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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Apert es una afección genética rara 
(1:162.000) que se transmite por una herencia autosómica 
dominante(1). Se caracteriza por macrocefalia, craneosinós-
tosis congénita, sindactilias y sinóstosis en las manos y los 
pies (Figuras 1 y 2) y otras malformaciones(2). Puede estar 
relacionado con la edad paterna avanzada. No existe una 
especial incidencia en ninguna raza en particular.

Las deformidades de los pies se presentan ya desde el 
nacimiento y se hacen más evidentes con el crecimiento. 
Es típico y patognomónico el aspecto del antepié en estos 
pacientes, apreciándose frecuentemente sindactilias. Blauth 
diferencia tres tipos de sindactilias(3): las de tipo I, que son 
sindactilias que afectan al 2.º, 3.º y 4.º dedos; las de tipo II, 
que afectan del 2.º al 5.º dedos; y las de tipo III, en las que 
están afectados todos los dedos, casos estos que reciben 
la denominación de pie “en espátula” (Figura 3). El primer 
metatarsiano suele ser corto y varo. No se han descrito en la 
literatura casos de sinóstosis metatarsofalángica(4).

Además, en el retropié son frecuentes las sinóstosis tarsia-
nas(5). Schauerte(6) ha observado que la sinóstosis calcáneo-
cuboidea aparece a los 2 años y medio de edad; a los 5 
años y medio persiste una fusión de la articulación de la 
columna lateral y del tercer metatarsiano; y a la edad de 14 

años se puede apreciar una sinóstosis entre el escafoides y 
las cuñas. Esta fusión progresiva y generalizada de antepié 
y retropié da lugar generalmente a una deformidad en valgo 
del pie(7).

El objetivo de este trabajo es presentar dos casos de 
pacientes afectados por el síndrome de Apert con lesiones 
en los pies y describir su tratamiento.

PRESENTACIÓN DE CASOS 

Caso 1

Paciente mujer de 10 años diagnosticada de síndrome de 
Apert a la edad de 6 meses. A los 8 años fue intervenida 
de la craneosinóstosis. Además, se le realizaron otras 9 
intervenciones quirúrgicas en las manos para recuperar la 
funcionalidad de la pinza.

En los pies presentaba una sindactilia completa bila-
teral, con verticalización del 2.º y 3.er metatarsianos y 
sobrecarga en las cabezas de los mismos, que provocaba 
metatarsalgia importante al realizar la deambulación. El 
estudio radiográfico demostró una sinóstosis metatarsiana 
(Figura 4).

Fue intervenida quirúrgicamente a través de un abordaje 
plantar, realizándose una resección de la barra ósea res-
ponsable de la sinóstosis, con el fin de mejorar la carga en 
el antepié (Figura 5). Tras la intervención, se recomendó 
descarga de la extremidad durante 15 días, comenzando 
entonces la carga progresiva en el pie. La evolución clí-
nica tras dicho tratamiento fue satisfactoria. Desapareció 
el dolor y presentó una mejoría funcional notable para la 
marcha.
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satisfactory functional results. 

KEY WORDS: Apert’s syndrome. Foot lesions. Surgical manage-
ment.

NOTAS CLÍNICAS

© 2012, SEMCPT. Publicado por Elsevier España, S.L.U. Este es un artículo Open Acces distribuido bajo los términos de la licencia CC BY-NC-ND 
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).



[48] Lesiones en el pie en el síndrome de Apert

quirúrgicamente del cráneo para corregir una deformidad 
craneal. Asimismo, sufrió varias intervenciones en las manos 
para mejorar su función.

A nivel de los pies presentaba una deformidad “en espátu-
la” bilateral, y un retropié valgo en ambos pies (Figura 6). El 
examen radiológico demostró una sinóstosis bilateral entre el 
2.º y el 3.er metatarsiano.

Fue tratada quirúrgicamente mediante una artrorisis del 
seno del tarso en ambos pies con una prótesis de polímero 
polidimetilsiloxano (Silastic®), a la que se asoció provisional-

Caso 2

Paciente mujer de 4 años de edad diagnosticada de síndro-
me de Apert. Fue intervenida a los 18 días de edad de coar-
tación de la aorta. Algunos meses después fue intervenida 

Figura 1. Sindactilia en la mano.
Figure 1. Syndactyly in hand.

Figura 3. Sindactilia de tipo III (Blauth).
Figure 3. Type III syndactyly (Blauth).

Figura 4. Radiografía en proyección anteroposterior de ambos 
pies (caso 1) en la que se aprecia una sinóstosis intermetatar-
siana con barra ósea plantar.
Figure 4. Anteroposterior X-ray of both feet (case 1) showing an 

intermetatarsal synostosis with a bone plantar bar.

Figura 2. Sindactilia en el pie.
Figure 2. Syndactyly in foot.
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mente una fijación temporal con un tornillo de cortical entre 
el astrágalo y el calcáneo (Figura 7). Además, para corregir 
la supinación de los antepiés, se le realizó un alargamiento 
en “Z” del tendón del tibial anterior en ambos pies. Tras la 
intervención, la paciente fue inmovilizada con yesos durante 
3 semanas, iniciando posteriormente la marcha con carga 
progresiva.

El resultado final tras el tratamiento fue satisfactorio, pues 
desapareció el dolor y mejoró el apoyo plantar.

DISCUSIÓN

Analizando la bibliografía revisada sobre el tratamiento de la 
sindactilia, hemos observado que la liberación-separación de 
los dedos de los pies afectados no es recomendada habitual-
mente. Sin embargo, algunos autores describen la técnica 
y la consideran un buen método de tratamiento tanto en el 
plano funcional como en el psicológico del paciente(8). Otros, 
por el contrario, no la recomiendan nunca(9). Park et  al., 
en su trabajo publicado en 1995, analizaron si existe una 
correspondencia entre el tipo de sindactilia y una mutación 
genética específica(10).

Los tratamientos presentados en otros estudios(11) han 
tenido el objetivo de restablecer el buen aspecto del retropié 
y corregir el equino para mejorar la carga y reducir el dolor. 
Esta situación puede conseguirse mediante una triple artro-
desis (articulaciones de Chopart y subastragalina), o con una 
osteotomía del retropié con aporte de injerto de tipo Grice.

Estamos de acuerdo con los autores que desaconsejan 
la liberación quirúrgica de las sindactilias y con los que no 
recomiendan las intervenciones sobre el primer dedo. Al 
decidir el tratamiento en estos pacientes, debemos consi-
derar que generalmente son niños sometidos a múltiples 

Figura 5. Tratamiento quirúrgico: resección de la barra ósea.
Figure 5. Surgical treatment: resection of the bone rod.

Figura 6. Deformidad en valgo del retropié. 
Figure 6. Hindfoot valgus deformity.

Figura 7. Artrorisis del seno del tarso con una prótesis de polí-
mero polidimetilsiloxano (Silastic®).
Figure 7. Sinus tarsi arthroereisis with a polímero polidimetilsi-

loxano (Silastic®) prosthesis.
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intervenciones en su organismo. Además, es conveniente 
tener en cuenta que las malformaciones en los pies son 
generalmente progresivas y precisarán de una especial 
atención durante todo el periodo de crecimiento.

A pesar de la posibilidad de utilizar ortesis diversas, cree-
mos que el tratamiento quirúrgico debe suponer una alter-
nativa a tener en consideración en el final del crecimiento 
para mejorar el apoyo plantar doloroso y la calidad de vida 
del paciente.
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