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RESUMEN

Introduccidn: La artrogriposis congénita comprende un grupo heterogéneo de
entidades clinicas que, a la luz de los conocimientos moleculares aportados por la
genética y los signos clinicos presentes desde el nacimiento, merecen un enfoque
transdisciplinario que mejora la evaluacion clinica y el tratamiento rehabilitador de
los pacientes. El diagnéstico de artrogriposis congénita no se circunscribe a la
artrogriposis multiple congénita y segun la entidad clinico-genética de cada caso
existen elementos pronésticos al examen fisico que el fisioterapeuta debe conocer
que enriquecen el tratamiento del paciente. Objetivo: Integrar los conocimientos
existentes sobre artrogriposis congénita. Métodos: Se realizé un estudio
exploratorio de la literatura publicada y se organizé el conocimiento existente
acerca de la artrogriposis congénita y las entidades que mas frecuentemente la
causan, su etiologia (intrinseca o extrinseca), los signos clinicos que ayudan a
reconocerla, las distales y las multiples, asi como las pautas para el tratamiento
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rehabilitador.Conclusiones: Resulta esta una propuesta generalizadora del
conocimiento sobre el enfoque etiolégico en el tratamiento rehabilitador de la
artrogriposis.

Palabras clave: artrogriposis, artrogriposis congénita, amioplasia, tratamiento
rehabilitador, artrogriposis distal, artrogriposis multiple congénita.

ABSTRACT

Introduction: Congenital arthrogryposis on the light of molecular and genetic
knowledge is a heterogeneous group of clinical entities with clinical distinctive signs
at the newborn and child that deserve a transdisciplinary focus to improve clinical
evaluation and rehabilitation of all cases. Congenital arthrogryposis is not only
multiple congenital arthrogryposis and to know clinical genetic diagnosis contributes
to establish a rehabilitation treatment and a prognosis in each case. Objectives:
To integrate congenital artrogriposis knowledge's. Methods: We explored the
literature published about this theme and the most frequent causes, intrinsic or
extrinsic aetiology, clinical signs to recognize it, distal and multiple and the
rehabilitation program to the treatment. Conclusions: This is a generalize proposal
from aetiological focus to rehabilitation treatment in arthrogryposis.

Key words: Arthrogryposis, congenital arthrogryposis, amyoplasia, rehabilitation
therapy, distal arthrogryposis, congenital multiple arthrogryposis.

INTRODUCCION

Los defectos congénitos son anomalias anatomicas o funcionales presentes al
nacimiento o posterior a este, y reconocibles al examen clinico. * Los defectos
congénitos pueden ser aislados o miiltiples y de etiologia genética y ambiental*™ La
expresion fenotipica de los defectos congénitos de extremidades, en especial la
artrogriposis congénita, puede ayudar en el manejo clinico y rehabilitador de los
casos.

El conocimiento de la compleja formacion embrioldgica de las extremidades y
articulaciones permite estudiar la génesis de sus defectos. Las extremidades en su
modelo de desarrollo aparecen como esbozos a los 25-28 dias postovulacion, las
superiores e inferiores respectivamente; a los 40-47 dias postovulacion los rayos
digitales en las superiores e inferiores *; a los 52 dias se forman los pads
(prominencias que al reabsorberse forman las huellas dactilares) en las superiores
y se individualizan los dedos en las inferiores, lo cual coincide con el comienzo del
movimiento articular que hace aparecer los pliegues de flexion, y ya a los 57dias se
ha completado el desarrollo de las extremidades. % °

El desarrollo articular comienza luego de las condensaciones precartilaginosas de
los huesos a las 5 semanas, a las 7 hay muchos espacios interarticulares y a las 8
existe movimiento de miembros que condiciona la aparicion de surcos. El
movimiento articular depende de factores extrinsecos, como el espacio y el liquido
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amniotico, y de factores intrinsecos, como los musculos, el tejido conectivo y el
sistema nervioso. La limitacion del movimiento articular condiciona la aparicion de
la artrogriposis congénita (contracturas congénitas). 2

Por la relacion de los elementos embriolégicos y los hallazgos clinicos en la
artrogriposis, y por lo que pueden aportar en el pronéstico rehabilitador para
instaurar una terapéutica individualizada, se decidio realizar esta revision que
interrelaciona elementos de la terminologia y etiologia genética con la terapia
rehabilitadora.

CONSIDERACIONES ACERCA DEL CONCEPTO Y
SINDROMOGENESIS DE LA ARTROGRIPOSIS

Arthro: articulacién, gryp: curvado °©

El término artrogriposis esta definido en diccionarios médicos como: flexion
persistente o contractura de una articulacién, y el término artrogriposis multiple
congénita como limitacion del rango de movimiento articular o contracturas
presentes al nacimiento en multiples articulaciones. *

Segun términos mas actuales el término artrogriposis se refiere a cuando hay mas
de un area del cuerpo afectada por contracturas congénitas, lo cual es visible en
1/3000 nacidos vivos. & 10

Sindromogénesis:

Hay cuatro categorias patogenéticas de artrogriposis: miopatias, neuropatias,
enfermedades del tejido conectivo y defecto exdgeno por limitaciones del espacio
intrauterino o presiones extrauterinas. % **

En resumen, el término artrogriposis congénita (contractura congénita) es la
deformidad articular presente al nacimiento en mas de una articulacion en
diferentes areas del cuerpo de causa extrinseca o intrinseca.

Las de causa extrinseca pueden ser por: oligoamnios, gemelaridad, miomas y otras
que producen un conflicto movimiento- espacio.

Las de causa intrinseca se producen por:

1. anomalias del tejido conectivo como en la displasia diastréfica o el sindrome
Larsen, que por la laxitud del tejido conectivo se afecta el movimiento articular.

2. trastornos musculares como las mutaciones en proteinas del aparato contractil
muscular.

3. anomalias neurolégicas como las que produce la anencefalia, la holoprosencefalia
y la mielomeningocele, entre otras. 2
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Para distinguir fenotipicamente las de causa extrinseca e intrinseca existen signos
clinicos:

e Extrinsecas: son asimétricas, tienen pliegues de flexién exagerados y la
piel es redundante en las articulaciones, por lo general tienen las orejas
grandes.

¢ Intrinsecas: son simétricas, hay ausencia de pliegues de flexion, la piel
esta pegada a la articulacion y con pterigium y generalmente tienen el
antecedente de polihidramnios. 2

ETIOLOGIA DE LA ARTROGRIPOSIS DE CAUSA INTRINSECA

La mayoria de las aberraciones cromosdmicas numéricas pueden tener artrogriposis
asociadas como la trisomia 18 y la 13, que en su base tienen una lesion primaria en
SNC.?

Existen al menos 100 sindromes monogénicos con artrogriposis listados por
McKusick,'? entre los que se distinguen dos grupos fundamentales: las distales y las
multiples.

Artrogriposis distales: se sugiere que son causadas por mutaciones en genes que
codifican para proteinas del aparato contractil, especificamente de las miofibrillas
de movimiento réapido. *°

Existen criterios diagndsticos mayores en extremidades superiores e inferiores y
menores para la clasificacion de las artrogriposis distales.?°'°

CRITERIOS EXTREMIDADES EXTREMIDADES
DIAGNOSTICOS SUPERIORES INFERIORES
MAYORES 1. Deswviacién ulnar 1. Pie varoequino
2. Camptodactilia 2. calcaneo valgo
3. Pliegues de flexion 3. talo vertical
hipoplasicos o ausentes 4. metatarso varo

4. Cabalgamiento de
dedos

MEMNORES Cara triangular

Fisuras parpebrales antimongoloides
Lébulo de |la oreja adherido

Boca pequefia

Mandibula pequefia

Paladar alto

Pterigium cervical

Baja talla

0 =] 1B LR

Para el diagnéstico de la artrogriposis distal tipo 1 deben estar presentes dos signos
mayores y para la distal tipo 2 al menos 2 mayores y dos menores.*°
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Clasificacién de las artrogriposis distales: °

o Tipo 1 dismorfia digito talar (OMIM 108120): tiene una herencia autosémica
dominante con expresividad variable. Clinicamente afecta partes distales de
manos y pies con cabalgamiento de dedos, desviacion ulnar y
camptodactilia. Limitacion de la abduccion del pulgar y limitacion de la
flexién de la mufieca. La talla e inteligencia normales.'® *? La CPK esta
elevada,'® mejora espontaneamente con la edad. Solo el 20% queda con
limitaciones articulares, responde bien a la fisioterapia. * *? Es la mas
frecuente de las distales. No tienen discapacidad intelectual.

e Tipo 2 A Sindrome Freeman Sheldom (OMIM 193700): tiene herencia
autosoémica dominante con expresividad variable.*? Clinicamente tienen baja
talla, fisuras parpebrales antimongoloides, boca silbante, barbilla en H con
hoyuelo, contractura en flexion de los dedos con desviacion ulnar
metacarpofalangica, hallux valgo, contractura de rodillas y caderas, pie
varoequino, talo vertical, escoliosis, pectus excavatum y rigidez muscular.
La inteligencia es normal en la mayoria de los casos aunque se reportan
casos con discapacidad intelectual. ° ** Por lo general requieren de
intervenciones quirdrgicas para liberar los dedos de las contracturas y el pie
varoequino.® Se reportan complicaciones respiratorias y dificultad en la
intubacién (laringomalacia) y contracturas musculares con el empleo de
halotano durante la anestesia.'®

e Tipo 2 B con heterogeneidad genética (OMIM 601680 ): hay varios genes
asignados en la génesis de esta entidad como TNNT3 ubicado en el Locus
11p15.5, que codifica para la proteina Troponina T3 y el TNNI2 para la
proteina troponina | 2; ambas unidas a la troponina C y a la tropomiosina
participan en la contraccién muscular calcio dependiente.*? Los hallazgos
faciales son: cara triangular, boca y barbilla pequefas y pliegues
nasolabiales prominentes. Pueden tener pterigium coli y limitacion de
movimientos cervicales. Afecta partes distales de manos y pies con talo
vertical y pie varoequino y tienen camptodactilia severa y cabalgamiento de
los dedos.®*? Por lo general las contracturas de los dedos requieren
intervencién quirdrgica.'’

e Tipo 3 Sindrome Gordon (OMIM 114300): Autosdmica Dominante con
penetrancia reducida en las mujeres. Clinicamente tienen paladar hendido
submucoso, Uvula bifida, baja talla, trastornos de la audicion, hombros
estrechos y cuello corto. Contractura de las articulaciones interfalangicas
proximales, limitacién a la pronacion y supinacion de los antebrazos y
luxacion de rétula frecuente. %2

e Tipo 4 autosémica dominante (OMIM 609128): al examen fisico estos casos
presentan escoliosis severa, pueden tener discapacidad intelectual, torticolis
congénita, contractura de articulaciones interfalangicas proximales sin
desviacion ulnar, contractura en flexién de los codos y las extremidades
inferiores generalmente son normales. La escoliosis es usualmente
progresiva en la nifiez y que requiere de intervencién quirargica.®

e Tipo 5 con heterogeneidad (OMIM 108145): presentan ptosis, oftalmoplejia,
pigmentacion macular y electroretinograma patoldgico, limitacion de la
motilidad ocular, dientes conicos y baja talla. El patron clinico de las
contracturas toma las articulaciones interfalangicas proximales y distales con
ausencia de pliegues de flexion y oposicion del pulgar dificil. Tienen
restriccion de la dorsiflexion de las murfiecas y de la supinacién de
antebrazos. El pie es varoequino con talo vertical. Esta descrita en estos
casos enfermedad pulmonar restrictiva. ** '8

e Tipo 6 con sordera sensorineural: Sordera sensorineural. Talla, inteligencia y
facies normal. Ausencia de pliegues de flexiéon interfalangicos con desviacion
ulnar de los dedos y limitada la flexion y extension de los dedos.
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Contracturas de codos y limitacion a la dorsiflexion de mufiecas. Miembros
inferiores con rigidez de los dedos. °

e Tipo 7 Sindrome Hecht (OMIM 158300): Es una entidad autosémica
dominante con mutaciones en el gen MYH8, situado en el Locus 17p13.1,
que codifica para la cadena pesada 8 de la miosina que se expresa en los
musculos maseteros y extraoculares. ° *? Clinicamente tienen trismo,
acortamiento de los tendones flexores de los dedos (pseudocamptodactilia),
pulgares no afectados, dorsiflexion de la mufieca, pie varoequino, metatarso
varo, dislocacién congénita de caderas, baja talla e inteligencia normal.® 2
Tiene implicaciones anestésicas por la pobre apertura bucal. *°

e Tipo 8 Sindrome pterigium multiple con heterogeneidad genética (253290 ,
605203): Presentan al examen fisico: pterigium articulares (repliegues de
piel) en cuello, axilas, codos o rodillas, facies inexpresiva, ectropion,
pliegues epicanticos, blefarofimosis, hipoplasia nasal, oral, nasofaringea,
lingual, cuello corto, sindactilia de todos los dedos de los pies, sinostosis
6seas ° y estenosis y poélipos anales. *?

e Tipo 9 Sindrome Beals autosdmica dominante (OMIM 121050): También
llamado Aracnodactilia contractural congénita,*? esta causado por
mutaciones en el gen FBN2 ubicado en el locus 5q 23-31, que codifica para
la fiibrilina 2 que se expresa en el tejido conectivo. # ° Al examen fisico las
caracteristicas distintivas son: orejas arrugadas o estrujadas, contracturas
en flexion de los dedos, que son largos aracnodactilia), contracturas de
codos, rodillas y caderas, cifoescoliosis y osteopenia.?® Tienen ademas
cardiopatia congénita sobre todo prolapso valvular mitral con insuficiencia.?

Existen otros casos con artrogriposis distales no descritos pero requieren de
validacion.®

Pronostico: En las distales, por lo general, las contracturas de las manos, codos,
caderas, rodillas y dedos tienden a mejorar. El pie varoequino, talo vertical y
escoliosis se tratan convencionalmente, pero por lo general no con 6ptimos
resultados. La mayoria de los pacientes tienen inteligencia normal y son raras las
anomalfas internas. El prondéstico a largo plazo es bueno.® 2% 2%

Artrogriposis multiples: son un grupo heterogéneo de entidades congénitas que
no solo toman articulaciones distales y no todas son de causa genética. *?

Artrogriposis multiple congénita (amioplasia) (OMIM 108110)
Artrogriposis multiple congénita ligada al X recesiva (OMIM 301830)
Artrogriposis multiple congénita neurogénica (OMIM 208100)
Artrogriposis multiple congénita con facies silbante (OMIM 208155)
Neuropatia congénita con artrogriposis multiple (OMIM 162370)
Sindrome Pena Shokeir tipo I (OMIM 208150)

COFS (Cerebro/Oculo/Facio/eSquelético) o Pena Shokeir tipo Il (OMIM
214150)

e Sindrome Bruck con artrogriposis multiple y osteogénesis imperfecta

Amioplasia o artrogiposis multiple congénita

Es la mas frecuente y conocida dentro de este grupo, su etiologia es desconocida,
es considerada como una secuencia disruptiva posiblemente causada por un
accidente vascular intradtero con hipotensiéon en el estadio de formaciéon del cordén
fetal espiral y las células del asta anterior, mas susceptibles a hipoxia, son dafiadas
en su funcionamiento,? Se ha planteado también la insuficiencia placentaria, las
infecciones por herpesvirus, la hipertermia materna y el uso de misoprostol entre 8
y 12 semanas de gestacion. %°
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La historia natural de la enfermedad comienza con una disminucion de los
movimientos fetales, por lo general la presentacion es pelviana, y se presentan
fracturas secundarias a traumatismos en el parto.? 2

Clinicamente tiene cuatro signos distintivos: brazos extendidos con flexion de
manos y mufiecas, hombros rotados internamente, pie varoequino bilateral y
contracturas variables de otras articulaciones. La facies es redonda con
micrognatia, la nariz es pequefia y se presenta hemangioma capilar en la linea
media. Los codos usualmente se encuentran extendidos con las mufecas y manos
flexionadas en posiciéon de policia. Presentan contracturas interfalangicas
moderadas y metacarpofalangicas severas. Las caderas usualmente flexionadas con
rodillas flexionadas o extendidas y pies varoequinos. Ocasionalmente presentan:
criptorquidia, hipoplasia de labios menores, torticolis, escoliosis, hernias, hipoplasia
del deltoides y biceps, y secuencia Moébius 6 Poland. La inteligencia es normal. % *2

CONSIDERACIONES EN LA EVALUACION DE LOS CASOS CON
ARTROGRIPOSIS CONGENITA

Al establecer un diagndstico de artrogriposis congénita, el diagndstico genético
pauta una estrategia de prevencion terciaria de las complicaciones y el
asesoramiento genético a la familia en riesgo y deben considerarse aspectos como:

Historia:

Prenatal y perinatal de:

a) disminucién de movimientos fetales
b) disminucién de liquido amnidtico

¢) aumento del liquido amnidtico secundario a la disminucién en la deglucién en los
trastornos neuroldgicos

d) parto en pelviana 2
Valoracion postnatal de:

1. Patron total de anomalias: Ademas de realizar el examen fisico y evaluar
causas extrinsecas o intrinsecas, debe interrogarse acerca de antecedentes
familiares, dismorfias (rasgo fenotipico que en nimero de 3 6 mas se asocia en un
20% a un defecto congénito mayor) y malformaciones asociadas que orientan en la
etiologia genética como sindromes monogénicos o cromosémicos, etc. ?

2. Evaluacion esquelética: deben realizarse radiografias para precisar si la
fijacion articular es por una anomalia anatémica o por disminucion de movimiento.
Generalmente se asocia a displasia congénita de caderas y escoliosis.? Debe
medirse la amplitud del movimiento pasivo con el goniémetro, observar los
movimientos espontaneos y palpar la contraccion muscular, para medir efectividad
del tratamiento. Pueden usarse herramientas de valoracién del desarrollo motor,
pero existen interferencias por la pobreza de movimientos, la falta de fuerza y la
limitacion articular.??
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3. Evaluacion de manos y pies: los pliegues proveen una informacion histérica

de los planos de funcién articular que han existido. La presencia de estos pliegues
de flexién representa que hubo movimiento entre 11 y 12 semanas, lo cual facilita
las decisiones respecto a la rehabilitacién y mejora su prondstico.?

4. Hoyuelos: cuando ocurre un contacto directo 6seo con la piel que lo cubre, se
produce un fallo en el desarrollo del tejido celular subcutaneo y adiposo que lo
rodea y causa hoyuelos que marcan el comienzo precoz.? El desarrollo motor debe
ser evaluado convenientemente desde el nacimiento, cdmo el nifio gatea, voltea,
rastrea, se desplaza sentado en el suelo, cambia de postura, tolera la
bipedestacion, se alimenta y como va consiguiendo el movimiento funcional,
siempre tendra algun grado de afectacion y retardo, con alteraciones de los
patrones de movimiento.??

5. Asesoramiento neuromuscular: es dificil el acercamiento a la causa
neurolégica o muscular e interpretar la relacion electromiografia/biopsia muscular
entre fibrosis o hipoplasia.?

6. Distincion entre intrinseca y extrinseca:?
INTRINSECA

Simetria

Polihidramnios

Pterigium articular

Ausencia de pliegues de flexion
Prondstico depende de la etiologia
EXTRINSECA

Anomalias posicionales

Orejas grandes

Poca piel

Pliegues de flexion exagerados

Bueno con bajo riesgo de recurrencia

COMPLEMENTARIOS A INDICAR EN LA ARTROGRIPOSIS
Electromiografia: Hallazgos variables.

CPK: Debe ser normal; si se encuentra elevada hay que considerar el Sindrome
Froster Isquenius que tiene artrogriposis y puede presentar hipertermia maligna
con la administracidon de anestésicos.
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Biopsia de musculo: cambios degenerativos de musculos con fibrosis e infiltracion
grasa. Degeneracién de neuronas motoras en la médula espinal. *

TRATAMIENTO REHABILITADOR

Estara en correspondencia con el tipo de artrogriposis diagnosticada, defectos
congénitos presentes y principales hallazgos clinicos encontrados; mantener como
premisa la individualidad, que permita la elaboracion de un prondéstico definido, con
objetivos fundamentados en lograr la maxima incorporacion social del paciente.

OBJETIVOS GENERALES DEL TRATAMIENTO REHABILITADOR

Reducir las limitaciones fisicas y funcionales.

Estimular el movimiento activo acorde con la edad.

Mantener el maximo de movilidad de las articulaciones implicadas.
Independizar en actividades de la vida diaria

Apoyo y asesoramiento familiar

Lograr la integracion social del nifio

BASES DEL TRATAMIENTO

Debe ser intensivo desde la etapa de recién nacido.

Adecuarse a cada etapa segun la edad y las caracteristicas del nifio.
Puede durar hasta la vida adulta.

BUsqueda de estrategias mediante el trabajo en equipo para compensar el
déficit motor, favorecer el aprendizaje y las actividades de la vida diaria.
Contar con el apoyo familiar para obtener mejores resultados.

e Uso de ayudas técnicas y sistemas alternativos para la movilidad.

TRATAMIENTO POSTURAL

Tanto en la artrogriposis distal como en la multiple congénita, deben mantenerse
los diferentes segmentos del cuerpo en posiciones adecuadas u 6ptimas,
favoreciendo aquellos musculos que ayuden a mejorar posturas. En los casos con
flexién de caderas se recomienda colocar al nifio en decubito prono para su
estiramiento con las rodillas extendidas y favorecer el volteo y el desplazamiento
desde sentado desde los primeros afios de vida. Cuando los codos estan extendidos
tienen mas posibilidades de moverse, pero se frustran en prono al no poder
flexionarlos para el apoyo, toleran esta posicién con una cufia bajo el pecho o una
toalla enrollada. Cuando la abduccion de caderas en sentado o decubito supino sea
marcada, se debe colocar cinta de velcro alrededor de los muslos.?

Para el pie varoequino deben usarse ortesis desde edades tempranas o la cirugia
correctora apoyada con splints, estiramientos y movimientos activos funcionales. La
desviacion cubital, flexion de mufecas y sobrelapamiento de dedos, también
recibirdn tratamiento postural mediante férulas progresivas, segun la edad del
paciente 2> 23y 24,

Estiramientos y movilizaciones

Estas técnicas deben realizarse en periodos cortos de tiempo y varias veces al dia,
son vitales para evitar las contracturas articulares, se deben efectuar 3-5 veces por
dia, manteniendo el estiramiento por 10-20 seg, y son vitales en los 2 primeros
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afos de vida; de ahi la importancia del entrenamiento a la familia con técnicas
simplificadas aprovechando momentos como el cambio de pafal, bafio y al
vestirlos.? 24

Los estiramientos deben ser suaves, eficaces, prudentes y se estira solo el final de
la amplitud articular, evitando los estiramientos agresivos de la capsula articular y
tejidos blandos. Si es necesario se mantiene el estiramiento con una férula o splint.
En la edad preescolar se incluye el estiramiento activo en dependencia de lo
alcanzado por el nifio, capacidades y grado de afectacion; deben ser incorporados
al juego, baro, vestido, y participar verbalmente en su ejecucion. Debe valorarse
amplitud del movimiento activo y pasivo, grado de fuerza muscular (escala de
Daniels, porque el nifio puede colaborar) y grado de resistencia (pues generan
resistencia a mitad del arco, no al final, y es al final cuando se necesita que trabaje
el muasculo para mantener el estiramiento de los antagonistas). %% 2*

En la adolescencia, ya terminando su crecimiento, a menudo pierde grados de
extension en rodillas y caderas y se debe continuar con los estiramientos como
parte de la rutina diaria.?*

En todas las etapas, el uso de la hidroterapia por sus propiedades favorece que la
musculatura esté mas relajada y el estiramiento pueda ser realizado con mayor
facilidad.?*

Ortesis

El uso de ortesis esta condicionado por el tipo de deformidad presente, la fuerza del
nifo, la amplitud del movimiento activo, la edad y los objetivos, entre los cuales
pudieran estar: actuar sobre las contracturas en flexion de rodillas, mufiecas y
caderas, facilitar la bipedestacion y las actividades en esta posicién, mejorar la
respuesta a los estiramientos y a los procedimientos quirurgicos. El uso de las
férulas debe ser progresivo, preferentemente en horario nocturno, y de material
termoplastico, sobre todo en los primeros meses de edad, con cambios cada 4 6 6
semanas durante la infancia.® 2°

Las férulas para la extension de mufiecas no se recomiendan hasta los 4 meses
para permitir la integracion fisiolégica del agarre y la manipulacion; si fuese
necesario pudiera dejarse solo para uso nocturno o colocarse en la cara dorsal de la
mano conservando el arco palmar y en posicién neutra de mufieca con dedos libres
para manipular objetos, tanto en la distal como en la multiple.

Las férulas de codo (en flexién) se usan para lograr una adecuada funcién durante
la alimentacioén, su uso es diurno y las de extension sobre todo en la noche para
llevar las manos al periné.?* 24

El uso de férulas para las rodillas en la artrogriposis multiple congénita estara
condicionado por la variante en extension o flexién, buscando como objetivo la
estabilidad de las rodillas y compensaciéon de la debilidad muscular; el nifio con
fuerza insuficiente en sus musculos extensores como gliteo mayor y cuadriceps no
podra mantener la bipedestacion independiente, por lo que necesitara una ortesis
larga para mantener la rodilla en extension, que debe ser ligera y de polipropileno
para evitar el peso y puede llevar afiadida una banda pélvica en caso de mantener
las caderas flexionadas, para lograr la extension de estas durante la bipedestacion.

La correcciéon para lograr un pie plantigrado y facilitar la bipedestacién precoz es
fundamental. Las férulas de equino como correctoras o para mantener la funciéon
lograda con tratamiento quirdrgico son las mas utilizadas y siempre de manera
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progresiva. Es importante la alineacion del calcaneo en una posicién neutra cuando
el nifo lleva una ortesis de tobillo para controlar el pie equino varo y pueda generar
una dorsiflexion.?* 2¢

Logro de habilidades funcionales e independizacion

El logro de las habilidades depende del grado de contracturas presentes, el inicio
temprano del tratamiento rehabilitador y la participacion de la familia como parte
integradora del tratamiento.

Se debe animar al nifio a que realice los cambios de decubito, hasta lograrlo de
forma independiente; utilizar el juego como via a través de la cual podemos incidir
en aumentar la fuerza muscular y asi obtener un esquema referencial de la postura
y el movimiento, reforzar actividades motrices y funcionales que hayan sido
alcanzadas.

La funciéon de los miembros superiores, sobre todo de la mano, y la flexibilidad del
codo son determinantes en la manipulacién de objetos, actividades de autoayuda y
alimentacion; en muchos casos es necesario la busqueda de estrategias
compensadoras que ayuden al nifio a ser independiente en las actividades de la
vida diaria.?* 2*

Las actividades preambulatorias y la bipedestacion seran dindmicas y deben
empezar antes del afio; su practica durante el primer y segundo afio de vida debe
ser apoyada a través de materiales adaptados y cirugias correctivas en los casos
necesarios.?

En edad preescolar el objetivo es desarrollar al maximo el nivel de independencia
en la movilidad, alimentacién, vestirse, autoayuda, etc. La funcion deficiente de los
miembros superiores interfiere en las actividades de la vida diaria y en la
motricidad fina, que interfieren en el aprendizaje de la escritura, por lo que es
necesario adaptar material y ayudas técnicas.**

En los casos en que la marcha sea inestable y haya reacciones de defensa
inadecuadas, se entrena el equilibrio usando cabeza y tronco, cambios de peso
mientras avanzan las piernas, marcha lateral, hacia atras, salvando obstaculos,
levantarse del suelo. Algunos nifilos pueden necesitar ayudas para la movilidad,
como un andador, mientras otros nifios solo necesitan ortesis de pie. Se insistira en
la marcha autébnoma, pero si no se logra, se debe pensar en que necesita
trasladarse con el andador para lograr interaccion social. El trabajo en equipo con
los educadores es vital para resolver y buscar estrategias para las AVD en la
escuela, con actividades que favorezcan el aprendizaje, la alimentacion y el control
de esfinteres.

En la adolescencia seguira necesitando fisioterapia, terapia ocupacional y material
adaptado para la educacion. Su independencia le permitird mayor relacidon con sus
amistades. En los casos que la marcha y las manos sean poco funcionales, el
desplazamiento se realizara en silla de ruedas eléctrica, para facilitarle mayor
seguridad y menor gasto energético, pero este medio no debe reemplazar nunca la
posible deambulacién.?? 24
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Si a los 6 meses no ha habido mejoria con la fisioterapia debe considerarse la
cirugia y dirigirse al mejoramiento de la funcion del miembro méas que a su
apariencia y se realiza entre los 3 y 12 meses.?° La cirugia mas frecuente en esta
entidad es la del pie varoequino, que incluye la liberacién de la capsula articular y el
alargamiento del tenddn de Aquiles, realineacion del calcaneo y el talén o
astragalectomia.?’ 28 2°

Generalmente estan luxadas las dos caderas, cuando es una sola se realiza cirugia
para evitar oblicuidad pélvica y escoliosis. Para la rodilla se espera a que el nifio
comience a caminar para corregir quirdrgicamente la flexion, mediante
estiramientos de los musculos isquiotibiales medial y lateral con capsulotomia
posterior de la articulacion.?* *°

En la artrogriposis distal tipo | el tratamiento quirdargico de la deformidad de los
dedos usualmente no es necesario, solo si interfieren en sus actividades de la vida
diaria.

CONCLUSIONES

e La artrogriposis es un sindrome con multiples defectos congénitos con
etiologia compleja que requiere de interconsulta con el genetista clinico para
establecer un diagnéstico.

e Los hallazgos clinicos como simetria o asimetria, presencia o ausencia de
hoyuelos y pliegues de flexidn, las caracteristicas de la piel, aportan
elementos prondsticos para la evaluacion fisioterapéutica.

e El tratamiento rehabilitador de esta entidad clinica tomarad como premisa la
individualidad, adecuarse a cada etapa segun la edad y las caracteristicas
del nifio, con la busqueda de estrategias mediante el trabajo en equipo,
favoreciendo el aprendizaje y las actividades de la vida diaria, con la
participacion de la familia, para lograr la maxima independencia e
incorporacioén social del paciente.
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