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l N T R o D u e e l o N 

La artrogriposis múltiple congénita, es una en
fermedad caracterizada, por contracturas no prQ 
gresivas de dos o más articulaciones, que se 
acompanan de disminución de las masas muscula -
res, con una posición típica de las extremida -
des y dismorf ias menores de etiología desconoci 
da. 

La frecuencia mundial de este síndrome es de l
en cada 3,000 nacimientos vivos. En México no
existe estadística alguna hasta el momento. En 
el Servicio de Ortopedia Pediatrica del Hospi -
tal de Ortopedia Magdalena de las Salinas se r~ 
cibierón un total de 150 en 1991, correspondien 
do al miembro pelvico el predominio de las de ~ 
formidades básicamente a nivel del pie y de los 
cuales corresponden en un 70% a la deformidad -
equino, vara y aducto. El tratamiento debe en
focarse de una manera integral, tomando en cuen_ 
ta el grado de afección a nivel de miembro pél
vico, pero especialmente a miembros torácicos,
ya que posiblemente al término del tratamiento
se requiera de ortesis y muletas, lo cual es in 
dispensable la valoración de no tratamiento an= 
te una severa afección a los miembros torácicos. 

Se valorará que no existe un conceso para el e~ 
tudio y manejo de este tipo de deformidad, sie~ 
do esto lo que motiva la elaboración del preseQ 
te trabajo con la finalidad de poder establecer 
un esquema de maraejo racional y así poder mejo
rar los resultados y ofrecer una mejor calidad
de vida a este tipo de paciente. 

Además de dar a conocer una clasificación clíni 
ca-radiológica, que permita evaluar las opcio -
nes de tratamiento y el pronostico. 



O B J E T .I'~ O S 

1.- Dar a conOcer una:· clci~ificación de la artro-
,-: ·.·. - '" .- . 

grip~si~· .cOng·~n~t~: Mú1:tiP~~ _. 

2.- Correlacionar el tratamiento de la deformidad 

Equino, Vara y Aducto, en el pie artrogripoti 

co con la clasificación anterior. 

3.- Analizar el tratamiento de la Deformidad Equ.J:. 

novara en el paciente artrogripotico. 

2. 



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA. 

El PEVA Artrogripotico requiere de tenotomia -

completa y sindesmostomia con fijacion de cla 

-villas permitiendo obtener resultados mas sig 

-nificativos en relacion a otros tipos de tra-

tamientos.? 

VARIABLE INDEPENDIENTE: Artrogriposis con defor

midad equino, vara y aduccto. 

VARIABLES DEPENDIENTES: 

J.-Alineacion del aducto. 

2.-Apoyo plantígrado. 

3.- Marcha. 

a)Dependiente. 

b) Independiente. 

RELACION FUNCIONAL: Se obtienen mejores resul

tados en un 70 % con esta tecnica. 
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HIPOTESIS. 

El tratamiento del PEVA artrogripotico ,se obtienen 

un apoyo plantigrado y corrcccion del aduccto con -

la tenotomia amplia y f ijacion con clavillos en -

70 % de los casos~ 
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS: 

En 1841 Otto fue el primero en describir plena

mente el término de contractura congénita multiple,

Otto refiere a esta condición como distrofia congén.f. 

ta, durante muchos anos aparecierón publicaciones 

con estos defectos (17, 19.). En 1923 Stern aparen

temente ignora la leteratura previa y aplica el tér
mino de artrogriposis (que significa articulaciones

en garra o curva), a la contractura congénita múlti

ple que observó a 4 ninos. subsecuentemente muchos

términos han sido aplicados a este defecto de naci -

miento. Como podemos ver la gran cantidad de térmi

nos a esta entidad patologica lo que refleja que 

existen múltiples conceptos de la etiólogia de este

proceso patológico. Por tal razón muchos autores 

han elegido remplazando el término inapropiado de ª.!:.. 

trogriposis el cual sólo tiene prioridad histórica,

más que exactitud clínica, con el término descripti

vo de contractura congénita múltiple el cual fue pr.:i 

meramente usado por Schanzen en 1847 (17). 

En los últimos anos se han realizado numerosos

estudios con la finalidad de determinar la etiológia 

de la contractura congénita múltiple. Iniciando en-

1960 'por Blond que demuestra que la CCM se presenta

en el ganado el cual consumía forraje el cual conte

nía alcaloides tóxicos que en la actualidad se cona.!_ 

deran como agentes etiológicos. En 1961 Baket Drch~ 

man reportan CCM asociado con recien nacidos que te

nían rniastenia Gravis y síndrome de Moebius. (1). En 

1963 Witten realiza un estudio postmorten en anima -

les con CCM demostrando que estos animales son cie -

gosy tienen hidrocefalia y además un número menor de 

celulas en el asta anterior de la médula. 

5.-



Henderson estableció en 1965 que el 50% de sus

paci~.ntes estudiados, con sindrome de Moebius presen 

tarón contractura congénita múltiple ( l). Posterio~ 

.~en~e en los anos 70's Kurogi y colaboradores inden

fificarón anticuerpos antivirus Akabane en el 82% de 

los terneros que presentarán contracturas congénitas 

múltiples, al igual que Jonshon que apoya la teoria

Viral ya que identificó a 4 pacientes que presenta -

rón encefalitis viral y los cuales evolucionarán con 

contracturas congénitas múltiples.(17). 

Posteriormente Issac e Cohn nuevamente estable

cierón que alrededor de 37 pacientes con Sx de Moe -

bius presentarán contracturas congénitas múltiples -

volviendo a demostrar y repetir lo que en anos pasa

dos hablan observado otros autores {10). En los úl

timos anos autores como Torpio, Grahan, Epstei, Shel 

dom denominarán a esta entidad como amioplasia cong~ 

nita, que indica que las manifestaciones son result~ 

do de la falta de funcionalidad prenatal y subsecueQ 

temente disminución de los movimientos fetales los -

cuales se encontrarán en relación con la cantidad de 

líquido anmiotico. { 17,10,1 .o .. ). 

En 1928 Hall y Col estudiarán 350 pacientes y -

proporcionarán la siguiente clasificación que com 

prende 3 grupos en base a los hallazgos clinicos, e

tiopatológicos y de forma de transmisión. 
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CLASIFICACION: 

1.- AmioplasiCa o Artrogriposis múltiple congéni. 

ta·, es .la.más frecuenté y que involucra a grandes y -

pequenas articulaciones y se divide en tres formas. 

a).- Generalizada que afecta a las cuatro ex -

tremidades. 

b).- De predominio a extremidades superiores. 

e}.- De predominio a extremidades inferiores. 

2.- Artrogriposis que comprende dos tipos. 

a).- Distal de tipo 1 que afecta a las peque

nas articulaciones de manos y pies y se

transmi te en forma autosomica dominante. 

b}.- Distal tipo 2 las alteraciones articula

res son las mismas que en el tipo 1 pero 

se acampanan de otras anomalías como son 

talla baja, p_aladar hendido, alteracion

ocular trismos y escoliosis, y se clasi

fica en 5 tipos. 

3.- La Artrogriposis ligada al cromosoma X la -

cual se divide en tres subtipos. (10). 

En el servicio de Ortopedia pediatrica fue

descrita una clasificación funcional de la Artrogri

posis. 

1.- Afección sólo a miembros pelvicos. 

11.- Contractura en flexión o extensión de ro

dillas. 

111.- Afección a caderas. 

7.-



a) Con ciefo~midad ~n fiEixión o e·xte-nsióri y. adus_ 
cÍ.ón ·:qué"-·nos<i1éV.a- a· ia· lu-xa~·ion~-·· 

b) A~qu-ilC?s~.s -~Otal:.. 

IV.-_ Afecc,ión a _miembros toracicos. 

v.:..'' Afección generalizada __ en- todas. _tas ~~-;-ticul~" 
ciones. 

Motivo por el cual esta clasificación fue disena

da para poder facilitar en la desición en cuanto a ma

nejo en cada tipo de patológia. 

En el estudio de Hall el 54% de los pacientes pef. 

tenecierón al tipo 1 de artrogriposis múltiple congén! 

ta siendo el 30% correspondiendo a las extremidades ig 

feriares. En México Gallegos y Rivera en el INP real! 

zarón un estudio similar correspondiendo sus resulta -

dos con los de la literatura mundial además afirmando

que las deformidades presentadas en el pie, 58~ corre~ 

pondió a la deformidad equinovara, 20% al pie plano, -

valgo convexo, y 12% al pie valgo. (5). 

Por tales antecedentes durante largos anos numer2 

sos autores han tratado de establecer el tratamiento -

ideal para este tipo de deformidad, entre los cuales -

podernos mencionar a los que pugnan por las diferentes

técnicas de alargamientos del tendón de aquiles, sin -

dcsmostomia posteromedial, tripeartrodesis, osteotorni

as y talectornias, corno los que se citan a continuación; 

Desde el siglo XIX algunos autores preocupados 

por resolver este problema han creado técnicas como -

la de Laslo Verelbeyi Ostong que obtiene buenos resul

tados en pacientes que presentaban deformidad equinov~ 

ra paralitica realizando una técnica que consistia en-
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vaciamiento del astragalo y cuboides (7). No volvie!!. 

do a reportarse el uso de esta técnica hasta que Jeno 

Eimre Ronits el cual obtiene resultados buenos en el-

68% para el manejo de paciente artrogripotico desde -

entonces este método se ha convertido en el preferido 

en el Hospital Memorial para ni nos de Oklahoma. 

Por otra parte Richard Gross en el Centro Médico 

de Florida realiza la Técnica establecida por Laslo -

Verelbelyi trata a cuatro pacientes con AMC obtenie!!. 

do en 75% de buenos resultados. {7). 

Otros autores como Kennet y Gudeira realizarán -

procedimientos quirurgicos, solo a partes blandas con 

la finalidad de corregir la deformidad equinovara, u

tilizando elongación del tendón de aquiles, en 50 pa

cientes obteniendo muy malos resultados, ya que solo-

4 pacientes presentarán corrección del equino, en 24-

pacientes, más de llevar a cabo sindesmostomia poste

romedial, además de alargamiento del tendón de aqui -

les, obteniendo solo 5 buenos resultados. (5). 

Sin embargo existen otros autores como Drumon y 

Cruess que en 1978 obtienen resultados similares al -

realizar procedimientos en partes blandas (sindesmos

tomia posteromedial y ATA), o talectomia. (4). 

En 1971 Melanus también obtiene resultados desa

gradables con los procedimientos a nivel de partes 

blandas en pacientes con AMC, y con la talectomia sus 

resultados son más satisfactorios. ( 13.3). 

Talectornia es uno de los procedimientos que ini

cialmente se usarán en este tipo de pacientes, en la

actualidad su uso es controvertido, desde 1641 en que 

Hildanus reporta buenos resultados en el manejo del -

paciente artrogripotico {6). 
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No es hasta que en 1901 Royal Whtiman pública 

por primera vez el uso de talectomia en pacientes pa

raliticos este procedimiento se aplica por 20 anos 

con resultados adversos {6), 

En 1950 Lkenoci y Holmdhl ( 1956) reporta un 80% 

de buenos resultados con la talectomia, y en especial 

la corrección del equino. En los últimos 20 anos se

ha preferido a la talectomia como la técnica ideal p~ 

ra la corrección, de la deformidad equinovará, sin cm 
bargo sus resultados son poco alentadores, en 1984 

Grenn reporta un buen éxito en la corrección del PEVA 

Artrogripotico, con la talectomia acampanado por la -

tenotomia del tendón de aquiles asi como otros tendo

nes los resultados son hasta 95% de buenos resultados 

(6). 

La triple artrodesis es un procedimiento que ti~ 

ne muy limitado uso ya que solo podra ser realizado -

en pacientes mayores de 10 anos. Guideira reporta rn~ 

los resultados 30% solo fuer6n buenos , en un estudio 

de más de veinte anos. (8). 

Kejell Solum (en 19.91 reporta resultados insati2,_ 

factorios en pacien.tes con PEVA artrogripotico en pa

cientes mayores de diez anos. (8,16). 

En el Servicio de Ortopedia Pediatrica del HOMS

se lleva a cabo la técnica de la tenotomia amplia en

el manejo de la deformidad equinovara. 
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T E e N I e A 

La técnica es utilizada desde 1981 em pacientes 

vírgenes al tratamiento, o con tratamiento previo, -

sin actuar a nivel de partes oscas. 

Bajo isquemia en tercio proximal de muslo, se -

realiza insición a nivel de 1 ermetatarsal, en forma 
recta hasta el tendón del tríceps, pasando por deba

jo del maleólo medial, insición de la fasia e identi 
ficación del tibial posterior, paquete vasculo ner -

vioso, tibial anterior, identificación de los flexo

res los cuales también son tenotomizados, al igual -

del aductor del primer dedo, se diseca el tendón del 

tríceps el cual se tenotomiza además se corta la ca2 

sula, astragalo escafoidea, escafocuneal y subtalar, 

abriendose ampliamente la fase a plantar • Se redu

cen las articulaciones liberadas y se fijan con dos

clavos de Kirschner de .45 mm, astragalo escafoidea

y la subastragalina, se cierran dos planos y se ret~ 

ra isquemia después de colocar vendaje de Janes. 

Cuatro días después, previa sedación se cambia

vendaje por un yeso circular que es cambiado en 4 S.!! 

manas en colsulta externa sin retirar los clavillos

los cuales se retiran 4 semanas después, colocándose 

el nuevo yeso, por dos meses más • Posteriormente 9 

se continua con zapato de arma recta con ahorte y 

contrahorte rígido, suela volada, sin tacón con vi -

rón corrido externo de 4 mm. a valorar necesidad de

aparato ortopedico. 
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MATBRIAL Y METODOS. 

Se revisaron 11 pacientes con artrogriposis • 

multiple congenita , para elaborar un estudio 

retrospectivo,observacional, transversal y -

comparativo, del periodo comprendido de octubre 

de 1981 a diciembre de 1990 . En el servicio -

de Ortopedia Pediatrica del Hospital de Orto

pedia Magdalena de las Salinas. 
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CRITERIOS DE INCLU,SION: 

a} P·acientes me-ñOres -de 15 a'nos, co-n artrogriposis

~~lti~le.'co~':!énita. 

b) -Pacieñtes vírgenes al tratamiento. 

e) Pacientes a los que se les efectuo cirugía de t~ 

notomia amplia y sindesmostomia. 

CRITERIOS DE NO INCLUSION: 

a) Pacientes mayores de 15 anos con artrogriposis. 

b) Pacientes con PEVA, no artrogripotico • 

. e) Pacientes que se les efectuo cirugía a nivel de-

partes oseas. 

CRITERIOS DE EXCLUSION: 

a) A los pacientes que abandonarán el tx. 

b) Pacientes que se realizó otra cirugía además de 

temotomia amplia. 

13.-



PARAMETROS QUE SE EVALUARAN EN ESTE ESTUDIO 

1.-EDAD. 

2.-SEXO. 

3.-LOCALIZACION. 

4.- Incidencia de acuerdo a la clasificacion -

funcional de la artrogriposis multiple. 

5.-TRATAMIENTOS PREVIOS • 

a) CONSERVADOR: Durante cuanto tiempo y de que 

que tipo 

b)QUIRURGICO : ATA, Capsulotomia posteromedial 

Turco, Brochman. 

6.- Evaluacion del la sindesmostomia y teno -

tomia amplia • 

14.-



La evaluación se.rá 

tes i~dicadores. 

1.- ALINEACION DEL VARO •••••••• 

ALINEACION DEL EQUINO •••• ; •• 

ALINEACION DEL ADUCTO •••••••••• 

2. - APOYO PLANTIGRADO •••••••••••••••••• ; :i' Puntos. 

3.- MARCHA •••••••••••••••••••••••••••••• 

a) DEPENDIENTE ................... . 

b) INDEPENDIENTE ••••• ,, •••••• , •••• 

e) LIMITADA A SILLA DE RUEDAS ••••• 

4.- EVALUACION RADIOLOGICA 

Puntos. 

Punto. 
Punto. 

PROYECCION 

A/P 

LATERAL 

ANGULO PUN'rAJE 

ASTRAGALO-ESCAFOIDEO Puntos. 

ASTRAGALO-ESCAFOIOEO 3 Puntos. 

RESULTADOS QUE SE CONSIDERAN 

EXCELENTES .............. 12 a 15 Puntos. 
BUENOS ............. a 11 Puntos. 

REGULARES ·············· a 7 Puntos. 

MALOS ·············· menos de4 Puntos. 
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RESULTADOS. 

11 pacientes con artrogriposis multiple congenita 

10 del sexo femenino y 1 sexo masculino , con 

un promedio de edad de 5 anos y un rango de (5-

5 meses a 9 anos .) .Se observo deformidad equi

no vara bilateral en todos los pacientes . 

La gran mayoría de los pacientes corresponden al -

grupo 2,3 y S de la clasificacion funcional de la 

artrogriposis . en el periodo de 1981 a 1989 , en el 

servicio de Ortopedia Pediatrica del Hopsital de -
Ortopedia Magdalena de las Salinas. 

Se realizo 22 tenotomias amplias por un mismo ciruja 

-no ,obteniendo un 55 % de buenos resultados , 30%_ 

de regulares resultados y un 15% de malos durante -

un promedio de 6 anos de seguimiento. 

16.-
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f';'.E5ULT/\D05 OBTENIDO.S. 

55 /. 

D 55¡(. BUENOS. 

D 30 r. REGUL.A.R.ES. 

11 15% MALOS. 
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ANALISIS DE RESULTADOS. 

EL tratamiento del PEVA del artrogripotico , es com

plejo y los resultados son desfavorables, con los di

ferentes tecnicas conocidas hasta la actu~lidad. 
El sexo en. este grupo no presento signif icancia algu

ya que el 95% pertenecio al sexo femenino. 

Los 11 pacientes que se estudiaron , presentaron defor 

-rnidad equinovara bilateral. 

La edad promedio fue de 5 anos , sin embargo el 20% 

de los pacientes iniciaron tratamiento a los 6 meses -

y ademas eran virgenes al tratamiento, por lo cual los -

resultados fueron mas favorables. 

El resto de los pacientes en quienes se realiza el pro

cedimiento a edad mas tardia , ya se les había practica 

-do manejos como moldes de yeso , por un ano promedio -

cirugias a partes blandas , alargamiento del tendon de 

aquiles y sindesmostomia posteromedial. 

De acuerdo a la clasif icacion funcional observamos 

que los tipos 2,3,y5 fueron los mas frecuentes en esta 

muestra , tres pacientes para cada tipo , de los 22 -

pies que fueron sometidos a tenotomia nmplia se ob

tuvieron buenos resultados en un 55% de los pacientes 

regulares en un 30% y un 15 \ DE MALOS RESULTADOS • 

Los malos y regulares resultados son debido a que uno 

de los parametros a evaluar fue la marcha , perO en pa

cientes que corresponden al tipo 5 su af eccion es ge

neralizada y los obliga a ser confinados a una silla 

de ruedas , en cuanto a la alineacion y obtencion del 

apoyo plantigrado, el resultado con esta tecnica qui

rurgica fue satisfactoria, por tal motivo los resulta

dos disminuyen, por lo anterior podemos afirmar que los 

procedimientos quirurgicos con la finalidad de correc

cion de deformidades en pacientes artrogripoticos que -

20.-



dan contraindicados cuando presenten afeccion ge

neralizada ,ya que estos pacientes no casminaran 

alguna vez en su vida. 

La correccion de las deformidades oquino ,varo,aduc

cto, con esta tecnica que es la seccion de todos 

los elementos tendinosos y sindesrnostomia , es con la 

finalidad de aprovechar la historia natural de la en 

-fermedad / y conseguir una anquiiosis fibrosa. 

Al eliminar la poca y nula funcion de los elementos -

musculares, se consigue el objetivo de mantener la co 

-rreccion de las deformidades, . 
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CONCLUSIONES. 

1.- El objetivo del tratamiento del PEVA artrogripotico 
es- la alineacion y el apoyo plantigrado. 

2.- La sindesmostomia y la tenotomia amplia se obtiene -
unes % de correccion de la deformidad equino, vara, y -
adducto de este grupo de estudio. 

3.- Al realizar una evaluacion integral, solo se obtuvo 
un 55 % de buenos resultados, ya que fueron incluidos to 

-dos los 5 tipos de pacientes de la clasificacion funcional. 

4.- Es indespensable realizar una valoracion integral, -
antes de llevar a cabo un procedimiento quirurgico co -
rrectivo, ya que en los pacientes con afeccion genera
lizada esta contraindicado. 

4.- En los tipos 1,2,3 de la clasificacion funcional 
esta indicado realizar procedimiento correctivo debi 

-do a que estos pacientes tiene la posibilidad de deam
~~r. n 

6.- La tenotomia amplia es un procedimiento quirurgico 
de primera eleccion en el manejo de PEVA arytrogripoti 
ya que se obtienen resultados similares a la astraga
lectomia r • 
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