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Este trabalho ndo se encontra escrito nos termos do novo acordo ortogréafico.
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RESUMO

A articulagdo escapulo-toracica tem um papel fundamental na funcdo da articulagéo do
ombro e qualquer processo que a afecte pode condicionar uma limitacdo, parcial ou
total, dos movimentos do membro superior. Apesar dos distarbios da articulacéo
escapulo-toracica serem raros, é importante ndo subestimar os sinais e sintomas
apresentados em certas condicdes clinicas, de modo a ndo conduzir a uma avaliacéo e

diagnostico incompletos.

A Doenca de Sprengel é uma entidade clinica rara, no entanto, é a malformagéo
congénita mais comum do ombro, resultando da interrupcdo anormal da migracdo
caudal da omoplata durante o periodo embrionario. A sua incidéncia e etiologia ainda
ndo sdo conhecidas, contudo, pensa-se existir uma provavel origem vascular, tendo sido
descritos alguns casos familiares, o que sugere uma possivel predisposicdo genética
desta patologia. E unilateral em cerca de 90% dos casos e mais frequente no sexo
masculino.

Caracteriza-se pelo posicionamento anormal e displasia da omoplata, com hipoplasia ou
atrofia muscular associada, originando problemas estéticos e limitacdo funcional do
ombro e da coluna cervical. Quando bilateral, a condi¢éo clinica é funcionalmente mais
incapacitante embora mais aceitavel esteticamente.

Pode manifestar-se como um defeito Unico ou correlacionada com certas condi¢Ges
clinicas, como é o caso de malformacdo omovertebral em cerca de 25-50% dos casos e a
Sindrome de Klippel-Feil em cerca de 16-27% dos casos.

E, normalmente, diagnosticada na primeira infancia, devido as suas caracteristicas
clinicas, confirmada com o auxilio de diversos métodos de imagem.

O tratamento desta condigdo é geralmente cirdrgico, no entanto, sendo esta uma

patologia rara, ¢ dificil estabelecer um consenso acerca do tratamento mais adequado.

O presente Case Report descreve um caso de Doenca de Sprengel bilateral, em
associacdo com duas malformagdes 6sseas omovertebrais e com Sindrome de Klippel-
Feil, ilustrativo da complexidade diagnostica e da variabilidade das manifestacdes e

condigdes clinicas existentes.
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PALAVRAS-CHAVE

Articulagdo escapulo-toracica; Sindrome de Escépula Crepitante; Doenca de Sprengel;

Sindrome de Klippel-Feil.
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ABSTRACT

The scapulothoracic joint plays a key role in the function of the shoulder joint and any
process that affects this joint can condition a partial or total limitation of the movements
of the upper limb. Although disorders of the scapulothoracic joint are uncommon, it is
important not to underestimate the signs and symptoms presented under certain clinical

conditions, so as not to result in incomplete evaluation and diagnosis.

Sprengel’s deformity is a rare clinical entity, however, it is the most common congenital
malformation of the shoulder, resulting from the abnormal interruption of the caudal
migration of the scapula during the embryonic period. Its incidence and etiology are not
yet known, however, it is believed that there is a probable vascular origin, and some
familial cases have been described, which suggests a possible genetic predisposition of
this pathology. It is unilateral in about 90% of cases and more frequent in males.

It is characterized by abnormal positioning and dysplasia of the scapula, with
hypoplasia or muscular atrophy, causing aesthetic problems and functional limitation of
the shoulder and the cervical spine. When bilateral, the clinical condition is functionally
more disabling although more aesthetically acceptable.

It manifests as both a single defect and in relation to certain clinical conditions, being
associated with an omovertebral fusion in about 25-50% of cases and Klippel-Feil
Syndrome in about 16-27% of the cases.

It is usually diagnosed in early childhood, due to its clinical characteristics, confirmed
with the aid of several imaging methods.

The management of this condition is usually surgical, however, since this is a rare

condition, it is difficult to establish a consensus about the most appropriate treatment.

The present Case Report describes a case of bilateral Sprengel’s deformity, in
association with two omovertebral bone connections and with Klippel-Feil Syndrome,
illustrative of the diagnostic complexity and variability of clinical manifestations and

clinical conditions.
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INTRODUCAO

Patologia da Articulacdo Escapulo-toracica

A articulacdo escapulo-toracica ndo é uma verdadeira articulacdo: € uma articulacao
funcional formada pela superficie convexa da caixa toracica posterior e pela superficie
concava da face anterior da omoplata. Permite um mecanismo de deslizamento formado
pelo musculo subescapular e pelo musculo grande dentado, que auxiliam na
estabilizacdo desta articulacdo, juntamente com os restantes masculos da cintura
escapular.

A articulagdo escapulo-toracica tem um papel fundamental na funcdo da articulacdo do
ombro, permitindo uma maior amplitude de movimentos, sendo este papel muitas vezes
subestimado em muitas condicBes clinicas, podendo condicionar uma avaliacdo e

diagnéstico incompletos.

Os disturbios da articulacdo escapulo-toracica sdo raros, no entanto, os principais
disturbios incluem o Sindrome da Escépula Crepitante (“snapping scapula syndrome”),
a Escadpula Alada, a Dissociacdo escapulo-toracica e a Distrofia Muscular fascio-
escapulo-umeral.

Qualquer processo que afecte a articulacdo escapulo-toracica pode afectar toda a funcéo
da articulacdo do ombro e, como consequéncia, pode surgir dor ao nivel da regido
posterior do ombro, dor ao nivel da regido peri-escapular e/ou processos inflamatdrios

associados, >3 4567

O Sindrome da Escapula Crepitante é um sindrome raro. Consiste essencialmente na
crepitacdo audivel e/ou palpavel da escapula com os movimentos no plano escapulo-
toracico, estando esta crepitacdo frequentemente associada a omalgia ou cervico-
dorsalgia, principal razéo pela qual os doentes procuram apoio médico. Esta sindrome
pode ter varias causas, tendo como substrato anatomico as varias estruturas envolvidas
no movimento escapulo-toracico, como estruturas 0Osseas, musculares ou bolsas
sinoviais. As anormalidades estruturais que podem levar a este defeito incluem a
escoliose, a cifose toracica ou proeminéncias 0sseas. Dentro das outras alteracfes dsseas

relacionadas encontra-se a deformidade de Sprengel. [©
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Doenca de Sprengel

A Doenca de Sprengel é uma malformacdo congeénita rara, no entanto, € a anomalia
congénita mais comum do ombro. Resulta da interrupcdo anormal da migracdo caudal

da omoplata durante o periodo embrionario, sendo a sua etiologia ainda desconhecida.
[9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17]

Foi descrita pela primeira vez em 1863 por Eulenberg, contudo, apenas em 1891
Sprengel reportou 4 observagdes, sendo Kolliker a denominar esta entidade clinica,
creditando Sprengel pelo seu achado. M- 1214161

A sua incidéncia ndo é conhecida ** e a doenca é, normalmente, unilateral (em 90%
dos casos), mais frequente no sexo masculino do que no feminino (racio 3:1), com a

predominancia de lado, esquerdo ou direito, dependente da referéncia. 1 26171

E caracterizada pelo posicionamento anormal e displasia da omoplata, com hipoplasia
ou atrofia muscular, causando problemas estéticos e limitacdo dos movimentos do
ombro e da coluna cervical. ® ™ 2 ¥ Quando bilateral, a condicdo clinica é
funcionalmente mais incapacitante embora mais aceitavel esteticamente pela sua
simetria. (%!

Nesta patologia, a omoplata encontra-se numa posi¢do proximal/cranial ao que seria
esperado numa situacdo de normal desenvolvimento; aparenta ser mais pequena e mais
larga do que alta, com o bordo interno convexo e o bordo externo concavo. ™2

Quando unilateral, a omoplata contralateral encontra-se na sua posicdo normal mas, por
vezes, apresenta-se ligeiramente dismoérfica. ¢!

Tipicamente, a abducdo do ombro é afectada, principalmente devido a falta de
movimento da articulacdo escapulo-toracica e devido ao angulo inferior da omoplata se
encontrar internamente rodado, levando a uma glendide situada inferiormente. O
movimento de abdugdo do ombro normalmente esta limitado a menos de 90°, afectando

muitas actividades do dia-a-dia e causando um certo grau de dependéncia. **!

Normalmente, a omoplata forma-se durante a 5% semana de vida intra-uterina sob forma

de uma massa mesenquimatosa ao nivel das 42 e 52 vértebras cervicais. A partir da 62
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semana e até a 122 semana, esta migra de forma caudal para alcancar a sua posicao
fisiologica definitiva, em que o &ngulo inferior da omoplata se encontra situado entre a
62 e a 82 vertebras dorsais. Durante esta migracdo caudal, a morfologia da omoplata vai-
se alterando de modo a adaptar-se a funcdo de preensdo do membro superior. A partir
das 12 semanas de vida intra-uterina, a morfologia da omoplata é semelhante a da
omoplata adulta, mais alta que larga.

A Doenca de Sprengel resulta da interrupcdo desta migracdo, provavelmente entre a 9% e
a 122 semanas de gestacdo, levando as alteracdes anteriormente descritas.

Apesar da causa desta condigdo permanecer desconhecida, tem possivelmente uma
origem vascular. Foram ainda descritos alguns casos familiares o que sugere a possivel

transmissdo genética desta doenca. 1% 12 1%:16:17]

Este trabalho relata um caso de Doenca de Sprengel, o qual visa ilustrar a complexidade
diagndstica e terapéutica desta patologia. Com base no caso clinico faz-se uma breve
revisao teodrica acerca do tema, salientando a variabilidade de condicBes clinicas

associadas, bem como os métodos diagnosticos e abordagem terapéutica disponiveis.

Pégina 11 de 28



CAso CLINICO

NLM, doente do género feminino, com 17 anos de idade, raga negra, sem antecedentes

pessoais ou familiares relevantes conhecidos.

Em Junho de 2015 (26/06/2015), recorre ao Servi¢o de Urgéncia do Hospital de Santa
Maria (HSM) pela seguinte sintomatologia: massa de consisténcia dura no terco
superior da omoplata esquerda ou das partes moles junto da omoplata, com alguma
limitacdo dos movimentos do ombro esquerdo, embora sem dor, com aumento
progressivo do tamanho da massa. Apresentava deformidade grosseira do angulo
supero-interno da omoplata esquerda desde infancia. Ao exame objectivo apresentava
limitacdo da mobilidade activa do ombro: flexdo anterior 150°, abducdo 150° e rotacédo
externa 80°. Forca mantida e simétrica, indolor a mobilizacdo passiva ou activa dos

membros superiores.

Face ao quadro clinico (anamnese e exame objectivo) foi realizada uma TC do ombro
esquerdo (10 de Julho de 2015):

“Aspectos sugestivos de elevacdo do bordo supero-interno da omoplata esquerda
traduzindo provavel deformidade de Sprengel, a integrar com exame objectivo, com
auséncia de fusdo do arco posterior de C6 continuando-se posteriormente por 0SSO
omovertebral que esboca neoarticulacdo/cartilaginea/fibrética com o respectivo bordo
interno da omoplata esquerda. Coexiste barra/osso omovertebral na mesma localizacao,
mas a direita, embora de menor expressao.

Ainda sugestao de sindrome de Klippel-Feil de D2 a D4.” (Figuras 1 a 4).

Posteriormente foi pedida uma TC cervico-dorsal com reconstrucdo tridimensional, para
esclarecimento e confirmacdo diagndstica, com posterior seguimento em consulta de

Ortopedia.
A TC cervico-dorsal (14 de Dezembro de 2015) confirmou a existéncia de um 0sso

omovertebral bilateralmente, mais evidente a esquerda, o qual condiciona uma maior

limitacdo de movimentos, e Sindrome de Klippel-Feil de D2 a D4:
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“Defeito de fuséo do arco posterior de C6 com osso omovertebral bilateralmente, mais
expressivo a esquerda, onde forma neoarticulagdo com a omoplata.

O canal vertebral cervico-dorsal tem dimensdes constitucionais dentro da normalidade.
Sem desvios espondilolistésicos.

Sinais de Klippel-Feil de D2 a D4 com fusdo somética dos macicos articulares e dos
arcos posteriores. Atitude escoliotica dorsal de convexidade direita.” (Figuras 5 a 10).

A doente realizou uma angioTC da regido escapulo-dorsal bilateral por presenca de
ossificagdo espino-escapular bilateral (7 de Novembro de 2016) a qual excluiu a
presencga de malformacdes vasculares. (Figuras 11 a 13).

Apdbs pesquisa e estudo imagiolégico com confirmacdo do diagndstico, a doente foi

proposta para cirurgia para remocao das barras 6sseas.

A 23 de Fevereiro de 2017, foi realizada a osteotomia dos 0ssos omovertebrais
bilateralmente, tendo a cirurgia decorrido sem intercorréncias.

Dez dias ap6s a operacgdo, a doente apresentava uma boa evolucdo clinica, manteve-se
globalmente estavel ao longo do internamento, sem intercorréncias relevantes, com a
cicatriz cirdrgica apresentando uma boa evolucéo, retirados os agrafos e doente iniciou

seguimento em Medicina Fisica e de Reabilitacdo (MFR) e auto-mobilizacao.

No pos-alta, a doente faltou as consultas de seguimento marcadas, sem conhecimento da

evolucdo clinica pos-operatoria.
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DiscussAo E CONCLUSAO

A Doenca de Sprengel, apesar de rara, € a malformagdo congénita mais comum do
ombro, sendo a sua incidéncia e etiologia ainda desconhecidas. E unilateral em cerca de
90% dos casos e mais frequente no sexo masculino do que no feminino.

Resulta da interrupgdo da migracdo caudal da omoplata durante o desenvolvimento
embrionario, sendo caracterizada pelo posicionamento anormal e displasia da omoplata,
com hipoplasia ou atrofia muscular, originando problemas estéticos e limitagdo dos
movimentos do ombro e da coluna cervical, afectando, tipicamente, 0 movimento de
abducdo do ombro. Quando bilateral, a condicdo clinica é funcionalmente mais

incapacitante embora mais aceitavel esteticamente.

A deformidade de Sprengel manifesta-se tanto como um defeito Unico como em relagédo
com uma variedade de condices, sendo as mais frequentes o Sindrome de Klippel-Feil
- uma anomalia congénita caracterizada pela fusdo anormal de duas ou mais vértebras
[13.18] _ diagnosticado em cerca de 16 a 27% dos pacientes com Doenca de Sprengel ]
escoliose e anomalias das costelas, [* 1011 13.15.17]

Estas malformacBes vertebrais associadas sdo explicadas pela origem embrionéaria
comum da omoplata e da coluna cervical, ambas derivadas de tecido mesenquimatoso —
a mesoderme para-axial. ¢!

Contudo, a associagdo mais comum é com o0 0sso omovertebral, o qual se pode
desenvolver do arco posterior da vértebra, da omoplata ou ser uma ossificacdo
adquirida. Normalmente encontra-se entre a apofise espinhosa, arcos posteriores ou
apofises transversas da Ultima vértebra cervical/coluna cervical baixa e o angulo stpero-
interno da omoplata e pode ser a principal causa da restricdo de movimentos do ombro
nos doentes com deformidade de Sprengel.

De facto, em 25-50% dos casos existe uma conexdo omovertebral, ou seja, uma
estrutura de natureza 0ssea, fibrosa ou cartilaginea (ou uma combinacéo dessas), entre a
omoplata e a coluna cervical. ™ * ¥ Esta conexdo é normalmente unilateral, sempre
associada a uma omoplata rigida e numa posicdo elevada, tendo um papel essencial na
determinacéo da forma e da posicdo anormal do 0sso. Os musculos espino-escapulares

podem apresentar-se fibroticos e contraidos, sendo o trapézio o musculo mais afectado.
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Para além destas, existem ainda casos associados ao Sindrome de Poland - caracterizado
pela aplasia/hipoplasia do musculo grande peitoral e anormalidades da méo
(nomeadamente sindactilia) - e ao Sindrome de Gorlin-Goltz - sindrome do nevo
basocelular, uma rara patologia multissistémica, hereditaria, que se caracteriza por uma

predisposicéo a neoplasias e a outras anomalias do desenvolvimento. !

Diagnostico

A Doenca de Sprengel é, normalmente, diagnosticada na primeira infancia, devido a
uma assimetria escapular, a uma tumefac¢do posterior do tdrax, correspondente a
projeccdo do angulo inferior da omoplata e/ou limitagdo da abducéo activa do ombro.
[11, 15, 16]

Com a radiografia convencional do térax (antero-posterior), incluindo os dois ombros,
pode-se confirmar o diagnostico e objectivar 0 0sso omovertebral, caso este se encontre
presente, no entanto, por vezes, pode ser dificil de interpretar por sobreposi¢do 6ssea.
[11, 15, 16]

A ecografia € utilizada, nos casos em que ndo existe um 0sso omovertebral, para
identificar estruturas fibrosas ou cartilagineas.

A Tomografia Computorizada (TC) e as reconstrugdes 3D permitem identificar o local e
as dimensdes do 0sso omovertebral, bem como a associacdo com anomalias vertebrais.
A Ressonancia Magnética (RM) pode evidenciar qualquer tipo de estrutura, no entanto,
é tecnicamente dificil de realizar em criancas pequenas. ¢

Tanto a TC com as reconstrucdes 3D como a RM sdo, hoje em dia, necessarias para o
diagndstico de outras condigdes coexistentes, bem como para planear o tratamento a ser

realizado. [** 171

Classificacéo
A Doenga de Sprengel pode ser classificada tanto clinicamente como radiologicamente,

de forma a auxiliar no tratamento e na avaliagdo da evolucdo dos resultados. **!
A Classificacdo de Cavendish é o sistema de classificacdo mais amplamente utilizado,

permitindo diferenciar quatro graus de gravidade de modo a classificar esteticamente a

malformacéo (classificagdo clinica): [ 14 116 17]
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= Grau | (muito leve) - Ombros nivelados e deformidade praticamente néo
detectavel quando o paciente esta vestido.

= Grau Il (leve) - Ombros praticamente nivelados, mas a deformidade é visivel
com o paciente vestido.

»=  Grau Il (moderado) - Ombro elevado em cerca de 2 a 5 cm e a deformidade é
facilmente visivel.

= Grau IV (grave) - Ombro bastante elevado, com o angulo superior da omoplata
préximo do occipital.

Esta classificacdo é dificil de aplicar nos casos bilaterais.

A Classificacdo de Rigault e Pouliquen é outro sistema de classificacdo muito utilizado,

o qual permite diferenciar trés graus de gravidade da malformacdo, baseando-se na

projeccdo do angulo supero-interno da omoplata nos exames de imagem (classificagao

radiolégica): %6171

= Grau | - Angulo supero-interno da omoplata abaixo das ap6fises transversas de
T2 mas acima das apofises transversas de T4.

= Grau Il - Angulo supero-interno da omoplata entre as ap6fises transversas de C5
edeT2.

= Grau Il - Angulo supero-interno da omoplata acima das apéfises transversas de

Cs.

Existem ainda outras classificagdes que ndo foram devidamente adoptadas pela sua
dificuldade de aplicacdo. [**

Tratamento
A aparéncia estética dos ombros €, normalmente, a principal queixa de apresentacéo, e

deve ser tida em particular atencdo devido a repercusséo psicoldgica nas criancgas.

A Doenca de Sprengel ¢, geralmente, tratada cirurgicamente, durante a infancia, entre os
3 e 0s 8 anos de idade, tanto por questdes estéticas como para melhoria funcional do
membro superior. A cirurgia encontra-se indicada para os graus Il e 11l da Classificacao
de Cavendish, tendo sido considerada inapropriada para o grau IV desta mesma

classificagdo. [
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Pode consistir em osteotomias, sendo a resseccdo do 0sso omovertebral ou do seu
equivalente fibroso ou cartilagineo, quando presente, um pré-requisito em qualquer
procedimento cirdrgico, resseccdes de porcOes Osseas, libertacbes musculares com
reposicionamento da omoplata, ou uma associacdo destas.

A técnica cirurgica descrita por Green, em 1957, foi uma das mais utilizadas. Envolve a
resseccdo do osso omovertebral, se presente, a excisdo da porcdo supraclavicular da
omoplata, além do rebaixamento da mesma, que é mantido por meio de tracdo
esquelética. Outras técnicas foram posteriormente descritas, sendo, actualmente, os dois
procedimentos mais importantes, o procedimento de Woodward, provavelmente o mais
utilizado, e a técnica de Green modificada, em que ndo € necessaria uma tracdo
esquelética, sendo a omoplata fixada atraves de uma sutura absorvivel,

As principais complicacBes cirargicas sdo a hipertrofia da cicatriz operatoria,
nomeadamente por grandes incisdes e dissec¢Oes extensas, e a leséo do plexo braquial,
que pode ser prevenida pela osteotomia da por¢do média da clavicula e da primeira
costela, previamente a reducéo escapular.

Deve ser realizada imobilizacdo do ombro e fisioterapia as 6 semanas apds operacao.

O tratamento ndo cirdrgico é reservado para criancas com malformacdo ligeira a
moderada, com disfuncdo do ombro e deformidades estéticas minimas — Graus | e Il da
Classificacdo de Cavendish. Para além disso, nos individuos mais velhos, a fisioterapia
é 0 Unico tratamento disponivel, a qual permite manter a flexibilidade e amplitude de

movimentos.

A terapia de manutencdo consiste na observacdo anual do paciente, até ser alcancada a
maturidade 6ssea, de modo a avaliar a progressdo da deformidade do ombro e das

restantes condic¢Ges associadas.

No entanto, sendo esta uma patologia rara, é dificil estabelecer um consenso acerca do
tratamento mais adequado. Existe uma dependéncia de diversos factores, como a
satisfacdo do doente, a estética, a funcdo ou a classificacdo radiologica, e envolvem
varios metodos cirdrgicos, sendo, assim, a comparacdo directa dos resultados obtidos

dificultada.
[9, 11, 12, 14, 15, 17]
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Diagnostico Diferencial

O diagnostico da Doenca de Sprengel é, em regra, facil e bastante intuitivo, no entanto,
assimetrias toracicas, paralisia neonatal do plexo braquial, paralisia do muasculo grande
dentado, distrofia muscular fascio-escapulo-umeral, sequelas de poliomielite, histeria,
espondilite, osteomalacia, raquitismo, neoplasias ou trauma devem ser consideradas

como diagnésticos diferenciais. 1179

Prognostico

O prognostico da Doenca de Sprengel depende de variados factores, entre eles a
gravidade da malformacdo; a idade da realizacdo da cirurgia de correccdo, sendo
considerado um factor de pior prognéstico quando a cirurgia é realizada acima dos 6
anos de idade; o tipo de procedimento utilizado, tendo em conta que a cirurgia de
recolocagdo tem melhores resultados em termos funcionais; e as condi¢fes associadas,
sendo que certas condi¢cdes, como a Sindrome de Klippel-Feil, podem comprometer o

prognostico.

Em concluséo, o presente trabalho descreve um caso de Doenca de Sprengel bilateral,
em associacdo com duas barras 6sseas omovertebrais, para além da associacdo com a
Sindrome de Klippel-Feil. Visa ilustrar a complexidade diagnostica, a variabilidade de
condicBes clinicas associadas, a raridade desta patologia, nomeadamente quando
bilateral (10% dos casos) e ainda com a existéncia de uma conexao 6ssea omovertebral
também bilateral, bem como os métodos diagndsticos e abordagem terapéutica
disponiveis. Os problemas estéticos predominam na apresentacdo clinica, no entanto,
como observado, quando bilateral, a condic¢do clinica pode ser funcionalmente mais
incapacitante, embora mais aceitavel esteticamente, podendo atrasar o diagnostico e

comprometer a disponibilidade terapéutica.
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QUADROS E FIGURAS

Figura 1:

Figura 1 - Radiografia convencional antero-posterior de tdrax, incluindo os dois
ombros, reflectindo aspectos sugestivos de elevacdo do bordo supero-interno da

omoplata esquerda.

Figura 2:

10:56:09

Figura 2 - TC do ombro esquerdo: corte axial a nivel de C6, reflectindo auséncia de
fuso do arco posterior de C6 continuando-se posteriormente por 0sso omovertebral
que esboca neoarticulacao/cartilaginea/fibrotica com o respectivo bordo interno da
omoplata esquerda.
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Figura 3:

Figura 3 - TC de ombros: corte axial a nivel de C6 - C7 reflectindo coexisténcia de
barra/osso omovertebral a direita (direita), embora de menor expressao, relativamente

a esquerda (esquerda).

Figura 4:

Figura 4 - TC da coluna cervico-dorsal: corte sagital, reflectindo sinais de Klippel-Feil
de D2 a D4.
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Figura 5:

C: 785.0, W: 1990.0

Ty

Figura 5 — Radiografia extra-longo da coluna vertebral com abdug¢do dos ombros,
incluindo os dois ombros, reflectindo limitacdo da abdugdo, mais acentuada no ombro

esquerdo.

Figura 6:

Figura 6 - TC cervico-dorsal: corte axial a nivel de C6 - C7, reflectindo defeito da
fusdo do arco posterior de C6 e osso omovertebral bilateralmente, mais expressivo a

esquerda, onde forma neoarticulagdo com a omoplata (esquerda).
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Figura 7:

4/12/2015, 13:17:42

Figura 7 - Radiografia convencional de perfil da coluna cervico-dorsal, reflectindo

tumefaccao toracica posterior.

Figura 8:

Figura 8 - TC cervico-dorsal com reconstrucdo tridimensional, reflectindo 0sso

omovertebral bilateralmente, a nivel de C6 — C7.
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Figura 9:

Figura 9 - TC cervico-dorsal: corte coronal, reflectindo sinais de Klippel-Feil de D2 a
D4 com fusdo somatica dos macicos articulares e dos arcos posteriores (direita) e

atitude escoliodtica dorsal de convexidade direita (esquerda).

Figura 10:

Figura 10 - TC cervico-dorsal: corte sagital (esquerda e centro) e reconstrucdo
tridimensional (direita), reflectindo sinais de Klippel-Feil de D2 a D4 com fusédo

somatica dos macicos articulares e dos arcos posteriores.
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Figura 11:

Figura 11 - AngioTC: corte axial a nivel de C6 - C7, reflectindo defeito da fusdo do
arco posterior de C6 e o0sso omovertebral a esquerda (cima), onde forma
neoarticulacdo com a omoplata, e 0sso omovertebral a direita (baixo), com excluséo de

malformacéao vascular localizada.
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Figura 12:

Figura 12 - AngioTC com reconstrucdo tridimensional, vista anterior, reflectindo

elevacdo de ambas as omoplatas.

Figura 13:

Figura 13 - AngioTC com reconstrugdo tridimensional, vista posterior, reflectindo
elevacdo de ambas as omoplatas, 0sso omovertebral bilateralmente, a nivel de C6 — C7

e sinais de Klippel-Feil de D2 a D4 com fusdo somética dos macicgos articulares.
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