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Caso clinico

Enfermedad de Dupuytren
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Resumen

La enfermedad de Dupuytren es causa de incapacidad funcional
secundaria a fibrosis de la fascia palmar y contractura en flexién
de los dedos, con la presencia de manera caracteristica de nédu-
los y cuerdas fibrosas. Lo anterior es resultado de contraccion
mediada por células y remodelamiento de la matriz extracelular
por la accién de citocinas fibrogénicas. Los miofibroblastos pre-
sentes en los nddulos se caracterizan por generar gran tension, lo
que produce un imbalance de las fuerzas de la fascia palmar que
se manifiesta clinicamente como contractura en flexiéon de los
dedos. Presentamos imdgenes caracteristicas de un paciente con
enfermedad de Dupuytren.
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Presentacion del caso

Paciente de 68 afnos con antecedente de alcoholismo y
portador de cirrosis hepdtica que ingresé al Servicio de
Terapia Intensiva en el postoperatorio de colecistectomia.
Requirié de embolizacién del lecho vesicular por hemorra-
gia postoperatoria. A la exploracién clinica de las manos
llamé la atencién la contractura en flexién de los dedos de
ambas manos con predominio del 4o. y So. (Figura 1). A
la palpacién de la palma se detecté engrosamiento de la
piel, de la fascia palmary la presencia de cuerdas fibro-
sas. Nodulos en la region palmar bilateral a nivel de las
articulaciones metacarpofaldngicas del 4o0. y 50. dedos,
los cuales eran redondeados, indoloros, no desplazables y
fijos a la piel y tejidos profundos. La extension pasiva y
activa de los dedos de ambas manos limitada (Figura 2).
Los nédulos se localizaron en el pliegue palmar distal y
adyacentes a la cabeza del metacarpiano. La contractura
en flexion de los dedos impedia la aposicién palmar com-
pleta. Con lo anterior se hizo el diagndstico de contractura
de Dupuytren.

Abstract

Dupuytren’s disease causes disability because of the develop-
ment of finger flexion deformities, with distinct nodule and cord
formation on palmar fascia. This results in physical shortening of
the diseased fascial tissue through a combination of cell-mediated
contraction and matrix remodeling secondary to fibrogenic cytok-
ines. Dupuytren fibroblasts, particularly nodule miofibroblasts, ex-
hibited increase force generation and a delay in reaching tensio-
nal homeostasis. This is the fundamental processes involved in the
pathogenesis and progression of clinical flexion deformities. We
present images characteristics of Dupuytren’s disease.

Key words: Dupuytren’s disease, nodule, cord, miofibroblasts,
palmar fascia.

Discusion

La enfermedad o contractura de Dupuytren es un trastor-
no caracterizado por proliferacién excesiva de tejido co-
nectivo (coldgena), que afecta la aponeurosis de la palma
de la mano, y que se caracteriza por la formacién de né-
dulos y de cuerdas fibrosas que fijan en posicién de flexién
algunas articulaciones metacarpofaldngicas e interdigita-
les. Aunque puede afectar cualquier dedo predomina su
presentacién en el 4o0. y 5o.

La enfermedad o contractura de Dupuytren se ha re-
conocido desde hace 400 afos. La primera publicacion
de la que se tienen noticia fue hecha por Félix Platter en
1614, en la que se describié un caso en el que se atribu-
y6 la deformidad a contractura del tendén flexor. En 1777
Henry Cline describi6é que esta enfermedad involucraba
la fascia palmar. En 1822 Sir Astley Cooper promovié la
fasciotomia cerrada como el tratamiento de eleccién. Y
fue en 1831 cuando Guillaume Dupuytren describi6é con
exactitud la anatomia de la region palmar en los enfer-
mos con esta condicién y report6 un caso clinico-quirdr-
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Figura 1. Contractura de Dupuytren. Nétese la contractura en flexién
de los dedos de la mano, predominantemente del 4o. y 5o0.

gico completo lo que amerité que esta enfermedad lle-
vara su nombre.'?

La edad, género, raza y zona geogrdfica influyen en su
prevalencia, la cual de acuerdo a la serie reportada va del
2 al 42%. Es mds frecuente en los hombres y su incidencia
se incrementa con la edad. Tiene una elevada prevalen-
cia en la Peninsula Escandindvica, Inglaterra, Irlanda, Aus-
tralia y los Estados Unidos. Es poco comin en Chinag, Afri-
cay Sudamérica.?

La enfermedad de Dupuytren estd asociada a diabetes
mellitus, alcoholismo, enfermedades hepdticas, tabaquis-
mo, hipercolesterolemia e infeccién por VIH. Existe fuerte
evidencia de predisposicion genética y un patrén de trans-
misién mendeliano autonémico dominante.*”

Fisiopatolégicamente el miofibroblasto tiene un papel
fundamental en la enfermedad de Dupuytren. Fue descri-
to originalmente por Gabidn y Majno. Tiene caracteristi-
cas morfolégicas de fibroblasto y célula muscular lisa y
puede contraerse activamente. Los miofibroblastos de
enfermos con contractura de Dupuytren sintetizan activa-
mente alfa-actina, fibronecting, la que sirve de eslabon
para unir células miofibrobldsticas entre si'y con la matriz
extracelular formando puentes con una integrina. La con-
tractilidad de los miofibroblastos depende de prostaglan-
dinas, de las que hay concentraciones elevadas en los
nédulos y durante la fase activa de la enfermedad, en la
que ademds por efecto de los siguientes mediadores, fac-
tor de crecimiento fibrobldstico, factor de crecimiento alfq,
factor de crecimiento epidérmico, factor de crecimiento
derivado de plaquetas e interleucina-1, se presenta una
sintesis elevada de coldgena tipo lll. El factor de creci-
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Figura 2. Contractura de Dupuytren. Nétese la contractura palmar
que semeja un cuenco (CP), la limitacién a la extensién de los dedos
(LED), presencia de banda fibrosa (BF) y nédulos (N).

miento beta-1 es una citosina fibrogénica que estimula la
proliferacién de fibroblastos y de matriz extracelular en la
enfermedad de Dupuytren, debido a su subreexpresién por
la actividad del factor de transcripcién Zf9, debido a poli-
morfismos genéticos caracterizados por la presencia del
alelo G.%12

En sus fases iniciales la enfermedad de Dupuytren
es dificil de diagnosticar. Uno de los datos clinicos tem-
pranos es la presencia de nédulos de Garrod en el dor-
so de las manos, que consisten en la presencia de n6-
dulos firmes a nivel de las articulaciones interfalangicas
proximales que con frecuencia se asocian a cojinetes
fibrosos que se presentan como zonas de engrosamiento
e hiperqueratosis y que preferentemente se presentan
en el quinto dedo. A nivel palmar la enfermedad inicia
con la presencia de microcordones en las fibras de
Grapow que conectan la dermis con la fascia palmar,
que se manifiesta clinicamente como pseudocallosida-
des o engrosamiento de la piel y del tejido subcutd-
neo. Estas estructuras verticales son las que primero
se afectan. Conforme avanza la enfermedad la grasa
subcutdnea se fibrosa y como resultado de esto la piel
se adhiere a la fascia y pierde su elasticidad y movili-
dad. Los nédulos caracteristicos de la contractura de
Dupuytren se presentan en la superficie palmar adya-
centes a la articulaciéon interfaldngica proximal o a la
base del dedo como masas firmes de tejido fijos a la
piel y a la fascia profunda, se originan en las capas
superficiales de la fascia palmar y digital. Son bien
definidos e indoloros y se elevan sobre la superficie
cutdnea y en ocasiones se presentan como engrosa-
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miento difuso de la fascia profunda. Son hipervascula-
res y con un elevado contenido de miofibroblastos. Los
nédulos tienden a involucionar con el tiempo y son
reemplazados por bandas fibrosas que llegan a ser pro-
minentes y semejar tendones. Estas bandas fibrosas
tienen pocos miofibroblastos y abundante colagena.
Las fibras longitudinales que se originan del tendén
del palmar mayor son las mds afectadas.'

El diagnéstico clinico de la contractura de Dupuytren
se hace en base a la aparicién en un hombre por arriba
de la quinta década de la vida de un nédulo en la pal-
ma de la mano, el cual es indoloro y no desplazable y
se localiza entre el pliegue palmar distal y la cabeza del
metacarpiano. Conforme pasa el tiempo se presentan
cambios progresivos en la piel que lo recubre y que se
caracteriza por engrosamiento, fibrosis de la grasa sub-
cutdnea y depresiones. De manera tardia aparecen las
cuerdas fibrosas, las cuales al contraerse y acortarse con-
dicionan que la articulacién metacarpofaldngica e in-
terfaldngica del dedo afectado se flexionen y el dedo
se curve a la superficie palmar. El dedo anular es el
mds afectado, seguido del menique, pulgar, medio e
indice.'

Se ha descrito una variante de la enfermedad que se
denominada enfermedad de Dupuytren no cldsica que
se caracteriza por presentarse en razas mestizas, ser uni-
lateral, involucra un solo dedo, se asocia a trauma y
pude revertir espontdneamente. Pueden presentarse
variantes clinicas de la enfermedad como es la fibroma-
tosis localizada a la fascia plantar o la descrita por Whe-
eler y Meals caracterizada por contractura palmar bila-
teral, nédulos plantares bilaterales y fascitis nodular del
espacio popliteo.!>1¢

La enfermedad pasa por las siguientes fases:

* Fase temprana: Cambios en la piel con pérdida de su
arquitectura normal.

* Fase intermedia: N6dulos y cordones

e Fase tardia: Tiene cuatro fases en las que predomina
la presencia de bandas fibrosas y contracturas:

a) Fase |: Contractura de la articulacion metacarpo-
falangica del dedo anular.

b) Fase ll: Contractura de la articulacién meta-
carpofaldngica e interfaldngica proximal del
dedo anulary de la metacarpofaldngica del dedo
menique

c) Fase lll: Involucro de las articulaciones metacar-
pofaldngicas de los dedos menique, anular y meta-
carpofaldngica del 3°. dedo

d) Fase IV: Contracturas, bandas fibrosas y grave li-
mitacién de la movilidad articular

Los tratamientos no quirdrgicos propuestos como los
esteroides, radioterapia, férulas de extensién e inyec-
ciones de colagenasa en las bandas fibrosas no han de-
mostrado ser eficaces. El tratamiento quirlrgico tiene
el objetivo de restaurar la funcién de los dedos y corre-
gir la deformidad. Se han descrito diversas técnicas como
la fasciotomia percutdnea, aponeurectomia segmenta-
ria, fasciectomia total, dermofasciectomia y fasciecto-
mia digital. Posterior al tratamiento quirtrgico la recu-
rrencia de la enfermedad es del 2% al 60% con un
promedio del 33%, que puede representar recurrencia
verdadera o extensién de la enfermedad a un darea que
no se traté quirdrgicamente.'”
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