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Malformaciones de la pared
toracica

A. Wurtz, 1. Hysi, L. Benhamed, R. Neviere

Las malformaciones mds frecuentes de la pared tordcica afectan a la pared anterior.
Su causa es un desarrollo excesivo y/o una distorsiéon de los cartilagos costales, que
empujan y deforman el cuerpo del esterndn. En sentido posterior: pectus excavatum
(o térax en embudo); en sentido anterior: pectus carinatum (o térax en quilla) y pec-
tus arcuatum. También existen malformaciones aisladas del esternon: fisuras esternales
secundarias a un defecto de fusion, en la linea media, de las yemas esternales durante
la vida embrionaria. Otras malformaciones son infrecuentes, incluso excepcionales: el
sindrome de Poland, que en las formas completas se caracteriza por una hipoplasia
unilateral de la pared tordcica y braquisindactilia homolateral, y el sindrome de Jeune,
una distrofia tordcica asfixiante vinculada a un defecto congénito del desarrollo de la
caja tordcica y la distrofia tordcica adquirida, secuela de una intervencion por pectus
excavatum en la primera infancia. Por dltimo, se describen diversas malformaciones:
cartilaginosas, con hiperplasias localizadas y costales, con aplasia, sinostosis o formas
bifidas.
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Por ultimo, se describen algunas malformaciones aisla-
das de las costillas y los cartilagos costales.

B Deformaciones del plastron
condroesternal

Merecen estudiarse aparte debido a que tienen una
patogenia univoca. Esta fue propuesta inicialmente por
Flesch en 1873 y confirmada por Robicsek en 1963 12
las deformaciones del plastréon condroesternal (DPCE) son
consecutivas a una hipertrofia en sentido longitudinal
de algunos cartilagos costales, congénita o desarrollada
durante el crecimiento y a menudo asociada a una distor-
sién cartilaginosa, sobre todo en las formas asimétricas.
Segun estudios recientes, las DPCE se deberian, en reali-
dad, a un exceso de longitud del conjunto formado por
la costilla y el cartilago (o, de manera muy excepcional,
a un defecto de longitud de este conjunto en las formas
muy asimétricas) en algunos niveles de la caja toracica ©°l.
En las formas mas comunes suelen afectarse los nive-
les tercero a séptimo. Los cartilagos rechazan el esternén
hacia atras y lo deforman determinando un PEx, o hacia
delante provocando un PC o un PA. La hipertrofia car-
tilaginosa se desarrolla en longitud, anchura y espesor,
causando una prominencia antiestética de las ventanas
costales en el PEx y acentuando el aspecto de protrusiéon
manubrioesternal en el PA. Esta hipertrofia de los cartila-
gos, que se advierte en la exploracion fisica, se demuestra
perfectamente mediante tomografia computarizada (TC)
con reconstruccion tridimensional (3D) de la caja tora-
cica.

Plastron condroesternal: reseia
anatomica

El plastron condroesternal estd formado por dos estruc-
turas:

e el esternén, constituido por tres piezas: manubrio,
cuerpo y proceso xifoideo. El manubrio forma con el
cuerpo esternal subyacente un dngulo obtuso: el angulo
de Louis;

e los cartilagos costales prolongan la punta de las cos-
tillas y se insertan en el esternén (hasta los séptimos
cartilagos). En un 10% de los casos, los octavos car-
tilagos se insertan en el extremo inferior del cuerpo
esternal. En el caso contrario, estan soldados a los sép-
timos cartilagos por sus extremos internos y también
a los cartilagos subyacentes. En los cartilagos inferio-
res se observan con frecuencia puentes cartilaginosos o
sincondrosis (Fig. 1).

Los cartilagos costales son las zonas de crecimiento de
las costillas, por lo que su resecciéon precoz puede alterar

el desarrollo de la caja toracica *l.

Evolucion natural de las deformaciones
del plastréon condroesternal

La deformacion puede estar presente en el nacimiento
o desarrollarse de forma mas tardia. Humphrey y Jaretzki,
en 1980, analizaron el seguimiento a largo plazo del PEx
en 334 pacientes operados y no operados *!. En estos tlti-
mos, evaluaron a los pacientes de 0-1 aflo, 1-13 afios y
13-21 afos de edad. En el primer grupo (n = 30) observa-
ron la desaparicion o la mejoria del PEx en el 66% de los
casos (n = 20), y en el segundo (n = 30), una mejoria en
el 40% de los casos (n = 12). Por dltimo, en el tercer grupo
(n = 16) no se produjo ningtin cambio en el 69% de los
casos (n = 11) y si una agravaciéon en el 31% (n = 5). Esta
evolucion natural influye en el tratamiento: una cirugia
demasiado precoz puede ser potencialmente inttil.
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Figura 1. Tomografia computarizada tridimensional de la caja
toréacica. Obsérvense los octavos cartilagos, que se insertan en el
extremo inferior del cuerpo del esternén.

Clasificaciones

Hay diversas clasificaciones de las DPCE:

e Chin distinguio tres tipos de PEx a partir de 54 casos [°!:

o tipo 1: depresién profunda y simétrica de pared
abrupta (n = 37),

o tipo 2: depresion mds ancha, simétrica y con pen-
diente suave (n = 11),

o tipo 3: deformacién asimétrica y con rotacion ester-
nal, sea cual sea el tipo de depresiéon (n = 6);

e Schamberger analiz6 155 casos de deformacién con
protrusion . Los clasificé como:

o PC simétrico (n = 89),

o PC asimétrico (n = 49),

o asociacién de PCy PEx (n = 14),

o PA (n = 3).

En estas clasificaciones morfologicas no se tienen en
cuenta todas las formas anatomoclinicas. Por esta razon,
se ha propuesto una clasificacion patogénica de las DPCE
basada en el nivel y el nimero de cartilagos anormales
que se insertan en el cuerpo esternal ®l. Se consideran dos
parametros:

e parametro principal: el nivel y el namero de cartilagos
afectados;
e parametro accesorio: la asimetria:

o I:lesion de los cartilagos terceros a séptimos: forma
mads comun o «estdndar» de pectus excavatum y de
pectus carinatum,

o II: lesiébn de los cartilagos segundos a cuartos o
quintos: forma alta, pectus arcuatum sin depresion
subyacente,

o III: lesion de los cartilagos cuartos a séptimos: forma
baja de pectus excavatum o de pectus carinatum,

o IV: lesién de los cartilagos segundos a séptimos y/o
de los octavos cartilagos: forma extensa de pectus
excavatum y, mas raramente, de pectus carinatum
o arcuatum con depresién subyacente.

La presencia de una asimetria se sefiala con la sigla AS.

14 .
Punto importante

El interés de esta clasificacion reside en que es:

e predictiva de un programa terapéutico quirdr-
gico;

e prondstica: las formas extensas son las mas difi-
ciles de corregir.
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