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Artrogriposis multiple congénita:
presentacién de un caso

Por el Dr.:
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Se hace una revision sobre la artrogriposis maltiple congénita. Se destaca la importancia
del tratamiento ortopédico-quirdrgico precoz. Se sefala la dificultad en la alimentacidn
durante la primera semana de vida, hecho éste no informado con anterioridad en la lite-

ratura. Se presenta un caso clinico.

INTRODUCCION

Siendo las malformaciones del esque-
leto las mas comunmente encontradas
en el recién nacido, dentro del grupo de
las llamadas malformaciones congeni-
tas', y encontrandose entre ellas la ar-
trogriposis muiltiple congénita (AMC).
nos parecid de interés motivar la aten-
cién hacia esta enfermedad, que apare-
ce precozmente ya en el periodo de re-
cién nacido.

La AMC designa un sindrome clinico
caracterizado por rigidez articular mal-
tiple, presente desde el nacimiento,
contracturas articulares, ya bien en fle-
xion o en extension, que no evoluciona
después del nacimiento, tiende a ser hi-
lateral; no se encuentra afectada la in-
teligencia generalmente.

El origen es desconocido, es clasifi-
cado por algunos dentro del grupo de
las enfermedades musculares, La mayo-

* Especialista de | grado en pediatria. Hos-
pital General Municipal de Remedios, V. C.

ria de los autores aceptan la AMC como
un signo mas que un sindrome®, El crite-
rio diagnoéstico es puramente clinico,

Existen grandes evidencias en la es-
pecie humana, que la falta de movi-
mientos durante la vida prenatal puede
resultar en deformidades articulares
congénitas, y se plantea que la falta de
movimientos articulares durante el de-
sarrollo embrionario puede ser la causa
de la AMC. Se ha llegado a demostrar,
mediante la experimentacion animal so-
bre embriones de pollo inmovilizados
con curare, que la paralisis del embridn
provocaba la falta de movimientos arti-
culares durante el desarrollo embriona-
rio, dando lugar a cambios articulares
similares a los que se observan en la
AMC®

Por lo antes expuesto, también en la
especie humana se acepta que el movi-
miento temprano intradtero es necesa-
rio para un normal desarrollo de las
articulaciones; se senalan causas me-
canicas, neuroldgicas ¥ musculares que
provocan inmovilizacidn intradtero, e in-
terfieren con el desarrollo normal.



Entre las causas mecanicas capaces
de interferir restringiendo el movimien-
to intraitero, tenemos el incremento de
la presion mecanica o hidraulica (Ejs.:
polihidramnios, oligohidramnios), posi-
ciones viciosas intradtero. Browne' ha
demostrado que la malposicion fetal
restringe los movimientos de las extre-
midades.

Se citan como causas neuroldgicas o
musculares que interfieren el normal
movimiento articular intradtero, enfer.
medades de las células del asta ante-
rior de la médula (enfermedad de Werd-
nig-Hoffmann)., infecciones del Sis-
tema MNervioso Central del embridn, en-
fermedades degenerativas, etc”

Como senalamos anteriormente, en
la AMC no se encuentra afectada la in-
teligencia generalmente, como pudiera
inferirse por el aspecto de estos ninos,
que a veces impresionan como impedi-
dos mentales, habiéndose realizado es-
tudios gue arrojan cocientes de inteli-
gencia dentro de limites normales en
estos casos®,

COMENTARIOS

Por lo general la AMC afecta varias
articulaciones: en las extremidades su-
periores son frecuentes las contractu-
ras en flexion o en extension al nivel
del codo; en las manos: desviacién cu-
bital, manos zambas, dedos flexionados.
En las extremidades inferiores: contrac-
turas de caderas, rodillas en flexidén o
en extension, pie zambo o deforme, Pue-
de hallarse la AMC al nivel solamente
de los pies, origindndose el pie varo
equino, o deformidad en talo valgo, que
es muy resistente al tratamiento. Como
afecciones asociadas a la AMC se han
obhservado: aracnodactilia, sinostosis de
los huesos craneales, luxacidn congé-
nita de la cadera, ausencia o estado ru-
dimentario de las rétulas con depresidn
de la piel sobre éstas, y muy caracte-
ristico de esta entidad el hallazgo de
depresidn de la piel (fosita) sobre la
apdfisis estiloides del cubito.

Se ha descrito en estos casos cierta
brillantez de la mirada®

Ta

Las principales causas de muerte que
se ha informado por AMC han sido de-
hidas a las infecciones respiratorias®.

En la anatomia patolégica nos en-
contramos engrosamientos y falta de
elasticidad de las capsulas articulares,
grandes cambios musculares con atro-
fia, fibrosis, e infiltracion adiposa, acor-
tamiento muscular, que parecen ser la
causa de la inmovilidad articular: actual-
mente se considera que la alteracion
primitiva recaeria en el sistema muscu-
lar, por lo que Campbell plantea que los
hallazgos al nivel articular son secun-
darios® 1%,

En 17 casos autopsiados, se revela-
ron gran variedad de hallazgos al nivel
del sistema muscular®.

En cuanto al tratamiento es necesario
el apoyo a los padres afectados psiqui-
camente, lo que se logra de manera
muy eficaz. Se les explica que la en.
fermedad no es evolutiva, que con un
régimen terapéutico en el cual su coo-
peracion es indispensable, pusden me-
jorar estos ninos; debe hacérseles sa-
her gue la inteligencia no esta afectada
generalmente y que ademas la afeccion
no es hereditaria, lo que hace ganar el
interés por la recuperacion de estos en-
fermos, que de no lograrse, los llevaria
a la invalidez absoluta con total depen-
dencia del medio; por el contrario, con
un tratamiento precoz y adecuado, pue-
den obtenerse extremidades que permi-
tan al paciente cubrir sus necesidades
elementales como deambular, vestirse
v alimentarse por medios propios. Es de
obsarvar, claro esta, que un tratamiento
precoz es mas beneficioso en mejorar
la funcion y recuperar la deformidad.

Al comienzo del tratamiento se proce-
de con fisioterapia de las articulaciones
contracturadas, con ejercicios de estira.
miento, precozmente, desde la temprana
edad del recién nacido, para luego cuan-
do estos ejercicios no surlan efecto,
comenzar con el enyesado de las articu-
laciones, con lo cual puede lograrse
corregir ¢! defecto, de lc contrariv la
cirugia estara indicada,
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Se preconiza el tratamiento quirdrgico
de toda alteracion de miembros infe-
riores que interfiera con el comienzo de
caminar antes de los 18 meses de edad.

La correccion quirurgica de las arti-
culaciones de los miembros superio-
res se realiza con posterioridad a la de
los miembros inferiores, y el resultado
de éstos es menos satisfactoria.

Las técnicas recomendadas se salen
del marco del presente trabajo; se han
recomendado entre otras: osteotomias,
transferencias de tendones, fijaciones
articulares, liberaciones musculares ¥y
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Figuras 3 y 4. Fotogralias detellades de

RGP
EMEAO-FEBRERCY, 1350

tendinosas. reduccidon de luxaciones,
artrodesis, desarticulaciones, etc.

Es de suma importancia la valoracion
de la articulacion de la cadera, en don-
de la limitacion articular de la misma,
si esta afectada a su vez por la AMC,
se hace dificil distinguir de la luxacidn
congénita que frecuentemente conco-
mita v que requiere tratamiento precoz.

Debe darsele importancia simultanea
al tratamiento de las infecciones respi-
ratorias que pueden presentarse, al ser
éstas la principal causa de muerte en
25t0s casos.
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manos vy pies donde observamos: desviecion
cubited de los moenes, Jedos Mexionados, aracnodactilia, fosita cubital.
Pios varo equing bifateral
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Figura 5. Donde se observe clerta brillantes
en la mirada, descrita en estos cagos.

Hemos tenido la oportunidad de ob-
servar en dos casos de AMC en el pe-
riodo de recién nacido, dificultad para
la succién y deglucién, al extremo de
tenerse que mantener la alimentacion
por sonda durante la primera semana
de vida; gradualmente se han ido recu-
perando dichas funciones: este hecho
no se ha informado anteriormente en la
literatura,

Presentacion de un caso
Resumen de la Historia Clinica No. 111542, del

hospital General Municipal de Remedios, Villa
Clara.

SUMMARY

M. P. G, del sexo femening, de la raza blanca.
Recién nacido con un peso de 2700 gramos.
producto de cuarto embarazo a término. Con-
sanguinidad: los padres son primos,

Refiere la madre que no ze le mowvia en el
vientre. MNace mediante cesdrea por presentar
posicion transversa; se mantiene en oxigeno los
primeros seis dias por cianosis: se alimentd &
través de sonda durante los primeros 8 dias
porque presentaba dificultad en la succién y
deglucién.

Al examen lisico: los aparatos respiratorio ¥
cardiovascular no mostraron alteraciones.

Soma: contracturas articulares moltiples.

Miembros superiores: contractura en  aduc-
cion de ambos hombros: contractura en semi-
flexion de ambos codos: desviacion cubital de
las manos, manos rxambas, dedos flexionados vy
aracnodactilia,

Miembros inferiores: contractura de las ca-
deras, rodillas contracturadas en  semiflexion;
pie varo equino bilateral (figuras 1, 2. 3. 4).

A los nueve dias de nacido se le da el alta
con un peso de 2 780 gramos: se sefala que no
se empled antibidticos durante su estancia en
el servicio de neonatologia.

A loz 5 meses ingresa por bronconsumonia,
que cedid al tratamiento con peniciline y kana-
micina durante 8 dias. El desarrollo psicomotor
2 esta edad era normal. Se le realizd electro-
encefalograma con trazado normal,

A los T meses de edad se le realiza examen
oseo mediante Rx. Se demuestra una edad osea
normal, existe retardo en la aparicién del ng-
cleo epifisario de la cabera femoral izquierda,
compatible con posible digplasia o luxacién con-
génita de la cadera, que no habia sido detecta-
da clinicamente hasta el momento. A esta edad
la paciente ha levado tratamiento ortopédico
con ejercicios de fisioterapia para las deformi-
dades de las manos: no se detectaron trastor-
nos del tono muscular; se observa cierta bri-
llantez en la mirada (figura 5).

Gonzdler Delgado, J. B. Arthrogryposis multiplex congenits. A case report, Rev Cub

Ped 52: 1, 1980.

Arthrogryposis multiplex  congenita is reviewed. The importance of early orthopedic-
surgical treatment is stressed. Feeding difficulty during the first week of life, a fact
which has not been previously reported in literature, is pointed oul. A clinical case is

reported.
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RESUME

Gonzdlez Delgado. J. B. Arthrogrypose congénitale multiple: & propos d'un ces. Rev Cub

Ped 52: 1, 1980,

L'auteur fait une revue portant sur l'arthrogrypose congénitale multiple. 11 souligne |'im-
portance du traitement orthopédique-chirurgical précoce. D'autre part, il signflle la dif-
ficulté dans 'alimentation au cours de la premigre semaine de vie, fait qui n'a pas éte
rapporté auparavant dans la littérature médicale. Il présente un cas clinique.
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