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Resumen

Las distrofias musculares congénitas se presentan
desde el nacimiento o los primeros meses de vida
con hipotonia y pérdida de la fuerza muscular
proximal o generalizada. A las contracturas
presentes al nacer se les denomina artrogriposis. La
artrogriposis multiple es un trastorno que se
identifica por la rigidez congénita de una o més
articulaciones, causada por la hipoplasia de los
musculos ubicados en la regién y también por una
anquilosis fibrosa incompleta. Algunos especialistas
han atribuido esta enfermedad a una compresién
intrauterina prolongada, en cambio otros plantean,
que es mucho mas viable que el sindrome se origine
en un periodo temprano de la vida embrionaria. Se
presenta un caso de artrogriposis multiple con
imposibilidad para la marcha producto de una
fractura de rétula que a por medio de la
rehabilitacion en el Centro Especializado
Ambulatorio logra la locomocién.
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Abstract

Congenital muscular dystrophies appear from birth
or early infancy with hypotonia and loss of proximal
or generalized muscle strength. Contractures at birth
are called arthrogryposis. Arthrogryposis multiplex is
a disorder that is identified by congenital stiffness of
one or more joints, caused by hypoplasia of the
muscles in the region and also by an incomplete
fibrous ankylosis. Some experts have attributed the
disease to a prolonged intrauterine compression, but
others propose that it is more likely that the
syndrome originates from an early period of
embryonic life. We report a case of arthrogryposis
multiplex with walking impossibility due to a broken
kneecap. Through rehabilitation in the Specialized
Outpatient Center, the patient achieves locomotion.
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INTRODUCCION

Las distrofias musculares congénitas se
presentan desde el nacimiento o los primeros
meses de vida con hipotonia y pérdida de la
fuerza muscular proximal o generalizada. En
algunos pacientes se observa hipertrofia de los
musculos de la pantorrilla. Los muUsculos faciales
pueden estar débiles, pero los musculos
inervados por otros nervios craneales no estan
afectados. La mayoria de los pacientes presentan
contracturas articulares de grado variable en:
codos, caderas, rodillas y tobillos. A las
contracturas presentes al nacer se les denomina
artrogriposis.*

La prevalencia de la artrogriposis multiple es
mucho menor que otras formas de artrogriposis,
ocurre en uno por 50,000 nacimientos.?

La amioplasia o artrogriposis multiple congénita
es la mas frecuente y conocida dentro del grupo
de las artrogriposis multiples, su etiologia es
desconocida, esta considerada como una
secuencia disruptiva posiblemente causada por
un accidente vascular intradtero con hipotensién
en el estadio de formacién del cordén fetal
espiral y las células del asta anterior, mas
susceptibles a hipoxia. Se ha planteado también
gue puede causarla: la insuficiencia placentaria,
las infecciones por herpesvirus, la hipertermia
materna y el uso de misoprostol entre 8 y 12
semanas de gestacion.

La historia natural de la enfermedad comienza
con una disminucién de los movimientos fetales,
por lo general la presentacion es pelviana, y se
presentan fracturas secundarias a traumatismos
en el parto.®*

Clinicamente tiene cuatro signos distintivos:
brazos extendidos con flexién 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 pequefa y se presenta
hemangioma capilar en la linea media. Los codos
usualmente se encuentran extendidos con las
mufiecas y manos flexionadas en posicién 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 o Poland. Existen ciertas

alteraciones que consisten en el engrosamiento y
falta de elasticidad de las capsulas articulares y
fibras musculares atréficas con cierto grado de
fibrosis e infiltracién adiposa. La inteligencia es
normal.>®

El 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 elaboracién de un prondstico definido,
con objetivos fundamentados en lograr la
maxima incorporacién social del paciente.®

La motivacién para este trabajo es la
particularidad del caso y el reto que este impone
a la rehabilitacién que como proceso global y
continuo de duracién limitada tiene como
propdsito, promover niveles dptimos de
independencia fisica y habilidades funcionales.

Por esto se traza como objetivo de esta
presentacién: describir el tratamiento y la
evolucién en el proceso rehabilitador realizado a
este paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de sexo
masculino, de 43 afos de edad, que desde su
nacimiento se le detectaron un grupo de
malformaciones en los 4 miembros sin un
diagndstico preciso, pues era un caso poco
comun, a los 9 meses de nacido fue sometido a
su primera intervencién quirdrgica con el objetivo
de corregir las deformidades de sus miembros
inferiores y asi lograr su mejor funcionalidad,
luego fue trasladado al hospital Frank Pais en La
Habana donde se confirmé como diagndstico una
enfermedad muy poco frecuente llamada
artrogriposis multiple.

En ese centro asistencial se continud con
procedimientos quirdrgicos y rehabilitacion
constante con el objetivo de llevarlo a niveles
superiores de independencia fisica y habilidades
funcionales, con la utilizacién de aparatos
ortopédicos logré la marcha a los 8 afios.

A pesar de sus limitaciones fisicas logré transitar
y culminar sus estudios, ademas de incorporarse
a una vida socialmente activa. En el mes de julio
del 2011 sufrié una caida en su casa, por lo que
fue llevado al Hospital General Universitario Dr.
Gustavo Aldereguia Lima de Cienfuegos vy
diagnosticado con una fractura de rétula derecha,
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fue intervenido quirdrgicamente varios dias
después en La Habana e inmovilizado, se
trasladé a Cienfuegos donde permanecié con el
yeso por 48 dias y después de ser retirado dejé
como secuelas fundamentales: debilidad
muscular generalizada, limitaciéon de los arcos
articulares, dolor, edema y la imposibilidad
funcional, por lo que los especialistas temian la
probabilidad de que permaneciera en una silla de
ruedas por el resto de sus dias.

En el mes de septiembre del propio ano fue
llevado al Servicio de Rehabilitacién del Centro
Especializado Ambulatorio Héroes de Playa Girén
para su atencién.

A su llegada al Servicio se le realizé6 un examen
fisico que arrojé como resultado, limitacién y
rigidez en todas la articulaciones e hipotrofia,
producto a la anquilosis y la degeneracidn
caracteristica de la enfermedad de base pero
especialmente se detectd inflamacién, limitacién
de 135 grados a la flexién de la rodilla derecha
(lugar de la fractura) y disminucién de 10 cm de
la masa muscular en el muslo derecho en
comparacion con el otro miembro, objetivo focal

de sus limitaciones funcionales.

Este paciente ademas presentaba una
importante retraccién aquiliana, que era la que lo
separaba de su vida social activa, pues llevaba
conviviendo con su enfermedad mas de 40 afios,
él se podia trasladar con sus propios pies y solo
necesitaba la silla de ruedas para largas
distancias, gracias a las correcciones ortopédicas
y la rehabilitaciéon que lo habian acompafiado
siempre.

Se comenzé el tratamiento rehabilitador desde el
dia de su llegada, siempre se tuvo el propésito
de lograr con este paciente metas que fueran
alcanzables y se trazaron como objetivos
primarios: eliminar el edema, el dolor, asi como
dentro de lo posible, aumentar el arco articular
especialmente en la rodilla derecha y la fuerza
en el miembro afectado.

Se inici6 primeramente la aplicacién de la
laserterapia en dos sesiones diarias como
catalizador, para aumentar el proceso de
cicatrizacién, disminuir el edema y el dolor por su
efecto analgésico y antidematoso.” (Figura 1).

Figura 1. Tratamiento con laser

Ademas se comenzd a realizar:

o Electro estimulos faradicos para combatir la
hipotrofia.®
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» Crioterapia para la inflamacidén y contrarrestar
el aumento de temperatura.

© Masaje evacuativo para disminuir el edema.’

o« Movilizaciones analiticas especificas
gradualmente activas asistidas para tobillos y
rodilla, contracciones isométricas, ejercicios
libres para los tres miembros restantes.

o Ejercicios respiratorios para mantener y/o
aumentar capacidad respiratoria y tratamiento
postural para evitar otras posibles
complicaciones que pudieran frenar el proceso
rehabilitador.*?

Después de 10 sesiones ya la inflamacién habia
cedido y se le comenz6 a aplicar en la rodilla
magnetoterapia por su efecto regenerador.

Ademas se le realizaron movilizaciones analiticas
especificas y gradualmente asistidas resistidas,
asistidos manuales y mesa basculante. Se hizo
un nuevo examen fisico y este dej6 ver que ya se
habia ganado en cuanto a la retraccién aquileana
y 10 en la flexién de rodilla ademas de aumentar
2 c¢m la masa muscular del muslo derecho.

Este tratamiento duré aproximadamente un mes,
se realizaron pruebas de evaluacién fisica con
una frecuencia de una semana y se fue viendo su
avance en el transcurso del tiempo.

Después de un mes ya el paciente no tenia signo
alguno de inflamacion, se gané 250 en la flexion
de rodilla, quedd solo una diferencia de apenas 4
c¢m de la masa muscular del muslo derecho en
comparacion al izquierdo, se logrd la
bipedestacion sin ayuda. (Figura 2)

Figura 2. Entrenamiento de marcha entre paralelas

Se comenzd entonces a enfatizar en la fuerza
muscular y se escogi6 la jaula de Rocher como
aparto mecanico instrumental idéneo para

realizar la actividad. Se trazé entonces como
objetivo: lograr la marcha, que si bien no seria la
mas estética, al menos seria funcional en este
caso.”® (Figura 3).
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Figura 3. Ejercicios fortalecedores en la Jaula de Rocher

Luego de otro mes de terapia el paciente logré la junto a recomendaciones y consejos Utiles, se
marcha dindmica e incluso era capaz de subir y hizo énfasis en los cuidados a través del
bajar escaleras y se decidié dar el alta, siempre entrenamiento a familiares y al paciente en el
manejo de su enfermedad.®*° (Figura 4).

|

~

Figura 4. El paciente egresa caminando
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El paciente volvié a ser socialmente activo y a
gozar de la bendicién de la locomocién y la
libertad e independencia que esta ofrece.

En este caso la rehabilitacién llegd hasta los
maximos limites, que es reinsertar a los
pacientes a la sociedad como personas Utiles.

DISCUSION

La artrogriposis multiple congénita (AMC) es un
grupo de trastornos reumaticos caracterizados
por contracturas articulares mdultiples en que se
afectan los musculos dorsales y de las
extremidades superiores e inferiores. Los
musculos pueden estar ausentes, reducidos en
tamafio y/o nimero, con reemplazo por tejido
fibroso o grasa.”

El grado de afeccién varia de un paciente a otro y
la deformidad clasica es bilateral y simétrica.*
La etiologia de esta afeccién permanece
desconocida y se ha implicado a muchos agentes
causales, particularmente infecciones virales y
trastornos restrictivos intrauterinos. Se ha
sefialado la posibilidad de un fendmeno de rotura
vascular como su causa.'>*

Para nosotros estos casos representan el
combustible espiritual que necesitamos para
seguir perfeccionando nuestro Servicio desde lo
material hasta lo mas importante, lo humano,
ademds lo vemos como un logro de la
rehabilitaciéon en nuestra provincia y esperamos
gue este ejemplo sirva para estimular e impulsar
nuestra especialidad por su importancia y su
repercusién en la sociedad.
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