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RESUMO

A polidactilia da mao é uma das deformidades congénitas mais
comuns. Digitos extra numerarios podem estar localizados nos
lados radial e ulnar da mao ou centralmente. Para muitos pacientes
com polidactilia pré-axial (radial) ou pos-axial (ulnar), protocolos e
sistemas de classificagdo podem auxiliar as decisdes de tratamento.
No entanto, nos casos de polidactilia central, um amplo espectro
de apresentac0es é possivel e, nas apresentacdes mais complexas,
muitas vezes € necessdria uma abordagem individualizada.
Apresentaremos neste artigo a abordagem de um caso complexo
de uma crianga com polidactilia central bilateral, de 18 meses de
idade no momento da operacgdo e com a sindactilia dos raios extra
numerarios.

Palavras chave: polidactilia central; sindactilia; deformidades
congeénitas; tratamento reconstrutivo.

INTRODUCAO

Alteragdes congénitas ocorrem em 1 a 2% dos nascidos vivos;
destas, cerca de 10% constituem-se em alteragdes congénitas dos
membros superiores’. Essas alteragcbes podem ocorrer isoladas,
mas comumente estdo associadas a sindromes sistémicas, como
discrasias sanguineas, cardiopatias, alteracdes do sistema nervoso
central, malformagdes do tubo digestivo ou atraso do desenvolvi-
mento neuromotor. Como exemplos, citamos Sindrome de Apert,
Sindrome de Holt Oram (coragdo-mao), anemia de Fanconi (anor-
malidades pré-axiais, aplasia de medula), TAR (auséncia do radio,
plaquetopenia), Sindrome de Poland, Sindrome de Cornelia de

ABSTRACT

Polydactyly of the hand is one of the most common congenital
deformities. Extra numeric digits can be located on the radial
and ulnar sides of the hand or centrally. For many patients with
pre-axial (radial) or post-axial (ulnar) polydactyly, protocols and
classification systems can aid treatment decisions. However,
in cases of central polydactyly, a wide range of presentations is
possible and, in more complex presentations, an individualized
approach is often necessary. In this article we will present the
approach of a complex case of a child with bilateral central
polydactyly, 18 months old at the time of the operation and with
the syndactyly of extra-numerical rays.

Keywords: central polydactyly, syndactyly; congenital deformities;
reconstructive treatment.

Lange (microcefalia, déficit cognitivo, sindactilias), VACTERL (altera-
cOes vertebrais, atresia anal, alteracdes cardiacas, fistula traqueo-
esofagica, anomalias renais e dos membros superiores), Sindrome
de Nager (disostose acro-facial), entre outras.

Os primeiros anos de vida da crianca sdo considerados tipicos
para o desenvolvimento infantil, ja que ha maior plasticidade neuro-
nal, e assim maior potencialidade para as adaptac6es funcionais dos
membros superiores?. No entanto, 0 aspecto de esquema corporal e
0 peso psicologico da deformidade fazem com que as intervengdes
devam ser mais precoces, quando a crianga tenha peso adequado
para um menor risco anestésico. Além disso, a intervencdo precoce
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impede que surjam deformidades decorrentes do crescimento assi-
métrico dos dedos®.

RELATO DO CASO

0 Paciente foi atendido no ambulatério de ortopedia infantil do
HSPE tardiamente pela primeira vez aos 18 meses. Apresentava bi-
lateralmente deformidade semelhantes: Polidactilia complexa cen-
tral, com duplicagdo radial do quarto raio e sindactilia completa e
complexa com o terceiro raio (Figura 1).

Na méo esquerda observava-se 0 alargamento da cabega do
metacarpo e da base da falange proximal e clinodactilia do quarto
raio completo que permaneceria.

»

Na m&o direita foi observada a delta falange proximal com “bracket
do quarto raio remanescente.

Em ambas as méos observou-se a interseccéo do raio extra nu-
merario com a cabeca e diafise do metacarpo do terceiro raio.

Optou-se por realizar o tratamento cirdrgico em 2 tempos, facili-
tando a reabilitacéo e os cuidados dos pais.

Em ambos 0s casos, como a abordagem vascular radial do ter-
ceiro raio e ulnar do quarto raio, ndo seria feita simultaneamente,
ndo foi realizado estudo vascular em nosso planejamento cirdrgico.

Realizou-se primeiramente a ressecgdo do raio extra numerario
da mao esquerda. Foi planejada a incisdo em zig-zague com retalho
dorsal para cobertura do interdigito (Figura 2).

Foi ressecado o raio extra numerario com manutencao do excesso
de capsula e disseccdo do capuz extensor e tenddes flexores que
foram solidarizados no quarto raio remanescente.

Foi realizada a osteotomia para estreitamento da base da falange
proximal do quarto raio e da cabega de metacarpo, respeitando 0s
planos de clivagem anatbmicos, aproveitando o excesso de capsula
para retensionamento dos ligamentos colaterais. Foi executada a
osteotomia de corregdo da clinodactilia da falange proximal e exci-
sada uma pseudo articulagéo entre o raio extra numerario e a diafise
do metacarpo do terceiro raio, com estreitamento da cabega do
metacarpo e retesionamento da capsula para estabilidade colateral.

Foi realizada uma sutura para fixacéo de reforco entre as capsu-
las nas cabecas dos metacarpos, com fio mutifilamentar absorvivel,
como um neo ligamento metacarpal transverso.

Na sequéncia, o terceiro e quarto raios foram fixados temporaria-
mente com fios de Kirschner transarticulares, que foram mantidos
por 3 semanas e retirados ambulatorialmente, na retirada dos pontos,
permitindo estabilidade para cicatrizagéo de partes moles (Figura 3).

Da mesma forma, na méo direita foi planejada a inciséo em
zig-zague, com retalho dorsal para o interdigito.

Foi realizada a resseccao do raio extra e osteotomia do bracket
na falange proximal de quarto dedo.

Da mesma maneira ao lado contralateral, foi aproveitado o ex-
cesso de capsula para retensionamento colateral e foi reconstruido
0 ligamento transverso.

Para ajudar a estabilidade e cicatrizacdo, desta vez foi fixado
com fio de Kirschner somente o quarto raio.

Figura 1. Imagens clinicas pré-operatdrias das duas maos e suas radiografias em
projecao anteroposterior
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Figura 2. Planejamento da incisao em zig-zague com retalho dorsal para cobertura
do interdigito
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No p6s-operatorio de ambas as maos o seguimento foi realizado
com curativos ambulatoriais 2 vezes na semana no primeiro més,
sendo realizado um curativo cirtrgico, sob anestesia para abertura
do interdigito da méao esquerda.

Com 6 meses de pos operatorio podemos observar maos funcio-
nais, com pinca e preensdo, porém em ambos 0s lados temos flexo
e restricdo de flexdo total do terceiro e quarto raios com clinodactilia
distal do quarto raio a direita.

Paciente atualmente em reabilitagdo com terapeuta ocupacional
para tratamento das contraturas (Figura 4).

DISCUSSAO

A maioria dos pacientes com polidactilia central é avaliada na
infancia antes que as limitagbes funcionais se manifestem. Exis-
te pouco consenso sobre a idade ideal para os pacientes serem
submetidos a tratamento cirdrgico. A maioria dos autores recomen-
da o tratamento cirtrgico por volta dos 12 meses de idade, quando
0 risco anestésico € menor, a crianga ainda ndo desenvolveu uma
pinca funcional e antes das preocupacdes com relagdo a auto-ima-
gem*S. Na auséncia de literatura robusta para apoiar a reconstru-
¢do em uma idade especifica, realizamos rotineiramente a cirurgia
reconstrutiva de polidactilia em pacientes de 12 a 18 meses, com
0 beneficio adicional de que os dedos sdo maiores € tecnicamente
mais faceis de reconstruir.

A polidactilia central é caracterizada pela duplicago na méo dos
dedos indicador, longo e anular e na face radial do dedo minimo. £
muito menos comum do que a polidactilia pos-axial ou pré-axial,
variando de 5% a 15% de todas as polidactilias em algumas sé-
ries. Esta frequentemente associada a sindactilia ou fenda da mao’.
Quanto a sindactilia descreve-se como incompleta ou completa

Figura 3. Imagem pos-operatoria (4 semanas) da méo esquerda e radiografia em
anteroposterior
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(envolvimento de todo o comprimento do dedo), simples ou com-
plexa (presenca de fusdo dssea). Na maior série de pacientes com
polidactilia central®, observou -se que 55% tinham uma histdria fa-
miliar. No entanto, em outra série essa relagdo ndo se confirma®.
A reconstrugdo costuma ser desafiadora e deve ser adaptada as
caracteristicas da duplicac@o.

Figura 4. Resultado clinico e radiografico apos 2 anos de intervengoes
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A polidactilia central é classificada em trés tipos com base nas
caracteristicas do digito duplicado:

e Tipo I: ndo séo fixadas ao dedo adjacente por fixacoes 0sseas €
ligamentares;

e Tipo II: ttm estruturas 0sseas e de tecidos moles de normal apa-
réncia dentro do dedo duplicado e compartilham uma articulagdo
ou um metacarpo bifido ou falange com o dedo adjacente. O tipo
II € ainda subdividido pela auséncia (tipo lla) ou presenca (tipo Ib)
de sindactilia associada;

e Tipo lll: consiste em um raio duplicado completo, incluindo um
metacarpo totalmente formado.

Devido a grande variedade de apresentagdes em pacientes com
polidactilia central, 0 manejo cirlirgico bem-sucedido requer criativi-
dade e atengdo aos detalhes, embora o cirurgido possa confiar em
alguns principios orientadores:

1. As incisdes cutaneas sdo planejadas em zigue-zague para mini-
mizar as contraturas pos-operatorias e devem ser projetadas em
dire¢do ao dedo extra, de modo que a pele excedente esteja dispo-
nivel para fechamento, em vez de colocar a incisdo muito préxima
ao dedo mantido e deixar pele inadequada para o fechamento;

2. E importante planejar o retalho para a reconstrugéo do interdigi-
to. A reconstituicdo da comissura € feita através de um retalho
desenhado de forma a otimizar a distribui¢do de pele, visando a
cobertura de toda a superficie dos interdigitos;

3. Os tenddes flexores e extensores podem exigir centralizagdo e
reequilibrio;

4. 0Os ligamentos colaterais devem ser reconstruidos para restaurar
a estabilidade se a duplicacdo envolver uma articulagéo, bem
como é importante reconstruir o ligamento metacarpal trans-
verso profundo, quando for necessaria a excisao de metacarpo
extranumerario;

5. Para digitos de duplicagdo que compartilham uma articulagdo, a
superficie articular proximal geralmente € alargada e pode exigir
estreitamento; Osteotomias para corrigir deformidades angulares
do metacarpo e falanges também podem ser necessarias;

6. Nas resseccoes mais proximais € importante o cuidado com os
arcos palmares. Nos casos em que 0 raio remanescente apresen-
ta-se com sindactilia radial e ulnar torna-se relevante o estudo do
aporte vascular do dedo e pensar em uma abordagem estagiada,
ndo sendo recomendada a abordagem de interdigitos adjacentes;

7. ldentificar e ressecar os tipo “bracket” em metacarpos e falan-
ges. Também conhecido como falange delta, é causado por um
centro de ossificagdo secundario anbmalo que se estende longi-
tudinalmente ao longo da diafise. Embora raro, o bracket epifisa-
rio longitudinal mais comumente se manifesta nas polidactilias
centrais e comumente leva a clinodactilia.
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Devido a raridade dessa condicéo, 0s dados clinicos s&o limitados
para orientar as decisoes de tratamento, e 0s resultados publicados
disponiveis sugerem que um resultado estético e funcional satisfa-
torio é dificil de alcangar. Em uma série, 7 revisaram os resultados
de 12 pacientes com polidactilia central tratados cirurgicamente e
descobriram que todos 0s pacientes precisavam de revisao para
contratura ou deformidade angular do dedo mantido, mais frequen-
temente no nivel da articulagdo interfalangiana proximal. Os autores
enfatizaram os desafios técnicos desses procedimentos e conclui-
ram que a amputacdo de raios pode criar uma mao mais funcional
e esteticamente satisfatoria, quando comparada a manutencéo de
um dedo reconstruido rigido.

A polidactilia ¢ uma das deformidades congénitas mais comu-
mente operadas por cirurgides ortopédicos. A polidactilia central é a
forma mais rara € a reconstrucdo pode ser mais desafiante. Nao ha
conduta parametrizada, tdo pouco uma classificagéo para orientar a
abordagem. A estratégia ¢ individualizada, e bons resultados funcio-
nais exigem conhecimento técnico e anatbmico e podem demandar
diversas intervengoes cirlrgicas.
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