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CIRUGIA PLASTICA

Tratamiento quirargico de pseudosindactilia
en pacientes con epidermolisis ampollosa

distrofica recesiva

Surgical treatment of pseudo syndactyly in patients
with recessive dystrophic epidermolysis bullosa

Dr. David Montemayor-Sanchez,* Dr. Julio C Salas-Alanis*-**

RESUMEN

La pseudosindactilia de las manos y pies es una complica-
cion inevitable de los pacientes con epidermolisis ampo-
llosa distrofica recesiva. Esta enfermedad hereditaria es el
resultado de mutaciones en la colagena tipo VII que forma
las fibrillas de anclaje de la membrana basal epidérmica
que da como resultado la formacion de ampollas al menor
traumatismo. La enfermedad progresiva de las manos se
caracteriza por la formacion de cicatrices deformantes que
culmina afectando toda la extremidad dentro de una estruc-
tura en forma de capullo. La recurrencia de las lesiones
cutaneas y la subsecuente formacion de pseudosindactilia
son inevitables; el manejo quirtrgico esta enfocado en
mantener la mano funcional disminuyendo la progresion
de la pseudosindactilia en estos pacientes. Este articulo es
una revision de la fisiopatologia y manejo quirurgico de la
pseudosindactilia en pacientes con epidermolisis ampollosa
distrofica recesiva, con el propdsito de mejorar el manejo
de esta patologia.

INTRODUCCION

[ término epidermdlisis ampollosa (EA) es

un grupo de enfermedades hereditarias
mecano-ampollosas causadas por mutaciones
en distintas proteinas estructurales de la piel.!
Estas enfermedades se caracterizan clinicamen-
te por la aparicion recurrente de ampollas y
lesiones cutaneas secundarias a traumatismos
minimos. Este término fue introducido por
primera vez por Koebner en 18867 y su cla-
sificacién ha ido modificindose de acuerdo
con los adelantos en las técnicas diagnésticas.
Aun cuando actualmente existen mas de 30
subtipos, la enfermedad se divide en cuatro
tipos principales conforme al nivel estructural

ABSTRACT

Pseudosyndactyly of the hands and feet is an inevitable
complication of patients with recessive dystrophic epi-
dermolysis bullosa. This inherited disease is the result of
mutations in the Type VII collagen (Col VII A1) resulting
in blistering secondary to minor trauma. This condition
of the hand is characterized by the formation of scars
and hand deformities. If untreated, the hand may become
encased in an epidermal cocoon. Currently, the recur-
rence of skin lesions is inevitable and surgical treatment
focuses on maintaining a functional hand decreasing its
progression to pseudosyndactyly. This article is a review
of the pathophysiology and surgical management of
patients with pseudo syndactyly in recessive dystrophic
epidermolysis bullosa, aimed at improving the manage-
ment of this condition.

en que evolucionan las ampollas en la piel. El
diagndstico se basa en la presentacién clinicay
se confirma mediante microscopia electrénica,
estudios de inmunofluorescencia y deteccién
de mutaciones de las proteinas que forman las
estructuras de unién en la piel.!

Clasificacion de EA

La clasificacion més reciente fue publicada en 2008
por el Consenso Internacional para el Diagndstico
y Clasificacion de Epidermdlisis Ampollosa. Las epi-
dermodlisis ampollosas son: epidermdlisisampollosa
simple (EAS), de unién (EAU), distréfica (EAD) y
sindrome de Kindler.>* La epidermolisis ampollosa
simple (EAS) es la presentacién méas comin de
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este grupo de enfermedades, se caracteriza por la
formacion de ampollas a nivel de la epidermis.®>
La EAS tiene un patrén de herencia autosémico
dominante, existen subtipos con un patrén rece-
sivo y se manifiesta en la infancia por la formacién
de ampollas en sitios traumaticos, particularmente
en las extremidades.? Las principales proteinas
involucradas en la patologia de la enfermedad son
las citoqueratinas 5 y 14, plectina, integrina alpha-6
e integrina beta-4.° La EAU tiene un patrén de
herencia autosémico recesivo y la formacién de
ampollas se presenta a nivel de la lamina ltcida de
la unién dermoepidérmica.?” Las proteinas blanco
principales en EAU son la colagena tipo XVIl y la
laminina 332.°

Las formas distréficas de EA se caracterizan por
la formacién de ampollas a nivel de las fibras de
anclaje de la dermis papilar y la severidad clini-
ca varfa de acuerdo con su patrén de herencia,
siendo el grupo recesivo el de mayor severidad
y peor prondstico.>® La EA distréfica dominante
(EADD) es resultado de una reduccion en la
expresion de coldgena VII que se manifiesta
con la formacién de ampollas y cicatrices en
sitios trauméticos, cambios distréficos a nivel
de las uas y milia.>*% A diferencia de ésta,
la EA distréfica recesiva (EADR), en particular
su variante EADR-severa (también conocida
como Hallopeau-Siemens), se caracteriza por
una falta de expresién de coldgena tipo VIl y
ausencia de fibras de anclaje, dando como re-
sultado fragilidad cuténea, cicatrizacién exten-
sa, contracturas articulares, lesion de mucosas,
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desnutricién y retraso en el crecimiento.® El
sindrome de Kindler es una EA recesiva que se
caracteriza por la formacion de ampollas, foto-
sensibilidad y poiquilodermia (atrofia cutanea,
telangiectasia y despigmentacién), secundario
a mutaciones en el gen FERMT1, codificante
de una protefna de adhesién de queratinocitos
basales (kindlin-1).4?°

Desarrollo de pseudosindactilia

La pseudosindactilia de las manos y pies es
una complicacion que se presenta en 95% de
los pacientes con EADR.'® Es resultado de una
afeccion progresiva de las estructuras musculo-
tendinosas que culmina en la obliteracién de
los espacios interdigitales (Figura 7). Las lesiones
cutdneas se asocian al desarrollo de fibrosis,
atrofia digital y onicolisis. Posteriormente, hay
una deformidad fija en la flexion de las articu-
laciones interfalangicas y metacarpofalangicas
secundaria a un acortamiento de los tendones
flexores y contracturas musculares intrinsecas.
Cada episodio traumatico produce cicatrices y
adherencias fibrinosas que dan como resultado
una obliteracién progresiva de los espacios in-
terdigitales.? Este proceso generalmente inicia
en el primer espacio interdigital produciendo
una contractura en aduccién de esta articulacion
y después se extiende a nivel de la mufieca con
desviacion cubital. La deformidad culmina afec-
tando toda la extremidad dentro de una estruc-
tura queratindcea en forma de capullo (Figura

Figura 1. Pseudosindactilia leve en pacientes con EADR: dorsal A) y
palmar B).

Figura 2. Deformidad «en guante» en pacientes con pseudosindac-
tilia severa: dorsal A) y palmar B).
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2).112 El riesgo de desarrollar esta deformidad
«en guante» es de 98% en pacientes con EADR
a la edad de 20 afnos.'® Finalmente, no es raro
que estos pacientes desarrollen carcinoma de
células escamosas en las manos, extremidades
y prominencias éseas afectadas.'?

Indicaciones

El objetivo de la cirugia es mantener la capaci-
dad de sujecién de la mano, haciendo énfasis
en el funcionamiento de los dedos pulgar e
indice mediante la liberacion de contracturas
en flexién y espacios interdigitales, evitar la
progresion de la pseudosindactilia y mejorar la
apariencia de la mano. El tratamiento lo debe
llevar a cabo un equipo multidisciplinario con
una valoracion preoperatoria individualizada.
La cirugfa estd indicada cuando existe limita-
cién funcional y se empiece a comprometer la
independencia del paciente.'? Algunos autores
consideran que un manejo conservador a base
de una combinacién de apdsitos y ejercicios en
ausencia de infeccién secundaria puede preve-
nir la aparicion de algunas deformidades;'* sin
embargo, la intervencion quirdrgicay la terapia
de mano, en particular el uso de férulas, es la
base del manejo de la deformidad de la mano. '

Anestesia

Las principales preocupaciones durante la
anestesia son el mantenimiento de la integri-
dad de la piel y las membranas mucosas, el
aseguramiento de la via aérea, la prevencion
de pérdida de liquidos y de calor, ademés de
proveer una analgesia perioperatoria efectiva.'®
La formacién de ampollas secundaria a las
lesiones en la piel y membranas mucosas se
asocia a la pérdida de calory liquidos, asi como
a un mayor riesgo de infeccién secundaria. Los
anestésicos locales sean tdpicos o inyectados
pueden utilizarse para obtener injertos de piel.
La valoracién de la via aérea es fundamental;
la formacién de ampollas en la cavidad oral se
relaciona con obliteracion del vestibulo bucal,
anquiloglosia y microstomia. Puede haber
dificultad al momento de intubar debido a la
apertura limitada de la boca, movimiento de
la mandibula y mala dentadura.'® EI manejo
de la via aérea puede ser el aspecto més dificil
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de la anestesia; las técnicas estandar para el
control de la via aérea, por ejemplo la aplica-
cién firme de la mascarilla o la insercién de la
canula faringea pueden lesionar la piel, labios
y membranas mucosas.'®” Algunos autores
recomiendan utilizar el tubo endotraqueal un
ndmero menor al indicado por las férmulas des-
critas. El manguito deberd inflarse suavemente
manteniendo una presion baja.'®

Los procedimientos quirdrgicos se pueden
realizar bajo anestesia general o regional. Inclu-
so hay reportes sobre el empleo de bloqueos
epidurales sin complicaciones asociadas, al igual
que el uso de torniquetes en los miembros supe-
riores.'822 | a analgesia postoperatoria juega un
papel importante en el manejo de estos pacien-
tes, ya que el dolor postquirdrgico se asocia a la
agitacién y formacion de ampollas en la piel, la-
bios y orofaringe. La analgesia multimodal a base
de paracetamol, antiinflamatorios no esteroideos
(AINEs) y opioides por via endovenosa es la mas
eficaz y el método preferido en la actualidad.?°

Técnica quirdrgica

El manejo quirdrgico de las deformidades de
la mano se inicia con la separacion de digitos
y liberacién de las contracturas en flexion, ha-
ciendo énfasis en el primer espacio interdigital y
articulaciones del pulgar y dedo indice, ya que
éstos contribuyen en gran parte al funcionamien-
to de la mano. Los dedos se separan mediante
una incisién en la epidermis sobre la superficie
palmary dorsal, recreando el espacio interdigital
(Figura 3). La incision se extiende en este primer
espacio interdigital desde la superficie dorsal de
la base del primer metacarpiano hacia los mds-
culos tenares, retirando todo el tejido cicatricial.
En casos de mayor severidad es necesaria la libe-
racion del primer interéseo dorsal y aductor del
pulgar, asi como la fascia.???42°> Hay diferentes
opiniones en torno al tratamiento quirdrgico de
la pseudosindactilia, anteriormente se describia
«descapullar» la mano, disecando en capas a
través de la epidermis; otros autores en cambio
prefieren un acceso mas conservador respetando
el tejido, especialmente en la parte distal de los
dedos.?%26

Las contracturas en flexién se liberan por me-
dio de incisiones transversas sobre los pliegues
de las articulaciones interfaldngicas o metacarpo-
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Figura 3. A) Sitio de incision quirirgica. B) Retiro de capullo epidérmico. C) Colocacion de alambres intradseos de Kirschner y separacion de
espacios interdigitales. D) Colocacion de apositos sobre heridas quirtrgicas.

falangicas, o mediante incisiones en cruz,?*?” y
los tendones y capsulas articulares de los dedos
se preservan. En pacientes pediatricos puede ser
necesaria la extension forzada de los dedos para
liberar adherencias de fibrina causantes de las
contracturas en flexién, teniendo precaucién de
no lesionar los haces neurovasculares o subluxar
las articulaciones.'? La fijacion temporal de los
dedos con alambres intraéseos de Kirschner
es Util cuando las articulaciones interfalangicas
presentan rigidez o subluxacion;423:26:28:29 no
obstante, la utilizacién de alambres a través de
las articulaciones interfaldngicas proximales debe
reservarse, a menos que sea necesario, para
evitar complicaciones como rigidez articular
postoperatoria, infeccién y lesién de los cartila-
gos articulares.?#27:30

La deformidad en flexién de la mufieca es
resultado de varios factores, suele haber una
traccién dominante del flexor cubital del carpo
y otros tendones flexores sobre los extensores,
lo que causa una desviacion cubital de la muie-
ca.'? Las contracturas tempranas de la mufeca
pueden tratarse mediante divisién de la piel
y tejido cicatricial que liberen la articulacion.
En los casos més avanzados es necesaria una
liberacion de los masculos palmar largo y flexor
radial del carpo.’ Con frecuencia se observa
un acortamiento de los haces neurovasculares,
pudiendo ser un factor limitante durante la li-
beracién de las contracturas en flexion. Existen
casos severos con una mayor afeccion de la
articulacion de la mufieca que torna necesaria
la fijacion de ésta en una posicion neutra. 22527

Manejo de heridas

El manejo de heridas en la piel ha evolucionado
en forma constante. Anteriormente, las heridas

eran cubiertas con vaselina (petrolato), apésitos
absorbentes y vendajes a base de algodén. Este
método fue sustituido por el uso de apésitos de
silicon.’31 En la actualidad se emplean otras
técnicas como cultivo de queratinocitos, injer-
tos de piel de grosor parcial o total y aloinjertos
de matriz dérmica acelular.’? No existe un mé-
todo superior a otro en relacién con el manejo
de heridas. Después de la liberacién de los
digitos y espacios interdigitales, las heridas tar-
dan en cicatrizar entre tres y cuatro semanas en
pacientes pediétricos y es innecesario el uso de
injertos de piel u otros ap6sitos biolégicos.?® En
pacientes adultos el proceso de reepitelizacion
puede ser mas prolongado, por lo cual algunos
autores recomiendan injertar estos defectos.'?

El primer espacio interdigital asi como los
defectos palmares suelen ser cubiertos con
injertos de grosor parcial (IGP) o total (IGT).
Los IGT deben retrasar la recurrencia de con-
tracturas en comparacién con los IGP, siendo de
gran utilidad en el primer espacio interdigital,
aunque estos injertos tienen mayor riesgo de
pérdida, pudiendo causar formacién de cica-
trices.?’32 En la actualidad no hay evidencia
que demuestre superioridad de uno sobre el
otro.25:31-33

El sitio donante es usualmente el muslo y
suele cicatrizar sin problemas.**3> Una vez
obtenido el injerto se puede utilizar un malla-
dor para incrementar la superficie del injerto
y cubrir defectos de mayor tamano.' Las
complicaciones asociadas al sitio donante son
minimas cuando se obtienen IGP y el proceso
de reepitelizacion es mas rapido, observandose
a las dos semanas.>? Algunos autores recomien-
dan obtener los injertos con bisturi y evitar
el uso de dermatomos, ya que éstos pueden
desepitelizar la piel adyacente al sitio quirdrgico
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aumentando el riesgo de comorbilidades. Aun
asf, es posible que el proceso de cicatrizacion
del sitio donante sea lento y los IGP presenten
recurrencia de contraccion desde los seis meses
postquirdrgicos. 43>

Se han reportado resultados satisfactorios
con el uso de injertos alogénicos de piel cul-
tivada.3¢ Estos consisten en queratinocitos y
fibroblastos alogénicos cultivados sobre una
matriz de colagena. Algunos autores han
utilizado esta técnica junto con injertos de
grosor intermedio para cubrir defectos en los
espacios interdigitales y en los sitios donantes
logrando identificar bajo microscopia electr6-
nica la formacién de fibrillas de anclaje a nivel
de la ldmina basal y retardar la aparicion de
recurrencias, ademéas de obtener mejores in-
jertos en los sitios donantes tratados.>” Asimis-
mo, se describe el uso de aloinjertos de matriz
dérmica acelular para cubrir defectos en el
primer espacio interdigital junto con IGP3®
aln cuando se desconocen los resultados a
largo plazo de dicha técnica. Existen sustitutos
biolégicos de piel compuestos de queratino-
citos y fibroblastos cultivados de prepucio de
recién nacido, cuyo uso se describe en cinco
pacientes,'? no obstante, su efecto es temporal
y se asocia a la recurrencia de pseudosindac-
tilia a partir de los 18 meses postquirdrgicos,
ademds de otras lesiones como erosiones y
formacién de ampollas.

Una vez colocados los injertos se pueden
fijar con suturas absorbibles o adhesivos tisu-
lares a base de N-butil cianocrilato y cubrirse
con apositos impregnados con proflavina o
vaselina, manteniendo los dedos extendidos
en posicion de abduccién.'? El paciente se cita
a las dos semanas para cambio de apésitos,
curacion de heridas y retiro de alambres de
Kirschner bajo anestesia general o regional.

Terapia de la mano

El manejo de la mano después de la cirugia se
basa en el uso de férulas individualizadas crea-
das por el terapeuta de mano. Algunos autores
sugieren hacerlo después del segundo cambio
de apédsitos o en la tercera semana después de
la liberacion de los espacios interdigitales.'?
En este momento se valora el rango de movi-
miento de la mano, dando inicio a ejercicios
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de flexién con el objetivo de disminuir rigidez
articular y recurrencia de deformidades."" 239
Una estrecha colaboracién entre el paciente y
el terapeuta es esencial para obtener buenos
resultados postoperatorios.

Anteriormente se utilizaban férulas de
acrilico, mismas que fueron reemplazadas por
un material moldeable a base de termoplas-
tico. Las férulas de acrilico requieren mayor
tiempo de elaboracién y algunos autores
usaban anestésicos al momento de realizar las
impresiones, lo que podia causar lesiones en
las manos recién operadas.®> Las férulas de
termoplastico perforado son elaboradas en el
postoperatorio inmediato con mayor rapidez.
Incluso pueden elaborarse en el consultorio en
cuanto se hacen curaciones y cambios de gasas.
Por ser un material maleable, estas férulas pue-
den brindar soporte individual a los dedos y se
asocian a menos lesiones cutaneas.' 2633 El uso
de férulas en la superficie volar del antebrazo
ayuda a mantener la mufieca en una posicion
neutra, los digitos en extension y el pulgar en
abduccién. La mayorfa de los autores concuer-
dan que el uso nocturno de férulas disminuye
a largo plazo la recurrencia de deformidades,
prolongando los intervalos de intervenciones
quirdrgicas.'"12:2740 E| uso de férulas dindmicas
parece disminuir la aparicion de cicatrices, sin
embargo, estas férulas requieren mas cuidados
por parte del paciente, con riesgo de lesiones
traumaticas.*>?*° El uso de masilla de silicon es
de gran utilidad para mantener separados los
espacios interdigitales.>

Existen distintas opiniones entre autores
en relacién con el tiempo de ferulizacién y las
tasas de recurrencia que no parecen variar entre
distintos accesos.?*2628 Algunos centros reco-
miendan ejercicios activos y pasivos de rutina."’
El paciente inicia con ejercicios de extension
pasiva y abduccién de los dedos y el pulgar. La
inmovilizacién de los dedos con alambres de
Krischner se asocia a la rigidez articular, requi-
riendo terapia de mayor intensidad para lograr
una flexién funcional de los dedos. Algunos au-
tores recomiendan evitar la extension pasiva de
los dedos en la etapa postoperatoria para evitar
lesiones y recurrencia de contracturas.?* Una vez
adquirida la flexion funcional, el objetivo de la
terapia es mantener la extensién de los dedos y
retrasar la recurrencia de deformidades.
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RESULTADOS

A pesar del tratamiento quirdrgico, la recurrencia
de deformidades de la mano es inevitable en
pacientes con EADR. Sin embargo, el manejo
quirdrgico y el cuidado de heridas cutaneas
junto con el uso de férulas y la supervisién por
parte de un equipo multidisciplinario es esencial
para mantener el funcionamiento de la mano.
La mayoria de los autores concuerda que las
deformidades recurren en el transcurso de
dos afios después del tratamiento quirdrgico y
aquellos pacientes que no mantienen el uso noc-
turno de férulas parecen tener un deterioro mas
acelerado.'>2¢ En cuanto al manejo de heridas,
han surgido nuevas técnicas que utilizan injertos
biolégicos asi como el uso de piel y queratino-
citos cultivados. En la actualidad no existe un
método que brinde resultados superiores o evite
la recurrencia de dichas lesiones. Hasta la fecha
no hay estudios multicéntricos que demuestren
la eficacia del tratamiento quirdrgico ni del uso
de férulas en pacientes con EADR.

CONCLUSIONES

La experiencia en México en el manejo qui-
rargico de pseudosindactilia en pacientes con
EADR no es muy amplia y el ndmero de ciru-
janos especializados en cirugfa de mano es li-
mitado. En los Gltimos afios ha habido un gran
avance en el conocimiento de la fisiopatologfa
y las bases genéticas de la EA, aun cuando la
literatura relacionada con el manejo de esta
patologfa y sus complicaciones es escasa. La
técnica quirdrgica descrita en este trabajo
es una opcién aceptable para mantener y
prolongar el funcionamiento adecuado de la
mano en estos pacientes. Sin duda, el manejo
de pseudosindactilia y de otras patologias de
la mano son un area de oportunidad para los
futuros cirujanos de mano de nuestro pafs.
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