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Recién nacido (RN) gemelar, con antecedentes de exposicion
laboral materna a bromuro de ethidio. Presenta macro-
dactilia aislada del segundo dedo del pie derecho, sin
marcas de bridas amnidticas (fig. 1). Durante la lactancia
aparece crecimiento desmesurado del segundo dedo, con
afectacion adyacente del primer dedo (fig. 2).

La macrodactilia, o hipercrecimiento de los tejidos
blandos y falanges de los dedos, tiene una prevalencia de
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0,08 cada 10.000 RN, aun menor cuando se presenta
aisladamente. La afectacién bilateral ocurre mas frecuen-
temente que la unilateral y es mas usual que se afecten
varios digitos. Cuando se afecta un digito, sobre todo se
afecta el segundo digito. Se distinguen 2 tipos:

1) Macrodactilia congénita simple: esporadica, aislada, sin
crecimiento desproporcionado posterior (OMIM 155500).
2) Macrodistrofia lipomatosa (ML) progresiva: congénita y
no heredada, presenta una tasa anormal de crecimiento
posnatal hasta el fin de la maduracion osea, y produce
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mayor disparidad entre el dedo afectado y los demas. Se
caracteriza por un incremento de los elementos mesen-
quimatosos (fig. 3) y la infiltracion grasa de los tejidos
blandos. Sus areas predilectas son las inervadas por el
nervio mediano y plantar. Microscopicamente, se observa
deposicion de tejido adiposo y fibroso, con engrosamien-
to de los nervios. De etiologia desconocida, la histologia
indica una disfuncion de los nervios del sistema auto-
nomo. La resonancia magnética nuclear muestra prolife-
racion grasa (imagenes en secuencia T1), tipica de la ML.

Ambas situaciones pueden requerir tratamiento quirdrgico
(acortamiento y amputacion), con peor resultado en la ML
debido a la excesiva tasa de crecimiento posnatal.

La ML precisa seguimiento y diagnostico diferencial con el
sindrome de Proteus, ya que el gen PTEN (causante de éste) Figura 3
participa en la regulacion del crecimiento tumoral y se
expresa también en el sistema nervioso auténomo
(OMIM'601728). Otros sindromes o enfermedades en los fibrosa poliostotica, enfermedad de Ollier, hemihipertrofia
que puede presentarse la macrodactilia son neurofibroma- aislada, hemangiomas, sindrome de Temtamy y sindrome de
tosis tipo 1, sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, displasia Maffucci.
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