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RESUMEN

Objetivo: Describir cuales
son los hallazgos encontrados
en radiografias simples de ni-
flos con diagndstico de artrogri-
posis que son atendidos en
Hospital Infantil de México Fe-
derico Gomez.

Material y métodos: Se
llev6 a cabo un estudio obser-
vacional, descriptivo, retros-
pectivo y transversal en el De-
partamento de Bioestadistica
del HIM en el periodo de 2000
a 2006 se detectaron 50 ca-
sos de artrogriposis, 37 tenian
expediente clinico-radioldgico
adecuado para su valoracion
radioldgica.

Resultados: De los 37 ca-
sos totales 13 (35.13 %) fue-

ron femeninos y 24 (64.86 %)
masculinos.

En esta revision se encontro
que, al igual que otros autores,
las alteraciones articulares de
miembros como pie equino varo,
desviacion cubital, flexion de
manos Yy luxaciéon congénita de
cadera, huesos adelgazados o
graciles fueron las alteraciones
gue se presentaron con mayor
frecuencia.

Un grupo muy importante de
pacientes presentaron afeccion
de tejidos blandos caracterizada
de infiltraciéon grasa y disminu-
cion de la masa muscular.

Conclusiones: Llamoé la
atencion que estas alteraciones
no fueran valoradas por los gru-
pos radioldgico ni clinico, por lo
gue, consideramos que por los

datos encontrados es necesa-
rio realizar una exploracion cui-
dadosa de los estudios simples
en los pacientes con sospecha
de artrogriposis para establecer
una adecuada correlacion clini-
co-radiologica que pueda ayu-
dar al diagnéstico. Por lo que es
necesario que al tomar la radio-
grafia se utilice una adecuada
técnica que nos permita valorar
los tejidos blandos y asi obte-
ner un mejor diagnéstico.

Palabras clave: Artrogripo-

sis, alteraciones articulares, te-
jidos blandos.

continda en la pag 38.

1 Del Hospital Infantil de México Federico Gomez. Unidad Arbolillo Depto 201 Ed. 89 entre
8y 10y Rio San Javier.
Copias (copies): Dra. Esmeralda Martinez Acosta E-mail: ipnrx@hotmail.com

Introduccién

La artrogriposis multiple congénita (AMC) es una
afeccion con diversas etiologias que afecta no sélo ar-
ticulaciones, musculos y cartilago, sino que involucra
dos o mas articulaciones en mas de una extremidad.*

Su frecuencia es aproximadamente de uno por 3,000
nacidos vivos. La esperanza de vida es usualmente
normal, pero puede estar relacionada con la severidad
de la enfermedad y asociarse a malformaciones.

El sexo masculino se ve principalmente afectado en
enfermedades recesivas ligadas al cromosoma X; in-

dependientemente de esto, hombres y mujeres se ven
afectados de igual manera.

La artrogriposis puede ser hereditaria en las siguien-
tes formas con diferentes representaciones de riesgo
de recurrencia como la autosémico dominante el ries-
go de recurrencia para la descendencia es de 50% (p.
ej. artrogriposis distal) y en la autosémica recesiva el
riesgo de recurrencia para la descendencia es del 25%,
en los dos casos los padres son obligatoriamente
portadores (p. ej. sindrome de pterigion mdltiple le-
tal).?

Los agentes etiolégicos implicados incluyen anorma-
lidades mecanicas y anormalidades del sistema ner-
vioso central y de los musculos.
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ABSTRACT

Objective: To describe whi-
ch are the new findings found in
simple x-rays study with children
diagnosed with arthrogryposis,
assisted in the Hospital Infantil
de México Federico Gémez.

Material and methods: An
observational, descriptive, re-
trospective and cross-sectional
study was carried out in the De-
partment of Biostatistics of HIM
in the period from 2000 to 2006;
50 cases of arthrogryposis were
detected, 37 had clinical-radio-

logical appropriate file for their
radiological valuation.

Results: Of the 37 male and
24 (64.86%) female, a total of
13 (35.13%) of cases.

In this revision it was found
that, the same as other authors,
the articular alterations of limbs
like equine varo foot, cubital
deviation, hands flexion and
congenital hip, thinned bones
were the alterations mot fre-
quently shown.

A very important group of pa-
tients presented soft tissues
affection characterized by fatty
infiltration and muscular mass
decrease.

Conclusions: It was surpri-
singly drawing the attention that

these alterations were not va-
lued by the radiological neither
clinical groups, for that, we con-
sider that due to data obtained,
it is necessary to carry out a ca-
reful exploration of the simple
studies in the patients with ar-
throgryposis suspicion to esta-
blish an appropriate clinical-ra-
diological correlation that may
help to the diagnosis. For what
is necessary that when taking
the x-ray an appropriate techni-
que is used that allows us to
evaluate the soft tissues, thus
obtain a better diagnosis.

Key words: Arthrogryposis,
joint alterations, soft tissues.

Fisiopatologia

Una articulacién se anquilosa en una posicién deter-
minada debido a su deterioro irregular en la motilidad.
Esta movilidad con deterioro irregular es resultado de
una debilidad muscular segmentaria o hipotonia o de
una postura asimétrica sostenida. Esta debilidad mus-
cular segmentaria o hipotonia es debida a un desbalan-
ce entre los musculos agonistas y antagonistas. La pos-
tura asimétrica sostenida resulta de constricciones en
el movimiento debido a reduccidn en el volumen uteri-
no o cuando bandas gruesas de piel impiden el movi-
miento.!

La artrogriposis multiple congénita tiene causas neu-
rolégicas y no neuroldgicas, las causas neuroldgicas
incluyen: trisomia 13 y 18, sindrome Smith-Lemli-Opi-
tz, sindrome de Zellweger, sindrome de Walker-War-
burg, sindrome de Marden-Walker, lesién de la médula
espinal, amioplasia congénita, atrofia muscular espinal
infantil, degeneracién neuronal infantil, atrofia muscu-
lar espinal infantil focal, sindrome de Moebius, neuro-
patia congénita hipomielinizante, miastenia gravis con-
génita transitoria, esclerosis multiple infantil o materna,
distrofia mioténica congénita, miopatia miotubular dis-
trofica congénita y displasia craneocarpotarsal.

Las causas no-neurolégicas de la AMC son anorma-
lidades cartilaginosas y restriccion fisica del movimien-
to.!
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Exploracién fisica

Aunque las contracturas articulares y las manifesta-
ciones clinicas asociadas varian de un caso a otro, hay
varias caracteristicas comunes, incluyendo las siguien-
tes:

1. Las deformidades son usualmente simétricas y la
severidad aumenta de forma distal, con manos y pies
gue son tipicamente los mas deformes.

Puede presentarse rigidez articular.

3. El paciente puede tener luxacién articular, especial-
mente de caderas y ocasionalmente de rodillas.

4. Puede haber atrofia y ausencia de musculos o gru-
pos musculares.

5. Lasensibilidad usualmente esta intacta, aunque los
reflejos tendinosos profundos pueden estar dismi-
nuidos o ausentes.

6. Las articulaciones distales se ven afectadas con ma-
yor frecuencia que las proximales.

7. Se observan flexion vs. extension, limitacion de mo-
vimiento (fijo vs. pasivo vs. activo) y posicion carac-
teristica en reposo; notar la severidad de todas las
limitaciones.

8. El arco de movilidad de la mandibula con frecuen-
cia es limitado.

9. Las deformidades faciales incluyen asimetria, apla-
namiento del puente nasal y hemangioma. Las de-
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formidades de la mandibula incluyen micrognatia y
trismos.

10.Las malformaciones craneofaciales pueden invo-
lucrar el SNC y presentar alteraciones que inclu-
yen pérdida de vigor, letargia; reflejos tendinosos
profundos lentos, rapidos o ausentes y déficit sen-
soriales, en el craneo (craneosinostosis, asime-
tria, microencefalia, en los ojos (0jos pequefios
malformados, opacidades corneales, ptosis, es-
trabismo), paladar (alto, hendido, hendidura sub-
mucosa).

11.Los problemas respiratorios incluyen hendidu-
ras traqueales y laringeas y estenosis. La fun-
cion pulmonar puede verse afectada por hipo-
plasia, debilidad muscular o hipoplasia diafrag-
matica.

12.Las malformaciones de las extremidades incluyen
anomalias de delecidn, sinostosis radiocubital, sin-
dactilia y dedos cortos.

13.Las malformaciones musculares incluyen disminu-
cion de la masa muscular, textura muscular suave,
bandas fibrosas, inserciones tendinosas anormales
y cambios musculares temporales.

14.Las anormalidades del tejido conectivo son co-
munes las redes cutaneas (pterigion) que cru-
zan las articulaciones, con limitacién del movi-
miento.?

Hallazgos radiograficos mas frecuentes en pa-
cientes con artrogriposis.

Los hallazgos radiograficos en las manos mas tipi-
cos son la contractura en flexion, desviacion cubital y
radial. Los huesos del carpo proximal se colocan en
una configuracion lineal, frecuentemente con el resul-
tante aumento en el angulo carpal.

La presentacion de esta configuracion del carpo esta
seguida por angostamiento de los espacios articulares
intercarpales y subsecuente fusion.

Las anomalias de las manos incluyen la sindactilia,
camptodactilia, polidactilia y retardo en la maduracion
esquelética.

Se observé luxacion de cadera de diferentes grados
de severidad.

El pie equino varo de diferente severidad es la defor-
midad del pie mas frecuente.!

Diagnéstico clinico

Se debe realizar la exploracion clinica y perinatal
completa.

Antecedentes perinatales

En la determinacidn de la creatinfosfocinasa (CPK),
es necesario tomar en cuenta:

1. Debilidad generalizada.

2. Masa muscular laxa o disminuida.

3. Empeoramiento progresivo y la debilidad generali-
zada.

La biopsia de musculo establece el diagnéstico.

Estudios complementarios

La electromiografia (EMG), tanto en areas normales
como en las afectadas es util para diferenciar las cau-
sas neurogénicas y miopaticas.

Las pruebas de medicién de velocidad de conduc-
cion neural en nervios motores y sensoriales las cuales
deben realizarse cuando se sospecha de una neuropa-
tia periférica.

Diagnéstico radioldgico
La ultrasonografia prenatal puede utilizarse para des-
cubrir lo siguiente:

Postural fetal anormal.

Disminucion de los movimientos fetales.
Polihidramnios u oligohidramnios.

Radiografia simple para la valoracion de estructu-
ras 6seas Yy tejidos blandos.?®
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Material y métodos

Tipo de estudio
Estudio observacional descriptivo, retrospectivo y
transversal.

Universo

En el Departamento de Bioestadistica del HIM en el
periodo de 2000 a 2006 se detectaron 50 casos de ar-
trogriposis, 37 tenian expediente clinico-radiologicos
adecuado para su valoracion radioldgica.

Resultados

Datos generales

De los 37 casos totales 13 (35.13 %) fueron femeni-
nosy 24 (64.86 %) masculinos.

Hallazgos radiol6gicos de artrogriposis (Cuadro |,
Figuras 1-5).

Discusién

En esta revisién se encontrd que, al igual que otros
autores, las alteraciones articulares de miembros como
pie equino varo, desviacion cubital, flexién de manos y
luxacion congénita de cadera, huesos adelgazados o
graciles fueron las alteraciones que se presentaron con
mayor frecuencia.

Un grupo muy importante de pacientes presentaron
afeccion de tejidos blandos caracterizada de infiltracién
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Cuadro |. Hallazgos radioldgicos de artrogriposis.

Datos generales No %
Huesos largos adelgazados 30 81.0
Disminucion de la masa muscular 23 62.16
Aumento de la grasa subcutanea. 12 32.43
Osteopenia 10 27.0
Retardo en la maduracion osea. 6 16.21
Extremidades superiores Derecho Izquierda
Brazo
Fractura 2
Antebrazo
Hipoplasia del radio. 1
Hiperextension del codo 2
Luxacion radiocubital 1
Manos
Luxacion de falange 1
Contractura de flexion. 8
Desviacion radial. 3 4
Ausencia de metacarpianos y falanges 2
Amputaciones digitales congenitas 2
Otras anormalidades de las manos 4
Extremidades inferiores Derecha Izquierda Bilateral
Luxacion de cadera. 5 1 10
Deformidad de cavidad acetabular. 3
Deformacion de iliaco. 2
Femur
Fracturas. 2
Rodillas contractura flexion. 2
Luxacion de rodillas 2
Pies Equinovaro Mecedora Fusion tarsal

Amputacién

congénita de

dedos

Derecho 2
Izquierdo 1
Bilateral 12 4
Columna Casos
Rotoescoliosis dorsal. 8
Defecto de fusion apofisis espinosa 1
Anormalidades de caja toracica. 1 izquierdo
Craneo 2
Reflujo gastroesofagico 4
Reflujofaringonasal 2

grasay disminucién de la masa muscular, llamalaaten-  cion cuidadosa de los estudios simples en los pacien-
cion que estas no fueron valoradas por el grupo radio-  tes con sospecha de artrogriposis para establecer una
I6gico ni clinico, por lo que, consideramos que por los adecuada correlacién clinico-radiolégica que pueda
datos encontrados es necesario realizar una explora- ayudar al diagnéstico.
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Figura 1. Pel-
vis con defor-
macion de ca-
vidades
acetabulares e
iliacos defor-
mados y luxa-
cion bilateral.

Figura 2. Ma-
nos con des-
viacion cubital,
oposicion de
pulgares.

Figura 3. Extremidad superior con disminucion de la masa
muscular, infiltracion grasa, asi como huesos delgados o gra-
ciles.

Conclusiones

En esta revisidon que, al igual que otros autores, las
alteraciones articulares de miembros como pie equino varo,
desviacion cubital, flexién de manos y luxacién congénita
de cadera, huesos adelgazados y fragiles fueron las alte-
raciones que se presentaron con mayor frecuencia.

Un grupo muy importante de pacientes presentaron
afeccion de tejidos blandos caracterizada de infiltracién

Figura 4. Ante-
brazos donde se
observa unadis-
minucién muy
importante de la
masa muscular
e infiltracion de
tejido subcuté-
neo.

Figura 5. Pie
equino-varo,
con disminu-
cién de lamasa
muscular y au-
mento de tejido
subcutaneo.

grasay disminucién de la masa muscular, llama la aten-
cion que éstas no fueron valoradas por el grupo radio-
I6gico ni clinico, por lo que, consideramos que por los
datos encontrados, es necesario realizar una explora-
cion cuidadosa de los estudios simples en los pacien-
tes con sospecha de artrogriposis para establecer una
adecuada correlacién clinico-radiol6gica que pueda
ayudar al diagnostico.

Por lo que es necesario que al tomar la placa se
utilice una adecuada técnica que nos permita valorar
los tejidos blandos y asi obtener un mejor diagndsti-
co.

Enero-Marzo2007 41



Referencias

1.

42

Andre KP, Meter La Rowe C. Manifes-
taciones radiograficas del sindrome
de artrogriposis. Radiology 1970; 95:
353-8.

Harold C. The distal arthrogryposes:
delineation of new entities-review and

nosologic discussion 17 February 1981; 4.
Revised: medicine 9 July 1981.

3. Israel A, Papazian O, Paez JC, Gross-
man J. Arthrogryposis Multiplex Conge-
nita International Pediatrics/Vol. 15/No. 5.
4/2000; 197.

La Sociedad Mexicana de

Anales de Radiologia

Huppert BJ, Brandt KR, King BF. Single-
Shot Fast Sping Echo MR imaging of the
fetus: A pictorial Essy. Obstetric imaging.
Radiographics1999; 19: S 215-S227.
Lynn TS. Ortopedia pediatrica. Madrid,
Espafia; 2003, p. 342-3.

Les hace una cordial invitacién de visitar su pagina web

Enero-Marzo2007

WWWw.smri.org.mx



