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PRESENTACION DE CASO
Artrogriposis: a propoésito de un caso
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RESUMEN

El Sindrome de Artrogriposis incluye las deformidades musculo-esqueléticas
que se originan en el periodo prenatal poco frecuente en la practica médica,
menos probable que se presente en articulaciones aisladas y no asociadas a
otras malformaciones. Por la importancia del tema, se presenta un caso de
recién nacida del sexo femenino con el Sindrome de Artrogriposis
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ABSTRACT

Arthrogryposis Syndrome includes musculoskeletal deformities that originate in
the prenatal period, it is rare in medical practice, less likely to be presented in
isolated articulations and not associated with other malformations. Given the
importance of the topic, a case of a newborn female with arthrogryposis
syndrome is presented.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Artrogriposis incluye las deformidades musculo-esqueléticas
que se originan en el periodo prenatal. Aunque infrecuente, afecta a ambos
Sexos y se caracteriza por la presencia de multiples contracturas articulares en
los musculos de los miembros superiores, inferiores y el dorso.*

Se denomina artrogriposis multiple congénita (AMC) cuando es generalizada y

se pueden encontrar anquilosis de articulaciones aisladas; pero en menor
frecuencia. En su patogenia se involucran causas miopaticas, neuropatias,
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enfermedades del tejido conectivo, limitaciones del espacio intrauterino o
compresiones extrauterinas.

Sinonimia;:

Sindome de artrogriposis congénita multiple. Sindrome de miodistrofia fetal
deformante. Sindrome de Stern Gueverin. Sindrome de artromiodisplasia.
Sindrome de Otto. Sindrome de Rossi. Sindrome de Rocher -Shetdon.*

PRESENTACION DEL CASO

Paciente recién nacida, del sexo femenino, con antecedentes patoldgicos
familiares maternos y paternos negativos. Se refiere un embarazo que
transcurrio sin alteraciones, con estudios ultrasonograficos dentro de limites
normales y ausencia aparente de malformaciones.

Parto normal a las 41 semanas de gestacion, recién nacido normopeso con
Apgar 9/9, que al examen fisico presenta los hombros en aduccion con rotaciéon
interna, deformidad en ambos miembros superiores (los dedos y mufiecas
flexionadas con limitacién de los movimientos de extensién en ambas manos y
limitacién maxima a nivel de ambos codos) (figura). No otras alteraciones.

Fig. Deformidad en ambos miembros superiores

Se realiz6 rayos X de caderas y extremidades superiores: Sin alteraciones
Oseas. Ultrasonido abdominal: normal.

DISCUSION.

En la artrogriposis existe una fijacion de una articulacion en flexion por
contracturas musculares o fenédmenos de rigidez articular, anquilosis que se
produce debido a condiciones restrictivas intrauterinas: oligohidramnios,
malformaciones del Gtero y gestaciones multiples asi como a trastornos del
desarrollo neurolégico, miopaticos o del tejido conjuntivo.?

Ruiz-Botero y colaboradores, detectan artrogriposis multiple congénita en uno
de los gemelos idénticos, lo cual sugiere que esta condicién no se presento por
alteraciones cromosOmicas o enfermedades hereditarias, sino por uno o varios
factores extrinsecos al feto, probablemente de origen mecéanico, que pueden
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comprometer el desarrollo normal de las articulaciones y llevar a la aparicion de
AMC.?

Sanchez Ismayel reporta en Venezuela un caso clinico de artrogriposis multiple
congénita que se presenta con malformacion intestinal y la degeneracion
incompleta del conducto onfalomesentérico, lo cual se describe en varias
patologias que cursan con alteraciones del tejido conectivo, sin embargo, no
encuentra en la literatura evidencia que describa estas malformaciones
asociadas a artrogriposis multiple congénita.*

En la artrogiposis se describen tres formas clinicas de presentacion causadas
por diferentes mutaciones ligadas al cromosoma X:

e Forma letal con contracturas severas, hipotonia, micrognatia y muerte
por insuficiencia respiratoria debida a la degeneracién progresiva de
neuronas motoras en la médula espinal.

e Asociada con ptosis, micropene, criptorquidia, hernia inguinal e
inteligencia normal (miopatia intrauterina no progresiva).

e Artrogriposis por defecto del tejido conectivo de los tendones, que
mejora con la edad, cursa con inteligencia normal y sin otras
alteraciones.

Ademas de los elementos que aportan una correcta anamnesis y un examen
fisico riguroso debe indicarse la biopsia muscular, donde la positividad de
artrogriposis se plantea por la presencia de la amioplasia con sustitucién del
musculo por tejido fibroso o adiposo.®

La artrogriposis multiple congénita (AMC) no es progresiva, se reporta que el
uso de meétodos fisioterapéuticos desde el nacimiento (manipulaciones
articulares y las ortesis) logran aplicados de forma sistematica que las dos
terceras partes de los afectados lleguen a caminar. En etapas posteriores
puede ser necesario recurrir a la cirugia para alinear el angulo de una
anquilosis, aunque rara vez se logra aumentar la movilidad con ello.®

El caso reportado al presentar alteraciones musculo-esqueléticas solo en
miembros superiores sugiere una posicién intraitero anormal provocando
limitaciones del movimiento, por lo cual se indicé la valoracion ortopédica y
fisioterapéutica precoz, aunque al tratarse de la musculatura axial la rigidez y
recidivas son un inconveniente para la recuperacion la nifia, que debe mejorar
gracias a los servicios que se brindan en un Centro de Rehabilitacion
Comunitaria de la Mision Barrio Adentro, en Maracaibo, Venezuela.

La artrogriposis es un sindrome poco frecuente en la practica méedica, menos
probable que se presente en articulaciones aisladas y no asociadas a otras
malformaciones.
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