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Anomalias congeénitas del pulgar

P. Journeau, G. Dautel

Las anomalias congénitas del pulgar representan mds del 11% de todas las anomalias congénitas de la
mano. Aunque las sindactilias de los dedos largos son las mds comunes, las duplicaciones del pulgar
ocupan el sequndo puesto. La funcion del pulgar es fundamental para la funcién global de la mano y se
calcula que representa alrededor del 40% de la funcién total. Ante una anomalia congénita, en primer
lugar hay que reconocer y caracterizar el defecto lo mejor posible, asi como buscar una posible
malformacién acompariante. En sequndo término, es esencial evaluar a los padres y explicar los aspectos
de la rehabilitacion y de la cirugia debido a la gran repercusién psicolégica que provocan las
malformaciones de la mano. Por tltimo, asi como algunas afecciones son benignas, otras son mds graves
y su tratamiento consistird en un término medio entre la funcién del pulgar (prension fuerte y delicada) y

el resultado estético.
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H Introduccion

Con funciones de sustentacién y locomocién en el cuadra-
pedo, la pata anterior se volvié miembro superior al alcanzarse
la posicion erecta y asi se convirtié en miembro sustentado con
funcién de prensién. A lo largo de la evolucién, la funcién
principal del miembro superior se centré en la exploraciéon del
espacio circundante por medio de esa herramienta maravillosa
que es la mano, un 6rgano efector y prensil, gracias sobre todo
a la oposiciéon del pulgar y a la agudeza sensorial de los
extremos pulpares.

Pediatria

Entre las malformaciones congénitas de la mano, las anoma-
lias del pulgar representan mas del 11% ['l. Ocupan un lugar
especial a raiz de su posible repercusién sobre la funcién de
oposicién a los dedos largos. Todos los tipos de malformaciones
que se observan en los dedos largos se pueden observar también
en el pulgar, de forma uni o bilateral, y ademas se asocian con
frecuencia a otras malformaciones del miembro superior que
conviene buscar de manera sistemdtica durante el examen
pedidtrico general. Ademads, en cerca del 50% de los casos, una
malformacion congénita de la mano forma parte de un cuadro
malformativo y sindrémico complejo, que por esa razén debe
detectarse para ser tenido en cuenta en la conducta terapéutica
general.

H Embriologia y fisiopatologia

No se puede hablar de malformaciones congénitas sin recor-
dar los mecanismos embrionarios de formaciéon de los
miembros 2.

El primer esbozo de los miembros aparece alrededor del 26.°
dia para el miembro superior y unos 3-4 dias més tarde para el
miembro superior. Su forma inicial es la de una yema consti-
tuida por un eje mesenquimatoso cubierto por una capa
ectoblastica. En su extremo apical se forma una cresta de origen
ectoblastico que se engrosard y cuya principal funcién serd una
induccién del mesénquima subyacente para que éste pueda
crecer y diferenciarse. Esa induccién entre el ectoblasto apical y
el mesénquima subyacente es reciproca. A la 6.° semana, la
yema se achata en forma de paleta y, al mismo tiempo, apare-
cen surcos radiados distales que prefiguran los futuros dedos.
Dos surcos transversales permiten dividir el miembro superior
en sus tres segmentos: la mano, el antebrazo y el brazo. La
osificacién comienza por el hamero al final del periodo embrio-
nario, hacia la 7.° semana, dentro de la maqueta mesenquima-
tosa, y progresa segin un eje cefalocaudal y proximodistal. En
el transcurso de la organogénesis, la paleta del miembro
superior efectia un movimiento de rotaciéon hacia fuera en el
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sentido de su eje mayor longitudinal (mientras que la del
miembro inferior lo hace hacia dentro), con el propésito de
llevar la palma de la mano y el pliegue de flexiéon del codo
hacia delante.

La induccién de la diferenciaciéon de los miembros se produce
por efecto de multiples factores quimicos. Entre ellos, algunos
como los factores de crecimiento de los fibroblastos o el acido
retinoico estdn hoy en dia claramente identificados. Ademas,
muchos genes participan también en la formacién de los
miembros, como los genes HOX, TBX e incluso NOGGIN, del
que una mutaciéon es la causa de algunas anomalias, ahora
identificadas, de la mano. De manera no excepcional, la
mutacién de esos mismos genes es asimismo la causa de
sindromes més complejos, en los que a veces la malformacién
de la mano soélo es la parte visible. Como ejemplo se puede citar
una mutacion del gen TBX 5 del cromosoma 12, responsable
del sindrome de Holt-Oram, que asocia cardiopatia grave e
hipoplasia del pulgar. Ante una malformacién congénita de la
mano, hay que buscar de forma sistematica una asociacién
sindrémica 3.

M Clasificacion

Para una mejor comprension y distincion de los procesos, a
menudo es util separar diferentes categorias patoldgicas. La
clasificaciéon de las malformaciones de la mano y del miembro
superior, actualmente reconocida, fue editada por la Federacién
Internacional de Sociedades de Cirugia de la Mano; permite
distinguir grandes grupos en los que se individualizan y separan
las caracteristicas de cada una de las anomalias. La clasificaciéon
es puramente descriptiva y no considera varias anomalias
genéticas y bioquimicas que participan en la patogénesis [+ 5I.

Se distinguen siete grupos principales:

e grupo I: interrupciones transversales o longitudinales del
desarrollo;

e grupo II: defectos de diferenciaciéon (separacién) de los

segmentos;

grupo III: duplicaciones (cualquier segmento);

grupo IV: gigantismos;

grupo V: hipoplasias;

grupo VI: representa la enfermedad de las bridas amnioticas;

grupo VII: anomalias esqueléticas complejas generalizadas.

El pulgar puede mostrar todos los tipos de anomalias de los

grupos precedentes de forma aislada, en asociacién con otras

malformaciones del miembro superior o como parte de un

sindrome complejo. Sin embargo, algunas anomalias son mucho

mas habituales que otras y en ese sentido se describirdn

sucesivamente.

H Pulgar con resalte

En la frontera de la malformacién congénita (pues no siem-
pre se advierte al nacer), el pulgar con resalte es sin embargo
una anomalia frecuente, ya que su incidencia se sitGa en torno
al 2% de todas las malformaciones congénitas del miembro
superior [°l. De origen mal conocido, el mecanismo causal es
una inadaptacién entre el tendén del flexor propio del pulgar y
la polea A1, que conduce a una actitud progresiva en flexion de
la articulacién metacarpofalangica. En la fase inicial, la exten-
sion activa de la articulaciéon se conserva a costa de un resalte,
indicio del conflicto volumétrico que existe entre el tendén y
el borde proximal de la polea. En el tend6n se palpa un nédulo
del que no se sabe si es causa o consecuencia (Fig. 1A, B, D). La
radiografia no esta indicada, pero cuando se practica puede
mostrar una imagen engafiosa de subluxacién palmar de la
articulaciéon interfalangica (Fig. 1C).

Con la evolucién, la articulacién metacarpofaldngica se
encuentra a veces bloqueada en flexioén irreducible, de modo
que solo la tendlisis quirGrgica mediante abertura de la polea
Al permite recuperar un movimiento tendinoso normal y, por
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Figura 1.

A. Pulgar con resalte bloqueado en flexién interfalangica irreducible.

B. Aspecto preoperatorio. Se distinguen claramente el nédulo palmary la
flexion interfalangica irreducible con la hiperextensién reactiva metacar-
pofalangica.

C. Imagen radioldgica que confirma la hiperextensiéon metacarpofalan-
gica, con una falsa subluxacién palmar interfalangica.

D. Nédulo tendinoso (1) del flexor propio del pulgar, bloqueado por
encima de la polea A1 (2).

tanto, una extension activa completa. Sin embargo, la liberacién
no siempre esta desprovista de complicaciones, ya que Mc
Adams [l observéd en algunos casos una pérdida de movilidad
de la interfaldngica y una hiperextensiéon de la metacarpofalan-
gica superior a la de la articulacién contralateral.

No obstante, en la fase de resalte, y con el pulgar no blo-
queado, la recuperacién espontanea no es excepcional. Por eso
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