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Macrodactilia: A propdsito de una serie de
casos en el pie y revision de la literatura
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RESUMEN

La macrodactilia es una anormalidad congénita rara. Se caracteri-
za por un sobrecrecimiento de los tejidos blandos, de los huesos
y de los dedos. El objetivo del tratamiento es obtener un resulta-
do cosmético y funcional. Presentamos cuarenta y seis casos de
dedos afectados con macrodactilia en que se realizé6 amputacién
en rayo. Los resultados cosméticos y funcionales fueron buenos
en los cuarenta y seis pacientes. La amputacion en rayo es un
tratamiento quirdrgico posible que provee buenos resultados
cosméticos y funcionales en dedos con macrodactilia severa.
Nivel de evidencia: IV

Palabras clave: Macrodactilia, pie, amputacién en rayo.
(Rev Mex Ortop Ped 2013; 2:91-97)

La macrodactilia es una deformidad congénita rara que
se caracteriza por hipertrofia de los huesos y partes
blandas circundantes en uno o mas dedos.’* Puede pre-
sentarse aislada o acompanada de diferentes anormali-
dades incluyendo hemangiomatosis, neurofibromatosis
tipo 1, malformaciones arteriovenosas, linfedema con-
génito, sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber y sindro-
me de Proteus, asi como displasia fibrosa poliostotica,
enfermedad de Ollier, hemihipertrofia aislada, sindrome
de Temtamy y sindrome de Maffucci.>®

La macrodactilia o hipercrecimiento de los tejidos
blandos y falanges de los dedos tiene una prevalencia
de 0.08 por cada 10,000 recién nacidos, esto es aun
menor cuando se presenta aisladamente.®

La afeccidn bilateral es mas frecuente que la for-
ma unilateral y es més usual que se afecten varios
dedos. Cuando se afecta un dedo, por lo general es
el sequndo.'3

* Meédico adscrito al Departamento de Ortopedia Pedidtrica. Ins-
tituto Nacional de Pediatria

Este articulo puede ser consultado en version completa en
http://www.medigraphic.com/opediatria

SUMMARY

Foot macrodactyly is a rare congenital abnormally which is char-
acterized by an overgrowth of the soft tissue and bone of the
toes. The aim of treatment is to obtain a cosmetic and functional
foot. We present three cases of lesser toe macrodactyly on which
we performed ray amputation. Postoperative cosmetic and func-
tional results were good in forty six patients. Ray amputation is
a possible surgical treatment that provides good cosmetic and
functional results in severe lesser toe macrodactyly.

Evidence level: IV

Key words: Macrodactyly, foot, ray amputation.
(Rev Mex Ortop Ped 2013; 2: 91-97)

Se distinguen las siguientes formas clinicas, la esta-
tica y la progresiva:

e Estatica: presenta macrodactilia congénita simple,
esporadica, aislada y sin crecimiento desproporcio-
nado posterior durante el crecimiento.

Figura 1. Macrodactilia congénita simple de segundo y
tercer dedo del pie.
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* Progresiva: macrodistrofia lipomatosa (ML) progresiva
congénita y no hereditaria: presenta una tasa anormal
de crecimiento posnatal hasta el final de la maduracién
esquelética y produce mayor diferencia entre el dedo
afectado y el resto de los dedos. Se caracteriza por un
sobrecrecimiento de los elementos mesenquimatosos
y por la infiltracién de grasa en los tejidos blandos. Sus
areas predilectas son los trayectos nerviosos, ademas
de ser la menos frecuente. El gen PTEN es el causante
de este sindrome, ya que participa en la regulacién del
crecimiento tumoral y se expresa también en el sistema
nervioso autébnomo.'

La localizacion topogréfica es mayor en los dedos
de las manos y su segunda localizacién se encuentra
en los dedos de los pies; este estudio comprende sélo
la localizacién en pies.

Figura 2. Macrodistrofia lipomatosa progresiva congénita.

Figura 3. Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber con
hemangiomas.
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Para su tratamiento se han descrito multiples técni-
cas quirdrgicas, la mayoria de ellas fallidas (hemiepifi-
siodesis, plastia y exéresis de partes blandas, asi como
reseccién de falanges, etc.); finalmente, éstas conclu-
yen en la amputacion.

La etiologfa menciona ciertas controversias entre
los cambios de los nervios periféricos y la produccion
del sobrecrecimiento del hueso y de los tejidos blan-
dosy la grasa.™?

El objetivo del tratamiento quirdrgico es la obtencion
de un pie no doloroso y cosméticamente funcional que se
adapte a todo terreno donde el nifio se traslade. 2451012

Los procedimientos sugeridos en la literatura son:
amputacién del dedo, epifisiodesis y reduccién de los
tejidos blandos acompafada de una reseccién parcial o
total de la falange distal y amputacion en rayo («pie de
princesan»).>'%12 Sin embargo, en los procedimientos que
implican amputaciones parciales, los resultados no son
satisfactorios y se requieren cirugias multiples. 4581113

Figura 4. Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.

Figura 5. Macrodactilia lipomatosa progresiva congénita.
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En este estudio, se presentan los resultados cosmé- con fuente de datos primarios. El periodo de estudio
ticos y funcionales en cuarenta y seis pacientes, a quie- fue de enero de 1998 a enero del 2013 con pacientes
nes se les realizd una amputacién en rayo de una o atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria.
varias macrodactilias, tipo «pie de princesa» en el pie. Los criterios de inclusién fueron: nifios sanos en-

Se siguieron las gufas éticas para los estudios rea- tre 6 meses a 17 afios de edad, con macrodactilia

lizados en humanos y animales. Todo esto con una
previa autorizacién del Comité de Etica del propio Ins-
tituto Nacional de Pediatria.

MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio: se trata de una serie de casos y un es-
tudio prospectivo, en la unidad de andlisis individual

v

Figura 6. Lipomatosis progresiva.

Figura 7. Lipomatosis progresiva congénita Figura 10. Sindrome de Proteus.
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Unica y alteracion congénita, asi como con expedien-
te completo, estudios de gabinete y radiologia, hoja
de autorizacién de consentimiento informado y de
procedimiento quirdrgico y también, con todas las
cirugias realizadas por el mismo cirujano ortopédico.

Los criterios de exclusién fueron: nifios con otros
sindromes como neurofibromatosis tipo 1, sindrome
de Klippel-Trenaunay-Weber, linfangiomatosis, linfe-
dema congénito, sindrome de Proteus, etc.; nifios
con afecciones cardiopulmonares que contraindiguen
cirugia; nifos con expediente incompleto y no autori-
zacion de procedimiento quirdrgico.

Figura 11. Preoperatorio zona plantar de macrodactilia del
segundo y tercer dedo.

Figura 12. Preparacién de la zona dorsal con macrodactilia
en el sequndo y tercer dedo del pie.
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Finalmente, los criterios de eliminacién fueron: alta
voluntaria y fallecimiento por otras causas.

La técnica quirlrgica fue: a todos los pacientes se
les realizo el procedimiento quirirgico bajo anestesia
regional, bloqueo regional o bajo anestesia general in-
halatoria. La colocacion de isquemia en el muslo del
pie afectado se dibujé previamente con la punta de
hisopo de madera con azul de metileno la «V» sobre
la region dorsal y plantar, se incidié con bisturi en los
tejidos blandos y se disecaron el o los rayos hasta com-
pletar las dos regiones y llegar a la diseccién hasta la
base del o los metatarsianos a retirar; una vez completa
la diseccién se procedié a retirar el segmento en forma
total, cerrando por planos con material absorbible del
tipo de vicryl, o monocryl las partes profundas, hasta
que se logré un afrontamiento de la zona abierta en
forma de «pie de princesa»; se continué con cierre del
tejido celular subcutaneo con puntos simples de afron-
tamiento y piel con nylon o vicryl de 3-0 de plastico;

Figura 13. Amputacion en rayo «pie de princesa».

Figura 14. Exéresis base de metatarsianos.
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Figura 18. Vista plantar cierre amputacién en rayo del
segundo y tercer dedo del pie.

Figura 19. Macrodactilia del segundo dedo del pie derecho:

Figura 16. Retiro de la zona macrodactilia del sequndo y preoperatorio.
tercer dedo del pie.

Figura 20. Vista plantar macrodactilia del sequndo dedo del
Figura 17. Cierre primario de zona con macrodactilias en pie. pie derecho. Preoperatorio.
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se cubrié la herida con apositos estériles y se retird la
isquemia para valorar el llenado capilar distal, se dejé
el vendaje antiedema tipo Robert Jones, se descubrié
la herida a los tres dias y se retiraron los apositos, asf
como en forma seca se hizo el cambio de los mismos y
se recoloco el vendaje de Jones por dos semanas mas,
con seguimiento y control semanal, retirando dicho
vendaje y cambiandolo; se administraron antimicro-
bianos mediante via oral por siete dias del tipo de los
dicloxacilinas a dosis ponderal y antiinflamatorios no
esteroideos, igualmente por via oral por cinco dias. A

Figura 21. Vista dorsal nivel abordaje «pie de princesa».

Figura 22. Exéresis de macrodactilia del sequndo dedo.
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las cuatro semanas se inicié el apoyo parcial con mule-
tas o andadera y a las ocho semanas se indico la mar-
cha independiente libre de ortesis.

Este estudio se realizé sin conflictos de interés.

RESULTADOS

El total de la muestra fue de 46 nifos, de los cua-
les 21 fueron femeninos (45%) y 25 masculinos
(55%); la X (media) de edad fue de 3.5 afos y la
mediana = 5 afnos. La edad menor de cirugia fue
de 6 meses de edad y la edad mayor de cirugia 9
afios. La topografia anatdémica fue la siguiente: se
presenté en el sequndo dedo del pie en 36 pa-
cientes (78%), en el tercer dedo de pie en 8 (17%)
y en el primer dedo de pie en 2 (2%). El pie afec-
tado fue el derecho en 33 (72%) y el pie izquierdo

Figura 23. Vista dorsal cierre primario pie derecho.

Figura 24. Postoperatorio a las dos semanas, resultado

cosmético y funcional.
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en 13 (28%). La edad en la primera consulta fue 2
afos de edad y la edad en la cirugia fue de 4 afios
de edad. Los pacientes tuvieron un promedio de
6-8 en la escala de Tinetti antes de la cirugia para
la valoracion de la marcha preoperatoria y posto-
peratoria. Finalmente, los resultados postopera-
torios de la escala de Tinetti dieron un promedio
para todos los casos de 11-12.

DISCUSION

La macrodactilia es una anormalidad congénita rara,
caracterizada por el sobrecrecimiento de los huesos y
los tejidos blandos de los dedos. Los metatarsianos, los
tendones y los vasos en los dedos por lo general no son
afectados. Wu y colaboradores estudiaron 73 casos (12
estaticos y 61 progresivos) y encontraron que el dedo
mas comunmente afectado fue el sequndo.'®

Las teorias etioldgicas son controversiales y el papel
de la herencia no ha sido confirmado.'3'417.18 Barsky
reportd en un estudio de 64 casos, que la macrodac-
tilia es mas comun en varones y que afecta principal-
mente al sequndo dedo.’

Kelikian, a la inversa, en su estudio de 300 casos
reportd que el segmento mas afectado es la mano, y
no el pie.” Kotwal and Farooque, reportan 23 casos
en los que el 63% son femeninos y ademas que el pie
fue el mas afectado.?

Existen muchos métodos quirlirgicos para el tratamien-
to de esta entidad; sin embargo, la mayoria no tienen
resultados satisfactorios y se requieren procedimientos
adicionales, hasta terminar con la amputacion radical.’

Dedrick and Kling recomiendan la amputacion
completa en rayo en pacientes jévenes, quienes tie-
nen afectados el pie en dos desviaciones estandar
acordes al pie normal." Chang y asociados describen
que la amputacién en rayo completa esta particular-
mente indicada en el &ngulo intermetatarsal y que es
10 o mas grados mayor que el normal.®

Concluimos que la mejor edad para realizar esta
cirugia es entre los 3 a los 6 afios de edad.

Las complicaciones postoperatorias han sido descri-
tas en la literatura, asi como las variables tasas de infec-
cion, necrosis, rigidez de la articulacién interfaldngica
proximal, hallux valgus y deformidades similares, cica-
triz retractil de la zona y recurrencia de la macrodactilia
en el sequndo dedo."?>7 Ninguna de estas complica-
ciones fueron observadas en nuestra serie de casos.

Nuestros resultados sugieren que la amputacion en
rayo («pie de princesa») es un método efectivo para
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los casos severos y avanzados con o sin recuerrencia
de la macrodactilia en los dedos del pie y que ademas
provee resultados aceptables, cosméticos y funcionales.
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