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RESUMO

A necrose espontianea da extremidade esternal da clavi-
cula foi descrita inicialmente por Friedrich em 1924. Des-
de entao, poucos casos tém sido relatados na literatura. A
doenca geralmente ¢ unilateral e acomete com maior fre-
giiéncia pacientes do sexo feminino. O quadro clinico ca-
racteriza-se pelo aumento de volume e dor na regiao da
articulacio esternoclavicular. O exame histologico asso-
ciado a avaliacao radiografica geralmente confirma o diag-
nostico. A maioria dos pacientes evolui com remissao dos
sintomas e melhora do arco de movimento com o trata-
mento conservador, ficando o tratamento cirdrgico reser-
vado para os casos resistentes. Os autores relatam o caso
de um paciente do sexo masculino, com necrose avascular
da extremidade esternal da clavicula (doenca de Friedrich)
confirmada por exame histolégico, que foi submetido a tra-
tamento cirdrgico com artroplastia de resseccao da arti-
culacio esternoclavicular.
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ABSTRACT

Spontaneous necrosis of the sternal end of the clavicle was
initially described by Friedrich in 1924. Few cases have been
reported in the literature ever since. The disease is usually
unilateral and is more commonly found in female patients. It
is clinically characterized by increased volume and pain in
the region of the sternoclavicular joint. Histological
examination combined with radiographic evaluation usually
confirm the diagnosis. Most patients have a remission of the
symptoms and improve the range of movement with a
conservative treatment, surgery being reserved for resistant
cases. The authors report the case of a male patient with
avascular necrosis of the sternal end of the clavicle
(Friedrich’s disease) confirmed by the histological test, who
was submitted to a surgical treatment with arthroplasty to
resect the sternoclavicular joint.

Keywords — Osteonecrosis/diagnosis;  Osteonecrosis/radiography;
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INTRODUCAO

A necrose avascular da extremidade esternal da clavicula é
denominada de doenca de Friedrich e foi descrita por esse
autor em 19240, Desde entdo, 28 casos foram relatados na
literatura inglesa, a maioria envolvendo pacientes do sexo fe-
minino e sem confirmagao histolégica da doenga®. De etio-
logia incerta e raridade comprovada, a afec¢do geralmente se
manifesta com dor na articulag@o esternoclavicular e aumen-
to de volume da extremidade esternal da clavicula, que pro-
gridem para insidiosa limita¢ao de fun¢ao do ombro®. A maio-
ria dos pacientes apresenta remissdo dos sintomas com o
tratamento conservador, ficando a artroplastia de ressec¢do
da articulagdo esternoclavicular reservada para os casos re-
beldes®.
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Os autores relatam o caso de paciente do sexo masculino
com doenga de Friedrich, comprovada por exame histoldgi-
co, que foi submetido a tratamento cirtrgico por meio da ar-
troplastia de ressec¢@o da articulag@o esternoclavicular.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, branco, 42 anos de idade, foi
admitido em nosso servico com queixa de aumento de volu-
me e dor na articulag@o esternoclavicular direita havia um ano.
Nao havia histéria de trauma, infec¢do e tratamento com cor-
ticdides. Havia dois anos fora avaliado em outro servico, onde
foi submetido a bidpsia na regido anterior da articulagdo es-
ternoclavicular, que foi inconclusiva, sendo posteriormente
indicado o tratamento conservador com fisioterapia, analgé-
sicos e antiinflamatérios ndo hormonais. Segundo laudo for-
necido pelo paciente, os cortes demonstravam a presenca de
tecido 6sseo e cartilaginoso, maduros, sem sinais de maligni-
dade.

Ao exame fisico o paciente apresentava cicatriz de aproxi-
madamente 1,5cm na regido anterior da articula¢@o esterno-
clavicular, sem sinais flogisticos. Apresentava também massa
palpavel dolorosa, de consisténcia endurecida na extremida-
de esternal da clavicula, de aproximadamente 2,0cm, sem hi-
peremia e sem aumento da temperatura (figura 1). Na avalia-
¢do do arco de movimento do ombro, demonstrava limitacdo
dolorosa de aproximadamente 10° na elevagao final, sem alte-
racdo da rotacdo lateral e medial. A contagem de células bran-
cas, hemoglobina e a velocidade de hemossedimentacao esta-
vam dentro dos padrdes de normalidade.

Figura 1 - Aumento de volume da massa palpavel na regido an-
terior da articulacao esternoclavicular
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O exame radiografico antero-posterior simples e a tomo-
grafia computadorizada da articulagdo esternoclavicular de-
monstravam que a articulagfo tinha contornos indefinidos e
areas de destrui¢@o 6ssea, principalmente na por¢ao articular
inferior da extremidade esternal da clavicula (figuras 2 e 3).
Inicialmente, o paciente foi submetido a tratamento conserva-
dor com antiinflamatdrios ndo hormonais, analgésicos e fisio-
terapia.

Figura 2 — Radiografia revela eroséao e defeito 6sseo na extremi-
dade esternal da clavicula

Figura 3 — Tomografia computadorizada demonstrando destrui-
cao O6ssea da extremidade esternal da clavicula

Ap0s seis meses sem melhora, optamos pelo tratamento
cirdrgico com a técnica da artroplastia de ressec¢@o da articu-
lacdo esternoclavicular e bidpsia da extremidade esternal da
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clavicula. A via de acesso a regido anterior da articulagdo es-
ternoclavicular foi anterior e curvilinea com aproximadamente
7,0cm de comprimento. Em seguida a incisdo da pele e do
tecido subcutaneo, a cdpsula esternoclavicular anterior foi iden-
tificada e ressecada para o acesso a extremidade esternal da
clavicula. Apds dissecagdo subperiostal cuidadosa, o ligamento
costoclavicular foi identificado e a porc¢ao da clavicula me-
dialmente ao ligamento foi ressecada. A ferida foi fechada
por planos.

Macroscopicamente, o fragmento apresentava um osteofi-
to na porcdo inferior da superficie articular e destrui¢do par-
cial da cartilagem. O exame microscopico da peca ressecada
demonstrou pequenas dreas de artrose secundéria com espes-
samento de trabéculas 6sseas, porém predominavam grandes
dreas necrdticas, caracterizadas por lacunas dsseas vazias do
sistema harvesiano, o que confirmou a hipétese diagndstica
da doenga de Friedrich (figura 4). O paciente evoluiu com
dois anos de pés-operatério sem dor e com remissao comple-
ta da deformidade na articulag@o esternoclavicular.

Figura 4 — Corte histolégico demonstrando necrose avascular da
extremidade esternal da clavicula. As setas indicam lacunas 6s-
seas vazias. (HE-40x)

DISCUSSAO

A doenca de Friedrich, caracterizada pela necrose avascular
da extremidade esternal da clavicula, € rara e possui caracteris-
ticas em comum com a doenca de Perthes, Kohler, Kienbock e
Preiser®. Revisando a literatura, encontramos poucas descri-
¢des, que abordam principalmente as caracteristicas clinicas e
radiograficas da doenca®". Apés revisdo, também ndo encon-
tramos relato de caso dessa afeccdo na literatura nacional.

A etiologia da necrose avascular da extremidade esternal
da clavicula é desconhecida; no entanto, existem algumas teo-
rias que procuram identificar as provdveis causas. Vandor et
al relacionam a doenca com a lesdo do nervo espinhal acessé-
rio que ocorre durante cirurgias com dissecag¢do extensa do
pescoco®. Segundo Hiramuro-Shoji er al, Friedrich susten-
tou a teoria do microtrauma de repeticio™. Willert sugeriu
que a malformacao congénita da extremidade esternal da cla-
vicula poderia ser a causa da doenga®. Nio encontramos, no
caso que relatamos, qualquer causa para a necrose da extre-
midade esternal da clavicula.

A doenga acomete com maior freqiiéncia pacientes do sexo
feminino com idade variando entre seis € 58 anos de idade,
existindo poucos casos descritos em pacientes do sexo mas-
culino®. A unilateralidade predomina, existindo apenas um
relato de caso bilateral®. Em relagdo ao quadro clinico, geral-
mente os pacientes apresentam aumento de volume e dor na
articulacdo esternoclavicular, sem histéria de trauma.

A articulagdo esternoclavicular é uma articulag@o sinovial
que possui movimento em todos os planos, incluindo rotagao.
Durante o movimento normal do ombro, a articulagdo ester-
noclavicular é capaz de 30° a 35° de elevacdo, 35° de flexdo e
extensdo e 45° a 50° de rotacao!'?. Essa caracteristica biome-
canica da articulacdo esternoclavicular pode fazer com que
ocorra limitagdo da funcdo da articulagdo do ombro nos esté-
gios mais avancados da doenga. Esse fato foi observado em
nosso paciente, que apresentava limitagao dolorosa de 10° no
final da elevag¢do ombro.

Usualmente, o paciente permanece meses com 0s sintomas
antes de procurar auxilio médico. O diagndstico geralmente é
tardio, pois, devido a raridade da doenga, dificilmente a hipd-
tese de doenca de Friedrich é aventada nas fases iniciais da
investigacdo diagnéstica. Verificamos esse tipo de comporta-
mento em nosso paciente, que procurou auxilio médico sé
ap6s um ano do inicio dos sintomas e permaneceu em trata-
mento conservador durante longo periodo de tempo sem diag-
ndstico definitivo estabelecido.

A necrose avascular da extremidade esternal da clavicula
deve ser diferenciada da osteoartrose, das neoplasias, da tu-
berculose, da osteomielite e da subluxacgdo da articulacio es-
ternoclavicular®.

A radiografia simples demonstra a presenga de irregularida-
de da articulag@o esternoclavicular e defeito dsseo da extremi-
dade esternal da clavicula. Essas alteracdes sdo identificadas
de forma mais fécil e precisa com a tomografia computadori-
zada da articulacio esternoclavicular®V. O exame radiografi-
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co da articulag@o, ndo apenas na necrose, mas também em
outras doengas, possui pequena sensibilidade e especificida-
de, devido a sobreposi¢@o de outras estruturas dsseas e as di-
ficuldades em obter incidéncias radiogrificas adequadas. O
exame histoldgico geralmente revela dreas cisticas, preenchi-
das por material necrosado, caracterizado por lacunas dsseas
vazias do sistema harvesiano, circundadas por tecido 6sseo
intacto®.

O tratamento da doenca de Friedrich é controverso e varia
da indica¢@o conservadora a artroplastia de ressec¢do da arti-
culacdo esternoclavicular. Os defensores do tratamento cirdr-
gico argumentam que os resultados a longo prazo com o trata-
mento conservador nao sao promissores!>!3, Os que defendem
o tratamento conservador relatam que a maioria dos casos
apresenta remissao completa dos sintomas com esse tipo de
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tratamento e que a cirurgia deve ser feita apenas nos raros
casos que ndo melhoram com medidas conservadoras®. Ha
autores que acreditam ser essa doenga autolimitada, com ten-
déncia para a remissao espontanea®®.

Heinemeier et al sao de opinido de que a doenga possui
evolucdo previsivel, que pode ser dividida em diferentes esta-
gios"?. Nio verificamos no paciente que acompanhamos, e
na literatura, esse tipo de evolug¢@o. A maioria dos poucos re-
latos existentes € favoravel ao tratamento inicial conservador,
considerando a cirurgia como indica¢do de exce¢do. Em ca-
sos selecionados, a cirurgia, quando indicada de forma corre-
ta e criteriosa, ¢ método eficaz no tratamento da doenga de
Friedrich, principalmente nos casos que evoluem com dor im-
portante e limitagdo do arco de movimento da articulagdo do
ombro.
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