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Introduccién

Lafusion congénita humerorradial es extremadamente ra-
rai2, Puede presentarse como malformacion aidada o, mésfre-
cuentemente, asociada a otras anomalias como deficiencia lon-
gitudina de clbito, deficiencias centrales de lamano, etc®. Del
mismo modo, puede formar parte de otros sindromes mal-
formativos® (Tablal). Laincidencia por sexos es aproximada-
mente igual @4,

Presentamos un caso de sinostosis humerorradial congéni-
taunilateral, no hereditaria, centrdndonos en la situacion fun-
cional del nifio y analizando las posibles opciones terapéuti-
cas.

Caso clinico

I.V.M. Varén, tres afios y siete meses. El menor de cinco her-
manos. Embarazo y parto normales. No existen antecedentes de
consanguinidad ni historia familiar de malformaciones. Al na-
cer, se observd anquilosis de codo izquierdo con antebrazo en
pronosupinacion intermediay desviacion cubital de mufieca La
mano presentaba sindactiliadel segundo y tercer dedos, con au-
senciadel primero y quinto. La mano derecha también presen-
taba ausencia de quinto dedo, con un pulgar monofaldngico. No
se gpreciaron anomalias a otro nivel. El estudio genético fue nor-
mal.

El examen radiol 6gico demostrd, anivel de miembro supe-
rior izquierdo, laexistencia de unasinostosis humerorradial aso-
ciadaaun defecto distal longitudinal de clbito (tipo IV delacla
sificacidn de Bayne®, defectos longitudinales de metacarpianos
y falanges en ambas manos, de los cuales cabe destacar la au-
senciadel pulgar y quinto dedo enlamanoizquierda, y del quin-
to dedo en laderecha. No se apreciaron anomalias en otras arti-
culaciones (Fig. 1).

El tratamiento rehabilitador ha consistido en cinesiterapia
pasivay activa de articulaciones no afectas, asi como adies-
tramiento funcional en las anémalas, con el fin de paliar la
incapacidad secundariay equiparar, en lamedida de |o posi-
ble, sufuncién motoraalade un nifio normal. Se ha hecho es-
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Sinostosis humeroradial congénita

Figura 1. A. RXAP de antebrazo izquierdo.Sinostosis himeroradial con
deficiencialongitudinal de cubito eincurvacion radial. Mano tridigital con
hipotrofia de segundo dedo. B. Rx AP de antebrazo derecho. Mano tetra-
digital con ausencia de quinto dedo. Codo normal.

pecia hincapié en laflexion palmar dela mufiecaen el miem-
bro afecto, con lafinalidad defacilitar e gesto mano-boca, que
el nifio realiza con suplencias (hiperflexion de mufiecay cue-
llo) (Fig. 2).

Serealizaron revisiones periédicas en las que se pudo apre-
ciar, en el miembro anémalo, un acortamiento del antebrazo
de 4 cm, con codo en flexion de 20°. A los 19 meses se liber6
quirtrgicamente la sindactilia, obteniéndose una mano tridigi-
tal con capacidad de prensién digito-palmar cilindricay esféri-
ca, que utilizade formaauxiliar. El antebrazo derecho presenta
unalimitacion de lasupinacion del 50%, y existerigidez del pul-
gar y cuarto dedo. Tiene capacidad de prension digital latero-la
teral y prensa digito-palmar.

En laactualidad, presenta un desarrollo psicomotor, ponde-
ro-estatural y cognitivo acorde a su edad. El préximo curso es-
colar comenzara en Educacion Infantil sin necesidad de adap-
taciones especiales, yaque la capacidad de escritura (mano de-
recha) estaintacta.
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Tabla | Sindromes con sinostosis himeroradial asociada

Sindrome Caracteristicas Herencia

S.de sinostosis multiples Anomalias de manos que incluyen fusion de los huesos del carpo y tarso. AD

S. pseudotalidomida Ectrosindactilia. Deficiencia severadel crecimiento. AR
Paladar o labio leporino. Miembros pequefios.

S. de Antley-Bixler Craneosinostosis. Atresia coanal. Incurvacon del cubito. AR
Malformaciones cardiacasy renales.

S.de Pfeiffer Braquicefalia, sindactilialeve. Dedo pulgar de las manosy primer dedo AD
de los pies anchos.

S. del craneo en hoja de trébol Craneosinostosis maltiples. Deformidad craneal en hoja de trébol.

S.de Apert (Acrocefa osindactilia) Craneosinostosis irregular. Hipoplasia hemifacial. AD
Sindactilia. Falange distal ancha del pulgar y del primer dedo del pie.

Microcefalia, sinostosis humeroradial Microcefdia Craneosinostosis. Sinostosis de metacarpianos y falanges AR

con multiples anomalias esqueléticas

AD=Autosdmica dominante; AR=Autosdmica recesiva

Discusion

Existe una enorme variabilidad en los casos descritos con
anquilosis congénita de codo. Un nimero determinado de ellos
se deben aun factor hereditario. La presencia de un modo de he-
rencia autosomica, ya sea, dominante o recesiva, se manifiesta
habitualmente de forma bilateral, asociada en grado variable a
malformaciones de manos, piesy ateracionesvisceraes. Enlos
casos de presentacion esporéadica, |a afectacion suele ser unila
teral y se asocia a defectos longitudinales del cubito, con fre-
cuencia de su porcién distal, y anomalias congénitas de lama
no®. La cortedad de |a extremidad superior viene determinada
por laausenciadel potencial de crecimiento de la epifisis dis-
tal del himero y proximal de cubito y radio asociado, en oca-
siones, aunamarcadaincurvacion del radio, que originaunaal-
teracion rotacional con disposicion posterior de lamano®.

La etiopatogenia de la fusién humerorradia es oscura. Se
han propuesto dos teorias que podrian explicar su desarrollo: a)
el fallo de segmentacion del molde cartilaginoso, que precede
al 6seo en €l feto, y b) que tras la segmentacion ocurrala fu-
sion®7, La edad Gsea acelerada observada en estos pacientes,
asi como la posibilidad de evolucion desde una pseudoartrosis
aunasinostosis, observada por Patriarca, apunta hacia esta se-
gunda hipétesis®8. No parece probable que se deba a factores
externos, aungue se han descrito como posibles causas | os anti-
convulsivosy los estrogenos en dos casos de sinostosis hume-
rorradial®. No obstante, |os antecedentes obstétricos son gene-
ralmente normales.

Laincapacidad determinada por lasinostosis humerorradial
depende de varios factores, como son: el angulo de fusion, las
anomalias rotacionales del antebrazo y la presencia de malfor-
maciones en las manos. Aquellas fusiones comprendidas entre
Figura 2. La capacidad de realizar el gesto mano-bocase consiguepor 90y 120°, |o més frecuente, son |as que determinan una menor
medio de suplencias (hiperflexion de mufiecaizquierday ayudadelama limitacion funcional, aproximéndose a &ngulo éptimo delas ar-
no contralateral). S . f -,

trodesis quirdrgicas”. Laausenciade laarticulacion del codo se
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acompafia, habituamente, de ausencia o deficienciade los mis-
culos flexores o rotadores del antebrazo®.

Dada |a baja frecuencia de presentacion y la enorme varia-
hilidad de los casos hace que no se posea experiencia suficien-
te sobre el tratamiento més adecuado de la anquilosis congéni-
tade codo. Los resultados de la cirugia son dispares. Mnaymneh®
obtiene unos buenos resultados funcional es posquirdrgicos en
un nifio de 7 meses con sinostosis humerorradial congénita. Se
realizd un reseccidn artropl astica con interposicion aponeurd-
tica. Laanquilosis no habiarecurrido un afio después. Por € con-
trario, Bianchi® publica un caso de un nifio de 6 meses con sin-
drome de Antley-Bixler, en el que se reprodujo la fusion dsea
3 meses después de laintervencion. 1déntico resultado obtuvie-
ron Jacobsen y Crawford® en un nifio de 6 semanas con si-
nostosis humerorradial congénita esporadica.

No se aconsgjalaartroplastia con el objeto de establecer mo-
vimiento en & codo®. Se puede realizar una ostestomia para co-
rregir laangulacion posterior del antebrazo y conseguir que €l
nifio llegue con lamano alaboca

A nuestro entender, laindicacion de tratamiento quirlrgico
debe valorar, fundamental mente, la posicion del codo y del an-
tebrazo, lalimitacion funcional secundaria (principalmente la
incapacidad para el gesto mano-boca) y la bilateralidad en po-
sicion no funcional. En nuestro caso, lacirugia correctorano ha
sido planteada, aunque a largo plazo puede valorarse lareali-
zacion de una osteotomia paliativa s existiera unaincapacidad
parallevarse lamano alaboca o hubiese una situacién no fun-
cional. No se haindicado |a adaptacion de ayudas técnicas da-
dalacortaedad del nifio y lasituacion favorable.

El interés del caso reside en su escasa frecuencia, €l caréc-
ter esporadico del mismo y en la aportacion de una posible linea
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de tratamiento, ya que no existe consenso y el pronostico de la
cirugia reparadora es muy malo.

En todo caso, cualquier planteamiento terapéutico debe va-
lorar, fundamentalmente, la posible mgoriafuncional aobtener,
lo que evidentemente pasa por una evaluacion individualizada
de los factores que contribuyen alaincapacidad funcional del
paciente.
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