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Macropodia parcial
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RESUMEN

Se presenta un caso de macropodia parcial verdadera, recogiendo los cono-
cimientos actuales sobre su patogenia.

Descriptores: Macropodia. Megalodactilia del pie.

SUMMARY

A case of congenital gigantism of the forefoot is reported.

Key words: Gigantism of the forefoot, Neurofibromatosis.

Introduccion

La macrodactilia es una malformacién
infrecuente que puede afectar a uno o mas
dedos de la mano o del pie y que se ca-
racteriza por un gigantismo de los digitos
afectos, Cuando a ello se suma la hiper-
trofia del 4rea correspondiente metacarpal
o metatarsal se habla de macroquiria o
macropodia, respectivamente.

Esta deformidad, rara en la mano
(BARSKY en 1967 habia recopilado 64 ca-
sos en la literatura) lo es mas todavia en
el pie (KELIKIAN en 1974 hace mencion
a poco mas del medio centenar), donde a
su vez la variante macropodal no alcanza
el 50 por 100. Habla en favor de esta rara
incidencia dentro de la patologia malforma-
tiva el hecho de que tratados como los de
OMBREDANNE, BUNNEL, LELIEVRE, ScHINZ
y otros no siempre aportan documentacion

iconografica personal y centros ortopédi-
cos de abultada casuistica y larga historia
como ¢l I. O. Rizzoli, de Bolonia, no cons-
tasen en 1965 mas que con dos casos (am-
bos de localizacién manual). Quiza por esto
tal desviacion morfoestructural persista
hoy como una de las anomalias congénitas
mas oscuras y discutidas de las que afec-
tan al aparato locomotor, al menos en sus
aspectos etioldgico y patogénico. Es por
ello por lo que consideramos un deber
aportar nuestra observacion a la casuistica
existente, aun cuando no podamos contri-
buir a dilucidar el determinismo de su
causalidad.

Caracteristicas generales

La primera descripeién corresponde a
KLEIn (1824), seguida de las de BEck
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(1836), Power (1840), REIp (1843) y Cur-
LING (1845).

HorLmEs (1869) es el primero en clasi-
ficar esta malformacién distinguiendo en-
tre: macrodactilia simétrica, cuando la
hipertrofia asienta a todos los niveles ti-
sulares (esqueleto y partes blandas) y asi-
métrica, en la cual el aumento del tamano
del dedo o dedos se verifica a expenzas de
uno o parte de los mismos (siempre de las
partes blandas sin ir acompafiado de gi-
gantismo esquelético),

RicuarDIERI (1891) llama a la macro-
dactilia simétrica de HOLMEs «verdadera»
y a la asimétrica «falsa».

FroELicH (1908) propone la siguiente
clasificacion:

a: Gigantismo congénito o hipertrofia
verdadera.
b: Falsa hipertrofia o elefantiasis.

c: Hipertrofias debidas a tumores.

Barsky (1964), siguiendo a KANAVEL
(1932) defini6 la macrodactilia verdadera
como la hipertrofia de todos los elementos
estructurales incluyendo huesos, tendones
y vasos (equivalente por consiguiente a la
macrodactilia simétrica descrita por HoL-
MES cien ahos antes), insistiendo en su
diferenciacién con la hipertrofia que puede
observarse en la neurofibromatosis y que
KaNAVEL habia calificado de gigantismo
espurio. Este criterio no es actualmente
compartido por muchos autores; asi Poscu
(1956) habla de «macrodactilia tipo Rec-
klinghausen» para designar aquellos gigan-
tismos digitales en los que se encuentran
engrosamientos y tortuosidades de los ner-
vios con alteraciones histologicas de neu-
rofibromatosis. Otros autores van m4s alla
opinando que la macrodactilia representa-
ria una muy especial variedad de la en-
fermedad de Recklinghausen, quiza una de
sus formas «frustres». Otra hipétesis en
esta misma linea propone la denominacién

abreviada de NTOM (Nerve territory orien-
ted macrodactyly).

A nivel del pie la hipertrofia de los te-
jidos blandos es un rasgo habitual, si bien
no suele faltar el gigantismo esquelético,
lo que ha sugerido a FEriz (1925) la de-
nominacién de «macrodistrofia lipomatosa
progreziva», A diferencia de lo que sucede
en la mano es excepcional la existencia de
engrosamientos, tortuosidades y tumora-
ciones a nivel de los nervios.

Se trata de una malformaciéon congé-
nita, que puede manifestarze en el recién
nacido o irrumpir posteriormente con un
desarrollo no obligadamente regular, pero
hasta cierto punto proporcional al resto
del cuerpo.

No se ha comprobado el que sea una
anomalia hereditaria ni familiar;
han descrito casos bilaterales y no suele
asociarse a otras malformaciones. Tampo-
co se ha comprobado una predisposicion
respecto al sexo.

La etiopatogenia de este dismorfismo
persiste oscura en la actualidad habiéndo-
se invocado multiples hipétesis. Asi, COHN-
HEIM hablaba de un «vicio de conforma-
cién primaria»; BRoca de «un imprecisado
disturbio del crecimiento»; OMBREDANNE
atribuia la malformacién a bridas o sur-
cos congénitos (enfermedad ulcerosa am-
niética) que a lo sumo podria justificar las
formas irregulares por no haberse com-

no se

probado en tales circunstancias hipertrofia
esquelética. DELTORTO, a propésito de una
observacién personal apunté la posibilidad
de una disfuncién glandular hipofisaria in-
ducida por toxinas luéticas.

Los que se adhieren a teorias vascula-
res abogan por la existencia de angiomas
o linfangiomas como causa de la malfor-
macién. Cuando se comprueban éstos la
hipertrofia suele afectar a todo el miembro
o a la porcién distal a su asiento. En el
sindrome de Klippel-Trenaunay, represen-
tado por la triada: nevus, varices y osteo-
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hipertrofias, estas altimas pueden ser se-
lectivas a uno o varios dedos, pero su hi-
perdesarrollo no suele ser muy aparente;
puede darse, ademais, el caso paradéjico,
cuando se suman angiomas, que siendo el
miembro mas largo, el pie sea mas corto
que en el lado sano.

En el linfedema o elefantiasis, se en-
cuentra sistemiticamente edema cutaneo
que cede o se atenua transitoriamente bajo
la accion de vendajes elasticos, recidivan-
do en cuanto se suprimen estos.

La teoria nerviosa ha encontrado el
mayor numero de adeptos, al menos entre
los que han estudiado la macrodactilia de
la mano, donde no es infrecuente la ob-
servacion de engrosamientos, tortuosidades
y tumoraciones casi siempre neurofibroma-
tosas en los nervios digitales y particular-
mente en los derivados del nervio mediano,
de ahi el neto predominio a este nivel de
la malformacién en los dedos pulgar, in-
dice y medio. Sin embargo, esta particu-
laridad no se ha evidenciado en el pie. De
todas maneras, aun existiendo una rela-
cién de causa a efecto entre las alteracio-
nes neurologicas y el gigantismo, resta
desconocida la esencia del disturbio tro-
fico neurégeno potencialmente inductor de
la malformacion.

Las diversas conductas terapéuticas pu-
diéramos resumirlas asi:

En las formas irregulares: reduccion
plastica de las partes blandas en varios
tiempos a efectos de obviar problemas ci-
catrizales.

En las formas regulares, en el adulto:
amputacién; en el nifio, igualmente ampu-
tacién en los gigantismos de alto grado,
pudiendo valorarse en casos mas discretos
la alternativa de la epifisiodesis y reduc-
cién de partes blandas. La orientacién te-
rapéutica a diferencia de lo que sucede en
la mano, que es eminentemente estética,
viene guiada en el pie por el objetivo de
conseguir un calzado simétrico, siempre

presidido por una visién de futuro en re-
lacién a una marcha correcta y a un apoyo
indoloro.

Se trata de un nifio, varén, de 20 meses
de edad, que presenta al nacimiento un hiper-
desarrollo de los tres dedos medios del pie
izquierdo, asi como un engrosamiento sen-
sible del dorso y planta del pie en correspon-
dencia con los mismos.

Comienza a caminar a los nueve meses,
observando los dedos afectados un desarrollo
proporcional al ritmo de crecimiento del resto
del cuerpo. Aprecian a partir del inicio de
la marcha una incurvacién moderada de la
pierna homolateral.

En los antecedentes familiares no se re-
gistran datos de interés, en especial malfor-
maciones, consanguinidad ni el que la madre
hubiese contraido durante el embarazo en-
fermedades infectocontagiosas o ingerido dro-
gas potencialmente teratogénicas.

Fi1G. 1.— Hipertrofia de los tres dedos cen-

trales y del paniculo adiposo plantar. Hallux

varus. El quinto dedo esta en flexo y addu-
cido.
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A la exploracion fisica general no se apre-
cia ningan rasgo patolégico.

El examen del pie muestra una llamativa
hipertrofia de los tres dedos centrales asi
como del paniculo adiposo plantar y —aun-
que en menor proporcion— también del dor-
sal, en correspondencia con el area metatar-
sal de los digitos segundo, tercero y cuarto.
Aparte de su hiperdesarrollo los dedos no
muestran otros rasgos de anormalidad en
cuanto a su piel, ufas, consistencia y ejes.
(Figs. 1, 2y 3).

Presenta un hallux varus, dando la im-
presion de que el primer dedo fuese recha-
zado por el engrosamiento del area central
metatarsiana. El quinto dedo esta en flexo
y adducido. El retropie es simétrico respecto
al sano.

A nivel de la pierna izquierda se com-
prueba un moderado crux varum. La men-
suracion global y segmentaria de ambos
miembros, tanto en longitud como en peri-
metro, es simétrica, asi como la longitud
talén-dedo gordo.

El estudio radiografico del pie muestra
normalidad y simetria a nivel del tarso, hi-
pertrofia de los tres metatarsianos centrales,
tanto en longitud como en grosor, mas acu-
sada a nivel del segundo y tercero y con evi-
dente dismorfismo a nivel metafiso-epifisario
proximal de este ultimo, cuya configuracion
recuerda una maza. Las falanges proximales
son simplemente grandes, pero de configura-

cion normal. Las falanges medias son toscas,
irregulares, especialmente la del tercer dedo
y fuera de eje la del cuarto. En las terceras
falanges destaca su contorno cuadrangular
como si su extremidad distal se hubiese en-
grosado perimetralmente.

El estudio radiografico de caderas resulta
normal y el de piernas evidencia un mode-
rado crux varum izquierdo.

Bajo el diagnoéstico de gigantismo parcial
verdadero del pie proponemos amputacion de
los dedos centrales y regularizacion plastica
del grosor plantar y dorsal, previendo esto
altimo para un segundo tiempo para evitar
eventuales problemas de cicatrizacién.

La amputacion de los dedos hipertréficos
se acompana de la reseccion de las cabezas
metatarsianas y del cartilago fisario adelan-
tandonos a la posible metatarsalgia que pu-
diera derivarse de una prosecucion del cre-
cimiento de los metatarsianos centrales. La
exéresis del tejido celular subcutaneo exhu-
berante plantar no ha sido demasiado ge-
nerosa por temor a la necrosis cutdnea y
por estar previsto un segundo tiempo a efec-
tos de estética.

Bajo el punto de vista de la patoldgica
quirurgica macroscopica no tenemos nada
que destacar a excepcion de un exagerado
paniculo adiposo, sin alteraciones nerviosas
o vasculares aparentes, impresion ratificada
en el estudio histolégico.

El postoperatorio inmediato ha cursado

Fic. 2. — Vision lateral externa.
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sin incidencias, disponiendo una cuna prona-
dora en el calzado para luchar contra la ten-
dencia (sin base muscular que lo justificara)
a caminar sobre el borde externo del pie,
quiza causante de la incurvacion en varo de
la pierna.

Como logro inmediato de la intervencion
se ha conseguido el proveer al niho de un
calzado simétrico, si bien durante algun tiem-
po ha precisado de su confeccion artesana
por el mayor grosor del pie izquierdo.

Los datos mas significativos de la evolu-
cioén a distancia de este paciente han sido los
siguientes :

— Al ano de la intervencion apreciamos una
hipertrofia de la pantorrilla izquierda de + 2
centimetros en su perimetro maximo, regular,
que parece afectar a todos los planos blandos
sin repercusién esquelética, siendo normal la
exploracién vascular y neurolégica. El peri-
metro del antepie izquierdo es asi mismo de
+ 2 cms.

— Persiste una marcha desgarbada hasta los
dos afios de la intervencion, normalizandose
la. deambulacién a partir de entonces.

— Al tercer afio nos apercibimos de una asi-
metria dorsolumbar en correspondencia con
una discreta escoliosis sinixtroconvexa con
una morfologia vertebral que no nos permite
precisar su naturaleza congénita (aunque
hemos de recordar a este respecto que exis-
ten escoliosis congénitas sin dismorfismos ver-
tebrales evidentes) y una moderada asimetria
en el plano anterior toracico. Sigue incre-
mentandose la hipertrofia de la pantorrilla,
cuyo perimetro es en este momento de + 4
centimetros; permanece estacionaria la dife-
rencia de 2 cms en el perimetro del antepie.
— A los 11 anos de la intervenciéon (desde el
tercer ano el paciente ha observado un des-
arrollo psicofisico normal sin cambios signi-
ficativos a nivel del pie, pantorrilla y espalda)
y tras ocho meses de cefaleas de repeticion
con exploracion oftalmologica, otorrinolarin-
golégica y electroencefalografica normal, se
demuestra la existencia de un bultoma fron-
tal izquierdo, ovoideo, duro, cuyo estudio ra-
diolégico convencional, tomografico y angio-
grafico sugieren un hemangioma, diagnostico
que se confirma anatomo-patolégicamente
tras su exéresis.

— La situacion actual del paciente, después
de 14 anos de la intervencién del pie y proxi-
mo a cumplir los 16 anos de edad, es la si-
guiente :

Por lo que respecta al pie, usa calzado

simétrico, no cojea, no refiere dolor ni se
observan callosidades plantares, se redujo
comparativamente la hipertrofia dorsoplantar
en el ritmo de desarrollo que apreciabamos
en los primeros anos, de ahi que hubiese re-
chazado el tiempo pléastico de remodelacion
previsto al inicio del tratamiento, persistien-

Fi1G. 3. — Visiéon frontal.

do idéntica la longitud del pie. Se corrigio
el hallux varus y persiste el flexo y adduccion
del quinto dedo.

La hipertrofia de la pantorrilla, ha obser-
vado un ritmo de desarrollo acorde con el
crecimiento general del cuerpo superando en
6’5 cms al perimetro del lado sano. Se trata
de un paciente de amplia envergadura, 1’87
metros, en el cual aun no se han soldado
todos los cartilagos de crecimiento (hemos de
anadir a este respecto que sus padres son
ambos altos).

Los muslos son sensiblemente iguales asi
como la mensuracion longitudinal de ambos
miembros inferiores.

La escoliosis ha mostrado una moderada
evolutividad. Se aprecia una incurvacion dor-
so-lumbar sinixtroconvexa con discreto com-
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ponente rotacional, compensada por otra dor-
sal de convexidad derecha. El test de Risser
se encuentra en un estadio avanzado, pero
ain no a término.

Comentarios

A. — En el aspecto morfo-estructural
corresponde este caso de gigantismo a la
forma macropodal parcial verdadera. Es
decir, la hipertrofia afecta a todas las es-
tructuras anatémicas no sé6lo de los dedos
comprometidos (los tres centrales) sino
también a las correspondientes del meta-
tarso, donde a nivel de partes blandas el
hiperdesarrollo se verifica a expensas del
paniculo adiposo (macrodistrofia lipomato-
sa de FERiz).

B. — Bajo el punto de vista etiopato-
génico tenemos que resaltar el hecho de
que a la luz de los conocimientos actuales
la interpretacién de este fenémeno no va
mas alla de la mera conjetura, siendo las
hipétesis mas admitidas la mecanica, la
vascular y la neurégena, sin que nuestro
caso pueda avalar ninguna de ellas; no
encontramos bridas anmiéticas que permi-
tan encuadrarlo en la enfermedad de Om-
BREDANNE, ni angiomatosis, linfedema o
nevus y varices congénitas que aboguen en
favor de una patogenia vascular, ni tam-
poco disturbios nerviosos que justifiquen
una causalidad neurégena.

C. — La revision a largo plazo de nues-
tro caso (casi 15 afios) nos ha permitido
constatar una serie de fendémenos evoluti-
vos (hipertrofia de la pantorrilla homola-
teral, escoliosis y hemangioma frontal) que
parecen hablar en contra de la tesis hasta
ahora admitida en relacion con la ausencia
de asociaciones malformativas en las ma-
crodactilias, no solo del pie, sino también
de la mano. Habida cuenta de la prematura
detectaciéon de la hipertrofia de la pan-
torrilla y de la irrupcion escolidtica no es
dificil considerar ambas de base congénita.

En otro sentido es bien difundida la ten-
dencia actual a considerar la hemangio-
matosis 6sea mas que como una afeccién
tumoral como simples hamartomas. Cree-
mos por consiguiente que estos tres feno-
menos se asocian al gigantismo del pie con-
figurando un cuadro plurimalformativo de
verosimil causalidad comun.

Resumen

Los autores exponen un caso de ma-
cropodia parcial verdadera, afeccion rara
dentro del marco general de las malforma-
ciones congénitas, al que se asocian otros
trastornos detectados en el curso de su
evolucion (a lo largo de 15 afios) y que
pudieran afectar un nexo de causalidad
comiln, contrastando las peculariedades
del mismo con las hipétesis etiopatogéni-
cas de mayor aceptacién en la actualidad
(mecénica, vascular y neurdgena). Prece-
den esta exposicion de una puesta al dia
de los diversos aspectos nosolégicos, clini-
cos, etiologicos, patogénicos, anatomo-pa-
tolégicos y terapéuticos que han ido con-
figurando la personalidad de esta malfor-
macién desde 1824 en que KLEIN comunica
la primera aportacion, hasta nuestros dias.
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