
Acta Ortopédica Mexicana 2006; 20(5): Sep.-Oct: 214-216

214

edigraphic.com

Reporte de caso

Síndrome de Escobar o pterygium múltiple congénito.
Reporte de un caso
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RESUMEN. El síndrome del pterygium múltiple
congénito fue descrito por primera vez por Bussie-
re en 1902 y en 1978 Víctor Escobar describe todas
las características de este síndrome por lo que ac-
tualmente se conoce como síndrome de Escobar. Es
una entidad autosómica recesiva que aún no se co-
noce la fisiopatología. Para el diagnóstico diferen-
cial se toma en cuenta: artrogriposis múltiple con-
génita, pterigyum poplíteo, pterygium aislado. El
tratamiento se basa fundamentalmente en la fisiote-
rapia y cirugía. Existen mundialmente 100 casos
reportados por lo que reportamos este caso.
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SUMMARY. Multiple pterygium syndrome was
first described by Bussière in 1902; in 1978 Víctor
Escobar described fully this syndrome, which is
currently known as Escobar syndrome. It is an au-
tosomal recessive disorder whose pathophysiology
is still unknown. The following entities should be
considered when making the differential diagno-
sis: multiple congenital arthrogryposis, popliteal
pterygium, and isolated pterygium. Treatment
consists basically of physical therapy and surgery.
A total of 100 cases have been reported and this is
why we report this case.

Key words: arthrogryposis, joint, contracture,
abnormalities.

Introducción

El síndrome de pterygium múltiple congénito se descri-
bió por primera vez por Bussiere en 1902, Frawley en
1925 describió las características de este síndrome y en
1978 Víctor Escobar estudio de manera más completa los
detalles y características de este síndrome por lo que ac-
tualmente lleva su nombre.

Es una entidad muy rara, existen 100 casos reportados
en el mundo1 por lo que nos motiva a reportar este caso.

Reporte de caso

Paciente masculino de 14 años con antecedentes de
presentar contracturas múltiples al nacimiento, es conside-
rado como síndrome de Down y después de un análisis por
el comité genético se diagnostica artrogriposis múltiple
congénita, motivo por el que antes de los cuatro años de
edad se le realizan las siguientes cirugías: hernioplastía
inguinal bilateral, revisión de astrágalo izquierdo, de-
flexión de rodilla y cadera izquierda en otra institución.

Acude a nuestra institución a los cinco años presentan-
do las siguientes características. Contractura en flexión de
caderas, rodillas 70° y codos 30°, camptodactilia cutánea,
disminución del primer espacio en ambas manos, criptor-
quidia y pies en mecedora bilateral. En nuestra institución
se coincide con el diagnostico de artrogriposis múltiple
congénita y se le practican las siguientes cirugías:

Diafisectomía femoral con capsulotomía posterior más
“z” plastía de la rodilla derecha a los 5 años, apertura del
primer espacio de mano derecha a los 6 años, apertura del
primer espacio de mano izquierda a los 7 años y a los 11
años orquidopexia.

Artemisamedigraphic en línea

http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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Acude nuevamente a control a los 14 años donde se
observa paciente lúcido consciente con capacidad inte-
lectual normal, con los siguientes hallazgos:

Fascies inexpresiva, implantación baja de las orejas, im-
plantación baja del cuero cabelludo, párpados edematosos,
epicanto, hipertelorismo, mandíbula en punta, pterigyum
coli alar y anterior, xifoescoliosis, pterigyum en axilas y co-
dos con contractura en flexión de 35°, camptodactilia cutá-
nea y con un adecuado primer espacio en ambas manos pte-
rigyum en rodillas con contractura en flexión de 30°, ambos
pies en mecedora (Figura 1).

Por las características clínicas descritas se realiza un es-
tudio clínico bibliográfico. Replanteando el diagnóstico
de artrogriposis múltiple congénita a síndrome del pteri-
gyum múltiple o síndrome de Escobar.

Discusión

El síndrome de Escobar o síndrome del pterigyum múlti-
ple, es un desorden raro caracterizado por dismorfia general,
aspecto inexpresivo o falta de emoción, pterygium coli la-
teral y anterior en cuello, pterigyum en axilas, codos,
camptodactilia, sindactilia cutánea y pulgares flexionados,
xifoescoliosis, contractura en flexión de rodillas e ingle por
pterigyum y pies en mecedora. Y puede estar acompañado
en algunas ocasiones con luxación de cadera, ausencia de
rótulas, hernias inguinales, platispondilia, espina bífida
oculta y criptorquidia2-4 (Figura 2) con inteligencia normal.

Este síndrome se hereda de forma autosómica recesiva.
Aún no está definida la etiología y fisiopatología, se sugie-
re como un desorden neuromuscular, sin embargo los estu-

Figura 2. Comparación de nuestro caso con el descrito por el atlas de malformaciones congénitas.

Figura 1. Características clínicas del paciente.
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dios de electromiografía y velocidad de conducción resul-
tan normales, los estudios patológicos de biopsia muscular
muestran la presencia de degeneración muscular y desorga-
nización de miofibrillas y los estudios inmunohistoquími-
cos e inmunofluorecentes no muestran una reacción especí-
fica.2 Aún no se sabe qué conlleva a la deformidad, el hueso
o los tejidos blandos, posiblemente las deformidades de te-
jidos blandos, ocasione fuerzas deformantes al tejido óseo.5

Este síndrome frecuentemente se confunde con el síndrome
de artrogriposis múltiple congénita, como también tenemos
que considerar el pterygium aislado y el pterygium poplíteo.

En cuanto al tratamiento ortopédico, Richard E (1992)6

con 5 casos tratados y estudiados, propone las siguientes
recomendaciones:

Considerar en cada paciente la deformidad específica,
la edad y la actividad funcional para poder lograr un trata-
miento exitoso.

En las deformidades de miembros torácicos los resulta-
dos de cirugía son similares a los de fisioterapia por lo que
enfatiza un adecuado y estricto programa de fisioterapia.

En contracturas de cadera menor a 30° un tratamiento
conservador con fisioterapia.

En contracturas de rodilla de 25° o menos sin limita-
ción para deambular el tratamiento es conservador con
ejercicios de alargamiento.

Contracturas de 25° a 90° las opciones de tratamiento
son fisioterapia, “z” plastía, escisión de la banda fibrosa e
incluso alargamiento de todas las estructuras hasta donde
nos permita el paquete neurovascular para después aplicar
yesos seriados de 6 a 8 semanas.

Contracturas de 90° o más considerar la artrodesis o la
desarticulación.

Para el tratamiento de pies en mecedora Coleman su-
giere el siguiente esquema: antes de los 6 años tratamien-
to de partes blandas, más de 6 años artrodesis subastragali-
na (tipo Grice) y más de 12 años triple artrodesis.
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