medigraphic Artomigs

ARTROGRIPOSIS DISTAL CON AFECCION
UNICAMENTE EN MIEMBROS TORACICOS

Dr. Luis Nualart Hernandez *,Dr. Roman Capdevila Leonori **,

Dr. Guillermo Pons Carrera

TRE

* Subdirector Médico del Hospital Shriners para Nifos Cd. de México.
** Adscrito del Hospital Shriners para Nifios Cd. de México.
*** Jefe de residentes del Hospital Shriners para Nifios Cd. de México.

RESUMEN

El grupo [ de [a artrogriposis o amioplasia es el ipo mas comin
en 1a prictica clinica;, algunos tienen afeccion anicamente en
extremidades inferiores, olros en las cualro extremidades, Es atn
mis rara , la ateccion anicamente en migmbros toracions.

El abjetiva de este articulo es diferenciar las deformidades en
la artrogriposis con afeccidn dnicamente en miembros toricicos,
valorando su tratamiento v evolucion.

Se revisaron 200 expedientes desde Dhciembre de 1982 a
Diciembre de 1998, Encontrando 11 pacientes, con una edad
promedio de 13.6 afios, siendo seis femeninos y cinco masculinos
que presenla una frecuencia de afeccion anicamente en
extremidades superiores de 5.5 % con mayor frecuencia en el sexo
femenino con 1.2: 1, Presentan la carackeristica de ser deformidades
simétticas; siendo mds afectada la mano, en segundn lugar el codo
¥ finalmente el hombro. El tratamiento lo clasificamos en
conservador, aplicado en nifios pequenos a base de Lerapia
ocupacional y férulas para apertura de primer espacio en posicion
funcional, v el tratamiento quirirgico consistente principalmente
en apertura de primer espacio con colgajo dorsal y liberacion de
las comptodactilias; siendo esles dos Gltimos los mas empleados
para lograr un mejor funcionamiento en las actividades cotidianas.

Falabras Clave: Miembro toracico, Artrogriposis.

INTRODUCCION

La artrogriposis distal constituye el HEEUT’I{l o cuadro
en una gran categoria de pacientes con contractura
congénita maltiple articular, afecta las extremidades
tanto superiores como inferiores, predominando en las
articulaciones de manos y pies ',

El principal factor de la artrogriposis es la
disminucion de los movimientos fetales (aguinesia)
restltado de una anormalidad fetal o materna, aunque
la embriogénesis de las articulaciones es normal, A la
falla de movimiento fetal se asocia un acumulo de
tefido conective que se desarrolla alrededor de [as
articulaciones, fijandolas y agravando las contracturas.
Las anormalidades neuropdticas son las causa mas

SUMMARY

Croup | amioplasia or arthrogryposis is the most common in
the orthopeadic prackice. The afection may involve only the lower
limbs, the four limbs or, in fewer cases only the upper limbs,

The purpose of this paper is to diferentiate only upper limb
affections and evaluale their treatment and evolution,

We reviewed two hundred cases [rom December 1952 to
[recember 1998 with only ¢leven cases with upper limhb afection;
the average age was 13.6 years old with six female, and five male
patients. We found that the upper limb contracture frequency was
5.5% with a slightly higher incidence in female patient 1.2: L.

We classify the treatment in non surgical with the wse of
upper limb therapy and aplication of orthosis in children and
surgical, omwhich we performed a first web release with dorsal
flap for the adducled thumb and release of camptodactily, both
precedures were the most common te ebtain an improvement
of daily activity functinns.

KEY WORDSE: Upper limb, Amioplasia, Arthrogryposis.

comiin de [a aquinesia fetal v se pueden localizar en el
cerebro, medula espinal, nervies periféricos 0 una
combinaciom por falta de madurez y desmielinizacion
de los nervios. Las anormalidades musculares aisladas
son raras, pero si asociadas con miopatias congénitas
o desordenes milocondriales. Las anormalidades del
tejido conectivo se han observado en la displasia
distrofica. Las enfermedades maternas que se
relacionan con las contracturas maltiples congénitas
son: el dtero bicornio, esclerosis miltiple, miastenia
grave, hipertermia materna durante ¢l primer trimestre
del embarazo, alcoholisme vy drogadiccion, o
infecciones durante |a gestacion, como rubéola, virus
coxakie y entero virus <.

Los avances recientes en el diagnostico molecular
mencionan que la artrogriposis es uno de los
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Figuralayb. Pulgar aducto y camptodactihia del 7, 4° v 5° dedo de mano bilateral.

componentes de un niimero de sindromes genelicos;
pudiéndose heredar en uno de los siguientes patrones:

1.- Autosdémico dominante con afeccion en el
cromosoma 9, en donde ¢l riesgo de recurrencia para la
descendencia es del 507 ( artrogriposis distal tipo 1 ).

2.- Autosdomico recesivo en donde el riesgo de
recurrencia es de 257% y ambos padres son portadores
del gen para una alteracitn especifica: Sindrome de
COFS ( Cerebro - oculto - facio - skeletal ) v Sindrome
de Pterigion miltiple ( tipo Escobar ).

3.- Recesiva ligada al cromosorna X. Todas Jas
hijas de varones afectados seran portadoras, sus hijos
varones lendrdn el 50% de probabilidad de estar
afectados v las hijas tendrédn el 509% de probabilidad de
ser portadoras como lo s la madre .

4.- Esporadico, en donde puede haber una
recurrencia muy baja o no haberla.

5.- Herencia mitocondrial, la cual tiene un
riesgo mucho mayor de recurrencia.

Sin embargo, si la artrogriposis ocurre en un caso
aislado sin ninguna causa conocida, el riesgo de
recurrencia es de un 5 a 8% ©“.

La clasificacion de la artrogriposis se puede
determinar en tres grandes grupos, .

Grupo L- Alteracion principalmente en
extremidades.

Grupo I1.- Alteracion en las extremidades y
otras partes del cuerpo.

Grupo I1.- Alteracion en las extremidades v en
el sistema nervioso central.

El grupo I de la artrogriposis o amioplasia es el tipo
mas comiim en la préctica clinica, con una frecuencia de
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uno por cada 10,000 nacidos vivos, estando por arriba
de la tercera parte de los demds casos de artrogriposis.
Los individuos con este tipo de afeccion cuentan con
inteligencia normal y algunos tienen afeccion
tinicamente en miembros inferiores v ain mas raro con
afeccion anicamente en miembros superiores “, De
acuerdo con Matthias ""; Swinyard y Mayer encontraron
en una serie de 70 pacientes el 577 con éste tipo, el 467
en las cuatro extremidades v el 11% solo en extremidades
superiores; Rompe encontrd de 29 pacientes 69% del
grupo I, el 530'% con afeccion de las cuatro extremidades
y el 10% solo en extremidades superiores. Dentro de
este grupo |, distinguiéndose como artrogriposis distal,
s¢ encuentran determinados los diferentes tipos de
afeccion =

Tipo L- Dedos supraductos, con desviacion cubital

Tipo la.- Estatura baja, con paladar hendido.

Tipo 1lb.- Ptosis, oftalmoplejia, rigidez muscular.

Tipo Ilc.- Labio v paladar hendido.

Tipo Ild.- Escoliosis.

Tipo le.- Trismus.

En este tipo de artrogriposis, la afeccion de las
extremidades superiores es simétrica. El hombro esta
en rotacién interna v en aduccion, el codo E:I__f
extension, el antebrazo pronado, la mufieca v ded 1?|
en flexion y la masa muscular hipoplasica con
reemplazo por tejido fibroso . De acuerdo con
Matthias, Rompe reporta que no hay en si una.
limitaciom en la articulacion del codo, sino
misculo del biceps se encuentra débil y en estas
condiciones el paciente no es capaz de flexionar el
codo y llevar la mano a la boca en forma activa .
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La clave del tratamiento funcional v rehabilitaciéon
se enfoca al codo ya que la contractura en extension
del mismo obliga a los nifios a ser dependientes para
realizar sus actividades de la vida diaria. segin
reportes de Matthias *; Palmer y McEwen
recomiendan el uso diario de férulas ortésicas
empezando desde los tres meses de edad, reportando
una mejoria en la movilidad del codo de 38% (arco
de movilidad 25-105° a 15-125°) y en la mufieca una
movilidad de 43% (arcos de movilidad de 25-60" a
20-70°) en un grupo de 63 pacientes, iniciando el
tratamiento a partir de los 18 meses.

El objetivo de este articulo es diferenciar las
deformidades de la artrogriposis y afeccidn a
miembros tordcicos Gnicamente y valorar su
tratamiento y evolucion.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron doscientos expedientes en el Hospital
Shriners para Ninos en la Ciudad de México; de
Diciembre 1982 a Diciembre de 1998, realizando un
estudio retrospectivo, longitudinal v observacional.
Los criterios de inclusion fueron pacientes con
artrogriposis distal tipo 1, con afeccion Gnicamente
en miembros tordcicos, diagnosticados en nuestro
hospital dentro del periodo antes mencionado, Dichos
pacientes fueron valorados de acuerdo a los criterios
de Hall *; del grupo 1 en la clasificacién de la
artrogriposis, con afeccién simétrica en las
extremidades. La diferencia de dicha clasificacion con
nuestros pacientes en que excluimos todos aquellos
que presentaban afeccion en miembros pélvicos. Se
incluyeron 11 pacientes con un rango de edad de 2.3
a 15.6 afios, con un promedio de 13.6 arios siendo 5
masculinos v 6 femeninos.

La frecuencia de afeccion de cada articulacion se
ha encontrado Ginicamente en manos en 6 casos, 3
casos en combinacion codos vy manos, un caso en
combinacion hombros y codos v con la afeccion de
manos, codos v hombros encontramos un sélo caso.
En todos las pacientes la afeccién en extremidades
superiores fue simétrica, aunque la severidad de las
contracturas era variable entre un lado y el
contralateral. Las detormidades en la mano son
principalmente pulgar aducto en 8 pacientes,
camptodactilia v clinodactilia de 2° a 5° dedos en 6
pacientes (fig. 1A - B), muneca en flexion de 2
pacientes, afeccion en codos con limitacion para la
flexion en 6 pacientes, principalmente en uno de ellos

por disminucién en la fuerza muscular del biceps con
3/5, el resto de los pacientes con un promedio en los
arcos de movilidad con tlexion de 115° y extension
de -25° y en hombros con limitacién para la abduccion
y rotacion externa en 2 pacientes. Un paciente fue
manejado quirGrgicamente con apertura de ler
espacio y liberacion de camptodactilia de 3ro v 4to
dedos en forma bilateral a los 7 afios de edad y uso
de férulas en posicion funcional de manera
postoperatoria (PO) y terapia ocupacional (TO)
postoperatoria, con un dngulo intermetacarpiano
entre 1 v 2 mano derecha de 247 preop. vy en mano
izq. de 26° preop. Otro paciente requirid apertura de
ler espacio con colgajo dorsal en mano izq. con 25°
de dngulo intermetacarpiano de 1° v 2° a los 15 afos
ffig_ 2A, By C)y férula en el PO para apertura de ler
espacio. El tercer paciente operado se manejé con
apertura de ler espacio y liberacion de camptodactilia
4" dedo mano izq. a los 6 afos de edad, también
utilizado térula en posicién funcional v TO de manera
postoperatoria.

RESULTADOS

En nuestro estudio encontramos que la frecuencia
de presentacion en la artrogriposis distal con afeccion
inicamente en miembros tordacicos es de 6%, con una
mayor en el sexo femenino de 1.2: 1.

El rango del dngulo intermetacarpiano del ler y 2do
dedos fue de 24° a 407, la contractura en flexion de las
articulaciones interfalangicas proximales con un rango
de 20 a B0 grados, el arco de movilidad en flexo-
extension de mufeca de 700 a 100 grados, abduccion 90
a 95 grados y rotacion externa de 30 grados. El uso de

Figura 2a. Planeacion de la apertura de primer espacio con colgajo
darsal,
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Figura 2b. Elevacion del colgajo dorsal, observando mitseulo dorsal
interdsen de 17 dedo.

Figura 2c. Liberacidn de la porcién del misculo aductor del

primer dedo.

las extremidades superiores se encontréd limitado
principalmente en mano para los movimientos de
presion y oposicion, en codo a la flexion y en hombro a
la flexion, abduccion y rotacion externa.

Después del tratamiento quirtirgico, la ganancia en
el arco de movilidad para la abduccién en el dngulo
intermetacarpiano del 1° v 2° dedos fue de 25% a 30°
aproximadamente en los tros pacientes operados de
apertura de primer espacio (fig. 3), el uso de [as férulas,
va sea en posicion funcional o con aperlura del ler
espacio (fig.4}, tue a partir de [as 2 semanas de PO, asi
coma la TO), Los dos pacientes operados de liberacion
de camptodactilia fueron del 4to dedo bilateral en el
primero e izquierdo en el segundo con una contractura
de B0° en ambos al examen preoperatorio. ks importante
comentar que los lres pacientes que requirieron
tratamiento quirGrgico hasta este momento, presentan
afecciom Ginicamente en las manos. Los demas pacientes

han sido manejados, por el momento, a base de TO y
fisioterapia,

Las férulas consistieron principalmente de dos tipos;
una en posicion funcional con 10 = 157 de dorsiflexion
de la muneca, apertura del ler espacio y las
articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas con
minima flexion; la segunda, para apertura de ler
espacio, se utilizo principalmente después de la cirugia
en los pacientes que la requirieron y Gnicamente se
indico férula para apertura de primer espacio bilateral
como tratamiento inicial en un paciente que se acepto v
diagnostico al ano de edad .

DISCUSION

De a nuestra revisitn, la frecuencia de afeccitn
anicaimente en miembros tordcicos fue de un 5.5% y en
la literatura revisada se presentd de un 40 hasta un 88
por ciento . En los 11 casos que reportamos, la afeccion
de las manos fue la mas frecuente con un 547% y dentro
de éstas, las deformidades mas [recuentes que
encontramos son: pulgar aducto con 77%, contracturas
en flexion en articulaciones interfaldngicas de los dedos
con 53% v en la contractura en flexién de la muneca
con el 18%, a diferencia de lo que reportan Karuo, et al
", Solo se distinguen dos tipos de deformidad en mano
como son el pulgar aducto un 344% v la contractura en
tlexion interfalingica de los dedos con un 31%; en
cuanto a la afeccion en codos v hombros nosotros
encontramos que ambas se encuentran combinadas con
la ateccion en manos, tentendo un 33% de ateccion en
codo v un 9% de afecciom en hombro. Sakai, et al @/
reportaron un caso de contraclura en extensiom de la
articulacidén metacarpofalangica de 5° dedo bilateral
como Gnica manifestacion y como un nuevo subgrupo
en la artrogriposis distal. Matthias et al ¥ refiern un 877%
de ateccion en hombro y un 100% de afeccion en codo.
Las deformidades v contracturas que encontramos las
manejamos de dos formas: qurargica o
conservadoramente, siendo inicialmente el manejo
conservador a base de fisioterapia v férulas en oche
pacientes, de los cuales cuatro van a requerir tralamiento
quiriargico aungue este atin no se ha realizado, v los
otro cuatro presentaron mejoria en su evolucion
desarrollando actividades bidsicas independientes; tres
pacientes requirieron tratamiento quirirgico de primera
intencidon debido a la severidad de fas contracturas, el
cual consistié en la liberacion de tejidos blandos para
las contracturas en flexion interfalingicas de los dedos
[campmdacﬁlia}, para ¢l pulgar aducto mediante Z-
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plastia v en cuanto al codo solo un pacente programado
para flexoplastia (Steindler) por una evolucion térpida
en la fuerza muscular del biceps 3/5 al tratamiento
comservador. En cuanto a mufieca y hombro no ha sido
necesario el tratamiento quirtirgico debido a que los
pacientes se encuentran bien adaptados para desarroliar
sus actividades tales como comer, higiene y escribir.
Kazuo, et al *' recomiendan el manejo quiriirgico a una
edad promedio de 6.2 afos, consistiendo en Z-plastia
del primer espacio al pulgar aducto """, para la
confractura en texion de las metacarpotalangicas la
transferencia de los misculos intrinsecos cubitales a
radiales v osteotomia de los metacarpianos, para las
contracturas en flexion de las interfalingicas sugiere
unicamente |a liberacidn de los tejidos blandos, siendo
esta de primera instancia va que las deformidades con
el iempo son mas severas. Matthias, et al "' mencionan
que el tratamiento conservador por medio de
fisiotcrapia en las manos es (til para la funcidn e
independencia de los pacientes, es preferible la terapia
ocupacional v que inicie tratamiento ortopédico a partir

]

de los cuatro anos; Williams, eta mencionan que el
tratamiento conservador puede ser a base de un
programa intensivo de ejercicios o por una serie de
envesados correctivos, aunque segiun su experiencia,
para las deformidades en el codo no han tenido buenos
resultados con este manejo; como tratamiento
quirirgico sugiere en fas grandes articulaciones como

son el hombro, con la osteotomia desrotadora de

hiimero; en el codo sugiere la tricepsplastia, la
transferencia del triceps, la tlexoplastia (Steindler) v la
transferencia del pectoral mayor; en la muneca sugiere,
después de la madurez Gsea, la artrodesis, una vez que
no es posible la transferencia tendinosa v antes de la
madurez una estabilizacidn mediante escarificacion de
los huesos del carpo y radio y la correccion de la
articulacion mediante un clavillo intramedular
atravesando el radio y el tercer metacarpiano.

En nuestra serie encontramos que los casos de
amioplasia que presentan afeccion anicamente en
miembros toracicos, la deformidad es bilateral y
simétrica, siendo de menor intensidad que en aquellos
pacientes con afeccidn en las cuatro extremidades. La
aclitud en hombros es en aduccion y rotacion interna
con limitacion para la abduccion vy flexion del mismo,
en cuanto al codo con ligera contractura en flexion y
disminucién importante de la fuerza muscular del
biceps, lo cual limita la flexion activa del codo, siendo
necesario aducir el brazo sobre el brazo contralateral v
flexionar el cuello hacia él mismo para llevarse el
alimento a la boca o apoyar el brazo en el borde de la
mesa. La mano =e encuenira pr-:rnada con contractura
en flexion de la muneca, asi como el pulgar aducto y
contractura en flexiom de la articulacion interfalangica
proximal principalmente del 3%, 4° v 5°. dedos, siendo
caracteristica la afeccidén simétrica en miembros
tordcicos, aunque la severidad de las deformidades
pueden ser distintas.

Figura 3. Postoperatonio inmediate rotando el colgajo dorsal
hacia el palmar.

Figura 4

Férala para apertura de primer espacio
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