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CAPITULO 47
Ortopedia infantil del miembro superior

Augusto Baumgartner

Algunas anomalias ortopédicas congénitas pueden ser detectadas antes del nacimiento por
pruebas bioldgicas especificas y por el incremento de novedosas técnicas ecograficas realizadas
de rutina en el embarazo. A pesar de ello, la exploracién fisica del recién nacido es esencial para
el diagnéstico. Los miembros, el tronco y la cabeza, requieren una exhaustiva exploracion se-
miolégica con finalidad diagnédstica y terapéutica.

Algunas actitudes o posturas son benignas y sélo merecen seguimiento. Otras deformaciones
estan vinculadas a anomalias congénitas esqueléticas 0 musculares y necesitan un diagnéstico
preciso y temprano.

Es importante iniciar el abordaje de los problemas funcionales de la mano antes de los tres
afos en concomitancia con la evolucién psicomotriz del nifio. Alrededor de los cuatro meses se
adquiere la bimanualidad, a los siete la oposicion del pulgar, al afio la integracion completa de la
mano y a los tres afos el control basico definitivo. La estética es una preocupacion importante y
motivo de inquietud familiar para su resoluciéon adecuada.

Las anomalias congénitas pueden ser unilaterales o bilaterales, aisladas o incluidas en un
sindrome malformativo complejo o en una displasia esquelética.

Como ya se ha referido, se distinguen dos grupos principales

° Las malformaciones congénitas o embriopatia.
° Las deformaciones o fetopatia (Ver cap. 42).
Torticolis

Es una inclinacion lateral de la cabeza en un sentido, asociada a un componente rotatorio de
orientacion opuesta. Esto es provocado por una anomalia estructural o funcional a nivel del cuello
o de otras estructuras anatémicas. Para su evaluacion y diagnostico es conveniente distinguir
dos grupos etiolégicos (Loder, 2015):

° De origen 6seo, por anomalias congénitas como: impresion basilar, ausencia unilateral

del atlas, anomalias atlanto-occipitales y diversas displasias éseas.
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° No éseo: torticolis muscular congénito (TCM), neurogénico, sindrome de Sandifer y por
dislocacion rotatoria atlantoaxial, referido en la literatura como sindrome de Grisel o de Bell
(Tabla 47.1.).

Imprasion basilar

Anomalias atlanto-occipital

Oseo
Ausencia unilateral del atlas
Displasia cervical familiar
Torticolis muscular congénito
Torticolis neurogenico

Mo dseo

Sindrome de Sandifer

Dislocacidn rotatora C1-C2

Tabla 47.1. Principales causas y diagndsticos diferenciales de torticolis

El torticolis de Grisel o de Bell se atribuye a diversas causas: fractura de clavicula, secundario
0 concomitante a una infeccién respiratoria de vias aéreas superiores, extracciones dentarias,
otitis. En muchas ocasiones, no existe un antecedente objetivo y se denomina a frigore. Este tipo
de torticolis y las enfermedades orofaringeas y laringeas guardan entre si una estrecha relacion
con la irrigacién arteriovenosa vy linfatica. Efectivamente, el plexo vascular de Zolnai vincula las
estructuras anatomicas referidas con la base del craneo y la articulacion atloido axoidea (Parke,
1984). Es decir, existe una ruta para el transporte hematoégeno del exudado séptico de las areas
sefialadas, hacia y desde la columna cervical superior, responsable de una hiperemia regional,
de la anomalia rotatoria atlantoaxial, del espasmo de los musculos paravertebrales y del trapecio.
El musculo esternocleidomastoideo no forma parte del problema (Fig. 47.1.). La afectacion de la
membrana sinovial que relaciona intimamente la apdfisis odontoides con el arco anterior del atlas
suele afectarse también en el contexto de la artritis reumatoidea juvenil y constituirse en otra

forma aleatoria de presentacion.
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Fig. 47.1. Nifha de nueve ahos. Torticolis infantil’’®
a) Espasmo del musculo trapecio (flecha negra), en direccién opuesta a la inclinacién de la ca-

beza. No hay reaccién contrdctil del esternocleidomastoideo b) Dislocacién rotatoria simple
¢) Rx transoral: se sefiala relacién entre dientes incisivos y apofisis odontoides. d) Representa-
cién esquematica axial C1: apdfisis odontoides circunscripta al tercio anterior, sostenida por el
ligamento transverso. e) y f) Imagen por RM y representacion esquematica drenaje venoso de

cavidad nasal, nasofaringe y orofaringe.’"

El tratamiento consiste en la inmovilizacién con collar cervical blando, reposo absoluto en
cama sin almohada y prescripcion de drogas antiinflamatorias. Ante la persistencia de la sinto-
matologia o evolucion de varios dias, es necesaria la hospitalizacion. Se emprende entonces
una traccion cefalica con una fronda blanda en decubito dorsal, relajantes musculares y analgé-
sicos. En general se obtiene una respuesta satisfactoria que debe completarse con el uso de una
ortesis ad hoc (Fig. 47.2.). Excepcionalmente, la deformidad es fija y la reduccion imposible. El
compromiso neuroldgico, aunque posible, es excepcional. Motivos que justifican una cirugia de

estabilizacion instrumental de atlas y axis, asociada a una artrodesis.

110 Gentileza Prof. Claudio A Fernandez, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
"1 Recuperado de: The Journal of Bone and Joint Surgery (Parke, 1984, 572)
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Fig. 47.2. Nifo de cinco afios. Torticolis infantil

a) Contractura muscular trapecio b) Imagen radiografica dislocacion rotatoria ¢) Rx de perfil d)
traccibn cefalica con fronda e) TC reconstruccion frontal. f) TC corte axial C1-C2. g) TC recons-

truccion 3D vista posterior. h) Inmovilizacion posterior a la traccion blanda con yeso minerva.''?

El TMC suele manifestarse en las primeras semanas de vida asociado a una tumefaccion
palpable en el musculo esternocleidomastoideo (ECM). Con el transcurso de los dias, el abulta-
miento desaparece y es reemplazado paulatinamente por una contractura, retraccién y fibrosis
del musculo. Esta es la causa de la inclinacion de la cabeza hacia un lado con rotacion de sentido
opuesto. Con el fluir del tiempo, el crecimiento normal de las vértebras cervicales induce a una
agravacion del torticolis y se instala una deformacion de la cara, una verdadera plagiocefalia con
disminucién de la hendidura palpebral e hipotrofia facial. La pérdida de horizontalidad de los
globos oculares determina trastornos de la vision (Gundrathi, 2020).

Ocasionalmente, un torticolis postural puede asociarse a la displasia de cadera, formando
parte de una nutrida constelacion satélite (Ver cap. 34).

La causa es desconocida. Entre varias hipétesis, muchos autores reconocen como factor de
riesgo plausible el aumento de presién dentro del canal del parto, responsable de un sindrome
compartimental localizado, hematoma, rotura fibrilar o desgarro, con su consecuente proceso de
cicatrizacion fibrosa (Cosentino, 1986). Sin embargo, investigaciones actuales manifiestan que
la madurez del tejido fibroso en neonatos sugiere que la enfermedad puede ser de origen em-
briopatico, y por lo tanto, causa de las dificultades obstétricas durante el parto (Beasly, 1998).

La evolucion natural de la fibrosis muscular es la resolucion ad integrum y espontanea en el

70 % de los nifios en los primeros seis meses. La severidad y distribucion de la fibrosis dentro

12 Gentileza Prof. Claudio A Fernandez, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
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del masculo ECM es variable. Las lesiones limitadas tienen mayor probabilidad de evolucion
espontanea favorable. Aquel nifio mayor a 12 meses con contractura o fibrosis muscular persis-
tente, asociado a limitacion de la rotacion de la cabeza o hipoplasia craneal progresiva, tiene
indicacion de resolucion quirdrgica (Fig. 47.3.). El propdsito principal de la cirugia es lograr un
mejor posicionamiento de la cabeza y el cuello, evitar o morigerar el desarrollo de la asimetria o
deformidad craneofacial y obtener una visién horizontal para prevenir el estrabismo. No hay re-
sultados perfectos. La intervencion consiste en la liberacidn unipolar distal del midsculo ECM o la

tenotomia o liberacién bipolar.

Har eildima

Hag claaowias

Fig. 47.3. Torticolis muscular congénito

a) Contractura muscular ECM. b) Imagen esquematica: patogénesis de plagiocefalia en TMC.
c), d) y e) Imagen TAC: Nifa de cinco afios, plagiocefalia. Hundimiento parieto-occipital izquierdo
e hipoplasia macizo facial. Nétese en c la retraccion del musculo esternocleidomastoideo iz-
quierdo y la inclinacion cefalica. e) Foto preoperatoria. Las lineas negras marcan las inserciones

superior e inferior del ECM. Nétese la contractura de este.'"®

Diagnosticos diferenciales
e Torticolis neurogénico: producto de tumores del sistema nervioso central (fosa posterior
médula espinal), siringomielia, malformacion de Arnold-Chiari, tumor 6seo y el torticolis
episddico de la infancia. Como norma, en todo torticolis adquirido sospechar esta

etiologia. La evaluacion complementaria de un nifio con sospecha de enfermedad del

113 Gentileza Prof. Claudio A Fernandez, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
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sistema nervioso central debe incluir, ademas de Rx simples, estudios de mayor
jerarquia como TC y RM (Figs. 47.4. y 47.5.).

e Pterigium colli (cuello alado): es un pliegue epidérmico extendido desde el borde externo
del cuello e implantaciéon de las orejas hasta los hombros. Suele formar parte de
sindromes genéticos como Down, Turner, Escobar, Klippel-Feil o Noonan.

e Sindrome de Sandifer. postura anémala e intermitente del cuello debido a reflujo
gastroesofagico que puede afectar hasta el 40 % de los recién nacidos. El examen clinico
es normal en la inter-crisis de reflujo. Su caracteristica es entonces la intermitencia
temporal y la falta de patrén estereotipado, a veces es hacia la derecha, otras hacia la
izquierda. Es un laterocollis, carente de rotacion.

e Sindrome de Klippel-Feil: deformidad congénita del raquis cervical, caracterizado por la
presencia de fusiones o sinostosis de varias vértebras cervicales imperfectas, lo cual
reduce y deforma la columna cervical (Ver cap. 42).

e Torticolis secundario a patologia ocular: un 20 % de nifios con torticolis cronica no tienen
una causa estructural en la evaluacién ortopédica. Se debe considerar la etiologia ocular,

relacionada principalmente a estrabismo y nistagmo. Ante la sospecha, se recomienda

remitir al paciente para una evaluacion oftalmoldgica (Fig. 47.6.).

Fig. 47.4. Niha de dos afios. Torticolis 6seo o malformativo

a) y b) Imagen clinica. ¢) y d) Imagen radiografica. e), f) y g) Imagen tomografica."*

14 Gentileza Prof. Claudio A Fernandez, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
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Fig. 47.5. Nifio de 15 aios. Torticolis adquirido por tumor: Osteoma osteoide

a) Torticolis. Contractura muscular. (flecha negra) b) Hipercaptacién cervical en centellografia,
c) RM y TC: notese el nidus adyacente al pediculo izquierdo del axis compatible con un tumor
6seo benigno: Osteoma osteoide. d) Control clinico postquirtirgico. e) Control Rx y TC. Restitu-

cién ad-integrum.''®

LThempo de ewdlucidn?
iLocallzackn del espasmo?
;Manilestaciones sistémicas?
£ Ty viemilos?
| TORTICOLIS | L THne Nistagmius?
| AgudolAdquirido | Crénico | Congénito |
Trauma I | Matformativo: TCM || Sin causa evidenta:
Inflamatorio Parsistants: i - Plerigiurm Coli - Patologia ocular
Infeccadn “Torticolis rotaorio” || - Sindrorme, Khppel-Fell - Sindrome Sandifer
Postquinigico {Sindrome Grisel) | |- Amald-Chian D
A frigore | 2 fa Sinnggmialia
Tumor | i-_!.lnlr-nmur;-ﬁn 5

Fig. 47.6. Algoritmo clinico / etioldgico basico ante la primera consulta médica

Elevacién congénita de la escapula o enfermedad de Sprengel

Se refiere a una escapula alta por falta o insuficiencia de descenso en la etapa embrionaria,

por ello, no es excepcional que se asocie a anomalias sistémicas, especialmente renales y de

15 Gentileza Prof. Claudio A Fernandez, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
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sus vias excretoras. La presentacion suele ser unilateral, pero en un tercio de los casos es bila-
teral. La escapula elevada es hipoplasica y suele coexistir con ausencia parcial o total de la
musculatura escapular (Fig. 47.7). Ciertas malformaciones esqueléticas asociadas son frecuen-
tes: costillas cervicales, malformaciones costales, sindrome Klippel-Feil y la presencia de un
hueso omovertebral. La deformidad puede condicionar una limitacion variable en la movilidad del
hombro. No todos los casos tienen una significativa afectacion funcional. En los pacientes con
severa restriccion de la movilidad esta indicado el tratamiento quirdrgico de descenso del omo-

plato. El riesgo potencial es la paralisis del nervio radial.

Fig. 47.7 Nifia de 16 anos. Elevacién escapular congénita
a) y b) Escapula derecha elevada, hipoplasica, asociada a moderada limitacion funcional del
hombro. ¢) Imagen radiografica escapula derecha hipoplasica y elevada respecto a su contrala-

teral.

Malformaciones congénitas

Comprenden una amplia variedad de alteraciones con implicancias funcionales y estéticas
diversas. La clasificacion de Swanson es de gran utilidad (Swanson, 1983). Se basa en la con-
formacion de categorias relacionadas con el origen, tipo y localizacion de la falla (Cosentino,
2001) (Tabla 47.2.).
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Brazo
AUSENCIAS Iransversales Antebrazo
Mano
Falla de formacion —
Focomiselia
Ausencias de longibed Mano bot
Mano hendida
Sindactilias
Partes blandas Camplodactilias
Falla de diferanciaciin Pulgar en gatillo
Sinoahosis
Oseas —
Clinodactilia
Tatal
Duplicacidn - -
Folidactilias
) Total
Hipertrofia -
Macrodactilias
Hipoplasia Total
i i
Microdactilias
Sindrome de constriccion anular Bridas amniddicas
Anomalias y sindromes generakes

Tabla 47.2. Clasificacion malformaciones congénitas

Fallas de formacién

Ausencias transversales

Brazo, antebrazo (Fig. 47.8.a), carpo y metacarpianos, falanges.

Ausencias longitudinales

Focomelia: presentan estructuras de la mano funcionales con ausencia del brazo y ante-
brazo. El remanente funcional de la mano puede ser Util para la aprehension y la asistencia del
otro miembro (Fig. 47.8.b).
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Fig. 47.8. Defectos de formacion
a) Nifio de dos afios. Imagen clinica ausencia transversal de antebrazo distal. b) Imagen clinica

de ausencia longitudinal del brazo y antebrazo. (focomelia).

Mano bot: ausencia total o parcial de estructuras del eje preaxial o radial, o del eje postaxial
o cubital. La presentacion mas frecuente incluye al radio corto, ausencia del escafoides, trapecio
y agenesia de pulgar. Puede estar asociado a sindromes como Fanconi, Holt-Oram, VACTERLS
o TAR (Fig. 47.9.). El tratamiento depende de la gravedad de la deformacion, de las malforma-
ciones asociadas y del déficit funcional. Comienza a partir del nacimiento con utilizacion de féru-
las y estiramientos pasivos. Posteriormente y, dependiendo de la deformidad, se utilizan técnicas

quirdrgicas variadas.

Fig. 47.9. Neonato pretérmino. Malformacion anorrectal, asociada a comunicacion interau-

ricular (CIA) e interventricular (CIV) y mano bot radial (Sindrome Holt-Oram)

a) y b) Rx hipoplasia de radio. ¢) y d) Imagen clinica, hipoplasia de radio y pulgar izquierdo.

Mano hendida: comprende la ausencia de dedos o MTC, con radio y cubito presentes. Exis-
ten diversas formas de presentacion, la forma bilateral con ausencia del rayo medio o defecto en
V es la mas frecuente (Fig. 47.10). Se asocia con fisuras palatinas, labiales, defectos cardiovas-
culares, renales y anomalias de la tibia. El tratamiento es quirargico, variable segun la gravedad

de la deformacion.
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Fig. 47.10. Nifia de dos afos, mano derecha hendida
a) Imagen clinica, defecto en forma de “V”. (Clasificacion Sandzen tipo ) b) Imagen radiogréfica,

objetivandose la ausencia completa del rayo medio.

Fallas de diferenciacion

Sindactilias: constituye la anomalia mas frecuente de la mano. La insuficiencia o la inexis-
tencia del mecanismo de segmentacion de cada cadena digital entre la sexta y la octava semana
de vida intrauterina es responsable de la unién de uno o mas dedos. La incidencia es de alrede-
dor de un caso por cada 2.000 / 2.500 nacimientos. Es importante la busqueda de otras anoma-
lias de los miembros que pudieran integrar un sindrome general. La sindactilia es completa
cuando la unién afecta a toda la longitud digital, e incompleta cuando es parcial. Asimismo, una
sindactilia es simple cuando la sinequia involucra unicamente tejidos blandos y, contrariamente,
compleja, cuando existen uniones 6seas (Fig. 47.11.). El tratamiento es quirurgico. Consiste en
la liberacion de los segmentos fusionados, asociada en la mayoria de los casos a una plastia
cutanea de la comisura interdigital. La intervencion debe proponerse antes de que se fijen los

automatismos de prensién y la independencia de los movimientos digitales.
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Fig. 47.11. Fallas de diferenciacion. Clasificaciéon de sindactilias
a) Imagen esquematica sindactilias simples: completa e incompleta. b) Imagen esquematica sin-
dactilias complejas: proximal, medial o distal. ¢) Nifia de tres afios con sindactilia completa sim-

ple.

Clinodactilia: es la desviacion de los dedos en sentido radio cubital o medio lateral, ocasio-
nada por un hueso anormal de forma triangular o trapezoidal denominado “falange delta”. El dedo
mas afectado es el mefique y habitualmente es bilateral (Figs. 47.12.a y b). El tratamiento es
quirurgico, alrededor de los seis afos y consiste en realizar una osteotomia para correccion del
eje 6seo.

Camptodactilia: es una deformidad en flexion de la articulacion interfaldngica proximal en
sentido anteroposterior. Puede ser esporadica o asociada a otras anomalias. La deformacion
progresa con el crecimiento. Habitualmente es bilateral con predileccion por el dedo mefiique.
Su anomalia consiste en la insercion inadecuada de los musculos intrinsecos y la contractura de
los ligamentos laterales y la placa palmar (Fig. 47.12.c). En deformidades leves o moderadas el
tratamiento consiste en el uso de férulas digitales, en graves se recomienda la correccion quirur-
gica.

Pulgar en gatillo: es una anomalia del flexor largo del pulgar y su polea, donde suele encon-
trarse una masa palpable denominada nédulo de Notta.''® La deformacion progresa con flexion
de la articulacion interfalangica. Esta condicion suele ser adquirida en los primeros dos afios de
vida. Deformidades leves pueden resolverse espontdneamente antes del afo de vida. Ante su
persistencia, se debe realizar la seccion y apertura de la polea (Fig. 47.13.).

Sinostosis: la sinostosis radio cubital congénita es una afeccion infrecuente que se mani-

fiesta por un bloqueo, completo o incompleto, de la pronosupinacién. A menudo es bilateral y se

16 Nédulo de Notta: Area engrosada del tendon flexor en relacidn con la polea A1. Descripcion realizada por Alphonse
Henri Notta, pionero en la descripcion fisiopatoldgica del dedo en gatillo en el afio 1850.

FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS UNLP 61 0



LO ESENCIAL EN ORTOPEDIA Y TRAUMATOLOGIA — O.A. ROMANO Y C.A. FERNANDEZ (COORDINADORES)

puede identificar en el nacimiento por la ausencia de la movilidad referida. Sin embargo, el diag-
noéstico suele establecerse durante edad escolar por inquietud de los padres (Vialle, 2012). Es
una anomalia de la diferenciacion del esqueleto del antebrazo. La malformacién no solo afecta
a la articulacion radio cubital proximal, sino también los musculos supinadores y pronadores, asi
como a la membrana interésea y la articulacién radio cubital distal. Todo ello redunda en la dis-
funcién (Fig. 47.14.). El intento de recuperacion de pronosupinacion normal es ilusorio. La ciru-
gia, consistente en osteotomias de reorientacion, tiene el objetivo de mejorar la posicion funcio-

nal de la mano.

Fig. 47.12. Fallas de diferenciacion. Clinodactilia y camptodactilia
a) Imagen esquematica clinodactilia tercer dedo. Falange “delta”. b) Nifio de dos afios, clinodac-

tilia del dedo meifiique. ¢) Nifia de tres afios, camptodactilia 5° dedo. "7

Fig. 47.13. Fallas de diferenciacion. Pulgar en gatillo
a) Contractura en flexion de IFD. b) Nodulo de Notta. (flecha) ¢) Abordaje quirdrgico. d) Libera-
cion polea A1. Nodulo de Notta. (flecha).”’®

"7 Gentileza Ariel Perello, Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica, La Plata, Argentina
18 Gentileza Wilfredo Canqui, Hospital de Nifios “Ovidio Aliaga Uria” de La Paz, Bolivia
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Fig. 47.14. Sinostosis radio-cubital
a) Limitacion del rango movilidad. b) Imagen radiogréfica codo derecho. (sano) ¢) Imagen radio-

gréafica sinostosis radio-cubital proximal izquierda.

La deformidad de Madelung: es una anomalia del crecimiento del radio distal de origen
desconocido. La cara palmar y cubital del cartilago fisario del radio distal detiene su crecimiento
prematuramente mientras que continta el crecimiento normal del cubito y radio en su cara dorso-
radial, lo que determina la deformidad articular caracterizada por la subluxacion del carpo y el
exceso de longitud del cubito respecto al radio distal. La deformidad suele ocurrir con mayor
frecuencia en nifias y ser bilateral. Las manifestaciones clinicas y radiolégicas frecuentemente
se observan durante la edad escolar y adolescencia. Si la deformidad es leve, no requiere trata-
miento. Para deformidades severas y sintomaticas, es necesaria la intervencion quirdrgica para
prevenir su progresion mediante técnicas de crecimiento modulado, o el uso de osteotomias
correctoras (Fig. 47.15.).

Fig. 47.15. Deformidad de Madelung
a) Imagen radiografica. Notese deformidad articular radiocarpiana. b) Esquema grafico de osteo-

tomia correctora en cufia de cierre dorsal en radio y osteotomia de acortamiento de cubito. c)
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Retrato de Otto Madelung (Berlin, 1846-Ibid, 1926). En 1878, realizé la primera descripcién de

la deformidad que llevaria su nombre en el congreso de la Sociedad de Cirugia Alemana.’"®

Duplicaciones

Es una de las anomalias congénitas mas frecuentes. La duplicacién total de la mano o ante-
brazo o “dimelia cubital” es excepcional.

La duplicacion de dedos o polidactilias pueden localizarse en el borde radial de la mano,
constituyendo la duplicacion del pulgar o polidactilia preaxial o en el borde cubital o postaxial.
Son anomalias frecuentes, 1,5-13 / 1.000 nacimientos. La variabilidad étnica implica una mayor
frecuencia de polidactilias preaxiales en asiaticos, mientras que las polidactilias postaxiales lo
son en las poblaciones negras de origen africano. El diagnoéstico es semiolégico. Las Rx confir-
man, sobre todo en caso de duplicacién del pulgar, el caracter mas o menos complejo de la
anomalia 6sea (Fig. 47.16.a). El tratamiento de las duplicaciones del pulgar puede ser dificil si
estan afectadas varias piezas 6seas. En este caso, es preferible esperar hasta los 12 a 18 meses
para efectuar un tratamiento quirdrgico completo. En polidactilias postaxiales la conducta es mas
simple. A menudo se trata de una yema digital suspendida del borde cubital de la mano por una
delgada lamina cutanea que rodea un fino pediculo vascular (Fig. 47.16.b). Este pediculo puede
ser ligado con hilo quirargico en el momento del nacimiento. La necrosis producida en pocos dias
conduce a la caida de la yema digital. También es posible, sobre todo cuando la base de implan-
tacién es ancha, o incluso en los casos de duplicacién verdadera del quinto dedo, efectuar una

escision quirurgica bajo anestesia a partir de los cuatro o seis meses de edad.

Fig. 47.16. Duplicaciones. Polidactilias

a) Polidactilia preaxial. b) Polidactilia postaxial.
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Hipertrofia o macrodactilia

Es el incremento de volumen andmalo de todos los elementos tisulares. Puede ser aislada o
formar parte de un sindrome. Existen diferentes formas de clasificar a la macrodactilia:

e Segun su crecimiento puede ser estatica y detectable al nacer y evolutiva con el

crecimiento.

e Aislada o asociada a varios sindromes: neurofibromatosis, enfermedad de Ollier,
enfermedad de Maffucci, sindrome Klippel-Trénaunay-Weber, linfedema congénito (Fig.
47.17.a).

Los objetivos terapéuticos son la reduccion de la longitud y de la masa, conservando la sen-

sibilidad y la motilidad del segmento afectado.

Hipoplasia

Hipoplasias y aplasias adoptan distintas formas clinicas. El elemento semiolégico determi-
nante es la longitud del dedo. La localizacion en el pulgar es invalidante para la funcion de pinza
y puede necesitar una reconstruccion quirirgica compleja como, por ejemplo, una pulgarizacion
del indice (Figs. 47.17 b y c). Las hipoplasias o aplasias de varios dedos de la mano también
pueden ser objeto de técnicas de reconstruccién. Conviene esperar hasta los 18-24 meses para

escoger el procedimiento quirargico mas adecuado.

Fig. 47.17. Hipertrofia e hipoplasia
a) Macrodactilia del tercero y cuarto dedo de la mano derecha. b) Hipoplasia pulgar izquierdo:
vista dorsal: se visualiza reduccion de primera comisura. c¢) Vista palmar: hipoplasia primer me-

tacarpiano y musculatura tenar.

Sindrome de constriccion anular o de bridas amnioéticas
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El sindrome de bridas amniéticas es un conjunto de malformaciones congénitas complejas
que afectan principalmente a los miembros con diversa severidad, desde un anillo incompleto,
hasta restricciones profundas, producidas por un tejido anémalo, denso, similar a una cicatriz
retractil (Fig. 47.18). Este predispone al edema y la cianosis distal. Cuando involucra los dedos,
suele progresar a amputaciones distales. Excepcionalmente, puede afectar la region craneofacial
y téraco-abdominal. El tratamiento consiste en la extirpacion quirirgica del anillo de constriccion,

utilizando los principios de la “plastia en Z”.

Fig. 47.18. Sindrome de constriccion anular.

a) y b) Recién nacida con brida constrictiva fibrosa en brazo derecho. ¢) y d) Esquema grafico

técnica quirurgica “plastia en Z”.
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