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Caso clinico

DUPLICACION DEL PULGAR
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RESUMEN

Las anomalias del pulgar son con frecuencia la clave para el diagnostico de muchos sindromes
raros. Dentro de la rareza de la polidactilia preaxial, la duplicacién del pulgar es la forma mds frecuente.
Para una sencilla identificacién por los pediatras, médicos de familia y cirujanos de la mano, la duplica-
cién del pulgar se clasifica cldsicamente en tres grupos: 1. hipoplasia severa, 2. duplicacién parcial
v 3. duplicacién total (ficilmente confundida con pseudoduplicacién). El segundo grupo es el mas co-
mun y esta subdividido por Wassel en siete tipos. Las técnicas terapéuticas dependen del grupo y tipo
en que se clasifique la duplicacién. El problema fundamental es conseguir el mejor resultado con el
minimo mimero de intervenciones quirlirgicas. Se presenta un caso esporadico de duplicacién del pulgar
que siguiendo la clasificacién anteriormente descrita corresponde al Grupo 2-Tipo 4 de Wassel.
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THUMB DUPLICATION

SUMMARY

Anomalies of the thumb is often the key to establishing the diagnosis of many rare syndromes.
Preaxial polydactyly most often occurs as thumb duplication. Thumb duplication may be classified
for easy identification by pediatricians, family doctors, and hand surgeons. Classically, there are three
categories: 1. severe hypoplasia. 2. partial duplication and 3. total duplication (easily confused with
pseudoduplication). The common second category is subcategorized by Wassel’s seven types. Manage-
ment technigues vary with these classifications. The major current problem is to achieve the maximal
good result with & minimal number of surgical operations. A new sporadic case of thumb duplication
(Group 2-Type 4-Wassel’s classification) is present.
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Introduccion

La incidencia de anomalias congénitas de la mano se estima en 5 por cada
1.000 nacidos vivos. La polidactilia y la sindactilia son las anomalias mas frecuen-
tes, aunque el predominio de una u otra depende de las caracteristicas geograficas
o raciales de Ia poblacién de referencia. La incidencia de polidactilia (incluida la
de los dedos de los pies) se estima en 1 por 713 nacidos vivos. La polidactilia prea-

xial es rara, con una incidencia entorno a 1:10.000 y con escasa variabilidad entre
la poblacion. La polidactilia postaxial es frecuente, con una incidencia entorno a
1:1.000 y con amplia variabilidad entre las diferentes poblaciones (1:500-1:3.000) (1, 2).

Las anomalias congénitas de la mano y en particular las del pulgar son de
gran interés para el pediatra ya que pueden ser la clave para el diagndstico de mu-
chos sindromes raros (p.e. acrocéfalopolisindactilia tipos Noack y Carpenter, sin-
drome de Fanconi, sindrome de Holt-Oram, etc.) (3). Sin embargo, en la literatura
pedidtrica espafiola de los ultimos afios el tema de la polidactilia del pulgar apenas
ha sido abordado. Por estos motivos, y a propdsito del estudio de un caso esporadi-
co de duplicacién del pulgar, consideramos de interés actualizar algunos aspectos
de dicha malformacion haciendo énfasis en su clasificacién y en las recomendacio-
nes terapéuticas actuales.

Caso clinico

Paciente varon de 10 afios remitido por S. Medicina General para estudio de
«bronquitis obstructivas de repeticion de tres afios de evolucién, retraso ponderal
y polidactilia». Se trata del primer y inico hijo de un matrimonio no consanguineo.
Pertenece a una clase socio-economica muy baja. Fue producto de una gestacion
a término sin antecedente de exposicién a teratégenos. No existen antecedentes fa-
miliares de interés para el caso. En la exploracién fisica destaca: peso: 19,8 kg (< p3);
talla: 128,5 cm. (pl0-25); perimetro cefdlico: 48 cm. (<2DS); pliegue triceps: 5 mm.
(< p3); inteligencia normal; fenotipo armodnico; a nivel de la mano derecha presenta
una duplicacion del pulgar caracterizada por ser igual, simétrica, divergente-
convergente (configuracion en paréntesis o en imagen de espejo), parcialmente hen-
dida (sindactilia cutanea desde tercio proximal de las falanges distales), con ufias
bien formadas y con buena funcion de las articulaciones carpometacarpiana y me-
tacarpofalangica aungue nula a nivel interfaldngico (Figura 1); resto exploracion
fisica por organos y sistemas normal. Entre la bateria de pruebas realizadas para
el estudio de «bronquitis de repeticiéon» y «retraso ponderai» destaco la existencia
de una marcada hipersensibilidad a neumoalergenos (polvo y dcaros) y una parasi-
tacion intestinal por Giardia Lamblia. El estudio radiolégico de la mano derecha
mostro una duplicacion completa de ambas falanges distales v proximales: las dos
falanges proximales divergian 120°, presentaban una epifsis comin y formaban una
articulacién con el primer metacarpiano, que mostraba una morfologia normal (Fi-
gura 2). Se realizd6 mapa 6seo con el fin de detectar otras anomalias esqueléticas
asociadas, siendo normal.

Discusién

Dentro de la rareza de la polidactilia preaxial, la duplicacion del pulsar &
la forma mads frecuente (1, 2).

Clasicamente, los dedos duplicados se han clasificado en tres grupos (4). El
Grupo I incluye los severamente hipopldsicos v su frecuencia es escasa. El Grupo



Fig. 1.- Duplicacién del pulgar simétrica, divergente-convergente y parcialmente hendida

Duplicacion del pulgar parcial (Grupo 2)-Tipo 4 (Clasificacion de Wassel).

2 incluye los duplicados parcialmente y es el mas frecuente. El Grupo 3 se caracteri-
za por la duplicacion de elementos 0seos proximales a los metacarpianos (duplica-
ci6n completa) y su frecuencia es extremadamente rara; €n éste grupo se incluye
también la pscudoduplicacion del pulgar (sindactilia entre pulgar y dedo indice).
El Grupo 2 (duplicacidn parcial), debido a su frecuencia y gran variabilidad, fue
subdividido por Wassel (5) en 7 tipos: duplicacion de la falange distal incompleta
(tipo 1) o completa (tipo 2); duplicacion de la falange proximal incompleta (tipo
3) o completa (tipo 4); duplicacion del metacarpiano incompleta (tipo 5) o completa
(tipo 6); duplicacion del pulgar incluyendo un componente trifaldngico (tipo 7).
Nuestro paciente presenta una duplicacién completa de ambas falanges del pulgar,
que siguiendo la clasificacion anteriormente descrita corresponde al Grupo 2-Tipo
4 de Wassel.

Esta clasificacion ha sido aceptada por la mayorfa de los autores. Sin embargo,
a pesar de su extensién, no proporciona informacién sobre otros factores implica-
dos en el proyecto de reconstruccion (algunos identificables unicamente por cirugia)
como: nivel de sindactilia cutanea; simetria y asimetria; convergencia, divergencia
o paralelismo; presencia y balance de musculos extrinsecos-intrinsecos; estabilidad
articular y rango de motilidad; angulacion, deformidad o contracturas articulares;
longitud, contorno, configuracién y situacion de los dedos; tamafio, forma y apa-
riencia de la ufia; tipos de interconexién 6sea o de tejidos blandos.

Respecto al tratamiento de la duplicacion del pulgar, la correccién quirtrgica
est4 indicada por razones estéticas y especialmente por razones funcionales. Hasta
hace una década, la recomendacién estdndar era la excisién simple de uno de los
dedos duplicados. Sin embargo, en los dltimos afios nUMErosos trabajos han de-
mostrado que dicho procedimiento provoca importantes problemas (deformidad en
«Z», inestabilidad, fragilidad), por lo que se han desarrollado nuevos patrones de
reconstruccion. Fn la actualidad la excision simple se indica raramente, utilizindose
cada vez con mayor frecuencia procedimientos de reconstruccion combinados que
pueden incluir los tejidos centrales (hueso, articulacion y tendon), tejidos periféri-
cos (neurovascular, subcutdneo y piel) o ambos. Por lo tanto, en el momento actual
tiene mayor dificultad seleccionar el procedimiento correcto, que variara en depen-
dencia del grupo y tipo en que se clasifique la duplicacion, que seleccionar el dedo
preferido. El problema fundamental es conseguir el mejor resultado con el minimo
nimero de intervenciones quirurgicas.

Con las técnicas actuales (cuya descripcion sale fuera de los objetivos de éste
trabajo por lo que remitimos a los lectorés a las revisiones de Simmons (6) y Dobyns
y cols. (7), los resultados cosméticos y funcionales son generalmente buenos, aun-
que hay que advertir a los padres y pacientes que el pulgar remanente nunca serd
un dedo normal; ademds, un buen nimero de pacientes pueden requerir procedi-
mientos reconstructivos secundarios.

El momento adecuado para la reconstruccién inicial es en edades tempranas
de la vida, tan pronto como las condiciones generales y otras prioridades de salud
del paciente lo permitan, con el fin de que la configuracién definitiva del pulgar
esté disponible cuando su funcién comienza a desarrollarse; si se espera mucho
tiempo, el componente supernumerario desplaza el componente normal desvidndo-
lo radial o cubitalmente y el crecimiento continuara en esa direccion. Una vez reali-



zada la reconstruccién inicial es necesario un control periddico para detectar pre-
cozmente alteraciones funcionales o cosméticas que requieran a posteriori una re-
construccion secundaria. De cualquier forma, se pueden obtener buenos resultados
reconstructivos en pacientes de cualquier edad e incluso en la edad adulta.
Respecto a la etiopatogenia, aunque existen pedigris familiares que confirman
una causa genética (en alrededor del 10% de los casos se demuestra transmision
dominante con penectrancia reducida), la mayoria de los casos son esporadicos y
unilaterales, sugiriendo una herencia multifactorial o la existencia de factores am-
bientales (6). De cualquier forma, no existen evidencias experimentales de que algin
agente, al comienzo de la proliferacion celular maxima, cause una discrepancia tem-
poral del crecimiento entre el mesodermo y el ectodermo de la yema preaxial del
miembro, resultando en una alta incidencia de polidactilia del pulgar (8).
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