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RESUMEN

La acrocefalosindactilia es un pro-

ceso que afecta a la cabeza, manos y
pies, en relación con un cierre precoz
de las suturas craneales y la existencia
de sindactilias y sinóstosis complejas
en manos y pies. Bajo este nombre se
agrupan diversos síndromes, uno de los
cuales es el síndrome de Apert. Las al-
teraciones de los pies y su tratamiento,
objetivo de este trabajo, son las que me-
nos han centrado la atención de los di-
versos autores que se han ocupado de

este tema.

PALABRAS CLAVES: Acrocefalosin-
dactilia. Síndrome de Apert. Pie. Sinós-

tosis.

INTRODUCCIÓN

La acrocefalosindactilia es un proceso
que afecta principalmente a la cabeza,
manos y pies, en relación con un cierre
precoz de las suturas craneales (14) y la
existencia de sindactilias y sinóstosis com-
plejas en manos y pies. En la actualidad
se agrupan bajo este nombre diversos sín-
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dromes, uno de ellos es el síndrome de
Apert descrito por primera vez en 1906
(15,30).

Este síndrome se caracteriza por cur-

sar con alteraciones en cráneo, manos y
pies. Estas últimas son las que menos
han centrado la atención de los autores,
al ser poco frecuente la indicación de tra-
tamiento quirúrgico, por lo que hemos
considerado interesante revisar este as-
pecto del síndrome de Apert.

CASO CLÍNICO

Se trata de un paciente de 14 años de
edad, diagnosticado en otro centro de sín-
drome de Apert y que consulta por pre-
sentar dolor y deformidad en ambos pies.
El embarazo y parto fueron normales, ini-
ciando la deambulación a los 18 meses.
Entre los antecedentes se recoge: craneo-
tomías al mes, dos y cuatro años, varias
intervenciones sobre manos y pies para
solucionar sindactilias entre los dos y cin-
co años, y a los doce años apendicecto-
mía. En varias ocasiones ha precisado pe-
queñas intervenciones de podología,
llevando plantillas desde los cuatro años.
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A la exploración se aprecian altera-
ciones craneofaciales propias del síndro-
me de Apert (Figura 1). La deambulación
es correcta con zapatos. Se aprecia a ni-
vel plantar una gran hiperqueratosis co-
rrespondiente a la cabeza del segundo
metatarsiano. Se observan deformidades
clínicas y radiológicas típicas en manos
y pies (Figuras 2, 3 y 4). También existe
limitación de la supinación y extensión
completa de los codos y de la abducción
del hombro. Se decide limitar la actua-
ción quirúrgica a la onicoexéresis del pri-
mer dedo del pie derecho, motivo de la
consulta, y mantener las plantillas para
facilitar la deambulación.
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Fig. 1 a. Aspecto clínico de la cara y cabeza del
paciente.

Fig. 1 b. Radiografía del cráneo.

Se practican diversos estudios para
descartar otras alteraciones en relación
con el proceso.

- Estudios mediante test de inteli-
gencia WAIS: C.I. de 122 sin discrepan-
cias entre los rendimientos verbales, ma-
nipulativos, etc., situándose dentro de la
normalidad alta;

- Estudios de personalidad: no se
observa ninguna estructura patológica;

- Estudio otorrinolaringológico: exis-
te hendidura palatina con hipertrofia del
paladar;

- Estudio oftalmológico: el ojo de-
recho es normal mientras que el izquier-
do no es valorable por presentar una am-
bliopía que no permite la fijación.

DISCUSIÓN

La patogenia del síndrome de Apert
radica en un defecto que facilita la apa-
rición de sinóstosis por insuficiencia de
los tejidos mesenquimales no osteogéni-
cos, rodeados por núcleos de osificación,
en permanecer como tales en relación
con un fallo de la diferenciación y seg-
mentación del mesénquima primitivo.

Su frecuencia es de 1 caso/200.000 na-
cimientos. Tiene una base genética, trans-
misión mediante un mecanismo autosó-
mico dominante (5,23,25,30), también se
acepta la existencia de casos por muta-
ciones (26).

El síndrome de Apert es una altera-
ción multisistemática que precisa un abor-
daje multidisciplinar. Si existen antece-
dentes familiares se recomienda acudir
a un genetista en búsqueda de consejo
genético (5,12,23,25,26,30); en caso de em-
barazo puede llevarse a cabo un diag-
nóstico prenatal por ecografía (23). Una
vez nacido el niño, la solución de los pro-
blemas se basa en la cirugía precisando
una planificación de los pasos mediante
un completo estudio radiológico y con
T.A.C. para establecer los niveles de ac-
tuación (10,17,27,29,30). En el manejo de
estos pacientes se deben acordar las
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prioridades de actuación para minimizar
las consecuencias de las alteraciones in-
trínsecas al síndrome y de la propia ci-
rugía (1,2,7,11,12,18,20,22,24,29,31).

A nivel del tobillo la alteración más
frecuente es la limitación de la flexión
dorsal. En cuanto al pie encontramos di-
versas alteraciones.

En el tarso no es rara la existencia de
coaliciones óseas que se instauran de for-
ma progresiva con la edad. Se ha des-
crito en edades tempranas la identifica-
ción correcta de todos los núcleos de
osificación para posteriormente aparecer
las sinóstosis hacia los cuatro años de
edad. El alcance definitivo de las sinós-
tosis muchas veces no puede ser deter-
minado hasta alcanzar la madurez ósea
(16). Schauerte y otros autores señalan
como característica la presencia de una
coalición calcáneocuboidea y otra entre
la tercera cuña y el tercer metatarsiano
en torno a los dos años para posterior-
mente presentarse una sinóstosis entre
el escafoides y las cuñas (9). Mah y cols.
(16) consideran que en la edad adulta
ninguna articulación está conservada, a
excepción tal vez de la subastragalina,
aunque todos sus pacientes presentan un
bloqueo clínico de la misma.

En el antepie es típica la alteración
de la tubulación normal de los metatar-
sianos. Es frecuente la fusión, en mayor
o menor grado, del primer y segundo
metatarsiano; también se ha descrito la
duplicación del primer metatarsiano aun-
que con una única cabeza metatarsal. La
existencia de un primer metatarsiano atá-
vico es bastante frecuente (16).

A nivel de los dedos de los pies se
han descrito varias alteraciones. Es ca-
racterística la existencia de sindactilias,
que Bluth y von Torne (9) han clasificado
en tres tipos:

- Tipo I: Sindactilia del 2.°, 3.° y 4.°
dedos, el 1.° y el 5.° dedos están libres.
Aparece en un 12,5% de los casos.
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Fig. 2 a. Aspecto clínico de las manos del pa-
ciente.

Fig. 2 b. Radiografías de las manos.

- Tipo II: Sindactilia del 2.º al 5.º de-
do, el antepie está supinado y el hallux
está en varo y en flexión dorsal. Aparece
en un 30% de los casos.

- Tipo III: La fusión afecta a todos
los dedos, apareciendo un pie en cucha-
rón, presentando los dedos y las uñas
curvadas. Aparece en un 57,7% de los
casos. Estos mismos autores señalan que
un 75% de los casos se afectan manos y
pies de forma simultánea y bilateral.

También es frecuente la fusión de las
falanges de un mismo dedo a nivel de
las articulaciones interfalángicas, a dife-
rencia de las fusiones entre falanges de
diferentes dedos, o de las falanges con
los metatarsianos, que son raras. Las fa-
langes distales pueden estar fusionadas
entre ellas, presentando unas uñas an -
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chas. En todos los casos es característica
la existencia de una rigidez a la explo-
ración clínica de la movilidad de los de-
dos, a pesar de que la radiografía mues-
tre segmentación de las falanges (9).

Fig. 3 a . Aspecto clínico de los pies del paciente.

Fig. 3 b. Radiografías de los pies (Proyección
dorsoplantar).

A nivel del hallux es típico su acor-
tamiento y su desviación en varo y en
flexión dorsal. En muchos casos existe
un ensanchamiento de este dedo por la
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existencia de la duplicación de las falan-
ges, una falange en delta e incluso poli-
sindactilias (9,16).

La existencia de un retropie rígido y
un antepie dismórfico lleva a una alte-
ración de la carga, con una imposibilidad
de transmisión de la carga de la articu-
lación del tobillo al tarso y de éste al
antepié. En los casos de grandes sinós-
tosis no es infrecuente la alteración de
la marcha normal con apoyo a nivel de
borde lateral del pie y callosidades por
sobrecarga a la altura de la cabeza del
quinto metatarsiano. En los casos en que
la rigidez no es tan importante la sobre-
carga afecta principalmente a las cabezas
del segundo y tercer metatarsianos por
un síndrome de insuficiencia del primer
radio como en nuestro caso. De todas
formas, estas alteraciones suelen ser bien
toleradas durante la infancia y adoles-
cencia, pudiendo requerir algún gesto
quirúrgico en la madurez (9,16).

La indicación de la cirugía suele ser
la dificultad para calzarse y los proble-
mas de sobrecarga de los metatarsianos,
que se solucionan mediante diferentes ti-
pos de intervenciones (16).

Es importante conseguir un correcto
alineamiento del primer dedo pudiéndo-
se realizar osteotomías de las falanges,
resecciones parciales de las mismas, ar-
troplastia de resección de la primera ar-
ticulación metatarsofalángica y otros ges-
tos que buscan la limpieza y remodelado
de la articulación. Sobre las sindactilias
de los demás dedos se recomienda una
actitud conservadora ya que no suelen
crear problemas.

Sobre los metatarsianos se puede re-
alizar la resección de puentes óseos exis-
tentes entre ellos, osteotomías de la base
o cuello para favorecer una carga correc-
ta, resección de las cabezas en interven-
ciones tipo alineación metatarsal e inclu-
so la amputación de algún radio y la
posterior reconstrucción del antepié. En
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Fig. 4. Radiografías de los pies (Proyección perfil). a. Lado derecho. b. Lado izquierdo.

ocasiones el nivel de la cirugía es el tar-

so, pudiéndose indicar artrodesis (del ar-
co interno, doble artrodesis) si existen
articulaciones poco móviles y dolorosas
o que presentan una deformidad fija. En
casos de pies que presentan una situa-
ción de fusión de todos los huesos se
pueden llevar a cabo osteotomías medio-
tarsianas que ayuden a una correcta car-
ga. Tras la intervención quirúrgica suele
ser necesario continuar con ortesis para
facilitar la deambulación, así como la ac-
tuación del podólogo para solucionar pro-
blemas del desarrollo de las uñas, prin-
cipalmente la del primer dedo. Cada
caso precisa de un estudio completo de
todos los problemas existentes en el pie
para permitir una indicación personali-
zada (9,16,19,25).

Existen otras alteraciones en estos pa-
cientes. Los rasgos son característicos: la
cabeza es picuda y elongada en el diá-
metro anteroposterior, con una orienta-
ción paralela de los planos de la cara y
la parte posterior del cráneo apareciendo
una situación de hiperpresión endocra-
neal por el crecimiento del cerebro. En
relación con las alteraciones óseas del crá-
neo aparecen en ocasiones alteraciones
de las estructuras intracraneales como
atrofia de circunvalaciones (3,11), ence-
falocele, ausencia del cuerpo calloso (3,8)
o ventriculomegalia (3,4) entre otras
(3,19). Estas alteraciones desembocan en
ocasiones en un retraso mental secun-
dario, que puede evitarse si se llevan a

cabo las intervenciones pertinentes sobre
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los elementos óseos en el momento ade-
cuado (2,3,11,18,22,28). El estudio me-
diante test de inteligencia y los estudios
de personalidad de nuestro paciente no
señalan anormalidades.

Las alteraciones del macizo facial se
caracterizan por una hipoplasia del ma-
xilar, nariz en pico de loro, alteraciones
dentales y de las vías aéreas superiores
a nivel de faringe (7,20,21,30). También
pueden existir alteraciones de las vías
respiratorias bajas (12,21,24,30) con pa-
trones obstructivos que pueden desem-
bocar en un cor pulmonale a largo plazo.
En cuanto a las alteraciones oftalmoló-
gicas destaca la existencia de un hiper-
telorismo, con ojos protuberantes y con
una separación entre ellos mayor de lo
normal y divergencia de los ejes trans-
versales; con los años se establece un es-
trabismo pudiendo existir a corto plazo
otras alteraciones como ambliopía, an-
tropía o ptosis ocular (2,10). Nuestro pa-
ciente presenta una hendidura palatina
con hipertrofia del paladar, el ojo dere-
cho normal y el izquierdo afecto de una
ambliopía que no permite la fijación.

Las otras lesiones que caracterizan
este síndrome son las alteraciones de
las manos, que en general son bilate-
rales. Las alteraciones de las manos
pueden presentar una gradación desde
la mano en manopla a sindactilias que
no afectan a todos los dedos o poli-
dactilias. En casos de gran afectación
la mano se emplea como pala y la pal -
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ma suele tener forma de cuenco
(28,32). El pulgar suele estar individua-
lizado, es corto y presenta una falange
proximal anómala. Es característica la
existencia de una clinodactilia radial
a pesar de lo cual la primera comisura
siempre es deficiente (6,28). Puede apa-
recer una polidactilia (15).

En la extremidad superior se han des-
crito alteraciones de la movilidad de la
articulación escapulohumeral por anoma-
lías de la parte proximal del húmero, con
o sin displasia de la glenoides, y limita-

ción de la abducción como en nuestro
paciente, y una predisposición a presen-
tar una inestabilidad anterior. Puede apa-
recer un bloque óseo en el codo o la fu-
sión a nivel de los huesos del antebrazo,
lo que se acompaña de limitación de la
movilidad en el codo (13,28,30); en nues-
tro paciente existe la limitación de la mo-
vilidad en relación con un codo dismór-
fico. También se han descrito anomalías
vertebrales sin traducción neurológica

(30). En las extremidades inferiores se
ha descrito la existencia de una limita-
ción de la movilidad de las caderas y de
un genu valgo que no comportan limi-
taciones funcionales y no requieren en
principio gestos quirúrgicos (9).

Como resumen de lo anteriormente
expuesto podemos establecer las siguien-
tes conclusiones:

- La acrocefalosindactilia o síndro-
me de Apert es un proceso que precisa
de un abordaje multidisciplinar.

- El tratamiento de las alteraciones
maxilofaciales y craneales debe ser pre-
coz para facilitar el correcto desarrollo
del cerebro, ya que el síndrome de Apert
no comporta necesariamente un retraso
mental.

- El principal objetivo de los ciru-

janos ortopédicos es la solución de las
malformaciones de manos y pies, consi-
guiendo la mayor funcionalidad de am-

bos elementos.
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