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DIFERENCIACIONT Sinfalangismo]

CONTRACTURAS— Dedo en resorte Pulgar en garra congénito

congénito: - Camptodactilia
- Réfaga cubital congénita
- Clinodactilia
> - Deformidad de Kirner
- Hueso delta

> _ i _ ~> 1. La pobre formacién de un tejido debido a defectos genéticos propiamente dichos
Existen un numero de eventos celulares importantes en el desarrollo pero en los cuales la anormalidad genética afecta a genes involucrados en el
embrionario: desarrollo. Son a estos tipos de defectos congénitos, a los que se les denomina
malformacion.
Desarrollo . Crecimiento (basado fundamentalmente en mitosis). 2. Efecto de fuerzas inusuales sobre los tejidos genéticamente bien formados, a
- Diferenciacion celular (basado en mecanismos bioquimicos, — estos defectos congénitos se les denomina deformidad.
molecularesy celulares). 3. Ruptura de tejidos y red de vasos sanguineos genéticamente bien formados y
. Moatilidad celular (fendmeno de migracion celular). gue se conocen como disrupcion.
. Muerte celular programada (fenédmeno que permite el modelado 4, Un cuarto tipo de problema de la morfogénesis se conoce como displasia 'y se
s de 6rganos, eliminando estructuras embrionarias transitorias) refiere a la organizacion anormal de las células de un tejido. Las displasias tienen
> un origen genético.
> 1. A Déficits Transversales: Producen las llamadas amputaciones congénitas. La transcarpiana y la proximal de antebrazo son las mas frecuentes.
1. B.Déficits longitudinales: Focomelia: Es la ausencia o déficit en el desarrollo de las estructuras esqueléticas proximales a la mano. Su relacion con
|. FALLO EN LA la talidomida es bien conocida.
FORMACION — M. C. I_Déficit radial: E_n la deficiencie_l _de radio hay una_ausen(_:ig totfal o parcial de las estructuras que componen el eje radial del miembro: pulgar, carpo
radial, radio, arteria y rama sensitiva del nervio radial, deficiencias musculares, etc.
DE PARTES V. D. Déficit central: Es la ausencia de dedos y metacarpianos del eje central de la mano, estando presentes el radio y el cubito
N V. E. Déficit cubital: El déficit del eje cubital es la forma mas rara de deficiencia longitudinal del miembro superior.
—> tipo I: la fusién esté limitada a la base, con desviacion cubital del V metacarpiano que provoca un ensanchamiento del IV espacio interdigital. El
. . tratamiento consistird en una osteotomia del V metacarpiano. tipo I: la fusién esté limitada a la base, con desviacion cubital del V metacarpiano que
Sinostosis: | provoca un ensanchamiento del 1V espacio interdigital. El tratamiento consistira en una osteotomia del V metacarpiano
Il. FALLO DE LA [ 1- Sinfalangismo verdadero: Son dedos de longitud normal, con fusion de uno o mas dedos, estando afectada habitualmente la

articulacion IFP. Presenta una herencia autosémica dominante. 2- Sinbraquidactilia: Son dedos cortos, con las articulaciones IFD e
IFD afectadas y con variable profundidad de los pliegues interdigitales. Segun la gravedad, se clasifica en tipo intercalar o tipo

DE PARTES terminal, presentando este Ultimo unos dedos rudimentarios hipoplasicos o aplasicos. 3- Sinfalangismo sindrémico: Es el que suele
L aparecer en los sindromes de Apert y Poland y suele afectar a los tres dedos centrales.

Sindactilia:
> También puede ser simple, cuando la conexién es exclusivamente de partes blandas, compleja, si la union es 6sea o
cartilaginosa, o complicada si se asocia a otras anomalias (duplicaciones, campto/clinodactilia, sinfalangismo, etc.)
>

] Esunsindrome congénito caracterizado por una rigidez articular multiple y bilateral,
Artrogriposis: con fijaciéon en diversas posiciones. Los musculos son remplazados por tejido fibroso.
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» Duplicacion del pulgar (polidactilia preaxial)
1. DUPLICACION < ¢ Polidactilia Central .
« Polidactilia Postaxial

« Mano en espejo (dimelia cubital)

V.
SOBRECRECIMIENTO Macrodactilia:

esta anatdmicamente bien formado.

Anillo Constrictivo Simple
Anillo Constrictivo Con Deformidad Distal Con O Sin Linfedema
Anillo Constrictivo Con Fusién De Partes Distales (Acrosindactilia)
. Amputaciones Intrauterinas

VI. SINDROME DEL ANILLO
CONSTRICTIVO

VL. » Deformidad de Madelung

ANORMALIDADES | * Teratoma de la linea media craneal
ESQUELETICAS » Extrofia cloacal por bridas amnidticas
GENERALIZADAS «  Amputaciones congénitas por bridas amniéticas

Las polidactilias representan la 22
malformacion congénita de la mano mas
frecuente, tras las sindactilias. La variedad
preaxial, mas frecuente en caucésicosy
asiaticos, presenta mayores dificultades de
tratamiento que la variedad postaxial, mas
frecuente en la poblacion de raza negra. La
polidactilia central es poco frecuente.

Se caracteriza por un aumento del tamafio de todas las estructuras del dedo, sin
afectacion de los metacarpianos. Ha de diferenciarse de otras patologias en que solo
crecen algunos elementos, como hemangiomas, linfedemas o lipomas. Puede
presentarse en uno o mas dedos de las manos o de los pies

Hipoplasia del pulgar: Suele ser bilateral y estar asociada a displasias de radio. Aparece con
V. INFRACRECIMIENTO - fre_cuenme_l reIamonadQ con los smdromeg de VATER y de HoIt-Orgm. . .
Micromelia: Acortamiento de las extremidades. Esta malformacion se caracteriza porque el miembro

De acuerdo con Patterson, segun su severidad el sindrome se clasifica en:



