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Pollicization in Nager Syndrome. A case report

Martin Menjivar, E.

Martin-Menjivar, E.*, Gaxiola-Garcia, M.A.**, Duarte y Sanchez, A.J.***,

Lugo-Beltran, I.****

Resumen

El tratamiento de las hipoplasias del pulgar, indepen-
dientemente del sindrome clinico en el que estén inclui-
das, se basa en su severidad. La pulgarizacion, migracion
quirdrgica del indice hacia la posicion del pulgar para
sustituir su funcidn, se reserva para los casos mas seve-
ros.

Presentamos el caso de un varén de 4 afios de edad
con Sindrome de Nager. Entre las caracteristicas clinicas
mds significativas del caso destacamos: paladar hendido,
microtia bilateral, fisura palpebral antimongoloide, hipo-
plasia malar, hipoplasia mandibular, coloboma del par-
pado inferior, asi como hipoplasia severa bilateral de
pulgares y ausencia parcial de tibia.

Realizamos procedimiento de pulgarizacién en mano
derecha sin complicaciones, con evolucion satisfactoria.
Tras 18 meses de seguimiento, el paciente presenta pren-
sion esférica y cilindrica adecuada, prension lateral, asi
como oposicion al quinto dedo.

Abstract

Treatment paradigm for a child with thumb deficiency
or hypoplasia is based on severity, apart from other cli-
nical features. Pollicization or surgical substitution of the
thumb, most commonly using the index finger, is reser-
ved for the most severe cases.

We present the case of a 4-year-old male with Nager
Syndrome. Among the most notable clinical characteris-
tics we found: cleft palate, bilateral microtia, downslan-
ting palpebral fissure, malar hypoplasia, mandibular
hypoplasia, lower eyelid coloboma, partial tibial agene-
sis as well as bilateral hypoplastic/absent thumbs.

Pollicization was performed for the right hand without
complications. After 18 months follow-up, adequate
cilyndrical and spherical grasp was achieved, as well as
lateral prehension and opposition to fifth finger.

Palabrasclave  Sindrome de Nager, Dis6stosis acrofacial,
Hipoplasia de pulgar, Ausencia de pulgar,

Malformacioén congénita de la mano.
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Introduccion

El Sindrome de Nager, también denominado Disésto-
sis Acrofacial, es una anomalia genética rara transmitida
de forma autosémica, con asignaciéon OMIM 154400
(Online Mendelian Inheritance in Man) del Instituto de
Medicina Genética de la Universidad Johns Hopkins (1).
Recientemente se ha determinado que se debe a una in-
suficiencia haploide; es decir, a una disminucion a la mi-
tad de la dosis génica por la inactivacion de uno de los
alelos mediante cualquier mecanismo mutacional, que
provoca el desarrollo del fenotipo patolégico. El gen mu-
tado y deficiente corresponde al del espliceosoma SF3B4
codificado en el cromosoma 1q12-q21 (2).

Entre las principales caracteristicas clinicas del sindrome
se encuentran las siguientes. El fenotipo puede ser variable,
sin embargo, las caracteristicas faciales tipicas, aunque no
exclusivas de este sindrome, incluyen: fisuras palpebrales
con inclinacién antimongoloide, hipoplasia malar y diversos
grados de malformacion del oido externo. Las anomalias en
extremidades superiores pueden abarcar todo el espec-
tro de deficiencia radial; es decir, afectan al lado radial de la
extremidad superior (radio, carpo y pulgar), incluyendo hi-
poplasia de los huesos y articulaciones, musculos y tendo-
nes, ligamentos, nervios y vasos sanguineos.

Aunque se acepta que la contribucion relativa del pul-
gar a la fisiologia de la mano no rebasa el 20%, es evi-
dente que su constitucion articular y su localizacién en
el espacio por fuera del plano de los dedos largos le con-
fiere una importancia particular (3). Por lo tanto, consi-
derar un procedimiento reconstructivo en un paciente con
otras anomalias en la misma extremidad y en otros apa-
ratos y sistemas puede ser, en el mejor de los casos, al
menos desalentador. Sin embargo, cuando consideramos
anomalias congénitas con pérdida severa de la funcién, el
restituir la funcién y anatomia del pulgar utilizando el
dedo indice nos permite brindar cierta independencia y
autonomia al paciente, ademds de reafirmar que, de ma-
nera global, el procedimiento de pulgarizacion resulta
muy satisfactorio para el nifio con aplasia de pulgar, para
sus familiares y para el equipo quirtrgico que aborda el
caso (4).

Presentamos un caso de Sindrome de Nager en el que
llevamos a cabo procedimiento de pulgarizacion.

Caso clinico

Varén de 4 afios de edad con Sindrome de Nager ma-
nifestado fenotipicamente por: paladar hendido, micro-
tia bilateral, fisura palpebral antimongoloide, hipoplasia
malar, hipoplasia mandibular, coloboma de parpado in-
ferior, asi como hipoplasia severa bilateral de pulgares y
ausencia de tibia. El coloboma de parpado inferior y la
hendidura palatina ya habian sido tratados previamente y
se habia descartado la presencia de anomalias orgédnicas
estructurales significativas (Fig. 1).
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Fig. 1. Varén de 4 afos de edad con Sindrome de Nager. Caracteristicas
compartidas con Sindrome de Treacher-Collins o Sindrome de Miller: hen-
diduras palpebrales con inclinaciéon antimongoloide, hipoplasia malar, hi-
poplasia mandibular, microtia y paladar hendido.

Fig. 2. Caracteristico de este sindrome: hipoplasia de pulgar.

Presentaba también deficiencias preaxiales en extre-
midades superiores e inferiores: hipoplasia de pulgares en
ambas manos. (Fig. 2-4). La deficiencia radial que acom-
pafia a este tipo de sindromes por lo regular es bilateral y
asimétrica, y asi sucedia en nuestro paciente que presen-
taba hipoplasia de pulgar tipo V en mano derecha y
tipo IV en mano izquierda de acuerdo a la clasificacion
mds utilizada ideada por Blauth y popularizada por Kozin
(5) (Tabla I). El compromiso preaxial de las extremida-
des inferiores en el Sindrome de Nager lo distingue de
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Fig. 3 y 4. Hipoplasia de pulgar tipo V (ausencia) en mano derecha y tipo IV (pulgar flotante) en mano izquierda, segun clasificacion de Blauth.

Tabla I. Clasificacion de la hipoplasia del pulgar

Tipo Hallazgos

I Disminucién de tamafio generalizada

Ausencia de musculatura tenar intrinseca
il Estrechamiento del primer espacio interdigital
Insuficiencia del ligamento colateral cubital

Similar al tipo II mds anomalias tendinosas y de
musculos extrinsecos

IITA articulacién carpometacarpiana estable
IIIB articulacion carpometacarpiana inestable

I

v Pulgar flotante

A% Ausencia

otros como el Sindrome de Treacher-Collins, sin com-
promiso de extremidades, o el Sindrome de Miller, en el
cual el compromiso es postaxial. En nuestro caso las ex-
tremidades inferiores también estaban comprometidas,
presentando agenesia parcial de tibia bilateral (Fig. 5y 6).

Consideramos como tratamiento mds indicado en este
caso la pulgarizacién en ambas manos. En la actualidad, el
procedimiento se realiza a edad temprana, entre los 6 y los
18 meses de edad, con el objetivo de lograr la rehabilita-
cion postquirdrgica antes del desarrollo de la pinza de opo-
sicién. En nuestro paciente realizamos la pulgarizaciéon de
forma relativamente tardia, a los 4 afos de edad, debido a

que fue esa la edad con la que fue referido a nuestra Cli-
nica de Mano desde su hospital de referencia (6).
Practicamos procedimiento de pulgarizacién en mano
derecha bajo anestesia general, sin complicaciones utili-
zando la técnica de Buck-Gramcko originalmente descrita
en 1964 (7) y tomando en cuenta las modificaciones de la
técnica publicadas en 1971 (8). Basicamente consiste en:
1) Conservar la cabeza del segundo metacarpiano.
2) Resecar la epifisis de la cabeza del segundo meta-
carpiano.
3) Mutacion de funciones musculares especificas.
4) Rotar el indice en un dngulo de 160° en el eje lon-
gitudinal.
5) Colocar el indice con una angulacién de 40° de ab-
duccién palmar.
6) Girar la cabeza del segundo metacarpiano de 70-80°.

Discusion

Consideramos que los resultados obtenidos, califica-
dos como satisfactorios, se deben a la adherencia a pe-
quefios pero importantes detalles de la técnica que tienen
su justificacion o traduccién en la biomecénica del nuevo
pulgar: conservacién de la cabeza del segundo metacar-
piano para que acttie como un nuevo trapecio; reseccion
de la epifisis de la cabeza del segundo metacarpiano para
limitar el crecimiento ulterior; mutacion de funciones
musculares tales como extensor indicis proprius sustitu-
yendo al extensor pollicis longus, extensor digiti II susti-
tuyendo al abductor pollicis longus, interosseus palmar [
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Fig. 5. El compromiso preaxial de las extremidades en el Sindrome de Nager
lo distingue de otros, como el Sindrome de Miller. Imagen de la agenesia
parcial bilateral de tibia en nuestro paciente.

Fig. 7. Componente esquelético del neopulgar derecho y sinéstosis radio-
cubital proximal bilateral, que limita la supinacién del antebrazo.

'

sustituyendo al adductor pollicis e interosseus dorsal 1
sustituyendo al abductor pollicis brevis; rotacion del in-
dice un dngulo de 160° en el eje longitudinal (la rotacién
obtenida al final del procedimiento tras haber suturado
los musculos y la piel fue de alrededor de 120°); coloca-
cidén del indice con una angulacién de 40° de abduccién
palmar y por dltimo, giro de la cabeza del segundo me-

Fig. 9 y 10. Postoperatorios a los 6 meses: adecuada prension cilindrica para objetos de diverso tamaio.
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Fig. 6. El compromiso 6seo y articular en extremidades inferiores provoca
en el paciente la posicion viciosa de cadera en abduccion, rodillas en fle-
xion y rotacion externa, y tobillos en inversion forzada.

Fig. 8. Postoperatorio a los 8 meses. Neopulgar derecho con adecuada

cicatrizacion.

tacarpiano en un dngulo de 70-80° (de manera que su ex-
tremo palmar se vuelva proximal) (Fig. 7 y 8). Decidi-
mos no acortar quirdrgicamente los tendones flexores y
esperar su acortamiento espontaneo.

El paciente evoluciond satisfactoriamente logrando
prension esférica y cilindrica adecuada (Fig. 9 y 10).
También desarroll6 pinza con el neopulgar al tercer dedo



a las 3 semanas de postoperatorio y aposicion de pulpejo
a pulpejo de neopulgar a cuarto dedo a las 6 semanas. La
adaptacion del paciente a su neopulgar fue apoyada por
el equipo de Medicina Fisica y Rehabilitacién de nuestro
hospital, quienes iniciaron terapia desde el momento en
que coaptaron las heridas quirtrgicas, a los 14 dias de
postoperatorio.

Como parte de nuestro seguimiento hemos podido
constatar, al afio y medio de evolucidn, que el paciente
desarroll6 la capacidad de oponer pulpejo de neopulgar a
quinto dedo y que la flexién interfaldngica ha ido pro-
gresando, como era de esperar, de forma gradual debido
al acortamiento adaptativo lento de los tendones flexo-
res. No hemos apreciado anomalias de sensibilidad en
ninguno de los cuatro digitos.

Aunque estd demostrado que el resto de los dedos, es-
pecificamente el indice, sufren modificaciones funciona-
les para sustituir al pulgar ausente, sobre todo cuando se
lleva a cabo de manera temprana la ablacién de cualquier
remanente de digito preaxial rudimentario y no funcio-
nal (es decir un pulgar severamente hipoplésico), la ven-
taja de reemplazar un pulgar ausente o hipoplasico es
clara en la mayoria de los estudios de biomecanica de la
extremidad superior (4, 8).

De acuerdo a la mayoria de las publicaciones recien-
tes sobre reconstruccién de pulgar hipoplasico e incluso
desde los trabajos cldsicos de pulgarizacion, la edad re-
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Fig. 11. Postoperatoria a los 8 meses. Los resultados de la pulgarizacién
se deben apreciar en el contexto de la limitacion a la supinacion del ante-
brazo por la sinéstotis radiocubital proximal.

comendada para realizar la transferencia de un dedo para
sustituir la funcién del pulgar es antes de los 2 afios de
edad. En las series mas recientes se marcan los 2,3 afios
con un intervalo de 1 a 7,5 afios (4), y en la actualidad se
pueden llevar a cabo procedimientos de refinamiento des-
pués de la cirugia primaria a edades mds avanzadas, par-
ticularmente en la adolescencia (9). La eleccion de la
edad adecuada para el procedimiento incluso motivé con-
troversia entre cirujanos de la talla de D. Buck-Gramcko
y J. William Littler (10); este dltimo preferia realizar el
procedimiento a los 4 afios de edad, considerando que de
esta manera el nifio tolerarfa mejor la intervencion. En el
caso que presentamos, el procedimiento de pulgarizacién
se llevé a cabo a los 4 afios de edad ya que éste fue el
momento en el que el paciente fue referido a nuestro cen-
tro para su atencion. A pesar de ello, los resultados fue-
ron bastante satisfactorios en comparacién con las que
presentan las series mds recientemente publicadas (11).

Consideramos asimismo que un factor importante en
la limitacion funcional de ambas extremidades superiores
es la sindstosis radiocubital proximal, que impide la su-
pinacion del antebrazo (Fig. 11).

Conclusiones

Creemos que en nuestro paciente, a pesar de no haber
realizado la pulgarizacion a la edad 6ptima de acuerdo a los es-
tandares actuales, los resultados fueron bastante satisfactorios.

En el momento de esta publicacién hemos progra-
mado a corto plazo el procedimiento de pulgarizacién de
la mano contralateral.
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