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;Qué son y como se enfrentan las malformaciones
de la pared toracica en nifnos?

Sergio Zuniga R.!

¢ Qué son las malformaciones
de la pared toracica?

Las deformidades de la pared toracica
anterior comprenden una amplia gama de
lesiones que, didacticamente, han sido cla-
sificados en 5 categorias™
e Pectus Excavatum (PE).

e Pectus Carinatum (PC).

e Sindrome de Poland (SP).

o Defectos o Fisuras Esternales.

« Displasias o deformidades toracicas aso-
ciadas a desordenes esqueléticos difusos.

La incidencia de estas deformidades es
relativamente baja en la poblacién pediatrica
general, siendo el PE la malformacion mas
frecuente de observar, (aproximadamente 90%
de las deformidades) con una incidencia de
1:300 nacidos vivos?. Esta relativa baja fre-
cuencia puede explicar que los pediatras o
médicos generales se encuentren poco O
nada familiarizados con el manejo de este
tipo de alteraciones, principalmente en lo
que a informacién y consejo se refiere, con-
siderando el importante impacto emocional
y social aparejado a dichas deformidades
corporales.

Al ser el PE la malformacién toracica de
mayor prevalencia y la que produce, por tanto,
el mayor numero de dudas en el manejo
médico-quirurgico, nos referiremos a ella en
forma preferente.

Pectus ExcAvATUM
Como se menciond, el PE es la lesion

mas frecuente. Su etiologia no esta aun pre-
cisada. Consiste en una depresion del es-

ternén y los cartilagos costales inferiores,
formando una concavidad en la pared ante-
rior del térax, habitualmente asimétrica y de
profundidad variable. En algunos casos ex-
tremos el esternon puede estar practicamente
en contacto con la columna. Habitualmente
la lesion es detectada al nacer, aunque en
casos leves sélo se va haciendo evidente
con los afos y especialmente durante la
pubertad, cuando la deformidad alcanza su
grado maximo. El PE afecta principalmente
a varones, con una relacién 3:1, existiendo
el antecedente familiar en aproximadamente
40% de los casos’. Generalmente se acom-
pafia de escoliosis, aunque de magnitud
moderada, no requiriendo, habitualmente de
tratamientos invasivos. La asociaciéon con
colagenopatias, como el sindrome de Marfan,
ha sido descrita con relativa frecuencia en
la literatura y tiene, tal vez, mayor relevancia
a la hora del manejo quirdrgico por la even-
tual presencia de valvulopatias cardiacas.

¢ Pueden existir repercusiones cardiacas
o pulmonares?

En los ultimos cincuenta afos, se han
realizado numerosos trabajos cientificos para
dilucidar eventuales repercusiones cardiacas
o pulmonares derivadas de estas deformi-
dades, no pudiéndose demostrar claramen-
te un compromiso fisiolégico proporcional al
grado de la lesién. En la gran mayoria de
los casos no se logra detectar repercusion,
en las pruebas de funcién pulmonar. Tal vez
lo méas objetivo evidenciado hasta el momento,
sea la mejoria -en casos seleccionados- en
la tolerancia al ejercicio luego de la repara-
cién quirdrgica'. Sin embargo, en lo que si
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existe consenso, es en las repercusiones
sicoldgicas de estas malformaciones. En
general, cuando las lesiones son detecta-
das durante la pre-pubertad o la pubertad,
observamos a un nifio con una pobre
autoestima, derivada de la enorme altera-
cion de su imagen corporal. Esto ultimo puede
explicar su reticencia a efectuar actividades
fisicas (por verglienza y miedo a las burlas
de sus pares) asi como la evidente modifi-
cacion de esta conducta luego de la cirugia
(desperfilando la supuesta mejoria de algu-
na repercusion cardio-pulmonar).

¢Como es el manejo actual de estas
-malformaciones?

Como se sefialé anteriormente nos enfo-
caremos en el manejo del PE, dada su pre-
ponderancia. En estos nifos es necesario
una evaluacion clinica muy completa, des-
cartando el compromiso funcional cardio-res-
piratorio. Al plantearse éste, el paciente debe
ser estudiado por especialistas y exdmenes
en estas areas. Entre los estudios con ima-
genes, la tomografia computada (reconstructiva
toracica) es en la actualidad el examen de
mayor utilidad. En muchas situaciones se-
ria planteable la evaluacion psicolégica. De
esa manera debe plantearse la correccion
quirdrgica, en los casos que asi lo ameriten.

¢Cirugia? ¢Cuando y como?

El objetivo del manejo quirtrgico es res-
taurar una apariencia normal mas que corre-
gir defectos fisiolégicos. En efecto, a pesar
de los variados indices cuantitativos de se-
veridad de la malformacién que se han des-
crito en los estudios de imagenes, la mayo-
ria de las veces la decisién de efectuar la
intervencion es tomada en base a la apa-
riencia de la deformidad y a su impacto psi-
coldgico en el nifio mas que en el significa-
do fisiolégico de la anomalia. Esta correc-
cién quirdrgica no constituye cirugia cos-
mética, en cuanto a realzar la belleza, sino
mas bien lo que se pretende, es restaurar la
apariencia hacia lo mas normal posible. El
momento més adecuado para efectuar la
intervencion se ha ido uniformando a través
de los afios. Ya es ampliamente aceptado
que lactantes y pre-escolares no deberian
ser sometidos a correccioén quirtrgica, por
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el riesgo de una condro-distrofia toracica
adquirida (térax asfixiante)®. Muchos ciruja-
nos estan de acuerdo en que el momento
adecuado para la operacion, es la nifez tar-
dia y la adolescencia. Esto en cuanto a
técnicas tradicionales se refiere, ya que con
las técnicas minimamente invasivas, estos
conceptos se estan modificando paulatina-
mente.

TECNICAS QUIRURGICAS TRADICIONALES

La correccion quirdrgica del PE implica
la extirpacion de los cartilagos costales de-
formados con la preservacion de su pericondrio
y el realineamiento esternal, que puede ser
con o sin una barra metélica de soporte. La
operacion se realiza a través de una inci-
sion transversa o arciforme inframamaria
(excepto en casos de un sindrome de Marfan,
en los que para efectuar la reconstruccion
valvular adrtica requieren una incisién verti-
cal mas una esternotomia). El realineamiento
esternal se logra efectuando una osteotomia
en cufa en la corteza esternal anterior, en
su porcion superior. Posteriormente, se co-
locan suturas para unir los bordes de la
osteotomia*. Con esto seria suficiente para
mantener la correccién de este hueso. Es
en este momento en que, los cirujanos de-
ciden o no poner la barra retroesternal de
soporte. Esta técnica quirirgica fue descri-
ta por Ravitch en 1949, y se ha mantenido
-con escasas modificaciones- como procedi-
miento de eleccion*s.

NUEVAS TECNICAS

Dado lo cruento y traumatico de las in-
tervenciones clasicas, una importante inno-
vacion en el tratamiento quirtrgico del pectus
excavatum ha sido el desarrollo de una téc-
nica minimamente invasiva que permite la
instalaciéon -a través de una pequefia inci-
sion lateral a ambos lados del térax, de una
barra metalica retroesternal -barra de Lorenz-
la que permanece alli y que forzadamente
mantiene al esternén en posicién de correc-
cion. El tiempo recomendable de permanen-
cia de esta barra es de unos 2 afios, perio-
do que permitiria la remodelacion estructu-
ral de la pared anterior. La técnica puede
apoyarse ademas con toracoscopia video
asistida para hacerla més segura. Este es
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el denominado procedimiento de Nuss, des-
crito en 19988 y se basa en la alta flexibili-
dad de los cartilagos costales en las eta-
pas tempranas de la vida. Los resultados
con este procedimiento han sido francamente
alentadores?®1°, principalmente en lo que se
refiere al manejo del dolor y a la reduccion
de la hospitalizacién. Se requiere si, de una
cuidadosa seleccién de los pacientes en
cuanto a la edad, magnitud y asimetria de
la lesién pectoral, como asi mismo detec-
tar, la eventual presencia de colagenopatias”™.
En las figuras 1 y 2 se observa una nifia
portadora de PE, a quien se ha practicado
la técnica de Nuss (aspecto pre y post-
operatorio) (figuras 1y 2).

¢Existe la posibilidad de este
tratamiento en el pais?

Desde hace algun tiempo se dispone en
Chile de la barra metalica de Lorenz, como
también de los instrumentos para su
moldeamiento de acuerdo al tamafio del t6-
rax del niho. Existe ya, por otra parte, expe-
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riencia en relacién a su instalacion segura.
El Unico problema hasta el momento es su
costo (aproximadamente U$ 1 000) por lo
que constituye un procedimiento prohibitivo
para los hospitales publicos.

En conclusién, ¢Cual es el prondstico?

Las malformaciones de la pared toracica
anterior son relativamente infrecuentes. Sin
embargo, los pediatras deben estar familia-
rizados con su diagndstico y manejo, y han
de ser capaces de entregar la informacion
adecuada y oportuna a la familia. Ocasio-
nalmente podrian causar algun defecto fi-
siolégico (dificil en todo caso de demos-
trar), pero siempre provocan alteraciones
sicologicas en los nifios y adolescentes.
Aungue la correccién de estas anomalias,
tradicionalmente ha constituido procedimientos
quirdrgicos mayores, en la actualidad, el
desarrollo de técnicas menos invasivas ha
mejorado la tolerancia y seguridad del pro-
cedimiento, obteniéndose resultados satis-
factorios.

2

Figuras 1y 2. Paciente portadora de pectus excavatum corregido con técnica de Nuss, pre y post operatorio
(con autorizacion).
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