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Resumen:

La enfermedad de Dupuytren es un proceso fibroproliferativo de etiologia descono-
cida, caracterizado por la aparicién de nédulos y cuerdas, cuyo desarrollo provoca la
contractura de las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas de los dedos
de la mano.

En este articulo revisaremos la anatomia de la fascia palmar, la fisiopatologia, las opcio-
nes terapéuticas y nuestra experiencia en el manejo de esta enfermedad.
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Dupuytren gaixotasuna

Laburpena:

Dupuytrenen gaixotasuna etiologia ezezagunekogaitz fibroproliferatibo bat
da,ehun fibromatoso baten garapena duena ezaugarri bezala. Hasieran nodulu fi-
broblastikoak sortzen dira, zeinak ahalmen uzkurgarria duten miofibrobastoetan
bilakazen diren. Modu honetan, artikulazio metakarpofalangiko eta interfalangiko
proximalen kontraktura eragiten duten korda batzuk sortzen dira.

Artikulu honetan eskuko azal erretinakuloaren anatomia berrikusiko dugu, baita
gaixotasunaren fisiopatologia eta tratamendua ere, geure esperientzian oinarritu-
tako datu estatistikoak emanez, batez ere kolagenasa bidez egindako faszitomia
enetzimatikoari dagokionez.
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Dupuytren’s disease. Summary:
Nodules.
Chords.
Collagenase.
enetzimatikoari dagokionez.
Introducciéon

Guillaume de Dupuytren, describié esta enfermedad en
1831, como una retraccién permanente de los dedos. Se
trata de un proceso proliferativo benigno, de etiologia
desconocida, que afecta principalmente a la fascia palmar
de la mano. Inicialmente debuta en forma de nédulos y
depresiones en la piel de la palma de la mano, que con
el paso del tiempo pueden formar unas cuerdas (cordas),
cuya retraccion provoca la flexién de las articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas de los dedos' 2 (Fi-
gura 1).

Anatomia

La fascia palmar es una estructura subcutanea, de confi-
guracién triangular cuyo vértice se dirige préximamente
hacia la mufieca y la base situada a la altura de las articu-
laciones metacarpofalangicas® 3% Aporta un anclaje fir-
me de la piel palmar a las estructuras profundas, evitando
asi el deslizamiento de la piel con la prension®?*y esta
formado por distintas fibras*® (Figura 2):

e Fibras pretendinosas, de disposicién longitudinal
sobre los tendones flexores.

e Fibras transversales proximales, recubriendo los
paquetes neurovasculares. Generalmente no se ven
afectadas por la enfermedad.

e Fibras septales, a ambos lados de los tendones flexo-
res.

e Ligamento natatorio, en las comisuras interdigitales.

En los dedos, la fascia digital recibe fibras de la fascia
palmar y consta de:

e Banda digital lateral, que rodea los paquetes vascu-
lonerviosos de los dedos.

e Banda retrovascular, dorsal a los paqueteas vasculo-
nerviosos.

Epidemiologia
Esta enfermedad se manifiesta con mayor frecuencia
en varones (relacién 6:1 frente al sexo femenino), en

la quinta o sexta década de la vida, y los dedos que se
afectan con mas frecuencia son los dedos cubitales (4.2
y 5.2). Se estima una tasa de prevalencia de entre el
tres y el seis por ciento de la poblacién?.

Etiologia

A pesar de la agregacién familiar, no puede descar-
tarse una influencia medioambiental (se han descrito
casos en pacientes hindtes -infrecuente en esta raza-,
generaciones después de haber migrado a Reino Uni-
do, donde la entidad es mas frecuente®’). En cuanto al
patréon de herencia, esta se considera autosémica do-
minante de penetrancia variable®® 1,

Se ha estudiado la relacién entre enfermedad de
Dupuytren y diversos factores desencadenantes (ocu-
pacioén laboral, alcohol, etc.), sin que hasta la fecha de
hoy dicha relacién esté claramente definida!" 1> 13, Si
esta descrita la asociacion entre el consumo de farma-
cos antiepilépticos -fenobarbital y la fenitoina- y una
mayor incidencia de la enfermedad de Dupuytren. Al-
gunos autores postulan que el consumo de tabaco po-
dria estar asociado a un curso clinico mas agresivo'*.

Respecto a la asociacién con otras enfermedades,
los pacientes diabéticos presentan afectacion tipica de
los dedos radiales y una mayor incidencia de compli-
caciones postquirudrgicas?® Algunos estudios describen
una menor incidencia de la enfermedad de Dupuytren
en pacientes con artritis reumatoide? mientras que en
pacientes con infeccién por VIH la incidencia es ma-
yor?S,

Fisiopatologia

La teoria mdas aceptada seflala como causante de la
enfermedad a los miofibroblastos'® !”- 18, La prolifera-
cion de los fibroblastos da lugar a la formacién de unos
nodulos inicialmente. Posteriormente se forman unas
cuerdas (cordas) de tejido conectivo denso y fibroso.
En una segunda etapa de involucion, estos fibroblastos
se transforman en miofibroblastos cuya contraccién
provoca el acortamiento de las cordas y la consiguiente
contractura articular®.



Figura 1. Aspecto de lesiones en estadios iniciales de la Enfermedad de Dupuytren.
* ++ Corda palmar.
*  * Depresion.

Rodeada con puntos. Area bullosa sobre-elevada originada por la retraccion las cordas en fase inicial.

Figura 2. Esquema anatdmico de la fascia palmar.
1. Fibras pretendinosas, de disposicién longitudinal sobre los tendones flexores.
Fibras transversales proximales, recubriendo los paquetes neurovasculares.

Fibras septales, perpendiculares al plano de la piel, a ambos lados de los tendones flexores.

2.
3.
4. Ligamento natatorio.



Patogenia

Inicialmente debuta en forma de nddulos, ocasionalmen-
te dolorosos, y depresiones en la piel de la palma de la
mano, para posteriormente evolucionar a la formacién de
cuerdas que provocan la flexion de las articulaciones me-
tacarpofalangicas e interfalangicas proximales! 23 (Figura
3). El curso clinico de la enfermedad es variable, tanto en
cuanto a numero de dedos y/o articulaciones afectadas,
como a la severidad de la contractura. Habitualmente,
se ven afectados con mas frecuencia los dedos cubitales
(4.2 y 5.9). Puede tratarse de una minima contractura
que afecta a un unico dedo y que provoque una minima
deformidad o debutar precozmente, de forma agresiva,
bilateral y con lesiones ectépicas como los nédulos sub-
cutaneos en dorso de articulacién interfalangica proximal
(ndédulos de Garrod).

El término diatesis viene a describir esta tendencia a
un comportamiento agresivo, donde es habitual la exis-
tencia de antecedentes familiares y la tasa de recidiva es
mucho mayor®3.

Si bien desde un punto de vista funcional, la flexion
activa no se ve afectada, la retraccién de las cordas pro-
voca una incapacidad para extender los dedos y la consi-
guiente limitacion de la funcién de la mano: los pacientes
refieren dificultades en sus actividades diarias (meter las
manos en los bolsillos, lavarse la cara, estrechar la mano o
dificultades la higiene de los dedos). En aquellos casos de
larga evolucion, las contracturas producen lesiones créni-
cas e irreversibles a nivel articular, lo que reduce conside-
rablemente las posibilidades de recuperacion completa??.

En ocasiones, los pacientes presentan manifestacio-
nes ectdpicas, como la fibromatosis plantar (enferme-
dad de Ledderhose) y/o fibromatosis peneana (enfer-
medad de Peyronie).

Diagnéstico

El diagnéstico en la enfermedad de Dupuytren es prin-
cipalmente clinico. La presencia de un nédulo o una
masa en la region palmar, sin otros signos que orienten
al diagnéstico de la enfermedad, pueden requerir de es-
tudio mediante una prueba de imagen (ecografia) o si
procede una biopsia®3.

La clasificacién de Tubiana? (Tabla I) nos permite
cuantificar el grado de lesién y asi poder hacer un con-
trol evolutivo y definir la recomendacién del tratamien-
to. En la practica clinica, ensefiamos al paciente el “table
top test” (colocar la mano apoyada completamente so-
bre una superficie)?!' o su version reversa (con el dorso
de la mano sobre la mesa, se estiran los dedos comple-
tamente y se intenta tocar la superficie de la mesa con
el dorso de las ufias). La incapacidad para cualquiera de
los dos denota una fase avanzada de la enfermedad y
la posible indicacién de tratamiento quirdrgico. En las
contracturas severas y/o de larga evolucién, la existen-
cia de posibles lesiones irreversibles a nivel articular,
reduce considerablemente las posibilidades de recupe-
racion completa y aumenta la tasa de complicaciones?.
De ahi, que la mayoria de los cirujanos recomienden el
tratamiento, antes de llegar a grados de retraccién se-
Vera3'22'23.

Figura 3. Ejemplos de contracturas digitales por Enfermedad de Dupuytren.

D. Este paciente acude para ser intervenido por la contractura de 3* y 4.° dedos. La amputacion del 5.° fue
consecuencia de una intervencion realizada anteriormente en otro centro, para tratamiento de la contractura
de Dupuytren en ese dedo (el paciente referia contractura preoperatoria de IFP > 100°).



Tabla |
Clasificacion clinica de Tubiana, basada en la suma de grado de contraccion digital de las articulaciones afectadas

Estadio Situacion
0 No lesion
N Lesion nodular sin contractura en flexion.
1 Flexion articular < 45°
2 Flexion articular > 45° y < 90°
3 Flexion articular > 90° y < 135°
4 Flexion articular > 135°

Tratamiento

En la actualidad, no existe un tratamiento médico
que consiga frenar el avance de esta enfermedad, por
lo que el tratamiento de la enfermedad de Dupuytren
es quirurgico, estando orientado a la correccién de
la contractura y no a la curacién de la enfermedad.
Tras la cirugia, los mecanismos patogénicos seguiran
actuando, con mayor o menor agresividad. Prueba
de ello es que la tasa de recidiva tras un tratamiento
quirdrgico correcto estd estimada entre un 20 y un
80%:>.

La indicacién de la cirugia se establece cuando la
contractura se vuelve invalidante, habitualmente no
antes de los 202 de contractura de la interfaldngica
proximal o los 302 de la metacarpofalangica® 2. Algu-
nos autores recomiendan la intervencién a partir 452
en el caso de la metacarpofaldngica, mientras que en
el caso de la interfaldngica proximal, la indicacién es
mas precoz dado su peor comportamiento en cuanto
al grado de correccidn tras la cirugia®2.

El tratamiento debe ser individualizado, en fun-
cién del tipo de paciente y del grado de deformidad,
pudiendo optar por distintas opciones.

e Fasciectomia o extirpacién de elementos de la fas-
cia palmar y digital. La fasciectomia puede ser ra-
dical (resecciéon de componentes patoldgicos de
la fascia palmar junto con componentes sanos),
no halogrado prevenir las recidivas y presentaba
una tasa elevada de complicaciones. De ahi que el
proceso se modificase hacia resecciones menos
radicales, limitadas al tejido enfermo -fasciecto-
mia selectiva->?* 25 (Figuras 4 y 5), siendo este
el procedimiento quirurgico mas habitualmente
empleado en nuestra practica habitual.

e Fasciotomia percutdnea. Este método consiste en
la ruptura percutanea de la cuerda mediante una
aguja?®. La asociacion de control ecografico?” ha
aumentado la seguridad del proceso y el empleo

de esta técnica. Sin embargo, el riesgo de lesio-
nes tendinosas y/o nerviosas, junto a una mayor
tasa de recidivas? %%, hace que no goce de mucha
popularidad.

e La dermofasciectomia? consiste en la escision de
la cuerda y de la piel que la recubre, obligando al
empleo de injertos o colgajos de piel para cubrir
el defecto resultante. Esta técnica la reservamos
para aquellas formas muy agresivas y en pacien-
tes jovenes, ya que se ha observado que la reci-
diva es menor bajo las areas injertadas?, por lo
que se considera que los injertos podrian actuar
como “cortafuegos” (Figura 6).

e Fasciotomia enzimatica. En 1996 Badalamente
y Hurst, describen la posibilidad de romper las
cordas del Dupuytren mediante la inyeccién de
una enzima (colagenasa) aislada del Clostridium
histolyticum, disminuyendo asi notablemente la
agresividad de la cirugia® 231, Desde entonces,
numerosos autores avalan su empleo por tratar-
se de una técnica minimamente invasiva, eficaz,
segura y que cursa con un postoperatorio relati-
vamente indoloro3®?-3¢. El principal inconveniente
viene dado por la tasa de recidiva, mayor que las
técnicas mas agresivas (fasciotomia selectiva).
Nuestra experiencia con este tratamiento en mas
de 100 casos ha sido satisfactoria, con una buena
resolucion de las contracturas y una reincorpo-
racion a las actividades habituales mucho mas
rapida que en el caso de las técnicas quirdrgicas.

Otros procedimientos

Como consecuencia de contracturas severas o de lar-
ga evolucion, pueden existir asociadas lesiones en
las articulaciones. Como consecuencia, tras la resec-
cién de la brida, con el objetivo de lograr la extensién
completa del dedo, suele ser necesario realizar algin
gesto quirurgico sobre la articulacion (artrolisis, te-
nolisis, etc.) y obligar al uso de férulas tras la cirugia.



Figura 4. Enfermedad de Dupuytren en 4.° dedo.

A. Aspecto preoperatorio. Contractura de articulacion interfalangica proximal de 45°.
B. Imagen intraoperatoria. Corda de Dupuytren.

C. Resultado con extensién completa.

D. Cierre de heridas con Z-plastias para evitar retracciones.

Figura 5. Proceso de la intervencion.

A. Enfermedad de Dupuytren afectando a 3¢, 4.° y 5.° dedo.
B. Planificacion pre-operatoria.

C. Resultado postoperatorio.



Figura 6. Enfermedad de Dupuytren en 4.° y 5.° dedo en paciente joven afectacion cutédnea y diatesis importante

A'y B. Aspecto preoperatorio.

C y D. Resultado tras dermofasciectomia (reseccion en bloque de corda y piel) y reconstruccion del defecto con
injerto piel total con extension completa en cara palmar de falanges proximal y media.

En ocasiones, en pacientes con contractura de las
articulaciones interfalangicas proximales > 459, tra-
tados mediante fasciectomia enzimatica, es habitual
la persistencia de una contractura residual (209),
que se solucionaba con una artrolisis a los 3-4 meses
de la inyeccién de la colagenasa.

Por otro lado, los pediculos vasculares en caso
de contracturas graves y de larga evolucién, pue-
den presentar cierto acortamiento. La extension del
dedo conllevaria un estiramiento perjudicial de las
arterias y provocar una isquemia y la consiguiente
pérdida del dedo (Figura 3d). De ahi, la importancia
de una consulta precoz al inicio de la enfermedad.

Conclusiones

La enfermedad de Dupuytren es una enfermedad
benigna, de curso progresivo variable, en la que la
formacion de unas cuerdas fibrosas en la palma de la
mano y dedos, provocan contracturas en flexién de
los mismos. El tratamiento, basado en la extirpacién
de las cordas consigue la rehabilitacién de las manos
afectadas por esta enfermedad.
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