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PUNTOS CLAVE

* las anomalias toracicas son cada vez mas motivo de
consulta al pediatra de Atencion Primariay es el pediatra
el primer profesional consultado.

* laedad critica, con cuadros de ansiedad y demanda asis-
tencial importante aparece alrededor de la adolescencia
donde existe mayor crecimiento musculoesquelético.

® Lamayoria son aisladas sin ninguin sindrome malforma-
tivo complejo.

® Elfenotipo habitual en estos pacientes es de tipo asténico,
delgados, con tallas altas y alteraciones en el eje del raquis.

® Son excepcionales los problemas cardiorrespiratorios
cuyos sintomas obedezcan a una base organica.

® Presentan frecuentemente trastornos en la esfera psico-
social.

® los criterios para iniciar un tratamiento son fundamen-
talmente estéticos.

® Podemos inicialmente ofertar tratamientos conservado-
res y poco agresivos con buenos resultados.

® La opinion del paciente debe ser valorada y tenida en
cuenta.

RESUMEN

Las anomalias tordcicas no sindromicas suponen el 90% de
los trastornos estéticos del térax en la infancia y son mas pre-

valentes de lo que se crefa. El paciente rechaza su apariencia
estética, lo que conlleva alteraciones en su comportamiento y
suvida social en la mayoria de los casos. Los pediatras de Aten-
cion Primaria deben conocer este tipo de trastornos dismorfo-
l6gicos, conocer sus causas, diagndstico, clinica y evolucion
para abordar con solvencia la informacion al paciente y su fa-
milia con el fin de dar respuesta a las innumerables dudas que
nos transmitiran.

En muy pocos casos produciran alteraciones cardiorrespira-
torias. El diagnéstico se basa fundamentalmente en la clinica;
las pruebas complementarias seran innecesarias, salvo un es-
tudio radiologico simple para identificar anomalias 6seas con-
génitas. En el caso de que exista una indicacién quirdrgica pre-
cisaremos de pruebas complementarias mas concretas. La
evolucion esinciertay es en la etapa de la adolescencia cuando
se evidencia la clinica mas manifiesta. Existen opciones tera-
péuticas que podremos informar desde la consulta de Primaria
y que debemos conocer. Es muy importante atender, escuchar,
y dar apoyo psicologico a estos pacientes que acuden porque
“nose gustan”. En numerosas ocasiones aceptan cualquier tipo
de tratamiento sin importarles su agresividad.

INTRODUCCION

Las deformidades morfoldgicas de la pared toracica com-
prenden unvariado espectro de formas clinicas. Pueden ser sim-
ples o complejas, aisladas (no sindrémicas) y otras agrupadas en
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sindromes que asocian algun tipo de deformidad del térax. Los
sindromes monogénicos mas importantes y frecuentes obser-
vados son el sindrome de Marfan y el sindrome de Noonan*.

Las variantes mas habituales son el pectus excavatum (for-
ma deprimida) y el pectus carinatum (forma protrusiva) dentro
de las deformidades anteriores simétricas y son las que vamos
a desarrollar en este articulo. Existen infinidad de anomalias
asimétricas condrocostales (variantes dismorficas) que suelen
pasar desapercibidas por no visualizarse externamente y que
quedan infradiagnosticadas. Su evolucién durante el desarrollo
es impredecible. Las que forman parte de un sindrome presen-
tan un trastorno genético conocido, al contrario de las aisladas
que son las mas numerosas y que no obedecen a trastornos
genéticos, aunque presentan una historia familiar positiva con
una herencia mendeliana multifactorial.

Estructuralmente, todas las variantes tienen un origen co-
mun motivado por una alteracion de la composicion del colage-
no con una desorganizacion cartilaginosa e hipercrecimiento
de la trama condral, que provocaria alteraciones del desarrollo
de los elementos cartilaginosos de sostén de la caja toracica
para producir evolutivamente y finalmente una alteracion es-
tructural y estética del torax.

Estas deformidades suponen cada vez mas un motivo de
preocupacion en los pacientes y su entorno familiar fundamen-
talmente en periodo periadolescente, que demandan una solu-
cion, por lo que deben ser conocidas, abordadas y diagnostica-
das por los pediatras de Atencién Primaria.

TIPOS DE ANOMALIAS

Pectus excavatum

La alteracién condroesternal produce una deformidad que
deprime la cara anterior del térax sobre el esternén (Figura 1).
Aparece en mas del 70% de los casos de forma aislada, con gra-
dos variables de depresién, que pueden ser tanto simétricos
como asimétricos. La forma mds frecuente es la simétrica en
cuchara? Su incidencia se estima en 1/300 recién nacidos, y es
predominante en el sexo masculino, con una relacion de 3:1.
Parece que suele existir una asociacion familiar por encima del
40% de los casos y la asociacion de cardiopatia congénita leve
oscilaen un 12%**.

Pectus carinatum

En este caso, el desplazamiento esternal es anterior y la de-
formidad produce una protrusion con incremento del diametro
de la caja toracica (Figura 2). Se conoce también como térax en
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Figura 1. Pectus excavatum.

quilla o pichén. En menos frecuente, afecta al 1/1500 de recién
nacidos, con un ratio de 1:5 respecto al excavatum. También es
mas prevalente en el sexo masculino, con una relacion de 4:1,y
se considera una variante del anterior, con un mismo origen y
fisiopatologia, aunque desconocemos los motivos por los que
en unos casos se desplazan anteriormente y otros posterior-
mente. Existen variantes simétricas y asimétricas, estas ulti-
mas son las mas habituales*®. Si tenemos como referencia la
linea intermamilar, podemos clasificarlos en superiores, me-

Figura 2. Pectus carinatum.
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dios e inferiores. La variante tipo 1 (95%) es la forma condrog|a-
diolar, con protrusion esternal inferior que provoca una depre-
sion costal lateral. La variante tipo 2 o condromanubrial (pectus
arcuatum) se denomina sindrome de Currarino-Silverman y se
confunde en muchas ocasiones con un excavatum cuya protru-
sion es alta a nivel del manubrio y en forma de herradura con
concavidad superior®. Realmente es un carinatum y debe tratar-
se como tal.

También como el pectus excavatum puede aparecer en otros
sindromes.

Suele diagnosticarse mas tarde, cuando la protrusion se
hace visible en el periodo puberal, sobre los 11-13 afios, puesto
que suele pasar desapercibido en la infancia precoz.

Variantes dismorficas

Se consideran el resto de anomalias excluyendo las dos an-
teriores. Son las mas numerosas, tienen el mismo origen y el
mismo mecanismo de produccion. Son todas asimétricasy muy
variables, con mayor afectacion sobre los arcos costales inferio-
resy suelen pasar desapercibidas salvo que sean deformidades
considerables y muy visibles, expresando un térax antiestético.

CLINICA

En casi el 90% de los casos no existe clinica observable, pero
si suelen expresan sintomas poco definidos y valorables, con
importante componente de ansiedad. Los casos complejos in-
cluidos en un sindrome suelen ser identificados precozmente y
asocian la sintomatologia propia de su sindrome. Podemos afir-
mar, por lo tanto, que la gran mayoria de las deformidades sim-
ples, por no decir todas, cursan sin sintomas. La clinica se hace
mas ostensible en |a etapa de la adolescencia que coincide con
el desarrollo, en muchas ocasiones conflictivo, de la esfera psi-
cosocial del paciente.

En las deformidades depresivas se observa en la infancia
precoz la retraccion centroesternal manubrial con los movi-
mientos respiratorios, los 4 anos es la edad en la que es mas
visible. Muchos de estos pacientes presentan patologias pul-
monares de base como asma o bronquiolitis de repeticion, que
incrementan este defecto con los movimientos respiratorios.
En raras ocasiones se habla de intolerancia al ejercicio, que se
traduce en episodios disneicos durante esfuerzos o ejercicio in-
tenso. En nifios mas mayores pueden aparecer alteraciones del
eje raquideo (escoliosis, cifosis, etc.), cuyo origen parece ser de-
bido a las anomalias posturales adoptadas para disimular la
deformidad, con un consiguiente empeoramiento estético.

Los térax protruyentes en el caso de presentar sintomas (ex-
cepcional ya que no hay compromiso de la caja tordcica) son
debidos a dolores o molestias localizadas a nivel de las uniones
condroesternales protruidas y las posiciones viciosas adopta-
das (cifosis y escoliosis en un 15%)°.

DIAGNOSTICO

Las deformidades toracicas se pueden identificar en tan solo
un tercio de los casos en la primera infancia. El diagnostico ini-
cialmente es visual, en los exdmenes de salud periddicos. Con-
forme se desarrollan musculoesqueléticamente, comienzan a
observarse signos dismorficos directos en el térax o indirectos
como alteraciones en el eje del raquis, asimetrias en areolas,
alteraciones de la cintura escapular o actitudes viciosas.

En los pacientes mas mayores la deformidad ya se hace evi-
dente, y son ellos mismos o sus padres los que las identifican.

Tenemos que valorar el tipo y grado de alteracion, asi como
la postura del paciente sentado, en bipedestacion recto y con
brazos en cruz. Valoraremos la simetria de los omoplatos y ra-
quis. Palparemos e identificaremos los grupos musculares para
descartar atrofias o hipoplasias. Se deberian hacer fotografias
para ver la evolucion durante el crecimiento.

Unimportante nimero de pacientes presentan alteraciones
en el raquis que obedecen a varios factores. Los trastornos en la
trama de colageno condrocostales también parecen tener re-
percusion en la zona cartilaginosa costovertebral. Por otro lado,
suelen adoptar una actitud de flexion de la caja toracica para
ocultar su deformidad y esto provoca que se muestren con una
actitud cifética cervicotordcica, con los hombros corregidos an-
teriormente.

Como prueba complementaria Unica inicialmente, es sufi-
ciente un estudio radiolégico simple posteroanterior y lateral
del torax y la columna, para descartar alteraciones éseas como
fusiones, aplasias, hipoplasias, etc., y otras alteraciones 6seas
de costillas, vértebras y esternon.

Tan solo en los casos en los que sospechemos que la clinica
se deba a la deformidad o porque la familia insista en que los
sintomas son por este motivo, podremos solicitar una espirome-
tria, que en la mayoria de los casos es normal, una ecocardiogra-
fia, que suele presentar con frecuencia alteraciones del eje sin
repercusion funcional, y una prueba de esfuerzo, que, en lineas
generales, podria ser la Unica de todas que nos identificaria pro-
blemas de tolerancia y adaptacion cardiopulmonar al ejercicio®.

Reservaremos la tomografia computarizada (TAC) para ano-
malias complejas, los sindrémicos, en los que sospechemos
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anomalias cardiopulmonares congénitas y como prueba de va-
loracion preoperatoria en todos los quirurgicos.

MANEJO Y EVOLUCION

Cuando la deformidad empiece a ser significativamente lla-
mativa, el paciente demande una correccion o creamos que
progresa de manera significativa, propondremos el estudio
completo y plantearemos las posibles soluciones. Hasta tener
un diagnostico exacto de la extensiony grado de la deformidad,
recomendaremos ejercicio fisico en general, evitando los ejerci-
cios de potenciacién muscular (gimnasios) y programas de ree-
ducacion postural, ya que adoptan generalmente actitudes
anormales como hombros caidos, anteriores y redondeados
con actitudes ciféticas. Precisaran en el seguimiento la correc-
cion de las alteraciones del eje vertebral toracico.

Generalmente los pacientes acuden a la consulta porque se
ven “deformes”, lo que crea trastornos en el comportamiento
que pueden derivar a un aislamiento social, evitando deportes
de grupo en los que se pueda evidenciar su deformidad. La aso-
ciacion entre aislamiento y limitacion deportiva empeoraran
estéticamente su imagen.

La evolucion es impredecible y deberemos hacer constar que
desconocemos el resultado final sin tratamiento. Son las nifias
las que presentaran durante el crecimiento una deformidad vi-
siblemente mas llamativa en el inicio de la menarquia con el
desarrollo mamario. Esta situacion debera ser valorada de for-
ma muy importante de cara al resultado final tras aplicar cual-
quier tratamiento.

La aparicion de sintomas que, como ya hemos dicho, deben
valorarse con mucho cuidado, ya que presentan un componen-
te psicosomatico importante, nos obligaria necesariamente a
realizar un estudio funcional cardiopulmonar, que sera impres-
cindible si el tratamiento quirurgico es el propuesto finalmen-
te. En el caso de que la espirometria, el electrocardiograma
(ECG) con ecocardiografia y la prueba de esfuerzo presentasen
algun tipo de alteracion, deberemos plantear a la familia las
opciones terapéuticas para que conjuntamente con el paciente
tomen la correcta decision.

TRATAMIENTO

Para iniciar un tratamiento es preciso e imperativo que se
cumplan las siguientes condiciones:

185

* Elespecialista debe confirmar que la deformidad es me-

jorable, exponiendo todas las opciones.

El paciente debe demandar dicho tratamiento y aceptar-
lo tras conocer las complicaciones y los posibles resulta-
dos finales.

La familia, completamente informada, debe expresar su
consentimiento por escrito para iniciar el tratamiento
propuesto.

Estas tres condiciones conjuntamente son indiscutibles y
necesarias para iniciar el tratamiento. No comenzaremos trata-
miento alguno si se cumplen por tanto estos tres supuestos:

e Sielespecialista cree que no es mejorable.

Siel paciente no quiere tratarse.
Sila familia no consiente.

Los especialistas que manejamos estos pacientes solemos
decir coloquialmente que trataremos a los pacientes “que nos
lo pidan de rodillas”. En casos muy concretos, como los sindro-
mes malformativos complejos, no hay una contraindicacién
firme, aunque evitaremos proponer un tratamiento invasivo
por el elevado riesgo quirurgico. Es el caso de aneurismasy pro-
lapsos en el sindrome de Marfan.

Unavezindicado el tratamiento, con la informacion desarro-
llada y detallada del tipo de anomalia que presenta el paciente
y con la propuesta favorable por parte del especialista, propon-
dremos en lineas generales todas las opciones terapéuticas.

La edad para comenzar un tratamiento debe ser valorada
individualmente, teniendo en cuenta la carga psiquica del pa-
ciente, su edad cronoldgica y la gravedad del defecto. Existe un
consenso respecto a la edad de inicio del tratamiento. Las eda-
des precoces favorecen un resultado espectacular y muy efecti-
vo, pero poco consistente en el tiempo, con un alto porcentaje
de fracasos, por tratarse de térax inmaduros y altamentente
elasticos. Sin embargo, los tratamientos a edades mas avanza-
das cercanas a la adolescencia (en las nifias con un desarrollo
mamario avanzado) consiguen resultados definitivos mas esta-
bles, con menor indice de recurrencia.

Entodos los casos, el objetivo final es el mismo, moldear una
nueva caja toracica a base de realizar de forma invasiva o con-
servadora miles de microfracturas condrales que produzcan un
remodelado de los cartilagos para adoptar una nueva configu-
racion estéticamente mejorada.

No se debe olvidar en estos pacientes el abordaje de los tras-
tornos de la esfera psiquica. El apoyo psicoldgico debe ser to-
mado en cuenta para que el resultado final visual personal sea
satisfactorio.
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Tratamientos especificos para cada variante

Pectus excavatum

Podemos proponer inicialmente un tratamiento conserva-
dor ortésico, con las campanas de succion o vacio (vaccum bell).

El dispositivo consiste en una ventosa de dos tipos de mate-
rial, uno plastico consistente central y otro periférico moldeable
(Figura 3) que permite una facil adaptabilidad a la superficie
corporal.La campana se conecta a un sistema de vacio regulable
que permite, segun la intensidad de la presion, levantar la defor-
midad a expensas del esternon y los cartilagos costales. Existen
en el mercado varios tamafios para poder adaptarlas a la edad,
talla'y la forma del embudo del pectus. Tienen forma oval para
los varones y forma de reloj de arena para las mujeres, que per-
miten liberar las mamas de la succion’. La duracion del trata-
miento es variable e individual, y se precisan al menos 2 afos
para un buen resultado. Se colocara progresivamente, incre-
mentando las horas diarias segun la tolerancia. El efecto secun-
dario mas frecuente es la equimosis de la zona central, que pre-
cisara una hidratacion intensa y un fraccionamiento horario en
el tiempo de uso. Es decisiva la implicacién, colaboracion y cons-
tancia del paciente para obtener un resultado éptimo.

Como tratamiento invasivo, se indicara la cirugia de repara-
cion del pectus minimamente invasiva (MIRPE) de Nuss. Antes
de esta cirugfa, sera preciso establecer un indice de depresion
(indice de Haller) con pruebas de imagen (TAC), que establece
la proporcion entre la anchura y altura del térax y proporciona-
ra una descripcion morfoldgica detallada del térax Un indice
por encima de 3,25 constituye un criterio correcto de que la
técnica esta indicada. La técnica es sencilla de entender, pero
dificultosa de ejecutar: consiste en configurar una barra o féru-
la metalica de acero inoxidable corregida y modelada por noso-

Figura 3. Campana de succion.

tros con la curvatura en U (Figura 4) que se introduce percuta-
neamente bajo vision toracoscopica dentro del térax y se rota
de forma que queda insertada y fijada a las costillas con la con-
cavidad inversa en M. Es una técnica parcialmente invasiva,
pero en menor grado que las técnicas abiertas. No precisa de
resecciones 6seas con dos cicatrices laterales axilares y con una
buena tolerancia al dolor. La barra, si no presenta complicacio-
nes, sera retirada en 2 o0 3 anos®. Existen casos muy concretos y
escasos, como recidivas de intervenciones previas o pectus
complejos a los que se les propone directamente cirugias abier-
tas muy invasivas.

Pectus carinatum

En los pectus carinatum podremos también comenzar por
tratamientos conservadores menos agresivos, empleando el
corsé de compresion dinamica (Figura 5). Es disefiado y fabrica-
do en muchas ortopedias y debe tener unas caracteristicas co-
munes. Su disefio debe ser ergondmico, individualizado, con
apoyo directo en la zona de mayor deformidad, ligero y con
compresion exclusivamente anteroposterior, para permitir Ia
expansion lateral del térax. Se recomienda, aunque no es es-
trictamente necesario, que la presion efectiva sea cuantificable
con un medidor y que tenga unos tirantes a modo de chaleco
para evitar su desplazamiento vertical. El chaleco debe ser
adaptado periédicamente para que el paciente lo considere
confortable y hasta que el térax cambie su configuracion. Al
igual que la campana de succion, precisa una total colabora-
cion e implicacion del paciente’. Los efectos indeseables habi-
tuales son excoriaciones o hematomas en la zona de apoyo,
que obligarian a bajar las presiones o interrumpir temporal-
mente el tratamiento. El tiempo diario de uso debera ser el
maximo, incluyendo la noche, el chaleco solo debe retirarse en
la ducha o el ejercicio.

Figura 4. Barra de Nuss.
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Figura 5. Chaleco de compresion dinamica.

La correccion quirurgica de esta deformidad es una técnica
muy invasiva (técnicas de Welch o Ravitch)®. Es una opcion alta-
mente agresiva que implica la reseccion de cartilagos, osteoto-
mias, desinserciones musculares, modelaje de esternony parri-
lla costal y amplias osteosintesis. Son cirugias complejas, con
importante pérdida hematica, incisiones mas amplias y poso-
peratorios mas dolorosos.

En lineas generales, el éxito del tratamiento de las deformi-
dades que se han descrito dependera en todos los casos de la
adherencia al tratamiento, la edad, el grado de flexibilidad de |a
caja toracica y el tipo de deformidad. El tiempo de tratamiento
es variable, aunque se estima que al menos debe ser de 2 afios
o hasta que el esqueleto axial haya completado su desarrollo.
Los dispositivos ortésicos deberan llevarse el mayor tiempo po-
sible a lo largo del dia conforme se incrementa la tolerancia y
son una buena opcion inicial de tratamiento para los pacientes
que no opten por una solucién quirurgica.

CUADERNO DEL PEDIATRA

B Un estudio radiologico simple es suficiente al inicio para definir el tipo de deformidad y si existen anomalias

0seas congeénitas.

No se debe proponer un tratamiento por debajo de los 10-11 afios.

Son suficientes los controles anuales en el centro de salud hasta la edad de tratamiento.

No hay que olvidar abordar los trastornos de la esfera psicosocial de estos pacientes.

Habra que valorar y corregir las alteraciones del raquis.

Estas deformidades se pueden tratar. Los tratamientos no quirdrgicos pueden ser una buena opcién en casos

leves o los que rechazan procedimientos quirurgicos.
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