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Figura 1. Radiologia del miembro superior derecho que
muestra la falta de union en el tercio medio clavicular, en
una de las gemelas.

Figura 2. Radiologia del miembro superior derecho de la
otra gemela donde se observa la misma alteracion.
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Seudoartrosis congénita
de clavicula en dos gemelos

Sr. Editor:

La seudoartrosis congénita de clavicula es una rara malfor-
macion congénita del cinturdn escapular que suele localizarse el
tercio medio de la clavicula y afectar el lado derecho y de la que
se han descrito hasta ahora 200 casos en la literatura. La exis-
tencia de varios casos de afectacion familiar sugiere una base
genética, pero se desconoce el modelo de transmision y se han
propuesto diversas teorias para explicar su etiologia. Su sinto-
matologia es anodina la mayoria de las veces, puesto que no
suele producir dolor ni afectar la movilidad del miembro, pro-
duciendo solo una deformidad a exploracion fisica que puede
confundirse cuando se detecta en el periodo neonatal con una
fractura obstétrica. El estudio radiolodgico permite confirmar el
diagnostico por la ausencia del callo de fractura y aspecto re-
dondeado de los extremos de los fragmentos. Las técnicas qui-
rargicas actuales dan muy buenos resultados en aquellos casos
donde esté indicado realizarlas. En este trabajo se presentan
2 casos de seudoartrosis congénita de clavicula en 2 hermanas
gemelas sin ninguna otra enfermedad asociada.

Se presentan los casos de 2 hermanas gemelas monocoriales
biamni6ticas con seudoartrosis congénita de clavicula. Fueron pre-
maturas: edad gestacional de 35 + 4 semanas y peso al nacimiento
de 2.500 y 2.520 g, respectivamente, con Unico antecedente familiar
de interés de espondilitis anquilosante en el padre. Las ninas ha-
bian presentado un adecuado desarrollo fisico y psicomotor sin
otras malformaciones o alteraciones aparentes. En la exploracion fi-
sica realizada en el periodo neonatal se detectd una prominencia
no dolorosa en la zona clavicular derecha, sin ninguna alteracion
en la piel ni limitacion de la movilidad del miembro. Este hallazgo
patologico fue observado en las 2 nifas e interpretado inicialmente
como probable fractura de clavicula. Al mantenerse la exploracion
patologica, con palpacion de un escalon entre los extremos palpa-
bles de los 2 fragmentos, se solicito a los 4 meses una radiografia
de clavicula derecha que fue informada con el diagnostico de seu-
doartrosis congénita de clavicula con ausencia del callo de fractura
(figs. 1y 2). Posteriormente se solicitd una interconsulta al servicio
de traumatologia infantil para el seguimiento de estas pacientes, ha-
biéndose optado inicialmente por una postura expectante.

La seudoartrosis congénita de clavicula es una malformacion
Osea del cinturon escapular muy poco frecuente (solo se han
descrito 200 casos en la literatura médica)’.

Para tratar de explicar su etiologia se han propuesto varias
teorfas. Una de ellas sostiene que la clavicula se desarrolla a par-
tir de 2 masas separadas con sus respectivos centros de osifica-
cion: uno medial y otro lateral, surgiendo la alteracion por un fa-
llo en la osificacion del puente precartilaginoso que une en
condiciones normales ambos centros de osificacion. Otra de las
teorias propone que la lesion puede deberse a la presion direc-
ta ejercida por la arteria subclavia a su paso sobre la clavicula in-
madura derecha?3.

Se han documentado varios casos de afectaciéon en miembros
de una misma familia, aunque ninguno en gemelos, lo cual su-
giere una posible transmision genética aunque el modelo toda-
via se desconoce!4. En las revisiones realizadas hasta ahora se
ha observado que se localiza casi de forma invariable en el lado
derecho (en una serie de 60 lesiones unilaterales, 59 se produ-
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cfan en el lado derecho y en el Gnico paciente con seudoartrosis
clavicular izquierda asociaba una dextrocardia)?®.

La lesion esta presente desde el momento del nacimiento y
el lugar mas frecuente de localizacion es en el tercio externo cla-
vicular?. Cursa de forma asintomdtica en la mayoria de los casos,
con una movilidad perfectamente conservada de este miembro.
Este hecho hace que la mayor parte de las veces la sospecha
diagnostica surja en las revisiones periddicas realizadas al nino,
cuando en la exploracion del aparato locomotor se detecta en la
clavicula una prominencia 6sea de tamano variable, no doloro-
sa, que corresponde a la zona de la seudoartrosis. Otras veces
son los padres los que consultan al pediatra ante este hallazgo
casual. Con el crecimiento del nifio la tumoracion 6sea aumen-
ta de tamano haciéndose mis evidente.

Es necesario un estudio radiologico para confirmar el diag-
nostico. Habitualmente hay que establecer el diagnostico dife-
rencial con las seudoartrosis postraumaticas, que presentan en la
imagen radiografica una reaccidn esclerosa en los extremos en
torno al foco de seudoartrosis e indicios de formacion del callo
de fractura, imagenes que no aparecen nunca en las formas con-
génitas, cuyos extremos 6seos tienen los bordes regulares y re-
dondeados>®.

Se observa, en las arteriografias realizadas a algunos de estos
ninos, que la arteria esta siempre debajo de la seudoartrosis y
que es frecuente una primera costilla muy alta y/o la presencia
de costillas cervicales®. Estas observaciones apoyan la teoria que
sostiene la presencia de una arteria subclavia demasiado alta
como determinante de la produccion de la seudoartrosis con-
génita.

En la mayor parte de los casos no es necesario instaurar tra-
tamiento. S6lo cuando cursa con clinica manifiesta (dolor o cua-
dros de compresion neurovascular) o es asintomdtica pero pro-
duce una importante alteracion estética se recurre a la cirugia
como Unica posibilidad terapéutica, consiguiendo excelentes re-
sultados. La mayoria de los cirujanos coinciden en que la edad
ideal para realizar la intervencion estd entre los 3 a 5 anos?. El
tratamiento quirdrgico busca la liberacion del paquete neuro-
vascular y la osteosintesis de la clavicula. La técnica con mayo-
res posibilidades de éxito es una reduccion abierta y fijacion in-
terna con placa y tornillos e injerto de hueso iliaco autologo®3.
En el postoperatorio se debe mantener una inmovilizacion del
miembro afectado con un vendaje cuello-punio durante 3-6 se-
manas. La placa se puede retirar a los 12 0 24 meses, cuando sea
evidente la consolidacion radiologica.

La relevancia de los casos presentados radica en que, siendo
una malformacion de etiologia atin no completamente conocida,
se trata del primer caso descrito en gemelos en la literatura mé-
dica revisada, lo que viene a apoyar la base genética del proce-
so. Por otro lado, es interesante conocer su existencia como
diagnostico diferencial de una entidad tan frecuente en la pric-
tica pedidtrica como la fractura de clavicula obstétrica, en la
que habria que pensar de entrada ante la palpacion de una tu-
moracion clavicular en un recién nacido, sin necesitarse una ra-
diografia. La seudoartrosis deberia empezar a considerarse ante
la ausencia de callo de fractura al cabo de unos meses, mante-
niéndose la palpacion los bordes separados. En este caso estaria
indicada la realizacion de una radiografia, que darfa el diagnos-
tico. Otro dato que puede ayudar es que las fracturas suelen lo-
calizarse en el tercio medio de la clavicula® y la seudoartrosis
en el tercio externo y casi siempre en el lado derecho.
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Ligadura de varices
en pacientes pediatricos
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La ligadura endoscopica de varices esofagicas (LEVE) es un
procedimiento terapéutico seguro y eficaz para el tratamiento
del episodio agudo y la prevencion de la recidiva hemorragi-
cal2. En el adulto, debido a la menor tasa de complicaciones, ha
desplazado a la escleroterapia como técnica endoscopica de
eleccion3. Sin embargo, hay poca experiencia sobre la realiza-
cion de la LEVE en pacientes pedidtricos.

En esta serie de casos se refleja nuestra experiencia en cuanto
a la aplicabilidad, seguridad y resultados de la LEVE en pacien-
tes pedidtricos con hemorragia digestiva por varices esofagicas.

Durante los anos 1998-2001 fueron remitidos 4 pacientes a la Uni-
dad de Endoscopias de la Unidad Clinica de Aparato Digestivo del
Hospital Universitario Reina Sofia de Cordoba, 2 ninos y 2 ninas
con edades comprendidas entre los 7 y los 10 anos. Las 2 ninas te-
nian varices esofagicas secundarias a fibrosis hepatica congénita sin
afectacion de la funcion hepatica. Los 2 niflos presentaban varices
esofagicas secundarias a cirrosis hepatica por fibrosis quistica y
atresia de vias biliares extrahepdticas. Este tltimo paciente tenia
practicada una derivacion tipo Kasai no funcionante que le origino
una cirrosis secundaria. Todos los pacientes habian sangrado pre-
viamente y a todos se les habia realizado con anterioridad alguna se-
sion de escleroterapia.
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