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Resumen Incidence of polydactyly in a

Antecedentes. La polidactilia es una ano-
malia congénita caracterizado por la pre-
sencia de mas de cinco dedos en las ma-
nos o/y en los pies. A nivel mundial existen
diferentes registros sobre su incidencia en
distintos paises, pero en Ecuador, el ulti-
mo dato registrado a nivel nacional fue en
el 2008, por lo cual el objetivo de nuestro
estudio es conocer la incidencia actual de
la polidactilia en un hospital pediatrico del
Ecuador.

Pacientes y métodos. Se analizaron los da-
tos de pacientes atendidos con diagndsti-
co de polidactilia en el hospital pediatrico
“Dr. Roberto Gilbert Elizalde”, en el periodo
comprendido entre 2016 y 2020.

Resultados. Se presentd un total de 109 pa-
cientes con diagndstico de polidactilia, con
una tasa de incidencia de 4,02 por cada
10.000 pacientes atendidos, de los cua-
les predomina el sexo masculino, similar
a los estudios reportados a nivel mundial.
La afectaciéon de un solo miembro fue la
presentacion mayormente registrada, se-
guido de la afectacion bilateral y en menor
proporcion, la afectacion en tres y cuatro
miembros. Segun el tipo de polidactilia,
la postaxial es la mas frecuente, pero la
preaxial es la de mayor asociacion a otras
anomalias congénitas. A pesar que es una
anomalia congénita, solo el 19 % del uni-
verso estudiado cuenta con valoracién por
genética.

Conclusiones. Por las caracteristicas clini-
co-epidemioldgicas, la polidactilia requiere
un abordaje multidisciplinario por formar
parte de distintos sindromes; con el obje-
tivo final de restituir la funcionalidad del o
de los miembros afectos, y la integracion
del paciente a la sociedad.

Palabras clave: malformacidon congénita,
polidactilia, postaxial, preaxial

Children s Hospital frorn Guay-
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Abstract

Background. Polydactyly is a congenital
anomaly characterized by the presence of
more than five fingers in the hand or feet.
Globally there is different data about the
incidence in several countries, however in
Ecuador the latest available information is
from 2008. Based on this, our objective is
to know the incidence of polydactyly in a
Pediatric Hospital in Ecuador.

Patients and methods. The analyzed data
included patients with a diagnosis of poly-
dactyly that were treated in the “Children’s
Hospital” in the period between 2016 and
2020.

Results. A total of 109 charts with diag-
nostic of polydactyly were reviewed; the
incidence of polydactyly in our hospital is
4,02/10,000 patients that presented to the
outpatient clinic. It is predominantly seen
in males, just as expected based on the
literature. The most common type of pre-
sentation was the involvement of one ex-
tremity, followed by bilateral involvement
and to a lesser proportion the involvement
of three or all of the extremities. Regard-
ing the type of polydactyly; postaxial is the
most frequent one, but preaxial is more
related to other congenital anomalies. De-
spite the fact that it is a congenital anoma-
ly, only 19 % of the patients involved in this
study were followed up by a geneticist.
Conclusions. Due to the clinical and epi-
demiological characteristics, polydactyly
requires a multidisciplinary approach, as
it is part of different syndromes; with the
ultimate goal of restoring the functionality
of the affected extremity/ies and ultimate-
ly the integration of the patient in society.

Keywords: congenital malformation of
limbs. polydactyly, postaxial, preaxial.
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Introduccion se registraron los siguientes datos: géne-

La polidactilia es una anomalia congénita
caracterizado por la presencia de un ma-
yor numero de dedos de las manos o los
pies. Su etiologia es todavia incierta, pero
se sabe que es una patologia de expresivi-
dad variable con gran heterogeneidad ge-
nética®. Segun su presentacion, la polidac-
tilia puede clasificarse en: polidactilia ra-
dial o preaxial, central y ulnar o postaxial®,
dependiendo de la falange afecta, siendo
la postaxial la mas frecuente, con un 80%
de los casos registrados®. Ademas, puede
presentarse como un defecto aislado, es-
tar asociado a otras anomalias o formar
parte de un componente sindromico®*2,

Las malformaciones congénitas de las ex-
tremidades son muy frecuentes con una
incidencia mundial de 21,5 por 10.000 na-
cidos vivos®, siendo la polidactilia el diag-
nostico individual mas coman.

En Latinoamérica, segun las cifras del
ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino
Americano de Malformaciones Congé-
nitas) hasta el 2014, la polidactilia ocupa
el segundo lugar dentro de todas las mal-
formaciones congénitas registradas en los
hospitales participantes, siendo la malfor-
macién mas frecuente correspondiente al
sistema musculoesquelético®®.

En el Ecuador, segun los datos registrados
en el ECLAMC hasta el 2008, la polidacti-
lia es la malformaciéon con mayor tasa de
incidencia, con un total de 18,4 por cada
10.000 nacidos vivos, seguido del labio le-
porino con 17,3 por cada 10.000 nacidos
vivos't,

El objetivo de este trabajo es conocer la in-
cidencia de la polidactilia en el Hospital de
Nifios “Dr. Roberto Gilbert Elizalde” en la
ciudad de Guayaquil, Ecuador.

Pacientes y metodos

Realizamos un estudio retrospectivo, ob-
servacional donde se incluyen a todos los
pacientes atendidos en el hospital de ni-
fnos “Dr. Roberto Gilbert Elizalde” desde
enero del 2016 a diciembre del 2020 con
diagndstico de polidactilia.

Se revisaron las historias clinicas de to-
dos los pacientes con este diagndstico y

ro, edad, miembro afecto, clasificacion de
la polidactilia (preaxial, postaxial y cen-
tral), asociacién con otras malformacio-
nes congénitas, valoracion por genética y
especialidad quien capta por primera vez
al paciente. Los datos recolectados se in-
gresaron al software IBM SPSS Statistics
version 25 para su analisis y posterior in-
terpretacion.

Resultados

Dentro del periodo de tiempo estudiado,
se registraron un total de 215 paciente
atendidos por primera vez con el diagnds-
tico de polidactilia, de los cuales se des-
cartaron del estudio 106 pacientes por
distintas causas (informacién incompleta,
diagndstico erréneo, entre otros), quedan-
do una poblacién final de 109 pacientes
(tabla ).

De los 109 pacientes, 78 fueron atendidos
por primera vez antes del afio de edad,

raficas de pacientes con Polidactilia
Frecuencia

Variables = 109) %
Edad |
0-1 afo 78 T16%
2 -5 anos 20 183%
6 - 10 afios ] 55% |
> 10 afios 5 4,6%
Género ‘
Hombre 63 57.8%
Mujer a6 42.2%
Cantidad de extremidades afectodas
Uno 82 752%
Dos 23 21,1%
Tres 2 1,8%
Cuatro 2 18%
Clasificacion de la polidactilia
Postaxial 74 679%
Preaxial 32 194%
Central 2 1,8%
Combinade 1 0,9%
Presentacidn de la polidactilio valorade por Genética
Aislado 11 10,1%
Asociado a otras anomalias congénitas 4,6%
Asociado a sindromes 0 0%
Estudios incompletos 4,6%
No valorado por genética BE BO,7%
Primera captacidn
Pediatria 51 468%
Cirugia plastica 24 22%
Traumatologia 22 20,2%
Cirugia pediatrica B 7.3%
Genética 4 3.7 %
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correspondiente al 71,6 % de la poblacion
total, veinte (18,3 %) entre el afio hasta los
cinco afios, seis (5.5 %) entre los cinco has-
ta los 10 afos y cinco (4,6 %) fueron aten-
didos siendo mayores de 10 aiios.

El género de mayor frecuencia fue el sexo
masculino con un total de 63 pacientes
(57,8 %), mientras que 46 pacientes (42,2
%) eran de sexo femenino.

En relacién al nimero de miembros afec-
tos, se observd que la polidactilia en un
solo miembro se presentd en 82 pacien-
tes, equivalente al 75,2 % de la poblacién
estudiada, de los cuales el pie derecho fue
el mas frecuente, presentandose en 28 (26
%) pacientes, seguido de la mano izquier-
da con 20 pacientes (18 %) y la mano de-
recha junto al pie izquierdo por igual en 17
(16 %) pacientes cada uno (figura 1).

Figura 1.

A. Polidactilia preaxial de la mano izquierda.

B. Polidactilia postaxial de la mano derecha.

C. Polidactilia postaxial de la mano izquierda.
D. Polidactilia postaxial del pie izquierdo.

E. Polidactilia postaxial del pie derecho.

Fuente: Hospital de Nifios “Dr. Roberto Gilbert Elizalde”
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La polidactilia que afecta a dos miem- cientes, a diferencia de los miembros su-
bros se reportd en 23 pacientes (21,1 %), periores en ocho pacientes (7 %) (figura
siendo la afectacién de los miembros in- 2), con predominio en el sexo femenino
feriores mas frecuente en 15 (14 %) pa- (p< 0,05).

Figura 2. Polidactilia en radiografias.

A. Polidactilia preaxial de la mano izquierda.
B. Polidactilia preaxial del pie derecho.

C. Polidactilia postaxial del pie derecho.

D. Polidactilia central del pie derecho.

E. Polidactilia postaxial bilateral de las manos.
F. Polidactilia postaxial bilateral de los pies.

Fuente: Hospital de nifios “Dr. Roberto Gilbert
Elizalde”
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La afectacion de tres miembros se presen-
t6 en dos pacientes (1,8 %) que, coinciden-
temente, se presenté la polidactilia en am-
bos miembros inferiores y en el miembro
superior izquierdo. Por ultimo, se observa-
ron dos pacientes (1,8 %) con afectacion
de las cuatro extremidades.

Segun la clasificacion de la polidactilia, se
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observa que la polidactilia postaxial es la
mas frecuente con 74 (67,9 %) pacientes,
seguida de la preaxial con 32 (29,4 %) pa-
cientes, dos casos de polidactilia central
(1,8 %) y un caso en particular en el que el
paciente presentd polidactilia combinada,
con tres miembros, mano izquierda posta-
xial y ambos miembros inferiores con poli-
dactilia central (figura 3, tabla Il).

Figura 3. Polidactilia postaxial bilateral de ambas manos. Fuente: Hospital de nifios “Dr. Roberto Gilbert Elizalde”

Tabla Il. Distribucion de los tipos de polidactilia segun las extremidades afectadas
; Tipo de polidactilia
Extremidades afectadas Preaxial Postaxial Central Combinado
Extremidades superiores 27 24% 18 1:69% =200 . 40 0%
Extremidades inferiores 5 4% 53 509125 22 %20 0%
Extremidad superior e inferior (s) 0 3 3@ 0% e 1%
Total 32 28% 74 6900 220 L 1%
Tabla Ill. Tipos de polidactilia segtin su presentacion clinica*
‘ % Tipo de polidactilia
Presentacion clinica* (n= 21

( ) Preaxial Postaxial Central Combinado
Aislado 5 /1%215:% BimS Yo i Ads 1% 0 0%
Asociado a otras = 5 o 4
anormalidades congénitas 2 e gl g e 0
Estudios incompletos 3 3% 1% 0 0% 1 1%
Total 10 9% 9 8% 1% 1 1%

*Se excluyen los paciente no valorados por genética




En particular, la polidactilia preaxial se aso-
cid6 mayormente a otras anormalidades
congénitas, como sindactilia, ano imper-
forado, macrocefalia y atresia de eséfago,
entre otras (p< 0,05).

De los 109 casos reportados, 21 pacientes
(19 %) fueron valorados por el servicio de
genética. De éstos, la presentacidn clinica
como entidad aislada predominé en 11
(10,1 %) pacientes, cinco casos (4,6 %) pre-
sentaron asociacion con otras anomalias
congénitas como sindactilia, ano imperfo-
rado, macrocefalia y atresia de eséfago en-
tre otras, y en los cinco pacientes restantes
(4,6 %), los estudios genéticos fueron in-
completos (tabla Ill).

Cabe enfatizar que se registraron cinco ca-
sos de polidactilia asociada a sindromes
congénitos como trisomia 21 (dos casos),
sindrome de Gorlin-Goltz, sindrome de
Pierre Robin y sindrome de Beckwith-Wie-
demann, las mismas que fueron excluidas
del estudio por no presentar informacién
completa dentro de la ficha médica regis-
trada.

Siendo nuestra institucién un centro pe-
diatrico, la especialidad que con mayor
incidencia capto por primera vez a los pa-
cientes con diagndstico de polidactilia fue
pediatria con el 47% de los casos, equiva-
lente a 51 pacientes. Posteriormente, fue-
ron derivados a distintas especialidades
quirurgicas. Asi, cirugia plastica capté a 24
pacientes (22%), traumatologia a 22 (21 %)
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de las cuales predomina la polidactilia de
miembros inferiores (p< 0,05), cirugia pe-
diatrica a ocho (8 %) y genética a cuatro (4
%) (tabla 1V).

Discusion

La polidactilia es una de las malformacio-
nes congénitas de miembros mas frecuen-
tes registrados a nivel mundial. Un claro
ejemplo es el estudio realizado a nivel na-
cional en Corea del Sur, donde se recopilo
informacion estadistica desde el 2007 al
2016 de pacientes con anomalias congéni-
tas del miembro superior, donde el diag-
ndstico de polidactilia fue el mas frecuente
en todos los afos, correspondiente al 49,2
% del total de pacientes estudiados®. En
un estudio retrospectivo realizado en Ni-
geria en un periodo de 10 afios, la anoma-
lia congénita de la mano mas frecuente
fue la sindactilia (72,2 %), seguida de la
polidactilia (21,3 %)°. En el Ecuador hasta
el 2008, la polidactilia fue la malformacién
congénita con mayor tasa de incidencia
registrado con un total de 18,4 por cada
10.000 nacidos vivos!t. En nuestro estudio,
la tasa de incidencia fue de 4,02 por cada
10.000 pacientes atendidos por primera
vez en la consulta externa de nuestro cen-
tro hospitalario.

La edad promedio de los pacientes que
acudieron por diagndstico de polidactilia
fue de 1,8 afios de edad, con una mayor
frecuencia antes del afio de edad (72 % del
total de la poblacién), al igual que el estu-

Tabla IV. Distribucion de la extremidad afectada seguin su atencion por
primera vez
Extremidad afecta
Especialidad de atencién . [ Extremidad
primaria Extremidad  Extremidad superior e

superior Inferior inferior
Pediatria 28 26% 22 20% 1 1%
Cirugia plastica 11 10% 13 12% 0 0%
Traumatologia 3 B 157 T ) 16% 2 2%
Cirugia pediatrica 2% 6% O 0%
Genética 1% 2:% 15 1%
Total e e a5 L B (0 I S\ ST 4 %
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dio reportado por Michael et al. sobre la
poblacién nigeriana con anomalias congé-
nitas de manos diagnosticados entre unoy
doce meses, con un total de 45,9 %°. Se de-
bes mencionar que, a diferencia de los pai-
ses desarrollados, en el Ecuador no existe
un registro sistematizado a nivel nacional
de las anormalidades congénitas diagnos-
ticas desde el nacimiento, por lo que para
nuestro estudio se tomd en cuenta a los
pacientes que acuden por primera vez a la
consulta externa o recién nacidos ingresa-
dos con diagndstico de polidactilia.

Se describe a nivel mundial, que la poli-
dactilia es una patologia que afecta mayor-
mente al sexo masculino, dato ya citado en
los estudios afirmados por Cifuentes et al.
en Chile, y por Ortiz et al, en México**. En
nuestra poblacién coincidimos con los re-
sultados a nivel mundial, presentandose
un total de 63 pacientes (58 %) de sexo
masculino que predomina levemente so-
bre el femenino con 46 pacientes (42 %).

A pesar de que la polidactilia en un solo
miembro es la presentacidn mas frecuen-
te, no se debe olvidar que existen casos en
las cuales se presenta una afectacion de
ambos miembros, sean superiores (7 %) o
inferiores (14 %), en contraste con los re-
sultados reportados en México, donde la
bilateralidad de la polidactilia postaxial fue
mas frecuente en los miembros superiores
(44,7 %) sobre la presentada en los miem-
bros inferiores (27,38 %)* La bilateralidad
de la polidactilia también fue registrada en
un estudio realizado por Michael et al. que
se observd en el 23,9 % de las anomalias
de congénitas de mano por duplicacién®.

Aunque dentro de la bibliografia consul-
tada, no hubo registros de afectacion de
tres miembros, en nuestro estudio se pre-
sentaron dos casos con ésta particularidad
(afectacién de mano izquierda y ambos
miembros inferiores en ambos casos),
ademas de dos casos con polidactilia en
las cuatro extremidades. Desconocemos
si existe algln registro mundial de éstos
ultimos casos mencionados, pero la im-
portancia que esta situacién representa
a nivel genético debe ser considerada en
futuros estudios, ya que algunos autores
sugieren que la polidactilia en manos y la
polidactilia en pies, son dos entidades di-
ferentes, por el componente genético me-
nor en la del pie**3.

Segun la clasificacién de la polidactilia,
coincidimos con las estadisticas interna-
cionales donde la polidactilia postaxial es
la mds frecuente'* (68 %), con un mayor
predominio en el miembro inferior, en con-
traste con el estudio reportado en México
donde se comunicd una mayor frecuencia
de la polidactilia postaxial en miembros
superiores (63 %)*. En cuanto a la polidac-
tilia preaxial, es mas frecuente en la mano,
de predominio en la mano derecha® (13
%), al igual que el estudio realizado por
Pérez-Gonzdlez et al. en México con un
predominio de la polidactilia preaxial en la
mano derecha (68 %).

La polidactilia preaxial es la mas frecuente
asociada a otras anormalidades congéni-
tas, como la demostrada en nuestro estu-
dio con sindactilia, ano imperforado, ma-
crocefalia y atresia de eséfago, entre otras.

A pesar que es una patologia que se pre-
senta de manera aislada en mayor propor-
cion, es importante que sea valorado por
un genetista por la gran variabilidad ge-
nética que puede asociar. Ademas, puede
implicar algun riesgo de recurrencia en la
familia®.

Como hospital pediatrico, los paciente
acuden al control de nifio sano, donde el
pediatra es quién realiza el diagndstico de
polidactilia y por el hallazgo encontrado, el
paciente es derivado en la mayoria de oca-
siones al servicio de cirugia plastica para
su resolucién quirurgica; ésta condicién se
cumple cuando hablamos de la polidactilia
en miembros superiores, pero cuando se
trata de polidactilia de miembros inferio-
res, éstas son derivadas, o llegan directa-
mente con mayor frecuencia al servicio de
traumatologia por lo que deberia existir un
consenso sobre qué departamento debe
manejar los casos con diagndstico de po-
lidactilia.

Conclusiones

La polidactilia es una patologia pediatrica
gue requiere un abordaje multidisciplina-
rio. Su presentacion como componente de
distintos cuadros sindrémicos denota la
importancia de la valoracién por un gene-
tista previo a su tratamiento, con el obje-
tivo final de restituir la funcionalidad del o
de los miembros afectos, y la integracién
del paciente a la sociedad.
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