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‘ RESUMEN / ABSTRACT l

Resumen: La Enfermedad de Dupuytren (ED) se trata de un desorden fibroproliferativo

benigno de la mano que implica el depdsito de coldgeno en las bandas fasciales de la
aponeurosis palmar y digital. Se ha visto que la ED es méas prevalente en hombres y pacientes
de edad avanzada. La Diabetes mellitus, el alcohol, la exposicion profesional, la enfermedad
hepética, la epilepsia, el tratamiento con Fenobarbital, la psoriasis, el tratamiento con
Metrotexato y Ciclosporina, algunas neoplasias malignas, la hipertension arterial y la dislipemia
parecen tratarse de factores de riesgo para desarrollar ED. En cuanto a la etiologia parecen estar
implicados factores genéticos e inmunoldgicos que conllevan a la conversion de los fibroblastos
palmares en miofibroblastos y a un aumento de la cantidad de colageno tipo Ill. La clinica de la
enfermedad va a depender de las bandas fasciales que se vean afectadas; siendo los dedos anular
y mefiique los méas afectados y, mas concretamente, las articulaciones metacarpofalangicas e
interfalangicas proximales; provocando asi una deformidad progresiva en flexion. Asi pues, el
diagnostico de la ED va a ser principalmente clinico. Actualmente no existe una cura definitiva
para la ED. Como tratamientos no quirtrgicos podemos emplear la Collagenasa Clostridium
Histolyticum, ademas, se estan llevando a cabo estudios sobre el tratamiento de la ED con
antiTNF. Con respecto al tratamiento quirdrgico, se pueden emplear diversas técnicas mas o
menos agresivas. El tipo de tratamiento empleado va a depender de la gravedad de la

contractura, la articulacién afectada y del estado general del paciente.

Palabras clave: Enfermedad de Dupuytren, Contractura de Dupuytren, Fibromatosis palmar,

Aponeurosis palmar

Abstract: Dupuytren's disease (DD) is a benign fibroproliferative disorder of the hand that
involves the deposition of collagen in the fascial bands of the palmar and digital aponeurosis.
DD has been seen to be more prevalent in men and elderly patients. Diabetes mellitus, alcohol,
occupational exposure, liver disease, epilepsy, Phenobarbital treatment, psoriasis, Methotrexate
and Cyclosporine treatment, some malignant neoplasms, arterial hypertension and dyslipidemia
seem to be risk factors to develop DD. Regarding the etiology, genetic and immunological
factors seem to be involved, those lead to the conversion of palmar fibroblasts into
myofibroblasts and an increase in the amount of type Il collagen. The symptoms of the disease
will depend on the fascial bands that are affected; ring and little fingers are the most affected
and, more specifically, metacarpophalangeal and proximal interphalangeal joints; causing a
progressive deformity in flexion. Therefore, the diagnosis of DD will be primarily clinical. At

the moment, there is no definitive cure for DD. As non-surgical treatments we can use



Clostridium Histolyticum Collagenase, in addition, there are current studies on the treatment of
DD with antiTNF. Concerning surgical treatment, diverse techniques can be used, which can be
more or less aggressive. The kind of treatment used will depend on the severity of the

contracture, the affected joint and the general condition of the patient.

Keywords: Dupuytren's disease, Dupuytren’s contracture, Palmar Fibromatosis, Palmar

aponeurosis



JUSTIFICACION DE ELECCION DEL TEMA

Comprender la Anatomia es esencial para el estudio de determinadas enfermedades,
como es el caso de la Enfermedad de Dupuytren, donde resulta imprescindible para entender su
fisiopatologia y su clinica, por lo que es un tema muy interesante a defender con este
Departamento. Sin embargo, podemos decir que la Enfermedad de Dupuytren es algo
"desconocida" ya que precisamente su fisiopatologia, asi como su tratamiento, son temas aln en
estudio actualmente, por lo que hacer una revision bibliografica de la misma me parecia

conveniente.

Se trata ademas de una enfermedad que puede ser diagnosticada y tratada por distintos
especialistas por lo que es importante su conocimiento por parte de cualquier profesional
médico.

Por otro lado, queria informarme e investigar sobre un tema que pudiera serme Util para mi
préctica clinica futura. A lo largo de la rotacion hospitalaria de este ultimo curso he tenido la
oportunidad de atender a dos pacientes que padecian esta condicion. De la misma manera, al
consultar la prevalencia de la enfermedad, te das cuenta que no es para nada desdefiable. Por lo
tanto, con muy alta probabilidad, a lo largo de la profesion trataré con pacientes que sufren esta
patologia.



| MATERIAL Y METODOS \

Se realizd una basqueda bibliogréfica de articulos sobre la Enfermedad de Dupuytren

durante los meses de Noviembre (2020) a Mayo (2021). Se consultaron diferentes bases de
datos, entre las que encontramos bases de datos multidisciplinares como son Scopus, Science
Direct y Wiley Online Library; asi como bases de datos biomédicas tales como Pubmed o
Cochrane. Se introdujeron las palabras clave: “Dupuytren's Disease”, “Palmar Fibromatosis”,
“Dupuytren's Contracture”. A las que posteriormente se les afiadié el apartado concreto a
estudio: “Epidemiology”, “Risk Factors”, “Etiology”, “Anatomy”, “Diagnosis”, “Treatment”.
Debido a la naturaleza de las bases de datos elegidas para dicha busqueda, las palabras clave

debian ir escritas en inglés.

Se consultaron ademas libros y manuales relacionados con el tema que se recogieron
manualmente en las diferentes bibliotecas de la Universidad de Zaragoza. Ademas de la pagina
web del Grupo de Investigacion de la Enfermedad de Dupuytren (https://dupuytrens.org/).

Las imagenes fueron extraidas de la pagina web del Grupo de Investigacion de la Enfermedad

de Dupuytren

En las busquedas realizadas en las bases de datos anteriormente nombradas se acoté la fecha de
publicacidon a los 10 altimos afios (2011-2021), con el objetivo de asegurar la actualidad de las
fuentes. Fueron incluidos todos los articulos con relevancia para la realizacion del trabajo en
relacién a dicha patologia y que estuvieran redactados en inglés o castellano. Se excluyeron
aquellos gue estaban redactados en francés o aleman a pesar del interés que presentaban. De la

misma manera se descartaron aquellos articulos que excedian los 10 afios de publicacion.

Entre las limitaciones halladas se encuentra la imposibilidad de acceder a algunos de los
articulos debido a que se trataba de documentos de pago, o la imposibilidad de conseguir el

texto completo.

Se seleccionaron un total de 44 articulos de las diferentes bases de datos, que fueron recopilados
en la plataforma “Mendeley”. De dichos articulos se llevé a cabo una profunda investigacion y

se recopilaron aquellos datos relevantes para nuestro trabajo.

La metodologia que se ha seguido para referenciar las diferentes citas bibliograficas ha sido las

normas Vancouver.


https://dupuytrens.org/

DESARROLLO

1. INTRODUCCION

La Enfermedad de Dupuytren (ED) (Figura 1) se trata de un desorden fibroproliferativo
crénico del tejido conectivo de la palma de la mano, que implica el depésito de coladgeno y

finalmente afecta a la movilidad de la mano y la fuerza de agarre (1)(2).

Afecta fundamentalmente a la aponeurosis ’
palmar y digital, provocando un acortamiento de

sus fibras generando asi contracturas y

deformidad progresiva en flexion en la regién

palmar y dedos afectos, cuya etiologia y

patogenia no son aun del todo conocidas (2).

Debemos diferenciar entre Enfermedad de

Dupuytren 'y Contractura de Dupuytren. | Figura 1: Enfermedad de Dupuytren

Definimos Enfermedad de Dupuytren a la condicién que padecen pacientes asintomaticos con
cambios minimos en el tejido conectivo que no ven limitada su funcion. La Contractura de

Dupuytren, por otro lado, define solo a aquellos pacientes con funcion afectada (1).

La Diatesis de Dupuytren, es aquella referida a los pacientes que desarrollan la patologia a
edades mas tempranas (antes de los 40), de sexo masculino, con afectacion bilateral,
antecedentes familiares positivos, localizacion ectépica (afectacion del dedo radial, almohadillas
de Garrod, los pies o el pene) y ascendencia del Norte de Europa. La presencia de una o0 mas de

estas caracteristicas presagia un peor prondstico y mayor tasa de recurrencia (1)(3)(4).

La enfermedad ectopica es aquella que se localiza distante a la fascia palmar. Los pacientes con
afectacion bilateral desarrollan mas cominmente nédulos de Garrod, es decir, almohadillas en
los nudillos de las articulaciones interfalangicas proximales dorsales. Otras enfermedades

ectdpicas como la enfermedad de Peyronie y de Ledderhose también se encuentran relacionadas

(4).

El primer caso de esta enfermedad fue descrito por el médico suizo Félix Plater en 1614 quien
habl6 de una contractura en flexién de la mano que creia estaba causada por un traumatismo en
el tendon flexor (1). Sin embargo, debe su nombre al médico francés Guillaume Dupuytren,

quién en 1831 describe la fibromatosis hallada en la aponeurosis palmar, realizando asi la



primera cirugia de fasciotomia abierta (2). Posteriormente publicaria sus resultados en The
Lancet en 1834 (4).

2. EPIDEMIOLOGIA

La Enfermedad de Dupuytren se ha visto histéricamente asociada con la ascendencia
vikinga del Norte de Europa. Una reciente publicacion recoge un estudio de casos y controles en
el que se compara la prevalencia de diferentes SNP (Single Nucleotide Polymorphisms) que se
han visto asociados a la ED en diferentes poblaciones de Inglaterra. Para ello se ha comparado
la prevalencia de estos SNP entre la poblacion de Orkney, de ascendencia nordica, con otras
poblaciones como Gales o el sureste de Inglaterra, de ascendencia no nérdica. El estudio no
encontrd diferencias significativas que le permitieran concluir que la ED sea de procedencia

nordica, por lo que se rechaza la hipétesis de que sea una “enfermedad de origen vikingo” (5).

Considerando que la ED es muchas veces asintomatica, por lo que muchos pacientes no
consultan a un profesional, su prevalencia podria estar infraestimada. Un estudio publicado en el
afio 2017 realizado en la region de Skane (Suecia) recoge los datos de pacientes que habian
recibido el diagnostico de Enfermedad de Dupuytren a lo largo de 16 afios. De todos ellos el
72% eran hombres. La prevalencia general de la ED diagnosticada por un médico fue del
0,92%. En cuanto al sexo, la prevalencia entre los hombres fue del 1,35% y entre las mujeres
del 0,5%. Y, en referencia a la edad, la mayor prevalencia en los hombres fue del 4,6% y en las
mujeres del 1,5%, ambos a la edad de 70 afios 0 més. La incidencia anual en hombres fue de
13,8 por 10.000 y en mujeres fue de 4,9 por 10.000, siendo también la franja de edad de 70 afios
0 mas la que obtuvo una mayor incidencia (6). Mas estudios apoyan la idea de que la ED afecta

predominantemente a varones y pacientes de edad avanzada (7).
Un metanalisis del afio 2020, que recogié datos a nivel global de 85 estudios, estima la

prevalencia de la Enfermedad de Dupuytren en un 8.2%, siendo la tasa de prevalencia mas alta

en el continente africano (17.2%) (8).

3. ETIOPATOGENIA

3.1 FACTORES DE RIESGO

Un estudio realizado a una poblacion francesa, perteneciente a la cohorte GAZEL,

encontrd asociacion significativa de varones con ED vy la diabetes mellitus, el alcohol y el uso
mayor a 15 afios de herramientas vibratorias en el trabajo. En términos de exposicion

ocupacional, fueron estudiados diversos factores, y solo la vibracion se vio relacionada con la



Enfermedad de Dupuytren. Ademas, tanto para el alcohol como para la exposicion profesional a
herramientas vibratorias, esta asociacion fue mas fuerte en la ED més incapacitante. En mujeres,
se encontré que las asociaciones eran débiles, aunque, la diabetes y la exposicion a vibraciones
seguian siendo significativas; sin embargo, era reducido el nimero mujeres que bebian mucho o
estaban expuestas ocupacionalmente. Por el contrario, no se encontr6 que el transporte de
cargas y el habito tabaquico estuvieran asociados con la Enfermedad de Dupuytren (9). Un
metandlisis que recogio diversos estudios epidemioldgicos acerca de la asociacion entre altos
niveles de exposicion laboral (al trabajo manual y a vibraciones) y la Enfermedad de Dupuytren,

también encontré asociacion entre ambos (10).

Otro metandlisis también ha demostrado que la Enfermedad de Dupuytren y la diabetes
mellitus estan fuertemente asociadas, a pesar de que no pudo demostrar una diferencia entre la
diabetes mellitus tipo 1 y tipo 2, ya que los resultados no fueron significativos (11). Sin

embargo otro estudio encontrd una mayor prevalencia de ED en los insulinodependientes (7).

Ademas, se encontrd una asociacion entre la Enfermedad de Dupuytren y la enfermedad
hepatica, y entre la Enfermedad de Dupuytren y la epilepsia. En relacion a la enfermedad
hepética, y como hemos visto anteriormente, un consumo excesivo de alcohol podria ser
responsable de esta asociacion (11). La asociacion entre la Epilepsia y la ED podria deberse al
tratamiento con farmacos antiepilépticos. Hay estudios que han demostrado asociacion entre la
ED vy el tratamiento antiepiléptico con Fenobarbital, siendo esta asociacion dosis y tiempo-
dependiente. Otros farmacos como la Carbamazepina parecen no estar relacionados con la
génesis de la ED (12).

La psoriasis es conocida por estar relacionada con varias enfermedades sistémicas. Patel M et al
plantearon una asociacion de esta enfermedad con la ED, concluyendo que existia una
asociacion entre ambas. Varias variables se asociaron con el desarrollo de ED, incluido el
aumento de la superficie corporal afectada, el uso de agentes sistémicos, la psoriasis
palmoplantar, la psoriasis intertriginosa y el desarrollo de artritis psoridsica a una edad mas
avanzada. El uso de agentes sistémicos, como metotrexato y ciclosporina, parece estar asociado
con un mayor riesgo de ED en la poblacién con psoriasis, 1o que sugiere una asociacion con una
enfermedad psoriasica mas extendida o un efecto causado por las propiedades

inmunosupresoras de estos agentes sistémicos (13).

Diversos estudios han asociado la ED con la aparicion de neoplasias malignas, esto podria
deberse a la existencia de diversas similitudes entre la ED y el cancer, lo que sugeriria una

posible asociacion entre estas patologias. Zyluk A et al estudiaron esta posible asociacion vy,
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aunque no encontraron diferencias estadisticamente significativas, si que vieron una tendencia a
la sobrerrepresentacion de los tumores del sistema nervioso central y el cancer de laringe entre
los pacientes varones de familias con ED. También encontraron una tendencia hacia la
subrepresentacion de canceres de piel no melanoma entre las mujeres familiares de casos de ED.
En el examen de mutaciones/polimorfismos de genes de susceptibilidad al cancer encontraron
una asociacion significativa de la variante D312M de XPD con la Enfermedad de Dupuytren, la
cual podria estar relacionada con melanoma, canceres de pulmén, mama, higado y estdmago. A
pesar de ello, este mismo estudio no observo una sobrerrepresentacion de estas neoplasias en las
familias con ED (14).

La ED también se ha asociado a otros factores de riesgo como la hipertension arterial o la

dislipemia (7).

3.2 ETIOLOGIA
3.2.1 Genética

La etiologia de la Enfermedad de Dupuytren no se comprende completamente. El
agrupamiento de casos de ED en familias sugiere una influencia genética. Es probable que se
trate de una afeccion compleja en la que intervienen varios factores de riesgo genéticos y
ambientales. El tipo de herencia genética aln no se ha comprendido del todo, sin embargo,
parece ser heterégena, con mayor frecuencia de herencia autosdémica dominante con penetrancia

variable y rara vez autosémica recesiva o mitocondrial (15).

Un estudio de asociacion de todo el genoma GWAS identific6 que 11 SNP de nueve loci
genéticos se encontraban asociados con la ED. Seis de ellos, contienen genes que se sabe que
participan en la via de sefializacion de Wnt: WNT4, SFRP4, WNT2, RSPO2, SULF1 y
WNT7B. Este hecho sugiere que las alteraciones en esta via son clave para el proceso de
fibromatosis en la Enfermedad de Dupuytren. Una sobreestimulacion de la sefializacion de Wnt
en la Enfermedad de Dupuytren podria hacer que los fibroblastos de la fascia de la mano
proliferen y formen nddulos (16). Otro estudio mas reciente confirmd esta asociacion, y
encontré ademas una relacion entre la disminucién de la secrecion de SFPR4 (antagonista de

Whnt) y la activacion de miofibroblastos durante la fibrosis (17).

3.2.2 Inmunologia

El desarrollo de fibrosis se asocia a una inflamacion persistente. En la literatura se han
descrito varias citocinas proinflamatorias y factores de crecimiento como moléculas
probablemente implicadas en la modulacion de la patogenia de la ED, como son el TGF-1, IL-

1B y VEGF. Su fuerte expresion en la matriz extracelular y en el citoplasma de fibroblastos y
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miofibroblastos de los tejidos nodulares de Dupuytren hace que puedan considerarse posibles

dianas terapéuticas en el tratamiento de la ED (18).

También se han detectado aumento significativo de células inmunes en tejido enfermo, como
macréfagos, y otro tipo de citocinas proinflamatorias como el TNF. Se ha visto que el TNF
promueve la diferenciacion de los fibroblastos en miofibroblastos en pacientes que padecen
Dupuytren. Este TNF actua a través de la via Wnt, anteriormente mencionada, impulsando la
contraccion y sefalizacion profibrotica de estas células. EI TNF convierte los fibroblastos de la
region palmar de pacientes con ED en miofibroblastos, pero no fibroblastos de otras regiones o
fibroblastos de la region palmar de individuos sanos (19). La inhibicién del TNF regula
negativamente el fenotipo de los miofibroblastos, esto convierte al TNF en una posible diana

terapéutica sobre la que ya se estan llevando a cabo diversos estudios (20) (21).

3.2.3 Matriz extracelular

Las enfermedades fibroticas tienen ademas gran cantidad de miofibroblastos, un tipo
celular que contiene abundantes fibras de actina. Este tipo de células, asi como otros
componentes de la Matriz Extracelular (MEC) también van a estar implicados en la
etiopatogenia de la enfermedad. Sin embargo, la presencia de células o la composicion de la
MEC van a variar a lo largo de la misma: Los nodulos son el tejido més profibrético en la ED,
con gran cantidad de miofibroblastos. Tienen una enorme cantidad de células inmunes y en
proliferacion, probablemente representan la unidad activa de la enfermedad. Contienen
macrofagos positivos para CD68 y células miofibroblasticas positivas para a-actina del musculo
liso (a-SMA\), un marcador de miofibroblastos. EI nédulo se caracteriza por un perfil de ARN
compatible con fibrogénesis, pero con niveles bajos de depdsito real de colageno I. Los
cordones, por otro lado, poseen pocas células, principalmente fibroblastos, lo que hace probable
gue la apoptosis pueda desempefiar un papel en la patogenia. El tejido del cordon contiene méas
colageno | que el nddulo, que ademas estd mas fuertemente reticulado. No se han encontrado

diferencias en el nimero de vasos sanguineos entre el cordén y el nédulo (22).

Se ha visto también que, en la ED, los cordones fibroticos anormales estdn compuestos
principalmente de colageno, con una proporcion mas alta de colageno tipo Il a tipo | que en la
fascia palmar sana. Varios loci asociados a la ED albergan genes que se sabe que interacttan y
modulan la MEC: DDR2 , MMP14, ACAN, ITGA1ly CHST6 (17).



4. ANATOMIA Y CLINICA

La mano se encarga tanto de movimientos finos (por ejemplo: escritura) como de aquellos
gruesos (por ejemplo: apreton), por lo que cualquier afectacion puede influir gravemente en la
funcionalidad de la misma (23). La orientacion de la mano puede ser palmar o volar (superficie
anterior) y dorsal (superficie posterior). Asi mismo distinguimos entre lado cubital (lado del
quinto dedo) y lado radial (lado del primer dedo) (24).

4.1 HUESOS Y ARTICULACIONES

4.1.1 Huesos

En la mano diferenciamos los siguientes huesos:

- Carpo: los huesos del carpo se encuentran distribuidos en dos hileras de 4 huesos cada
una. Una hilera proximal, en la que encontramos, de radial a cubital: hueso escafoides,
hueso semilunar, hueso piramidal y hueso pisiforme. Y una hilera distal constituida, de
radial a cubital, por: hueso trapecio, hueso trapezoide, hueso grande y hueso ganchoso
(24).

- Metacarpo: encontramos un metacarpiano por cada dedo de la mano (24).

- Falanges: Cada dedo posee 3 falanges: proximal, media y distal; con la excepcion del

pulgar que Unicamente tiene proximal y distal (23).

4.1.2 Articulaciones

Articulacién mediocarpiana

Los huesos del carpo de cada una de las dos hileras se encuentran articulados entre si formando
en la palma de la mano un arco concavo. La articulacion que conforman recibe el nombre de

articulacion mediocarpiana, del tipo anfiartrosis (24).

Articulaciones carpometacarpianas

Los huesos metacarpianos se articulan proximalmente con la fila distal de los huesos carpianos
(articulacion carpometacarpiana) y, a su vez, entre ellos, exceptuando el pulgar (23). En
posicion neutra, los huesos escafoides y trapecio estan orientados en direccion radial-palmar.
Debido a ello, el primer metacarpiano no se sitda en la misma linea que los demas dedos sino
60° hacia palmar (24). Tiene ademas mayor capacidad de movimiento que el resto, debido a que
Gnicamente articula con el trapecio y no con el resto de metacarpianos como ya habiamos

comentado (23).
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Articulaciones interfalangicas

- Metacarpofalangicas (MCF): son morfolégicamente esferoideas, por lo que, en

principio, poseen 3 grados de movilidad, sin embargo, la rotacion esta limitada debido a

los ligamentos colaterales, quedando Unicamente la posibilidad de realizar los

movimientos de flexion-extension y de abduccién-aduccion (24).

- Interfalangicas proximales (IFP) e interfalangicas distales (IFD): son articulaciones de

tipo charnela pura (bisagra), por lo que solo permiten la flexion y extension (24).

4.2 APONEUROSIS

La fascia muscular del hueco palmar estd reforzada por tejido conectivo denso dando

lugar a la aponeurosis palmar, que cohesiona hueso palmar y tejido subcutaneo protegiendo asi

las partes blandas. Tiene forma triangular o de abanico, debido a la disposicion de sus fibras.

(25). Cubre los musculos y tendones de la mano, a excepcion del palmar corto (26).

La aponeurosis palmar estd compuesta por 2 capas, una superficial media y otra profunda,

siendo las fibras superficiales las Unicas involucradas en la ED (27). En la aponeurosis de la

mano también encontramos la aponeurosis tenar, la aponeurosis hipotenar, la aponeurosis

digito-palmar y la aponeurosis digital.

4.21

Aponeurosis palmar media superficial

La aponeurosis palmar media (Figura 2) ocupa el centro de la palma, entre las

eminencias tenar e hipotenar y se trata de la prolongacién de la aponeurosis del musculo palmar

largo cuando este esta presente, 0
bien del retindculo flexor (26).
Los pacientes con ED tienen con
mayor frecuencia musculo palmar
largo (27). Filogenéticamente se
flexor de las
MCF que ha
perdido su funcién (27). Podemos

trata de un
articulaciones
tres

dividirla en capas:

longitudinal, vertical y transversal.

Fibras longitudinales

Grayson ligament
Cleland ligament
Neurovascular bundle

Spiral band

Transverse metacarpal ligament
Distal first web space ligament
Pretendinous band

Natatory ligament

/T Abductor digiti minimi tendon
! Superficial transverse palmar ligament
Abductor digiti minimi fascia

Proximal first web space ligament Palmar Fascia

Abductor pollicis brevis fascia

Palmaris longus

Figura 2: Aponeurosis palmar media superficial

Estas fibras provienen del tendén del palmar largo o del borde inferior del retinaculo flexor (26).

Se trata de bandas que transcurren por encima de los tendones flexores en sentido distal dando
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lugar a la caracteristica forma en abanico de la aponeurosis, son superficiales con respecto a las

fibras transversales (27). Encontramos dos tipos:

Pretendinosas: se extienden longitudinalmente en direccion distal hacia cada uno de
los dedos (27).
Intertendinosas: se encargan de separar a las fibras pretendinosas, son méas delgadas

gue estas y se adhieren a la piel en las comisuras interdigitales (26).

Fibras verticales

Se dirigen desde la dermis en profundidad atravesando fibras longitudinales y transversales

llegando hasta las vainas de flexores y huesos metacarpianos (27). Encontramos dos tipos:

Superficiales: Se llaman también fibras de Grapow (4). Anclan la capa superficial de
las bandas longitudinales con la dermis, en este punto de fijacion con la piel es donde se
forman los nédulos (27).

Profundas: Unen la cara profunda de las fibras longitudinales pretendinosas con la cara
superficial de la aponeurosis profunda por medio de unos tabiques denominados de
Legueu y Juvara (paratendinosos) (27). Se tratan de ocho septos que tabican siete
compartimentos fibro-dseos (4) (4 contienen los tendones flexores y 3 los musculos
lumbricales junto con los haces neurovasculares), sin embargo, los haces
neurovasculares mas fronterizos (radial para el indice y cubital para los dedos
mefiiques) no van a estar protegidos por estos tabiques (28). Aunque habitualmente los
tabiques paratendinosos no se afectan en la enfermedad de ED, si se han visto casos en
los que estaban afectados (27).

Fibras transversales

Encontramos dos tipos, las fibras proximales (ligamento palmar transverso) y las distales,

dentro de estas se encuentran las superficiales que dan lugar al ligamento metacarpiano

transverso superficial (natatorio) y las profundas o ligamento intermetacarpiano.

Ligamento palmar transverso: Situado en el pliegue cutaneo palmar distal, se trata de
una banda fibrosa mas profunda que las fibras pretendinosas. Habitualmente no esta
afectada en la ED aunque si lo hace su prolongacién a lo largo de la primera comisura
de la mano (27).

Ligamento metacarpo transverso superficial (natatorio): En la comisura digital-
palmar encontramos el ligamento natatorio, que se extiende del 2° al 5° metacarpiano
(26). Es el punto de transicion entre la aponeurosis palmar y digital, ya que aqui se van
a insertar las fibras pretendinosas y paratendinosas y es de donde parten las bandas

digitales hacia los dedos. En la base del indice se continta por el ligamento comisural
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distal en direccién a la base del primer dedo. El ligamento natatorio evita la
hiperextension de los dedos. Este ligamento si se ve afectado en la ED (27).

— Ligamento metacarpo transverso profundo (intermetacarpiano): consiste en un
ligamento interglenoideo ya que se extiende desde la cara volar de las articulaciones
MCF del 2° al 5° dedo uniendo dos metacarpianos contiguos entre si. No se afecta en
ED (27).

42,2 Aponeurosis palmar profunda

Se trata de la aponeurosis que reviste la cara anterior de la musculatura inter6sea
adhiriéndose a cada metacarpiano. Se encuentra interrumpida a la altura del tercer metacarpiano
por la insercién del musculo aductor del pulgar. Su cara superficial recibe los tabiques
paratendinosos de la aponeurosis palmar media anteriormente mencionados (27). Entre su cara
profunda y los muasculos interdseos se encuentran el arco palmar profundo y el ramo profundo
del nervio cubital (26). Como habiamos indicado previamente, la capa profunda no se ve
afectada en la ED (27).

4.2.3 Aponeurosis palmar tenar

Es el tejido conjuntivo encargado de recubrir la musculatura tenar externa (27). Se
inserta en la parte lateral del 1° metacarpiano y cubre al abductor corto, el flexor corto y el
aductor del pulgar para insertarse finalmente en la parte anterior del tercer metacarpiano (26).

Fibras transversales

Constituyen los siguientes ligamentos:
- La continuacion del ligamento metacarpo transverso superficial o natatorio, que si
se ve afectada en la ED (27).
- Asi mismo, encontramos la porcion del ligamento palmar transverso que va a llegar
hasta el pulgar y es la que si se ve afectada en la ED como habiamos mencionado

anteriormente (27).

Fibras longitudinales

- Las fibras pretendinosas del pulgar se forman en la aponeurosis palmar media llegando
hasta el hueso sesamoideo del pulgar. Al ser pretendinosas, podran estar afectadas en la
ED (27).

- En la cara lateral del pulgar se forma la aponeurosis radial lateral que también se ve
afectada en la ED (27).
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4.2.4 Aponeurosis palmar hipotenar

Cubre la musculatura hipotenar y estd cubierta por el musculo palmar corto. Posee
fibras longitudinales procedentes de la aponeurosis palmar media y fibras de fijacion del
musculo palmar corto. Tiene pocas fibras verticales que la fijen a la piel (27). Se inserta en el
borde medial del 5° metacarpiano y se fija en el pisiforme y en el ligamento pisiganchoso (26).
En la ED puede producirse una cuerda sobre la fascia o tenddn del masculo abductor del

mefiique, que puede extenderse hacia el 5° dedo, denominada cuerda de Barton (4).

4.2.5 Aponeurosis digito-palmar

, -y .. : Superficial Pretendinous

La anatomia de la region digito-palmar Floor  SUPSHl  ansverso pamar  band
: v

sehnea(zg fibers ligament

(Figura 3) es aun relativamente desconocida.

.\v\\\\x\\\\\\\

La extension hacia los dedos de las bandas Cleland Sivl, *Traaveise)  Dasp

ligament band metacarpal pretendinous
ligament fibers

pretendinosas va a formar las bandas centrales (27).

Son las cuerdas mas frecuentemente afectadas de la

S—m—
DUUUTTY

aponeurosis digital en la ED (1). Se adhieren a la

Grayson  \-1ato
ligament | m:‘yt Neurovascular Septum of
igame bundle Legueu and
Juvara

vaina del tend6n flexor sobre la IFP o la falange
media (3).

Figura 3: Aponeurosis digito-palmar

Si seguimos el rumbo de la banda pretendinosa distalmente, partes de ella se convierten en la
banda espiral, esta fascia se fusiona distalmente con la hoja digital lateral (28). Las bandas
laterales se situan a ambos lados del dedo. Es la continuacion de la banda espiral y el ligamento
natatorio (4). Tanto la banda espiral como la lateral se encuentran alrededor del paquete

vascular y del nervio colateral desplazandolos hacia la linea media si se ven afectadas (27).

La aponeurosis retrovascular de Thomine o banda longitudinal retrovascular, consiste en una
banda situada en posicion palmar en relacion al ligamento de Cleland, que sale del ligamento
natatorio y se fija en piel, en la falange proximal y en las articulaciones interfalangicas. Se trata
de fibras longitudinales que se extienden hasta la tercera falange y que son independientes de la
terminacion de las fibras pretendinosas. Por lo tanto se trata de una estructura longitudinal, a
diferencia de los ligamentos de Grayson y Cleland que son transversales. Desde esta

aponeurosis es desde donde se origina el ligamento retinacular de Landsmeer (27).
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4.2.6 Aponeurosis digital
En la aponeurosis digital encontramos:

— Ligamentos de sostén cutaneos: Desde la lamina digital lateral emergen proyecciones

fasciales que se insertan en la vaina flexora, la capsula articular y el hueso. En el lado
volar, estas proyecciones se conocen como ligamentos de Grayson, mientras que en el
lado dorsal se conocen como ligamentos de Cleland (28). En la aponeurosis digital, al
igual que la palmar, solo se ve afectada la capa superficial de los dedos por lo que los
ligamentos de Grayson se veran afectados, quedando el ligamento de Cleland, que es
mas dorsal, sin verse afectado (27).

— Elementos de sostén del aparato extensor:

o El ligamento retinacular transverso se dirige desde la cépsula de la
articulacion IFP y de la vaina fibrosa de los flexores hasta el borde lateral del
aparato extensor (27).

o El ligamento retinacular oblicuo de Landsmeer, emerge de la vaina de los
flexores a la altura del cuarto distal de la falange proximal y se extiende en
direccidn distal. Esta revestido en la IFD por las fibras del ligamento retinacular
transverso, al que se une, fijandose finalmente en la cara lateral del tendén
extensor. Contribuye a la extension de la IFD cuando la IFP esta en extension
(27).

Ambos ligamentos retinaculares no se ven afectados en la ED, sin embargo, la retraccion de la
aponeurosis digital provoca la flexion de la IFP que se transmite por medio del ligamento
retinacular oblicuo a la parte distal del aparato extensor, generando una hiperextension de la

falange distal o deformidad en ojal fija (boutonniere) (27).

AFECTADAS EN ED NO AFECTADAS EN ED

(W teiaile i tel =00 Pretendinosas Intertendinosas

o Profundas (tabiques Legueu y
Verticales Superficiales (Grapow) )
APONEUROSIS PALMAR Juvara) *Salvo excepciones

MEDIA SUPERFICIAL Ligamento palmar transverso
Transversas Ligamento natatorio Ligamento metacarpo

transverso profundo

APONEUROSIS PALMAR PROFUNDA Aponeurosis palmar profunda

Ligamento comisural distal
(prolongacion del ligamento natatorio)

Ligamento comisural proximal

APONEUROSIS TENAR Transversas

(prolongacién del ligamento palmar

transverso)
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Pretendinosas

Longitudinales

Aponeurosis radial lateral

APONEUROSIS HIPOTENAR Cuerda cubital (Barton)
Central
Espiral
APONEUROSIS DIGITOPALMAR
Lateral

Retrovascular de Thomine

Cleland
APONEUROSIS DIGITAL Grayson Elementos de sostén del
aparato extensor

Tabla 1: Bandas de la aponeurosis palmar y digital y su afectacion en ED

Fuente: Elaboracién propia

4.3 CLINICA

La clinica esta intimamente relacionada con la anatomia, ya que la limitacion del
paciente va a depender de la banda que se vea afectada (tabla 2). En la Enfermedad de
Dupuytren las bandas y ligamentos anteriormente mencionados se transforman en tejidos
enfermos y contraidos. Esta transformacion da lugar a una atrofia o retraccion de la aponeurosis
palmar que conduce al acortamiento de la misma. Los dedos mas comlnmente afectados son los
del lado cubital de la mano, siendo el mas afectado el dedo anular seguido del dedo mefiique,
aungue cualquier dedo podria verse afectado (25) (7).

Aunque inicialmente se va a manifestar solo como pequefias depresiones (pitting), cambios en
la pigmentacion de la piel o zonas fibrosas (2), posteriormente, la ED va a provocar el
engrosamiento de las bandas faciales, dando lugar a ndédulos firmes e indoloros, que se
encuentran adheridos a piel y fascia profunda. Los cordones siguen a los nédulos, que se

contraen, dando lugar a la contractura en flexion del dedo afectado (3).

En la aponeurosis palmar media (Figura 4)

encontramos las bandas pretendinosas que,

Lateral digital cord

Retrovascular cord

cuando se ven afectadas, forman los

Central cord

cordones pretendinosos. Son los mas

Spiral cord Natatory cord

U_J&]
\/W

frecuentemente afectados en la ED vy DS s b SpAcs 66

Pretendinous cord

provocan contractura en flexion de la
articulacion MCF. No suele desplazar el haz | proximaifirst web space cord

neurovascular. Este cordén se va a insertar

en dermis, por lo que, cuando se afecta,

puede pI’OdUCiI’ hoyos en la piel al Figura 4: Cuerdas en aponeurosis palmar media

contraerse las fibras mas superficiales de la banda pretendinosa tirando de la piel hacia abajo, es
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el denominado “pitting” dérmico. En el caso de las bandas verticales, si se ven afectadas las
fibras superficiales de Grapow se producird un engrosamiento de la piel y/o “pitting” (28). Si
por el contrario son los septos de Legueu y Juvara los afectados, pueden llegar a provocar
tenosenovitis estenosante o dolor por compresion de los tendones flexores que encontramos en
los compartimentos que forman. En cuanto a las fibras transversas solo el ligamento natatorio
se ve afectado. Transforma las fibras interdigitales en forma de U a forma de V provocando
contracturas del segundo al cuarto espacio interdigital (3)(4). Ello da como resultado una
limitacion de la abduccion de los dedos y, en ocasiones, de la flexion de los dedos. La
contraccion de esta confluencia puede causar contracturas de la articulacion IFP (28).

El cordén mas comun asociado con el pulgar es un engrosamiento de la extensién radial del
ligamento palmar transversal superficial (también conocido como ligamento comisural
proximal). Por el contrario, la porcién cubital del ligamento palmar transverso superficial,
desde el dedo indice y continuando cubital, no suele estar involucrada en el engrosamiento o
contractura. La extensién radial del ligamento natatorio también puede estar involucrada
(también conocida como ligamento comisural distal) en el primer espacio interdigital. Si se

crea una banda en este dedo puede causar una contractura de la MCF (28).

En el dedo mefiique, que forma parte de la aponeurosis hipotenar, encontramos el cordén
adbuctor digiti minimi (cuerda de Barton), este es superficial al haz neurovascular, por lo que
algunos autores defienden que lo que no lo desplaza (4). Sin embargo, otra serie de autores
defienden que se trata de una cuerda de tipo lateral o espiral, por lo que desplazaria el pediculo
vasculonervioso (27). Este cordon puede estar aislado o surgir de la unién masculo-tendinosa
del masculo abductor del mefiique (4). El sitio de insercion del corddn del dedo mefiique
determinara si las articulaciones IFP y/o IFD estan contraidas, ya que el cordon puede insertarse
en la base de la falange media, la base de la falange distal o alguna combinacion de estas

ubicaciones (28).

Pretendinous cord|

Lateral Digital Cord

En la aponeurosis digito-palmar (Figura 5) el

cordon central provoca contractura de la IFP y el

Retrovascular cord

haz neurovascular no se ve afectado. La cuerda
Central cord

espiral deriva de la afectacion de la banda

pretendinosa, la banda en espiral, la ldmina digital

CUHUTRNY

lateral y el ligamento de Grayson. Inicialmente este
Spiral cord

cordon es superficial al haz neurovascular hasta la

articulacion MCF, donde se hace mas profundo y | Figura 5: Cuerdas en aponeurosis digito-palmar

discurre lateralmente al haz donde involucra a la hoja digital lateral. Distalmente el cord6n es
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superficial al haz neurovascular y se fusiona con el ligamento de Grayson. Dicho cordon puede
ademas provocar la contractura en flexion de las articulaciones MCF e IFP (4). Son més
comunes en el mefiique (1). De la hoja lateral puede surgir también el cordon lateral, el cual
puede provocar contractura de IFP (4) y ocasionalmente de IFD (27). El corddn retrovascular
es el que surge de la aponeurosis retrovascular de Thomine, que, en el caso de verse afectado,
no causa deformidades por flexion como tal, sin embargo si no se elimina completamente puede
resultar en una correccion incompleta de la deformidad de la IFP (3). Junto con el corddn lateral
puede provocar contractura por hiperextension de la IFD (4).

El haz neurovascular se encuentra rodeado por Grayson palmarmente, Cleland dorsalmente, la
hoja digital lateral lateralmente y la fascia retrovascular de Thomine medialmente (4). Mientras
gue en la anatomia normal el trayecto del haz neurovascular es recto y las bandas fasciales giran
en espiral alrededor del nervio, a medida que las bandas se contraen formando cordones, su
curso se vuelve recto, lo que obliga al nervio a girar en espiral alrededor del cordén. El nervio
gueda asi desplazado medial y superficialmente; cuanto mas grueso sea el corddn, mayor sera su
desplazamiento (28). En la reseccion de los cordones espirales y laterales se debe prestar
especial atencion para evitar lesionar los paquetes neurovasculares, ya que son las (nicas

cuerdas que los desplazan (27).

Las articulaciones mas comunmente afectadas son, por lo tanto, las articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas proximales, quedando las interfalangicas distales rara vez
afectadas (3). La contractura de la MCF suele preceder a la de la IFP. La afectacion suele iniciar
en la palma de la mano y se disemina posteriormente hacia los dedos, aunque puede darse

aisladamente en palma o dedos (4).

La ED cursa normalmente sin dolor, por lo que, en presencia de dolor deberan excluirse otras
patologias tales como:
- Dedo en gatillo (tenosinovitis estenosante): provoca bloqueo o activacion sintomatica y
dolor a la palpacion (4).
- Osteoartritis de la MCF e IFP (3).

- Masas o tumores: no se presentan con engrosamiento en la piel ni “pitting” (4).

Si la enfermedad progresa, la afectacion puede ser tan grande que los dedos se encuentren
fuertemente flexionados y las puntas de los mismos toquen el hueco de la mano,
comprometiendo su funcionalidad y afectando gravemente la funcion de prension (Contractura
de Dupuytren) (25).
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CUERDA CLINICA

Pretendinosa Flexion de MCF y “pitting” dérmico.

Grapow Engrosamiento de la piel y “pitting” dérmico.

Legueu y Juvara Tenosenovitis estenosante o dolor.

Natatorio Contraccion del espacio interdigital (adquiere forma de V).
Flexion de IFP.

Comisural proximal Flexién de MCF en dedo pulgar.

Comisural distal Flexién de MCF en dedo pulgar.

Abductor digiti minimi Flexion de IFP y/o IFD en dedo mefiique

Central Flexion de IFP.

Espiral Flexién de MCF e IFP.

Lateral Flexion de IFP e IFD.

Retrovascular + Lateral Contractura en IFD por hiperextension.

Tabla 2: Relacion entre cuerda afectada y clinica

Fuente: Elaboracién propia

5. DIAGNOSTICO

El diagndstico es principalmente clinico, se deberd realizar una anamnesis exhaustiva
donde el paciente cuenta dificultad para realizar las actividades de su vida diaria, antecedentes
familiares de ED y presencia de factores de riesgo. En la exploracion podremos observar el
engrosamiento de la piel y el “pitting” caracteristico, asi como los nddulos, cuerdas y dedos en
flexion fija. Existe una prueba llamada “Tabletop test” (prueba de Hueston) que nos puede
ayudar a identificar las contracturas (3), esta es positiva cuando el paciente no puede apoyar la
totalidad de la palma de su mano extendida completamente sobre la mesa, e indicaria necesidad
de tratamiento, esto ocurre cuando la contractura de la MCF es alrededor de 30° o superior (4).
No se recomienda ninguna prueba de imagen, en caso de duda diagndstica se podria plantear

una ecografia de partes blandas (2).

6. TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

No existe una cura definitiva para la ED. El objetivo principal del tratamiento es controlar y
corregir la deformidad y prevenir la lesién neurovascular. La eleccion del tipo de tratamiento se
va a basar en la gravedad del cuadro, el grado de deformidad, los dedos afectados, la
articulacion afectada y el estado general del paciente (3). Distinguimos entre tratamientos

quirdrgicos y no quirdrgicos.
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6.1 NO QUIRURGICO

6.1.1 Observacién

La ED es una patologia benigna por lo que la observacion puede ser una opcion de
tratamiento, esta se lleva a cabo en casos leves no progresivos ni limitantes. Es clave en nddulos

aislados sin contractura ya que no siempre desarrollan cuerdas (4).

6.1.2 Esteroides
A pesar de los diversos estudios encaminados a determinar su eficacia en el tratamiento

de la ED ninguno ha demostrado evidencia (29).

6.1.3 Vitamina E
A pesar de la cantidad de publicaciones descritas no existe evidencia de eficacia (29).

6.1.4 Fisioterapia

Entre las opciones encontramos el entablillado nocturno o de extension, ejercicios de
estiramiento y masaje de friccién (3). Normalmente son poco efectivas, pero ayudan en el
postoperatorio (4).

6.1.5 Radioterapia

No se ha encontrado evidencia de eficacia (29).

6.1.6 AntiTNF

Como hemos visto, se ha demostrado que el TNF conduce a la diferenciacion de
fibroblastos en miofibroblastos, por lo que la inhibicién de esta citocina proinflamatoria con
farmacos como los antiTNF podria ser una revolucion en el tratamiento de esta enfermedad
(19).

In vitro, los anticuerpos neutralizantes del TNF produjeron una regulaciéon a la baja de la
contractilidad de los miofibroblastos de una manera dependiente de la dosis (19). Estos datos
formaron la base para un ensayo aleatorizado de fase 2a. Este estudio muestra que una sola
inyeccion intranodular de 40 mg de adalimumab en pacientes con Enfermedad de Dupuytren es
segura y conduce a una regulacién negativa del fenotipo de miofibroblastos. Para comprobarlo,
se evaluaron marcadores de fenotipo de miofibroblasto y produccion de colageno y se
comprobd que existia una expresion reducida de a-SMA 'y proteinas procolagenas de tipo | a las
dos semanas de la inyeccion. La inhibicion del TNF no redujo el tamafio ni la dureza del

nodulo, aunque debemos tener en cuenta que la inyeccion se administrd en una sola ocasion
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(20). Un ensayo clinico de fase 2b, todavia en curso, con una cohorte mas amplia, evalta la
eficacia de la inyeccion intranodular de 40 mg de adalimumab en comparacién con un volumen
equivalente de placebo en pacientes con Enfermedad de Dupuytren en estadio temprano. Los
pacientes recibiran 4 inyecciones de adalimumab o placebo en intervalos de 3 meses y se les
haré un seguimiento durante un total de 18 meses desde el inicio. Si la prueba tiene éxito, esto
representara el primer tratamiento dirigido para controlar la progresion de la enfermedad en
etapa temprana (21). Este ensayo deberia permitir a los autores determinar si multiples
inyecciones pueden reducir el tamafio y la dureza de los nddulos, lo que reflejaria una

disminucién en la cantidad de miofibroblastos y la acumulacién de colageno (30).

6.1.7 Colagenasa
En los dltimos afios, ha aumentado el interés en tratamientos poco invasivos. La
Colagenasa de Clostridium Histolyticum (CCH) es el primer tratamiento farmacol6gico no
quirdrgico aprobado para la ED. Se ha visto que la CCH es eficaz para reducir la contractura.
Clostridium Histolyticum es una bacteria grampositiva, que produce una serie de toxinas, entre
las que se incluye la colagenasa, la cual, provoca la lisis del colageno patoldgico tipo Il en los
cordones, lo que conduce a la destruccion de los mismos (3). La inyeccion se realiza
introduciendo perpendicularmente la aguja en el cordon enfermo, se inserta un tercio y
posteriormente se debe reposicionar la aguja inclindndola distalmente y luego proximalmente
para administrar el resto del producto. Debemos asegurarnos que no estamos insertando la aguja
en el tendon flexor. Al dia siguiente de la inyeccion se realiza una manipulacion para romper el
corddn (1), si bien, esta manipulacidn puede realizarse en el periodo de tiempo considerado en
funcidn de las necesidades del paciente dentro de un rango de 7 dias (31). Una sola inyeccion
de CCH es capaz de lograr un resultado favorable (32). Por lo que, por razones de seguridad,
inicialmente se recomendaban inyecciones en una sola articulacién (un solo sitio). Esto
implicaba que, para aquellos pacientes con afectacion de mdaltiples zonas, el tiempo de
tratamiento mas el intervalo de recuperacién entre cada una de las inyecciones excedia el tiempo
de recuperacién de la cirugia, por lo que no resultaba una mejor técnica. Hoy en dia, maltiples
correcciones articulares en una sola sesion e incluso un tratamiento completo de varios digitos
se han convertido en una opcidn. El tiempo total de tratamiento se reduce significativamente, ya
que, tratar dos articulaciones en una sesion, significa restaurar el movimiento en al menos un
dedo completo en un méximo de una semana de tratamiento, mientras que en dos sesiones de
intervalo mensual, significaria un tiempo total de tratamiento de 4 a 6 semanas (33). Tras el
tratamiento con Colagenasa, gran parte de los pacientes (>80%) quedan satisfechos con el
resultado (31).
- Indicacidn: Se reserva para pacientes cooperadores que tienen una contractura debida a

una cuerda palpable y una adecuada cobertura cutanea (1). La CCH debe usarse ante la
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aparicion de cordones, dado que estos son ricos en colageno, por lo que no deberia
aplicarse sobre nddulos (33). Se ha visto que los casos que mejor responden al
tratamiento con Colagenasa son los que presentan una cuerda pretendinosa con
afectacion exclusiva de MCF y las IFP que mejoran su contractura con la
hiperextension de la MCF, es decir, cuando la contraccion de la IFP se debe a la
afectacion de la cuerda pretendinosa y no a la afectacion de una cuerda de la
aponeurosis digital (34). Por razones de seguridad con respecto al tendon flexor, no se
recomiendan inyecciones distales. Por lo tanto, es posible que no se aborden las
contracturas de la articulacion IFD. Sin embargo, estas contracturas pueden tratarse con
éxito con una inyeccion de 0,1 mg en el cordon lateral en la articulacion IFP (33).

Ventajas: Es barata, puede aplicarse de manera ambulatoria, no necesita anestesista (1),
es menos invasiva que las técnicas quirdrgicas y su recuperacion es mas rapida (4).

Desventajas/ Complicaciones: Se han informado complicaciones de hasta el 78% (35),

siendo el edema periférico la mas frecuente. Otras son dolor en el lugar de la inyeccion,
hemorragia en el lugar de la inyeccion, dolor a la palpacion, hinchazon en el lugar de la
inyeccion, contusién, dolor en las extremidades, prurito, equimosis, laceraciones
cutaneas, ampollas hemorrégicas, adenopatias, lesiones del nervio digital y de la arteria
digital, infeccién y sindrome de dolor regional complejo (31). Sanjuan-Cervero R et al,
en su estudio, llegaron a la conclusion de que no existe asociacion entre el niamero de
efectos adversos y la eficacia clinica a los 30 dias en pacientes con ED tratados con
CCH. Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), una reaccion adversa a un
medicamento (RAM) es una reaccion inesperada al tratamiento con ese medicamento.
En este sentido, los efectos observados que se deban a los mecanismos de accion
intrinsecos del farmaco no pueden considerarse ser "efectos inesperados" y, por lo tanto,
no formarian parte de los efectos adversos (36). Las complicaciones mas graves como el
sindrome de dolor regional completo o la rotura del tendon flexor son excepcionales (4).
A pesar de que las complicaciones graves tras el tratamiento con CCH son raras,
Wozniczka J et al han descrito casos que posteriormente han requerido amputacion para
su manejo. Uno de ellos sufri6 una lesion vascular posterior a la inyeccion y
manipulacién del corddn, que le provocé la aparicion de ampollas en los dedos afectos
y una disminucion de la sensibilidad. EI segundo paciente sufri6 una pérdida
significativa de la piel relacionada con el tratamiento con CCH, pero sin insuficiencia
vascular (37). Por otro lado, los anticuerpos contra la colagenasa pueden desarrollarse
después de varios tratamientos, lo que afectaria a la seguridad y la eficacia al producirse
una sensibilizacion por exposiciones repetidas (33).

Recurrencias: La tasa de recurrencias varia del 0% al 75%, considerando la recurrencia

como una disminucion de la extension pasiva > 20 °. La mayoria de ellas ocurren en los
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primeros 3 afios después del tratamiento. En casos de recurrencia, las inyecciones

pueden repetirse de forma segura (31).

6.2 QUIRURGICO

Se trata del pilar del tratamiento en la etapa tardia de la ED (29). Indicada en los casos

en los gue la contraccién de la articulacion metacarpofalangica (MCF) es de 30° 0 méas (prueba

de Hueston positiva) (2) o cualquier contractura de la interfalangica proximal (IFP),

habitualmente mayores a 15° (4).

6.2.1 Fasciotomia percutdnea

Implica la division percutanea de los cordones sin llegar a extirparlos, a través de una aguja

hipodérmica.

Indicacion: Es la menos invasiva de todas, por lo que se emplea en pacientes con riesgo
quirargico, especialmente adultos mayores con mdaltiples comorbilidades (2),
contracturas poco severas (déficit de extension pasiva menor de 90°) o pacientes con
necesidad de una mejoria inmediata (4). Las indicaciones son las mismas que para la
Colagenasa aunque la principal son las contracturas MCF (1), ya que no es tan efectiva
en las contracturas de IFP debido al riesgo asociado de dafio a los nervios y flexores
digitales (3) (38).

Ventajas: se realiza bajo anestesia local, por lo que podria darse de manera ambulatoria,
es menos invasiva que el resto de las técnicas quirdrgicas y la recuperacion es rapida

permitiendo una vuelta temprana al movimiento (4) (38).

Desventajas/ Complicaciones: no elimina todo el tejido patologico y no es eficaz en
enfermedad grave. Tiene una tasa de complicaciones del 18,9% (35). Debido a la
técnica percutanea puede dafar los haces neurovasculares y/o tendones (1) (3) (38).
Produce tipicamente desgarros accidentales de la piel (35).

Recurrencias: varian desde 9% a 75% (1) (3) (38).

Una reciente modificacion combina la aponeurotomia percutanea y el lipofilling
(PALF), y se basa en los beneficios del injerto de grasa en las cuerdas después de su
desintegracion percutanea. El procedimiento consiste en una extensa aponeurotomia
percutdnea que desintegra completamente el cordén y lo separa de la dermis.
Posteriormente, la estructura aflojada resultante se injerta con lipoaspiracion autologa
proveniente de abdomen. Estos injertos interpuestos evitan la recurrencia de la
Contractura por Dupuytren, ademas de poseer potencial regenerativo. Esta nueva
técnica minimamente invasiva acorta el tiempo de recuperacion y conduce a una piel

suave y sin cicatrices (39).
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El tratamiento con colagenasa y la aponeurotomia percutdnea con aguja tienen algunas
caracteristicas en comdn. Ambos son menos invasivos que la cirugia abierta pudiéndose realizar
de manera ambulatoria. En cuanto a la técnica, los dos se centran en romper el cordon sin llegar
a eliminar el tejido patoldgico, a diferencia del resto de técnicas quirdrgicas. Un estudio que
compard el tratamiento con aponeurotomia percutdnea y CCH, donde se sigui6 a los pacientes a
lo largo de 2 afios, concluy6 que ambos son similares en cuanto a resultado clinico (40). Otro
estudio de caracter retrospectivo, sin embargo, observo una eficacia mayor de la CCH en el
tratamiento de la articulacion MCF. No encontraron diferencia en ambas técnicas en la
articulacion IFP (41).

6.2.2 Fasciectomia muy limitada (Aponeurectomia segmentaria)

El procedimiento consiste en realizar incisiones sobre las porciones del cordén que estan
causando la contractura y se extirpan segmentos para que el dedo se enderece. No se extirpa
todo el corddn patoldgico (38).

- Indicacién: de la misma manera que la fasciotomia percutanea, es menos popular para el
tratamiento de los cordones que causan contractura de la IFP, porque introduce riesgo
de dafio a los nervios digitales e incapacidad para liberar completamente la contractura
del IFP (38).

- Ventajas: Los beneficios de este procedimiento son que es poco invasivo e implica un
periodo de recuperacion rapido (2-3 semanas) (38).

- Desventajas/ Complicaciones: la técnica tiene riesgo de lesién nerviosa con una tasa

global de complicaciones del 26% (42).

- Recurrencias: esta asociado con una tasa de recurrencia de hasta un 38% que puede
ocurrir porque persisten depdsitos significativos de tejido de Dupuytren en la mano y el
dedo (38).

6.2.3 Fasciectomia parcial (limitada)

Extirpacion exclusiva del tejido macroscépicamente comprometido con el fin de liberar los
dedos que se encuentran contraidos (1). Se conserva la piel palmar suprayacente (29). Es el
método mas usado de escision quirdrgica (4).

- Desventajas/ Complicaciones: Necesita anestesia regional o general (3). Implica una

fase de rehabilitacion relativamente larga (4-6 semanas). La tasa de complicaciones es
del 17,4% (35). Conlleva un riesgo de rigidez difusa de los dedos, que pueden afectar
no solo al dedo operado, sino también a los otros dedos de la mano (38). Es la técnica
que produce mayor nimero de lesiones de nervios y vasos (35).

- Recurrencias: posee un riesgo significativo, citado hasta en un 20% (3) (38). Ello puede

deberse posiblemente a que las células patoldgicas se mantengan retenidas en la grasa
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subcuténea y la piel y puedan formar contracturas "recurrentes"” (38). La rehabilitacion

podria llegar a reducir esta tasa (3).

Una revision sistemética realizada por Rodrigues JN et al y que comparaba la fasciotomia
percutanea con la fasciectomia limitada llegé a la conclusion de que la satisfaccion del paciente
es mejor en la fasciotomia percutinea a las 6 semanas de la intervencion pero mayor en la
fasciectomia a los 5 afios. La funcién de la mano evaluada a través de la escala DASH y la
correccion de déficit de extension en contracturas graves también eran mayores en la
fasciectomia. Sin embargo, esta producia un mayor nimero de parestesias en comparacion la

fasciotomia con aguja (38).

6.2.4 Fascietomia total (radical)

Escision completa de toda la fascia palmar, provocando por lo tanto una alta tasa de
complicaciones postquirdrgicas (2). EI objetivo de extirpar fascia sana es extirpar tejido que
pueda parecer sano, pero con probabilidad de provocar enfermedad recurrente. Esta técnica esta
actualmente en desuso debido al aumento del nimero de complicaciones siendo la tasa de

recurrencia similar en otros métodos (4).

6.2.5 Dermofasciectomia

Consiste en retirar todo el tejido dafiado, incluida la grasa subcutanea y la piel de la palma,
por lo que se reservara para pacientes con alta tasa de recidiva y progresion (2). El defecto se
deja cerrar por segunda intencion (técnica de la palma abierta) (4) o bien se cubre con un injerto,

generalmente extraido de la piel del antebrazo (3).

Indicacion: Debe ser considerada cuando (1):
o Existe falta longitudinal de piel que no puede ser resuelta por colgajos locales.
o Enfermedad recurrente con cicatrices y compromiso cutaneo.
o Devascularizacion de la piel durante cirugia.
o Como primera opcion en pacientes jovenes con Diatesis de Dupuytren.
- Ventajas: Varios autores defienden que mediante la escisién de la piel y la grasa
subcutanea, que pueden estar involucradas en la Enfermedad de Dupuytren, el riesgo de
recurrencia es menor (1) (38).

- Desventajas/ Complicaciones: Va a requerir una rehabilitacion mas prolongada. Tiene

una tasa de complicaciones del 11,6% (35) que incluyen morbilidad en el sitio del
injerto donante y receptor, sindrome de dolor regional complejo y, como en la
fasciectomia limitada, la posibilidad de rigidez de los dedos (1) (38).

- Recurrencias: es la técnica con la recurrencia mas baja (35), con una tasa de recurrencia

de aproximadamente 11,6% (43).
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TRATAMIENTO TASA DE RECURRENCIA

Colagenasa Clostridium

COMPLICACIONES
78%: Edema, dolor, hemorragia,

hinchazdn, contusion, prurito,

Histolyticum 0-75% equimosis, laceraciones cutaneas,
ampollas hemorragicas, adenopatias. ..
18,9%: Lesion en haces
Fasciotomia percutanea 9-75% neurovasculares y/o tendones,
laceraciones cutaneas...
Aponeurectomia segmentaria 38% 26%: Lesion en nervios
17,4%: Rigidez difusa de multiples
Fasciectomia limitada 20% dedos, lesion en haces neurovasculares
11,6%: Morbilidad en el sitio del
injerto donante y receptor, rigidez de
Dermofasciectomia 11,6%

los dedos, sindrome de dolor regional

complejo. ..

Tabla 3: Comparacion de las diferentes formas de tratamiento en la ED

Fuente: Elaboracién propia

6.2.6 Procedimiento estadificado

Utilizado en contracturas severas de la IFP. En una primera etapa se coloca un fijador

externo a través de la articulacion, en este se va aumentando la tension con el tiempo a lo largo

de 6 semanas para corregir la deformidad. La segunda etapa consiste en la fasciectomia o

dermofasciectomia de los dedos afectos. El fijador se retira una vez ha cicatrizado la herida.

Esta técnica puede ser una alternativa a la amputacion (1).

6.2.7 Amputacion

En casos de contracturas severas de IFP
(1), maltiples recurrencias, dedos no corregibles
por la cirugia y sin un requerimiento funcional
importante  (2). Puede producir como
complicacion un neuroma doloroso (1).
Conlleva al acortamiento del dedo pero evita la

recurrencia (3) (Figura 6).

6.2.8 Artrodesis

Figura 6: Amputacién en paciente con ED

Consiste en la fijacion de dos huesos de una articulacion, impidiendo su movimiento. Se

emplea en contracturas severas de IFP. Acorta el dedo, pero evita recurrencias (1).
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6.2.9 Postoperatorio (Rehabilitacion/ Fisioterapia)

La mayor parte de los cirujanos opinan que la rehabilitacion postoperatoria es esencial
para mantener la flexibilidad y prevenir la contractura. Por lo general los pacientes se
inmovilizan durante 2-3 dias después de la operacidn, llegando a los 10 dias si han recibido
injerto de piel. Los terapeutas se enfocan en la cicatrizacién de heridas, el manejo del tejido
cicatricial y la maximizacion del rango de movimiento (ROM), a menudo mediante la terapia de
entablillado. Estas tienden a enfocarse en fuerzas de extension continuas de baja carga a los
dedos afectados. Aunque la férula de extension estatica puede disminuir las contracturas en
flexion también puede aumentar la cicatriz y pueden llegar a empeorar la flexién del dedo
causando una peor funcién debido a la rigidez (4). Rodrigues JN et al, en cuanto a esto,
afirmaron gue es probable que el uso de una férula por la noche después de la cirugia no ayude a
enderezar los dedos ni a mejorar la funcion de la mano, incluso el uso de tres meses de
ferulizacion nocturna puede empeorar levemente la capacidad del paciente para cerrar el pufio
completo (flexion activa) (38). La férula dindmica por otro lado incorpora el movimiento activo
con el objetivo de prevenir esa rigidez. Ambas se pueden combinar (estatica de noche y
dindmica de dia) para maximizar la ganancia. Los ejercicios de ROM deben persistir mientras
esté madurando la cicatriz (hasta 1 afio tras la intervencion) y los de resistencia pueden

comenzar 4 semanas tras la cirugia (4).

6.2.10 Tratamiento de las recurrencias

Kan HJ et al establecieron una definicidn comun para la recurrencia de la Enfermedad
de Dupuytren. Ellos entendian como recurrencia la “contractura de mas de 20 grados en
cualquier articulacion tratada, un afio después del tratamiento en comparacién con seis semanas
después del tratamiento. La cual, debe informarse individualmente para cada articulacion
tratada" (44). La cirugia en las zonas de recurrencia tiene tasas de complicacion més elevadas y
las lesiones en los nervios y arterias pueden ser hasta 10 veces mas frecuentes. Un gran namero
de cirujanos prefieren la dermofascietomia en recurrencias por que la piel suele estar
involucrada en la contractura, otras opciones serian la artrodesis de la articulacion de IFP,

fijadores externos con fuerza de extension (procedimiento estratificado) o amputacion (4).

ETAPA DE LA ENFERMEDAD EN LA
QUE SE APLICA

Etapas tempranas (previo a la

TRATAMIENTO ARTICULACION A TI

AntiTNF y
formacidn de cordones)
Colagenasa Clostridium MCE Etapas tardias (posterior a la
Histolyticum formacién de cordones)
] ) i Etapas tardias (posterior a la
Fasciotomia percutanea MCF

formacidn de cordones)
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Aponeurectomia segmentaria

MCF

Etapas tardias (posterior a la
formacién de cordones)

Fasciectomia limitada

MCF/IFP

Etapas tardias (posterior a la
formacién de cordones)

Dermofasciectomia

MCF/IFP

Etapas tardias (posterior a la

formacion de cordones)

Procedimiento estratificado

Contraccion severa IFP

Etapas tardias (posterior a la

formacidn de cordones)

Amputacion

Contraccién severa IFP

Etapas tardias (posterior a la
formacién de cordones)

Artrodesis

Contraccién severa IFP

Etapas tardias (posterior a la
formacién de cordones)

Tabla 4: Indicaciones de las diferentes formas de tratamiento en la ED

Fuente: Elaboracion propia
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DISCUSION

A pesar de que la ED antiguamente se consideraba originaria de los vikingos, estudios
recientes no han encontrado relacion. Por lo tanto, seria interesante revalorar la definicion de
Diétesis de Dupuytren, donde se incluye precisamente a aquellos pacientes con ascendencia del
Norte de Europa. Pese a la diferencia de prevalencia general que encontramos entre los dos
estudios mencionados en este trabajo (0,92% frente a 8,2%) debemos tener en cuenta que uno
de ellos era a nivel regional y otro a nivel global, donde la mayor prevalencia fue la africana,
pudiendo provocar que el porcentaje de esta fuera mayor, ya que, el estudio de Skane (Suecia)

no se va a ver influido por este dato.

Diversas exposiciones, como el alcohol, el trabajo manual o herramientas vibratorias podrian
tratarse de un factor clave en el desarrollo de la ED. De la misma manera enfermedades como la
Diabetes Mellitus, la patologia hepética, la Epilepsia o la Psoriasis también la presentan con
mayor frecuencia. En cuanto a estas dos Ultimas podria ser que esta asociacion se debiera a la
toma de alguno de sus tratamientos. Una predisposicion genética también podria tener cavidad
en la génesis de la ED ya que hay mutaciones, que también vemos en algunas neoplasias, que
parece que se expresan con mayor frecuencia en pacientes afectos de esta patologia.

En la patogenia de la ED encontramos por lo tanto varios factores de riesgo que pueden
interaccionar con una posible susceptibilidad genética o inmunoldgica del individuo.
Determinados genes, como aquellos implicados en la via de sefializacion Wnt, que también
puede verse activada por ciertas citocinas proinflamatorias como el TNF, van a llevar a la
activacién del miofibroblasto, principal célula involucrada en la patogenia de la ED. Todo ello
resulta clave a la hora de buscar posibles tratamientos frente a la progresion del Dupuytren

como podrian ser los antiTNF.

La comprension de la aponeurosis palmar resulta esencial a la hora del estudio de la ED. La
clinica de la enfermedad va a depender del tipo de afectacion anatémica, por lo que saber qué
banda afecta a qué articulacién nos va a ayudar a la hora de explorar a nuestro paciente, ya que,
en dependencia de la articulacion flexionada, podremos deducir que banda estard mas
probablemente afectada. La diversidad de bandas que componen la aponeurosis palmar hace que
la manifestacion de la Enfermedad de Dupuytren sea diferente en cada uno de los pacientes que
la poseen. Se debe prestar especial atencion en la cirugia de reseccion de los cordones laterales

y espirales de la aponeurosis digital ya que, podrian llegar a dafiar los paquetes neurovasculares.
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La cirugia ha sido siempre el método mas empleado en el tratamiento de la ED, lo que
implicaba una o varias articulaciones en flexidn, por lo que se emplea cuando la enfermedad se
encuentra ya en una fase avanzada. A dia de hoy contamos con tratamientos no quirdrgicos
aprobados para la ED, como la Colagenasa Clostridium Histolyticum, y otros ain en estudio,
como los antiTNF. Tal y como se expone en la Tabla 4, los antiTNF, en caso de aprobarse,
serian el Unico tratamiento para la ED en etapas tempranas, ya que el resto de técnicas requieren
la presencia de cuerdas para ser aplicadas. Por lo tanto, deberian ampliarse los estudios acerca
del uso de antiTNF como tratamiento para la ED, y, de esta manera, frenar la enfermedad desde
sus inicios. Observamos también que, actualmente, no existen tratamientos minimamente
invasivos para el tratamiento de contracturas en la articulacion IFP. Por consiguiente,

deberemos ser siempre agresivos si esta articulacion se ve afectada.

En el tratamiento quirdrgico de la Enfermedad de Dupuytren (Tabla 3) cuanto mas invasivo es
un procedimiento (lo que implica una extraccién mayor de tejido) la tasa de recurrencia
disminuye. Es decir, el prondstico de la misma va a depender del tipo de tratamiento empleado.
Esto apoya la idea de varios autores de la posibilidad de existencia de células patolégicas en

tejido aparentemente sano.

De la misma manera, cuanto mas invasivo sea un procedimiento, disminuye su tasa de
complicaciones, sin embargo, estas seran de caracter mas grave. Tipicamente, como
complicaciones de la CCH se notifican edemas, dolor, hemorragia, hinchazén, contusion,
prurito, equimosis, laceraciones cutaneas, ampollas hemorragicas, adenopatias... Sin embargo,
es discutible si estas complicaciones que pueden curarse sin mas intervencion o que son propias

del mecanismo de accion del farmaco, deben considerarse como tal.

El tratamiento de aponeurotomia percutanea y CCH es similar, ya que ambos se dedican a la
rotura del corddn sin extirpacion del mismo. Como ambos dejan intactos los extremos rotos del
cordon, esto podria explicar que la tasa de recurrencia sea mayor que después de la cirugia de

escision tradicional.

A pesar de que la mayoria de nuestros articulos mencionados en las tasas de recurrencia si
tenian en cuenta una contractura mayor a 20 grados, como describieron Kan HJ et al; no
mencionan el criterio temporal, por lo que se necesitarian definiciones més ajustadas para poder
realizar comparaciones mas significativas de los resultados. Por ello, la discrepancia que
encontramos en las tasas de recurrencia de los diversos procedimientos puede ser debida al

seguimiento, con mayores recurrencias en estudios con seguimientos mas largos.
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CONCLUSIONES

1. La Enfermedad de Dupuytren se trata de una proliferacion del tejido conectivo de la palma
de la mano que, si bien es de caracter benigno, puede resultar muy incapacitante para quien
la padece.

2. Laprevalenciay la incidencia de la enfermedad son considerables, destacando en el género
masculino y en pacientes de edad avanzada.

3. La ED se ha visto asociada a factores de riesgo como la diabetes mellitus, el alcohol, la
exposicion laboral (trabajo manual y herramientas vibratorias), la enfermedad hepatica, la
epilepsia, y la psoriasis; asi como a farmacos usados en el tratamiento de estas dos ultimas.
Otros factores de riesgo son también algunas neoplasias malignas, la hipertension arterial o
la dislipemia.

4. En la etiologia de la enfermedad podrian estar implicados factores genéticos con
alteraciones en la via de sefializacion de Wnt y factores inmunolégicos con proliferacion de
células inmunes y citocinas proinflamatorias como el TNF. Todo ello va a llevar a cambios
en la composicion de la Matriz Extracelular, generando unos nédulos muy celulares que
evolucionan a cordones con gran pérdida de celularidad y gran cantidad de colageno tipo
Il

5. Laanatomia de la aponeurosis palmar es muy compleja. Ello conlleva a que, en funcién de
la banda aponeurotica que se vea afectada en la ED, la clinica de los pacientes pueda ser
variable.

6. El diagndstico de la ED es principalmente clinico, se debera realizar una anamnesis y una
exploracion exhaustivas, incluyendo la prueba de Hueston. No esta indicada la realizacion
de ninguna prueba de imagen.

7. No existe cura para la ED ya que todos los métodos de tratamiento establecidos en la
actualidad se asocian con recidivas.

8. A lo largo de la historia de la enfermedad se han probado diferentes métodos de
tratamiento no quirdrgicos con poco éxito. Actualmente, la Colagenasa Clostridium
Histolyticum y los antiTNF podrian evitar a los pacientes con ED entrar en quir6fano.

9. A la hora de realizar un tratamiento quirdrgico deberemos prestar atencion a la severidad
de la contractura y al estado general del paciente, ya que las técnicas mas exitosas (menor

tasa de recurrencia) son las méas agresivas.
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