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RESUMEN

Introduccién: La macrodactilia consiste en la hipertrofia de todos los tejidos
de los segmentos terminales de una extremidad, generalmente dentro del
territorio de un nervio periférico con compromiso de los dedos, la mano o la
extremidad completa. El tratamiento quirdrgico es complejo y debido a la
variedad de presentaciones, se requiere utilizar diversas técnicas.
Objetivo: Describir la experiencia en el tratamiento de una serie de casos y
los resultados obtenidos con las diversas técnicas utilizadas.

Métodos: Se realiza estudio retrospectivo de 21 pacientes con macrodactilia,
que fueron tratados conservadoramente o con cirugia. Se usaron diferentes
técnicas quirdrgicas de acuerdo con la necesidad de cada paciente.
Resultados: Se encontraron 21 pacientes (36 dedos), de ellos 14 fueron
operados y 7 solo permanecieron en observacion. 14 pacientes presentaron
compromiso de 2 o mas dedos, y fueron intervenidos 23 dedos. El segundo
dedo fue el mas comprometido en 16 de los 21 casos y el tercer dedo en 12
casos. Se realizo fisiodesis en 15 dedos, dermolipectomia en 21 dedos,
neurectomia en 16 dedos, osteotomias en 7, y solo un dedo requirid
amputacion.

Conclusiones: Las técnicas quirurgicas utilizadas mejoraron parcialmente la
estética y la funcion de los dedos, manos o extremidad. Todos los pacientes
requirieron mas de un procedimiento quirurgico.

Palabras clave: anomalias congénitas; mano; nino.
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ABSTRACT

Introduction: Macrodactyly is the hypertrophy of all the tissues of the terminal
segments of a limb, generally within the area of a peripheral nerve with
involvement of the fingers, the hand or the entire limb. Surgical treatment is
complex and due to the variety of presentations, various techniques are
required.

Objective: To describe the results attained with various techniques used in the
treatment of macrodactyly in a series of cases.

Methods: A retrospective study of 21 patients with macrodactyly was carried
out. They were treated conservatively or with surgery. Different surgical
techniques were used according to the needs of each patient.

Results: Twenty-one patients (36 fingers) were found; fourteen of them were
operated on and 7 remained under observation. Fourteen patients (66.6%) had
involvement of 2 or more fingers; and 23 fingers were operated (63%). The
second finger was the most compromised in 16 of the 21 cases (76%) and the
third finger in 12 cases (57%). Physiodesis was performed on 15 fingers,
dermolipectomy on 21 fingers, and neurectomy on 16 fingers, among other
treatments.

Conclusions: The surgical techniques used partially improved the aesthetics
and function of the fingers, hands or limbs. All patients required more than one
surgical procedure.

Keywords: congenital anomalies; hand; child.
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Introduccion

La macrodactilia es un desorden de crecimiento excesivo, congénito, no
hereditario y raro de las extremidades superiores e inferiores, que consiste
en la hipertrofia de todos los tejidos localizados en los segmentos
terminales de una extremidad, generalmente dentro del territorio de un
nervio periférico y compromete los dedos, la mano o la extremidad
completa. El nervio periférico se agranda tanto en circunferencia como en
longitud. 23
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Se ha descrito una nueva mutacién en PIK3CA (R115P) presente en el tejido
nervioso afectado, pero no en el ADN de la sangre, ademas, se ha logrado
identificar que el perineuro es la estructura mas anormal dentro del nervio
involucrado en una macrodactilia de un dedo, con efectos secundarios
adicionales en el nimero y tamafo del axon. 4:>.6)

No es una condicion que se cura con cirugia, pero esta puede jugar un papel
importante en el tratamiento de las partes severamente hipertrofiadas con
el fin de mejorar la estética, o para remover partes que no funcionan bien.

Esta condicion representa el 0,9 % de todas las anomalias congénitas de la
extremidad superior.(”) Se han publicado algunos informes de grandes series
de macrodactilia.-89

La verdadera macrodactilia es un agrandamiento hamartomatoso de todos
los elementos mesenquimatosos de los dedos de manos o pies. La historia
natural observada distingue dos tipos de macrodactilia, una estatica que
crece proporcionalmente con los demas tejidos de la mano o pie, y la otra
progresiva que crece mas rapido que el resto de la extremidad. Upton
describio cuatro tipos de macrodactilia: el tipo | presenta lipofibromatosis
de un nervio, ya sea de un subtipo estatico o progresivo; el tipo Il esta
asociado con neurofibromatosis; el tipo Ill tiene hiperostosis asociada; y el
tipo IV se asocia con hemihipertrofia.('® También puede asociarse con los
sindromes de Beckwith-Wiedemann y Proteus, que aunque no es verdadera
macrodactilia, las malformaciones arteriovenosas pueden presentarse con
agrandamiento de elementos de las manos y los pies, y pueden tratarse de
manera similar a la macrodactilia.”)

El objetivo de este estudio es mostrar la experiencia en el tratamiento de
una serie de casos y los resultados obtenidos con las diversas técnicas
utilizadas.

Métodos
Se realiza estudio retrospectivo de una serie de pacientes con diagnostico
de macrodactilia, que fueron tratados conservadoramente, o con cirugia
mediante diferentes técnicas quirurgicas.

Criterios de inclusion:
— Pacientes menores de 18 afos, con diagnostico de macrodactilia en mano.
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Criterios de exclusion:

— Pacientes con diagndsticos de otros sindromes de sobrecrecimiento y con
anomalias vasculares.

De las variables estudiadas se obtuvieron datos demograficos, presentacion
clinica de macrodactilia, anomalias asociadas, imagenologia, técnicas
quirurgicas usadas, complicaciones y tiempo de seguimiento.

Se obtuvo consentimiento informado para la cirugia y para el manejo de
imagenes, con el respeto de la privacidad del paciente.

El presente estudio no modifica las intervenciones realizadas sobre los
pacientes, ademas, los casos incluidos no revelan la identidad de los mismos.

La informacién documental se obtuvo previo consentimiento informado del
representante legal. El trabajo fue aprobado por el Comité de Etica Médica de
la Universidad base del estudio.

Resultados
Se encontraron 21 pacientes con 36 dedos, de los cuales fueron operados 14
con 23 dedos, y 7 fueron observados. Del total, tuvimos 11 pacientes masculinos
y 10 femeninos, 8 extremidades derechas y 13 izquierdas. La cirugia se realizo
en promedio a los 9 afos con una mediana de 6 anos. Se encontré que 14
pacientes (66,6 %) tenian compromiso de 2 o mas dedos y 23 dedos fueron
intervenidos (63 %) (Tabla).

(@) ev-ro |
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Tabla - Técnicas quirdrgicas utilizadas segun caracteristicas de los pacientes

Edad

Caso < Sexo Lado Dedos Cirugia Técnica
afos

1 5 M D 2y3 No expectante

2 6 M D 2y3 No expectante
osteotomia- fisiodesis -

3 5 M | 2y3 Si dermolipectomia — neurectomia.
Ambos dedos

4 6 M | 2 No expectante

5 4 F D 4 Si dermolipectomia - fisiodesis

6 10 M | 2 Si osteotqmla - f|§|ode5|s - )
dermolipectomia - neurectomia

7 4 M D 2y3 No expectante
amputacion 2do dedo,

8 26 F D 2y3 Si dermolipectomia 3er dedo

osteotomia - fisiodesis -
9 5 M | 2y3 Si dermolipectomia — neurectomia.
Ambos dedos

artrodesis ifd - fisiodesis-

10 4 M 3 Si ; .
dermolipectomia
11 7 F D 3y4 Si dermolipectomia —fisiodesis 3 y 4
12 7 F | 3-4y5 No expectante
artrodesis IFD - fisiodesis -
13 . dermolipectomia - neurectomia 2do
4 F : 2y3 S dedo - 3er dedo expectante
Dermolipectomia 3 y 4, neurectomia
14 2 M I 3y4 Si 3y 4, reconstruccion ungueal 3y 4
15 17 M | 2 No Expectante

Fisiodesis 2 y 3, dermolipectomia 2 y
16 17 = I 2y3 Si 3, neurectomia 2 y 3, artrodesis 2 y
3, reconstruccion ungueal 2y 3

Pulgar: artrodesis, dermolipectomia,
neurectomia

2: artrodesis, dermolipectomia,
neurectomia, fisiodesis

17 16 F | 1y2 Si

Pulgar: artrodesis, dermolipectomia,
neurectomia, reconstrugcion ungueal
18 9 M | 1y2 si 2: artrodesls, dermollpqctomla,
neurectomia, osteotomia FP,
reconstruccion ungueal

19 13 F D 2 No Expectante

Dermolipectomia, neurectomia,

20 17 F I 2 Si reconstruccion ungueal
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Pulgar: dermolipectomia,
neurectomia, fisiodesis,
reconstrucciéon ungueal

2: dermolipectomia, neurectomia,
fisiodesis, osteotomia FP
reconstruccion ungueal

21 2 F D ly2 Si

El segundo dedo fue el mas comprometido en 16 de los 21 pacientes (76 %), el
tercer dedo en 12 pacientes (57 %), el cuarto dedo en 4 pacientes (19 %) y el
quinto dedo en un paciente (4 %). En cuanto a las técnicas quirlrgicas, se realizo
fisiodesis en 15 dedos (65,2 %), dermolipectomia en 21 dedos (91,3 %),
neurectomia en 16 dedos (69 %), osteotomias en 7 dedos (30,4 %), artrodesis de
la IFD en 2 dedos (8,6 %) y un dedo (4,3 %) requirid amputacion. El seguimiento
minimo fue de 12 meses.

Caso 1:

Paciente de 3 anos de edad, con macrodactilia del 2do y 3er dedo de la mano
izquierda. En un primer tiempo quirlrgico se abordoé el 3er dedo, se realiza
dermolipectomia o reduccion de volumen con plastia del pulpejo, neurectomia
del nervio colateral radial y osteotomia mas fisiodesis de la falange media. En
el 2do dedo, dermolipectomia. Posteriormente a los 2 afos, el 2do dedo
requirio un segundo tiempo debido al crecimiento acelerado y marcada
desviacion cubital. Se practica osteotomia y fisiodesis de la falange media,
dermolipectomia y neurectomia.

Se hace el ultimo control a la edad de 14 anos, se observo buena correccion,
no desviacion, limitacion de la movilidad de la IFP a 45°, funcionalmente bien
y sin alteraciones sensitivas con una discriminacion de 2 puntos de 6 mm (Figs.

1y2).

(@) ev-ro |
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Fig. 1 - A) Mano izquierda, preoperatorio a los 3 anos de edad. B) A la derecha,
transoperatorio con dermolipectomia, neurectomia, osteotomia y fisiodesis del 3er
dedo.

Fig. 2 - Control a los14 anos pop. Buena correccidon que se mantiene en el tiempo.

) ev-nc |
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Caso 2:

Paciente con macrodactilia de la mano izquierda con afectacion del 2do y 3er
dedo. A los 3 anos de edad, se realizé6 dermolipectomia, plastia del pulpejo y
neurectomia del 2do dedo. A los 5 afos de edad se observéd buena correccion
del 2do dedo y sobrecrecimiento con deformidad angular del 3er dedo, al que
se le realiza dermolipectomia, neurectomia y osteotomia de falange media. A
los 3 anos pop del 2do dedo y 1 ano pop del 3er dedo, se aprecia buena
correccion (Figs. 3 - 6).

Fig. 3 - Pacinte de 3 afos con afectacion del 2do y 3er dedo mano izquierda.
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Fig. 5 - Paciente a los 2 anos pop del 2do dedo. El 3er dedo con sobrecrecimiento y
desviacion marcada.
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Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia. 2021;35(3):e425

(@ EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

aRn g R :
Fig. 6 - Resultado a los 3 anos pop del 2do dedo y un ano del 3er dedo, al cual se le
realizdé dermolipectomia, neurectomia y osteotomia de falange media.

Discusién

En la macrodactilia, el 90 % de los casos son unilaterales y el compromiso de
multiples dedos es tres veces mas frecuente que la de un solo dedo. Todas
las estructuras estan hipertrofiadas, especialmente los nervios digitales y los
componentes grasos. Los tendones y los vasos son solo ligeramente mas
grandes, sin ningun hallazgo patoldgico notable. En la macrodactilia de
varios dedos es comun que el compromiso sea de los dedos adyacentes y no
encontrarse dedos sanos intercalados. La combinacion mas frecuente es la
afectacion del segundo y el tercero, con una menor participacion de los otros
dedos de la mano.®1"

Al ser una patologia compleja, asimismo su tratamiento es complejo, con
técnicas quirtrgicas que implican la correccion de partes blancas, de
estructuras nerviosas y de las partes oOseas. Dos tipos de patrones de
crecimiento son clasicamente descritos: estatico y progresivo, y la distincion
se hace sobre bases clinicas. Los dos tipos estan presentes al nacer, en el
tipo estatico las partes afectadas crecen proporcionalmente con el nifo,
mientras que en el progresivo se presentara un crecimiento
desproporcionado, que se hace evidente a la edad de 2 a 3 anos.('2"3) La
cirugia con reduccion agresiva de tejidos blandos y éseos es necesaria mas
tempranamente. En un pequefio nimero de pacientes, se observa un tercer
patron de crecimiento exagerado sin restriccion en el que las partes
afectadas son tan grandes que generalmente requieren amputaciones
tempranas, ya que los intentos de reducciones quirurgicas agresivas iniciales
generalmente fallan.('?)

10
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Cuando se indique cirugia, esta debe planificarse rapidamente. Idealmente
la detencion del crecimiento esquelético o fisiodesis se realiza cuando el
dedo comprometido es del mismo tamano que el dedo equivalente al del
progenitor del mismo sexo; sin embargo, los procedimientos de reduccion de
volumen y remodelacién se pueden realizar en cualquier momento. Un dedo
desproporcionadamente grande no debe dejarse sin tratamiento durante la
edad escolar, ya que los problemas de adaptacion y psicolégicos se presentan
mas en este grupo.(?)

Se deben tener en cuenta algunas consideraciones al realizar algun tipo de
cirugia, por ejemplo, para evitar el compromiso vascular, sélo se debe operar
la mitad de un dedo a la vez. Si es posible, se deben preservar al menos una
o dos venas dorsales grandes por dedo. Cuando se reseca un segmento
arterial critico de un dedo, este segmento debe reconstruirse con un injerto
de vena para que al menos se conserve una arteria digital por dedo. En
cuanto a la movilidad, se debe preservar el movimiento de la articulacion
metacarpofalangica en lo posible. No se recomienda la reduccion radical del
pulpejo del lado cubital del pulgar ni del lado radial del dedo indice debido
al riesgo de comprometer la sensibilidad de la pinza.('?

Los procedimientos de reduccion de volumen que se extienden hacia la palma
o cualquier otra region deben ser exhaustivos para evitar la necesidad de
volver a intervenir quirirgicamente una zona con fibrosis y alteracién de la
anatomia.

Entre las técnicas usadas con mas frecuencia esta la cirugia de reduccion de
volumen o dermolipectomia que tiene el propodsito de resecar la mayor
cantidad de piel, tejido celular subcutaneo y osteofitos siempre y cuando
sea posible cerrar los bordes de la incision sin tension.

Los nervios requieren una consideracion especial, se puede remover un
nervio digital en caso que se encuentre hipertrofiado o lipofibromatoso, y
respetar la arteria digital, aunque en algunas ocasiones es dificil preservarla.
El compromiso del nervio sigue el patrén de distribucion del nervio mediano
especialmente, lo cual va de acuerdo con el compromiso mayor del 2do y 3er
dedo. La reseccion del nervio al parecer, puede disminuir el crecimiento del
dedo, como ha sido sugerido por Tsuge.('%") La reseccion del nervio de un
solo lado no parece afectar mucho la sensibilidad del pulpejo, ya que por un
fendbmeno de neuroplasticidad proveniente del nervio colateral restante
permite reinervar el tejido remanente. (>

11
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Muchas veces se aconseja realizar al mismo tiempo artrodesis de la
articulacion interfalangica distal para acortar y corregir angulacion u
osteotomia de acortamiento y angulacion.(3,7:13,13)

También en consideracion estética con la parte ungueal, se aconseja resecar
parcialmente segmentos de la ufia en cuanto a su ancho y longitud, asi como
de la falange distal para acortarla o corregir hiperextension de la misma.

Si hay sobrecrecimiento de los tejidos blandos en el pulpejo, son usadas
diversas técnicas para remover piel y tejido celular subcutaneo con
conservacion de los nervios digitales y su sensibilidad.

En algunos casos son necesarios varios procedimientos de reduccion de
volumen por progresion, recurrencia o persistencia del sobrecrecimiento de
los tejidos blandos del dedo. Si es posible, se trata de realizar las cirugias
cerca del final del crecimiento, a menos que el sobrecrecimiento exagerado
del dedo obligue a cirugias tempranas. (:3:7:13,13)

La fisiodesis y osteotomias para acortar o corregir angulaciones son
necesarias muchas veces y acompanan la reducciéon de volumen del dedo o
de la mano.

Algunos cirujanos prefieren amputar y no someter al nifo a maultiples
procedimientos y probablemente con malos resultados. Se consideran como
indicaciones relativas de amputacion si el dedo tiene un sobrecrecimiento
masivo (mas grande que el tamano usual en adultos), que no sea funcional o
que impida la funcion de la mano. (131617

En caso de afectacion exagerada del pulgar, algunos optan por una
amputacion y posteriormente una transferencia del primer o del segundo
dedo del pie, decision muy discutida por supuesto pero valida. ('8

En los pacientes de esta serie, se han usado diversas técnicas, entre las que
predominan: dermolipectomia con plastias, reconstruccion del pulpejo y
neurectomia, en combinacion con osteotomias y acortamientos.

En cuanto a la neurectomia, en seis dedos se realizo reseccion total de uno
de los dos nervios del dedo, los cuales presentaban lipofibromatosis
excesiva, procedimiento recomendado por Tsuge, ya que sugiere que el
nervio enfermo direcciona la deformidad.('® Estos pacientes no tuvieron
déficit importante sensitivo a largo tiempo. En 10 dedos se realizo

12
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neurectomia parcial con reseccion de todas las pequenas ramas que se
derivan del nervio, y se respeta la que finalmente llega al pulpejo. Hemos
intentado ocasionalmente una hemireseccion del nervio para evitar el
sacrificio completo del nervio. No tenemos certeza de cual procedimiento
sobre el nervio es mejor, ni hemos encontrado evidencia que justifique uno
u otro procedimiento sobre el nervio.

Monteiro y otros reportaron que no hubo detencion del sobrecrecimiento en
5 pacientes a los que se realizo neurectomia del colateral cubital. ('

Solo en un caso, de paciente adulto de 26 anos de edad fue necesario realizar
la amputacion del 2do dedo.

Conclusiones
Las técnicas quirlrgicas utilizadas mejoraron parcialmente la estética y la
funcion de los pacientes. Todos los pacientes operados requirieron mas de un
procedimiento quirdrgico con resultados variables.
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