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RESUMO

Macrodactilia é uma condicdo rara caracterizada pelo aumento de volume de todas estruturas mesenquimais que compdéem o digito, podendo
acometer maos e pés. E definida como primaria quando isolada ou secundaria quando associada a outras malformacées congénitas. O seguinte
trabalho tem por finalidade a apresentacao de trés casos de macrodactilia primaria do pé, cujo tratamento cirdrgico foi a amputagao de raios
e antepé, que levou a desfecho clinico satisfatério, corroborando com a presente literatura sobre a doenga, cujo tratamento é eminentemente
cirdrgico, mas que pode compreender diversas formas de tratamento.

Nivel de Evidéncia IV; Estudos Terapéuticos; Opinido de Especialista.

Descritores: Pé; Gigantismo/patologia; Deformidades congénitas do pé.

ABSTRACT

Macrodactyly is a rare condition characterized by an increased volume of all mesenchymal structures that compose the digit and can affect the
hands and feet. Macrodactyly is defined as primary when isolated or secondary when associated with other congenital malformations. The aim
of the present study was to report three cases of primary macrodactyly of the foot, treated by surgical amputation of the rays or forefoot, which
led to satisfactory clinical outcomes. The results corroborate the present literature about the disease, which indicates that treatment is eminently
surgical but may comprise various treatment forms.

Level of Evidence IV, Therapeutic Studies; Expert Opinion.
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INTRODUCAO

Macrodactilia é uma condicdo congénita rara, na qual
um ou mais dedos da mao ou do pé encontram-se despro-

isolada, ndo sindromica, e sem envolvimento concomi-
tante de componentes vasculares que justifiquem o aumento
do digito®, podendo ser secundaria a neurofibromatose,

porcionalmente maiores que os demais. Ocorre por hiper-
trofia de todos tecidos mesenquimais”?, envolvendo si-
multaneamente partes moles e componentes 6sseos®> do
digito envolvido. E considerada doenca priméaria quando

hemangiomatose, ma-formacgdes arteriovenosas, linfedema
congénito ou sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber@+>9),
A incidéncia reportada para a patologia é de 1 em cada
18.000 nascidos vivos, com discreta predominancia mas-
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culina®¥, e prevaléncia maior nos dedos da mao®?. E clas-
sificada como estatica ou progressiva'*’#®, sendo o tipo
estatico aquele que acompanha o crescimento dos outros
dedos apds o nascimento e a progressiva na qual o cresci-
mento desproporcional do dedo persiste, sendo este o tipo
mais comum®9, E de etiologia obscura”, porém, em fun-
¢ao de excessiva proliferacao de tecido adiposo em andlise
microscépica? postula-se que tem como génese doenca
degeneracao lipomatosa*®. O objetivo do tratamento da
macrodactilia primdria no pé é a obtencdo de pés capazes
de se adaptarem a calcados, permitindo a marcha e de de-
dos com aspecto préximo ao normal. Para tanto, é neces-
sario tratamento cirdrgico**>”), que compreende desde
resseccao do tecido redundante, tenodese, epifisiodese e
encurtamento ésseo, chegando até a amputacdo, quan-
do necessério ®. O presente trabalho apresenta uma série
de 3 casos de macrodactilia primaria do pé tratados neste
servico, os quais foram submetidos a tratamento cirurgico
primario com amputacéo de raios centrais e antepé, corre-
lacionando os resultados com a literatura.

RELATOS DOS CASOS

O trabalho obteve aprovacdo do Comité de Etica
com registro na Plataforma Brasil sob o n° do CAAE:
65289917.6.0000.5078.

Durante o periodo de andlise, 3 pacientes foram inclui-
dos no estudo com queixas de deformidade no pé e 1
caso de queixa algica, referente a metatarsalgia central
associado a Ulcera plantar em antepé em paciente de 31
anos de idade. Ha proporcao de 2 pacientes do sexo mas-
culino para 1 paciente do sexo feminino. Todos os casos
foram submetidos a tratamento cirurgico, indicando-se
a amputacao do raio e amputacdo de antepé ao nivel da
articulacdo de Lisfranc por acometimento dos 2°, 3° e 4°
metatarsos. Houve apenas um caso de complicacdo tardia,
no qual ocorreu formacéo de cicatriz hipertrofica plantar,
culminando em novo procedimento cirurgico quando
realizou-se a resseccdo da cicatriz, com boa evolucao. O
tempo médio de acompanhamento foi de 24 meses no
poés-cirdrgico, com obtencdo de pés plantigrados, indo-
lores, com diminuicdo de largura do antepé. Todos estes
casos com resultados clinicos satisfatérios.

Caso 1

Paciente de 10 meses de idade, trazido pelos pais com
queixa de deformidade nos pés, sem queixas algicas asso-
ciadas, que ainda ndo deambula (Figura 1). Apresenta ma-
crodactilia de 2°, 3° e 4° raios.
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Figura 1. A e B. Paciente de 10 meses de idade com macrodactilia
de raios centrais. C. Radiografia de pé acometido por macrodactilia
de 29, 30 e 4° metatarsos centrais. D. Ressonancia nuclear pre-ope-
ratéria evidenciando hipertrofia de tecidos moles e 6sseos.
Fonte: Arquivo pessoal do autor.

Submetido a tratamento cirdrgico para amputacao de
antepé ao nivel da articulacdo de Lisfranc, em funcdo de
acometimento dos 3 raios centrais (Figura 2).

Figura 2. A e B. Aspecto intraoperatério de amputagao de an-
tepé acometido por macrodactilia C. Aspecto final de cirurgia de
amputacao de antepé.

Fonte: Arquivo pessoal do autor.
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Paciente evolui sem queixas algicas com boa adapta-
¢ao aos calcados apds 2 anos de seguimento clinico.

Caso 2

Paciente trazido pelos pais aos 4 meses de idade com
queixas estéticas em pé direito, sem queixas algicas. Apre-
sentou macrodactilia do 2° e 3° raios (Figura 3 A).

Submetido a tratamento cirdrgico para resseccao de am-
bos os raios acometidos, com radiografia pés-operatério
mostrando reducao significativa de alargamento de antepé
(Figura 3B).

Figura 3. A. Radiografia pré-operatéria de macrodactilia de 2° e 3°
raios. B. Radiografia pés-operatéria de amputagdo de 2° e 3° raios.
Fonte: Arquivo pessoal do autor.

Apds 9 anos de seguimento, paciente manteve boa adap-
tacdo a calcados, sem queixas algicas (Figura 4).

Caso 3

Paciente de 31 anos de idade, vem a nosso servico em
funcdo de metatarsalgia central, Ulcera plantar e deformi-
dade no antepé, caracterizada por gigantismo de raios cen-
trais (Figura 5).

Figura 4. Paciente apds 9 anos de seguimento de amputacdo de
2° e 3°raios.
Fonte: Arquivo pessoal do autor.

Figura 5. Paciente de 31 anos de idade com macrodactilia de 2° e
30 raios com ulcera plantar.
Fonte: Arquivo pessoal do autor.

Neste caso, em fung¢do de acometimento de partes mo-
les e raios centrais, optou-se por amputagdo transmetatar-
sal em antepé (Figura 6).
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Figura 6. Paciente de 31 anos submetido a amputacdo de antepé
por macrodactilia de raios centrais.
Fonte: Arquivo pessoal do autor.

Houve regressao completa de queixas algicas e libera-
¢ao de carga no 14° dia pds-operatério, com boa cicatrizagao,
marcha e adaptacao aos calcados.

DISCUSSAO

O alargamento ou o aumento de volume de um Unico
digito pode ocorrer por hipertrofia de qualquer um dos te-
cidos que o compdem, seja por hemangioma, lipoma ou
tumor dos tecidos moles®. Porém, a macrodactilia é carac-
terizada por aumento de todos os tecidos simultaneamen-
te™), Pode acometer maos ou pés, sendo mais frequente
a macrodactilia dos quirodactilos?, sendo incluido nesta
série de casos apenas a macrodactilia dos pés.

A macrodactilia pode ser definida como primaria ou se-
cundaria. Nesta série de casos, foram incluidos apenas pa-
cientes com doenca primaria, sendo excluidos todos os
casos em que pacientes apresentavam outras anomalias, o
que determina tratamento distinto.
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Ha na literatura formas de tratamento diversas para
a macrodactilia, sendo a principal escolha o tratamento
cirdrgico, que inclui epifisiodese, encurtamento 6sseo,
debridamento de tecido redundante e amputacao®®”. No
acometimento do primeiro raio, evento raro, é preferivel
o debridamento, ou “emagrecimento” do digito em opo-
sicdo a amputacao, dada a potencial alteracdo na bio-
mecanica da marcha, situacdo nao contemplada neste
trabalho. No acometimento de outros raios, tratamentos
cirdrgicos que nao incluem a amputagao, geram resultados
insatisfatorios, na maioria dos casos; ha relatos de so-
brecrescimento apds a cirurgia, recidiva, e incapacidade
de reducdo de largura do antepé com o debridamento
isolado“®. Em concordancia com a literatura vigente, op-
tamos por amputacao do raio ou amputacdo do antepé
quando acometimento dos raios centrais, e, nestes ca-
sos, obtivemos resultados clinicos satisfatérios: pés plan-
tigrados, indolores, adaptdaveis a calcado e com marcha
satisfatoria®®.

O tempo ideal para indicacdo de tratamento cirdrgico
varia em funcao do grau de acometimento da doenca. Graus
mais avancados de macrodactilia devem ser abordados
apos determinacgao do tipo de doenca (primario ou secun-
dario) e extensao, retardando o minimo possivel o trata-
mento, uma vez que havera maior dificuldade de reducdo
da largura do antepé ap6s maturacao das articulagdes tar-
so-metatarsais®. Foi indicado, em nossa série, abordagem
cirdrgica apos determinacdo da extensdo de acometimen-
to da macrodactilia e o tipo de crescimento. A disparidade
de idade entre os pacientes se deu por retardo na procura
de servico especializado para tratamento pelo paciente de
idade mais avancada.

Na técnica cirdrgica de amputacdo de raio ou antepé na
macrodactilia deve-se atentar para a formacao cicatricial
hipertrofica na ferida operatéria, especialmente em regiao
plantar, podendo levar a dificuldade de deambulacéo.
Sdo infrequentes, na macrodactilia primaria, eventos is-
quémicos que comprometam a cicatrizacao do coto de
amputacdo nos casos de amputacdo do antepé, porém,
sugere-se retardo de deambulagdo até cicatrizacao ade-
quada. Nas amputacdes de raios centrais ha dificuldade
na diminuicao da largura do antepé, quando mais de 2
raios sdo acometidos simultaneamente, em pacientes de
idade mais avancada. Em nossa série, um caso de ampu-
tacdo de raios centrais (caso 2) obteve sucesso sem am-
putacdo de antepé, pela indicacdo precoce do tratamento
(4 meses de idade) e preservacao do 1° raio. Neste caso,
nao houve necessidade de estabilizacdo 6ssea provisdria
para manutencao do espac¢o intermetatarsico no segui-
mento pods-operatédrio, no qual optamos por sutura de
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capsula articular das articulacbes metatarsos-falangianas
contiguas. Nos casos em que o paciente apresente idade
mais avancada, a estabilizacdo 6ssea proviséria pode ser
necessaria antes da liberagdao para marcha. Especial aten-
cao deve ser dada aos casos de macrodactilia tardia, nas
quais complicagcdes sdo mais frequentes. Neste trabalho,
o caso de idade mais avancada apresentava ulcera plantar
antes da amputacao de antepé e queixas de metatarsal-
gia central. A liberacdo para deambulagdo deve ser o mais

precoce possivel, aguardando o periodo de cicatrizacao
da pele.

CONCLUSAO

A macrodactilia priméria é doenca de tratamento desa-
fiador, cuja abordagem precoce pode apresentar resulta-
dos favoraveis a longo prazo, atingindo o objetivo de pés
plantigrados e indolores.
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