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UMMARY

Introduction:

arthrogryposis
congenital limitation of
movement, nonprogressive
of two or more joints in
different areas of the body. It is
considered the result of a fetal
motility decrease in early stages
of pregnancy, which causes a
regression in the development
of muscle with consequent
limitation of movement. Aim: to
describe the types of congenital
arthrogryposis patients of a
pediatric rehabilitation center
(Centro de Rehabilitacion
e Inclusion Infantil Teleton
[CRIT] in State of Durango), in
the Northern Mexico. Methods:

congenital
defined as
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it is a descriptive study; records
were reviewed of 17 patients
diagnosed with congenital
arthrogryposis, making graphs.
Results: were found 8 patients
with amyoplasia, 4 were found
with distal arthrogryposis type
1, cases of patients with distal
arthrogryposis type 2B, 3, 4, 8
and 9 with a case in each type
was also found. Conclusions:
amyoplasia is the most common
type of arthrogryposis in CRIT-
Durango (47%).

NTRODUCCION

La artrogriposis congénita fue

descrita por primera vez por
Adolph  Wilhelm Otto,
publicoé en 1841 su Monstrum

quien
Humanum Extremitatibus
Incurvatus. A lo largo de la
historia se han usado distintos
términos para nombrar a la
artrogriposis: Miodistrofia
congénita, contracturas multiples
con defecto muscular, rigidez
articular multiple  congénita,
artrogriposis multiple congénita,
miodistrofia fetal deformante,
miofagismo, artromiodisplasia
congénita y amioplasia; este
ultimo empleado para definir a
la forma clasica de artrogriposis
congénita que afecta a todas las
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extremidades (10,16). En la forma
mas frecuente de artrogriposis el
problema inicial se encuentra en
las neuronas del asta anterior de
la médula, las raices nerviosas
o el nervio periférico (12).
Aunque la patogénesis concreta
de la
congénita no se
ciencia cierta, se considera el
resultado de una disminucion de

artrogriposis  multiple

conoce  a

la motilidad fetal en las etapas
iniciales de la gestacion, lo que
origina una regresion de los
musculos y retracciones fibrosas
periarticulares con la consiguiente
funcion de
los miembros dafiados, y una
importante afeccion de los tejidos
que recubren las articulaciones.
Estas manifestaciones originan
el sindrome “artrogripdsico”,que
tiene etiologia variada que va
desde los agentes ambientales,
defectos

limitacion en la

monogeénicos,
anormalidades cromosomicas
o incluso puede ser idiopatica,
por
diagnosticarlas
(9,14). Aunque inicialmente se
identificaron dos grupos (el tipo I,

con pufios cerrados y desviacion

lo que es fundamental

claramente

cubital de los dedos, y el tipo II,
con hallazgos similares y otras
deformidades anadidas), en la
actualidad se han descrito casi
una docena de artrogriposis con
componente genético (2-4). En el
cuadro 1 se describen brevemente
los tipos de
principales.

artrogriposis
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Tlpo.de . Caracteristicas fisicas
artrogriposis
Amioplasia Hombros en rotacion interna y aductos, codos extendidos,
(artrogriposis | muflecas flexionadas con desviacion cubital, dedos rigidos y
multiple pulgares posicionados en la palma. Caderas dislocadas, rodillas
congénita) extendidas, pie en equinovaro. No suelen tener afectacion

cognitiva y hasta un 10% de los pacientes estan asociados a
gastrosquisis o atresia intestinal

Distal tipo 1

Camptodactilia, ausencia de pliegues interfalangicos, hombros
y caderas estan afectadas, pie equino varo variable, desviacion
cubital de la mufieca, hipoplasia de musculos gastrocnemios.

Distal tipo Contracturas de las manos y los pies, anormalidades orofaringeas,
2A (sindrome | escoliosis, cara distintiva con microstomia de labios fruncidos y
de Freeman- hoyuelo en la barbilla.

Sheldon)

Distal tipo 2B | Baja estatura, rostro triangular, barbilla prominente, mandibula

(sindrome de
Sheldon-Hall)

pequeila, micrognacia, fisuras palpebrales oblicuas hacia abajo,
pliegue nasolabial prominente, puente nasal amplio, escoliosis,
camptodactilia, desviacion cubital, aduccion del pulgar,
contractura de las articulaciones interfalangicas con ausencia de
pliegues, pie equino varo, calcaneo valgo o astragalo vertical.

Distal tipo 3 Oftalmoplejia, paladar ojival, cuello corto, hombros caidos,

(sindrome de lordosis lumbar, cifoescoliosis, o escoliosis toracolumbar,

Gordon) luxacidn congénita de cadera, contracturas en flexion de rodillas,
camptodactilia, sindactilia, ausencia de pliegues interfalangicos, y
ocasionalmente malformacion de Arnold-Chiari.

Distal tipo 4 Escoliosis, camptodactilia, fusion de vértebras cervicales, retraso

mental, hipoplasia muscular, nistagmos horizontal, osteopenia,
asimetria de la boveda craneal, pie equino varo, astragalo valgo,
desviacion tibial o peroneal de los dedos de los pies, sindactilia y
formacion de osteofitos vertebrales.

Distal tipo 5

Artrogriposis en manos asociada a anomalias oculares:
ptosis, restriccion de movimientos de musculos extraoculares,
estrabismo.

Distal tipo 6 Artrogriposis en manos asociada con pérdida de la audicion
neurosensorial.
Distal tipo 7 Trismus, camptodactilia, acortamiento de musculos isquiotibiales,

talla baja.

Distal tipo 8

Artrogriposis, escoliosis, hemivértebras, pterigion multiple,
ptosis.

Distal tipo 9

Dolicoestenomelia, escafocefalia, braquicefalia, micrognacia,
desplazamiento del cristalino, miopia, paladar alto, cuello corto,
defecto septal auricular y ventricular, persistencia del conducto
arterioso, dilatacion de la raiz aortica, osteopenia, cifoescoliosis,
contracturas de cadera, codo, rodilla, subluxacion de rotula,
aracnodactilia, camptodactilia.

Cuadro 1. Tipos y caracteristicas de las artrogriposis congénitas.




ROJO, TORRES: DESCRIPCION DE PACIENTES CON ARTROGRIPOSIS CONGENI

ATERIAL Y
METODOS

Se realizé un estudio descriptivo,

analizando las caracteristicas
fenotipicas reportadas en
expedientes clinicos de 17

pacientes con diagndstico de
artrogriposis congénita durante el
periodo comprendido de Enero de
2014 a Junio de 2016. El analisis
realizado es mostrado en graficas.

ESULTADOS
Se encontraron siete  tipos
diferentes  de artrogriposis

congénita, siendo la mas frecuente
la amioplasia o artrogriposis
multiple congénita y en segundo
lugar estuvo la artrogriposis distal
tipo 1, también se encontraron
casos aislados de otros tipos
de artrogriposis 1)
considerando la clasificacion
de Bamshad (2,3). De
expedientes nueve
correspondieron a pacientes del
género femenino (52.9%) y ocho
casos fueron masculinos, y el
rango de edad vario desde los 10
meses hasta los 16 afios de edad.
Las
que se identificaron con mayor
frecuencia fueron las articulares

(Figura

los
revisados,

manifestaciones clinicas

y musculares, que corresponden a
los fenotipos clasicos vistos en las
artrogriposis multiple congénita
(amioplasia) y en la distal tipo
I; y con menor frecuencia

se observaron otro tipo de
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Figura 1. Tipos de artrogriposis congénita identificada en
pacientes pediatricos que acuden a fisioterapia neuromuscular.
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Figura 2. Manifestaciones clinicas presentadas en pacientes
pediatricos con artrogriposis congénita.
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alteraciones extrarticulares como  Todos los casos estudiados
el retraso mental, la cardiopatia o presentaban artrogriposis en las
el pterigyum (Figura 2). Ademés articulaciones  interfaldngicas,
dos pacientes presentaron una siendo la camptodactilia la

fractura de humero y de fémur,
respectivamente.

caracteristica universal; ademas
se encontraron otras anomalias
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Figura 3. Anormalidades congénitas de manos y pies en pacientes

pediatricos con artrogriposis congénita.
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Figura 4. Diagndstico realizado en periodo prenatal o postnatal de

pacientes pediatricos con artrogriposis congénita.

Diagnostico

postnatal
65%

como

de flexién en manos y dedos,

ausencia de

pacientes existia anoniquia pero
se encontré s6lo en el 5° dedo

pliegues

acortamiento

braquidactilia,
de pulgares y de huesos del
metacarpo y metatarso. En tres

de la mano de un paciente y en
el 4° y 5° ortejos del pie en dos
pacientes. Un paciente ademas

presentaba sindactilia cutdnea en
un pie (Figura 3).

De los pacientes ingresados por
artrogriposis ~ congénita,
en 6 casos se conocia de esta
condicion durante el periodo
gestacional siendo el diagndstico
mas temprano a los 5 meses de
gestacion. Mientras que en 11

solo

casos se determind la presencia
de artrogriposis hasta el momento
del nacimiento (Figura 4).

La mitad de los pacientes (53%)
naci6 con un periodo de gestacion
de 38 a 40 semanas; mientras
que seis casos estuvieron en 37
semanas o menos de gestacion; dos
pacientes nacieron de 42 semanas
(Figura 5). De ellos, 12 pacientes
fueron obtenidos por cesarea
(70.6%),
de cesarea: oligohidramnios (4
casos), presentacion pélvica/
podalica (3 casos), falta de trabajo
de parto (2 casos), cesarea en
gestacion previa (2 casos) y doble
circular de cordon en el cuello (1
caso).

siendo los motivos

ISCUSION

La artrogriposis congénita es un
padecimiento articular que puede
encontrarse en la poblacién
infantil con relativa frecuencia,
tipificandose de diversas formas
dependiendo de las caracteristicas
fenotipicas identificadas (2,4).
En este estudio se identificaron
pacientes con retraso mental, sin
embargo la literatura sugiere que
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Figura 5. Duracion de la gestacion en pacientes con artrogriposis
congénita.

esta caracteristica no es comun
en las artrogriposis distales a
excepcion de la tipo 4 (2,13);
si bien, uno de los casos tiene
artrogriposis distal tipo 4, los
otros tres pacientes que aparecen
con retraso mental corresponden
a la artrogriposis distal tipo 1,
tipo 2B y tipo 9, posiblemente
asociado a problemas neonatales
como la hipoxia debido a las
condiciones complicadas que
presentaron al nacimiento. Varios
pacientes mostraron talla baja,
quienes tienen caracteristicas de
artrogriposis distal tipo 2B, tipo 3,
tipo 8 y amioplasia; clasicamente
solo las dos primeras estan
asociadas a artrogriposis con talla
baja mientras que en los otros
dos padecimientos no es un rasgo
caracteristico del cuadro clinico
(5,15). La mayor frecuencia de
casos identificados en el estudio
correspondi6 a  amioplasia

(artrogriposis multiple congénita)
y a artrogriposis distal tipo 1, lo
que coincide con la literatura,
pues estas dos patologias son
las artrogriposis mas frecuentes
reportadas a nivel global (1,7).
El oligohidramnios es
anomalia comunmente asociada
con artrogriposis aunque no es
causante de esta (8), no obstante
en el estudio se documentd
que el 23.5 % de los pacientes
presentd este antecedente. Solo
en 35.3% de los pacientes se
hizo el diagnostico antes del
nacimiento, lo que contrasta con la
fisiopatologia de la artrogriposis
ya que la constitucion de las
articulaciones empieza en la Sta
semana de desarrollo y en la

una

8va semana hay movimientos
de las extremidades los cuales
son esenciales para la mecénica
natural de la articulacion. (6,11)
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ONCLUSIONES

La  artrogriposis  congénita
es una condicién que merma
la  funcionalidad de las
articulaciones y
individuos de ambos géneros de
cualquier grupo étnico afectando
la calidad de vida. Aunque per se
no es una condicidon propiamente

afecta a

que provoque retraso mental o
paralisis cerebral, puede estar
asociada a situaciones prenatales
que favorezcan complicaciones
neurologicas como  hipoxia
neonatal, oligohidramnios 'y
sufrimiento fetal, por lo que es
indispensablehacerundiagnéstico
prenatal eficaz y certero; y no
esperar hasta el momento del
nacimiento para identificar las
manifestaciones clinicas propias
de la artrogriposis. Cuando se
diagndstica a un paciente con
artrogriposis es indispensable
dar un  manejo  integral
multidisciplinario que incluya al
médico en rehabilitacion fisica,
ortopedista, neuropediatra,
genetista, fisioterapeuta,
psicologo 'y nutridlogo para
ampliar las expectativas de

desarrollo neuromuscular del
paciente.
ESUMEN

Introduccion:  la  artrogriposis
congénita se ha definido como
“la  limitacién congénita del
movimiento, no progresiva de dos
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0 mas articulaciones en diferentes
areas del cuerpo”. Se considera
el resultado de una disminucion
de la motilidad fetal en las etapas
iniciales de la gestacion, lo
que origina una regresion en el
desarrollo de los musculos y una
importante afeccion de los tejidos
que recubren las articulaciones.
En aproximadamente 1 de cada
3,000 recién nacidos vivos se
producen contracturas patoldgicas
multiples (artrogriposis).
Objetivo general: identificar los
tipos de artrogriposis congénita
presentados en pacientes de un
centro de rehabilitacion fisica
pediatrica del norte de México
(CRIT-Durango). Material
y métodos: se revisaron los
expedientes de 17 pacientes
con diagnoéstico de artrogriposis
congénita, realizando graficas.
Resultados: se encontraron §
pacientes con amioplasia, 4 con
artrogriposis distal tipo 1, también
se encontraron casos de pacientes
con artrogriposis distal tipos 2B,
3,4, 8y 9 conun caso presentado
en cada tipo. Conclusiones:
la  amioplasia  (artrogriposis
multiple congénita) es el tipo de
artrogriposis mas frecuente en el

CRIT-Durango (47%).
Palabras clave: Artrogriposis,
amioplasia, articulaciones,

contracturas, artropatia.
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