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RESUMO

A ectrodactilia ¢ uma malformacdo congénita que afeta as
extremidades dos membros superiores e inferiores em diferentes
intensidades e é conhecida como mao e/ou pé em fenda,ou tipo
“pata de lagosta”, embora essa denominagdo ndo seja adequada
para definir todos os tipos de casos que englobam essa patologia.
Os autores relatam um caso de um paciente com essa rara patologia
que foi submetido ao tratamento cirlrgico de sindactilizagdo dos
pés no ano de 2017 além de apresentar, classificar seus diversos
tipos, bem como descrever o tratamento cirtrgico utilizado.
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INTRODUCAO

A ectrodactilia ¢ uma malformacgdo congénita rara causada pela
falha na formagdo dos elementos centrais das maos e/ou dos
pés, geralmente de acometimento bilateral mas pode estar presente
unilateralmente’,

Sdo caracterizadas pela auséncia total ou parcial dos segmentos
ou digitos centrais com fen6tipo arquetipico de uma fenda nas maos
e/ou pés. Pode ocorrer como uma anormalidade isolada ou em for-
mas sindrémicas como outras manifestacées extra membros, mais
comumente representada pela sindrome EEC caracterizada por
ectrodactilia (E), displasia ectodérmica (E) — hipotricose, alteraces
craniais, alteraces dentdrias - e fissura labiopalatal (C)°.

ABSTRACT

Ectrodactyly is a malformation that affects the extremities of upper
and lower limbs at different intensities. It is knows as a hand and/or
foot like a lobster claw hand or foot, (split hand or foot) although this
name is not suitable to define all types of cases that encompass
this pathology. The authors report a case of a patient with this rare
pathology who underwent surgical treatment for syndactilization of
the feet in 2017, in addition to presenting, classifying its various
types, as well as describing the surgical treatment used.

Keywords: ectrodactily, malformation, feet congenital deformity,
reconstructive surgery, sindactilization, split foot.

A micro-duplicagdo cromossdmica ou micro-triplicagdo envol-
vendo a regido 17p13.3 foi descrita como a causa mais comum
desta patologia. O codigo OMIM, Online Mendelian Inheritance in
Man, é 183600+,

0 termo Ectrodactilia tem como origem o prefixo ektro que sig-
nifica auséncia e o sufixo dactylos que diz respeito a dedos. Varias
nomenclaturas sdo utilizadas na literatura como: Split hand/foot
malformation (SHFM), mao em fenda (cleft hand), afalangia terminal
parcial, oligodactilia, mdo e/ou pé em pata de lagosta (lobster claw
anomaly ou central ray deficiency crab claw malformation).

A incidéncia varia entre 1 a cada 90.000 nascidos vivos, nos
acometimentos bilaterais e associado a mao fendida, até 1 para
150.000 nascidos vivos, se a ocorréncia for unilateral e sem
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associacdo com a mao fendida'?; ndo ha predilecéo pelo género e
a maioria herdada através da heranca autossdémica dominante, em-
bora outras variantes patogénicas de um Unico gene, duplicacdes
gendmicas recorrentes e rearranjos cromossémicos estao associa-
dos a formas isoladas de ectrodactilia®.

0 diagnostico precoce pode ser feito durante o segundo trimes-
tre de gestacgdo atraves do exame de ultrassonografia realizado du-
rante 0 acompanhamento pré-natal de rotina®.

A heterogeneidade clinica e genética torna desafiador o diagnos-
tico preciso da condicdo, e testes genéticos para detectar o defeito
€romossOmico ou genético séo necessarios para a confirmagao®.

A classificag@o escolhida para o estudo e direcionada para 0s
pés foi descrita por Blauth e Borisch® que se baseia no nimero de
metatarsianos. E dividida em 6 tipos variando de acordo com o grau
crescente de gravidade e acometimento dos 0ssos metatarsianos®.
Assim sendo:

e Tipo I: 5 metatarsianos estdo presentes e sdo normais.

e Tipo Il: 5 metatarsianos estdo presentes e parcialmente hipo-
plasicos.

e Tipo lll: 4 metatarsianos presentes.

e Tipo IV: 3 metatarsianos presentes.

e Tipo V: 2 metatarsianos presentes (pé em pata de lagosta).
¢ Tipo VI: 1 metatarsiano presente.

De acordo com a classificagdo de Blauth e Borisch® (1990), ob-
serva-se 0 quadro clinico variado, dependendo da presenca par-
cial ou total do nimero de raios centrais do pé (raio compreende o
conjunto formado por metatarsiano e falanges de um artelho). Esta
auséncia dos elementos centrais do pé pode levar a deformidade
angular dos artelhos remanescentes desviando no sentido da falha
(halux valgo e artelhos laterais em varo). A deformidade classica
tipo pata de lagosta (lobster claw fool) é considerada o tipo V desta
classificagdo onde apenas 0s 2 metatarsianos medial e lateral estéo
presentes.

Outra classificagdo descrita e utilizada para pé em fenda ¢ a
descrita por Abraham et al.* (1990). Divide-se em trés tipos: no tipo
|',0 pé tem a deficiéncia dos raios centrais , geralmente do segundo
ou terceiro raios, ou em ambos , sem espraiamento dos raios lateral
e medial; tipo II, 0 pé apresenta uma fenda profunda que vai até o
nivel dos 0ssos do tarso , com espraiamento do pé ; tipo lll, no pé ha
auséncia completa do primeiro até o terceiro ou quarto raio.

0O tratamento do pé em fenda € controverso, sendo que, em geral
é recomendada apenas conduta conservadora para 0 casos que 0
pé é plantigrado e adequado para uso de calgado. O uso de Ortese
sob medida pode ser feito para aliviar dreas de hiper pressao, e
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na maioria dos casos dependera da queixa do paciente. Os tipos
mais frequentes de queixas sdo: dificuldade em calcar e em utili-
zar calgados devido ao maior didmetro do antepé (alargamento do
antepé), pelo aspecto estético levando a problemas psicoldgicos e
emocionais no paciente e menos frequente devido a dor causada
pelo desenvolvimento de deformidades angulares dos demais ar-
telhos. Nesse sentido o tratamento cirlirgico esta indicado. Um dos
focos deste estudo refere-se a descricdo do tratamento cirurgico
de sindactilizacdo indicado para a diminuicdo da largura do antepé
para melhorar e facilitar o uso de calcado, além da correcdo da
deformidade angular dos demais artelhos. A idade indicada para a
cirurgia € variavel, sendo que alguns autores a recomendam 0 mais
precoce possivel antes do inicio da marcha e para evitar progressao
das deformidades associadas.

RELATO DO CASO

Paciente I.F.N., menina de 2 anos de idade, diagnosticada com
sindrome EEC, apresentando maos e pés em fenda. Primogénita
de um casal ndo consanguineos, sem historia de outros individuos
com malformagdes. A mée negava ameaga de aborto, uso de medi-
cagdes ou drogas ilegais ou consumo de dlcool e cigarros durante
a gravidez.

Paciente foi avaliada aos 8 meses de idade apresentando maos
e pés em fenda, com pés classificados como tipo Il de Blauth e
Borisch com a presenca dos 5 metatarsianos parcialmente. Apre-
sentava comorbidades associadas como malformacéo cardiaca,
fenda palatina e micrognatia (Figuras 1 a 3).

Figura 1. Imagem dos pés com apoio na mesa mostrando auséncia dos raios
centrais, presenca de hallux valgo e sindactilia dos 4 e 5 artelhos
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Figura 2. Fotografia dos aspectos plantares dos pés. Observam-se a desproporgdo na largura dos antepés com

relagao aos retropés

Figura 3. Imagem dos pés apds a correcdo com cicatrizes cirurgicas na regiéo
central dos pés e diminuigo da largura dos antepés e mantendo os haluxes valgos

DESCRICAO DA TECNICA CIRURGICA

A cirurgia de sindactilizacdo e de correcdo de deformidade an-
gular consiste nos seguintes passos: o procedimento é realizado
sob anestesia geral. O paciente é colocado na mesa cirdrgica em
posicao decubito dorsal horizontal com a liberdade para fletir o joelho
ipsilateral para a abordagem plantar e dorsal do pé. Assepsia do
membro inferior que sera submetido ao procedimento com solugéo
de clorexidina degermante. Antissepsia e colocagdo de campos.

Demarcagdo com caneta de marcacéo € realizada, apds fecha-
mento manual da fenda estabelecendo os limites das areas dorsal e
plantar que devem ser excisadas. Incisdo € realizada sobre a de-
marcagdo prévia na pele ou pode ser feita em formato de delta
com base distal dorso plantar na regido central do pé em fenda
(Figura 4). Abertura de planos de maneira cuidadosa, protegendo as
estruturas neuro-vasculares até exposicao 0ssea dos metatarsianos
medial e lateral, incluindo os centrais remanescentes.
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Resseccdo dos metatarsianos centrais malformados até con-
seguir o fechamento da fenda sem tensdo, diminuindo a largura
do antepé. Nesta etapa, se necessario, complementacdo da res-
sec¢ao 0ssea nos 0sso0s centrais do medio pé com o vértice pro-
ximal podera ser considerada. A seguir é realizada a aproximacao
dos metatarsianos medial e lateral. Sob visdo direta e com auxilio
do aparelho de radioscopia, a fixacdo do antepé aproximado e a
fenda fechada com 2 fios de Kirschner 2,0mm introduzidos de
maneira divergente ou cruzados, na direcdo latero medial dos me-
tatarsianos aproximados. Para reforco da fixacdo dos metatarsia-
nos medial e lateral, lado a lado, um reforgo tipo cerclagem com
fio inabsorvivel (ethibond® 2) através de orificios dorsal e plantar
feitos com broca 2,0mm ou 2,5mm nos raios aproximados pode
ser adicionada (Figura 5).

Em pacientes mais velhos e com deformidade angular nos ar-
telhos lateral e medial, respectivamente em varo e valgo, a corre-
¢do e realinhamento pode ser considerada nessa etapa cirtrgica.
Para isso, incisdo longitudinal dorsal com pequeno desvio lateral
ou medial dependendo dos raios acometidos lateral ou medial, com
exposicdo dos metatarsianos e falanges proximais. Osteotomia de
realinhamento com cunha de resseccéo lateral e medial nos res-
pectivos raios é realizada ao nivel do dpice da deformidade angular.
Fixag8o de distal para proximal ou mesmo cruzada com 1 a 2 fios
de Kirschner 1,5mm ou 2,0mm é necessaria.

Lavagem, hemostasia e sutura dos planos profundos e pele,
curativo com gases e enfaixamento. Tala gessada suro podalica
pode ser necessdria para manter o pé em posicdo plantigrada ofe-
recendo maior conforto ao paciente por 4 a 6 semanas.

DISCUSSAO

Ectrodactilia ou SHFM é um grupo heterogénico clinica e gene-
ticamente de desordens esqueléticas com ou sem manifestacoes
extra membros®,
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Figura 4. Imagem de um pé mostrando a falha central e as deformidades dos artelhos presentes seguindo a diregao da
auséncia dos 0ssos. Observa-se a demarcagéo para inciséo cirlrgica e a exposicao dos planos profundos

Figura 5. Imagens de um pé clinica e radiograficamente com ectrodactilia mostrando a abordagem cirtrgica dorsal e
plantar, classificado como tipo 5 de Blauth e Borisch, fechamento da fenda e corre¢do das deformidades dos artelhos
medial e lateral

7' IISPE

Sniste e Tmatiga- Sifados Bk Técnicas em Ortopedia. 2019;19(3):3-7



Pode se apresentar isoladamente (forma ndo sindrémica) ou
associar-se a outras malformagdes (forma sindrémica) como fen-
da palatina, displasia ectodérmica, envolvimento dos pododactilos,
anomalias crénio faciais, aplasia tibial e associacdo com surdez
neurossensorial além de inimeras associacoes ja descritas em
outros estudos®”’.

A fenda dos pés e/ou maos podem ser em forma de V chamada
de forma tipica ou em U denominada forma atipica. A paciente do
nosso estudo foi incluida na forma atipica com o tipo de fenda em
forma de U°.

0 tratamento das méaos e pés em fenda é pouco discutido na litera-
tura ortopédica sendo que 0s estudos mais observados nesse assunto
530 da drea de genética e da cirurgia plastica, além de ser controver-
S0, UMa vez que a maioria dos pacientes ndo apresenta queixas e tem
boa funcdo. A indicacdo cirlrgica do caso apresentado foi devido a
solicitacdo da familia embasada pelo aumento da largura do antepé e
pela sua desproporcdo com retropé, além do apelo estético.

Na literatura, o tratamento do pé com ectrodactilia & controverso
e individualizado. A explicagdo dessa afirmacéo € que a maioria dos
pés em fenda sdo plantigrados, funcionais e ndo apresentam difi-
culdades para calgar sapatos. Outro motivo é a presenca de outras
malformagdes associadas, nos casos sindrémicos, que necessitam
de prioridade nos cuidados e tratamento.

Dentro desse cenario, quando existem queixas de dificuldade em
calgar sapatos e ténis devido ao aumento do didmetro do antepé,
problemas psicoldgicos e emocionais causados pelo excesso de
atencéo dada ao aspecto estético, causando alteragdo psicossocial,
a cirurgia pode ter sua indicagao®®”.

A técnica da cirurgia de sindactilizagdo preconizada para corre-
¢do da mao em fenda é utilizada na correcéo do pé com resultados
satisfatorios”®. A maioria dos estudos sobre ectrodactilia é genético,
e da mesma forma ndo ha muita literatura sobre técnicas e cirurgias
de fechamento da fenda nos pés (a maioria dos estudos é sobre
cirurgia de méao).

Alidade preconizada para a realizagdo da cirurgia é também con-
troversa, para alguns autores como Pagnano et al.? Wood et al.° e,
ndo ha necessidade de realizar a correcdo em idade muito precoce.
Segundo esses autores, a corre¢do indicada antes de 1 ano de vida,
pode apresentar certa dificuldade técnica cirlrgica e a plasticidade
dos tecidos ainda esta mantida. Os autores deste estudo preconizam
a realizacdo da cirurgia de sindactilizagdo do pé com ectrodactilia
precocemente, antes ou ao redor da idade da marcha, contrariando
a recomendacédo que nesta fase de possa haver dificuldade técni-
ca cirlrgica, e acrescentam ainda que as alteraces psicoldgicas e
emocionais que podem ser ocasionadas pela convivéncia familiar e
com outras criangas sejam amenizadas.
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Devido & heranga autossomica, 0 aconselhamento genético deve
ser o pilar da prevencdo da ma formagéo, associado ao diagnostico
precoce ultrassonografico pré-natal™.

A ectrodactilia ¢ uma patologia rara com a maioria dos estudos
realizados no campo da genética. Ha poucos estudos na area da or-
topedia. As publicagdes em revistas ortopédicas sdo em sua maioria
relatos de casos.

A cirurgia de sindactilizacdo corrige 0 aumento do didmetro do
antepé melhorando a desproporgéo do antepé com retropé, faci-
litando o calcar dos pés do paciente. A queixa estética também ¢
reparada.
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