CASOS CLINICOS

¢ Deformidad o enfermedad de Madelung?
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Un motivo de consulta habitual en la atencion primaria es la patologia osteo-articular y, entre los
adultos, el dolor por sobrecarga de una articulacién, después de un trabajo repetitivo o de un
esfuerzo no habitual, son muy frecuentes. Lo que quizad no es tan frecuente, o bien no pensamos
mucho en ello, son las anomalias/deformidades congénitas en un adulto.

La deformidad o enfermedad de Madelung es una condicién congénita rara de la mufieca, descrita en
esporadicos casos familiares. Se debe distinguir del otro desorden descrito por él mismo en que hay
multiples lipomas en la parte alta de la espalda, hombros y cuello®. Defecto genético desconocido. El
1878 Madelung (cirujano aleman) describié en una autopsia una deformidad del antebrazo como:
“subluxacion espontanea de la mano”. Mas tarde el término Madelung’s deformity fue establecido?. En
la exploracion observamos un marcado final mas bajo del cubito junto a un radio mas corto. Los
huesos del carpo se desvian a una posicion lateral®. La deformidad se hace evidente a partir de los
siete afos. El dolor se localiza en el lado cubital de la mufieca y se combina con movimientos

restrictivos y dolorosos, particularmente de la supinacié®.

Mujer de 40 afios, que viene en la consulta por dolor en la mufieca izquierdo de semanas de evolucion
sin antecedente traumatico previo. Solo nos dice que dias antes estuvo limpiando mucho en casa y en
el despacho. Hay unos episodios similares de dolor, autolimitados fa 1 y 2 afios aproximadamente,
que se etiquetaron de dolor articular por sobrecarga cuando fue atendida en la mutua laboral.
Antecedentes patolégicos: hernia de hiato con reflujo, tratada con omeprazol.

Antecedentes familiares: hermana de la madre y la madre con multiples episodios de dolor articular a
nivel de mufecas, de larga evolucion.

Exploraciéon fisica: No parece deformidad a primera vista, pero si ponemos atencién tiene unas
mufiecas gruesas y casi no visualizamos ni palpamos la apoéfisis cubital, encontramos disociaciéon en la
altura de estiloides radial-cubital. Hay dolor selectivo en la palpacion de la articulacion radio-cubital
distal. No tumefaccion. Limitacion dolorosa a la supinacién. Codo valgo.

Diagnostico diferencial: dolor mecéanico por sobrecarga, tendinopatia, deformidad congénita...

Se pide radiografia de murfiecas bilateral, se le prescribe un analgésico y se recomienda reposo de la
articulacion.

La radiografia (figures 1 y 2) comentada con el reumatdlogo de referencia nos da el diagndstico:
deformidad de Madelung/displasia ED cubito.

Tratamiento y evolucion: se le pone una férula dorsal de yeso y seguir antiinflamatorio: Diclofenaco
oral/8h. A los 15 dias presenta mejora clinica y se le aconseja una férula nocturna para evitar nuevos

brotes de dolor, y se recomienda tratamiento analgésico /antiinflamatorio si nueva crisis de dolor.



Figura 1. Radiografia de mufiecas bilateral

Figura 2. Radiografia de mufecas bilateral




Remarcar que a esta paciente de 40 afios no se le habia detectado esta deformidad que se suele
diagnosticar en la infancia-adolescencia. Teniendo en cuenta que hay mas que probables
antecedentes familiares de esta deformidad (madre y tia) y indicios en ella misma (habia presentado
episodios de dolor autolimitados con tratamiento analgésico), no ha sido hasta en este ultimo
episodio que ha sido etiquetada.

Christian Plafki et al. Publicaron un estudio de esta enfermedad en una familia a través de 5
generaciones, y concluyeron que parecia que habia una herencia autosbmica dominante sin signos
evidentes de discondrostosi®. En la literatura encontramos que esta deformidad puede formar parte
del sindrome de Leri-Weill, hereditaria, que ademas cursa con unas piernas cortas pero sin afectacion
de otros 6rganos y por tanto el problema mas importante se talla curta®. También encontramos que
esta deformidad puede ser una manifestacion de una mesomelia heredable de forma autosémica
dominante conocida como discondrostosis’.

Dannenberg et al.?, describieron los criterios radioldgicos para el diagndstico en 1939:

1-doble curvatura del extremo distal del radio

2-amplitud variable del espacio interéseo radio-cubital en el extremo distal.

3-apariencia triangular de los huesos del carpo con el semilunar en el apex.

4-posicion dorsal de la cabeza del cubito.

Parece que la deformidad de Madelung no causa una alteracion funcional ni estética en la mayor parte
de los pacientes.

El tratamiento depende de la intensidad de los sintomas. Una férula de descarga y tratamiento
analgésico puede ser suficiente, como en el caso presentado. Se recomienda osteotomias si el dolor
es muy intenso y persistente.

En este caso parecia facil, en primera instancia, atribuir a una sobrecarga el dolor, dados los
antecedentes de su actividad, pero después de una inspeccién/exploracién cuidadosa de las
extremidades, y una anamnesis que incluyé antecedentes familiares de episodios muy similares a lo
que nos ocupa, se le va solicité una radiografia que nos llevoé al diagnéstico.

Por tanto, podriamos concluir que ante un dolor en la mufieca o mufiecas, con episodios repetidos, no
filiado, hay que hacer una anamnesis sobre antecedentes familiares (sobre todo de la rama femenina)
de episodios similares estudiados o no, realizar una inspeccion detenida y exploracion de los
antebrazos/mufiecas y talla (talla corta a lo mejor podriamos pensar en lo que hemos dicho antes de
la S. De Leri-Weill) y finalmente, pedir una radiografia aunque no haya un antecedente traumatico

previo y asi poder diagnosticar un sindrome mas de los que quizas queden para diagnosticar.
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