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Resumen:
TITULO: FRECUENCIA DE MALFORMACIONES DE LA PARED TORACICA

EN LA UMAE PEDIATRIA CMNO IMSS.

ANTECEDENTES: EI pectus excavatum (PE) es la malformacién de la pared
toracica mas comun, afecta al esternén y a 4-5 cartilagos costales, formando una
concavidad, por lo general asimétrica, y con hundimiento variable, para su correccién
quirurgica se describen varias técnicas, la abierta actualmente en desuso y la de
minima invasion o técnica de Nuss. Desde 1998 la diseccion subesternal se realiza
mediante toracoscopia, a partir del 2002 con la reduccién subsecuente de
desplazamiento a menos de 1%, han hecho de esta técnica estandarizada en la
actualidad y a partir de la cual se desarrollan multiples modificaciones.

Desde 2013 se atienden en la Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de
Pediatria, del Centro Médico Nacional de Occidente, pacientes con malformaciones
de la pared toracica sin embargo aun no contamos en nuestra unidad con registros
en lo que podamos comparar resultados con la literatura. Se realizé un estudio
observacional en un total de 37 nifios con diagnéstico de malformacion de la pared
toracica de los cuales solo 18 casos fueron candidatos a cirugia. Un total de 6
femeninas con el 33.33 y 12 masculinos con el 66.66, una media de indice de Heller
de 5.6. El sindrome que se observo con mayor frecuencia fue sindrome de Marfan
con el 16.67% de los casos. De las complicaciones postquirdrgicas que se
presentaron las mas frecuentes fueron neumotoérax y derrame pleural. La letalidad
observada fue de 0%.

CONCLUSION: Nuestra unidad se apega a las buenas practicas a la toma de
decisiones de manera adecuada. La presencia de complicaciones en pacientes
postquirargicos nos lleva a determinar que se requiere realizar futuras
investigaciones que determinen el riesgo de complicacion. A pesar de que en
nuestra investigacion fue minimo. Finalmente, el estudio refleja la importancia de que
esta investigacion sea la base de futuras investigaciones ya que las complicaciones
presentadas en dichos pacientes fueron mucho mas elevadas que las reportadas en

la literatura nacional, para poder decidir la mejor terapéutica del paciente.



Marco Teorico:
El Pectus Excavatum (PE) es una intrusion de la pared toracica dentro de la cavidad

toracica. Si bien las consecuencias fisioldgicas y fisiopatolégicas varian, para un
gran numero de pacientes la lesion es lo suficiente problematica para aceptar la

cirugia .

Representa la causa mas comun de deformidades a nivel de la pared toracica
anterior con una incidencia de 1 en 300 a 400 nacimientos y una prevalencia de
2.6% en nifios de 7 a 14 afos. Pocas veces este es de presentacion neonatal y su
aparicion es mas bien frecuente en la adolescencia. Pectus Excavatum (PE)
representa el 90% de todas las deformidades de la pared toracica y con una

tendencia de afectacion 5:1 al sexo masculino en comparacion al femenino?.

Por lo general el PE ocurre comunmente de manera aislada, hasta el 20% de los
pacientes pueden presentar otras anormalidades esqueléticas, principalmente
escoliosis. En raros casos, el PE puede ser la forma de presentaciéon de alguna
enfermedad del tejido conectivo como el sindrome de Marfan, o el sindrome de
Loeys-Dietz, lo cual es de suma importancia por el riesgo de complicaciones serias
como un aneurisma de aorta, diseccion aortica o ambos. Una pequeia parte de los
pacientes son portadores de sindrome de Poland el cual se caracteriza por la

hipoplasia o agenesia de musculo pectoral, sindactilia y malformaciones costales?.

ANTECEDENTES HISTORICOS
Las primeras descripciones de esta patologia datan de 1549 cuando Schenck
publicé un caso de PE identificado por J. Bauhinus, en el siglo XIX se reportaron

algunos casos incluyendo la notable participacion de Ebstein con 5 casos en 18821,

El advenimiento de la anestesia endo-traqueal en los 1920’s marco un parteaguas en
el desarrollo de la cirugia toracica, no es de asombro que los intentos de reparacion
antes de esta fechas sean fructiferos. Sin embargo los primeros intentos de
reparacion del PE fueron descritos en 1911 cuando Meyer removié dos cartilagos



costales del lado derecho con resultados insatisfactorios. En 1913, Sauerbruch
inicialmente reseco la porcion deprimida del esternon aliviando la compresion
cardiaca pero dejando al paciente con un sindrome de Poland adquirido por lo que el
resultado de este procedimiento fue de igual manera insatisfactorio, pero en 1920
realizo a una nifna pequefa con PE severo la reseccidn parcial de un cartilago costal
con osteotomia esternal, uniéndolo a un equipo de fijaciéon externa con alambre de
acero mismo que fue removido varias semanas posterior a la cirugia, actualmente

este procedimiento es conocido como “técnica de Ravitch modificada”.

En 1949, Ravitch describié su técnica reportada en 8 pacientes la cual consistia en la
division de la articulacion xifo-esternal, y el ligamento subesternal, la reseccion total
de los cartilagos costales, osteotomia transversa a nivel del manubrio esternal y su
correcta posicion mediante suturas, sin aplicacion de traccion externa. Ravitch
defendio su técnica hasta 1986 en la 4ta ed del Pediatric Surgery, ilustrando a detalle

el procedimiento estandar’.

A mediados de 1987 el Dr. Donald Nuss desilusionado con los resultados de la
técnica de reseccion extensa; reconocié la elasticidad y flexibilidad de la pared
toracica en los nifios y aplicando el principio de la cirugia de interposicidén colénica a
través del plano retroesternal, perpetuo en una nifia de 4 afnos de edad la colocacion
de una barra debajo del esterndn sin reseccién cartilaginosa ni osteotomia esternal,
el procedimiento se realiz6 sin eventualidad y esta técnica rapidamente gano
popularidad. Desde 1998 la diseccion subesternal se realiza mediante toracoscopia,
otras cambios a la técnica fue la reduccion del ancho de la barra, la estabilizacion de
la misma mediante fijadores, la combinacién de estos con suturas externas a partir
del 2002 con la reduccion subsecuente de desplazamiento a menos de 1%, han
hecho de esta técnica, la técnica estandarizada en la actualidad y a partir de la cual

se desarrollan multiples modificaciones.3

Es de recalcar la contribucién del Dr. Park con el desarrollo de multiples dispositivos

como el “fijador en garra, y la “bisagra en plato” que previenen el desplazamiento de



la barra. Actualmente la diseccion retroesternal a nivel del sitio mas profundo del
defecto es facilitada mediante una variedad de retractores como la copa de succion
de Klobe3.

ETIOLOGIA

Los defectos esternales pueden ser de presentacion aislada, o dentro de un
sindrome dismorfico o un sintoma de un sindrome genético®. Para la evaluacion
genética son necesarias una anamnesis detallada e historia familiar asi como un
examen fisico a fondo en busqueda de datos de dismorfismo, en caso de no
presentar ninguno de los anteriores el PE puede ser considerado de presentacion
aislada y no son necesarias investigaciones genéticas posteriores. Se ha reportado
que el PE aislado se ha asociado con aneurismas de la raiz aortica en pacientes sin
asociacién a enfermedades del tejido conectivo o sindrome de Marfan. En caso de
que los pacientes presenten datos de retraso psicomotor, dimorfismos, otras
asociaciones congénitas, o antecedentes familiares de enfermedades de la colagena
o Sindrome de Marfan se deben de realizar estudios complementarios y examenes
de genética, para determinar alteraciones en el gen FBN1 (fribilina) asociado a

Sindrome de Marfan®

El PE puede ser parte de multiples sindromes, un texto estandar de evaluacion de
dimorfismos asocia 32 sindromes con presentacion frecuente de PE y 27 sindromes

con presentacion ocasional de PES.

El Sindrome de Marfan, con una prevalencia de 1/5000-10,000, caracterizado por
aneurisma aortico, dislocacion de cristalino, escoliosis severa, PE, causado por una
mutacién heterocigética de gen Fibrilina-1 (FBN1), la presentacion de las
alteraciones del pectus son tipicas en la adolescencia, siendo PE o pectus carinatum

(PC) los mas frecuentes®.

Sindrome de Noonan, prevalente en 1/1000-2500 personas, caracterizado por
estatura corta, dimorfismo facial, defectos congénitos cardiacos, y retardo en el

crecimiento, causado por una mutacion en gen PTN1. En estos pacientes las



alteraciones del pectus son caracteristicas con PE en la porcién inferior del esternon

y PC en la superior ©.

Derivada de la experiencia clinica se sabe que el riesgo de recurrencia de las
anormalidades de la pared toracica es bajo®, y en el caso de las formas
sindromaticas el patron de herencia corresponde al sindrome presentado. En el
Patron Mendeliano de herencia en hombres en linea (por sus siglas en ingles OMIM)

PE es clasificado como un rasgo autosémico dominante de presentacion rara®.

FISIOPATOLOGIA:

La parrilla costal provee proteccién fisica para los érganos intratoracicos, asi como
un punto de fijacion para la musculatura intercostal. Con su expansion los musculos
respiratorios crean una presion pleural negativa necesaria para la respiracion. Por lo
que cualquier alteracion estructural tiene el potencial de afectar significativamente la

mecanica ventilatoria normal.

EFECTOS EN EL CRECIMIENTO PULMONAR Y LA FUNCION RESPIRATORIA.

Estudios actuales sugieren que aunque el volumen pulmonar se mantiene en rangos
bajos estos son normales. Mas importante aun es la funcién respiratoria, la cual
presenta un amplio rango en los pacientes afectados. De acuerdo a un estudio
reciente (Espirometria y Pletismografia) hasta el 54% de los pacientes presento
volumenes normales pulmonares y funcién de la via aérea. Mientras que hasta 41%
presentaron patron obstructivo, y solo el 5% tuvieron patrén restrictivo. Los patrones
normales predominaron en los pacientes menores de 9 afos en contraste los
patrones restrictivos y obstructivos incremento con la edad. Considerando el rapido
crecimiento pulmonar y su desarrollo se presentan principalmente en los primeros
afnos de vida, se especula que el PE tiene muy pequefio efecto en el crecimiento del

pulmoén’.

Otro hallazgo es el incremento del volumen residual (VR) y del cociente
VR/capacidad pulmonar total (CPT), lo que sugiere aire atrapado, esto es

frecuentemente encontrado en pacientes con patrén obstructivo y restrictivo’.
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EFECTOS EN LA FUNCION CARDIOVASCULAR

La disminucion en el diametro AP, impide una adecuada expansién cardiaca, lo cual
se traduce en una disminucion de volumen latido en funcién de suplir las demandas
metabolicas (ej. ejercicio)’. Un nimero considerable de pacientes en su evaluacion
cardiolégica con Ecocardiograma, tendran hallazgos de compresion a nivel de
auricula y ventriculos derechos, prolapso de valvula mitral (17 - 65%), vy
anormalidades del ritmo (bloqueo de primer grado, bloqueo de rama derecha o
Sindrome de Wolff-Parkinson-White) hasta en el 16% de los pacientes. la mayoria de
ellos como ya se hizo mencion presentaran intolerancia al ejercicio, incluyendo dolor

toracico.
EFECTOS EN LA COLUMNA VERTEBRAL

La depresion esternal limita la movilidad costal (principalmente de las inferiores),
esto previene la expansion del area seccion transversal inferior creando la impresion
que el pecho solo se mueve verticalmente, adicionalmente las costillas ejercen
presion sobre la columna que puede resultar en desplazamiento generando asi

escoliosis’.
EFECTOS EN LOS MUSCULO RESPIRATORIOS

La caja toracica esta cubierta por musculos intercostales y es separada del abdomen
por el diafragma. A pesar de que el PE no afecta directamente ningun grupo
muscular ventilatorio, la distorsion de la parrilla costal y su protuberancia sobre el
abdomen, los coloca en desventaja mecanica lo que es reflejado en la disminucion

de la maxima presion de inspiracién y expiracion (MIP y MEP). 7
PRESENTACION CLINICA

En 1996 Schamberger reportd en un estudio que la edad de presentacion de PE es
al afio de vida hasta en 90% de los pacientes, sin embargo la mayoria de las series
reportan presentacion alrededor de los 10 afios de edad. En una serie de 4161

pacientes el porcentaje de presentacién en menores de 5 afios fue de 8.36 %; entre
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6 a 10 anos 13.67 %; de 11-15, 46.88 %; de 16 a 20 afnos, 22.9 %, en mayores de 20

afos, 8.07 % 8.

La presentacién clinica es muy variada desde depresiones leves hasta severas en
las que el esterndn entra en contacto con los cuerpos vertebrales®. Frecuentemente
los pacientes refieren “mi pecho comenzé a hundirse repentinamente unos meses

atras’s.

La depresion es creada por dos componentes, la angulacidén posterior del cuerpo del
esterndn, y la angulacion posterior de los cartilagos costales. En los adolescentes y
adultos también se incluye la depresion costal. Por lo general la depresién es mas
profunda de un lado, principalmente del lado derecho, ademas de presentar una
rotacion adicional lo que conlleva a asimetria. La distancia antero-posterior (AP)
puede ser diferente en ambos lados. Los nifios pueden tener un defecto central
amplio poco profundo, o uno estrecho y muy profundo. Un surco amplio se puede
extender justo desde el borde de las claviculas o desde el borde costal. También la
presentacion mixta con la protrusion de los rebordes costales de un lado y la
depresion del otro ocurre con frecuencia. Por lo general estos pacientes presentan
aspecto asténico, con postura jorobada. La presentacion de asociacion con

anomalias cardiacas es de hasta 15%.

Por lo general el PE es bien tolerado durante la infancia, la obstruccion crénica de la
via aérea superior puede ser empeorada por la presencia de amigdalas y adenoides
hipertréficos. Los niflos mayores frecuentemente se quejan de dolor en el sitio de la
deformidad, cursan ademas con palpitaciones (secundarias a arritmias
supraventriculares causas por el prolapso de la valvula mitral)®. En las nifas y

adolescentes es frecuente la asimetria mamaria’.

El impacto cardiovascular del PE hasta el momento es tema de debate, algunos
autores refieren que estos pacientes cursan sin repercusion fisioldgica, sin embargo
la mayoria de los pacientes cursan con mejoria en la tolerancia al ejercicio posterior

a la cirugia®.
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EVALUACION RADIOLOGICA

Radiografias simples de térax, pueden facilmente confirmar la presencia de la
deformidad esternal (especialmente en la proyeccion lateral), pero ofrecen poca
informacion adicional, por lo que no son recomendadas actualmente, La tomografia
computarizada (TAC) del térax es actualmente usada para el estudio de un paciente

con PE ya que ofrece un enfoque objetivo de la deformidad”.

La medicién tomografia descrita por Haller en 1987 en el que se obtiene un indice
cardiotoracico de la division del diametro transverso del térax entre el diametro AP,
en su reporte inicial todos los pacientes que ameritaron correcciéon quirurgica
presentaron un indice toracico <3.25, cabe destacar que la serie fue realizada en 33
nifios y comparada con 19 nifios sanos'. Actualmente se acepta un indice mayor de
4 como severo y que amerita cirugia, sin embargo el indice de Haller (IH) no predice
la mejoria funcional posquirdrgica y por otro lado se cuestiona la necesidad de

exponer al paciente a la radiacion durante la TAC0,

TRATAMIENTO CONSERVADOR

Los pacientes asintomaticos cuyas deformidades se clasifiquen como leves o
moderadas se deben de manejar de manera conservadora. EI manejo consiste en

dos partes:

La primera con un programa de retencion de la respiracion y ejercicios posturales,
estos pacientes incluso son alentados a participar en ejercicios aerobicos. Es
importante el seguimiento estrecho y el involucro de los padres para la supervision
del programa. Inicialmente los padres son citados mensualmente hasta que la rutina
es establecida, es importante la participacion de terapistas fisicos sobre todo para

aquellos que cursen con anomalias esqueléticas.

La segunda fase incluye el manejo con campana de aspiracion la cual requiere de 1
a 2 anos de compromiso. Esta requiere una detallada instruccion y si el paciente es
muy pequefo entonces los padres deben supervisar la aplicacién en casa. Una vez

mas el seguimiento rutinario de la terapia es de vital importancia para la obtencion de

13



resultados. Por lo general es aplicada en pacientes menores de 12 afios con

defectos menores o con defectos severos en preparacion para la cirugia®.

MANEJO QUIRURGICO

CONSIDERACIONES PREQUIRURGICAS

Si el paciente cursa con historia de alergia al Acero inoxidable, lo que ocurre en 2%
de la poblacion, se debe de colocar una barra de titanio, es importante realizar
evaluaciones de la funcion respiratoria mediante una pletismografia (volumen
pulmonar) y una espirometria (funcionamiento de la via aérea) por las cuestiones
expuestas previamente asi como ecocardiograma. El manejo psicologico es una

parte muy importante del manejo prequirurgico™.

INDICACIONES PARA CIRUGIA
La reconstruccion quirdrgica esta indicada en pacientes con deformidad severa
asociada a impacto psicoldgico. Los criterios de inclusion inicialmente establecidos
para el procedimiento de NUSS, pero también permiten seleccionar pacientes para
cirugia abierta, son los que siguen:
1. Indice de Haller topografico mayor de 3.5 asociado con compresién cardiaca o
pulmonar.
2. Estudio de la funcién pulmonar demostrando patrén obstructivo o restrictivo.
3. Evaluacion cardiaca demostrando compresion cardiaca, desplazamiento,
prolapso mitral, soplo.
4. Documentacién de la progresion de la deformidad en asociacion con
empeoramiento de sintomas fisicos (falta de aire, disminucién de la
resistencia al ejercicio, palpitaciones, dolor toracico)

5. Falla en la reparacion inicial® 1.

El siguiente algoritmo es propuesto para pacientes que presentan PE

14



Fuente: Frantz FW. Indications and guidelines for pectus excavatum repair. Curr Op in Ped. 2011; 23:
486-491.

El tiempo 6ptimo para la reparacion de PE aparente es entre los 10 y 14 afios,
mientras el térax aun es maleable. La reparacion en los mas jovenes esta indicada
en casos de compresion cardiaca o pulmonar severa, deterioro fisico. En los nifios
manejados con barra de acero con técnica de NUSS a temprana edad, la barra se
deja in situ por periodo prolongados de tiempo debido a que con el crecimiento el

pectus puede recurrir'”,

El Dr. Park, realizé un estudio en 1571 pacientes operados entre 1999 al 2011, en
los que dividié en grupos: | (<5 afios (39.3%), Il (6-11 anos (20.5%), 1l (12-20 afios
(25.5%), IV (>20 anos (14.6%); realizo un estudio comparativo en los que se incluy6
un escore para determinar la asimetria. En los resultados la asimetria fue menor en
el grupo |, la tasa de complicaciones y el ensanchamiento costal también fueron

menores en este grupo, por lo que concluye que la reparacién en pacientes mayores

15



de 3 afios es segura y debe de realizarse de manera temprana para disminuir la

asimetria secundaria al crecimiento’!-12,

Para la cirugia abierta durante la infancia aparte de la recurrencia existe el riesgo de
crecimiento toracico desproporcionado y la posibilidad de restriccion en el
crecimiento pulmonar debido a la lesidon de los centros de crecimiento del esternon y
las costillas. ElI PE en post puberes es un verdadero reto debido al incremento de la
rigidez de la pared toracica, la osificacion cartilaginosa, asi como la probabilidad de

requerir multiples barras, pero es en general bien tolerado".

TECNICA QUIRURGICA
Técnica de NUSS

De acuerdo a los principios descritos previos acerca de la reconfiguracion de la
pared del térax antes de que ocurra la calcificacién es posible remodelar la pared del
térax del nifio, en quienes los tejidos, cartilagos y costillas aun son blandos, el Dr.
Nuss describié su experiencia de 10 afilos de manejo en 1998 en los que describia
su técnica mediante la insercion de una barra convexa de acero por debajo del
esternon a través de una incision en la pared toracica lateral sin reseccion costal,
incluso en adolescentes. Basandose en la experiencia ganada por los servicio de
ortopedia, ortodoncia, la barra fue dejada en posicion durante varios afos en lo que
la reconfiguracion del térax se hacia permanente. De 1987-1990 la colocacion de la
barra se realizd6 mediante una incision anterior en la pared toracica. Sin embargo
desde 1991 la incision se modificé a lateral y posteriormente con el advenimiento de
la cirugia de minima invasion la creacion del tunel subesternal se realiza bajo vision

directa mediante toracoscopia’.
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Fig. Principio de la reparacion con
técnica de Nuss. Tomado de: Minimally
invasive repair of pectus excavatum
using the Nuss Technique in children
and adolescents: Indications,
Outcomes, and limitations. Orthop
trauma: sura resch

La cirugia se realiza mediante anestesia general, con intubacidn orotraqueal, se
posiciona al paciente con ambos brazos en abduccion sobre el hombro, para permitir
el acceso a la pared lateral del torax, con el paciente vestido la barra seleccionada
es colocada en el pecho del paciente y es moldeada hasta su posicion final convexa,
es necesario exagerar la curvatura para vencer la presion de la curvatura de la pared
anterior. Se realizan incisiones transversas de 2.5 cms a cada lado de la pared del
torax entre las lineas axilares anterior y posterior. Se realiza un tunel subcutaneo en
direccién anterior y el espacio intercostal anterior seleccionado y es penetrado con
una pinza Kelly curva de 30 cms, la pinza seleccionada es avanzada inmediatamente
por debajo del esterndn hasta que emerge en el lado opuesto. Se colocan cintas
umbilicales en la punta de la pinza y son sacadas a través de lado opuesto, cuando
el tracto es disecado lo suficiente la barra previamente preparada es atada a un
extremo de la cinta umbilical y es traccionada lentamente, cuando la barra se
encuentra en posicion es volteada cara arriba y fijada a la parrilla costal, si es
necesario se coloca una segunda barra superior o inferior. Si la barra se encuentra
inestable se coloca un fijador perpendicular de 2 — 4 cms, si se usan dos barra
ambas se fijan al mismo dispositivo. Antes del cierre de las incisiones se aplica un
presion positiva espiratoria de 4 — 5 cms de H20 para evacuar el aire atrapado.
Ambas heridas se cierran por planos. Se realiza una radiografia de térax para
verificar la ausencia de neumotérax. Se maneja analgesia y sedacion posquirurgica y

el alta es hasta que el paciente tolere la deambulacion.
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Fig . (A) Una pinza Kelly curva es introducida a través del mediastino, (B) se muestra como la barra es

guiada a través del mediastino, (C) barra colocada con la concavidad boca abajo, (D) la barra es
colocada boca arriba. Tomado de Parikh D, Crabbe DC, Auldist AW, Rothenberg SS. Pectus

Excavatum. Nuss D, Kelly RE in Pediatric Toracic Surgery
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Fig. Cuando se colocan dos barras los
extremos pueden ser unidos para formar un
rectangulo. Tomado de Parikh D, Crabbe DC,
Auldist AW, Rothenberg SS. Pectus
Excavatum. Nuss D, Kelly RE in Pediatric
Toracic Surgery

Técnica con cirugia de minima invasion.-

Reparacion por cirugia de minima invasién.- la colocacion del paciente es en
posicidn supina con ambos brazos abducidos al hombro aproximadamente a 70°,
cuidando no lesionar el plexo braquial. Métodos alternativos incluyen la elevacion del
torso sobre un colchén con extension posterior de los brazos. Esta posicion permite

la insercion superior del toracoscopio al sitio de incision.

La Toracoscopia se ha convertido en parte rutinaria de la insercion de barras de
Nuss. La mayoria de los cirujanos emplean el lado derecho del térax para realizar el
abordaje y algunos mas insertan el telescopio y el introductor a través del mismo
orificio. En pacientes con deformidades profundas puede ser necesaria la
Toracoscopia bilateral ya que el corazén no solo se encuentra solo comprimido sino
también desplazado al lado izquierdo del térax lo que impide la visibilidad desde el
lado derecho. El trocar usualmente es insertado inferior al sitio de incisién, o a través
de la misma o incluso superior cuando el brazo es extendido posteriormente. El sitio
de insercion del trocar afecta la visibilidad y la insercién inferior permite una
adecuada visibilidad no solo durante la tunelizaciéon también la colocacion de los
estabilizadores. La punta del introductor debe mantenerse visible durante la

diseccién mediastinal si el defecto es muy profundo y no permite la adecuada
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visualizacion este debe ser insertado a través del sitio contralateral, la insuflacion

con COz2 debe mantenerse por debajo del 5 mmHg'®.

-Tunelizacion:

Los sitios de entrada y salida del térax deben ser realizados cerca del esternon con
la finalidad de disminuir el riesgo de disrupciéon de los musculos intercostales. El
tunel debe pasar justo por debajo del punto mas profundo del esterndn. Si el punto
mas profundo de la deformidad es inferior al cuerpo del esternén entonces el
paciente requerira dos barras. Una debajo del esternén y otra debajo del punto mas
profundo, dejando el introductor para elevar el esternéon. Schaarschmidt ha
desarrollado el abordaje extrapleural con buenos resultados, sin embargo este es

mas dificil y con incremento del riesgo de lesion de los vasos mamarios™s: 16,
-Elevacion del esternon

Cuando el introductor se encuentra en posicion a través del mediastino es levantado
en direccion anterior con lo que se corrige el PE, al realizar esta maniobra en varias
ocasiones se previene el trauma subesternal y de los musculos intercostales
causada por la rotacién de la barra. Y se minimiza la presion sobre la barra con lo

que disminuye el riesgo de desplazamiento. 1516,
-Estabilizacion de la Barra

Se desarrolld un estabilizador que al ser unido a la barra le permite mayor
estabilidad. Inicialmente el estabilizador era fijado unicamente con suturas pero este
era facilmente separado de la barra por lo que se decidi6 la fijacion con sutura de
acero. Sin embargo aun con el estabilizador fijado de esta manera algunos pacientes
presentan movilizacién de la barra en las primeras 3 semanas antes de que
desarrolle tejido fibroso. Hebra y cols. Fueron los primeros en fijar la barra por debajo
de la costilla y lo llamaron tercer punto de fijacion. En algunos centros esto se hace

mediante control toracoscopico para limitar la lesion pulmonar™.
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-NUumero de Barras

Inicialmente este procedimiento se realizada en pacientes jovenes y solo bastaba
una barra. Pero en la actualidad con mas frecuencia es realizado en pacientes pos
puberes y se ha observado que los resultados son mas satisfactorio cuando se
emplean dos barras, asi mismo se ha observado que los pacientes portadores de

Sindrome de Marfan, o con asimetria en gran cafién requieren dos barras'® 6.
-Configuracion de la barra

Para evitar la recurrencia, es necesario configurar la barra con una seccion plana en
el medio que no exceda los 2 — 4 cms en punto medio para soportar al esternén y el

sitio de entrada y salida de la toracostomia, debe ser medial al borde esternal’ 1.

-Manejo del Dolor

Debido a que es bien conocido que el miedo disminuye el umbral del dolor, estos
pacientes deben ser manejados con lorazepam una noche previa a su cirugia, asi
como en el area de pre anestesia se debe administrar una dosis de midazolam via
oral. Ya en quiréfano los pacientes mas pequefos son anestesiados e intubados
previo a la colocacién del bloqueo epidural, por otro lado los pacientes mayores
reciben solo sedacién leve antes de la colocacion del bloqueo epidural. En un
estudio realizado por Dalton en comparo dos grupos de pacientes, el primer grupo se
le coloco catéter epidural y al segundo grupo se le manejo con analgesia iv en el
post operatorio, los resultados fueron disminucion de dolor en los dos primeros dias
posteriores a la intervencion, los tiempos de estancia intrahospitalaria, inicio de la via
oral y escalas del dolor fueron similares para ambos grupos'’. Por otro lado Lofts
comparo la estancia intrahospitalaria de los pacientes que fueron manejados con
catéter epidural, bloqueo costal y bloqueo paravetebral, los tres grupos presentaron
escalas de dolor similares en los primeros dias, pero la estancia intrahospitalaria fue
menor en los grupos de bloqueo paravertebral y costal (p<0.5). Los costos en los tres

grupos fueron similares.'®. En general se acepta la administracion de ketorolaco se
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inicia al momento de la preparacion del paciente y continua hasta 1 dia posterior al
retiro del catéter epidural esto en el 3er dia'®. EIl fentanyl y la bupivacaina son
administrados a través del catéter epidural hasta su retiro. Con un adecuado manejo
del dolor estos pacientes pueden iniciar deambulacion en el 1er dia post operatorio y
ser dados de alta al dia 4 o 5to. Dia al alta los pacientes reciben ibuprofeno,

oxicodona, diazepam y metocarbamol>: 16,

OTRAS TECNICAS
El Dr Park realizé adaptaciones de la técnica quirurgica inicialmente descrita por el
Dr. Nuss, en las que clasificaron los defectos segun la morfologia en los siguientes

grupos 12, 19,20_
Tipos de defectos
1. Clasificacién Morfologica
Simétricos (tipo 1)
Asimétricos (tipo 2)
Excéntricos (tipo 2A)
gran caidén (tipos 2A )
Desbalanceado (tipo 2B)

Combinado (tipo 2C)

De acuerdo a las descripciones previas los siguientes diagramas incluyen el principio
de la correccidn quirurgica, en el que se observa el principio del contorno, en el que
la barra toma la forma exacta del pecho del paciente, tomando el maximo sitio de

depresion con el de mayor protrusion a la inversion de la misma 29,
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La técnica de Crane en pacientes mayores o con hundimientos muy severos se
recomienda la colocacion de un sistema tipo grua para elevar el esternon y de esa
manera disminuir el riesgo de lesién cardiaca y/o lesion de musculos intercostales el

recibir el peso del esternén hundido y prevenir asi el desagarro 2°.

Para la reparacién de defectos muy complejos el Dr. Park desarrollé la teoria
llamada: multiple momento, la cual consiste: el momento positivo en sistema de leva
es la fuerza principal para levantar la depresion del esternon. El momento negativo
se refiere a la fuerza de compresion ejercida en el punto de levantamiento. Para la
reparacion de defectos muy complejos es necesaria este tipo de técnicas, la
combinacion de momentos positivo-negativo en una sola sesién es la manera de

corregir un defecto tipo depresidon-protrusién (tipo 2C),

NUEVOS PROCEDIMIENTOS
Otros procedimientos incluyen la campana de aspiracién de Koble, el cual es en la
actualidad el tratamiento de eleccién en nifios pequefios que aun tiene sus tejidos

blandos y elasticos.

Otras opciones terapéuticas aun en fase experimental son el Bardajis pectus Up, en
el que un tornillo es empleado para tirar hacia arriba. Y el Minimover magnético de
Harrison, en el que se emplean dos imanes, es empleada para tirar hacia arriba del

esternon hasta en 2 anos.
REMOCION DE LA BARRA

El retiro de la barra se realiza a través de las incisiones previas bajo anestesia
general, con una estancia intrahospitalaria promedio de 2 - 3 dias. EI tiempo de
retiro de la barra se realiza a los 2 afios de su colocacion para pacientes pediatricos,

2 - 3 afios para pacientes adolecentes y 3 - 4 afios para adultos’- 8 15 16,18,
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PECTUS CARINATUM

Pectus carinatum representa un problema cosmeético generalmente no asociado con
patologias cardiacas o respiratorias. Diferentes opciones se han propuesto a lo largo
del tiempo para el tratamiento quirurgico de esta deformidad y, mas recientemente,
el interés ha aumentado en la literatura en los enfoques minimamente invasivos en

este contexto. 24

Pectus carinatum (PC) es una deformidad pediatrica relativamente comun en la
pared toracica congénita. Se caracteriza por un crecimiento excesivo anormal de los
cartilagos costales que resulta en la protrusion anterior del esternén y los cartilagos
costales adyacentes. Hay dos tipos principales de deformidad de PC: el mas tipico
en el esternon medio es gladiolar, mientras que si esta confinado al esterndn
superior se le conoce como una prominencia manubrial. En América del Norte, el PC
tiene una incidencia estimada de 1 de cada 1500 nacidos vivos, una prevalencia
general del 0,6% y un predominio masculino (proporcion 4: 1). Aunque no se ha
identificado un vinculo genético claro, se observa con frecuencia una ocurrencia

familiar, lo que sugiere una predisposicion genética 25.

La causa fundamental del PC es desconocida y la presentacion mas comun es como
un hallazgo aislado en un adolescente. Se puede asociar con ciertos trastornos
genéticos o sindromes, mas comunmente defectos musculo esqueléticos

(especialmente la curva espinal) y anomalias del tejido conectivo 25.

El pilar del tratamiento en los ultimos 50 afios ha sido una modificacion de la técnica
de Ravitch original en la que los cartilagos costales deformados son resecados
quirurgicamente junto con la reconfiguracién de la pared toracica. El procedimiento
es largo y tedioso y se asocia con riesgos y morbilidades que son comunes a los
procedimientos quirdrgicos mayores. Los resultados a largo plazo se han mezclado,
con informes de empeoramiento de los resultados cosméticos y disminucion de la
adherencia de la pared toracica en el tiempo. Por lo tanto, la reparacidn quirurgica se
ha reservado para los casos mas graves; Esto deja a muchos pacientes y familias
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con una leve a moderada deformidad en un dilema entre someterse a una extensa

cirugia y/o dejar sin tratamiento 25.

La técnica de Nuss sin condrectomia y algunas otras versiones modificadas han
demostrado la posibilidad de obtener resultados satisfactorios con un acceso
minimo, reduciendo la invasividad de la cirugia abierta originalmente propuesta por
Ravitch. Los resultados cosmeéticos obtenidos con tales técnicas en la reparacion de
deformidades moderadas de la pared toracica son satisfactorios, segun lo informado
por Kalman y Pérez. Sin embargo, la posibilidad de lograr los altos indices de éxito
con estas técnicas minimamente invasivas no ha sido probada adecuadamente en el

tratamiento de deformidades severamente asimétricas esternocondrales. 24

SINDROME DE POLAND

El sindrome de Poland es una enfermedad rara perteneciente al grupo de
malformaciones toracicas, caracterizada por carencia parcial o total del musculo
pectoral mayor. Ademas, las deformidades de las estructuras esqueléticas y
musculares de la caja toracica, de la mama y del brazo superior ipsilateral pueden
ocurrir de manera variable. Otras anomalias se asocian mas raramente con el
sindrome de Poland e incluyen sindrome de Mobius, sindrome de Klippel-Fell,

anomalias renales, dextrocardia, leucemia, linfoma no Hodgkin y otros tumores 25.

El sindrome de Poland tiene una ocurrencia esporadica estimada en 1 entre 30.000 y
32.000 nacidos vivos; Rara vez es familiar. Se han sugerido varias causas, entre las
que se incluyen la migracion anormal de los tejidos embrionarios que forman los
musculos pectorales, la hipoplasia de la arteria subclavia y las lesiones intrauterinas
por intento de aborto, pero ninguna de estas teorias ha sido aceptada
uniformemente. Aunque algunas formas de sindactilia han sido descritas como
rasgos autosémicos dominantes, un patron similar no se ha demostrado en
pacientes con sindrome de Poland, que es generalmente esporadico 9.

Debido a que la mayoria de los pacientes no presentan deterioro toracico funcional,

las operaciones para estas deformidades de la pared toracica son en gran parte
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cosmeéticas para restaurar el hueco subclavicular y la falta del pilar axilar anterior
debido a la ausencia del musculo pectoral mayor, la dislocacion del complejo pezon-

areola y, en mujeres, asimetria de mama 26.

Se han utilizado muchas técnicas diferentes para buscar la mejor solucién para la
reconstruccion pectoral y mamaria en pacientes con Sindrome de Poland, incluyendo
colgajo ancho dorsal, implantes mamarios o pectorales y, mas recientemente,
transferencia de grasa (lipofilling) realizada por la técnica de Coleman. La
reconstruccion con colgajo dorsal ancho, descrita por primera vez hace mas de un
siglo, puede dar resultados satisfactorios al proporcionar tejido muscular, graso y de
la piel al area del seno. Sin embargo, el sacrificio de uno de los musculos mas
importantes del hombro y el brazo causa no solo defectos estéticos, sino también un
posible deterioro funcional. La atrofia de las aletas y una alta incidencia de seroma
son otras desventajas posibles. Por otra parte, el musculo dorsal ancho no siempre
esta bien representado en Sindrome de Poland, por lo que la técnica no es factible

en todos los pacientes 27.

En las ultimas décadas, el colgajo miocutaneo del dorsal ancho, pediculado o libre,
se ha utilizado principalmente para mejorar la apariencia y calidad de vida de los
pacientes con sindrome de Poland, especialmente aquellos con cargas psicologicas
y fisicas pesadas. Este procedimiento quirurgico requiere el logro de un crecimiento
fisico completo y se considera comunmente, eventualmente en asociacion con un
implante, el patron de oro, tanto para los pacientes adultos de sexo femenino como
masculino. Por lo tanto, los adolescentes generalmente estan excluidos de cualquier

cirugia reconstructiva 26.

El colgajo del dorsal ancho se considera el estandar de oro en el abordaje quirurgico
para aquellos pacientes que han logrado un crecimiento fisico completo. Se utiliza
comunmente para la cirugia reconstructiva mamaria autdloga debido a su
confiabilidad y seguridad. Sin embargo, en la literatura no se describe con claridad la

pérdida de musculo dorsal ancho: para muchos autores, no conduce a un deterioro
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funcional significativo, pero muchos otros han demostrado que, tras la transposicion
del dorsal ancho, los problemas podrian ocurrir de forma variable. Por lo tanto,
consideramos la transposicion del dorsal ancho en los pacientes jovenes del
sindrome de Poland un procedimiento quirdrgico inadecuado, especialmente
teniendo en cuenta la hipoplasia frecuente del dorsal anatdémico ipsilateral y posibles

problemas posturales resultantes de las anomalias del sindrome de Poland 26.

Diferentes grados de gravedad del sindrome de Poland. (A) Sindrome de Poland
clasica con déficit de musculo pectoral e hipoplasia de las costillas. (B) Sindrome de
Poland completa con gran defecto de costilla, déficit muscular extenso, dextrocardia

aislada, anomalia ipsilateral de la mano y agenesia renal 28,

HENDIDURA ESTERNAL

La hendidura esternal también conocido como esternon bifido o fisura esternal, es un
fallo parcial o completo de la fusién de las mitades esternal, que se manifiesta como
un defecto de la linea media del esterndn de diferente longitud y posicion. Se puede
clasificar en tipos principales (superior, subtotal, total e inferior) y en tipos raros

(mediana y con fisura mandibular) (Fig. 1) %2.
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La condicion suele caracterizarse por el defecto en la parte superior del esternén que
se profundiza paradéjicamente durante la inspiracion y sobresale con la espiracion,
la tos o la maniobra de Valsalva. El corazén pulsante se puede notar bajo la piel
delgada y a veces ulcerada e infectada. Los hemangiomas craneofaciales (mas
frecuentes en mujeres) y el rafe de la linea media supraumbilical son comunes. La
herniacion pulmonar en la parte superior del defecto puede ocurrir durante el
aumento de la presion intratoracica si la diastasis intraclavicular (rango de 2 a mas

de 6 cm) es ancha. Puede estar presente una hernia umbilical o la diastasis del
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musculo recto abdominal. El diagnostico se establece facilmente después del parto
28

Los defectos intracardiacos y las anomalias del arco adrtico (aneurisma aortico,
coartacion) son mas frecuentes en los casos de hendidura esternal total donde se
comunica la cardiopatia con una incidencia del 8%. El hemangioma intratraqueal y
las lesiones vasculares del sistema vertebro basilar deben excluirse antes de la
cirugia para evitar complicaciones. La hendidura esternal inferior se asocia a
menudo con la pentalogia de Cantrell. El tratamiento quirurgico indicado por varias
razones: (1) la falta de proteccidn 6sea hace que el corazon y los grandes vasos
sean susceptibles al trauma; (2) la ulceracion de la piel adelgazada y la posible
conexion dermopericardica puede conducir a una pericarditis infecciosa; (3)
movimientos paraddjicos de la pared toracica anterior pueden resultar en
desplazamiento mediastinico, sobrecarga ventricular derecha, arritmias, y asi
sucesivamente; (4) la disnea, la aeracion pulmonar reducida y el reflejo de la tos
podrian conducir a infecciones respiratorias mas frecuentes; (5) la aparicion del
corazén sobresaliente perturba a los pacientes y los padres; (6) la posible ampliacion
del defecto con el tiempo dificulta su correccion; y (7) la hernia umbilical y la diastasis
del musculo recto requieren correccion que podria realizarse simultaneamente. La
correccion quirurgica se recomienda durante el periodo neonatal cuando un torax

compatible permite la aproximacion directa de las mitades esternal 2.

El pericondrio es tallado de las mitades esternal, se volvido hacia adentro, y suturd
juntos, creando asi la lamina esternal posterior. Esta técnica también prepara los
bordes esternales para la unificacion. Las muescas o el acunamiento de las barras
esternales pueden facilitar su alineacion antes de que se unan utilizando suturas
interrumpidas no absorbibles (Figuras 5 y 6). En los pacientes de mayor edad y en
los casos de defectos mas amplios, se recomiendan las condrotomias deslizantes
para facilitar la aproximacién y reducir la posibilidad de compresién interna. Las
diastasis cefadlicas anchas pueden requerir la movilizacibn de las uniones

esternoclaviculares. En los casos de hendidura esternal subtotal, el puente
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cartilaginoso distal manteniendo las mitades separadas debe resecarse. Aunque
raramente es necesario, la sutura de los musculos en la base del cuello puede ser

implementada para prevenir la hernia pulmonar 8.

Formacion de las aletas pericondriales para la creacion de la lamina posterior del
esterndn. Condrotomias deslizantes. Corte de las barras esternal y esternotomia de

cuiia central para aproximacion de las mitades esternal 28,

Reparacion de la hendidura esternal superior. Movilizacion de las uniones
esternoclaviculares. Sutura de las aletas pericondriales. Cruzamiento y sutura de los
apegos mediales de los musculos esternocleidomastoides. Union de las mitades

esternal 28,

PENTALOGIA DE CANTRELL

Pentalogia de Cantrell es una anomalia congénita rara con una prevalencia de 1 en
el rango de 65 000 a 200 000 nacimientos. La etiologia de esta compleja
malformacion es solo parcialmente aclarada. Un defecto de la linea media, que es la
caracteristica principal de la PC, probablemente ocurre como resultado de la
migracion anormal del mesodermo esplacnico y somatico entre el 14 y el 18 dia
después de la concepcion. Como resultado de estos trastornos tempranos, el tabique
transversal no se desarrolla adecuadamente, dando lugar a defectos diafragmaticos
y pericardicos. Las lesiones intracardiacas resultan muy probablemente del
desarrollo defectuoso del epimiocardio, que se deriva del mesodermo esplacnico. La
participacion del mesodermo antes de su diferenciacion en capas esplacnicas y
somaticas puede resultar en una pentalogia completa, sin embargo, cuando "lesién"
se produce mas tarde, puede ahorrar el corazon. El fracaso de la fusidon esternal, con
el corazén ectdpico como consecuencia, es el resultado de una detencion durante el
proceso de encarpetamiento del corazon durante la cuarta semana de desarrollo
embrionario 2°.

También puede implicar una combinacion de malformaciones complejas como

Pentalogia de Cantrell, un sindrome de defectos congénitos caracterizado por un
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defecto de la pared abdominal supraumbilical de la linea media, un defecto de la
parte inferior del esternon, una deficiencia del diafragma anterior, un defecto en el

diafragma Pericardio, y una serie de malformaciones congénitas del corazén 30,

Pentalogia de Cantrell se suele diagnosticar en el primer trimestre del embarazo con
ultrasonido de dos dimensiones en tiempo real. La Pentalogia de Cantrell se asocia a
menudo con hernia diafragmatica anterior. Y los defectos pericardicos
diafragmaticos, por lo tanto, en algunos casos los derrames pericardicos se pueden

encontrar haciendo prondstico adn peor 2°.

El tratamiento posnatal de la Pentalogia de Cantrell se define principalmente por la
extension de las malformaciones. La reparacion quirurgica del onfalocele con la
reconstruccion de la parte ventral del diafragma y la reposiciéon del corazén hacia
atras a una posicion mas profunda en el térax. La cirugia se realiza en el periodo
neonatal o temprano posible en la infancia. La mayoria de los pacientes son tratados
con un enfoque escalonado, donde los procedimientos de salvar la vida se realizan
en primer lugar. Sin embargo, algunos informes presentaron mejores resultados a
corto plazo en pacientes seleccionados tratados con una correccion quirurgica en
una etapa. La principal complicacion del abordaje en una etapa es una presion
abdominal alta e intratoracica que puede reducir la carga cardiaca y provocar una
afeccién potencialmente mortal. El prondstico de los pacientes con Pentalogia de
Cantrell se basa en la presencia y gravedad de las anomalias cardiacas con una

tasa de supervivencia global estimada por debajo del 40% a pesar de la cirugia 2°.
En conclusién, es una malformacion fetal con alta mortalidad perinatal. Se puede

diagnosticar mediante ecografia, pero la variedad de patrones puede hacer que el

diagndstico sea bastante complicado y dificil 2°.

31



JUSTIFICACION

Existen estudios acerca de la mejoria clinica y funcional de los pacientes con
malformaciones de la pared toracica, posterior a la correccién quirurgica, que en
algunas veces no se corroboran con mejoria en las pruebas funcionales
respiratorias. No conocemos la frecuencia de presentacion de las malformaciones de
la pared toracica en nuestro hospital siendo este de referencia de la region nor-
occidente del pais y tenemos varios pacientes en espera de correccion, Es
importante promover él envié de estos pacientes para su estudio, y evaluacion de
manera mas temprana ya que en la actualidad se acepta que la correccidén de las
malformaciones de la pared toracica tiene buenos resultados y escasas
complicaciones. La trascendencia de nuestro estudio radica en que conoceremos la
frecuencia actual de nuestros pacientes con malformacion de la pared toracica que
tenemos en control en nuestra unidad y si su correccion ha sido la adecuada.

Es importante realizar difusion del tema y su reconocimiento como una entidad

nosoldgica que puede llegar a ameritar correccion quirurgica.
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Justificacion:

Magnitud:

Existen algunos estudios acerca de la mejoria clinica y funcional de los pacientes
con Malformaciones de la pared toracica, posterior a la correccion quirurgica, que en
algunas veces no se corroboran con mejoria en las pruebas funcionales
respiratorias. Es importante promover el envié de estos pacientes para su estudio, y
evaluacion de manera mas temprana ya que en la actualidad se acepta que la
correccion de las malformaciones de la pared toracica tiene buenos resultados y
escasas complicaciones. Es importante realizar difusion del tema y su
reconocimiento como una entidad nosolégica que puede llegar a ameritar correccion

quirurgica.

Trascendencia:

Es adecuado poder tener la informacion de la frecuencia de las Malformaciones de la
Pared toracica de la regién Nor-Occidente de México para poder darnos cuenta de la
importancia de la patologia y de los pacientes que estan en espera de su correccion
quirurgica de su malformacién, ya que algunos tipos si les ocasionan dificultad para
el ejercicio asi como repercusion en la funcién cardiopulmonar y otros problemas de

tipo psicoldgico de autoaceptacion y autoestima.

Impacto:

Seria adecuado saber cual es la frecuencia de los pacientes con malformaciones de
la pared toracica en la regién Nor-Occidente de México y asi poder obtener las tasas
de incidencia y prevalencia de cada una de las malformaciones de la pared toracica
gue se observan en este hospital de concentracion y poder compararlas con las del

resto del pais e incluso a nivel internacional.

Factibilidad:
Es posible llevar a cabo este estudio ya que el hospital donde se realizara es un

hospital de concentracion de la regidn Nor-Occidente del pais, y en la consulta
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externa del servicio de cirugia pediatrica se captan a los pacientes con diagnostico
de malformacion de la pared toracica, y se quiere saber cuantos pacientes se tienen
en lista de espera lo mas frecuente por falta de oportunidad quirurgica debido a que

se cuenta solo con un turno quirurgico a la semana.

Vulnerabilidad:
Lo que podria hacer que no se lleve a cabo en forma adecuada este estudio seria
perder la informacibn que se tiene de los pacientes con diagnostico de
malformaciones de la pared toracica con los que cuenta el hospital de Pediatria del
CMNO, IMSS.
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Planteamiento del problema

Las deformidades congénitas de la pared toracica se dividen generalmente en cinco
categorias: pectus excavatum, pectus carinatum, sindrome de Poland, defectos
esternales y las displasias miscelaneas o las deformidades toracicas observadas en
los trastornos esqueléticos difusos. De estas el 90% de las presentaciones
corresponden a pectus excavatum.

Actualmente desconocemos la frecuencia de los pacientes que tenemos en control
en nuestra UMAE Hospital de Pediatria CMNO IMSS, siendo este un hospital de
concentracion de la region nor-occidente del pais y conocer la evolucion que ha
tenido cada paciente durante la correccion siendo que a partir del 2012 se inicio el

manejo quirdrgico de pectus excavatum en esta unidad.

Pregunta de investigacion:

Cual es la frecuencia de malformaciones de la pared toracica en la UMAE, Hospital

de pediatria, del Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Conocer la frecuencia de pacientes con diagnodstico de malformacion de la pared

toracica en control en el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de

Occidente, del IMSS.

OBJETIVOS PARTICULARES.

1.

Describir las variables socio-demograficas de los expedientes de pacientes
con malformaciones de la pared toracica, en control en la UMAE HP CMNO

IMSS.

. Identificar los tipos de Malformaciones de la pared toracica de los pacientes

en la consulta externa de la clinica de Térax, en la UMAE HP CMNO IMSS.
Determinar la frecuencia de pacientes con diagnostico de malformacion de la
pared toracica, en espera de correccion quirurgica en la UMAE HP CMNO

IMSS.

. Determinar la frecuencia de pacientes con diagnoéstico de malformacion de la

pared toracica, con correccion quirurgica en la UMAE HP CMNO IMSS.
Conocer el lugar de residencia de los pacientes con diagnostico de
malformaciones de la pared toracica en control en la UMAE HP CMNO IMSS
Describir el tiempo quirdrgico y las complicaciones post-operatorias de los
pacientes con diagnostico de malformacién de la pared toracica a quienes se

les realizd correccion quirurgica.
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7. Determinar la estancia hospitalaria promedio que han requerido los pacientes
con diagndstico de malformacion de la pared toracica y han sido sometidos a

correccion quirurgica en el la UMAE, HP CMNO IMSS.

Hipotesis:

Por el tipo de estudio que se pretende realizar, se espera que genere una Hipotesis.

37



MATERIAL Y METODOS:
DISENO DE ESTUDIO:
Descriptivo, comparativo.
TIPO DE ESTUDIO
Retrospectivo, observacional.

POBLACION DE ESTUDIO:

 Pacientes con malformacion de la pared toracica ya intervenidos

quirurgicamente para su correccion en la UMAE, HP CMNO, IMSS

» Pacientes con malformacion de la pared toracica sin correccion aun, que se

estan vigilando por la consulta externa en la UMAE HP CMNO IMSS.

PERIODO DE ESTUDIO:

Junio 2017- septiembre 2017.

UNIVERSO DE TRABAJO:

Pacientes con Malformacion de la pared toracica (Pectus excavatum, Pectus
Carinatum, Sindrome de Poland, Hendidura Esternal, Pentalogia de Cantrell,
Ausencia de costillas.) que son captados en la consulta externa de la clinica de
térax, servicio de cirugia pediatrica; que ya fueron intervenidos para su correcciéon y
los que aun se encuentran en espera de la intervencion quirurgica.

LUGAR DONDE SE DESARROLLARA EL ESTUDIO:

Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria

Servicio de Cirugia Pediatrica, Clinica de Torax.

Centro Médico Nacional de Occidente, Instituto Mexicano del Seguro Social

38



DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO:

CRITERIOS DE INCLUSION:

» Pacientes con malformacion de la pared toracica, que ya fueron intervenidos
para su correccion y se encuentran en control por la consulta externa en la
clinica de térax del servicio de Cirugia pediatrica, en la UMAE HP del CMNO

IMSS.

» Pacientes con malformaciéon de la pared toracica, que aun no se ha
realizado su correccion y se encuentran en control por la consulta externa
en la clinica de térax del servicio de Cirugia pediatrica, en la UMAE HP del

CMNO IMSS.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

> Pacientes que se presenten malformacién de la pared toracica y se
encuentren en control en la CE en la UMAE HP CMNO IMSS, pero que por

alguna otra causa no asociada a la patologia estudiada presenten muerte.

CRITERIOS DE NO INCLUSION:

» Pacientes con malformacion de la pared toracica en control por la CE de la
clinica de térax del servicio de cirugia pediatrica y que se encuentre su

expediente clinico incompleto.
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PROCEDIMIENTOS:
VARIABLES
INDEPENDENTE:
« Malformaciones de la pared toracica
DEPENDIENTES:
a) Pectus excavatum
Corregido
Aun sin corregir.
b) Pectus carinatum.
c) Sindrome de Poland
d) Pentalogia de Cantrell
e) Hendidura esternal.
INTERVINIENTES:
Genero
Edad
Lugar de residencia.
Enfermedades asociadas.
Sindrome de Marfan.
Cardiopatia

Enfermedad pulmonar
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OPERACIONALIZACION DE VARIABLES.

Nombre de la DEFINICION

variable

Edad

Genero

Diagndstico

Enfermedades

asociadas

Lugar
residencia

de Area

CONCEPTUAL

Tiempo
transcurrido desde
su nacimiento del
paciente en
estudio hasta la
fecha en que se
capturo el dato.

Deteccion de la
Malformacion de
la pared toracica

Presencia de
comorbilidades en
relacion a la
patologia de base

geografica
del pais de donde
es originario y fue
enviado

DEFINICION
OPERACIONAL

ARoS
Meses
Dias

Hombre (1)
Muijer (0)

Pectus excavatum
Pectus carinatum
Hendidura Esternal
Sindrome de Poland
Costillas faltantes

Pentalogia de Cantrell

e Cardiopatia
e Neumonia

e Malformaciones

asociadas

Tijuana
Los Cabos
Sonora
Mazatlan
Culiacan
Nayarit
Jalisco
Michoacan
Colima
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Escala de medicién

Cuantitativa, continua

Cualitativa

Cualitativa, Nominal
Si

no

Cualitativa

Nominal

Cualitativa.



PROCESAMIENTO DE DATOS Y ASPECTOS ESTADISTICOS.
CALCULO DEL TAMANO DE MUESTRA.
Por ser estudio descriptivo no requiere calculo de tamafio de muestra

ANALISIS ESTADISTICO

Las variables cualitativas se analizaran a través de estudio descriptivo con

frecuencias y porcentajes.

+ Las variables cuantitativas se analizaran en base a las caracteristicas de la
distribucion de datos y con chi cuadrada y T de Student

» Se utilizara medianas y rangos en caso de curva no simétrica.

» O bien con medias y desviaciones estandar en caso de curva simétrica.

» Los datos se capturaran en el paquete Microsoft Excel 2010.

« El analisis se realizara en el paquete estadistico SPSS 21.0 para Windows.

* Los resultados se presentaran en tablas y graficos.
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ASPECTOS ETICOS:

La presente investigacion se considera sin riesgo ya que solo se revisaran
expedientes clinicos de los pacientes con el diagnostico de malformaciones de la
pared toracica que se encuentren en control por la consulta externa en la clinica de
térax del servicio de cirugia pediatrica de la UMAE HP CMNO IMSS en el tiempo

indicado

Se considera con lo establecido en la Ley General en Salud en materia de
investigacion para la salud y se da cumplimiento a los articulos 13 y 14, del titulo

segundo y de acuerdo al articulo 17 de la misma ley

Se respetara la confidencialidad y el anonimato de los pacientes. Los resultados

unicamente seran con fines de investigacion

El estudio sera elaborado bajo los lineamientos internacionales de investigacion
establecidos en la declaracion de Helsinki Finlandia en 1969 de la Asociacion Médica
Mundial sobre los principios éticos para las investigaciones médicas en seres

humanos

El protocolo sera sometido a revision del comité Local de investigacion en salud
(CLIEIS 1302) de la UMAE Hospital de Pediatria, Centro Médico Nacional de

Occidente, IMSS.
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RECURSOS
HUMANOS
En el HP CMNO IMSS, existe el personal capacitado tanto médicos, como
enfermeria, trabajo social, rehabilitacion, y paidosiquiatria para la atenciéon oportuna

y adecuada de los pacientes con Malformaciones de la pared toracica

FISICOS:

En el HP CMNO IMSS, se cuenta con areas de Urgencias, Consulta externa,
Imagenologia diagnostica, quiréfanos, unidad de terapia intensiva pediatrica, trabajo
social, nutricion, biblioteca, unidad de investigacién, para la adecuada atencion
oportuna con calidad y calidez de los pacientes con Malformaciones de la pared

toracica de la regién Nor-Occidente del México.

MATERIALES:
+ Computadora laptop
* Impresora Hp Deskjet D2660
» Cartuchos de impresora HP
+ Material de oficina: lapiz, pluma, hojas blancas, fotocopias que sera

proporcionado por el investigador.

FINANCIEROS:
Se cuenta con los recursos propios de la institucion, no existe financiamiento externo

por parte de ninguna empresa externa.
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EXPERIENCIA DEL GRUPO:

Se cuenta con Cirujano de Torax con experiencia en cirugia de minima invasion y
con anestesiologos pediatras con experiencia en este tipo de pacientes ademas la
UMAE cuenta con departamento de Imagenologia con la infraestructura necesaria
para el adecuado diagnostivo de esta patologia, asi como areas de quirofanos,
terapia intensiva y hospitalizacion y consulta externa para su adecuada atencion de

los pacientes con malformaciones de la pared toracica.
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VARIABLES
INDEPENDIENTE
¢ Malformaciones de la pared toracica
0 Pectus excavatum
0 Pectus carinatum
0 Hendidura esternal
0 Pentalogia de Cantrell
o Sindrome de Poland
DEPENDIENTES
« Corregida
* No Corregida
[INTERVINIENTES
e Genero
e Edad
e Lugar de residencia

e Tiempo en espera de su correccion.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO: Previo al inicio del estudio, se solicitara
autorizacién del Comité Local de Investigacién y Etica en investigacion en salud
(CLIEIS 1302) de la UMAE, Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de
Occidente, IMSS. Se realizard una detallada revision de expedientes fisicos y
electronicos de pacientes con diagndstico de Malformaciones de la pared toracica
que cumplian con los criterios de inclusion. Se iniciara la recoleccion de los datos
una vez que se nos haya otorgado la autorizacién, en un instrumento pre-disefiado
(anexo 1). Una vez recolectada la informacién se vaciara en una base de datos Excel
v. 2010 para su analisis. Finalmente se obtendran los datos estadisticos con los
cuales se realizaran los resultados, discusion y conclusion de la presente
investigacion.

ASPECTOS ETICOS: La presente investigacion se considera sin riesgo ya que solo
se revisaran expedientes clinicos de pacientes con el diagnostico de Malformaciones
de la pared toracica, en el tiempo indicado. Se considera con lo establecido en la Ley
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General en Salud en materia de investigacion para la salud y se dara cumplimiento a
los articulos 13 y 14, del titulo segundo y de acuerdo al articulo 17 de la misma ley.
Se respetara la confidencialidad y el anonimato de los pacientes. Los resultados
unicamente seran con fines de investigacion. El estudio es elaborado bajo los
lineamientos internacionales de investigacion establecidos en la declaracion de
Helsinki Finlandia en 1969 de la Asociacion Médica Mundial sobre los principios
éticos para las investigaciones médicas en seres humanos. El protocolo sera
sometido a revision del comité Local de investigacion en salud (CLIEIS 1302) de la
Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional
de Occidente. IMSS.

ASPECTOS ESTADISTICOS: Las variables cuantitativas se analizaran a través de
estudio descriptivo con frecuencias y porcentajes. Las variables cuantitativas se
analizaran en base a las caracteristicas de la distribucién de datos Se utilizaran
medianas y rangos en caso de curva no simétrica. O bien con medias y desviaciones
estandar en caso de curva simétrica. Los datos se capturaran en el paquete
Microsoft Excel 2010. El analisis se realizara en el paquete estadistico SPSS version
22. Los resultados se presentaran en tablas y graficos.

RECURSOS E INFRAESTRUCTURA:
HUMANOS: Cirujano pediatra; Radiologo; Cardidlogo; Neumodlogo; Anestesidlogo

Pediatra; Paidopsiquiatra; Trabajo social; Técnico en cirugia de minima invasion;
Técnico en fisiologia pulmonar; Enfermeria; Camilleria.

FISICOS: La UMAE Hospital de Pediatria del CMNO, IMSS cuenta con
departamento de Imagenologia diagnostica, rehabilitacion, area de consulta externa,
hospitalizacion, terapia intensiva y quir6fanos donde se puede atender al 100% este
los pacientes con malformaciones de la pared toracica desde su inicio, seguimiento,
hasta su resolucion y puede ofrecer una adecuada atencion con calidad.
MATERIALES: Computadora laptop; Equipos de computo en la UMAE, Hospital de
Pediatria del CMNO, IMSS; Impresora HP Deskjet D2660; Cartuchos de impresora
HP; Material de oficina: lapiz, pluma, hojas blancas, fotocopias que seran
proporcionado por el investigador.
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FINANCIAMIENTO: EIl proyecto no recibe financiamiento externo. Solo se cuenta
con los recursos propios de la institucion (IMSS).

FACTIBILIDAD. Si es posible llevar a cabo el estudio ya que se cuenta con un buen
numero de pacientes captados con malformaciones de la pared toracica y se tiene la
experiencia por parte del personal médico en todas las especialidades.
EXPERIENCIA DEL GRUPO:

Se cuenta con Cirujano de Torax con experiencia en cirugia de minima invasion y
con anestesiologos pediatras con experiencia en este tipo de pacientes ademas la
UMAE cuenta con departamento de Imagenologia con la infraestructura necesaria
para el adecuado diagnostivo de esta patologia, asi como areas de quirofanos,
terapia intensiva y hospitalizacion y consulta externa para su adecuada atencion de
los pacientes con malformaciones de la pared toracica.

TIEMPO A DESARROLLARSE: De Junio a Octubre del 2017.
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RESULTADOS

Se realizé un estudio observacional en la UMAE pediatria CMNO IMSS en el cual se
encontré un total de 37 pacientes en el servicio de pediatria con el diagnostico de
malformacion de la pared toracica de total de los casos al 48.64 fueron candidatos

para cirugia con un total de 18 pacientes.

Se efectué un analisis univariado y bivariado de la poblacién total (18 casos) los
cuales fueron atendidos en el servicio de pediatria durante el periodo de estudio,
obteniendo lo siguiente: la media de edad de los pacientes al momento del
diagnostico fue de 0 dias ya que el diagnostico se realizé al nacimiento, en cuanto al
género 6 correspondieron al género femenino lo que representa un 33.33% y 12 del

género masculino con el 66.66%.

DISTRIBUCION DE LOS CASOS POR GENERO

FEMENINO MASCULINO

33%

67%
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La media de edad al momento de la cirugia fue de 12.27 con una desviacién
estandar de 3.26. Se obtuvo un indice de Haller con una media de 5.6 y una

desviacion estandar de 1.6. (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas generales de los pacientes con
malformaciones de la pared toracica en la UMAE pediatria

CMNO IMSS

CARACTERISTICAS No. (18) DE
Genero

Femenino 6(33.33%)

Masculino 12(66.66%)
Edad al diagnostico 0
Edad de cirugia 12.27 3.26
indice de Heller 5.6 1.7
Tiempo quirdargico 2.05 0.72

No.= Numero
%=Porcentaje
DE: desviacion estandar Min: valor minimo, Max: valor maximo
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14

12

10

INDICE DE HELLER

12,8

275 38 4 41 44 46 48 53 54 55 64 65 68 8 87 88
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En cuanto al tipo de malformacion asociado a la patologia de base 12 caso no
presentaron ninguna con el 66.67%, sindrome de Marfan 3 casos con el 16.67%,

cardiopatia 1 caso con el 5.56% y neuropatia dos caos con el 11.11%.

Con respecto a las caracteristicas generales del procedimiento quirurgico 4 casos
presentaron bloqueo con el 22.22%, 14 requirieron anestesia general balanceada
con el 77.78%, la duracion del procedimiento quirdrgico la media fue de 2.05 horas
con una desviacion estandar de 0.72. EI 100% de los casos presento sangrado; una

cantidad menor a 100ml.

Posterior al evento quirdrgico 17 ingresaron a piso con el 94.44% y el 5.56% ingreso

a UTIP con un solo caso. (Tabla 2)

Tabla 2. Caracteristicas de la cirugia en la UMAE pediatria

CMNO IMSS
CARACTERISTICAS No. (18) %
blogueo + AGB 4 22.22
AGB 14 77.78
Tiempo de cirugia 2.05* 0.72*
Sangrado
<100ml 18 100.00
100mI-500ml 0 0.00
Egreso quir6fano
piso 17 94.44
UTIP 1 5.56

No.= Numero
%=Porcentaje
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En cuanto a las complicaciones que presentaron posterior a la cirugia 3 casos
presentaron derrame pleural con el 16.67%, neumotdrax 3 caso con el 16.67%,
neumonia 2 casos lo que representa un 11.11%, dolor postquirargico 1 caso con el
5.56%, infeccion de sitio quirurgico un caso con el 5.56%, migracion de barras un

caso con el 5.56% y 10 casos sin ninguna complicacién el 55.56%. (Tabla 3).

Tabla 3. Complicaciones de la cirugia en la UMAE pediatria
CMNO IMSS en pacientes con malformacién de la pared

toracica

CARACTERISTICAS No. (18) %
Derrame pleural 3 16.67
Neumotdrax 3 16.67
Neumonia 2 11.11
Dolor postquirargico 1 5.56
Infeccion de sitio

quirargico 1 5.56
Migracion barras 1 5.56
Ninguno 10 55.56

No.= Numero
%=Porcentaje
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Se observé que 3 casos requirieron retiro de sonda con el 16.67%, con respecto a la
condicién de retiro de sonda 7 casos fue programado con el 38.89%, urgente 3

casos con el 16.67%. (Tabla 4)

Tabla 4. Evaluacién de la sonda delos pacientes con
malformacion de pared toracica de la UMAE pediatria CMNO
IMSS en pacientes con malformacion de la pared toracica

CARACTERISTICAS No. (18) %

Retiro de sonda 16.67
Sl 3 16.67
NO 2 11.11

Condicion de retiro

Programada 7 38.89

Urgente 3 16.67

NA 8 44.44

No.= Numero
%=Porcentaje
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Finalmente, a pesar de las complicaciones que presentaron los menores ningun caso

finalizo con defuncidn por lo que la letalidad es de 0%.

CORRECCION DEL DEFECTO

10

=S = NO
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DISCUSION

Se realizé un estudio observacional en la UMAE pediatria CMNO IMSS en el cual se
encontré un total de 37 pacientes en el servicio de pediatria con el diagnostico de
malformacion de la pared toracica de total de los casos al 48.64 fueron candidatos

para cirugia con un total de 18 pacientes.

Para reafirmar lo que describi6 Kotzot D. en su investigacion en nuestra
investigacion se obtuvo un dato exacto del numero de pacientes que presentaron
asicado algun otro sindrome lo cual fue de 44% en nuestra investigacion, dentro de
las patologias asociadas se encontrdé sindrome de Marfan con el 16%, cardiopatia

5.56% y neuropatia con el 11%.

Como lo refiere Cobben et al. en nuestra investigacion fue frecuente la alteracion de

la pared toracica en pacientes con sindrome de Marfan.

Por otro lado Cobben et al el riesgo de recurrencia de las anormalidades de la pared
es bajo lo que se demuestra en nuestra investigacion; otra de las variables que se
demostré fue la predisposicidn de esta patologia en el género masculino secundario

al patron de herencia autosdbmico dominante.

Otro punto importante que se observé en la toma de decision de nuestra unidad es la
decisiéon de manejar a los pacientes de manera conservadora; de esta manera se

evita someter a los pacientes a procedimientos invasivos.

56



Es de suma importancia lo reportado en esta investigacion ya que reporta un 45% de
complicaciones postquirurgicas lo que refleja la importancia para mejorar la atencién
las derechohabientes, asi como es la base para que se realicen futuras
investigaciones que determinen las causas que conllevan la presencia de las mismas

para poder predecirlas.

Otros de los datos importantes que se encontré en esta investigacion es la
determinacién del antecedente de las multiples patologias con las que cuentan los
pacientes por lo que conlleva a mayor grado de presencia de complicaciones las

cuales deberan de investigarse en futuras investigaciones.

Esta tesis reporta una tasa de letalidad de 0 lo que demuestra que en nuestra
institucion apega a las buenas practicas solo un caso requiri6 manejo especializado
en UTIP lo que da pie para realizar futuras investigaciones que determinen factores

de riesgo para asi poder prevenirlos.
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CONCLUSIONES

En el presente estudio se concluye que durante el periodo de estudio se observaron
un total de 37 pacientes con defectos de la pared toracica de los cuales al 50%
aproximadamente se tomé la decision de someterlos a procedimiento quirurgico. En
general nuestra investigacion concuerda con lo reportado en la literatura en cuento a
las caracteristicas generales de los pacientes mayor frecuencia en sindrome de
Marfan, una buena toma de decision quirurgica al tomar en cuenta en indice de
Heller que en nuestra investigacion la media fue de 5.6 lo que se apega a lo

reportado en la literatura.

Esta investigacion demostré que nuestra unidad se apega a las buenas practicas a la

toma de decisiones de manera adecuada.

La presencia de complicaciones en pacientes postquirurgicos nos lleva a determinar
que se requiere realizar futuras investigaciones que determinen el riesgo de

complicacion. A pesar de que en nuestra investigacién fue minimo.

Finalmente, el estudio refleja la importancia de que esta investigacion sea la base de
futuras investigaciones ya que las complicaciones presentadas en dichos pacientes
fueron mucho mas elevadas que las reportadas en la literatura nacional, para poder

decidir la mejor terapéutica del paciente.

Es de suma importancia esta investigacion ante el bajo apego a las guias de practica
clinica reportada por lo que da pie a realizar futuras investigaciones para determinar

factores de riesgo.
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ANEXOS



ANEXOS:

CARTA DE CONSENTIMIENTO BAJO INFORMACION.

FRECUENCIA DE MALFORMACIONES DE LA PARED TORACICA
EN LA UMAE PEDIATRIA CMNO IMSS.

Por ser un estudio retrospectivo y de revision, no requiere de carta de

consentimiento informado.

En los pacientes que ya fueron intervenidos quirurgicamente se solicito la firma del

consentimiento bajo informacién al momento de la cirugia.
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HOJA DE CAPTACION DE DATOS:

FRECUENCIA DE MALFORMACIONES DE LA PARED TORACICA
EN LA UMAE PEDIATRIA CMNO IMSS.

Nombre:
Numero de afiliacion: Edad:
Genero Peso: .Fecha de Nacimiento:

Lugar de residencia:

Tipo de deformidad de la pared toracica:

Pectus excavatum (), Simetrico, Asimetrico (Derecho) (Izquierdo)
Indice de Haller.

Pectus carinatum (), Simetrico, Asimetrico..(derecho) (Izquierdo)
Sindrome de Poland.

Pentalogia de Cantrelll

Edad del diagnostico:

Enfermedades asociadas:

Pruebas de funcion respiratoria:
Espirometria
Pletismografia

Valoracion cardiologica:

Cirugia: (Si) (No) Fecha:

Tipo de cirugia:

Complicaciones:

Tiempo de estancia hospitalaria:
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HOJA DE REGISTRO DEL PROYECTO DE INVESTIGACION POR PARTE DEL
CLIEIS 1302
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