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Enfermedad de Dupuytren
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Resumen

Desde que fue descrita por primera vez én el Hotel Dieu, en Pards. por ¢l Dr. Guilliawme
Dupuytren, durante una de sus famosas conferencias en 1832, el diagndstico v rratamienta de
I contractura de Dupuytren han permanecide sin cambio alguno a la largo del fiempo. A pesar
de yue esta enfermedad afecta usualmente a individuos del noroesie curopeo, ¥ por cnde o5 bas-
tante rara en la sociedad latina, es importlante reconacer los signos que definen la cantraciur y
correlacionarios con los factares predisponentes v los de riesgo. Se evitard asi comfundirla con
otras eofermedades gue compromeren la mane ¥ al hacer un diagndstico eorrecto, ¢l paciente
serd referida en el momento adecuado. para su correccion quirirgica,

Descriptores: Conlractura, aponeurosis, fibromatosis, bandas pretendinosas. ligamentos nata-
tories, miofibroblastos, oodulo indoloro,

Recibido: 30 de enero de 2002 Aceptade: 11 de muyo e 20

La comtractwra de Dupoviren cs ung enfermedad
fibtopraliferative de Lo faseis palwar, capar de producic
ung gontractura cn flexidn incapucitante de uno o mds
dedos. de naturaleza progresiva e irreversible, Todavia no
se ha llegado o comprender bien la cansa exacta de esta
proliferacidn de wejido fibroso v, por consiguiente, lu etio-
logia de la contractura. La dnica terapéulica ¢onsisene-
mente eficaz es lu excisisdn quirdcgica, Esta revision pre-
tende ubicar al lector con la informacidn mds reciente
sobre Ba contracturt de Dupuytren. en aspectas lales
come la anstomia, epidemiologia, etiologia, diagndstico
clinico. patogéncsis v tratamicoto, segin las mis

recientes investiguciones publicadas (figura 1),

Definicién: Es una enfermedad progresivy, caracteriza-
da por fibrosis, seguida por engrosamiento y aconamisn-
to de la aponcuresis palmar v sus prolongaciones digi-
tales; se considera un desorden fibroproliferativo ' .

Figura 1. Fase mas avanzada. Se forma
ung banda de retraceion prominente en
direccion def dedo anufar. por debajo de-
la piel palmar. Existe limitacidn de la
extensicn a nivel de la aticulacionss
metacarpefaldngica & imterfalangica
proximal.
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Historia: Al parecer, la contructura de Dupuyiren se
conoce desde hace mucho tiempo. En 1614 se hace la refe-
rencia médica mis antigua, mencionada por Félix Plater en
Basel, y en 1808, por ¢l sefior Henry Clive. Pero no fue
hasta en 1823, cuando sic Astley Cooper describid una con-
tractura de la fascia palmar, y la diferencié de las contrac-
turas producidas por afeccidn de los iendones flexores y de
sus vainas. Algunos awores han argumentado gue la enfer-
medad deberia ser denominada contractura de Cooper, sin
embargo, por la breve mencidn acerca de la contractlura ¥
por la falta de datos sobre la diseccibn y su comeccitn
quirirgica. dicha enfermedad no lleva su nombre. En 1832,
el cirujano Guillaume Dupuytren publicd un anticulo gue
describia la afeceibn, y la primera y concreta operacidn para
combatir la contractura de la fascia palmar de un cochero.
el 5 de diciembre de 1831, Dupuytren reporté el caso en una
de sus conferencias en el Hotel Dieu, en Panis. un afio
despuds Jo publict en Francia. v en 1834, la versién traduci-
da al inglés se publiicé en The Lancel.

El Bardn Guillaume Dupoytren nacié em 1777 ea
Pierre-Buffiere. Francia. Inicid sus estudios de medicina en
1795, v ecibid su doctorado en 1803, Inmediatamente
comenzd sus labores en el Hotel Dicu. ¢l mids grande ¢
imponante hospitul de Paris en esa época, y se convirtid en
jcfe del Depantamento de Cirugia en 1315 puesto que
desempeiid durante dos décadas. Falleci6 en 1835, a los 58
anos de edad, después de haber sufrido una apoplejia 2 afios
wmies,

Anatomia: [a aponcurosis palmar es una Limina triangn-
lar de tejido fibroso, situada inmediatamente por debajo del
tejido celular subcupineo de la palma: el vértice del trifingu-
lo recibe Ia insercidn del tenddn palmar largo. Estd com-
pucsts por 2 superficies o capas. una superficial y otra miis
profunda, las cuales constan de 2 ssas independicntes de
tejido fibroso, unus longitudinales y ofras transversales,
sicndo las fibras longitudinales o bandas pretendinosas, las
tnicas involucradas en la contractura de Dupuyiren. v las
fibras transversas, denominadas ligamento palmar transver-

so superficial.

Desde la aponeurosis palmer, se extiende una capa
fbrosa hucie los dedos, formando la fascia digital superfi-
cial ¥ profunda. En Ia comisura digital existen varias fibras
pequenas. transversales v distales a la articulacién metacar-
pofalingica. denominadas ligamentos natatorios. gue son
los 2 (handus pretendinosas v ligameritos patatorios) princi-
pales componentes afectados en la fascia palmar, en la con-
tractura de Dupuytren,

En los dedos. solo las estructuras de la fascia superficial
estin alectadas: banda espiral, capa digital laterul, ligamen-
to de Grayson v fascin volar superficial y quedando libre o
sin compromiso, unicamente los ligamentos de Cleland v de
Landsmeer =" (figura 2),

Epidemiologia: La contractury de Dupuytren es un desor-
den fihroproliferativo de ctiologia y patogénesis no exacta o
Clary 1,

Los 3 factores predisponcntes son: a) edad, aparece con
mis frecuencia en las décadas quinta, sexta v séptima de la
vida: b) sexo, es mds frecuenic en los hombres, con una
relacion 5:1 entre hombres y mujeres; ¢) raza, se dice que es
una cafermedad de la raza blanca, con sscendencia del
noreste 2uropeo (Escocia, Normucga ¢ Islandia). rara en indi-
viduos asidticos y mucho mis extradia en afroamernicanos; di
herencia, un tercio de los pacientes tienen una historia fwmi-
liar positiva de esta enfermedad. Puedc ser poligénica v estar
condicionada por la interaccidn de factores ambientales v la
Etiologia: La contractura de Dupuytren no es una enfer-
medad ctioldgicamente uniforme. Se dice que tiene uni
fuerte comelacidn con la enfermedad de Peyronie v del
Ledderborse; se cree gue 1a causa fundamental de'la anoma-
lia en la fibrogdnesis obedece a un pairdn cromosdmico
anormal (mosaicismo) ™5 =,

La enfermedad se ha asociado con: epilepsia: en los
pacienies con tratamicnto prolongado con fenobarbital: dia-
betes: relacionada con la duracidn de esta. su incidencia
aumenia hasta el 30%. en pacientes con méx de 20 afos de
evolucicn.
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Figura 2. Panas de las fascias palmar v digital qua se alactan an la
enfermedad de Dupuytren.
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Los signos clinicos son mas frecuentes en el dedo
medico, en ver del mefigue. Su aparicidn es poco severa, con
sodo engrosamiento de la fascia palmar, en ver de contrac-
tura, Se dice que pueden ser factores predisponentes aleo-
hialismne, dislipidemias, tabagquisma, cirrosis hepitica, enfer-
medad pulmonar crénica, wberculozis, rauma o microtrau-
M FeCimente,

Patogénesis y diagndstico: [ istoldgicamente se ha nota-
doy un surmento caracteristico en la celulanidad de los te)idos
afcctudos: dicha proliferacion se busy en fibroblustos oy
miofibrablasios con una tasa mitdtca, La célula caracteris-
fieade Dupuytren, en los estadios iniciales. es el fibroblas-
Lo v en la fase de contraccion o avanzada, el miofihroblus
I3, con sbundante contenide de coligeno. Se cree que los
miolibroblastos son [ibroblastos converlidos, con carac-
leristicas de hbroblasto v de células de midsculo liso, pro-
duciende asi un isdmero de actina y algunos factores de
crecimiente. Debido a estas caracteristicas, se ha clasifica-
do Dupoyiren como una Dbromatosis, v en clapas em.
pranas se puede confundir con un fibrosarcoma ™. 5Se ha
encontrade que los miofibroblastos son capaces de sintet-
zar lihronecting ED-B+ (fibronectina oncofeeal), siendo
comin esla variante de Ghronecting, en ejicdos folales, pro-
cesos reparativos, fibrosis v tumoraciones. lal  tpo de
fibronecting ha sido hallada en los miofibroblastos de la
etupa proliferativi e involucional temprana, en la fhromato-
sis dmorbus Dupdyeeeny <. Se han dentificado receplores
androgeénicos en ¢l wjido de la fascia palmar v miofibroblas-
b Lo g explica el predominio de la entermedad en home
bres 15220 g beta catenina puede ser un factor importante
cn Ju Thromatosis, va gue se encontraron miveles elevados de
beta catenina en la fascia aleceada, v niveles noomales en la
fascia normal =,

Segan Luck la enfermeadad de Dupuyviren se clasifica en
cuatra etapas o Tases de evolucidn “cwadro 1},

La contractura-de Dapuytren lende o afectar con mayor

frecuencia el lado ulnar de fa aponeurosis, palmar, gue
cualguier otra poreidn de Iy miano. Skooeg sefiald que el dedo
anular y el mefiigque son los més alectados. Fs mids comiin
abstrvar [z contractura en ambas manos, aungue T derecha
sucle alzctarse con méds frecuencia que la izquierda, cuando
Lit afeccion es uniluteral.

Afecciones afines: la contractura esti asociada en
pegueiios parcentajes con cierlas afecciones, espoecialmente
en los casos de historia familiar positiva, los cuales se agro-
pun commo didglesis de Dupuvtren, donde aparecen nédulos
MEls Severos ¥ oagresivos v a edades méis tempranas: enler-
medid de Ledderhorse o fibromatosis: retraccion de la
apomeurosis plantar. sin contraceidn de los oriejos (3%),
almebhadillus de bos nudillos (445, engrosamiento nodular
sobre b cara dorsal de una o mds articulaciones interfalan-
givas proximales v enlermedud de Peyronie (3% "7 "

Tratamiento: 5S¢ ha comprobado que estan desprovistos
che valor todos los intentos no operatorios para tratar 1 con-
tractura, como la inveccion de extracto pancredlico pepsing,
fibrinolising, sulfate de cobre. cortisona e hidrocortisona.
L vitamina E los compuestos con actividad de vitamina E
pueden reblandecer de manery temporal la contractura, pero
na curan la enfermedad ni detienen su prozreso. A pesar de
ella, se siguen realizando cstodios para desurrollur
tratamientos no quirirgicos, como es el caso del que se rea-
lizh en el Instituto de Regeneracian de Tejidos, en Florida;
en el seoutilizd Lo droga tamoxifeno, resultando que. si bien
no corrige la enfermedad, si provoca un efects supresor
sobre el crecimiento fisular beta 2, v sirve como un métado
para manipular v contrelar lo contractura de Dupuyviren en
el campo clinico ™.

Existe un acuerdo general de que el dnico tratamicnto
cficay para la contruciury de Dupuyiren es el gquinirgico,
siempre que se tenga en cuenta que la enfermedad puede
recidivar 51 no e extirpa en su otalidad el tejido afectado,
v ue en algunos casos la cirugia puede empeorarla. Existen
tres tipos de operaciones: fasciotomia, fasclectomia regio-
nal y fasciecromia radical o extensiva, las cuales esuin indi
cadas. no por la presencia de la enfermedad. sino por la se-
veridad de la contractura y del compromizo articular, en las

Cuadro 1 : Fases de evolucién de la
contractura de Dupuytren

Fase lemgrana o precos La lesidn patonogmionica es el
nodulo indolore e insensible a
nivel del pliegue patmar disial.
Hay engrosamians y nodularidad
de la fascia, scentuadga vascula-
rizacion capitar del nddulo v pre-

dominancia de caldgena tipo 1

Fase activa o proliferativa  Inicia la contraccidn, el primer
signo @5 la palpacian de una
cuerda proximal al ndduln. Se
adhiere -tz piel a la fascia y hay
presencia de colageno tipos NIl y
V. pero con predoming de micfi-

brablastos.

Fase avanzads o involucidn  Desapancion de los nodutos v
produceion de la confracturs
articular a nivel de la ariculacion
metzcarpofaldngica e interdalén-
gica proximal, con hipergxiansion
de la ariculacion interfalangics
distal y la farmacion de cuardas o
bandas  firmes  similares  al
tendan. El colageno tipo | es el
predorminante y disminuye 1a vas-
cutarizacion capilar del nddulo.

Solo existen bandas fiorosas
retraidas,

Fase residual
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articulaciones metacarpofaldngicas es de 30° o mds, y de
10% a 15° en las interfaldngicas proximales. El objetivo pri-
mordial de la cirugia es el mejoramiento de la capacidad
funcional, la reduccién de la deformidad y la disminucién
de la recurrencia. Los 2 principios quirtrgicos son la libe-
racién de la tensién longitudinal y el manejo adecuado de la
pIC] 28- \I.

La fasciotomia es el mds simple de los procedimientos
quirdrgicos practicados. Puede realizarse por 2 vias, una
ciega o subcutdnea y otra a cielo abierto. La via ciega ya casi
no se realiza, por el riesgo de dano neurovascular; talvez su
finica indicacién es como operacién preliminar, preparatoria
para procedimientos mas radicales o definitivos.

La fasciectomia regional es el procedimiento mas
cominmente realizado, donde se efectuando excision de la
fascia comprometida (bandas pretendinosas, ligamentos
natatorios y bandas involucradas en los dedos). La incision
se hace y se sutura con 3 Z plastias (entiéndase como Z
plastia, incisién y sutura en forma de zeta).

La fasciectomia radical o extensiva realiza excision
completa de la aponeurosis palmar, ligamentos natatorios y,
en los dedos, todas las bandas y cuerdas. La incisién se
efectiia y se sutura con 3 Z plastfas.

La dermatofasciectomia se indica cuando la piel vecina
estd comprometida y adherida. o cuando ha habido re-

currencia postoperatoria, en un paciente menor de 40 afios;
la piel removida se reemplaza con un injerto **-,

La amputacion se reserva para casos con varias recur-
rencias, o cuando la cirugfa previa se ha complicado con
dafio vascular o nervioso *,

Cuando la contractura interfaldngica proximal es de
larga data. puede haber un acortamiento de las estructuras
capsuloligamentosas por lo que se propone, ademads de la
aponeurectomia tradicional, upa liberacion capsuloliga-
mentosa

Se ha reportado ademds el hallazgo de “picos” o
“espolones™, en los sitios de insercidn de las bandas
fibrosas. Se ha postulado que su formacién, puede obede-
cer a la tensién que ejercen las bandas fibrosas sobre el
periostio. Asi que para la recuperacion total, aparte de a la
técnica quirirgica que se emplee, se recomienda realizar
una osteotomia en el sitio de formacion del “pico™.

Cuidados postoperatorios: Debe elevarse el miembro
durante las primeras 48 horas, para evitar edema, rigidez y
distrofia simpdtica refleja.

Durante los 2 primeros dias se eleva la mano y se rea-
liza un vendaje voluminoso compresivo, con o sin una féru-
la. para mantener la mano en posicion funcional.

A partir del segundo dia y hasta la segunda semana, se
aplica un vendaje liviano, con estimulacién y movilizacion
precoz de los dedos %,

Complicaciones: El 20% de los pacientes operados pre-
sentan complicaciones. Cuanto mas radical es el procedi-
miento, mds probable es que ocurran complicaciones. Estas
se clasifican en dos grupos: tempranas: hematoma. pérdida
de piel, infeccion, dafio en el nervio o la arteria digital, y
edema; tardias: pérdida de la flexion o rigidez la mis fre-
cuente después de la escision radical recurrencia "y dis-
trofia simpatica refleja es cinco veces mds comiin en la
mujer "7,

Conclusiones

La enfermedad de Dupuytren es un padecimiento que
afecta a quienes lo padecen tanto en el ambito laboral como
en ¢l social. Dado que compromete la funcionalidad de la
mano, influye en el desempeiio de la persona al realizar las
labores manuales. Ademds, provoca deformidad de la
mano, lo que sumado a la inhabilidad, relega a la persona en
el ambito social.

La importancia de tener en mente la enfermedad reside
en saber identificar los signos claves y asociarlos a la histo-
ria que el paciente cuenta acerca de su sinlomatologia y de
familiares con padecimientos similares. con el fin de
establecer una posible linea de herencia.

Lo anterior, con la idea de no confundir el diagnéstico,
con una enfermedad reumatoide, y provocar que el paciente
pierda mds tiempo en tratamientos que no resolverdn su pro-
blema, dado que el manejo es puramente quirtirgico. Si bien
la cirugia no es recomendable hasta que la enfermedad se
encuentra avanzada y cumpla ciertos criterios, hay que pen-
sar que la mayoria de los pacientes ya habrdn experimentado
algtin nivel de incapacidad que los obligue a buscar ayuda, y
es importante instruirlos con respecto a que la enfermedad no
tiene cura, y que la meta de la cirugia es restaurar la (un-
cionalidad de la mano, pero que pueden recaer.

Abstract

Since first described at Hotel Dieu in Paris by Doctor
Guilliaume Dupuytren during one of his famous lectures in
1832, the diagnosis and treatment of Dupuytren’s contrac-
ture has remained pretty much unchanged. Although this
disease affects usually northwestern European individuals
and therefore is very uncommon in our Latin society. it is
always important to be able to recognize not only the signs
that define the contracture itself but also to be able 1o corre-
late them with the risk and predisposing factors. The recog-
nition and differential diagnosis with other diseases of the
hand will facilitate proper and prompt patient referral for
surgical treatment,
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