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T INTRODUCCION .

Se oconooe con el nombro de 'deformidad de Sprengal”
a la2 alteracidén anatomo-funcional y estétioa de origan ocongd -
nito, consistente en la falta de descanso y desarrollo de 1z -
esodpula. Generalmente se presents afectando un sBolo lado, =
aunque existen oasos descritos de afecoidn bilateral y que & -
menudo se asoois & malformsciones de la columna vertebral ocer-

viootordoioca, sistems nefrourinario y otros.

El defeoto an el deaarrollo de la escfpula, da oo ~
mo resultado falta en el descenso de la misma, hipoplfain, y -
limitaoidn ea la movilidad del hombro & expensae de la artich—
lacién esoapulotorécioa, debido a que é3ta, se encuentra fija-
a planoa profundos.

El hecho de encontrarse hipopidsios, fija, en rota~
0ién lateral en el plano frontal y por arriba del sitio anaté~
mico normaly orea una deformidad fdoilmente vieible, lo cual -

puede afeotar la esfara palcoSocinl del paciente.



JUSTIFICACION .

La deformidad de Sprengel es un padecimiento relati
vamento raro en nuestro pais, nds sin embargo; ouando #e Ire —
senta algin paociente, es visto el problema con cierta apatfa -~
por parte del ortopedista, probablemente debido a los resulis~
dos poco satisfactorios reportados con los diversos tratamiens
tos ideados para Bu correcoidn, y a la nula o pooa préotioa -
que e tiene oon ellos.

L4 tbonica quirtrgioa mds recientemente idoada, ten
diente a resolver el problema fué ideasda por Woodward y ocomple
mnentada por Robinson, desoribiendose en la literatura la Simewe

plicidad de la misma, asf oomo resultados muy halagadoresy por
Io que se ha realizado en nuestros enfermose

Actunlmente existen pooos casos tratados oon Sste =
método, sin embargo, es necesario evaluar los resultados obte-

nidos en nuesiros pacisntes, para que de acuerdo & nuesira ex—
perienocia determinemos la utilidad del procedimiento.
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II.~ OBJETIVOS.

1.~ Hader una revisién de la patologia en ouestiéni esof
pula congénita alta.
2.= Evaluar los resultados obtenidos en nuestra unidad-
con la tdonica de Woodward y Robinson en 'pacientes—
intervenidos de ootubre de 1981 a la fechas
3.~ Comparar estos resultados, con loe obtenidos y pu—
blicados en la literatura, al respecio. »

I1IT.- DISEHO DE LA IRVESTIGACION.
A) ANTECEDENTES CIENTIFICOS.

Esta deforpidad es conocida desde muchos afios
atrds, sin embargo fud desorita por primera vesz en 1863 en -
Alemania por Bulenberg (1, 2), quien desoribie 4res pacien -
tone ' N

Posteriormente en 1880, Willete y Walsham, en In
glaterra desoribieron al hueso omovéftehral como una banda -
épsea anoha que conectaba al omSplato con la apéfisis espino=
sa de la sexta vérielwa cerviocal, en un caso de oméplato =——
congénito alto, notificando un caso mds en 1883, En 1891 —
Sprengel { Alemania), desoribio cuatro oasos tipicos de fal-
ta de descenso del oméplato, con rotacifnj Kolliker fué quien
la denominé deformidad de Sprengel en el mismo afio (2).

Mds tarde Diversos autores estudiaron e3te pa -
decimjento y buscaron la manera de corregirlo, para lo ocual-
idearon diversas téoniocas quirtirgioas, dentro de las que des
tacan en la literatura: ‘

Téandoa deo Putti. (1908). En este procedimiento se libaran -
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las inserciones esoapulares del romboides y trapecio {fibras
inferiores y medias), so reseoa ol hueso cmovertebral (ouan—
do axinto), y ol omdplato se desplasa haols un aivel nfs bas
Jo y 8e fija en eu dngulo inferior contra una costilla (1)s
Schorck (1926), notifico un procedimiento quirirgico, que Ba
diatinguid del de Puttl en que ls poroién supraespinocsa del-
oméplato me reseco, y esta hueso ge libero de manern subpor—
ridotioca antes de transplantarse hadia un nivel mds bajo (3)e
Smith (1941), recomendo 1a eliminaoién del hueso omovarie -
bral o de la banda fihrosa sin hacer desocenso del om5;\1ato -
en pacienten muy pequstios (4), Ober (1949), efeotuo memor =
raspado superidéstico que la técnica de Bchrock y 1a deformi-
dad se corrige de manara grajual mediante tracoién esqualéti
oa solre el migmo (5). La oparacidén se ejecuta en dos eta =
pass Con el omdplato bajo tracoién en sentido distal hasta e
ol nivel deseado , 8e diseoa un colgejo grusso do tejidos -~
blandos y aponeurdsis profunda, _deade los misoulos adyacentes
de la masa comén, y se anola en el dngulo inferior del omd =
platoy lo que sostiene esta. hueso en la posicién desoontuda.
Oreon en 1957 dezarrolla una t68onioa aplioable a paoientu -
de 3 a T afics de odad con deformidad moderada, on la oual ~
los mdsonlos que Se insertan en el omSplato y el tronoo se =
secoionan en su inseroién escapular, se extirpa el hueso omo
vertebral y se extirpa la poroidn supraespinona del omfplato
junto con su peridstic (6)s la escipula se desplaza en senti
do dietal a un nivel equivalents al del lado opusstoc normale
" ¥ se mantiene en 68a posioidn mediante traoccién con alambre.
Los mugculos se insertan nuevamente en la escépuls en su nue
va posicién con objeto de sostenerla en el nuevo nivel,
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Sin smbargo lag téomicas amnotadas,tienen poca apliocn—
oién en 1a aotuslidad, debido A& resuliados pooo satiafactorioe
4 a que las técaicas eran oompliocadas y cruentam.

En 1961 Woodward desoribe una t8onioca relativamente —
8snoilla, oon la qus reporia reaultados satisfactoriom,teniendo
oomo posible compliokoifa, al descender la ecdpula el atrapa —
miento del plexo braquiasl y/o arteria subclavia,entre la clavi-
oula y primora costilla({6,7,8.)

En 1967 Robinson (8,9,10.), estudia el padecimiento y
conoluye que la deformidad de Sprengel no s8lo afeota la esodpu
la, sino que se trata de una patologha que engloba 1a ointura -
ascapular del lado afectado, haoiendo notar que la olaviouls ge
enouentra acoriada, engrosada y con sus ourvaturas menos prenun
ociadas, Para dar soluoién a éste problema, introduce un tipo de
oirugia sobre la olavioula, haciendola flexible, de tal manera—
que Be amolde a modo de puente mobre el paquete vaaculonervioso
con lo oual, el atrapamiento del plexo braquial y/o arteria sub
oclavia prioticamente es imposible.

TECNICA.

Se coloca &l paciente en decfbito lateral, se efectia
aseo quirtrgico desde la regidn ocervioal hasta 1la oresta ilfaca
¥ hasta la lfnea medis, ventral y dorsalmente inoluyendose el —
hombro y el miembro tordcico del lado & intervenirse,Se ocolocan
osmpos de tRl manera que quede libre el brazo para poder movili
zarlo durante el acto quimirgico. Se hice una incisién sobre la
olavicula, media pulgada medial a la articulacidn aoromicolavi-—
oular extendiendome haata medi’ pulgada lateral a la articulas=
0ién esternoclavioular. La olaviouls se expone subperilsticamag-
te cuidando no desgarrar el peridstio. Se efectia osteotomfa de-
l1a clavioula a dos ome de los extramon,se extrae 6ste seguento -
diafisario y se morceliza en fragmentos de dos por dos miiime —
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‘Dibujo que muestra el origen extensc del misoulo trapecio. Se
bace una innioidén en la 1linea media, extendiendose deede el -
proceso espincso de la cuexrta vertebwa cervical, hasta la no-

vena vértebra tordcica.



Misculo slevador de la escdpula
Hueso omovertebral

Angulo superior de la esodpula
Romboides mayor y manor

Trapecios

Piel reflejadae

Dibujo que muestra la limina muscular seccionada en la linea media
Cxiste una fascia profunda bien definida que separa éstos misculos
de los misculos de la masa comiin,



milimetros, usando una giben, Estos pequefios fragmentos Ssoon «
se oolocan dentro del saco peridstico culdadosamente preservado.
Se sutura el peridstio enolaustrando los minifragmentos 6seos,~
ocon catgut ordmico 3~0 con puntos soparados. La picl me afronta
con surgete suboutdneo con dermalén 4~0. La olavioula tiene zho
ra oonsistenciz semiblanda y puede acomodarse sobre las estruo-
turas vesoulonervicsas y a la nueva posicidn de la esofpula. EL
paciente es ahora oolocado en desibito prono y se desarrolla sl
prooedimiento de Woodward.

8¢ efectun insioién en la lfnea media, extendien
dose desde la apSfisis espincsa de 1a 4a vértebra deridioal has-
%ts la espinosa de la 9a virtebra tordcioca, La piel y el tejide-
celular se reglejan lateralmente por fuera del borde vertebral-
de la escdpula, esto nos da una vioualizacidn extensa de la mus
oulatura. Ea el extremo caudal do la insiolén el borde lateral-~
del trapecio se identifioa fdoilmente y se separa del dorsal an
cho mediante dimeccidn digital. La insercién del trapecio en —
las apdSfisis espinonas se secoionay se identificun shora los o—
rigenes del romboides mayor y menor', ¥y mediante disecoidn cortan
te desprondanse de las apéfisis espindsas. Ahora liberanse los-—
romboides y la parte superior del trapecwio, respecto de leos -—
musoulos de la pared torfoioa que estdn delante de ellos. Sepa—
rense lateralmente la waina liberada de los misoulos para expom
ner el hueso omovertebral o 1as bandas fibrosas que se inssrtan
en ol Angulo superior de la escdpula, Disecando en forma extras
peridatioa escindane el hueso omovertebral o, si este husso no—
exf{ste, cscfndanse las bandas fibrdsas y el angular del oméplato
contracturadp cuidande de no lesionar el narvio espinal, los ner
vios para los romboides ni la arteria oervical transversa, Si =~
la poroién suprasspinosa es deforme, puede resecarse junto con—
gu peridatio.
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Trapeclo seccionado.

esodpula descendida

Lfnes de sutura

Pliegue redundante de aponeurdsis
del trapecio.

Dibujo que muestra el trapecio secoionado en su poroién ocefdlioca
despuds de habsr resecado las bandas fibrosas y hneso cmovertebral
La escdpula se desciende y se mantiene en esta posicidn, miemtras-
el cirujano sutura los origenes de los misculos a un nivel més in-
ferior. E1 pliegue distal de 1la aponeurésis del trapeoio se inoide
¥ se superponen las dof hojas suturandose en esta formae



Dibujo que muestra la sutura final de los misculos, Bz my inmportsn—
te efactuar un cierre moticuloso del tojide suboutdneo y de 1la piel
oon objete de minimizar la formacién de cicatriz queloide o cioatriz
hipartréfioas



Después de que el hueso omovaertsbral o 1as bandas -
fihrosas han sldo esofndidas y el elevador de la escfpula Beo =
clonado, 1la escdpulsa tiene mucha mayor movilidad., Seocionese =
transversalmonte la insercién angosta remanente del trapovio a—
nivel de 1la cuarta vértebra cervical y ahora desplacess haoia ~
abajo la escdpula junto con la ldmina de misculos unida a ella~
hasta que Bu espina quede al mismo nivel que 1la espina de la es
odpula contralateral. %anteniendo la espcipula en esta posicién-
se reingertan lus aponeurdsis del trapecio y de los romboides -
con lus apSfisis espinosas a un nivel mds inferior. En la parte
distal de la insiocidén pliesguese el origen del trapecio y esofnda
se ol axeso de tejido, o incidase date pliegue, superpongase y-
suturese an sus sitios los bordes libres asi orados. La piel se
sutura de maanera ouldadosa oon objeto de prevenir una cicatrig-—
queloide.

£l manejo postoperatorioy colocamos vendaje tipo —
velpeau durante 4 a seis semanas. A las dos Bemanas se retiran—
los puntos de eubura.

B) PLANTEAMIENTO DEL PROELIMA.

Se han publiocado diversas teorias tendientes a expli
car la presenocia de la deformidad. Horwitz se inoclina por lag -
Bigulentes posibilidades: 1) que se trata de un transtorno del—
descenso de 1a escdpula producido porj a) presisn intrauterina~
demasiado intensa por auzento o disminuoién del liquido amnidéti
00. b) artioulaciones anormales con la columna vertekral. o) —
musoulatura defectucsa incapaz de tirar del oméplato en sentido
ocaudal.

Neuhof notifico tres genaraciones de uns familia en-
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la cual sieie de veinie miembros sufrfan este deformidad, tren-
de ellos con afocoién bilateral. Més recientemente exfstan va -
riog trabajos en los que se demusstra hersncia por transmisidn-
mendeliana autosdmica recesiva on unos casos y autosémica domiw-
nante en otros (11,12).

J.A.Backus sugiaere que la deformidad se explioca epn &
base a una alteraoién oromosémioa del tipo mosaisismo iriple ce
lular. (13).

Engel emite la teor{a de escape de liquido ocefalorra
quideo, en algunos transtornos patolégloos en los que hay proous
oifn aumentada o reabsoroién defiviente, o cuando hay falla de-
unién en la lfnes media y 12 sona membranosa sa oonsarva abieria
el lfquido.oefalorraqufdeo esocapa hacia el tejido suboutfneo de
1 regién adyacente al cuello. Las ampollas suboutdneas asi for
madas, se diseminan, se distienden y se conservan en sacos pre-
formadod como las orbitas y las yemas de las extremidades. Las—
ampollas suboutdneas lesionan por presién y por reacsidn infla-
matoria y, loocalizandose estas a nivel del brote de desarrcllo—
de 1a escdpulaj perjudican su evolucién.

Posteriormente ocon ol oreoimiento, la deformidad se
va haoiendo mis manifiesta provocando la aliteraocién estética y
funcional carascteriztion de sste padecimiento.

EMERIOLOGIA.

1a defprmidad de Sprengel resulta presuniblemaente =
cuando existe interferancis en el descenso de la esofpuls desds
el cuello, al térax, De acuerdo oon el estudio de Lewis del de—
sarrollo embriolégico del brazo, cerca de las cuatro y media se
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mani de gostacidén, la esofpula esta representadn por una mesa —
mesenquinatoss & nivel de la 4a y 5a vértebra cervical. Eh la -
seu2na siguiente la ssodpula inicia su descenso y rotacién late
ral de maners que & la octava semana de gestacién el borde sups
rior de la escipula se encuentra a nivel de la séptima vertahwe
cervioal y el 4dngulo infarior sobre 1a pexta costilla. Posterior
mente tiende a descender hastn tomar su posicién normal, finalj;
axtendiendose de la 28 a Ta vértebra toricioca. Durante la vida-
intrautarins y al nacimiento, la scsodpula tiene un didmetro —
traneverso mayor que su didmetro vertical, situaocidn que persis
en la daformidad de Sprengel. (11,14).

OSIFICACION.

La esofpula iniola pu osifiocsoidn a la ociava semsaa
de gestaoién . Aparecs un niwleo de osifiocasién en el cusrpo, =
préximo al cuello y origina la mayor parte del nismo, Mis tarde
aparecen otros dos micleos ea la apdéfisis ooraocoides. Kl prin =~
oipal nfivleo corascides aparsce durante el primer afio, algunas—
veoes al nacerj el otro, destirado a 1z base de la ocoracoides y
borde glonoideo, brota en la pubertad. Ambos se fusionan ocon el
ouerpo durante la adolescencim.

Otros niolsos aparacen sn el aarémion, borde intarnc,
4ngulo inferior, durante la pubertad o la adolescenoia. La fusi
én con el cuerpo se acompleta en la adolescencia o mis tarde en-
ol onao del Sngulo inferior y del borde interno (15).

ANATOMIA .

La escdpula u omdplato e8 un hueso ancho, a.plaaado,-g .
triangular, en oonexién oon el esterndn por medio de la olavioun
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~la, que 86 halla artioulado con el hiimero y aplicado a la parte
superior y poetoroexterna del térax. El mismo se oompone do un—
cuerpo, una espina q_uebterm'ina haoia afuera en el aordmion y de
una apdfisis llamada coracoides.

El ouerpo de la escdpula es triangular y tiene doo =
oarass costal y dorsalj tres bordes, superior, interno y externo
y tren &nguloa; superior, oxterno s inferior.

La esoépula es muy movible ¥y el hombro goza por ello
de amplio movimiento, pero en la posmicién anatémioca, la ascdpula
se relaciona con las zonos posterolaterales de las costillas II
a VII. El 4ngulo inferior se musve considerablementecurndo el =
brago es llevado en abducoién y oconstituye wn importante punto-
de refersncia para estudiar los movimientos de 1a esofpulas En-—
posiciép anatémioa sorresponde aproximadamente a la altura de -
la apdfisis espinosa de la viritebra D VII.

ASPECTOS GENERALES.

El padecimiento se presenta oon mayor frecuencia en=
mujeres que en hombres a rasén de 2:1 ( 2,17), cstan afectados—
lado derecho e izguierdo por igual. En 12% de los casos 8e pre-
senta en forma bilateral.

Maffei, en 1923, observo qus la elevaoién oongénita~
de la esofpula no existe sin lesiones anatémicas del sistema —
vertebral. En una seria de 35 ocasos, Sohork, en 1931 noto que -
todos tenfan anormslidades asociadas en las wértebras ocervioa =

les o tordoicas o en 1la o3ja tordoios. Jeannopoulos en 1952(17)
¥ Cavendish en 1972 (2), corroboraron lo anterior.
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Las anormalidades ssooiadas més frecuentemente sons—,

esooliosis tordsica, ocarviootordoica & cervical con prescnois~
de hemivértebras 6 fusionos vexrtabrales. Bspins bffida y anor—
malidedos an las costillas (Costillas ocervicales, Sinosiosis —
oogtal)y el sfndrome de Klippel Feil se cncuentra en 20 £ do -
los pacientes, Briste adends musoulsturs anormal periescapular
sdonfs do unk gama bastants sxtonsa de anormalidedes en tods =
1a soonomfa (talipes equinovarus, labioc leporino, paladar hene
dido, asimotrfa facial, walformaciones renales, §to.).

El husso oioveriebral se enouanira presente en apro-
ximadamente 30 % de los pacientes.

La oirugfa de descenso de la esofpula se recomienda—
efectuarls entre las edades de 3 & 7 afiom, y& que & menor odad
la oirugfs reaul ta demasisdo amplia, ¥y & mayor edad, oxiste ma
Yor posibdlidad de complicmciones(1,2,6,17)e

AXATOMIA PATOLOGICA,

En la deformidad de Sprangel, 1la ssofpula #o ancuen—
1xa elevads y rotada. Es de tanafo menor, con un difmetro « —
transversc mayor que su didmetro longitudinal (vertioal), se -
encuentra distorsionads en su poroidén supreespinosa y ensancha
do su fngulo suparomedial.

1a escfpula puede satar unida & la coluank wertsteal
For tojido fibroso, cartilaginoso § en cowsiones por hueso, y
donstituye el 1lamsdo "husso omovertebral”, el oual ouando e~
Ziste se extiende del ngulo superomedial de 1a esofpuls a la
4a, & 5a. vértebra cervical. Kl husso omovertebral puede unir-
se & la esofpuls pors tejido fibroso, ocartilaginoso, & forman—
do en ocasiones una verdadera artioulaoidn.
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Con mucha frecuenoia existe hipopldsia del trapeocioc
(fibras superiores y medias), y de los romboides (mayor y manor)
el angular del oméplato suele ansontrarse hipartréfios y a mam
do'fibroso y coriee. los nmisoculos afectados muesiran dogenera —
oidn fibtrosa,

DATOS CLINICOS.

El dato olinioo mobresaliante es la asimatrfa del hom
hro p.roduoida,por el desplazamiento haoia arriba y haoia adelan
te del oméplato. La deformidad suele obgervarse al nncer y proa
gresnn oon el crecimiento. En el lado afeotiado el cuello es mds—
1leno y més corto, oon disminuoidén de la 1fnes carvicoescapular.
La poroifn supraeapinosa del omSplato puede sar palpable en la~
regidn supraclavioular. La olavicula puede estar inclinada en -
santido obl{icuo hacia arriba y hacia adelants. Durante la ins -
pecoién y la palpacifn os manifiestis la disoinucidn del itamafio-
del mismo. En ooaciones puede ser palpable el hueso omovertehral
Sa obgserva poos o hula movilidad de la "artioulsoién" geocapulo—
tordoioa, 1a abluccifn del braso afectado se encusntra limitada.
Los movimisntop de 1la articulacién eacapulohumaral suelan os-tar
dentro de 1fmites normales. (ensralmante se acompafin de malfor-
naciones de las vértehras cervicales 3/0 torfcicas altas o de =
las costillas, Debemos huscar anormalidades en oircs sitios de-
sl organiemo.

DIAGROSTICO RADIOCRAFIOO.

Las radiogr&fiag demostraran la elevacidn del omépla
o y las deformidedes Sseas scompafiantes. Las mejores touas para
este padeoimiento sons visia AP de aabos homtwos con los hrazos
a los lados y AP con abduooidn. Visia lateral y AP de columna ~
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cervical y dorsal y vistas oblficuas de ambos lados del oméplato
para demosirar la presencia do hueso omovartehral.
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HIPOTESIS,

La combinaoién de las técnioas de Wodward y Robinson;
®8 un método simple, seguro y con un porcentaje muy elevado de -
resultados halagadores, tanto estéticos como funcionsles y, con-
practicamante nulas complicaciones.



IV.~ MATERTAL T METODOS.

Se revisaron los expedientes clinicorradiogrdificos -
de tres pacientes con deformidad de Sprengel a los cuales se les
trato quirurgiocamente empleando la t&cnica de Woodwaxrd y Robin-
song en la olfnioca de escolidsis del conjunto hospitalaric de =
Ortopedia y Traumatolog{a Magdalena de las Salinas del Inatitu-
to Mexicano del Seguro Sooial, sfeotuando anflimis respecto & —
Bexo, eodad, hombro afeotado, posicidén de la esodpula respesto a
la normal, movilidad del hombro afectado, hallazgos transopexra~
torios, resultados postoperatorioa y compliocaciones, aai como —
tiempo de inmovilizacidn y de hospitalizaoifn.

Adoptanos la clasifioacién formulada por Cavendish-
(2), oon fines de evaluacién; a partir de un punto de referancia.

Se formularon los siguientes grados:

Grado 1. Nfnima. Ambos hombros se encuentran al mismo nivel, 7 1la
deformidad es invisible cuando el pacients se enocuentra~
vestido.

Orado II. Leve. Ambos hombros se encuentran al mismo nivel, pero-
la defprmidad es visible, cuando el paciente esia veatil
doe

QGrado JII. Moderada. Los hombros se ancuentran con asimetria de 2
a 5 centimeiroa. La deformidad es fAoilmente visible,

Grado IVe Severa. El hombro afectado se enocuenira muy elevado, el
4ngulo superior de la sscdpula Se encuentra cerca del «—-
occipuoio, oon o sin cuello corto.

Eata graduacién no toma en cuenta funoidn debido a~
que el aspecto ectético es 1la indicacién principal para el tratas

miento.
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CASOS CLINICOS.

C, a0 Hoe 1.

Noabroe V.GeGe

Bexos Masculino.

Edad. 10 afion 3 meses.

Diagndstico. Dofornidad de Sprengel hombro derecho.
Malformaciones asocoiadas.

Klippel Feil (02,03,C4). Situs Inversus Totalis. Escoliésis to=
rdciloa dersoha. Agenesia renal deracha. Espondilosquisis C7. —
Histiooitosis mixta.

AHF, Sin importanciae

APP. A los 2 afios de edad presento tumoracidn en bazo, efectuan
dosele esplenectomia, al ¢ual se le diagndstico histiocitosis -
mixtae

Padecimiento iniciado al nacimiento, al notar su madre elevacidn
de esocdpula depecha y tendenoia a mmntener el cuello en flexién
lateral derecha con limitacién de la movilidad del mismo.
Clinicamente presenta cuello corto a8 hipomévil, elevacién del -
hombro derecho de 35 mm, escdpula derecha ascendida, el dngulo-—
superomedial se encuentra & nivel de C5-C6. Esocdpula de tamafio—
menor que la izquierda, rotada lateralmente en el plano frontal.
Se apreoia prominencia del éngulo superomedial bajo la piel. Mo
wvilidad a la abducoidén haata 140 grados.

Es intervenido quirirgiocamente el 23 de noviembre de-
1981; baciendose descenso de la escdpula al nivel de la contra-
lateral.

Como hallazgos operatorios se encontro escdpula dere—
oha hipopldsica, prosencia de hueso omovertehral, adherencias —
fibreoaas esocapulotordciocas, angular del omdplato hipertréfico,-
romboides y trapecio hipotréficos.

Tioempo quirirgico 2.30 hrs. Fo se afectuo omteotomfa—~
superomedial de la escdpula,

Manejo postoperatorio. Se coloco vendaje tipo velpeau
durante 4 semanas y dos mis con inmovilizacidén de gilchrist,

A los 15 meses de oirugfa las esodpulas se enouentran
al mismo nivel, habiendo desarrollado cioatriz hipertréfioca. Ia
movilidad a la abducoién s completa, con resultados estéticos-—
axelentos.

Ko se presentaron compliocacionese
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Caso Hos 2

Bonbrae Jelela

Scxo. Femeninoc.

Edads 13 afios 5 meses

Biméetioo. Deformidad de Sprengel, hombro izquierdoe.
alformaciones asociadase

Escolideis torfcioca idiopdtioa. Agenesia de pectoral mayor. Hi-
poplisia de mama izquierda.

AHP, Sin importancia,.

Padeoimiento aotuals. Detectado en el neonato inmediato al notar
la madre, “tumoracidn" en raegidn posterosuperior de hemitdrax -
izquierdo. A 1a edad de 7 afios presenta hundimiento ventral de-
hemitérax izquierdo, asi oomo elevacién de escépula y hombro —
imquierdos, haciendose &sto (ltimo, cada vez mds aparente.
Clinicamente presenta asimetria de térax por hundimiento en re—
g&idn ventral izquierda con hipopldaia de gldndula mamakia isqui
erda. Presenta ascenso de escdpula y hombro_isquierdos de 2.5 =
centimetros ocon hipopldsia de escipula izquierds, estando Ssta~
en rotacidn lateral encontrandose e€l.éngulo superomedial a nivel
del borde inferior del cuerpo de C7. Presenta escolidsis tordoi
oa derecha do 7 grados con giba a nivel de T7 de un om. Presen~
ta eBgolidsis lunbar izquierda de 16 grados, de LI a LIV.

La abduocidn del miembro tordoico izquierdo esta limi
tada a 120 grados.

Es 1levada a oirugfa e} 27 de abril de 1982 logrando-
ge ol descenso de la esodpula al nivel de la contralateral.

En el transoperatorio se aprecio hipotrSfia del trape
oio y de ambos romboides, no presento hueso omovertabral, encon
trandose solo bandas fibroeas y amgular del omdplato hipavtrd =
fico. No se afectuo osteotonfa superomedial de la esodpula. Su-

gosto eratorio ourso con inmovilizaocién con vendaje tipo welpeau
urante seis semanas.

A 10 meses de postoperatorio la escdpula intervenida
se encuaenira 5 mm por arriba del nivel de la escépula coantrala—
teral, la movilidad en abducoién se sncusntra limitads en los -
dltimos 10 grados, presentando oioatriz hipertrSfior, siendo =
lom resultados estéticos muy buenos,. .

i El tiempo quirirgico fué de 2.40 hrs. Ho existén com
Plicaciones hasta ahora.
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Caso oo 3e

FHombres AJdN.

Sexos Hasculino.

Edad. 8afics 3 meses.

Diagnéstico. Deformidad de Sprengel derschz.

Malformacicones asooiadass

Bapondilosquisis de C4,C5,06,71., Hipopldsia de pabellén auriocu~
lar derocho. Parilisis fasoial derecha.

AHP, Sin importancia,

Padecimiento actuale Iniociado al nacimiento, al notarse eleva -
oién congénita de la escdpula derecha, hipopldsia del pabellén-
aurioular dereche y parflisis fasoial derecha. La deformidad -
del hombro se ha venido notasdo mfs oconforme pasa el tlempos Ho
tandose ademfs limitacién para la abduccidn del miembro tordoi-
oo derecho a 95 grados.

Clinjicamente cuello corto y disminucién de la movilidad del mis
woy asimetria fascial por hipotréfia de hemioara derechas Clatu
ra escapular derecha clevada, con apariencia des cuello alado de
racho. Esolpula derecha hipotréfiocs, elevada en 26 milimetros, -
rotada en el plano frontul en forma lateral.

Es intervenido quirfirgicamente el 31 de agosioc de -~
1982 siendo egresado el 6 de septiembre de 1982.

En el transoperatorio se encontrd hueso omoverteiral
unido a . la apéfisis transversa de C5 y al dngulo superomedial -
de la esodpula, hipotréfia de trapecio y romboides. Angular del
omdéplato contracturados Tiempo quirdrgico 1,50 hrs,

A Seis meses de operado presenta elevacién_de 4 milf
motros de la esclpula descendida, prominencia dsea del borde me
dial, cicatriz guelecide y movilidad de abducoidn hasta 140°,

Estet%camente so calificaron los resultados oomo bue—
noBe

Haota la fechs no se han detectado complioaciones,
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RESULPADOS,

En 15 meses de vida del Conjunto Hospitalario de Or
topedia y Traumatologia, fusron intervenidos quirdrgicamente-
tres pacienties con Deformidad de Sprengel; mediante la téonica
de Woodward y Robinsons.

Dos pacientes correspondieron al sexo mesoulino y u
no al sexo femenino; sue edades variaron de 8 afios 3 meses a-
13 afios cinco meses, con un promedio de 10 efios cinco meses.
Resulto afeotado el hombro derecho en dos ocaciones y el iz—
quierdo en una. )

Todos fueron oclasificados oon deformidad grado III-
del padecimiento. (tabla 1).

En los tres pacientes se encontraron malformaciones
asociadas, predominando lag malformaociones a nivel de la colum
na cerviocal, incluyendo un caso de Klippel foil.

TABIA 1.
Caso No. Sexo Edad Lado Afsotado Grado de
deformidad
1 masouline 10a 3m derecho Il
2 femenino 13a 5a izquierdo IXI
masculino 8a 3m derecho III

Relacidn sexo, edad y lado afeotado de los casos estudiados.

Toa casos presentaron sscolidsis tordoioa de tipo —~
idiopdtico con curvatura ds 7 grados.
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Un caso presanto escolidsis lumbar de 16 grados, en
todos los casos lan escoliésis eran flexibles, y evoluciona -
ban agsintomfticas.

Se encontiraron otro tipo de anormalidades ascciadas
enlintadas en la siguienie table.

TABIA 2.
Anormalidades congdnitas asocoiadas.
Columna ocervicale

Eapondilosquisis 2 oamode
Klippel Feil 1 casoc.

Columna Tordoioa.
Escolidsia 2 oasos
Otras Anormalidades.
S8itus inversus totalis 1 ocamo.
Agenesia renal derecha 1 caso.

Agenesia de psotoral mayor 1 ocaso
Hipopldsia de pabellén

aurioular 1 caso
Pardlisis fasoial 1 caso
Hipopldsia mamaria 1 caso

‘ En dos de los tres pacientes enocontramos presencie—
de hueso omovertebral, y ec todos se enogntraba hipotréfia de-
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trapecio y romboides, asf{ como hipertrofia del angular del omé
plato, notandose ademfs en un caso, fibrosis de este misculo,

Se enoontro 1a abduccidn del hombro, limitada en los
tres pacientes, siendo la limitaocidn mds severa a 95 grados;-~
¥ la menos severa tenfa arco de movimiento hasta 140 grados.

En el postoperatorio se encontré mejorfia de la abduc
0ién en todos los casos (tabla 3); asi como del grado de defor
midad.

Ia apariencia estética postoperatoria, se califioco,
como muy buena ¥ buena en uno, debide a obarvarse en sl post-
oparatorio de este filtimo caso la presencia de prominendia &
sea suboutdnea del borde medial; correspondiendo el paciante
oon mayor limitacidén de la movilidad y en el que Be encontiro—
ol hueso omovértebral mejor desarrollado.

En ningfin caso se presentaron opwplicaciones,

El tiempo de hospitalizacidn vario de 6 a 10 dfas—
oon promedio de 8 dfas.

Todos los pacientes desarrollaron ocicatriz liper ~—
trétioas
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Caso No.

TABLA 3

BESULTADOS OBTENIDOS.

Grado de deformidad Funaién antes

antes de operacidn

III

IIX

Iz

de operacidn

ABD 140°

ABD 120°

ABD 95°

Hueso

s{

No

s{

Dempues de operacién
omovertebral = Deformidad  Funoién

I

ARD completa

ABD 170¢

ABD 140°

Cicatrie.

Hipertréfica

Hipertréfioa :

Hipertréfioa,




DISCUSION.

En los pacientes que presentan la Deformidad
de Sprengel, corroboramos la presencia de malformaciocs
nes asociadas, obteniendose en dos de los tres casos =
afecoidn del riguis eervical y ocervicotordoicoj predo-
mimando la espondilosguisise. Uno de ellos se ascoid ed
ademis con sfndrome de Xlippel Feil, referido en la 1i
teratura publiocada,como presente en ol 20% de los oo -

808.

En un paciente no deteotamos malformaciones~
en el sistema S8e0, presentando sin embargo, alteracio
nes a nivel de tdrax, representada por ausencia de peg
toral mayor y gldndula mamaria del mismo lado de la =
deformidad de Sprengel.

Existieron ademfs otro tipo de malformaociones
asooiadas, enunoiadas en la tabla 2.

Reapeoto a la olasificacidn, observamos que~
nuestros pacienies oaen dentro del grado III, ya que -
en todos, la deformidad era fdcilmente visible, con ==
asimetrf{a de hombros entre dos y oinco centimetros.

En ningdn caso, se presentaron antecedentes—
de esto padecimiento; ni siquiera algin sntecedente de
malformacién congénita. Deteotandose gesiscidn sin com
plicaciones y sin exposicién a radiaciones, ni agentes
teratogénicos.

Obtuvimos una incidencia del padecimiento de
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2 & 1 predominando en varones, al contraric de lo reportado, ~
dando como mayor rrecuencia a las mujeres en la miema propor =
cidn.

Dos de nuestros paoientes tanfan afectado el lado de
recho(ambos varones), y uno el lado izquierdo(femenino). No —
obtuvimos ninguno con afeccién bilateral.

Encontramos presencia del hueso omovartebral en doa-—
paciantes, mismos que mosiraron mayor nidmero de malformaciones,
¥ solaments en uno pressnto banda fibrosa, correspondiendo ésto
al paciente con menos anormalidades asooiadas,

Podos los pacientes se encontraban con edad suporior
a la recomendada ( de 3 a 7 afios), sin embarge los resultados—
fueron bastante satisfactorios.

El paciente con menor edad fué de 8 afios 3 meses, y—
ol mayor ds 13 afios 5 meses,

Curiosamente los resuliados menos satisfactorios, se
obtuvieron con el paciente de menor edad; debido seguramente a
1a mayor estruocturacidn que presentaba la deformidad, con pre-
ssnoia del hueso omovertebral mds grande y mds desarrollado.

El tiempo promedio de hospitalizacidén fué de 8 dfas-
giendo la estancia menor de 6 dias y la mayor de 10 dfas. To -
dos fuerdn triados en el postoperatorio con inmovilizaoidn ==
tipo velpeau durante seis semanas, obteniendoss consolidacidn-
adecusda de la olaviocula.

Las compljcaciones me encontrarcn ausentes, oon lo -"
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oual, corroboramos la utilidsd de la técnioca de Woodward y Row
binson .

El tiempo quirdrgico vario de 2.40 hrs a 1.50 hrs co
rrespondiendo al tiempo mayor al primer paciente intervenidoy-
¥ ol tiempo guiriirgico menor al Gltimo intervenido. El sangra~
do durante el aoto quirdrgico £ué mfnimo, no siendo neocesario-
tranafundir sangre a ningin paciente.

Obtuvimos mejoria en la movilidad del hombro a la =
abduooién de 40° a 50°, correspondiendo la mencr gananoia en ~
grados al paciente gue requeria sclo eso, para completar su —
aroo de movimiento.

Todos desarrollaron cicatriz hipertréfica, no obetan
tey uno de ellos tenfa tendenoia a desarrollar esste tipo anor-
mal de oiloatrizacién, corroborado por la presancia de otras ol
catrioces previas, tambidn hiperiréSficas.

El aspecto estético, oiro de los puntos fundaments -~
lea de la oirugiaj mejoro notablemente posterior a la misma, -
quedando los pacientes y sus familiares muy satisfechos ocon los
resultados obtenidose.

v En ninguno de los pacientes se efectud resecoidn del
bordse superomedial; habiendo sido negesario quizd, en el Wlti-
mo de ellos, correspondiendo al que mantenfa la deformidad més
fija, notandone en el postoperatorio prominencia Ssea del bor-
de medial de la esoipuls.

Con los resultados obtenidom hacemos efectiva la hipd
teais sostenida . la téonica de Woodward y Robinson, para el -~
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tratamiento quirtrgico de la Deformidad de Sprangel, es un pre
cedimiento efeotivamente sencillo, seguro, oon resultados sa =~
tisfactorios y que en nuestros pacientes se snocontro libre de—
conplicaoiones.

] Hay que notar que es posible su ejocucidn 5y eeim i~ ..
indicada en pacientes por arriba de los 7 afios, hasta la puber
tads ya que obtuvimos muy buencs resultzdes en un pacieate de-
13 afios ocinco meses.

La reseccidn del borde superomedial, se hace nsoesa
ria en pacientes que presenten una deformidad practicamente =~
fija y oon digtoroidénde la poroién superomedial de la escfpula.



VI.- RESUMEN .

Se hace una revisién general de la deformidad de Spren
gel.

Se estudian 3 pacientes ocon dsta deformidad, ocalifi=-
oandola como grado III, con edades entre 8 y oatorce afios; a —
los ouales se efeotud descenso de la esodpula con Téonioca de —
Woocdward y Robinson.

En dos cascs sBe enoontrd hueso omovertebral, y todos
presentaron malformacionss congénitas asociadas. ‘

) Se desoribe 1a tfonica y resultados, haciendo un and
lisis de ellos) habiendose obtenido &stos muy satisfactorios —

estética y funcionalmente, no presentandose complicaciones.

Se sugiere el uso de 8sta téchioca en pacientes afeo—
tados oon edad hasta la pubertad.
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