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RESUMEN  

Introducción: la Macrodistrofia lipomatosa (ML), es un incremento 
desproporcionado en el tejido fibroadiposo en uno o más dedos. Esta anormalidad 
congénita ocurre más frecuentemente en la distribución del nervio mediano en el 
miembro superior y nervio plantar en el miembro inferior. La causa de la ML no 
está esclarecida. 
Objetivo: reportar un infante con ML y antecedentes familiares paternos de 
deformidad podálica de tipo pie griego. 
Presentación de un caso: infante de 11 meses de edad, de sexo masculino, que 
acude a la consulta de Ortopedia y Traumatología del CDI Concepción, ubicado en 
el Municipio La Cañada de Urdaneta del Estado Zulia en Venezuela, con un 
exagerado crecimiento del segundo artejo izquierdo y leve aumento de tamaño del 
primero. 
Discusión: la ML es una malformación infrecuente, que puede presentarse tanto en 
miembros inferiores como en superiores, y en la que pudiera existir confusión con 
algunas afecciones clínicas de las cuales se debe hacer un adecuado diagnóstico 
diferencial. 
Conclusiones: es importante la evaluación de cada caso con un equipo 
multidisciplinario que incluya además a Pediatras y Genetistas, con vistas a definir 
adecuadamente el diagnóstico y la terapéutica.  
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Palabras clave: Macrodistrofia Lipomatosa, gigantismo localizado, proliferación 
progresiva mesenquimatosa.  

 
ABSTRACT  

Introduction: Macrodistrofia Lipomatosa (ML) consists of a disproportionate 
increase of the fibro adipose tissue in one or more fingers or toes. This congenital 
anomaly is more often present in the territory supplied by the median nerve in the 
upper limbs and the plantar nerve in the lower limbs. Its causes are not clear yet. 
Objective: report a case of an infant suffering ML and paternal family history of 
deformity Greek foot like. 
Case presentation: 11 months male infant, attending the practice of Orthopedics 
and Traumatology of the Integral Diagnose Center (IDC) «Concepcion», Cañada de 
Urdaneta Municipality, State of Zulia, Venezuela suffering an exaggerated growth of 
the second left toe and a slight increase of the first toe. 
Discussion: ML is an uncommon malformation that may appear both in lower and 
upper limbs, and it might mislead diagnose, producing confusion with other 
ailments, being necessary a proper differential diagnose. 
Conclusion: it is important the assessment of every case by a medical team 
compose of Pediatricians and Geneticists in order to properly define diagnose and 
therapy.  

Key words: Macrodystrophia Lipomatosa, localised gigantism, mesenchymal 
progressive proliferation.  

 

  

 INTRODUCCIÓN  

La Macrodistrofia lipomatosa (ML) no es más que un gigantismo congénito 
localizado, es una afección infrecuente (poco más de la centena de casos 
reportados),1 que tiene un carácter no hereditario, con hipercrecimiento de los 
dedos debido a proliferación del tejido fibro-adiposo.1-9 Terminología usada por 
Feriz en 1925 para describir el crecimiento unilateral del miembro inferior, aceptada 
en 1996 también para miembros superiores. 1,8 Aunque la causa no está bien 
esclarecida, se plantean hipótesis tales como alteraciones de las células somáticas 
durante el crecimiento del miembro, alteraciones de la circulación fetal 8 y 
disfunción de los nervios autonómicos. 2 Morfológicamente existen distintos tipos de 
pie: Pie griego, el segundo artejo es el más largo después del primero. El tercero 
prácticamente mide lo mismo y el cuarto y el quinto artejo son más pequeños. Pie 
polinesio o cuadrado, los artejos son casi todos iguales y están a la misma 
altura. Pie egipcio, el primer artejo es el más largo y los otros le siguen por 
tamaño y orden decreciente. 10  

  

OBJETIVO  

Reportar un infante con Macrodistrofia lipomatosa y antecedentes familiares 
paternos de deformidad podálica de tipo pie griego.  

  

  
http://scielo.sld.cu 

330 



Revista Habanera de Ciencias Médicas 2013;12(3):329-335 

PRESENTACIÓN DE UN CASO  

Infante de 11 meses de edad, de sexo masculino, traído a la consulta de Ortopedia 
y Traumatología del CDI Concepción ubicado en el Municipio La Cañada de 
Urdaneta del Estado Zulia en Venezuela.  

Antecedentes familiares: resultado de una unión no consanguínea, padre de 25 
años y madre de 24 años, un embarazo con hiperemesis gravídica en los tres 
primeros meses controlado bajo ingreso y medicación, resto del embarazo sin 
dificultades, como dato de interés se recoge el antecedente en la familia paterna de 
presentar el segundo artejo más largo que el primero, pero sin llegar a ser una ML: 
el padre en el mismo artejo, el tío-abuelo en el pie derecho (al igual que sus dos 
hijas) y la tía-abuela en ambos pies. De las dos hijas del tio-abuelo, una presenta 
escoliosis congénita.  

Antecedentes personales: Nacido por cesárea a las 41 semanas con un peso de 3.9 
kg y una talla de 53 cm, no hubo sufrimiento fetal. El desarrollo psicomotor ha sido 
normal. Desde el nacimiento comenzó a presentar aumento del tamaño del 
segundo artejo izquierdo, con el transcurso de los meses la madre ha notado un 
crecimiento rápido del dedo con aumento del grosor del mismo.  

Datos positivos al examen físico: aumento de tamaño del segundo artejo izquierdo 
en comparación con su homólogo y con respecto al grueso artejo del mismo pie 
(Figura 1), el cual presenta un ligero aumento del grosor.  

 

El examen radiográfico del pie mostró aumento de la longitud y del grosor de las 
partes blandas del segundo artejo (Figura 2).  
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DISCUSIÓN  

La ML es una malformación infrecuente, que pudiera presentarse tanto en 
miembros inferiores como en superiores, 11 y pudiera existir confusión con algunas 
afecciones clínicas de las cuales se debe hacer un adecuado diagnóstico diferencial, 
entre ellas tenemos: Síndrome de Proteo que presenta signos de 
sobrecrecimiento, asimetría y gigantismo de piernas o brazos; incremento anormal 
en el tamaño de órganos o huesos; arrugamiento anormal de la piel, arrugas e 
incremento anormal en el tamaño de las plantas de los pies; malformaciones 
vasculares, tumoraciones y trombosis de venas profundas. 12 Síndrome de 
Klippel-Trenaunay, rara afección presente al nacer que generalmente consiste en 
hemangiomas planos, crecimiento excesivo de huesos y tejido blando, y venas 
varicosas.13 Los pacientes con Síndrome de Beckwith-Wiedemann que, en 
ocasiones, presentan polidactilia suelen identificarse al nacer por la presencia de 
macrosomía, macroglosia y onfalocele o hernia umbilical.14,15 Neurofibromatosis 
(Von Recklinghausen) es un trastorno genético del sistema nervioso que afecta 
principalmente al desarrollo y crecimiento de los tejidos de las células neurales 
(nerviosas),estos trastornos ocasionan tumores que crecen en los nervios y 
producen otras anormalidades tales como cambios en la piel y deformidades en los 
huesos, como característica típica los pacientes tienen seis o más manchas café con 
leche. Síndrome de Maffucci caracterizado por encondromatosis y angiomatosis 
de los tejidos blandos, la hemangiomatosis puede situarse en la piel y en el tejido 
subcutáneo, estos tumores pueden afectar a los huesos largos de las manos y los 
pies. Existen otras enfermedades como: Hamartomafibrolipomatoso,16 

Enfermedad de Ollier,17 Enfermedad de Milroy,18 Síndrome de Bannayan-
Riley-Ruvalcaba,19 Displasia fibrosa poliostótica,20 Síndrome de Temtamy,21 
Hemihipertrofia aislada,22 Linfedema crónico23 y Malformaciones 
linfangiomatosas24 que también pudieran confundir el diagnóstico.  

La ML está caracterizada por un incremento de todos los elementos 
mesenquimáticos, pudiendo afectar más de un dedo.1 Existe una predilección por 
los segmentos inervados por los nervios mediano y plantar; se presenta en forma 
indistinta en ambos sexos; sin embargo, existen reportes de mayor frecuencia en el 
sexo masculino.1 Es un crecimiento distal que cesa en la pubertad y casi siempre es 
unilateral, con más frecuencia en el miembro inferior y en los dedos segundo y 
tercero, infrecuentemente implica toda la extremidad.1  
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Para realizar el diagnóstico nosológico de la enfermedad es necesario evaluar 
adecuadamente los antecedentes familiares, las manifestaciones cutáneas, 
sistémicas y los estudios de imagen e histopatológicos.2,9 Mundialmente los 
reportes superan la centena1 y en Venezuela existen reportes de dos casos, una 
escolar de 6 años con afectación en miembro inferior1 y un preescolar en miembro 
superior,25 este sería el primer infante menor de un año reportado en Venezuela.  

Es de destacar que en los antecedentes familiares de este paciente se encontraron 
familiares paternos con tendencia a presentar características podálicas donde los 
segundos artejos de los pies tenían tendencia a ser más largos (pie griego), pero en 
algunos casos solo en un artejo y en otro era bilateral.  

El tratamiento de esta deformidad es quirúrgico (ya sea acortamiento o 
amputación) y debe realizarse posteriormente en la pubertad, por ello el 
seguimiento multidisciplinario de su evolución fenotípica es indispensable.1  

  

CONCLUSIONES  

Es importante la evaluación de cada caso con un equipo multidisciplinario que 
incluya además a pediatras y genetistas para descartar las otras enfermedades que 
sí son probadamente genéticas, con vista a definir adecuadamente el diagnóstico y 
la terapéutica.  
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