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alas mujeres y parece existir una manifies-

ta incidencia familiar®4. La malformacion

Se hace una revision de las dos malforma puede aparecer aislada, acompafiando a
ciones mas frecuentes de la pared toracica ante etras malformaciones o formando parte de
rior -Pectus excavatum y Pectus carinatum- que un sindrome29), Existen diversas formas
al mismo tiempo son las que plantean mayoresde pectus excavatum, segun sea la profur-
controversias desde el punto de vista del trata didad, extension y situacién del embudo,
miento. Se comentan aspectos de la etiopatoge presentando una forma simétrica, asimé-
nia, sintomatologia, indicaciones quirdrgicas y trica o mixta. No hay que confundir el pec-
tratamiento, basandonos en datos recogidos detus excavatum verdadero con algunas si-
la literatura y en nuestra experiencia personal tuaciones clinicas que representan un pseu-
de 82 pacientes corregidos en los Ultimos 17 afios. dopectus; es el caso de la depresion inspi-
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INTRODUCCION

Dentro de las diversas anomalias que
asientan en la pared toracica anterior, son
las deformaciones por depresion -pectus ex-
cavatum- y por protrusion- pectus carina-
tum- las que presentan una mayor impor-
tancia en la consulta pediatrica.

El interés de esta patologia viene de-
terminado, fundamentalmente, por su fre-
cuencia; por las perturbaciones fisiologicas,
ortopédicas, psicosociales y estéticas que
pueden producir; por la controversia
existente respecto al tratamiento; y, por los
buenos resultados operatorios exentos de
complicaciones importantes, obtenidos con
las técnicas quirdrgicas a nuestro alcance.

PECTUS EXCAvATUM

Ocupa el primer lugar dentro de las
malformaciones esqueléticas del térax que
requieren tratamiento quirdargico. Su fre-
cuencia es del 0,05-0,1%; afecta a los varo-
nes en una proporcién de 3:1 con respecto

ratoria por dificultad respiratoria, las de-
formidades postraquitismo y las depresio-
nes iatrogénicas postquirdrgicas®.

Etiopatogenia

Han sido postuladas diversas hipdtesis
para explicar la patogenia de este trastor-
no(9, De los estudios experimentales, bio-
quimicos y anatomopatoldgicos realizados,
puede pensarse en una etiologia multifac-
torial de la malformacion. En el estudio bio-
quimico de los cartilagos deformados se ha
encontrado un déficit de Zn y un aumento
de Mgy Ca, en comparacion con cartilagos
normales. Asi mismo, ratas y pollos ali-
mentados con dietas pobres en Zn, desa-
rrollan malformaciones esqueléticas. Los ni-
veles de hexosaminidasa, glucuronidasa y
carboxipeptidasa, enzimas responsables del
intercambio metabolico de los mucopolisa-
caridos, se encuentran alterados en los car-
tilagos deformados9, Por tanto, es posible
que un defecto enzimatico familiar, sobre
todo en las enzimas que actan sobre el me-
tabolismo del Zn, pueda estar implicado en
la etiologia de la deformidad. En resumen,
puede decirse que los trastornos metabdli-
cos producen una debilidad de los cartila-
gos paraesternales, una especie de acon-
droplasia, los cuales se deforman al incidir
sobre ellos factores mecanicos derivados de
la respiracion o el crecimiento corporal. La
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Figura 1. TAC pre y postoperatorio de pectus excavatum en nifio de 10 afios.

incidencia de estas fuerzas, es la responsa-
ble de que en unos casos la deformidad se
torne depresiva o protrusiva.

Sintomatologia

La malformacién es cominmente bien
tolerada no produciendo apenas sintoma-
tologia®1011),

Los casos en los que el embudo es muy
acentuado, pueden dar lugar a una serie de
trastornos cardiorrespiratorios como con-
secuencia de la disminucion de la capaci-
dad pulmonary de la retraccién de los mo-
vimientos diafragmaticost219), Catarros
bronquiales de repeticion; dolor retroester-
nal; intolerancia al ejercicio fisico; trastor-
nos leves del ritmo cardiaco y desviaciones
del eje, son los sintomas que se observan
con més frecuencia, sobre todo en nifios ma-
yores(®:18), No existe una relacion constan-
te entre los hallazgos de las pruebas fun-
cionales cardiorrespiratorias, los sintomas
y el grado de la deformidad, tanto en los es-
tudios preoperatorios como en los que com-
parativamente se realizan después de la co-
rreccion quirdrgicao1s.),

Las repercusiones psicoldgicas de lade-
formidad, no se ponen en duda(011182), | os
nifios afectos rehuyen normalmente todas
las actividades en las que su deformidad
pueda ser revelada, sobre todo la natacion.

Como consecuencia, se vuelven fisicamen-
te subdesarrollados, socialmente retraidos,
inadaptados y carentes de unas relaciones
normales.

Los padres comentan con frecuencia
una serie de sintomas subjetivos, como
pérdida de apetito, sudoracion profusa,
palpitaciones, etc., algo que mejora osten-
siblemente en el postoperatorio inmedia-
to@,

Indicacién quirdrgica. Métodos de
valoracién. Edad de intervencion

Los criterios de indicacion operatoria
se han ido ampliando en las Gltimas déca-
das, a medida que han aparecido grandes
series publicadas exentas de mortalidad y
complicaciones importantes.

Hoy en dia existe unanimidad en los si-
guientes criterios a la hora de indicar la ope-
racion:

1. Todos los casos sintomaticos objetiva-
bles por los exdmenes cardiorrespira-
torios realizados.

2. Aumento progresivo de la deformidad,
aunque no haya sintomas.

Presencia de trastornos psiquicos.

Indicacion estética, bien a propuesta de

los padres o del propio nifio si es ma-

yor.

5. Siexisten cambios posicionales de la co-

lumna vertebral como consecuencia de

la deformidad torécica. De acuerdo con

los ortopedas se da prioridad a la ope-
racion del torax.

Esta contraindicada la operacion, en los
cuadros malformativos complejos donde la
operacion puede poner en peligro la vida
del nifio. Es el caso de los prolapsos y aneu-
rismas aorticos en el sindrome de Marfan.

Este amplio abanico de indicaciones
quirargicas ha hecho que la diversidad de
métodos de valoracion preoperatorios que
se han ido desarrollando a lo largo de los
afios, hayan perdido interés. Tanto las me-
didas de los indices del grado de profun-
didad y anchura del embudo(*11172324) como
los métodos fotograficos®29), tienen slo un
valor documental entre la situacion pre y
postoperatoria. Los cortes de «scanner» a
nivel de la deformidad@), son un método
de valoracion bastante exacto, pues no so-
lo nos proporcionan la descripcion morfo-
l6gica y topografica del torax, sino también
las posibles alteraciones anatémicas intra-
toracicas en relacion con la deformidad. Es,
asf mismo, una excelente prueba para va-
lorar postoperatoriamente los efectos de
la operacion.

En nuestro servicio es éste el método de
eleccion para valorar la deformidad (Fig. 1).

La edad dptima de intervencion es en-
tre los 2 y los 6 afios@11249 argumentandose
por:
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demostrativos en las series compara-
das, a favor o en contra de unos mejo-
res o peores resultados.

Tratamiento, complicaciones y resultados

Se aconseja un tratamiento conserva-
dor precoz, basado en un programa de re-
habilitacion encaminado a fortalecer el apa-
rato musculoesquelético toracoabdominal
imbricado en la malformacion, siempre
que el nifio preste su colaboracion. Esto
mejoraria mucho el resultado de la cirugia
posterior, pero nunca puede llegar a fre-
nar el crecimiento progresivo de la defor-
midad(-3.11),

El tratamiento quirtrgico se basa, fun-
damentalmente, en la movilizacion de la de-
presion esternal, seccionando o extirpando
subpericondralmente los cartilagos costa-
les incluidos en la deformidad a ambos la-
dos del esternon con una esternotomia
transversa en el angulo de inflexion del em-
budo, para de esta manera poder poner a
plano el esterndn. Existen diversas varian-
tes técnicas@2:032) aunque los resultados ob-
tenidos seguin se desprende de las diversas
series publicadas(®13#353739), no presentan di-
ferencias a destacar en cuanto a complica-
ciones recidivas y resultados.

La implantacion subcuténea de prote-
sis (silicona, Goretex) en una deformidad
no muy intensa y asintomatica, es un mé-
todo a tener en cuenta una vez concluido el
periodo de crecimiento. También pueden
ser utilizadas para corregir recidivas o de-

Figura 2 a, b. Resultados de pectus excavatum. a) Inmediato a la correccion. b) Tras 15 afios de la intervengaetog parciales postoperatoriost.

cion.

1. Facilidad técnicay menor tiempo de in-
tervencion.

2. No se han desarrollado problemas psi-
quicos.

3. Noes etapa escolar.

4. No se han establecido todavia trastor-

nos secundarios, sobre todo a nivel de
la columna vertebral. Sin embargo, se
puede practicar la operacion desde el
periodo de la lactancia®@23) o en eda-
des posteriores cerca de la adolescen-
cia®817.331) sin que hayan argumentos

En general, es una cirugia bien tolera-
da por el paciente, sin mortalidad y con po-
ca morbilidad. Las complicaciones en el ac-
to operatorio, pueden ser hemorragias o
desgarros pleurales en relacién con la téc-
nica; de ahi la importancia de un buen co-
nocimiento de la metodologia quirdrgica.
Postoperatoriamente, la infeccién es la com-
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Figura 3. Nifios de 6 y 16 afios afectos de deformidad mixta.
TaABLA I
PE PC Formas mixtas
Casos 65 13 4
Sexo 56 V 3V 4
9h 10H
Edad 2-14 afios 4-18 afios 7-16 afios
Antecedentes familiares 17 5

Malformaciones asociadas 3 (S. Marfan)

plicacién mas frecuente entre un 1,5y 6,5%
segun las series(132),

Los resultados pueden considerarse
muy satisfactorios, tanto desde el punto de
vida estético como de la mejoria de los sin-
tomas (Fig. 2 a, b). Las recidivas oscilan en-
tre un 2y un 16%323)y es muy importante
no hacer una valoracion definitiva de los re-
sultados hasta que no concluya el desarro-
llo torécico, puesto que una recidiva tardia
siempre es posible.

PecTUs CARINATUM

Esta deformidad protrusiva es menos

frecuente que la anterior. Mantiene una pro-
porcion de 1:6 a 1:10 en relacion con el pec-
tus excavatum y puede presentarse de for-
ma aislada o en combinacidn con otras de-
formidades condrocostales, constituyendo
lo que se conocen como formas mixtas (Fig
3). En un 30% de los casos, se describe una
historia familiar¢43),

Desde el punto de vista etiopatogénico,
se considera como una entidad nosolégica
similar al pectus excavatum, aunque se des-
conoce porqué en un momento determina-
do del desarrollo de la malformacion, la de-
formidad se torna protrusiva o depresi-
Va(43'45).

Normalmente es una malformacién
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que no se acompafia de sintomatologia, por
lo que los problemas que plantea son casi
siempre de orden estético y psicoldgico.
En casos muy acentuados, puede presen-
tarse una rigidez de la caja toracica en una
posicion fija de inspiracion, dando lugar a
una situacion enfisematosa con broncopa-
tias infecciosas de repeticion. Esto es mas
frecuente observarlo en pacientes adul-
t03(46'47).

El método de valoracién méas completo
de la deformidad es la TAC, tanto desde
el punto de vista preoperatorio como para
comparar los resultados postoperatorios.

Puesto que esta deformidad tiene un
importante componente cosmético-psico-
I6gico, no existe unanimidad, sobre cual es
la edad 6ptima de intervencion. En general,
se admite que cuando el defecto tiene una
tendencia progresiva al crecimiento, debe
realizarse la correccién quirdrgica entre los
2'y 6 afios“24) aunque al ser una indicacion
cosmética, se puede posponer la correccion
hasta la adolescencia o primeros afios de la
edad adulta, una vez se haya producido el
desarrollo toracico, valorando mejor la ex-
tension del defecto y evitando que la fuer-
za del crecimiento puede influir en la recu-
rrencia de la deformidad.

Son varias las técnicas quirdrgicas a
nuestro alcance®450, aunque el principio
basico es el mismo que hemos descrito pa-
rael pectus excavatum. Como son frecuen-
tes la presentacion de formas mixtas, hay
que recurrir a la realizacion de esternoto-
mias multiples para poder modelar la pro-
trusion esternal. De todas formas, la técni-
ca debe ser individualizada en cada caso.

Las complicaciones son las mismas que
para el pectus excavatum pero con una inci-
dencia menor, puesto que técnicamente la
operacion es menos compleja.

Los resultados son satisfactorios y siem-
pre debe hacerse una valoracidn final de los
mismos al concluir el periodo de creci-
miento (Fig. 4).



%

L. BENTO Y cOLs.

Figura 4. TAC toracica de pectus carinatum; pre y postoperatorio del mismo paciente.

CAsuisTICA DE NUESTRO SERVICIO

En los Gltimos 17 afios hemos tratado
en nuestro Servicio 82 pacientes afectos de
deformidades torécicas distribuidos de la
forma que se presenta en la tabla I.

Desde el punto de vista clinico s6lo 10
pacientes presentaron sintomas en relacion
con la deformidad, en forma de bronquitis
de repeticion, disnea de esfuerzo y alteracion
de las pruebas funcionales respiratorias.

Desde el punto de vista cardioldgico,
encontramos en 11 pacientes soplos de ca-
racteristicas funcionales, bloqueos de rama
izquierda y un caso de dextrorrotacion.

Los trastornos psicolégicos mas fre-
cuentes fueron introversion, gran depen-
dencia familiar y dificultades de relacion.
Esto se pudo constatar en 23 pacientes, so-
bre todo los de mayor edad.

En todos los pacientes intervenidos la
deformidad fue siempre progresiva.

JuLio-DiciemBRE 1997

Las complicaciones habidas en nuestra
serie, fueron 4 desgarros pleurales detecta-
dos en el postoperatorio inmediato por el
neumotérax existente que obligé a una pun-
cion evacuacion del mismo; 5 seromas y un
caso de infeccion que respondi6 bien a la
antibioterapia.

Los resultados podemos considerarlos
en conjunto satisfactorios, con las siguien-
tes connotaciones. En el postoperatorio in-
mediato transmiten los padres o el propio
paciente una gran satisfaccion tanto desde
el punto de vista estético como por la me-
joria de los sintomas subjetivos. Hemos te-
nido dos pseudorrecidivas con repercusion
estética, cuyos pacientes no han querido
reintervenirse puesto que consideraron ya
habian tenido una mejoria con respecto a
su situacion inicial. Bien es verdad, que mu-
chos de estos pacientes no han sido valora-
dos definitivamente puesto que todavia no
ha concluido su periodo de crecimiento .

No hemos tenido mortalidad.
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