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RESUMEN

El Pectus Excavatum o toérax de zapatero es la malformacion mas frecuente de la cara anterior
del torax .Desde que el Profesor de Cirugia Sauerbruch en 1920 intervino por primera vez un paciente
adulto-joven, la técnica quirdrgica abierta con traccion postoperatoria se continué aplicando; hasta
que; Ravitch en 1947 publica su experiencia eliminando la traccion toraxica post operatoria. Desde
entonces se suceden variaciones en la técnica manteniendo el principio basico de reseccion de
cartilagos y remodelaje de la posicién esternal. El gran cambio se produce con la innovacion de la
cirugia toraxica guiada por fibra dptica; la Videotoracoscopia (VTC). (Palabras claves/Key words:
(Videotoracoscopia/Videothoracoscopy; Pectus excavatum/Pectus excavatum).

INTRODUCCION

El Pectus Excavatum (PE); se define como
una deformidad congénita de la pared toréxica
anterior, que afecta al estern6n y a los 4-5
cartilagos costales inferiores, formando una
concavidad en la pared anterior desde la tercera
a la octava costilla que habitualmente es
asimétrica y de profundidad variable; en casos
extremos, el esterndn puede estar practicamente
en contacto con la columna.

Fue reconocido como entidad en el siglo
XVI, describiéndose ya entonces sus aspectos
clinicos por Bauhinus (1504). La mayoria de los
pacientes con esta patologia son asintomaticos,
salvo casos severos (indice de Haller >3.2);
quienes presentan sintomatologia de la salud
mental; pulmonar y/o cardiaca'?3.

Es la anormalidad congénita de la pared
anterior de la caja toraxica mas frecuente (90%).
Su incidencia es de 1:700 a 1:1000 Recién
nacidos (RN) vivos; afectando principalmente a
varones relacion 3:1*y a la raza blanca; el
antecedente familiar puede estar asociado en un
35%".

Su correccién es quirlrgica, popularizandose
desde el afio 1997, con la técnica de Nuss, la
cirugia minimamente invasiva mediante

videotoracoscopia que presenta ventajas frente
a las técnicas de cirugia abierta iniciadas por
Sauerbruch; quien ademas utilizaba la traccion
post operatoria para sostener el esternén en su
nueva posicion y evitar las recidivas.®
La cirugia del PE con instalacion de barra
mediante videotoracoscopia se fundamenta en
las siguientes observaciones y evidencias:
1.- Los nifos tienen un térax blando y maleable
en crecimiento.
2.- Los pacientes pediatricos, rara vez
presentan fractura costales en el Trauma.
3.- Aun tratandose de un adulto, el térax sufre
transformaciones de forma y elasticidad,
fendmeno observado en los pacientes con
enfermedad pulmonar obstructiva crénica.
4.- La exitosa correccion de anomalias
esqueléticas por ortopedistas y cirujanos
ortodensistas como por ejemplo en los
casos de pacientes con escoliosis, mal
oclusion maxilomandibular, pie bot,
distracciones 0sea etc.

Etiologia

La etiologia todavia es desconocida, pero
se piensa que se produciria por una alteracién
en el crecimiento de los cartilagos costales y de
las costillas.
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Al estudiar la biomecéanica, morfologia y la
histoquimica de los cartilagos costales, en nifios
con PE, utilizando test de biomecanica, microscopia
de luz, microscopia electronica, inmunohistoquimica,
safranin-o para proteoglicano y PAS (periodic acid-
shiff), se ha podido concluir que se produciria una
alteracion a nivel de la distribucién y organizacion
del colageno tipo Il, lo cual llevaria a estos
cartilagos a ser menos resistentes a la
compresion, tension y distension; ejercida por la
presion intrauterina, presién toracica o a un mal
desarrollo del diafragma. Esto en conjunto
produciria una angulacion posterior del esternon

En otros estudios se ha encontrado un claro
aumento del catabolismo de la potencia de
crecimiento del cartilago costal; evaluado por 3
enzimas que intervienen en la formacion de
mucopolisacaridos, glucoronidasa, carboxipep-
tidasa, hexosaminidasa

No se han observado alteraciones a nivel
de la mitocondria, aparato de Golgi, reticulo
endoplasmico, asi como tampoco en la

FIGURA 1. Pre-op.

distribucion y contenido de proteoglicanos.
Tampoco se observo la presencia de hipoplasia,
hiperplasia, necrosis o desnaturalizacién del cartilago.

Otros estudios han demostrado que hay una
disminucién del zinc y un aumento del calcio y
magnesio a nivel de los cartilagos costales.

Por otro lado se postula que hay una causa
genética, debido a que en alrededor del 35% de
los casos se encuentra una historia familiar.®

Clinica

El PE corresponde, en la mayoria de las
veces, a una malformacién congénita, sin
embargo puede aparecer después del
nacimiento, especialmente en trastornos
congénitos del tejido conectivo y muscular como
los sindromes de Marfan y de Ehlers Danlos.
Aumenta de manera progresiva en relacion al
crecimiento del nifio y se hace mas evidente en
el periodo de la adolescencia, siendo muy pocos
los casos que experimentan regresién
espontanea o mejoria parcial.

FIGURA 2. Pre-op.

FIGURA 3. Post-op.
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Tiene un amplio espectro de manifestaciones
clinicas, las cuales van desde estados
asintomaticos hasta situaciones severas donde
puede llegar a ocasionar una compresion de los
6rganos toracicos y como consecuencia producir;
dificultad respiratoria, infecciones respiratorias
frecuentes, intolerancia al ejercicio y dolor
toracico, desplazamiento y compresién de
cavidades cardiacas con o sin disfuncion
ventricular. (Figuras 1, 2 pre-op y 3 post-op).

Por otro lado, el PE produce una
deformacion estética de tal magnitud que
repercute drasticamente en la autoestima y el
desarrollo psico-social de los pacientes,
constituyéndose cada vez méas en un importante
motivo de consulta dentro de esta patologia.*

Indicaciones de Cirugia

La decision para la cirugia, se basa en el
diagnéstico clinico del PE severo con 2 0 més
de los siguientes criterios':

a) Indice de Haller en la TAC (relacién entre
diametro transverso y antero-posterior del
térax en la regién de mayor depresion
esternal) > 3,25 cm. y evidencia de
compresion cardiaca en el mismo.

b)  Estudios de funcién pulmonar que indiquen
una enfermedad restrictiva u obstructiva de
la via aérea.

c) Evaluacioén cardiaca que revele un prolapso
de la valvula mitral, ritmo anormal, defecto
de conduccidn, hipertrofia o desviacion del
eje.

d) Documentacion de progresion de la
deformidad con sintomas subjetivos
asociados.

e) Recurrencia después de cirugia con técnica
de Ravitch previo o reparacion minima-
mente invasiva.

Evaluacion Preoperatoria

En la primera consulta se realiza una
completa historia clinica y se explica en detalle a
los padres y pacientes el significado de la
enfermedad. En los casos leves y asintomaticos
los pacientes se someten a un plan de ejercicios
para lograr una correccién postural y luego son
controlados cada 6 meses. En los casos
sintomaticos y aquellos en los que existe marcada
deformidad se completa la evaluacién bronco-
pulmonar y cardioldgica, con el fin de pesquisar
posibles repercusiones funcionales. Para una

aproximacion objetiva del grado de deformidad
en todos los pacientes se solicita una TAC de
térax y se practica una ecocardiografia.

La evaluacion de la severidad del PE se
determina en la TAC mediante el indice de Haller
>3.2 (Figura 4).

FIGURA 4. Scanner torax.

Dentro de las multiples alteraciones que
podran aparecer en los diferentes estudios
destacan:

- ECG normales o con alteraciones tipo T
invertida, cambios en el QRS o
anormalidades de conduccion como
bloqueos de rama.

- En la ecocardiografia los hallazgos
frecuentes indicaran compresién en grado
variable de cavidades ventriculares
derechas con o sin disfuncién del ventriculo
derecho y prolapso de la valvula mitral
(20%) 7.

Técnica quirurgica

El principio fundamental de esta operacion
es la implantacién temporal de una barra
retroesternal que durante un plazo promedio de
2 anos, en sujetos entre 12 a 16 afnos promedio
(1 a 28 anos), produce una remodelacion da la
malformacion toracica.

Para dicho procedimiento se utilizan barras
correctoras con 1 a 2 estabilizadores laterales,
del tipo Lorenz (redondas y que evitan dafo de
tejidos durante la insercion de la barra).

Un dia antes de la cirugia, se toman las
medidas del térax del paciente para determinar
la longitud de la Barra de Pectus. Una adecuada
medicion se realiza utilizando una cinta de
medida o una plantilla de la Barra de Pectus,
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sobre el punto mas hondo del defecto; desde el
punto medio axilar derecho hasta el punto medio
axilar izquierdo. La longitud de la Barra de Pectus
requiere de 1 a 2 cm menos que la longitud que
se obtiene de la medicidn, porque la cinta mide
el didmetro externo del térax y la Barra de Pectus
atraviesa el diametro interno. (Figura 5).

FIGURA 5. Simulacién posicién de la barra.

Una vez el paciente estd en la posicion
decubito lateral, y previa induccion con anestesia
general, se coloca un catéter epidural con el fin
de lograr un bloqueo total del dolor en el
postoperatorio (se suspende al cabo de 3 dias
promedio). Se recomienda la administracién de
Cefazolina en dosis habituales, al inicio de la
operacion y durante 3 dias.

La barra debe tomar una curvatura
exagerada para adecuarse a la forma y presion
del térax. Luego se realizan 2 pequenas
incisiones de aproximadamente 2,5 cm cada una,
a cada lado del térax entre lineas axilar anterior
y posterior (Figuras 6y 7).

FIGURA 6. Incision lateral.

FIGURA 7. Instrumental quirargico.

Mediante la ayuda de la videotoracoscopia
con o6ptica de 5 mm y 30°, y con neumotdrax
controlado a 4-5 mmHg, se avanza la barra
metélica cdncava preformada, por un tunel creado
a nivel del mediastino, entre el pericardio y el
esternon. Una vez girada dentro del canal se fija
con puntos de polipropileno y con los
estabilizadores laterales que contribuyen a la
estabilizaciéon de la barra. La barra mantiene
elevado el estern6n, desapareciendo el PE.

Una vez finalizada la intervencién y antes
de cerrar la incision, se realiza una espiracion con
presién positiva de 4 =5 cm de agua de manera
de prevenir el atrapamiento pleural y se corrobora
la ausencia de Neumotoérax con radiografia
posterior. (Figura 8).

FIGURA 8. Barra in situ.
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El tiempo promedio de este tipo de cirugia
excede rara vez los 95 minutos, con un sangrado
promedio de 20 a 30 cm?2.

En el post-operatorio inmediato los
pacientes son enviados a UCI Pediatrica, donde
permanecen por aproximadamente 1 a 3 dias, alli
se controla radiograficamente la ubicacion de la
barra, la presencia de neumotérax y atelectasias
residuales. El tiempo de hospitalizacién no es
mayor a los 3-5 dias.

Se recomienda dejar la barra en su sitio
durante un minimo de 2 afos. Después de este
tiempo se valora al paciente y si esta
asintomatico, la barra esta estable y el paciente
no ha crecido mucho, se deja en el sitio durante
otros 6 a 18 meses y se reevalla al paciente a
intervalos de 6 meses. Si la barra causa
problemas, se saca.

A todos los pacientes se les incentiva a
hacer ejercicios respiratorios profundos y
mantenerse en buena forma fisica” 8 9 10 1t

Control del dolor

Para el manejo del dolor postoperatorio de
los pacientes sometidos a este tipo de Cirugia se
utiliza de rutina una infusién continua de una
mezcla de Bipuvacaina 0,25mg/Kg./hr (0.2 mI/Kg/
hr al 0,125%) con Fentanyl 1 a 2 microg/ml (0.2-
0.6microg/Kg/hr) a una velocidad de infusién de
0.1-0.3ml/Kg/hr por via epidural.'? 13

Si no es posible tener acceso a la via
epidural se utiliza Morfina 0.1-0.2 mg/Kg/hr por
dosis ¢/6 hrs o bien infusién continua 5-15 pugr/
Kg/hr méas un analgésico no esteroidal de
eleccion.

El Bloqueo Intercostal no se ha utilizado por
no estar adecuadamente evaluado en pacientes
pediatricos y su limitado tiempo de efectividad.

Complicaciones de la cirugia VTC
Entre las complicaciones observadas con
mayor frecuencia, se describen las siguientes':

a) Neumotorax

(con o sin resolucion espontanea) 60%
b) Desplazamiento de la barra 35%
c) Pericarditis 2%
d) Infeccion de la herida 2%
e) Neumonia 1%
f) Condrodistrofia toracica,

lesién cardiaca, hemotorax. <1%

Beneficios de la Técnica de Nuss

Multiples estudios a nivel mundial
concuerdan en los siguientes beneficios
derivados de este tipo de operacion:'4

a) Operacién minima invasiva. El uso de esta
técnica no requiere la incision ni la reseccion
de cartilagos, para la correccion del PE; no
se requiere de incisiones en la pared
anterior del térax, elevacion de musculos o
reseccién de cartilagos costales, ni
osteotomias del esternén.

b)  Reduce el tiempo de pabelldn; El procedimiento
requiere de aproximadamente 45 a 60
minutos a diferencia de las 4 horas que se
requiere para la reconstruccion del torax.

C) Minima pérdida de sangre; Generalmente
se pierden entre 10 a 30 cm?3, comparado
con 300 cm?® que se pierden con productos
y técnicas convencionales.

d) Regreso precoz a actividades cotidianas;
Reportes han demostrado que el tiempo
promedio para que un paciente vuelva a sus
actividades usuales una vez se ha tratado,
es de aproximadamente un mes. Sin
embargo en algunos casos puede variar
basado en las recomendaciones kinésicas
y fisicas.

e) Crecimiento normal a largo plazo del térax;
la operacion permitira al paciente
experimentar facilidad al respirar, expansion
normal del térax y elasticidad, asi como el
crecimiento adecuado de pulmones y
corazon.

f) Excelentes resultados cosméticos a largo
plazo; 10 ahos de estudio de la técnica para
la correccion de PE indican excelentes
resultados a largo plazo.
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