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Resumen

El propésito de este articulo es mostrar la opcion terapéutica
adoptada en un caso clinico de una malformacion congénita
de duplicidad ungueal; a la vez que mostrar una revision de
las afecciones, que al igual que la duplicidad ungueal, cursan
con la aparicién de dos unas completas en un mismo dedo.
Para realizar un diagndstico diferencial entre la polisindactilia,
la polioniquia y la duplicidad ungueal el examen de la es-
tructura dsea resulta imprescindible, la aparicion de elemen-
tos 0seos duplicados en todo el dedo, caracterizaria la polisin-
dactilia; la existencia de falanges distales bifidas o bipartitas
seria caracteristico de la polioniquia y la ausencia de elemen-
tos 6seos supernumerarios el determinante de la duplicidad
ungueal, si bien muchos autores denominan la aparicion de
ufas supernumerarias polioniquia sin realizar diferenciacion.
Por ello mostramos el analisis de las radiografias realizadas
en el caso clinico, que resultaron concluyentes para el diag-
nostico definitivo.

La aparicion de dos unidades ungueales completas, latera-
lizadas hacia los bordes medial y lateral del segundo dedo del
pie derecho, producia una deformidad en el dedo desde el
nacimiento. A pesar de que el paciente asistié por primera
vez a consulta a los 15 meses de edad, optamos por esperar 6
meses para analizar si alguna de las dos unidades ungueales
adoptaba una posicion dorsal y un mayor tamano para reali-
zar las funciones biomecanicas de la una.

El buen resultado en un caso tratado con anterioridad, en el
que existia la misma deformidad, fue determinante para reali-
zar una reseccion total de la una situada en el borde lateral y al
mismo tiempo realizar una reseccion de los tejidos circundan-
tes, que dotaban al dedo de mayor volumen en la zona distal.
Los objetivos de la intervencion eran restablecer la funcion
biomecanica de la una, posibilitar el uso de calzado normal,
mejorar la estética del pie y prevenir futuras afecciones.

El resultado de la intervencion quirtrgica fue satisfactorio,
sin embargo la lateralizacion hacia medial de la Unica una
existente y la ausencia de osificacion de la falange distal nos
hacen prever la necesidad de aplicacién de tratamientos
quiropodoldgicos y ortopodoldgicos en un futuro.

Palabras clave: Duplicidad ungueal. Polioniquia. Malforma-
cién congénita.

Summary

The intention of this article is to show the adopted therapeu-
tic option in a clinical case of a congenital malformation of a
duplication of the nail, with a revision of the affections, that
like in the duplication of the nail, attends with the appear-
ance of two complete nails in a same finger.

In order to make a diagnosis differential between polysyn-
dactyly, polyonychia and the duplication of the nail the exami-
nation of the bony structure turns out essential, the appear-
ance of duplicated bony elements in all the finger, would char-
acterize polysyndactyly; the bifid or bipartite distales phalange
existence would be characteristic of polyonychia, and the ab-
sence of supernumerary bony elements the determinant of the
duplication of the nail. Nevertheless, many authors denomi-
nate the appearance of supernumerary nails, polyonychia, with-
out making any differentiation. Because of this, we include the
radiological analysis made in the clinical case, that they were
conclusive for the definitive diagnosis.

The appearance of two complete nail units, with a lateral de-
viation towards the medial and lateral edges of the second
right toe, it produced a deformity in the finger from the birth.
Although the patient was diagnosed at the age of 15 months,
we took the choice of waiting for 6 months to analyze if some
of the two nail units, assumed a dorsal position and a greater
size to make the biomechanic functions of the nail.

The satisfactory results in a previously treated case, in which
existed the same deformity, was determining to make a total
resection of the nail located in the lateral edge and, at the
same time, to make a resection of the surrounding tissues,
that provide the finger a greater volume in the distal zone.
The objectives of the surgery were to restore the biomechanic
function of the nail, to make possible the use of normal foot-
wear, to improve the aesthetic of the foot, and to prevent fu-
ture affections.

The result of the surgery was satisfactory, nevertheless lateral
deviation towards the medial line, of the only existing nail
and the absence of ossification of the distal phalange, make
us foresee the necessity of orthotics and chiropody treatments
in the future.

Key words: Duplication of the nail. Polyonychia. Congenital
malformation.
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Introduccion

Los defectos congénitos ungueales son de rara
aparicion, entre estos defectos congénitos pode-
mos encontrar alteraciones como: Anoquia, au-
sencia de la ufia; las alteraciones del tamano como
la macroniquia o la microniquia o las alteracio-
nes congénitas por duplicacién dentro de las cua-
les encontramos dos entidades, diferenciadas por
H. Zaun, la Polioniquia y la Duplicidad ungueal.
Las alteraciones congénitas ungueales por dupli-
cacion se corrigen mediante intervencion quirur-
gica.

Fruto de la colaboracién con un servicio de ciru-
gia pediatrica recibimos el caso clinico que a con-
tinuacidn presentaremos. Se trataba de un pacien-
te de 15 meses de edad que diagnosticamos de
duplicidad ungueal congénita y ausencia de osi-
ficacion de la falange distal, al que se le realizo
una reseccion total de una de las ufias.

Caso clinico

En Marzo de 2001 acude a consulta un nino de 15
meses que presenta desde el nacimiento una alte-
racion en el segundo dedo del pie derecho, dicha
alteracion se manifiesta por la aparicion de dos
unas completas (Figura 1).

En la primera visualizacion el nino habia sido
diagnosticado de polidactilia, dado que esta alte-
racion se manifiesta a la inspeccion visual por la
aparicion de doble una en un mismo dedo y el
engrosamiento del mismo.

Al realizar la historia clinica se revela que no exis-
te ningln antecedente relacionado con la defor-
midad; ello se deduce por los siguientes datos:

— Antecedentes personales: se trata de un recién
nacido a término, con un peso de 3,100Kg,
valor que se encuentra dentro de la normali-
dad, el Test de Apagar al nacimiento tenia un
valor de nueve, también dentro de la norma-
lidad. No existian antecedentes patoldgicos
ni quirurgicos de interés ni alergias conoci-
das. A excepcion de la deformidad del 2do
dedo del pie derecho que es detectada en el
momento del nacimiento.

— Antecedentes familiares: no existen anteceden-
tes familiares relacionados con la malforma-
cion, ni otras afecciones de interés.

— Exploracion general: al realizar la exploracién
general se deduce que es un nifio con un desa-
rrollo fisico y psicomotor normal. No existe nin-
guna alteracién en la exploracién cardio-

pulmonar, abdominal ni en la otorrinolarin-

gologica.
Ante la sospecha de que pueda tratarse de una
polidactilia se procede a realizar distintas pro-
yecciones radiograficas para localizar la altera-
cion Osea. Al observar la radiografia podemos
comprobar que no existen elementos 6seos super-
numerarios, si no que por el contrario existe una
ausencia de osificacion de la falange distal de di-
cho dedo (Figura 2).
Los restantes elementos 6seos del pie se encuen-
tran dentro de la normalidad, aparece el ntcleo
de osificacion primario de calcdneo, astragalo,
cuboides, tercera cuna; los centros de osificacion
diafisarios de los metatarsianos y de las falanges,
a excepcion de la falange distal del segundo dedo del
pie derecho.
Ademas se realiza una analitica sanguinea en la
que todos los valores bioquimicos, del hemograma
y la coagulacion son normales, valores que se re-

Figura 1. Alteracion en el segundo dedo del pie derecho,
dicha alteracion se manifiesta por la aparicion de dos
ufias completas

Figura 2. Ausencia de osificacion de la falange distal
del dedo
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petiran en la analitica previa a la intervencién
quirdrgica.

Documentacion bibliografica
y casuistica

Ante la necesidad de intervenir sobre la deformi-
dad procedimos a realizar una busqueda biblio-
grafica para documentarnos sobre cual podia ser
el origen de la deformidad y cual era la forma mas
correcta de tratarla. Los principales objetivos eran
conocer la etiologia de la malformacion, el posi-
ble momento del desarrollo embrioldgico en el que
se habria producido y que tratamiento podria re-
sultar el mds correcto.

Sobre la etiologia de la deformidad, A. Viladot
afirma que las alteraciones bilaterales tienden a
seguir un patrén de herencia mendeliana, forman-
do muchas de ellas parte de sindromes; y sin em-
bargo los defectos unilaterales son generalmente
de tipo no genético; por ello en nuestro caso des-
cartamos el origen genético al ser una lesion uni-
lateral y al no existir familiares con alteraciones
iguales o similares. De este modo debemos bus-
car el origen de la malformacién en la actuacion
de una noxa patdgena que habria actuado en al-
gtin momento del desarrollo embriolégico causan-
do la duplicacion de la ufia y la ausencia de osifi-
cacion de la falange distal.

En la embriologia humana se considera que du-
rante la séptima semana de gestacion, la conden-
sacion de tejido mesenquimatoso en las placas
podalicas forman los rayos digitales. En la punta
de cada uno de ellos una parte del reborde
ectodérmico apical induce al desarrollo primiti-
vo de las falanges. Sera a lo largo de la octava se-
mana cuando por medio de la apoptosis se pro-
duzca la separacion de los dedos.

El inicio del desarrollo embriolégico ungueal se
produce con la formacion en la punta de cada dedo
de los campos de epidermis o campos ungueales,
aproximadamente en la décima semana de desa-
rrollo embrionario. Posteriormente se produce
una migracion hacia la zona dorsal de estos cam-
pos, y en los bordes se rodean de pliegues de epi-
dermis que originaran lo pliegues ungueales. Las
células del pliegue proximal crecen sobre los cam-
pos y se queratinizan dando lugar a la placa
ungueal.

Por ello podriamos deducir que la actuacion de
una noxa entre la séptima y undécima semana de
desarrollo embrionario ha causado la malforma-
cion existente.

Para planificar la actuacion terapéutica correcta
nos dispusimos a realizar una busqueda de casos
similares que nos guiasen en la actuacion. En el
mismo servicio de Cirugia pediatrica, con el que
mantenemos la colaboracion, en Julio de 1997 se
habia tratado un caso de duplicidad ungueal que
estaba igualmente acompanado de ausencia de
osificaciéon de falanges, ampliandose la malfor-
macion 6sea en aquel caso a ausencia de falange
distal y media. El dedo afectado era, igualmente,
el segundo dedo del pie derecho.

Al realizar la proyeccion lateral se habia descarta-
do la posibilidad de duplicidad ésea, por tanto se
habia descartado la existencia de una polidactilia.
Segun el informe quirdrgico se habia realizado
una reseccion en cuna de la uia mas lateralizada
y el resultado funcional y estético habia sido sa-
tisfactorio.

Diagnéstico y actuacion
terapéutica

Ante la clinica que se presenta la sospecha diag-
nostica se centra en tres entidades patoldgicas, la
polidactilia, la polioniquia y la duplicidad ungueal.
La polidactilia es una de las malformaciones con-
génitas mas frecuentes del miembro inferior, se
produce cuando existe un exceso de segmentacion,
apareciendo seis 0 mas dedos. Constituye una de
las malformaciones descritas desde mads antiguo.
Pudimos descartar la existencia de una polidacti-
lia o polisindactilia al realizar la proyeccién radio-
grafica y observar que no existia duplicidad de
elementos dseos.

La polioniquia se define como la presencia con-
génita de unas supernumerarias, con la existen-
cia de mas de una ufia completa en un mismo dedo
compartiendo o no la matriz. Se considera carac-
teristica excesos de segmentacion, polidactilia,
falange distal bifida o falange distal bipartita.
La duplicidad ungueal definida como la existencia
de unas supernumerarias, caracteristica de sindac-
tilias y esbozos rudimentarios de un sexto radio.
La diferenciacion entre la polioniquia y la dupli-
cidad ungueal no es contemplada por todos los
autores, y en ocasiones ambos términos, con ma-
yor frecuencia el de polioniquia, son utilizados
para definir la existencia de ufias supernumera-
rias, sin contemplar la existencia de alteraciones
Oseas; en efecto de todos los autores consultados
es H. Zaun el que diferencia las dos entidades,
clasificando como se ha dicho anteriormente la
polioniquia cuando existen elementos dseos su-
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pernumerarios y la duplicidad ungueal cuando
no existen.

Una vez realizada la exploracién completa y con-
templadas las distintas entidades patoldgicas con-
génitas compatibles con la presencia de unas su-
pernumerarias, concluimos que la alteracion res-
pondia a los signos de una duplicidad ungueal com-
pleta con ausencia de falange distal (Figura 3).

La primera actuacién terapéutica consistio en
Abril de 2001, en la espera para analizar la evolu-
cion en el posicionamiento y crecimiento de am-
bas unas esperando que una de ellas se posicionase
mas dorsalmente que la otra.

En octubre del mismo afio la evolucién posicional
de las unas no habia variado en absoluto por lo
cual procedimos a planificar una intervencién
quirurgica para realizar la reseccion de la una si-
tuada en el borde lateral del dedo, por ser la mas
lateralizada y la de menor tamano.

Los objetivos de la intervencion quirirgica eran: res-
tablecer la funcion biomecanica de la una; per-
mitir el uso de calzado normal; prevenir futuras
afecciones ungueales y de los dedos, asi como
mejorar la estética del pie del nino.

Con el precedente del éxito de la reseccion ungueal
en cufa procedimos a realizar la misma técnica.

Planificacion de la intervencion

Tipo de anestesia: Dado que la intervencién qui-
rurgica se realizé dentro de un hospital se opto,
dadala edad del paciente, a someterlo a una anes-
tesia total; si bien el mismo tipo de intervencidn
podria haberse realizado con un bloqueo digital.
— Isquemia del miembro: La intervencion se rea-
liz6 bajo isquemia total del miembro, reali-
zando previamente un vaciamiento con una
venda de esmarch y manteniendo la isquemia
con un manguito de presion a 130mm de Hg.
— Técnica Quirirgica: La realizacidon de dos in-
cisiones longitudinales en parabola, una la
zona dorsal de la una y otra en el borde late-
ral, nos permitieron extraer la una mas
lateralizada asi como parte del tejido blando
circundante y corregir la deformidad digital
por engrosamiento en la zona distal.
Se realiz6 un cierre de la incisiéon por planos
suturando los planos profundos con vicryl 4/0 y
externamente se realizd una sutura discontinua
con prolene 5/0.

Figura 3. Duplicidad ungueal completa con ausencia
de falange distal

Figura 4. Resultado de la exéresis de la unia
que ocupaba el borde lateral del dedo

Resultados de la intervencion

Al realizar la intervencion quirurgica consegui-
mos la exéresis de la una que ocupaba el borde
lateral del dedo mejorando la funcionalidad del
mismo y posibilitando la utilizacién de calzado
normal. Asi mismo la mejora estética del dedo
resulto satisfactoria (Figura 4).

Tras la intervencién podemos apreciar que exis-
te una cierta lateralizacion hacia medial de la unia
del 2° dedo y ademas la ausencia de falange distal
puede producir deformidades digitales, la nece-
sidad de aplicacidon de tratamientos ortopodo-
l6gicos o quiropodoldgicos en un futuro puede
estar determinada por las alteraciones persisten-
tes.
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