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Definicion

El sindrome artogrifético miltiple congénito es una
manifestacién neurolégica y/ o miopdtica, de etiologia
desconocida, no progresiva caracterizada por una dismi-
nucién del desarrollo muscular, acompafiada por defor-
midades articulares severas, y rigidez capsular y periarti-
cular 121323

El término deriva de dos vocablos griegos: artro (arti-
culacién) y grifosis (curvado o angulado).

Introduccion

Hay que tener en cuenta que el término artrogrifosis no es
un diagndstico etiolégico, sino que comprende un conjunto
de signos y sintomas que responden a varias patologfas.

Se describieron como artrogrifosis diversos cuadros de
deformidades articulares, por lo que es de suma impor-
tancia conocer la heterogeneidad del trastorno y diferen-
ciar las diversas contracturas congénitas articulares, ya
que cada entidad posee un fondo genético y una evolu-
cidn natural distintos, que motivan diferentes modalida-
des de tratamiento.

Un diagnéstico correcto es esencial para programar la
estrategia de tratamiento.

Una vez establecido el diagnéstico, el tratamiento debe
realizarlo un equipo multidisciplinario entrenado en el
seguimiento de estos pacientes.

Incidencia

Es una patologia muy rara. Se da en aproximadamente
un 0,03% de los recién nacidos vivos.
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Patogenia

El defecto se instala en la unidad motora del sistema
nervioso central (células del asta anterior, raices nervio-
sas, nervios periféricos, placa neuromuscular, musculo) y
produce debilidad severa en los movimientos articulares
durante la vida fetal.!-

Este déficit es lo suficientemente importante para pro-
ducir inmovilidad articular y establecer trastornos en las
distintas etapas del desarrollo del sistema osteoarticular.’

La inmovilizacién persistente no sélo mantiene las
contracturas musculares sino que favorece la deformidad
articular.!! De acuerdo con la localizacién de la noxa
existen dos formas anatomoclinicas: la forma neuropiti-
cay la forma miopitica.” La forma neuropitica es la mds
comun (90% de los casos). En cambio, la forma miopati-
ca se da en sélo el 10% de los pacientes.??

Otro posible factor etiolégico que puede producir limi-
tacién de la movilidad intrauterina son las alteraciones
histol6gicas en el tejido conectivo que provocan bloqueos
mecanicos en la movilidad articular.?* La alteracién espe-
cifica se localiza en las fibras de coldgeno e interfiere en
el desarrollo normal de los tendones, los huesos y el car-
tilago articular. Estas alteraciones pueden producir fibro-
sis y contracturas articulares. Ionasescu ha demostrado
un aumento en la sintesis del coldgeno en pacientes con
artrogrifosis. Otros autores observaron un aumento simi-
lar en el tejido fibroso de los misculos, ligamentos, fas-
cias musculares e inserciones tendinosas en fetos recién
nacidos con artrogrifosis.!”

Dentro de las etiologias mecdnicas que producen limi-
taciones de los movimientos intrauterinos fetales existen
también causas uterinas (miomas, malformaciones), ban-
das amnidticas, embarazos gemelares y episodios de oli-
goamnios.?

Clasificacion

En la actualidad utilizamos la clasificacién propuesta
por Hall: !4

Grupo I: Patologia que involucra las extremidades.

Grupo II: Patologia que involucra las extremidades y
otras dreas corporales.
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Grupo III: Patologia que involucra las extremidades y
disfuncién del sistema nervioso central.

Grupo I: Patologia que involucra las extremidades.

a. Amioplasia.

b. Artrogrifosis distal.

La amioplasia es la artrogrifosis miltiple cldsica. Esta
no es un cuadro hereditario, ya que no afecta a los hijos
de padres afectados. Hay contracturas en flexién y en ex-
tension. La posicién de las extremidades es simétrica y el
trastorno ya estd instalado en el momento del nacimien-
to. E1 46% de los pacientes tiene afectacion de los cuatro
miembros, un 43% tiene afectados sélo los miembros in-
feriores y el 11% restante, sélo los miembros superiores.

Grupo II: Patologia que involucra las extremidades y
otras dreas corporales.

La amplia categoria que nos ocupa comprende una
gran diversidad de cuadros clinicos en los que las con-
tracturas musculares se acompafian por anomalias en
otras areas del cuerpo. Muchos de estos trastornos son
entidades y sindromes especificos, como la aracnodacti-
lia, la displasia craneocarpotarsiana de Freeman-Sheldon
y el sindrome de membranas multiple (pterigion).

Grupo III: Patologia que involucra las extremidades y
se acompana por lesiones del sistema nervioso central.

Este grupo comprende entidades con anomalias cromo-
sémicas que se detectan por estudios de cariotipo en san-
gre y por estudios tisulares. Muchos de los lactantes afec-
tados no crecen ni aumentan de peso, y aproximadamen-
te el 50% fallece en los primeros afios de vida. Estas en-
tidades son: mielomeningocele, sindrome de Pena-Sno-
kier y trisomia del par 18.

Diagnostico
Historia clinica

Es importante pesquisar en la historia clinica los antece-
dentes ocurridos durante el periodo de gestacioén y los da-
tos heredofamiliares del paciente. Existe un alto porcentaje
de pacientes con artrogrifosis portadores de pie varoequino
congénito y displasia de cadera. Wynne-Davies encontré un
sangrado vaginal anormal durante los primeros meses de
gestacion en el 18% de las madres de 130 pacientes con ar-
trogrifosis.? Las madres que tuvieron nifios normales en
las gestaciones anteriores notaron un retardo y un enlente-
cimiento de los movimientos del feto artrogrifético. Apro-
ximadamente un tercio de los pacientes con artrogrifosis
presentaba una posicién anormal dentro del utero. El oli-
goamnios es una causa mecénica asociada con esta patolo-
gia. Se describieron también como factores causales, cier-
tos téxicos ingeridos durante la gestacién (anticonvulsivan-
tes, etanol, drogas, Dilatin, insulina, etc.).?
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Examen fisico

Las contracturas musculares y las anomalias clinicas
pueden variar sustancialmente de un paciente a otro.®12:23
Sin embargo, hay cinco caracteristicas clinicas comunes,
que se presentan en la mayorfa de las entidades de este
sindrome (Fig. 1):

1. Las extremidades son fusiformes o cilindricas, con
un tejido celular subcutdneo muy fino y con ausen-
cia de los pliegues articulares.

2. Rigidez articular, de mayor severidad en las articu-
laciones distales.

3. Luxaci6n articular, especialmente de caderas y me-
nos frecuente, de rodillas.

4. Atrofia y/o ausencia de musculos o grupos musculares .

5. Sensibilidad conservada (ocasionalmente puede ha-
ber disminucién o ausencia de algunos reflejos).

En general, hay ausencia de los pliegues normales dela
piel. Esta se encuentra tensa, parece estar adherida a los
planos mds profundos y muestra en su superficie una bri-
llantez caracteristica. Muchas veces aparecen umbilica-
ciones cutdneas que se localizan en los codos, rétulas y
mufiecas. En el lactante es frecuente identificar manchas
faciales violaceas en la frente y el entrecejo, cuya colora-
ci6n puede disminuir y hasta desaparecer con el transcu-
rrir del tiempo.

A nivel de las articulaciones existe una disminucion
franca del movimiento, tanto activo como pasivo, y en
ciertas circunstancias se establecen rigideces en flexion o
en extension. Esta rigidez articular es caracteristica de es-
ta patologfa, aunque siempre las articulaciones poseen al-
gunos grados de movimiento pasivo e indoloro.

En los miembros inferiores, los pies suelen estar con
una deformidad fija en equinovaro, rigida e irreduci-
ble.%27 Las rodillas en general presentan una contractura
en extension, y en ciertas circunstancias pueden estar lu-
xadas y en flexién.?*

Las caderas se presentan en rotacion externa, flexion y
abduccién. Cuando estan luxadas, la actitud del miembro
es en aduccién y rotacién interna, ya sea en forma unila-
teral o bilateral.'®

La escoliosis es una entidad que ocurre en el 20% de
los casos y suele producir una curva tipo patrén neurol6-
gico: dorsolumbar, tnica y amplia en forma de “C».10

En los miembros superiores,*?® los hombros se en-
cuentran en rotacién interna y aduccion. Los codos estdn
casi siempre en extension o con ligeros grados de flexién,
y la ciipula radial en ocasiones se encuentra luxada, pro-
duciendo una limitacién franca de la pronosupinacion.
Las mufiecas suelen tener una actitud en flexion y, en me-
nor medida, en extension. Los pulgares estan contraidos
y flexionados dentro de la palma de la mano, y los dedos
flexionados a nivel de las articulaciones interfalangicas.”

Es importante destacar que el coeficiente intelectual de
estos pacientes no se encuentra afectado.!®
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Fisurs 1. Aspecto general de un paciente con artrogrifoss;
| £ @

Exdmenes complementarios

Los exdmenes complementarios gue sueleén realizarse
S00;

g, Dosaje enzimatico.

La determinacion de enzimas sanguineas como la crea-
tinfosfocinasa (CPK) puede ser itil en los pacientes gue pa-
decen la forma midpatica, pero no en los gue cursan con la
forma nedropatica.

b. Andlisis cromosomic:

Estd indicado en los pacientes con muiltiples defectos
congénitos asociados con patologias que tienen un sustrato
peirolGgieo.

¢. Electromiograiia;

La electromiografia con estudios de velocidad de con-
duceitn netviosa son dtiles para distinguir Ia localizacion
dic 1a lesion, y diferenciar entre un proceso miopdlico y uno
neuropiitico, Sin embargo, son estudios no especificos para
efectuar un diagnéstico de certeza de la patologia,

d. Biopsia muscular:
Es el métoda de eleccion para diferenciar entre la locy-
lizacion injopdtica y la nenropatica.

El momento de efeciuar la biopsia depende del diag-
nostico presuntivo, de la edad; y del estado general que
presente el paciente: suele efectuarse entre los Iy dme
ses de edad, Se realiza bajo anestesia general a nivel del
deltoides o del cuddriceps. Este tiltimo es el mds utiliza-
do y, con preferencia, en el tercio superior del vasto in-
terno; lugar donde el misculo tiene una gran mervacion.
Es importante no utilizar cauterio, ya que éste produce
cambios en o estudios histologicos

g, Estudios por imdgenes:

La radiologia simple es muy valiosa para el estudio y
evaluacion de las deformidades articulares, los desejes de
los fiembros, las incongruencias ardculares, v la estruc:
wura v calidad Gsea.?! La tomografia computarizada y la
resonancia magnética son estudios indispensables para
detectar malformaciones asociadas en otros sistemas del
organismo v para evaluar la estructura de los tejidos.

Seguimiento ortopédico
El seguimiento ortopedico comienza en las salas de

neonatologia. La consnlta se realiza casi siempre a causa
de las contractaras misculares, las fracturas neonatales o
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ambas. Diamond y Alegado publicaron que el 25% de los
pacientes artrogriféticos presentaban fracturas en el mo-
mento del nacimiento.” La gran incidencia de fracturas
suele deberse a obstrucciones en el parto, dada la dificul-
tad que generan las contracturas musculares para el pasa-
je del feto por el canal del parto. Hay que destacar que de-
ben sospecharse fracturas perinatales en los nifios con
multiples malformaciones y contracturas que presenten:

a. llanto incoercible
b. disminucién de la alimentacién
c. dificultad para ser alzado

Tratamiento

Existen algunas consideraciones especiales que se deben
tener en cuenta antes de efectuar el abordaje del tratamien-
to de esta patologia.

Los pacientes suelen tener un coeficiente intelectual den-
tro del promedio y en los rangos superiores.

A pesar de sus grandes deformidades los pacientes pue-
den caminar o adaptar su marcha, y es llamativo la destreza
funcional que adquieren para comer, vestirse y efectuar sus
necesidades fisioldgicas. Muchos de ellos terminan por ser
independientes y desempefiar actividades sociales en la vi-
da adulta.

Otro concepto importante es que la limitacién de la am-
plitud del movimiento articular se debe a factores de ten-
si6n de estructuras periarticulares, como fibrosis capsula-
res, musculares, tendinosas y/o ligamentarias. Una vez eli-
minados estos obstdculos en forma temprana, las articula-
ciones muestran una amplitud de movimiento ttil y dentro
de lo normal. Este concepto es importante, ya que cuando
mas retrasemos la correccion, mayor serd la deformidad de
las superficies articulares y, en consecuencia, mayor sera
también la pérdida del movimiento.

Asimismo, se debe tener en cuenta que esta patologia po-
see un alto porcentaje de recidiva y que el paciente necesi-
ta a menudo multiples procedimientos para llegar a una co-
rreccién aceptable. Esta tendencia disminuye de manera
notable en la adolescencia, cuando finaliza el crecimiento
del esqueleto. Por este motivo es esencial mantener la ali-
neacién de los miembros durante el crecimiento, con orte-
sis diurnas para favorecer la deambulacion y con ortesis
nocturnas para evitar la deformidad.

Hay que considerar que el entrenamiento fisioterdpico ra-
ra vez logra una correccion total de la deformidad, aunque
es un pilar fundamental en el que se basa nuestro tratamien-
to durante los primeros meses de vida, en el posquirtirgico,
y también para favorecer la adaptacion del paciente al me-
dio social. El tratamiento inicial consiste en ejercicios pasi-
vos frecuentes de movilizacién articular y de elongacién
muscular realizados por el fisioterapeuta y los familiares del
nifio, seguidos de férulas termopldsticas o yesos para man-
tener el grado de correcci6n alcanzado.?

Rev Asoc Argent Ortop Traumatol
Terapia de movilizacion pasiva

Un extenso programa para el tratamiento de la artrogri-
fosis miiltiple congénita fue desarrollado por Palmer y
MacEwen basandose en su experiencia con 95 lactantes y
nifios con rigideces articulares.?® El régimen enfatiza la
elongaci6n pasiva temprana y el uso de una serie de féru-
las intercambiables para mejorar la movilidad articular.
Mediante elongaciones pasivas diarias e intensivas de las
articulaciones y de los misculos, con la ayuda posterior
de ortesis correctoras, se ha aumentado sustancialmente
la funcionalidad en esta poblacién de pacientes. Las elon-
gaciones son realizadas por fisioterapeutas entrenados en
el tema y que cuentan con la colaboracién activa de los
padres que efectdan las movilizaciones cuatro veces por
dfa (30 minutos por sesién) en todas las articulaciones.
Las visitas al fisioterapeuta (para supervisar el trabajo de
los familiares) son semanales y en ellas participa también
un ortopedista. Se utiliz6 el procedimiento quirtrgico s6-
lo cuando el programa de movilizacién pasiva no habia
podido mejorar las contracturas articulares. Los autores
llegaron a la conclusién de que los nifios tratados tempra-
namente, antes de los 18 meses de edad, presentaban me-
jores resultados con este tratamiento que los pacientes
mayores de esa edad. Ademas, los pacientes tratados a
edades tempranas requirieron menos procedimientos qui-
rdrgicos que los pacientes de mayor edad.

Cuadro clinico por regiones
A. Cadera

La luxacién de la cadera en la artrogrifosis se define
como una luxacién teratoldgica, ya que ocurre en un pe-
riodo temprano del desarrollo fetal. La reduccion in-
cruenta es imposible de efectuar y lo indicado es ¢l trata-
miento quirdrgico.?

La mayorfa de los autores estdn de acuerdo en que las
luxaciones unilaterales deben ser corregidas para evitar la
pelvis oblicua, la escoliosis secundaria y la consiguiente
marcha claudicante.!®

En cambio, el tratamiento de las luxaciones bilaterales
es controversial, ya que su tratamiento presenta un alto
porcentaje de complicaciones, como la reluxacion, la ri-
gidez y la necrosis avascular posoperatoria.

El tratamiento debe efectuarse lo més temprano posi-
ble. En general, se efectia luego de los 6 meses de edad
mediante la liberacién de las partes blandas por una inci-
sién anterior, realizando una capsulectomia amplia para
obtener una reduccién de la articulacién, y se inmoviliza
con yesos pelvipédicos y posteriormente con férulas noc-
turnas durante un largo perfodo. Ambas caderas se efec-
tiian en un tiempo quirdrgico. En pacientes mayores mu-
chas veces es necesaria la reseccién del tercio proximal
del fémur para lograr una reduccién congruente y libre de
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tension, a fin de evitar el alto porcentaje de rigidez que
presentan estas caderas.

Las contracturas més frecuentes de la cadera no luxada
son:

a. Abduccidn y rotacién externa.

b. Flexién.

¢. Flexoaduccién.

d. Extension.

El tratamiento consiste en la liberacién de los misculos
comprometidos durante los primeros afios de vida, la cual
se realiza mediante la capsulectomia de la articulacién co-
xofemoral. En los pacientes mayores o con deformaciones
severas, se efectiian osteotomias correctivas junto con la li-
beracién de las partes blandas y la capsulectomia. La inmo-
vilizacidn posoperatoria tratamos de reducirla al minimo,
comenzando tempranamente con la movilizacién articular
mediante un tratamiento quinésico diario.

B. Rodilla

La deformidad més frecuente de las rodillas es la con-
tractura en flexion, que se presenta en un 60% de los pa-
cientes.>* La contractura en extensién se encuentra en un
6% de los pacientes y el resto en general presenta una rodi-
Ila en posicién neutra.

La deformidad de la rodilla en la artrogrifosis no debe
tratarse de manera aislada, ya que tanto un pie en posicién
plantigrada como una cadera mévil son igualmente impor-
tantes para la deambulacién.

La contractura en flexién debe tratarse al comienzo me-
diante manipulaciones progresivas y mantenerse con féru-
las intercambiables o yesos.20 Para los casos resistentes a
este enfoque conservador, el tratamiento quirtrgico es de
eleccion.

La liberacion de los misculos y tendones del hueco po-
pliteo debe acompafarse sisteméticamente por una cap-
sulectomia posterior para disminuir la posibilidad de re-
cidiva de la deformidad. Se utilizan dos incisiones longi-
tudinales y debe individualizarse la cépsula articular en
sus lados interno y externo con el objeto de evitar una di-
seccion proximal innecesaria en el espacio popliteo. Se
debe efectuar una capsulectomia completa, precisindose
a veces la seccion de los ligamentos cruzados y laterales
para lograr una liberacién posterior adecuada.

La tension de las estructuras neurovasculares puede li-
mitar el grado final de correccion. Se debe tener siempre
en cuenta la importancia de un flujo sanguineo suficien-
te del miembro efectuando controles exhaustivos hasta el
segundo o tercer cambio de yeso.

Al corregir la deformidad en flexién puede aparecer la
subluxacién posterior de la tibia, la que se debe a los
cambios adaptativos que sufren el fémur distal y la parte
posterior de los platillos tibiales.

El objetivo del tratamiento es obtener una rodilla en ex-
tension para una deambulacién adecuada y para favore-
cer la utilizacién de ortesis.
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En los tltimos afios estamos utilizando tutores externos
para poder realizar una correccién progresiva de la defor-
midad.

Es aconsejable diferir la osteotomia femoral supracon-
dilea (de forma trapezoidal con base anterior) hasta el fi-
nal del crecimiento Gseo del paciente. Este procedimien-
to se encuentra indicado ante el fracaso de las reiteradas
liberaciones de las partes blandas y en las deformidades
en flexion severas mayores de 60°. A través del acorta-
miento femoral disminuye la tensi6n de las partes blan-
das y los elementos neurovasculares, permitiendo gran-
des deflexiones para alinear el miembro.

En la deformidad en hiperextensién es necesario el
alargamiento del cuddriceps y la capsulectomia anterior,
liberando la rétula y el saco suprarrotuliano. La rétula hi-
poplésica puede luxarse hacia afuera, pero debe reducir-
se una vez alargado el cuddriceps. Para ello, es necesaria
la liberacién del retindculo rotuliano externo combinada
con el procedimiento de Roux y el avance de las fibras
oblicuas del vasto interno.

El cirujano debe ser agresivo tanto en la liberacién fle-
xora como en la extensora, tratando siempre de obtener
el mayor grado de correccién posible, ya que en estos pa-
cientes el porcentaje de recidiva es muy alto.

C. Pie

Las deformidades en la artrogrifosis son mds comunes
en las regiones distales de los miembros; el pie es la re-
gion afectada con mayor frecuencia.®° Las articulacio-
nes mayores tienen un arco de movimiento limitado con
pocos grados de movilidad, pero las pequefias articula-
ciones de los pies casi siempre se encuentran rigidas. Por
este motivo, los tratamientos con manipulaciones no son
tan eficaces como en la rodilla, y en la mayoria de los ca-
sos debe realizarse algtin tipo de tratamiento quirdrgico.
El procedimiento quirtirgico en general se posterga hasta
que el pie tenga un tamafio apropiado, ya que las articu-
laciones de los pies son estrechas, presentan una capsula
engrosada y muchas veces son dificiles de diferenciar du-
rante la cirugia.

El objetivo del tratamiento es obtener un pie plantigra-
do e indoloro. Esto permite la utilizacién de calzado ade-
cuado, una deambulacion correcta o, en los pacientes no
deambuladores, una posicién adecuada del pie para lo-
grar un buen apoyo en la silla de ruedas.

Al tener estos pacientes la sensibilidad conservada, a
diferencia de los procesos que no la tienen (mielomenin-
gocele), no son frecuentes las dlceras por hiperapoyo,
aunque €stas pueden aparecer si la alineacién del pie no
es suficientemente plantigrada.

Las recidivas, a pesar de los multiples tratamientos qui-
rirgicos, ocurren en hasta en un 50% de los pacientes.

Entre los tratamientos utilizados encontramos:

Manipulaciones progresivas: Es el tratamiento de elec-
cion en los primeros meses de vida.?’ Durante los prime-
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ros 6 meses realizamos, junto con los padres, cuarto se-
siones diarias de unos 30 minutos, manteniendo la co-
rreccién alcanzada con férulas termoplésticas. De lograr
una correccion adecuada, continuamos con férulas termo-
plasticas permanentes hasta la etapa de bipedestacion,
cuando se colocan unas férulas cortas con borde interno
recto, que seran utilizadas durante el dia y la noche.

La ventaja de este método previo a la intervencién qui-
rdrgica es que, en caso de fracaso del tratamiento, el pie
presenta una piel mas complaciente y mucho mds elasti-
ca, por lo tanto son menores las complicaciones por de-
hiscencia de la herida. Ademds, el tratamiento incruento
disminuye la severidad de la deformidad mientras espera-
mos que el pie adquiera un tamaiio aceptable para la rea-
lizacién de la intervencién quirtirgica.

Liberacion posterointerna amplia: A partir del ano de
edad y mediante una incisién tipo Cincinnatti, liberamos
el astragalo hasta lograr una reduccion adecuada.*” La re-
duccién obtenida se mantiene con una clavija de Kirsch-
ner colocada a través de la articulacion astragaloescofoi-
dea. La recidiva con este procedimiento en nuestra serie
de pacientes fue del 32% y fue nuestra técnica de elec-
cién en la artrogrifosis, reservando otros métodos para
edades mds avanzadas.

Astragalectomia: La astragalectomia es eficaz en la ar-
trogrifosis para la correccion de los pies equinovaros su-
pinados® 13181927 (Figs. 2 y 3). La realizamos mediante
una via anteroexterna. Se debe identificar con cuidado ca-
da una de las articulaciones. siendo la articulacién ti-
bioastragalina la primera por ubicar. Se debe resecar to-
do el hueso astragalino, evitando dejar fragmentos Oseos
o cartilaginosos, ya que algunos autores han observado
osificaciones a partir de este material con rigidez articu-
lar y recidiva de la deformidad. La subluxacién del calcd-
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neo puede persistir si no se efectia una liberacion com-
pleta de la capsula posterior. En casos severos €s necesa-
rio a veces realizar también la enucleacion del escafoides.

El tendén de Aquiles se tenotomiza por una incision
posterior. Se alinea el calcdneo con la articulacién del to-
billo y se fija a la tibia con una clavija de Kirschner que
se coloca a través de la planta del pie. La clavija se deja
colocada durante 3 semanas y luego se mantiene la inmo-
vilizacién con una bota de yeso durante 2 meses. Poste-
riormente el pie se mantiene con férulas termopldsticas
por tiempo indefinido. Los malos resultados se observa-
ron cuando existia con anterioridad una cicatriz postero-
medial." En estos casos debe realizarse antes la resec-
cion de la cicatriz y la cobertura con un injerto de piel. La
astragalectomia no corrige la deformidad en aduccion del
antepié. En estos pacientes hay que efectuar ademads una
osteotomia de los metatarsianos o del cuboides.

Método de Vervelyi-Ogston: Este método, que data de
principios del siglo pasado, ha sido reivindicado por Ste-
ven Kopits (Oklahoma Children’s Hospital) con excelen-
tes resultados. Otros autores que publicaron recientemen-
te su experiencia también obtuvieron buenos resultados.®
La edad promedio en que se efectud el procedimiento fue
entre los 6-10 afios. Se realiza con una incisién oblicua
sobre la region dorsal del pie para exponer el astragalo y
el cuboides. Se efectia una ventana Gsea a nivel del cu-
boides y se extrae el hueso esponjoso con la ayuda de una
cureta pequefa. Se realiza entonces otra ventana a nivel
del astragalo y se extrae también con cureta todo el hue-
s0 esponjoso. Luego se corrige manualmente la deformi-
dad, colapsando las corticales vacias del cuboides y del
astragalo. Por dltimo, se realiza una tenotomia percuta-
nea del tendén de Aquiles y se inmoviliza con yeso du-
rante 6 semanas.

Figura 2. Imagen clinica y radiografia prequirdrgica.
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Figura 3. Imagen clinics posoperatoria inmediata v radiografis u largo plazo liego de realizadh una istragaleciomia pard oblener
i pie plantigradi,

Triple autrodesis: Las articuluciones (ue se Tusionan me-
diante este procedimiento son la subastragalina, la astraga-
loescatoiden v la calcaneocuboidea,™ Siempre debe reali-
zarse después que el nifio hayy termiinado su crecimiento
esquelético. Varios autores han informado algunas compli-
caciones importantes, como infecciones, recidivas de la
deformidad, seudoartrosis b hiperapoyo plantar.

Columna vertebral

1.4 escolivsis se da en aproximadamente un’ 2% de los
pacientes con artrogrifosis, ' El tipo de escoliosis depende
de la edad del paciente. Cuando 1a deformidad aparece en
edades tempranas en general son escolivsis congenitas,
mientras que las que aparecen en edades mds tardias sue-
len comportarse como escoliosis nearomusculares, con
curvas dorsolumbares aniplias, onicas y Aexibles.

El tratamiento casi nunica difiere del habitual en estos 1
pos de escoliosis {ya sed congénmita o neuromuscular), En
¢l periodo de juventud y adolescencia, curvas de entre 208
y 407 pueden controlarse con ortesis espinales correctoras,
mientras que en curvas mayores de 357 el tralamiento in-
dicado es la fusion espinal v la fijacion con instrumental
adecuado,

Miembro superior
A. Hombro

El hombro tipicamente presenta una pérdida importan
1¢ de masa muscular, sobre todo el deltoides, lo que se
raduce en una clavicula prominente ¥ un hombro caido
hacia abajo y hacia posterior.! Para elevar su extremidad
superior al nivel maximo de abduccion y elevacion, esios
pacientes necesitan inclinar lateralmente el tronco. La

srin mayoria de las veces i movihdad: pasivi se cnouen-
tra limitada, Edte fendmeno se produce por la debilidad
muscular y la contractura articular propias de esta patolo-
ain. Muchas veces, los pacientes necesitan la asistencia
de su otro miembro para Hevarse kvmano a la boca.

Fn algunas oportunidades, el hombro y el codo estin
0 una actitund de extrema rotacion interna, 1o gue limita
notablemente 1a funcionahidad y el paciente s6lo puede
atilizar la mano en maxima pronacion.

El tratamiento es similar al gue se realiza en las arbicu:
laciones de los miembros inferiores, tratando de mejorar
Ia movilidad pasiva del hombro mediante manipulaciones
progresivas, que comienzan a los 3 meses de edad, y
manteniendo el rango articular alcanzado con Férulas ter-
mopldsticas.™

B. Codo

Esta artwolacion ¢« una de las que presentan mayor
compromiso.®® En general se ¢ncuentra en extension, o 4
veces puede presentarse con una flexion rigida. La funcio
nalidad del miembro es mayor cuando el codo estd en fle-
xi6n. Los misculos flexores del codo (biceps y braquial
anterior) poscen una fuerza muscular aceptable, que puede
a veees vencer fa accion de i gravedad. En cambio, los
miisculos extensores son extremadamente débiles.

Cuando ¢l codo se encuenira en extension, la incapac
dad funcional que desarrollan estos pacientes es impor-
tinite, ya que una de las habilidades que pierden es la de
llevar la mano a la boca pura alimentarse. También se de-
be tenier en cuenta la-asistencia que el paciente utiliza pa-
ra novilizarse (hastones canadienses o silla de fuedas),
yaque son pardmetros fundamentales para definir la po-
sicion quirdrgica optima de los codos pard poder realizar
las actividades de 1 vida diaria.

El tratamiento en los primeros afos de vida sigue sien
do las movilizaciones pasivas tempranas y las glongacio-
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nes musculares, manteniendo la correccién alcanzada con
férulas funcionales intercambiables. La edad mds apro-
piada para efectuar la correccion quirdrgica de esta arti-
culacién es entre los 3 y 6 afios. Los procedimientos mds
utilizados son:

o Liberacién muscular y capsular posterior: por lo ge-
neral se obtienen rangos articulares suficientes para
tener una funcionalidad aceptable.

« Transferencias tendinosas: se utilizan para recuperar la
flexion del codo, siendo un requisito indispensable que
el codo presente una amplitud de movilidad mayor de
40°. Para la contractura en extension, la mas utilizada
es la transferencia anterior del tend6n del triceps bra-
quial, insertandolo a nivel de la tuberosidad bicipital
del radio. Para las contracturas en flexion, lo que se
pretende es mejorar la flexion activa del codo, por lo
que casi siempre se utiliza el pectoral mayor, el dorsal
ancho o el esternocleidomastoideo.

Las metas basicas de la recuperacién funcional de la
extremidad superior son facilitar la alimentacién y la hi-
giene personal, motivo por el cual es mejor contar con
uno de los codos con flexién activa y el otro codo con la
capacidad de llegar a la extensién completa. Esta con-
traindicado efectuar transferencias musculares bilaterales
para recuperar la flexi6n, a excepcion de que ambos co-
dos presenten una extension activa que venza la accién de
la gravedad.

C. Antebrazo y muiieca

El antebrazo casi siempre se encuentra en pronacion.
Cuando el tratamiento incruento mediante movilizacio-
nes no es eficaz, se efectia la liberacion de la insercién
radial del pronador redondo. También, cuando el muscu-
lo es potente, puede realizarse una transferencia para
transformar su funcién pronadora en supinadora.
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La deformidad mds frecuente a nivel de la mufieca es la
actitud en flexién extrema, llegando en algunos casos a
rangos de hasta 90° de flexion. Muchas veces esta flexién
extrema se asocia con desviacion cubital. El tratamiento
debe ser precoz durante los primeros meses de vida con
movilizaciones progresivas y ortesis termopldsticas. Sila
deformidad es muy rigida pueden utilizarse yesos seria-
dos. El tratamiento quirdrgico de eleccion es la transfe-
rencia tendinosa, el cubital anterior se reorienta a nivel de
los radiales externos y, en ciertas ocasiones, se procede a
elongar los musculos flexores mediante zetaplastias. Si
no existe una funcionalidad muscular aceptable, es acon-
sejable realizar una artrodesis de la mufieca en posicidn
funcional.

D. Mano

El objetivo que se persigue en el tratamiento de las de-
formidades de la mano es obtener un aumento de la dis-
tancia interdigital y permitir la oposicién del pulgar con
los otros dedos, favoreciendo de esta manera la toma de
objetos con la mano. En general, el pulgar se encuentra
en aduccién, como consecuencia de la fibrosis del pri-
mer espacio interdigital y la contractura del aductor cor-
to del pulgar. La articulacion metacarpofaldngica del
pulgar estd en flexién por contractura del flexor largo
del pulgar. Al igual que en las demds articulaciones, el
tratamiento comienza en edades bien tempranas con ma-
nipulaciones progresivas, manteniendo los rangos al-
canzados con férulas termopldasticas. En ocasiones, estd
indicado el tratamiento quirdrgico, que consiste en una
plastia del primer espacio interdigital, la liberacién del
aductor del pulgar a nivel de su insercion en el segundo
metacarpiano y del flexor largo del pulgar. En muy po-
cas ocasiones, cuando la articulacion es inestable, se
efectda una artodesis de la articulacion metacarpofaldan-
gica.
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