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Abstract

Arthrogryposis multiplex congenita is a term
applied to a heterogeneous group of a rares and non
evolutional conditions presents at birth. The com-
mon caracteristics in this entity are the stiffiness
articular deformities and the scarce or absent mus-
cular development.

The most important oral repercussion is a bilate-
ral alteration of the temporomandibular joint wich
can to limit the mouth opening and also to involve
odontologics problems.

We review this entity and we contribute our
experience with two additional cases.

Key words: Arthorgryposis multiplex congenita.
Chilhood. Oral manifestations. Temporomandibular
joint.

Resumen

Artrogriposis multiple congénita es un término
usado para designar a un grupo heterogéneo de
alteraciones presentes al nacer, raras y evolutivas.
Las caracteristicas comunes a esta entidad son las
rigideces y las deformidades articulares, junto a un
escaso o ausente desarrollo muscular.

La repercusion oral mds importante es la afecta-
cién bilateral de la ATM, que puede limitar la aper-
tura bucal, comportando secundariamente proble-
mas odontolégicos.

Revisamos esta anomalia y aportamos nuestra
experiencia a propdsito de dos casos.

Palabras clave: Artrogriposis multiple congéni-
ta. Infancia. Manifestaciones orales. Articulacién
temporomandibular.

Introduccion

La artrogriposis multiple congénita (AMC) es una alte-
racién poco frecuente "**** que ocasiona problemas fun-
damentalmente de indole ortopédico **°. Segiin la defini-
cién clésica, se considera a ésta entidad como trastorno
congénito de cardcter no progresivo, caracterizado por
multiples deformidades rigidas en las articulaciones "-’. El
término proviene de las particulas griegas "arthron" y

"grypos”, que literalmente significan articulacién incurva-
da 2,3.4, 7.

En 1.841, Otto describi6 esta entidad por primera vez *
*. En la Literatura se la conoce por varios nombres como
amioplasia congénita, miodistrofia fetal deformante o
Sindrome de Guérin Stern >*¢7°,

4,6,

Actualmente, el término AMC es sélo una definicion
clinica de lo que, probablemente, sea un grupo heterogé-
neo de alteraciones *'*" cuyas caracteristicas comunes son
las rigideces y las deformidades articulares, con ausencia
de desarrollo muscular alrededor de ellas, presentes al
nacer y cuya evolucién no progresa con la edad 2.

La repercusién oral mds importante-aunque poco fre-
cuente-, es la alteracién bilateral de la articulacion tempo-
romandibular (ATM), que puede ocasionar una limitacién
en la apertura bucal ** Tal limitacién comporta-secunda-
riamente-una serie de problemas odontolégicos.

La revision bibliografica constata que se han publicado
muy pocos casos de AMC con repercusiones orales '->® %14
y no hay-hasta la fecha-, ningtin caso descrito en nuestro
pais.

Se presentan un par de casos de AMC, a la vez que
aportamos nuestra experiencia en el manejo de estos
pacientes.

Revision de la literatura
Etiologia y patogenia
Si bien la etiologia es desconocida, se han sugerido uno

o multiples factores-genéticos o ambientales-como respon-
sables de esta entidad ">*%'". Los factores sugeridos ’
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como causa de la AMC pudieran ser: 1) Parélisis muscular
por miopia o por neuropatia; 2) Bloqueo de la sinapsis
neuromuscular; 3) Factores mecdnicos: la malposicion o
las variaciones en la presion hidrdulica o mecdnica en el
feto.

La patogénesis miopdtica podria deberse a una infec-
cién viral '* o bien a un trastorno metabdlico por aumento
de la sintesis de coldgeno '°. La posibilidad de una miopia
primaria "7, es motivo de controversia . l.a mayoria de
cambios vistos en biopsias musculares se relacionan con
alteraciones neurogénicas '*'°.

En la patogenia de las neuripatias, también se han des-
crito influencias virales > ' 2" o la de ciertos alcaloides
toxicos 2. Otros mecanismos pudieran ser el déficit de
determinados nutrientes * o bien la generacién o la isque-
mia intrauterina de las células del asta anterior medular >*
.25 Se han descrito trastornos neurolégicos asociados a
contracturas congénitas miltiples > ">,

Trabajos experimentales en embriones de pollo tratados
con curare o albimen 7, muestran el desarrollo de un cua-
dro muscular a la artrogriposis, vinculando su etiologia a
un bloqueo en la sinapsis neuromuscular o a un aumento
de la presién en el huevo. En 1.970, se corrobor6 la prime-
ra de éstas hip6tesis con un caso clinico en humanos *

Factores mecdnico-isquémicos como la malposicion
fetal, las vueltas de corddn, la disminucién de la circula-
cién placentaria, los aumentos de presiéon mecdnica (por
lteros bicornes, gemelismo, bridas amnidticas...) o bien
variaciones en la presion hidraulica (por poli u oligohidra-

mios), producirian en el feto trastornos artrogripdticos **”
8,21, 30,31,32,33

Las alteraciones neuromusculares y los factores de
indole mecénico probablemente sean las etiologias mds
plausibles de esta alteracion "**. La implicacién genética
serfa mds importante en las etiologias neurogénica y mio-
pética. El entorno intrauterino puede jugar un papel impor-
tante en un nimero no determinado de casos '. La disminu-
cion en el dtero de los movimientos articulares en el 3er.
mes de vida fetal cuando se forman las articulaciones-
puede dar lugar a contracturas congénitas. Por estudios ex-
perimentales se sabe lo esencial del movimiento articular
intradtero para el normal desarrollo y mantenimiento de
tales articulaciones .

Incidencia y prevalencia

Segin un estudio estadistico efectuado en el Hospital
de San Juan de Dios de Barcelona en base a 11.000 recién
nacidos, la incidencia de la artrogriposis fue del 0,086/,

representando el 2,7% del total de malformaciones muscu-
lo esqueléticas halladas **. En este mismo Centro, se han
venido realizando el seguimiento clinico de 60 nifios artro-
gripéticos, observando que la forma mds frecuente es la
miiltiple o completa, mientras que las formas limitadas a
miembros superiores o inferiores son menos frecuentes,
siendo raras las formas aisladas de miembros superiores .

En base a estos pacientes, actualmente estamos estu-
diando la prevalencia e incidencia de sus manifestaciones
orales.

Caracteristicas clinicas generales

En el Symposium de la Societé Francaise de Chirurgie
Infantile ¥, se consideré que la artrogriposis podria ser un
sindrome clinico caracterizado por:

- Afectar preferentemente a los miembros.
Ser congénita (por afectacién embrionaria o fetal).
No ser evolutiva dentro de su afectacién primitiva
(no progresa tras el nacimiento).

Ser una afectacién articular, muscular o neuromus-
cular y cutdnea

Las contracturas articulares y las anomalias clinicas
asociadas varian individualmente, sin embargo, hay unas
caracteristicas comunes en esta entidad *:

- Las extremidades no tienen rasgos distintivos. Son
fusiformes o cilindricas, con carencia de pliegues y
con un tejido subcutdneo delgado.

- Rigidez Articular.

- Luxacién de las articulaciones, especialmente de las
caderas y ocasionalmente de las rodillas.

- Sensibilidad conservada. Los reflejos tendinosos pro-
fundos-ocasionalmente-pueden estar disminuidos o
ausentes.

Al ser estas anomalias congénitas y detectadas al nacer,
usualmente estos nifios se delegan a Servicios de Ortope-
dia para su tratamiento.

Las deformidades normalmente son simétricas y la
severidad de las deformaciones se incrementa distalmente
en los miembros *. Las articulaciones mds corrientes impli-
cadas son las de los pies, rodillas, caderas, hombros y
codos "* (Fig. 1).

Se conocen unas 150 alteraciones en las que las con-
tracturas congénitas son el signo predominante "** > %3
Y. En un ndmero limitado de casos las alteraciones pueden
ser heredables por genes simples, anormalidades cromoso-
micas o de una forma multifactorial. La especulacion
sobre una base genética o no, requiere individualizar cada
diagnéstico "
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Fig. 1

Manifestaciones orales

La manifestaciéon oral més notable de la AMC es la
limitacién de la apertura bucal por ausencia de translacién
condilar. Se cree que la afectacion de la ATM ocurre en un
25% de los casos '. Este trastorno puede comportar una
alteracién funcional tanto en la nutricién como en la masti-
cacidn, en la deglucién o en el habla.

El estudio de estos pacientes deberd incluir ortopanto-
grafias, radiografias frontales y en algin caso pudiera
requerirse artrografias o artroscopias de la ATM. En las
radiografias panordmicas observaremos en ocasiones la
presencia de unas apd6fisis coronoides largas, delgadas y
puntiagudas '. Las radiografias lateral y frontal nos permi-
tirdn valorar la dimensién y posicién mandibular asi como
contracturas musculares *. En las tomografias puede obser-
varse la presencia de unos céndilos rudimentarios y unas
cavidades glenoideas aplanadas '. La biopsia articular de
los pocos casos de artrogriposis tratada con cirugia "*, se
reveld la presencia de un cartilago articular adelgazado,
con multiples dreas vasculares. Electromiograficamente,
en ocasiones se detecta una hiperactividad de los grupos
musculares suprahioideos asi como una hipoactividad de
los musculos temporales y pterigoideos externos

La limitacién de la apertura bucal junto con las defor-
midades articulares de las extremidades superiores dificul-
tan una higiene oral correcta. Es por ello que,-secundaria-
mente-sospecharemos una mayor incidencia de caries y
problemas periodontales °.

Algunas alteraciones que eventualmente pueden aso-
ciarse a la AMC son la presencia de craniosindstosis, hipe-
rostosis frontal, hipertelorismo, microftalmia, micrognatia,
paladar arqueado, fisura palatina, glosoptisis y maloclu-

si6n entre otras. Usualmente, la morfologfa y cronologfa
dentaria son normales ' *## %,

Tratamiento

El tratamiento de las articulaciones temporomandibula-
res artrogrip6ticas podria realizarse mediante:

- Fuerzas de estiramiento aplicadas a los musculos
masticatorios hipoplasticos y ligamentos periarticula-
res > %,

- Coronoidectomatomias bilaterales para aliviar la
interferencia mecdnica y la tensién de los misculos
temporales hipoplasicos o atréficos .

- Excisién de los ligamentos periarticulares de la ATM
junto a una intensa fisioterapia postquirdrgica 2.
- Artroplasias y condilectomias, eventualmente .

Caso clinico n° 1

OMC es un varén de 10 afios al que se le detecté una
severa patologia articular tras su nacimiento diagnosticada
de AMC. Se controla en el Servicio de Ortopedia Infantil
de nuestro Hospital y nos fue remitido para tratamiento
odontolégico.

Como antecedentes de interés sabemos que el nifio es
fruto de un embarazo con oligohidramnios. Al nacer pre-
sentaba una contractura bilateral de rodillas y caderas
junto a pies zambos. Hasta la fecha se le han practicado
seis intervenciones ortopédicas.

La exploracion de la ATM no revel6 dolor articular ni
en reposos ni en los movimientos funcionales. Los despla-
zamientos en lateralidad estaban disminuidos, pero desvia-
ba la mandibula en la apertura y en el cierre. La inspeccién
odontoldgica se vié dificultada debido a una restriccion
importante de la apertura méxima que la ciframos en 18
mm. (Fig. 2). Presentaba caries en denticién permanente,
sobremordida, desviacion de la linea media hacia la
izquierda, micrognatia y paladar arqueado (Fig. 3).

Las tomograffas articulares en oclusién céntrica y
mdxima apertura, mostraron la grave hipomovilidad de
ambas articulaciones. Las cavidades glenoideas estaban
aplanadas y los condilos hipoplasticos y afacetados (Fig.
de4a?).

Dada la gran dificultad en la apertura bucal se tuvieron
que tratar las caries y exodonciar dos molares irrecupera-
bles bajo anestesia general.

Actualmente, sigue un tratamiento miofuncional para
intentar rehabilitar sus articulaciones.
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Caso clinico n°® 2

RGG es un vardn de 11 afios con malformaciones con-
génitas en su cuatro extremidades. Presenta contracturas
en codos, articulaciones de las manos, caderas, rodillas y
pies. Se constata ademds una trofia muscular generaliza.
Se han intervenido sus articulaciones en numerosas oca-
siones, lo que permite una deambulacién y un funcionalis-
mo de extremidades superiores aceptable.

Como en el caso anterior, la exploracién odontolégica
se vi6 dificultada debido a la gran limitacion de la apertura
bucal de unos 22 mm. La restriccion oral es bien tolerada,
lo que le permite una adecuada masticacion y fonacién. La
presencia de caries en denticién permanente también se
tuvo que tratar BAG. El paciente se manticne con Kine-
sioterapia y tratamiento miofuncional de sus ATM.

Discusion
La anquilosis de la ATM con frecuencia es debida a
traumatismos, a infecciones o a ambas. Puede ser uni o

Fig. 3

5,89,

bilateral, intra o extracapsular y a su vez fibrosa u dsea
4 la anquilosis de la ATM artrogripdtica es usualmente
bilateral, extracapsular, debida a una contractura de los
ligamentos y a la presencia de unos musculos cortos y ten-
so0s. Las articulaciones embrionarias artrogripdticas tienen
todos los componentes de una articulaciéon normal. EI
defecto se produce durante el desarrollo de los ligamentos
y miusculos vinculados a la articulacion. Las superficies
articulares, la cdpsula y el menisco sufren un fallo en el

desarrollo normas debido a una restriccién del movimiento
2,4,7

Los nifios artrogripdticos que hemos visto, mantienen
una buena funcién masticatoria a expensas de una rotacion
condilar y probablemente gracias a cierta elasticidad ¢sea
y ligamentosa y a una movilidad de las suturas craneales °.

La intervencién quirdrgica de las ATM artrogripdticas
en edades tempranas posiblemente ofrezca un escaso bene-
ficio al paciente. La aparicién de una mayor anquilosis
postoperatoria ", podria comportar una deformidad dento-
facial que agravaria el cuadro. En los dos tnicos casos qui-
rdrgicos publicados ¥, la intervencién fue tardia. Es por
ello que seguiremos estrechamente a nuestros pacientes
con un tratamiento no cruento. Si la alteracion articular
comprometieses el crecimiento facial y mandibular, podri-
amos plantearnos-a posteriori-un alargamiento de la rama
y/o cuerpo mandibular.

Los trastornos del habla no son relevantes en nuestros
pacientes, aunque en otros casos podria contemplarse un
tratamiento logopédico. En los cuadros sin implicacién del
SNC -como en los casos presentados- el riesgo de retraso
mental es igual al del resto de la poblacion.

Los tratamientos odontoldgicos pueden requerir aneste-
sia general, planteando problemas de intubacién, dada la
restriccion en la apertura bucal. Por ello, precisamos extre-
mar las medidas de higiene oral y controlar estrictamente
el aporte de Flior. En estos pacientes es aconsejable el uso
de cepillos eléctricos irrigadores orales.

El tratamiento de la AMC es multidisciplinario *,
requiriendo la intervencién de pediatras, cirujanos ortopé-
dicos, fisioterapeutas, psicélogos, logopedas, odontdlogos
y de otros profesionales que trabajando en equipo pueden
mejorar la calidad de vida de estos nifios. Deberemos anti-
ciparnos a los problemas, realizar tratamientos precoces y
minimizar las secuelas.

Dra. H. Vinals Iglesias: profesora asociada. Universidad de
Barcelona. Postgrado Servicio de Ortodoncia y Odonto-
pediatria. Hospital de San Juan de Dios de Barcelona; Dr. S.
Cepero Campd: Médico adjunto del Servicio de Ortopedia y
Traumatologfa. Hospital de San Juan de Dios de Barcelona; Dr.
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Figuras de 4 a 7: Tomografias articulares en oclusion céntrica -fotografias de la izquierda- y maxima apertura -fotografias de la derecha- de las
ATM izquierda y derecha respectivamente. Obsérvese la falta de desplazamiento condilar.
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