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Resumen

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 esternon. Historicamente, se clasificaba como un
defecto Unicamente estético o cosmetico, sin embargo, en los ultimos anos se han desarrollado nuevos
metodos de estudio para la valoracion de las repercusiones de esta patologia. Existe cada vez mas bi-
bliografia que demuestra importantes repercusiones funcionales. Se realizo una puesta al dia de las re-
percusiones cardiacas de la patologia y un analisis de los articulos mas relevantes de los ultimos anos. La
evidencia actual permite afirmar que existe una afectacion cardiaca por compresion esternal en la mayoria
de los pacientes con PEX. Las afectaciones incluyen alteraciones anatomofuncionales (trastornos del ritmo,
disminucion del llenado ventricular), del volumen sistolico, aumento de la presion de la auricula derecha,
valvulopatias, compresion del ventriculo derecho, derrame pericardico, entre otras. Todo lo cual permite
concluir que el PEX puede presentar importantes alteraciones cardiacas que deben ser tenidas en cuenta a
la hora de valorar los pacientes con esta patologia.

Palabras clave: Torax en Embudo
Enfermedades de las Valvulas Cardiacas
Trastorno del Sistema de Conduccion Cardiaco
Arritmias Cardiacas

Summary

Pectus excavatum (PEX) is a deformation of the chest wall caused by an alteration of the costal cartilages
with the consequent collapse of the sternum. Historically, it had been classified as a solely aesthetic or
cosmetic defect, however, in recent years new study methods have been developed to assess the reper-
cussions of this pathology, with increasing bibliography showing important functional consequences. \We
updated the cardiac pathological repercussions and analyzed the most relevant articles of recent years.
The current evidence suggests that there is cardiac involvement due to sternal compression in most pa-
tients with PEX. These affectations include anatomical-functional alterations: rhythm disorders, decreased
ventricular filling, decreased stroke volume, increased right atrial pressure, valve disease, right ventricular
compression, pericardial effusion, among others. All of which enables us to conclude that PEX can present
important cardiac alterations that must be taken into account when assessing patients with this pathology.
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Resumo

Pectus excavatum (PEX) € uma deformacao da pare-
de toracica decorrente de uma alteracao das carti-
lagens costais com consequente colapso do ester-
no. Historicamente, foi classificado como um defeito
exclusivamente estético ou cosmeético, porém, nos
ultimos anos, novos metodos de estudo foram des-
envolvidos para avaliar as repercussoes dessa pato-
logia, com crescente bibliografia mostrando impor-
tantes repercussdes funcionais. Foi realizada uma
atualizacao das repercussdes cardiacas da patolo-
gia e analise dos artigos mais relevantes dos ultimos
anos. As evidéncias atuais permitem afirmar que ha
acometimento cardiaco por compressao esternal
na maioria dos pacientes com PEX. As afeccoes
incluem alteracdes anatomofuncionais: disturbios
do ritmo, diminuicao do enchimento ventricular, di-
minuicao do volume sistolico, aumento da pressao
atrial direita, doenca valvular, compressao do ventri-
culo direito, derrame pericardico, entre outras. Tudo
isso permite concluir que o PEX pode apresentar
alteracdes cardiacas importantes que devem ser le-
vadas em consideracao na avaliacao de pacientes
com essa patologia.

Palavras chave: Bau do Funil
Doencas das Valvulas Cardiacas
Doenca do Sistema de
Conducao Cardiaco
Arritmias Cardiacas

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. Anteriormente, se clasificaba como un
defecto unicamente estético o cosmético, sin embar-
g0, en los ultimos afos se han desarrollado nuevos
métodos de estudios para la valoracion de las repercu-
siones de esta patologia.

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®.

Numerosos estudios a lo largo de los afios han in-
tentado demostrar y cuantificar la afectaciéon cardio-
vascular en portadores de PEX, intentando dar una
explicacion a los sintomas mencionados antes. La
principal hipotesis estudiada es la presencia de una
compresion cardiaca, especificamente del ventriculo
derecho, por el PEX, la cual podria alterar la salida
del ventriculo derecho, asi como una generar una in-
capacidad de dilatacion del ventriculo derecho para
aumentar el gasto cardiaco frente un aumento de las
demandas, como por ejemplo, en el ejercicio.

Historicamente, los esfuerzos por determinar esta
teoria han dado resultados controversiales. Sin embar-
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g0, actualmente, gracias a nuevos métodos de estudio
(como la ecografia transesofagica y la resonancia nu-
clear magnética cardiaca [RNMC]), se han podido vi-
sualizar y cuantificar de manera objetiva las alteracio-
nes en la anatomia y fisiologia cardiaca secundarias a
la compresion por el esterndn en pacientes con PEX.
Es por esto por lo que surge la necesidad de reali-
zar una puesta al dia de las repercusiones cardiacas de
esta patologia, a fin de comunicar los nuevos avances
cientificos. Estos han cambiado rotundamente la vision
e importancia que se le da a esta patologia sobre la salud
global del individuo, asi como su tratamiento. Actual-
mente, es considerado un importante problema de salud.

Metodologia

Se realiz6 una revision de la bibliografia con las
publicaciones de los tltimos 20 afios, que abarcan el
tema pectus excavatum y funcién cardiaca o cardio-
vascular. Se identificaron los articulos mas relevantes,
ya sea por la validez metodoldgica, por 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 selecciona-
dos con los articulos publicados anteriores a la fecha
que demuestran el contenido mas relevante del cono-
cimiento de las repercusiones cardiacas de los pacien-
tes con PEX previo al periodo seleccionado.

Resultados

Es conocido que el PEX se asocia a arritmias,
como bloqueos de primer grado, bloqueos de rama de-
recha o sindrome de Wolf-Parkinson-White hasta en
un 17 %, asi como a alteraciones de la onda T®. Asi-
mismo, estudios en autopsias y de seguimiento a largo
plazo han demostrado que los pacientes con PEX pre-
sentan un mayor riesgo de presentar eventos cardiacos
en la adultez, los cuales son aiin mas importantes en
los pacientes que presentan sindrome de Marfan®>.

Los primeros estudios de la funcion cardiaca se
efectuaron con pruebas de ejercicio, como el realiza-
do por Ghory et al. en 1989©, quienes no lograron
encontrar diferencias significativas en cuanto a la
carga de trabajo maxima, oxigeno consumido, gasto
cardiaco y volumen sistolico entre pacientes con PEX
y controles sanos.

Sin embargo, estudios mas recientes han demos-
trado una disminucién del llenado ventricular?, del
volumen sistolico® y un aumento de la presion de la
auricula derecha, lo cual puede determinar un shunt
de derecha a izquierda a través de un foramen oval
permeable, en pacientes con PEX®!V. Se ha reportado
también un aumento del 20 % del pulso de oxigeno (el
cual representa el volumen sistdlico) en pacientes con
PEX, respecto a controles!?.



Zhao et al. plantean que el volumen sistélico de-
pende de la posicion: encontraron una disminucion en
pacientes con PEX en bipedestacion, mientras que no
evidenciaron diferencias, respecto a pacientes control,
en el dectibito supino?.

Actualmente, se ha demostrado que existe, a su
vez, una afectacion de la contractilidad miocardica y
un aumento de la poscarga en pacientes con PEX(¥,

Todos estos hallazgos de alteraciones funcionales
se encuentran en concordancia con las numerosas al-
teraciones anatomicas reportadas en la literatura en
pacientes con PEX.

El desplazamiento posterior del esternon provo-
ca una compresion cardiaca. Dado que el ventriculo
derecho es la cavidad mas anterior del corazon, con
intima relacion con el esternon, la mayoria de las alte-
raciones cardiacas secundarias a PEX afectan princi-
palmente a esta cavidad.

Los hallazgos ecograficos reportados en la litera-
tura hasta la fecha son multiples!*'”. Se resumen en
la tabla 1.

Dentro de estos hallazgos, se destaca la asociacion
frecuente con el prolapso de la valvula mitral, cuya in-
cidencia se ha reportado en entre el 17 % y el 65 % de
los pacientes con PEX(829, El porcentaje de pacientes
con prolapso de valvula mitral parece aumentar con la
edad™?Y. En menor medida, los pacientes con PEX

Celina Sienra, Gabriel Giannini, Martin Ormaechea - 3

pueden presentar, a su vez, prolapso de la valvula tri-
caspide!.

La causa de estas afectaciones valvulares es discu-
tida. Por un lado, se plantea que obedece a una altera-
cion del colageno y la elastina, dado que su incidencia
aumenta en pacientes con PEX y sindrome de Marfan.
Por otro, se plantea una causa anatomica, secundaria
a una distorsion en los anillos valvulares por compre-
sion cardiaca®. A favor de esta ultima teoria resulta
el hallazgo de que la mayoria de estos prolapsos se
corrigen luego del tratamiento quirargico®.

Otro hallazgo frecuente en pacientes con esta de-
formacion toracica es la presencia de derrame peri-
cardico, el cual se reportd hasta en un tercio de los
pacientes con PEX, generalmente de leve entidad, sin
significancia clinica, el cual podria ser secundario a
irritacion pericardica™.

En las figuras 1 y 2, se muestran algunas de las
alteraciones estructurales encontradas en pacientes
portadores de PEX.

La ventana acustica de la ecocardiografia transto-
racica en pacientes con PEX se ve afectada frecuen-
temente por la propia deformacion, lo que hace que
la evaluacion precisa del corazon (y, en especial, del
ventriculo derecho) sea dificil. Se ha demostrado que
las alteraciones estructurales cardiacas se evidencian
mejor en ecografias transesofagicas, sin embargo, no

Tabla 1. Hallazgos ecograficos en pacientes con PEX reportados en la literatura.

Compresion de la pared libre del VD (total o parcial), inversion de la concavidad del VD.

Dilatacion de cavidades cardiacas.

Adelgazamiento de la pared del VD.

Saculaciones de la pared del VD (microaneurismas).

Disminucion de la expansion diastolica.

Disminucion de la funcion sistélica.

Dilatacion global del VD.

Dilatacion del tracto de salida del ventriculo derecho.

Hipertrofia trabecular del VD y de la banda moderadora.

Apice VD redondeado.

Prolapso valvular: tricispide y/o mitral.

Compresion atrio derecho con disminucion del llenado atrial.

Compresion vena cava inferior.

Derrame pericardico pequefio.

Otras anormalidades cardiacas congénitas: defectos del septum atrial, coartacion de aorta, valvula aortica
bicuspide o cuatrictispide, valvula mitral con doble orificio. En pacientes con SM: dilatacion raiz de aorta.

VD: ventriculo derecho. SM: Sindrome de Marfan.
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se recomienda su realizacion de rutina por ser un es-
tudio invasivo.

En los tltimos afios, se ha incorporado la RNMC
para la valoracion de las alteraciones anatomofuncio-
nales del corazén en pacientes portadores de PEX. La
calidad de imagen de resonancia es totalmente inde-
pendiente de anormalidades de la pared toracica y sus
capacidades de diagnostico permanecen inalterables,
con la ventaja de que no utiliza radiacion ionizante ni
contraste, particularmente importante en la poblacion
joven para estudiar. A su vez, actualmente se conside-
ra el gold standard para la cuantificacion del tamafo
y la funcion del ventriculo derecho.

Por lo antedicho, la RNMC ha demostrado ser una
importante herramienta diagndstica en pacientes con
PEX, que permite valorar la presencia y el grado de
compresion cardiaca®?9, Se ha demostrado mediante
RNMC una alteracion de la geometria del ventriculo

Figura 1. Inversion de la concavidad de la pared
libre del ventriculo derecho (flecha).

derecho por compresion esternal, con una disminu-
cion de su eje corto axial, aumento del eje largo y una
diminucién de la fraccion de eyeccion del ventriculo
derecho®®, también una dependencia interventricular
exagerada (desplazamiento del septum interventricu-
lar hacia el ventriculo izquierdo con la respiracion),
similar a la observada en pericarditis constrictiva®”.

Recientemente, Deviggiano y cols. han propuesto
una clasificacion del grado de compresion cardiaca
demostrado mediante RNMC: tipo O, sin compresion
cardiaca; tipo 1, compresion del ventriculo derecho
sin afectacion del surco atrioventricular; y tipo 2,
compresion del ventriculo derecho y surco atrioven-
tricular (Figura 3)@®.

En esta clasificacion, se diferencia si existe 0 no
afectacion del surco atroventricular por su relacion
con el anillo tricuspide, ya que su compresion se re-
laciona con cierto grado de estenosis valvular, lo cual
potencialmente puede afectar el llenado ventricular
y/o el gasto cardiaco.

En el estudio mencionado, se encontro la siguien-
te distribucion por tipos de compresion cardiaca. De
60 pacientes estudiados con PEX, el 45 % presento
compresion cardiaca tipo 2, mientras que hubo un
32 % para tipo 3 y un 23 % de pacientes con tipo 0.
Por esto, se concluye que un 72 % de los pacientes
estudiados presentaban algin grado de compresion
cardiaca.

A su vez, se correlaciond el grado de compresion
cardiaca con la gravedad del PEX y se encontré una
relacion directa entre los indices de gravedad del PEX
y el grado de compresion cardiaca, especialmente para
el angulo de rotacion esternal. Los pacientes que no
presentaron compresion cardiaca fueron los pacientes
con indices de gravedad mas favorables®@®.

La rotacion esternal afecta directamente el grado
de compresion cardiaca, como fue establecido en otro
estudio reciente (2020) de Capunay, C. y cols.®®,
Ellos utilizaron la clasificacion mencionada anterior-
mente de compresion cardiaca y la presencia o no de

Figura 2. A: Redondeo del apice ventricular (flechas). Hipertrofia de la banda ventricular (circulo).

B: Multiples saculaciones (microaneurismas) de la pared libre del VD. C: Trabéculas prominentes. (flechas).

A -

.

RV: ventriculo derecho, LV: ventriculo izquierdo, RA: auricula derecha, LA: auricula izquierda.
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rotacion esternal, y, de estar presente, diferenciaron
si la rotacion es hacia la derecha o hacia la izquierda.
Basandose en esto, realizaron una nueva clasificacion
(Figura 4).

En este estudio, se demostrd una relacion signifi-
cativa entre la presencia y extension de la rotacion es-
ternal, tanto con los indices de gravedad como con la
compresion cardiaca. Se estudiaron 116 pacientes y se
observo la presencia de rotacion esternal en un 79 %
de los casos, el 40 % a derecha y el 30 % a izquierda.
La presencia de rotacion esternal a derecha se relacio-
no con indices de gravedad mas altos. La ausencia de
rotacion esternal se relaciond a un fenotipo mas be-
nigno, en cuanto a los sintomas preoperatorios, los in-
dices de gravedad y el grado de compresion cardiaca.
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Discusioén

La evidencia actual permite afirmar que existe una
afectacion cardiaca por compresion esternal en la
mayoria de los pacientes con PEX. Las afectaciones
incluyen alteraciones anatomofuncionales (trastornos
del ritmo, disminucion del llenado ventricular), del
volumen sistolico, aumento de la presion de la auricu-
la derecha, valvulopatias, compresion del ventriculo
derecho, derrame pericardico, entre otras.

Estas alteraciones se encuentran en relacion con la
gravedad del PEX, especialmente vinculada al grado
de rotacion esternal. Recientemente, se han propuesto
diferentes clasificaciones que las vinculan, las cuales
fueron anteriormente mencionadas.

Figura 3. Clasificacion del grado de compresion cardiaca. A: Tipo 0 (To). B: Tipo 1 (T1). C: Tipo 2 (T2).

TO

RA: atrio derecho. LA: auricula izquierda. RV: ventriculo derecho. LV: ventriculo izquierdo. Flecha blanca: surco auriculoventricular
derecho. Asterisco: sitio de mayor compresion.

T2

Figura 4. Esquema de tipos de compresion cardiaca y torsion esternal.

Type o

{without cardiac compression)

Absence of sternal torsion

Cardiac compression classification

Typel Type 2
(AW compression)

(DD

Sternal torsion
Right sternal torsion

@@

{RY and AV groove compression)

Left sternal torsion
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Se propone la RNMC como el mejor estudio para

valorar dichas alteraciones.

En conclusion, el PEX es una patologia que puede

determinar una importante repercusion cardiaca, cuyo
estudio es fundamental en pacientes portadores de
esta patologia. El pediatra debe conocer estas repercu-
siones y realizar las interconsultas necesarias (cardio-
logo y cirujano pediatrico especializado en patologia
de la pared toracica). La nueva evidencia cientifica
destierra el antiguo concepto del PEX como patologia
meramente estética.
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