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En respuesta a: Deformidad de Madelung

@ CrossMark

Response to: Madelung deformity
Sr. Editor:

Hemos leido atentamente la publicacién de Ly-Pen y Andreu’ en
REUMATOLOGIA CLiNICA, donde se presenta el caso de una mujer de
39 afios, diagnosticada de sindrome del tinel carpiano bilateral
secundario a deformidad de Madelung tratada mediante infil-
tracion local con triamcinolona, con mejoria de la sintomatologia.
Nos gustaria exponer nuestra experiencia en nuestra unidad de
reumatologia pediatrica.

La deformidad de Madelung es una displasia de la fisis del radio
distal. Su cierre prematuro conlleva a una deformidad progresiva
con desplazamiento dorsal del ctbito y palmar del carpo, lo que
conlleva una limitacién de la supinacién y la rotacién. Afecta a
mujeres entre los 8 y los 12 afios, generalmente de manera bilateral.
Se asocia a diversos sindromes como discondrosis de Leri-Weill,
sindrome de Hurler, sindrome de Turner, condrodisplasia y enfer-
medad de Ollier.

Figura 1.

Presentamos el caso de una nifia de 14 afios, diagnosti-
cada en octubre de 2015 de sindrome de Leri-Weill de forma
casual tras realizacién de radiografia por traumatismo. Presenta
mutaciones en el gen SHOX Y en PAR1 en 5. Acude a reuma-
tologia pediatrica derivada por endocrinologia por dolor de ambos
carpos de caracteristicas mecanicas que ha aumentado progre-
sivamente durante los dltimos meses, con pobre respuesta a
ibuprofeno. La exploracidn fisica era compatible con deformidad
de Madelung bilateral, con dolor a la flexién dorsal de ambos
carpos, sin limitacién (figs. 1-3). No asociaba parestesias u otros
sintomas neurolégicos. Se realizé infiltracién con 20 mg de triam-
cinolona en cada carpo, bajo sedacién. En posterior revisién un
mes después refiere clara mejoria, refiriendo casi total desapari-
cién del dolor desde 24-48 h tras la infiltraciéon con mejoria de la
movilidad.

Consideramos, al igual que los autores cuya carta comentamos,
que la infiltracién local con corticoide es una opcién valida en
casos de dolor carpiano secundario a deformidad de Madelung
en la edad pediatrica, incluso en ausencia de sintomatologia

Figura 2.
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Figura 3.

correspondiente a sindrome del tdnel del carpo. Ademas, el crec-
imiento ain incompleto del esqueleto propio de la edad infantil que
obliga a posponer el tratamiento quirdrgico hace de la infiltracién
local, en nuestra opinién, una opcién conservadora interesante

dado el potencial alivio sintomatico con la baja probabilidad de
complicaciones. No obstante, no hemos encontrado bibliografia
relativa a este abordaje terapéutico, ni de su efectividad a medio y
largo plazo.
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Paralisis diafragmatica en granulomatosis @

. . . ope CrossMark
eosinofilica con poliangitis
Diaphragmatic paralysis in eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis

Sr. Editor:

La granulomatosis eosinofilica con poliangitis es una enfer-
medad autoinmune que afecta a los pequefios vasos, su causa
es desconocida y el retraso en su diagnéstico determina un peor
prondstico. Los pacientes pueden presentarse con algin grado de
insuficiencia respiratoria debida a asma, neumonia, hemorragia
alveolar, tromboembolismo, asi como problemas cardiovasculares
oneuromusculares’. Solo ocasionalmente se han comunicado casos
de paralisis diafragmatica unilateral y con una repercusién fun-
cional respiratoria variable?>. A continuacién describimos el caso
de una mujer con granulomatosis eosinofilica con poliangitis, quien
ademas present6 una insuficiencia respiratoria hipercapnica asoci-
ada a una polineuropatia manifestada por paralisis diafragmatica y
plexopatia braquial.

Mujer de 49 afios de edad conocida, asmatica desde hacia 4 afios,
con miltiples hospitalizaciones por exacerbaciones graves a pesar
de dosis elevadas de glucocorticoides inhalados. En su tiltima hospi-
talizacion fue necesario el apoyo ventilatorio mecanico debido a un
estado asmatico. La gasometria arterial respirando oxigeno suple-
mentario por mascarilla revelé un pH de 7,31, PaCO, de 62 mmHg,
Pa0, de 79 mmHg, HCO3 de 21,1 mEq/l y una saturacién de O, de
88%. A la exploracion fisica se observaron manchas urticariformes
en las extremidades y particularmente en la mano izquierda una
postura en «mano de predicador» (fig. 1A). En la biometria hematica
se documentd una importante eosinofilia con una cifra que alcanzé
6.000 células/p.l. El tratamiento incluy6 dosis altas de glucocorti-
coides sistémicos, aminofilina e inhaloterapia. Afortunadamente,
a los pocos dias pudo ser retirada del ventilador mecéanico y
finalmente extubada, sin embargo, en un control radiolégico de
térax se encontré elevacion del hemidiafragma izquierdo. Se con-
firm6é mediante un estudio bajo fluoroscopia pardlisis de este
hemidiafragma (figs. 1B y C). Una tomografia de la columna ver-
tebral cervical y tordcica descart6 alguna mielopatia o compresién
radicular. Una electromiografia del brazo izquierdo fue compati-
ble con plexopatia braquial y dafio axonal grave del nervio cubital

Figura 1. A) Edema y urticaria en la mano izquierda con flexién del quinto dedo producida por la afeccién del nervio cubital. B) Radiografia de térax en espiracion, y C)

Durante la inspiracién donde se evidenci6 la plejia del hemidiafragma izquierdo.
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