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RESUMEN

La artrogriposis multiple congénita es un grupo de trastor-
nos de etiologia desconocida, caracterizados por contrac-
turas articulares multiples que afectan a los musculos dor-
sales y de las extremidades superiores e inferiores. Se hace
la presentacién de un caso clinico.

Palabras clave: Artrogriposis multiple congénita,
recién nacido.

INTRODUCCION

La artrogriposis multiple congénita (AMC) es un
grupo de trastornos caracterizados por contrac-
turas articulares multiples que afectan a los mus-
culos dorsales y de las extremidades superiores
e inferiores.' El término «artrogriposis» deriva
del griego arthron (articulacién) y grypos (corvo,
ganchudo), y significa «articulacion flexionada».
La AMC es un sindrome no progresivo -y no una
enfermedad- que se encuentra presente desde el
nacimiento.?

La etiologia de la AMC es desconocida; se atribu-
ye principalmente a la falta de movimiento fetal, que
puede ser debido a neuropatias, anormalidades mus-
culares, desérdenes del tejido conectivo, asi como a
infecciones virales y trastornos restrictivos intrauteri-
nos como alteraciones estructurales del utero, oligo-
hidramnios, presentacién de nalgas y prematurez;*3
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ABSTRACT

Arthrogryposis multiplex congenita is a group of disorders
of unknown etiology, characterized by multiple joint con-
tractures affecting the dorsal muscles and those of the up-
per and lower extremities. A case is presented.

Key words: Arthrogryposis multiplex congenita,
newborn.

gue causan la paralisis del feto, ocasionan afeccién
del desarrollo y funcién de las extremidades y con-
dicionan cicatrizacién del musculo fetal.* Sélo en el
30% se encuentra causa genética.' La prevalencia se
estima de uno en 5 000 a 10 00O recién nacidos.* No
se ha demostrado diferencia de incidencia relaciona-
da con el género.

CASO CLiNICO

Se trata de un recién nacido masculino. Madre de
15 afos, sana, primera gesta; inicié atencién pre-
natal en el segundo trimestre del embarazo, con
cinco consultas; se le realizaron tres ultrasonidos
obstétricos, sin reportar alteraciones y en el ul-
timo ultrasonido se reportdé presentacién pélvica
del producto. Inicié con trabajo de parto a las 38
semanas de gestacién con ruptura de membranas;
se realizé operacidn cesarea indicada por la pre-
sentacion pélvica. El peso al nacer fue de 3 420
g, talla no valorable, perimetro cefdlico de 37
cm y calificacion de Apgar de ocho al minuto y
de nueve a los cinco minutos, con signos vitales
normales para la edad. En la exploracién fisica se
encontrdé buen estado de hidratacién, buena co-
loracién de piel, cabeza escafocefalia, fontanela
anterior normotensa, pabellones auriculares de
implantacién baja, micrognatia, labio integro, pa-
ladar hendido en linea media con fusién completa
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en porcidén posterior, ausencia de Uvula, nariz con
puente nasal plano y de base ancha, cuello cilin-
drico, arqueado; térax con expansién simétrica,
frecuencia respiratoria normal; no se observan de-
formidades costales, abdomen normal, genitales
externos masculinos, ambos testiculos descendi-
dos, extremidades con multiples deformaciones:
extremidades superiores cortas, hipotréficas, fla-
cidas, articulacién de codo rigida, muiecas fijas
en flexidon (Figura 1); cadera luxada, rigida, extre-
midades inferiores hipotrdéficas, rodillas flexiona-
das con limitacién del movimiento, pie equinovaro
bilateral (Figura 2); musculos atréficos, se obser-
van hoyuelos en las articulaciones de rodilla y mu-
fleca (Figura 3). Se establece el diagndstico clini-
co de artrogriposis multiple congénita.

Figura 1. Lactante varén de término con multiples contrac-
turas articulares.

Figura 2. Cadera luxada, rodillas fijas en flexién, pie equino-
varo bilateral.

Evolucién del paciente

Se inicié una valoracién integral para determinar la
etiologia de la artrogriposis; las radiografias revela-
ron multiples contracturas articulares y una marcada
escoliosis (Figura 4). La resonancia magnética nu-
clear (RMN) cerebral no reveld alteracion estructural;
la electromiografia revelé cambios compatibles con
atrofia muscular, ademas de descartar afecciéon neu-
ropatica periférica y miopatica; la enzima creatina-
fosfocinasa (CPK) resulté elevada ligeramente, lo cual
fue relacionado con la manipulaciéon. Al tener estos
resultados, se realizé una biopsia de musculo, la cual
reportd fibras musculares pequefias y fasciculos mus-
culares reemplazados por tejido adiposo. Con base en
la presentacion clinica y los resultados de los estudios

Figuras 3. Hoyuelos en las articulaciones de rodilla (a) v
mufieca (b).

Figura 4. Radiografia en donde observamos escoliosis.
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mencionados, el Servicio de Genética, con apoyo de
Neurologia Pediatrica, concluyeron que el paciente
presenta artrogriposis multiple congénita secundaria
a amioplasia congénita (disgenesia del sistema ner-
vioso central: células del asta anterior). Al realizar el
diagndstico, se inicié manejo integral con traumatolo-
gia, quienes colocaron yesos en extremidades inferio-
res y en muinecas; se iniciaron ejercicios de rehabilita-
cion para mejorar el rango de movimiento y mejorar la
funcionalidad; a su egreso, el paciente mejoré su po-
sicidon considerablemente (Figura 5); ademas, se dio
asesoria a los padres para la realizacidon de ejercicios
en casa.

DISCUSION

La AMC se describidé por primera vez en 1841 por
Otto, y en 1982 se introdujo el término de amiopla-
sia,® que describe el tipo mas comun de artrogripo-
sis, que se caracteriza por contracturas multiples,
posicién simétrica de las cuatro extremidades y re-
emplazo del musculo esquelético por tejido fibroso
y grasa.? Hasta ahora se reconocen al menos nueve
diferentes tipos de amioplasia.®

Los pacientes nacidos con AMC presentan muilti-
ples contracturas, deformaciones articulares y mus-
culos defectuosos, lo que provoca que las extre-
midades se vean cilindricas, tubulares o cénicas, y
articulaciones fusiformes. Con frecuencia se obser-
van hoyuelos sobre las articulaciones, esto secunda-
rio al contacto estrecho entre el hueso y la piel que
recubre la articulacién; también existe disminucion
de los pliegues cutdaneos y disminucién de la grasa
subcutanea.® Alrededor de un 80% presentan con-
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tractura de la cadera y un 43% dislocacién de la ca-
dera al nacimiento; 80-90% contracturas de rodillas,
siendo las mas comunes las contracturas en flexién.
El drea que mas usualmente se afecta son los pies,
siendo la deformidad mas frecuente el pie equinova-
ro rigido, en un 95%. Las extremidades superiores se
ven afectadas en un 80%, con contracturas severas
en las partes proximales.?2 La escoliosis se encuentra
presente en un 30 a 60% de los pacientes.®

El diagnéstico de la AMC se hace por exclusidn,
ya que existen 150 desdrdenes diferentes que ma-
nifiestan contracturas musculares.?’® El diagndstico
de AMC se establece mediante el examen clinico del
lactante.® La historia clinica debe incluir informacion
sobre el inicio y la intensidad de los movimientos fe-
tales, tipo de parto y cantidad de liquido amniético,’
asi como el antecedente de eco prenatal con acine-
sia.”® Se deben emplear estudios de imagen, como
radiografias de extremidades y articulaciones, para
identificar deformaciones éseas congénitas.® El estu-
dio del sistema nervioso central debe incluir examen
clinico y de imagen, como tomografia axial computa-
da (TAC) o RMN, por la alta frecuencia de trastornos
centrales.® El aparato neuromuscular requiere analisis
de enzimas séricas, electromiografia o estudios de
conduccidn nerviosa, asi como biopsia de musculo
esquelético. Se debe realizar estudio cromosémico
y estudios de patrén global de anomalia, como eco-
cardiograma y eco abdominal, ya que éstos pueden
indicar que la artrogriposis es parte de un sindrome
cromosoémico.?

El objetivo del tratamiento es obtener la maxima
funcion posible del paciente; debe ser multidiscipli-
nario y establecerse lo mas temprano posible;? esto

Figuras 5.

Posicién al egreso:
miembro toracico (a),
miembros pélvicos (b),
y en general (c).
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incluye manejo por ortopedia, genética, medicina de
rehabilitacion, neurologia y pediatria general. Debe
realizarse fisioterapia con movimientos pasivos e in-
movilizaciones en serie, asi como cirugias correctivas
de deformidades, de contracturas discapacitantes y
transferencia de tendones para mejorar el movimien-
to articular.®

La sensibilidad y el desarrollo del intelecto no
suele estar afectada. En cuanto al prondstico para
los movimientos y el caminar, se basa en el trata-
miento temprano y agresivo.® Se reportan como fac-
tores de buen prondstico contractura de la cadera
en flexién menor de 20° y las contracturas de las
rodillas en flexién menor de 15°, para tener cintura
pélvica activa. Hay estudios que concluyen que la
deambulaciéon a largo plazo no se relaciona con las
contracturas al nacimiento.*
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