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Sinostosis del carpo y el tarso con sinfalangismo
de manos y pies

Estudio familiar

J. M. CORTES, G. GONZALEZ, L. MARQUEZ, J. M. VIVAS y M. QUILES

RESUMEN

Presentamos el estudio clinico y radioldgico de sinostosis del carpo y el tarso con sin-
falangismo en manos y pies de siete sujetos en una familia con trece personas afectadas y

una herencia autosémica dominante.

Descriptores: Sinostosis del carpo y el tarso. Sinfalangia.

SUMMARY

We are presenting a clinical and radiological study of sinostosis of carpus and tarsus
associated with symphalangism in seven of a family of thirteen affected with an autosomal

dominance inheritance.

Key words: Carpal and tarsal fusion. Symphalangism.

AUSTIN en 1951, publicé la asociacidn
de sinostosis del tarso y sinfalangismo.
GEELHOOD, NEEL y DAVIDSON en 1969, pu-
blicaron esta misma asociacidon en dos fami-
lias.

En el presente articulo comunicamos el
estudio familiar, de un cuadro de sinostosis
del tarso y carpo con sinfalangismo, en cin-
CO generaciones, con trece personas afectas,
de las cuales una habia fallecido.

De los doce restantes, siete fueron explo-
rados clinicamente y solo seis radiografica-
mente. Todos mostraron extrafieza y resis-

tencia a nuestro interés, creyéndolo fuera de
lugar, ya que la deformidad les preocupaba
muy poco, y no les impedia hacer una vida
normal.

El paciente indice era un varén de 20
afios, agricultor. Ingresé de urgencia, con un
cuadro de cojera, dolor en la ingle izquier-
da, de una semana de evolucidn, sin presen-
tar fiebre. En la exploracién clinica halla-
mos un muchacho delgado de 170 centime-
tros de estatura, con buen estado general,
marcha claudicante y signo de Trendelen-
burg positivo en el lado izquierdo. En la
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FiG. 1.- Radiografia antero-posterior de ambas manos del enfermo indice, en }a que se aprecia la si-

nostosis del hueso grande y trapezoide, y del semilunar con ;l piramidal. Observese el a.planamlemo

de la superficie articular de todos los metacarpianos y especialmente del primero. Es evidente la sin-
" falangia. :

FIG. 2.- Radiografia oblicua de un pie del enfermo indice, en el que existe fusién del astragalo con el

navicular, y del calcdneo con el cuboides. El segundo y tercer metatarsiano esta fusionado a la se-

gunda y tercera cufia respectivamente. Hay sinfalangia con desaparicion de las articulaciones inter-
falangicas proximales.
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cadera izquierda, no existia flexidon ﬁja; la
flexion era de 907, la adduccién de 20°, la
abduccion de 307, la rotacidon externa de 30°
y la rotacién interna de 10°. En manos y
pies se apreciaba desaparicidn de las lineas
cutdneas de las articulaciones interfaldngicas
de los ultimos cuatro dedos, asi como en las
interfaldngicas distales de los dedos cuarto y
quinto. Presentaba pie plano intenso bilate-
ral, con una flexion plantar de 40°, y una
extension de 10°, a nivel de la articulacion
tibio-peroneo-astragalina. En ambos codos
existia una limitacién de los ultimos grados
de flexion, con limitacién de la supinacidn
de 20°. La flexién de mufiecas era de 70° y
la extension de 45°.

El recuento de leucocitos, la formula, la
velocidad de sedimentacion, el calcio, fosfo-
ro, fosfatasas alcalinas, dcido urico, glucosa,
urea, proteinas totales, proteinograma, eran
normales. Las aglutinaciones tificas, parati-
ficas y melitensis fueron negativas. El estu-
dio analitico de la orina era normal.

El estudio radiografico mostro la existen-
cia de sinostosis del carpo y tarso, asi como
sinfalangia del 2.2, 3.0, 4.y 5.° dedo de am-
bos pies y manos (figuras 1 y 2). En las
radiografias de los codos se apreciaba dis-
plasia de la cabeza del radio, del céndilo
humeral (figura 3). Las radiografias de am-
bas caderas eran normales.

Se le practico puncidn de cadera izquier-
da, de la que se obtuvo un centimetro cubi-
co de liquido sinovial de aspecto y analitica
normal. _

Fue tratado con reposo en cama y trac-
cién blanda de 2’5 kg. en pierna izquierda,
y al cabo de quince dias la movilidad de esa
cadera era normal, permaneciendo en repo-
so en cama sin traccidn durante las siguien-
tes cuatro semanas. Cuando fue visto en
revision a los tres, seis y doce meses, se en-
contraba libre de sintomas y signos a nivel
de su cadera izquierda.

Toda la familia fue llamada para realizar
la exploracion clinica, pero sdlo consegui-
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mos que se presentaran siete de los afecta-
dos. La razon de esa negativa residia en el
hecho de que no aquejaban ningun tipo de
molestias, y rechazaban la ayuda que se les
brindaba.

Uno de los afectados, hermano del pa-
ciente indice, de doce afios de edad, presen-
taba hipoacusia por alteracion de la conduc-
cion dsea.

El cuadro clinico de los otros seis afecta-
dos era bastante semejante: pies planos val-
gos, presencia del tercer maléolo en la parte
interna del pie, con prominencia exagerada
de los tendones peroneos. En los dedos de
las manos y pies era facilmente detectable la
ausencia de las lineas de flexion y extension
de las articulaciones afectadas. La flexo-
extension de codos y la prono-supinacion

FiG. 3.— Radiografia antero-posterior del codo del
paciente indice, en el que se aprecia displasia de
la cabeza radial y condilo humeral.
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FIG. 5.— Radiografia antero-posterior de ambas manos en un nifio de 12 afios, donde es evidente la

fusion dsea de trapezoide y hueso grande, y de hueso ganchoso y piramidal. En el dedo medio de

ambas manos, la epifisis de la falange media se ha unido a la cabeza de la falange proximal. El espa-
cio radiotransparente, que existe, es el cartilago epifisario y no la articulacién interfaldngica (—).

FiG. 6.— Radiografia antero-posterior del medio pie en el que se aprecia la fusién del astrdgalo con el
navicular, y del calcaneo con el cuboides. La segunda y tercera cufia también se hallan fusionadas.
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eran normales. La estatura aunque no se
midid, era obviamente normal para su edad,
en todos ellos.

Los hallazgos radioldgicos tendian a ser
bilaterales y simétricos. En el carpo se hall6
fusién del hueso grande y trapezoide, y del
semilunar con el piramidal. El primer meta-
carpiano presentaba aplanamiento de la epi-
fisis distal; el segundo y tercer metacarpiano
mostraba ligero ensanchamiento metafiso-
epifisario. La imagen radioldgica de la
fusidn clinica de la articulacién interfalangi-
ca de los cuatro ultimos dedos se encontra-
ba en distintos estadios de osificacion segun
la edad del enfermo. La afectacién de la ar-
ticulacion interfaldngica distal de los cuatro
ultimos dedos era variable (figuras 1 y 5).

En el tarso presentaban fusion el astraga-
lo con el escafoides, el calcdneo con el
cuboides y las cufias entre si, y a veces éstas
con el segundo o tercer metatarsiano. El pri-
mer metatarsiano era ancho y corto, y los
cuatro ultimos dedos mostraban afectacion
variable semejante a la de los dedos de la
mano (figuras 2, 6 y 7).

El estudio del arbol genealdgico sugiere
que se trata de una herencia autosémica do-
minante (figura 4). '
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Discusion
En 1970 DuUBOIS publicévun caso de si-
nostosis en pies y manos, junto con displa-
sia de los codos que llamé sindrome de Nie-

vergelt-Pearlman. MURAKAMI en 1975, en
una revisién de la literatura mundial pudo

recopilar diez casos, a los que afiadid tres

mas. Este sindrome consiste en sinfalangis-
mo, fusidon del carpo, fusion del tarso y dis-
plasia de los codos con luxacién o subluxa-
cién de la cabeza radial. Se han descrito
cuatro casos con sinostosis humero-radial o
humero-ulnar, asi como tres casos de sorde-
ra de conduccidn, pero parecen ser anorma-
lidades adicionales. La presencia de una
ligera displasia de codo en el paciente indi-
ce, junto con la sordera de conduccidn en
uno de sus hermanos, nos hizo pensar que
podria tratarse de este sindrome. La no afec-
tacion de los codos en los demas afectados,
indica que se trata mas bien de un cuadro
de sinostosis del tarso y carpo con sinfalan-
gismo, semejante a los publicados por AUs-
TIN y posteriormente por GEELHODD y cola-
boradores.

La fusion dsea del tarso puede darse ade-
mas en la focomelia, hemimelia y otras
grandes anomalias de los miembros.

FIG. 7.- Radiografia lateral del pie en carga, donde se aprecia la fusién del tarso y el plano evidente.
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