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(Cuando pensar en pseudoartrosis congénita de clavicula en
pediatria? Presentacion de 2 casos
When to think about pediatric congenital pseudoarthrosis of the clavicle?

Presentation of 2 cases
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RESUMEN

Lapseudoartrosis congénita dela claviculaes unamalformacion
rara y benigna, caracterizada por la ausencia del tercio medio
de la clavicula. Suele ser unilateral y mayoritaria en el lado
derecho. La etiologia es desconocida y se postulan diversas
teorias etiopatogénicas (vascular, embrioldgica y genética).
Puede detectarse en el perfodoneonatal o, mds frecuentemente,
durantelainfancia. En ocasiones, puede ser sintomatica. Puede
requerir tratamiento mediante reconstruccién quirtdrgica por
injerto éseo.

Se presentan 2 casos, uno de diagndstico neonatal y otro de
3 afos de edad realizados con 24 h de diferencia. Se destaca
la consideracién de este diagnéstico como diferencial de
fractura obstétrica o postraumatica, displasia cleidocraneal y
neurofibromatosis de tipo 1.
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ABSTRACT

The congenital pseudoarthrosis of the clavicle is a rare and
benign malformation, characterized by the absence of the middle
third of the clavicle. It is usually unilateral and the majority on
the right side. The etiology is unknown, postulating diverse
etiopathogenic theories (vascular, embryological and genetic).
It can be detected in the neonatal period or, more frequently,
during childhood. Occasionally it can be symptomatic. It may
require treatment by surgical reconstruction by bone graft.
Two cases are presented, one of neonatal diagnosis and another
one of 3 years of age performed with 24 hours of difference.
We emphasize on its consideration as a differential diagnosis
of obstetric or post-traumatic fracture, cleidocranial dysplasia
and neurofibromatosis type L.
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INTRODUCCION

La pseudoartrosis congénita de la clavicula
(PCC) es una malformacién rara y benigna,
caracterizada por una tumoracién, habitualmente,
indolora, formada por dos segmentos de clavicula
independientes entre si.! Fue reconocida por
primera vez como entidad diferenciada por
Fitzwilliams? en 1910 y luego descrita con mayor
detalle por Alldred® en 1963, que la diferencid,
entre otras entidades, de la fractura de clavicula
obstétrica.

En la actualidad, hay publicados unos
200 casos. Suele ser unilateral y mayoritaria en
el lado derecho, y son excepcionales los casos
bilaterales.* La etiologia es desconocida y se
postulan diversas teorias etiopatogénicas, con
mayor o menor apoyo. Una teoria “vascular”, que
hace referencia a la presién ejercida por la arteria
subclavia sobre la clavicula durante el desarrollo.®
Una teoria “embriolégica”, que postula un posible
defecto en la coalescencia de dos supuestos
centros de osificacién o la inadecuada reabsorcién
de un tUnico centro.® Finalmente, una teoria
“genética”, que se sustenta en la aparicién de
casos familiares.”

Puede detectarse en el periodo neonatal o, mds
frecuentemente, durante la infancia cuando, al
perderse el tejido adiposo en la zona, se advierte
la prominencia en el tercio medio de la clavicula,
no dolorosa y que no se acompaiia de impotencia
funcional. Muy ocasionalmente, pueden aparecer
molestias, acentuadas con el ejercicio, y una
asimetria del hombro con el descenso del lado
afectado.® La anomalia se produce en la clavicula
derecha en un 80 % de los casos.

Se aportan, a continuacién, dos nuevos
casos de PCC con edad y forma de presentacién
diferentes y con un intervalo de 24 horas entre
ambos diagndsticos. Se destaca la sospecha clinica
y, sobre todo, la importancia de la discusién,
en el pase de sala y entre las especialidades
participantes, de aquellos casos con caracteristicas
peculiares.
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Caso1

Recién nacida de término con peso adecuado
para la edad gestacional. Nacida a las 39 semanas
y 2 dfas de gestacién por cesdrea electiva sin
trabajo de parto, indicada por crecimiento
intrauterino retardado. Peso al nacer: 2520 g.
Presentacion cefdlica, Apgar 9/10. Embarazo
controlado, sin particularidades.

En la exploracién inicial, se constaté una
solucién de continuidad en la clavicula derecha
con palpacién de cabos méviles, sin signos
de contractura muscular ni crepitaciéon. La
exploraciéon y la falta de factores de riesgo o
antecedentes obstétricos compatibles con fractura

Ficura 1. Caso 1

de clavicula hicieron sospechar una displasia
clavicular. No se observaron malformaciones
craneofaciales ni alteracién en la clavicula
izquierda.

Fue evaluada por Cardiologfa, que diagnostico
un soplo funcional. La radiografia de térax
(Figura 1) mostré una imagen compatible con
PCC. El Servicio de Diagndstico por Imédgenes
lo confirmé. La paciente ha sido seguida por
Traumatologia Infantil, sin intervenciones hasta el
momento. La segunda imagen (Figura 2), tomada
a los 8 meses de vida, muestra la persistencia del
defecto con una didstasis menor que la inicial.

Radiografia del térax de frente, a los 3 dias de vida. Muestra, en la clavicula derecha, el final engrosado del extremo medial del

segmento distal y la separacién entre ambos segmentos.

Ficura 2. Caso 1

Radiografia de la clavicula realizada a los 8 meses de edad. Muestra una mayor alineacién entre ambos segmentos de la

clavicula derecha y que se mantiene la separacién entre ambos.
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Caso 2

Paciente de 3 afios de edad, que acudié a
Urgencias por una patologia respiratoria y
en cuya radiografia de térax se observaba
una imagen de solucién de continuidad en la
clavicula derecha (Figura 3). No presentaba dolor
ni impotencia funcional. Se considero, en aquel
momento, como fractura de clavicula y se indic6
la inmovilizacién. Dada la cercania del caso 1,
no habiendo antecedente de traumatismo y con
una imagen atipica, se realizé una interconsulta
con el Servicio de Diagnéstico por Imagenes, que
diagnosticé una PCC.

Ficura 3. Caso 2

Como antecedentes perinatales, se trataba
de una nifia nacida a término (39 semanas
de gestacién) y peso adecuado para la edad
gestacional (3410 g). Embarazo controlado y sin
complicaciones. Parto eutdcico, con presentacion
cefdlica, sin complicaciones. Apgar 9/10. Sin
antecedentes patolégicos de relevancia durante
los primeros afios de vida.

Se recuperé una radiografia de térax de
1 afio antes del evento actual que ya mostraba la
mencionada malformacion clavicular (Figura 4).
Actualmente, se encuentra en seguimiento por
Traumatologfa Infantil.

Radiografia de la clavicula derecha, realizada a los 3 afios de edad. Se observa la separacién de ambos segmentos con un leve

engrosamiento del extremo medial del segmento distal.

Ficura 4. Caso 2

Radiografia del térax de frente realizada por otras causas a los 2 afios de edad, en la que se observaba la separacién entre ambos

segmentos en la clavicula derecha.
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DISCUSION

Si bien se trata de un defecto congénito,
esta patologfa puede pasar inadvertida o, en el
periodo neonatal, ser confundida con las fracturas
obstétricas. Suele ponerse en evidencia por
cuestiones mds estéticas que funcionales.

La sospecha diagnéstica de PCC debe
realizarse ante la localizacién (generalmente,
derecha) de una tumoracién no dolorosa y
con escasa repercusién funcional, que se suele
observar desde las primeras semanas de vida.
Con el crecimiento del paciente, esta tumoraciéon
suele aumentar de tamafio. El examen radiol6gico
muestra la ausencia de la formacién de callo y
una solucién de continuidad en la clavicula con
extremos 6seos ensanchados y enfrentados.

El pediatra deberd diferenciar esta patologia
de la fractura de clavicula durante el periodo
neonatal, dada su frecuencia y similitud.’
También se deben incluir, entre los diagndsticos
diferenciales, la displasia cleidocraneal,
la neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) y la
pseudoartrosis postraumadtica.'” Tanto en la
fractura obstétrica como en las postraumaticas,
hay dolor y repercusién funcional, ademds de
observarse una hipertrofia de tejido osteofibroso.
Las otras causas suelen ser indoloras. En cuanto
a las NF1, existen lesiones cutdneas tipicas entre
otros signos clinicos. La displasia cleidocraneal,
a su vez, presenta otras malformaciones
craneofaciales.

El segundo caso presentado ilustra dos hechos
que se desean destacar en el presente articulo.
Por un lado, la importancia de la observacién
sistemadtica de la radiograffa y no solo centrada
en la patologia sospechada. En nuestro caso,
permiti6 encontrar hallazgos patolégicos que
no estaban ligados al motivo de consulta. Por
otro, esta observacién se vio favorecida por el
comentario en el pase de sala del caso 1 poco
tiempo antes. Los pacientes, como este dltimo,
que se presentan fuera del perfodo neonatal
requieren, ademds de un alto indice de sospecha
y de la observacién detenida de las imdgenes, la
realizacion de una detallada historia clinica y,
sobre todo, perinatal.

Histdricamente, ambos abordajes (reparacion
quirdrgica u observacién sin intervencién en
los asintomdticos) fueron recomendados por
diferentes autores. La observacién en los pacientes
asintomadticos y sin requerimientos estéticos
parece ser una opcién vdlida considerando que
la cirugia no estd exenta de complicaciones
ni de rastros estéticos. La cirugia (escision de

la pseudoartrosis, fijacién interna e injerto de
hueso) se reserva a pocos casos, en su mayoria,
por cuestiones estéticas o para corregir aquellas
deformidades del hombro que interfieren con
la funcionalidad." La intervencién se aconseja
a partir de los 4 afios de edad' y la técnica
quirdrgica que ofrece mejores resultados, en la
actualidad, consiste en la reseccion de los bordes
pseudoartrdsicos, osteosintesis y aporte biol6gico
mediante el injerto de la cresta ilfaca autéloga.

Algunos autores abogan por un
tratamiento quirtdrgico precoz en todos los
casos para evitar, asi, las complicaciones
vasculares (sindrome del desfiladero torécico,
tromboembolismo, etc.) descritas en algunos
pacientes ya en la adolescencia.'*' Por el
contrario, otros especialistas recomiendan un
tratamiento conservador mientras el paciente
esté asintomdtico, dado que también han
sido descritas, especialmente en el pasado,
complicaciones de la cirugfa; la mds grave de
ellas, la neuropraxia aguda del plexo braquial.®

Plantear la PCC como uno de los diagndsticos
diferenciales en la patologfa clavicular puede
colaborar con la adecuada informacién y
orientacién de los padres. La clinica y la radiologfa
deberian ser suficientes para llegar al diagnéstico.
El conocimiento de esta patologfa podria evitar
exdmenes complementarios y /o tratamientos no
siempre necesarios.

La observacion sistemaética de la radiografia,
no solo centrada en la patologia sospechada,
permite obtener hallazgos patolégicos no
necesariamente relacionados con la prescripcién
del estudio. La discusién con los miembros del
servicio y con las otras disciplinas relacionadas
contribuye a ampliar la deteccién temprana de
este tipo de patologias. ®
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