Acta Ortopédica Mexicana 2014; 28(1): Ene.-Feb: 23-27

Apertura del primer espacio en pacientes con artrogriposis multiple
congénita y pulgar aducto con técnica de colgajo dorsorradial del indice

Rodriguez-Ramos N,* Capdevila-Leonori R,** Nualart-Herndndez L***

Hospital Shriners, Ciudad de México

RESUMEN. Introduccion: La artrogriposis
multiple congénita es un sindrome progresivo ca-
racterizado por articulaciones deformadas y ri-
gidas, atrofia o ausencia muscular, contractura
y engrosamiento del tejido articular capsular y
periarticular y estado psiquico normal. Material
y métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo de
caracter descriptivo, con un nivel III de evidencia,
sobre el manejo quirirgico que recibieron pacien-
tes con artrogriposis miltiple congénita y pulgar
aducto congénito, en un periodo entre enero de
2005 y diciembre de 2010. Se realizaron 27 aper-
turas con técnica de colgajo dorso radial de indice,
en 16 pacientes. En 80% de los pacientes se inici6
con la mano dominante, fueron nueve pacientes de
sexo masculino y siete de sexo femenino, las manos
operadas fueron 15 derechas y 12 izquierdas. Re-
sultados: El disefio del colgajo permite un mejor
avance y profundizacion del espacio y una mejoria
cosmética. El angulo intermetacarpiano primero y
segundo preoperatorio fue en promedio de 20.5°,
siendo el minimo de 14° y el maximo de 27°. El pro-
medio del angulo intermetacarpiano primero y se-
gundo postoperatorio fue de 50°, siendo el minimo
de 36° y el maximo de 65°, esto se observé en la
clinica con una extension activa de los pulgares asi
como una buena oposicion del pulgar. Conclusio-
nes: El diseio del colgajo permite un mejor avance

ABSTRACT. Introduction: Arthrogryposis
multiplex congenita is a progressive syndrome
characterized by deformed and stiff joints, atro-
phy or absence of muscles, contracture and thick-
ening of the capsular articular and periarticular
tissue, and normal psychic status. Material and
methods: A retrospective, descriptive, evidence
level I1I study was conducted on the surgical man-
agement of patients with Arthrogryposis multiplex
congenita and congenital adducted thumb between
January 2005 and December 2010. Twenty-seven
opening procedures were performed in 16 patients
with a dorsoradial index finger flap technique. In
80% of patients the dominant hand was operated
first; patients included nine males and seven fe-
males; the operated hands included 15 right and
12 left hands. Results: Flap design permits better
advancement and space deepening, and cosmetic
improvement. The mean preoperative first and
second intermetacarpal angle was 20.5° on aver-
age, with a minimum of 14° and a maximum of
27°. The mean postoperative first and second in-
termetacarpal angle was 50°, with a minimum of
36° and a maximum of 65°. This was observed at
the clinic with active thumb extension as well as
proper thumb apposition. Conclusions: Flap de-
sign permits better advancement and space deep-
ening, with a better balance between flexors and
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y profundizacion del espacio, con un mejor balan-
ce entre los flexores y extensores, todos los pacien-
tes tuvieron una mejor funcion de la extremidad y
una mejoria cosmética.

Palabras clave: artrogriposis, articulacion, pul-
gar, técnica.

Introduccion

La artrogriposis multiple congénita (AMC) es un sin-
drome progresivo caracterizado por articulaciones defor-
madas y rigidas, atrofia o ausencia muscular, contractura y
engrosamiento del tejido articular capsular y periarticular
con estado siquico normal. La primera descripcion clinica
de un nifio con artrogriposis multiple congénita es acredi-
tada a Adolph Wilhelm Otto, quien publicé extensamente
en el drea de anatomia patoldgica, en particular, en el drea
de la teratologia, con su libro de texto Monstrum humanum
extremitatibus incurvatus, publicado por Anatomo-Patho-
logieum Breslau en 1841.!' La AMC es usada por algunos
autores para describir una entidad especifica, pero —como
artrogriposis— se refiere a un grupo mayor de condiciones
heterogéneas que se dan en forma congénita. La frecuencia
de presentacion es de un caso por cada 3,000 nacimientos,
asocidndose con los desérdenes neurogénicos y miopaticos
en proporcion variable.!? Una persistencia del pulgar en
aduccion y flexion después del tercer o cuarto mes de vida
es llamado pulgar aducto congénito, esto es debido a una
deficiencia del extensor corto del pulgar, largo o de ambos.
La deformidad es usualmente acompanada de un estrecha-
miento y contractura del primer espacio.’

El pulgar aducto congénito tiene un fondo artrogrip6tico;
es mas frecuente en varones y suele ser bilateral, por lo que
se cree que se hereda mediante un gen recesivo ligado al
cromosoma sexual.**

El pulgar artrogripético, la amioplasia y el pulgar aducto
congénito presentan una deformidad palmar con un com-
plejo tridimensional, dicha deformidad es refractaria al es-
tiramiento pasivo, debido a la fibrosis y a un aumento en la
funcion del aductor del pulgar, los musculos tenares y la
falta de piel en la cara palmar, ademds de la disminucién
del primer espacio.** La principal deformidad en la piel es
una deficiencia en dos planos y una simple zetaplastia no
puede aumentar el tejido blando en ambos planos al mismo
tiempo. Cada uno de estos componentes debe de corregir-
se en forma separada para liberar la contractura de flexion/
aduccién y abrir el espacio interdigital para aumentar de
forma suave el tejido. Miiltiples técnicas han sido descri-
tas para recubrir el espacio pulgar-indice en los pacientes
con antecedente postraumatico, postquemadura y anomalias
congénitas.®"#
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extensors. All patients had better limb function
and cosmetic improvement.

Key words: arthrogryposis, joint, thumb, tech-
nic.

Por nuestra parte, hemos estado utilizando la técnica de
colgajo dorsorradial del indice para la apertura de primer
espacio pulgar-indice para restaurar el aspecto palmar del
pulgar. Las estructuras neurovasculares estan cubiertas con
tejido suave y durable, el defecto de la zona donante, por lo
general, puede ser cerrada de forma primaria.’

El pulgar aducto congénito es una condicién poco usual,
incapacitante, que se caracteriza por encontrar el pulgar
aducto y en flexion por debajo del resto de los dedos. Esta
anomalia, mas que una entidad especifica, corresponde a la
parte del sindrome. '’

A temprana edad, el tratamiento es conservador, con fi-
sioterapia y ortesis. A mayor edad, el tratamiento es quirtr-
gico, ya que la deformidad es rigida por las contracturas de
la piel, la capsula articular y los misculos.>!*!!

Los tejidos blandos, en condiciones de contracturas con-
génitas, tales como la aduccién de pulgares o pulgares en
artrogripotico, suelen ser deficientes en dos planos. El an-
gulo pulgar e indice y el aspecto en flexién del pulgar son
afectados con pequefios colgajos de transposicién dorsal; es
probable que empeore una contractura cuando tratamos de
mejorar otra.>!?

Un colgajo basado en el indice puede ser disefiado tanto
para abrir el espacio pulgar-indice asi como para aumen-
tar la piel en el aspecto flexor de la articulaciéon metacarpo-
falangica del pulgar. Este colgajo es particularmente util en
condiciones de contracturas congénitas, donde tienen apa-
riencias de pequeiios terigiones.?*!2

Existen varias clasificaciones para el pulgar aducto con-
génito, dos de las més representativas son la clasificacién
global de McCarrol (Tabla 1) y una mas especifica de Tsu-
yuguchi (Tabla 2).?

La técnica quirdrgica consiste en lo siguiente: bajo
anestesia general con el paciente en dectbito dorsal se rea-
liza asepsia y antisepsia con DuraPrep, posteriormente se
realiza un vaciamiento sanguineo mediante la colocacion
de una venda de Esmarch. Se coloca isquemia neumatica
en el brazo a 200 mmHg, posicionando los campos esté-
riles. A continuacién se realiza el disefio de colgajo con
un plumoén estéril a nivel de primer espacio interdigital y
en el lado dorso radial del indice (Figuras I y 2). Se rea-
liza una incisién en la piel y se completa la incisién sobre
el tejido subcutaneo y los tejidos profundos con segundo
bisturi, liberando la piel de tejido celular subcutdneo y se
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diseca por planos. Se localiza el paquete vascular y ner-
vioso y se protege, se realiza liberacién del aductor del
primer dedo e interéseo del indice realizando miotomia del
mismo en direccidn al primer rayo, se contintia con sindes-
motomia de la base de primer y segundo metacarpianos y
posteriormente se rota el colgajo (Figuras 3 y 4). Se sutu-
ra con prolene nimero 5-0 para mantener dicha apertura
del primer espacio, se coloca un clavillo K sobre la vaina
flexora del primer dedo (el cual se dobla y corta) se retira
la isquemia y se valora neurovascularmente. Por dltimo,
se coloca apdsito y vendaje estéril, dando por terminado el
acto quirdrgico.

Material y métodos

Se realizé un estudio retrospectivo de cardcter des-
criptivo sobre el manejo quirtrgico a los pacientes con

I) Pulgar aducto flexible

Cuando el pulgar se puede corregir de manera pasiva

II) Pulgar aducto complejo

El cual no se corrige de forma pasiva o activa

I) Pulgar aducto congénito flexible

Donde el pulgar se puede abducir y extender en forma pasiva en
contra de la resistencia de los flexores del pulgar, sin presentar otras
anomalias digitales

II) Pulgar aducto congénito con otras contracturas en la mano

Donde el pulgar no se puede abducir y extender de forma pasiva, con
o sin otras anomalias digitales

III) Pulgar aducto congénito asociado con artrogriposis

Figura 1. Medici6n de angulos.
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artrogriposis multiple congénita y pulgar aducto congéni-
to que recibieron tratamiento en los miembros superiores
durante un periodo comprendido entre Enero de 2005 y
Diciembre de 2010. Se realizaron 27 aperturas de primer
espacio interdigital, con técnica de colgajo dorsorradial
de indice en 16 pacientes: nueve pacientes de sexo mas-
culino y siete de sexo femenino, las manos operadas fue-
ron 15 derechas y 12 izquierdas. En 80% de los pacientes
se inici6 con la mano dominante. El promedio de la edad
al momento de la cirugia fue de siete afios dos meses, con
un minimo de 2.7 afios y un maximo de 15 afios. Fue-
ron clasificados, con la clasificacién de Tsuyuguchi, en
tres pacientes como tipo II (cinco manos) y 13 pacientes
como tipo III (18 manos).

En cuatro de los pacientes, ademdas de la rotacién de
colgajo dorsal, se requirié aplicacién de injerto cutaneo
aut6logo de tipo ortotdpico, el cual se tomé de la superfi-
cie volar del antebrazo. En todos los pacientes se realizé
apertura del primer espacio con colgajo dorsal, liberacién
del aductor de pulgar e interéseo de indice, sindesmotomia
de la base del primer y segundo metacarpiano. Se coloca-
ron clavos K a 18 manos para mantener la fijacién de la
apertura, estos clavos fueron retirados a las cuatro sema-
nas en promedio.

Posteriormente los pacientes fueron enviados a terapia
ocupacional, se les disefié una férula para mantener la aper-
tura y evitar recidivas. El seguimiento fue en promedio de
3.2 afios, siendo el minimo de 11 meses y el maximo de
siete afios.

Resultados

Los criterios utilizados para evaluar los resultados del
tratamiento fueron los siguientes:

1. La satisfaccién de los padres con respecto a la apariencia
estética y la funcién.

2. La posicion del pulgar, la apariencia estética y la funcién.

3. Estabilidad de la articulacién metacarpofalangica.

4. Lafuncién del pulgar, angulo intermetacarpiano del primer
y segundo dedo, distancia entre las cabezas del metacarpia-
no primero y segundo y la capacidad para tomar objetos.

Los padres de todos los pacientes estuvieron satisfechos
con los resultados. La estabilidad de la articulacién meta-
carpofaldngica fue buena, ya que en el seguimiento no se
observé inestabilidad ligamentaria en ninguno de los pa-
cientes. El disefio del colgajo permitié un mejor avance y
profundizacién del espacio y una mejoria cosmética. El 4n-
gulo intermetacarpiano primero y segundo preoperatorio fue
en promedio de 20.5°, siendo el minimo de 14° y el maximo
de 27°(Tabla 3). El promedio del dngulo intermetacarpia-
no primero y segundo postoperatorio fue de 50°, siendo el
minimo de 36° y el maximo de 65°, esto se observo en la
clinica con una extension activa de los pulgares, asi como
una buena oposicién del pulgar.
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Figura 3. Fotografia de férula abductora tipo C.

Al analizar los resultados con la prueba t de Student
(donde la p = 6.16 x 10?) fue estadisticamente significativo
entre las mediciones prequirdrgicas y postquirdrgicas, asi
como al calcular el coeficiente de correlacién con unar =
0.7, es decir, hubo diferencia entre los grupos después de la
cirugia con mejoria clinica.
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Figura 2.

A-B Fotografias preoperatorias y
C-F fotografias transoperatorias.

Dentro del programa postquirtrgico, los pacientes fue-
ron enviados a terapia ocupacional, donde ademds de darles
terapia se les colocd una férula abductora en C, presentan-
do una mejoria del patrén de agarre en todos los pulgares
operados.

Todos los pacientes tuvieron una mayor capacidad de
prension de objetos de mayor tamafio. Se observé una mejo-
ria en la funcién y estética, presentando una mayor capaci-
dad para tomar objetos.

Complicaciones

Las complicaciones presentadas fuero: retraccion parcial
del colgajo en dos pacientes con integracion total del mis-
mo, persistencia del aducto en un paciente y tres pacientes
requirieron revisiones de apertura de primer espacio.

Discusion

La artrogriposis es un término que engloba a un grupo
de enfermedades raras, pero heterogéneas; afecta principal-
mente a los niflos, donde se presenta al menos dos o mis
contracturas articulares en multiples areas del cuerpo.
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Minimo Maéximo Promedio
Prequirtdrgico 14° 27° 20°
Postquirtirgico 36° 65° 50°

Hay 104 sindromes que aparecen cuando se utiliza la ar-
trogriposis como término de bisqueda en el sitio Web. En
la literatura nos mencionan la incidencia de estos trastornos,
la cual se estima entre 1/3,000 y 1/5,100 nifios vivos.' La
artrogriposis multiple congénita se divide en tres subgrupos
como una forma funcional o préctica de generar un diagn6s-
tico diferencial, los subgrupos tienen una incidencia similar,
éstos son: 1) trastornos con la participacién de las extremi-
dades, principalmente (amioplasia, formas distales de artro-
griposis), 2) trastornos con la participacién de las extremi-
dades y la participacién de algunas otras partes del cuerpo y
los trastornos y 3) con la participacién de las extremidades
y disfuncién del sistema nervioso central (SNC).! El pulgar
aducto congénito es una deformidad que se asocia con las
anomalias congénitas heterogéneas y los sindromes. La in-
cidencia de estas anomalias y sindromes varian y se basan
en el estudio de pequefios grupos de pacientes. Poco se ha
escrito sobre la distribucién y la epidemiologia del pulgar
aducto.®!* Las contracturas del primer espacio se observan
mas frecuente, debido al antecedente de un trauma, infec-
cién, quemaduras, isquemia o secundario a la colocacién
de una férula inadecuada; estas contracturas adquiridas han
sido descritas en forma importante en la literatura, asi como
las contracturas de primer espacio de tipo congénito, pero
éstas han recibido menos atencion. En afios recientes se han
visto muchas opciones de disefio de colgajos en-la-mano,
para esto, lo principal es que sea una técnica segura 'y con
optimos resultados. Muchos factores influyen para la opcién
del disefio del colgajo, este tipo de colgajo que se realizd
en el presente trabajo tiene resultados positivos con pocas
complicaciones, asi que contintia siendo una buena opcién
de manejo. El disefio del colgajo permite un mejor avance y
profundizacién del espacio, el tratamiento del espacio per-
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Figura 4.

Fotografias postoperatorias.

mite un mejor balance entre los flexores y extensores. En
el presente estudio, todos los pacientes tuvieron una mejor
funcién de la extremidad y una mejoria cosmética.

El resultado principal es la mejoria en funcién referida
por el paciente. El mejor tratamiento del pulgar aducto con-
génito es conservador a temprana edad. A mayor edad, el
tratamiento en todos los casos es quirdrgico.

Bibliografia

1. Bevan WP, Hall JG, Bamshad M, Staheli LT, Jaffe KM, Song K: Ar-
throgryposis multiplex congenita (amyoplasia): an orthopaedic pers-
pective. J Pediatr Orthop. 2007; 27(5): 594-600.

2. Ezaki M: An approach to the upper limb in arthrogryposis. J Pediatr
Orthop. 2010; 30(Suppl. 2): 57-62.

3. Abdel H, El-Naggar A, Hegazy M, Hanna A: Characteristics of patients
with congenital clasped thumb: a prospective study of 40 patients with
the results of treatment. J Child Orthop. 2007; 1(5): 313-22.

4. Vegas RA, Aoun R, Fernandez PF: Manejo quirtrgico del miembro

superior en la artrogriposis multiple congénita. Rev Esp Cir Osteoart.
1997; 32: 14-7.

5. Nualart L, Ochoa R, Hedrosa J: Apertura del primer espacio en el pul-
gar aducto congénito con técnica del colgajo dorsal. Rev Mex Ortop
Traum. 1994; 8(3): 138-9.

6. Foucher G, Medina J, Navarro R, Roger K, et al: Correction of first
web space deficiency in congenital deformities of the hand with the
seudokite flap. Plast Reconstr Surg. 2001; 107: 1458-63.

7.  Gunter G, Scott LL: Intrinsic flaps in the hand: new concepts in skin

coverage. Techniques in Hand & Upper Extremity Surgery. 1997,

1(1): 48-61.
8. Ezaki M, Oishi SN: Index rotation flap for palmar thumb release in ar-
throgryposis. Techniques in Hand & Upper Extremity Surgery. 2010;
14(1): 38-40.
Friedman R, Wood VE: The dorsal transposition flap for congenital
contractures of the first web space: a 20-year experience. J Hand Surg
[Am]. 1997; 22(4): 664-70.
Weckesser EC, Reed JR, Heiple KG: Congenital clasped thumb (con-
genital flexion-adduction deformity of the thumb). J Bone Joint Surg
Am. 1968; 50: 1417-28.
Davis JS, Kitlowski EA: The theory and practical use of the z-incition
for the relief of scar contractures. Ann Surg. 1939; 109(6): 1001-15.
Lister G: The theory of the transposition flap and its practical applica-
tion in the hand. Clin Plast Surg. 1981; 8(1): 115-27.
Pefia DA, Bédez A: Artrogriposis multiple congénita: reporte de un
caso. Rev Med Dom. 1994; 55(1): 58-60.
Darin N, Kimber E, Kroksmark AK, Tulinius M: Multiple congenital
contractures: birth prevalence, etiology, and outcome. J Pediatr. 2002;
140(1): 61-7.

10.

11.

12.

13.

14.



