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CASO CLIiNICO

Sindrome del desfiladero cervicotoracico unilateral en un caso
con costillas cervicales bilaterales, ¢ siempre produce
compresion?

Unilateral thoracic outlet syndrome in a case with bilateral cervical ribs, does it always

produce compression?
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Resumen

Antecedentes: La costilla cervical puede ser un raro hallazgo en sujetos asintométicos. Cuando produce compresion, afecta
variablemente a las estructuras vasculonerviosas del plexo braquial. El cuadro clinico es progresivo. Los estudios de imagen
indican el sitio de conflicto osteoneurovascular, y los electrofisioldgicos, el grado de afeccion neural. Caso clinico: Presenta-
mos un paciente con historia de 8 meses de paresia y disestesias derechas, con imagen de costillas cervicales bilaterales
con diferentes caracteristicas anatomicas. Con este caso se discute como una variante de la anatomia produce patologia y
cuando no esta relacionada a compresion.
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Abstract

Background: The cervical rib can be a rare finding in asymptomatic subjects. When it produces compression, it affects varia-
bly the vasculo-nervous structures of the brachial plexus; the clinical history is progressive. The imaging studies indicate the
site of osteo-neuro-vascular conflict and electrophysiological studies indicate the degree of neural involvement. Case report:
We present a patient with an eight-month history of paresis and right dysesthesias, with an image of bilateral cervical ribs with
different anatomical characteristics. This case discusses how a variant of the anatomy produces pathology and when it is not
related to compression.

Key words: Rib. Cervical. Brachial plexus. Compression.

dependiendo de las diferentes poblaciones, entre el
0.5% vy el 7%. EI 90% de los casos son asintomaticos.

La costilla cervical o costilla supernumeraria de Eve ~ -@ Prévalencia aumenta en sujetos con tumores de
(OMIM:117900) es una costilla accesoria que se arti- 1as crestas neurales y mesenquimales (23-33%), y se
cula con las apdfisis transversas de C5 o C6. Es una  asocia en un 30% de los pacientes con sindrome del
variable anatémica con una prevalencia diversa, opérculo cervicotoracico (SOCT)'2. Los sintomas y
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los signos son vasculonerviosos por compresion del
segmento supraclavicular del plexo braquial, con
afeccién sobre todo del tronco inferior; en otras oca-
siones menos frecuentes la compresion es infraclavi-
cular a los fasciculos posterior y medial del plexo
braquial. El lugar del conflicto neurovascular y éseo
(CONV) es el pasadizo donde el plexo cambia su
orientacion de horizontal a vertical®®. Su patogenia
tiene bases embrioldgicas y con fenotipos en pobla-
ciones con pleuroapdfisis vestigiales, «recuerdos evo-
lutivos»; en otros casos se ha relacionado con
mutaciones en los genes HOX y la desactivacion del
factor de diferenciacion del crecimiento 11 en la cuar-
ta semana de embriogénesis, resultando en una falla
en la diferenciacién de los esclerotomas, por lo que
se considera como una anomalia congénita®. Afecta
mayoritariamente a mujeres (2:1). La sintomatologia
mas comun es la cervicobracalgia, acompafada de
parestesias y disminucion de la fuerza de los muscu-
los de la region tenar, y compromiso de los territorios
de los nervios ulnar y mediano. La evolucion clinica
es lenta. Al ser una patologia dsea, el diagndstico se
fundamenta en la reconstruccion tomogréfica, los es-
tudios electrofisiologicos y las neurografias por reso-
nancia, para constatar el grado de afeccion del plexo
braquial y su potencial de recuperacion®s. Las carac-
teristicas, las asociaciones y las condiciones para que
una variable de la normalidad produzca enfermedad
se discuten a continuacion, en el contexto de un pa-
ciente con costillas cervicales bilaterales en el que
Unicamente existe patologia unilateral.

Caso clinico

Vardn de 27 afos que acude a la consulta del Hos-
pital José Carrasco Arteaga por un cuadro de 8 me-
ses de evolucion de sensacidon de parestesias y
disestesia (HP:0003401, HP:0012534) en los derma-
tomas C7 y C8 del lado derecho. Presenta prominen-
tes pliegues tenares y palmares proximales («mano
simiana», HP: 0000954), disminucion de la fuerza en
el grupo de los musculos lumbricales (HP: 0002460)
y en la flexion de los dedos, signo de Fromet positivo,
prueba de provocacién de Roos positivo con caida
del miembro superior derecho, y prueba de Adson y
Wright positiva con disminucién del pulso radial dere-
cho. El estudio de electroconduccion reveld una dis-
minucion del reclutamiento de las fibras: primer
inter6seo dorsal derecho, extensor del indice dere-
cho, normalidad de los grupos proximales del miem-
bro superior y de los flexores y extensores comunes

de los dedos, y hallazgos de afeccion del tronco in-
ferior del plexo braquial derecho; el lado izquierdo no
muestra sintomas ni signos en la exploracion fisica,
y la electroconduccion indicd normalidad. La imagen
demostro costillas cervicales: derecha con el extremo
distal libre e izquierda con su extremo distal articulado
en la cara posterior del tubérculo del musculo esca-
leno anterior de la primera costilla. En el estudio vas-
cular se observo una disminucion del calibre de la
vena axilar derecha en el lugar del CONV (Fig. 1).

Se realiz6 la intervencion quirlrgica de exéresis de
costilla cervical con abordaje supraclavicular. La cos-
tilla cervical derecha estaba articulada a la apdfisis
transversa C6, con el borde libre estrechando el opér-
culo cervicotoracico, y el tronco nervioso inferior del
plexo braquial derecho estaba comprimido y deforma-
do. Se realizaron neurdlisis y adeherencidlisis del lu-
gar del conflicto con transposicion, liberacion del
segmento comprimido y fresado del borde superior de
la primera costilla (Fig. 2).

A los 3 meses el paciente tuvo mejoria sintomatica
y con rehabilitacion fisica mejord la fuerza de apre-
hensién palmar; sin embargo, persistié con valores de
reclutamiento bajos en los grupos musculares dista-
les, sin sintomatologia ni alteracion en la electrocon-
duccién en el lado izquierdo.

Discusion

La segunda forma mas frecuente de costilla cervical
es la bilateral. La costilla cervical unilateral derecha
es la més presente. De acuerdo con el tamafo y el
desarrollo, una costilla cervical puede ser: I) completa
con su borde distal articulado; 1) incompleta con su
extremo distal libre; Ill) incompleta con banda fibrosa
que la une al térax; y IV) como banda désea corta que
se puede confundir con una apofisomegalia transver-
sa3”. Las caracteristicas anatdmicas que pueden au-
mentar la posibilidad de compresion neurovascular
aun no estan completamente esclarecidas, pero el
borde libre verdadero que en el movimiento oblitera
las estructuras del opérculo es una teoria fuertemente
sustentada. Cuando en la imagen se distingue el bor-
de libre y el paciente esta asintomatico, seguramente
la posibilidad mas explicable es que se trate de una
articulacion fibrosa en el extremo libre que estabilice
la costilla accesoria, ya que este tejido fibroso no se
distingue en las imagenes de reconstruccion 6sea®.
La sintomatologia mas habitual y més consultada por
el paciente es el SOCT neural; sin embargo; es una
condicion sine qua non que las estructuras vasculares
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Figura 1. Caracteristicas de las costillas cervicales. A: imagen de reconstruccion tomogréfica tridimensional 6sea y angiotomografia venosa
derecha. Comparacion de los opérculos tordcicos (lineas punteadas rojas), el derecho dividido en dos y el izquierdo sin division, y costillas
accesorias (flechas). B: costillas accesorias (flechas); entre las tomografias, foto del desfiladero El Pailén del Diablo, en Bafos, Tungurahua,
Ecuador, que ejemplifica la anatomia cervicotoracica. C: plexo braquial derecho (lineas amarillas), tronco inferior del plexo braquial derecho
(lineas punteadas amarillas), musculos escaleno anterior y posterior (lineas punteadas rojas), vena axilar (linea azul), conflicto osteoneurovas-
cular derecho (asterisco rojo), opérculo cervicotoracico izquierdo libre (asterisco purpura) y borde distal izquierdo articulado a la primera costilla

(asterisco cardenillo).

estén comprometidas®. Un aspecto importante en el
diagndstico de exclusion es la presencia de signos de
claudicacion vascular, o las llamadas pruebas de pro-
vocacion, que tienen mayor sensibilidad (pruebas de
Adson, Falconner y Weddel, y Wright) y lo diferencian
de otras plexopatias®: En el caso que presentamos,
el paciente consult6é por un cuadro de cervicobracal-
gia derecha con evidencia de neuropatia del tronco
inferior del plexo braquial, y la imagen demostré en
el lado derecho la costilla accesoria con borde libre,

lugar del CONV (tipo Il), mientras que en el lado iz-
quierdo, sin sintomatologia, la costilla accesoria es de
tipo I. La exploracién fisica demostrd con las pruebas
de provocacién compromiso vascular, por lo que es
un dato importante de SOCT arterial y neural.

La evolucion natural es lenta y se requiere un estrés
repetido para presentar sintomatologia. Por ser una
patologia congénita, el tiempo de diagndstico es tar-
dio. Es mas frecuente en los adultos de mediana
edad, lo que demuestra el fendmeno de estrés
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BABORDAJES VIAS DESCOMPRESION MANIOBRAS AUXILIARES.

Convencionales: * Convencional. Unica: * Adeherenciolisis.

* Supraclavicular. * Microscopica. * Costilla accesoria. * Neurolisis tronco inferior

* Transaxilar. * Videotoracoscopia. * Primera costilla. del plexo braquial.

* Infraclavicular. * Escaleno anterior. * Transposicion del tronco

« Transtoracico. Combinadas: inferior y de las estructuras

* Subescapular posterior. * Costilla accesoria + apofisis vasculares.

Combinados: transversa vertebral. * Drilling/ fresado del borde

* Supraclaviculary * Costilla accesoria + apdfisis superior de la primera
transaxilar. transversa vertebral + costilla.

* Supraclavicular e
infraclavicular.

primera costilla.

Costilla accesoria + primera
costilla.

Costilla accesoria + primera
costilla + escaleno anterior.
Costilla accesoria +
escaleno anterior.

Primera costilla + escaleno
anterior.

Reconstruccion vascular via
endovascular.
Bypass vascular.

CUANDO PRODUCE COMPRESION CUANDO NO PRODUCE COMPRESION.

* Borde libre distal libre (Tipo ll y IV).

* Costilla accesoria angulada.

* Costilla accesoria mayor 3 centimetros

* Compartimento opérculo toracico dividido en dos espacios
por la costilla accesoria.

Borde libre distal articulado con la primera costilla (Tipo | y

m).
Costilla accesoria sin angulacion.

Costilla accesoria menor de 3 centimetros.
Compartimento opérculo toracico sin division.
Evidencia de otros factores antropométricos que

disminuyen el opérculo toracico.

Evidencia de malformacionesy variabilidades de los
musculos escalenos, del plexo braquial y la caja toracica.
Evidencia de masas u otras ocupaciones del compartimento
cervico-tordcico (intraoperculares, ejemplo: tumor de
Pancoast, extraoperculares, ejemplo: tumores de mama).

TRATAMIENTO

Abordajes convencionales + descompresion unica con/sin
maniobras auxiliares a la descompresion,

Observacion, tratamiento conservador (analgesia +

fisioterapia).

Exéresis de masas y otras ocupaciones +abordajes combinados
+ descompresion combinada+ maniobras auxiliares a la

descompresion.

Figura 2. Espécimen de costilla accesoria derecha y tablas que resumen las consideraciones en cirugia de compresion cervicotordcica por
costilla accesoria. A: espécimen del extremo distal de la costilla accesoria, que fue resecada en dos partes, y su ubicacion en la tomografia en
reconstruccion dsea tridimensional. B: variantes y opciones de cirugia para costilla accesoria. C: resumen y comparacion de los escenarios y
los tratamientos segun si la costilla accesoria produce compresion o no.
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prolongado para reducir y atrapar el compartimento
cervicotoracico?®. El dafio nervioso muchas veces es
tipo neuropraxia. Tras el tratamiento tiene buen pro-
nostico, pero la presencia de atrofia de musculos
distales es un signo de recuperacion mas lenta o in-
cluso incompleta’. Los estudios electrofisioldgicos,
como la velocidad de conduccién, pueden ser una
herramienta diagndstica; existen criterios quirdrgicos
con evidencia de valores menores de 60 m/s°. La
electromiografia sirve para descartar otras causas y
puede predecir la posibilidad de recuperacién, sobre
todo la latencia de la onda f. En cuanto a la imagen,
la neurografia por resonancia magnética del plexo
braquial puede mostrar amputacién de la fibras. que
corresponderia a un compromiso avanzado®. En
nuestro caso hubo signos de atrofia distal, no se evi-
denci6 deformidad como mano en garra o de predi-
cador, y los hallazgos intraoperatorios no mostraron
cambios permanentes del plexo. A los 3 meses el
paciente tuvo mejoria clinica, aunque los estudios
electrofisiolégicos aun estaban afectados, lo que de-
muestra que un uso temprano posquirdrgico no es un
buen predictor de evolucién ni de prondstico.

Los estadios avanzados de compresién afectan al
componente vascular. Las afecciones tardias, como
pseudoaneurismas y trombosis, pueden observarse
en estudios vasculares como la angiografia y la an-
giotomografia, e incluso en la ecografia endovascular
para deteccion de estenosis®®. Estas son condicio-
nes que ensombrecen el prondstico y la recuperacion.
En nuestro caso hubo concurrencia de claudicacion
nerviosa y vascular; en el intraoperatorio se encon-
traron las estructuras indemnes.

Las caracteristicas anatdmicas de vulnerabilidad
para el CONV independientes de la presencia de cos-
tilla cervical mencionadas por la literatura son el tronco
superior del plexo braquial en posicién anterior al mus-
culo escaleno anterior, el tronco superior o inferior que
atraviese los vientres musculares del escaleno anterior
y medio, el musculo escaleno minimo y accesorio que
comprime los troncos y cordones del plexo, bandas de
tejido ligamentoso o fibrofascial desde la parte poste-
rior de la primera costilla hasta las inserciones en el
torax, tronco inferior y nervio frénico accesorio que
pasa por delante de la vena subclavia antes de girar
hacia el pecho, y clavicula bifida; todas ellas son difi-
ciles de distinguir en los estudios de imagen'’, pueden
estar coexistiendo con la costilla cervical y se demues-
tran intraoperatoriamente. En cuanto la asociacion en-
tre ellas, no esta descrita, ni son consistentemente
causas de la compresién; por lo tanto, la

adeherencidlisis y la transposicion de estructuras son
maniobras que deben acompanar a los procedimientos
de exéresis de costillas accesorias, las mismas que
fueron practicadas en nuestro caso.

Otros estudios de la anatomia y la conformacion de
la caja toracica también pueden aumentar la posibili-
dad de compresion independientemente de la presen-
cia de una costilla accesoria: espacio costoclavicular
estrecho en elevacion del miembro superior, escolio-
sis cervicodorsal, gran grosor del musculo subclavio
y disminucion de la distancia entre el borde del mus-
culo pectoral menor y el revestimiento posterior axilar,
e hipertrofia mamaria. Se han evidenciado diferencias
estadisticamente significativas de estas variables en
sujetos sintomaticos frente a sujetos asintomaticos,
pero los estudios tienen limitaciones en describir las
posiciones y las maniobras usadas para estandarizar
la medicién®'"'; son asociaciones antropométricas que
deben ser valoradas en planificacion quirdrgica y que
pueden ser parte del éxito posquirdrgico. En nuestro
paciente no se constataron alteraciones antropomé-
tricas visibles.

Otros articulos citan el estrés psicosocial y los sin-
dromes miofasciales en pacientes con diagndstico de
SOCT y sintomatologia persistente posterior a la exé-
resis de la costilla accesoria. En cuanto al dolor,
al ser de tipo neuropatico, la evolucion mayor de
12 meses de dolor prequirdrgico es suficiente para
producir fendmenos de centralizacion, influyendo en
que el paciente mantenga un dolor crénico posopera-
torio?8"". Nuestro paciente acudié con dolor, pero no
fue el motivo de consulta, pues tuvieron mayor rele-
vancia los sintomas motores, y no evolucioné con
dolor neuropatico crénico.

Las variaciones del plexo braquial son excepciona-
les y no esta reportada su relacién con SOCT y cos-
tilla cervical. Los plexos braquiales tipos posfijados
(con raices desde C5/C6 a T2) y con comunicacion
T2 son los més inferiores y mas inclinados, y por ende
con mayor posibilidad de obturarse por una costilla
cervical. En nuestro caso no se hall6 variabilidad en
la situacién del plexo braquial'.

La costilla cervical tiene naturaleza congénita. Su
demostracion en los varones es en la edad adulta tem-
prana, relacionada con la edad de maxima actividad
laboral (militares, trabajos con carga de peso, trabajo
de oficina) y fisica (movimientos repetitivos y deportes
como natacion, basquet, voley y tenis). También se
observa en mujeres de mediana edad con afecciones
y pérdida de masa muscular®. El caso que presenta-
mos obedece al primer pico de edad en hombres.
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EI SOCT vy la costilla cervical con caracteristicas de
compresién tienen como tratamiento principal la des-
compresidn quirdrgica. Este objetivo se puede lograr
con el retiro de la primera costilla, el musculo esca-
leno anterior, la costilla accesoria o una combinacion
de ellas; la reseccion de las dos primeras y sus com-
binaciones aumentan el tiempo operatorio, el riesgo
anestésico, los dias de hospitalizacién y el tiempo de
recuperacion, sin que haya diferencia en cuanto a
mejores resultados funcionales frente a la reseccion
Unica de la costilla cervical accesoria con apofisis
transversa vertebral distal. Esta ultima se ha asociado
a mejoria posquirdrgica de la funcionalidad en las
pruebas de Roos y de estrés por elevacién del brazo,
y a seguridad en cuanto a complicaciones. Los abor-
dajes mencionados en la literatura son el supraclavi-
cular, que ofrece visualizaciéon y control del plexo
braquial y de la arteria subclavia; el transaxilar, que
permite la reseccion de la primera costilla y la visua-
lizacion de la arteria axilar; y menos usados, el subes-
capular posterior, el transtoracica y los combinados
(supraclavicular con transaxilar y supraclavicular con
infraclavicular, para casos de recidivas, costillas cer-
vicales grandes y asociaciones a aneurismas)'. La
via puede ser convencional microquirtrgica y en cen-
tros de experiencia por videotoracoscopia, que trae
mayor dificultad en la luxacion de la primera costilla,
sobre todo en pacientes con gran musculatura®.
Como mencionamos, segun los hallazgos intraopera-
torios se pueden observar distintas patologias que
son concurrentes a la presencia de la primera costilla,
y por ello se mencionan procedimientos auxiliares
como adherencidlisis y neurdlisis del plexo braquial,
que son usados en presencia de bandas fibromuscu-
lares y ligamentarias anexas en casos de recidivas.
En caso de tronco inferior deformado y desplazado,
son necesarias la liberacion y la transposicion neural.
Ademas, se mencionan el fresado y la exéresis par-
cial de la primera costilla’®. Finalmente, el compro-
miso vascular exige complemento de manejos tales
como el endovascular y bypass vasculares para la
resolucién de pseudoaneurismas y trombosis®'8,

En nuestro caso utilizamos el abordaje supraclavi-
cular y realizamos la exéresis de la costilla cervical
en dos partes; la ultima incluy6 la cabeza y parte de
la apdfisis transversa vertebral. Visualizamos las es-
tructuras del plexo braquial indemnes, pero deforma-
das, por lo que procedimos a realizar adherenciolisis,
liberacién, neurdlisis y transposiciéon del tronco infe-
rior para aumentar la posibilidad de éxito posoperato-
rio y evitar las recidivas.

Conclusiones

La costilla cervical es una variable de la normalidad
que debe reunir condiciones anatémicas y asociacio-
nes para producir enfermedad. Los escenarios posi-
bles son: sujetos asintomaticos que se someten a
examenes de imagen con evidencia de esta variabili-
dad, otros que tengan plexopatia y el origen de esta
sea la compresion directa por una costilla cervical, y
por ultimo individuos con plexopatia y costilla cervical
con otros factores que estrechen el opérculo cervico-
torécico e indirectamente produzcan compresion con
la costilla accesoria. Es necesaria la individualizacion
de los casos para tomar la decision de una interven-
cién quirdrgica adecuada. Ademas, los hallazgos in-
traoperatorios determinan las decisiones que
garanticen el éxito posoperatorio. En la actualidad, el
manejo de esta patologia no tiene un unico objetivo
de descompresion, sino también de prevenir la reci-
diva y tratar los factores asociados. En este paciente,
la sintomatologia fue producida por la costilla cervical
derecha con caracteristicas de compresion, mientras
que en el lado izquierdo la costilla cervical no tiene
caracteristicas de producir patologia. Es un caso que
ilustra la coexistencia de una condicién que puede
tener dualidad en ser una variante anatémica de la
normalidad y a la vez una patologia que requiere tra-
tamiento de descompresion y maniobras que garan-
ticen el éxito posquirurgico.
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