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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 fusión de la falange distal u sinoniquia asociada en dedos medio y anular de mano izquierda  en donde 
a los 3 meses posteriores a la cirugía, hubo mejoría  funcional y estética. MÉD.UIS.2021;34(2): 89-95.
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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. MÉD.UIS.2021;34(2): 89-95.
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Introducción

La macrodactilia es una deformidad congénita rara 
con una presentación menor del 1%1,  sin transmisión 
hereditaria y de origen idiopático, caracterizada por 
una hipertrofia del componente óseo y el aumento 
de sus partes blandas en uno o varios dedos2. Dentro 
de los mecanismos implicados en su desarrollo, se 
describe alteración de la inervación y mecanismos 
humorales que promueven el crecimiento e 
incremento de la vascularización3.  La teoría más 
aceptada es la lesión del nervio periférico 4-5 en donde 
se describe una sobreexpresión de proteínas de la 
familia hedgehog y su sitio de unión, lo que conduce 
a un incremento en el tejido celular subcutáneo, 
así como engrosamiento del perineuro dado por 
mayor numero de nucleos y capas perineurales. El 
nervio mediano es el mayormente afectado, cuya 
tumefacción se manifiesta por el correspondiente 
abultamiento palmar, y alteraciones de la morfología 
de las falanges con desviación axial del dedo o 
de los dedos afectados. Todos estos cambios son 
observables a partir de los 3 o 4 años de evolución4-5. 

Adicionalmente, se han realizado estudios con el fin de 
determinar mecanismos a nivel genético que puedan 
explicar esta patología, tales como mutaciones 
en PIK3Ca/AKY/mTOR en casos de macrodactilia 
aislada6-9. De acuerdo a Shi y colaboradores en su 
estudio de 2016, se evidenció una sobreexpresión 
de seis genes dentro de los cuales GRIN3A y MAPT 
contribuyeron principalmente al crecimiento del 
nervio periférico. Además, se halló una regulación 
decreciente en citoquinas proinflamatorias como 
interleucina 1B, interleucina 8  y receptor de 
interleucina 7, así como una disminución de las 
adhesiones celulares; esto puede explicar porque la 
macrodactilia no suele progresar a malignidad10 . 

La polidactilia, o dedos supernumerarios, y la 
sindactilia, que corresponde a una fusión de tejido 
blando y/o hueso, son las patologías congénitas 
más 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, respectivamente1-5, 
y para extremidad inferior de 1 en 18.000 casos11. 

En Latinoamérica, la prevalencia de estas 
malformaciones congénitas se ha mantenido 
estable durante los últimos 18 años; sin embargo, 
la polidactilia aumentó de 1,3 a 1,9 casos por cada 
1.000 nacimientos, es decir, un 46% de incremento 
entre los años 1982-1994 y 2001-2010; entre estos 
mismos periodos, la sindactilia también registró un 
incremento de 0,3 a 0,7 por cada 1000 nacimientos4. 

A nivel mundial, son pocas las publicaciones que 
evalúan la epidemiología y la presentación clínica de 
la macrodactilia, sin embargo se estima una incidencia 
de  0.9% dentro de las anormalidades de miembro 
superior1-3. En Colombia, no han sido reportados 
en la literatura datos epidemiológicos acerca de la 
incidencia o prevalencia de la macrodactilia. Dentro 
de las investigaciones más recientes se encuentran las 
de Hardwicke y et al. en el 2012 con 32 casos12 , y las de 
Wu y colaboradores con 90 casos de macrodactilia en 
China13, en donde la incidencia es mayor en varones14 
y con frecuencia afecta al dedo índice seguido por el 
dedo medio, así como también suele observarse un 
crecimiento progresivo hasta el cierre de las epífisis  
entre los 15 y 17 años12. Dentro de los reportes, se 
describe la presentación unilateral en el 95 % de los 
pacientes con macrodactilia13,  función sensitiva 
preservada y  movilidad que va disminuyendo 
con el paso de los años15. 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%16. También puede ser parte de 
las manifestaciones clínicas de otros síndromes más 
amplios como: la enfermedad de Ollier, el síndrome 
de Maffucci, síndrome de Proteus17 y la enfermedad 
de von Recklinghausen18. 

Barsky hace distinción de dos formas de presentación 
clínica de macrodactilia: la estática y la progresiva. En 
la primera, el dígito afectado es de mayor tamaño 
desde el nacimiento y su crecimiento es proporcional 
al resto de los dedos. En la forma de presentación 
progresiva, el dígito es normal al nacimiento, pero 
inicia un crecimiento desproporcionadamente 
grande comparado con el resto de los dedos, 
pudiendo presentarse desviación angular; esta forma 
clínica es la más frecuente19. 
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Hasta el momento, el tratamiento más eficaz 
para el manejo de la macrodactilia sigue siendo la 
intervención quirúrgica con el objetivo de mejorar 
la funcionalidad  de la mano y calidad de vida del 
paciente. En sus inicios, el único procedimiento 
exitoso para el crecimiento excesivo de las falanges 
que intervenían gravemente con la función era la 
amputación 20; sin embargo, en los últimos 50 años 
se han visto avances  en el tratamiento, aunque 
ninguno ha logrado tener una tasa de éxito del 
100% en relación 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 subcutáneo 
redundante. Cuando el tamaño del dígito con 
macrodactilia es de un tamaño similar al del mismo 
dígito 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 crecimiento21. 
En la macrodactilia de tipo estático, la diferencia 
de tamaño del dedo afectado y de los otros dedos 
es poca, por lo que las intervenciones se efectúan 
a una edad más tardía. Se emplean las osteotomías 
para reducir el tamaño y/o las angulaciones, así 
como también se realiza resección de piel y de tejido 
celular subcutáneo 21. Si hay deformidad sin limitación 
funcional, se recomienda realizar la corrección de la 
angulación a través de la fisis o placa de crecimiento22. 

Aunque los principios de tratamiento son los mismos, 
los pacientes con macrodáctila progresiva tratados 
precozmente presentan posteriormente artrosis de 
la articulación falángica en un 2%23. La amputación está 
indicada únicamente cuando hay una deformidad 
severa debido a un compromiso progresivo que limita 
la funcionalidad24, también es indicada si la función 
de la mano se encuentra comprometida o cuando los 
procedimientos quirúrgicos han fracasado23,24.

La mayoría de los pacientes con macrodactilia 
requieren de múltiples intervenciones quirúrgicas 
encaminadas a reducir el tamaño y grosor del dedo 
realizando procedimientos como el arresto epifisario, 
la amputación de la falange distal y ostectomías 
de las falanges24. Estos procedimientos pueden 
realizarse solos o combinarse en un mismo tiempo 
quirúrgico, la decisión será tomada por el cirujano de 
mano basado en la severidad de la deformidad del 
dígito25. 

Las complicaciones son muy comunes luego de 
realizar una reconstrucción para un paciente con 
macrodactilia. La necrosis cutánea es la más frecuente 
y en ocasiones puede ser grave y comprometer la 
viabilidad del dedo13, así como puede haber también 
las cicatrices hipertróficas y la rigidez26.  Los resultados 
postoperatorios pueden ser tan desalentadores que 
en algunos casos de macrodactilia se debe valorar la 
necesidad de una amputación27. 

El reto de esta patología dado por su baja 
incidencia, las dificultades en el manejo quirúrgico, 
las complicaciones descritas y la ausencia de 
reportes en Colombia motivaron a la realización 
de la presentación de este caso. El objetivo de este 
manuscrito fue reportar un caso de macrodactilia 
con  sindactilia completa compleja  dado por fusión 
de tejido óseo de falange distal y sinoniquia asociada 
en dedos medio y anular de la mano izquierda en un 
paciente pediátrico,  al cual se le realiza osteotomía 
de acortamiento en forma simultánea a la corrección 
de la sindactilia.

Reporte de caso

Se presenta el caso clínico de un paciente masculino 
de 14 meses de edad sin antecedentes personales ni 
familiares de anomalías 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 
dígitos, 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 físico en la primera consulta con el 
cirujano de mano, se observó 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 
comparación con el resto de los dedos; también se 
encontró actitud en extensión de las articulaciones 
interfalángicas distales. De igual manera, presentaba 
limitación en el agarre y prehensión de los objetos 
(Ver Figura 1) y al comparar el tamaño de sus dedos 
medio y anular de mano izquierda con los dedos 
de su padre, se evidenció un tamaño similar. No 
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se encontraron anomalías congénitas mayores 
o menores asociadas como neurofibromatosis, 
hemangiomas, linfangiomas o hamartomas. Se 
presenta en junta médica de cirugía de mano en 
conjunto con radiología osteomuscular a los 7 días 
posterior a la valoración inicial por subespecialista, y 
se considera patológica compleja dado las anomalías 
evidenciadas con pronóstico funcional reservado.

Con estos hallazgos radiográficos, se hizo diagnóstico 
de macrodactilia progresiva con sindactilia completa 
compleja por fusión de falange distal y sinoniquia 
asociada en dedos medio y anular de mano izquierda. 
Asimismo, se indicó tratamiento quirúrgico con 
colgajos de corrección de sindactilia, osteotomías 
y ostectomías parciales, epifisiectomías y fusión de 
falanges.

Durante el procedimiento quirúrgico realizado 2 
semanas posterior a la junta médica, se realizaron 
abordajes en “Z” de Brünner por región palmar y 
dorsal desde la punta del dígito 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 realizó resección de tejido adiposo redundante 
y neurolisis. Posterior a esto, se realizaron 
osteotomías transversas en diáfisis de falange 
media con epifisiectomía de las falanges distales 
para luego artrodesarlas con dos clavos Kirschneer 
en cada dedo; esto se hizo con el fin de acortar el 
dígito y dejar los dedos largos medio y anular de dos 
falanges. Se prefiere el empleo de estos clavos dado 
que tiene un diámetro aproximado al ancho de la fisis 
de los pacientes de esta edad (alrededor de 1 mm). 

Figura 1. (A) y (B). Dedos medio y anular de la mano izquierda con 

sindactilia y macrodactilia, además de sinoniquia; radiografías (C) 

postero anterior y (D) lateral comparativa de manos en donde se 

evidencia hipertrofia ósea de dedos medio y anular de la mano 

izquierda asociado a fusión de la falange distal (señalada por la 

flecha).

Fuente: autores

Figura 2. (A) y (B) Diseño de colgajos para corrección de sindactilia.

Fuente: autores

Posteriormente, se realizó fijación del tendón 
flexor a la base de falange media de cada dígito y se 
completó la disección de los tejidos blandos para la 
corrección de la sindactilia (Ver Figura 3). Después 
de la corrección de la macrodactilia, se procedió a 
individualizar los dedos con los colgajos ya fabricados 
y disecados. Durante el procedimiento se observó 
que la piel no era suficiente para realizar un cierre de 
los dedos, observándose isquemia en ellos una vez 
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liberado el torniquete. Por no perfusión a pesar de un 
adecuado tiempo de espera de 10 minutos , se decidió 
retirar uno de los clavos en cada dedo y diastasar la 
artrodesis mejorando la tensión circunferencial de la 
piel y por lo tanto su perfusión (Ver Figura 4).

El paciente presentó una evolución postoperatoria 
favorable, por lo que se dio de alta a los 10 días. A las 
2 semanas siguientes, el paciente asistió a su primer 
control en donde se realizó el retiro de las suturas, y 
a las 4 semanas posteriores se retiraron los clavos. 
Pasadas 14 semanas, en consulta de seguimiento se 
constató en la radiografía que no se fusionaron las 
falanges media y distal, y clínicamente se presentó 
malrotación de los dígitos (Ver Figura 6).

Discusión

La macrodactilia es una malformación con 
implicaciones tanto estéticas como funcionales 22. 
La mayoría de las presentaciones no se relacionan 
con alteraciones cromosómicas, genéticas, o 
infecciones durante el embarazo que expliquen 
la hipertrofia digital 23, tal como ocurre en el caso 
expuesto en el cual no se confirmaron alteraciones 
genéticas. La macrodactilia tiene una mayor 
presentación unilateral y con compromiso del 
tercer y cuarto dedo; de acuerdo con Wu et al., se 
reportó una mayor afectación de los dedos medio 
y anular con predominio en el sexo masculino13, 
lo cual se encuentra en concordancia con el caso 
presentado  en el cual se observo un compromiso 
de los mismo digitos. La presentación clínica fue de 
la forma progresiva de Barsky, lo que hizo que la 
malformación fuera más evidente con el crecimiento 
del paciente. 

Figura 3. Disección y separación de los colgajos con porción de 

resección de tejido graso excesivo.

Fuente: autores

Figura 4. Fijación con clavos longitudinales de las falanges del dedo 

medio y anular.

Fuente: autores

A las 48 horas, se realizó nueva evaluación de la 
perfusión digital evidenciando adecuado llenado en 
cara cubital de los dedos medio y anular de la mano 
izquierda. Se pasa nuevamente a sala de cirugía 
en donde se realiza fijación percutánea de distal 
a proximal endomedular con control rotacional 
del eje de los dedos. Posterior a esto, se verifica 
adecuada alineación y se realiza diseño de tutor 
externo utilizando los pines por distal. Al terminar 
la reintervención quirúrgica, se observó adecuado 
llenado capilar (Ver Figura 5).

Figura 5. Clavos Kirschner con adaptación antirotatoria en la punta 

evidenciándose perfusión preservada en los artejos.

Fuente: autores
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En el estudio radiológico era evidente el 
engrosamiento tanto de las estructuras óseas 
como del tejido adiposo, así como la fusión de la 
falange distal del dedo medio y anular de la mano 
izquierda. No se observó sintomatología adicional 
como alteraciones en la sensibilidad o  cambios en 
la temperatura como sí se ha  reportado en autores 
como Kostakoglu N et al., o en Ishida O et al.18,19, 24.

La principal indicación de la intervención quirúrgica 
en la macrodactilia es de tipo funcional25, dado que la 
deformidad dificulta la realización de los movimientos 
finos de los dedos (prehensión y pinza).  Gluck et 
al.26, sugieren que al realizarse la intervención, el 
tipo de tratamiento será determinado por la longitud 
del dígito comparado con el del padre del mismo 
sexo. Si el dedo es más pequeño que el del padre 
pero la circunferencia es mayor, se puede ofrecer 
una reducción del volumen. Si el dedo es del mismo 
tamaño equiparado al del padre, se recomienda 
efectuar la reducción del volumen con epifisiodesis 
para así detener el crecimiento longitudinal si no 

Figura 6. (A) Estado 4 meses posterior a cirugía en donde se observa 

la no unión de la artrodesis por su diástasis requerida y (B) La 

cicatrización con angulación de los dedos.

Fuente: autores

se acompaña de deformidad angular. Dentro de 
la revisión de la literatura, se encuentra  el caso 
presentado por Kakinoki27 et al., de una paciente 
con macrodactilia con el tamaño del dedo mayor al 
del progenitor, realizaron manejo con osteotomía 
transversal y longitudinal así como reducción de 
tejidos blandos y remodelación con dos colgados con 
lo que se obtuvo una disminución de la circunferencia 
y longitud de los tejidos.  En el presente caso, dado 
que el tamaño del dedo era similar al del progenitor 
se optó por la epifisiodesis con el fin de detener el 
crecimiento del dígito. 

Yang et al. realizaron pruebas electrofisiológicas 
en pacientes con macrodactilia evidenciando 
degeneración a nivel de las fibras de mielina lo que 
conlleva a una disminución notable de su función; 
sin embargo, en algunos casos existía una rama 
ulnar compensadora, por lo que la realización de 
un estudio electrofisiológico es importante para 
orientar la preservación de estas fibras15. En el caso de 
esta presentación, la prueba electromiografía no fue 
realizada, en su lugar se solicitó ecografía de nervio 
periférico para conocer infiltración y extensión grasa 
del nervio mediano en mano y muñeca la cual no 
mostró alteraciones significativas.

Dentro de las complicaciones reportadas posterior 
al manejo quirúrgico de macrodactilia se encuentra 
la necrosis cutánea, rigidez articular, deformidad  
y pérdida de la funcionalidad26. Los resultados 
postoperatorios pueden ser tan desalentadores que 
en algunos casos de macrodactilia se debe valorar 
la necesidad de una amputación28. Todas estas 
complicaciones se han reportado en los estudios por 
Barsy29 et al. así como Tsuge30 et al. En el presente 
caso se presentó una malrotación de los dígitos 
posiblemente por no fusión 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 realizó 
tratamiento quirúrgico simultáneo combinando las 
técnicas de acortamiento y separación de los dedos. 
Como complicaciones se presentó el sufrimiento 
vascular, debido a que el acortamiento del dedo 
aumenta su volumen circunferencial, sumado a la 
injuria de la piel, que por su diseño para separar la 
sindactilia, no alcanza a cubrir circunferencialmente 
este aumento y su cierre produce gran tensión e 
isquemia distal. En  consecuencia se liberó la fijación 
para diastasar las artrodesis, de esta manera el dedo 
gana altura  y espacio para su volumen final; desgrasar 
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más la piel sometería a un sufrimiento mayor no 
necesario.  Se optó por soltar estas falanges para que 
recuperarán su altura y la masa se distribuyera mejor 
en el volumen digital. Al separarse los extremos de 
las ostectomías, permitió que no consolidarán las 
falanges y que finalmente se malrotaran. 

Conclusiones

El manejo quirúrgico de la macrodactilia en presencia 
de otras anomalías congénitas suele requerir de 
múltiples reintervenciones. Se debe discutir de forma 
clara y precisa con los padres los posibles resultados 
que se pueden obtener posterior a la cirugía, pues el 
riesgo de un desenlace no satisfactorio es muy alto. No 
se deben generar falsas expectativas y se debe tener 
en cuenta que con frecuencia el dígito podría terminar 
con mínima o nula movilidad; en varios casos, esta 
rigidez termina siendo tratada con amputación del 
dedo afectado. Finalmente, es importante tener en 
cuenta que realizar el acortamiento óseo un año 
después de la mano de la sindactilia podría permitir 
que los tejidos blandos tengan un mejor estado con 
menos edema postoperatorio y sin la existencia de 
tantas dificultades para mantener su fijación. Así 
como se considera que se requieren más estudios que 
permitan la implementación y adaptación de técnicas 
quirúrgicas con el fin de impactar en  desenlaces 
tanto estéticos como funcionales en estos pacientes; 
la detección temprana y manejo integral sigue siendo 
clave a la hora del abordaje.

Consideraciones Éticas

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