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Antecedentes

La seudoartrosis congénita de clavicula (SCC) es una
malformacion rara de la cintura escapular de etiologia in-
cierta de la que se han descrito unos 200 casos. Suele ser
unilateral, con afectacién mayoritaria del lado derecho.
Se presenta en forma de tumoracién en el tercio medio
clavicular, generalmente asintomatica. La radiologia sim-
ple confirma el diagnéstico. El diagnéstico diferencial
incluye principalmente la seudoartrosis postraumatica, la
disostosis cleidocraneal y la neurofibromatosis. El trata-
miento quirtrgico debe indicarse en aquellos casos sinto-
maticos o con gran defecto estético.

Material y métodos

Revision retrospectiva de las historias clinicas de los
9 pacientes afectados de SCC controlados en nuestro
centro.

Resultados

Son 5 nifias y 4 nifios, con afectacion unilateral del lado
derecho. Ninguno presenta historia familiar de SCC. Refie-
ren dolor cuatro, sin limitacion funcional. Radiolégica-
mente la asimetria clavicular oscila entre 0,5 y 1,5 cm, sin
otros hallazgos asociados. Un total de cinco han sido inter-
venidos quirirgicamente, con reseccion de los extremos
seudoartrdsicos, osteosintesis e injerto de hueso iliaco au-
t6logo. Los resultados son satisfactorios con consolidacién
de la lesion a los 2 meses en 4 nifios; la paciente restante
preciso la retirada del material debido a su protrusion so-
bre la piel a los 2 meses, sin precisar por el momento una
nueva reintervencion.

Conclusiones

La SCC, pese a ser una entidad de rara presentacion,
debe formar parte del diagnéstico diferencial de las afec-
ciones claviculares en los nifios. Las técnicas quirirgicas
actuales ofrecen buenos resultados para aquellos casos en
que esté indicado.
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CONGENITAL PSEUDARTHROSIS
OF THE CLAVICLE: A REVIEW OF NINE CASES

Background

Congenital pseudarthrosis of the clavicle (CPC) is a rare
malformation of the scapular waist of unknown etiology.
About 200 cases have been reported. The lesion is usually
right-sided and unilateral. Physical examination reveals
swelling over the midportion of the clavicle, usually asymp-
tomatic, and the diagnosis is confirmed by plain radiology.
The differential diagnosis includes posttraumatic pseu-
darthrosis, cleidocranial dysostosis and neurofibromatosis.
Surgical treatment is indicated in symptomatic patients or
those with major deformity.

Material and methods
We performed a retrospective review of the medical
records of 9 patients with CPC managed in our hospital.

Results

We studied 5 girls and 4 boys with unilateral right CPC.
None of them had a familial history of CPC. Four com-
plained of local pain, without functional impairment,
and clavicular asymmetry on x-ray ranging from 0.5 to
1 cm, without accompanying pathologic findings. Surgi-
cal treatment was performed in 5 patients, with resection
of fibrous pseudarthrosis, internal fixation, and iliac
bone graft. In 4 patients callus response was achieved at
2 months. The remaining patient required withdrawal of
orthopaedic material 2 months after surgery because
of its protrusion through the skin, without the need for
further surgical treatment to date.

Conclusions

Although rare, CPC should be included in the differen-
tial diagnosis of clavicle abnormalities in children. Good
results are achieved with current surgical techniques in
patients with clear indication.
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Figura 1. Tumoracion en el tercio medio clavicular se-
cundaria a seudoartrosis hipertréfica de cla-
vicula.

INTRODUCCION

La seudoartrosis congénita de clavicula (SCC) es una
malformacion congénita rara de la cintura escapular que
suele localizarse en el tercio medio clavicular y que afecta
predominantemente al lado derecho, aunque se han des-
crito algunos casos de bilateralidad. Fue reconocida por
primera vez como entidad diferenciada por Fitzwilliams en
1910! hasta la actualidad se han publicado 200 casos.

Su etiologia sigue siendo incierta: un defecto en la fu-
sion de los centros primitivos de osificacion, un defecto
anatémico 6seo y/o vascular, asi como una posible trans-
mision genética son las principales teorfas descritas®®.

Clinicamente se caracteriza por la presencia de una tu-
moracién en la clavicula, que se acentia conforme va
creciendo el paciente y que no suele producir dolor ni li-
mitacion funcional (fig. 1). Aunque se trata de un defec-
to congénito, en algunos casos puede pasar inadvertido
en la época neonatal, y evidenciarse mis tarde. La radio-
logia simple confirma el diagndstico, mostrando el de-
fecto en la zona media clavicular (fig. 2).

El diagnéstico diferencial debe establecerse principal-
mente con la seudoartrosis postraumdtica (la fractura obs-
tétrica es la mis frecuente), la disostosis cleidocraneal y la
neurofibromatosis*.

El tratamiento quirdrgico, con diversas técnicas en la
actualidad, ofrece muy buenos resultados. Estaria indica-
do s6lo en aquellos casos en los que exista limitacion
funcional, compresion vasculonerviosa o un gran defec-
to estético”.

El objetivo principal de nuestro estudio es, dada su baja
prevalencia, revisar las caracteristicas de la SCC, ya que
si bien se trata de una patologia que compete principal-
mente al traumatélogo, es el pediatra el que debe sospe-
charla ante un lactante con fractura clavicular obstétrica
que no evoluciona correctamente. Otros objetivos que se
plantean son revisar las indicaciones quirdrgicas de di-
cha enfermedad, todavia en controversia, asi como las
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Figura 2. Imagen radiologica que muestra un defecto en
la zona media clavicular derecha, corresponde
a una zona atrofica.

técnicas mas apropiadas en caso de que sea el tratamien-
to de eleccion.

PACIENTES Y METODOS

Revision retrospectiva de las historias clinicas de los
9 pacientes afectados de SCC controlados en el servicio
de Traumatologia y Ortopedia de nuestro centro.

Se recogen los siguientes datos: sexo, edad al diagnos-
tico, asociacion familiar, lado afectado, tipo de seudoar-
trosis, clinica, exploracion fisica, presencia de patologia
y/o hallazgos radiol6gicos asociados.

Del tratamiento quirtrgico se analiza la edad a la inter-
vencion, el motivo de su indicacion, la técnica emplea-
da, los hallazgos en la anatomia patoldgica, la evolucion,
la presencia de complicaciones y el tiempo actual de se-
guimiento.

RESULTADOS

Son 5 nifas y 4 nifos, diagnosticados entre 1988 y
2003. Son remitidos por su pediatra a nuestro servicio
ante el hallazgo de una tumoracion clavicular a la explo-
racion fisica; uno habia sido diagnosticado inicialmente
de fractura clavicular obstétrica. En todos los casos la
afectacion era unilateral del lado derecho y en ninguno
de ellos existia historia familiar de SCC. De ellos, 4 pa-
cientes referfan aparicion de dolor a la movilidad de la
cintura escapular con el paso del tiempo, sin limitacion ni
dificultad para realizar ningin tipo de actividad. Una pa-
ciente estaba afectada del sindrome de Silver Rusell; el
resto de los pacientes no presentaba patologia asociada
relevante. La radiologia mostraba una asimetria clavicular
entre 0,5y 1,5 cm, sin que se observaran otras anomalias
esqueléticas (costilla cervical, primera costilla alta, etc.) en
ningln caso.

Han sido intervenidos quirtrgicamente 5 pacientes, y
los cuatro restantes estin pendientes de intervencion. La
indicacion quirdrgica responde a la alteracion estética
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Figura 3. Resultado radiologico postoperatorio con injerto
oseo y placa.

generada, junto con la aparicion de dolor en 4 casos. La
técnica quirtrgica empleada ha consistido en la reseccion
de los extremos de la seudoartrosis, colocaciéon como os-
teosintesis de una placa y tornillos en 4 casos (fig. 3) y de
una aguja roscada en la paciente restante (caso 2), e in-
terposicion de injerto de cresta ilfaca autdlogo en el de-
fecto 6seo central, con una longitud comprendida entre
0,5y 1,5 cm. En 2 casos disponemos de anatomia pato-
logica: en un caso se trata de una seudoartrosis hipertro-
fica, que muestra tejido cartilaginoso hialino con condro-
citos en una matriz condroide (fig. 4); el otro caso es una
seudoartrosis atrofica, con tejido conjuntivo fibroso con
fibroblastos entre las fibras coligenas. Durante el post-
operatorio inmediato ninguno de los pacientes sufrio
complicacion alguna. Se ha mantenido el miembro afec-
tado inmovilizado con un estabilizador de clavicula un
promedio de 2 meses, con consolidacion de la lesion en
dicho tiempo en cuatro de los casos. La paciente a la que
se le habia realizado la sintesis con aguja roscada (caso 2)
preciso la retirada del material a los 2 meses de la inter-
vencion, debido a su protrusion sobre la piel, sin preci-

Anatomia patologica de una seudoartrosis bi-
pertrdfica de clavicula, mostrando tejido biali-
no con condrocitos en una matriz condroide.
(Hematoxilina-eosina, X400.)

Figura 4.

sar por el momento nueva reintervencion, dado que esta
asintomatica un ano después de la intervencion y con
buen resultado estético. Las caracteristicas de los 9 pa-
cientes se muestran en la tabla 1.

DiscusiON

La seudoartrosis congénita de clavicula es una malfor-
macion 6sea congénita rara de la cintura escapular de la
que so6lo se han publicado unos 200 casos hasta la actua-
lidad. Suele ser unilateral, con afectaciéon mayoritaria del
lado derecho, como muestran todos nuestros pacientes.
La predominancia del sexo femenino, descrita en la bi-
bliografia y de forma discreta en nuestra serie, se expli-
caria por ser el motivo estético uno de los principales fac-
tores que inducen a la intervencion quirtrgica, hecho que
suele condicionar un seguimiento mas preciso de estos
casos en las ninas.

La clinica y la radiologia son suficientes para llegar al
diagnéstico. En la exploracion fisica existe una disconti-
nuidad palpable de clavicula, con movilidad anormal en-
tre el fragmento medial y el lateral, de consistencia dura y

TABLA 1. Caracteristicas de los 9 pacientes con seudoartrosis congénita de clavicula

Caso Sexo Edad al diagnéstico Tipo Clinica Edad a la intervencion Seguimiento postintervencion

1 M 2 meses Atrofica - 6 afos 1 ano

2 M 2 anos Hipertrofica Dolor 14 anos 5 anos

B M 2 anos Hipertrofica Dolor 12 anos 4 meses

4 A% 3 anos Atrofica - - -

5 M 2 anos Atrofica - - -

6 \% 2 meses Atrofica Dolor 5 anos 3 anos

7 A% 2 anos Atrofica Dolor 5 anos 16 anos

8 \% 1 afo Hipertrofica - - -

9 M 1 ano Hipertrofica - - -

M: mujer; V: varon.
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palpacion generalmente indolora. A la inspeccion se pre-
senta como una prominencia que suele estar localizada
en el tercio medio clavicular, que va haciéndose mas evi-
dente conforme crece el paciente. El tratarse de un pro-
ceso asintomadtico o con sintomas leves en la mayoria de
ocasiones, ha condicionado que pese a ser un defecto
congénito se haya diagnosticado mas alla del periodo
neonatal en todos los casos, ya sea en las revisiones pe-
riddicas del pediatra o de forma casual por los padres,
coincidiendo asi con lo descrito en otras series.

El diagnostico diferencial debe incluir principalmente la
disostosis cleidocraneal, la neurofibromatosis y la seudo-
artrosis postraumdtica. En el primer caso, de transmision
autosdmica dominante, el defecto clavicular es bilateral y
existe afectacion de otros huesos (osificacion tardia de las
suturas craneales, erupcion tardia de los dientes, coxa
vara, etc.)?. La neurofibromatosis presenta hallazgos carac-
teristicos a la exploracion fisica (manchas café con leche,
noédulos de Lisch, etc.) que deben estar presentes para su
diagnostico. La fractura clavicular obstétrica es, por su fre-
cuencia en la practica clinica y su similitud con la SCC, la
entidad con la que el pediatra deberi establecer en la ma-
yoria de ocasiones el diagnostico diferencial: ante la pal-
pacion de una tumoracion clavicular en un recién nacido
debe sospecharse de entrada una fractura obstétrica, espe-
cialmente si ha existido algin factor que la favorezca (ma-
crosomia, parto distécico instrumentado, etc.). Si con el
paso de los meses persiste a la exploracion una disconti-
nuidad palpable y no se forma callo de fractura, es obli-
gado realizar un estudio radioldgico para descartar la SCC,
en cuyo caso los bordes claviculares aparecen regulares y
redondeados, a diferencia de la seudoartrosis postraumati-
ca, en la que los bordes presentan una reaccion esclerosa
con indicios de formacion del callo de fractura. Asi pues,
no es de extranar que algunos pacientes con SCC hayan
sido diagnosticados previamente de fractura clavicular
obstétrica, como le sucede a uno de nuestros pacientes.

El tratamiento de la SCC sigue siendo motivo de con-
troversia. La mayoria de autores coinciden en la indica-
cion quirtrgica solo en caso de defecto estético ostensi-
ble, asi como si existe compresion vasculonerviosa o
limitacion funcional, lo cual es infrecuente. En nuestra re-
vision, en cuatro de los casos se indica la intervencion de-
bido al dolor que aquejan los pacientes, mientras que en
los cinco restantes responde a la preocupacion que gene-
ra el defecto estético.

Revisando la bibliografia, la intervencion se aconseja a
partir de los 4 anos de edad y la técnica quirdrgica que
ofrece mejores resultados en la actualidad consiste en la
reseccion de los bordes seudoartrdsicos, osteosintesis y
aporte biologico mediante injerto de cresta ilfaca autélo-
ga”101 Nuestra experiencia nos indica que la edad 6pti-
ma para la intervencion seria alrededor de los 5 anos, y
que la osteosintesis mediante placa obtiene mejores re-
sultados que mediante aguja roscada. Algunos autores
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abogan por un tratamiento quirdrgico precoz en todos los
casos'?, para evitar asi las complicaciones vasculares (sin-
drome del desfiladero toracico, tromboembolismo, etc.)
descritas en algunos pacientes ya en la adolescencial®. Por
el contrario, otros especialistas recomiendan un tratamien-
to conservador mientras el paciente esté asintomatico,
dado que también han sido descritas, especialmente en el
pasado, complicaciones de la cirugia; la mis grave de ellas,
la neuropraxia aguda del plexo braquial'416,

A modo de conclusion, hay que remarcar que pese a que
la SCC es una entidad muy poco frecuente, el pediatra
debe tenerla en cuenta para realizar un correcto diagnosti-
co diferencial de las afecciones claviculares en los lactantes.
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