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Behandling av medfgdte sammenvokste fingre

BAKGRUNN Syndaktyli eller sammenvokste fingre er en av de vanligste medfgdte misdan-
nelsene i overekstremitetene, men utgjer fa nye tilfeller arlig. Behandlingsmalet er & gke

h&ndens funksjonsniva.

KUNNSKAPSGRUNNLAG Artikkelen er basert pa aktuelle leerebgker og litteratursgk i Pub-
Med samt forfatternes kliniske erfaring innen feltet.

RESULTATER Den operative behandlingen har som intensjon & separere fingrene og rekon-
struere et mellomrom mellom fingre. Det er vanskelig & angi eksakt behandlingsresultat
grunnet store variasjoner i omfanget av misdannelsen. For syndaktyli der kun blgtdelene er
involvert (enkel syndaktyli), oppnas godt funksjonelt resultat, med komplikasjonsrisiko pa
mindre enn 10 %. Syndaktyli der 0ogsd skjelettet er sammenvokst (kompleks syndaktyli) eller
der det finnes ekstra skjelettanlegg mellom to fingerstraler (komplisert syndaktyli), gir dar-
ligere funksjonelt resultat og hgyere komplikasjonsrisiko. Gradvis tgyning av vevet ved hjelp
av et distraksjonsapparat muliggjgr separasjon av fingre man tidligere var tilbakeholden

med & skille fra hverandre.

FORTOLKNING Man bgr kunne forvente trygg separasjon av fingrene ved kirurgisk behand-
ling, med en god og uavhengig fingerfunksjon. Foreldrene bgr informeres om at den kirur-
giske behandlingen er en rekonstruktiv prosedyre som kan kreve sekundzere korreksjoner.

Termen syndaktyli kommer fra gresk syn
(sammen), og daktylos (finger), og refererer
til det kliniske utseendet av fingre som ikke
har gjennomgatt en normal separasjonspro-
sess i embryonallivet. Det er stor heterogeni-
tet i omfanget av misdannelsen, som kan ha
funksjonelle, utviklingsmessige og kosme-
tiske folger (1, 2). I denne artikkelen ensker
vi & gi en oversikt over tilstanden og hand-
teringen av denne.

Kunnskapsgrunnlag

Grunnlaget for denne artikkelen er aktuelle
lereboker, deltakelse pa internasjonale kon-
gresser, forfatternes kliniske erfaring innen
feltet samt artikler funnet ved selektivt litte-
ratursek i PubMed med bruk av MESH-ter-
mene (syndactyly/surgery* OR syndactyly/
methods*). Utvalget ble begrenset til lang-
tidsresultater av operativ behandling publi-
sert i engelskspréklige tidsskrifter i perioden
fra og med ar 2000 frem til sokedato 18.12.
2012. Artiklene som omhandlet operasjons-
resultater var alle basert pa enkle pasient-
serier uten randomisering eller blinding.

Epidemiologi

Det danske registeret over medfedte misdan-
nelser viste for perioden 1984—93 en insi-
dens for misdannelser i overekstremiteten pa
14,6 per 10 000 levendefodte (3). Insidensen
for syndaktyli var 2,8 per 10 000. Til sam-
menlikning viser data fra England og Wales
at syndaktyli foreckommer hos én av hver
2400 levendefedte (4). Tilstanden utgjer
omtrent 20 % av alle misdannelser i hdnden
(3, 5) og forekommer dobbelt s& hyppig hos
gutter. 50 % av syndaktyliene er bilaterale.
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Bilateral, enkel syndaktyli mellom lang- og
ringfinger er mest vanlig. Involvering av
tommel og pekefinger, eller peke- og lang-
finger er minst vanlig (6, 7), bortsett fra som
ledd i syndromer (6). Hvilket mellomrom
mellom fingrene (web) som er involvert
fremgar av figur 1 (8). Kompleks syndaktyli
utgjer kun 16,5 % av syndaktyliene (5).

Inndeling

Inndelingen av syndaktyli fremgar av figur 2.
Man bruker betegnelsen enkel syndaktyli hvis
kun bletdelene er involvert og kompleks syn-
daktyli hvis ogsé skjelettet er sammenvokst
(synostose) (1). Betegnelsen inkomplett syn-
daktyli benyttes hvis det er sammenvoksing til
proksimalt for ytterfalangen og komplett hvis
syndaktylien fortsetter ut pd ytterfalangen.
Betegnelsene komplisert syndaktyli benyttes
om syndaktyli der det finnes ekstra skjelett-
anlegg mellom to fingerstraler (gjemt poly-
daktyli) og akrosyndaktyli om syndaktylier
som involverer fingertuppene der det er mel-
lomrom mellom fingrene proksimalt.

Klassifikasjon og etiologi

Utviklingen av handen starter dag 27 i em-
bryonallivet (9, 10). Fingrene er normalt
separert dag 44—46. De fleste syndaktyliene
oppstar i denne tidsperioden og skyldes feil i
den programmerte cellededen (apoptosen),
som normalt tilbakedanner det embryonale
interdigitale vevet og som muliggjer dannin-
gen av separate fingre (1, 10). Dette vevet til-
bakedannes normalt fra distalt mot proksi-
malt og forklarer fenomenet enkel, inkom-
plett syndaktyli. Unntaket fra regelen er
akrosyndaktyli, der den vanligste formen er
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Syndaktyli ber kartlegges ved barselunder-
sgkelsen og anmerkes i fadselsmeldingen
som gar til Medisinsk fadselsregister

Barnet ma henvises til avdeling med hénd-
kirurgisk ekspertise samt til barnemedi-
sinsk avdeling og genetiker ved assosierte
lidelser og anomalier

En god ivaretakelse av foreldrene og grun-
dig informasjon om behandlingsforlgpet er
ngdvendig for a sikre et godt behandlings-
resultat

Behandling av syndaktyli er en rekonstruk-
tiv prosedyre, men man bgr kunne forvente
trygg separasjon, med god og uavhengig
fingerfunksjon
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Figur 2 Inndeling av syndaktyli. Syndaktyli mellom lang- og ringfinger. a] Enkel, inkomplett syndaktyli
b] Enkel, komplett syndaktyli c] Kompleks, komplett syndaktyli d) Komplisert syndaktyli
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assosiert med et snerefuresyndrom (amniotic
ring syndrom), som fordrsaker en sammen-
voksing av fingre etter avsluttet separasjons-
prosess (1). Differensiering av andre organ-
systemer péagér parallelt med handens, hvil-
ket forklarer assosierte anomalier ved en del
av syndaktyliene (2, 10). Den internasjonale
handkirurgiske foreningen (International
Federation for Societies for Surgery of the
Hand) introduserte i 1976 et klassifiserings-
system der medfedte misdannelser i over-
ekstremiteten klassifiseres i sju kategorier
(11). Syndaktyli er plassert i gruppe II sam-
men med ovrige differensieringsfeil.

Sterstedelen av syndaktyliene opptrer iso-
lert og uten kjent arsak. Forhold som kan ha
pavirket det intrauterine miljoet, som ekspo-
nering for teratogene agens, virusinfeksjo-
ner eller annen sykdom tidlig i svangerska-
pet, er fremsatt som mulig arsakshypotese
(2). 10—40 % av tilfellene har positiv fami-
lichistorie (1, 2, 12). Nar syndaktyli fore-
kommer alene og det er positiv familiehis-
torie, er syndaktylien alltid arvet autosomalt
dominant (1). Ofte er den kompleks og kom-
plisert. Det dominante genet viser imidlertid
redusert penetrans og variabel ekspressivi-
tet, slik at tilstanden varierer mye fra gene-
rasjon til generasjon (1). Syndaktyli er dess-
uten en del av minst 28 syndromer. De van-
ligste er Aperts syndrom, Polands syndrom,
snerefuresyndromer og multiple kranio-
faciale syndromer (1). Kun 5 % av alle mis-
dannelsene i overekstremiteten er en del av
et definert syndrom (2).

Generell barselvurdering
Nar man ser et barn med syndaktyli, ma man
huske pé at andre samtidige misdannelser kan
forekomme pd grunn av den kronologiske
neaerheten til handens embryologiske utvikling
(2, 10). De enkle syndaktyliene er imidlertid
ikke assosiert med andre medfedte misdannel-
ser (2) og fordrer ingen utredning utover den
vanlige kartleggingen ved barselunderse-
kelsen. Hvis det er den komplekse formen og
den ikke er arvelig, utvises skjonn. I de fleste
tilfeller vil beinet sammenvoksing av et par
fingre ikke medfore ytterligere utredning bort-
sett fra at man gjor en klinisk undersokelse av
hele overekstremiteten, fotter, hode/ansikt og
thorax. Mistenker man assosierte tilstander
eller at syndaktylien er ledd i et syndrom, hen-
vises barnet til en barnemedisinsk avdeling og
genetiker, som bistér i den videre utredningen.
Det er viktig & huske at alle medfedte
tilstander som oppdages pa barsel- eller
nyfedtavdelingen, er meldepliktige til Medi-
sinsk fedselsregister. Meldeplikten gjelder
ogsa de mindre omfattende tilstandene, som
for eksempel enkel, inkomplett syndaktyli.
Der det er uklar diagnose og barnet er henvist
til videre utredning, er det viktig at dette
anmerkes i1 fodselsmeldingen. Dette mulig-
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gjor at Medisinsk fodselsregister kan folge
opp diagnosesettingen, slik at registerdataene
blir mest mulig korrekte. Registerdata basert
pd neye anamnestiske opplysninger kan
potensielt ogsa bidra til & avdekke arsaksfor-
hold til en del av syndaktyliene.

Barnet bor henvises tidlig til en avdeling
med handkirurgisk ekspertise av hensyn til
foreldrenes informasjonsbehov og planleg-
ging og eventuelt behov for koordinering av
den videre behandlingen.

Den handkirurgiske vurderingen
Ved inspeksjon far man et overblikk over
omfanget av involverte fingre. Ved neyere
klinisk underseokelse vil man kunne skille
mellom enkel, kompleks og komplisert syn-
daktyli. Tilstedeveerelsen av aktive ledd-
utslag i interfalangealleddene med veldefi-
nerte baye- og strekkefurer indikerer normal
leddanatomi og enkel syndaktyli. Hvis det
ikke foreligger beye- og strekkefurer og
leddene ikke er bevegelige, mad man mis-
tenke kompleks eller komplisert syndaktyli.
Manglende bevegelse mellom fingertup-
pene av to fingerstraler og sammenvokste
negler indikerer synostose. Ved syndaktyli
assosiert med andre kliniske syndromer som
f.eks. Polands syndrom, Aperts syndrom
eller snorefuresyndromer er det ngdvendig
med klinisk undersokelse av hele overeks-
tremiteten, fotter, hode/ansikt og thorax.
Vanlig rentgen av den affiserte hdnden
ber alltid inngd i primarvurderingen for &
kartlegge eventuelle synostoser, gjemt poly-
daktyli eller andre skjelettanomalier, og er
spesielt viktig ved komplekse syndaktylier.

Vurdering for operativ behandling
De fleste barna anbefales operasjon (1, 8,
12—14). Behandlingsmalet er & oke funksjons-
nivéet. Man vektlegger det kosmetiske aspek-
tet og barnets naturlige tilpasningsevne til mis-
dannelsen. Separasjon av fingre frarades hvis
man ser at dette kan redusere eksisterende
funksjonsniva, f.eks. ved manglende kompo-
nenter i de sammenvokste fingrene som umu-
liggjor & skape uavhengige, stabile og mobile
fingre (13). Likeledes kan medisinske forhold
gjore at kirurgi frarddes. Mild, inkomplett
syndaktyli uten funksjonelle begrensninger gir
kun en relativ operasjonsindikasjon.

Operasjonstidspunkt

Mens det er fa kontroverser rundt indika-
sjonsstillingen for operasjon, er det et visst
skjenn for tidspunktet for operasjon. Spers-
malet som stilles er ikke hvor tidlig inngrepet
kan utfores, men heller hvor lenge man kan
utsette inngrepet ut fra handens funksjonelle
krav (1). Tidspunktet vurderes individuelt og
avhenger av hvilke fingre som er involvert,
samt omfanget og kompleksiteten. Likeledes
kan det vere andre misdannelser som ma
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Figur 3 Eksempel p3 plastikk for deling av syndaktyli mellom lang- og ringfinger. a) Planleggingstegning fra
volar- og dorsalsiden, der en dorsal rektanguleer lapp for mellomrommene og transposisjonslapper ut pa fing-
rene er skissert. b] Planleggingstegning av fingertuppene med transversale pulpalapper og tegning hvor disse

er suturert pa plass

ivaretas for den operative behandlingen av
hénden. Nér det kreves flere inngrep, ber
disse vere utfort for skolealder.

Generelt kan man si at enkel syndaktyli i
andre og tredje mellomrom mellom fingrene
trygt kan deles forsti 1 -2 &rs alder (1, 8, 12).
Kirurgi pa en sterre hind reduserer risikoen
for arrkontraktur og utvikling av svemme-
hud (webcreep; mellomrommene kryper
distalt med veksten).

For syndaktyli i ferste og fjerde fingermel-
lomrom og syndaktyli med sammenvoksnin-
ger av flere fingre anbefaler man kirurgi i
4-9 méneders alder (1, 8, 12, 15). Evnen til &
plassere handen i rommet og utfore greps- og
klypemanevrer er kortikale funksjoner som
utvikles for ettdrsalderen. Koordineringen
videreutvikles frem til trearsalderen (16).
Best mulig sikring av en normal grepsutvik-
ling skjer saledes gjennom tidlig operasjon. I
tillegg sikrer man best mulig normal utvik-
ling av skjelett og muskulatur.

Informasjon til foreldrene
Det er viktig & etablere et tillitsfullt forhold
til foreldrene. Dette krever tid og kvalifiserte
svar pa deres sporsmal og bekymring om
hva man kan oppna ved kirurgi samt en pre-
sis redegjorelse for hele behandlingsforle-
pet. Det er viktig a fa frem at det ikke alltid
er mulig & skape en alminnelig utseende
hénd, og at hovedmalet med kirurgien er &
lofte barnets funksjonsniva. Foreldrene ber
informeres om at det kan vere nedvendig
med flere operasjoner for & separere flere
sammenvokste fingre. Foreldrene kan ha
problemer med & forstd at operasjonen ikke
er en enkel deling av to fingre, men en
rekonstruktiv prosedyre hvor man blant
annet har behov for hudtransplantasjon.
Barna ber folges frem til avsluttet vekst slik
at utvikling av svemmehud og kontraktur
langs arret ut pé fingeren kan korrigeres for
barnet utvikler deformiteter.

Flere av vare universitetsklinikker har
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Figur & Vevsekspansjon ved hjelp av eksternt
distraksjonsapparat («magic cube»] hos pasient med
kompleks syndaktyli. Foto sett fra volarsiden av hayre
hénd hos pasient med Aperts syndrom som har fatt
separert kompleks syndaktyli mellom alle fingrene
utenom mellom lang- og ringfinger. al Foto etter
fierning av «magic cube». b] Foto sett fra volarsiden
ca. ett &r etter separasjon av lang- og ringfinger.
Pasientens pdrgrende har gitt samtykke til at bildene
blir publisert

tverrfaglige dysmeliteam bestdende av hand-
kirurg, ergoterapeut og ortopediingenior for
divareta de mer komplekse tilstandene.
Teamene sorger for & gi informasjon, og for-
eldre og barn far dessuten mete andre barn
med samme eller liknende lidelser og deres
foreldre. Slik ivaretas ogsé mestringsaspektet.

Operasjon

Hvert steg i den operative prosedyren er
designet for & minimere komplikasjonsrisi-
koen. Kirurgien utfores i generell anestesi
med blodtomhet og bruk av lupebriller, og
man ma ha mikroinstrumenter tilgjengelig.
Hvis tilstanden er bilateral, utfores inngrepet
ofte samtidig pa begge hender. De ulike tek-
nikkene for separering av sammenvokste
fingre baseres stort sett pd de samme prinsip-
pene. Det ber ikke opereres pa begge sider av
en finger samtidig, da dette kan kompromit-
tere sirkulasjonen (1, 2, 12). Eksempel pa
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plastikk for deling av syndaktyli er vist i figur
3a. Blodtomheten slippes opp etter at utlos-
ningen av lappene er ferdig, og man gjer
hemostase for lappene sys pa plass med resor-
berbar sutur. Huddefekter dekkes med full-
hud, oftest hestet fra lysken. Man unngér bruk
av delhudstransplantater, siden disse kan
skrumpe opptil 50 % og dermed medfere arr-
kontrakturer (13). Ved syndaktyli ut til finger-
tuppene rekonstrueres negleranden med trans-
versale fingertupplapper (fig 3b) (14, 17).

Dersom alle fingrene er sammenvokste,
separerer man ved ferste operasjon tommel
og pekefinger samt lang- og ringfinger. Ved
andre operasjon, vanligvis 4—6 maneder
senere, separerer man peke- og langfinger
samt ring- og lillefinger (12, 15).

Ved syndaktyli hos barn med Aperts syn-
drom kan det vaere nyttig & dekke forste fin-
germellomrom med en dreielapp fra dorsale
héndrygg (1, 14, 15). Ved slike omfattende
syndaktylier kan man gjere vevsdistraksjon
ved hjelp av et eksternt distraksjonsapparat
(Cube fix distractor; utviklet av Rolf Habe-
nicht ved Kinderkrankenhaus Wilhelmstift i
Hamburg) for man separerer de siste to fing-
rene (lang- og ringfinger) (fig4) (18, 19).
Apparatet omtales som «magic cube» ved
Oslo universitetssykehus, siden distraksjo-
nen medforer «ekstray hud som gjer pafel-
gende separasjon enklere.

Behandlingsresultater

Det er vanskelig a gi eksakte data om behand-
lingsresultater, grunnet tilstandens hetero-
genitet, de mange kirurgiske teknikkene og
de fa publiserte langtidsresultatene.

Ved enkle syndaktylier oppnar man godt
funksjonelt og kosmetisk resultat (12, 20—22).
Det er midlertid rapportert rundt 10 % behov
for sekundere inngrep (12). Utvikling av
svemmehud er vist 1 to av 26 opererte finger-
mellomrom etter 18 &ars oppfelgingstid ved
teknikk med fullhudstransplantat (21). For
transplantatfri teknikk viser langtidsresultater
etter mer enn ti &rs oppfelging noe hoyere
forekomst av svemmehudutvikling (22).

Goldfarb og medarbeidere (23) péviste
gode bevegutslag etter separasjonen av
kompleks syndaktyli mellom enten lang- og
ringfinger eller mellom ring- og lillefinger.
Imidlertid fant man rotasjons- og aksedevia-
sjon av fingrene samt negledeformitet med
inadekvat lateral neglerand pa de fleste av
fingrene. Studien understottes av Vekris og
medarbeidere (24), som fant at kompleks og
komplisert syndaktyli samt forsinket separa-
sjon, resulterer i darligere resultater. [ en stu-
die av Aperts syndrom uten bruk av distrak-
sjon fant man akseptable funksjonelle resul-
tater (25). Samtlige pasienter hadde behov
for korrigerende prosedyrer, men revisjons-
behovet tatt tilstandens kompleksitet i be-
traktning ble ansett som akseptabelt.

Resultatene ved bruk av «magic cubey for
separasjon av de siste to fingrene er gode (18,
19). Man klarte & skape en «femfinger»-hind
med tilsvarende utseende av lang- og ringfin-
ger som de ovrige separerte fingrene. Av atte
syndaktylioperasjoner (19) var det to mindre
infeksjoner som kun ble behandlet med anti-
biotika, og en infeksjon etter fullendt distrak-
sjon, der man matte fjerne distraksjonsappa-
ratet. I dette tilfellet ble syndaktylioperasjo-
nen utsatt i tre uker. I ett tilfelle vokste den
delte synostosen sammen igjen under distrak-
sjonen og matte reopereres.

De vanligste postoperative komplikasjo-
nene i forbindelse med syndaktylioperasjo-
ner er infeksjon og transplantat- eller lappe-
maserasjon som kan medfere tap av trans-
plantat og lapp. Tap av finger er sjelden, men
er beskrevet i litteraturen (12).

Avsluttende kommentarer

Vi presenterer en oversikt over viktige prin-
sipper i handteringen av barn med syndak-
tyli, der hovedindikasjonen for kirurgi er &
bedre handens funksjonsniva. Til tross for at
syndaktyli er en av de vanligste medfedte
misdannelsene i overekstremiteten, er kunn-
skapsgrunnlaget beskjedent, siden tilstan-
den er heterogen og rammer fa pasienter. Vi
presenterer behandlingsresultater basert pa
enkle pasientserier uten randomisering. Stu-
diene konkluderer med at man kan forvente
trygg separasjon av fingrene, med god og
uvavhengig fingerfunksjon. Behandlings-
resultatet er best for de minst omfattende til-
standene. For barn med assosierte lidelser og
anomalier er det hensiktsmessig at behand-
lingsstedet har alle ngdvendige spesialiteter.
Grundig informasjon til foreldre er viktig.
Foreldrenes forstaelse av behandlingsfor-
lopet og aksept for hva man kan forvente seg
av resultater er nedvendig for barnets mest-
ring av tilstanden.
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