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RASSEGNA

La malattia di Dupuytren.
Stato dell’arte e prospettive terapeutiche
Dupuytren’s disease. State of the art and therapeutic perspectives

A. Corrado, F.P. Cantatore

Clinica Reumatologica “M. Carrozzo”, Universita degli Studi di Foggia

SUMMARY

Dupuytren’s disease is a benign fibroproliferative disorder characterised by the sclerosis and the retractile thicken-
ing of the medial palmar aponeurosis and digital aponeurosis, which can lead to the progressive and irreversible fin-
ger flexion. Genetic, metabolic and environmental factors are involved in the pathogenesis of Dupuytren’s disease,
but their role is not clearly established. Different medical therapies have been proposed for Dupuytren’s disease treat-
ment, but their real effectiveness has not been shown. Surgical therapy (fasciectomy) is the most used treatment, whose
purpose is to correct finger deformity and to avoid joint ankylosis. A team of French rheumatologists has developed
a non-surgical approach, the percutaneous needle fasciotomy (PNF), whose results in less aggressive forms of
Dupuytren’s disease are comparable to traditional surgery. PNF can be rapidly performed, presents a low cost and
a low rate of complications and represents a valid alternative to surgical treatment of Dupuytren’s disease. In this re-

view we report our results on 24 patients treated with PNA for Dupuytren’s contracture.

a malattia di Dupuytren, descritta dal medico

francese Guillaume Dupuytren nel 1831, ¢ una
malattia benigna di tipo fibroproliferativo caratte-
rizzata dalla sclerosi e dall’ispessimento retrattile
dell’aponeurosi palmare media e della aponeurosi
digitale. Nelle forme severe si pu0 associare alla fi-
brosi di altri tessuti aponeurotici, come la fascia
plantare (malattia di Ledderhose) ed i corpi caver-
nosi (malattia di Lapeyronie). Colpisce piu fre-
quentemente 1’uomo rispetto alla donna e di solito
di manifesta dopo 140 anni, anche se sono descritte
forme giovanili.

ANATOMIA DELLA FASCIA PALMARE
E DELL’APONEUROSI DIGITALE

Alla faccia palmare della mano sono presenti due
aponeurosi, una superficiale ed una profonda.
L’aponeurosi (o fascia) palmare superficiale si
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estende dal legamento anulare del carpo fino alla
radice delle dita e si divide in tre parti: una parte
esterna (o tenar), una parte media (o centrale) ed
una parte interna (ipotenar). La fascia palmare me-
dia ¢ la pitt importante dal punto di vista anatomico
ed ¢ quella ad essere interessata dalla malattia di
Dupuytren. Si estende in senso distale, partendo
dal polso, dove ¢ in continuita con il tendine del
muscolo palmare lungo, allargandosi a ventaglio
fino alla base delle ultime quattro dita. Ricopre le
arterie digitali, i nervi digitali (sensitivi) e 1 tendi-
ni flessori. E formata da fibre longitudinali, tra-
sversali e sagittali. Le prime si irradiano dal pol-
so fino alle ultime 4 dita, dove alcune di esse si riu-
niscono per formare le bande pretendinee, le qua-
li si inseriscono da un lato alla faccia profonda
della pelle e dall’altro alle fibre dell’aponeurosi
palmare profonda, attraversano il legamento tra-
verso profondo inter-metacarpico per contornare
I’articolazione metacarpo-falangea e raggiungere
il tendine estensore. Le fibre trasversali sono ri-
coperte dalle fibre longitudinali nella zona piu
prossimale, mentre distalmente diventano superfi-
ciali formando, in corrispondenza di metacarpi, il
legamento trasverso superficiale prossimale, ed in
corrispondenza della base delle prime falangi il
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legamento trasverso distale commisurale. Le fibre
sagittali sono 8 e riuniscono in senso verticale
I’aponeurosi palmare media a quella profonda,
passando da ciascun lato dei 4 tendini flessori e
formano in tal modo 4 logge contenenti, oltre ai
flessori, 1 muscoli lombricali ed i fasci vascolo-
nervosi.

L’aponeurosi digitale ¢ costituita da fasci di fibre
circolari che si sdoppiano in corrispondenza delle
facce anterolaterali delle dita per inglobare il fascio
vascolo-nervoso.

SEGNI E SINTOMI

Negli stadi iniziali la malattia di Dupuytren si ma-
nifesta con la comparsa di noduli e corde fibrose
sotto la pelle, che il piu delle volte si formano in
regione palmare in corrispondenza del IV e V di-
to, inizialmente solo palpabili ed in seguito ap-
prezzabili anche ad occhio nudo, non dolenti ma a
volte dolorabili alla palpazione. Possono coesiste-
re pliche cutanee e invaginazioni che sono I’espres-
sione dell’aderenza delle bande pretendinee alla
faccia profonda del derma. Con il progredire della
malattia compare un deficit dell’estensione delle
dita interessate, dovuto all’accorciamento ed alla
retrazione delle corde fibrose. Le retrazioni fibro-
se si formano lungo il decorso delle formazioni
aponeurotiche normali, ma si possono formare an-
che nei fasci di tessuto connettivo che legano la
faccia profonda del derma ai piani sottostanti.
L’estensione delle dita ¢ pertanto limitata, mentre
la flessione delle dita e la chiusura della mano re-
stano possibili in quanto i tendini flessori sono ri-
sparmiati. La permanenza in flessione delle dita
interessate esita nell’anchilosi delle articolazioni
interfalangee e/o metacarpofalangee con deformi-
ta in flessione irriducibile negli stadi pit avanzati
di malattia.

Tali manifestazioni cliniche sono sufficienti per
stabilire la diagnosi, che non richiede alcun esame
radiologico o bioumorale. La progressione della
malattia & imprevedibile e spesso i soggetti affetti
non si lamentano fino al momento in cui compare
la contrattura in flessione delle dita e la relativa li-
mitazione funzionale.

CLASSIFICAZIONE

La classificazione di Tubiana ¢ la pit utilizzata per
quantificare la gravita della malattia di Dupuytren;

si basa sul grado di flessione digitale e nella forma
semplificata definisce 5 stadi, progressivamente piu
gravi.

Stadio O: presenza di noduli palmari senza perdita
dell’estensione delle dita.

Stadio I: flessione digitale compresa tra 0° e 45°.
Stadio II: flessione digitale tra 45° e 90°.

Stadio III: flessione digitale tra 90° e 135°.
Stadio IV: flessione digitale > 135°.

PATOGENESI

L’eziologia della malattia di Dupuytren non ¢ com-
pletamente chiara, anche se fattori di tipo geneti-
co, ambientale, anatomico, metabolico e tossico
sono stati chiamati in causa.

Fattori genetici

La componente genetica ¢ senza dubbio di estre-
ma importanza, come dimostrato dal fatto che si ri-
scontra una familiarita dal 10% al 30% dei casi e
che la malattia si manifesta con particolare fre-
quenza nelle popolazioni di origine celtica e del
nord Europa, come per esempio in Islanda ed in
Norvegia dove ne ¢ affetto fino al 30% della po-
polazione maschile (1). Inoltre ¢ estremamente ra-
ra nelle popolazioni africane ed asiatiche, con I’ec-
cezione del Giappone dove sono stati descritti di-
versi casi familiari. Sono stati identificati diversi
pattern di trasmissione genetica (dominante, re-
cessivo e legato al sesso), anche se il pit probabi-
le sembra essere di tipo autosomico dominante a
penetranza variabile, che puo spiegare la maggio-
re incidenza nel sesso maschile (rapporto ma-
schi/femmine 8:1); le possibili diverse modalita di
trasmissione e 1’esistenza non trascurabile di casi
sporadici rendono plausibile I’ipotesi che la ma-
lattia di Dupuytren coinvolga piu geni e non sia tra-
smessa come un disordine monogenico di tipo
mendeliano. La possibilita di comparsa della ma-
lattia anche in soggetti che non hanno antenati di
origine nordica, supporta I’importanza di fattori
eziologici non genetici. Di fatto, I’esistenza di un
terreno predisponente determinato geneticamente
puo influenzare la suscettibilita a fattori scatenan-
ti di origine ambientale.

Fattori metabolici

Da tempo ¢ nota I’associazione tra malattia di Du-
puytren e consumo di alcool, come indicato
dall’osservazione di un aumento di incidenza del-
la malattia sia tra i pazienti con cirrosi alcolica che
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in soggetti etilisti senza cirrosi, indipendente dalla
quantita di alcool assunto. Tra i meccanismi fisio-
patogenetici con cui I’alcool favorisce la compar-
sa della malattia di Dupuytren sono stati ipotizza-
ti gli effetti sulla circolazione locale, il danno sul
tessuto adiposo con conseguente reazione fibroti-
ca ed alterazioni della produzione locale di prosta-
glandine, anche se nessuno di questi ¢ stato defi-
nitivamente dimostrato. E accertata 1’associazione
tra diabete mellito e malattia di Dupuytren, con
percentuali di incidenza della malattia nei sogget-
ti diabetici variabili dal 3% al 32%, senza diffe-
renze tra diabete mellito di tipo I e II. Non sembra
esserci relazione tra il grado di compenso glicemi-
co e la gravita della fibrosi palmare e molto pro-
babilmente I’iperglicemia non gioca un ruolo pri-
mario nella patogenesi della malattia di Dupuy-
tren, dal momento che non tutti i diabetici svilup-
pano la malattia, per cui ¢ stata ipotizzata la possi-
bilita di un terreno genetico predisponente comu-
ne alla malattia di Dupuytren ed al diabete.

Fattori meccanici

Non esistono studi epidemiologici che abbiano ac-
certato in maniera definitiva il ruolo di eventi trau-
matici o microtraumatismi ripetuti nella patogene-
si o nella progressione della malattia di Dupuytren.
Tuttavia un certo numero di pazienti riferisce la
comparsa dei sintomi in seguito ad un trauma; in
questi casi la malattia sembra presentare un decor-
SO meno aggressivo, con una minore frequenza di
interessamento bilaterale e deficit d’estensione del-
le dita meno grave.

Fattori farmacologici

L’assunzione di alcuni farmaci, come 1’isoniazide
ed anticonvulsivanti, in particolare il fenobarbital
e gardenale, possono favorire I’insorgenza della
malattia di Dupuytren. La maggiore prevalenza del-
la malattia di Dupuytren in pazienti affetti da epi-
lessia, variabile a seconda delle casistiche dall’8%
al 57%, si riscontra anche nelle forme di epilessia
non familiari, ed ¢ quindi probabilmente attribui-
bile all’utilizzo di farmaci antiepilettici piuttosto
che ad una associazione di tipo genetico tra le due
patologie.

FISIOPATOLOGIA

Le alterazioni istopatologiche della malattia di
Dupuytren sono caratterizzate dalla proliferazio-
ne fibroblastica nei noduli e nelle corde palmari,

seguita dalla progressiva riduzione, fino alla scom-
parsa, del tessuto adiposo sottocutaneo e delle
ghiandole sudoripare, come conseguenza dell’au-
mento del numero e dello spessore delle bande di
tessuto connettivo fibroso che separano normal-
mente i lobuli adiposi. Nel 1959 Luck (2, 3) ha de-
scritto 3 stadi biologici ed istologici della malat-
tia, che possono coesistere, e che sono basati sul
tipo di cellularita del tessuto patologico. Il primo
¢ lo stadio proliferativo, caratterizzato dalla pro-
liferazione dei miofibroblasti e dalla formazione
di noduli e corde fibrose. Nel secondo stadio, de-
finito involutivo, i miofibroblasti si allineano lun-
go le linee di tensione delle corde fibrose. Nel ter-
zo stadio, il terminale, i miofibroblasti si trasfor-
mano in fibrociti che progressivamente si riduco-
no numericamente dando origine alla formazione
di un tessuto costituito da sole fibre collagene (4,
5-8).

I miofibroblasti giocano quindi un ruolo chiave nel-
la genesi delle lesioni fibroproliferative della ma-
lattia di Dupuytren. Si tratta di cellule con un fe-
notipo intermedio tra i fibroblasti e le cellule mu-
scolari lisce ed hanno la capacita di produrre pro-
teine della matrice extracellulare e di esprimere
proteine ad attivita contrattile, come la variante mu-
scolare liscia dell’ a-actina. Tali caratteristiche fan-
no dei miofibroblasti le cellule responsabili della
generazione e della trasmissione delle forze con-
trattili che contribuiscono alla comparsa delle de-
formita tipiche della malattia di Dupuytren.
L’espressione del fenotipo miofibroblastico, la
proliferazione e I’attivita metabolica dei miofi-
broblasti sono regolate da diversi fattori, tra cui ra-
dicali liberi dell’ossigeno e diverse citochine, co-
me il PDGF, il FGF, I’interferone, alcune inter-
leuchine, il TGFf, i cui livelli sono aumentati nei
tessuti affetti dalla malattia di Dupuytren (9, 10-
13) probabilmente in seguito ad alterazioni locali
del microcircolo indotte da svariati fattori (predi-
sposizione genetica, stimoli ambientali, eta) (14,
15). Il TGFp ¢ una delle citochine chiave impli-
cate nella fibrogenesi (6, 9-11, 16, 17) in quanto
in grado di stimolare la produzione ed inibire la
degradazione di varie proteine della matrice ex-
tracellulare. In particolare, il TGFf} promuove
I’espressione di a-actina nei fibroblasti, favoren-
done la differenziazione in miofibroblasti (18-21);
inoltre stimola la produzione delle proteine della
matrice extracellulare, come collagene (prevalen-
temente di tipo III), fibronectina e proteoglicani
(22-24), che si depositano in maniera abnorme e
disordinata (12, 13, 25) con conseguente fibrosi e
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sovvertimento della normale struttura tissutale
(26). 11 TGFp ¢ anche responsabile della regola-
zione dell’espressione dell’integrina o.f3,, impli-
cata nell’adesione cellulare alle strutture della ma-
trice extracellulare (4, 6, 12, 13). Nel tessuto fi-
brotico della malattia di Dupuytren ¢ stato ri-
scontrato un basso livello di EGF, che in condi-
zioni normali antagonizza gli effetti biologici del
TGFB (27).

L’aumento dell’attivita proliferativa cellulare nel-
la malattia di Dupuytren potrebbe essere inoltre so-
stenuto dall’aumento dell’espressione del proto-
oncogene c-myc e dalla concomitante riduzione
della proteina pro-apoptotica Bcl-2 (28).

TRATTAMENTO

L’indirizzo terapeutico della malattia di Dupuy-
tren si basa sulla gravita e sulle differenti forme
cliniche. Le forme esclusivamente palmari sono le
piu facili da trattare, ma nella maggior parte dei
casi I’interessamento ¢ di tipo palmo-digitale. Le
forme esclusivamente digitali sono le piu diffici-
li da trattare, ma anche le piu rare. I trattamenti
basati sulla rottura delle corde e/o 1’asportazione
del tessuto patologico sono gravati da un’alta per-
centuale di recidive; solo I’intervento di trapian-
to cutaneo, molto invasivo e dai risultati estetici
scadenti, garantisce la riduzione di probabilita di
recidiva. Per quanto riguarda le forme esclusiva-
mente nodulari, 1’atteggiamento terapeutico piu
frequente ¢ quello di non intervenire chirurgica-
mente; solo in una piccola percentuale di casi,
quando i noduli sono particolarmente dolorosi, il
trattamento chirurgico puo essere preso in consi-
derazione, anche se una escissione del nodulo puo
causare una reazione inflammatorio-fibrotica del
tessuto circostante che determina la comparsa di
una formazione nodulare pit voluminosa della
precedente.

Trattamento chirurgico

Il trattamento pit comunemente utilizzato ¢ at-
tualmente quello chirurgico, il cui scopo principa-
le & quello di rimuovere il tessuto fibrotico ed im-
pedire la comparsa di una retrazione digitale che a
lungo andare pud portare all’anchilosi in flessione
delle articolazioni interfalengee e all’impossibilita
di recuperarne la normale mobilita. L’anchilosi ar-
ticolare infatti rende necessaria la realizzazione di
una artrolisi, che genera dolore e tumefazione e
puo vanificare gli effetti benefici dell’intervento

sulla mobilita delle dita. Di fatto, i risultati dell’in-
tervento chirurgo dipendono dal momento in cui
esso viene effettuato. Il ricorso alla chirurgia do-
vrebbe quindi avvenire quando I’incurvamento in
flessione delle dita interferisce con lo svolgimen-
to delle attivita quotidiane, ma prima che la rigidi-
ta articolare si sia instaurata e la contrattura in fles-
sione non sia pill correggibile (29). In termini pra-
tici la “soglia di intervento” puo essere stabilita
utilizzando il “test della tavola”, che ¢ positivo
quando il palmo della mano e la superficie palma-
re delle dita non riescono a poggiare completa-
mente sulla superficie di un tavolo. Il razionale
dell’utilizzo di questo test come soglia di inter-
vento deriva dal fatto che nel momento in cui di-
viene positivo in genere & presente una contrattura
in flessione delle sole articolazioni metacarpofa-
langee, piu facile da trattare rispetto alla contrattu-
ra delle interfalangee prossimali, che di solito so-
no indenni inizialmente. Diverse sono le procedu-
re chirurgiche a disposizione.

Aponeurotomia

Consiste nella semplice resezione, mediante il bi-
sturi, della corda fibrosa retrattile senza asportar-
la, in maniera tale da ridurre o annullare la ten-
sione. E la tecnica piu vecchia, utilizzata dallo
stesso Dupuytren (30), ma che attualmente non e
piu in uso.

Aponeurectomia (fascectomia)

E I’intervento attualmente pii praticato. Pud esse-
re totale o selettiva. L’aponeurectomia totale con-
siste nell’asportazione di tutta I’aponeurosi palma-
re, ed ¢ un intervento che ¢ stato pressoché abban-
donato, anche per il trattamento delle forme piu
severe, a causa delle possibili complicanze e dei ri-
schi operatori eccessivi rispetto ai benefici, dal mo-
mento che non garantisce le guarigione completa
e non impedisce le recidive.

L’aponeurectomia selettiva consiste nell’asporta-
zione del solo tessuto patologico; anch’essa non
impedisce la comparsa di recidive. L’intervento
chirurgico viene effettuato, in anestesia loco-re-
gionale, con approccio dal lato palmare ed un’in-
cisione a “zig-zag” lungo la corda fibrotica, in ma-
niera tale da prevenire la formazione di cicatrici re-
trattili. Il tessuto patologico viene prima allontanato
dalla cute e successivamente dissecato dalle strut-
ture dei piani pitl profondi. La asportazione del tes-
suto patologico avviene quindi “a cielo aperto” e
garantisce in tal modo una relativa sicurezza delle
strutture vascolari, nervose e tendinee. L’ aponeu-
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rectomia puo essere associata ad un gesto chirur-
gico complementare che a seconda delle differen-
ti forme cliniche e dello stadio della malattia puo
essere rappresentato dall’artrolisi, dal trattamento
della retrazione tendinea o dal trapianto di pelle.

Dermofascectomia

La dermofascectomia comporta 1’asportazione in
blocco della fascia palmare patologica e della cu-
te sovrastante, senza intaccare le strutture profon-
de, seguita da un trapianto cutaneo.

Questa tecnica viene utilizzata in caso di interes-
samento cutaneo particolarmente accentuato e so-
prattutto nei casi recidivanti, in quanto ¢ stato se-
gnalato in letteratura che le recidive di malattia di
Dupuytren sono meno frequenti nei pazienti sotto-
posti a questo tipo di intervento (31, 32) rispetto a
quelli sottoposti a fascectomia semplice (33). Per
tale motivo la dermofascectomia ¢ spesso preferi-
ta nei soggetti giovani, che hanno pil probabilita
di recidive e per i quali la malattia puo essere con-
trollata, ma non curata, dalla chirurgia (29).

Complicanze

L’incidenza di complicanze nel trattamento chi-

rurgico della malattia di Dupuytren ¢ relativamen-

te alta (dal 17% al 19%) (34). Le complicanze piu

frequenti sono rappresentate da:

- danno di strutture neurologiche;

- danneggiamento delle strutture vascolari;

- rigidita post-operatoria;

- perdita della flessione delle articolazioni inter-
falangee;

- infezioni;

- algoneurodistrofia (pit frequente nelle donne)
(35);

- sanguinamento;

- ematomi;

- edema post-operatotio,

- recidive (50% a cinque anni).

Amputazione

L’amputazione puo essere indicata come ultima
possibilita nei pazienti con dita severamente de-
formate e/o con danni di tipo neurologico, con un
grave deficit funzionale senza alcuna possibilita di
recupero, nei quali la chirurgia standard ¢ risultata
inefficace (29) e si sono verificate recidive ripetu-
te. L’amputazione ¢ gravata tuttavia da una per-
centuale importante di complicanze, come la reci-
diva di malattia sul moncone, la formazione di neu-
rinomi e la comparsa di una sintomatologia tipo
“arto fantasma” (36).

Trattamento medico

Diverse terapie mediche sono state proposte per il
trattamento della malattia di Dupuytren, anche se
per nessuna di esse ne ¢ stata accertata la reale ef-
ficacia.

Collagenasi

Dal momento che il collagene rappresenta il prin-
cipale costituente dell’aponeurosi palmare, & stato
proposto I’utilizzo di iniezioni locali di collagena-
si, il cui effetto & di indurre una fasciotomia enzi-
matica. Nel 1996 ¢ stata dimostrata la capacita del-
la collagenasi di provocare la rottura in vitro delle
fibre collagene di corde fibrose provenienti da pa-
zienti affetti da malattia di Dupuytren (37).

Un successivo studio clinico pilota in doppio cie-
co contro placebo condotto su 49 pazienti utiliz-
zando dosaggi di collagenasi variabili da 2.500 a
10.000 unita pubblicato nel 1999 (38) ha eviden-
ziato dei buoni risultati nel 72% dei pazienti trat-
tati con questa metodica, con una efficacia che sem-
bra essere di tipo dose-dipendente.

Gli effetti collaterali, transitori e di lieve entita, so-
no rappresentati da dolorabilita nel punto di inie-
zione, edema palmare e/o dorsale della mano, ema-
tomi localizzati e dolore ulnare intermittente, irra-
diato fino al gomito o al cavo ascellare. La per-
centuale di recidiva allo stadio precedente al trat-
tamento ¢ relativamente elevata (39).

Verapamil

L’utilizzo dei calcio-antagonisti nella malattia di
Dupuytren, ed in particolare del verapamil (gia uti-
lizzato nella malattia di La peyronie) (40, 41) ¢ ba-
sata sulla capacita di tali agenti farmacologici di
inibire in vivo ed in vitro la sintesi delle proteine
della matrice extracellulare. E stato dimostrato che
il verapamil ¢ in grado di ridurre in vitro la con-
trattilita dei miofibroblasti provenienti da tessuto fi-
brotico della malattia di Dupuytren, (42). Esiste in
commercio su Internet (ma acquistabile solo con ri-
cetta medica) una pomata galenica al 2% di vera-
pamil, ma nessuno studio clinico attendibile ne ha
dimostrato la reale efficacia.

Infiltrazioni locali di corticosteroidi

Nelle forme nodulari isolate del palmo della mano
la terapia infiltrativa locale utilizzando parti ugua-
li di metiprednisolone acetato e lidocaina al 2%
puo essere efficace nell’indurre la regressione del
nodulo mediante 1’effetto combinato dell’azione
meccanica dell’ago e delle proprieta atrofizzanti
ed isto-lesive del corticosteroide. Una alternativa
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terapeutica ¢ rappresentata dall’iniezione locale dei
noduli con triamcinolone acetonide, che ha mo-
strato risultati incoraggianti (43). Per i noduli do-
lorosi isolati ¢ stato anche proposto 1'utilizzo di
pomate di clobetasolo (2 applicazioni al giorno per
3-4 giorni) per le sue proprieta atrofizzanti. Tutta-
via tale trattamento aumenta il rischio di compar-
sa e peggioramento di infezioni cutanee micotiche
e se utilizzato per piu di 7 giorni pud provocare una
dermatite essudativa.

Interferon-y

L’interferon-y prodotto dal linfociti T-helper ¢ in
grado di ridurre la proliferazione fibroblastica,
I’espressione dell’isoforma muscolare liscia di
a-actina prodotta dai miofibroblasti e la produzio-
ne di collagene. In uno studio pilota condotto su 14
pazienti affetti da malattia di Dupuytren, I’iniezio-
ne intralesionale nel tessuto fibrotico di interferon-
v ha indotto la riduzione dei sintomi ed il volume
delle lesioni; I’esame istologico in immunofluore-
scenza del tessuto trattato ha evidenziato la ridu-
zione dell’espressione a-actina da parte dei miofi-
broblasti (44).

Terapia fisica

Varie tecniche di medicina fisica sono state sugge-
rite per il trattamento della malattia di Dupuytren,
ma non esiste alcuno studio che ne abbia dimo-
strato I’efficacia. Tra queste I’ultrasuonoterapia e
la ionoforesi (specialmente nelle forme dolorose,
che perd sono rare), I’agopuntura, la mesoterapia.

Altri trattamenti

La colchicina ha la capacita di ridurre la produ-
zione di fibre collagene da parte dei miofibrobla-
sti e di inibire in vitro la moltiplicazione dei fibro-
blasti; il suo utilizzo nella malattia di La peyronie
ha dato dei buoni risultati (45), e per tale motivo
potrebbe essere proposta come trattamento della
malattia di Dupuytren. Tra gli atri trattamenti pro-
posti (ma di non provata efficacia) sono preparati
alla vitamina E (effetto antiossidante), 1’allopuri-
nolo (38), alcune citochine (VEGF) (46).

Fasciotomia percutanea - Percutaneous Needle
Aponevrotomy (PNA)

Una equipe francese del servizio di Reumatologia
dell’ospedale Lariboisiére di Parigi ha messo a
punto, a partire dagli anni 70, una tecnica per il trat-
tamento medico della malattia di Dupuytren me-
diante aponevrotomia percutanea, con la quale so-
no stati trattati fino ad oggi piu di 60.000 pazienti

(47). Consiste nella rottura meccanica della corda
mediante I’ago utilizzato per effettuare 1’anestesia
locale e puo essere considerata una variante meno
invasiva dell’intervento di fasciotomia mediante
bisturi a cielo aperto. Si tratta di un trattamento
non chirurgico, rapido e praticabile ambulatorial-
mente da personale esperto, potenzialmente pro-
ponibile come trattamento di prima intenzione.

Descrizione della tecnica

La PNA puo essere considerata I’*“evoluzione” del-
la fasciotomia, tecnica utilizzata fino agli inizi del
1900 e abbandonata dopo I’avvento delle nuove
tecniche anestesiologiche e chirurgiche che hanno
permesso 1’escissione della fascia. Questa tecnica
¢ stata proposta per la prima volta da Lermusiaux
nel 1979, che nei decenni seguenti ne ha perfezio-
nato le modalita esecutive ampliandone le indica-
zioni. La PNA consiste nella realizzazione di una
o piu sezioni delle corde aponeurotiche mediante
il becco dell’ago utilizzato per effettuare 1’aneste-
sia locale. Le condizioni di asepsi richieste sono le
stesse delle infiltrazioni intra-articolari.

Dopo una accurata disinfezione della pelle sovra-
stante la parte da trattare con una soluzione ioda-
ta si iniettano nella corda aponevrotica circa 4 cc
di lidocaina al 2% con un ago da insulina (16 mm,
25G). La sezione della corda aponevrotica ¢ otte-
nuta mediante dei movimenti ripetuti di dell’ago
su un piano trasversale alla corda stessa, mante-
nendo il dito del raggio trattato in iperestensione,
senza far fuoriuscire 1’ago dalla pelle; nella mag-
gior parte dei casi la sezione viene effettuata in pit
punti della stessa corda, procedendo dalle zone
prossimali verso quelle distali (prima le corde pal-
mari, nell’ordine prossimale, mediana e distale,
poi le corde digitali, partendo dalla prima all’ulti-
ma falange). L'ultima parte dell’intervento consi-
ste nella trazione manuale della corda interessata,
facendo leva sul dito corrispondente, in maniera ta-
le da ottenere la rottura degli ultimi fasci della cor-
da fibrotica.

Al termine dell’intervento si protegge la parte trat-
tata con una medicazione secca, che deve essere
mantenuta per le successive 48 ore. In caso di la-
cerazione cutanea, la medicazione va mantenuta fi-
no a quando la ferita non sia cicatrizzata. In una
singola seduta, la cui durata ¢ variabile da 10 a 30
minuti, si possono effettuare da 1 a 3 aponevroto-
mie. Per un recupero accettabile dell’estensione
possono essere necessarie pit sedute; 1’intervallo
tra una seduta e I’altra deve essere di almeno 1 set-
timana. La possibilita di utilizzare la mano ¢ im-
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mediata, fatta eccezione per i lavori che possono
sporcare eccessivamente la medicazione (giardi-
naggio, bricolage) e quindi aumentare il rischio di
infezione.

Risultati

In uno studio condotto su 123 mani trattate con
PNA, sono stati riportati dei risultati immediati
del tutto comparabili a quelli della chirurgia tra-
dizionale (48), con un tasso di recidive alto, (50%)
ma del tutto sovrapponibile a quello della terapia
chirurgica tradizionale. Le recidive sono favorite
da fattori aggravanti e predisponenti quali 1’eta
giovanile, il consumo di alcool, I’assunzione di
gardenale, la familiarita, il diabete.

Uno studio successivo (49) effettuato su 799 pa-
zienti per un totale di 992 mani trattate ha confer-
mato i buoni risultati immediati della PNA, con un
guadagno di piu del 70% dell’estensione passiva
nel 92,6% dei casi di malattia allo stadio I, nel
77,7% dei casi di malattia allo stadio II, nel 71,2%
dei casi di malattia allo stadio III e nel 56,6% dei
casi di malattia allo stadio IV; in uno studio pro-
spettico effettuato da un gruppo di chirurghi della
mano (50) sono stati riportati buoni risultati nel
71% delle dita trattate.

Uno studio condotto sul trattamento delle forme
digitali con PNA (51) ha evidenziato che i risulta-
ti sono meno spettacolari, ma del tutto accettabili
tenuto conto della difficolta a trattare queste forme
anche con la chirurgia classica, confermando co-
munque I’efficacia della tecnica nelle forme pal-
mari e palmo-digitali. Studi su casistiche pit limi-
tate hanno evidenziato un guadagno dell’estensio-
ne delle dita colpite variabile in media da 30° a
70°, per un periodo di follow-up fino a 5 anni (52-
54); uno studio piu recente ha (55) riportato un
guadagno medio immediato dell’estensione del
76%.

Complicanze

Le complicanze (55) dell’intervento di PNA sono

relativamente rare, hanno un’incidenza sovrappo-

nibile all’intervento di fasciotomia classica (56-58)

e dipendono in gran parte dall’esperienza dell’ ope-

ratore nell’esecuzione della tecnica. Sono rappre-

sentate da:

- rottura dei tendini flessori: ¢ una complicanza
estremamente rara (1/1000 dita trattate) (49) se
la PNA ¢ effettuata da mani esperte e compare
in un intervallo di tempo variabile da 1 a 3 set-
timane dall’intervento. Va tenuto presente che
il controllo della posizione dell’ago rispetto ai

tendini ¢ relativamente semplice e si effettua
chiedendo al paziente una flessione attiva del
dito che fa muovere 1’ago se esso si trova all’in-
terno del tendine;

- sezione del nervo collaterale (48, 49), che si
verifica solo nelle forme digitali e si manifesta
con disestesie dell’estremita laterale del dito in-
teressato, che regrediscono in un intervallo di
tempo variabile da qualche settimana a diversi
mesi; tale complicanza ¢ di fatto inesistente nel-
le forme esclusivamente palmari. Anche in que-
sto caso, la presenza del nervo collaterale ¢ se-
gnalata da una intensa sensazione dolorosa
(sensazione di scarica elettrica) del paziente che
permette di evitare il nervo; in ogni caso, la
buona conoscenza dell’anatomia e 1’applica-
zione corretta della tecnica permettono di ri-
durre al minimo questa complicanza (55);

- rotture cutanee (48, 49): oltre all’esperienza
dell’operatore ¢ legata alle condizioni anatomi-
che locali, tenendo conto che spesso la pelle
sovrastante 1’area da trattare puo essere infil-
trata dal tessuto fibrotico dell’aponeurosi pal-
mare e cio determina la formazione di aderen-
ze che possono indebolirsi durante I’intervento
di sezione con 1’ago e rompersi quando viene
applicata la trazione sul dito. Queste aderenze
possono essere primitive o conseguenze di pre-
gressi interventi chirurgici o di ripetuti inter-
venti di PNA.

- Infezioni. L’incidenza di infezioni “benigne”,
senza sequele ¢ dello 0,7% di mani trattate (49);
I’incidenza di infezioni piu gravi (flemmone
delle guaine tendinee) ¢ rarissima se si osser-
vano le norme basilari di asepsi;

- dolore palmare, per il quale il trattamento con
infiltrazioni locali di corticosteroide sembra
aver dato buoni risultati (59).

- Recidive. I’incidenza delle recidive reali non ¢
di facile determinazione dal momento che il tes-
suto patologico non viene eliminato. La per-
centuale di interventi di PNA nei 5 anni suc-
cessivi al primo varia dal 24% al 50% (55).

Sono state segnalate, come complicanze isolate, la

formazione di un neurinoma, la comparsa di algo-

neurodistrofia riflessa (49), episodi di sanguina-
mento (in pazienti in trattamento con dicumaroli-

ci) (55, 59, 60).

Vantaggi

La PNA rappresenta di fatto il solo trattamento del-
la malattia di Dupuytren alternativo alla chirurgia.
Non lascia cicatrici residue ed il suo costo econo-
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Figura 1 e 2 - Risultati immediati di una singola seduta di PNA in malattia di Dupuytren allo stadio Ill (Fig. 1A) ed allo stadio I (Fig. 1B); passaggio
in entrambe i casi allo stadio 0. Prima del trattamento (Figg. TA e 1BA) e dopo il trattamento (Fig. 2A e 2B).

mico e sociale ¢ molto basso sia perché ¢ una tec-
nica che non richiede 1’ospedalizzazione del pa-
ziente, sia perché consente una ripresa lavorativa
immediata e non necessita di riabilitazione post-
chirurgica.

Uno dei vantaggi maggiori di questa tecnica ¢ rap-
presentato dal fatto che in caso di recidiva di ma-
lattia puo essere ripetuta per un numero indefinito
di volte.

Indicazioni

Le forme esclusivamente palmari della malattia di
Dupuytren rappresentano 1’indicazione principale
all’intervento di PNA, ma anche nelle forme pal-
mo-digitali di media gravita, specialmente con de-
ficit dell’estensione limitato alle sole articolazioni
metacarpofalangee, questa tecnica costituisce una
alternativa sicuramente valida alla chirurgia tradi-
zionale (55).

Va tuttavia ricordato che nelle recidive rapide (nei
soggetti giovani) e nelle recidive post-chirurgiche,
o quando esiste una anchilosi articolare, i risultati
possono essere incompleti ed in tali casi I’indica-
zione ad effettuare la PNA ¢ controversa.

Nostra esperienza

24 pazienti affetti da malattia di Dupuytren (22 M,
2 F, eta media 53,5 anni, range 32-71) sono stati
sottoposti ad intervento di PNA. 15 di essi presen-
tavano una interessamento monolaterale, nei re-
stanti 9 erano interessate entrambe le mani. Le ma-
ni colpite dalla malattia erano 33 per un totale di
46 dita coinvolte, di cui le forme esclusivamente
palmari erano 22, le forme palmo digitali erano 24.
Lo stadio di gravita di malattia prima dell’inter-
vento delle dita interessate dalla malattia, secondo

Tabella | - Valutazione pre-trattamento del grado di flessione palma-
re irriducibile delle dita, in base alla classificazione di Tubiana, dei
pazienti affetti da malattia di Dupuytren sottoposti a PNA.

Stadlio di gravita  Grado di flessione Numero
(Tubiana) (deficit totale (Tot = 46)
di estensione passiva)

0 - 9
| 0-45° 11
Il 45-90° 17
Ml 90-145° 9
1% >145° 0
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Tabella Il - Valutazione immediata post-trattamento con PNA del miglioramento dell’estensione. F indicato il passaggio a livelli piti bassi di gra-
vita secondo la classificazione di Tubiana e la riduzione media in percentuale della flessione.

Pre-intervento Post-intervento Miglioramento (%)

Gravita (Tubiana) Flessione media Gravita (Tubiana) Flessione media

Stadio 1 (11) 35° Stadio 0 0° 100%
Stadio 11 (14) 52° Stadio 0 0° 100%
Stadio 11 (3) 70° Stadio | 15° 78,5%
Stadio Il (3) 100° Stadio 0 0° 100%
Stadio Il (6) 110 Stadio | 27° 75%

la classificazione di Tubiana, & riassunto nella ta-
bella I. Abbiamo trattato in totale 37 dita, esclu-
dendo le forme allo stadio O (noduli palmari). Un
risultato immediato eccellente (passaggio allo sta-
dio 0 di malattia con 1 solo intervento) ¢ stato ot-
tenuto per 19 dita trattate e precisamente in tutti i
casi allo stadio I (11) e in 8 allo stadio II.

Il passaggio allo stadio O con piu di un intervento
di PNA ¢ stato ottenuto in 6 dita allo stadio II ed
in 3 dita allo stadio III (con un numero di interventi
variabile da 2 a 3). In 8 dita ¢ stato osservato un
miglioramento sensibile (passaggio allo stadio I da
stadi piu gravi) e precisamente in 3 dita dallo sta-
dio II ed in 6 dita dallo stadio III, con un numero
di interventi variabile da 1 a 3.

La tabella II riassume 1 risultati ottenuti, con il
miglioramento percentuale dell’estensione pas-
siva delle dita rispetto alla visita basale, indipen-
dentemente dal numero di interventi effettuati.
Non si sono verificati casi di rotture tendinee, né
di lesioni nervose e vascolari, né complicanze di
tipo infettivo.

In un solo caso si & verificata una lesione cutanea
di trascurabile entita, guarita spontaneamente me-
diante I’utilizzo di un semplice bendaggio. In 6 ca-
si & comparso un piccolo ematoma post-interven-
to, che si ¢ risolto spontaneamente.

RIASSUNTO

Splint

Lutilizzo di splint, preferibilmente in materiale ter-
moplastico, & raccomandato sia dopo I’intervento
chirurgico classico, sia dopo I'intervento di PNA, in
quanto mantiene I’iperestensione delle dita colpite
ritardando e/o impedendo la possibile ricomparsa di
deformita in flessione (3, 61, 62) evitando la posi-
zione di riposo, con la mano in semi-flessione, che
favorisce il “riformarsi”’ della corda (55).

CONCLUSIONI

La PNA ¢ una tecnica non chirurgica per il tratta-
mento della malattia di Dupuytren, di veloce ese-
cuzione e di basso costo e che comporta un tasso
accettabile di complicanze. Le recidive di malattia
a 5 anni dal trattamento sono di fatto sovrapponi-
bili a quelle osservate con la chirurgia tradiziona-
le. Nonostante i risultati di questa tecnica per il
trattamento delle forme esclusivamente digitali sia-
no meno buoni rispetto alle forme palmari e palmo-
digitali, i dati sino ad ora riportati in letteratura ne
fanno una valida alternativa alla chirurgia tradizio-
nale praticamente in tutte le forme di malattia di
Dupuytren, a condizione che venga praticata da
operatori esperti.

La malattia di Dupuytren ¢ una malattia caratterizzata dalla sclerosi e dall’ispessimento retrattile dell’aponeurosi pal-
mare media che puo portare alla flessione progressiva ed irriducibile di uno o piu dita. Il trattamento piu utilizzato per
la malattia di Dupuytren ¢ 1I’aponeurectomia chirurgica, non essendo stata dimostrata la reale efficacia di alcuna delle
numerose terapie mediche sinora proposte. Una equipe di reumatologi Francesi ha messo a punto una tecnica non chi-
rurgica, la fasciotomia percutanea, di veloce esecuzione, di basso costo e gravata da un tasso accettabile di compli-
canze che nelle forme meno aggressive ha mostrato risultati paragonabili alla chirurgia tradizionale e ne rappresenta
pertanto una valida alternativa.

Parole chiave - Malattia di Dupuytren, trattamento chirurgico, trattamento medico fasciotomia percutanea.
Key words - Dupuytren’s disease, surgical treatment, medical treatment, percutaneous needle fasciotomy.
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