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Repercusiones pulmonares en pacientes
con pectus excavatum. Puesta al dia

Celina Sienra', Gabriel Giannini?>, Martin Ormaechea3

Resumen

El pectus excavatum (PEX) es una deformacion de la pared tordacica que obedece a una alteracién
de los cartilagos costales con el consiguiente hundimiento del esternén. Histéricamente se cla-
sificaba como un defecto Unicamente estético o cosmético, sin embargo en los ultimos afios se
han desarrollado nuevos métodos de estudio para la valoracién de las repercusiones de esta pa-
tologia, y existe cada vez mas bibliografia que demuestra importantes repercusiones funciona-
les. Se realizé una puesta al dia de las repercusiones pulmonares de la patologia y andlisis de los
articulos mas relevantes de los ultimos afios. Los sintomas respiratorios son frecuentes, estando
presentes en mas de la mitad de los pacientes. Se ha demostrado una disminucién de la CVF,
VEF1y PEF25%-75%; asi como la presencia de un patrén restrictivo y/o obstructivo, un aumento
del VR y una alteracidon de la dindmica respiratoria. Se ha objetivado la afectacion del PEX sobre la
funcién pulmonar, determinando categdricamente que esta patologia presenta una importante
repercusién funcional.

Palabras clave: Térax en embudo
Pared toracica
Pruebas de funcidn respiratoria

Summary

Pectus excavatum (PEX) is a thoracic wall malformation due to an alteration of the costal carti-
lages with subsequent sinking of the sternum. Historically, it was considered a mere aesthetic or
cosmetic defect, however, in recent years, new assessment methods have been developed to
evaluate the repercussions of this pathology, and there is an increasing literature that demons-
trates important functional consequences. We carried out an update of this pathology’s pul-
monary repercussions and analyzed the most relevant articles of the recent years. Respiratory
symptoms are frequent, present in more than half of the patients. A decrease in FVC, FEV1 and
PEF25%-75% has been shown; as well as the presence of a restrictive and/or obstructive pattern,
an increase in RV and an alteration in respiratory dynamics. The affectation of PEX on pulmonary
function has been objectified, and it has been determined categorically that this pathology has
important functional consequences.
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Resumo

Pectus excavatum (PEX) é uma deformacado
da parede toracica devido a uma alteracao
das cartilagens costais com consequente
afundamento do esterno. Historicamente, foi
classificado como um defeito exclusivamen-
te estético ou cosmético, porém, nos ultimos
anos, novos métodos de estudo foram desen-
volvidos para avaliar as repercussdes dessa
patologia, e hd uma literatura crescente que
demonstra importantes repercussdes funcio-
nais. Foi realizada uma atualizacdo das reper-
cussdes pulmonares da patologia e andlise
dos artigos mais relevantes dos ultimos anos.
Os sintomas respiratdrios sdo frequentes, es-
tando presentes em mais da metade dos pa-
cientes. Foi demonstrada uma diminuicao da
CVF, VEF1 e PEF25-75%; bem como a presenca
de padréo restritivo e/ou obstrutivo, aumento
do VD e alteracdao da dinamica respiratéria. A
afetacdo do PEX na fun¢do pulmonar tem sido
objetivada, determinando categoricamente
que esta patologia apresenta importante re-
percussao funcional.

Palavras chave: Torax em funil
Parede toracica
Testes de fun¢do respiratdria

Introduccion

El pectus excavatum (PEX) es una deformacion de
la pared toracica que obedece a una alteracion de los
cartilagos costales con el consiguiente hundimiento
del esternén. Una vez diagnosticada la patologia de-
bera solicitarse interconsulta con el cirujano pediatri-
co para su valoracion.

En nuestro medio es frecuente la consulta tardia
con el especialista en pacientes con patologias seve-
ras, las multiples interconsultas con diferentes espe-
cialidades hasta acudir al especialista adecuado, asi
como pacientes que, al no tener respuestas en el equi-
po médico, buscan por sus propios medios un lugar
donde ser asistidos, todo lo que genera demoras en el
diagndstico y posible tratamiento.

Esto se debe, en parte, a un antiguo concepto de
patologia meramente estética o con escasas repercu-
siones funcionales. A su vez, su anterior tratamiento
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quirurgico radical, invasivo, doloroso y con resulta-
dos variables, ha llevado anteriormente a la comuni-
dad médica a adoptar una conducta conservadora en
el tratamiento de estas patologias®.

Es frecuente que los pacientes con PEX refieran
sintomas como disnea, fatiga y/o intolerancia al ejer-
cicio, asi como también palpitaciones y dolor toracico
inespecifico®. Estos sintomas pueden acompafiarse
de alteraciones en el electrocardiograma y el ecocar-
diograma. La explicacion a estos sintomas, especial-
mente a la intolerancia al ejercicio, ha sido objeto de
numerosos estudios. Era llamativo que los pacientes
referian una mejoria subjetiva de los sintomas y la
tolerancia al ejercicio fisico luego de la cirugia de co-
rreccion del PEX, lo cual ha sido ampliamente repor-
tado en la literatura®”. No obstante, a pesar de estos
hallazgos no se lograba identificar una alteracion de
la funcién cardiopulmonar demostrable en los pacien-
tes con PEX.

Actualmente, avances en el conocimiento cien-
tifico y en los métodos diagnosticos han permitido
identificar de manera mas precisa las repercusiones
funcionales que generan estas deformaciones de la
pared toracica en los pacientes.

Por lo antedicho surge la necesidad de realizar
una puesta al dia de las repercusiones pulmonares de
esta patologia, a fin de comunicar los nuevos avances
cientificos. Estos han cambiado rotundamente la vi-
sion e importancia que se le da a esta patologia sobre
la salud global del individuo, asi como su tratamien-
to, siendo actualmente considerado un importante
problema de salud.

Materiales y métodos

Se realiz6 una revision de la bibliografia con las pu-
blicaciones de los tltimos 20 afios, que abarcan el
tema PEX y funcion pulmonar y/o cardiorrespirato-
ria. Se identificaron los articulos mas relevantes ya
sea por la validez metodologica, la importancia de
las conclusiones y/o experiencia de los autores en
el tema, asi como el impacto de los resultados en la
comunidad cientifica, evidenciado por el nimero de
citaciones. Se contrapusieron los articulos seleccio-
nados con los articulos publicados anteriores a la fe-
cha que demuestran el contenido mas relevante del
conocimiento de las repercusiones pulmonares de los
pacientes con PEX previo al periodo seleccionado.

Resultados

Los sintomas en pacientes con PEX son frecuentes.
Esto se evidencia en un estudio que observo 152 pa-
cientes y demostrd que el 51% tenian disminucion
de la resistencia al ejercicio, 43% fatiga y 32% dis-
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Angle of Louis 51% decrease (P < .01)

46% decrease (P <.01)

Nipple Line

Xiphoid 28% decrease (P = .02)

Costal Margin 21% decrease (P =.11)

Umbilicus 147% increase (P <.01)

-

Figura 1. Excursion relativa de |a pared toracica.
Pectus excavatum vs. control.

nea®. Otro estudio sobre 327 pacientes con PEX
severo (definido como un indice de Haller mayor a
3,2) describid que dos tercios presentaban sintomas
de intolerancia al ejercicio y/o disnea, 51% dolor to-
racico vinculado al esfuerzo, 32% dolor toracico sin
relacion con el esfuerzo y 11% palpitaciones®. Otros
estudios han demostrado que las limitaciones al ejer-
cicio fisico alcanzan hasta un 58% de los pacientes
con PEX®, Por lo que estos sintomas son frecuentes,
encontrandose en mas de la mitad de los pacientes.

Generalmente los sintomas aparecen en la adoles-
cencia temprana, especialmente cuando el paciente
participa en deportes competitivos, siendo poco fre-
cuente la presencia de sintomas en niflos mas peque-
nos?.

Si bien no todos los pacientes con PEX presentan
una alteracion de la funcion pulmonar, se ha demos-
trado que la curva de capacidad vital forzada (CVF),
volumen espiratorio forzado en el primer segundo
(VEF1) y flujo espiratorio maximo entre el 25% y
75% (PEF25%-75%) se encuentra desviada hacia la
izquierda con valores significativamente menores a
los de la poblacion general®!-13),

Estos estudios demuestran que la afectacion del
PEX presenta una naturaleza restrictiva, la cual se
plantea que estd determinada por una reduccion del
espacio toracico y de la excursion toracica.

Se ha demostrado que esta disfuncion pulmonar
existe aun en pacientes asintomaticos',

Este patron restrictivo es aun mas marcado en los
pacientes con PEX asimétrico, en donde se ha demos-
trado que presentan una mayor disminucion de la ca-
pacidad pulmonar total (CPT), capacidad vital (CV)y
la capacidad inspiratoria (CI), respecto a los pacientes
con PEX simétricos"®.

Existe evidencia que informa que los pacientes
con PEX presentan también patrones respiratorios
obstructivos, con VEF1/CVF < 85% y un flujo espi-
ratorio forzado a los 25% y 75% de la CVF despro-
porcionalmente disminuido en relacion a la CVFU9,

—— -— -—/'

Figura 2. [ndice de Haller: digmetro &ntero-posterior
(AP)/didmetro transverso (transverse).

Asi también se ha demostrado que existe un au-
mento del volumen residual (VR) y por tanto, un
aumento en la relacion VR/CPT. Este hallazgo se
repite a lo largo de multiples estudios y se describe
tanto para pacientes con PEX con patrén respiratorio
restrictivo como obstructivo. Se sugiere que este au-
mento del VR es debido a un probable “atrapamiento
aéreo” provocado no por elementos obstructivos, sino
secundario a una alteracion (al menos en parte) de la
mecanica ventilatoria®?.

Los patrones normales son mas frecuentes en
los nifios menores (<10 afios) mientras que a medi-
da que aumenta la edad hay una mayor prevalencia
de patrones tanto obstructivos como restrictivos, lo
que sugiere que el empeoramiento de la enfermedad
afecta el funcionamiento pulmonar'®. Este hallazgo
se encuentra en concordancia con la sintomatologia
de los pacientes que, como fue mencionado ante-
riormente, se presentan con mayor frecuencia en la
adolescencia.

La deformacion toracica afecta, a su vez, a los
musculos respiratorios, impidiendo que alcancen su
maxima contractilidad. Los pacientes portadores de
PEX presentan una disminucion significativa (de has-
ta menos del 50% del valor esperado) de las presiones
maximas inspiratorias y espiratorias. Si bien general-
mente esto no se ve asociado a sintomas, dado que el
pulmon puede expandirse completamente con presio-
nes de un cuarto a un tercio de las esperadas, en con-
diciones donde se disminuye la compliance pulmonar
(como por ejemplo infecciones respiratorias bajas)
puede que el paciente con PEX no logre aumentar
adecuadamente la presion inspiratoria maxima y por
tanto desarrollar sintomas desproporcionalmente se-
veros!617),

Los avances en la tecnologia se acompafian de
nuevos métodos de estudio de la motilidad de la caja
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toracica, como la pletismografia optoelectronica®.
Estos nuevos métodos diagnosticos han permitido
no solamente valorar mejor las deformaciones de la
pared toracica, sino que ademas permiten entender el
mecanismo fisiopatologico involucrado.

Recientes estudios demuestran que la caja toraci-
ca en los pacientes portadores de PEX no presenta su
movilidad normal (hacia arriba y adelante), sino que
el sector de depresion permanece inmovil durante los
movimientos respiratorios (figura 1)12,

Redlinger y colaboradores describen que los pa-
cientes portadores de PEX presentan una excursion
de la linea media a nivel del angulo de Louis 51%
menor, una disminucion del 46% a nivel de las ma-
milas y un 28% menos excursion a nivel del apéndice
xifoides respecto a pacientes control. También de-
mostraron una mayor participacion de la respiracion
abdominal en pacientes con PEX, con una excursion
umbilical del 147% en pacientes con PEX respecto a
pacientes control. Se plantea que esta mayor partici-
pacion abdominal de la respiracion ocurre como un
mecanismo compensatorio frente a la disminucion de
la motilidad toracica'®??.

En suma, se ha demostrado que el PEX repercute
sobre la funcién pulmonar generando un patron res-
trictivo y/o obstructivo, aumentando el VR, lo que
genera un “atrapamiento aéreo”, disminuyendo las
presiones inspiratoria y espiratoria maxima y alteran-
do la mecénica respiratoria.

Relacion de la afectacién pulmonar con la
severidad del PEX

Multiples estudios han tratado de vincular la disfun-
cion pulmonar con la severidad del PEX, valorado
a través de diferentes indices de severidad siendo el
mas utilizado el indice de Haller (IH). Este indice es
tomografico y se calcula como la relacién entre la
mayor distancia transversal del torax y la minima dis-
tancia anteroposterior del torax (midiendo del borde
posterior del esterndn a la cara anterior vertebral), a
la altura del sitio de mayor hundimiento (figura 2)@".

Quigley y colaboradores describieron que las alte-
raciones de la CPT y la capacidad pulmonar residual
(CPR) son las que mejor se correlacionan con el TH,
presentando una relacion inversa entre éstas y el IH.

Swanson y colaboradores describieron que los
pacientes con disfuncion pulmonar (o disfuncion car-
diopulmonar, combinada) presentaban un IH mayor®?,

Lawson y colaboradores encontraron que el nu-
mero de pacientes con test de funcién pulmonar anor-
mal (con medidas de CPT, FEF 25%-75% y FVC al-
teradas) aumentan a medida que aumenta el IH. En
dicho estudio, los pacientes con IH >7, tenian una
probabilidad 4 veces mayor de tener un patron pul-
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monar restrictivo (con una CVF <80% de lo espera-
do) que pacientes con un IH <7@,

Sin embargo, no todos los estudios correlacionan
la disfuncion pulmonar con el IH. Moshuis y colabo-
radores no establecieron que la afectacion pulmonar
se correlacionara con edad, género, severidad de la
deformacion ni con la presencia de sintomas®. Tam-
poco Windhaber®® y Kubiak® pudieron correlacio-
nar la disminuciéon de CV y el volumen pulmonar
total con indices de severidad.

Discusion

La presencia de sintomatologia respiratoria en pacien-
tes con PEX es frecuente, estando presente en mas de
la mitad de los pacientes. Dentro de ellos se incluyen:
la disminucion de la resistencia al ejercicio, fatiga, dis-
nea, dolor toracico vinculado al esfuerzo, dolor toraci-
co sin relacion con el esfuerzo y palpitaciones.

Actualmente, diferentes avances en la tecnologia
y del estudio del PEX han logrado demostrar una im-
portante afectacion pulmonar.

Se ha demostrado una disminuciéon de la CVF,
VEF1 y PEF25%-75%, asi como la presencia de un
patrén restrictivo y/o obstructivo, un aumento del VR
y una alteracion de la dindmica respiratoria.

Estos hallazgos aparecen especialmente en los
pacientes mayores de 10 afios, y es concordante con
la aparicion de sintomatologia proxima a la adoles-
cencia.

Se han relacionado las repercusiones con la seve-
ridad del PEX (objetivado mediante el IH) y si bien
multiples estudios demuestran una mayor repercu-
sion pulmonar a mayor severidad del defecto, otros
no logran demostrar su relacion.

Es asi que estos recientes descubrimientos han
permitido objetivar la afectacion del PEX sobre la
funcién pulmonar, determinando categéricamente
que esta patologia presenta una importante repercu-
sion funcional y desterrando el concepto de “patolo-
gia meramente estética”®).
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