Capitulo 1

DEFORMIDAD TORACICA
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Asi nacemos

yo, tu, ese y aquel
amarrados a un cuerpo
para que sepamos

que el hombre no puede
a su antojo correr.

Julio Iglesias

RESUMEN

Las deformidades toracicas son un grupo heterogéneo de alteraciones y malformaciones
6seas y musculares, ocasionadas por un desarrollo anémalo de estas estructuras. Pueden
manifestarse de manera aislada o como parte de un sindrome, y su gravedad puede ser
desde leve, en donde los sintomas pueden pasar desapercibidos durante toda la vida, hasta
severa. Los casos mas severos suelen requerir seguimiento médico, ya que pueden acompa-
flarse de alteraciones o dafio en algunos 6rganos vitales, principalmente cardiorrespirato-
rios, que condicionen alteraciones progresivas de tipo restrictivo en el intercambio gaseo-
so, como ocurre en el sindrome de insuficiencia toracica.

El diagnostico de estos pacientes puede realizarse inicialmente en una consulta general
mediante una historia clinica exhaustiva y exploracioén fisica completa; sin embargo, para
un abordaje adecuado estos pacientes deberan ser valorados por un equipo multidisci-
plinario. Si los casos graves no son tratados correctamente, puede ponerse en peligro la
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vida de los pacientes. En algunos casos el tratamiento de la deformidad es quirargico
y con rehabilitacion pulmonar, aunque el pronédstico a largo plazo es variable. Una vez
establecida la insuficiencia respiratoria, estos pacientes requeriran ventilacién mecanica
no invasiva a largo plazo, por lo que es indispensable el seguimiento por parte del espe-
cialista en neumologia.

DEFINICION

El término “deformidades de la caja toracica” engloba una serie de condiciones caracte-
rizadas por modificar la morfologia fisiologica del torax y que tienen el potencial de alte-
rar la funcién cardiorrespiratoria y progresar hasta insuficiencia respiratoria y/o cardiaca.
El sindrome de insuficiencia toracica se refiere a la deficiencia de la caja toracica para
mantener una respiracion normal y sostener el crecimiento fisiolégico del pulmén.! Estas
condiciones pueden ocurrir en forma aislada (primarias) o ser parte de algun trastorno
genético o enfermedad neuromuscular (secundarias); estar presentes al nacer (congénitas)
o desarrollarse como consecuencia de alglin proceso patolégico luego del nacimiento (ad-
quiridas). Algunas causas de deformidades toracicas se presentan en la Tabla 1.

Tabla 1.- Causas de deformidades toracicas

Deformidades primarias Deformidades secundarias

Por enfermedades neuromusculares:
- Distrofias musculares

) L - Enfermedades de neurona motora
Xifoescoliosis idiopatica

Pectum excavatum
Pectum carinatum
Displasia espondilocostal
Displasia espondilotoracica
Sindrome de Jeune

Postquirargicas:
- Toracoplastia

Postraumaticas

Fuente: elaboracion de las autoras.

FisIOPATOLOGIA

La ventilacion normal requiere que las propiedades mecéanicas de las dos estructuras
principales del sistema respiratorio, la caja del térax (musculos respiratorios y estructuras
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oseas) y los pulmones, se encuentren en equilibrio. Estas estructuras poseen dos propieda-
des principales que son necesarias para la homeostasis ventilatoria: 1) distensibilidad, que
es la capacidad de aumentar el volumen en respuesta a un cambio en la presién (cuanto
puede ensancharse el sistema por unidad de presion) y 2) elasticidad, que es la tendencia
a contraerse (cuanto se reduce el volumen del sistema). Dentro de este contexto, las alte-
raciones de la caja del torax afectan estas propiedades, disminuyendo la distensibilidad e
incrementando la elasticidad, resultando en restriccion progresiva del volumen de aire que
puede ser movilizado por el sistema respiratorio; es decir, el volumen minuto. Por tanto, la
relacién de presion-volumen del sistema respiratorio se desplaza hacia la derecha, requi-
riendo mayores presiones y ofreciendo menor volumen por unidad de presion, aumentando
considerablemente el trabajo respiratorio.?

Como la distensibilidad toracica se encuentra reducida, las areas pulmonares que no son
ventiladas adecuadamente se van consolidando poco a poco, lo que provoca microatelec-
tasias, reduce el volumen movilizado e incrementa el espacio muerto.? Por todo esto, el pa-
trén respiratorio de los pacientes con deformidades toracicas suele ser rapido y superficial,
intentando mantener la ventilacion.*

Es frecuente observar hipoxemia en pacientes con deformidades toracicas, asociada ori-
ginalmente a defectos de ventilacién/perfusién o cortocircuitos, de acuerdo con la densi-
dad del volumen pulmonar afectado por las atelectasias. Conforme la restriccion pulmo-
nar avanza, se agrega hipoventilacion que, ademas de acentuar la hipoxemia, ocasiona
elevacion del biéxido de carbono (Coz).” Tipicamente, la hipoxemia nocturna precede a la
insuficiencia respiratoria cronica en los pacientes con restricciéon pulmonar por deformidad
toracica.®

Las anormalidades respiratorias durante el suefio contribuyen al desarrollo de la insuficien-
cia respiratoria crénica. Para empezar, la posicién supina que suele adoptarse al dormir
afecta los volumenes pulmonares y empeora el intercambio gaseoso, ya que el contenido
abdominal es desplazado en direccién cefalica, complicando la contraccién diafragma-
tica que, de por si, ya se encuentra comprometida. Esto refuerza el reclutamiento de la
actividad de los musculos accesorios de la respiracion, lo que mantiene cierta efectividad
en la ventilacion durante el suefio no-MOR (movimientos oculares rapidos). Debido a que
el suefio MOR es una necesidad biolégica, una vez que ocurre, aunque sea en menor den-
sidad, desaparece la actividad de los musculos accesorios, lo que se expresa como hipo-
ventilacion en suefio MOR. Conforme avanza la historia natural de la enfermedad, esta
hipoventilacién debe ser compensada desde el punto de vista metabélico y, con ello, el
control central de la respiracion se modifica, progresando a hipoventilacion nocturna vy,
posteriormente, a hipoventilacién diurna.t
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Una vez establecida la hipoxemia con o sin hipercapnia, la vasculatura pulmonar res-
ponde con vasoconstriccién y fluctuaciones importantes de las presiones en la circu-
lacion pulmonar, particularmente durante el suefio y el ejercicio. Si la situacién no es
corregida, las presiones generaran cambios permanentes en los lechos vasculares y en
las camaras cardiacas derechas, lo que puede culminar en hipertrofia, dilatacion y falla
de la funcién ventricular derecha hasta exhibir un sindrome de cor pulmonale crénico,
condicion vulnerable a la agudizacién y a complicaciones agudas que suelen compro-
meter la vida de los pacientes.’

ABORDAIJE CLiNICO

Los pacientes con deformidades de la pared de caja toracica requieren abordaje multidisci-
plinario. La mayoria de estas deformidades son detectadas en el nacimiento; sin embargo,
existen casos que son diagnosticados en la infancia e, incluso, hasta la adolescencia, por
lo que es de suma importancia realizar una historia clinica exhaustiva y un examen fisico
completo (Figura 1).

El examen fisico debe incluir la toma de signos vitales; la taquipnea y la taquicardia apa-
recen como mecanismo compensatorio para mantener una ventilacién minuto y un volu-
men sistélico adecuados, pero esto puede ocasionar fatiga de los musculos respiratorios
y, posteriormente, falla cardiaca o respiratoria.® También hay que realizar una meticulosa
inspeccion de los distintos grupos musculares y buscar el uso de musculos accesorios;’*! la
palpacién puede evidenciar la disminucion de los movimientos de amplexién y amplexa-
cion y la medicién de la circunferencia toracica puede orientar sobre el grado de deformi-
dad y restriccion toracica. Sera de mucha ayuda contar con fotografias del paciente como
seguimiento desde la consulta inicial para comparar la evolucién.

En la auscultacion puede valorarse la presencia de soplos; en pacientes con pectus excava-
tum puede distinguirse un soplo sistélico, que se magnifica durante el ejercicio debido a la
proximidad de la arteria pulmonar al esternén.'2? La asimetria de los ruidos respiratorios
se debe a la alteracién en los hemitérax, en ocasiones puede encontrarse disminucién de
los ruidos debido a la presencia de atelectasias, hiperinsuflaciéon pulmonar o por limitacion
de la expansién pulmonar.?®

La evaluacion clinica del paciente deber ser integral, sin enfocarse exclusivamente al térax.
Otros datos, como la presencia de cianosis peribucal o dedos en palillo de tambor pueden
indicar hipoxemia crénica, lo que orienta a la presencia de un sindrome de insuficiencia
toracica.”!* En pacientes con deformidad severa o con progresion rapida de esta deben
indicarse estudios diagnosticos auxiliares para determinar si los pacientes son candidatos
a correccion quirdrgica y para detectar de forma temprana alguna alteracion de la funcién
cardiopulmonar.
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Los pacientes con alteraciones de la pared toracica deben contar con evaluacion radiolégi-
ca, con la finalidad de conocer la severidad del padecimiento, asi como el dafio causado a
los érganos involucrados. La radiografia de térax antero-posterior, postero-anterior y late-
ral permiten observar el grado de desplazamiento cardiaco y depresion esternal, asi como
los posibles trastornos pulmonares.'4

El estandar de oro para evaluar la morfologia de la caja toracica es la tomografia axial com-
putarizada (TAC) de térax, en la que pueden realizarse mediciones mas exactas, observar la
presencia de malformaciones asociadas, el grado de compresion cardiaca, atelectasias, alte-
raciones esternales y volumenes pulmonares, entre otros datos (Figura 2). En el caso del pec-
tus excavatum y del pectus carinatum, es posible obtener el indice de Haller para determinar
la severidad de la deformidad (Figura 3).*>'” La TAC debera ser tomada tanto en inspiracion
como en espiracion debido a que el defecto puede ser mayor durante la exhalacién.*?

Pueden utilizarse otros estudios radiolégicos, entre ellos la TAC contrastada, angiotomo-
grafia, resonancia magnética y ultrasonido abdominal como auxiliares para detectar mal-
formaciones asociadas.

Se han documentado arritmias en estos pacientes, sobre todo en aquellos con deformidad
severa que ocasiona compresion cardiaca importante. Por este motivo, debe realizarse elec-
trocardiograma de 12 derivaciones. Las alteraciones mas frecuentes son bloqueo de rama
derecha, datos de hipertrofia ventricular, arritmias sinusales y extrasistoles ventriculares.*>®

En pacientes con pectus excavatum y pectus carinatum se han encontrado alteraciones de
la valvula mitral, por lo que deben contar con ecocardiograma como parte de su evalua-
cion clinica integral, en él pueden evaluarse compresién cardiaca, defectos valvulares y
funciéon miocardica, sobre todo en deformidades graves.}>18-20

Las pruebas de funcién respiratoria (PFR) resultan sumamente Utiles para conocer el es-
tado de la funcién pulmonar. Deben ser realizadas tanto en reposo, como en esfuerzo.
Las PRF arrojan resultados normales en pacientes con deformidades leves; sin embargo,
en pacientes con deformidades moderadas a graves y en aquellos con sindrome de insufi-
ciencia tordcica, las PFR arrojan alteraciones en los resultados. En pacientes con alteracio-
nes importantes, la capacidad pulmonar total, la capacidad vital y la capacidad residual
funcional llegan a encontrarse reducidas. Estas patologias se caracterizan por desarrollar
mecanismos de enfermedad pulmonar restrictiva.?%?
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Figura 2. Ay B) Masculino de 56 afos con diagndstico de cifoescoliosis
e hipoventilaciéon secundaria. C) Femenino de 70 afios con diagnds-
tico de cifoescoliosis e hipoventilacion secundaria. D) Masculino de
16 afos con diagnéstico de escoliosis e hipoventilacion secundaria
programado para cirugia. Los tres pacientes ya con uso de binivel por
hipoventilacion.

Fuente: archivo personal de las autoras, Unidad de Medicina del Suefio
del INER.

Figura 3. Masculino de un afio con diagnéstico de pectus excavatum en
seguimiento por cirugia, neumologia pediatrica y medicina del suefo.
Fuente: archivo personal de las autoras, Unidad de Medicina del Suefo
del INER.
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Las pruebas de funcién pulmonar mas utilizadas son la espirometria, la pletismografiay las
presiones espiratorias e inspiratorias maximas, estas ultimas presentaran variaciones signi-
ficativas en pacientes con alteraciones moderadas y graves. En la espirometria puede en-
contrarse una capacidad vital forzada menor del 80%, compatible con un patrén restrictivo.
El volumen espiratorio forzado en el primer segundo, asi como el flujo espiratorio medio
(25-75%)%¢ y las presiones espiratorias e inspiratorias maximas suelen estar disminuidas,
mientras que en la pletismografia se observa alteracién de la capacidad residual funcional,
de la capacidad vital y de la capacidad pulmonar total.81121-23

Las PFR deben realizarse periddicamente, pues con la progresion de la enfermedad los
pacientes jovenes van desarrollando alteraciones que pueden ser indicadores tempranos
de falla respiratoria.

Estas pruebas no son habituales en el seguimiento de estos pacientes debido a su dificul-
tad para realizarlas y porque se ha encontrado en algunos estudios que, al igual que las
PFR, las de ejercicio cardiopulmonar suelen ser normales. En quienes se han observado
alteraciones, se han documentado deterioro leve e incremento en el consumo de oxigeno
reducido en un 60-80%, en comparacién con valores de referencia de estas pruebas.1*16:1%.24

Los pacientes con deformaciones de la caja toracica suelen presentar alteraciones de la
respiracion durante el suefio; entre los mas frecuentes destacan la hipoventilacién de pre-
dominio en etapas de (MOR) que resulta en hipoxemia e hipercapnia, la apnea obstructiva
del suefio (AOS) que agrava la hipoxemia y la hipoventilacién nocturnas. La hipoxemia noc-
turna suele ser un indicador de inicio de falla respiratoria en estos pacientes y, junto con
la hipoventilacién, ocasiona mayor disfuncion de los musculos respiratorios, remodelacion
vascular, hipertension pulmonar y falla cardiorrespiratoria.

En consecuencia, se sugiere que los pacientes cuenten con algun estudio de suefio para
descartar la presencia de trastornos durante este. Idealmente, todos los pacientes deberian
tener una polisomnografia (PSG) nocturna con medicion transcutanea de dioxido de car-
bono, que es el estandar de oro para trastornos del suefio en estos pacientes. Sin embargo,
dado el limitado numero de laboratorios de suefio disponibles, la poligrafia respiratoria
puede ser una opcién para el seguimiento de los pacientes cuando se sospecha de AOS,
pero no asi en hipoventilacién.?32°

Tanto la alteracion de la capacidad vital como la hipoventilacion crénica (que empieza
durante el suefio y evoluciona hasta ocurrir también durante el dia) contribuyen a la hi-
poxemia, por lo que estos pacientes deben contar con estudios gasométricos de control.?®
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TRATAMIENTO

El tratamiento de estas patologias es multidisciplinario, y depende de la severidad de los
sintomas. En casos leves suele mantenerse a los pacientes bajo vigilancia con seguimien-
to periddico cada seis meses para valorar la evolucion del padecimiento; usualmente se
manejan con programas de ejercicio y posturales y no ameritan tratamiento quirdrgico,
aunque en ocasiones este puede indicarse como procedimiento estético.'®

En pacientes con alteraciones moderadas a severas el tratamiento de eleccion suele ser el
quirargico. Las indicaciones son la progresion de sintomatologia respiratoria o cardiaca,
datos de enfermedad restrictiva, compresion cardiaca o sindrome de insuficiencia toracica.
Actualmente existen técnicas de invasion minima para la correccion de los defectos.

Las técnicas quirargicas varian en funcion del padecimiento. Por ejemplo, para pacientes
con pectum excavatum o pectum carinatum puede utilizarse la técnica de Ravitch, que con-
siste en la reseccion de un cartilago costal y una osteotomia esternal, con o sin fijacion del
esterndn por soportes internos o externos. Otra técnica utilizada en pacientes con pectum
carinatum es la de Nuss, en la que se coloca una barra de metal por debajo del esternon,
en el punto de mayor depresidn, y se deja por un periodo de dos a cuatro afos, lo cual re-
sulta en remodelacion de la pared toracica.?”-2®

Para pacientes con ectopia cordis, el cierre quirdrgico se realiza en dos etapas: la prime-
ra se enfoca al cierre de onfalocele y el recubrimiento temporal del corazén; la segunda
consiste en la reduccién del corazén en la cavidad toracica, reparacion de defectos cardia-
cos y reconstruccion de la pared toracica.?’

Los procedimientos quirdrgicos han demostrado tener como beneficio de la funcion car-
diopulmonar, el incremento del volumen toracico, asi como en el nivel de actividad fisica
capaces de realizar y la tolerancia al ejercicio. Desafortunadamente, en el seguimiento a lar-
go plazo de pruebas de funciéon pulmonar se ha observado que, aunque si existe mejoria en
comparacion con las condiciones prequirdrgicas, no se logra una completa normalizacion.®

El tratamiento médico de estos pacientes también dependera de la severidad o grado de
afectacion del sistema cardiorrespiratorio. El tratamiento incluye desde manejo con venti-
lacion no invasiva, hasta rehabilitacion fisica. Existen pocos estudios sobre la efectividad de
la rehabilitacién pulmonar en estos pacientes. Se han utilizados ejercicios de respiracion
controlada que han demostrado un ligero incremento de la capacidad vital forzada y del
volumen espiratorio forzado en el primer segundo, con disminucion del esfuerzo respirato-
rio de estos pacientes. Las técnicas de insuflacion maxima pueden mejorar la distensibili-
dad pulmonar, mientras que las técnicas de aclaramiento pulmonar facilitan la eliminacién
de secreciones y consecuentes complicaciones.*°

En estos pacientes, la actividad fisica es limitada debido a la disminucion de la capacidad
funcional y al dolor de espalda, pero se han propuesto programas de ejercicio y posturales
en pacientes con alteraciones leves.t”*°

Para pacientes con hipoxemia, hipoventilacion nocturna o diagnostico de AOS podria reque-
rirse ventilacion mecanica no invasiva nocturna; en caso de persistir con hipoxemia, adicionar
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el uso de oxigeno domiciliario. EL tratamiento con ventilacién mecanica no invasiva (VMNI)
disminuira el esfuerzo respiratorio, la fatiga muscular, la disnea, y mejorara la arquitectura del
suefio, también las desaturaciones nocturnas, logrando un mejor pronéstico en estos pacientes.
Se han observado mejorias en la capacidad vital, la presion inspiratoria y espiratoria maximas,
asi como el intercambio de gases arteriales posterior al inicio de la ventilaciéon.? Tanto los pa-
cientes, como los familiares deben de ser entrenados en el uso de la VMNI y en la colocacion de
mascarillas de uso nocturno. Estos pacientes deberan continuar con un seguimiento al menos
cada seis meses para evaluar el apego al tratamiento y mejoria clinica.

En los casos mas severos los pacientes pueden requerir ventilacion mecanica invasiva con
manejo multidisciplinario para el tratamiento de la falla respiratoria aguda; debido a la intu-
bacién prolongada estos pacientes podrian ameritar traqueostomia, con la cual son egresa-
dos a domicilio la mayoria de las veces. Es de suma importancia el seguimiento estrecho para
evitar infecciones o complicaciones asociadas. Estos pacientes también deben ser evaluados
para una posible decanulacién en cuanto las condiciones clinicas lo permitan. Los familiares
deben ser entrenados para el cuidado y manejo de la traqueostomia en domicilio.*

PRONOSTICO

De acuerdo con la severidad de la deformacién seran las complicaciones y, por tan-
to, el pronoéstico. Para aquellos pacientes con deformaciones leves, el prondstico sera
generalmente bueno, sin complicaciones para la vida diaria y la funcién pulmonar, como es
el caso de pacientes con pectum excavatum o pectum carinatum leves. Sin embargo, para
pacientes con ectopia cordis o sindrome de Jeune el pronéstico reportado es malo, con una
mortalidad elevada.l®?
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