
Introducción
No es infrecuente en las agenesias longitudinales del ante-

brazo, encontrar también una malformación en la mano con-
tralateral. Así de 32 casos revisados de mano zamba radial, 14
presentaban una afectación bilateral y de los 18 restantes, uni-
laterales, en 9 la otra mano presentaba también una malforma-
ción por hipoplasia radial, excepto un caso que presentaba una
polidactilia preaxial. De los 22 casos de mano zamba cubital, 5
eran bilaterales y de los 17 casos unilaterales, 5 presentaban una
malformación en la mano contralateral por déficit cubital, ex-
cepto un caso que presentaba una polidactilia postaxial.

Llama la atención la aparición en un mismo paciente de dos
malformaciones, al menos aparentemente, contrapuestas como
son una hipoplasia o aplasia en una mano y una duplicación en
la otra. Se han encontrado unas pocas referencias (5 casos) de
aparición conjunta de una aplasia radial y una duplicación del
pulgar(1,4) , pero sólo un caso 5 de hipoplasia o aplasia cubital con
polidactilia postaxial contralateral.

Al tratarse de una malformación insólita, nos ha parecido
interesante comentar los dos casos observados.

Casos clínicos
Caso 1. G.T.L. (Fig. 1 a y b) es un varón nacido a término.

La madre sufrió anteriormente dos abortos, pero no había an-
tecedentes familiares de malformación ni medicación sospechosa
de teratogenia. Presentaba al nacer una ausencia del radio dere-
cho con mano zamba y ausencia del pulgar. En la mano con-
tralateral se observaba una polidactilia preaxial tipo Ib(6), es
decir una duplicación que afectaba sólo la falange distal del pul-
gar. En la exploración general del niño se observaba la presen-
cia de una comunicación interauricular y una costilla cervical en
C7. A los 18 meses de edad se alineó la mano derecha al cúbi-
to y se extirpó el dedo supernumerario de la mano opuesta y 5
meses más tarde se pulgarizó el índice derecho.

Caso 2. A.L.Z. (Fig. 2 a y b) es una mujer nacida a término.
No se conocen antecedentes familiares de malformación ni ad-
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Figura 1. a) Caso 1. Agenesia del radio derecho y mano zamba radial con
ausencia del pulgar. b) Polidactilia preaxial en mano izquierda.
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ministración medicamentosa posiblemente teratógena. Presentaba
al nacer una aplasia del cúbito derecho con sólo presencia de
un pequeño núcleo proximal, y una mano con únicamente dos
dedos y un pulgar hipoplásico, en el que faltaba el metacarpia-
no. En la mano contralateral presentaba una polidactilia posta-
xial con un 5º dedo hipoplásico y un 6º dedo con gran inclina-
ción lateral, ambos implantados sobre un único 5º metacarpiano.
No había otras malformaciones. A los 14 meses de edad se ex-

tirpa el dedo supernumerario y se utiliza la falange proximal pa-
ra cubrir la falta del metacarpiano del pulgar derecho.

Discusión
Dado el contraste, al menos aparente, entre la malformación

aparecida en una mano y en la contralateral de los casos des-
critos, se podría pensar que dos causas diferentes habían ac-
tuado produciendo primero una malformación y posteriormen-
te otra. Pero no parece, teniendo en cuenta la escasa incidencia
de las malformaciones, que precisamente en un mismo pacien-
te, un insulto teratógeno actuara dos veces en diferentes mo-
mentos.

Gabel y otros(1) estudian un caso de hipoplasia del pulgar en
una mano y una polidactilia preaxial en la contralateral, en un
niño hijo de madre diabética, con una historia familiar negativa
y ausencia de factores de riesgo que pudieran hacer sospechar
que la diabetes de la madre no fuera la única causa de la mal-
formación. Una única causa y dos anomalías diferentes hace pen-
sar que pueden ser la expresión de un mismo proceso.

Graham y otros(7) describen 4 familias con anomalías del pul-
gar en distintos miembros y que va desde la polidactilia preaxial
hasta la hipoplasia del pulgar, y todo formando parte de la ex-
presión de un gen dominante; es decir, un solo gen defectuoso
produce en unos casos una duplicación y en otros una hipopla-
sia.

Rotman y Manske(4) creen que un insulto prolongado en el
mesodermo preaxial podría provocar una lesión con la conse-
cutiva deficiencia preaxial. Pero un insulto leve causaría sólo
una reducción del factor de mantenimiento de la cresta apical,
que al retrasar el comienzo de la muerte celular en la cresta api-
cal ectodérmica, daría como resultado una polidactilia. Con
esta idea una aplasia del radio y una duplicación contralateral,
podrían ser producidas por una distinta dosis de exposición de
un único insulto teratógeno.

Se podría apoyar esta hipótesis con un trabajo experimental
realizado por Ogino(8), con el que relaciona la polidactilia, si-
nostosis-sindactilia y aplasia central, con un mismo mecanismo
teratogénico común: un defecto en la inducción de los radios di-
gitales.

Kato y otros(9) en un trabajo realizado en ratas para investi-
gar el mecanismo teratógeno de la agenesia radial, inyectaron
myleran, con lo que obtuvieron diferentes anomalías semejan-
tes a las deficiencias radiales observadas en el ser humano.
Comprobaron también que si la administración de myleran se
realizaba un poco antes, resultaba una deficiencia cubital.

Los casos presentados serían una muestra de estas dos posi-
bilidades. Un insulto producido en un determinado momento,
puede con una mínima diferencia de exposición, provocar una
aplasia del pulgar en una mano y una polidactilia preaxial en
la otra. Cuando este mismo hecho se reproduce un poco antes
en el desarrollo embrionario, el afectado será el cúbito pudien-
do producirse también una lesión contralateral, pero esta míni-
ma diferencia en la dosis o en el tiempo, dará lugar, lógica-
mente en este caso, a una polidactilia de localización cubital o
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Figura 2. a) Caso 2. Agenesia del cúbito derecho y mano zamba cubital
con dos dedos y pulgar sin metacarpiano. b) Polidactilia postaxial en mano
izquierda.
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postaxial.
Los dos casos serían fruto de un mismo proceso que se ha-

bría producido en un momento distinto del desarrollo: si es más
precoz afectaría al lado cubital, en ambas manos; si algo más
tardío en el lado radial y en los dos casos pudiéndose manifes-
tar como una hipoplasia o como una duplicación, que se pueden
atribuir a una etiología única. 
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