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Introduccién

No esinfrecuente en las agenesias longitudina es del ante-
brazo, encontrar también una malformacion en la mano con-
tralateral. Asi de 32 casos revisados de mano zambaradial, 14
presentaban una afectacion bilateral y de los 18 restantes, uni-
laterales, en 9 la otra mano presentaba también una malforma
cion por hipoplasiaradial, excepto un caso que presentaba una
polidactiliapreaxia. De los 22 casos de mano zamba cubital, 5
eran hilateralesy delos 17 casos unilaterales, 5 presentaban una
malformacion en lamano contralateral por déficit cubital, ex-
cepto un caso que presentaba una polidactilia postaxial.

Llamalaatencion laaparicion en un mismo paciente de dos
malformaciones, al menos aparentemente, contrapuestas como
son una hipoplasia o aplasia en unamano y una duplicacion en
laotra. Se han encontrado unas pocas referencias (5 casos) de
aparicion conjunta de una aplasiaradial y una duplicacion del
pulgar4 , pero solo un caso ® de hipoplasia o aplasia cubital con
polidactilia postaxial contralateral.

Al tratarse de una malformacion insolita, nos ha parecido
interesante comentar los dos casos observados.

Casos clinicos

Caso 1. G.T.L. (Fig. 1 ay b) es un varén nacido atérmino.
La madre sufrié anteriormente dos abortos, pero no habia an-
tecedentes familiares de malformacion ni medicacidn sospechosa
deteratogenia. Presentaba al nacer unaausenciadel radio dere-
cho con mano zambay ausencia del pulgar. En la mano con-
tralateral se observaba una polidactilia preaxial tipo 1b®), es
decir una duplicacion que afectaba solo lafaange distal del pul-
gar. Enlaexploracion general del nifio se observaba la presen-
ciade unacomunicacion interauricular y unacostillacervical en
C7. A l0s 18 meses de edad se alined lamano derecha al cubi-
toy seextirpo el dedo supernumerario de lamano opuestay 5
meses mas tarde se pulgarizé el indice derecho.

Caso 2. A.L.Z. (Fig. 2ay b) esunamujer nacida atérmino.
No se conocen antecedentes familiares de malformacion ni ad-
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Mano zamba radial y polidactilia
preaxial contralateral; mano zamba
cubital y polidactilia postaxial
contralateral. Dos casos clinicos

pOCO comunes

Figural. a) Caso 1. Agenesiadel radio derecho y mano zambaradial con
ausenciadel pulgar. b) Polidactilia preaxial en mano izquierda.
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Figura 2. a) Caso 2. Agenesiadel cubito derecho y mano zamba cubital
con dos dedosy pulgar sin metacarpiano. b) Polidactiliapostaxial en mano
izquierda.

ministracion medicamentosa posiblemente teratégena. Presentaba
al nacer una aplasiadel clbito derecho con sdlo presencia de
un pequefio nucleo proximal, y una mano con Unicamente dos
dedos y un pulgar hipoplasico, en el que faltaba el metacarpia-
no. En lamano contralateral presentaba una polidactilia posta-
xial con un 5° dedo hipoplésico y un 6° dedo con gran inclina-
cion lateral, ambosimplantados sobre un Unico 5° metacarpiano.
No habia otras malformaciones. A los 14 meses de edad se ex-
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tirpael dedo supernumerarioy se utilizalafaange proximal pa-
racubrir lafatadel metacarpiano del pulgar derecho.

Discusion

Dado € contraste, a menos aparente, entre lamalformacion
aparecida en unamano y en la contralateral de |os casos des-
critos, se podria pensar que dos causas diferentes habian ac-
tuado produciendo primero una malformacién y posteriormen-
te otra. Pero no parece, teniendo en cuentala escasaincidencia
de las malformaciones, que precisamente en un mismo pacien-
te, un insulto teratdgeno actuara dos veces en diferentes mo-
mentos.

Gabel y otros? estudian un caso de hipoplasiadel pulgar en
unamano y una polidactilia preaxia en la contraateral, en un
nifio hijo de madre diabética, con unahistoriafamiliar negativa
y ausencia de factores de riesgo que pudieran hacer sospechar
que la diabetes de la madre no fuerala Unica causa de la mal-
formacion. Una Unicacausay dos anomalias diferentes hace pen-
sar que pueden ser la expresion de un mismo proceso.

Graham y otros” describen 4 familias con anomalias del pul-
gar en distintos miembrosy que va desde la polidactilia preaxial
hasta la hipoplasia del pulgar, y todo formando parte de la ex-
presién de un gen dominante; es decir, un solo gen defectuoso
produce en unos casos una duplicacién y en otros una hipopla
sia

Rotman y Manske® creen que un insulto prolongado en €
mesodermo preaxial podria provocar unalesion con la conse-
cutiva deficiencia preaxial. Pero un insulto leve causaria solo
una reduccion del factor de mantenimiento de la cresta apical,
queal retrasar € comienzo delamuerte celular en lacresta api-
cal ectodérmica, daria como resultado una polidactilia. Con
estaidea una aplasia del radio y una duplicacion contralateral,
podrian ser producidas por una distinta dosis de exposicion de
un Unico insulto teratégeno.

Se podriaapoyar esta hipétesis con un trabajo experimental
realizado por Ogino®, con el que relacionala polidactilia, si-
nostosis-sindactiliay aplasia central, con un mismo mecanismo
teratogénico comdn: un defecto en lainduccion delosradios di-
gitales.

Kato y otros® en un trabajo realizado en ratas para investi-
gar €l mecanismo teratdgeno de la agenesiaradial, inyectaron
myleran, con lo que obtuvieron diferentes anomalias semejan-
tes a las deficiencias radial es observadas en el ser humano.
Comprobaron también que si la administracién de myleran se
realizaba un poco antes, resultaba una deficiencia cubital.

L os casos presentados serian una muestra de estas dos posi-
bilidades. Un insulto producido en un determinado momento,
puede con una minima diferencia de exposicion, provocar una
aplasia del pulgar en unamano y una polidactilia preaxial en
la otra. Cuando este mismo hecho se reproduce un poco antes
en el desarrollo embrionario, € afectado serd el cubito pudien-
do producirse también unalesion contraatera, pero esta mini-
ma diferenciaen la dosis o en el tiempo, daré lugar, 16gica
mente en este caso, a una polidactilia de localizacion cubital o
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postaxial.

L os dos casos serian fruto de un mismo proceso que se ha-

bria producido en un momento distinto del desarrollo: s esmés
precoz afectaria al lado cubital, en ambas manos; si algo més
tardio en €l lado radial y en los dos casos pudiéndose manifes-
tar como una hipoplasia o como una duplicacidn, que se pueden
atribuir auna etiologia tnica.
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