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Resumen

La deformidad de Sprengel se caracteriza por la elevacién congénita de la escdpula. Es la
malformacién de la cintura escapular mds comun. Se produce por la interrupcién en el nor-
mal descenso de la escdpula durante el periodo embrionario, de tal manera que ésta perma-
nece en una posicion elevada con respecto al térax y al cuello.

Presentamos un caso clinico de un nifio de 4 meses de edad al que, en su revisién del
Programa de Salud Infantil, a la edad de 1 mes, se le detecta una deformidad de Sprengel en
el lado izquierdo y se le asocian otras malformaciones, como escoliosis congénita, alteracio-
nes vertebrales, tordcicas y renales.

Palabras clave: Malformacién escapular, Escoliosis.

Abstract

Sprengel’s deformity is characterized by congenital elevation of the scapula. It is the
most common congenital malformation of the shoulder girdle. Congenital elevation of the
scapula is caused by an interruption in the normal embryonic caudal migration of the scapu-
la, so that it rests in a high position in relation to the thorax and neck.

We report the case of 4 month infant, in whom Sprengel’s deformity in the left side was
detected in the 1 month well child review. It was associated with other malformations such
as congenital scoliosis, renal, thoracic and vertebral abnormalities.

Key words: Scapula abnormalities, Scoliosis.

Introduccion sia muscular. Es poco frecuente; aun asi,
La deformidad de Sprengel se carac-  es la malformacion de la cintura escapu-

teriza por la presencia de una elevacion  lar mas comun.

congénita de la escapula. Es una malfor- Se produce por una alteracién en el

macién compleja, que suele asociar dis-  normal descenso de la escapula, de tal

plasia de la escapula y atrofia o hipopla- ~ manera que ésta permanece en una po-
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sicion elevada con respecto al torax y al
cuello. Puede ser una patologia leve; lo-
gra incluso pasar desapercibida cuando
no hay afectacién estética ni funcional
del hombro. Puede presentar diferentes
niveles de gravedad segun se dafien es-
tas funciones o si se acompafa de otras
malformaciones.

Presentamos un caso clinico observa-
do en nuestra consulta y que esta sien-
do controlado en el hospital de referen-
cia.

Caso clinico

Acude a la revisién del Programa de
Salud Infantil un lactante de 1 mes de
vida. Antecedentes personales: en la
ecografia fetal del tercer trimestre pre-
sentaba dilatacion pielocalicial bilateral
(derecha: 4,5 mm,; izquierda: 4,1 mm).
El parto fue por cesarea en la semana
41+4 de gestacién por fallo de induc-
cién. Su Apgar fue de 5/9'y preciso rea-
nimacion tipo Ill; permanecié en transi-
cion menos de 24 horas. Antecedentes
familiares de interés: prima hermana
paterna con escoliosis congénita. Explo-
racion: Peso: 3,960 kg (percentil 25);
talla: 53 cm (percentil 50); y perimetro
cefélico: 37 cm (percentil 25). Se apre-
cian un buen estado general, craneo
con fontanela anterior de 1 x 1 cm, pla-
giocefalia leve, cuello corto con desvia-
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cion lateral de la cabeza al lado izquier-
do vy ligera limitacion de la movilidad,
asi como escoliosis congénita cervical.
Se observa una asimetria en la parte su-
perior del torax posterior, con elevacion
de la escapula izquierda: en la inspec-
cion se aprecia un hoyuelo cutdneo en
esa escapula, la cual presenta un tama-
fio inferior y parece mas horizontalizada
con respecto a la contralateral. El resto
de la exploracion fisica y neurolégica
fue normal.

Ante los hallazgos de escapula eleva-
da, escoliosis, torticolis y plagiocefalia se
decide su derivacion al servicio de trau-
matologia del hospital de referencia.
Debido a sus antecedentes de dilatacion
pielocalicial se solicita una ecografia ab-
dominorrenal de control.

En la revision del cuarto mes la asi-
metria escapular es mas manifiesta, se
observa una mayor discrepancia entre
el tamafio de ambas escapulas (la dere-
cha mide 7 cm, frente a los 4,5 cm de la
izquierda), y la altura del dangulo infe-
rior de ambas dista 2,5 cm. La movili-
dad del brazo est4 conservada, aunque
existe una limitacion de la abduccién
del hombro izquierdo (activa: 85°; pasi-
va: 115°). La plagiocefalia ahora es mo-
derada, por lo que se decide derivar al
servicio de neurocirugia para valorar
ortesis craneal.
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Figura 1. Radiografia anteroposterior de térax donde se aprecia la elevacién de la escdpula izquierda
junto con otras alteraciones esqueléticas (vertebrales y tordcicas).
1 1 1
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Con el fin de confirmar el diagnéstico
y descartar otras alteraciones asociadas
se le realizan las siguientes pruebas
complementarias:
Ecografia renal (mayo de 2009): se
aprecian una dilatacion pielocali-
cial bilateral de grado II/1V, pelvis
renal derecha de 9 mm e izquierda
de 1cm.

Ecografia de caderas (mayo de
2009) por sospecha de displasia de
caderas: sin hallazgos significati-
VOS.

Radiografia de columna completa
y escapula (mayo de 2009): se
observan alteraciones en la fusion
de los cuerpos vertebrales de la
columna dorsal alta y la cervical
baja. Primera costilla izquierda hi-
popldsica. Costillas 2. * a 5. * iz-
quierdas con disminucién del es-
pacio intercostal. Elevacion de
escapula izquierda (“escépula
alada").

Radiografia de columna lateral (ju-
nio de 2009): se objetivan altera-
ciones de segmentacion de los
cuerpos vertebrales de la columna
vertebral dorsal alta y cervical ba-
ja, asi como elevacion de la esca-
pula izquierda.

Ecocardiograma y electrocardio-
grama: normales.

634

Discusion

En 1863 Eulenberg describio el primer
caso de elevacién congénita de la escapu-
la, aunque seria Sprengel, en 1891, quien
daria nombre a esta deformidad tras la
descripcion de cuatro casos. Esta malfor-
macién se caracteriza por una escapula

alta con respecto al torax y el cuello. En el
25-30% de los casos puede hallarse el
hueso omovertebral?, que consiste en
una estructura congénita anémala, for-
mada por tejido fibroso, cartilago, hueso
o ambos, que conecta el dngulo superior
de la escapula con la columna vertebral.
Este hueso no se encuentra en nuestro
paciente, lo cual es beneficioso, puesto
que su presencia conlleva una mayor gra-
vedad del cuadro.

La prevalencia de esta patologia no es-
tad documentada, pero como pertenece
al conjunto de las denominadas enfer-
medades raras (declarada asi por el Mi-
nisterio de Sanidad), tiene que ser por
definicién menor de 1 caso por cada
2.000 personas. La proporcion hom-
bre:mujer es de 1:3'“. Se ve afectada con
mayor frecuencia la escapula izquierda,
como ocurre en nuestro caso’**.

La etiologia es desconocida. Se han
implicado factores genéticos. General-
mente es una patologia esporadica,
aunque se han descrito casos de heren-
cia autosomica dominante®. Dentro de
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la patogenia de la deformidad de Spren-
gel es importante conocer la embriolo-
gia del desarrollo de la escapula; ésta
tiene su origen en un apéndice cervical
que normalmente se diferencia a la altu-
ra de la 4.2-5.2-6.2 vértebra cervical, en
la quinta semana de gestacion. Esta es-
tructura normalmente desciende al to-
rax al final del tercer mes de vida intrau-
terina. Cualquier impedimento en su
descenso da lugar a una escapula hipo-
plasica y elevada®.

La deformidad de Sprengel puede cla-
sificarse clinicamente segln su gravedad
basandose en los grados de Cavendish':
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grado 1 (la deformidad es muy suave, los
hombros estan casi al mismo nivel y la
deformidad no se aprecia con la ropa);
grado 2 (la deformidad es leve, los hom-
bros se situan casi al mismo nivel, pero la
parte superomedial de la escapula eleva-
da se aprecia como un bulto); grado 3 (la
deformidad es moderada, es visible y el
hombro afecto se eleva 2-5 cm con res-
pecto al opuesto); grado 4 (la deformi-
dad es grave, la escapula estd muy alta,
con el &ngulo superomedial en el occipu-
cio, con pterygium colli'y brevicollis). El
caso que nos ocupa puede englobarse
dentro del grado 3 de Cavendish, ya que

Figura 2. Radiografia anteroposterior ampliada donde se visualiza la elevacion escapular izquierda.
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en la tltima exploracion realizada en julio
de 2009 presentaba una diferencia de al-
tura entre ambas escdpulas de 2,5 cm.
Son importantes la observacion y la eva-
luacion continuas de estos pacientes,
puesto que la apariencia estética suele
deteriorarse en periodos de crecimiento
rapido del cuello’, como sucede en los
primeros afios de vida.

Para el diagnéstico de la deformidad
de Sprengel, en un paciente con sospe-
cha de ella, los primeros estudios que
deben realizarse son una radiografia de
térax anteroposterior, que nos permite
valorar el desplazamiento de la escapu-
la y medirlo con el método de Leibovic’,
asi como una radiografia lateral, que
facilita la visualizacién de anomalias de
la columna vertebral que pueden aso-
ciarse y del hueso omovertebral si esta
presente. La realizacién de una tomo-
grafia computarizada se supedita a ob-
tener una mejor visualizacion de la ana-
tomia de la zona, con el fin de planificar
la intervencion quirtirgica o bien corro-
borar la existencia y la morfologia del
hueso omovertebral. Nuestro paciente
s6lo ha sido sometido a estudios radio-
graficos simples por el momento, por-
que la informacién que éstos han apor-
tado es suficiente para descartar
patologias de gravedad, asi como por
su corta edad.
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La deformidad de Sprengel, ademas
de presentar alteraciones en la posicién
de la escapula, y en muchos casos en la
conformacién de dicho hueso, puede
asociar trastornos en los musculos re-
gionales (trapecio, romboidal, elevador
de la escapula), que pueden manifestar-
se como ausencia del musculo, hipopla-
sia o fibrosis, lo que provoca limitacion
del movimiento de la articulacién del
hombro, trastornos en la parrilla costal
(ausencia o hipoplasia costal, costillas
fusionadas, asimetrias, costilla cervical),
trastornos en la columna vertebral y
médula espinal —escoliosis congénita (es
mas frecuente cervicotoracica o tordcica
superior), sindrome de Klippel-Feil, es-
pina bifida y diastematomielia-"*"; in-
cluso se ha encontrado asociacién con
paladar hendido®®. También se han des-
crito casos en los que se asociaban alte-
raciones en otros 6rganos, como a nivel
renal (dilatacién pielocalicial, agenesia
renal, rifién ectépico)*”? y cardiaco (si-
tus inversus, cardiopatia congénita)**.

Debido, pues, a la posibilidad de aso-
ciarse con patologias de gravedad, es
preciso, en todo paciente en el que se
diagnostique una deformidad de Spren-
gel, hacer un estudio con el fin de des-
cartar otras entidades que, a simple vis-
ta, no sean tan manifiestas como la
elevacion de la escapula. Los estudios
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mas prioritarios son los de columna ver-
tebral y térax, ya que son las localiza-
ciones mas frecuentemente alteradas
debido a su proximidad estructural.

En nuestro paciente, la exploracion fi-
sica y las pruebas realizadas han permi-
tido detectar las siguientes anomalias
asociadas: dilatacion pielocalicial bilate-
ral de grado II/1V, escoliosis cervical
congénita derecha, alteraciones en la
segmentacion de las vértebras cervica-
les bajas y dorsales altas, hipoplasia de
la 1.2 costilla izquierda, disminucién del
espacio intercostal de la 2.2-5.% costilla
izquierda y plagiocefalia moderada.

El tratamiento de la deformidad de
Sprengel se compone de dos partes: el
tratamiento médico que se basa en la te-
rapia fisica, en la que se usan los ejercicios
para mantener el rango de movilidad indi-
vidual y la fuerza de los mdsculos peries-
capulares y el tratamiento quirdrgico, in-
dicado a partir del grado 2 de Cavendish,
en pacientes con gran afectacion estética
y/o funcional. Se basa en la recolocacion
de la escapula y/o en la escisién de la par-
te superomedial de ella y del hueso omo-
vertebral si esta presente’™. La edad 6p-
tima para la intervencion es un tema
controvertido; sin embargo, la mayoria de
los autores recomienda que la cirugia se
lleve a cabo antes de los 8 afios con el fin
de obtener mejores resultados, ya que a
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esta edad la anatomia se halla suficiente-
mente desarrollada y posee un estado de
plasticidad biolégica que le permite aco-
modarse a los cambios inducidos por la
operacion®. Las técnicas mas utilizadas en
la correccién de la deformidad de Spren-
gel son la de Green modificada (1990)’, la
de Woodward (1961)° y la Mears
(2001)°. Aquellas técnicas que incluyen
reseccion de la parte superior de la esca-
pula obtienen mejores resultados’. Toda
cirugia tiene un riesgo. Dentro de las
complicaciones mas frecuentes se en-
cuentran la escapula alada, que puede ser
el resultado de la reinsercion incompleta
del musculo serrato anterior; la lesion del
plexo braquial, la més grave; y la forma-
cién de cicatrices queloides.

La trascendencia de este caso radica en
su baja frecuencia y en la necesidad de
detectarlo en edades tempranas, lo cual
suele estar favorecido por su gravedad o
por la presencia de trastornos asociados’.
Asimismo, es preciso resaltar la impor-
tancia de los controles de salud en el Pro-
grama de Salud Infantil en Atencién Pri-
maria, ya que en nuestro caso nos
permiti6 detectar la deformidad de ma-
nera precoz e iniciar la derivacion a servi-
cios especializados de forma temprana,
asegurando de esta manera un control y
un seguimiento adecuados a la patologia
del nifio.
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