Macrodactilia: estudo retrospectivo de sete casos

ANDERSON VIEIRA MONTEIRO?!, JOSE RAUL CHICONELLIY, SAULO FONTES ALMEIDA!

RESUMO

Osautores apresentam um estudo retrospectivo de sete
casos de macrodactilia tratados no Hospital de Trauma-
to-Ortopedia-RJ (INTO), no periodo de julho/87 a julho/
97. Fazem uma avaliagdo critica das técnicas adotadas
para cada caso, individualmente. Procuram dar énfase
ao controle efetivo do crescimento através das epifisiode-
ses e defendem as amputacges como Unica forma efetiva
de tratamento para os casos com alteracdes bizarras, vi-
sando prevenir ou minimizar os problemas psicoldgicos
dos pacientes portadores dessa patologia.

SUMMARY

Macrodactyly: a retrospective seven-case study

The authors present a retrospective analysis of 7 cases of
macrodactyly treated at the Hospital de Traumato-Ortope-
dia (INTO-RJ) from July 1987 to July 1997. A critical eva-
luation about the techniques used for each case is made.
Growth of the disease was restrained by epiphysiodesis. Am-
putation is frequently carried out as it is the only effective
procedure to treat functional, cosmetic and psychological as-
pects.

INTRODUCAO

A macrodactilia, ou gigantismo digital, € uma anomalia
congénita rara, caracterizada por alargamento ou crescimen-
to desproporcional dos dedos das maos e pés, podendo aco-
meter todo o membro. Esta presente no nascimento, ou é
reconhecida no inicio da infancia, tendendo a ser progressi-
va durante o periodo normal de maturacdo esquelética.

* Trab. realiz. no Hosp. de Traumato-Ortop.-RJ (INTO).
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Essa entidade foi primariamente descrita por Klein®” em
1821. Essa afec¢do pode também ser conhecida com os no-
mes de megalodactilia®, gigantismo localizado?, macro-
distrofia lipomatosa®, macrodactilia fibrolipomatosa®),

Comumente, a macrodactilia é associada a hiperplasia ou
hipertrofia dos nervos mediano e/ou cubital, seguindo distri-
buic&o sensorial desses nervos.

Raramente, observamos envolvimento do territorio dos dois
nervos.

Histologicamente, o que observamos é hiperplasia ou hi-
pertrofia caracterizada por infiltrac8o interfascicular de teci-
do gorduroso e por tecido fibroso ou, em outras instancias,
por neurofibromas plexiformes bem delineados.

Na macrodactilia, todas as estruturas do dedo est&o alar-
gadas. A forma verdadeira deve ser distinguida das outras
patologias que podem cursar com alargamento digital, tais
como tumores e outras mas-formages como hemangiomas,
linfedema congénito, fistulas arteriovenosas, lipomas, doen-
cade Ollier (encondromatose mdltipla), sindrome de Maffu-
ci (encondromatose com hemangiomatose)@-2), sindrome de
Klippel-Trenaunay-Weber, osteoma ostedide e mel orheosto-
$(10,25).

Segundo a maioria dos autores?1919, duas formas de ma-
crodactilia podem ser descritas:

» Forma estatica — Consiste no sobrecrescimento propor-
cional de um dedo presente desde 0 nascimento e que man-
tém sua dimensdo proporcionalmente estatica em relacdo a
dos demais dedos durante o periodo de maturacéo esquel éti-
ca (fig. 1).

» Forma progressiva — O dedo afetado pode ndo estar téo
alargado durante o nascimento e vir a deformar-se com o
crescimento. Nesses casos 0 sobrecrescimento leva a des-
vios angulares do dedo afetado (clinodactilia).

A forma progressiva € a mais comum. Existem outras for-
mas de classificacdo, mas adotaremos essa, por ser mais sim-
ples e abrangente (descrita por Barsky®).

Kelikian®® descreveu uma variante hiperostética, na qual
0S 0Ss0s curtos daméo apresentam desproporcionalidade gros-
seira e sem comprometimento nervoso. Em relagdo ao sexo,
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Fig. 1 — Macrodactilia — forma estatica: acometimento do indicador.

amaioria dos autores acusa pequeno predominio dos homens
em relagcdo as mulherest241118 A manifestacdo unilateral é
a mais freguiente e sGo poucos os casos descritos bilateral-
mente?? (fig. 2).

O acometimento digital € o mais freqliente, embora a de-
formidade possa estender-se a palma da mé&o e/ou antebraco
em 7% e 4% dos casos, respectivamente®.

Kelikian®® utilizou a denominagdo de NTOM (nerve ter-
ritory oriented macrodactyly) para os casos tipicos de ma-
crodactilia em que se observou 0 acometimento das areas
inervadas por um nervo especifico, geralmente o mediano.

No que se refere ao acometimento digital, é raro atingir
todos os dedos huma mesma méo; os dedos mais afetados
sd0 o polegar, o indicador e o médio.

Essa afeccao € de etiologia desconhecida, ndo havendo
transmissao hereditaria comprovada. A associagdo com ou-
tras anomalias congénitas sistémicas € rara. A sindactilia
ocorre em 10% dos casos®410.1518),

As hipdteses mais provaveis para 0 sobrecrescimento na
macrodactilia, descrito por Englis®®, sdo: 1) suprimento ner-
voso anormal; 2) suprimento sanguineo anormal; e 3) meca-
nismo hormonal anormal.

Dessas, amais aceita € a existéncia de algum controle ner-
VOs0 sobre o crescimento tissular. Alguns trabalhos sugerem
a possibilidade de que a macrodactilia ocorra por falha em-
brionarialocalizada no broto apendicular formador dos mem-
bros superiores, alterando o tecido ectodérmico indutor do
crescimento®024),

Outros trabalhos levantaram a hipétese de que a macro-
dactilia € umaforma frustra de neurofibromatose (von Reck-
| | nghausen)(l,3-5,7,15,19,28)_

Do ponto de vista anatomopatol 6gico, € consenso que, na
macroscopia, 0s dedos atingidos apresentam aumento de to-
das as estruturas. Os tenddes flexores tém o aspecto normal,
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Fig. 2 — Macrodactilia — forma progressiva: acometimento bilateral.

Fig. 3—A) Macrodactilia com acometimento do anular e médio. B) Detalhe
macroscopico do espessamento nervoso.

com espessamento da bainha peritendinea. Os nervos digi-
tais sdo engrossados e tortuosos®.

O tratamento da macrodactilia é distinto para cada caso.
Devem levar-se em consideracdo varios aspectos, tais como:
o tipo de macrodactilia, a velocidade de progressdo da doen-
¢a, 0s dedos envolvidos e a idade do paciente’®,

Em casos de aberragdes e deformidades com grandes com-
prometimentos estéticos e funcionais, a amputacéo € a me-
[hor indicag&o36152),

Como bloqueio de crescimento, a epifisiodese das falan-
ges, em pacientes jovens, € um bom recurso” e tem sido
indicada por varios autores%11.1226), A dermolipectomia, as-
sociada a ressec¢ao parcial ou total da falange distal, ou a
artrodese com ressec¢éo da articulacgo interfalangica distal,
€ recurso gque tem como objetivo diminuir o tamanho do dedo
em comprimento e espessura#46:1516),

Alguns autores, como Tsuge?®, recomendam a neurecto-
mia dos colaterais digitais como forma de inibir o cresci-
mento 6sseo e de partes moles. Esse procedimento é baseado
na teoria da proximidade do crescimento anormal dos dedos
em funcdo de um suprimento nervoso anormal. Kelikian®®
também defende essa teoria (fig. 3).
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TABELA 1
Macrodactilia (casuistica)

Casos Idade Seguimento Sexo Cor Lado Dedos afetados
pol ind méd anu min
1. LFCA 6a 6m masc pd dir * *
2. EPC 3a 10a fem br esq * *
3. CPD 8a - fem br dir/esq *0  */0 *[* *[*
4. RMH 8a 2a fem br dir * *
5. MCM 2a 8m fem br esq * *
6. TCBA 15a 10a fem br esq * *
7. LCM 8a 12a fem br dir * *
TABELA 2A

O objetivo deste trabalho é o de fazer um estudo retros-
pectivo dos casos de macrodactilia tratados nos Ultimos dez
anos em Nnosso servico. Procuramos enfatizar a analise dos
dados colhidos, associada a uma critica da conduta por nés
adotada.

N&o é interesse deste trabalho defender esta ou aquelafor-
ma de tratamento. Como dissemos anteriormente, o trata-
mento é direcionado para cada caso, individua mente.

MATERIAL E METODOS

No periodo de julho/87 ajulho/97, foram tratados no Hos-
pital de Traumato-Ortopedia-RJ (INTO) sete casos de ma-
crodactilia.

A idade médiafoi de 7 anos, sendo 0 mais novo de 2 anos
e 0 mais velho de 15 anos. N&o houve predominio por lado
afetado, tendo havido um caso de bilateralidade.

O sexo foi preponderantemente dominante para o lado fe-
minino (apenas um caso masculino) e a cor branca ocorreu
na proporc¢éo de 6:1.

O seguimento médio dos casos foi de 5 anos, sendo 0 mais
antigo de 12 anos e 0 mais recente, de 6 meses.

No que se refere aanomalias associ adas, encontramos ape-
nas um caso de sindactilia.

Os dedos médio e anular foram os mais afetados, seguidos
do indicador e polegar (tabela 1).

Em quatro casos (n® 2, 3, 5, 7), havia envolvimento do
nervo mediano durante seu trajeto ao nivel do tdnel do car-
po.

Encontramos um exemplo de forma grave, acometendo
todo o membro superior direito, associado a hemangiomato-
se importante. Como método de tratamento, para facilitar
nosso estudo, procuramos dividi-los em procedimentos de
partes moles e de partes 0sseas.
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Macrodactilia (método de tratamento)

Procedimentos sobre partes moles Casos

1. Neurdlise do mediano (tunel do carpo) 2,4,7

2. Neurectomia do colateral digital ulnar (Tsuge) 1,2,4,6,7
3. Dermolipectomia digital 1,2,4,6,7

TABELA 2B
Macrodactilia (método de tratamento)

Procedimentos sobre estruturas 6sseas Casos
1. Epifisiodeses de nucleos de falanges 2,4,6,7
2. Osteotomias de falanges distais 2,4,6,7
3. Amputagdes do raio 57

As tabelas 2A e 2B demonstram de maneira didética as
vérias técnicas por nds adotadas em cada caso, muitos deles
tendo sido submetidos a mais de um tipo de procedimento.
Cabe ressaltar que a escolha do procedimento foi realizada
de acordo com a gravidade de cada caso.

DISCUSSAO

Por felicidade, a macrodactilia € uma mé-formacéo con-
génitarara, que pode acometer as extremidades superiores e/
ou inferiores. Como em nossos casos, 0 predominio € unila-
teral, ndo havendo prevaléncia de um lado.

Os casos bhilaterais sdo raros. Em nossa série deparamos
com um exemplo de bilateralidade, com caracteristicas bi-
zarras e importante associagdo com formas hemangiomato-
sas. Nesses casos, 0 controle evol utivo da deformidade € bas-
tante dificil.

A racabranca é predominante em nossos casos, assim como
0 sexo feminino. Isso vai contra os dados bibliograficos por
nos levantadost-3.18.1922),
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INTO/ HTO

INTO/HTO

Fig. 4 — A e B) Forma aberrante de macrodactilia com importante disparidade de tamanho dos dedos afetados.
C e D) Pés-operatoério imediato apos ressecgdo do 2°raio e da falange distal do polegar.

No que se refere ao acometimento dos dedos, o predomi-
nio foi do indicador, médio e anular, com envolvimento do
polegar em apenas dois pacientes (casos 3 € 5).

A clinodactilia foi constatada em trés pacientes com for-
mas mais graves (casos 3, 5 e 7); dois destes pacientes evo-
[uiram para a amputacao.

Como nos trabalhos por nds consultados®®, tivemos tam-
bém dificuldade de classificar as formas estéticas das pro-
gressivas em funcdo da variedade de disposicéo dessa pato-
logia e por ndo possuirmos um parametro de proporcionali-
dade. No que se refere ao blogueio de crescimento, pudemos
constatar que as epifisiodeses sdo 0s mais efetivos métodos
de obtenc&o desse objetivo.

Efetivamente, ndo encontramos parada de crescimento nos
pacientes submetidos a neurectomia do colateral digital ul-
nar, razdo da concomitanciade outros procedimentos no mes-
mo paciente.

Cabe ressaltar que a epifisiodese bloqueia apenas o cres-
cimento longitudinal, persistindo o crescimento em largura
do dedo (ossificagdo membranosa). 1sso acentua a despro-
porcionalidade com os dedos vizinhos normais. Nesses ca-
sos, ha sempre o predominio da clinodactilia.

Como alternativa de obtengdo da diminuigdo da espessura
do dedo, a dermolipectomia é um bom recurso imediato,
porém, a médio e longo prazo, sua recidiva é bastante cons-
tante.

Nos casos de envolvimento do nervo mediano na palma
da méo, de rotina, liberamos o tunel carpiano, prevenindo
guadros compressivos futuros.

As osteotomias de encurtamento das falanges distais mos-
traram-se bastante eficientes na melhoria da estética da pol-
pa digital.
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A amputacdo de dedos aberrantes €, a nosso ver, um recur-
so cirdrgico bastante importante e, nos casos com indicacdo
precisa, deve ser considerada 0 mais precocemente possivel,
haja vista os problemas psicol 6gicos que essas criancas en-
frentam em ambientes escolares, principalmente.

O beneficio estético apods amputacdo transmetacarpica é
bastante gratificante, como também do ponto de vista fun-
ciona (fig. 4).

CONCLUSOES

A macrodactilia € uma afeccdo rara, com formas variadas
de acometimento. E possivel sua correlagdo com os dermé-
tomos nervosos, principalmente do mediano ou cubital. O
controle efetivo do crescimento é dado pelas epifisiodeses,
embora estas s6 blogueiem os crescimentos longitudinais.

As amputagdes sdo significativamente importantes para o
tratamento das formas bizarras, prevenindo problemas psi-
colégicos e facilitando a obteng&o da funcionalidade da méo
afetada.
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