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Seudoartrosis congénita de clavicula asociada a
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Presentacion de un caso y revision de la literatura
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Resumen.—La seudoartrosis congénita de clavicula es una patologia muy poco fre
cuente. Generalmente afecta al lado derecho y es asintomatica. Su tratamiento quirurgi-
co sblo esta indicado cuando produce una alteracion estética en forma de tumoracion.
Presentamos un caso de seudoartrosis congénita de clavicula asociada a un sindrome de
estrecho toracico superior, tratado con la reseccion de la primera costilla y la seccién de
la insercion del misculo escaleno anterior en la misma.

CONGENITAL CLAVICULAR PSEUDOARTHROSIS ASSOCIATED WITH VASCULAR
THORACIC OUTLET SYNDROME: CASE PRESENTATION AND REVIEW OF THE LITE-
RATURE

Summary.—Congenital pseudoartrosis of the clavicle is a very little frecuent patology.
Usually it affects the right side and is asymptomathic. Surgery is only indicated for cos-
metic reasons. We report a case of congenital pseudoarthrosis of the clavicle associated
with vascular thoracic outlet syndrome treated with excision of the first rib and section

of insercién of the scalenus anticus muscle on the first rib.

INTRODUCCION

La primera descripcion de la seudoartrosis
congénita de clavicula (SCC) la hizo Fitzwilliam
en 1910 diferenciando esta patologia de la disos-
tosis cleidocraneal (1-4). Posteriormente, en 1963
Alldred (5) estableci6 la singularidad de esta ano-
malia como una entidad clinica distinta a la frac-
tura de clavicula obstétrica, la disostosis cleido-
craneal y la neurofibromatosis.

En la literatura médica revisada sdlo hemos
encontrado dos casos de SCC asociada a un sin-
drome de estrecho toracico superior. El objetivo
de nuestro trabajo es el de aportar un nuevo caso
tratado por nosotros, realizando una revision bi-
bliogréfica sobre el tema.
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CASO CLIiNICO

Una paciente de 22 afios de edad, peluquera de pro-
fesién, nos fue remitida por presentar desde hacia 6
meses, episodios esporadicos, de 2-3 dias de duracién,
de dolor intenso localizado desde el cuello a la mano
derecha, sensacion de adormecimiento y frialdad de
todo el miembro superior derecho, y cianosis de los de-
dos de la mano derecha, no existiendo ningin antece-
dente traumatico. La paciente no podia dormir del
lado afecto porque se intensificaban los sintomas. A la
exploracién se observé con la maniobra de Adson la
reproduccion de los sintomas y la desaparicion del
pulso radial. En la radiografia simple de térax se en-
contré como hallazgo casual una seudoartrosis congé-
nita de clavicula derecha que la paciente desconocia
poseer (Fig. 1). La SCC no era visible a la inspeccién
simple del hombro, siendo incluso dificil su palpacién.
Se llegd asi a diagnostico de sindrome de estrecho to-
récico superior (TOS) secundario a la compresion de la
arteria subclavia derecha por la seudoartrosis congé-
nita de clavicula. El diagnéstico fue confirmado con la
arteriografia de la arteria subclavia en la que se ob-
servd una irregularidad de la luz arterial por la com-
presion de la clavicula en el tercio distal de la arteria
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Figura 1. Imagen de la seudartrosis de clavicula derecha.

subclavia, imagen de compresién que se acentuaba
con la abduccién del brazo (Figs. 2 y 3). Se decidio tra-
tar a la paciente con la exéresis de la primera costilla
y la seccion de la insercién del muasculo escaleno ante-
rior en la misma a través de un abordaje trans-axilar,
guedando de esta forma la cicatriz de la intervencién
completamente oculta. La evolucion posquirirgica fue
satisfactoria, siendo dada de alta hospitalaria la pa-
ciente al tercer dia de la cirugia. Tras dos semanas de
inmovilizacién del brazo derecho, la paciente inici6 la
rehabilitacion. La desaparicion del cuadro fue comple-
ta e inmediata, incorporandose la paciente a la terce-
ra semana de la cirugia a su trabajo habitual de pelu-
quera. Trabajo que le obliga a mantener una postura
permanente de hiperabduccion de ambos hombros sin
presentar por ello ningin tipo de molestia, estando la
paciente totalmente asintomética a afio de la cirugia

DISCUSION

La seudoartrosis congénita de clavicula es una
anomalia muy poco frecuente. Sélo hay unos 100

casos descritos en la literatura (1, 6). General-
mente afecta a lado derecho (6-8) aunque se han
encontrado algunos casos de SCC asociad a dex-
trocardia en los que afectada a lado izquierdo
(7, 9-10). SAlo se han descrito siete casos de afec-
tacion bilateral (7). La mayoria de los casos de
SCC son esporadicos, aunque se han descrito ca-
sos familiares con herencia autosdmica dominan-
te (11) o recesiva (2, 3).

Existen varias teorias etiolégicas que intentan
explicar su origen. Alldred (5) en 1963, considera
al falo de coalescencia de los dos centros de osi-
ficaciéon de la clavicula que tiene lugar en el em-
brion a los 45 dias de vida intrauterina como
causa de la SCC, mientras que la ausencia de de-
sarrollo de uno o ambos de los 2 centros de osifi-
cacion claviculares seria lo que conduciria a la
falta de desarrollo de la mitad distal o proximal
0 ausencia total de la clavicula. Jinkens (12) en
1969 aplicando la filosofia de Grienberg y te-
niendo en cuenta que las dos claviculas tienen
un desarrollo simultaneo en el tiempo y que la
SCC casi siempre afecta a la clavicula derecha
concluye que la SCC no puede tener un origen
genético y debe existir un factor humoral o me-
canico desencadenante. Gibsony Carroll en 1970
(2 y Koch (13) en 1960 describen la existencia
de un solo centro de osificacion para la clavicula
a diferencia de Mall (14) en 1906 y Fawcett (15)
en 1913 que describieron dos centros de osifica
cion claviculares. Para Gibson y Carroll la SCC
seria debida a la aparicidon de dos centros de osi-
ficacion para la clavicula en lugar de unoy a fa
Ilo en su coalescencia. Wall (16) en 1970 descar-
ta el origen genético de la SCC, y atribuye su

Figura 2. Arteriografia en donde se observa la posicién re-
lativa que ocupan entre si, la seudartrosis de clavicula, la
primera costilla y la arteria subclavia.

Figura 3. Arteriografia de la arteria subclavia a realizar la
maniobra de Adson. Se puede apreciar la compresiéon de la
arteria subclavia entre la primera costilla y el foco de seu-
dartrosis.
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existencia a una etiologia de tipo ambiental de-
bido a la falta de una historia familiar y a su
afectacion unilateral y localizada. Owen (3) en
1970 establece una relacion causal entre la posi-
cion fetal occipital anterior izquierda en el parto
cefdlico y el aumento consecuente de presion so-
bre el hombro derecho al ser aplicado contra la
sinfisis del pubis materna y la clavicula. Lloyd
Roberts (17) en 1975 considera que la arteria
subclavia derecha al estar situada entre el tercio
medio de la claviculay la primera costilla en una
posicion mas cefdlica que la arteria subclavia iz-
quierda impide la osificacion de la clavicula a
gjercer presion su pulso sobre el puente cartila-
ginoso que une los dos centros de osificacion cla
viculares. Esta teoria explica la aparicion de la
SCC siempre en el lado derecho o en las raras
ocasiones en las que aparece en el lado izquierdo
asociada a dextrocardia por la posicion mas ele-
vada que ocupa en estos casos la arteria subcla-
via izquierda.

Habitualmente la SCC pasa desapercibida en
el momento del nacimiento (11), y es detectada
mas tarde por la madre de forma casual mien-
tras alimenta a bebé o por los padres o el médi-
co tras sufrir el nifio un traumatismo menor.
Cuando se diagnostica en el momento del naci-
miento no hay apenas ningun hallazgo patoldgi-
co, sOlo se observa una pequefia tumoracion so-
bre la clavicula con una discontinuidad palpable
(9). En e nifio y en el adulto raramente la SCC
produce alguna alteracién funcional (2, 18) sien-
do la ausencia de dolor una caracteristica de la
lesion (3, 6, 16). Ocasionalmente la piel supraya-
cente a la tumoracion puede ser fina y atréfica
(3) y la tumoracion ser muy aparente y resultar
antiestética. Ademéas de nuestro caso solo hemos
encontrado dos casos de SCC asociada a TOS
(19, 20). En el estudio radiogréfico simple se
puede observar una falta de continuidad Gsea en
el tercio medio de la clavicula sin hueso reactivo
o calo 6seo (3).

El diagnostico diferencial de la SCC se debe
hacer con la seudoartrosis postraumatica (8, 10,
16) en la que siempre hay un antecedente trau-
matico; La fractura de clavicula obstétrica (8, 9,
11, 19, 21) que suele ser en tallo verde con poco
0 ningun desplazamiento conduciendo a muy po-
cas no uniones, da un dolor severo con limitacion
de la movilidad, produce abundante callo y cura
con rapidez; la disostosis cleidocraneal (8-11, 16,
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21) que es una enfermedad autosomica domi-
nante con historia familiar clara, aunque algu-
nos casos pueden aparecer de forma esporadica,
y en la que la clavicula esta parcial o totalmente
ausente segin el grado de aplasia, siendo la
afectacion normalmente bilateral. Ademas el
crédneo estd aumentado de tamafio con fontane-
las y lineas de sutura anchas, los dientes se en-
cuentran apretados y existe una alteracion del
desarrollo del esterndn, columna, pelvisy ocasio-
nalmente de las extremidades (16); por Gltimo el
diagnostico diferencial se debe hacer también
con la neurofibromatosis (21) que puede afectar
la clavicula

En los casos en los que se ha hecho un estudio
histolégico de los extremos 0seos resecados de la
seudoartrosis éstos aparecian recubiertos de car-
tilago hialino con el mismo patrén de crecimien-
to que el cartilago fisario (10) lo que apoyaria €l
defecto de desarrollo.

La indicacion principal para el tratamiento
quirtrgico de la seudoartrosis de clavicula es la
preferencia de la estética de una cicatriz a la de
la estética de una tumoracion (2, 11). Otras indi-
caciones serian conseguir unos hombros mas
fuertes (2) y e dolor o la deformidad progresiva
(4). La edad a la que se recomienda el trata-
miento quirdrgico varia segin los autores, entre
los 2y los 4 afios (11), entre los 3 y los 5 afios de
edad (3) o bien demorarla hasta los 4-5 afios de
edad (2) para evitar el riesgo de astillado de la
clavicula con el material de osteosintesis. En ge-
neral, la técnica quirdrgica mas aceptada consis-
te en la reseccion de los extremos 0seos que cons-
tituyen la seudoartrosis, €l aporte de injerto 6seo
autélogo de cresta iliacay la fijacién interna con
cualquier sistema de osteosintesis (2, 6, 11). Al-
gunos autores estan en contra de la fijacion in-
terna para nifios menores de tres afios (9) o en
pacientes de cualquier edad porque la clavicula
parece ser particularmente intolerante a todo
tipo de material de osteosintesis (3). Se ha cons-
tatado que el tratamiento con la sola reseccién
de los extremos 6seos del foco de seudoartrosis
de la clavicula da malos resultados con su pro-
minencia ante ciertos movimientos, dolor y asi-
metria (3). La mayoria de los autores estan de
acuerdo en que el tratamiento quirdrgico es re-
lativamente simple y las complicaciones como la
infeccion y el astillado de la clavicula (2, 8) son
raras (8, 22).
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En 1984 Bargar (20) y colaboradores fueron los
primeros en presentar un sindrome de estrecho
torécico superior secundario a una seudoartrosis
congénita de clavicula. Al realizar la maniobra de
Adson observaron la compresion de la arteria
subclavia en el punto de la seudoartrosis. El pa-
ciente presenté una desaparicion completa de los
sintomas tras la reseccién quirdrgica de la seudo-
artrosis. Sin embargo, no pudieron excluir un
traumatismo previo sobre el hombro como posible
causa de la seudoartrosis de clavicula. Posterior-
mente Hahn y cols (19) en 1995 presentaron un
nuevo caso de SCC asociada a una trombosis de la
arteria axilar tratada con trombdélisis por medio
de un catéter de perfusion de Urokinasa manteni-
do en contacto con el coagulo y una angioplastia
transluminar percutanea. El origen de la trombo-
sis lo atribuyeron a traumatismo directo sobre la
arteria subclavia desprotegida por la SCC.

A diferencia de Hahn (19) y en consonancia
con Bargar (20), nosotros creemos que la SCC es
causa directa de TOS por compresion extrinseca
directa sobre la arteria subclavia de los extremos
claviculares moviles del foco de seudoartrosis,
compresién que se acentla con la abduccién del
brazo. Es légico pensar, que a igual que la com-
presién de la arteria subclavia derecha sobre la
clavicula derecha en formacion del embrién, se-
gun Lloyd-Roberts (17), es causa de SCC, es la
SCC la que comprimiendo la arteria subclavia
derecha en el adulto, la que produce el TOS. En
el caso de nuestro paciente ademas no existe
constancia de ningdn antecedente traumatico.

En el momento de decidir la estrategia tera-
péutica, tuvimos dudas en cuanto a si debiamos

actuar directamente sobre la clavicula restable-
ciendo su integridad o resecando el foco de seu-
doartrosis, 0 no actuar sobre la mismay tratar
Unicamente el TOS de forma estandarizada con
la reseccion de la primera costilla y la seccion
de la insercién costal del mdsculo escaleno an-
terior, o bien actuar de forma combinada tanto
sobre la SCC como sobre el TOS. Todo €l cuadro
era debido a un problema de espacio. La cirugia
reconstructora aislada sobre la clavicula pensa-
mos podria ser causa de aumento en la ocupa-
cion de espacio en el estrecho toracico por el
aporte del injerto 6seo necesario para la conso-
lidacién de la seudoartrosis, lo que podria in-
cluso ser motivo de agravamiento del TOS ade-
mas de requerir un abordaje sobre la clavicula
con la evidente secuela estética de la cicatriz en
una mujer joven en la que la SCC habia pasado
desapercibida hasta este momento. La resec-
cion simple del foco de seudartrosis realizada
por Bargar, tenia el inconveniente al igual que
la técnica anterior de dejar una cicatriz anties-
tética, pudiendo ser también causa de dolor,
asimetria, y prominencia de la clavicula ante
ciertos movimientos (3). Por estos motivos deci-
dimos realizar sblo la reseccion de la primera
costilla con seccion en la misma de la insercion
del musculo escaleno anterior y observar la evo-
lucion del cuadro por si se hacia necesario el ac-
tuar sobre la clavicula. El abordaje se realizé
por una via transaxilar evitando asi la secuela
estética de la cicatriz a quedar la misma com-
pletamente oculta bajo la axila. El resultado cli-
nico fue éptimo por lo que hemos desestimado
realizar ningun tipo de tratamiento sobre la
SCC.
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