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Resumen

La macrodactilia es una anormalidad congénita rara que se presenta en el 0.9% de malformaciones en miembro superior. Se caracteriza
por un crecimiento excesivo de los tejidos blandos, de los huesos y de los dedos. El principal objetivo del tratamiento es obtener una mano
funcional y estéticamente aceptable que permita un desarrollo psicomotor adecuado. Se reporta el caso de paciente con macrodactilia
junto con sindactilia compleja por fusidn de la falange distal u sinoniquia asociada en dedos medio y anular de mano izquierda en donde

alos 3 meses posteriores a la cirugfa, hubo mejorfa funcional y estética. MED.UIS.2021;34(2): 89-95.

Palabras Clave: Sindactilia. Mano. Anomalias Congénitas. Osteotomia. Operacion quirtrgica

Macrodactylia with complete complex syndactyly in hand: case report

Abstract

Macrodactyly is a rare congenital abnormality that occurs in 0.9% of upper limb malformations. It is characterized by an overgrowth of
the soft tissues, bones, and fingers. The main objective of the treatment is to obtain a functional and aesthetically acceptable hand that
allows adequate psychomotor development. The case of a patient with macrodactyly is reported together with complex syndactyly due
to fusion of the distal phalanx or associated synonichia in middle and ring fingers of the left hand, where at 3 months after surgery there
was functional and aesthetic improvement. MED.UIS.2021;34(2): 89-95.

Keywords: Syndactyly. Hand. Congenital Abnormalities. Osteotomy. Surgery.

Articulo recibido el 5 de octubre de 2020 y aceptado para su publicacién el 15 de junio de 2021.

DOI: https://doi.org/10.18273/revmed.v34n2-2021009


https://doi.org/10.18273/revmed.v34n2-2021009
mailto:otorra@unab.edu.co

Abril Gaona CA, Varén Plata G, Mantilla Rueda PA, Torra-Barajas OL, Jacome-Pérez N.

MED.UIS. 2021;34(2):89-95

{Cémo citar este articulo? Abril Gaona CA, Varén Plata G, Mantilla Rueda PA, Torra-Barajas OL,
Jacome-Pérez N. Macrodactilia con sindactilia completa compleja en mano: reporte de caso.
MED.UIS.2021;34(2): 89-95. doi: 10.18273/revmed.v34n2-2021009

Infroduccién

La macrodactilia es una deformidad congénita rara
con una presentacién menor del 1%', sin transmision
hereditaria y de origen idiop4atico, caracterizada por
una hipertrofia del componente éseo y el aumento
de sus partes blandas en uno o varios dedos> Dentro
de los mecanismos implicados en su desarrollo, se
describe alteracion de la inervacién y mecanismos
humorales que promueven el crecimiento e
incremento de la vascularizacién3. La teoria mas
aceptada eslalesiéon del nervio periférico*> en donde
se describe una sobreexpresion de proteinas de la
familia hedgehog y su sitio de unidn, lo que conduce
a un incremento en el tejido celular subcutdneo,
asi como engrosamiento del perineuro dado por
mayor numero de nucleos y capas perineurales. El
nervio mediano es el mayormente afectado, cuya
tumefaccidn se manifiesta por el correspondiente
abultamiento palmar, y alteraciones de la morfologfa
de las falanges con desviacidn axial del dedo o
de los dedos afectados. Todos estos cambios son
observables a partir de los 3 0 4 afios de evolucién*>.

Adicionalmente, se hanrealizado estudios conelfinde
determinar mecanismos a nivel genético que puedan
explicar esta patologia, tales como mutaciones
en PIK3Ca/AKY/mTOR en casos de macrodactilia
aislada®. De acuerdo a Shi y colaboradores en su
estudio de 2016, se evidencié una sobreexpresidn
de seis genes dentro de los cuales GRIN3A y MAPT
contribuyeron principalmente al crecimiento del
nervio periférico. Ademas, se hallé una regulacién
decreciente en citoquinas proinflamatorias como
interleucina 1B, interleucina 8 y receptor de
interleucina 7, asi como una disminucién de las
adhesiones celulares; esto puede explicar porque la
macrodactilia no suele progresar a malignidad™ .

La polidactilia, o dedos supernumerarios, y la
sindactilia, que corresponde a una fusidn de tejido
blando y/o hueso, son las patologias congénitas
mas frecuentes en la mano. Tienen una incidencia a
nivel mundial de 1 por cada 1.000 nacimientos y de
0,7 por cada 1.000 nacimientos, respectivamente’,
y para extremidad inferior de 1 en 18.000 casos".
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En Latinoamérica, la prevalencia de estas
malformaciones congénitas se ha mantenido
estable durante los dltimos 18 afios; sin embargo,
la polidactilia aumenté de 1,3 a 1,9 casos por cada
1.000 nacimientos, es decir, un 46% de incremento
entre los afios 1982-1994 y 2001-2010; entre estos
mismos periodos, la sindactilia también registré un
incremento de 0,3 a 0,7 por cada 1000 nacimientos®.

A nivel mundial, son pocas las publicaciones que
evallan la epidemiologia y la presentacion clinica de
lamacrodactilia, sin embargo se estima unaincidencia
de 0.9% dentro de las anormalidades de miembro
superior3. En Colombia, no han sido reportados
en la literatura datos epidemioldgicos acerca de la
incidencia o prevalencia de la macrodactilia. Dentro
delasinvestigaciones masrecientes se encuentranlas
de Hardwicke y et al. en el 2012 con 32 casos®?, y las de
Wuy colaboradores con 90 casos de macrodactilia en
China®, en donde la incidencia es mayor en varones™
y con frecuencia afecta al dedo indice seguido por el
dedo medio, asi como también suele observarse un
crecimiento progresivo hasta el cierre de las epffisis
entre los 15 y 17 afos®™ Dentro de los reportes, se
describe la presentacién unilateral en el 95 % de los
pacientes con macrodactilia®, funcién sensitiva
preservada y movilidad que va disminuyendo
con el paso de los afios®. La macrodactilia puede
ser una enfermedad aislada o estar asociada a
sindactilia en el 10 % de los casos, y a la polidactilia y
criptorquidia en un 2%'°. También puede ser parte de
las manifestaciones clinicas de otros sindromes mas
amplios como: la enfermedad de Ollier, el sindrome
de Maffucci, sindrome de Proteus” y la enfermedad
de von Recklinghausen®.

Barsky hace distincidn de dos formas de presentacién
clinica de macrodactilia: la estatica y la progresiva. En
la primera, el digito afectado es de mayor tamafio
desde el nacimiento y su crecimiento es proporcional
al resto de los dedos. En la forma de presentacidon
progresiva, el digito es normal al nacimiento, pero
inicia un crecimiento desproporcionadamente
grande comparado con el resto de los dedos,
pudiendo presentarse desviacion angular; esta forma
clinica es la mds frecuente™.
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Hasta el momento, el tratamiento mas eficaz
para el manejo de la macrodactilia sigue siendo la
intervencion quirdrgica con el objetivo de mejorar
la funcionalidad de la mano y calidad de vida del
paciente. En sus inicios, el Unico procedimiento
exitoso para el crecimiento excesivo de las falanges
que intervenian gravemente con la funcién era la
amputacidn *°; sin embargo, en los Gltimos 50 afios
se han visto avances en el tratamiento, aunque
ninguno ha logrado tener una tasa de éxito del
100% en relacion de apariencia y funcionalidad. En
la macrodactilia de tipo progresivo se recomienda
emplear un método que inhiba el crecimiento
desde una edad temprana, se utiliza la epifisiodesis
o el arresto epifisiario y se combina con técnicas
para resecar la piel y el tejido celular subcutdaneo
redundante. Cuando el tamafio del digito con
macrodactilia es de un tamafio similar al del mismo
digito del padre de su mismo sexo, es el momento
en que debe realizarse este procedimiento, el cual
consiste en fijar la fisis para bloquear el crecimiento®.
En la macrodactilia de tipo estatico, la diferencia
de tamano del dedo afectado y de los otros dedos
es poca, por lo que las intervenciones se efectian
a una edad mas tardia. Se emplean las osteotomias
para reducir el tamafio y/o las angulaciones, asi
como también se realiza reseccidn de piel y de tejido
celular subcutaneo®. Si hay deformidad sin limitacion
funcional, se recomienda realizar la correccién de la
angulacién a través de lafisis o placa de crecimiento®.

Aunque los principios de tratamiento son los mismos,
los pacientes con macrodactila progresiva tratados
precozmente presentan posteriormente artrosis de
laarticulacidnfaldngicaenun2%3. Laamputacion estd
indicada Unicamente cuando hay una deformidad
severa debido a un compromiso progresivo que limita
la funcionalidad?®4, también es indicada si la funcién
de lamano se encuentra comprometida o cuando los
procedimientos quirdrgicos han fracasado®*.

La mayoria de los pacientes con macrodactilia
requieren de multiples intervenciones quirdrgicas
encaminadas a reducir el tamafio y grosor del dedo
realizando procedimientos como el arresto epifisario,
la amputacién de la falange distal y ostectomias
de las falanges*. Estos procedimientos pueden
realizarse solos o combinarse en un mismo tiempo
quirdrgico, la decisién sera tomada por el cirujano de
mano basado en la severidad de la deformidad del
digito®.
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Las complicaciones son muy comunes luego de
realizar una reconstruccidn para un paciente con
macrodactilia. Lanecrosis cutaneaeslamasfrecuente
y en ocasiones puede ser grave y comprometer la
viabilidad del dedo™, asi como puede haber también
las cicatrices hipertréficas y larigidez®. Losresultados
postoperatorios pueden ser tan desalentadores que
en algunos casos de macrodactilia se debe valorar la
necesidad de una amputacién?.

El reto de esta patologia dado por su baja
incidencia, las dificultades en el manejo quirdrgico,
las complicaciones descritas y la ausencia de
reportes en Colombia motivaron a la realizacién
de la presentacidn de este caso. El objetivo de este
manuscrito fue reportar un caso de macrodactilia
con sindactilia completa compleja dado por fusidn
de tejido 6seo de falange distal y sinoniquia asociada
en dedos medio y anular de la mano izquierda en un
paciente pediatrico, al cual se le realiza osteotomia
de acortamiento en forma simultanea a la correccién
de la sindactilia.

Reporte de caso

Se presenta el caso clinico de un paciente masculino
de 14 meses de edad sin antecedentes personales ni
familiares de anomalias congénitas de la mano. Sus
padres refieren desde el nacimiento la presencia de
deformidad en los dedos medio y anular de la mano
izquierda con crecimiento progresivo de estos dos
digitos, el cual es desmedido al compararlo con los
otros dedos durante sus valoraciones de crecimiento
y desarrollo. Es valorado por ortopedista de
empresa prestadora de salud mediante el cual son
posteriormente remitidos a especialista cirujano de
mano en un periodo de tiempo de 3 meses.

Al examen fisico en la primera consulta con el
cirujano de mano, se observé dedo medio y anular
de la mano izquierda con sindactilia, macrodactilia
y sinoniquia, esto asociado a gran aumento de
volumen de forma difusa y desproporcionada en
comparacion con el resto de los dedos; también se
encontrd actitud en extension de las articulaciones
interfaldngicas distales. De igual manera, presentaba
limitacidn en el agarre y prehensién de los objetos
(Ver Figura 1) y al comparar el tamafio de sus dedos
medio y anular de mano izquierda con los dedos
de su padre, se evidencié un tamafio similar. No
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se encontraron anomalias congénitas mayores
0 menores asociadas como neurofibromatosis,
hemangiomas, linfangiomas o hamartomas. Se
presenta en junta médica de cirugia de mano en
conjunto con radiologia osteomuscular a los 7 dias
posterior a la valoracidn inicial por subespecialista, y
se considera patoldégica compleja dado las anomalias
evidenciadas con prondstico funcional reservado.

Figura 1. (A) y (B). Dedos medio y anular de la mano izquierda con
sindactilia y macrodactilia, ademas de sinoniquia; radiografias (C)
postero anterior y (D) lateral comparativa de manos en donde se
evidencia hipertrofia 6sea de dedos medio y anular de la mano
izquierda asociado a fusion de la falange distal (senhalada por la
flecha).

Fuente: autores
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Con estos hallazgos radiogréficos, se hizo diagndstico
de macrodactilia progresiva con sindactilia completa
compleja por fusidn de falange distal y sinoniquia
asociada en dedos medio y anular de mano izquierda.
Asimismo, se indicd tratamiento quirdrgico con
colgajos de correccién de sindactilia, osteotomias
y ostectomias parciales, epifisiectomias y fusién de
falanges.

Durante el procedimiento quirdrgico realizado 2
semanas posterior a la junta médica, se realizaron
abordajes en “Z” de Briinner por regién palmar y
dorsal desde la punta del digito hasta el pliegue
palmar proximal en la mano izquierda (Ver Figura
2). Se disecaron los colgajos por planos protegiendo
los paquetes neurovasculares los cuales fueron
disecados desde proximal hacia distal; asimismo,
se realizd reseccién de tejido adiposo redundante
y neurolisis. Posterior a esto, se realizaron
osteotomias transversas en diafisis de falange
media con epifisiectomia de las falanges distales
para luego artrodesarlas con dos clavos Kirschneer
en cada dedo; esto se hizo con el fin de acortar el
digito y dejar los dedos largos medio y anular de dos
falanges. Se prefiere el empleo de estos clavos dado
que tiene un didmetro aproximado al ancho de la fisis
de los pacientes de esta edad (alrededor de 1 mm).

Figura 2. (A) y (B) Disefio de colgajos para correccion de sindactilia.

Fuente: autores

Posteriormente, se realizé fijacion del tenddn
flexor a la base de falange media de cada digito y se
completd la diseccidn de los tejidos blandos para la
correccién de la sindactilia (Ver Figura 3). Después
de la correccidn de la macrodactilia, se procedié a
individualizar los dedos con los colgajos ya fabricados
y disecados. Durante el procedimiento se observé
que la piel no era suficiente para realizar un cierre de
los dedos, observandose isquemia en ellos una vez
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liberado el torniquete. Por no perfusién a pesar de un
adecuado tiempo de espera de 10 minutos, se decidié
retirar uno de los clavos en cada dedo y diastasar la
artrodesis mejorando la tensidn circunferencial de la
piel y por lo tanto su perfusion (Ver Figura 4).

Figura 3. Diseccion y separacion de los colgajos con porcion de
reseccion de tejido graso excesivo.

Fuente: autores

Figura 4. Fijacion con clavos longitudinales de las falanges del dedo
medio y anular.

Fuente: autores

A las 48 horas, se realizd nueva evaluacién de la
perfusion digital evidenciando adecuado llenado en
cara cubital de los dedos medio y anular de la mano
izquierda. Se pasa nuevamente a sala de cirugia
en donde se realiza fijacion percutanea de distal
a proximal endomedular con control rotacional
del eje de los dedos. Posterior a esto, se verifica
adecuada alineacién y se realiza disefio de tutor
externo utilizando los pines por distal. Al terminar
la reintervencién quirdrgica, se observd adecuado
llenado capilar (Ver Figura 5).
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Figura 5. Clavos Kirschner con adaptacion antirotatoria en la punta
evidenciandose perfusion preservada en los artejos.

Fuente: autores

El paciente presentdé una evolucién postoperatoria
favorable, por lo que se dio de alta a los 10 dias. A las
2 semanas siguientes, el paciente asistid a su primer
control en donde se realizé el retiro de las suturas, y
a las 4 semanas posteriores se retiraron los clavos.
Pasadas 14 semanas, en consulta de seguimiento se
constatd en la radiografia que no se fusionaron las
falanges media y distal, y clinicamente se presentd
malrotacién de los digitos (Ver Figura 6).

Discusion

La macrodactilia es wuna malformacién con
implicaciones tanto estéticas como funcionales 2.
La mayoria de las presentaciones no se relacionan
con alteraciones cromosdmicas, genéticas, o
infecciones durante el embarazo que expliquen
la hipertrofia digital %, tal como ocurre en el caso
expuesto en el cual no se confirmaron alteraciones
genéticas. La macrodactilia tiene una mayor
presentacion unilateral y con compromiso del
tercer y cuarto dedo; de acuerdo con Wu et al,, se
reporté una mayor afectacién de los dedos medio
y anular con predominio en el sexo masculino®,
lo cual se encuentra en concordancia con el caso
presentado en el cual se observo un compromiso
de los mismo digitos. La presentacion clinica fue de
la forma progresiva de Barsky, lo que hizo que la
malformacién fuera mas evidente con el crecimiento
del paciente.



Abril Gaona CA, Varén Plata G, Mantilla Rueda PA, Torra-Barajas OL, Jacome-Pérez N.

Figura 6. (A) Estado 4 meses posterior a cirugia en donde se observa
la no unién de la artrodesis por su diastasis requerida y (B) La
cicatrizacion con angulacion de los dedos.

Fuente: autores

En el estudio radioldgico era evidente el
engrosamiento tanto de las estructuras Jseas
como del tejido adiposo, asi como la fusién de la
falange distal del dedo medio y anular de la mano
izquierda. No se observd sintomatologia adicional
como alteraciones en la sensibilidad o cambios en
la temperatura como si se ha reportado en autores
como Kostakoglu N et al., o en Ishida O et al.®®9 24,

La principal indicacién de la intervencién quirdrgica
en lamacrodactilia es de tipo funcional®s, dado que la
deformidad dificultalarealizacién de los movimientos
finos de los dedos (prehensién y pinza). Gluck et
al.?%, sugieren que al realizarse la intervencion, el
tipo de tratamiento serd determinado por la longitud
del digito comparado con el del padre del mismo
sexo. Si el dedo es mas pequefio que el del padre
pero la circunferencia es mayor, se puede ofrecer
una reduccién del volumen. Si el dedo es del mismo
tamafio equiparado al del padre, se recomienda
efectuar la reduccién del volumen con epifisiodesis
para asi detener el crecimiento longitudinal si no
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se acompafia de deformidad angular. Dentro de
la revision de la literatura, se encuentra el caso
presentado por Kakinoki*” et al.,, de una paciente
con macrodactilia con el tamafo del dedo mayor al
del progenitor, realizaron manejo con osteotomia
transversal y longitudinal asi como reduccién de
tejidos blandos y remodelacién con dos colgados con
lo que se obtuvo una disminucién de la circunferencia
y longitud de los tejidos. En el presente caso, dado
que el tamafo del dedo era similar al del progenitor
se opté por la epifisiodesis con el fin de detener el
crecimiento del digito.

Yang et al. realizaron pruebas electrofisioldgicas
en pacientes con macrodactilia evidenciando
degeneracion a nivel de las fibras de mielina lo que
conlleva a una disminucién notable de su funcidn;
sin embargo, en algunos casos existia una rama
ulnar compensadora, por lo que la realizacidon de
un estudio electrofisiolégico es importante para
orientar la preservacién de estas fibras™. En el caso de
esta presentacion, la prueba electromiografia no fue
realizada, en su lugar se solicitd ecografia de nervio
periférico para conocer infiltracion y extension grasa
del nervio mediano en mano y mufieca la cual no
mostré alteraciones significativas.

Dentro de las complicaciones reportadas posterior
al manejo quirdrgico de macrodactilia se encuentra
la necrosis cutdnea, rigidez articular, deformidad
y pérdida de la funcionalidad®®. Los resultados
postoperatorios pueden ser tan desalentadores que
en algunos casos de macrodactilia se debe valorar
la necesidad de una amputacién®. Todas estas
complicaciones se han reportado en los estudios por
Barsy*® et al. asi como Tsuge3 et al. En el presente
caso se presenté una malrotacién de los digitos
posiblemente por no fusion de las falanges.

Se expone el caso de un paciente con macrodactilia
y sindactilia completa y compleja, en dedos medio
y anular de mano izquierda, en quien se realizd
tratamiento quirdrgico simultaneo combinando las
técnicas de acortamiento y separacién de los dedos.
Como complicaciones se presentd el sufrimiento
vascular, debido a que el acortamiento del dedo
aumenta su volumen circunferencial, sumado a la
injuria de la piel, que por su disefio para separar la
sindactilia, no alcanza a cubrir circunferencialmente
este aumento y su cierre produce gran tension e
isquemia distal. En consecuencia se liberd la fijacién
para diastasar las artrodesis, de esta manera el dedo
ganaaltura y espacio para suvolumen final; desgrasar
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mas la piel someteria a un sufrimiento mayor no
necesario. Se opté por soltar estas falanges para que
recuperaran su altura y la masa se distribuyera mejor
en el volumen digital. Al separarse los extremos de
las ostectomias, permitié que no consolidaran las
falanges y que finalmente se malrotaran.

Conclusiones

El manejo quirdrgico de la macrodactilia en presencia
de otras anomalias congénitas suele requerir de
multiples reintervenciones. Se debe discutir de forma
claray precisa con los padres los posibles resultados
que se pueden obtener posterior a la cirugia, pues el
riesgo deundesenlace nosatisfactorioesmuyalto.No
se deben generar falsas expectativas y se debe tener
en cuenta que confrecuencia el digito podriaterminar
con minima o nula movilidad; en varios casos, esta
rigidez termina siendo tratada con amputacion del
dedo afectado. Finalmente, es importante tener en
cuenta que realizar el acortamiento dseo un afio
después de la mano de la sindactilia podria permitir
que los tejidos blandos tengan un mejor estado con
menos edema postoperatorio y sin la existencia de
tantas dificultades para mantener su fijacién. Asi
como se considera que se requieren mas estudios que
permitan laimplementacién y adaptacidon de técnicas
quirdrgicas con el fin de impactar en desenlaces
tanto estéticos como funcionales en estos pacientes;
la deteccién tempranay manejo integral sigue siendo
clave a la hora del abordaje.

Consideraciones Eticas

Los padres son informados amplia y claramente
acerca de la patologia del paciente, de los
procedimientos a realizar y dan su consentimiento
voluntario para el reporte del caso.
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