MALADIA DUPUY TREN



Maladia Dupuytren este o afectiune care se manifesta la nivelul
palmelor si a degetelor si consta in retractia aponevrozei palmare
(fasciilor palmare) cu aparitia unor “corzi fibroase” in tensiune ce vor
“trage” si vor fixa degete spre palma. Apare mai frecvent la barbati decat
la femei, de obicei afecteaza ambele maini si recidiveaza adesea.
Afectiunea apare numai la om, mai ales la mana (uni sau bilateral). Rar
poate aparea la talpa piciorului (maladia Ledderhouse), la penis (maladia
La Peyronnie) sau la pernite interfalangiene dorsale (Kcnuckle pads).

Primele semne ale bolii sunt date de aparitia unor noduli in palma, care
evolueaza catre formarea unor bride retractile. Articulatiile mainii si ale
degetelor (metacarpofalangiene si interfalangiene) se vor bloca in flexie
de diverse grade. Cel mai frecvent sunt afectate degetele IV si V (inelarul
si auricularul). Miscarile mainii sunt stanjenite, in special in ceea ce
priveste apucarea obiectelor si a sprijinului pe palme.



INCIDENTA

Boala afecteaza de 15 ori mai multi barbati decat femei. Este cunoscut ca
afectiunea este transmisa autosomal dominant cu penetranta variabila. Incidenta
creste la pacientii cu diabet, fumatori, alcoolici, epilepsie si infectii (5% dintre
pacienti sunt diabetici).

Incidenta contracturii la pacientii acoolici depinde de cantitatea de alcool
consumata. Inca exista dezbateri in privinta implicarii ca factor etiologic a infectiei
HIV.

Pacientul cu contractura Dupuytren tipic este un barbat de 50 de ani cu un nodul
palmar aderent la piele si contractura in flexie. Aceste contracturi fibroase pot
aparea si in alte zone ale corpului, cum sunt fascia plantara si teaca penisului. Nu
se raporteaza deficite senzoriale. Conditia este nedureroasa.



ETIOLOGIE

Cauzele acestei afectiuni sunt inca incomplet elucidate. Se incrimineaza un mecanism
reparator al fasciei palmare, dupa traumatizarea fibrelor de la acest nivel. Alta ipoteza
sustine ca insuficienta oxigenare a grasimii palmare determina formarea de tesut fibros.

In boala Dupuytren este incriminat atat un factor rasial, cat Si 0 componenta ereditara.
De asemenea, s-a dovedit ca are o incidenta crescuta la diabetici, fumatori, alcoolici si la
pacientii cu epilepsie. Lucratorii manuali, cei care sufera microtraumatisme repetate ale
mainilor, sau sunt expusi la vibratii, prezinta mai des aceasta boala.

Factorii favorizanti in aparitia si recidiva acestei maladii sunt:
consum de alcool;
fumatul;
diabetul zaharat;
tratamentul medicamentos pentru epilepsie;
apartenenta la populatiile nord europene.



SEMNE SI SIMPTOME

Boala Dupuytren nu produce durere. Cand aceasta totusi apare, boala este la inceputul
evolutiei. Pacientul descrie o senzatie de strangere si fermitate pe suprafata palmara, sau mai rar
pe degete. Frecvent aceasta ingrosare este prezenta de cativa ani si poate fi lent progresiva.
Inelarul este cel mai frecvent afectat, urmat de degetul V. Boala poate fi bilaterala, dar in general
nu este simetrica in severitate. Nodulii sunt nedurerosi.

Primele simptome observate in aceasta afectiune sunt:

un mic nodul care poate fi vizibil sau simtit, aflat la nivelul palmelor sau la baza degetelor. Cateodata,
poate fi sensibil la palpare si se subtiaza treptat si incepe sa traga unul sau mai multe degete catre palma;

scobitura, care apare la nivelul palmei, cand tesutul afectat dintre piele si tendoane incepe sa traga de
piele;

pe masura ce boala progreseaza, se dezvolta un cordon fibros, la nivelul fasciei si face legatura intre
palma si degete, cel mai des cu degetul inelar. Cordonul care trage degetele catre palma, se numeste
contractura Dupuytren.

In cele din urma, va fi imposibila pozitionarea palmei pe o suprafata dreapta, cum ar fi masa.
Severitatea contracturii Dupuytren poate afecta activitatile zilnice, cum ar fi ridicarea unor obiecte
Cu mana, punerea de manusi pe maini sau spalatul pe maini, devenind dificile sau imposibile.



ASPECTE HISTOPATOLOGICE

Examinarea histopatologica in maladia Dupuytren este utila pentru confirmarea
diagnosticului clinic, fara a oferi informatii despre etiologie.

Aspectul histologic ne arata o combinatie in proportii variabile de proliferare
fibroblastica si acumulari de colagen.

S-au evidentiat 2 structuri distincte:

ingrosari laminare - au o textura omogena cu fasciculatii dispuse regulat. Densitatea
celulara este mica. Recunoastem cateva grupuri celulare de fibrocite dispuse
longitudinal, intre fibrele de colagen. Fibrele de colagen sunt alungite, birefringente gi
usor arcuite. Ele sunt distribuite regulat in toata biopsia si in unele locuri se
intrepatrund cu stratul adipos si tesuturile subiacente.

Ingrosari nodulare - sunt caracterizate de prezenta nodulilor, avand aproximativ
aceeasi dimensiune, cu forma rotunda sau ovalara si de aproximativ 0,5-1mm in
diametru. Nodulii prezinta un aspect cu o densitate celulara crescuta, fiind alcatuiti din
fibroblasti si fibrocite dispuse turbional.



Modificarile structurale ale elementelor aponevrotice palmare au urmatoarea
secventialitate:

Nodulii palmari - cel mai frecvent multipli, se afla de-a lungul benzilor longitudinale;

Ombilicarile tegumentare - o data cu dezvoltarea nodulilor si cu debutul
contracturii fibrelor longitudinale, insertia distala a acestora este tractionata spre
proximal, determinand o ombilicare tegumentara;

Distorsiunea pliurilor palmare - are loc in plan orizontal si semnifica pierderea
mobilitatii tegumentare pe fibrele logitudinale aponevrotice;

Aparitia coardelor - intraoperator apar ca niste condensari amorfe de culoare alba
sau gri;

Contractura digitala in flexie - tensiunea exercitata de coardele dezvoltate la
nivelul fibrelor longitudinale determina retractia in flexie a articulatiei
metacarpofalangiene. Progresia bolii poate duce si la flexia articulatiilor
interfalangiene proximale si interfalangiene distale si in ultimul stadiu la
hiperextensia articulatiei interfalangiene distale.



STADIILE MALADIEI DUPUYTREN

Exista trei faze generale ale bolii:

faza de debut (proliferativ) - se observa un mic
nodul la nivelul palmei sau bazei degetelor. Nu
exista tractionare sau contractura intre degete si
palma.

faza activa a bolii (involutional) - aparitia
scobiturii la nivelul palmei datorita cresterii fasciei
ingrosate. De asemenea, se dezvolta si
cordoanele si benzile de la nivelul fasciei, tragand
de degete catre palma. Cordonul poate fi vizibil
sau sensibil la palpare.

faza avansata a bolii (stadiul rezidual) -
ingrosarea fasciei si cordoanelor cauzeaza
rigiditatea, contractura care tractioneaza
degetele. In cele din urma va deveni imposibila
pozitionarea mainii intinse pe o suprafata dreapta

cum este masa. in formele severe de boal&, nu
va mai fi posibila executarea unor miscari de
rutina, cum ar fi folosirea cutitului. Secundar pot
aparea tglburéri de sensibilitate prin compresia

nervilor.




In 1979, Meister si colaboratorii, prin
utilizarea imunofluorescentei si a
microscopului electronic, fac o
stadializare morfologica a bolii
Dupuytren:

stadiul proliferativ, caracterizat prin
prezenta leziunilor fibroblastice;

stadiul involutiv, corespunzator
leziunilor miofibroblastice;

stadiul rezidual, care marcheaza
aparitia leziunilor fibrotice.

Mai utile din punct de vedere al evolutiei
pre- si postoperatorii a bolii par sa fie
insa stadializarile care includ gradul de
afectare a mainii si degetelor la un

anumit moment dat. Printre acestea se
numara:
Stadializarea lui F. Iselin, 1972:

Gradul 0 - unul sau mai multi noduli
palmari, de dimensiuni mici, care sunt
localizati cel mai des pe raza digitala 4;
acesti noduli sunt nedurerosi spontan,
dar pot fi usor sensibili la palpare.

Gradul I: flexia falangei proximale;

Gradul Il: flexia falangelor proximala si
medie;

Gradul IlI:
falange;

flexia tuturor celor trei

Gradul IV: flexia falangelor proximala si
medie si hiperextensia falangei distale.



Dupuytren

Gradul Il Gradul Il



Stadializarea lui Tubiana si De Frenne, 1976,
care are la baza masurarea in grade a
contracturii existente la nivelul fiecarei articulatii:

Stadiul I: prezenta unui nodul sau a unei
benzi aponevrotice, dar fara contractura
articulara;

Stadiul Il: prezenta contracturii, cu flexie
cuprinsa intre 1-45 grade;

Stadiul lll: contractura de 46-90 grade;
Stadiul IV: contractura de 91-135 grade;

Stadiul V: contractura mai mare de 135
grade.

McFarlane considera ca stadializarea bolii
Dupuytren are un mare grad de confuzie,
datorita faptului ca tesuturile bolnave ale unei
maini nu se afla niciodata in acelasi stadiu; de
aceea, el prefera clasificarea in trei stadii:
timpuriu, activ si avansat.

Maladie Dupuytren
Stadiu 0
fara deficit de extensie 4§

Maladie Dupuytren
Stadiu Il
cu deficit de extensie 70°

Maladie Dupuytren .
Stadiu llI

cu deficit de extensie 120°

Boala Dupuytren

stadiul 1

al

Boala Dupuytren - stadiul 4




FORME CLINICE

1. Forma tipica apare la barbati mai frecvent decéat la femei, peste varsta de 50 de
ani, fara predilectie pentru o0 mana anume. Simptomele merg de la aparitia unui
nodul palmar initial dureros, apoi nedureros, pana la forma mai frecvent intalnita de
deformare progresiva a degetelor 4 si 5. Istoricul progresiei contracturii in ultimele 6
luni e un bun indicator al agresivitatii bolii.

2. Forma difuza apare la barbati inaintea varstei de 40 ani si inainte de 50 de ani la
femei, in cadrul diatezei Dupuytren - o fibroza multicentrica afectand si planta (boala
Lederhose) si penisul (boala Peyronie). Evolutia este agresiva si difuza, afectand
mai mult de doua degete, bilateral.

3. Forma copilului e rar intalnita, existand putine cazuri confirmate histopatologic.
Rezultatele sunt slabe, recidivele fiind frecvente.

4. Forma congenitala exceptional intalnita, afectand articulatiile interfalangiene
distale, fara istoric familial. Prezinta agresivitate crescuta si recurenta frecventa.



INVESTIGATII

Boala Dupuytren progreseaza lent si poate fi greu de diagnosticat mai ales in stadiile initiale.
Majoritatea pacientilor se prezinta la medic in momentul in care boala a progresat. O anamneza legata
de istoricul bolii si un examen obiectiv, sunt suficiente pentru a se diagnostica boala Dupuytren.

Anamneza cuprinde urmatoarele tipuri de intrebari:

daca membrii apropiati din familie au un istoric medical de boala Dupuytren sau prezinta simptome
ale bolii;

despre etnie;

despre semnele si simptomele prezente si durata lor;

daca au aparut aceleasi simptome si la nivelul talpilor;

daca au aparut dureri la nivelul mainilor;

daca exista istoric de fumat sau consum de alcool;

daca sunt prezente si alte boli, cum ar fi diabetul si epilepsia.



O examinare fizica pentru boala Dupuytren include:
Miscarea articulatiilor mainilor in mai multe pozitii;
Miscarea degetelor pentru a se observa flexibilitatea lor;
Simtirea unui nodul la palparea palmelor sau observarea sa la
nivelul mainii;
Observarea unei modificari a tegumentului palmelor, cum ar fi
scobitura sau ingrosarea acestuia.



DIAGNOSTICAREA MALADIEI
DUPUYTREN

Diagnosticul pozitiv

Este simplu si se stabileste pe trepiedul: anamneza, examene clinice si paraclinice, examen
anatomopatologic.

Anamneza consemneaza o evolutie indelungata a acestei afectiuni, cu caracter invaziv, lent evolutiv in timp,
incepand cu aparitia unui nodul palmar si ulterior a unei benzi dure la nivelul palmei, care se prelungeste pe
fata anterioara a degetului afectat, pe care il retracta in flexie progresiva.

Din antecedentele patologice se pot evidentia unele boli asociate precum: etilismul cronic, epilepsia si
diabetul zaharat. Din antecedentele heredocolaterale putem afla despre existenta la predecesori a maladiei.

Examenul clinic evidentiaza nodulii si prezenta unei benzi dure la nivelul razei digitale afectate cu retractia
in flexie a degetului si retractii tegumentare. Extensia degetului este imposibila.

Examene paraclinice — exceptional si in cazuri avansate radiografia poate arata leziuni osteoarticulare.

Examenul anatomopatologic efectuat postoperator ne certifica diagnosticul prin existenta insulelor de {esut
fibroblastic tanar, a nodulilor de colagen, a benzilor de colagen groase si a depozitelor de hemosiderina.



Diagnosticul diferential
In general este usor de facut. Uneori, boala Dupuytren trebuie diferentiata de:

Sechele nervoase - in special dupa lezarea nervului ulnar. Se exclude prin existenta in
antecedente a unei plagi cu interesare nervoasa, sensibilitate abolita in teritoriul nervos
respectiv, absenta nodulilor si a benzilor dure, imposibilitatea abductiei si adductiei degetelor.

Sechele posttraumatice - debut brusc dupa un traumatism al degetelor si mainii, cu formarea
unei cicatrici retractile, aparitia unor redori si anchiloze articulare in flexie dupa imobilizari
prelungite, insa absenta benzilor pretendinoase si a nodulilor.

Leziuni tendinoase - se refera in special la leziunile de tendoane extensoare ce apar brusc.

Tenosinovita digitopalmara - se deosebeste de maladia Dupuytren prin debutul brusc,
fenomene inflamatorii nete: febra, frison, tumefactia degetului care este in flexie, foarte dureros,
edematiat, rosu, cu impotenta functionala.

Tumori benignhe - se deosebesc de maladia Dupuytren prin absenta bridei retractile digito-
palmare, cu degetul in flexie. Examenul intraoperator si cel histopatologic confirma diagnosticul.

Tumori maligne - examenul anatomopatologic este concludent.



PROGNOSTIC

Multi dintre pacientii cu boala Dupuytren nu se vor confrunta cu aparitia
contracturii si vor putea fi tinuti sub observatie o perioada indelungata. Cand sunt
indicate, procedurile chirurgicale corecteaza aproape complet deformarea si
previn, cu un risc acceptabil, contractura ireversibila. Desi este putin probabila
restabilirea integrala a functionalitatii mainii, ea este ameliorata semnificativ, la
majoritatea pacientilor, care pot deveni, asadar, apti de munca.

Bolnavii vor trebui sa fie constienti, insa, de faptul ca tratamentul chirurgical nu
vindeca boala si ca, in timp, sunt posibile recidive si extinderi ale maladiei. Cei cu
diateza identificata, care au cel mai prost prognostic, vor fi supusi unor tratamente
agresive, ei avand risc de recidiva.



METODE DE TRATAMENT IN MALADIA
DUPUYTREN

Scopul tratamentului bolii Dupuytren este mentinerea si refacerea functionalitatii mainii. De cele mai
multe ori, este o0 boala progresiva si cu recurente frecvente. Pentru tratament se iau in considerare
urmatoarele lucruri:

In stadiile initiale ale bolii, se mentine functionalitatea mainii prin fizioterapie si exercitii pentru o miscare
cat mai buna;

Daca progreseaza incapacitatile si durerea de la nivelul mainilor, se poate administra Lidocaina
injectabil, corticosteroizi sau alte medicamente. Desi medicamentele pot fi folosite pentru a calma
durerea, ele nu pot fi opri progresia bolii.

Daca incapacitatile continua sa apara, se poate alege ca tratament interventia chirurgicala, pentru a
elimina contractura degetelor. Dupa interventie, se practica exercitii fizice pentru restabilirea
functionalitatii mainii.

Boala reapare dupa tratamentul chirurgical in jumatate din cazuri, de aceea este nevoie de o noua
interventie pentru mentinerea functiei mainii.

Exista si tratamente alternative, cum ar fi exercitii de forta, care pot fi asociate tratamentului chirurgical.



TRATAMENTUL MEDICAMENTOS

Pacientii cu contractura minima, fara compromitere functionala si semne de evolutie
se tin sub observatie. Se poate recurge la tratament cu agenti locali de tipul
blocantilor canalelor de calciu (nifedipina, verapamil) in stadiile precoce sau
colagenaza pentru un stadiu mai avansat. O alta alternativa este fasciotomia
enzimatica cu tripsina si hialuronidaza urmata de extensia foriata a degetelor.
Injectarea de steroizi in noduli a fost folosita pentru a suprima boala. Injectarea
intralezionala cu interferon-gamma scade simptomele si marimea leziunilor,
probabil prin scaderea activitatii actinei muschiului neted si a productiei de colagen.



TRATAMENTUL CHIRURGICAL

Tratamentul chirurgical este principala optiune pentru cazurile severe de boala Dupuytren.
Tintele tratamentului sunt redarea folosirii degetelor si mainii. In majoritatea cazurilor, prin
interventie chirurgicala se indeparteaza benzile de i{esut moale care leaga articulatiile

degetelor de palma si se poate aplica o grefa de tesut. Nu se poate reda intreaga mobilitate
a mainii. O noua interventie chirurgicala este necesara.

Se poate imbunatatii rezultatul interventiei chirurgicale cu exercitii ale degetelor si atele.
Modul in care se iau decizii in privinta tratamentului chirurgical:
Prezenta unor alte boli cum ar fi diabetul;
Severitatea afectarii functionalitatii mainii sau cat de mult este afectata activitatea zilnica;
Varsta. Riscul de aparitie a complicatiilor este mare la varste avansate;

Aponevrectomia cu acul este o forma de fasciotomie care se face cu anestezie locala.



TIPURI DE INTERVENTII
CHIRURGICALE

Tehnicile chirurgicale pentru boala
Dupuytren:

A. Fasciotomie inchisa sau deschisa

B. Fasciectomie palmara regionala sau
limitata

C. Fasciectomie extinsa sau totala



FASCIOTOMIA

Inchisa sau deschisa este folositd cu succes in cazul contracturilor de flexie AMF.

Procedeul se face cu anestezie loco-regionala. Recuperarea este rapida. Rata recurentelor
este mare.

Aponevrectomia segmentala descrisa de Moermans este un procedeu intre fasciotomia
simpla si fasciotomia limitata. Segmente de 1 cm lungime de fascie sunt excizate prin
incizii in forma de C. Rata recurentelor prin aceasta tehnica este comparabila cu alte
tehnici. Aceasta tehnica se poate face in ambulator, ca si cele descrise mai sus.

O varianta mai recenta este fasciotomia percutana, adoptata de un grup de reumatologi
francezi si repopularizata de Foucher si alli chirurgi din Europa. Acest procedeu minim
invaziv se poate efectua in cabinet sub anestezie loco-regionala. Implica multiple locuri de
punctura cu acul si sectionarea corzii cu ajutorul suprafetei in pozitie oblica a acului.



FASCIECTOMIE REGIONALA
PALMARA

Este procedeul cel mai folosit in boala Dupuytren.

In cazul fasciectomiei palmare regionale sau limitate se
excizeaza numai partile afectate ale aponevrozei fasciale
superficiale, de ex. la nivelul palmei, corzilor pretendinoase si
a ligamentelor Natatory implicate; la nivelul degetelor, numai
structurile vizibil afectate.

Desi in evolutia bolii pot aparea recurente, tehnica da
rezultate bune si cu o rata scazuta a recurentelor.



FASCIECTOMIA RADICALA SAU
TOTALA

Acest procedeu a fost imaginat pentru a vindeca boala Dupuytren, prin eliminarea
completa a aponevrozei palmare si a ligamentelor Natatory, plecand de la prezumtia
ca nodulii nu se mai pot forma daca nu mai exista fascie palmara.

a) Dermofasciectomia - este utilizata in caz de recurenta, mai ales la degete. Fascia
afectata si pielea de deasupra se excizeaza complet si pentru inchiderea plagii se
foloseste grefa de piele in toata grosimea.

b) Grefa de piele - se practica daca excizia pielii si a fasciei lasa o plaga care trebuie
acoperita. In general, se prefera grefa de piele in toata grosimea si nu grefa de piele
despicata. Locul donor poate fi fata interna a bratului sau la extremitatea distala.

c) Lambouri - locale pentru acoperirea plagii sunt folosite rar: Lamboul Jacobsen, un
lambou local in forma de L sau transferul microvascular liber a unui lambou perforator
pe artera scapulara circumflexa.












