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RESUMEN

El síndrome de Apert (SA) es una patología poco frecuente, caracterizada por malformaciones faciales, craneosinostosis 
primaria y malformaciones simétricas de las manos y los pies, afecta igual a hombres y mujeres. Se debe a dos mutaciones 
en el receptor del factor de crecimiento de fibroblastos en el cromosoma 10. La anatomía patológica de la mano incluye 
sindactilia compleja, con fusión ósea que afecta segundo, tercer y cuarto dedo, además incluye pulgar corto con clinodac-
tilia radial asociado a una duplicación o inserción anormal del músculo abductor pollicis brevis. Se utiliza la clasificación 
establecida por Upton en 1991, quien clasificó la sindactilia del SA según la severidad en tipo I mano en paleta, tipo II mano 
en manopla y tipo III mano en capullo de rosa y debe ser usada para guiar manejo quirúrgico. En deformidades donde el pul-
gar tiene sindactilia simple incompleta será suficiente la profundización de primer espacio interdigital. En caso de sindactilia 
compleja o simple completa, se realiza corrección del primer dedo.

Palabras clave: Apert; síndrome; acrocefalosindactilia; sindactilia; factor de crecimiento fibroblástico tipo 2 en homo 
sapiens; deformidad congénita de mano; Upton; clasificación.

ABSTRACT

Apert syndrome (AS) is a rare pathology characterized by facial malformations, primary craniosynostosis and symmetrical 
malformations of the hands and feet, affecting males and females equally. It is due to two mutations in the fibroblast growth 
factor receptor on chromosome 10. The pathologic anatomy of the hand includes complex syndactylia, with bony fusion 
affecting the second, third and fourth fingers, and also includes short thumb with radial clinodactylia associated with a 
duplication or abnormal insertion of the abductor pollicis brevis muscle. The classification established by Upton in 1991, 
who classified HS syndactylia according to severity into type I paddle hand, type II mitten hand and type III rosebud hand is 
used to guide surgical management. In deformities where the thumb has incomplete simple syndactylia, deepening of the 
first interdigital space will be sufficient. In case of complex or complete simple syndactylia, correction of the first finger is 
performed.
 
Keywords: Syndrome; apert; arocephalosyndactylia syndactylia; homo sapiens fibroblast growth factor 2; congenital hand 
deformity; Clasification; upton.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Apert (SA) es una patolo-
gía congénita poco frecuente, conocido 
también como acrocefalosindactilia tipo 
1, se caracteriza por malformaciones fa-
ciales, craneosinostosis primaria y mal-
formaciones simétricas de las manos y 
los pies6,8,9,11,13,14,15. Se debe su nombre a 
Eugene Apert, un pediatra francés, quien 
describió en 1906 un estudio con nueve 
paciente con anormalidades con casos re-
portados entre 1886 y 19051,7,8,9.

La incidencia de esta patología es de 
1:160.000 a 1:200.000 nacidos vivos, igual 
de frecuente en hombres y mujeres2,8,14. 

En 1995 Wilkie y su grupo de trabajo descri-
bió dos mutaciones (Ser252Trp, Pro253Arg) 
en el receptor del factor de crecimiento de 
fibroblastos (FGFR2)9,14,16, localizado en el 
brazo largo del cromosoma10, el cual con-
trola la proliferación celular, diferenciación, 
migración y supervivencia celular8. Más 
del 98% de los casos son debidos a estas 
mutaciones9,16. Es un desorden autosómico 
dominante de origen paterno o resultado 
de una mutación esporádica8.

Clínicamente, se describen múltiples anor-
malidades craneofaciales que incluyen: 
desarrollo anormal y fusión temprana de 
suturas craneales, acrocefalia, frente pro-
minente, proptosis, hipertelorismo, nariz 
aplanada e hipoplasia mediofacial; en las 
extremidades: severa sindactilia cutánea y 
ósea simétrica de manos y pies; además 
retraso en el desarrollo psicomotriz8,9,13,14. 

Se han reportado otras anomalías óseas, 
afectando huesos largos con fusión y acor-
tamiento; en el sistema nervioso central, 
patología del cuerpo calloso y estructuras 
límbicas; anomalías cardiovasculares, ge-
nitourinarias y cutáneas9,11,14.

La anatomía patológica de la mano incluye 
sindactilia compleja, con fusión ósea que 

afecta segundo, tercer y cuarto dedo, ade-
más incluye pulgar corto con clinodactilia 
radial en la articulación metacarpo-falángi-
ca, asociado a una duplicación o inserción 
anormal del músculo abductor pollicis bre-
vis en la falange distal y sinfalangismo 5,8. 
Además, se describe alteraciones a nivel 
de uñas de manos y pies acompañadas 
de anomalías en los músculos intrínsecos, 
tendones extrínsecos y neurovaculares4,7,8.

Upton en 19913, clasificó la sindactilia del 
SA según la severidad en tipo I, II y III y 
debe ser usada para guiar manejo quirúr-
gico. Tipo I: conocida también como mano 
en paleta o de obstetra, es el tipo más co-
mún y menos severo; segundo, tercer y 
cuarto dedo están fusionados a nivel meta-
fisario de la falange distal  y la articulación 
interfalángica distal ya sea óseo o cartila-
ginoso, además presenta pulgar libre con 
sindactilia simple incompleta con espacio 
interdigital superficial y palma aplanada8,10 
(Figura 1).

Figura 1. Mano en espada. Upton tipo I. 
Tomado de Reséndiz A. et al.; Síndrome de 
Apert. 2013.

Tipo II: conocida también como mano en 
manopla o en mitón, el primer dedo esta 
fusionado con el segundo de manera com-
pleta o incompleta sin unión ósea; la fusión 
del resto de dedos es similar en tipo I. La 
palma es cóncava por fusión falángica dis-
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tal y la mayoría mantienen adecuado pri-
mer espacio interdigital8,10 (Figura 2).

Figura 2. Mano en manopla Upton tipo II. 
Tomado de Reséndiz A. et al.; Síndrome de 
Apert. 2013.

Tipo III: Conocida también como mano en 
capullo de rosa o pezuña, es la más severa 
y menos común de las tres; el primer dedo 
está doblado hacia dentro y el resto de de-
dos son difíciles de distinguir entre ellos por 
la unión ósea o cartilaginosa que existe a 
excepción del quinto dedo8,10 (Figura 3). 

Figura 3. Mano en capullo de rosa. Upton 
tipo III. Tomado de Tomado de Reséndiz A. 
et al.; Síndrome de Apert. 2013.

El manejo consiste en una valoración inicial 
mediante estudios de imagen con radiogra-
fías, tomografías computarizadas y reso-
nancia magnética nuclear para determinar 
el grado de severidad de la malformación y 
compromiso de estructuras óseas y de par-
tes blandas8.

Una vez evaluado el grado de deformidad 
en manos, se planeara la resolución quirúr-
gica, la cual se sugiere iniciar a los seis me-
ses de edad; desde los tres meses hasta 
los nueve meses de edad, con intervalos de 
cirugía cada 6 meses5,7,8.

En las deformidades Upton tipo I y II se con-
sidera que la técnica de plastia de cuatro 
colgajos en z es adecuada (four-flap z-plas-
ty) y la más utilizada debido a la presencia 
de primer espacio interdigital. Sin embargo, 
en casos más severos como en la deformi-
dad Upton III son insuficientes, por lo que 
se puede utilizar colgajos dorsales a nivel 
del primer espacio interdigital o autoinjertos 
de piel5,7,8.

Las recomendaciones para el tratamiento 
es priorizar la creación del pulgar para lo-
grar pinza entre primer y segundo dedo con 
técnicas tipo osteotomía en la edad de 2-4 
años. Upton recomienda intentar de manera 
agresiva la formación de la pinza mediante 
la combinación de osteotomía con cuña de 
apertura para alargamiento de pulgar  con 
resección de sinostosis de cuarto y quinto 
metacarpiano5,7,8.

En deformidades donde el pulgar tiene sin-
dactilia simple incompleta será suficiente la 
profundización de primer espacio interdigi-
tal. En caso de sindactilia compleja o simple 
completa, se realiza osteotomía de correc-
ción del primer dedo8.

Se describe generalmente una única uña 
en tercer, cuarto y quinto dedo que según 
Upton se puede realizar colgajos paroni-
quiales que representan mejoría sutil en la 
apariencia de los dedos, aunque la mayoría 
de los centros optan por no utilizar colgajos 
especiales para el lecho ungueal3,8.

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo 
masculino de 2 años 1 mes de edad, nacido 
por parto céfalo-vaginal a la edad gestacio-
nal de 37 semanas. No se tienen reportes de 
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los controles prenatales ya que los mismos 
fueron realizados de forma particular. Al na-
cimiento permaneció un mes en el área de 
Neonatología por dificultad para la succión 
al presentar paladar hendido. 

Antecedentes personales: clínicos: diag-
nosticado de síndrome de Apert al naci-
miento. Quirúrgicos: implantación de de-
tractores craneales en febrero del 2019, 
retiro de detractores craneales e implanta-
ción de placa craneal en febrero del 2020. 
Palatoplastia y craneoplastia por fisura pa-
latina en noviembre del 2020. Neurológico: 
retardo leve del desarrollo psicomotriz, ac-
tualmente pronuncia tres palabras.

Al examen físico se evidencia sindactilia 
del segundo al quinto dedo de la mano de 
forma bilateral con espacio interdigital que 
separa el pulgar del resto de dedos. Pulgar 
acortado con desviación hacia radial bila-
teral. Oposición del pulgar (pinza) y movi-
miento no valorables por condición. (Fig. 4 
y 5).

Figura 4. Examen físico, mano izquierda.

Figura 5. Examen físico, mano derecha.

Se realiza radiografía anteroposterior y late-
ral de control de mano donde se observa: 
Derecha: sinfalangismos múltiples, placa 
ósea transversa distal que fusiona segundo 
con el tercer rayo tercero con el cuarto rayo, 
fusión del cuarto con el quinto metacarpo 
(Figura 6). Izquierda: sinfalangismos múlti-
ples, placa ósea transversa distal que fusio-
na quinto rayo con el cuarto y tercer rayo 
con el segundo (Figura 7).

Figura 6. Radiografía anteroposterior y 
lateral, mano derecha.

Figura 7. Radiografía anteroposterior y 
lateral, mano izquierda.

Por los hallazgos mencionados de decide 
ingreso para realización de separación de 
sindactilias de forma bilateral más cosecha 
y colocación de injerto cutáneo abdominal.
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Técnica quirúrgica19

Se planifica, cosecha y configura colgajos 
dorsales tomados de la región abdominal 
para su posterior colocación a nivel dorsal 
posterior a la liberación de las sindactilias 
(Figura 8).

Figura 8. Cosecha de injerto cutáneo 
abdominal.

Planificación de abordajes dorsales y pal-
mares con ayuda de marcador dermográ-
fico con el objetivo de liberar sindactilias y 
crear espacios interdigitales (Figura 9).

Figura 9. Planificación de abordajes.

Incisión y profundización por planos, región 
dorsal, hasta identificación de barras trans-
versas interfalángicas, posterior a lo cual se 
realiza osteotomía y eliminación de las mis-
mas (Figura 10).

Figura 10. Profundización por planos y 
osteotomías de barras transversas.

Cobertura de regiones laterales de los de-
dos con injerto de piel cosechado de la re-
gión abdominal (Figura 11).

Figura 11. Colocación de injerto y sutura 
de piel.

CASOS CLÍNICOS: Tratamiento de sindactilia en paciente con síndrome de Apert
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Seguimiento

Se realiza seguimiento del caso a los 10 
días posquirúrgicos en el cual no se eviden-
cia zonas de necrosis cutánea, adecuado 
tejido de granulación sin dehiscencia de 
suturas, llenado capilar distal menor a 3 se-
gundos (Figura 12). Control posquirúrgico a 
los cuatro meses del procedimiento, en el 
cual se evidencia una cobertura cutánea 
adecuada de los dedos de ambas manos 
y presencia de oposición del pulgar o pinza 
bilateral (Figura 13).

Figura 12. Control posquirúrgico a los 
10 días.

Figura 13. Control posquirúrgico a los 4 
meses.

DISCUSIÓN

Con el pasar de los años se han desarrolla-
do técnicas quirúrgicas más simplificadas y 
comprensibles en cuanto a las anormalida-
des complejas de la mano asociada a SA. 
Los resultados posquirúrgicos van más allá 
de la parte estética debido a que el objetivo 
es conseguir una mano funcional con opo-
sición del pulgar y obtener el movimiento de 
pinza; los cuales son fundamentales para el 
desarrollo de la propiocepción y la motrici-
dad fina. Cabe destacar que la mayoría de 
casos con SA presentan anquilosis de las 
interfalángicas proximales (sinfalangismos). 
En el paciente mencionado se observó en 
las radiografías de control la presencia de 
fusión de partes blandas y hueso (barras 
óseas-cartilaginosas a nivel de falanges 
distales). Motivo por el cual una z plastia 
es insuficiente en este caso debido a que 
se catalogó como una mano Upton tipo II, 
siendo necesario realizar abordajes dorsa-
les y palmares, osteotomía de las barras 
y cobertura cutánea con injerto. Se optó 
en este caso por la configuración de cua-
tro dedos en vez de cinco ya que existe el 
riesgo de necrosis cutánea al tener mayor 
manipulación en el sitio quirúrgico19. Siendo 
lo adecuado valorar una segunda interven-
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ción quirúrgica a partir de los 6 meses de la 
cirugía previa 8. La región abdominal es una 
excelente zona para cosecha y toma de in-
jerto cutáneo ya que la misma nos beneficia 
de la elasticidad y resistencia necesarias 
para la cobertura de la mano. Los controles 
posquirúrgicos evidenciaron buena evolu-
ción del injerto cutáneo con un adecuado 
llenado capilar. A los 4 meses la presencia 
de pinza y oposición del pulgar se hacen 
evidentes, cumpliendo los objetivos que se 
plantearon al momento de la planificación 
quirúrgica con el adicional de la satisfac-
ción por parte de los padres17.
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