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Resumen

La polidactilia es una anomalia congénita
caracterizada por la existencia de dedos
supernumerarios o bifidos. Esta puede presentarse
aislada o asociada a otras malformaciones formando
parte de algunos sindromes conocidos. El presente
trabajo tiene como objetivo mostrar los resultados
quirdrgicos de dos pacientes en edad pediatrica que
tuvieron mayor grado de complejidad, de raza negra
africana, los cuales presentaban polidactilia y fueron
operados por galenos cubanos en la ciudad de
Gaborone, en Botswana. Los dos pacientes tenian
patréon de herencia autosémica dominante. El
tratamiento quirtrgico logré armonia y simetria en
miembros superiores e inferiores con buenos
resultados estéticos y funcionales.
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Abstract

Polydactyly is a congenital anomaly characterized by
the existence of supernumerary or bifid fingers. This
can occur isolated or associated with other
malformations as part of some known syndromes.
The objective of this research is to show the surgical
results of two pediatric patients with a higher degree
of complexity, black Africans, who presented
polydactyly and were operated on by Cuban doctors
in Gaborone city, Botswana. Both patients had an
autosomal dominant pattern of inheritance. Surgical
treatment achieved harmony and symmetry in upper
and lower limbs with good aesthetic and functional
results.
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INTRODUCCION

La polidactilia es una anomalia congénita
caracterizada por la existencia de dedos
supernumerarios o bifidos. Esta puede
presentarse aislada o asociada a otras
malformaciones formando parte de algunos
sindromes conocidos (sindrome de Meckel,
trisomia 13, etc.). La polidactilia aislada fue la
primera enfermedad autosémica reconocida por
su transmisién mendeliana simple, cuya herencia
dominante fue descrita por Maupertis, en el afio
1756, en base a tres generaciones de afectados
en la familia de un cirujano que tenia seis dedos
en todas sus extremidades. A pesar de este
temprano conocimiento, aln persisten muchas
interrogantes respecto de la herencia de esta
anomalia, debido a su heterogeneidad genética y
a la penetrancia incompleta de los genes
responsables.’”

La polidactilia tiene distintas formas de
presentacion, las que se han clasificado de la
siguiente manera: preaxial 1 = polidactilia del
pulgar o primer dedo del pie; preaxial 2 = pulgar
trifaldngico; preaxial 3 = polidactilia del dedo
indice y postaxial = polidactilia en el borde
cubital de la mano o peroneo del pie.
Antiguamente se consideraban como diferentes a
la polidactilia postaxial A (dedo extra bien
articulado) y la postaxial B (dedo extra
incompleto o mal articulado), sin embargo, en la
actualidad se las considera como una misma
entidad.®

La mayor prevalencia de polidactilia se observa
en poblaciones de origen negroide,
especialmente la polidactilia postaxial. En un
estudio en Nigeria se encontraron prevalencias
de polidactilia postaxial de 17,9 y 27,1 por 1.000
RN en mujeres y varones respectivamente; los
autores concluyen que se trata de una
malformacién de herencia autosémica dominante
con una penetrancia de 64,9 %, segun expresa
Oriolil, citado por Lucia Cifuentes.”

En 1964, Swanson propuso clasificarlas
atendiendo a su aspecto morfolégico. Esta
clasificacién fue adoptada por la IFSSH vy
publicada, en julio de 1976, en el primer
numero de la revista Journal of Hand Surgery

En la misma, las polidactilias se encuadran
en el grupo 3 (duplicacién de las partes),
donde ademas estan incluidas las
duplicaciones proximales y la dimelia ulnar.
En la clasificacion Oberg, Manske y Tonkin
(OMT), las polidactilias del pulgar son

clasificadas como un fallo de la formacién vy
diferenciacién afectando al eje radiocubital de
la mano.®

La polidactilia del pie constituye una de las
malformaciones congénitas mas
frecuentes. Cualquiera de sus formas (preaxial,
postaxial y central) puede asociarse a otros
sindromes o patologias congénitas. En la
literatura se describe la asociacién de la misma
a sindromes o en su patrén de herencia
autosémico dominante en familias.”

Sindromes tales como el descrito por Bardet en
1920 y Biedl en 1922, presentaron varios casos
gue se asociaban a polidactilia e hipogonadismo
SOMA ( polidactilia dada por la presencia de un
sexto dedo en cada una de sus cuatro
extremidades),"” se ha descrito ademas en el
sindrome de Ellis-van Creveld que es una rara
anormalidad genética autosémica recesiva
causada por mutaciones en el cromosoma 4p16."”

Se exponen otros casos sindrémicos como el
integrado por coloboma, polidactilia, hallux
valgus bilateral, dislexia y disgrafia.®

En dependencia del tipo de caso y su
complejidad, en algunas ocasiones es factible
realizar la amputacién quirdrgica ambulatoria sin
complicaciones.” Otras veces la cirugia se hace
mds complicada cuando se presentan
duplicidades en el pulgar.®

En una caracterizacién de la morbilidad
pediatrica en la provincia de Las Tunas, Cuba,
fueron el SOMA y el cardiovascular los sistemas
mas afectados, siendo la polidactilia y las
cardiopatias congénitas las mas frecuentes.”

Es esta la razén por la que, a pesar de que la
casuistica de dos pacientes que expondremos a
continuacién son africanos, es de interés
cientifico en el presente contexto por
encontrarse las sindactilias en las primeras
malformaciones en Cuba.

El presente trabajo tiene como objetivo mostrar
los resultados quirdrgicos de los pacientes
operados que tuvieron mayor grado de
complejidad.

PRESENTACION DE LOS CASOS
Presentacién de dos casos clinicos con

polidactilia, de edad pediatrica, raza negra
africana, atendidos en la ciudad de Gaborone, en
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Botswana.
Caso nimero 1:

Se trata de un paciente masculino, de la raza
negra africana, de 12 afios de edad, con
antecedentes personales y familiares de
polidactilia de tres generaciones y en este caso
por linea materna. Acude a consulta de cirugia
plastica por razones estéticas.

Al examen fisico:
Polidactilia central del pie izquierdo. Polidactilia

postaxial en ambas manos. La izquierda sin
articulacién con el metacarpo y la derecha con

articulacién con el metacarpo.
Tratamiento quirdrgico:

Se realizd incisién bordeando la linea postaxial
de la mano y buscando el area de articulacién del
dedo a amputar con el metacarpo. Se desarticuld
y se cerrd por planos, previa reacomodacion
musculo-tendinosa, se suturd la piel con cierre en
zZic zac para prevenir areas de retraccién. En el
lado contralateral se extrajo el pequefio dedo no
articulado con igual reorganizacién mdsculo-
tendinosa. El dedo del pie con polidactilia central
fue resecado con una incisién en cufia y
aproximacion de los planos. (Fig. 1. A, B, C, D)
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Fig. 1: A | y 2 preoperatorio. A.3 posoperatorio en miembros inferiores. B.1
radiografia preoperatoria de miembros inferiores y B.2 radiografia
posoperatoria de miembros inferiores. C.l1 radiografia preoperatoria de
miembros superiores. C.2. fotografia del dedo articulado que fue amputado.
C.3 fotografia posoperatoria de los miembros superiores. D.1 y D.2
radiografias posoperatorias de miembros inferiores y superiores.
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Caso numero 2:

Paciente femenina de 2 afios de edad, raza negra
africana, con antecedentes personales vy
familiares de polidactilia en tres generaciones.
No poseia otros antecedentes de salud.

Examen fisico:

Miembros superiores con dedos supernumerarios
en ambas manos con composicién dsea pero sin
articulacién con el metacarpo. Miembros
inferiores con dedo supernumerario en el pie
izquierdo en el eje postaxial, con poca
composicién d6sea y sin articulacién con el
metatarso.

En el pie derecho habia duplicidad del primer
dedo con contenido 6seo que tenia una
incipiente unién al dedo principal.

Tratamiento quirurgico:

Se procedié a realizar incisiéon en cufia en las
lineas postaxiales de ambas manos para
amputacion de los dedos supernumerarios de las
manos y a Ssu vez reparacion del lecho
musculo-tendinoso. El cierre de piel se realizé
con vicryl.

En miembros inferiores se amputd de la misma
manera el dedo supernumerario del pie izquierdo
y el dedo con duplicidad (primer dedo) del pie
derecho; se escindié el dedo duple demarcando
un colgajo dermograso que garantizara el cierre
de la zona cruenta que dejaria la recepcién del
dedo duple. Luego se extrajo dicho dedo y se
reconstruyeron las estructuras blandas
completandose el contorno del dedo con el
colgajo logrado a partir de la piel del dedo
resecado.

En la figura 2 se reflejan los actos preoperatorio,
transoperatorio y posoperatorio. (Fig. 2).
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Fig. 2. Imagenes que muestran las extremidades en el preoperatorio,
transoperatorio y posoperatorio.
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DISCUSION

Se operaron dos pacientes de la raza negra,
africanos, los cuales eran masculinos, con las
edades de 2 y 12 afos. Este resultado se
corresponde con la epidemiologia de la
enfermedad descrita por otros autores® los que
refieren que en un extenso estudio en base al
total de la casuistica registrada en el Estudio
Colaborativo Latinoamericano de Malformaciones
Congénitas (ECLAMC) se encontré que en
pacientes de raza negra hay una frecuencia de
polidactilia superior en los hijos de varones
afectados que de mujeres afectadas, pero no
encuentra esta diferencia en los casos de
polidactilia de individuos de otras razas, por lo
cual plantea la existencia de genes
modificadores recesivos ligados al X, que
estarian presentes en raza negra y no en otras
etnias.®

Predominaron las polidactilias postaxiales
aunque se presentd un caso combinado con
duplicidad preaxial y otras polidactilias axiales
también en correspondencia con los datos
aportados por la literatura revisada donde se
refleja una mayor frecuencia de esta
malformacién en varones que mujeres, y un
predominio del tipo postaxial sobre el preaxial.”

En los dos habia antecedentes patoldgicos
familiares de forma dominante de la enfermedad.
En la literatura se describe la asociacién de la
misma a sindromes y a su patrén de herencia
autosémico dominante en familias.”

El tratamiento quirdrgico logré armonia vy
simetria en miembros superiores e inferiores con
buenos resultados estéticos y funcionales siendo
los dedos mas complicados aquellos que tenian
duplicidad. Este tipo de artejo es reconocido por
todos como de dificil manejo.® Respecto a esto
en la literatura se comenta “ (...) con frecuencia
el tratamiento de las polidactilias se considera
como algo simple y banal, y su dificultad real
solamente se hace patente con el resultado
desastroso de la cirugia. Las complicaciones que
pueden presentarse son diversas y, en un
significativo nimero de casos, van a requerir
posteriormente una nueva cirugia reconstructiva
para mejorar el resultado funcional y/o estético.”'?

En los casos presentados, con el tratamiento
quirdrgico se logré armonia y simetria en
miembros superiores e inferiores con buenos
resultados estéticos y funcionales.
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