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Deformidad de Madelung adquirida en la
artritis idiopatica juvenil poliarticular con
factor reumatoide positivo

@ CrossMark

Acquired Madelung’s deformity in rheumatoid factor-positive
polyarticular juvenile idiopathic arthritis

Sr. Editor:

La artritis idiopdtica juvenil (Al]) es un grupo heterogéneo de
enfermedades que se caracterizan por presentar artritis de etiologia
desconocida antes de los 16 afios e incluye los tipos sistémico,
oligoarticular y poliarticular con factor reumatoide (FR) positivo
y negativo!. La inflamacién articular persistente en estas enfer-
medades puede eventualmente conducir a maduracién esquelética
prematura, y esto a su vez originar discrepancia de extremidades,
cuerpos vertebrales pequefios, desviaciéon de la articulacién tibioas-
tragalina, y deformidad de Madelung en los carpos?.

Presentamos el caso de un varén de 34 afos diagnosticado de
Al] poliarticular FR positivo a los 15 meses de edad, basandose en
poliartritis simétrica que afectaba a codos, carpos, articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas proximales de manos, rodil-
las, tobillos y articulaciones metatarsofalangicas, asi como nédulos
subcutaneos, positividad para el FR (353 Ul/ml) y reactantes de fase
aguda elevados (velocidad de sedimentacién 45 mm/h, proteina C

reactiva 6,5 mg/1). No tenia otros antecedentes personales ni famil-
iares relevantes. Fue tratado con antiinflamatorios no esteroideos,
corticoides sistémicos e intraarticulares, sales de oro y metotrexato
pero, a pesar de esto, la enfermedad permanecié activa con sinovitis
persistente en ambos carpos, desarrollando subluxacién bilateral a
dicho nivel y limitacién para la dorsiflexién y la pronosupinacién.
Las radiografias de ambos carpos mostraban acortamiento de la
zona medial del radio distal, exageracién de la inclinacién radial
y migracién proximal de los huesos de la primera fila del carpo
adoptando una forma en V entre en radio y el ctibito, compatibles
con deformidad de Madelung (fig. 1). El paciente también desar-
rollé «dedos en resorte» en ambas manos y hallux valgus bilateral.
A los 24 afios se inici6 tratamiento con etanercept, lograndose el
control de la actividad de la enfermedad desde entonces. Actual-
mente no presenta sinovitis en carpos, pero persiste la limitacién
de la movilidad, aunque no le impide desarrollar sus actividades
habituales.

La deformidad de Madelung es un trastorno congénito raro del
carpo caracterizado por un crecimiento asimétrico y una curvatura
de la fisis del radio distal resultando en una disminucién de la
fuerza de prehensién de la mano. El mecanismo frecuente en la
deformidad de Madelung es un cierre prematuro del cartilago de
crecimiento epifisario en su porcién medial y palmar anterior del
radio distal. Esto genera un acortamiento del radio y, por lo tanto,
un aparente sobrecrecimiento del ctibito. Se asocia frecuentemente

Figura 1. Radiografias anteroposterior de carpos izquierdo (A) y derecho (B) mostrando deformidad de Madelung bilateral.
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a sindromes genéticos como la discondrosteosis de Léri-Weill y
el sindrome de Turner?. Alteraciones parecidas a las producidas
en la deformidad de Madelung congénita han sido descritas en
otros trastornos incluyendo traumatismos, tumores, infecciones,
endocrinopatias y displasias 6seas generalizadas>~>. Esta deformi-
dad también puede ocurrir de forma adquirida en pacientes con AlJ,
debido a que la maduracién esquelética prematura inducida por la
inflamacién articular puede originar el cierre precoz de la fisis de
los carpos®®. Se han publicado 2 casos de deformidad de Madelung
grave en pacientes con AlJ poliarticular FR negativo que presenta-
ban ademas sindrome de Turner’, pero en nuestro caso no hubo
evidencia de otro sindrome genético asociado.

Dentro de las caracteristicas clinicas y radiolégicas de la
deformidad de Madelung se incluyen la curvatura dorsal y medial
del radio distal, el incremento de la inclinacién de la superficie
articular del radio distal, la triangulacién del carpo con migracién
proximal y volar del semilunar, y la subluxacién dorsal promi-
nente de la cabeza cubital®. Tipicamente esta deformidad esta
presente de forma bilateral y se manifiesta antes de los 20 afios. Los
pacientes se encuentran limitados para la pronaciény la supinacién
del carpo afectado®”. Los casos graves desarrollan artrosis progre-
siva e inestabilidad de la articulacién radiocubital distal, artrosis
radiocarpiana, y pueden complicarse con rotura de los tendones
extensores de los dedos>.

No existen guias de tratamiento especificas para esta deformi-
dady el tratamiento inicialmente es conservador, recomendandose
posponer la correccién quirdrgica hasta completar la madurez
esquelética. Se han descrito varias técnicas para la correcciéon de
la deformidad de Madelung, pero no existe evidencia clara que
sustente el uso especifico de alguna de ellas. Las indicaciones habit-
uales para la cirugia son el dolor, la limitacién de la movilidad y las
preocupaciones estéticas del paciente>.

En conclusion, la deformidad de Madelung adquirida puede
ocurrir como una complicacién de la AlJ, empeorando atin mas la
capacidad funcional de estos pacientes, por lo que deberia ser tenida
en cuenta en su valoracién clinica y radiolégica.
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Sindrome de Cogan atipico asociado a sordera @

< e CrossMark
brusca y respuesta a los glucocorticoides
Atypical Cogan’ syndrome associated with sudden deafness and
glucocorticoid response

Sr. Editor:

El sindrome de Cogan (SC), descrito por David G. Cogan en
1945, es de etiologia desconocida, pero con probable base autoin-
mune. Se caracteriza por la asociacién de queratitis intersticial
no luética y sintomas audiovestibulares (similar al sindrome de
Méniére), que acontecen en un intervalo menor de 2 afios. Se
presenta predominantemente en adultos jévenes caucasicos. No
existe un predominio de género?. Cuando las manifestaciones ocu-
lares o audiovestibulares son diferentes de la afectacion tipica
o el intervalo entre ellas es superior a 2 afos, se denomina
SC atipico®. Puede asociarse a otras manifestaciones sistémi-
cas, como aortitis y vasculitis®. Se presenta un paciente con SC
atipico.

Varén de 44 afios, hipertenso, con artritis psoriasica axial desde
los 20 afios y episodios de uveitis anterior no granulomatosa
en los tultimos 4 afios. Acudié a consulta derivado desde Otor-
rinolaringologia por sindrome de Méniére bilateral resistente al
tratamiento habitual, de 3 afios de evolucién. La audiometria puso
de manifiesto cofosis en el oido izquierdo e hipoacusia moder-
ada en oido derecho (OD) a 60dB (portador de audifono). La
exploracioén fisica evidenci6 psoriasis en las extremidades y enro-
jecimiento de ambos pabellones auriculares, con sensacién gomosa

al tacto. No presentaba artritis periférica pero si afectacién axial
(BASMI: 6). Resto de la exploracién fisica, anodina. Las pruebas
de laboratorio evidenciaron: VSG de 49mm a la 1.2 hora y PCR
de 25 mg/L. Hemograma, bioquimica plasmatica y uroanalisis, nor-
males. Estudio de autoinmunidad: factor reumatoide, anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilo, anticuerpos antinucleares y antic-
uerpos antipéptidos ciclicos citrulinados, negativos. Antigeno de
histocompatibillidad B27, positivo. C3 y C4, normales. Radiografias
de térax, manos y pies, normales. La radiologia de sacroiliacas
evidencié sacroileitis de grado 1v. Electrocardiograma, ecocardio-
grama y tomografia axial computarizada con contraste por via
intravenosa, normales. Se diagnosticé SC atipico asociado a poli-
condritis recidivante (no se practicé biopsia) y artritis psoriasica. Se
inici6 metotrexato (MTX) por via oral a dosis de 12,5 mg/semana.
A los 2 meses, presenté disminucién brusca de la audicién en
el OD respecto a la basal. La otoscopia bilateral fue normal. La
audiometria evidencié en el OD frecuencias conversacionales y
graves a 60 dB con caida en agudos. LaVSGy la PCR fueron de 86 mm
y 45,30 mg/L, respectivamente. Se inici6 tratamiento con bolos de
metilprednisolona 1.000 mg cada 24 h, durante 3 dias. Present6
buena respuesta, recuperandose la audicién del OD hasta basal
(constatado con nueva audiometria) y normalizacion de los reac-
tantes de fase aguda. El paciente fue dado de alta con prednisona
30mg/dia en pauta descendente y MTX 12,5mg/semana, per-
maneciendo asintomadtico en controles posteriores a los 6 meses.
Desde la primera descripcion del SC, se han descrito mas de 220
casos, presentandose 92 de ellos de forma atipica’. A diferencia
del SC tipico, el atipico se asocia mas cominmente a manifesta-
ciones sistémicas® y a otras enfermedades autoinmunes, como
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