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Deformidad en el cuello y escapula elevada
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Caso cLiNICO

Se trata de una nifia de 7'/12 anos de origen polaco, in-
gresada en nuestro hospital por un cuadro respiratorio
agudo, sin antecedentes personales o familiares de inte-
rés. La madre refiere que presenta desde el nacimiento
una deformidad en el cuello y dolores de espalda rela-
cionados con movimientos posturales.

Figura 1. Radiologia de columna cervical: se aprecian
apéndices costales de predominio en C6.

Correspondencia: Dr. C. Guerrero Laleona.

Figura 2. Radiografia de torax: escapula derecha elevada.

Exploracion fisica. Buen estado general. Peso 35 kg (Pyy),
talla 137 cm (Pyy), presion arterial 100/60 mmHg, tempera-
tura axilar 36,2 °C, ORL: rinitis serosa con faringe congesti-
va y otoscopia normal, auscultacién cardiaca normal, aus-
cultacién pulmonar con murmullo vesicular conservado,
abdomen sin hallazgos patolégicos y exploracion neurolo-
gica normal. A nivel de la columna existe actitud escolioti-
ca que corrige con la flexion del tronco, asimetria de la es-
capula derecha, que aparece elevada y ligera lateralizacion
del cuello hacia el mismo lado. Pies equinovaros.

Pruebas complementarias. Radiografia cervical y de t6-
rax (figs. 1 y 2): escapula derecha elevada, apreciandose
en columna cervical apéndices costales C6 de predominio
derecho.

Radiografia simple de columna (en bipedestacion y des-
calza). Ligera escoliosis lateral dorsolumbar de convexi-
dad derecha.

PREGUNTA
JCudl es su diagnostico?
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DEFORMIDAD DE SPRENGEL

En la radiografia de térax, se aprecia una elevacién de
la escidpula de unos 2 cm. Esta deformidad es visible a la
inspeccion fisica, que corresponderia a un grado IIT!, sin
repercusiéon aparente sobre la movilidad del hombro,
pero que conlleva una lateralizacién casi constante del
cuello y escoliosis sintomatica compensatoria, en la co-
lumna cervical se observan apéndices costales bilaterales,
de predominio derecho, asintomaticos, asociando un pie
equinovaro, que esta siendo tratado ortopédicamente con
buen resultado funcional actualmente.

La deformidad de Sprengel o escipula elevada es una
enfermedad congénita rara, de origen hereditario o es-
poridico? (en el presente caso no hemos encontrado evi-
dencias de familiares con esta malformacién), consisten-
te en una alteracion de la posicion de la escapula que
puede estar asociada a otras malformaciones (esqueléti-
cas, 6seas, renales y cardfacas, etc.)34,

Produce una alteracién de la movilidad del hombro
sobre todo a la flexion hacia atrds y a la abduccion®, en
funcién del grado de severidad. La relaciéon mujer:varén
es 3:1.

La escdpula aparece en la quinta semana de gestacion a
nivel C5-T1 emigrando desde el nacimiento hasta el adul-
to a T2-T7. La alteracion de dicha emigracion produce la
elevacion de la escipula, con la consiguiente alteracion
musculoesquelética compensatoria.

Puede asociarse a otras alteraciones como la ausencia o
fusién costal, costillas cervicales, sindrome de Klippel-
Fiel, escoliosis congénita con hemivértebra, espina bifida
cervical, siringomielia, paraplejia, platibasia, situs inver-
sus, disostosis mandibulofacial, anormalidades clavicula-
res, alteraciones cardiacas, malformaciones renales entre
otras.

En funcién del grado de severidad clinica, Cavendish
las clasifica en: grado I (muy leve), grado II (leve), gra-
do I (moderado), grado IV (grave)!. Puede ser diagnos-
ticada precozmente intratitero por ecografia®’.

El tratamiento suele ser quirdrgico, siendo el grado de
severidad clinica su indicacion, dependiendo de éste ob-
tendremos un mejor resultado si la operacién se realiza
entre los 15 y 20 meses de edad, junto con una rehabili-
tacién posquirtrgica>®.

Pensamos que un diagndstico precoz intradtero o en su
defecto, al nacimiento, al igual que un tratamiento tem-
prano, podria evitar la aparicién de alteraciones musculo-
esqueléticas secundarias.
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Figura 3. Radiografia de columna simple (en bipedes-
tacion y con pies descalzos): donde se aprecia
ligera escoliosis lateral dorsolumbar de convexi-
dad derecha.
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