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Clasificacion

* Por crecimiento anomalo de los cartilagos.




Pectus excavatum

Deformidad de la pared toracica secundaria a anomalia a nivel
condro-esternal, que provoca un hundimiento o desplazamiento
del esternén en sentido posterior, produciendo una disminucion de
la distancia entre éste y la columna vertebral.

80-90% de las deformidades de la pared toracica.
1/400-1000 rn varones 3-5:1



Clinica
La repercusion clinica va a depender de tres factores:
* Laseveridad del defecto toracico.
 La morbilidad cardiopulmonar.

* Impacto psicosocial del defecto, en relacion a la
apariencia estética del paciente.

Con frecuencia asintomaticos.

Sintomas asociados:
*Intolerancia al ejercicio.
eDolor toracico, palpitaciones.
*Sensacion de ahogo con el esfuerzo.
*Infecciones frecuentes del aparato respiratorio, asma asociado.
*Preocupacion estética con afectacion psicoldogica.



EVALUACION: EXAMEN FiSICO

Evaluacion visual del defecto:

*Simetria

*Profundidad ( hundimiento superior a 25mm)
eParcial/Total/Lesiones mixtas

*Cifosis/escoliosis asociada
eAsociacion a otras patologias ( S Marfan, S Noonan, S Turner,

osteogénesis imperfecta, S Poland)




ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

¢DEBEMOS REALIZAR ESTUDIOS
COMPLEMENTARIOS EN TODOS LOS CASOS?

Los pacientes con pectus excavatum moderado o grave y que sugieran
un compromiso cardiorrespiratorio deben ser evaluados con:

e Tomografia axial computerizada (TAC) para cuantificar la gravedad del
hundimiento.

* Pruebas de funcion pulmonar para evaluar la enfermedad pulmonar
restrictiva.

e Ecocardiografia/ECG en casos de limitacidon cardiopulmonar o
desplazamiento cardiaco.

En los pacientes que no se consideran candidatos a la correccion
guirurgica inicialmente, en especial si son pacientes de corta edad, se
recomienda seguimiento periddico.



ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS: TAC

Indice de Haller : AB/DC

Normal 2.5

Patoldgico >3.25

Indice de correccién: relaciona el indice
de Haller con el del mismo térax “corregido”

RNM: indice de Haller




OTROS ESTUDIOS

e Espirometria: Con frecuencia es normal, incluso en
pacientes que tedricamente demuestran sintomatologia.

e Funcion Cardiaca:
— Desplazamiento del eje cardiaco hacia la izquierda.
— Prolapso de valvula mitral.
— Anomalias en la conduccion ( bloqueos de rama)

— Ecocardiografia de estrés: reduccion de la funcion sistolica del
ventriculo derecho.

* Prueba de esfuerzo: Algunos estudios ponen de manifiesto
gue para detectar anomalias cardiopulmonares, la prueba
de esfuerzo es mas sensible que la espirometria.



INDICACIONES TERAPEUTICAS

Indicado en casos sintomaticos.

En ausencia de sintomatologia se considera que puede haber
indicacidn quirurgica si coexisten 2 o mas de los siguientes criterios:

Indice de Haller >3.25

Anomalias cardiacas: Compresion cardiaca, desplazamiento,
prolapso de la valvula mitral, soplo o anormalidades de la
conduccion.

Alteracion de la funcidon pulmonar con patrdn restrictivo.
Fallo de reparacion quirurgica previa por el mismo motivo.

Otras indicaciones relativas serian la constatacion del
empeoramiento progresivo del hundimiento en controles
periodicos y una preocupacion importante sobre el aspecto estético
que impligue repercusion psicoldgica sobre el paciente.



TECNICAS QUIRURGICAS

* Procedimiento abierto: técnica de Ravitch.

— Indicado actualmente en adultos, torax rigidos,
formas mixtas, complejas o muy asimétricas.

* Procedimiento minimamente invasivo o
cerrado: técnica de Nuss.

— De eleccidn actualmente en la mayoria de los
casos pediatricos.



TECNICA DE RAVITCH

Osteotomia esternal Osteosintesis esternal Sutura m. pectoral

Ravitch. Ann Thorac Surg. 1949; 129: 429-44



Técnica de Nuss

Nuss D., Kelly R.E., Croitoru D.P., and Katz M.E.: A 10-year review of a minimally invasive
technique for the correction of pectus excavatum. J Pediatr Surg 1998; 33: pp. 545-552



OTRAS TECNICAS QUIRURGICAS

Iman esternal. Sistema que permite la traccion esternal mediante la atraccién magnética
de dos imanes, uno unido al esternén y otro externo.

Implante de proétesis de silicona, que mejoran el aspecto de térax sin modificar el plano
dseo.

Pectus up o Taulinoplastia. Implantacion quirurgica de un sistema de traccion esternal
especialmente diseifiado a tal efecto, que apoyado en el plano costal anterior permitiria la
correccion del defecto. _




OTRAS MEDIDAS TERAPEUTICAS

e Campana de succion externa. Aplicacion de un sistema de vacio sobre la zona del
defecto que pretende reducir la depresion esternal. Se ha descrito como unica
terapia o como coadyuvante de la cirugia.

* Terapia fisica. Para pacientes con pectus excavatum leve que no desean o no son
candidatos a correccidon quirurgica, algunos autores recomiendan tablas de
ejercicios dirigidos a fortalecer la musculatura toracica y respiratoria.



PECTUS CARINATUM

e El pectus carinatum, o térax en quilla, se define como una protrusion de la
pared anterior del torax. Otras denominaciones son torax cueniforme o
pecho de paloma.

e 1/1500 rn, mas frecuente en varones 4:1.
* Tipos:
— Prominencia condrogladiolar, o térax en quilla. Las porciones media e inferior
del esterndn sobresalen y arquean hacia adelante.

— Prominencia condromanubrial, torax arcuato o pecho de paloma, es una
forma mas compleja y mucho menos comun (5% de los casos). Una variante
de esta forma aparece en el Sindrome de Currarino-Silverman.




PECTUS CARINATUM: CLINICA

En la mayoria de los casos es la preocupacion estética el motivo de la
consulta médica, con poca o nula sintomatologia asociada. Puede
empeorar drasticamente durante la adolescencia.

Una larga serie publicada de 260 pacientes sintomaticos (limitacion de
ejercicio, disnea de esfuerzo, asma, infecciones respiratorias) que se
sometieron a la correccion quirdrgica de pectus carinatum, presentaron
una mejoria de estos sintomas asi como de la capacidad vital en Ia
espirometria.

Un cuarto de los casos pueden presentar anomalias musculoesqueléticas
asociadas, escoliosis u otras anomalias de la columna vertebral.

Asociacion con sindrome de Marfan, sindrome de Noonan, Sindrome
Cardiofaciocutaneo, el sindrome de Poland, osteogénesis imperfecta,
sindrome de Coffin-Lowry, y la enfermedad de Morquio



PECTUS CARINATUM: EVALUACION

e Examen fisico: aumenta el diametro AP toracico, disminuye la movilidad del torax
y puede existir sensibilidad a la palpacién. Tipo de deformidad (condrogladiolar o
condromanubrial, o mixto carinatum / excavatum. Control fotografico seriado.

e Estudio Rx: severidad de |la deformidad (proyeccioén lateral); detectar la escoliosis
(proyeccion anteroposterior).

 Tomografia Axial Computerizada (TAC). Medicién del angulo en el punto de mayor
rotacion esternal. El indice de Haller normal es 2,54, en estos pacientes estaria en
tornoal 1,7 -1,8.

e Ecografia: DD con masa neoplasica en caso de duda.
e Estudios complementarios: en funcion de la sintomatologia/patologia asociada.




PECTUS CARINATUM: TRATAMIENTO

Indicacion principal: compromiso estético.
Alternativas:
* Tratamiento ortopédico. Primera opcion en casos

pediatricos, torax flexible, menor morbilidad,
menor coste/beneficio.

 Tratamiento quirurgico. Térax rigido, formas
asimetricas, expectativa de resultado inmediato,
dificultad para el tratamiento ortopédico.



TRATAMIENTO ORTOPEDICO

e Corsé de compresion )
externa que ejerce una
presion concreta dirigida a
la zona de mayor
protusion. Se disena de
manera individualizada
para cada paciente.

e Compresor dinamico,
anade al corsé un medidor
de la presion ejercida,
regulable y controlable
por médico y paciente.




TRATAMIENTO QUIRURGICO

De eleccion en casos severos, formas combinadas o fracaso del tratamiento
ortopédico. Alternativas:

e Técnica abierta. Técnica de Ravitch modificada, ya que se trata de rebajar el perfil
del térax anterior.

* Técnica minimamente invasiva o toracoscadpica. Se han descrito diferentes
técnicas, variantes de la técnica de Nuss . Una de las mas reconocidas es la
técnica de Abramson, utiliza la pectus bar para hundir el esternon.




SINDROME DE POLAND

Hipoplasia unilateral de la pared toracica, asociado a anomalias de la mano.
e Incidencia: 1/25-30.000 nacimientos. 70% varones. Esporadica.

* Incluye alguna o todas las siguientes manifestaciones siguientes:

— Ausencia de pectoral mayor, pectoral menor, serrato anterior, musculo recto
abdominal o dorsal ancho.

— Atelia 0 amastia, sindactilia, braquidactilia o ausencia de pelo axilar.




SINDROME DE POLAND

reparacion quirurgica se plantea en casos severos, de manera seriada:
Plano éseo.

Tejidos blandos.
Reconstruccidon mamaria.

Pectus carinatum contralateral: compresion externa dinamica/ cirugia.




DEFECTOS ESTERNALES

Lesiones de la linea media, con rango clinico variable, desde formas mas o menos benignas como la
hendidura esternal (defecto esternal sin malposicién cardiaca) a la excepcional y habitualmente mortal
ectopia cordis (corazdn fuera del térax sin cobertura cutanea).

La hendidura esternal (esterndn bifido) o falta total o parcial de fusién esternal en una etapa temprana del
desarrollo embrionario. Se pueden clasificar en forma completa (la mas rara), superior o inferior.

La hendidura superior presenta en forma de U (proximal al cuarto cartilago) o de V (alcanza el xifoides). El
corazon esta en una posicion normal y las anomalias cardiacas son raras. Afecta con mas frecuencia a las
nifas y puede acompafarse de otras anomalias como hemangioma facial, diastasis de rectos, hernia
umbilical. La reparacidn quirurgica precoz en el periodo neonatal es el tratamiento de eleccion.




SINDROME DE INSUFICIENCIA
TORACICA

Trastorno que produce la incapacidad del térax para facilitar
la respiracion normal y el crecimiento del pulmon. Incluye:

e Distrofia tordacica asfixiante (sindrome de Jeune)

 Formas adquiridas de distrofia asfixiante (tras cirugia abierta tipo
Ravitch del pectus excavatum)

e Displasia espondilotoracica (sindrome de Jarcho-Levin).
e Escoliosis congénita con anomalias vertebrales y costales multiples.
e Cifoescoliosis severa.

Soluciones quirurgicas complejas: ampliacion esternal,
costotomias, protesis de titanio autoexplandibles (Campbell)



SINDROME DE JEUNE

Osteocondrodistrofia hereditaria, autosdmica recesiva, con
expresion variable:

— Formas leves con patrén respiratorio normal.
— Formas severas (tdrax en campana).

Se asocia en algunos casos a malformaciones broncopulmonares,
anomalias esqueléticas de extremidades y displasia renal.




SINDROME DE JARCHO-LEVIN/
SINDROME DE LAVY-MOSSELY

* Displasia espondilo-toracica AR. presentan multiples hemivértebas y
fusiones costales con acortamiento de la columna toracica; RX térax de
cangrejo. Restriccion pulmonar grave. 30% malformaciones cardiacas y
renales. Esperanza de vida 15-18m.

e Displasia espondilo-costal. Mejor prondstico en cuanto a esperanza de
vida. Riesgo de desarrollar escoliosis severa y paraplejia secundaria.



https://en.wikipedia.org/wiki/File:Ajr_std2_ap.png

MOLTES GRACIES PER LA VOSTRA ATENCIO!

Preguntes?
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