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INFORMACION DEL ARTiCcULO RESUMEN

Historia del articulo: La deformidad de Madelung es un tipo de anomalia de la muneca, secundaria a un cierre

Recibido el 7 de agosto de 2021 prematuro de la fisis distal del radio. Puede estar asociada a un amplio espectro de enferme-

Aceptado el 27 de octubre de 2021 dades, diferenciandose 2 grandes grupos: la verdadera y la pseudodeformidad de Madelung.

On-line el 28 de diciembre de 2021 Lo que caracteriza al primer grupo es la presencia del ligamento de Vickers o de un ligamento
radiopiramidal anémalo. Se presenta el caso de un nino con una deformidad de Madelung

Palabras clave: bilateral, en el contexto de un sindrome de Léri-Weill.

Deformidad de Madelung © 2021 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
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Discondrosteosis de Léri-Weill
Ligamento de Vickers

Madelung deformity in a child with Léri-Weill dyschondrosteosis

ABSTRACT

Keywords: Madelung'’s deformity is a type of wrist abnormality due to premature closure of the distal
Madelung deformity radius physis. It can be associated with a wide spectrum of pathologies, and 2 main groups
Radius have been differentiated, true-Madelung and pseudo-Madelung deformity, the presence of
Phisis Vickers ligament and/or an anomalous radiotriquetral ligament being features of the former.
Wrist We present the case of a child with a bilateral Madelung deformity, in the context of a
Léri-Weill dyschondrosteosis Léri-Weill syndrome.
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La deformidad de Madelung es un tipo de anomalia de la
muneca que viene definida como un trastorno del crecimiento
de la regién anteromedial de la epifisis distal del radio®. Puede
ser congénita, postraumatica o asociada a diversas displasias
6seas, como la enfermedad de Ollier o la exostosis hereditaria
multiple’™, y representa menos del 2% de las deformidades
de la mano en pediatria’.

Las mujeres se ven afectadas con mayor frecuencia que los
varones’, con una ratio de 4:1%3, y no suele presentarse hasta
la adolescencia® (10-14 afnos); puede ser bilateral en el 50-66%
de los pacientes®.

Se presenta el caso de un vardn de 13 afios con antece-
dentes personales de insuficiencia mitral leve/moderada, en
estudio por endocrinologia por baja talla, que acudié a Urgen-
cias por dolor en la mufeca izquierda a la flexoextensién, de
2 meses de evolucién, sin traumatismo previo, por lo que se le
realizé una radiografia (fig. 1A). En esta se observé una altera-
cién morfolégica de la epifisis distal del radio, y ante la duda
de que existiera una lesién 6sea, se recomend? la realizacién
de una resonancia magnética programada (fig. 1B).

Enla exploracién se observé una deformidad «en bayoneta»
de ambas mufiecas, mas marcada en la izquierda, por lo que
se complet? el estudio con radiografias anteroposterior y late-
ral de ambos antebrazos y muiiecas (fig. 1C y D), en las cuales
se visualizé un radio curvo, con un acortamiento del aspecto

cubital de su extremo distal, aumento del dngulo de inclina-
ciénradial, subluxacién dorsal de la cabeza cubital y migracién
proximal y volar del semilunar.

Al paciente se le solicité un estudio genético en el que se
identificé una delecién heterocigota, considerada patogénica,
ya que incluia el gen SHOX, asi como sus elementos regulado-
res de expresion, que causan discondrosteosis de Léri-Weill y
baja talla idiopatica. Debido a la clinica del paciente se decidié
seguir un tratamiento conservador con seguimiento.

La deformidad de Madelung es especialmente comun en
la discondrosteosis de Léri-Weill?, un tipo de displasia meso-
mélica secundaria a mutaciones en el gen SHOX?, que se debe
sospechar cuando la deformidad de la muneca es bilateral y
se acompana de baja talla.

Tanto en la deformidad de Madelung como en las deformi-
dades tipo o pseudoMadelung se produce un cierre prematuro
del aspecto volar y medial de la fisis distal del radio?.
La clave para diferenciarlas es la presencia, en las formas
verdaderas, de un ligamento radiolunar volar hipertréfico
anémalo o ligamento de Vickers>*°, asi como un ligamento
radiopiramidal volar anémalo e hipertréfico, recientemente
descrito®*.

Los criterios radiograficos de la deformidad de Madelung
clasica incluyen la subluxacién dorsal de la cabeza cubital, la
inclinacién volar del radio distal, el aumento del angulo de

Figura 1 - Radiografia anteroposterior de mufieca izquierda (A) y de muiieca y antebrazo derechos (D). Se observa un
aumento del angulo de inclinacién radial de unos 36° en el lado izquierdo y 28° en el derecho (lineas con punteado en A y D),
con una migracion proximal del semilunar que le confiere una morfologia triangular del carpo (flechas en A y D), ademas de
acortamiento y arqueamiento de la diéfisis del radio derecho (cabeza de flecha en D). En la radiografia lateral de mufieca y
antebrazo izquierdos (C) se observa una inclinacién volar del radio y un desplazamiento volar del carpo (cabezas de flecha),
asi como una subluxacién dorsal de la cabeza cubital (flecha). Imagen de resonancia magnética plano coronal en secuencia
eco de gradiente (B), en la que se observa el ligamento de Vickers (flecha) y el ligamento radiopiramidal (cabeza de flecha).
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inclinacién radial de mas de 25°, la morfologia triangular del
carpo y la presencia del ligamento de Vickers®.

En la proyeccién anteroposterior también se puede visua-
lizar una muesca radiolucente con forma de llama en la
metéfisis radial medial, en la que se origina el ligamento de
Vickers?, si bien este es mejor valorable en la resonancia mag-
nética.

Habitualmente esta anomalia cursa de forma asintomatica,
sin embargo, ademads de las consecuencias cosméticas, clini-
camente se puede presentar con dolor, pérdida de la fuerza de
agarre y reduccién del rango de movimiento'?.

Alahora del manejo terapéutico es preciso tener en cuenta
tanto la edad como la funcionalidad. Cuando se decide optar
por un tratamiento quirdrgico, este suele incluir una osteoto-
mia correctora de la deformidad radial combinada con una
liberacién de los ligamentos anémalos®®. En este caso, la
realizacién de una tomografia computarizada con reconstruc-
ciones 3D puede ser muy util para la planificacién quirdrgica®.

El diagnostico precoz de esta anomalia es muy importante
tanto para hacer un buen planteamiento terapéutico y evitar
la progresién como para descartar un posible origen heredi-
tario y realizar un adecuado consejo genético para futuras
generaciones.

A pesar de que se ha descrito como definitoria de defor-
midad de Madelung verdadera, la presencia del ligamento de
Vickers y del radiopiramidal volar, siendo la serie mas extensa
la proporcionada por Hanson et al. con 8 pacientes®, en la lite-
ratura solo se ha reportado un caso como el nuestro, por De
Leucio et al.%, en el que se ha confirmado genéticamente una
discondrosteosis de Léri-Weill.

Consideraciones éticas

Los autores cuentan con el consentimiento informado de los
pacientes.
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Los autores declaran no tener ninguin conflicto de intereses
para la elaboracién de este articulo.
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