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EMBRIOLOGIA

J Costillas = procede de las células del esclerotoma
que permanecen en el mesodermo paraxial y crecen
desde las apofisis costales de las vértebras toracicas.

[ Cartilagos > se forman a partir de células del
esclerotoma que migran de la frontera somitica
lateral hacia el mesordemo de la placa lateral

Surco neural

adyacente.

Pared ventral
del somita

I Esternén =2 se desarrolla de manera independiente

en la capa parietal del mesodermo de la placa A

lateral de la pared ventral del cuerpo.
®

Langman Embr.iologl’a Humana . Lippincot‘& Williams & Wilkins. Wolters Kluwer. 12* Edicién (2012).
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DEFINICION

Las deformidades de la pared toriacica comprenden un grupo muy
heterogéneo de patologias que presentan como factor etiologico alguna
alteracion en el desarrollo y/o morfologia de las estructuras de la caja
toracica (costillas, esternon, columna dorsal) y cuyo espectro abarca
desde una deformidad leve sin consecuencias funcionales y leve
afectacion estética hasta una patologia grave con riesgo de vida.
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% Depresién/desplazamiento en sentido posterior del
esternon, produciendo un térax en forma de embudo
(J distancia esternén-columna dorsal).

% Representa mas del 90% de todas las deformidades
de la pared toracica.

** Incidencia 1/400-1000 RN vivos.

% Proporcion H:M de 3:1.
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PECTUM EXCAVATUM

Pectus excavatum asimétrico derecho =

** Presente al nacimiento, mas
evidente en la adolescencia.

s Simétrico o asimétrico.

“* Asociaciones: escoliosis (26%),
EC congénita (2%), prolapso de

val. Mitral, Enf. Tejido conectivo:
Sindrome de Marfan y Ehlers
Pectus excavatum simétrico Bl

Danlos, Nooman (2-3%).
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PECTUM EXCAVATUM

ETIOPATOGENIA

% Antecedentes familiares de deformidades de pared toracica: (1/3 casos).

“* Mecanismo responsable exacto del PE ain no esta claro.
% Mecanismos propuestos:

—Aumento de la presion sobre la pared toracica = desarrollo embrionatio.
—Defecto en la produccion del tejido conectivo del area afectada (TGEF-(,
colageno vy fibrilina) = entrecruzamiento anormal del coligeno dentro del

cartilago (crecimiento anormal del cartilago esternocostal).
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PECTUM EXCAVATUM

MANIFESTACIONES CLINICAS

4

L)

* PE leve a moderado: asintomaticos.

R/

L)

L)

* Deformidades mas graves: sintomas inespecificos (intolerancia al ejercicio, falta
de resistencia y dificultad para respirar al esfuerzo) / dolor toracico, palpitaciones (-
frecuente).

4

** Huncién cardiaca y pulmonar normal en reposo, disminuida en ejercicio intenso.

* Importante descartar compresion cardiaca, disfuncion del VD y prolapso mitral en
CaSOS SEVEros.

R/

L)

L)

4

L)

L)

* Mayor incidencia de infecciones respiratorias (micobacterias) y asma.
* Alteracion psicoldgica, preocupacion por apariencia (no es infrecuente).
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PECTUM EXCAVATUM

DIAGNOSTICO
% Principalmente clinico (poco después del
R > IH: A/B
nacimiento, leve = adolescencia).
% Radiografia de térax.
% TAC de térax (indice de Haller: térax
normal = indice de 2,5).
% IC: relacionaria el IH con el indice del
mismo torax corregido. IC: C-B/C
% Evaluacion  cardiopulmonar  (EKG,
ecocardiograma, pruebas de funcion
© pulmonar, pruebas de esfuerzo).
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO

TRATAMIENTO CONSERVADOR

** Defecto leve 2 moderado.

% Objetivo: impedir o revertir las consecuencias del funcionamiento anormal de la
caja toracica y sus musculos, la columna y los 6rganos intratoracicos.

% Ejercicios => fortalecer musculatura pectoral y abdominal (previa valoracién
cardiologica).

“* Natacion = mejora rendimiento deportivo, capacidad pulmonat, mejorar postura.

* Campana de succion externa = defecto leve, no desean cirugia
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO

TRATAMIENTO CONSERVADOR

Campana de succion externa
(Vacuum bell): aplicacion de un
sistema al vacio sobre la zona del
defecto que pretende reducir Ia
depresion  esternal. NO  corrige
deformidad por completo. Unica terapia
coadyuvante de la cirugia.

Mazen O Disorders of the Chest Wall : Clinical Mamfesfaz‘z’om . Clin Chest Med 39 (2018) 361-375. Disponible en

https:

iibmed nebi alit ik vew 22019595


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/

PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO

LLa mayoria de los pacientes con PE no requieren intervencion quirurgica.

CRITERIOS PARA TRATAMIENTO QUIRURGICO

4

*%* Pacientes sintomaticos.

» Deformidad severa (Indice de Haller > 3,25).

* Compromiso cardiopulmonar (enfermedad pulmonar restricttva u obstructiva,
alteraciones de la funcién cardiaca de causa compresiva).

* Progresion importante del defecto con el crecimiento.

® " Alteraciones psicologicas. &

* o
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R/
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Reparacion quirargica abierta de Ravitch

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

-Creacion iatrogénica de una caja toracica rigida y con un limitado potencial de
crecimiento.

Procedimiento minimamente invasivo o cerrado: Técnica de Nuss
-De eleccion actualmente en la mayoria de los casos pediatricos.

-No afecta el crecimiento y flexibilidad de la caja toracica.
@ ®
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO QUIRUGICO

Reparacion quirargica abierta de Ravitch

Retracted ~ Manubrium ‘
pect.major \
— R -
¢ -
1 z J “
) j "',.,
v . Perichondrial
/' - incision .
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PECTUM EXCAVATUM
TRATAMIENTO QUIRUGICO
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO QUIRUGICO

;
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Técnica de Nuss
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PECTUM EXCAVATUM

TRATAMIENTO QUIRUGICO

Técnica de Nuss

i
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Cottesfa: INTORAX (Instagram Dr. Marcel Quintero)
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PECTUM CARINATUM

» Protrusion en sentido anterior del esternén, produciendo
un torax en quilla (T distancia esternén-columna dorsal).

*¢ 2° defecto mas comun de la caja toracica.

** 2 subtipos: Condrogladiolar (térax en quilla) -

condromanubrial (pecho de paloma) =2 simétrico o <
asimétrico. |

» Incidencia 1/1500 RN vivos.
** Proporcion H:M de 4:1. / /

(4

** Raro al nacimiento, aparece durante la nifiez o adolescencia, ‘. ;
progresando con el crecimiento. "~, ( | (

© *¢ Asociaciones similares a PE. .) :

~Acastello E. & Garrido P. C/asg%aczon de* las malformaciones congénitas de la pared tordcica. Rev. Med. Clin. Condes-2009; 20(6) 758 767. Dlspomble en
http:/ /wwwi.clecl/cleprod /media/contenidos /pdf/MED 20 6/004 actualizacion “malformacion.pdf :
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PECTUM CARINATUM

ETIOPATOGENIA

% Antecedentes familiares de deformidades de pared toracica: (1/4 casos).
“* Mecanismo responsable exacto del PE ain no esta claro.
% Mecanismos propuestos:

—Crecimiento anormal de los cartilagos costales o esternon.
—Alteraciones del tejido conectivo del area afectada.

@ ®
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PECTUM CARINATUM

MANIFESTACIONES CLINICAS

L)

L)

* En la mayoria de los casos es la preocupacion estética el motivo de la consulta
médica, con poca o nula sintomatologia clinica.

4

** Puede empeorar drasticamente durante la adolescencia.

R/

** Pacientes sintomaticos: limitacion de ejercicio, disnea de estuerzo, asma,

L)

infecciones tespiratorias =2 Tratamiento quirdrgico =2 mejoria clinica y de
capacidad vital.

% Anomalias asociadas =2 escoliosis y otras afecciones musculoesqueléticas, sindrome
de Marfan, Sindrome de Nooman, Sindrome de Poland, osteogénesis imperfecta,
enfermedad de Morquio, prolapso de valvula mitral, etc.

@ ®
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PECTUM CARINATUM

DIAGNOSTICO

% Principalmente clinico (" @ AP,
movilidad del toérax, hipersensibilidad a la
palpacion)

% Radiografia de torax: lateral = severidad
de deformidad, AP = escoliosis.

% TAC de torax (indice de Haller < 2,54).

** NO hay alteraciones cardiopulmonares

asociadas.
“* En funciéon de sintomatologia/patologia

asociada
&)
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PECTUM CARINATUM

TRATAMIENTO

** Casos leve 2a moderado = Natacidn.

“* Casos moderado a severo = Tratamiento ortopédico (1* opcién en
casos pediatricos, torax flexible, menor morbilidad).

“* Casos severos, torax rigido, asimétrico, dificultad tratamiento
ortopédico, tepercusion psicoldégica =2 Tratamiento quirurgico
(técnica de Ravitch modificada, técnica de Abramson).
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PECTUM CARINATUM

TRATAMIENTO ORTOPEDICO

% Corsé de compresion externa: ejerce una presion
concreta dirigida a la zona de mayor protrusion. Se
disena de manera individualizada para cada paciente.

% Sistema dinamico de compresion
(SDC): anade al corsé un medidor de
la presion ejercida, regulable vy
controlable por médico y paciente

E www.mipectus.com.ar

3
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PECTUM CARINATUM

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Eleccion en casos severos, fracaso del tratamiento ortopédico

% Técnica abierta: de Ravitch modificada, se trata de rebajar el perfil
del torax anterior.

% Técnica minimamente invasiva por toracoscopia: modificacion
de la técnica de Nuss > Técnica de Abramson (pectus bar para

hundir el esternon)

Mazen O Disorders of the Chest Wall : Clinical Manifestations . Clin Chest Med 39 (2018) 361-375. Disponible en https://pubmed.nchinlm.nih.eov /29779595



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29779595/

C
¢

PECTUM CARINATUM

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Técnica abierta de
Ravitch modificada

)
(A
2
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PECTUM CARINATUM

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Técnica  minimamente
invasiva pot toracoscopia

Técnica de Abramson

@
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¢ Distrofia toricica asfixiante (sindrome de

insuficiencia toracica).

** Osteocondritis

recesiva (gen IFT80, cromosomas 15ql13 y

el 3g24), con expresion variable:

-Formas leves (patron respiratorio normal).
-Formas severas (torax en campana).

*

)
(A
2

** Incidencia: 1/130000 RN vivos.

)

©

SINDROME DE JOUNE

hereditaria, autosomica

7Rf;r.1ﬁrézh Nﬁ : gc -YAcevedo

). Deformidad de la cqja  toracica. Rev. Chilena. De Cirugia. 2018; - 70(4) 373381. Disponible en
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SINDROME DE JOUNE

% Se asocia en algunos casos a malformaciones

broncopulmonares, anomalias esqueléticas de

extremidades (micromelia, polidactilia), térax angosto,
displasia renal.

* También problemas de alimentacién, prolapso rectal,

diarrea, fallo cardiaco, fallo hepatico, edema de

extremidades, degeneracion de las retinas, malabsorcion

L)

)

intestinal y fallo del pancreas.

** Pronodstico: 60%-80% fallecen de fallo respiratorio a

L)

temprana edad y los pocos que sobreviven desarrollan
fallo renal.

Figura 11. Nifio de 3 afios con sindrome de Jeune.

® % Tratamiento: cirugia (VEPTR). &
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¢ Displasia espondilotoracica.

¢ Herencia autosomica recesiva (defecto en el
gen MEPS2 del cromosoma 15q26).

% Presentan multiples hemivertebras, fusiones
costales (articulacion costovertebral) con
acortamiento de la columna toracica.

% Frecuente en hispanos =2 49% casos
reportados descendencia puertorriquefa.
** Radiografia de térax: pecho de abanico o

de cangrejo.
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% Clinica: restriccion pulmonar severa,
malformaciones cardiacas y renales (30%), poca
estatura, cuello corto y rigido, térax anterior
abdomen prominente (no crece columna toracica),
extremidades largas para su estatura, hernias
inguinales.

* Sindrome de insuficiencia toracica.

* Pronostico: pobre, 45% fallecen en los primeros
6 meses de edad por fallo respiratorio, neumonia

.0

o0

y/o fallo cardfaco.

—_

S . . . , . & .

2% Tratamlentoz controversial; Clrugla / no Clrugla. Osteotomla en f()rma de ‘V” en la fuslgn dc laS costlHas
o E "ra alarga':(?cada ' on de las
=4 VEPTR co tﬂla a costllla
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** Hipoplasia o aplasia unilateral de la pared toracica asociada a

L)

anomalias en la mano.

Incidencia: 1/25-30000 RN vivos.

Proporcion H:M de 3:1. 75% lado derecho.
Esporadica.

Asociaciones: sindrome de Moebius, leucemia.

\/
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Incluye alguna o todas de las siguientes manifestaciones:

-Ausencia de pectoral mayor, pectoral menor, serrato anterior, recto
abdominal, dorsal ancho.
) -Atelia o amastia, sindactilia, braquidactilia, ausencia de vello axilar.

——

Ramirez N. ‘& Acevedo J. Deformidad de la  caja  tordcica.  Rev. Chilena. De Cirugia. 2018; - 70(4) 373-381. DiWsEbhi-Bfem en
hteps://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid =S0718-40262018000400373 : :



https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373
https://scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0718-40262018000400373

SINDROME DE POLAND

% Se clasifica en 3 grados, segin el grado de deformidad.

Figura 14. Paciente que presenta sindrome de Poland Grado Ill: se observa el | - =

Z - Figura 12. Padente que presenta sindrome de Poland Grado I: pared condrocostal  Figura 13. Padiente que presenta sindrome de Poland Grado Ii: pared condrocostal
Y qlep P 9 qep o importante defecto de la pared condrocostal.

normal con pectus carinatum contralateral.
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SINDROME DE POLAND

“* La queja principal es cosmética y muy pocos casos tendran problemas tespitratotios.
% Casos leves a moderados = seguimiento.

% Casos severos —> Tratamiento quirargico (protesis, colgajos locales o libres,
transterencia del musculo latissimus dorsi (dorsal ancho), rectus abdominal o el uso parcial
del /latissimus dorsi, implantes o extensores de tejido blando combinado con el uso
de colgajos o grasa local). Pectus excavatum contralateral (SDC, cirugia).
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