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Caso clinico-radiologico pediatrico
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Pediatric clinical-radiological case

Historia clinica

Paciente de sexo masculino, 14 afios. Consulta Se solicita Radiografia (Rx) de térax en pro-
por deformacion toracica. yecciones anteroposterior y lateral (Figura 1).

Figura 1. Radiografia de térax en proyecciones anteroposterior y lateral.

¢ Cual seria su diagnostico?
Solicitaria algin otro estudio de imagenes?
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Hallazgos Radioldgicos

Figura 1. Rx de torax en proyecciones AP (A)
y lateral (B) muestra acentuada depresion del
esternon en su mitad inferior, especialmente evi-
dente en la proyeccion lateral (flechas delgadas).
En la proyeccion AP, esto determina horizonta-
lizacion de los arcos costales anteriores, com-
presion y borramiento del contorno derecho del
corazon (flecha gruesa) y una opacidad del lobulo
inferior del pulmoén izquierdo (*) compatible con
atelectasia secundaria. Todos estos hallazgos son
compatibles con un pectus excavatum.

Como complemento, se solicitd tomografia
computada de torax (Figura 2). En un corte axial
a nivel del apéndice xifoides del esternon, se
observa marcado estrechamiento del diametro
AP del torax, en la linea media. El indice de
Haller, obtenido de la relacion entre el diametro
transversal del torax (24,5 cm) y la distancia entre
el esternén y la columna vertebral en el punto
de mayor depresion (5,3 cm) corresponde a 4,6,
compatible con un pectus excavatum severo.

Figura 2. Tomografia Computada de torax. Corte axial
a nivel de apéndice xifoides del esternén, mostrando un
marcado estrechamiento del diametro antero-posterior
del torax.

Diagnéstico

Pectus excavatum severo.

Discusion

El pectus excavatum (PE) corresponde a una
malformacién de la pared toracica caracterizada
por una depresion del esterndn, particularmente
desde la porcion media hacia distal, asociada a
alteracion de las articulaciones condro-esternales
inferiores!'. Es secundario a un desorden em-
brioldgico, por un defecto en la fusién entre
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las costillas y el esternén, lo que normalmente
comienza alrededor del dia 35 de gestacion, con-
tinda durante el resto de la gestacion y termina
con la osificacion final durante la adolescencia®.
Aunque en un tercio de los pacientes se identifica
un patron hereditario y existen otros miembros
afectados en la familia, no se ha determinado un
factor genético especifico*’.

Esta lesion representa el 75 a 90% del total
de las malformaciones que afectan la pared del
torax'#. La incidencia comunicada en la litera-
tura es de 1/400 a 1/1.000 nacidos vivos y es 5
veces mas frecuente en varones con respecto a
las mujeres®.

Puede presentarse al nacer y aumentar pro-
gresivamente con la edad, pero con mayor fre-
cuencia se hace clinicamente mas evidente en
el periodo de la adolescencia'*. La regresion
espontanea del defecto ha sido descrita, pero es
poco frecuente y no debe esperarse después de
los 6 afios’.

Las manifestaciones clinicas son variables y
dependen de la severidad del defecto de la pared
y la morbilidad cardiopulmonar asociada. En los
cuadros leves, por lo general la principal preocu-
pacion del paciente es el componente estético. En
casos severos puede comprimir 6rganos toracicos
y producir disnea, alteraciones cardiacas, intole-
rancia al ejercicio, dolor toracico, limitacion res-
trictiva de la via aérea, infecciones respiratorias
frecuentes®”.

Con mayor frecuencia el PE se presenta como
un defecto tnico, pero hasta en un 20% puede
asociarse a otras anormalidades esqueléticas, den-
tro de las cuales la mas frecuente es la escoliosis®.
Mas raramente el PE puede ser una manifestacion
de enfermedades sistémicas neuromusculares y
del tejido conectivo, particularmente Sindrome de
Marfan, Sindrome de Loeys-Dietz, Sindrome de
Ehler-Danlos y Osteogénesis imperfecta®!?. Esta
relacion ha hecho plantear una alteracion de la
sintesis del cartilago como posible factor causal.
Se presume también que seria secundario a cam-
bios en la mecénica ventilatoria cuando se asocia
a enfermedades como la hernia diafragmatica o
atrofia espinal muscular tipo 1.

De acuerdo con algunos autores?, ya en el si-
glo XVI aparecieron las primeras publicaciones
alusivas al PE y su presentacion clinica. Durante
el s. XIX habria comenzado a vislumbrarse la
predisposicion familiar de esta deformidad, con
la comunicaciéon de casos clinicos repetidos
dentro de una misma familia?®, Inicialmente el
tratamiento se limitaba a “aire fresco, ejercicios
de respiracion, actividades aerdbicas y presion
lateral” y recién a principios del siglo pasado
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se practicaron las primeras cirugias toracicas,
inicialmente con morbimortalidad significativaZ.

La radiografia (Rx) de térax en proyecciones
anteroposterior y lateral es necesaria en la eva-
luacidon del defecto y puede ser util ademads en la
busqueda de escoliosis o enfermedad pulmonar
concomitante.

Sin embargo, en casos moderados a severos o
en aquellos donde existe alguna repercusion car-
diopulmonar, el estudio indicado es la Tomogra-
fia Computada (TC) de torax, que permite definir
la magnitud de la depresion esternal y la repercu-
sion sobre los drganos intratoracicos. Para esto se
cuenta con el indice de Haller, que corresponde
a la relacion entre el didmetro transversal del t6-
rax y la distancia entre el esternén y la columna
vertebral en el punto de mayor depresion?. Este
indice recibe su nombre en honor a Jack Haller,
médico Radidlogo pediatrico pionero en esta
area!l. En general un indice > 3,25 se considera
como patologico.

Es recomendable realizar ademas ecocardio-
grafia y estudio de funcion pulmonar.

El manejo del PE es generalmente quirurgi-
co, si se cumplen ciertas condiciones. A modo
general se recomienda la cirugia cuando hay
hundimiento moderado a severo, con un indice de
Haller > 3,25, progresion de la deformidad tora-
cica, compresion de 6rganos toracicos, deficiente
mecanica ventilatoria por limitacion ventilatoria
restrictiva, prolapso de valvula mitral o cualquier
alteracion cardiaca atribuible a una compresion
de cavidades derechas. Sin embargo, el factor
estético puede ser importante al momento de
decidir la conducta.

Actualmente se prefieren los procedimientos
minimamente invasivos siendo la técnica de Nuss
la mas utilizada®, que consiste en la introduccion
de una barra metalica retroesternal, mediante
videotoracoscopia.
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