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Polidactilia sin pulgar

Thumbless polydactyly

MINGUELLA, J.; CABRERA, M., y ESCOLA, J.

Unidad de Malformaciones de las Extremidades. Centro Médico Teknon. Barcelona.
Servicio de Cirugia Ortopédica Infantil. Hospital Universitario Sant Joan de Déu. Esplugues de Llobregat. Barcelona.

RESUMEN: Objetivo: Estudiar seis casos de malfor-
macion de la mano (polidactilia y ausencia del pulgar)
para buscar otros elementos de coincidencia.

Resultados: Dos casos (3 y 6) presentaban cinco de-
dos trifalangicos, con un primer dedo hipoplasico, sien-
do unilaterales. Un caso (5) también unilateral, era una
tipica mano en espejo y presentaba dos cibitos. Tres
casos (1, 2 y 4) eran bilaterales y tenian afectadas las
manos y los pies, aunque sus caracteristicas eran algo
diferentes. Tres casos (2, 4 y 6) combinaban la polidac-
tilia con la sindactilia. Si bien dos casos (2 y 4) presen-
taban sélo anomalias distales, en los demas el antebra-
zo o la pierna formaban parte de la malformacion. El
tratamiento fue la pulgarizacion de un dedo radial y
extirpacion de los dedos supernumerarios, con resulta-
dos globales aceptables, aunque con movilidad activa
escasa del pulgar.

Conclusiones: 1) la polidactilia sin pulgar tiene dife-
rentes formas de presentacion; 2) se hace dificil clasifi-
car los casos, aunque se pueden distinguir las penta-
dactilias, la mano en espejo tipica y formas en que se
combinan con malformaciones semejantes en los pies y
suelen ser bilaterales, y 3) algunos casos se combinan
con anomalias en antebrazo o pierna, afectando al ra-
dio o la tibia.

PALABRAS CLAVE: Mano. Pie. Polidactilia. Ausencia pul-
gar.

ABSTRACT: Objective: Six patients with hand mal-
formation (polydactyly without a thumb) were studied
for common elements.

Results: Two patients (cases 3 and 6) had 5 tripha-
langeal fingers and a hypoplastic first finger, all uni-
lateral. One patient (case 5) had a typical unilateral
looking-glass hand and two ulnae. Three patients (ca-
ses 2, 4 and 6) had combined polydactyly and syn-
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dactyly. Two patients (cases 2 and 4) presented only
distal anomalies and four patients had additional forearm
or leg anomalies. Treatment consisted of the creation of
a thumb from a radial finger and excision of supernu-
merary fingers. Overall results were acceptable, but
thumb mobility was limited.

Conclusions: 1) thumbless polydactyly had different
forms of presentation; 2) cases were difficult to classify,
but pentadactyly, looking-glass hand, and forms com-
bined with similar malformations of the feet were ob-
served. Such cases usually were bilateral, and 3) some
cases were accompanied by forearm or leg anomalies
of the radius or tibia.

KEY WORDS: Hand. Foot. Polydactyly. Absence of thumb.

Hay un tipo de polidactilias de la mano que co-
rresponderian mds o menos a la polidactilia compleja
de Graham’ y que no se pueden encasillar por su lo-
calizacién y caracteristicas dentro los tres grupos clé-
sicos de polidactilia: preaxial, central y postaxial. Al-
gunos de estos casos se caracterizan por presentar un
doble denominador comun: ser una polidactilia y es-
tar ausente el pulgar; de aqui que pareceria correcto
llamarlas globalmente polidactilias sin pulgar.

Material y Método

Entre 159 historias clinicas de pacientes con po-
lidactilia de la mano se han seleccionado los casos
que presentando una polidactilia a la vez estaba
ausente el pulgar. Se han encontrado seis casos con
estas caracteristicas. Con cada uno de estos casos se
ha confeccionado una ficha en que consta la edad en
que se vio por primera vez al paciente, el sexo, la la-
teralidad en que se presentaba la malformacién, si
habia antecedentes familiares de malformacioén y si
habia otras malformaciones concomitantes. En todos
los casos se estudiaron clinica y radiograficamente
las manos y los pies y también los antebrazos y las
piernas. Finalmente se hizo constar el tratamiento rea-
lizado en cada caso y el resultado obtenido con el se-
guimiento realizado. Se han enumerado los casos
por el orden temporal en que fueron vistos.
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Resultados

Los datos clinicos y radiogrificos de los seis pa-
cientes quedan reflejados comparativamente en la
Tabla 1. El tratamiento realizado y los resultados ob-
tenidos se resumen en la Tabla 2. En ellos se ve la
frecuente asociacién de polidactilia sin pulgar con
anomalias en los pies y cdmo la funcionalidad del
neopulgar no suele ser completa.

Discusion

La unica caracteristica comun a los seis casos, y
que en realidad fue la condicién de seleccién, es la
presencia en todas estas manos de polidactilia y
ausencia del pulgar. Los casos 3 y 6 son los més se-
mejantes y la forma mas simple de presentacién: una
mano con cinco dedos trifaldngicos o pentadactilia,
con ausencia de pulgar y un primer radio hipoplasico.
Llama la atencién que excepto el caso 2, que es fami-

liar, son los unicos casos con antecedentes de malfor-
macién. El caso 5 es una mano en espejo tipica, con

Tabla 1. Casos clinicos.

los dedos separados en dos grupos por una amplia
comisura y la presencia de dos ctbitos, lo cual difi-
culta la funcién de la mufieca y del codo e imposibili-
ta la pronosupinaciéon. También cabe considerar que
estos tres casos (3, 6 y 5) son unilaterales y en todos
esta afectado el antebrazo (el 3 tiene una sinostosis
radiocubital, el 5 ausencia del radio con presencia de
dos cubitos y el 6 una hipoplasia del radio) y no pre-
sentan malformacién ni en los pies ni en las piernas.
En los casos 1, 2 y 4 estdn afectadas las manos y los
pies y sugieren un proceso sindrémico.

Al-Qattan y cols.', en un trabajo reciente, exclu-
yendo los casos con pentadactilia pura, intentan una
clasificacién en base a la observacién de los casos
publicados en la literatura al que afiaden uno de pro-
pio; asi, el caso 5 quedaria claramente incluido en el
Tipo 1A, o mano en espejo con dos ctbitos bien de-
sarrollados, pero el resto de tipos comportan muchas
excepciones para encasillar los casos, de manera que
siendo estrictos practicamente cada caso constituiria
un tipo o subtipo diferente.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6

Edad primera v. ... 1 mes. 8 aflos. 10 meses. 5 meses. 2 meses. 1 afio.
RIS (0 TN Varén Hembra. Hembra. Hembra. Varén. Varén.
Antecedentes fa-

miliares ........... No. St: padre igual. Si: hermano: poli- No. No. St: padre clinodacti-

dactilia pulgar. lia; madre: malf.
corazon.

Lateralidad .......... Bilateral. Bilateral. Derecha. Bilateral. Izquierda. Izquierda.

Derecha: 6 dedos + M.
Izquierda: 7 de-

Polidactilia mano . Derecha: 7 dedos+M.
Izquierda: 7 de-

Cinco dedos trifa- Bilateral: 5 dedos Siete dedos + M. Cinco dedos trifa-
langicos + M. M1

trifaldngicos +  Mano en espejo. langicos + M. M1

dos+6 M. dos + M. tiene fisis distal. M. Pentadacti- Cuatro dedos tiene fisis distal.
Dedo central més Pentadactilia. De- lia. normales + 3 de-  Pentadactilia.
grueso. Mano en do primero hipo- dos hipopldsicos ~ Dedo primero hi-
espejo. plésico. en oposicion. poplésico.
Sindactilia ........... No. Si + sinostosis F3. No. No. St: dedos 1-2.
Derecha: 3 dedos +3. Si: total. Mano en
Izquierda: 3 de- cuchara o en ca-
dos +4. pullo.
Antebrazo ............ Normal. Normal. Sinostosis radiocu- Dos ciibitos, no radio. Hipoplasia de radio.
bital. Normal.
Polidactilia pie .... Bilateral: 8 dedos + Bilateral: 8 dedos + No. No. No.
6 M. Cuatro ra- M. No dedo gor- Bilateral: 8 dedos +
dios normales +  do definido. Cua- 7 M: 4 radios
4 dedos sobre 2 tro radios ext. normales + M gor-
M. Dedo gordo  normales. Pies docon2 F2 +2 de-
definido. Pies en espejo, pero dos  normales.
en espejo. poco definido. Pies en espejo.
Sindactilia .......... No. No. No. No. No.
Pierna .....ccceeeeeee. Hipoplasia tibias. Normal. Normal. Si. Normal. Normal.
Otras malforma- Normal.
CIONES ..ovveree No. No. Sordera, hemivérte- No. No.
bra. Columnela nasal
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Tabla 2. Tratamiento y resultados.
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Caso 1

Caso 2

Caso 3

Caso 4 Caso 5

Caso 6

Edad comienzo del

tratamiento 8 meses.

Tratamiento manos Extirpacién de ra-
dios supernume-
rarios.

Pulgarizacién del
dedo mds radial.

Trasplante para opo-
sicion (6 afios
6 meses.).

Tratamiento pies . Extirpacién radios
supernumerarios.
Oseteot. tibia para
corregir valgo
y rot. (3 afios
11 meses).
Dwyer+Evans iz-
quierdo (4 afios
9 meses).

Edad dltima revi-
16 afios 6 meses.

Mano: funcién glo-
bal buena.

Pulgar: poco control.

Pie: plantigrados.

8 afios.

Extirpacién de ra-
dios supernume-
rarios.

Separacién sindac-
tilia.

Pulgarizacion del
dedo més radial.

Extirpacion radios
supernumerarios.

11 afos.

Mano: funcién glo-
bal buena.

Pulgar: poco control.

Pie: plantigrado.

2 afios 6 meses (re-
traso psicomotor).

Pulgarizacién del
dedo mads radial
(musc. intrinseca
pobre).

Trasplantes para aduc-
cién y oposicion.

6 afios.

Mano: funcién glo-
bal limitada.

Pulgar: falta poten-
cia aductora.

Coge mal los obje-
tos pequefios.

2 afios 6 meses (no
volvieron hasta
esta edad).

Separacién sindac- Del grupo radial,
tilia. extirpacion de los
Pulgarizacién del  dedos1y2.
dedo més radial. ~ Pulgarizaci6n del de-
do tercero junto a
la comisura (es
corto; trasplante
musc. intrinseca
otros dedos).
Extirpacién radios —
supernumerarios.

10 meses.

5 afios 2 meses. 3 afios 6 meses.

Mano: funcién glo- Mano: funcién glo-
bal aceptable. Ri-  bal aceptable.
gidez IF, pero ha- Pulgar: control limi-
ce pinza. tado.

Pulgar: poco control.

Pie: plantigrado.

1 afio 3 meses.

Pulgarizacién del
segundo dedo.
Extirpacién del pri-
mer dedo, hipo-

plasico.

1 afio 8 meses.

Mano: funcién glo-
bal buena.

Pulgar: buen con-
trol; a veces utili-
za la pinza entre
los dedos 3-4.

Figura 1. Caso 1. A: Mano derecha con siete dedos.

B: Imagen radiogréfica de ambas manos; el radio central
es algo mas grueso y parece el eje de la mano.

C: Ambos pies con los cuatro dedos externos normales y
aspecto global de pies en espejo.
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Figura 2. Caso 2. A: Radiograffa de la mano izquierda mostrando
seis radios trifaldngicos en dos grupos en sindactilia con una
comisura central. B: Aspecto clinico de los pies mostrando una
polidactilia sin dedo gordo definido.

igual que los casos descritos por Sandrow y cols.” y
por Martin y cols." La sindactilia de las manos en
dos grupos de dedos separados por una comisura
central harfa pensar en una mano en espejo, pero no
lo sugiere ni el aspecto clinico ni la radiologia. Sin
embargo, los pies, sin sindactilia, no tienen dedo
gordo definido y si cabe calificarlos como pies en
espejo. No se puede identificar con los casos descri-
tos en la literatura y seria una forma intermedia entre
elcaso 1 yel4.

El caso 4, con unas manos en cuchara o en capu-
llo, en sindactilia total y pies francamente en espejo

Revisando la literatura no se encuentra ningtn
caso descrito con todas las caracteristicas del caso 1,

que presenta claramente unas manos y unos pies en
espejo: la duplicacion se manifiesta en relacién a un
eje localizado en el dedo central, que es mds grueso,
que parecia comun a dos manos incompletas, una a
cada lado, pero sin la amplia comisura tipica de la
mano en espejo, y esto en ambas manos y pies. Qui-
74 la presencia de cubito y radio y no de dos cubitos
como en el caso 5 explicaria la unién de las dos ma-
Nos y no su separacion, que en cierta manera mostra-
ria la parte cubital de cada mano articulada a su res-
pectivo cubito. Sin embargo, en el caso descrito por
King y cols.,” que es unilateral y no afecta los pies,
habia cubito y radio y los dos grupos de dedos esta-
ban separados por una gran comisura, que es mucho
menor en el caso de Yang y cols.," también unilate-
ral y sin afectacién de los pies. La hipoplasia de ti-
bias que presenta este caso 1 se describe también en
el caso publicado por Martin y cols.," pero en él los
dedos tanto de manos como de pies estdn todos en
sindactilia.

El caso 2 es el tnico claramente familiar (el pa-
dre tiene exactamente la misma malformacidn),
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y sindactilia parcial, y con ademds unas anomalias
nasales, serfa muy semejante a los casos descritos
por Martin y cols.," Kogekar y cols.” y por Hatch-

Figura 3. Caso 3. Pentadactilia con hipoplasia del dedo mas radial, trifa-
langico. Ausencia de musculatura tenar.



28 Minguella, J., y cols. — Polidactilia sin pulgar

Figura 4. Caso 4. A: Ambas manos en sindactilia completa tipo cuchara o capullo. B: Aspecto del pie derecho en espejo.

well y cols.,’ aunque con tibias normales. Los casos
publicados por Laurin y cols.'” y Sandrow y cols."
tienen también algunas caracteristicas semejantes a
este caso 4, pero en ambos hay un doble cubito y un
doble peroné que les diferencia claramente.

El sentido proximodistal del desarrollo embriona-
rio de las extremidades se pondria de manifiesto en
estos casos, algunos con anomalias sélo distales, en
manos y pies (casos 2 y 4), otros con participacion
mds proximal a través de anomalias en antebrazo o
pierna (casos 1, 3, 5y 6), en los que probablemente
el agente causal habria actuado més precozmente.

Tanto del estudio de estos casos como de la revi-
sién de la literatura parece deducirse que es muy di-
ficil agrupar estas anomalias en una clasificacion, ya
que al intentar comparar dos casos concretos, si bien
hay algunas semejanzas, se encuentran también va-

rios aspectos diferenciales.”'* Quiz4 la tnica distin-

cién aceptable, sin pretender que sea una clasifica-
cidn, serfa entre un grupo de manos con cinco dedos
trifaldngicos, sin pulgar o pentadactilia, un grupo
constituido por la tipica mano en espejo con
duplicidad del cubito y un grupo formado por manos

Figura 5. Caso 5. A: Mano en espejo tipica mostrando los cuatro
dedos cubitales de aspecto normal y tres dedos radiales separados por
una profunda comisura. B: Imagen radiogréfica en que se observa la
presencia de dos cubitos.

Rev Ortop Traumatol 2000; 1:24-29
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Figura 6. Caso 6. Radiograffa que muestra la notable hipoplasia del pri-
mer radio, trifaldngico, en sindactilia con el segundo.

con polidactilia multiple y en los que con frecuencia
los pies participan de esta malformacion.

Los resultados del tratamiento son aceptables, aun-
que distan mucho de la buena funcién que habitual-
mente se obtiene con la pulgarizacién del segundo de-

do en las aplasias simples del pulgar. Probablemente el
mejor resultado funcional se haya obtenido en el caso 6,
en que, prescindiendo del primer dedo, que era hipo-
plésico, se pulgarizé el segundo. A pesar de que en la
mano en espejo tipica (caso 5) es frecuente una fun-
cién de oposicion global de los dedos radiales® a los
dedos cubitales normales, el resultado del tratamiento
no suele ser bueno' debido a las frecuentes anomalias
anatdmicas que se encuentran y que ademds no siem-
pre son las mismas a pesar de presentar un aspecto cli-
nico semejante.”* La pulgarizacién consigue propor-
cionar una aceptable e incluso buena funcién global de
estas manos, pero analizando la funcién del nuevo pul-
gar se suelen apreciar notables limitaciones.

Conclusiones

1. Las polidactilias de la mano sin pulgar son
una patologia rara que se manifiesta bajo distintas
formas de presentacion.

2.*  Se hace dificil clasificar estos casos, aunque
se podrian distinguir tres grupos: a) manos con cinco
dedos trifaldngicos; b) mano en espejo tipica, y ¢) un
conjunto de formas que se combinan con malforma-
ciones semejantes en los pies en las que ademads es
frecuente la sindactilia. Si bien los dos primeros gru-
pos son unilaterales, el tercer grupo suele presentar
una afectacién bilateral.

3.* Algunas formas se combinan con anomalias
en antebrazo, generalmente afectando el radio, o en
la pierna, afectando Ia tibia.

4.* El tratamiento es la pulgarizacién de un de-
do con extirpacion de los sobrantes. Si bien la mano
consigue una funcién global aceptable, es frecuente
constatar un pulgar deficiente.
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