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Caso clínico 

Ectrodactilia del pie. Reporte de dos casos

Rivas A,* Campagnaro J,** García Y,*** Brito M,**** Morantes J***

Hospital Universitario de los Andes, Venezuela

RESUMEN. Antecedentes: La ectrodactilia es 
una malformación congénita caracterizada por la 
presencia de hendiduras en los pies acompañada 
de agenesia e hipoplasia de los metatarsianos y 
falanges. Es un desorden genético muy poco fre-
cuente, con una incidencia de 1:90,000-100,000 
nacimientos vivos y no está ligada al sexo. Su pa-
trón genético es de tipo autosómico dominante con 
penetrancia genética variable. El diagnóstico es 
clínico al momento del nacimiento; sin embargo, 
puede ser prenatal mediante ultrasonografía desde 
el primer trimestre de gestación. El manejo de la 
ectrodactilia incluye tanto el tratamiento quirúr-
gico como el no quirúrgico. Métodos: Se revisó el 
archivo de historias médicas desde enero 2005 a 
enero 2010, se incluyeron todos los pacientes con 
diagnóstico de ectrodactilia. Se encontraron dos 
pacientes que fueron tratados quirúrgicamente a 
los cuales se les realizó un seguimiento mínimo de 
tres años. Resultados: La evolución a largo plazo 
fue favorable permitiendo el uso de calzado y la 
marcha. No se evidenciaron recidivas o compli-
caciones. Los resultados fi nales fueron buenos de 
acuerdo a la escala de Tani y colaboradores. Discu-
sión: De acuerdo a nuestros resultados a mediano 
y largo plazo en el manejo de estos dos casos de 
ectrodactilia, recomendamos la combinación del 
tratamiento ortopédico conservador, como pre-
paración para la cirugía, y la resolución defi nitiva 
mediante cierre de la hendidura. El tratamiento 

ABSTRACT. Background: Ectrodactyly is a 
congenital malformation characterized by the 
presence of clefts in the feet accompanied by apla-
sia and hypoplasia of the phalanges and metatar-
sals. It is a rare genetic disorder with an incidence 
of 1:90,000-100,000 live births and it is not linked 
to sex. Its genetic pattern is autosomal dominant 
with a variable genetic penetrance. Clinical diag-
nosis is made at birth, however it can be prena-
tal through ultrasound during the fi rst trimester. 
Management of ectrodactyly includes both sur-
gical and non-surgical treatment. Methods: We 
reviewed the archive of medical histories from 
January 2005 to January 2010, we included all 
patients with an ectrodactyly diagnosis. We found 
two patients who were treated surgically and were 
followed-up for three years. Results: The long term 
evolution was favorable, allowing the patient to 
wear shoes and walk. There were no recurrences 
or complications observed. The fi nal results were 
good according to the Tani et al scale. Discussion: 
According to our medium and long term results in 
the management of these two cases of ectrodactyly, 
we recommend the combination of conservative 
orthopedic treatment as preparation for surgery 
and the fi nal resolution with closure of the cleft. 
The surgical treatment performed and appropri-
ate postoperative management allowed the patient 
to wear shoes, to improve function and appearance 
in both cases.
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Introducción

La ectrodactilia es una malformación congénita de las 
extremidades que se caracteriza por la presencia de una 
hendidura central en las manos y pies, acompañada de age-
nesia e hipoplasia de los metatarsianos, metacarpianos y 
falanges. Se deriva de las raíces griegas ektroma (abor-
to) y daktylos (dedos). También se conoce con los nom-
bres de «crab-claw foot», «cleft foot» o «split foot», en 
inglés; «pied dhomard», en francés, o «pie hendido» en 
español.1,2,3,4 Fue descrita por primera vez en 1829 por Von 
Walther y Cruvelhier fue el primero en utilizar la denomi-
nación «crab-claw foot» o «pies en tenazas de cangrejo», 
en 1842.1,2

Es un desorden genético muy poco frecuente, con 
una incidencia de 1:90,000 por 100,000 nacimientos vi-
vos, no está ligada al sexo y constituye aproximadamen-
te 1.5% de las malformaciones del pie. Puede ser uni- o 
bilateral y acompañarse de otras deformidades, presen-
tarse en forma aislada o simultáneamente con iguales 
deformidades en las manos. Frecuentemente se presenta 
como parte de un síndrome que se acompaña de alte-
raciones oculares, bucomaxilares, auditivas o renales. 
Este síndrome se conoce como síndrome «ectrodactilia, 
displasia ectodérmica y hendidura» o EEC, por sus si-
glas en inglés.2,3

La etiología principal es genética, pero se ha relacio-
nado con algunos agentes teratogénicos, como por ejem-
plo los derivados del ácido retinoico, el cadmio, etanol, 
cafeína, cocaína y ácido valproico, entre otros. Es de tipo 
autosómico dominante, con penetrancia genética varia-
ble que en la mayoría de los casos, es incompleta, aunque 
también se han descrito algunos casos autosómicos recesi-
vos.1,2,5,6,7,8 Las deformidades son ocasionadas por altera-
ciones cromosómicas estructurales asociadas a mutaciones 
en cinco diferentes locus (SHFM1 en 7q21.3; SHFM2 en 
Xq26; SHFM3 en 10q24; SHFM4 en 3q27 y SHFM5 en 
2q31).2,6,7,8

Las alteraciones antes mencionadas afectan el proceso de 
inducción de la cresta ectodérmica apical sobre el mesoder-
mo en la quinta semana del desarrollo embrionario, previo 
al momento de la formación de los rayos digitales en la sex-
ta semana, lo cual modifi ca el proceso de diferenciación de 
los dedos, que ocurre aproximadamente en la séptima se-
mana.2,3,4,7

El diagnóstico es clínico al momento del nacimiento; sin 
embargo, puede ser prenatal y se hace con ultrasonografía 
desde el primer trimestre de gestación.2,5,9,10

Abraham y colaboradores11 describieron un sistema de 
clasifi cación clínica basado en la severidad de la deformi-
dad, que divide estas alteraciones en tres tipos. En el tipo 
1 o pie hendido parcial central, se observa una hendidura 
o defi ciencia del rayo central sin separación de los rayos 
medial o lateral; el tipo 2 o pie hendido completo presenta 
una hendidura central profunda que alcanza los huesos del 
tarso y en el tipo 3, hay una ausencia completa del primer al 
quinto rayo.

Por su parte, Blauth y Borisch12 hacen una clasifi cación 
basada en la morfología radiográfi ca de la malformación, 
dividiéndola en seis grados de acuerdo con el número de 
metatarsianos involucrados.

En esta comunicación presentamos dos casos de pacien-
tes con ectrodactilia de los pies tratados en nuestro servicio, 
que fueron seguidos a largo plazo. El objetivo es mostrar 
nuestra experiencia en el tratamiento quirúrgico de esta 
poco frecuente malformación.

Estudio retrospectivo donde realizamos una búsque-
da en los archivos de historias clínicas de nuestro hos-
pital en el período comprendido entre Enero de 2005 
y Diciembre de 2010. Se incluyeron todos los pacien-
tes que acudieron a nuestra consulta con diagnóstico 
de ectrodactilia del pie. Se encontraron dos pacientes, 
de sexo femenino, una con ectrodactilia bilateral de los 
pies y otra con ectrodactilia bilateral de pies y manos. 
Ambas pacientes fueron tratadas quirúrgicamente. El 
seguimiento fue de dos años para la primera y de tres 
para la segunda.

Se utilizaron la clasifi cación clínica de Abraham y cola-
boradores11 y la radiológica de Blauth y Borisch.12 La eva-
luación de los resultados fi nales se realizó de acuerdo con el 
sistema propuesto por Tani y su grupo,3 que se basa en los 
resultados cosméticos, funcionales y radiológicos. El pun-
taje máximo es de 10 puntos, donde 9 a 10 se consideran 
excelentes resultados; 7 y 8, buenos; 5 y 6, regulares y me-
nores a 5, pobres. Se obtuvo la autorización y consentimien-
to informado de los tutores representantes por ser menores 
de edad.

Este trabajo fue realizado con recursos propios sin sub-
venciones.

quirúrgico realizado y el adecuado manejo posto-
peratorio permitieron el uso de calzado, mejorar la 
función y apariencia en ambos casos.

Palabras clave: anormalidades, pie, ectrodacti-
lia, pie hendido.

Key words: anormalities, foot, ectrodactyly, 
cleft foot.
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para la marcha (Figura 5). El resultado final se calificó 
como bueno (nueve puntos según la escala de Tani y co-
laboradores).

Caso clínico 2

Paciente femenina de 14 años, portadora de ectrodactilia 
bilateral de los pies, con antecedentes de ectrodactilia bila-
teral de los pies en su madre y abuela materna. Primogéni-
ta de un matrimonio no consanguíneo. La paciente estudia 
secundaria, con buen desempeño escolar. Acude a consulta 
por presentar imposibilidad para el uso de calzado común.

El examen físico evidenció sindactilia del cuarto y quinto 
dedos y hallux valgus severo bilateral (Figura 6). Radio-
lógicamente, sólo hay tres metacarpianos y falanges en el 
primero y quinto dedos en ambos lados (Figura 7).

La deformidad se clasificó como una ectrodactilia 
tipo 2 de Abraham y grado IV de Blauth y Borisch. 

Figura 1. Fotos clínicas de ambos pies del caso 1.

Figura 2. Fotos clínicas de ambas manos del caso 1.

Figura 3. Radiografía anteroposterior de ambos pies del caso 1.

Presentación de los casos

Caso clínico 1

Paciente femenina de ocho años, segunda hija de un ma-
trimonio no consanguíneo, portadora de ectrodactilia bilate-
ral de pies y manos, quien acudió a consulta por presentar 
dolor y limitación para el uso de calzado común. No había 
antecedentes familiares de malformaciones congénitas de 
ningún tipo. La niña era estudiante de primaria, con buen 
desempeño escolar.

En los pies se evidencia hendidura central con sindactilia 
bilateral del cuarto y quinto dedo, inversión de los mismos y 
hallux valgus bilateral (Figuras 1 y 2).

En la radiografía simple de pies se observa la presencia 
de tres metatarsianos con fusión del tercero y cuarto del lado 
derecho. Desarrollo bilateral de falanges en el primer dedo y 
de los dedos quinto izquierdo y cuarto derecho (Figura 3).

No se detectaron otras alteraciones dismórfi cas y la valo-
ración antropométrica fue normal. Tampoco se encontraron 
otras alteraciones físicas o sistémicas al momento del exa-
men. Se clasifi có como una ectrodactilia tipo 1 de Abraham 
y grado IV de Blauth y Borisch.

Antes de tratarla quirúrgicamente, se le ofreció un tra-
tamiento ortopédico conservador con cinchas metatarsales 
y separadores de dedos. La corrección quirúrgica se hizo 
mediante la supresión de la hendidura central en pies y ma-
nos con sindactilias lineales, realineación de las falanges 
del cuarto y quinto dedos y corrección bilateral del hallux 
valgus, mediante osteotomías en la base de las falanges y 
osteodesis con alambres de Kirschner (Figura 4).

En el postoperatorio se colocaron cinchas metatarsales 
durante un mes. No hubo complicaciones en el período 
postoperatorio. Esta paciente se mantuvo en observación 
por dos años, sin evidencia de complicaciones o recidi-
vas. Desde el punto de vista mecánico y funcional, los pies 
permiten el uso de calzado común sin dolor o limitaciones 
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Figura 4. Radiografía anteroposterior postoperatoria de ambos pies del 
caso 1.

Figura 5. Fotos clínicas del caso 1 a los dos años del postoperatorio sin y 
con calzado.

Figura 7. Radiografía anteroposterior de ambos pies del caso 2.

Figura 6. Fotos clínicas de ambos pies del caso 2.

Como medidas de preparación para la cirugía, se utili-
zaron cinchas metatarsales y separadores de dedos. Pos-
teriormente, se realizó la corrección quirúrgica median-
te la supresión de la hendidura central con sindactilias 
de tipo lineal. El cierre del espacio intermetatarsiano se 
efectuó con osteotomías de la base del primer y quinto 
metatarsianos y osteodesis con alambres de Kirschner 
(Figuras 8 y 9).
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En el postoperatorio se indicaron cinchas metatarsales 
durante un mes. La evolución fue favorable. Se mantuvo en 
observación durante tres años, sin que se hubiesen presen-
tado complicaciones o recidivas, con tolerancia del uso de 
calzado común sin limitaciones para la marcha (Figura 10). 
Los resultados fi nales fueron buenos (nueve puntos), según 
la escala de Tani y colaboradores.

Discusión

En la mayoría de los casos, los pies de los pacientes con 
ectrodactilia son funcionales y no presentan problemas o li-
mitaciones mecánicas. Sin embargo, la incapacidad para el 
uso de calzado común asociada a dolor es el principal moti-
vo de consulta.3,4,8,10,13

El manejo de esta malformación requiere, por lo general, 
tratamiento quirúrgico; sin embargo, esto depende del grado 
de la deformidad y del compromiso funcional. En todo caso, 
el tratamiento debe individualizarse a cada paciente y el ob-
jetivo principal, más allá de las implicaciones estéticas, es 
devolver el tamaño y proporciones normales para conseguir 
funcionalidad del pie y que pueda adaptarse al uso de cal-
zado común, sin dolor o limitaciones para la marcha.3,4,13,14

El impacto psicológico que tiene esta malformación es 
importante, por lo que el tratamiento es un verdadero reto 
para el cirujano de pie y tobillo.

El manejo de la ectrodactilia incluye tanto el tratamien-
to conservador no quirúrgico como el quirúrgico. El trata-
miento no quirúrgico incluye la utilización de distintos tipos 
de ortesis, separadores de dedos y cinchas metatarsales que 
permiten una mejor alineación del pie.3,4

El manejo quirúrgico debe ser adaptado a cada paciente 
y puede ir desde el cierre de partes blandas y amputación 
de dedos, hasta reconstrucciones anatómicas, funcionales y 
estéticas; en ocasiones, se plantea el uso de prótesis.1,3

Los principios de la cirugía reconstructiva de la ectrodac-
tilia de los pies, según Tani y colaboradores,3 son: 1) cierre 
de la hendidura hasta cierto nivel; 2) mantener la simetría 

Figura 8. Fotos clínicas postoperatorias del caso 2.

Figura 9. Radiografía anteroposterior postoperatoria de ambos pies del 
caso 2.

Figura 10. Fotos clínicas a los tres años del postoperatorio sin y con cal-
zado del caso 2.
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tridimensional y 3) preservar la posición de los rayos ex-
ternos para prevenir el colapso y deformidades en valgo de 
los dedos.

De acuerdo con la clasifi cación de Abraham y su gru-
po,11 las tipo 1 deben ser tratadas con sindactilización de 
los tejidos blandos y –si es preciso– osteotomía correctora 
del hallux; las tipo 2 requieren cirugías reconstructivas del 
medio y antepie, con sindactilización de los tejidos blandos 
y osteotomías correctoras; por último, las tipo 3 no deberían 
ser susceptibles de tratamiento quirúrgico, excepto para de-
formidades asociadas, como por ejemplo, el pie equino.

Muchos autores coinciden que el tratamiento operatorio 
busca mejorar la función del antepie para el apoyo, marcha 
y carrera, así como el mejoramiento estético y la capacidad 
para el uso de calzado común.3,4,13,15,16 Alliey y su equipo4 re-
comiendan, previo a cualquier cirugía reconstructiva, el uso 
de medidas ortopédicas estrictamente conservadoras, como 
la utilización de separadores de dedos y cinchas metatarsa-
les, que permiten una mejor alineación del pie mientras éste 
es preparado para la cirugía y mantenerlas en el postopera-
torio para evitar la tendencia natural de desviación hacia la 
hendidura original.

De acuerdo con nuestros resultados a mediano y largo 
plazo en el manejo de estos dos casos de ectrodactilia, re-
comendamos el uso de medidas ortopédicas conservadoras, 
como la utilización de cinchas y ortesis, como preparación 
para el tratamiento quirúrgico defi nitivo y mantenerlas en el 
postoperatorio para evitar las recidivas.

El tratamiento quirúrgico reconstructivo realizado en 
ambos casos y el adecuado manejo postoperatorio permitie-
ron mejorar la función y apariencia, alcanzando los objeti-
vos primarios del manejo de la ectrodactilia.
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