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RESUMEN

Introduccion: las deformidades congénitas de la pared tordcica son anomalias embriologicas.
Entre las mas conocidas se encuentran el pectus excavatum, pectus carinatum y sindrome de
Poland, con una incidencia de aproximadamente 1 entre cada 400 nacimientos, siendo mas
comunes en hombres y a menudo requiriendo estudios de imagen para su deteccion debido a su

presentacion asintomatica o poco especifica.

Revision bibliografica: el pectus excavatum es una deformidad congénita caracterizada por la
depresion de la pared anterior del térax, puede causar compresion cardiaca y restriccion
respiratoria, agravandose con la edad. El tratamiento principal es quirtrgico, destacando la
técnica minimamente invasiva de Nuss, que mejora tanto la funcionalidad cardiopulmonar
como el aspecto estético; el pectus carinatum es una deformidad congénita del torax
caracterizada por la protrusion de la pared anterior. Aunque no presenta sintomas
cardiorrespiratorios, se trata por motivos estéticos, utilizando tanto técnicas quirrgicas
minimamente invasivas como compresores toracicos. El pronostico es excelente, sin efectos
adversos a largo plazo, pero puede impactar negativamente la autoestima y la vida social del
paciente; el sindrome de Polandl sindrome de Poland es una alteracion congénita caracterizada
por la falta parcial o completa de los musculos pectorales, acompafiada de malformaciones
ipsilaterales, como anomalias de la mano y defectos osteocartilaginosos. El tratamiento varia
segun la gravedad e incluye protesis, autoinjertos, y reconstruccion dsea, siendo generalmente
asintomatico salvo en casos severos que pueden comprometer la funcionalidad y causar otras

complicaciones.

Conclusion: las deformidades toracicas congénitas, aunque poco frecuentes, afectan la calidad

de vida y pueden requerir tratamiento. Se prefieren enfoques conservadores, como la ortesis de



compresion dindmica y la fisioterapia, durante el crecimiento del paciente, debido a menores

riesgos y complicaciones en comparacion con la cirugia.

Palabras clave: pectus excavatum, pectus carinatum, sindrome de poland, anomalias

congénitas, pared toracica.



ABSTRACT

Introduction: Congenital chest wall deformities are embryological anomalies. Among the
most well-known are pectus excavatum, pectus carinatum, and Poland syndrome, with an
incidence of approximately 1 in every 400 births. These conditions are more common in males
and often require imaging studies for detection due to their asymptomatic or non-specific

presentation.

Literature Review: Pectus excavatum is a congenital deformity characterized by a depression
of the anterior chest wall, potentially leading to cardiac compression and respiratory
restriction that worsens with age. The primary treatment is surgical, especially with the
minimally invasive Nuss procedure, as it improves cardiopulmonary function and aesthetic
appearance. Pectus carinatum is another congenital chest deformity characterized by the
protrusion of the anterior chest wall. Although it does not typically present with
cardiorespiratory symptoms, it is treated primarily for aesthetic reasons, employing both
minimally invasive surgical techniques and chest compression braces. The prognosis is
excellent, with no long-term adverse effects; however, the condition can negatively impact
the patient's self-esteem and social life. Poland syndrome is a congenital disorder marked by
the partial or complete absence of the pectoral muscles, often accompanied by ipsilateral
malformations such as hand anomalies and osteocartilaginous defects. Treatment varies
based on severity and includes prostheses, autografts, and bone reconstruction. Generally,
patients are asymptomatic, except in severe cases that may compromise functionality and

lead to other complications.

Conclusion: Congenital chest wall deformities, although infrequent, can affect quality of life

and may necessitate treatment. Conservative approaches, such as dynamic compression
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bracing and physiotherapy, are preferred during patient growth because they present lower

risks and complications compared to surgery.

Keywords: pectus excavatum, pectus carinatum, Poland syndrome, congenital anomalies, chest

wall.
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INTRODUCCION

Las deformidades congénitas de la pared toracica se refieren a las anormalidades que afecten la
estructura normal o limite la funcidn de la caja toréacica (1,2). Su etiologia es embrioldgica y su
gravedad varia segun el grado de afectacion, estas malformaciones constituyen un grupo
heterogéneo de trastornos del desarrollo, consideradas a menudo como displasias o distrofias
toracicas (1,3), en algunos casos se puede asociar a sindromes genéticos (4,5). Los efectos
perjudiciales pueden ocurrir desde el nacimiento hasta la adolescencia, involucrando
condiciones que amenazan la vida, o asociarse a la parte estéticas acarreando a los pacientes
complejos o prejuicios impuestos por la sociedad (6,7). No existe una clasificacion
generalmente aceptada a nivel global para las malformaciones de la pared toracica, pero entre
las mas conocidas son el pectus excavatum, el pectus carinatum y el sindrome de Poland, entre

otras (8,9).

La tasa a nivel mundial de este tipo de malformaciones congénitas es de aproximadamente 1
entre cada 400 nacimientos, siendo de mayor afeccion el género masculino con una incidencia
del 73%, a comparacion de las mujeres donde alcanza el 27%, de los cuales el 90% derivan en
el pectus excavatum, alrededor del 0.06% en el pectus carinatum y 1 por cada 20 000 - 30 000

en el sindrome de Poland (10,11).

Debido a su presentacion asintomatica o poco especifica, las variaciones anatomicas de las
costillas suelen descubrirse como hallazgos incidentales en estudios de imagen, pueden ser
cambios aislados o estar relacionados con anomalias o sindromes clinicos. Si no se investigan
activamente, estas variaciones pueden pasar facilmente desapercibidas en radiografias
convencionales y tomografias computarizadas (12,13). Por consiguiente, esta investigacion
tiene el objetivo de revisar la bibliografia actualizada sobre las deformidades congénitas de

la pared toracica.
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METODOLOGIA

El presente trabajo se basa en una revision bibliografica, enfocada en las deformidades

congénitas de la pared torécica.

La busqueda se realiz6 desde enero a abril de 2024, para la recoleccion de la informacion se
utilizaron bases de datos cientificos como SciELO y PubMed, empleando palabras clave del
DeCS/MeSH, utilizando en SciELO palabras claves como “pectus excavatum”, “pectus

29 <¢ 2 <e

carinatum”, “sindrome de poland” y en Pubmed “congenital abnormalities”, “thoracic wall”,
“pectus excavatum”, “pectus carinatum”, “poland syndrome”, “symbrachydactyly”, ademas se

utilizd operadores boléanos como OR y AND, donde se aplicaron los siguientes criterios de

inclusion y exclusion.

La busqueda inicial, como se muestra en el flujograma PRISMA (Fig.1), arrojo6 los siguientes
resultados: 134 articulos en PubMed y 30 en SciELO, con un total de 164. Se descartaron 9
articulos duplicados de PubMed, dejando disponibles 155 para aplicar los criterios de seleccion.
De estos, se excluyeron 81 por no estar directamente relacionados con el tema y 21 por no estar
en inglés o espafiol, pasando 53 articulos a la revision final, de estos, se descartaron 22 por no
incluir datos relevantes para el estudio, resultando en la inclusion final de 31 articulos, a partir

de los cuales se utilizaron para la fundamentacion teorica.

1.1. Tabla 1: Arbol de Biisqueda

Base de Datos | N° Articulos Algoritmo

Pubmed 84 ("Congenital Abnormalities"[All Fields] OR "Thoracic
Wall"[All Fields]) AND ((y_S5[Filter]) AND
(randomizedcontrolledtrial[Filter] OR review[Filter]) AND
(humans[Filter]) AND (male[Filter]))
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4 ("Congenital Abnormalities"[All Fields] AND "Thoracic
Wall"[All Fields]) AND (y_5[Filter])
3 ("Pectus Excavatum"[All Fields]) AND ((y_5[Filter]) AND
(ffrft[Filter]) AND (randomizedcontrolledtrial[Filter]))
2 ("Pectus Carinatum"[All Fields]) AND ((y_5[Filter]) AND
(randomizedcontrolledtrial[Filter]))

6 ("Poland syndrome"[All Fields]) AND ((y_5[Filter]) AND
(clinicaltrial[Filter] OR meta-analysis[Filter] OR
randomizedcontrolledtrial[Filter] OR review[Filter] OR
systematicreview|Filter]))

35 ("Symbrachydactyly"[All Fields]) AND (y_5[Filter])
Scielo: 15 pectus excavatum AND year cluster:("2021" OR "2020"
OR "2023" OR "2022" OR "2019")
12 pectus carinatum AND year cluster:("2021" OR "2022")
3 sindrome de poland AND year cluster:("2020" OR "2021")

Elaborado por: El autoR




1.2. Figura 1: Diagrama de flujo del proceso de revision segin PRISMA

Articulos identificados mediante
: la busqueda en base de datos
:g (n=164)
3 Pubmed=134 Registros suprimidos antes de la
E ubmed= .
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g —>
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—
)
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-8 tema (n = 81)
o
i
©
n
\ 4
— ,
Articulos a texto completo Articulos de texto completo excluidos,
evaluados para su elegibilidad con motivos (n = 29)
(n=53)
¢ 1) No incluyen datos relevantes

c
0
@
=
3]
=

Estudios identificados sobre las
deformidades congénitas de la
pared toracica (n=24)

Elaborado por: El autor

1.3. Criterios de inclusion:

a. Articulos cientificos publicados en los tltimos cinco afios.
b. Articulos cientificos en el idioma inglés y espafiol.

c. Articulos cientificos originales y ensayos clinicos.
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1.4. Criterios de exclusion:

a. Articulos cientificos duplicados.
b. Articulos cientificos que no cumplen con los objetivos planteados en el presente trabajo.

c¢. Articulos sin acreditacion cientifica.

Posteriormente se procedio a la seleccion de los articulos filtrados mediante la lectura de los
titulos y resumenes, para finalmente revisar a profundidad el contenido de los mas relevantes,

descrito con mas detalle en los anexos.
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DESARROLLO DEL TRABAJO

Deformidades congénitas de la pared toracica.

Las malformaciones-congénitas2de la pared toracica son2anomalias estructurales que afectan
el desarrollo del sistema musculoesquelético y cartilagos, mismas que crean la cavidad toracica,
podrian ser evidentes desde el nacimiento, en el primer afio, sin embargo, se manifiestan y
exacerban en la adolescencia, afectando a la funcionalidad de la postura y la gran parte de los

casos tienen afecciones en la apariencia estética desarrollando trastornos psicologicos (14,15).

Se pueden categorizar a las deformidades congénitas del téorax por la depresion (pectus
excavatum), protrusiéon (pectus carinatum) y el sindrome de Poland, caracterizada por

afecciones musculares (4).

A continuacidn, se detallan las malformaciones congénitas mas frecuentes de la pared toracica:

Pectus excavatum
Definicion

El Pectus excavatum?2 (PE) o térax” en embudo se considera como una depresion de la pared
anterior del torax (15), siendo la mas comun dentro de las deformaciones congénitas de la pared
toracica, afecta 1 de cada 400 nacimientos, mas prevalente en el género masculino, en
comparacion con el género femenino y se podrian presentarse en el primer afio de vida, la
etiologia exacta aun no esta establecida, pero se asocia posiblemente con los factores

ambientales, genéticos y el sindrome de Marfan en el 10% de los casos (16,17).

El térax en embudo se caracteriza usualmente por la alteracion en la estructura de los cartilagos
esternocodrales quienes movilizan el esternén asi la profundidad del torax, el asentamiento de
la parte central del esternén puede provocar compresion de las cavidades cardiacas, restriccion

respiratoria y puede provocar movimientos respiratorios paraddjicos que empeoran con la edad

(18,19).
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La deformacién del pectus excavatum se puede clasificar dependiendo de la distribucion, la

forma de la depresion del esternon y la simetria o asimetria de las costillas (4)

Manejo y tratamiento

Solo aproximadamente el 10% de los casos reportados con PE son diagnosticados en el
transcurso del periodo neonatal, de esta manera con frecuencia en gran parte de los casos la
consulta médica se debe al aspecto fisico que se pronuncia en la adolescencia o cuando el cuadro

clinico se presenta o se exacerba (18).

La gran mayoria de los pacientes diagnosticados con PE presentan manifestaciones clinicas
como: dolor toracico, disnea de esfuerzo, palpitaciones, limitacién al ejercicio fisico, por el
contrario, los pacientes que no son diagnosticados tempranamente llegan a la consulta médica

por la inconformidad del aspecto fisico que generalmente se da durante la adolescencia (19).

Los estudios complementarios tienen el objetivo de valorar la funcion cardiorrespiratoria y el

indice de severidad que presentan los pacientes con pectus excavatum (4).

La prueba de la funcion respiratorias se ha incorporado debido a las manifestaciones clinicas
que presentan los pacientes, como la disnea o la limitacidon para los esfuerzos, estas pruebas
revelan un patrén restrictivo. Sin embargo, una prueba con resultados normales no va a excluir

la limitaciéon cardiopulmonar (19,27).

La radiografia simple tiene una utilidad limitada para evaluar la deformidad, aunque son ttiles
para detectar enfermedades pulmonares o la presencia de la cifoescoliosis, en tanto que la
tomografia computarizada (TAC) es una de las pruebas complementarias mas utiles para
determinar el grado de defecto y el impacto intratoracico, para ello se utiliza el indice de Haller
que establece la distancia entre el diametro transverso de térax en su punto mas ancho y una
linea trazada entre la pared posterior del esternon y la columna (Fig 2); el indice normal es de

2.5, pero superiores a 3.25 sugieren la severidad de la deformacion (20). La resonancia
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magnética (RM) en el PE, evalta la comprension cardiaca ante la reduccion del gasto cardiaco,
llenado diastélico y el volumen sistdlico que presentan pacientes con una severidad compleja,
de igual manera ha demostrado eficacia para revelar indice de severidad, otras herramienta para

el diagnostico es el ECO-transtoracico. (20,21).

El tratamiento del pectus excavatum se basa en dos teorias, la primera se trata de la correccion
anatomica para mejorar la funcionalidad y la segunda tiene el objetivo de corregir la parte
estética del paciente, todas estas técnicas se fundamentan en procedimientos quirtrgicos, en el
primer grupo, la mas usada en la actualidad es la técnica de Nuss correspondiendo a una técnica
cerrada, minimamente invasiva con menos riesgo de sangrado y complicaciones, en la que se
introduce un implante (barra metalica) retroesternal que posteriormente se fijara en la pared del
torax con el objetivo de evitar la progresion del hundimiento, en tanto que la técnica de Ravitch
es un procedimiento que consiste en la remocion del cartilago costal y la elevacion del esternon

para corregir las deformidades toracicas; bajo técnica quirtrgica abierta (22).

Figura 2: El indice de Haller.

////l . C? /
7 R— | —— 8
‘\ \\ /’/ D

Fuente: Haje D, Teixeira K, Silva M, Volpon J, Mendlovitz P, Dolabela P. Analysis of

sternal curvature patterns in patients with pectus and control. Acta Ortop Bras. 2021 (18).

Pronostico
Esta anomalia de la pared toracica puede disminuir la funcidon cardiopulmonar tanto en reposo
como durante el ejercicio, permitiendo en estos casos la correccion quirirgica una mejora de la

funcién cardiopulmonar, aunque cabe mencionar que los pacientes perduran asintomaticos
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durante la mayor parte de su vida, volviéndose sintomatico entre los 40 a 50 afios de edad, lo
que llevan a especular que pequefias fallas en la funcidon cardiopulmonar en un nifio o
adolescente con pectus excavatum podrian representar una carga mucho mayor mas adelante

en la vida, cuando hay alteraciones superpuestas acompafiando la edad y la enfermedad (16,20).

Pectus carinatum
Definicion

El pectus carinatum (PC) conocido también como toérax en quilla es una deformidad

caracterizada por una protrusiéon de la pared anterior del térax, la prevalencia de esta
deformacion a nivel global es de 1 caso en 300 nacimientos, afecta mayormente al género
masculino, se presenta durante la nifiez y se agrava el aspecto fisico en la pubertad siendo este
el principal motivo de consulta, la afeccion no se asocia a sintomas cardiorrespiratorios, por

tanto, la resolucion es por indicaciones cosméticas mas no funcionales (23).

Clasificacion

Se divide principalmente a partir de la presencia de la deformidad en tres tipos dependiendo de
la localizacion puede ser lateral, alta y baja pero también se han detectado un patréon mixto, la
deformidad baja o condrocorporal es la més frecuente, se caracteriza por la presencia de la
protrusion del cuerpo del esternon de manera que el punto mas prominente se da en la union
del esternon y la apo6fisis xifoides se asocian de manera lateral de las costillas y los cartilagos;
mientras que el PC condromanubrial superior o torax de paloma se diferencia por una protrusion
de la parte superior del esternon y una clara hendidura en la parte posterior del mismo, para el
diagnostico el PC se basa en las medidas tordcicas exploradas en el examen fisico de los
pacientes y radiologicas de torax simple en donde se halla el aumento de la distancia del

esternon y las vértebras (4,12).
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Manejo y tratamiento

El tratamiento se basa en procedimientos quirtrgicos para la correccion de la funcionalidad si
se ve afectada, asi como también en los aspectos psicoldgicos mejorando la autoestima de los
pacientes, debido a que los mismos tienden a verse afectados animicamente por el aspecto fisico

que presenta en la pared toracica (5,31).

Inicialmente estos procedimientos quirirgicos lo realizaban con una técnica abierta (Ravitch)
en donde extirpaban estructuras 6seas de la lesion, sin embargo, en los ultimos afios se ha dejado
de realizar por el tiempo quirtrgico, la gran incision, las cicatrices y la recuperacion, por ello,
desarrollaron la técnica de Abramson, técnica minimamente invasivas que consiste en la
colocacién de una barra de acero en la pared toracica anterior con la integracion de una placa
de fijacion pero al encontrar desventajas por el uso de la placa se disefa la técnica de Wenlin,
misma que se rige en el procedimiento de Abramson y que consta de la colocacion de una barra
de acero entre el esternon y los musculos pectorales mediante dos pequeiias incisiones en los
lados del torso, con el fin de corregir la deformacion del térax. Dentro del tratamiento no
invasivo se utiliza el compresor toracico mediante el uso presion controlada, lo que ayuda a

corregir la deformidad (22,23).

Prondstico

El prondstico en relacion a los pacientes diagnosticados con pectus carinatum es excelente,
incluso sin tratamiento, los pacientes pueden no tener sintomas y no experimentar efectos
adversos a largo plazo en la salud, el tratamiento suele ser por razones estéticas y tanto los
dispositivos ortopédicos externos, como las técnicas quirargicas minimamente invasivas han
demostrado la capacidad de lograr mejoras en la apariencia de la pared toracica, donde
principalmente si se ha evidenciado una problematica es en el aspecto psicoldgico, ya que la
presencia de esta deformidad puede afectar la autopercepcion y vida social de la persona

afectada (18,28).
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Sindrome de Poland

Definicion

El sindrome de Poland (SP) es una alteracion congénita que se caracteriza por la interrupcion
brusca en la angiogénesis de los vasos sanguineos durante el desarrollo embrionario, tanto
subclavios como vertebrales, que ocasiona la hipoplasia o ausencia del tejido glandular y la
osteomioarticular, se distingue por la falta completa o parcial del musculo pectoral mayor y
menor, junto con otros musculos como serrato anterior, el dorsal ancho y lo musculos
intercostales, suele estar acompafiada principalmente por malformaciones ipsilaterales, la
presencia de otras anomalias congénitas puede variar significativamente, pero en términos
generales, tienden a localizarse en el mismo lado del torax afectado, aunque su etiologia exacta

aun necesita ser estudiada (24).

Esta deformacion se suele evidenciar durante el nacimiento y se estima que la incidencia es de
1 por cada 30 000 a 100 000 nacimientos vivos, se observa en mayor proporcion en el género
masculino en una relacion 3 a 1, ademas el 14% de los pacientes diagnosticados con SP sufren

aplasia mamaria, ocurre en el lado derecho en el 60 - 75% de los casos (17).

Este tipo de sindrome puede presentarse de diversas maneras dependiendo del tipo de severidad,
para lo cual es fundamental el examen fisico e imagenoldgico, en el que se pueda evidenciar:
ausencia o hipoplasia muscular, defectos osteocartilaginosos, deformidad de Sprengel,
escoliosis, ausencia de la areola con o sin pérdida de tejido mamario, anomalias de la mano,
desarrollo anormal de los huesos de brazo o polidactilia e hipoplasia ungueal (4). Puede
parecerse a casos asimétricos de PC, por lo que a veces para realizar un diagnostico diferencial,
pueden ser necesarios diferentes métodos de diagnostico para revelar otras anomalias que
puedan acompafiar al SP, como la tomografia axial computarizada (TAC) de térax, siendo un
método frecuentemente utilizado tanto para el diagnostico del SP, como para revelar anomalias

acompafiantes (13). Asi mismo, para la observacion de la asimetria de las glandulas mamarias
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se utiliza la mamografia, para determinar la afeccion vascular, muscular y 6sea, también se

requiere de la resonancia magnética (RM) y ecografia en algunos casos (24).

Manejo y tratamiento

Los medios terapéuticos elegidos dependeran de la gravedad, la edad y el sexo, para ello se
utilizan protesis personalizadas, autoinjertos del tejido adiposo, colgajos pediculados libres y la
reconstruccion dsea, en relacion a las intervenciones quirdrgicas, aunque rara vez sean
necesarias, pueden indicarse por motivos que incluyen el movimiento paradojico de la pared
toracica, la hipoplasia o aplasia del seno femenino, la indicacion estética para hombres y
mujeres con asimetria de la pared torécica, la reconstruccion de la pared toracica en el contexto
de una hipoplasia y aplasia costal severa, las estrategias operatorias habituales incluyen un
colgajo muscular, asi como la mamoplastia de aumento en mujeres y colocacion protesica de
los pectorales en los varones, los injertos 6seos pueden utilizarse en el caso de defectos
esternales y costales, dado que el musculo dorsal ancho ipsilateral puede ser potencialmente
hipoplasico en un paciente con sindrome de Poland, el musculo dorsal ancho contralateral
serviria como la préxima opcion viable para un procedimiento de colgajo muscular, en caso de
sindactilia generalmente la liberaciébn se puede realizar en un paciente pediatrico sin

complicaciones significativas y puede realizarse con o sin un injerto cutaneo (17,26).

Pronostico

Salvo en lo que respecta al aspecto estético y psicosocial, en la mayoria de situaciones se puede
mantener de forma asintomdtica durante toda la vida del paciente, aunque pueden ocurrir
algunos casos donde la severidad del sindrome es mayor, comprometiendo la funcionalidad en
la movilidad y balance del paciente, asi como derivar en otras lesiones como escoliosis y
hernias, también pueden evidenciarse algunas alteraciones organicas cardiacas y renales

relacionadas al sindrome, que pudiesen afectar la salud del paciente (27,30).
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CONCLUSIONES

Aunque la prevalencia de deformidades toracicas congénitas como el Pectus Excavatum, el
Pectus Carinatum y el Sindrome de Poland es considerablemente baja en la mayoria de los
paises, estas condiciones siguen siendo problematicas y afectan la calidad de vida de quienes
las padecen en mayor o menor medida. Por lo tanto, es comun que estos pacientes busquen
opciones de tratamiento para mejorar su condicion. Con frecuencia, se ha recurrido a
intervenciones quirdrgicas para manejar estas deformidades, sin embargo, las complicaciones
derivadas de la cirugia conllevan riesgos significativos para la integridad del paciente. Por ello,
cada vez se opta por un enfoque mas conservador que incluye el uso de aparatologia ortopédica
como la ortesis de compresion dinamica y la fisioterapia, durante el periodo de crecimiento del
paciente, ya que los posibles efectos adversos y complicaciones son mucho menores,

representando un menor riesgo para la salud del paciente.
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