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Enfermedad de Dupuytren

Jorge Badilla-Mora ', Luis Pastor-Pacheco ?, Jorge Zayas-Bazan Mora °.

Resumen

Desde que fue descrita por primera vez en el Hotel Dieu, en Paris, por el Dr. Guilliaume
Dupuytren, durante una de sus famosas conferencias en 1832, el diagnostico y tratamiento de
la contractura de Dupuytren han permanecido sin cambio alguno a lo largo del tiempo. A pesar
de que esta enfermedad afecta usualmente a individuos del noroeste europeo, y por ende es bas-
tante rara en la sociedad latina, es importante reconocer los signos que definen la contractura y
correlacionarlos con los factores predisponentes y los de riesgo. Se evitara asi confundirla con
otras enfermedades que comprometen la mano y al hacer un diagndstico  correcto, el paciente
sera referido en el momento adecuado, para su correccion quirurgica.

Descriptores: Contractura, aponeurosis, fibromatosis, bandas pretendinosas, ligamentos nata-
torios, miofibroblastos, ndédulo indoloro.
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La contractura de Dupuytren es una enfermedad
fibroproliferativa de la fascia palmar, capaz de producir
una contractura en flexion incapacitante de uno o mas
dedos, de naturaleza progresiva e irreversible. Todavia no
se ha llegado a comprender bien la causa exacta de esta
proliferacion de tejido fibroso y, por consiguiente, la eti-
ologia de la contractura. La Unica terapéutica consistente-
mente eficaz es la excision quirtrgica. Esta revision pre-
tende ubicar al lector con la informacién mas reciente
sobre la contractura de Dupuytren, en aspectos tales
como la anatomia, epidemiologia, etiologia, diagndstico
clinico, patogénesis y tratamiento, segin las mas
recientes investigaciones publicadas (figura 1).

Definicion: Es una enfermedad progresiva, caracteriza-
da por fibrosis, seguida por engrosamiento y acortamien-
to de la aponeurosis palmar y sus prolongaciones digi-
tales; se considera un desorden fibroproliferativo ' .

Figura 1. Fase mas avanzada. Se forma
una banda de retraccion prominente en
direccion del dedo anular, por debajo de
la piel palmar. Existe limitacién de la
extensiéon a nivel de la articulaciones

metacarpofalangica e
proximal.

interfalangica
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Historia: Al parecer, la contractura de Dupuytren se
conoce desde hace mucho tiempo. En 1614 se hace la refe-
rencia médica mas antigua, mencionada por Félix Plater en
Basel, y en 1808, por el seiior Henry Clive. Pero no fue
hasta en 1823, cuando sir Astley Cooper describi6 una con-
tractura de la fascia palmar, y la diferencié de las contrac-
turas producidas por afeccion de los tendones flexores y de
sus vainas. Algunos autores han argumentado que la enfer-
medad deberia ser denominada contractura de Cooper, sin
embargo, por la breve mencion acerca de la contractura y
por la falta de datos sobre la diseccion y su correccion
quirargica, dicha enfermedad no lleva su nombre. En 1832,
el cirujano Guillaume Dupuytren publicé un articulo que
describia la afeccion, y la primera y concreta operacion para
combatir la contractura de la fascia palmar de un cochero,
el 5 de diciembre de 1831, Dupuytren reporto el caso en una
de sus conferencias en el Hotel Dieu, en Paris; un afio
después lo publico en Francia, y en 1834, la version traduci-
da al inglés se publlicd en The Lancet.

El Barén Guillaume Dupuytren nacié en 1777 en
Pierre-Buffiere, Francia. Inici6 sus estudios de medicina en
1795, y recibio su doctorado en 1803. Inmediatamente
comenzd sus labores en el Hotel Dieu, el mas grande e
importante hospital de Paris en esa época, y se convirtidé en
jefe del Departamento de Cirugia en 1815 puesto que
desempeiio durante dos décadas. Fallecio en 1835, a los 58
afios de edad, después de haber sufrido una apoplejia 2 afios
antes. "*7.

Anatomia: La aponeurosis palmar es una lamina triangu-
lar de tejido fibroso, situada inmediatamente por debajo del
tejido celular subcutaneo de la palma; el vértice del triangu-
lo recibe la insercion del tendon palmar largo. Estd com-
puesta por 2 superficies o capas, una superficial y otra mas
profunda, las cuales constan de 2 asas independientes de
tejido fibroso, unas longitudinales y otras transversales,
siendo las fibras longitudinales o bandas pretendinosas, las
unicas involucradas en la contractura de Dupuytren, y las
fibras transversas, denominadas ligamento palmar transver-
so superficial.

Desde la aponeurosis palmar, se extiende una capa
fibrosa hacia los dedos, formando la fascia digital superfi-
cial y profunda. En la comisura digital existen varias fibras
pequenas, transversales y distales a la articulacion metacar-
pofaldngica, denominadas ligamentos natatorios, que son
los 2 (bandas pretendinosas y ligamentos natatorios) princi-
pales componentes afectados en la fascia palmar, en la con-
tractura de Dupuytren.

En los dedos, solo las estructuras de la fascia superficial
estan afectadas: banda espiral, capa digital lateral, ligamen-
to de Grayson y fascia volar superficial y quedando libre o
sin compromiso, Unicamente los ligamentos de Cleland y de
Landsmeer ">*° (figura 2).

Epidemiologia: La contractura de Dupuytren es un desor-
den fibroproliferativo de etiologia y patogénesis no exacta o
clara """

Los 4 factores predisponentes son: a) edad, aparece con
mas frecuencia en las décadas quinta, sexta y séptima de la
vida; b) sexo, es mas frecuente en los hombres, con una
relacion 5:1 entre hombres y mujeres; c) raza, se dice que es
una enfermedad de la raza blanca, con ascendencia del
noreste europeo (Escocia, Noruega e Islandia), rara en indi-
viduos asiaticos y mucho mas extrafia en afroamericanos; d)
herencia, un tercio de los pacientes tienen una historia fami-
liar positiva de esta enfermedad. Puede ser poligénica y estar
condicionada por la interaccion de factores ambientales y la
predisposicion genética 7.

Etiologia: La contractura de Dupuytren no es una enfer-
medad etiologicamente uniforme. Se dice que tiene una
fuerte correlacion con la enfermedad de Peyronie y del
Ledderhorse; se cree que la causa fundamental de la anoma-
lia en la fibrogénesis obedece a un patrén cromosdmico
anormal (mosaicismo) '* %19,

La enfermedad se ha asociado con: epilepsia: en los
pacientes con tratamiento prolongado con fenobarbital; dia-
betes: relacionada con la duracidon de esta, su incidencia
aumenta hasta el 80%, en pacientes con mas de 20 afios de
evolucion.
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Figura 2. Partes de las fascias palmar y digital que se afectan en la
enfermedad de Dupuytren.
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Los signos clinicos son mas frecuentes en el dedo
medio, en vez del mefiique. Su aparicion es poco severa, con
solo engrosamiento de la fascia palmar, en vez de contrac-
tura. Se dice que pueden ser factores predisponentes alco-
holismo, dislipidemias, tabaquismo, cirrosis hepatica, enfer-
medad pulmonar crénica, tuberculosis, trauma o microtrau-
ma recurrente.

Patogénesis y diagnostico: Histologicamente se ha nota-
do un aumento caracteristico en la celularidad de los tejidos
afectados; dicha proliferacion se basa en fibroblastos y
miofibroblastos con una tasa mitdtica. La célula caracteris-
tica de Dupuytren, en los estadios iniciales, es el fibroblas-
to, y en la fase de contraccion o avanzada, el miofibroblas-
to, con abundante contenido de colageno. Se cree que los
miofibroblastos son fibroblastos convertidos, con carac-
teristicas de fibroblasto y de células de musculo liso, pro-
duciendo asi un isomero de actina y algunos factores de
crecimiento. Debido a estas caracteristicas, se ha clasifica-
do Dupuytren como una fibromatosis, y en etapas tem-
pranas se puede confundir con un fibrosarcoma ». Se ha
encontrado que los miofibroblastos son capaces de sinteti-
zar fibronectina ED-B+ (fibronectina oncofetal), siendo
comun esta variante de fibronectina, en tejidos fetales, pro-
cesos reparativos, fibrosis y tumoraciones. Tal tipo de
fibronectina ha sido hallada en los miofibroblastos de la
etapa proliferativa e involucional temprana, en la fibromato-
sis (morbus Dupuytren) *'. Se han identificado receptores
androgénicos en el tejido de la fascia palmar y miofibroblas-
tos, lo que explica el predominio de la enfermedad en hom-
bres '“'>2_ ] a beta catenina puede ser un factor importante
en la fibromatosis, ya que se encontraron niveles elevados de
beta catenina en la fascia afectada, y niveles normales en la
fascia normal *.

Segtin Luck la enfermedad de Dupuytren se clasifica en
cuatro etapas o fases de evolucion **(cuadro 1).

La contractura de Dupuytren tiende a afectar con mayor
frecuencia el lado ulnar de la aponeurosis palmar, que
cualquier otra porcion de la mano. Skoog sefialo que el dedo
anular y el mefiique son los mas afectados. Es mas comun
observar la contractura en ambas manos, aunque la derecha
suele afectarse con mas frecuencia que la izquierda, cuando
la afeccion es unilateral.

Afecciones afines: La contractura estd asociada en
pequefios porcentajes con ciertas afecciones, especialmente
en los casos de historia familiar positiva, los cuales se agru-
pan como diatesis de Dupuytren, donde aparecen nddulos
mas severos y agresivos y a edades mas tempranas: enfer-
medad de Ledderhorse o fibromatosis: retraccion de la
aponeurosis plantar, sin contraccion de los ortejos (5%),
almohadillas de los nudillos (44%), engrosamiento nodular
sobre la cara dorsal de una o mas articulaciones interfalan-
gicas proximales y enfermedad de Peyronie (3%) ">°.

Tratamiento: Se ha comprobado que estan desprovistos
de valor todos los intentos no operatorios para tratar la con-
tractura, como la inyeccion de extracto pancreatico pepsina,
fibrinolisina, sulfato de cobre, cortisona e hidrocortisona.
La vitamina E los compuestos con actividad de vitamina E
pueden reblandecer de manera temporal la contractura, pero
no curan la enfermedad ni detienen su progreso. A pesar de
ello, se siguen realizando estudios para desarrollar
tratamientos no quirurgicos, como es el caso del que se rea-
liz6 en el Instituto de Regeneracion de Tejidos, en Florida;
en el se utilizo la droga tamoxifeno, resultando que, si bien
no corrige la enfermedad, si provoca un efecto supresor
sobre el crecimiento tisular beta 2, y sirve como un método
para manipular y controlar la contractura de Dupuytren en
el campo clinico *.

Existe un acuerdo general de que el unico tratamiento
eficaz para la contractura de Dupuytren es el quirargico,
siempre que se tenga en cuenta que la enfermedad puede
recidivar si no se extirpa en su totalidad el tejido afectado,
y que en algunos casos la cirugia puede empeorarla. Existen
tres tipos de operaciones: fasciotomia, fasciectomia regio-
nal y fasciectomia radical o extensiva, las cuales estan indi-
cadas, no por la presencia de la enfermedad, sino por la se-
veridad de la contractura y del compromiso articular, en las

Cuadro 1 : Fases de evolucion de la
contractura de Dupuytren

Fase temprana o precoz La lesién patonogmonica es el
nodulo indoloro e insensible a
nivel del pliegue palmar distal.
Hay engrosamiento y nodularidad
de la fascia, acentuada vascular-
izacion capilar del nédulo y pre-

dominancia de colageno tipo lIl.

Fase activa o proliferativa  Inicia la contraccion, el primer
signo es la palpacién de una
cuerda proximal al nodulo. Se
adhiere la piel a la fascia y hay
presencia de colageno tipos Ill y
V, pero con predomino de miofi-
broblastos.

Fase avanzada o involucién Desaparicion de los noédulos y
produccién de la contractura
articular a nivel de la articulacion
metacarpofalangica e interfalan-
gica proximal, con hiperextensién
de la articulacién interfalangica
distal y la formacion de cuerdas o
bandas firmes similares al
tendon. El colageno tipo | es el
predominante y disminuye la vas-
cularizacion capilar del nédulo.

Solo existen bandas fibrosas
retraidas.

Fase residual
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articulaciones metacarpofalangicas es de 30° o mas, y de
10° a 15° en las interfalangicas proximales. El objetivo pri-
mordial de la cirugia es el mejoramiento de la capacidad
funcional, la reduccion de la deformidad y la disminucion
de la recurrencia. Los 2 principios quirtrgicos son la lib-
eracion de la tension longitudinal y el manejo adecuado de
la piel 3,

La fasciotomia es el mas simple de los procedimientos
quirurgicos practicados. Puede realizarse por 2 vias, una
ciega o subcutanea y otra a cielo abierto. La via ciega ya casi
no se realiza, por el riesgo de dafo neurovascular; talvez su
unica indicacion es como operacion preliminar, preparatoria
para procedimientos mas radicales o definitivos.

La fasciectomia regional es el procedimiento mas
comunmente 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, incision 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 incision se
efectiia y se sutura con 3 Z plastias.

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 *-3',

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

Cuando la contractura interfalangica proximal es de
larga data, puede haber un acortamiento de las estructuras
capsuloligamentosas por lo que se propone, ademas de la
aponeurectomia tradicional, una liberacion capsuloliga-
mentosa *%.

Se ha reportado ademas el hallazgo de “picos” o
“espolones”, en los sitios de insercion de las bandas
fibrosas. Se ha postulado que su formacion, puede obede-
cer a la tension que ejercen las bandas fibrosas sobre el
periostio. Asi que para la recuperacion total, aparte de a la
técnica quirrgica 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 simpatica 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 estimulacion y movilizacion
precoz de los dedos 2.

Complicaciones: El 20% de los pacientes operados pre-
sentan complicaciones. Cuanto mas radical es el procedi-
miento, mas 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 mas fre-
cuente después de la escision radical recurrencia 'y dis-
trofia simpdtica refleja es cinco veces mds comun en la
mujer 2.

Conclusiones

La enfermedad de Dupuytren es un padecimiento que
afecta a quienes lo padecen tanto en el &mbito laboral como
en el social. Dado que compromete la funcionalidad de la
mano, influye en el desempefio de la persona al realizar las
labores manuales. Ademas, provoca deformidad de la
mano, lo que sumado a la inhabilidad, relega a la persona en
el &mbito 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 sintomatologia 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 diagndstico,
con una enfermedad reumatoide, y provocar que el paciente
pierda méas tiempo en tratamientos que no resolveran su prob-
lema, dado que el manejo es puramente quirtrgico. 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 habran experimentado
alglin 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 fun-
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 to 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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