Rev. Esp. de Cir. Ost. (41)-419) 1987

DEPARTAMENTOS DE PEDIATRIA* Y CIRUGIA**
HospitaL CLINICO UNIVERSITARIO. GRANADA

Macrodactilia. Aportacion de un caso y consideraciones
anatomopatologicas, clinicas y terapéuticas

J. A. MARTIN GARCfA*, A. MOLINA CARBALLO¥,
M.* V. HERNANDEZ GOMEZ* y M. LOPEZ MORATALLA**

RESUMEN

Dentro del grupo de procesos que cursan con alteraciones en la forma y tamafio
de los dedos, la macrodactilia es una malformacion congénita de causa desconocida
de la que se calcula hay unos 150 casos publicados en la literatura.

Este articulo presenta un caso clinico asistido en nuestro Departamento. La pa-
ciente presenté ya desde el nacimiento un gigantismo localizado en los dedos 2.°
y 3.° de la mano izquierda. En la historia clinica no hay datos familiares ni per-
sonales que expliquen la anomalia.

En el desarrollo posterior la hipertrofia digital se fue haciendo cada vez mais
ostensible.

El estudio radiolégico mostraba la afectacion de falanges y metacarpianos. Tan-
to la angiografia como la exploracién macroscopica eran normales, salvo el aumen-
to del tamano de todas las estructuras digitales.

Con estos datos llegamos al diagnostico de Macrodactilia verdadera de tipo pro-
gresivo.

Descriptores: Macrodactilia, Hipertrofia digital, Malformaciones congénitas de
la mano.

SUMMARY

A case of a female baby with progressive congenital Macrodactyly, affecting 2nd
and 3rd fingers of the left hand is described, with an X-ray study and angiographic
exploration.

Key words: Progressive Macrodactyly.

Introduccion TaBLAa |

L. . Macrodactilia. Estructuras afectadas
Con el término Macrodactilia se deno-

mina a aquellas malformaciones caracteri- — Piel
zadas por la hipertrofia de uno o varios - 8[“33 subcutdnca
: - na
dedos de la mano o pie (1). — Tendones
Esta anomalia afecta de forma carac- — Nervios
teristica a todas las estructuras digitales — Vasos

(2), las cuales se rcsumen cn la Tabla I. — Tejido osco
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No obstante hay que hacer constar
que los términos empleados por los dis-
tintos autores no son del todo superponi-
bles. HoLmMES (3) distingue dos formas di-
ferentes a las que denomina:

— Macrodactilia simétrica, si todos los
elementos digitales estan alterados de
forma similar.

— Macrodactilia asimétrica a aquella
en la cual la hipertrofia se centra en los
tejidos dseo y graso.

RICHARDIERE (4) emplea, en cambio,
los vocablos Macrodactilia verdadera o
falsa segiin el hipercrecimiento sea regu-
lar o irregular respectivamente.

Para la totalidad de autores por noso-
tros revisados quedan fuera del cuadro
que nos ocupa. todas aquellas hipertro-
fias digitales sccundarias a Hemangiomas
u otros procesos tumorales.

Existen mas clasificaciones como las
de FROELIEH (5), KANAVEL (6), en las
que no nos vamos a detener y sélo dire-
mos quc usan definiciones similares a las
ya expucstas.

La frecuencia con que aparece esta
anomalia es realmente pequena como se
demuestra en la revisién realizada por
BARSKY (2) en la que recopila todas las
Macrodactilias existentes en la literatura
hasta la realizacién de su trabajo, revi-
sando un total de 140 afios, y en la que
se encuentra un total de 64 casos, inclui-
dos los siete por él descritos.

CoLoT et al. (1) en una reciente pu-
blicacién, calcula la existencia de 150 ca-
sos hasta 1982.

Caso clinico

Hembra, fruto de un embarazo normal. en
una multipara de 35 anos de edad. No habia
antecedentes familiares destacables de enfer-
medad. Los embarazos anteriores cursaron
igualmente sin patologia. y los pequenos no
presentaron ninguna incidencia clinica ni mal-
formaciones detectables.

El parto fue espontdneo, a término. no ins-
trumental y no fueron precisas maniobras de
reanimacion distintas a las rutinarias.

En la primera exploracién realizada en la
época neonatal se observo la existencia de un
gigantismo digital (1) localizado en los dedos
2.°y 3.2 de la mano izquierda, siendo el resto

F1G. 1.~ Aspecto que mostraba a los diez meses de edad. Es notoria la hipertrotia de los dedos
2.y 3.°. Obsérvese la incurvacién. mas pronunciada en el dedo medio. hecho frecuentemente
en la Macrodactilia.
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de la exploracién. por érganos y aparatos, nor-
mal.

En los sucesivos controles evolutivos reali-
zados, la pequena mostrd un desarrollo psico-
motor normal y una ganancia ponderal que se
mantenia en el percentil 3 de peso, circunstan-
cia no achacable a la Macrodactilia y si a los
cuadros de broncopatia aguda disneizante que
de forma repctida padecié durante el primer
ano de vida.

Con respecto a la anomalia digital esta se
fue haciendo mds evidente con el crecimiento
de la paciente, presentando a los diez meses
de edad el aspecto que muestra la figura 2 y
a los 14 meses en la siguiente figura podemos
ver de forma comparada la hipertrofia digital.
(Figura 3).

La funcionalidad de la mano afectada fue
considerada como aceptable, aunque ya habia
tendencia a mantener los dedos hipertroficos
en extension.

El estudio radioldgico (Figura 4), muestra
aumento del tamafo de las cstructuras Oscas
incluidas falanges y metacarpianos de la zona
correspondientc.

A los 16 meses se le realizé una cxplora-
cion angiografica (Figura 5), en la que desta-
caba el aumento del calibre de la arteria cubi-
tal, que incluso era mayor que la radial; no ha-
bia anomalias en la distribucion vascular.

En dias posteriores s¢ hizo un intento tera-
péutico consistente en la ligadura de vasos co-
laterales. Esta maniobra no detuvo ¢l hipercre-

N

cimiento, y en un control posterior vemos
como se revasculariza la zona. (Figura 6).

No se hallaron anomalias macroscdpicas
destacables, salvo ¢l aumento del tamano de
todas las estructuras. que mds bien parecian
corresponder a la mano de un adulto. Se pro-
cedio a aplicar una hemiamputacion longitudi-
nal de ambos dedos junto a una epifisiodesis
por legrado de las zonas de crecimiento de las
falanges, realizando una técnica mixta, que no
hemos encontrado descrita hasta ahora. pero
que fue orientada por el Prof. Mingella: abor-
daje longitudinal por el dorso de ambos dedos.
amplio despegamicento cutdneo con extirpacion
del tejido celular subcutdneo; se levanté un
colgajo periostico-capsular a todo lo largo de
los dedos; ligadura de las arterias colaterales y
nervios interdigitales: hemiamputacion longitu-
dinal dec las tres falanges v posterior aposicion
del colgajo periostico-capsular, suturdndose el
periostio vecino ¢n un intento de estabilizar las
articulaciones interfaldangicas. Por dltimo se re-
seco la piel sobrante.

No hubo complicaciones en cuanto a la ci-
catrizacién de la herida. pero si hubo una ne-
crosis del tercer dedo a nivel de la articulacion
interfaldngica proximal, que obligd a practicar
una amputacion abierta a ese nivel, cerrando
¢l defecto cutineo a las tres semanas por gra-
nulacion.

Con csta téenica, a nivel del 2. dedo he-
mos logrado una disminucion de la ingurgita-
cion sanguinca, asi como de los sintomas sub-

4
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FiG. 2.— Imagen comparada entre la mano sana y la afectada.
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FiG. 3.— La radiografia muestra como las falanges y metacarpianos estin igualmente aumentados
de tamano.

FiG. 4.— Arteriografia que demuestra el aumento del calibre de la arteria cubital. La distribucion
v resto de la morfologia ¢s normal.
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jetivos de dolor y picor que manifestaba la pa-
ciente, siendo objetivable una disminucion del
edema y coloracion que presentaba. No se lo-
gré una epifisiodesis total de las falanges, de-
sarrollando actualmente una clinodactilia que
obligara a tratamiento quirlrgico posterior.

Discusion

En el marco de las malformaciones
congénitas descritas en las extremidades,
la Macrodactilia es una alteracién que
causa importantes defectos estéticos y
funcionales. La etiologia continta sin co-
nocerse. Entre las maltiples causas posi-
bles en las que se han pensado, tabla 2,
solo vamos a comentar las que mantienen
vigencia en la actualidad.

Tagra 11

Macrodactila. Teorias etiopatogénicas

Para algunos autores la Macrodactilia
scria la manifestacion local de una Neu-
rofibromatosis (7); otros la consideran
consecuencia de una degeneracién lipo-
matosa (8). La teoria més aceptada en
este momento considera la hipertrofia di-
gital secundaria a una anomalia nerviosa,
la cual produciria una hiperestimulacién
celular en su zona de inervacion. (1, 6).

En el caso presentado, en consonan-
cia con la literatura revisada no se hall6
alteraciones cromosémicas, genéticas, in-
fecciones durante el embarazo, etc., que
explicaran la hipertrofia digital.

De las revisiones publicadas se pue-
den extraer los datos epidemioldgicos que
se resumen en la tabla 3. Sin embargo las

TaBLa 111

Macrodactilia. Datos epidemioldgicos

— Factores ambientales.

— Anomalias genéticas.

— Alteraciones del «factor limitante del
crecimiento».

— Manifestacion de una neurofibromatosis.

— Degeneracion lipomatosa.

— Anomalia dcl nervio digital.

— Varones > hembras.

— Mas frecuente en la mano derecha.

— Mais frecuente en los dedos indice y
medio.

— Afectacion de dos dedos en el 60%.

— Asociada a sindactilia en el 10%.

— Presentacion bilateral en el 5%.

FIG. 5.— Arteriografia de control en la que se aprecia la revascularizacion de la zona.
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diferencias encontradas con respecto al
sexo y a la mayor localizacién en la mano
derecha no son nada significativas.
Desde el punto de vista clinico se dis-
tinguen dos formas diferentes: (1, 2):

— Macrodactilia estatica (9), presente
desde el nacimiento y con un crecimiento
proporcionado al del resto del organismo.

— Macrodactilia progresiva, caracteri-
zada por la aceleracion en el desarrollo
de los dedos afectados.

Como vimos nuestra paciente presen-
taba una forma progresiva, lo que hacia
que fuera mas evidente con el paso del
tiempo. No observamos en la pequena
sintomatologfa acompanante, como alte-

FiG. 6 y 7.— Aspecto de la mano en el momento de la intervencion.
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F1G. 8.— Aspecto de uno de los momentos operativos. Se ha practicado la hemiamputacién lon-
gitudinal de las falanges. La pinza coge el colgajo peridstico-capsular que se ha levantado pre-
viamente.

FiG. 9.— Aspecto de la mano tras la sutura cutinea
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raciones de la sensibilidad y cambios en
la temperatura como han observado otros
autores (10).

En el estudio radioldgico era evidente
el engrosamiento de las estructuras dseas,
incluidos los metacarpianos, extremo este
ultimo no aceptado por Barsky, segin el
cual sélo se alteran las falanges, pero que
coincide con el caso publicado por MIN-
GUELLA (11).

La angiografia descarta la existencia
de hemangiomas u otras anomalfas vascu-
lares, entrando el mayor tamano de la ar-
teria cubital en el contexto de la Macro-
dactilia.

La asociacidén a neuronas, lipoblasto-
matosis ¢ hiperplasia de la placa palmar,
de las que hay numerosas citas en la li-
teratura (12), (1), (13), no se encuentra
presente en nuestra paciente.

No se ha encontrado ningdn trata-
miento médico ni quirdrgico que propor-
cione resultados satisfactorios. Las medi-
das terapéuticas empleadas hasta la ac-
tualidad pertenecen al campo del trauma-
télogo y van desde la ablacién y fijacion
de las articulaciones interfaldngicas, des-

truccidn o reseccién epifisaria (2, 14); lle-
gandose en numerosas ocasiones a la am-
putacion cuando la impotencia funcional
de la mano esta seriamente comprometi-
da. (2, 11, 13).

En cuanto a la técnica quirtrgica que
hemos practicado, aunque hay que reco-
nocer que no ha supuesto un éxito total,
si creemos que aporta algunas ventajas,
siendo la més evidente la disminucién del
crecimiento en espesor de los dedos; y en
cuanto al crecimiento longitudinal, que
s6lo ha proporcionado una epifisiodesis
parcial, creemos que podriamos haber
sido mds drasticos en cuanto a la destruc-
cién de la fisis.
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FiG. 10.— Rx después de haber practicado la amputacion.
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