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Artrogriposis, eéiélatéfﬁihéﬁéﬁﬁmﬁﬁ;;i “

cribid en un art{cule titulado Monstrum Humanum 1ronco -—;1 

Nimi Brevi et Extremitatibus Incurvatus - (Tachddian)(36)

Rosencranz, en 1905 fue el primero —:"
en utilizar el término " Artrogriposis ", que;dgriva de -
dos palabras griegas que significan " articulaciones cur -
vas ",

Rocher, en 1913 sugirid el tdérmino -
de mﬁltiples rigideces articulares congénitas, porgue se -
consideraba que la alteracidn primaria era articular,

Stern, en 1923 la llamé " Artrogripo
sis miltiple congénita " (32).

El sitio de la enfermedad son los -
miscules y, los canbios articulares y dseos son secunda -
rios, pero ain no hay acuerdo acerca de ln'nntur;1azﬁ &e -
la enfermedad muscular,

Skeldon, en 1923 ia poatula como

aplasia de ciertos misculos o grupos musculnres y. sugi -




rid el término de ! amioplasia congénita ',

: tudius do 1& musculntura

Aunque otres nombres:son: mas adecuae
: ' ‘ :j' d Artroéripoais multi—
pla congenita es el mas aceptndo T

La Artrogriposia.multiple congénita-
es un s{ndrome que tiene una base patologica compleja ¥, -
es la qxpresién de uno o varios pfccedos diferentes de la-
enfermedad, .

Hay deformida& peraistente por c;n ;L
tractura muscular. Banker y colaboradores (1957}, definié-
los tipos de Artrogriposis dependiendo del-aitio dé 1a‘1ﬁ
lesidn primria, presentando la articulacidn afectada una-g
forma paralitica u obatructiva (Drachman nnd Cuulombre, :-'

1962) (8)

1e- Forma “auropatica' La biopaia —'-

muscular revela atrofia por denervacion hay perdidaﬂde -

las celulas de 1aa astus’ant ri Ty

fio de 1la modula_espingl. tambien uade hnber'defectos ce ~

rebrales y‘affbfigﬁdel .pmentog qqrtico-espinales.




[

VALLEY [ry INI";\- [

ANTROGRITUS TS,



2. Forma Hidpaft_:icn.f- ia biopsia mua
cular muestra pa:ﬁ_hipé __fibi'o-'grasos .
. ) : " 9.2 Forma Mixta.- Halldzgos de ambas

- _fprpﬁﬁ ‘es_tiﬁ-bx‘_'a'qenﬂ:aa'.

_ - La amplia variedad de teorfas que ——

- £rét§n.da e#piiéar esth alteracidn es fdcil de entender, =

 cuando uno considera la gran variedad de halildzgos clfni ~
{co's'-que ‘presenta, Un niflo, puede parecer que tiene pardli-
aisﬁon gran pérdida muscular y, las articulaciones tener-
una gran amplitud en la movilidad pasiva. Otro nifie, puede .
tener las cuntro extremlidades en extension y rigidas y, ==
las articulaciones curvadas; un tercer nifio puede tener -~
las extremidades en flexidn, otros pueden tener pid ggnis
no varo o displasia de las caderas; en algunos puede haber
una deformidad no muy importante y, solamente tener una ex
tremidad involucradau?),

Las observaciones clinicas de algunos
autores incluyen un alto porcenta je de pacientes con defi-
ciencia'mntal; otros investigadores encontraron nifics con
la misma aperiencia clfnica pero mentalmente normales, Po-
cos autores, implican que ésta es una enfermedad progresi-~
va y, la comparan con alteraciones progn:eaivaa del sistema
nervioso central, como los que ocurren en la vida postna -

tal, o lo comparan con la distrofia muscular progresiva --

(1,3).



. HEY perdida nsea anormal y oateopnro:" x

sis. Algunas vncea hay disrrupcion craneo-ﬂacial -plagioee'*

’ falia- 0 prntruaion del frontal E
‘ _ Hay en ocasiones malformaciones 88 =
,queleticas aaociudaa con artrogriposis.‘polidnctilin, hi -

pertelorismo e hipoplasia mandibular.

Biopsias sariadas‘de hueso han demos
trado que los cambios locales snn-dé naturaleza ranctivﬁ‘;
ya que en la etapa temprana de la vida hay hueso normal, -
Despuds de un nﬁmeré de afios ; hay atrofia Osea progresiva
y una altaracidn en 1la osificacion eartilaginosn con am —-
plios espacioa entre 1as trabaculaa éseas, e islas no osi-
ficadas cartilaginosas (Jacobson)(19)

En los paciantea de Moore ¥y Federunn
354ancbnfra£pn'ﬁﬁg algunasjvaces pueden ocurrir lesiones -
oculﬁ;eaz cataratas, glnucoma, hiperopia y uveltis; con --

transmisidn dominante.

Ex{ste una forma hareditaria de A: -
trogriposis, llamada S{ndrome de Kuskokwim, que se hn repa;-
portado en esquimales de Alaska, que. viven eh el Dalta del
Rio Kuskokwim. Los hnllazgos clfnicogige_pgfgceq a 1& AT
"trogripoesis con contracturas nrticuiﬁféﬁ }f;iéiaépea; pefo'

las lesiones usqueléticas asociadas son diférentes, e in -~



cluyen espondilolistelis, pseur.loartrosis de la clavfcula -

'Tito 17'1:;_(1_1‘!_iduos -

cia autos omica reces:l.v

de. 7 fam:l.liaa (wngnt)(“z)

' ETIOLOGIA Y PATOGENIA.

La Artrogriposia multiple congenita,

.moatro en un andlisis cuidadoso d ':.los-..muaculos nlrededor-
de cada articulacion. que la. distribucion del imbalance -
muscular ne se correlaciona con 1a ‘de:t‘ormidad articulnr -
{Drachman y Banker), como aucede en la policmielitis o 8n-
el mielomeningocele, -donde. la defomidad 658 la resultante-
del imbalance muscular porla traccion de los misculos mds-
fuertes(:m). :

E1 c_l.gsé_:'l‘:'ro:lldﬁ normal de una articu -

lacidn requiere de la m;w_i']_.i_dﬁ_d, de lﬁa extremidades duran-

teo el tercer y clarto mas &é~'.ia-;rida fatal, 51 tal moviW--

miento no ocurre. las st.\parficies articulares Yy las cavida

des articulares ‘no. sa'

poabilidad fue puntualizadn por Dnactumn y Banker . augi---_




riendo. qye' fac'toresjtéxic.us 'yinutrididnnléé,- partiéular'- -

'mente inf’ecciones, se encmntr&n en’ la historj.a cle pacien-“

- 1.‘taa ‘con artrogriposis.

Nl Middlaton, sugir _A

~ rica pnra mdurar, la- cual puade ser de‘trea tipos::

: .-‘1 ' Detencion del desarrollc en la fase mio 1as i

2.~ Misculos con desarrollo nomal peru que'no ae a.largan.

3.- Misculos completamente formados pueclen sér as:l.ento de-
degensracidn intrauterina, con conversidn progresiva -
de tejide fibreso {miodistrofia fetal)(ah).

Otros autores ha propuesto diversas-
causas, que han asido divididas en anormalidades mecdnicas,
anormalidades del sistema nervioso central, misculos Yy ar-
ticulaciones, infecciones y causas misceldneas. Las anor -
malidades mecdnicas incluyen, malposicidn del feto, inmo -
vilizacidn prolongada del mismo, aumento de la presién in-
trauterina, oligohidramnios e hidramnios; se han reportado
ademds prosbntaciones pdlvicas y afirmiciones maternas dae-
que hubo poco ¢ n:lnglin movimiento feta.l(‘z)_,

Las anormalidades del sistema nervig‘
80 central son deéeneracién de las células de las astas an
terio_res (Whittem), formicidn deficiente de las células de
las astas anteriores, lesidn de neurona motora inferior Ny,

lesidn prenat.eil del sistema mervioso central.

una’ falla: miablas"-_‘_ o



1 Laa anormalidades muaculares son in-

GENETICA.

_ Lhawgfan mayofIa de ldé.caaos-ﬁbh éé;j'
porddicoes; sin ambargo,‘ reportes de gemelos monocigotos Y
varios individuos en una fami‘.‘l.ia, como los casos de Hillman
Yy Johnsan en 1952, L:Lp't:on Y Morgenstern en 1955 vy Tachdinn
sugieran 1a posibilidad de herencia autosdmica recasiva -

'(2, 18, 21)



T e L e e S Ty e A mem

Es posible, que’ exfﬂtu ‘una- nrtrogrin

-posis miogenica prinaria, la cuul dcberfa clnsificurae -

can: 105 distroficos musculares coubenitoa sevcrus y‘ que~

csta sou' unn rurmu heredahle. Es posible tambien quo un-

tipo neu:ogenic Aprimario exista y. las derormidadea saun-:

1& consecuencr e ia rulla de deaarrallo S enfermndud delf"

.las neuronas motor&s inferiores durante lu vida fetnl. —— 

- Cualquie tipo ‘de: par 1i i ntruuterina del feto podr{aa

’ producir

1 -mismo: cuadru cllnico ( Stcrn 1923, Luwisrléér

‘1925, Brandt.ﬁ‘)fl?).(ja)

pitctconh..
g ?- Los cambios histologicos na. son 959—3;"

pec{ficos y no- son patognomonicos de 1a enfermedad f

normal, mientras qu "1as raices nerviosas posterjores aon o




habituulmente del promﬂdin. Na hny hallnzgos anormalos en

las celulas nervinaas de lns nstas posteriorea y latern -

N raj . o puaden nn Bncontrnrse, 'llﬂhlenda sido reemplazndus -

""por gmsn y tejida eonuctivo. Al exumnn nlicroscopicn Iny-

disminucicm an ol numero de fihms mus culares y disminua -~

‘cion'en e.l dimm l.ro hrunsvurso de lus fibmas individunles

' Alna ustriuciones transversnles y longitudinoles exfsten -

. '_en 1o mnyor{n do las fibras paquefias, Hay varincidn en el

N tamul’lu "y dinmtro‘de‘-lua fibras musculaores nfectadas. cd-

' -lulas grnaaa" Juudon ostar preemntea en alg'unaa ¥y no on i~

”_'otra - n lns estﬂdioa bampranos, -el: curbflago hiulino ur"-".

alto're.l.(lrc's_:.s'_'dn- dé';t.:or:ilsji:g.ttl‘éhq:[‘n_‘_ﬁmm r-'fit:i_r__‘u'a'i':..;y:_dé:-'ﬁ'pa_;'*'i‘eﬁ: )




_cia pnlid&. Al exumen microﬁnopic | ny dageneracion fibro

' critos en’ 14 forma nauropatica

Es: claranant prenatal-y, las defor--f )

N 'midadea eatan‘presentes al nacimiento  nu1prog;eqqn, ni— ‘

regresan espontaneamu1te.

tigulaclg

nes . es unica, ya que siempre ex{ste {undérﬁﬁcqsfgfado 




de movilidad pasiva libre y no dulorosa ‘entre- 103 ax ==

tremos de muvimiento 

3.~Loa plieguen_cutanaoa normale astan habituulmente au -

;sentes. La piel esta~tensa brillante. :':

—

abitualmenta de los co-

ihoyuelus en’ 1as arti laci

_didoa y las extre/idadus se’ encuentran eon disminucidn

' Tde sustnncia de teJido celular y muscular,

h  &.-No hay deficit senaorial, pero ‘los reflejos tendinosos-
N profundos puaden estar disminuidos o ausentes. .
E 5.-La inteligancia es habitualmenta norml; pero sin embar
‘ go, al retardo mental puede agtar presente en la forma~
.neuropatica severa, con carbios importantes del aistema
'ne;fioso central, | |

iGQQPié qquino'ﬁaro congénito, conderas iuxaﬁaé y, fﬁﬁilldsef‘

luxadas o subluxadas son comunes, al isuaquu 1a osc
~Mosisy” ' -

) '57.~En los miembros to’acicos loa.hombro

A'(ﬁbéffiékibhﬁdag=y1e1;pﬁ1gar;ﬁﬁ&ﬁdid6



cabe zas radialea pueden estar luxadas.._“fn'"

L ::' Fusiones oseas*aon comunea anbre to-

: do en. 1# columna cervicél dando
. po del andromn de Klippel-Feil Sprengal. union de eonia-t
y .tillaa y huesoa del earpn y ainustnsia radiocubital.

. Puede baber ademas deformidadea geni

)

tourinarias y deformidadas del corazén,

Steindler, menciona que ql ha11£Zgo-
-constante es la rigidez articular y, gue hay una relacién-
entre ia severidad de la contractura y el grado.de degene«
racién muscular. Da ademds la clasificacidn clinica de las

daform{hadea(33):

a) Contractura en extensién.- Una o dos rodillas, uno 6'51 _:“__

dos codos, ¢ las cuatro articulaciones, Adduccién de ;L‘LEU"“

hombros, contractura en extensidn de los codos, prona ,f—ﬁ'j“

cidn del antebrazo ¥ flexidn de la muﬁeca y, es frecuen;:ﬂ s

te la luxacidn del radio.

b) Contractura en flexidén con anolu;réfa;ﬁéf?iq qthm:é ,;
bros, codos, caderas, rodillas;‘ﬁﬁﬁéééy; pi@ékﬁ?aéi;ﬁéé.
te 1las rodillas (Foto No 1) R s -

c) Tipo mixtn.- g combinacion maa frecuente es 1a contragc

* tura en flexion del codn, contractura en flexidn de la-

cadera ¥ cont;gctpra en extenaicn de 1a rodilla, ademds

de'contfacfura en_flexiéﬂ de 1a muffleca (Foto No 2).



rOTO HNo. 1 .
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HALLAZGOS m:l:oumxcos. RRI

- En el estmdio radiologico, las con-—_f

;tracturEH' d

aiampra presentes

fle oa. Hay :

:-to de 1 a’grasa; antrazlas ‘masas muscularas HEn‘las manos -ﬂ;

loa hallazgoaAmna tipicos,‘aon contractura en flexion & -
: _Qeaviaqiop cubital Y Ocasionalmentecontractura en exten-
éiah.,cuéndo la mano se encuentra involucrada, Tos huesos
-del.carpo asumen una configuracidn caracter{stica, ;a i~
la proximal del carpo se tarna lineal, frecuentemente con
aumen to en el dngulo carpal de Kosowicz ( Fig } }. Este -
se traza con dos 1fneas, de 1as cuales una pasa por el -
borde proximal del escafoides y semilunar, y otra del.se-
milunar al piramidal. En sujetos normles dste éngulo.mi-
de 131,5%(con desviacidn estdndar de 7.20){2p2),

Hay ademds fusiones carpales gue fue
ron inicialmente deseritas por Orlin., Estas fuéiones gene
ralmente ocurren después de 163 10 afios de edad y, son -~
progresivas, Inicialmente la fusidn empieza en la fila —-
proximal y, despuds Hay fusidn de todo el carpo,

Se presontan también on forma ocasig
nal las bandas de Streeter'gé amputnciones congénitas.

Se DUe&e observar ademds maduracidn~

eaqueléticn temprana, aumentoen la densidad de las cépau-

pero:no son_signos radiologicoa especf; 3j.

m udo un_exceso de graaa au utanen-y uman'("



A%

ANGULO CARPAL DE KOSOWICE.
FIGURA 1



B

las articulares y, 8e corroboran la posicion de la lu.xa--
cion o aubluxacinn articular dependiendo da lns deformida )

des presentes,

ELECTROMIOGRAFTA.

o= Los misculos alterados reaccionan po
: brameﬁta al estimulo eldetrico; sin empargo, los estudie
dios electromiogrificos no muestran reaccidén de dagene;a-
eidn,

-

INVESTIGACIONES ESPECIALES.

En casos raros, se han reportado ele
vacidn de la creatin-fosfoquinasa sérica y haldolasa aéril_
ca que indicarfan un tipo de distrofia muscular congénita

de le artrogriposis.

HISTORIA NATURAL.

Se cree que la mortalidad es alta, «
con la'myor{a de las muertes durante el primer ailo de vi
da, principalmente por dificultad respiratoria, Si el ni-
flo sobravive éstas, la aspectativa de vida es probableme&
te normal, aungue ninguna estad{stica exfste en la actua-

lidad,



TRATAMIENTO.

Debe empez rse-tal‘tgmp;anq;qomé*sea*

posible, ya que las defurmidades de 1o




FOTO No L3

FO'RO No .4
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1 - Correccion de la daformidad.

2.— Aumento_dal arco de movimiento -

de las‘artic'lacionas

3.- Hejorar da’ utiiizacinn funcionalz

; Los procadimiento quirurgicos raco-
mendados son loa aiguientea: - -
HOMERO,
La limitacidn de la abduccidn del -
hombro no constituye un problema, pero si la extrema rota
cidn medial, que a menudo es bilateral, lo que impilde gue
esos nifios puedan tomas objetos; por lc que ocasionalmen-
te es necesario realizar una osteotom{n rotatoria del hu-
mero., Esta osteotomfa es hecha a travds de una peiueils in

pisién med;al, y se fija con una pegquaiia placa.

COoDos.,

El éodo. presonta dos tipos de defae
formidades:

El primer tipo es el cado en flexidn
En este tipo el codo susualmente es dtil ya que-mantiopo-
una posicidn en dngulo recto. El biceps es fwrte, y el -
triceps estd débil & ausente. No hay necesidad de tratar-
a_ningﬁn paciente con dste tipo de alteracidn ¥ que la -~

funcidn es buema.



'ii El segundo ¥ nas importanto tipo asu“

en el que el codo esta en extension' Aqu{"la articulacion'

tante, Si los miambros 1nfe

pre ‘ae. combina conrliberacion posterioc dqﬂipfd}tiéﬁlaéién

._del codou(;esth 4*




3.— Tricepsplastfa y flexorplast{a L

Vde Steindler (esquema 2)

_(esqﬁé‘ma”ﬂo‘-"a)'

fragmente de periostio del cubito, prev

terior, Después se. disaca al musculo haata cerca defl__mi- :
tad del brazoe, y el tendan y au prolongacion p‘riostid”
son enrrollados haciendo 1 un tubo fijado con puntns aimplesig
Eate tubo es entonces pasado alrededor del brazo y sa pasa
superficial al nervio radial ¥, 8e fija a travaa de un ori"
ricio hecho en el cuello del radio y se inmoviliza con el—"

codo a 90 N

'c‘psulotomf' posf";u

La tercera posibilidad es la dombiﬂé._"_

cion de la tricepsplastfa y ia flaxorplastfa de Staindler.'

51 los flexores del antebrazo son fuertes, es preferible -“
cobvertirlos a flexores de codo. ¥ mantener 1a accion.déi ;A
tricops por simple elongacidn de su tendon. Lus mojores re::.
sultados se preaantnn en codos que tienen solo auaencia 'f-'

de biceps,




TRANSFERENCIA DE TRICEPS U OPERACION DE CLARK

ESQUEMA No 1,



FLEXORPLASTIA DE STEINDLER
ESQUEMA No b



“ESTA TESS. MO DeBk
SR BE VA BBLIOTEGY

La transferencia de pectoral mayor, -~
aaté.indicéda cuando los flexores del antebrazo no son ﬁti
1ea y, son necesarias tanto la flexion como 1a extenaion.

:fEB un procedimiento dif{cil y, deja una gran. cicatriz.

‘ Finnlmente,tla transferenciazde'esterf:.

para 1oérar un: balaﬁce muscular, Por dsta razon, la correg
cion quirurgicn de la deformidad de la mufleca no se hace -
durantg.lqa_aﬁoa de crucimiento, realizando la artrodesis-
hasta'ia ﬁaduroz. La pnéicién mds favorable para la artro-

desis es de 10 a 15 grados de flexidn palmar,

MANOS.

B Lu-mand, en .la artrogriposis es a me-

nudo severamante afectada por una combinacion de rigidecesf. C

sarticulares y ausencia de_musoulos motoros.

’; El: pulgar, es frecuentemente hipopla;_”“

sico v, flexiouado dantro de 1a pnlma, por 10 que no con. -



. ESQUEMA © D
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tribuye mucho a- -1a funcion. N Foto NO “ ). Ln correccian -‘. .

de estu deformidad requiere de aumalto del primer aspacio?i"

con’ aplicacion de piel, y transferencia tendinosn para .

'el dorso, para eemplazar el extananr y abductor. El pasoL‘ﬁ

de un flexor superricial-usualmente provaa unnbuena trans'

cur fijacinn-'

'ferencin.:r

' métdga;qugiﬁﬁéiﬁa.

7 : Loa dedos.” menudo presentan una @6
Wcombinaciun de rigidez metacarpofalangicn e intarfaldngi-
. ea y ause?cia o debilidad de flexores y extensores, En al

gunas manos todoa 1os dedos tienan rigidez interfalﬁngica

en extension, 105 tendonas-largoa tienen poca o ninguna =

funcion, pero 1oa intrfnseco estan-presentos ¥y son los - '

que contribyyan a reatiznr tuda(la funcion de 12 mano, En_

1iberacidn dorsal.da 1a articulacian-

eatus casoa ae ha

ne cesnrio COI‘I cortamien—'.‘
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