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RESUMEN

Se presenta un paciente con macrodactilia progresiva del segundo y el tercer dedo de
la mano derecha al cual se le realizé6 una amputacién en rayo del segundo y tercer
dedo con transposicion de la base del cuarto metacarpiano a la base del tercero. El
paciente present6 una evolucion posoperatoria favorable con una estética y funciéon de
la mano aceptables.

Palabras clave: macrodactilia; amputacion en rayo; transposicidn metacarpiana.

ABSTRACT

We present a male patient with progressive macrodactyly of the second and third
fingers of the right hand. A ray amputation was made in the second and third fingers
with transposition from the base of the fourth metacarpal to the base of the third. The
patient had favorable postoperative evolution, with acceptable aesthetic and hand
function.
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RESUME

Un patient atteint de macrodactylie progressive du deuxiéme et troisieme doigt de la
main droite, ayant subi une amputation du deuxieme et troisieme rayon digital et une
transposition de la base du quatrieme métacarpien a la base du troisieme, est
présenté. Il a eu une évolution postopératoire favorable, avec esthétique et fonction
acceptables.

Mots-clés: macrodactylie; amputation de rayon digital; transposition métacarpienne.

INTRODUCCION

La macrodactilia conocida como gigantismo digital, megalodactilia, macrodistrofia
lipomatosa y fibrolipomatosis con macrodactilia es una entidad nosolégica definida
como una rara deformidad congénita sin transmision hereditaria con presencia de un
dedo desproporcionadamente grande que se descubre al nacer o en los primeros afios
de la vida dada por una hiperplasia de todos los elementos del dedo afectado. Puede
formar parte de una hipertrofia mas difusa o ser un componente de otros sindromes
mas amplios como, por ejemplo: enfermedad de Ollier, sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber, sindrome de Maffucci, sindrome de Proteus y enfermedad de von
Recklinghausen. Es una entidad rara, en la serie de Flatt (1994), de anomalias del
miembro superior de encontré una incidencia del 0.9 %.%-

La etiologia se desconoce, aunque se han propuesto varios mecanismos posibles
(inervacién anormal que conduce a un crecimiento libre, aumento de la irrigaciéon
sanguinea, mecanismo humoral que estimula el crecimiento); el mas convincente es
el que defiende la asociacién entre la afeccién del nervio periférico y la
macrodactilia.3®

Dentro de las formas clinicas Barsky describe la estatica, donde el dedo es mayor
desde el nacimiento, pero a partir de aqui hay un crecimiento proporcional al resto de
ellos, y una forma progresiva donde hay un crecimiento desproporcionado desde el
mismo momento del nacimiento con desviacion angular; esta Ultima es la forma mas
frecuente. Flatt (1994), en dependencia de la base anatomopatolégica de la
deformidad, planted una clasificacion en 4 tipos: Tipo | (gigantismo y
lipofibromatosis), Tipo Il (gigantismo y neurofibromatosis), Tipo Il (gigantismo e
hiperostosis digital) y Tipo IV (gigantismo y hemihipertrofia).>8

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 3 afos de edad cuyos padres refieren haber notado, desde su
nacimiento, deformidad progresiva de los dedos segundo y tercero de la mano
derecha. En la historia familiar no se recogen antecedentes de anomalias congénitas
de la mano.
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Al examen fisico se constatd que el segundo y el tercer dedo de la mano derecha
presentaba gran aumento de volumen difuso, desproporcional al resto de los dedos
con desviacion entre ellos de forma divergente y trastornos troficos de las ufias; la
flexoextension de las articulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas se
encontraba ligeramente disminuida y se constaté limitacién en el agarre y prension de
los objetos (Fig. 1).

Fig. 1. Macrodactilia de los dedos segundo v tercero de la mano
derecha antes de |a intervencidn guirdrgica.

No hubo hallazgos sugestivos de neurofibromatosis, hemangiomas, linfangiomas,
hamartomas, ni otras deformidades congénitas en el resto del cuerpo.

DISCUSION

El tratamiento es muy dificil por la naturaleza progresiva y difusa de esta entidad
nosoldgica que impide la correccion completa hasta la normalidad. Las indicaciones
para la cirugia son de tipo estético y funcional pues la deformidad suele impedir la
prension y el pellizco. Los procederes quirdrgicos se dividen en:

- Procedimientos que limitan el crecimiento progresivo (ligadura de las arterias
digitales, vendaje compresivo, arrancamiento de los nervios digitales, reseccion del
nervio digital, epifisiodesis).

- Intervenciones destinadas a reducir el tamafio del dedo (extirpacién de masa
(grasa, exceso de piel), afinamiento del esqueleto (osteotomia longitudinal),
acortamiento y realineacion del esqueleto (osteotomia trapezoidal) y la
terminalizacion del dedo.
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Estos procedimientos pueden combinarse en el acto quirdrgico en dependencia de la
deformidad que presente el paciente. La mayoria de los pacientes requieren multiples
intervenciones quirdrgicas durante la infancia y en un alto porcentaje de ellos, el
resultado es un dedo antiestético y disfuncional. En algunos casos de macrodactilia
con gran talla del dedo afectado, la presencia de contracturas articulares, anestesia e
interferencia con la funcién del resto de la mano, se debe valorar la indicaciéon de una
amputacion. Esta técnica se basard en la reseccion de todo el rayo con transposicion
digital del dedo adyacente o sin ella. Este un procedimiento que se debe considerar
desde el principio, antes que el paciente invierta multiples procedimientos para salvar
un dedo deformado con funcidén limitada. Para la mayoria de los padres es una
decision dificil y prefieren la cirugia conservadora.3-®

El paciente que presentamos fue llevado inicialmente al salén de operaciones con el
diagndstico de macrodactilia progresiva del segundo y tercer dedo de la mano
derecha; se le realiz6 amputacién en rayo del tercer dedo y se conservé la base del
metacarpiano (Fig. 2).

Fig. 2. Despues de la amputacion en rayo del tercer dedo,

Después de 6 meses con una evolucién favorable se volvié a intervenir
quirdrgicamente, en esta ocasion se realizd la amputacion en rayo del segundo dedo
con la transposicion del cuarto dedo a la base del tercer metacarpiano. Se fijé con
alambre de Kirchner longitudinalmente en la region metacarpofalangica pasado al
dorso de la mufieca, se dieron puntos de sutura y se coloc6d una inmovilizacién tipo
férula antebraquial (Fig. 3).

El paciente presentd una evolucidon posoperatoria favorable. A las 4 semanas se
observaron signos de consolidacion y con anestesia local se retiré el alambre de
Kirchner y se indic6 tratamiento rehabilitador. Pasadas 14 semanas en consulta de
seguimiento se constaté una mano funcional y estéticamente aceptable que permitira
un desarrollo psicomotor propicio para la edad biolégica y una incorporaciéon social
adecuada (Fig. 4).
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Fig. 3. Amputacidn en rayo del segundo dedo con transposicidn
del cuarto dedo a la base del tercer metacarpiano,

Fig. 4. Estado actual, vista de frente ambas manos,

La amputacion en rayo del dedo se realiza con la técnica tradicional y se hace un
corte oblicuo externo en la base del metacarpiano correspondiente. La reseccion
simple del tercero y el segundo dedo deja un espacio antiestético entre los dedos
adyacentes, principalmente en los nifios en etapa de crecimiento. Por otra parte, si se
reseca el tercer metacarpiano en su totalidad, se afecta la inserciéon del tendon
extensor radial breve del carpo en su base. Se han reportado casos de
desorganizacién carpiana al permitirse la aproximacion de los metacarpianos
adyacentes, a pesar de la mejoria estética. La conservacion de la base del tercer dedo
con sus inserciones tendinosas, combinada con la transposicion a ella de la base del
cuarto metacarpiano evita las desorganizaciones adaptativas del carpo, cierra el
espacio dejado con la reseccion del rayo en cuestion, y permite un aspecto estético
muy superior.5-8
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CONCLUSIONES

La macrodactilia es una entidad de dificil manejo no solo para los cirujanos sino
también para los padres de los pacientes. La amputacidn como tratamiento definitivo,
decidida de forma oportuna y temprana, evita la realizacién de varias cirugias
encaminadas a salvar un dedo con escasas funciones y estéticamente inaceptable. Al
amputar el segundo y el tercer dedo con la transposicién de la base del cuarto al
tercero, se logré una mano totalmente funcional, con una estética aceptable.
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