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utiliza para 

es un s:Cndrome poco f'recueilte·;··_'.p.;~o·~·'.bi~~.·;.~º¡;ri'ri~:i.~-0,·_'. car·a~t,2 
. , : \ . ;-: _>,.,,;:-· __ •., '·~ '..'.:?;;,;;.,:,:::e·:·:_'..-_/;';,·,;.-':'"-''',--.'-" '.". :. . - . 

rizado por inmovilidad· congeni ta\· de:- multiples"· articulacio-
.. __ :·:-:-<:'«.-'.f.:-<~f~~S>!·~~:-:1r·~7f<~~:;~;.<-~_,.,·::·;:_:_.._ · . ,. 

nea, fijas en varias -posturas·_;cori\ausencia·,_de·.:desarrOllo 

muscular_ y aumento de" ~e~·id~ _;'~~·~:~~-~,:~'.~~-i;-~·~~dÓr, -d~ '.--~~i~~·., 
'"\. 

( 11. 16, ,2,, 25 ). 

otto, -en 1941 o~.ig~:na1~en't·~ ·1as-.des­

cribiÓ en un art:Cculo titulado Monstru~ Humari~"<J.'r~~~~: 
Nimi Brevi et Extremitatibus Incurvatus ·«Tachdj'iaJ1J('~). 

Rosencranz, en 1905 fué e~ p~imero 

en utilizar el término 11 Artrogriposis 11 , que deriva de --

dos palabras griegas que significan " articulaciones cur -

vas "• 

Rochar, en 1913 sugirió el término 

de múltiples rigideces articulares congénitas, porque se -

consideraba que la alteración priaaria era articular. 

Storn, en 1923 la llamó " Artrogrip.Q. 

sis múltiple congénita " (32 ) 

El sitio do la enfermedad son los 

mJsculos y, loe canbios articulares y Óseos son secunda 

rios, pero aÚn no hay acuerdo acerca de ia- naturaleza de -

la enfermedad muscular. 

Skeldon, en 1923 la postuló co~o 

aplasta de ciertos músculos o grupos musculares· .. y, sugi -
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rió el térffiino de ~ amioplasia_ congéni.Ía.:,, 0 • 

_,·.-~iddle·t~n::·--::-~-~-;\934:· :~~·apU:s~. el tér~iR 
no de. 11 'Miodist~or·i~ ·.r~tá.1 d~roZ.níP.nté'~n-"y~ ··RO~~¡. en 1947 -
la 11am-~: 1i El''s·{n~,~~~-~--:.-~~-- ~r--~-~~~\~~-¡~:~--i·¿~:¡;~~-,~:o~J~:i-~a. ~~~ · --

. '• -_,, · • ·· · · -- ' - . ·-· • •· -, · -·/.<_o·,~.~C-'" -.,.- ' .. , _ _. ,- __ . ·--~-~··-~;-~,,.,_c,·c·,;.<;,._;.-;~~:,, ..... _ .. ,. ,.~.-- .... 
debido ·a que_ .cambios: del:~tipo .··distrofico'-:en·: los:;musculo~ -

.; _, __ ·-.,.·· ·.-""·'- -,-,-: __ ,',·,-. --~--.~;-~:e;:.;~;_,,;~_:/:.-~·:·:--_;·_;.'_:·· ,,,·;,: ·. ,-. 

at_ect~os. se rOpo'rtáron:_' __ por __ .vá._r,1·0~_-_'.·U:~,~-or_Bs_~--~-~-,~~-:_e·x·t~neos es-

tudios, de la' mu~c~l.~tu~~--·r;~t·~·¡:,:'.··i~~~·~:~:·~::~'~~~~~_: (24 r~:··' 
. Áun~;~·~ :~~~:~s<ri~~~~~·s, son máS: adecua-

º''-'/,:-·-
dos en cuanto a la descriPciÓn~:- ~-e.·1-. de~ ~t~~~r_iPosi~ mÚlti-

·~ .. 

ple congénita es el mñ~ ace~t'e:d-~:->·.··: 
,. ,,-~ 

La Artr;-~iposis máltiple congénita-

es un síndrome que tiene una tase patol&gica compleja y, -

es la ~xpresiÓn de uno o varios procesos diferentes de la­

enfermedad. 

Hay deformidad persistente por con 

tractura muscular. Banker y colaboradores (1957) 1 defini&­

los tipos de Artrogriposis deperxiiándo del sitio de la •-.. 

lesión prima.ria, presentando la articulación afectada una--­

forma paralitica u obstructiva (Drachmnn and Coulombre 1 

1962) Cal, 
' - ', .. , . . . . . -_.. - . 

1.- Forma.·''europatica.~ La_-biopsia 
..... ':· .. ;.'< ;-·.: .. ·,,·-::·':':.~·-;, __ .. 

muscular revela atrofia por denérvacion·;; hay per_dida•;de -­
-, ·. -· "'.'_\;':<·::· :: ... c.-.J:·.::::::~· .... :.°'·_ ,<- ~ 

las células de las 8.s~s_· .. o.nteriores :y reduccion .. en el tam.!, 
·:·;:-.,: ·,<. 

ño de la mÓdu1a· espinR~, 'tamb'iéri·_.·p~~·de::.hé.b_~·r_ defectos ce -
.... '-- '1 

'' 
rebro.les y· atrofi.a de:. los. ·a1ementos, c.ortico-espino.les. 
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2._. .Forma Miopáticn,- La biopsia mu.!. 

cular muestra caróbios _f"ibro-grasos. 

3.- Forma Mixta.- Hallázgos de ambas 

La amplia variedad de teorías que -­

trá.tan de explicar esta alteración es f"IÍcil de entender, 

:cuando llllO considera la gran variedad de hallázgos clÚli 

· cos que ·presenta, Un nido, puedo parecer que tiene paráli-

sis don gran pérdida muscular y, las articulaciones tener-

una gran amplitud en la movilidad pasiva. Otro niño, puede· 

tener las cuatro extremirlndes en extensión y rígidas y, 

las articulaciones curvadas; Wl tercer niño puede tener 

las extremidades en flexión, otros pueden tener pi~ «1Qlii4 

no varo o displasia de las caderas; en algunos puede babor 

una dof'crmidad no muy importante y, solllmente tener una e~ 

tremidad involucrada (27). 

Las obsOrvaciones clínicas de algunos 

autores incl.uyen W1 alto porcentaje de pacientes con defi-

ciencia 1mntal¡ otros investigadores encontraron nidos con 

la miflne. apnriencia clínica pero mentalmente nonna les. Po­

cos autores, implican que ésta os una enfermedad progresi-

va y 1 la com¡aran con alteraciones progresivas del sistema 

nervioso central, como los que ocurren en la vida postna -

tal, o lo comparan con la distrof"ia muscular progresiva --

(1,J). 
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Hay ·pérdida:· Ósea· Bnormal: y ·osteop.or,2_ · 

falia-·o protrusiÓn de~· frOnial •. 

Hay_ en oca8iori8s malf.ormaciones es -

queléticas U:sociacÍ.as con artróiripo.sist polidactilia, hi -

perteloris~o e hipop18:sia mandibular .• : 

Biopsias seriadas de hueso han demDA 

trado que los cambios locales son de naturaleza reactiva --

ya que en la etapa temprana de la vida hay hueso normal. -

Después de un nJmero de años t hay atrofia Ósea progresiva 

y una alteración en la osificación cartilaginosa cOn am --
. . . ' , , 

plios espacios entre las .trabecuJ.as oseas, e islas no osi-

Cicadas cartilaginosas (Jacobson) ( 1.9), 

·.·En los pacientes de Moore y Fedornnn 

se.encontraron que algunas·veces pueden ocurrir leeiortes -

oculares: cataratas, glaucoma, hiperopia. ~ uveitie; con -­

transmisión dominante. 

Ex!ste una forma heredi ta.ria de Ar -

trogripoeis 1 llamada SÍndrome de Kuskokwim,. ciu.e·.··-Se- · li0:'.1.'ªflª :· 

portado en esquimales de Alaska 1 que viven- ·eh ·e_l Delta -dol 

Rio Kuskokwim. Loe ha11ézgos clÍnicos::se '~r~c-~n a la Ar -

· trogriposis con contracturas articulo.res y ·Tigideces, pero 

lns lesiones osquoléticas asociadas son diferentes, e in -
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cluyen espondi.101ist~si~,. psetidoartrDsis de :la cia-v!culo. 
':._.:' ·:,::·._ ':··';: :-~-. ; . - :_ .; : _-_~; - ; ' _\ __ , 

y deformidades del· cUerpo', de_·. 1a·_PJ:'..1:'!'era ·v~~~~bra lumbar • 
.. ; ·-:.:;;-',\' ·-:_,.•.·'-•_·(.·.' ---:.·,·>. - ' -.. ' -

ueneticS.nS ñ té·;-.' tii.rec·e ~ ser_, de he_ren 
. --· -· . ,. .. _;¿.;';;'_ :.-; ·.,: .. ,-_., __ e 

cia aut~sómiCá ~-ec_~Si_va, y, .:~·ae·:há._ri'! d.EiBdrit·o; 1?/ individuos 

de 7 familias (ÍÍr~~ht)C42)/' . . .. , . . .. 

ETIOLOGIA Y PATOGENIA; 

. ·,·' . 
mostró en un análisis cuidadoso:de::·los· :musculas alrededor-

de cada articulaci&n, que la disti'ibt.tC~ón· del imbalance 

muscular no se correlaciona con la deformidad articular 

(Drachrnan y Bankor), como _suc~de On'.-.J_-~ poliomielitis o en-

el mielomeningocele, ·donde. la ·defonnidad es la resultante-

del imbalance muscular porla trncc~Ón de los mÚsculoa·m~s~ 

t'uertes( 3a). 

El desarrollo normal de Wla articu -

laciÓn requiere de la movilidad de las extremidades duran-

te el tercer y cmrto, ne s de· la vida fetal. Si tal moviM--

miento no ocurre,-· las. superficies_ articulares y las ca.vid.!, 

des articulares "no se:·~~~~-:y.'ex:Cste f'alta del espacioª!., 

ticular o mal d~s~r~~il.~ de 18. ·articulación (Battgley) • 
. _ . -, . ' "" .. ' '· .. 

La· de~~e~aciÓn. neuroD.al f'8~a1·": c~'m~~ 
'.;: 

po~bilid~~ f'~-~ 'puntualizadD. por Dnachnan Y.' Banker,-: sugi---
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. ·,. . ,_· . . . 

riendo· q11e f'ac-tores ~oxi~os y nutricionales,..p:lrticul.ar --

mente infeccÍ.ories, se encuontrari- .en· la historia de pacien-

tes con art:r-ogriJ)Osis·• · 
.-- .-:-,. . ~- ·.· .. -, .'-

Middleton, eugirio :-';111:ª :rR11a: mioblnl!, 

.riCa Para mdurar, la .cual puede ·ser de, t-r~·~'. ~i~os_-1 :;·:._ 
. , .. , - '·'- , _,-_ .·:· ,._._ ·'.'"• 

· 1 .- Detención del desarrol.lo en ln fase mioblastica·;;. 

2.- Músculos con desarrollo normal pero'que no_ se alargan. 

:J.- Músculos completamente formados pueden ser asiento de­

degeneraciÓn intrauterina, con conversión progresiva 

de tejido fibroso (miodietrof'ia fota1)( 2 4), 

Otros autores ha propuesto diversas-

causas, que han sido divididas en anormalidades mecánicas, 

anormalidades del sistene. nervioso central, músculos y ar­

ticulaciones 1 infecciones y causas misceláneas. Las anor 

malidados mecánicas incluyen, ma1poaiciÓn del feto, inmo 

vilizaciÓn prolongada dol mismo, aumento de la presión in-

trauterina 1 oligohidramnios e hidramnios; se han reportado 

además prosbnto.cionoa pÓlvicos y ofirnnciones maternas de­

que hubo poco o ningÚn movimiento fetal( 12 ~. 
Las a.normalidades del sistema nervi.!?_ . 

so central son degeneración de las células de las astas O!! 

teriores (Whittem) 1 f'ornaciÓn def'icl en to de las células de 

las aetas anteriores, lesión 'de neurona motora inferior y, 

lesión prenatal del sistema nervioso central. 
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Las.anormalidades -~usc~lare~ son iri-

auficiencia · embri6niéa d~ · los".;'~iobl.~s.to~ ,., a~lasi~_:mu~cular 
- -~·- .. ..,· \-:,_·_ --::-.:· :·'.,:r_:_:.;· .. -·<;:1 _>'_::-..-.;:::·,·_·.:,. , 

con degeneracion-fibrosa·. del ·musculo·;-_.,degeneracion grasa·-
1 . - ' :_ - ·. :- -/ . . ;,_>.)-~- ·: ':,; -,;.·:.:,:_·,\<_.~:'.'·.: .·_··~- ,:(/,<:· L:~~· ;'' 

·del· musculo, ,·detencion·:-:del'. .. desarro_110· ~-~:C'tl.lar :<:de·~a~ro110 

tend1no~-o 'ªºº~~_i_::Y-:-a~·~rmai¡~~:i"~-~:-~~e'i:::·f~ji_dor~o~·c:t·i~a·. _ 
; . .' .··. • . .¿¡~·L~L~if~~~~~i~i;ffüJi~:~~ inclu-

• _... co- .\'.~';.' __ _,"-."-.'~'/;•. ·- ,_-·, ~«-/ ·:'/··:' '<:···'.<'.; . 
yen pe~~rir:tI-_i~is_ intraute~iná y ~artri~~:~'Tf~·-t·~·f:'~,,_·~ · 

. ·,_ .- ; ' . . ,.: .·~ ::··_::~;_: _-·> J:.J¡~;-~::~}:!~:~¡t~-\f<~:~;~~;~~-'._>_:' ~-:·.: _ - ' .. 
-, __ -.~. Las ·_causas'· infeccios_as·; son~poliomio- · 

... _., . ___ .. . , . ,i. :'-''.?~."-:.-.' :V:'.-.:~c;··,::,~:::;~·::~~:;~'.:{i{:~~/~~~\~f~(~~¡::¡.:\1-'.,'. }:_,..-..·/. -- ·. . : 
litis· ~e_t~1~· infeccion-:preno.tal·-'matorna;cviral~ ,,:,_.>_" · '~ ·~ 

·. -:.,~>:.: ..... '.,"·;_~:~--~~:~~~-!- -,_;::·::::~~:f~):~.~-i~;:¡~\~'.:·:~ _, !;:-:,>" 
Las~ c~.~~~~:-~-~-~~,~--:~_ne'_as. iriri-~uy~i;:._:··dO:.. 

fecto-. de -~ot~ci~~ de··¡~-: Y~'~,;-_d~/-'~~·(eXti-em~~~~-: _</p;¡r!l.-::·· la - · 
._ . •:.. - - ... ,,-~·;:"e/:·,~_:.~·;}:::.:.¡:·--.• ... _., 

c8.derá) ~- 'án.omá1!as··:iieurov8.Sculiir~B-, ~-~~óll18.i!a·~ '.:-"tas~u'i.9.~es -;~ 

maldesarrollo de_l ·ovwn, -~orm~l:i.d~d~:~_. -g;~Uiá.re-~ 
(Úi~d~fllld:er¡ 196~j! 1 Ü.·•·· 

GENETICA. 

La gran mayor!a de los caso_s .Son ~s­

porádi cos ¡ sin emba.rgo, reportes de ge~los monocigotos y­

varios individuos en ~a fa_milia, como los casos de Hillman 

y Johnso~_en 1952, Lipton y Morgenstern en 1955 y Tachjio.n 

sugieren· 1a·_posibi~idad de herencia autosÓmica recesiva -­

(2, 18, 21) •. 

--.• 
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Es Posible• quo cx!atn una- urtrogri­

posis. miogér.i"i~S. Í>rinriria-;: ia ctlu1 ctobCtfa_ Clasificarse -

c~n _los .dis tr6ri·¿~~s m~~~Ul.B.r~~ Có11gQ'nitoa aevoros y,· que-­

&sta sou un'.a.· roi:mu:- h-~~eda.bi~; _Es: posible también q':l~ un-. 
. . -, - - . , ' ' ·'-" -_ __- ·:.' _. :, . -; _.· :· -. ' . . 

tipa nri~:r ogeni90 '.primar_io · qxista _.y,· las deformidades seon 
. - . _,' ··.: ... __ ._ - ·; .. · : '' ._ ' .. ' ,. 

la cOnsecuencia·:de. la ·fnll.a de desarrollo o enfermodtt.d de 
. -~----~·-'_· .... ,.::<:.-_;~-;_ --,- ·;_·::·· ,.->· .... : .. ' .· . 

ltts nouróOO~'-m~toi-á.:S.-in.fcrior~s· durarlte i'U. vida·· fetal. . . \ . ' . -

Cualquier .:~1;ci·--:d~ P_~r~1is:1s.-.·Í~tr~UtcrÍ'-nu del feto podrln~ 
producir Cl rilfsiriO · cu0.dr0 ~~Ínico_ {' Storn 19·2·3, Lowis 

1 925, llranét t. 1'~1,7) .C 32 l; 

· .PATOLOGIA. 
: . - . - . . ' 

. . . ",_ . . . , . : 

~os cambios· ltistologicos -~o son esv-
, ' ' 

Pea:C:r1cos .v no son Pat~·en_omó~1c··~s- d~ .1a. .e11r~rni~_dad·-.... < 
Adams_t _Denny-Browu -y_ -P.~a:r~on en 1 ~.5:3: 

'·' --. 
dis tin&Jie!on 1.os i1allázgo5 pat~-1ótii..-~ós 'C:i'e_.·;_~-~. f'orti1'a."s n~~-
ropáticaa~ ·y· m·io_Pá~i~~~s. ( 3,) 

: "' ... ,.~:- ;:~,,_-_' ~-," .. ·•:· -, __ . 
Eri la -forma· neuropatioa.,-~ el:·~·hallazgo· 

. _.: ' . . '.':. ~<-:,.<·:;_-·::.·:_;:~-.::;:'.:·:_:_\~-~'. ... ~f:::-::.,,/-:--··.·· - ---·:-· 
más imP,ortEinte dS ra· desaparicion·)· ·.dca1inér,acion~:o: 0 ctisminu· · 

ci ón· ~~n· :_ ~ i~ -:_·~~ ~ ~-~-'. dG ·::f ~-~--¡·~~¿~·~:J.~:~:~:.di~~:.-~~i~~~-~-~;;;~~---::.~:;~:~i ~;~:~=:: ~ 
«:. ' -,. 

·_ ... -.· -, ···' .. -.·-_.,-:·.'--'.(,':":-·.,.-__ _. __ :.-.-_."·<-··;·--'.:--·.:"._'.;,_._ ·,-_-,.'.-:',;· __ :'.·.".-:>-.: '.· 
de la medula,., el.=:diaJOOtro."du '-lll·:misma ,esta·· habl tualmen te-

d ~ ~i~~¡~:~, .. ~ ~:t.i:c:~i~-;~¡~-~{j'.::-~~h~· :·{~.-_.;~·~¡:~~::.:i:-ñl~=~~-: --Y.·---~ e~~i -

cal.-. El núm~-r~::_ ~·~ ··~=-i~~¿S ._-.~~~i6_:~~~~:._~-~'.~~~·-~;e~ · ~s .meno~ al 

normal, riiiC-iítr0.s .·qUi:r· ia:s ra:CO·es-- nerviosas posteri.ores son 
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habitualmente del. promodio, No hny _hnli'~zg'os nnormnlos on 

las có1um'..s nervi~~na d~ -· 1-as· -.nst:ns · p~s't~-~ior~-~ Y· l.ntcrn -

loa, 111~. Columnas de·. ·cinrkC -·'o. - lci-a' .c:é1uh:i. ~--;e¡-~-; 108. gO:Og~iD'S 

ctorsnles. cte '.· ia· r·aíz-~ .La-~ -·"1~-~·i6~~~: ·cor~brtiiOs ·in~I~~rin·: su~ 
'" .:." .,.;. .. -.-.- :-:,---, ... 

do snrrollo, · 'ii~ Urn~: inCOii1.P10't"a:B·/: '\r·~nt"r'! CUi~s :::inl~ i-O:lo ·a 

grandes Y· r.~:~u-~~'l~~:-. ~--~-¡~:~ri~;];~);:~:_>~:~.:}~:~_{-~¡~;-~--:~~-~:~-;il t-~:;~~-~:- :in 
/., __ ·_. '-·:-.' :'., ,:. · .. -.-:'. ''.':-<'; ----"<·'.<.>::-_::::-.· '. ' - .. _. 

cortozá ·corobrnl ,motoru:~ Los, mus culos~- 011· _ln s. ox_tremidados 

_rn ;_ ·o·. ~U~de~ n_~:. o:~c~~~-~n~~~ 1 h~bio-~do sicÍo reemplazados -

·.por grnsn·.y ~-~jido .. ~Ciriocti~o. Al ex&man· m:Í.crosc~pico Jviy-
. . - . 

dismiiiucl~n ·-.º~-·o1·_·~6;no~o do _fibras musculares y disminu -
.- ,·.·' .~ ;_., _- ; ' :-.'._ --. > ·. ":~ . -- ' 

·cion on. el· diunn tro trnnsvorso do las fibrns individunlos 

-·laá ost~iu'CiOno s :·t~rul~vorsnles y longi tudinnles ox:lston -

·.a~ .. _i"n:.·~-~~·o·'~~~·.:·~º-·· lns fibras pqquoiias. Hay variuciÓn on el 
: .-. ' . ,,-:, . ", .. ' ·' ,' 

tnmnil.o_.y,-di~nnt1:"~ de lns fibras musculares nf'ectndus, cé-

lulns ~r_nsn~_-:·puodon estar presentes on algunas y,- no ·on.·- -

otrn.s·. ;:E~·-.·lÓ-~_.Os .. t:n.d.ios tempranos 1 el_. cnrt:llágo hialino ~i:-· 

tiCulnt'. os· norún·1, porO· posterionnen to on·.ríiñoa· · mn.yorB.~ 
.... '.' ' ,.' :'_:·:-,-- ... _:; -:" .. ·_-·_ :-.. · .- · .. -' .~-· ... _._·--,,:· ·~·,; ':·--;,,-::··,·._-·> .. ' ' 
hny 'clos_truccion do las .. superficies ,"articuln.res·¿con:.cnm '.-- ... 

. ' : - . - '• ,-, .. ' •. - .. ·-~. - ' - ·- - ',, ..... ' .,_,_ -" ,,., ' ·"~.:·.'.''.;:::-'. _ ...... , ·-: "'" ""' 
bias. dC:géne·r·átivO·S. Socurl-diiriOB'/;'~ilSTOBiiiliiOil~to ;·y".~--~~bró~is·~-

" ;\·.-~:::.: : :·,' . ;".- :):.'': ,,._ 'i': :.:'. ~:-~:--

' do" la·.- ·C¡{p··suli ::-~é'~.:-féebu~~t~·:1 .. ::>.~:.' .•. '.·:;"·~ .. : · -" -.. .. .:.-' S: "''· - - -~'_/.-.:"·.' .. :" 
- ::·;-~'.':,~ ..• '. ...• '.·.',: .. ;·.·.-·.·.- '';.· . ._--\·":' .-·.::·.; :.-' :,..'_.:, ·. >>.<: .. :._·' .-, .. '.,-; .. _.,._,, ~~" .:':·,·,¡;';" •• '.-'·'--' --:: -':·,:_.: >: .·_.,._.:·:; ,_ ·:, :~ .. -: .. : '': ... '.i' ' _.-,_ ,' . - . 

.• .• 1 _'·~·:1_ ·,: _ .~ -:.~::..::>:;~_~'.:·:·~~.;~~:~-~::_~~-~ .. ~·~-~~~.~~·/.d.: ~~·-~r,trogl-~:~~~ 
si~, z:io ~y .. cambio :e·n :e1.-'~0r.~.bf_~-:\l'1·;¿é~áin~ios·_·.-.·P.i:irrlllTio_á-- eri~ 

las .. célu~s ~l~'?fu-~' ·;~!~.~~;~~i~~-~~~:~~I·~~;~~:(¡.:,;;:·~~~::~;l;¡:~,~·1~:;~~:-~:·~~~Us .. :_ 
y los nervios i~·-~i-~~~:~-~-ui·~·~'i_B~·-;rs·ó'~·i.'.'~~:~~I~~·~-~·::; Lo~'.:.~6~~~1~8 

al toro.des ·son de' ··~--~~Si·~.t'énc~ f~'¡.~ ,:·-:~i~.~~:~D. Y .. ·· et~. ·apari~E 
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cri tos en·:: Ji( i~ .iia~;,~~~~-~~i~t·~~·~/r: __ · 
'\'.' --~~-:'.,~·/.·"•-,.:~.r.:::,_ .. -' 

•.· .. ·· .. , .. ·· :-._. ::-:-, 

APARICION; . 

Es :-~1~·ra~n t~ :--~-~:~~~--h~~ :_,~. ~--i~~ .. -~erOr~ 
micÍades ~~tñn~ .. P~l--ese~f~-'~--n~-,~cimientO:y· no·pro~-e~an, ni-

. . -:-: - -~- ; ... ·-. ---_ ' ·-;' : -_:; · ' :_~- . 

~egre_~_Bll ~esp~n~an~omm_te 

CUADRO cÍ.m~o •. . ·,:,, 

. -, .' ·:_ -. · --~/ -:Es-,'-l!p~~º.:.~'- c1¡{8icO~ ·y .e-stiÍ pres.ente· 

al ~~6¡~i_e·:~t-~ ~ -i~:,_::-~¡-~-~~--~~-~i1;. -~-~-_-':-~~~na~:¡-~~-t~---·_e_~ >'.i~d~.-~-x;:'~ ' 

:::::d::::~y0~f.~ti~~i~~1~!i0l!Fr:f :~~n:~~fjtr:~::::::~ 
· · · .--. ,_ ·: _ ; ,:,·:~·- <·· \~,_._:-:-:::'-;' : , /-:,~oj.:.';:':.'-',:::; ' .. :'._'.,';';--'>.::~(- _:i·!:'~_',o/_''. .. ::-;,,;_>>, ., .. __ :-'.-.; _,::_-- _ -·. _- ~ . __ .. 

. Únic;ruOOn·te·,'. ali :·a1:::_40%:_y-~·-. .-.-iaS:.";tOrác1c·aa,·&n:ioa~·nt~· én éi· 

· _1 D1'. -· -.. :-':. ~-,::_--:_::~~~~'.::~--::;~.:~~-:·t~~~~~-~T~-~-'\~~;-;~-~-~~-;1\:~-~-~~-.~;~(~~~-i:~~:~y~~;_::· :::.~~~-c .. :..~. ,,. 

·····.·•··.· .... ·.. ;:¡; :JH·,~~t~i,i~~;:~~~'.~t~0iti;~~,;11F·; . :. 
1 •- Disminucion: de ,.1a·:substancia ;·muscülar;.-que· ·c1a.~ ,-,iá·~-·i:i.po: 

rien cia.: de·· .. c:~s'Ü~:f ~;'.'.;:_;~~~!?,!;~f~~,~~?~·'fü,;. (;'. :i&" .•·· ; : '.' •..... 
2 .- Disrt1in.uc::ion_:_~e_.:1a::~ovi1i~ad·,- ac_t~va:~y __ :pasiva_-, de: ·las ª.!: 

.·_ •' .' .. · __ ._ .·-:~ '·' ·-·-.-,,;;· .. ·. ",••¡.,:_ : ;.::, .. _·-: .i: ''!!./.'.·-· .. : . .. ' - ' -· . 

ti'cultlCioiies_ '::_1·~~-'.-,Ci~~:-E.~e: S ~h~~-~t~~~; fi'~~~ ," y_a._' s~·a :·en· -

cxt~nsiÓ~. o-·: é·~ ,' f1¿~~;4ri·~·--:·~~'-~'~tgi'd-~z-: d-~--.~:~·-~ ~~rticulaci_q 
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de mo~i.lidad· pasiva 'libre y no dolorosa entre· .los ex --

tremas de m~viÍniento-~: "· - ·- · : . 
. _. ~- .~¡ ·;.~- : 

J.-Los -pliegueB- cut_ane«:>s ~~~~les :~-~-tán-· iiabituuiroon,te ~u -
. - . - : -· ._, :.-: --- ', .. _._: ... ·- •·.· .- . ,_.. '". - . - ·. 

:sen tes. La:piel ·esta --tensa: y· brillante··- Puedenexistir 
' _, _: .--·: .,-_.,,-·:: •... 'j"...,':''',_;;.,,. _._. '·' - , 

hoyuelÓ·~-: en· . .l~~-: __ -~~t·i-~U1~Ci'~ri~~ -.:hS.bi -ru~i~n te·. de los co-
• •• ___ ,,.- < .......... - .• -

dos y ·mui1ecas Y~<-~-obf:e·:;_·:_¡~-:;_;;~t~Í~·-: :;Mrui~ba~·. :raciales co -

• ' -. :__ ' :. _ _ .,.:. __ ;: ;;.·· . .--:.;-_"''!, ;··.-:_··:: _: - ·_- , 
las articulaciones ··estan·-::ri·jas~ en -:flexian· puede haber -

. , : . ,. . -._, --:- -- ': -,_·:-·< ;.;._,_,-,.:.'.·.;_-~- ó_:, ~'. ._:~:;_ -~~~: :_ ~ - ' -- , 

union definitiva ~:~ ;la'- pi.~l ::y_:_tejido celular subcutaneo 
,•' - ' . - , 

Los -contornos de :~as_,_ar~ic:u_la_cionee afectadas eetan pe!: 

didos ·y~--· iaa··. ~xtr~~ii'~i'&d0_~ ,-&~" .. encuentran con disminución 

de sustnncia .de tejido':celular y muscular. 

4.-Na· tia.Y d~fic{~ .·S-~~so~ial, ·pero los reflejos tendinosos-
. . - . ,. 

ProfundOs PUeden ~atar disminuidos o ausentes. 

5~-La inteliBUncia es habitualmente nornal; pero sin emba~ 

go, el ret_ardo mental puede eutar presente en la torma­

neurop~tica severa, con canbios importantes del sistema 

nervioso central. 

6.-Pié qquino, varo congénito, caderas luxadas ~· rOdillas- · 

luxadas o subluxado.s son comunes, al· Ítrü.~l. _quE!'·. ¡~_~~e-o-
--~ . 

· 7 ._-En 'iO~ nii"e~b-ros . tor,á~ic;~~ .·_lo~:- ~-omb'~-~-~;~~--~-; ~ri'~~.-~:t~~-1: en-
·.: --:. ·'' -~ .:·_.;:·-: -_::·::· .. -.. _.-. '- . ' -':- .: . ; __ : .. -: ;--_____ ._ .-_,:~,-:::".·;.-~:-:f.-.. :,_>-~ -~,--."·l.~~--_,_·-:·/ -- " 

rota~i_on· int_erna·, con·_.~t.i:~-~~ª- _d_~,:-~o.s;: ... ~~~~-~~:! ',_--~~~~~u~;_-· 
. ' ,. ' ' " ·.:<·-. --.-,'. :~ -· :- :,· 1;- __ -: ' ,- ·-.: ··"'"' ;.' '. -.- .\ ._,;: ".' ... ;\_~- '.-' .... : : •. --_ ,-, .• _ 

·me·nte _.'loé- antebrazos ··astan'. pronados¡::.Las·:-muilecas« y ·de -
·- -.. . . ·- .-• .- ... . . . - .·_1.: .- • ' . -
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c8.bezas radiales pueden es~ar lus.ada_s. ~ 
. ' _. ~- . 

Fusiones· oseas-·son ·comunes sobre to-

do en la column~ ce~~c~·~· ~-~~.~~-~~ ~;~{~~~-:-=~ ~-eformid~d del ti 

de:K1i·ppei..;.~eiÍ. S~~~~~i, -Ún~Ón de eoe•.:~~~ po del.S:Índrome 
' . .:. -·-. :·--. 

tillas y huesos del c~rpo y si~o-s'-to~-is radioCubital, 

· Pua"de bab-~r ~dem¡{e deformidades, gen,! 

tourinarias y deformidades del corazón, 

Steindler, imnciona que ~l ha11ázgo­

. constante es la rigidez articular y, que hay una re18.ciÓn-

entre la severidad de la contractura y el gi•ado de degene­

ración muscular. Da además la clasificación cl:lnica de las 

do~ormidades(ll), 

a) Contractura en extensión.- Una o dos rodillas, uno Ó 

dos codos, Ó las cuatro articulaciones, AdducciÓn de 

hombros, contractura en extensión de los codos, prona . .;.. 

ciÓn del antebrazo y flexión de la mui'ie ca y, ".'ª freCUI!!!: 

te la luxación del radio. 
' ; _,. :.;.,' _.::·:-.--·,._:_: 

b) Contractura en flexión con involucro simetrico:_de .. hom _-
-, _,_, ·.: ... -,:.:·--;-e'~_···~ '-''· 

broa, codos, caderas, rodillas, clliiecas·; pies: o :sOlamé!! 

te las rodillas (Foto No 1), , ;· ;. , > ' , ·. , 
c) Tipo mixto.- ...,a combinacióri .má~~ :f'r8cUBnte es -1a contra~ 

tura en floxiÓn dol codo, contI-nc.tura -e~ f'lexiÓn de la­

cadera y contractura en extensión de la rodilla, además 

de contractura en flexión de la muaeca (Foto No 2). 
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HALLAZGOS RADIOGHAFICOS, 

laa-·con--

trae turas. Y .. di~ minuÚón:cl~; ¡~{~ ~aa~ua cul~.rea estifu · .. ~~ 
. si~~re .~re:~~~-~-~'~~;,',~-~~'.~,~~:·~:~-~-~: -~;i·~:~··::·~~-~·i~i·~·~-º~~:-~~~~-~.{ .-

.... ,_.· -.. __ ,- ";.:·, ·':··';"';_.-_,_---·:.;~_- __ ,._ - .·-- ·-:"·._·;· ·-·',- ,,., ... _._,-::;_.-·, ' 

.fic-0:s·~ II~Y-:~ ... m_~nu~o. un: ~XC!)BO _de· grasa subc~t~ea:-Y: au~e!i 

to ·de la·'grasa·: entre··:las masas musculares.· En· las manos . '... . .. " - _-. - - _. '·. -- . : "-_ , ..... , - , ____ .. ·-., -. . . . : 
los_ ·halla~!!'ºª mas tipicos, son contractura en t'lexi~n-y 

desviaci6n cubital y, ocasionalmentecontractura en exten­

sión. _Cuando la mano se encuentra involucrada, l'os huesos 

del carpo asumen una con~iguraciÓn caracter!stica. ~ fi­

la proximal del carpo se terna lineal, frecuentemente con 

aumento en el ángulo carpa! de Kosowicz ( Fig 1 ). Este -

se trnza con dos !!neas, de las cuales una pasa por el --

borde proxinal del escafoides y semilunar, y otra del.se-· 

milunar al piramidal. En sujetos nornalea éste ángulo mi­

de 131.5°(con desviación estándar de 7.20)(21)~ 

Hay además fusiones carpalea que fU.!, 

ron inicialmente descritas por Orlin. Estas fusiones gen_!. 

ralmente ocurren después de los 10 naos de edad y, son 

progresivas. Inicialmente la fusión o'mpieza en la f'ila 

proximal y, después hay fusión de todo el carpo. 

Se presentan también en fonna ocasi,2 

nnl las bandas de Strocter'AÓ nmputncio.ncs congénitas. 

Se puede observar adem~s nnduraci&n­

esquelética temprana, aumcnt<ll!n la densidad do las c~psu-



.. _.. 

ANGULO CARPAL DE KOSOWICZ. 

FIGURA 1 



las articulares y, se corroboran· la posición de la luxa-­

ción' Ó eubluxaci&n articular dependiendo do las deformid,2;. 

des presentes. 

EIECTROMIOGRAFIA, 

Loe músculos altoradoe reaccionan pg 

bremente al est!mulo el~ctrico; sin eml:targo, los estuA~e 

dios electromiogr~ficos no muestran reacción de degenera-

ción. 

INVESTIGACIONES ESFECIALES. 

En casos raros, se han reportado el,!!. 

vaciÓn de la creatin-fosfoquinasa sérica y haldolasa séri 

ca que indicarlan un tipo de distrofia muscular congénita 

de la artrogriposis. 

HISTORIA NATURAL. 

So cree que la mortalidad es alta, -

con 1a·aayor!a de las muertes durante el primer ado de vi 

da, principal.mente por dit•cultad respiratoria. Si el ni­

ño sobrevive "éstas, la ospecta ti va do vida es probable mea 

to normal, aunque ninguna estadlstica ex.lato en la actua-

lidad. 
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TRATAMIENTO. 

Debe empezarse :tan· .temprano comó ··sea 

posible, ya que las defOr.midaét~~·:de./J.~·~:::'.<t~·Jid
0

0·~· ... ~·~;;_~os . ._ ,, •"'" ·,. '•" ,---

son menos rígidas inmed·~·t~~~i~-·-:: ~-~S:Pu¿S; -J~i-:-~áciDiiérito·. 

Inicialmente, las. d~rar·m-i~~~~'a\;:-:i~::~~~·~:~~gf~'~-~-:.~-~;~~ -'Ye&·óa·· ~-
. '' , ·.,':.·:;;/;:_:::·~¡,::.~'-~:,\>:~:;/-.'.;:::.'f1'5Y'i~U~;,\;:>·-;,\.:::~~- ::-; L~ '.~_-_;: .. -; -_ 

(Foto No 3) y, - :ferulas:estaticas::.0 .. u:-,~ 1;,-.'.y./la'.correccion·'ob-
. __ ,- ,·,_- ,:,::.::\,·.;.t:{::<,~i/i,:XS'.;~/t~;;~'.~~--:>,1:?¡;:~/!,i,~.:~-t~,;-.:,y_::_;.':'.~;~i,:-:\,·.:.:-::;-,~-- .; ·_· .'. 

tenida debe· nantenerse"con,:yesos,<·bivalvaqoo, D::a¡:ara tos: _or-
. . :: ·_· ;,:" ;:.;~~::·:;:-.::_';~;;;/}i..'.t?~-;'.~t_:/'L'.·~'.;~_-;j,~'.~::::·}2:'.:}t:7f::'._~:f~·:-.: :·:·:·{_'._:·'/:; __ · -~'-- -- _ · . : 

topédicos ya Que_,.eX.'!.8 te:»UiJ.B.'_::grá.n>7_·rect.irrBric-:ia'}·ct:e\=1a'.' deformi 
.-_ . ;.·, :::'::·~·'.}._::::\:'? ·.-:.-:.·:..:::.::?.:.: .. :';".:~!.\~_1,~_:::;;;:~i:~,;:-::··;;-:;'-::1_.:.;·}:,·:,'._;.-_-, _, __ :'.::._--- .·; .. -

dad. Cuando las· ne didas .f'allanº;on·~ obtener·>la'_:correCcion ·ó- · 

en ~nten~rla,. ~st~ indi~~~ai~{~~~~~~~r··¡·~·.;\< .· . , 
.- Arite s -~de-.-- realizarjcUalquier> alter_a· 

ci~n de la postura de lo~ ~Úm~5.~~t~t~~:t~~~~~;r~·i'~~iéario, . 
realizar una evaluaci6n cuidildoa"a:~·_dG'ttod-B:a".'=J.á:~·-:f'uriÓlOriG·a ;-: 

- - -.-.. ., -·-~- ~ ·::.-,-.::::~:~;'._-:·:-'~:~~;~_;~¿:_;_;;::rt ;·:;-~:f.~;·);_t;::::;~.t_-.':. ::; : ..... _. 
la te rapista ocupaciona1-- dara'_.valfosa·:'.fn:formnCion;_a1.-:·res. 

, . . :·:----'>':~: · ~-~;-:·:::· .:;;·,:·;;~~~::;>~::~¡:~ \_:¡i:_,-~_~:_t:.::-/L;_'.·_-;;,:.:~-~;_::;,;--.L __ .'-::.<"··-s .: • 
pecto. La fWlcion de osos· miembros.~ esta,~frecuen:temen te .. en-·; 

·<:" ~ ::'-.;:'.-·_:_-:._'·_ :º/•!~-~-~:·~:(::)~'h;,.>1.':ú;::; .. ~ <!\-(::~-:~:: ·_-;:·!<- ·::_;-_··~-' ,; : . 

un balance crítico, prod~cie"ód0 \.-ori:, ~c8.Sf~ri~~-~:.'~~ñ..::1B:·. ·C'i'niF.~--.;.: 
.:,-· -., :- ~-, __ ··\>-i'._:;:·::·_.:::'._:~&~'.:·~,:~::~;'i.~:;S;::o1{\(·;·~::.:·~Yh·;~ :·,: .: .. ::; "~:.'_.: . - .. 

gl.a disminución de ~a funcion.-:tLa\-recurreñ.cJ.a·:¡;i.-puede, ser 

disminuida por un cu'1da-dO-_,;:~t~-~~~:~~~:~~:f~' ~~~¡i-~:i'~~-~-~;y,·:-~,~~-;:·. 

longado' . , . ·. ;;;J.:iá:;'.·~~i1k~·~[If *J1_Jlt:.i;i¡,_;; '. <·· ·-_ ·• 
:·.::.~·:·_','rEf:~trat·Wniórit"O''._~Cjtiir~gico·;:debe :ser 
: t ~ :.:~ .-\'{~ t;;.t-:.':~~-~s::tt,¡:;r;::·s.:~•)i;._:· :t:.=:~ ~·~-;·-~-:-~~~ :· ·"·2"; -~:-...:~-- ó ~, ~ . -

radical:. con ojJerllClones·'"SObre ;, bue s_O_'.;-indicadns·:·a ·. edad: ~as-_ 
tempran~ de'-~~~~:: :~~~{,~~~~i~~~-_~:'i!'}:-'.;:-::;:~?:t:;;:,'~\";{}/'t!\,-: .. i} ~'·:·.,.;-.:·-.-: .· ' 

·--~ ,-' ·' _. ... _. ,.:~;~:~'~--~::.-:--:::: ~-\~.:.~--·~-«·;:,:;, . 

vos prinal".ios 

"'· ·:~· -,-. :""-En :",:.el~ ñti0ínbrO~--'.toraéi"cO;: ·iOs · obj'e ti 
,. - . -:··~ ~ 

de '.la· ciru°g!~ eo~1 · .. ' 
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1 .- Corrección de ·la def'ormidad. 

2.- Aumeflt9 del arco. ciO ·movÍ.oÍieÍlto 

J,-

: .. · 

Los 

. ' -:. (: - ' . ,-_ '. - ·-, . .· 
de las _Brticuiac'ioiies.-: 

.... ,:· .. -- -':·: ... ::·_··.' .. :_· :.-'.:" -.---,,· 
Mejorar -la.utilizacion.funcional 

.-. ~ ., ... ~· 
_·de--, i:~·~-1 mruioS-~ ;:'(: .. "' · 

•\ ... ";:;, ·. :;:·-,· ... ,-_ ... ~.--.. ,. '~ . 
.. ,. ' . "-·.-.'». ··_ ~'/"."- :\)_,'.--,:"._ ~·--' ':. -... 

procedimientos_- quir_urgicos.' recO-
-·.-·· '. ':."".·<'· .,. .. ._ .. , 

mandados son los siguientess 

HOMBRO. 

La limitación de la abducci&n del --

hombro no constituye un problema, pero si la extrema rot~ 

ciÓn medial, que a menudo es bilateral, lo que impide que 

esos niiios puedan tomas obJe tos; por lo que ocasionalmen­

te es necesario realizar una oate otomla rotatoria del hu-

mero. Esta oste otom:!a es be cha a través de una P'J·t"!Ueiia i!! 

~isiÓn iood~al 1 y se ~ija con una peqqueiia placa. 

conos. 

El codo 1 presenta dos tipos de de&e 

formidadess 

El primer tipo es el cal o en f"lexi6n 

En este tipo el codo ausuo.lment.e es ~til ya que mantie~o­

una posición en Etngulo recto. El bicepe os f'mrte, y el -

tríceps eatl débil Ó ausente. No hay necesidad de tratar­

a ningÚn paciente con ésto tipo do al teraci6n Yll" que la -

función os buma. 
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El SOltUJld.o y más ··imp.ortante tipo as­

en el que el codo ~stá en eX.tens¡.Ón:···.Aq·uí:,,.-.~a· ·articula-~iJn · 
._,_,.,,,-

·es r:!gida. en .extensión· cóMPiet~--: con:;·aa10'·_ unos·-·pocos-. greld.~s 
. ·. . - ·. ·, -- - .-_-. :i_:c. _._,.:<:-: ·;, ,-:_:,_-,_ ::;-_:_~:<."·-,.',<'~;;:-:.' .-. \--.'.· ~j ... 5_/ :\;j~:-··< :_ .. :-_:· .. :~;-:~:.:."> ·::_/;·:' -.. ~-~·,-o 

de movilidad~'· pei~o·:-ocaSicinalaiBfté'.·:_:-pu9_de_~haber/."mas ._de 30 :.··- · 

de· i'le~i6~::··. Ei ···tri·c::~~::·;~:::-.~~¡~~;'~;~-;~·~~ie·;.':;;~.;~:~:_1biC·e·pa ;:-y_ 81 · 
. · · -_ :; ·::~- ·:-~·::~ :: · -.<--~·- ~:-¿ ·ti~'\;~f: .::/;~:)-:'.A_';~_::. ~~-;1:~'::: ~~ '• ::;·_:;,'.;~::t~ ;:>~;;:;.::'.~::,:;:~~ i .. ·~:\,~_,_: __ , :: ·., ::. :,e-· -: :-- ,. 

braquial -eatan.'. ausente s'~\Los ;.rlexorea-;.de .:antebrazo ·.:p~eden-

::::r·· p/~~~::~; ;;i;i~f :\t~~É~~i¡;f n,º~~~i~i:;~~~;;·~r·f i~~;~d •• i~ 
'~7--.. ~~;- -, ' < --.-, :.,-~-.::_~_:t,_~::_:}~f ~;~-::,;~:~,_~,-~~--~-~::~·:~;~f:·.-j_\:~~'i--i:'--'~--~~'.~ -:.;· _.- ':· ._'. , 

'('._,'.;·,~\ -~ .. •·";'.;. ':Los_;~di verBos~-~i' procedimiOntOs ·-_quirurff 
:·:_ _-. -':- _ . ...-: ·<' ::-.::: ::~<;~::_~·.::::·>:c_·::·;·'.::~-~:_:--:~r::;:;r::·:~.1!'.:..~~:'::;~,f.·:;_~;1z·/i:1~:_:-_·;-i1_,;t\:.-~::, -, ---~ ,;: __ : -: , -... · -

gic os · puedOtl _::re0.1izars8,:a-/lC)8;(2'.;_añó-!r.( dO'/é~ad·~"~-Y-i._Bon-~ té en! 
. . . . --_ , -·' : ' :-'; >~:_· --<;::·:,i ·\:~'.·.:~/-~-: :~_~/\~~--.;_;.;_~_:·-~::j-';~~~:.'·/.x:x_:,:.~~-~'.\::'.~~~:?>-:;\:_._:':... ': ·_; e 

camen te .facilos de _;realiz_a~;-_-1,pero_.~hay;~BlftUnas»-"ventaJas· en-

Posponer el t~~t-~i~~~;~·_,·h~~·f·i :~G~:f~lf~r%b:;:~~~e-~~:·.-.éóoPárar· -
·.··. ·. _:,:·:~'_}.;>·~'.(.~_ ~~::o,,~/:'.'i,':/. ")'.~:-_,\'.'.''.!:':./::_'_~---~-' .. · : , 

"con la terapi.a .r!ái~a P_~_ª_-~-º~_e_:E",ªt~~t-_ª·_;·--~~-_1a_~~c:_u_a1:-es __ . muy_·.impor 

tanta. Si los miembros i~;:\~óff ~~~~i{~,~~~~Íuc~~dos, el -

tratamiento de· lB~ extr~~iáad·é-~~-:ú;~-~-~~f;;aB. d~b~·:" s~~ diferi-

do y manejar primero 'las·_._.--~~~-~~-~{:~~Q:;~;;_¡~hf¿j¡~r~S .--
. -. . :·~ :-._;' . . -.. .- .·· . ·: - .. , 

-._- ·-~:- •• ·._,, __ ...... , .... , ... ,-· ;~·>·.'_.'-" ·-:_-, - - , -.. _. ·- - . 
li!lY :cinco;,:posibilidades quiruraicas- ·., · 

en el manejo del codo11' •. :~:t~~nn~i~f~~~;i.;~.-~~ic.al áe ' 

• ,' '' ·::• 't.:r(:-.'.\'.'::¡~Al,\:":.,~~:j,•;.'<¡~':~!~'-:;j;,~::.~;~·:·:~::·:·,:~~i:'i"'.''-~::~-, " ' ' , • , 
realiza alargamiento del-.,_tendon;;_del7triceps. y: liberacion 

";._\'· '!' ;~-'"l'''!'' '·\~- ..;::··· (_:\':; ,·,'.;,_1; > :">:,:'.· .l ':'_:::.~--.: 
posterior_ del ·-· él .. _.'~·-.'-'.":: -~-,;_~."°,;.~:~.·.:·.' .. / • .-:.:.'.j·j,·'.:'-.. ,'.;;.·' ... :.~;,·,'.L.-:::_:~é·'.: .. -;.' .. :.; .. i'.:.':i: .. :-,_;-._¡"-~ 

c_o_ . ~,~-\:'~\.{'~:~,'.·:. ~-h_..: __ -:··"~~- :' '.,;- ·-----~~::-.,:--.~.:··_:_-'-~.-~: ·::~::·:'; __ .' ~~ :-_ .. _ :·-,: 

.. ..;--· ·:·;:,': · . .'. ·_ 2·;-~_:.:.Traneferencia-:·del ·_·triceps .: -Esta-: 
·.-:.-:,";_;: .,-. "" <.-,:·-,,-¿: .:. ;i'.::--. •''"'.':-;c.- - ;""'' _,,,._ ' '> ,' . 

operación' h~.- _si".10'«·4é-~~·r1·ta'.;,por. ·B_~-~-~_i/Y;.c~r~?,11-_:y~. Siém--: 
.. ;_,_. : "'~·-: :_~-:-¡-----_ir.'- -- --'~ -.~: ~-: .'; ;, __ · '.:, : . . ·, _:,-.- - .- -1: .. _: - ... " .. ·. '_. • 

pre se combina ccin; liberacion :·posterior de-- la. -articulación 
. •' ,. ' """ ' - " - --·- - " - ---- •" 
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:J.•:-. TricepEJplS.~.tia y .. ri~xoi¡:ilnst:Ca ~ 

de Steindler ( ~sqtiema· 2) • : ::·:·:, ~:·:::·.> .. ...-:._·-~-. -:~-:-:,.,:,:-
;· 4 o-: T:X.an-sf'-~r-~nCia . de~--pé. c't oral-· ·~ yor-

dep. 

· .. ,. , -· '. ..---~-.-: - ., . ''.' _, ·:;·:,;; \ .- :-~: . .. · - . 
,. '" -"-' '-::._: ~ e·:'..:~\- ":';;_·:::;'~}~o-·.:. _,.-. ¿ .. : : ' 

. ~-' - ' '.': "'.. -. - ''";·~-/:.· 

<:·.:;;·;.5~5~;·_--~~~b:.-,~~;~;~~~-~-~:d·~::0 ~·s::~::ª .. :.-,:f~-~-~S-tOi 
- ···:-'> 

. Una t~:~.:.·P~t~!~: c:o~~:.t: ··~~.;ea~ 

{esquema No J); 

lizar un alargamiento dei-,'. t~-~-Jó~~~d~~'.?~;1~-~~~ -~-ii~'.á.ndO . una 
' - ---·. ·--.--:· ':;_-~;_._:::~/ ;:,:_::~ ¡ - ·, ;- ·" 

técnica en forna de V-Y y':liberarlo·del-:olecranon-~ 
~~- '·\·;_:_;-·\ .• =-_._: ..... :_.'.,': ___ :·:·:· :- ., '_:-· 

Cuando el tendon-.d~l'. ~ricepe .es. 

transferido, éste es disec~do .. d~l~·- ~i~~-~~~~fi-_':ju~t.o __ .-~o~ un -

~ragmento de periostio dei . c~bi~O ,<--~-~~~i-~----~-~~~~~~-to~-~a 'Pº!. ~­
terior. Después se. diseca ol_ in&s.~ulo' haet'P.---~-er··ca,-'cÍ·~----.-18.· ·ni!_->':' 

. ' . . " . ~-- - -· ·-_-,:·:; _:.- -_. _:· . 
tad del brazo, y el teridón. Y su P:rolongacion -p_erioetica, -

son enrrollados haciendo ~ tUbo fijado con p~t~~-- si~Ples::. 
Este tubo es entonces ¡:asado alrededor. del_-brazo y se pasa 

superf'icial al nervio radial y, se f'i·ja a través ~e un -"or!, 

ricio hecho en el cuello del radio y se inmoviliza cofi el­

codo a 90° • 

La tercera posibilidad es ].a combin~ 

ciÓn de la tricepsplast!a y la flexorplast!a de Steindler. 

Si los f'lexores del an~ebrazo son fuertoB, es preferible -

cobvortirlos a flexoros de codo y mantener la 8.cciÓ~- ·del - . 
, , . . . . .. ' ·-· 

triccps por simple elongacion de su tendon~' L.os mejore~. r.!! 

sultados se preaentan en codos que tiene~. :B_ol_o_ .D.usB_~c-ia 

de biceps. 



·:\ 

• 
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ESTA 
SAUR 

TESIS . NO íliB~ 
DE IJ\ BIBLIOTf.t~ 

La transferencia de poctoral mayor, -

eat~ indicq.da cuando los fle%ores del antebrazo no son ~ti 

les y, son necesarias tanto la flexi~n corno la extensi~n.­

. Es un próce.di~ie~to difícil y, deja wia .aran cicatriZ. 
. . . 

, Finalmente, la .transf'erencia·.:·_de ... ástei .-
., --, ,-_, 

nomastoid'eo qÚe _.fu~ doscr~t,n:· por __ B~_é1·1_~_ no~_-es-;_-_friuy· usElda-

ya que- se -~e~~Sitá ·un·:~~n:·':í'ub.Ó \i~\ ~~~'6-f~~-.,-~¡~~-~~i"~:-~E;'.:~b·t~~ ·. 
'~ •·;, ;~,.; - i,\. : .. ::_-._,_._,, ~:'..'.; ··:°':-'-f"• ''2~,:_~-:·,--. 

__ ,-_,:_.:,-:;:;· .:_ ... ,:,·:':~· -· '•;:·.'· ?.\:/:'.- ·, _.- ... : --·.- -_.:p ·: ,' . 
., . ·:;''Y "• ~ -~~.:_::\:.)·:::.'.t::;.-f -;:; -;~~:o_-_,-¡,. :: .... 

:·-_;_ ·_._· ~-~~!E'cf ?:;:·~~;1~~>~:F: -·'. .. j.i'.~~·1~~::;~::~~-:---~i?,~~:{:~::L::-:~~:s·. --, . ::,-:_-;- .- · 

ner, 

:--- ·En-,· la~_ inUñe c-8. ~ .,. 1a· def' ormidad .. es tandar­
. __ · -·,,·.·-_,:·;- ·,-,·_., '.·'.',~·:::,,.: --·;:-.:.:~,:")._ú~,·/:~ .. ,~;: .... ; -, ... ~;-... ;:,,¡_',-:.:·';:-··:._''.-'"".: ;;· ' 

es la· f1eX:Í.ó~·, f'fjD:.·y ·dosviaC.ióil·~'C.übita1-~· :·Al·g\lliOS"--Di'ét'ó-doS :-
. -·- - -- --o·~.-,._; ___ ,._,.··-··,_- .. ,, __ ... .. ' • - ' ----

de corrección· d-OsP~~S-:id·~:;!;~'-;;¡Q'~---.'~~~:i~·dó~-~-.-~¿·~-; ia:~:-~,a~·s_uloto · -

m!a ant~rior.·:'f-'.:~·ri:_y;~.~:~-:~-~~-:~~-~~:~-~ ;:~-~-1~~-te)' -~; '. ~~ ~,~r-Pec~~ 
m:ln de la:"rii~'_,-;;ri;i~'.l.~'~~-~-~-,t~~ son i·o~ .má'.s. empleados. ya .;._ · 

'··•. ~, ' 

tán aus--en~OS::'y, __ .~-e~',-:-~Y raro_ tOner disPonible a1gW¡ tendÓn-

para lograr- .. un. ':>ª_lance muscular, Por ésta razón, la corres 

ciÓn qui;úr~ca d~ ia def'ormidad de la muñeca no se hace -

durantÓ 'loe años de crecimiento, realizando la artrodesis-

hasta la madurez, La posición más :favorable para la artro-

desis es ño 10 a 15 grados de f'lexiÓn palmar, 

MANOS. 

La. mano, en .la artrogriposis es. a· me­

nudo severamente afectada por una combinación de .rigideces· 

articulares y a.uSenCio. de,'rin~Soulos motores, 

. , ~¡': ~~i-~~ ~ _· es :_frecu~ntemen te . hipo·p~IÍ-· 
sic o y, :flexionado dentro de la po.lma:, por lo·- Que no· con -



' . 

1 

\ 
\ 

• 1 

TRASNFERENCIA DE PECTORAL MAYOR 

. ESctUEMA o '.J, 
" 

:.·: .. ,.: .. ;. 
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tribuye mucho 8..-la función, { Foto No 4), La correcc.ión ... 

de ésto. def'ormidad re9uiere de aú.mc!t to del primer, esP:acio. 
. - , '• . .- -· . 

con -apli~acio_n __ de piel¡ Y transferencia _··tendinosa P~ra --.. 
ei _e-~ten-~~;_ :i nb_diic.:tor, ;.El paso 

: •'' - -. ,:;,_---. ,' ., __ ,. ·,:-"_"' '·. 
metacarpofalangica, .- · 

- --.: ':: ·_ ·,- : ': . - . ·-:_- -

. Lo8 'dedos'·, -. __ A_ menudo: Presentan una 418 

combinación de' rigidez _roota·carpofalárigicn e interf'alángi­

ca y ausencia o -debi1idad .. d~---:rie·~~rés y-extensores, En al 
J . . . . . .· ...... ' -

gunas manos· todos ·las· dedos_ t'ienon -rigidez interfald'ngica 

en extensión; los tendonés._.lal:-gos: _tienen poca o ninguna -

y son los 
. ,--.-. ··''.- ;' :·",'' -· :. --~'-· - '·' f· ' - ' . , 

que· contrib)tYeri_ a :rea:J:iznr:)toda-la 'funcion de la mno. En 
> •• ,_ ,:-,--. 

. . .· ·--- ·'. _. - -···-·-' _,,_,/-·,-,.~.,- . ,, . ' . ' . ' , 
estos caeos se. hace·· li~~~~cion·, atorea1·. de :la- articulacion-

, . : .. :'.~·:-_, .;;_-·._-:": -:-:-:;-.",~-':-'.-.:·;:":··; -'.:; -.: . ' 

interfala.ngica¡·._comblnad~" st_-'._es·- ne·ceSario, con .acortam;ton- . 
.-.-,.,O'--"." . ·::"") .;·;-;-·;:; 

:::: -,-J.''•''·,,.'"=~·:·: 
. ·'· .... - . 

. . ;, ·_. -. ~-, ·_. -·. ·.'-.:>"-'.;'_:,.::::~,;'\.'. \:: -, :_:-;_~ :_·:-::··_ ·;.·- ., -. 
Eetan.:indicadas·.~-tambiOn ;fusiories: iri.-

terfaléÚtgica's mÚl tiples,- :·aa! :· ~i~m:~~~:~~?~~.-~~:~i:~~(~·éero-t~d-011a 
das en los dedos • ___ -,; .~:~~'.:·;~:?i~f~~;Jt~t~:~i/~~;~;:.0~~~~;:t·;'.;~:.'~:'.:~-_.- ~-/··-~:'..:· 

con -":_01 ~~:~-~·~-~~''\~;i~~~¿f;~~;~~~~'.·-~~~·i_~i; píi_' ~-
> ·_í_/:_.'/(~~----~:~5_ .. :.1:--:···::;.· '"--~ ·-"~" ::>_ : .. --. ·, . 

cientes se hacen más adaptables en.-:·la._:utilizacion ··dOl-:ar-
, -: ·;_. FJ_'.{);'.i\-:' .. ~;-; ··.-·,:," --:·:.· 

co de movimiento y funcion. que. tienen· en. sus·: extréinidades 
. ·::· 

.. ·-
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