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ACTUALIZACIÓN

Se presenta una alternativa de tratamiento para la sinos-
tosis humerorradial congénita en flexión, que consiste en
la resección del puente óseo y la interposición de fascia
lata autóloga, conducida a posteriori a una rehabilitación
temprana para optimizar la amplitud de movimiento arti-
cular y tratar de evitar la recidiva.

Este tratamiento se realiza a edad temprana, sobre todo
por la necesidad de obtener una proyección funcional
adecuada del miembro superior, en especial de la mano,
que genera la actitud del codo en marcada flexión en es-
ta deformidad.

Desde el punto de vista estadístico la región del codo es
la que con mayor frecuencia presenta sinostosis congéni-
tas,4,14,15 si bien su incidencia poblacional es mínima.

Se considera resultante de un error de segmentación
durante el período embrionario. En la literatura médica
esta patología comienza a describirse a partir de las pu-
blicaciones de Mitscherlich13 (1865) y de Kümmel7

(1895).
Se describen tres grupos en relación con los elementos

que incluyen puentes óseos congénitos a nivel del codo, a
saber: las sinostosis húmero-radiocubital, humerocubital
y humerorradial que pueden presentarse aisladas o junto
con otras anomalías, y que constituyen diferentes síndro-
mes genéticos, como Holt-Oram (cardiodigital), Juberg-
Hayword6 (orocraneodigital), Antley Bixler,3,8,9 Apert,
Robert´s, Cornelia de Lange y otros.

Dentro de estas malformaciones, la más frecuente es la
sinostosis humerorradial, motivo de esta revisión.

McIntyre y Benson12 presentan una clasificación etio-
lógica del desarrollo de las sinostosis congénitas de codo
mencionando que se han informado 150 casos de sinos-
tosis humerorradial,1,10,11 29 casos de sinostosis húmero-

radiocubital y 5 casos de sinostosis humerocubital, en
una relación 10:3:1.

Entre las sinostosis humerorradiales suelen describirse
dos tipos teniendo en cuenta sus diferencias anatómicas:

Clase I: asociada con hipoplasia del cúbito y codo en
actitud de extensión.

Clase II: sin hipoplasia del cúbito y codo fijo en actitud
de flexión.

De estas variedades, la más frecuente es la clase I, con
una prevalencia de 2 a 1 sobre la clase II. De esta última
sólo se informaron 2 casos, considerados esporádicos, ya
que el resto corresponde a alguna variante genética de he-
rencia familiar. 

Alfred Swanson,16 en su clasificación de malformacio-
nes congénitas, la ubica dentro de la categoría de falla de
diferenciación de las partes del miembro superior (falta
de separación).

El tratamiento propuesto fue realizado en un paciente
derivado a nuestra institución hospitalaria, el cual presen-
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Figura 1. Sinostosis radiohumeral congénita. 
Variedad en flexión.
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taba además de la sinostosis humerorradial de clase II
(variedad en flexión) del miembro superior derecho, oli-
godactilia y pulgar atrófico con ausencia del relieve co-
rrespondiente a la eminencia tenar. La mano contralateral
presentaba un pulgar rudimentario y ausencia de oposi-
ción. No se encontraron, mediante el interrogatorio, ante-
cedentes familiares o ginecoobstétricos relacionados.

En el servicio de pediatría de la institución, los genetis-
tas compatibilizaron el caso con un síndrome de Holt-
Oram (variante incompleta). Se encontró escasa referen-
cia bibliográfica al tratamiento, debido tal vez a la baja
incidencia de esta patología. Deben descartarse como
diagnósticos diferenciales la artrogrifosis de los miem-
bros superiores y la neurofibromatosis tipo I.

En relación con el síndrome de Holt-Oram o síndrome
cardiodigital se conoce que se produce debido a una alte-
ración embrionaria durante la quinta y la sexta semana
causada por un factor ambiental sobre un terreno genéti-
camente predispuesto.2,18

Un 5% de los casos corresponden a cromosomopatías,
con herencia mendeliana AD, más frecuente en las muje-
res. El gen responsable, TBX5, ha sido mapeado y clona-
do en 12q24.1. Es la primera localización cromosómica
de un gen responsable de defectos congénitos del septo
cardíaco en los seres humanos. El TBX5 pertenece a una
familia de genes (T-box transcription factor family) im-
plicados en el desarrollo y la diferenciación del meso-
dermo.

Hasson y cols. han demostrado que este factor de trans-
cripción es esencial para el desarrollo del miembro supe-
rior;5 de ahí su importancia en los trastornos musculoes-
queléticos de este síndrome.

Para realizar el diagnóstico de síndrome de Holt-Oram
deben estar presentes las alteraciones características del
miembro; más tarde se demostrará la afectación cardía-
ca, ya sea en el mismo individuo o en sus progenitores,
lo que evidencia la transmisión genética. No existe rela-

ción entre la gravedad de las anomalías esqueléticas y
cardíacas.

Clínicamente se presenta deformidad del miembro su-
perior en un recién nacido de aspecto y facies normales.

En las manos se observan malformaciones bilaterales
asimétricas, a saber: hipoplasia/ausencia de los pulgares;
hipoplasia/ausencia de metacarpianos-falanges-carpo;
sindactilia-clinodactilia; ausencia del radio; hipoplasia
del húmero; alteraciones del esternón, la escápula o la
clavícula.

A nivel cardíaco: comunicación interauricular, arrit-
mias, comunicación interventricular, rara vez conducto
arterioso persistente, transposición de los grandes vasos,
coartación de la aorta, estenosis pulmonar y prolapso
mitral.

Figura 2. Oligodactilia. Ausencia del pulgar oponible. Figura 3. Nótese la ausencia de eminencia tenar.

Figura 4. Evolución del puente óseo en el desarrollo
extrauterino. Radiografía.



La evolución depende de las malformaciones esquelé-
ticas y de las cardiopatías presentes.

Se reconocen dos variantes:

1) Completa: asocia deformidades esqueléticas y car-
diopatías.

2) Incompleta: con síntomas esqueléticos o cardíacos
aislados y de intensidad variable. El diagnóstico se
realiza mediante ECG, ecocardiograma y radiogra-
fías de tórax y esqueléticas de los miembros. El
diagnóstico diferencial debe establecerse con otras
cardiopatías y malformaciones esqueléticas. El con-
sejo genético indica que el 50% de los hijos pueden
estar afectados.

El pronóstico de estos pacientes depende de la intensi-
dad de las lesiones cardíacas. Puesto que la afectación
cardíaca puede no aparecer en un mismo individuo, debe
tenerse presente el síndrome de Holt-Oram en el diagnós-
tico diferencial de las anomalías del miembro superior,
sobre todo en los defectos de reducción. Se requiere efec-
tuar, además, una anamnesis adecuada que será de inesti-
mable ayuda para valorar la transmisión autosómica do-
minante.

La importancia del tratamiento precoz de esta entidad
radica en la necesidad de obtener un codo móvil y activo
para el desarrollo personal y la inclusión social del pa-
ciente, dada la gran incapacidad que genera un codo rígi-
do en actitud de flexión.

Reseña embriológica

Se cree que todo el desarrollo morfológico del miem-
bro está relacionado con la expresión genética. Estos
procesos conductivos son conocidos como “cascadas de
desenvolvimiento”.

Al principio, en una etapa temprana del crecimiento,
ocurre un engrosamiento a lo largo del borde anterome-
dial del brote del miembro. Esta entidad, denominada
borde ectodérmico apical, es vital para la orientación del
eje del miembro, el crecimiento y la digitación. Seyfer y
cols.17 han demostrado que es una capa de 2-5 células de
espesor cubierta por una capa proliferativa de 5-15 célu-
las mesenquimáticas. La capa subyacente, conocida co-
mo zona de progreso, también es esencial para el creci-
miento del miembro.

El borde ectodérmico apical y la zona de progreso ac-
túan como una unidad funcional responsable del creci-
miento del miembro, siguiendo el eje proximal a distal;
los vasos marginales aportan proteínas mensajeras que
integran este proceso.

El brote correspondiente al miembro superior continúa
creciendo hacia afuera desde la pared medial; alrededor
del día 32 se desarrolla un esbozo aplanado de mano, de
8 mm de longitud, en forma de paleta.

Durante la quinta semana, las células mesenquimáticas
en diferenciación se condensan hacia distal y forman
blastemas, los cuales se desarrollan en modelos cartilagi-
nosos que constituirán los futuros huesos del miembro
superior.

Figura 5. Puente óseo completo.

Sinostosis humerorradial congénita 397Año 72 • Número 4 • Diciembre de 2007

Figura 6. Vista con acercamiento.
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Alrededor del día 41, el mesénquima se condensa den-
tro de la placa de la mano.

A la séptima semana, el miembro superior rota en 90º,
de modo que el codo se proyecta hacia posterior y la
mano en desarrollo descansa sobre la parte anterior del
tórax.

Por este tiempo, los modelos cartilaginosos de los hue-
sos proximales sufren osificación en centros dentro de la
diáfisis de cada modelo.

Las células mesenquimáticas derivadas del dermato-
miotoma se condensan dentro de cubiertas de tejido co-
nectivo para formar dos masas musculares comunes, que
son penetradas casi de inmediato por los nervios espina-
les.

Estas masas ventral y dorsal se dividen luego para for-
mar los músculos de los compartimientos flexor y exten-
sor respectivamente.

El proceso de desarrollo de los dedos continúa en la
medida que el borde ectodérmico apical comienza a frag-
mentarse, y las comisuras comienzan a desarrollarse alre-
dedor del día 46.

A los 50 días, los dedos aún están unidos por una mem-
brana y a los 52 días, ya se hallan separados. El proceso
de la separación digital incluye la fragmentación del bor-
de ectodérmico apical y la siguiente apoptosis, que inclu-
ye la muerte programada de células de los espacios inter-
digitales. No obstante lo expuesto, la osificación y el cre-
cimiento continúan a lo largo de todo el período fetal; lo
mismo ocurre con la separación de masas musculares in-
dividuales y la cavitación articular, lo cual en suma vuel-
ve funcional al miembro superior.

En el momento del nacimiento el miembro superior se
halla totalmente formado. Todo lo que resta es la eventual

Figura 7. Detalle del planeamiento preoperatorio. 
Esquema tridimensional de la resección de la cuña ósea.

Figura 8. Vía anteroexterna. Prolijo reparo del nervio radial 
y sus divisiones.

Figura 9. Vista en detalle (close up) de la sinostosis.

Figura 10. Radiografía que muestra la resección 
del puente óseo.



osificación de las epífisis y los huesos del carpo, junto
con la finalización del proceso de mielinización de los
nervios.

Detalles técnicos de la intervención

• Vía de acceso anteroexterna.
• Utilización de coagulador bipolar.
• Reparo prolijo del nervio radial y sus divisiones.
• Liberación con descenso parcial de la musculatura epi-

condílea severamente retraída e hipotrófica. El supina-
dor largo se observa como una cuerda tensa muy fina.

• Relajación de la musculatura epicondílea, a partir de
su inserción humeral.

• Resección de la sinostosis humerorradial, previa in-
dividualización prolija con utilización de legrado. Se
constata que una vez resecada la sinostosis no existe
una extensión completa del codo, hecho que se vin-
cula con la deficiente diferenciación funcional de la
cavidad sigmoidea mayor del cúbito (ausencia de es-
tímulo funcional).

• Interposición sobre la extremidad proximal del radio
(remanente) de fascia lata.

• Hemostasia prolija.

• Cierre por planos.
• Férula posterior enyesada.

Durante el posoperatorio se inicia un tratamiento de ki-
nesioterapia precoz, alternada con períodos de ferulaje
progresivo, con el propósito de actuar en prevención de la
complicación más frecuente en este tipo de patologías
descrita en los escasos informes publicados: la recidiva
(neoformación ósea).

Consideraciones pronósticas

Otra posible complicación es la incurvación por trastor-
nos de la epífisis humeral distal y radial proximal con
crecimiento asimétrico del cúbito (corregible mediante
osteotomías); cabe estimar que la longitud del miembro
no se ve demasiado afectada, ya que depende, en un ma-
yor porcentaje, del húmero proximal y del cúbito y el ra-
dio distales.

Las ventajas del tratamiento descrito aplicado a edades
tempranas se evidencian en la recuperación funcional
progresiva del miembro, por lo que resulta una alternati-
va válida para aplicar en esta infrecuente patología..

Figura 12. Codo en flexión.Figura 11. Codo en extensión.
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