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A contractura isquémica congénita de Volkmann é uma entidade rara, observada em recém-nascidos
logo apés o parto, caracterizada clinicamente por uma placa necrética que atinge, geralmente, um dos membros
superiores e que se faz acompanhar de paralisia flacida.

Ocorre no periodo intrauterino e surge devido a compressdo mecénica do membro. O seu mau posicionamento, a
constricdo por banda aminidtica, a existéncia de oligodmnios e de distocias sdo alguns dos possiveis factores impli-
cados. A compressd@o conduz a um sindrome de compartimento que induz isquemia e necrose da pele, mésculos e
nervos. O tratamento ¢ cirdrgico, implicando desbridamento da placa de necrose e eventual recurso a um enxerto
cutéineo.

Relatamos o caso clinico de um recém-nascido de 2 dias de vida com uma contractura isquémica congénita de Volk-
mann do membro superior esquerdo, induzida pela presenca de oligodmnios.

Contractura Isquémica Congénita, ; Recém-nascido; Ulcera Cutdnea; Necrose Gorda.

CONGENITAL VOLKMANN ISCHEMIC CONTRACTURE - A CASE
REPORT

Congenital Volkmann's ischemic contracture is a rare disease observed in infants soon after birth, charac-
terized clinically by a necrotic plaque usually located on an upper limb and accompanied by flaccid paralysis. It occurs
in the intrauterine period and arises due to mechanical compression of the limb. The malpositioning of the limb, the
constriction by amniotic band, the presence of oligohydramnios and dystocia are some of the possible factors involved.
The compression leads to a compartment syndrome that induces ischemia and necrosis of the skin, muscles and nerves.
The treatment is surgical, requiring debridement of the necrosis and possible use of a skin graft.

We report a case of a 2-days-old newborn with a congenital Volkmann ischemic contracture of the left arm, induced by
the presence of oligohydramnios.

Ischemic Contracture/Congenital; Infant, Newborn; Fat Necrosis; Skin Ulcer.
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A Contractura isquémica de Volkmann foi inicial-
mente descrita em 1869 por Richard von Volkmann
como uma contractura de instalagdo progressiva, pro-
vocada por isquemia muscular em doentes sujeitos a
uma lesdo traumdtica'. A doenga tem sido descrita em
criangas e adultos e é causada por aumento da presséo
dentro de um compartimento fechado numa extremi-
dade, condicionando isquemia e posterior necrose?. As
causas descritas de contractura isquémica incluem leséo
por esmagamento, compress@o externa prolongada,
hemorragia interna e fracturas?. A contractura isquémi-
ca congénita de Volkmann (CICV), também conhecida
como sindrome de compartimento neonatal é causada
por uma série de factores que, intrauterinamente con-
dicionam um aumento de pressdo infracompartimental
que conduz a isquemia’.

Relatamos o caso clinico de um recém-nascido com
2 dias de vida, observado por extensa placa necrética
localizada ao antebrago esquerdo, presente desde o
nascimento. O parto tinha ocorrido &s 38 semanas de
gestacdo, com necessidade de recurso a ventosa por
distocia de ombros. O Apgar era de 7 € 8 ao 12 e 52
minutos, respectivamente e tanto o peso como a es-
tatura ao nascimento correspondiam ao percentil 50.
Né&o havia antecedentes familiares de doencas derma-
tolégicas ou heredo-familiares nem havia histéria de
consanguinidade. A gravidez tinha sido vigiada e néo
tinham ocorrido intercorréncias para além de oligodm-
nios detectado &s 36 semanas de gestacdo.

Ao exame obijectivo observavam-se trés placas ne-
créticas, bem delimitadas, de bordos eritematosos e
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irregulares, com tamanhos varidveis entre 2 e 14 cm,
localizadas na face anterior e posterior do antebraco,
desde o punho até ao cotovelo (Fig. 1a e Fig. 1b).
O recém-nascido encontrava-se apirético e hemodi-
namicamente estdvel, os pulsos periféricos eram pal-
péveis e ndo havia alteracdes da perfusdo periférica.
Constatava-se, no entanto, uma paralisia flacida do
punho. O restante exame clinico era normal.

O doente tinha sido medicado empiricamente com
vancomicina e cefuroxima EV. O estudo analitico, in-
cluindo hemograma, bioquimica, estudo da coagu-
lacGo e serologias para infeccées do grupo TORCH
néo revelou alteracées, assim como a radiografia e o
Eco-Doppler venoso periférico do antebraco. A elec-
tromiografia confirmou a paralisia dos nervos cubital
e mediano. As hemoculturas colhidas em pico febril
mantiveram-se estéreis ao 72 dia de incubagédo.

Realizou-se biépsia cutdnea do bordo de uma das
placas, que mostrava necrose das camadas mais su-
perficiais da pele e a presenca de vasos frombosados
na hipoderme (Fig. 2).

Os achados da anamnese, nomeadamente a exis-
téncia de oligodmnios, associados & presenca de placa
necrética presente desde o nascimento e de paralisia
flécida do punho permitiram o diagnéstico de contrac-
tura isquémica congénita de Volkmann.

O recém-nascido foi submetido a desbridamento ci-
rurgico da placa necrética e foi precocemente orientado
para Medicina Fisica e de Reabilitacéo, tendo iniciado
fisioterapia didria. Ao 332 dia de vida foi realizado um
enxerto cuténeo com pele dadora da coxa esquerda.

Aos trés meses de seguimento era visivel uma cor-
recta cicatrizacdo do enxerto cutdneo aliada a um certo
grau de contractura do antebraco. Embora se consta-
tasse uma maior mobilidade do membro, a crianca
mantinha incapacidade em realizar a extensé@o activa
do punho e dos dedos da méo.
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Fig. Ta e 1b - Placas necréticas, bem delimitadas, de bordos eritematosos e irregulares, com tamanhos varidveis entre 2 e 14cm,
ocupando a face anterior e posterior do antebraco esquerdo, desde o punho até ao cotovelo.

‘I: S . =Y
Fig. 2 - Necrose das camadas mais superficiais da pele e
vasos trombosados na hipoderme (H&E, 10x).

DISCUSSAO

A Contractura isquémica congénita de Volkmann é
uma dermatose rara, que ocorre no periodo intrauteri-
no e que é provocada por um sindrome de comparti-
mento®. Este define-se como um aumento da presséo
num espago anatémico restrito, do qual resulta um
comprometimento da perfusdo sanguinea muscular e
nervosa?. Como potenciadores desta situagdo, estdo
descritos factores que condicionam compressdo mecd-
nica extrinseca do membro afectado, como constri¢do
por banda amnidtica, compressé@o por feto-morto em

gravidez gemelar, oligodmnios, como neste caso em
particular, e mé posicdo do membro'. O sindrome de
compartimento pode dever-se também a factores que
condicionam um parto distécico, como desproporgéo
feto-pélvica, diabetes gestacional e excessivo aumento
de peso materno'.

Clinicamente traduz-se por uma extensa placa de
necrose, unilateral e geralmente circunferencial, aliada
a paralisia flacida do membro afectado. Em todos os
casos descritos houve atingimento apenas dos membros
superiores'®1°. Um achado invaridvel nesta dermatose é
a existéncia de contractura. Esta pode estar presente ao
nascimento ou manifestar-se mais tarde, como conse-
quéncia da isquemia muscular e da lesdo nervosa®.

E crucial a realizagdo de um diagnéstico atempa-
do e a excluséo de outros diagnésticos diferenciais
potencialmente emergentes*. A fasceite necrotizante é
uma infeccdo aguda e grave dos tecidos moles, que
cursa com necrose da fdscia superficial, progredindo
rapidamente para os planos aponevréticos musculares
e para a hipoderme''. Tem um cardcter acentuadamen-
te destrutivo e pode ser fatal se ndo for rapidamente
diagnosticada e tratada cirurgicamente e com recurso
a antibidticos de largo espectro''.

A gangrena neonatal deve-se & oclusdo de uma
artéria de grande calibre. A grande maioria das vezes
ocorre em membros inferiores e é devida, sobretudo,
a cateterizacdo da artéria umbilical’?. Outros possiveis
factores implicados sé@o prematuridade e policitemia.
Cursa com acrocianose e auséncia de pulsos periféri-
cos, facilmente confirmdaveis por EcoDoppler. O grau de
isquemia é mais severo que na CICV, estando afectada
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toda a regido do membro distal & oclusdo'?. Se a inter-
ven¢do ndo for precoce, o membro torna-se invidvel e
é necessdrio o recurso & amputagdo'.

A necrose gorda subcuténea do recém-nascido em
fase de ulceragéo é outro dos diagnésticos diferenciais.
E uma paniculite que surge em recém-nascidos de tfer-
mo ou pds-termo nas primeiras 4 semanas de vida e
em associagdo com trauma obstétrico'®. Apresenta-se
clinicamente como placas eritemato-violdceas ou né-
dulos subcutdneos firmes e méveis, sobre proeminén-
cias ésseas, como os ombros e as nddegas, que por
vezes ulceram™. E facilmente distinguivel da CICV pela
sua localizagdo, pelo aparecimento no pés-parto e por
ndo se associar a leséo neuroldgica.

O sindrome da banda amniética é caracterizado
por constricdes congénitas circunferenciais, amputa-
¢des intrauterinas e sindactilia. As constri¢des circun-
ferenciais podem exercer compressdo suficiente para
provocar um aumento da presséo intra-compartimen-
to, suficiente para promover isquemia e subsequente
necrose. Assim, o sindrome da banda amniética néo
invalida o diagnéstico de CICV, podendo até ser uma
das suas etiologias'.

O diagnéstico de CICV é clinico, baseado nos acha-
dos colhidos na anamnese e na observagdo clinica e na
exclusdo dos restantes diagnésticos diferenciais’. Néo
existe nenhum exame cujo resultado seja patognoméni-
co desta dermatose. Nao estdo descritos achados histo-
|6gicos especificos, sobretudo porque foi realizada biop-
sia cutGnea em apenas quatro dos casos relatados na
literatura'491°, Todas as biopsias demonstraram necrose
isquémica da epiderme, em duas delas com progresséo
para o tecido celular subcuténeo. Uma das biopsias re-
velou ainda calcificacdes do tecido adiposo subjacente!
e outra a presenga de bolha subepidérmica®. Em todos
os casos ndo se observou infiltrado inflamatério'4?:1°,

O tratamento tem como base o desbridamento ci-
rérgico da placa de necrose, com eventual recurso a
enxerto cutlneo®. A fisioterapia é primordial devendo
ser iniciada o mais precocemente possivel®.

Neste caso em particular, a presenga de oligodm-
nios parece ter condicionado uma compressdo do ante-
braco contra a parede do Utero, suficiente para causar
um aumento da pressdo naquela localizacdo especifica
e provocar isquemia de todas as camadas da pele, dos
muUsculos subjacentes e dos nervos cubital e mediano.
Apesar da celeridade do tratamento cirdrgico e do ini-
cio da fisioterapia, aos 3 meses de vida o doente apre-
sentava contractura e mantinha alguma incapacidade
funcional.

A CICV é uma dermatose rara e com um forte im-
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pacto na qualidade de vida da crianga. O dermatolo-
gista tem um papel importante no seu reconhecimento
e na exclusdo dos restantes diagnésticos diferenciais.
Um diagnéstico atempado permite o inicio rdpido do
tratamento e melhora o prognéstico
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