solo un paciente presentd antecedentes
familiares, madre con bocio durante el embarazo.

La mayoria fueron Wassel tipo IV (52%), seguido por el
tipo II (26%) (Fig. 1).

La edad en el momento de la cirugia tuvo una mediana
y moda de 12 meses, con 24 casos operados entre los 6 y
12 meses (80%). Cinco casos operados entre los 18 y 24
meses, y un caso operado a los 5 aflos por derivacion tardia
a nuestro centro.

Todos fueron tratados quirtirgicamente, al 97% de pacien-
tes se les realizd exéresis de uno de los pulgares, remodelacion
de articulacién proximal, creacién de colgajo capsular, esta-
bilizacién de ligamentos colaterales, reinsercién de musculo
abductor corto del pulgar (APB), tendones flexores, extenso-
res, y colocacion de aguja de Kirschner, siguiendo el modelo
de conservacion de pulgar dominante (Fig. 2). Solo en un
caso (Wassel IV) se realiz6 reconstruccion con la técnica de
Bilhaut-Cloquet.

Seis pacientes padecian comorbilidades congénitas
(sindrome de cloaca compleja, atresia de uretra, sindrome
de Down), dos de las cuales afectaban también a miembro
superior (ausencia de 4° y 5° radios, hipoplasia de pulgar) y
un caso confirmado de mutacién del gen 7q36 que codifica
la proteina SHH.

El 83,8% de nuestros resultados quirdrgicos, de acuerdo al
sistema Tada, fue bueno (26 pulgares con buena movilidad),
4 pulgares tuvieron movilidad reducida, pero mantenian la
pinza, y 1 tenfa pobre movilidad. Estos dltimos 5 casos fue-
ron reintervenidos, mejorando la movilidad, y actualmente
presenta buena pinza y escritura. Estéticamente los resultados
fueron buenos, con satisfaccién de los padres y cirujanos. Se
evidencid notable mejoria en el contraste de fotografias pre
y postcirugia.

En cuanto a complicaciones, la mds frecuente fue la cli-
nodactilia radial de la articulacidn interfaldngica y/o meta-
carpofaldngica, que se encontrd en 5 pulgares (16,1%). Un
caso con rotura de poleas Al y oblicua. Y un caso con rigidez
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Figura 1. Tipo de Wassel. Mds frecuente el tipo IV con 16 casos (52%),
seguido del tipo II con 8 casos (26%).

Figura 2. Técnica quirdrgica de conservacién de pulgar dominante
(ulnar en este caso). A) Duplicidad de pulgar [V de Wassel. B) Marcaje
preoperatorio. C) Conservacion de aparato extensor (flecha). D) Dedo
extirpado. E y F) Carilla articular de I MTC para pulgar radial, se realiza
osteotomia. G) Reinsercion de colgajo capsular, ligamento colateral
radial y APB a dedo conservado. H) Reinsercién de aparato extensor.
I) Colocacién de aguja de Kirschner y resultado final.

interfalangica marcada, que permitia escasa pinza (en el que
se realizé técnica de Bilhaut-Cloquet) (Tabla III). Estos dos
ultimos fueron objeto de reintervencion, mejorando amplia-
mente en cuanto a funcién y estética.

DISCUSION

La duplicacién de pulgar es la anomalia més frecuente
del primer digito de la mano, el tipo IV de Wassel es el mds

CIRUGIA PEDIATRICA



Tabla III.  Resultados acordes con el sistema Tada en términos
de pulgares con complicacion.
Técnica

Pulgar  Wassel  quirirgica Complicacion Tada
N2 v R+P Clinodactilia radial ~ Regular
N4 v R+P Clinodactilia radial ~ Bueno
NS5 I R+P Clinodactilia radial ~ Bueno
N6 I\Y% R+P Rotura poleas Pobre
N8 I R+P Clinodactilia radial ~ Regular
N 10 I R+P Clinodactilia radial ~ Regular
N 11 v BC Rigidez marcada  Regular

BC: Bilhaut-Cloquet; R + P: reseccion mds plastia.

frecuente en todas las series (52% en la nuestra). La edad
recomendada para la intervencidn quirtrgica, en la literatura
es la misma que en el 80% de nuestros casos (6 a 12 meses),
dado que el desarrollo de pinza entre primer y segundo digito
empieza a partir de los 7 u 8 meses de edad, la cirugfa a tiempo
previene secuelas funcionales y sociales!0.12.14),

De cara a la cirugia, es muy importante saber el nivel de
duplicacion, la estabilidad articular y la integridad de ligamen-
tos colaterales. Aunque cldsicamente el manejo de duplicidad
de pulgar se basaba acorde a la clasificacion de Wassel@!:
e Tipos Iy II. Técnica de Bilhaut-Cloquet.

e Tipos III, IV, V y VI. Ablacién del digito duplicado con
reconstruccion del ligamento colateral (Lamb, Marks y
Bayne).

e Tipo VII. Técnica de Peimer.

En la actualidad, se prefiere mantener el pulgar dominante,
que suele ser el digito de posicién cubital; cuando ambos pul-
gares son iguales, se prefiere mantener este mismo digito, ya
que el ligamento colateral cubital es siempre més fuerte que
un ligamento reconstruido, y es importante para mantener la
estabilidad para el mecanismo de pinza entre el pulgar y el
indice'"12. EI 97% de nuestros pacientes fueron sometidos
a este procedimiento, con buenos resultados tanto estéticos
como funcionales. No realizamos el procedimiento de Bilhaut-
Cloquet, por sus principales complicaciones, que son la rigidez
articular interfaldngica y la presencia de cresta oniquial (por
lo que algunos autores solo lo recomiendan para Wassel I y
I1, con igual tamafo y forma)@?, ambas situaciones trastornan
el resultado tanto funcional como estético, sin mencionar que
puede interferir con el crecimiento epifisario y afectarse el
desarrollo normal de las falanges.

Segin el sistema publicado por Tada, nuestros resultados
fueron buenos en un porcentaje superior al 80%. La desviacion
en el plano axial, como complicacién mds frecuente, coinci-
de con la literatura(213. Segtin Gilbert(!9, estas desviaciones
se deben a la persistencia de una deformacién inicial, con
correccién quirdrgica insuficiente. Esta deformidad puede
corresponder a varias causas, incluyendo la oblicuidad de la
superficie articular de los tipos II, IV y VI, desviacion dsea
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en los tipos I, Il y V, asi como anomalias de la insercién de
tendones flexores y extensores!>19. Por esta razén algunos
autores recomiendan osteotomias durante la primera inter-
vencidn quirdrgica 7.

Nuestro estudio, al igual que la literatura®, no mostrd
relacion entre clinodactilia y Tada. La desviacidn axial en el
100% de nuestros casos fue menor a 20 grados, considerada
clinodactilia leve, que tiene escasa repercusion funcional y
estéticall19),

CONCLUSIONES

La polidactilia preaxial de la mano es una de las malfor-
maciones congénitas mas frecuentes. Suele ser esporddica,
unilateral y sin predominio de sexo. La clasificacion de Wassel
sigue siendo hoy de gran ayuda para la cirugia.

El tratamiento quirdrgico suele ofrecer buenos resultados,
debiendo efectuarse preferentemente antes del desarrollo de
la pinza. La técnica mds fomentada para la reconstruccion de
pulgar bifido, es el modelo de conservacion de pulgar domi-
nante. Se presentan 31 casos de duplicidad de pulgar, tratados
con esta técnica en los ultimos 15 aflos, con buenos resultados.

La clinodactilia es la complicacién mds frecuente post-
cirugfa, no obstante su presencia es més un problema estético
que funcional.

Es necesario realizar un diagndstico y un tratamiento
oportunos que otorguen a estos pacientes el mejor resultado
funcional y social.
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