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RESUMO

A pseudartrose congénita de clavicula (PCC) ¢ uma afecgdo rara,
que representa um disturbio na unido dos niicleos de ossificagdo e
que pode ser diagnosticada ao nascimento. E mais comum em meni-
nas e do lado direito. Este trabalho tem por objetivo proceder a uma
revisao bibliografica sobre o tema, em pesquisa realizada nas bases
de dados LILACS ¢ MEDLINE. Foram encontrados 56 artigos pu-
blicados até a corrente data. Apesar de pouco frequente, a PCC ndo
deve ser desconhecida ou mesmo esquecida, especialmente como
diagnostico diferencial com a fratura aguda da clavicula por distocia
de parto e/ou tocotraumatismo. O diagnostico ¢ relativamente facil
e o tratamento pode ser apenas expectante ou até mesmo ciriirgico.

Descritores — Clavicula; Pseudoartrose; Anormalidades Congénitas

ABSTRACT

Congenital pseudarthrosis of the clavicle (PCC) is a rare affec-
tion, that can be diagnosed at birth and represent a disturbance
of union of the ossification centers. It’s more common in girls
and in the right side. This study objectives to proceed a revi-
sion about the subject, that was searched in online database of
LILACS and MEDLINE. We found 56 articles till present data.
Besides be a bit infrequent, the PCC must not be missed or even
forgotten, especially as differential diagnosis with acute fracture
of the clavicle at birth by trauma in the childbirth. The diagnos-
tic is relatively easy and the treatment can be just observation
or even surgical.

Keywords — Clavicle; Pseudoarthrosis; Congenital Abnormalities

INTRODUCAO

Atribui-se a FitzwilliamsV (1910) a descri¢do do
primeiro caso de pseudartrose congénita da clavicula
incluido em uma série de casos de disostose cleidocra-
niana. O segundo caso de que se tem noticia foi o rela-
tado em 1930 por Owen®. Nos dias atuais, s30 pouco
mais de 200 descri¢des na literatura®).

A maioria dos casos acomete a clavicula direita de
meninas’!V, A pseudartrose congénita da clavicula do
lado esquerdo, que esta presente em menos de 10%'? dos
casos, ¢ associada a outros distirbios congénitos, como a
dextrocardia. Geralmente, a pseudartrose congénita da cla-
vicula esta situada do lado contrario ao do coragio® %1315,

Sua etiologia permanece desconhecida apesar de inime-
ras investigagdes®!19 porém, sabe-se que esta associada
a alteragdes da ossificagdo durante a embriogénese!514),

Clinicamente, a pseudartrose congénita da clavicula
¢ percebida logo ao nascimento ou nos primeiros dias
de vida, como uma proeminéncia indolor, na altura do
terco médio, mais para lateralmente®316-19),

A deformidade tende a ser mais dbvia com o cres-
cimento da crianga. A pele sobre a proeminéncia pode
ficar fina e atrofica®7-10:14-20),

METODOLOGIA
O tema foi pesquisado nas bases de dados LILACS ¢
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MEDLINE com os descritores pseudartrose, congénita
e clavicula. Encontramos 56 artigos, publicados até de-
zembro de 2010, sendo 24 relatos de um caso, 16 relatos
de série de casos e os demais s3o artigos de revisao.

REVISAO DA LITERATURA

Conceito

A pseudartrose congénita da clavicula ¢ um disturbio
raro, diagnosticado ao nascimento e desencadeado por
uma falha no processo de unido dos nucleos de ossifica-
¢do da clavicula, de etiologia ainda desconhecida®2!-2,

Embriologia

A clavicula surge a partir de um molde de cartilagem,
derivado de células mesenquimatosas, no estagio no qual
o embrido tem 11mm de comprimento e separa-se em
duas massas de pré-cartilagem no estagio de 15mm. No
estdgio embriondrio de 17mm, os centros de ossificacdo
podem ser claramente visibilizados. Esses sdo os esta-
gios de Fawcett®® (Figura 1). No estagio de 18-19mm,
as seccoes horizontais da clavicula mostram as massas
oOsseas separadas por um intervalo pré-cartilaginoso, en-
voltas por pericondrio, que na ossificagdo normal fara a
unido entre os dois centros cartilagineos.

Na quarta semana de gestac¢do, a clavicula tem o ta-
manho aproximado de 11mm e é o primeiro osso do
esqueleto a se ossificar’#?%, A fusdo dos dois centros
de ossifica¢do ocorre ao redor da sétima semana®>¥,
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Figura 1 — Esquema do desenvolvimento da clavicula direita,
segundo os estagios de Fawcett. CT: tecido conectivo; PC: pré-
cartilagem; CCI Lig: ligamento costoclavicular; C: cartilagem
calcificada; B: osso; Br: ponte; O: ossificagéo; DT: tecido denso.
Fonte: Fawcett. J Anato Physiol. 1913:47(PT2):225-34.
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Epidemiologia

A clavicula direita de meninas ¢ a mais envol-
vida®81120 sendo acometida em cerca de 80%3.

A pseudartrose congénita da clavicula do lado es-
querdo esta associada a outros distirbios congénitos,
como a dextrocardia®!10:12.14.15)

O envolvimento bilateral pode ocorrer em até 10%
dos casos e estd associado a artéria subclavia situada
anormalmente alta, devido a presenca de costelas cervi-
cais ou a verticalizagdo das costelas superiores®16:2D,

Algumas sindromes estdo associadas a pseudartrose
congénita da clavicula, como Ehlers-Danlos®, Al-Awa-
di/Ras-Rothschild®® (aplasia/hipoplasia da pelve/mem-
bros inferiores), Kabuki®”?® (baixa estatura, anormali-
dades musculoesqueléticas e tegumentares, moderado
retardo mental e dismorfismo facial) e Prader-Willi®*.
Também foi descrita a ocorréncia associada da sindro-
me do destfiladeiro toracico e em casos com multiplas
anomalias vertebrais®®3D.

Nesta revisdo foram encontrados 158 pacientes, sen-
do 57,5% do sexo feminino e 42,5%, do masculino;
92,6% tinham o lado direito acometido, 4,4% bilaterais
e 3% o lado esquerdo sem o relato de associagdo com a
dextrocardia. A média de idade ao diagnostico foi de trés
anos ¢ dois meses. A queixa de tumefagdo indolor foi a
que prevaleceu (39,5%). Nove casos apresentavam dor
de variavel intensidade, desconforto ou limita¢do fun-
cional do membro quando da procura por atendimento.

Na maioria dos casos, nao foi descrita a existéncia de
familiares acometidos. A histdria familiar estava presente
em nove dos 58 casos investigados, sendo quatro entre
irmas®?, um pai®®, uma mie e duas irmas® e, em ou-
tros trés, ndo foi mencionado o grau de parentesco®®>*%),
Etiopatogenia

As teorias etioldgicas variam, mas estdo todas rela-
cionadas aos disturbios da ossifica¢do durante a embrio-
génese 7B ILI416)

O desenvolvimento da clavicula a partir de dois cen-
tros pré-cartilaginosos que evoluem para ossificagdo foi
reconhecido por Mall®?, em 1906, no estigio embrionério
de 15mm, e a falha da coalescéncia desses dois nacleos é
o fator responsavel pelo surgimento da pseudartrose®>!-3%),

Para alguns autores®!*!83) 3 pressdo excessiva
exercida pela pulsacdo da artéria subclavia durante o
processo de desenvolvimento da clavicula pode ocasio-
nar a falha na unido dos centros de ossificagao, especial-
mente quando associada a costela cervical.

Outras hipodteses causais relatadas estdo associadas a
artéria subclavia direita situada em um nivel mais alto que
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a contralateral® e a posi¢do anormal intrauterina assumida
pelo feto®!9, porém sem confirmagdo posterior.

Como alguns casos familiares sdo relatados, isto
sugere um possivel padrao de heranga autossdmica
dominante®742D,

Historia natural

A histdria natural da pseudartrose congénita da clavi-
cula nos casos nao tratados nao ¢ totalmente conhecida.
Avaliamos essa condi¢do nos casos que foram apenas
observados!!317:19:31.32:40-42) "sem nenhum tratamento ci-
rurgico e no relato feito por Shalom et al®, em 1994,
que descreveu um homem de 45 anos, com pseudartrose
congénita da clavicula direita diagnosticada na infancia,
sem outras anormalidades, nem nos componentes de
sua familia. Ao exame, apresentava uma proeminéncia
na regido medioclavicular a direita, indolor a palpacao
e ao movimento. A mobilidade dos ombros era livre e
de amplitude completa. Nao havia hipotrofia ou perda
da for¢a muscular. As radiografias confirmaram a pseu-
dartrose moével, sem alteragdes artrosicas na articulagdo
acromio-clavicular. O paciente recusou o tratamento,
por aceitar a deformidade e ndo haver perda funcional.

A evolugdo desses casos mostra que a consolidagdo ndo
ocorre espontaneamente, porém a perda funcional pratica-
mente nao existe, restando apenas a deformidade estética.

Observa-se, no entanto, que a maioria dos casos teve
sua evolugdo natural interrompida por abordagem cirur-
gica, as indicacdes para isso foram principalmente pelo
prejuizo estético, em outros casos, por dor de carater pro-
gressivo, limitagao funcional, sindrome do desfiladeiro to-
racico de inicio tardio ou uma combinacdo desses fatores.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico clinico ¢ feito pela observagao de uma
proeminéncia indolor no terco médio da clavicula e um
segmento hipermdvel ao nascimento ou nos primeiros
dias de vida®5-78:16.18.19,21,39,43-55)

A deformidade tende a ser mais 6bvia com o cresci-
mento da crianga, pois associa-se ao encurtamento € a
“queda” da cintura escapular®710:1415.18-2) ' A parte estéti-
ca é mais importante quando as meninas sdo acometidas®.

A pseudartrose pode tornar-se dolorosa com algumas
atividades que envolvam movimentos sobre a cabega ou
com compressao direta do foco. O movimento do ombro
¢ normal e a incapacidade funcional nio ¢é a regra®.

A pele sobre a proeminéncia pode ficar fina e atro-
fica®®19 ¢ a tumefagdo do foco da pseudartrose fica
mais acentuada quando o paciente eleva o membro
superior (Figura 2).

Radiografias sdo necessarias para o diagnostico.
Os achados radiograficos sdo caracteristicos e incluem
uma separacao clara na por¢ao média, com o fragmento
medial situando-se acima do lateral, devido a ac¢do de
forgas musculares e a tragdo postural exercida pelo
peso do membro superior. A extremidade lateral é vo-
lumosa e a medial é atrofica, com fechamento escle-
rotico do canal medular e sem formagao de calo 6sseo
reacional®! (Figura 2).

O diagnostico diferencial deve ser feito, com a fra-
tura aguda da clavicula ao nascimento, que se descar-
ta pela auséncia de trauma obstétrico, auséncia de dor
ou de irritabilidade da crianca ao toque e pela falta de
calo excessivo na evolug¢do imediata; e com a displa-
sia cleidocraniana, pela auséncia da aparéncia radio-
grafica caracteristica do defeito clavicular e auséncia
de outras malformagdes caracteristicas do cranio e da
pelveG213039) Deve também ser descartada a neurofi-
bromatose, sobretudo, pela auséncia das manchas cuta-
neas “café-com-leite”*->2?,

Alguns casos de sindrome dos escalenos e desfila-
deiro toracico foram descritos associadamente a pseu-
dartrose congénita da clavicula®*4D,

Classificacao

Kite®?, em 1968, sugeriu uma classificagdo para a
pseudartrose congénita da clavicula, baseada nas dife-
rencas anatomicas, clinicas e patologicas, com implica-
¢do na indicagdo do tratamento:

I — Falha congeénita na unido dos dois segmentos da
clavicula. E vista ao nascimento, e ocorre devido & hipo-
plasia do fragmento distal da clavicula. Pressdo na proe-
minéncia causa dor. Nas radiografias, o fragmento medial
¢ maior que o lateral e o espaco entre os fragmentos ¢
evidente. O tratamento cirrgico ndo deve ser indicado.

I — Deficiéncia dssea congénita. A semelhanga da
pseudartrose congénita da tibia, a clavicula ao nasci-
mento ¢ formada normalmente e fratura-se ao menor
trauma. Nesses casos, o tratamento cirirgico pode ser
indicado. E a forma que apresenta melhor prognéstico.
Histopatologia

Nas pecgas anatomopatolédgicas, os focos da pseudar-
trose sdo caracterizados pela presenga de tecido 6sseo
hipertrofico envolto por capas cartilaginosas hialinas
em ambas as extremidades, lembrando as pseudartroses
do tipo “pata de elefante”, ligadas por tecido fibroso
denso e fibrocartilaginoso sem evidéncia de atividade
de osteoblastos ou condrocitos. Os fibroblastos sdo cé-
lulas maduras com nticleos picnéticos situadas abaixo da
zona cartilaginosa, existindo condrdcitos em diferentes

Rev Bras Ortop. 2012;47(1):21-6
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Figura 2 — Paciente do sexo masculino, com 13 anos, com pseudartrose congénita da clavicula direita. Observa-se a proeminéncia

na regido topografica do terco médio da clavicula direita (ponta de seta), amplitude de movimento normal. Radiografia com o
fragmento medial situando-se acima do lateral, atréfico, e sem formacéo de calo ésseo (seta).

estagios de maturacdo, especialmente relacionados com
a idade do paciente, ou seja, sendo mais diferenciados
nos mais maduros®+,

E importante frisar que a clavicula é um osso que
apresenta uma ossificagdo intramembranosa na por¢ao
pré-cartilaginosa e uma ossificagdo endocondral para o
crescimento longitudinal nas extremidades, a semelhan-
ca dos ossos longos. Hirata et al'® demonstraram uma
disposi¢ao colunar dos condrocitos em diferentes esta-
gios de maturagdo das extremidades da pseudartrose,
similares aos padrdes vistos nas placas de crescimento
epifisario. A ossificagdo endocondral nessas extremida-
des foi confirmada e mapeada mediante a impregnagao
de marcadores por tetraciclina®”,

TRATAMENTO

A maioria dos casos relatados passou por algum tipo
de interveng¢do cirurgica. Como relatada anteriormente,
as indicagdes para o tratamento operatorio foram: dor

Rev Bras Ortop. 2012;47(1):21-6

progressiva, deformidade estética, limitagao funcional e
inicio tardio de sindrome do desfiladeiro toracico®’#?.
Os autores orientam retardar a cirurgia até que o
paciente tenha aproximadamente trés a seis anos de
idade, quando entdo indicam a ressec¢ao do foco da
pseudartrose, associando ou ndo a enxertia Ossea € a
ﬁX3Q50(3’6_9’12’21’32’40’44’52’54’56’57).

Dzupa et al® relataram a ocorréncia de fratura da cla-
vicula 20 meses apo0s a retirada da sintese (placa semitu-
bular) utilizada no tratamento da pseudartrose congénita
da clavicula. A fratura ocorreu na linha de um dos furos
para a passagem do parafuso. Foi, entdo, tratada com ban-
dagem do tipo oito e obtiveram a completa consolidagao.

Na analise dos 124 casos relatados nesta revisdo, com
tempo médio de seguimento de 4,58 anos, considera-
mos apenas aqueles em que havia a descri¢ao do tipo de
tratamento empregado e encontramos que 40 pacientes
foram tdo somente observados e cinco foram submeti-
dos a resseccao do foco da pseudartrose isoladamente.
Quatro casos foram submetidos a ressec¢do do foco da
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pseudartrose e colocagdo de enxerto sem estabilizacdo
por osteossintese, seis foram submetidos a ressec¢do do
foco da pseudartrose e fixagdo com sintese mediante fio
intramedular (liso ou rosqueado) sem colocagao de enxer-
to. Em 47 casos, utilizou-se fio intramedular com enxertia
Ossea. A placa e parafusos com enxerto foram utilizados
em 19 casos. Por fim, placa e parafusos sem enxertia,
fios lisos cruzados e fixagdo externa em um caso cada.

Todos os casos operados com enxertia evoluiram para a
consolidacdo ossea. Nos casos em que foi feita a resseccao
com ou sem sintese, houve a consolida¢do naqueles em que
0 espaco entre os fragmentos era pequeno € com periosteo
integro. O tempo para essa consolidacdo ndo foi avaliado.

E importante lembrar que o paciente trocard uma
proeminéncia por uma cicatriz, ja que a maioria das
indicagdes de tratamento cirirgico € por motivo estético.

A imobilizagdo pos-operatoria deve ser feita com
contengdo toracobraquial do tipo Velpeau!*?24! ou De-
sault®* por quatro(®*>49 a seis semanas®“®,

Foram poucas as complicac¢des descritas, sendo em
dois casos a ocorréncia de faléncia do material de sinte-
se, um caso de dor e fraqueza no membro operado, um
caso de hipotrofia do membro operado, um caso de nao
consolidagdo que havia sido tratado com o fio intrame-
dular, sendo neste, necessaria nova abordagem. Houve
um relato de infecgdo superficial e uma neuropraxia do
plexo braquial, com completa recuperagdo ulterior.

CONSIDERAGCOES FINAIS

A pseudartrose congénita da clavicula é uma afecgio
rara e pressupde-se que cada ortopedista possa contemplar
apenas dois ou trés casos em sua vida; entretanto, deve es-
tar pronto para realizar o diagnostico e condugao adequada.

A sua patogenia ainda ndo esta bem esclarecida, po-
rém todas as teorias corroboram a auséncia de fusao dos
nucleos de ossificagdo da clavicula.

O diagnostico inicial ¢ relativamente facil, porém
algumas dessas criangas aparecem com uma historia de
trauma prévio ou sdo recém-nascidas de partos compli-
cados. Deve-se diferenciar da fratura por tocotraumatis-
mo ou, na idade escolar, da disostose cleidocraniana ou
de outras sindromes que estdo associadas com a pseu-
dartrose congénita da clavicula, como Ehlers-Danlos,
Al-Awadi/Ras-Rothschild e Kabuki.

O arco de movimento dessas criangas € praticamente
normal e totalmente indolor. O que mais incomoda ¢ a
deformidade estética que aparece mais durante 0 movi-
mento e, normalmente, torna-se inaceitavel para os pais.

A confirmagdo da pseudartrose congénita da clavi-

cula ¢ feita através de radiografias simples, nas quais se
pode observar uma extremidade em “pata de elefante” e
outra em “ponta de lapis”, sem contato entre elas e sem
nenhuma formacao de calo 6sseo reacional.

O tratamento desse tipo de pseudartrose ¢ discutivel,
pois alguns autores optam pelo acompanhamento, outros
apenas pela ressec¢do e ha ainda aqueles que optam pelo
tratamento operatorio com ou sem enxertia ossea.

Nos casos de pseudartrose congénita da clavicula do
tipo II de Kite, a observagdo ¢, sem duvida, a melhor op-
¢do. Ja nos casos do tipo I, € prudente a avaliacdo da dis-
tancia e da posi¢do entre os fragmentos, pois o afastamento
acima de lcm e desvios maiores dos fragmentos tornam
o procedimento operatorio dificil e t€m a necessidade de
grande quantidade de enxerto, além de placas maiores para
a sintese, sem mencionar a tensdo que o material estaria
sujeito, correndo o risco da faléncia do material e ndo
consolidacdo da pseudartrose.

E sempre bom garantir que o paciente ou seus pais es-
tejam cientes da troca da tumefacdo por uma cicatriz, que
pode tornar-se hipertréfica, formar queloide ou permane-
cer dolorosa, além da eventual cicatriz do local doador,
quando for necessario o uso do enxerto 6sseo autdlogo.

Nos casos da op¢ao pelo tratamento operatorio, deve
ser explicada ao paciente e aos pais a necessidade de
utilizacdo de algum material de sintese para a fixacao
dos focos e da retirada do enxerto, se for o caso.

O tipo de fixagdo também varia na literatura, podendo ser
realizada com fixagdo externa, placa e parafusos, apenas pa-
rafusos, fios de Kirschner ou de Steinmann intramedulares.

A enxertia ¢ opcional. Nos estudos analisados nesta
revisdo, todos que utilizaram enxerto 6sseo obtiveram
a consolidagdo. O enxerto mais utilizado foi o da crista
iliaca, porém houve também alguns relatos de enxerto
tibial, de costela e vascularizado de fibula.

O tratamento operatorio ¢ mais bem-sucedido nas
criangas entre dois e quatro anos de idade e, nestas, tem
maiores chances de consolida¢do. A idade para o trata-
mento cirirgico ¢ bem variada. Na maioria dos casos,
¢ indicada entre os dois e os seis anos de idade, porém,
alguns autores realizaram a cirurgia em crian¢as meno-
res, com 19 meses. O enxerto 6sseo deve ser utilizado
em criangas maiores de oito anos de idade.

No tratamento pos-operatorio, deve-se utilizar, sem-
pre, uma imobilizagdo com enfaixamento toracobraquial
do tipo Velpeau ou Desault por quatro a seis semanas,
independente da idade da crianga, até para prevenir a
quebra do material de sintese. Nesse periodo, a crianca
sO ¢ liberada para realizar movimentos com o ombro
operado apds confirmagao radiografica da consolidacao.

Rev Bras Ortop. 2012;47(1):21-6
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