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Resumen Presentamos un caso de aplasia o ausencia congénita unilateral del escafoides car-
piano asociado a displasia del hueso grande. La ausencia congénita del escafoides carpiano es
una entidad rara e infrecuente, pero bien documentada. Es el séptimo caso presentado en la
literatura. A diferencia de la mayoria de los casos publicados de aplasia/hipoplasia de esca-
foides carpiano, en nuestro caso no se ha detectado asociacion de otras anomalias congénitas
tipo hipoplasia o aplasia de musculatura tenar y antebrazo, malformaciones del esqueleto del
pulgar, ausencia de huesos sesamoideos o alteraciones del desarrollo de los huesos del ante-
brazo. El estudio radiolégico revela la ausencia congénita del escafoides asociado a una displasia
del hueso grande e hipoplasia de la estiloides radial. Se completa el estudio con resonancia
magnética nuclear.
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Unilateral congenital absence of the carpal scaphoid associated with dysplasia of the
capitate. Presentation of a case

Abstract We report on a case of aplasia or unilateral congenital absence of the carpal scap-
hoid associated with dysplasia of the capitate. Congenital absence of the carpal scaphoid is a
rare but well-documented condition. As far as we know, the present case is the seventh one
reported in the medical literature. Imaging studies (X-ray and MRI) confirmed the absence of
the carpal scaphoid associated with a dysplasia of the capitate and malformation of the radial
styloid process. Congenital absence of the scaphoid when other congenital abnormalities (such
as hypoplasia or aplasia of either forearm bones or thenar eminence, malformations of the
skeletal elements of the thumb, absence of sesamoid bones or abnormal development of the
forearm bones) do not exist is probably the main feature of the present case report.
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Introduccion

La aplasia congénita del escafoides carpiano, es una enti-
dad extraordinariamente infrecuente, pero lo es mucho
mas de forma aislada'"®. Normalmente este trastorno ha
sido descrito en asociacién con hemimelia radial o apla-
sia/hipoplasia del pulgar’, aunque también puede coexistir
con otros sindromes congénitos, tal como la asociacion cono-
cida con las siglas VACTERL (defectos vertebrales, atresia
anal, anomalias cardiacas, fistula traqueoesofagica, dis-
plasia radial y renal y anomalias pulmonares)®, sindrome
de Holt-Horam (defectos cardiacos y anomalias del miem-
bro superior)®, o sindrome TAR (trombocitopenia-ausencia
radio)'°.

El paciente que describimos a continuacion, no presenta
anomalias asociadas ni otros defectos de desarrollo del
esqueleto en el mismo miembro, siendo el séptimo caso
de aplasia congénita unilateral del escafoides carpiano de
forma aislada y el primer caso asociado a displasia del hueso
grande.

Caso clinico

Se trata de un varon de 49 anos de edad, traumatologo
de profesion y dedicado a Cirugia de la Mano traumatica
en una Mutua de Accidentes de Trabajo, que desde hace
unos 20 anos viene presentando algias leves en muneca
derecha (dominante), aunque con episodios de «sinovitis
de sobrecarga» relacionadas con la actividad laboral y que
le han limitado parcialmente sus actividades, requiriendo

solamente tratamiento farmacoldgico sintomatico y ocasio-
nal. Hace 15 afos aproximadamente, relata aparicion de
acroparestesias en el territorio del nervio mediano, que ini-
cialmente aparecen tras grandes esfuerzos y de predominio
nocturno, pero paulatinamente se exacerban y se hacen con-
tinuas, hasta el punto de presentar amiotrofia tenar con
signo de Tinel evidente en la muneca.

A la exploracion fisica, el aspecto clinico de la mano
(figs. 1Ay B) presenta minimas diferencias con la contralate-
ral, como es una leve tumefaccion localizada en tabaquera
anatomica que borra los relieves tendinosos que la limi-
tan, y leve aplanamiento tenar secundario al atrapamiento
nervioso, que en los ultimos anos la evolucion es hacia la
normalidad. La movilidad articular es de 58° de flexion pal-
mar y 40° de flexion dorsal, siendo los valores de la izquierda
de 60° y 70° respectivamente. Para la muneca derecha, la
desviacion radial es de 10° y la desviacion cubital de 30°;
comparada con los 20 y 35° respectivamente de la mufeca
izquierda. La oposicion del pulgar en el lado derecho alcanza
hasta la comisura interdigital entre 4° y 5° dedos, mientras
que en la izquierda llega hasta la base palmar del menique.
No existe reduccion de la primera comisura, con una abduc-
cion radial y palmar igual bilateralmente. La fuerza de garra
de la mano derecha medida con dinamémetro de Jamar es
de 30 kg, comparada con 55 kg de la izquierda.

El estudio radiologico de la muieca derecha (figs. 1C
y D) revela la total ausencia del escafoides, junto con un
hueso grande displasico, asi como un trapecio y estiloides
radial hipoplasicos. Asimismo, se aprecian cambios com-
pensatorios en el carpo, con migracién proximal y traslacion
radial de la segunda fila del carpo. El semilunar se articula

Figura 1

Aspecto clinico de la mano (Figura 1a y 1b). Estudio radiologico de la mufieca derecha (Figuras 1c, y 1d).
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proximalmente con el radio de forma anatémica, con una
bascula dorsal (DISI), y distalmente se articula con el gan-
choso. El hueso grande se articula con el radio al quedar el
semilunar cubital a éste. El indice de la altura del carpo es
de 0,43 en la muneca derecha, y de 0,60 en la izquierda, es
decir un 28% menor en el lado con ausencia de escafoides.
Los espacios articulares intercarpianos y radiocarpianos
estan desprovistos de cambios degenerativos. La mufeca
contralateral es completamente normal.

El estudio por resonancia magnética nuclear (figs. 2A, B
y C) objetiva la existencia de un pequefo rudimento del
escafoides carpiano a modo de tejido fibroso denso, una
pequena lesion osteocondral en el hueso grande que se arti-
cula con el radio, esclerosis subcondral en trapecio y radio,
secundario probablemente a impingement, una bascula en
dorsiflexion del semilunar (patrén de inestabilidad dorsal
del segmento intercalar DISI) y leve edema en el nervio
mediano. Al respecto, el estudio electromiografico detecta
neuropatia severa por atrapamiento del nervio mediano en
el tanel del carpo. Dada la limitacion funcional que presen-
taba, es intervenido quirGrgicamente, procediéndose a la
liberacion nerviosa del mediano mediante destechamiento
endoscopico, tras la cual desaparece el dolor neuropatico y
las acroparestesias.

En la actualidad, el paciente esta libre de sintomas algi-
cos, lo que le permite realizar sin limitaciones su actividad
laboral diaria y deportiva, sin problemas.

Discusion

La ausencia aislada del escafoides carpiano sin otras ano-
malias congénitas es muy rara; de hecho, solo hemos
encontrado en la bibliografia, 6 casos de lesion aislada'®,
y ninguno asociado a displasia del hueso grande. Se ha
descrito en asociacion con hipoplasia radial o del pulgar
o con la ausencia de otros huesos del carpo, o formando
parte de sindromes congénitos (VACTER, HOLT-ORAM o
TAR), constituyendo éstos la mayoria de los casos publica-
dos en la literatura. En 1953, en un intento de clasificar
las anomalias carpianas y tarsianas, O‘Rahilly’" describe
4 categorias: 1) anomalias severas asociadas con anorma-
lidades del segmento antebraquial o digitales, o ambas;
2) fusiones; 3) casos de osiculos accesorios, incluyendo
sesamoideos, y 4) casos de biparticion. Dentro del primer
grupo, describe la <hemimelia radial» como la ausencia del
escafoides-trapecio-metacarpianopulgar. También describe
condiciones particulares en las cuales las partes proximal y
distal del area afecta no estan necesariamente afectas, y
las define como defectos intercalares. La hemimelia radial
intercalar es una peculiar condicion en la cual el defecto
intercalar ocurre en la vertiente radial de la muieca. Gene-
ralmente hay una deficiencia radioestiloidea acompanada
de un subdesarrollo o fracaso del complejo escafoides-
trapecio-metacarpiano. Este autor relata una incidencia de
ausencia de escafoides carpiano y pulgar del 80%. En 1962,
Davison'? establece una clasificacidon de 6 grados diferentes
de hipoplasia del escafoides carpiano, desde una hipopla-
sia muy leve del primer radio hasta una mano de 4 dedos e
hipoplasia radial. Explica que el defecto es como resultado
de un insulto embriologico que afecta al esqueleto en una
secuencia proximal distal. No describe la eventualidad de

Figura 2

Estudio por RMN.

ausencia de escafoides carpiano asociado a un pulgar nor-
mal. En la clasificacion de este autor, la ausencia congénita
del escafoides siempre estaba asociada a una severa hipo-
plasia del pulgar. La Federacion de Sociedades de Cirugia
de la Mano (1999)3, divide en 7 categorias o grupos las
malformaciones congénitas de la mano. La aplasia o hipo-
plasia del escafoides siempre la asocian con deficiencias
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del pulgar, y la incluye en el primer grupo (fracaso en el
desarrollo de partes), subgrupo 1b (detencion longitudinal
deficiencia radial)'*. En 1999, James et al."?, tras revisar una
larga serie de casos de deficiencia longitudinal radial, los
autores no encuentran aplasia de escafoides carpiano con
un pulgar normal. Seria probable esperar un colapso car-
piano y cambios degenerativos en la muiieca en este caso
de ausencia congénita de escafoides, pero no ha sido asi. En
la literatura se han descrito dos casos de colapso carpiano
asociado con anomalias de escafoides que desarrollan artro-
patia degenerativa'®'’. No creemos que el atrapamiento
del nervio mediano (sindrome del tunel carpiano) tenga su
origen en la ausencia congénita del escafoides, con estre-
chamiento secundario del tunel carpiano, ya que si fuera
asi, tal proceso debutaria clinicamente antes'®. Debemos
concluir diciendo que esta ausencia congénita aislada del
escafoides carpiano se caracteriza por su buena tolerancia
a lo largo de la vida, sin limitaciones laborales ni deportivas,
y que a pesar de la «alteracion biomecanica» o adapta-
cion armonica del resto del carpo, éste soporta las cargas
transmitidas desde la mano al antebrazo. Es interesante
resaltar, que el colapso producido encuentra una posicion de
equilibrio bien tolerado, probablemente porque el sistema
ligamentoso garantiza una movilidad articular adecuada.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia IV.

Responsabilidades Eticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran
que para esta investigacion no se han realizado experimen-
tos en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la
publicacion de datos de pacientes y que todos los pacientes
incluidos en el estudio han recibido informacién suficiente
y han dado su consentimiento informado por escrito para
participar en dicho estudio.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de los
pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este docu-
mento obra en poder del autor de correspondencia.
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