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Inborn defects affect between
1-2%  of newborns and
approximately 10% of this
group represents deformities of
the upper limb. Specifically, pre-
axial duplications of the thumbs
occur in 8 out of 100.000 births.
We should take huge interest in
this digit, because of its function;
being the most important unit
in the hand, it takes care of
more than half of the actions of
our hands. This deformity also
carries an emotional burden for
our patients and their parents,
and this matter should not be
forgotten. The classification
used worldwide is Wassel's.
It was introduced in 1969 and
posteriorly modified by Wood
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and Miura to incorporate types
IV and VII of duplications,
being the most common type
IV deformity, both worldwide
and in Costa Rica. Surgery is
the elected treatment, and its
complexity is based on Wassel's
degree of injury. It should be
planned thoroughly, having
as a maximum goal achieving
the most functionality out of
the hand. Clearing all doubts
from the patients and parents,
and warning the need of future
procedures is of outmost
importance. Doctor-patient

relationship is extremely

important in this case. The
recommended age for surgery
is between 6 months and the
age of 3. Between these ages
there is a gained balance
between bone formation and
social maturity. In the case of
deformities types I-III, Bilhaut-
Cloquet technique’s is advised,
and for types IV-VI the elected
technique is more emphatic
in reconstruction of pulleys,
ligaments and tendons. Type VII
deformity is rare and literature
reports are minimal. Despite of
being a severe malformation,
results get better as an adequate
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surgical technique is utilized.
This article intends to analyze
the most frequent types of
thumb  duplication in the
National Children's Hospital in
Costa Rica, during a period of 8
years and correlate the clinical
result with the chosen surgical
procedure for each type of
deformity.

INTRODUCCION

Las anomalias congénitas afectan
entre 1-2% de los recién nacidos
y aproximadamente 10% de éstos
tienen anomalias de la extremidad
superior (6,7). Debemos tomar en
cuenta que para el ser humano la
unidad funcional mas importante
de la mano es el pulgar, y que éste
se encarga de mas de la mitad de
las funciones de la mano gracias a
su compleja anatomia que permite
un movimiento cénico con gran
fuerza.

La relacion anatomica de la
unidad movil funcional, la
misma que la espiral equiangular
hallada en la naturaleza, es la que
permite la adaptacion a cualquier
superficie de contacto (4,5), y es
éste detalle el que hace importante
que la reconstruccion intente
armonizar el pulgar para optimizar
su funcion. La duplicacion del
pulgar representa carga
emocional tanto para los padres

una

como para los pacientes, siendo
su manejo, una resolucion para
un adecuado desarrollo social.
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Es ademas, la polidactilia mas
comun de la mano (ver figura 2),
y ocurre esporadicamente con una
incidencia de 8 de cada 100000
recién nacidos; es mas frecuente
en la raza blanca y suele no
relacionarse a otras deformidades
sindromicas. La influencia
genética no se ha documentado en
la duplicacion aislada del pulgar
excepto cuando se trata del pulgar
trifalangico o la polisindactilia,
ya que en estos casos hay una
herencia autosémica dominante y
mayor asociacion sindromica. Este
trabajo fue realizado con el fin de
analizar las formas mas frecuentes
de polidactilia preaxial radial y
correlacionar el resultado clinico
con el procedimiento quirtrgico
empleado para su resolucion,
comparado con investigaciones
que se encuentran en la literatura
mundial, tomando en cuenta que
en Costa Rica y especificamente
en el Hospital Nacional de Nifios,
no se ha estandarizado su manejo y
evaluar los resultados funcionales
de la técnica quirurgica empleada
para corregir la deformidad en
el Hospital Nacional de Nifios en
una poblacion definida.

E7ARco TEGRICO

La embriogénesis del miembro
superior comienza con el brote de
layema de formacion 4 semanas de
vida embrionaria y a las 8 semanas
esta completa. Se han descubierto
3 centros de sefializacion genética

que afectan directamente este
desarrollo 'y la  orientacion
de la formacion del miembro
superior, cada uno encargado
de la sefalizacion genética para
la diferenciacion de un érea en
especifico, siendo éstos: la cresta
de ectodermo apical, la zona de
actividad polarizante dependiente
de la proteina sonic hedgehog
y el centro de sefalizacion Wnt
(wingless-type signaling center)
(3,4,5,6,7). Existe una relacién
entre estos factores haciéndolos
dependientes entre si, asi si uno
falla, actian erroneamente los
otros y se desarrollan las diferentes
deformidades. La mayoria de
las deformidades en miembros
superiores ocurren durante esta
etapa de crecimiento rapido y es
durante esta etapa también, que se
estan desarrollando otros organos
concomitantemente y por esto se
puede asociar a malformaciones
en otros sistemas. (3,4,5,6,7).
Especificamente, en esta patologia
se documenta una alteracion en
la zona de actividad polarizante
en el esbozo de crecimiento
antes de las 8 semanas. Para las
malformaciones del miembro
superior en general, el sistema
de clasificacion ha evolucionado
caracteristicas

para incluir

embrioldgicas, anatomicas y
secuencias teratologicas, siendo
la clasificacion mas aceptada la
propuesta por Frantz, O’Rahilly
y Swanson, clasificando Ia

polidactilia radial preaxial como
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tipo III, subdividida en tipos
A, B, C y D, respectivamente:
duplicacion del pulgar,
trifalangismo o hiperfalangismo,
polidactilia y mano en espejo. La
clasificacion mas utilizada para la
duplicacion especifica del pulgar
fue propuesta por Wassel en 1969,
modificada por Wood y Miura
posteriormente para incluir las
duplicaciones tipo IV y VII. Los
tipos de duplicacion preaxial de
pulgar son (figura 1): tipo I (5%)
siendo una bifurcacion anivel de la
falange distal, tipo I1 (20%) a nivel
de la articulacion interfalangica,
tipo III (15%) a nivel de la falange
proximal, tipo IV (44%) a nivel de
la articulacion metacarpofalangica
(subdividida por algunos autores
en: IV-A o hipoplasica (12%),
IV-B o desviada ulnar (64%),
IV-C o divergente (15%) y IV-D o
convergente (9%)), tipo V (10%)
a nivel del metacarpo, tipo VI
(3%) a nivel de la articulacion
carpometacarpiana, tipo VII (7%)
pulgar trifalangico a nivel de la
articulacion  metacarpofalangica
(subdivida en: VII-A en 1la
que los dos componentes son
trifalangicos en la articulacion
metacarpofalangica, VII-B en
la que solo el componente radial
es trifalangico a partir de Ia
articulacion metacarpofalangica
y VII-C en la que hay un triple
pulgar en el que el comoponente
central es trifalangico y los otros
no). El pulgar trifalangico esta
relacionado con malformaciones

cardiacas congénitas. La mayoria
de estudios utilizan la clasificacion
sin subdivisiones para estandarizar
resultados y recomendaciones.
En este estudio se utilizard la

clasificacion de Wassel. (6,7,11).

Figura 1. Clasificacion de Wassel
modificada por Wood y Miura para
polidactilia preaxial del pulgar:

Fuente: Pre-axial Polydactyly: Outcome of
the Surgical Treatment Stefan Kemnitz,M.D.
and Luc DeSmet, M.D.,Ph.D. Department
of Orthopaedic Surgery, University Hospital
Pellenberg, Weligereld, Pellenberg, Belgium
and Physical Education and Physiotherapy.
Department of Rehabilitation Sciences,
Catholic University, Leuen, Belgium. J
Pediatr Orthop Part B, Vol. 11, No. 1, 2002

ILECNICA QUIRURGICA

El tratamiento de esta entidad
es quirargico, y la complejidad
quirurgica depende del grado
de Wassel. Se debe planear
adecuadamente una cirugia que
logre la mayor funcionalidad
posible, dejar
expectativas 'y advertir a los

claro las

padres que el nuevo pulgar sera
mas pequefio que el normal y
puede sufrir complicaciones que
requieran cirugia en el futuro. No
se recomienda cirugia antes de
los 6 meses ni después de los 3
afnos, ya que los elementos estan

poco formados y los resultados
son menos predecibles y para no
atrasar los peldafos de desarrollo
se debe hacer antes de la edad
preescolar, respectivamente. Por lo
general se hace a los 18-20 meses
de edad. (6,15). Es importante el
estudio radiolégico del miembro
con la duplicacion para asi evaluar
las estructuras a las que se le
va a realizar el procedimiento
quirtrgico. Se deben
proyecciones anteroposterior 'y
lateral del pulgar para determinar

tomar

el nivel de fusiébn oOsea y su
angulacion  preoperatoria,  asi
como anotar preoperatoriamente
los rangos de movilidad a la flexion
interfalangica del pulgar a operar.
Se recomienda el mismo manejo
quirtrgico para las deformidades
tipo I, Il y II (Ver Figura 2), ya que
en éstas se comparte una misma
articulacion y las falanges distales
son mas pequeias, por lo que la
ablacion de un solo componente
produce un pulgar muy delgado
y poco funcional. Para estos tipos
se recomienda el procedimiento
de Bilhaut-Cloquet, descrito en
1890 (10,11,12) y que intenta
formar una unidad funcional con
buen aspecto al resecar la porcion
central de la duplicacion. Se
intenta imitar la ufia del pulgar
normal, y la técnica inicia con una
incision con colgajos triangulares
en el pulpejo para evitar cicatrices
colaterales y un contorno adecuado
del mismo, se eleva y retira la
ufia, manteniéndola en solucidn



salina, y luego se reutiliza para
cubrir el procedimiento y guiar el
crecimiento de la nueva una (11,
14, 15), y después se separan las
bases de las dos falanges distales.
El pulgar con mayor movilidad
en la articulacion interfalangica
es el que se mantiene como dedo
principal (en este caso ilustrativo
es el radial), ya que va a contener
la superficie articular, la fisis y
la mayor cantidad de hueso de la
falange distal. El resto del dedo
ulnar se modela para que tenga un
fragmento 6seo de la falange distal
con la insercion del ligamento
colateral a la falange proximal.
Posteriormente, se remodelan
los fragmentos Oseos para que
haya un adecuado empate entre
fragmentos, y se colocan 2 pines
de Kirschner transversales a la
falange distal, para manipularlos y
empatar estructuras 6seas y lecho
ungeal, los cuales no tienen que
empatar con exactitud, pero si que
mantengan la curvatura de la ufia
para evitar la deformidad en alas
de pelicano. Se sutura el lecho
ungeal con nylon 8-0 bajo minima
tension, se recoloca la ufa, la cual

Figura 2. Duplicatura del Pulgar,
notese el grado de falta de oposicion,
aunque hay funcion de la mano para
con la misma deformidad.
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funcionard como ferula y guia del
crecimiento de la nueva ufia y se
sutura la piel con hilos absorbibles
6-0.

En las tipo III se reseca el pulgar
supernumerario en la base de
la bifurcacion y se mantiene el
fragmento 6seo de la falange distal
para reducirlo contra el restante
de la falange distal del pulgar
a preservar. Si la deformidad
angular interfalangica es mayor
de 20° preoperatoriamente, se
debe realizar una osteotomia
en cuia de cierre de la falange
proximal del pulgar
preservd. Si al examinar la

que se

estabilidad interfalangica distal
es necesario, se puede colocar un
pin de Kirschner transarticular
para
articulacion.

reducida la
(10,11,12,14,15).
Para las deformidades tipo IV,

mantener

el tratamiento quirtrgico es mas
enfatico en la reconstruccion de
poleas,
y tendones. Es importante que
quede una superficie articular

ligamentos  colaterales

metacarpofalangica lo  mas
congruente posible utilizando
osteotomias  del = metacarpo.

Ocurren alteraciones en tejidos
blandos propios de esta deformidad
tales como: la piel interdigital
entre falanges proximales que
debe ser comtemplada al momento
de la incision, la polea A2 que
contiene al musculo flexor largo
del primer dedo que se hace bifido
distalmente, la insercion del flexor
largo del pulgar duplicado que

en su lado radial estd excéntrico
produciendo  una  desviacion
angular de las falanges distales en
flexion en donde ademas el flexor
largo del pulgar es mas corto y
mantiene en flexion la articulacion
interfalangica (11,14,15). En estos
casos la incision se profundiza
hasta identificar la polea comun,
el flexor largo del pulgar, la
insercion del musculo abductor
corto del pulgar y el ligamento
colateral radial de la articulacion
metacarpofaldngica del pulgar
radial a resecar y liberarlos
manteniendolos  insertados  al
pulgar a preservar. Se realiza
una incision longitudinal sobre
la polea comtn y se secciona el
flexor largo del pulgar del lado
radial en la bifurcacion, luego
se realiza la exéresis del pulgar
radial a través de la articulacion
metacarpofalangica y la cabeza
ancha restante del metacarpo
se puede reducir realizando
una reseccion de la misma con
el bisturi si es posible, si no
Se reduce

la articulacion interfalangica y

con el ostedtomo.

metacarpofaldngica manualmente
o con un pin de Kirschner
transarticular, se reinserta el flexor
largo del pulgar realineandolo
en su eje central en la base de la
falange distal y se debe reintentar
reparar la polea A2 sobre el
tendon flexor. En algunos casos es
necesario realizar un alargamiento
en Z del tendon. En cuanto a los

ligamentos, el colateral ulnar de
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la articulacion interfalangica se
aplica para dar mas tension y el
colateral radial de la articulacion
metacarpofalangica se reinserta en
el borde radial de falange proximal
estabilizando la  articulacion
metacarpofalangica y se reinserta
el musculo abductor corto del
pulgar. Si existe una angulacién
residual de >20° se pueden
realizar osteotomias correctoras
en cufla de cierre. Por Ultimo se
cierra la piel con sutura absorbible
6-0 con minima tension. Para
las deformidades tipo V-VII se
recomienda cirugia similar a las
tipo IV. Se reconstruye el pulgar
restante con partes funcionales de
ambos. La deformidad tipo VII
es infrecuente y los reportes en
la literatura son pocos en cuanto
a resultado y técnica quirturgica
definitiva, ademas no hubo ningtin
caso de este grado en el estudio
actual porloqueno seestandarizara
ningln tipo de manejo quirargico.
Segin la edad del paciente, se
coloca miton corto o alto (<5 anos)
y se retira junto con los pines a las
4-6 semanas postquirurgico. Se
tarda de 4 meses - 1 afio para ver
consolidacién completa.

La unidad
paciente menor de 12

estudiada es el
afios
con un seguimiento y mas de
6 meses de haberse sometido
a un procedimiento quirirgico

establecido para la duplicacion del
pulgar en el Hospital Nacional de
Nifios, en San José, Costa Rica,
en el periodo del 1 Enero de 2003
al 31 de Enero del 2011.

Se recopilaron 35 expedientes,
de los cuales 19 cumplieron los
criterios de inclusion y uno de éstos
pacientes contaba con patologia
bilateral, para un total de 20
pulgares operados en este periodo.
Los criterios de inclusion fueron:
ambos  géneros,  polidactilia
preaxial radial, menores de 12
afios, que no tuvieran cirugias
previas, deformidad corregible.
Los criterios de

fueron:

exclusion
puntos secuelas
de cirugia previa, asociaciones
sindromicas severas, pacientes

con artrogriposis, menores de

con

6 meses, pacientes con mirror
hand, pacientes con grados V-VII
de Wassel, imposibilidad de
entrevistar al paciente o cuidador,
todas aquellas condiciones que
contradigan los criterios de
inclusion. El estudio contd con
todas las consideraciones éticas de
acceso a la informacion y tramites
administrativos, confidencialidad
e identidad protegida, método de
identificacion y reclutamiento,
principio de beneficencia 'y
proposito de informacion retenida.

[ EsuLTADOS

A nivel mundial, se toma como
referencia para determinar la
calidad del resultado: apariencia

de la ufia, grados de movilidad
de la articulacion interfalangica,
grados de angulacion residual,
estabilidad de colaterales vy
satisfaccion del paciente y sus
padres. Estas variables por lo
general se toman en cuenta en el
sistema de puntuacion TADA en
donde un puntaje de 6 es un buen
resultado, 2-5 moderado y menos
de 2 es pobre (10,11,12,14,15).
La mayoria de los pacientes
fueron operados a los 2 afios
de edad: 1 paciente al afio de
edad, 11 pacientes a los 2 afios,
5 pacientes a los 3 afos, 1 a los
4 afios y 1 a los 5 afios. De todos
los pacientes, 12 eran hombres y
8 mujeres, correlacionado con la
epidemiologia a nivel mundial.
Los pacientes operados a los 4
afios o mas, por lo general son
debido al problema de listas de
espera conocido en el Hospital
Nacional de Nifios. El grado mas
frecuente de duplicacion preaxial
del pulgar es el tipo IV de Wassel,
en un 65% de los pacientes,
al igual que todos los estudios
sistematicos poblacionales
revisados. Los tipos II y III con
10% y 25% respectivamente y
ningin caso con deformidad tipo
I. Segun la literatura mundial,
con la técnica de Bilhaut-Cloquet
hay una adecuada movilidad de
la articulacion interfalangica asi
como poca angulacion residual
postoperatoria. En el caso de los
pacientes nacionales, todas las
deformidades tipo II se operaron



con esta técnica. Las deformidades
tipo III fueron resueltas por medio
de la técnica de Bilhaut-Cloquet
y por amputacion mas plastia
de tejidos blandos y exéresis
del pulgar supernumerario con
reconstruccion de un pulgar
funcional con segmentos
funcionales de ambos. En estos
casos la decision la debe tomar
el cirujano que va a realizar el
procedimiento segun la valoracion
preoperatoria.  Los resultados
en la literatura mundial para la
técnica en deformidades tipo IV
son en general menos predecibles
que para las deformidades tipo

I-1II, siendo menos consistente

tanto el resultado funcional
como la satisfaccion de los
padres y pacientes. Es mas

notoria ademads, la aparicion de
deformidades secundarias. Todos
los pacientes con deformidad tipo
IV de este estudio se operaron
con la técnica de amputacion mas
plastia, comparable a lo hallado
en la literatura mundial, sin
embargo se puede considerar mas
técnicamente demandante y por
ende con resultados mas variables.

KEBmPLICACIONES

Segun la literatura mundial,
las  deformidades tipo IV
tienen mayor frecuencia de
complicaciones que las tipo I-III,
siendo las mas comunes por
orden de incidencia: deformidad

en Z (15-50%) (angulacién de
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articulaciones interfalangica
y metacarpofaldngica en
direcciones opuestas, que

por lo general requiere doble
osteotomia de realineamiento
para la deformidad)
(10,11,14), rigidez interfaldngica

corregir

y metacarpofalangica residual (5-
15%), inestabilidad de ligamentos
(3-10%),
retractiles y sepsis postoperatoria
(<5%). En los casos estudiados,

colaterales cicatrices

el grupo con deformidad grado IV
es donde hubo mayor cantidad de
pacientes con limitacion funcional
postoperatoria,

menor flexion

especificamente
interfalangica,
posiblemente por dos factores: la
deformidad preoperatoria es mas
severa haciendo que la anatomia
est¢t muy distorsionada y que
tenian cierta disminucion en la
flexion preoperatoriamente, y que
la técnica quirGrgica empleada
para los de tipo III y IV con
limitacién funcional residual fue
la misma, la cual tiene mas detalles
que pueden fallar e involucra mas
manipulacion de la superficie
articular. En los pacientes incluidos
en este estudio,
presentaron

7 pacientes
inestabilidad
postoperatoria  (diagnosticadas
por el investigador), 5 pacientes
presentaron deformidad en Z
marcada (3 tenian deformidad
tipo IV y 2 deformidad tipo III;
3 de estos desean re-cirugia y 2
de estos pulgares eran del mismo
paciente con pulgares duplicados
tipo IV-D haciendo mas dificil

la reconstruccion), 2 pacientes
presentaron deformidad ungueal
postoperatoria  (una  pequefia
cresta sin necesidad de mas
procedimientos quirdrgicos y que
no desearon reintervencion) y
1 paciente presentd una cicatriz
retractil al mes de la cirugia por
lo que se le realiz6 una plastia
de la misma y mejord su aspecto
estético. Como expuesto en el
analisis de literatura en el marco
teorico, son mas frecuentes
las  complicaciones conforme
aumenta el grado de deformidad
y por consiguiente la dificultad
de la cirugia. Los pacientes con
deformidad tipo III y IV son los
que mas deformidad angular
postoperatoria
reiterando el

presentaron,
hecho anterior
deformidad
preoperatoria posibilidad
de deformidades secundarias y

que entre mayor

mas

que por lo general son necesarias
las osteotomias para lograr
una alineacion transoperatoria

adecuada. A pesar de que algunos

pacientes tenian deformidades
anatomicas evidentes no
reportaban  mayor  dificultad

para la vida diaria y estaban
satisfechos con el procedimiento.
Los pacientes con un TADA bajo
(<5 puntos) fueron los mismos
pacientes con deformidad en
Z postoperatoria severa que
presentaban deformidades tipo
IV de Wassel preoperatorio y
se les realizd la reconstruccion

compleja  del pulgar. Los
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resultados generales en cuanto a
puntaje de TADA son buenos, 17
estaban contentos con el resultado
postoperatorio 'y aunque estan
concientes que nunca van a tener
un pulgar igual al contralateral
normal, no desean nueva cirugia
y se someterian al mismo proceso
quirdrgico nuevamente.

[EoNGLUSIONES

La relacion médico-paciente
es especialmente  importante
creacion  de
expectativas por parte

de los cirujanos. Es esencial

para evitar la

falsas

comunicacion
resultados

una  adecuada
y explicacion de
esperados, tanto estéticos como
funcionales. A pesar de ser una
deformidad severa, el resultado
funcional va de la mano con una
meticulosa técnica quirtrgica.
No existen, hasta donde este
investigador ha  encontrado,

estudios randomizados a doble

ciego, prospectivos (nivel |
de evidencia) para dar wuna
recomendacion para esta

patologia y su manejo quirtrgico.
Los pacientes manejados en el
Hospital Nacional de Nifios estan
siendo intervenidos a la edad
recomendada por la literatura.
La edad ideal es un balance entre
formacion oOsea y maduracion
social y se recomienda seglin lo
revisado que sea entre los 6 meses
y 3 afos de edad. Los que son
operados a otra edad son producto

de los problemas de lista de espera
del Hospital Nacional de Nifios.
La deformidad grado III presenta
una interfase de formacion
anatomica funcional entre las
grado Il y grado IV y su resolucion
se hace con una mezcla de ambas
técnicas expuestas, basandose en
los hallazgos clinico-radiologicos
preoperatorios, la preferencia y la
experiencia del cirujano. En los
pacientes con deformidad tipo IV
y algunos tipo III se les realiza la
exéresis mas plastia previamente
descrita y son deformidades mas
complejas, con resultados menos
predecibles y complicaciones mas
frecuentes. Para poder dilucidar
mejor esto se deben anotar los
arcos de movilidad preoperatorio
en el expediente. Aunque algunos
pacientes tienen deformidades
postoperatorias, estan satisfechos
y no desean mas cirugia,
posiblemente debido a que Ila
deformidad previa era mucho mas
incapacitante que la deformidad
Con el

comparandolo

postoperatoria. nuevo
pulgar, aunque
al normal no sea estéticamente
igual, los pacientes se sienten mas
seguros de si mismos con este
nuevo digito que con el previo. Por
ser un estudio descriptivo analitico
el nivel de evidencia es grado
III y el grado de recomendacion
para el tipo de cirugia es de tipo
Cabe resaltar que,

segun las guias de la AAOS para

consenso.

niveles de evidencia, muy pocos
estudios en la literatura ortopédica

dan recomendaciones grado A
para un procedimiento quirurgico
definido. Es éticamente discutido
hacer un estudio randomizado
doble ciego prospectivo para
un procedimiento  quirurgico
especifico que se sabe que trae un
beneficio tangible para el paciente
ya que el grupo control no tendria
este beneficio.
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