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Polissindactilia associada ao halux varo no adulto

Polysyndactyly associated with hallux varus in adults
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Resumo

A polidactilia é uma deformidade congénita comum do antepé, que pode estar associada
ou nao a sindactilia. A etiologia é desconhecida, sendo a teoria mais aceita a hereditaria.
Uma histéria familiar positiva é referida em 30 a 39% dos casos. A classificagdo mais utili-
zada é a de Temtamy e McKusick, que subdivide a polidactilia em tipos pré-axial, central
e pos-axial, sendo este ltimo o mais comum. O hélux varo pode também estar associado
a polidactilia pré-axial, mas nao ha casos relatados em associagao a localizacdo pds-axial.
O procedimento cirtrgico para correcdo da deformidade consiste na amputagado do dedo
acessorio e, se houver sindactilia associada, a utilizagdo da pele residual para preenchimento.
Os autores apresentam o caso de uma paciente do sexo feminino, 18 anos, com polissin-
dactilia associada a halux varo que foi submetida a corregao cirtrgica.

Descritores: Sindactilia/cirurgia; Hallux varus/cirurgia; Procedimentos cirtrgicos opera-
torios/métodos

Abstract

Polydactyly is a common congenital deformity of the forefoot, that can be associated to
syndactyly. The etiology is unknown, the most accepted theory an inherited trait and
positive family history in 30% to 39% of cases, genetic counseling having great impor-
tance. Temtamy and McKusick’s classification is widely used that subdivides polydactyly
in pre-axial, central and post-axial, the latter being the most common. Hallux varus may
also be associated with pre-axial polydactyly, but there are no cases reported in literature
of post-axial polydactyly. The surgical procedure for correction of the deformity consists of
resection of the accessory toe, and if it is associated to syndactyly, the residual skin is used
as a graft. The authors present the case of an 18 year old female patient of with polysindactyly
associated with hallux varus who was submitted a to surgical correction.

Keywords: Syndactyly/surgery; Hallux varus/surgery; Surgical procedures, operative/
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|NTRODUQAO tamento do antepé. A técnica cirtrgica realizada consistiu da
resseccao lateral de cunha, 3cm na base da falange proximal
A polidactilia ¢ uma malformagdo congénita, que se ca-  do halux (Akin reverso). Foi utilizada serra oscilatéria e foi

racteriza pela presenca de seis ou mais dedos do pé, com  realizada fixacdo com dois fios de Kirschner 1,5mm.
ou sem a duplicagdo dos metatarsais ou falanges correspon-

dentes.! E uma das anomalias congénitas mais prevalentes.’
Pode ocorrer como um disttrbio isolado, ou em associacio
com outras malformagdes das maos ou dos pés, ou como
parte de uma sindrome.! Embora possa ocorrer de forma
aleatéria, pode ser transmitida geneticamente.? E uma mani-
festagdo importante, nao sé por implicagoes estéticas e fun-
cionais, mas por muitas vezes requerer tratamento cirdrgi-
co, como também por poder servir como um indicador, em
particular no recém-nascido, de uma sindrome de multiplas
anomalias congénitas.’

Pode se manifestar de varias formas, de um pododactilo
hipoplasico, sem estrutura dssea, a uma duplicagdo com-
pleta. Um pododactilo duplicado pode conter um conjunto
completo de estruturas Osseas de aspecto normal, muitas
vezes associados a polimetatarsia.* A forma pds-axial é o

tipo de polidactilia mais comum (quinto ou dedo minimo
do pé).t*
A polissindactilia é uma deformidade rara do membro,

& f"':‘ véh
Figura 1. Polidactilia do VI dedo e sindactilia do IV,
Ve Vil dedos do pé.

demonstrando combinagio entre polidactilia e sindactilia,
apresentando-se de forma autossoémica dominante, sendo
uma das malformag¢des mais heterogéneas dos pés.>®

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de polissin-
dactilia em uma paciente de 18 anos associado a deformida-
de congénita em varo do halux.

RELATO DO CASO

Paciente, 18 anos, sexo feminino, atendida no ambu-
latério de cirurgia de pé e tornozelo do Hospital Crer, em
Goiania (GO), em junho de 2013. Apresentou como queixa
a impossibilidade de usar sapato fechado, devido a dor e a
“deformidade” nos pés.

Havia relato de histéria familiar positiva (mae e irma
com diagnostico de polissindactilia).

No exame fisico foi constatado deformidade em varo do
halux, dedo extranumerario (VI dedo) e sindactilia entre IV,
Ve VI dedos (Figura 1).

O exame radiogréfico revelou o desvio em varo do
halux, duplicacao incompleta do V dedo e VI metatarsal ru-
dimentar (Figura 2).

Diante desses achados, foi firmado o diagnéstico de po-

lissindactilia pos-axial complexa do tipo A de Temtamy e
McKusick, associada ao halux varo.

Figura 2. Deformidade em varo do halux, duplica-
A expectativa da paciente era usar cal¢ados fechados. O cao incompleta no nivel da falange proximal do V

tratamento cirtrgico proposto tinha como objetivo o estrei- dedo e VI metatarsal rudimentar.
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Posteriormente, foi feito acesso dorsal sobre o V meta-
tarsal para a ablagao da porgao lateral duplicada do V dedo e
resseccao do VI metatarsal. Foi necessaria a fixacdo com fio
de Kirchner para manter o alinhamento da articulagdo me-
tatarsofalangica.

Apbs o procedimento cirdrgico, a paciente foi mantida
por 6 semanas com tala gessada e sem apoio.

A paciente evoluiu sem intercorréncias e com bom re-
sultado funcional e estético.

De acordo com os pardmetros avaliados por Phelps e
Grogan (dor, deformidade residual, cicatriz e calosidade), a
paciente obteve excelente resultado (Figura 3).

DISCUSSAOQ

A polidactilia é a deformidade congénita mais comum
do antepé, com uma incidéncia global variando de 2a 19 ca-
sos em 1.000 nascidos vivos.'** A frequéncia de polidactilia
difere significativamente entre as populagdes, sendo particu-
larmente alta em populacdes asiaticas e africanas (3,6 a 10,7
por mil negros)."* A polidactilia pos-axial é a forma mais
predominante em populacdes africanas, e a pré-axial é a for-
ma mais predominante em populagdes asiaticas. O envolvi-
mento bilateral pode estar presente em 50% dos pacientes.!

A etiologia ainda é desconhecida.!”? A teoria mais aceita
é uma caracteristica hereditaria, e uma histéria familiar po-
sitiva em 30 a 39% dos casos."? A hereditariedade pode ter
traco autossémico dominante, com expressao variavel e pe-
netrancia incompleta.® Por isso, o aconselhamento genético
deve ser considerado para fins informacionais. No entanto,
outros modos de heranga e uma incidéncia esporadica tam-
bém foram descritos.'?

Cerca de 350 sindromes foram descritas com polidactilia
associada, como de Ellis-van Creveld, de Smith-Lemli-Opitz,

Figura 3. Aspecto radiografico e clinico pds operatorios.
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de Bardet-Riedl, de Meckel-Gruber, trissomia do 13, trissomia
do 21, e outras.'?

Diversas classificagdes tém sido propostas, sendo a mais
utilizada a de Temtamy e McKusick, que propuseram uma
divisdo da polidactilia em casos isolados ou sendo parte de
uma sindrome.'® Dentro dessas duas categorias, ha a sub-
divisdo na localizagao anatémica dos pododactilos duplica-
dos, nas formas pré-axial, central e pds-axial. Pré-axial ou
tibial refere-se a presenca de um dedo extra no lado medial
do pé (ponto de referéncia: halux), e pds-axial ou fibular sig-
nifica a presenga de um dedo extra no lado lateral do pé
(ponto de referéncia: quinto dedo do pé). A polidactilia cen-
tral significa a presenga de um dedo extra entre o primeiro e
quinto dedo.®

Temtamy e McKusick ainda subdividiram a polidactilia
pés-axial em formas de tipos A e B. No tipo A, o digito extra
esta totalmente articulado tanto com o V dedo, como com o
metatarsal. O tipo B é um dedo extra de forma rudimentar.*

A polidactilia pés-axial é a forma mais comum, repre-
sentando 77 a 87% dos casos.'* A forma pré-axial é a se-
gunda mais prevalente (8 a 15%) e a central somente cerca
de 6%.* A paciente relatada apresentava a forma pos-axial
do tipo A.

A paciente apresentava associadamente a sindactilia com-
pleta do IV e V dedos. Na literatura, a unido do terceiro e
quarto dedos € referida como a localizagdo mais frequente.’

S&o reconhecidos trés tipos de polissindactilia geneti-
camente distintos e que tém sido designados como PSD1,
PSD2 e PSD3 (Tabela 1). No entanto, nao ha caracteristicas
clinicas evidentes capazes de distingui-los. As manifestacoes
clinicas podem ser semelhantes ou variadas, relacionadas a
mutacdo no gene HOXD13. As expressdes clinicas podem
ser variadas nas familias com PSD1.° O estudo genético da
paciente relatada nao foi realizado.

A paciente apresentava hélux varo, que é uma manifes-
tagao ja relatada em associagdo com a polidactilia pré-axial.”
Chiang et al., em uma série de casos de polidactilia com 54
criangas, no periodo de 1979 a 1994, observaram a presenga
associada de halux varo em 7 criangas e de polissindactilia
em 18.° Neste caso, a paciente apresentava polissindactilia

Tabela 1. Manifestagdes clinicas e locus/gene conhecidos da polis-
sindactilia

Tipo Clinica Locus Gene

PSD1 PSD central nas maos e pos-axial nos pés 2931 HOXD13

PSD2 PSD central e pds-axial nas maos, 22013.31 FBLN1
sindactilia pos-axial dos pés

PSD3 PSD central nas maos e pés-axial nos pés ~ 14q11.2-q12

Adaptado de Malik e Grzeschik-5; PSD: polissindactilia.



pos-axial e, na literatura pesquisada atual, ndo foi encontra-
do nenhum caso relatado em associa¢do com halux varo.

O halux varo da paciente era flexivel, uniplanar, sendo cor-
rigivel passivamente. A op¢ao pelo procedimento cirtrgico teve
com objetivo principal deixar o pé da paciente em condigdes
adequadas para uso de sapato fechado, além do fator estético.

Nos casos de halux varo associado a artrose, deformi-
dade rigida e doengas neurolégias, a indicagdo é a artrodese
metatarsofalangica. Nos casos em que a deformidade é leve,
com sesamoides, ainda bem posicionados, uma das possibi-
lidades de correcao é a técnica de Akin reversa. Nos demais
casos indicam-se as transferéncias tendinosas.”

O principio do tratamento para a polidactilia pds-axial
consiste na ressecgao do VI dedo periférico e, eventualmen-
te, no aproveitamento da pele excedente para preenchimento
nos casos de falha no fechamento da sindactilia.*’

Haé excecoes a esta regra quando o raio marginal é axial e
funcional. Nesta paciente, o VI dedo nao era funcional, sen-
do necessaria, portanto, a sua ressecgao para reestabelecer a
morfologia do antepé.

A deformidade congénita da polidactilia em associacdo
com outras manifesta¢des requerem um tratamento especi-
fico que atenda a expectativa de um pé funcional e estetica-
mente aceitavel.
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