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Enfermedad de Dupuytren

J. Laulan, E. Marteau, G. Bacle

La enfermedad de Dupuytren es una afeccion fibroproliferativa cuya etiologia exacta se
desconoce. Se produce hacia los 60 afios y se expresa esencialmente en varones. Su pre-
valencia es elevada en poblaciones originarias del norte de Europa y sus descendientes.
Comienza por formaciones nodulares y puede causar un engrosamiento y una retraccion
de las estructuras fibrosas palmares fisioldgicas, con constitucion de bridas fibrosas que
provocan una flexion progresiva e irreductible de las articulaciones digitales. Su fisiopa-
tologia es multifactorial y en ella intervienen factores genéticos, ambientales y generales.
La enfermedad evoluciona en tres fases: proliferativa (caracterizada por la proliferacion
de fibroblastos y la presencia de coldgeno inmaduro), involutiva (con orientacion de los
miofibroblastos y del coldgeno seguin las lineas de tension) y residual (con pocas células y
un coldgeno maduro de orientacion uniforme). Dado que no existe un tratamiento etio-
Iégico, el tratamiento es tinicamente sintomdtico. Debido a su cardcter poco invasivo,
a su tasa baja de complicaciones y a una recuperacién funcional rapida, la fasciotomia
percutdnea con aguja debe proponerse como primera eleccién. Es menos eficaz sobre la
interfalangica proximal (IFP) que sobre la metacarpofaldngica, tanto sobre la correccion
como sobre la recidiva del flexo, en particular en individuos jévenes. La cirugia es el trata-
miento de referencia, porque es el que mds retarda una posible recidiva, pero a costa de
una tasa elevada de complicaciones y de un postoperatorio prolongado. La fasciectomia
es el procedimiento terapéutico que mds se realiza en la actualidad. El objetivo es realizar
una reseccion lo mds completa posible de los tejidos patolégicos, obtener una correccion
completa de la retraccion, a costa de una artrdlisis de la IFP si es preciso, y suprimir
cualquier tension cutdnea. A pesar de las recidivas y las extensiones de la enfermedad,
la mayoria de los pacientes conserva un beneficio funcional después de mds de 10 afios.
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se produce un proceso inflamatorio crénico . La etio-
patogenia de la enfermedad seria multifactorial, con una
fuerte predisposicion genética.

Esta fibromatosis afecta a las fascias palmares y digitales
fisiolégicas (tejidos aponeurdticos subcutaneos y profun-
dos) y puede causar una retraccion en flexion permanente
e irreductible de los dedos Por tanto, puede tener una
repercusion funcional, e incluso psicosocial, importante.

Se trata de una afeccion benigna, aunque croénica, y es
incurable 1?l; a pesar de un mejor conocimiento de sus
aspectos biomoleculares, el tratamiento es simplemente
sintomatico. En las altimas décadas, se han desarrollado
nuevas estrategias terapéuticas, pero la cirugia es el tra-
tamiento de referencia !, El riesgo evolutivo principal
corresponde a las recidivas y a la extension de la enfer-
medad, que dependen esencialmente de la actividad de la
diatesis .

B Epidemiologia y factores
de riesgo

El promedio de edad al inicio es de 60 afios y su inci-
dencia aumenta con la edad. La enfermedad se manifiesta
en la mayoria de los casos en varones, con una propor-
cion varones/mujeres de 6/1 (3,5-9/1) La prevalencia de la
enfermedad en la poblacién general se ha estimado entre
un 0,2-0,6% y un 32-56%. En Francia, estaria proxima al
9%. Afecta sobre todo a poblaciones originarias del norte
de Europa y sus descendientes. Por tanto, en Islandia, el
40% de los varones mayores de 70 aflos presentan la enfer-
medad y en Reino Unido, se observa en el 20% de los
individuos mayores de 65 afios 71,

Por tanto, existe un fuerte componente genético, cuyo
modo de transmision seria, al menos en parte, autosémico
dominante con penetrancia variable. El componente
hereditario seria del orden del 80% en la predisposicion
de la poblacion a desarrollar la enfermedad /. Se han des-
cubierto muchos genes que podrian estar implicados en
la susceptibilidad a la enfermedad "7/ °!. Sin embargo, no
se ha encontrado ningin gen que sea responsable de la
enfermedad de forma individual. Por tanto, es probable
que la ED tenga un origen multifactorial en el que inter-
vienen multiples factores genéticos asociados a factores
ambientales y generales ).

Los otros factores de riesgo implicados cldsicamente son
la diabetes, el tabaco, el consumo de alcohol, la epilepsia
(y/o ciertos anticomiciales) y algunas actividades profe-
sionales [* 19141 La relacion entre diabetes y ED se observa
en la mayoria de los estudios y la diabetes parece un fac-
tor de riesgo importante de desarrollar la enfermedad. Los
resultados de los estudios sobre la epilepsia son mas dis-
cordantes, en algunos se observa una relaciéon y en otros
no. El tabaco parece ser un factor de riesgo probable, en
particular en caso de trastornos vasculares asociados. El
papel del alcohol es més controvertido debido a su asocia-
cion frecuente con el tabaco, pero es posible. En cualquier
caso, estos resultados deben considerarse con prudencia
y un gran estudio retrospectivo sobre casi 3.000 manos
operadas no ha demostrado una relacién evidente con la
diabetes, la epilepsia o el alcohol 4,

El papel de los factores profesionales (trabajo manual)
y de los traumatismos también es motivo de controver-
sia [5 1115161 En algunos estudios no se encuentra una
relacion. Sin embargo, parece que una actividad manual
intensa y sostenida, asi como una exposiciéon profesional
a las vibraciones podrian favorecer la apariciéon de una ED
0, al menos, su desarrollo mas precoz.

Se pueden observar reacciones fibrosas palmares des-
pués de un traumatismo Unico o de una intervencién
quirdrgica. Sin embargo, suelen afectar a un tnico radio
con poca o ninguna retracciéon. No son evolutivas y pue-
den incluso regresar en parte. La asociacion con la diabetes
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es frecuente, no existe un contexto familiar ni otros ele-
mentos de la diatesis y probablemente se trate de una
entidad diferente de la ED 17/ 181,

B Fisiopatologia
Mecanismos celulares y bioquimicos

El punto de partida de la ED se localiza en los tejidos
palmares subcutaneos. Segin algunos autores, se trataria
del propio tejido celuloadiposo, con una extension secun-
daria a las estructuras fibrosas [*. Segin otros, se trataria
de entrada de las estructuras fibrosas sagitales subcutaneas
(bandas verticales de Grapow), con una difusién hacia las
estructuras longitudinales [ 201,

La ED puede asemejarse a una respuesta cicatricial
exagerada con alteraciones bioquimicas e histologicas
similares a las de los estadios activos de la cicatrizacién
fibrosa. Se caracteriza por la presencia de masas nodulares
de la palma, ricas en células, con presencia de miofibro-
blastos y de células inflamatorias que producen factores de
crecimiento y citocinas que regulan la migracioén, la proli-
feracion y la retraccion de los miofibroblastos. El nodulo,
en el sentido histolégico del término, es la lesion inicial
de la ED 115,

Varias citocinas, denominadas fibrégenas, y factores de
crecimiento intervienen en la patogenia de la enferme-
dad, que podria deberse a una expresiéon anormal de los
propios factores de crecimiento *. En un estudio gené-
tico reciente, se ha demostrado un papel importante de
la expresion de los genes que intervienen en la matriz
extracelular, el control de la fibrosis y la remodelaciéon
tisular 111,

El papel patégeno del miofibroblasto se identificé en
la década de 1970 B 22, Tiene caracteristicas tanto de un
fibroblasto como de una célula muscular lisa y seria el
responsable de la retraccion de las fascias afectadas por
la enfermedad ??. Sintetiza activamente coldgeno de tipo
111, responsable de las bridas tipicas de la enfermedad.

Dependiendo del grado relativo de celularidad y
de fibrosis, se observan diferentes estadios de la
enfermedad ?*2%. Los miofibroblastos estin presentes
esencialmente en los noédulos, incluidos los asociados a
las bridas. Su densidad disminuye con la evolucién y
las bridas menos ricas en células son las que se asocian
a una retraccion importante. Mientras que en la fascia
normal hay poco o nada de coldgeno de tipo III (inma-
duro), en el estadio inicial de la enfermedad se observa un
aumento de la proporcién de colageno tipo IlI/tipo I, aso-
ciado al incremento de densidad de fibroblastos del tejido
de Dupuytren. Esta proporcién disminuye posteriormente
con la progresion de la enfermedad.

Luck, en 1959 '3 describi6 tres estadios evolutivos de
los tejidos patologicos relacionados con los estadios cli-
nicos de la enfermedad; sus trabajos fueron completados
por Lam et al *3! mediante el anélisis del colageno (Fig. 1):
e un estadio proliferativo, caracterizado por una proli-

feracion celular (fibroblastos); las fibrillas de colageno

inmaduro (tipo IIT) se disponen sin orientacion definida
alrededor de los focos de células;

e un estadio de involucién, o imbricado, en el que los
miofibroblastos se orientan segn las lineas de tension
y, entre las células, el coldgeno muestra un inicio de
alineamiento;

e y un estadio residual, con bridas fibrosas constituidas
por tejido colageno poco celular (fibrocitos), con una
orientacién uniforme de aspecto casi tendinoso consti-
tuido por colageno maduro de tipo I.

Factores desencadenantes

El mecanismo patégeno responsable del proceso cicatri-
cial aberrante que caracteriza la ED se desconoce. Se han
propuesto varias teorias.
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