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Abstract

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT) con-
siste en un espectro de trastornos neuropaticos sensiti-
vo-motores hereditarios primarios de origen genético
que afectan al sistema nervioso periférico.

Presentamos el caso de una paciente con enfermedad
CMT tipo 1A de afios de evolucion con déficit de almo-
hadillado palmar asociado a la amiotrofia distal propia
de la enfermedad, lo cual ocasiona disfuncion por do-
lor al apoyo palmar y al agarre. Fue tratada mediante
lipoinfiltracion de palmas de manos con buen resultado
funcional y mejoria en la calidad de vida a largo plazo.

Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease is a genetically
transmitted illness which encompasses a range of pri-
mary hereditary neuropathic sensory-motor disturbances
affecting peripheral nervous system.

We present a patient suffering long-term CMT type
1A who presents a soft tissue defect on the padding of
the palms of the hands associated with the characteristic
distal amyotrophy due to the disease, which causes dys-
functional and painful gripping and resting of the palm
of the hand against surfaces. Our patient was submitted
to a lipofilling procedure on the palms of both hands re-
sulting on a satisfactory functional outcome and a sub-
stantial improvement of long-term quality of life.
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Introduccion

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT)
consiste en un espectro de trastornos neurologicos sen-
sitivo-motores causados por mutaciones en mas de 90
genes que codifican diferentes proteinas con funciones
importantes en mielina, uniones gap y/o estructuras axo-
nales de los nervios periféricos. Estd ligada a la dege-
neracion progresiva de las neuronas motoras del bulbo
raquideo y los nucleos motores de los nervios craneales.
Los musculos que ya no se estimulan se vuelven inacti-
vos y se atrofian.

Las categorias principales de CMT son los tipos
1 a 7, asi como una categoria ligada al cromosoma X,
CMTX.", La prevalencia global estimada de CMT es
de 40 por 100.000, representando los tipos 1, con afec-
tacion desmielinizante, y tipo 2, con afectacion axonal,
la mayor proporcion de pacientes.®

Los pacientes afectados por CMT se quejan de de-
bilidad general y pérdida sensorial distal de las extre-
midades superiores e inferiores y el curso clinico suele
ser progresivo aunque a menudo lento, con inicio en la
primera a tercera décadas de la vida. Inicialmente la en-
fermedad suele afectar a miembros inferiores con arre-
flexia, pie cavo, debilidad y atrofia distal.®’ Mas ade-
lante en el curso de la enfermedad sobrevienen otras
deformidades del pie, deformidades de la columna,
alteraciones de la deambulacion y debilidad y atrofia
de los musculos de la mano.V) Los déficits sensoriales
suelen estar presentes, pero tienden a ser menos inca-
pacitantes.®

Centrandonos en la mano, los pacientes que padecen
CMT, ademas de debilidad y deterioro funcional, sue-
len presentar 2 tipos de deformidades: a) mano en ga-
rra, caracterizada por atrofia de los musculos interdseos
y predominio de los flexores de los dedos que provoca
hiperextension de las primeras falanges y flexion de las
otras dos falanges; b) mano de simio, marcada por una
atrofia de los musculos tenar e hipotenar, y una capaci-
dad de oposicion muy limitada.

En la enfermedad de CMT la disfuncion de la mano
es un problema severo que afecta negativamente a la ca-
lidad de vida y la autonomia de los pacientes. A dia de
hoy no se dispone de una terapéutica especifica modifi-
cadora de la enfermedad de CMT, de tal modo que en su
manejo se realiza un tratamiento multidisciplinario para
mejorar la calidad de vida del paciente. De este modo,
la rehabilitacion ha sido el pilar fundamental del enfo-
que terapéutico de esta patologia.® Recientemente, un
programa de ejercicios especifico para las extremidades
superiores e inferiores ha mostrado resultados prome-
tedores.” Sin embargo, no se han publicado resultados
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sobre el uso de técnicas quirdrgicas en el tratamiento de
la atrofia distal asociada a la enfermedad.

El injerto de grasa aut6loga o lipoinfiltrado (/ipofi-
lling) se ha convertido en una técnica comun para tratar
anomalias de volumen y contorno en Cirugia Estética
y Reconstructiva. Esta técnica se ha utilizado para el
contorno facial, el aumento de senos, el dafio por ra-
diacion, la contractura capsular mamaria, las deformi-
dades postraumaticas, las anomalias congénitas y las
lesiones por quemaduras. Hasta donde hemos podido
revisar, no existen publicaciones sobre la aplicacion de
grasa autologa en las palmas de las manos de pacientes
con atrofia de tejidos blandos a causa de enfermedades
neuroldgicas.

En el presente articulo describimos la posibilidad
de mejorar la funcion manual de estos pacientes me-
diante la aplicacion de lipoinfiltracion autdloga en las
palmas de las manos, siendo nuestro principal obje-
tivo aportar un caso clinico de uso de autoinjerto de
tejido adiposo en la reposicion del almohadillado sub-
cutdneo palmar en pacientes afectados por enfermeda-
des neurologicas.

Caso clinico

Mujer de 33 afios de edad que acude a la consulta de
Cirugia Plastica derivada desde el Servicio de Trauma-
tologia, para valorar almohadillado palmar bilateral por
déficit de tejidos blandos secundario a Enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth tipo 1A.

Presenta mano en garra y de simio, torpeza a la ma-
nipulacion fina en miembros superiores y usa bastones
ingleses de manera bilateral para la deambulacion. Des-
pués de someterse a rehabilitacion mediante el uso del
cajon flamenco, refiere mejoria en la extension de las
articulaciones interfalangicas de ambas manos. Sin em-
bargo, debido al dolor, presenta limitacion en la fuerza
prensil y en el apoyo palmar bilateral.

A la exploracion fisica evidenciamos un déficit se-
vero generalizado de tejidos blandos en las palmas de
ambas manos (superficie volar), con tendones flexores
muy marcados (Fig. 1y 2).

Tras analizar el caso, se propone correccion del al-
mohadillado palmar mediante lipoinfiltrado autdlogo.
Dadas las caracteristicas de la paciente y los cuidados
requeridos para un correcto postoperatorio (consistentes
en evitar el apoyo de la region intervenida para asegu-
rar una menor reabsorcion de tejido graso), optamos por
realizar la intervencion en varios tiempos, con un pe-
riodo de separacion del procedimiento en cada mano de
al menos 6 meses a fin de mantener su deambulacion y
autonomia.
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Correccion de déficit de almohadillado palmar por amiotrofia distal de origen neurolégico mediante lipoinfiltracion.

En mayo de 2018 realizamos la primera intervencion
en la mano derecha (dominante). Mediante liposuccion
obtuvimos 15 cc de tejido graso de la zona infraumbi-
lical y trocantérea derecha, y tras un proceso de decan-
tacion, infiltramos dicho tejido graso autélogo en zona
subcutanea y subfascial de la eminencia tenar y compar-
timento palmar medio. El postoperatorio curso sin inci-
dencias, observando una moderada mejoria sintomatica
en dicha mano.

En enero de 2019 fue intervenida la mano izquierda:
mediante liposuccion de ambas regiones trocantéreas, y
tras decantado de la grasa, infiltramos 30 cc en region
tenar, hipotenar y compartimento palmar medio. Tras un
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postoperatorio sin incidencias, la paciente refirio franca
mejoria de la sintomatologia en la mano izquierda con
respecto a la contralateral, por lo que decidimos realizar
una nueva intervencion para mejorar el almohadillado de
la mano derecha.

En junio de 2019 llevamos a cabo la tltima interven-
cion, la segunda sobre la mano derecha. Tras liposuccion
y decantacion de la grasa obtenida de la cara interna de
ambos muslos, infiltramos 50 cc de tejido graso autdlogo
en region tenar, hipotenar y compartimento palmar me-
dio de la mano derecha y la superficie volar del antebrazo
derecho.

Tras la ultima intervencion, la paciente presenta
franca mejoria en su calidad de vida con buen resultado
estético y funcional, reportando disminucion del dolor
durante el apoyo y la fuerza prensil bilateral. Ademas,
durante el seguimiento a 3 afnos, comprobamos el man-
tenimiento de dicha mejoria a largo plazo (Fig. 3 y 4).

Fig 1. Mujer de 33 afos con atrofia distal por enfermedad de Charcot-Ma-
rie-Tooth. Imagen preoperatoria de mano derecha.

Fig 3. Imagen de la mano derecha a los 3 afos de la ultima sesion de li-
poinfiltracion.

Fig 2. Imagen preoperatoria de la mano izquierda.
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Fig 4. Imagen postoperatoria de la mano izquierda a los 3 afos de la tltima
sesion de lipoinfiltracion.

eve

Cirugia Plastica Ibero-Latinoamericana - Vol. 50 - N° 3-2024



e

Sanchez Fernandez F., Salas Lopez A., Peralta Amores F., Garcia de Sola P.B., Morgado Aguila C.

Discusion

El tejido celular subcutaneo de la palma de la mano
cumple una funcién importante en cuanto a que aisla y
protege las estructuras subyacentes; su reposicion puede
mejorar la calidad de vida de los pacientes afectados por
la atrofia de tejidos blandos de manos propia de la enfer-
medad de CMT.

La lipoinfiltracion es una modalidad de tratamiento
eficaz para restaurar el volumen de los tejidos blandos.
Los injertos de tejido adiposo exhiben no solo propie-
dades de relleno dérmico, sino también potencial rege-
nerativo debido a la presencia de células madre en el
tejido graso.® De este modo, las aplicaciones clinicas
del injerto de grasa autdloga incluyen la correccion de
defectos secundarios del contorno después de la recons-
truccion mamaria, la liberacion de contracturas doloro-
sas, el tratamiento de la radiodermitis y la reparacion
de cicatrices de quemaduras. El lipoinfiltrado también
se utiliza en Cirugia Estética en procedimientos como
rinoplastia de aumento, aumento de senos y gluteos, y
rejuvenecimiento facial y de manos.®

Existen varios informes sobre el rejuvenecimiento
de dorso de manos mediante injertos de grasa, mientras
que, hasta donde hemos podido comprobar, apenas hay
evidencia sobre el tratamiento estético de la superficie
palmar. Algunos articulos publicados sobre liponfiltra-
cioén en la mano incluyen deficiencias en el contorno
asociadas con anomalias congénitas,® defectos de co-
bertura tras aponeurotomia percutdnea por contractura
de Dupuytren,” secuelas de la piel por fenomeno de
Raynaud® y atrofia del primer espacio interdigital aso-
ciada a paralisis del nervio cubital.”)

Segtin Byrne, el uso de lipoinfiltracion para la recons-
truccion secundaria de quemaduras en la mano reportd
una mejoria estadisticamente significativa en el movi-
miento activo total, el rango de movimiento, la actividad
de la vida diaria, el aspecto estético y, en general, la sa-
tisfaccion del paciente.!” Por otro lado, se ha documen-
tado que es probable que el injerto de grasa en pacien-
tes con esclerodermia mejore las manifestaciones de la
piel al recrear la plenitud, corregir las deformidades del
contorno y mejorar la calidad de la piel.'V Sin embargo,
apenas hemos podido localizar publicaciones sobre el
uso del lipoinfiltrado en el tratamiento de las enferme-
dades neurologicas que afectan al almohadillado de la
mano. Solamente encontramos una publicacion del afio
2017 donde se presenta el caso de un paciente con CMT
en el cual se realizd una reposicion del almohadillado
dorsal de la mano mediante el uso de lipoinfiltracion,
con excelentes resultados a largo plazo.!'? Por lo tanto,
no tenemos conocimiento de que se hayan publicado ca-
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sos sobre la aplicacion de lipoinfiltracion en las palmas
de las manos en pacientes con déficit de tejidos blandos
y amiotrofia distal a causa de enfermedades neurologi-
cas, siendo esta una causa importante de incapacidad
funcional para ellos.

En base a nuestros resultados, creemos que la repo-
sicion del almohadillado palmar en el caso concreto de
nuestro paciente con CMT mediante el uso de injertos de
grasa aut6loga, mejord su calidad de vida a largo plazo,
en cuanto a que le ha favorecido un mejor apoyo de las
palmas de las manos y le permite un mejor agarre. Es por
ello que nuestra propuesta para este tipo de pacientes su-
pone una nueva aplicacion del lipoinfiltrado que resulta
muy prometedora en cuanto a la mejora de la funcion
manual y por tanto, de la calidad de vida de los pacientes
afectados.

Conclusiones

Con la descripcion del presente caso clinico preten-
demos contribuir a la escasa bibliografia sobre el trata-
miento quirirgico de la amiotrofia distal de las enfer-
medades neurologicas; concretamente en un caso de
amiotrofia de mano y déficit de almohadillado palmar en
enfermedad de CMT, aspectos clinicos propios de esta
patologia que ocasionan enorme disfuncion fisica en los
pacientes que la padecen.

Si bien esta descrito el uso de la lipoinfiltracion en el
dorso de la mano para rejuvenecimiento, y conocemos
también la publicacion de un caso de correccion dorsal
en paciente con amiotrofia distal por CMT, no hemos
localizado bibliografia que describa la aplicacion de esta
técnica sobre la palma de la mano para la correccion del
déficit de almohadillado palmar asociado a la amiotrofia
distal en enfermedades neuroldgicas, por lo que preten-
demos, con la presentacion de nuestro caso, contribuir
con una nueva modalidad de tratamiento para esta pa-
tologia.
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