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Pseudoartrosis congenita de Clavicula
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INTRODUCCION

La Pseudoartrosis congénita de la clavicula
(PACC) es una enfermedad rara vez descrita en
la literatura pediatrica que se caracteriza por la
existencia, generalmente unilateral, de una
clavicula constituida intrattero por dos
segmentos independientes entre si. La clavicula
mas frecuentemente afectada es la derecha pero
existen  formas  unilaterales  izquierdas
(anecdéticas) y formas bilaterales (solo el 10%).

ETIOPATOGENIA

El origen de este trastorno de la osteogénesis es
desconocido habiéndose propuesto diversas
posibilidades etiopatogénicas:

- Teoria vascular. El defecto seria resultado de la
presién de la arteria subclavia sobre la clavicula
en desarrollo. El hecho de que la arteria
subclavia derecha discurra en una posicion
anatdomica mas elevada que la izquierda
explicaria la mas frecuente afectacion de aquel
lado. Esta presion se acentuaria en presencia de
costillas cervicales o en situaciones en las que las
primeras costillas tienen una insercion mas
cefalica; ambas condiciones se han descrito
asociadas precisamente a la PACC. Apoya esta
teoria la descripcién de un paciente con PACC
del lado izquierdo coincidente una gran costilla
cervical izquierda y dextrocardia, situacion en la
que la disposicion relativa de las arterias
subclavias se encuentran cambiadas.

- Teoria embrioldgica. El defecto anatémico de la
clavicula puede resultar de un fallo en la
coalescencia de dos supuestos centros de
osificacion primarios o de una inadecuada
reabsorcién dsea de un tunico centro de
osificacion clavicular.

- Teoria genética. Se basa en el hallazgo ocasional
de formas familiares aunque sin poder
precisarse la modalidad de herencia.

CLINICA
El trastorno puede detectarse en el periodo

neonatal o mas frecuentemente en la lactancia o
primera infancia cuando, al perderse el tejido

adiposo propio de las primeras edades de la
vida, los familiares o el propio médico advierten
una prominencia en el tercio medio de la
clavicula que no es dolorosa ni funcionalmente
limitante.
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Es posible la movilizacién pasiva independiente
de ambos fragmentos sin con ello provocar dolor
y, como en las DCC, puede observarse una
mayor capacidad de anteflexiéon de la cintura
escapular.

A veces el paciente refiere ciertas molestias que
se acentian con el ejercicio, y, con el tiempo,
puede desarrollar una asimetria del hombro con
descenso del lado afectado en ausencia de una
pérdida funcional importante.

Segun algunos autores puede que, con el paso
de los afos, la alteraciéon anatémica y la
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hipermovilidad del hombro acaben provocando
complicaciones vasculares o neuroldgicas por
dafio secundario del plexo braquial (paralisis
progresiva del plexo braquial y sindrome del
desfiladero toracico... ésto, que se creia limitado
a la edad adulta, puede desarrollarse en la
adolescencia)

DIAGNOSTICO

El diagnoéstico (Tabla 1) se basa en los hallazgos
clinicos y, sobre todo, radiograficos De entre
éstos el mas caracteristico es encontrar una
solucion de continuidad en el tercio medio del
hueso con separacién interfragmentaria; las
extremidades dseas estan ensanchados en pata
de elefante o, por el contrario, afiladas; el
fragmento esternal es mayor y su extremidad
medial se encuentra siempre por encima y
adelantada respecto al fragmento acromial Es
definitivo que todo lo indicado sucede en
ausencia de formacién de callo o de indicios de
hueso reactivo.

Tabla 1. BASES PARA EL DIAGNOSTICO DE
LA PACC

Localizacién derecha.

Lesion detectada en el lactante pequefio.
Ausencia radiogréfica de fractura.

Escasa o nula repercusion funcional.
Incremento de la tumefacciéon con el
crecimiento.

6. Ausencia de signos sugerentes de NF1 o de
Displasia cleidocraneal.

7. Aspecto radiografico caracteristico (ver
texto).

8. Eventualmente examen histoldgico.
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Debe observarse que, evolutivamente, se
desarrollan cambios radiolégicos con gradual
agrandamiento de los extremos oOseos y
angulacion de los fragmentos. Ilustramos estos
cambios que se desarrollan con la edad con la
radiografia de una paciente de 68 afios, atendida
por patologia cardiovascular (véase clavicula
derecha).
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El diagnostico diferencial debe establecerse con
cuadros como la fractura de clavicula, la
disostosis  cleidocraneana, la pseudoartrosis
traumatica y la pseudoartrosis relacionada con
Neurofibromatosis 1.

En la fractura de clavicula de origen obstétrico
existe crepitacion, dolor a la palpacién y cierta
limitacién funcional, aprecidndose en el examen
radiografico una interrupcion de la cortical dsea.
Un dato evolutivo esencial es el desarrollo
progresivo de un exuberante callo de fractura
que luego, tras soldar eficazmente la separacion
interfragmentaria, desaparece de  forma
espontanea. Dato importante: El
desconocimiento de la PACC puede llevar a que
el obstetra o su equipo sean eventualmente
acusados de haber provocado una fractura de
clavicula (Morin 1993).

En la Displasia cleidocraneana existe una fuerte
carga familiar; el defecto clavicular es,
generalmente, bilateral y suele asociarse a
afectacion de otros huesos y estructuras de la
linea media tales como craneo balonado con



huesos wormianos y retraso en el cierre de las
fontanelas, cara pequena, retraso o defecto en la
denticién y defectos pélvicos, de la columna
(hemivértebras, espondilosis) o de las
extremidades. En la Pseudoartrosis traumatica el
dolor y la repercusién funcional es la norma y,
aunque ineficaz, puede apreciarse
radiograficamente un callo de fractura.

Algunos autores consideran que, al contrario de
lo que sucede con la pseudoartrosis congénita de
la tibia, no hay relacién entre la PACC y la NF1
(Padua et al 1999). Otros, sin embargo,
consideran posible tal relacion (Amaya Alarcén
en el libro de Ignacio Pascual Castroviejo).

Se han descrito asociaciones de la PACC con
procesos sindromicos o malformativos pero,
parece que, de modo circunstancial.

HISTOPATOLOGIA

La caracteristica histopatolégica de la PACC
reside en que los extremos de los segmentos
0seos estan cubiertos por cartilago y, a menudo,
separados entre si por un tejido fibroso no
propio de NF1 o de Displasia fibrosa.

TRATAMIENTO

En cuanto al tratamiento, a pesar de lo indicado
y, aunque es indudable que en la PACC nunca
se producira la fusiéon espontanea de los
segmentos 0seos, la habitual falta de sintomas y
las posibles complicaciones postoperatorias
hacen de la cirugia una opcién terapéutica
controvertida. Posibles indicaciones de la misma
serian la deformidad importante o progresiva,
las molestias funcionales o una demanda
imperativa de los padres.

La edad en que habria que realizar la
intervencién  (escision de la  cobertura
cartilaginosa, alineamiento de los fragmentos y
osteosintesis con o sin transplante dseo),
también es diversamente valorada y mientras,
algunos, proponen demorarla hasta la edad
escolar - las intervenciones mas tardias no dan
resultados tan satisfactorios y las precoces
conllevan el riesgo de ser, a la vez, demasiado
sistematicas y técnicamente mas dificiles- ; otros,
propugnan adelantarla a la lactancia o primera
infancia. En cualquier caso es necesario
comentar a los familiares los riesgos y beneficios
de la correccion quirtrgica.

Terminamos indicando que el interés de conocer
la PACC radica no solo en su importancia
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intrinseca sino, también, en los diagndsticos
diferenciales que obliga a establecer y a lo muy
excepcional de su referencia en la literatura
pediatrica.
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