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Lactante con deformacion de la caja
toracica

Rib cage deformity in a lactating patient.

Rosalia Garza-Elizondo,* Marcos Sarmiento-Abril,2 Armando De Ufia-Flores,? Cecilia
Ridaura-Sanz?

INTRODUCCION

Nino de un afio de edad al fallecimiento con dafio neurolégico por
asfixia perinatal y malformaciones esqueléticas (pecho excavado y
pie varo equino), que curs6 con numerosos cuadros de infeccién
respiratoria y broncoaspiracion, lo que requirié atencién hospitalaria
en multiples ocasiones. Fue visto por multiples especialistas logrando
solamente una muy leve recuperacién en tratamiento en rehabilitacién
y falleci6 de forma inesperada en su domicilio.

RESUMEN CLiNICO

Paciente que llegé al Instituto a los 12 meses de edad, referido después
de una hospitalizacién por bronconeumonia con broncoaspiracién y
crisis convulsivas por hiponatremia de 122 mmol/L. La nota de envio
mencionaba que el paciente naci6 a las 39 semanas de gestacién por
cesarea iterativa con un Apgar de 0-6, tratado con ventilacion con pre-
sién positiva y posteriormente por O2 por casco cefalico por 48 horas.
Su peso al nacer fue de 3,100 g con talla de 47 cm. Fue egresado a
las 72 horas de vida extrauterina.

La historia familiar no aport6 datos relevantes. Originario de Zacatlan,
Puebla, producto de la segunda gesta, de padres jovenes y sanos y
una hermana sana. La madre cursé con infecciones de vias urinarias
y cervicovaginitis durante el embarazo y comenté que al octavo mes
se le administr6, por via intramuscular, un producto para propiciar la
maduracién pulmonar.
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Al mes de edad se le practicé tenotomia por
pie equino varo bilateral. Durante su pri-
mer afio fue hospitalizado varias veces por
cuadros respiratorios manifestados por tos
productiva de predominio a la alimentacion,
emetizante, disneizante, no cianozante, con
sensacion de ahogo, quejido al dormir y vé-
mitos de contenido alimentario. Presentaba
pobre ganancia de peso, reflujo gastroesofa-
gico y retraso en los hitos de neurodesarrollo
con fijacién de la mirada y sonrisa social a
los 2 meses, sostén cefdlico a los 9 meses,
sedestaciéon con apoyo a los 10 meses, no
gateaba ni caminaba, pinza gruesa a los 8
meses, balbuceo a los 7 meses, monosilabos
11 meses. En los estudios radiolégicos duran-
te ese afio aparecié cardiomegalia y se noté
una escoliosis dextroconvexa.

Ingreso al Instituto Nacional de Pediatria al afo
de edad. La exploracién fisica a su ingreso a
este Instituto consigné: Frecuencia respirato-
ria: 48 por minuto; Frecuencia cardiaca:106
por minuto; Saturaciéon de O2 (79-81%) con
una fraccién inspirada de O2 (FiO2) 21%. TA
86/54 mmHg, Temperatura 36.5°C. Peso 6.080
Kg. (p<1, z -2.42), Talla 70 cm. (p1, < -2.42),
perimetro cefdlico 45.5 cm. (p33, < -0.44), pe-
rimetro braquial: 11.5 cm (z -4.06), Peso/Edad:
61% (-4.3 DE). Talla/Edad 91% (-2.85 DE), Peso/
Talla 72% (-4.2 DE). Desnutricion severa con
afeccion de la talla.

Mostro cabeza con caida en gota, pectus ex-
cavatum con cifoescoliosis y tono disminuido
en extremidades. Vino con botas ortopédicas,
reflejos de estiramiento muscular (REM) + sin
clonus y mostré una respuesta plantar extensora.
El precordio es normodindmico, sin soplos, con
reforzamiento del segundo ruido y en campos
pulmonares se consignan sibilancias espiratorias
de predominio izquierdo y roncus bilateral. El
abdomen era blando y depresible, con borde
hepatico a 2 cm por debajo del reborde costal.
El bazo no es palpable.
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Ingresé al Servicio de neumologia para estudio
de neumopatia crénica. La tomografia de alta re-
soluciéon (TACAR) pulmonar se interpreté como
indicativa de neumonia de focos multiples y en
el ecocardiograma (ECOTT) se aprecié dilatacion
de cavidades derechas y del anillo pulmonar,
datos que se interpretaron como sugestivos de
hipertension arterial pulmonar atribuibles a la
patologia pulmonar. El ultrasonido renal no
revelé anomalias y en la serie 6sea se aprecié
escoliosis dorsal de convexidad derecha de tipo
idiopético infantil. El examen de mecdnica de
la deglucién mostré incompetencia velopalatina
y reflujo gastroesofagico hasta el tercio distal
esofagico. Un electroencefalograma informé:
lentificacion generalizada. Sin actividad epi-
leptiforme.

La hipoxemia mejor6 con oxigeno por puntas
nasales, pero persisti6 la tos productiva, no
cianozante, ni emetizante, y apoyado por bio-
metria con leucocitosis y neutrofilia se inici6
ceftriaxona 100 mg/kg/dia y nistatina 400 000
Ul por candidiosis oral. Una quimica sanguinea
extensa no mostré alteraciones significativas y
las determinaciones de electrolitos en sudor y de
inmunoglobulinas séricas resultaron normales.

El paciente se estabilizé y dos semanas después
de su ingreso, se le practicé gastrostomia y
funduplicatura tipo Nissen abierta y se dio de
alta a la semana siguiente, tras un mes de hos-
pitalizacién, en la que participaron los servicios
de cardiologia, gastroenterologia, neurologia,
genética y rehabilitacién, para ser seguido como
externo por neumologia y rehabilitacion.

Alo largo del afo siguiente present6 cuadros res-
piratorios manejados fuera del Instituto y en una
ocasion, al afio y 10 meses de edad, se hospitalizd
en urgencias durante 48 horas por exacerbacion
de neumopatia; se manejé con nebulizaciones
con fluticasona. 250 mcg. cada 12 horas, salbu-
tamol 2 disparos cada 8 horas y prednisona T mg/
kg/dia (ver comentario radiolégico).
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El seguimiento por rehabilitacion, a la edad de
2 afos, 3 meses, logré sostén cefdlico, gateo, y
bipedestacién con apoyo. Pronuncia 5 bisilabos.
La nota de seguimiento por gastroenterologia,
en esa misma fecha, consigné: Peso 10 kg (<1P,
2.612), Talla 81.5 cm (1P, -2.327), IMC 15.1
(13P, -1.152).

Dos meses después es llevado al Servicio de
Urgencias del INP sin respuesta, sin esfuerzo
respiratorio con palidez generalizada y pulsos
no palpables. No respondié a maniobras de
reanimacion cardiopulmonar. La madre refirié
que una semana antes inicié con sintomas respi-
ratorios con aumento de la dificultad respiratoria
en dia anterior. El paciente fallecié a la edad de
2 anos y cinco meses.

COMENTARIO RADIOLOGICO (Dr. Sarmiento
Abril)

El paciente cuenta con los siguientes estudios
de imagen:

1.- Radiografia panordmica de columna
en donde se observa: Escoliosis idiopatica
infantil de probable origen neuromuscular.
Roto-escoliosis de inicio temprano curvatura
principal superior dextroconvexa con vértice
en T6, vertebra apical C7, vertebra distal T10,
angulo de Cobb 32°y curvatura secundaria in-
ferior levoconvexa con vértice en L2 angulo de
Cobb 24° Equilibrio coronal positivo. Método
de medicién del dngulo de Cobb con método
directo. Figura 1

2., 3 y 4.- Tomografia axial computada de pul-
mén de alta resolucién: Areas de opacificacion
por ocupacién alveolar miltiple, patrén en vidrio
despulido, consolidacién alveolar difusa en las
porciones dependientes de los pulmones como
en |6bulos inferiores posteriores, neumonia de
focos mdltiples, escoliosis dextroconvexa y
aparente cardiomegalia: Indice de Haller 2.4.
Figuras 2,3y 4
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Figura 1.

Figura 2.
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Figura 4.

5. Resonancia magnética cerebral simple: Dismi-
nucion del volumen cerebral cortico-subcortical,
probable gliosis peritrigonal en relacién con
leucomalacia leve, discreta ventriculomegalia
y leve asimetria ventricular supratentorial de
mayor volumen del ventriculo lateral izquierdo,
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mayor amplitud del espacio subaracnoideo hacia
la convexidad y las cisuras Silvianas de manera
proporcional. Hiperintensidad difusa en T2 de
la substancia blanca peritrigonal que contacta
los bordes ventriculares. Figuras 5y 6

COMENTARIO CLiINICO (Dra. Garza
Elizondo)

Lactante masculino con deformacién torécica
importante, dada por la presencia de pectum
excavatum, que suele presentarse en el tercio
inferior del estern6n y con los cartilagos centra-
les hundidos, que en muchas ocasiones pueden
estar presentes desde el nacimiento, el 21%
presentan escoliosis y el 11% tienen historia
familiar.

La presencia de pectum excavatum favorece
la presencia de patrones respiratorios de tipo
restrictivo, lo que ocasiona, junto con el resto
de los sintomas respiratorios, manifestacio-
nes de mayor compromiso ventilatorio. Esta

.
Figura 5.
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Figura 6.

deformacion tordcica afecta, a su vez, a los
musculos respiratorios, impidiendo que al-
cancen su maxima contractilidad, reduciendo
de manera significativa (hasta menos del 50%
del valor esperado) de las presiones maximas
inspiratorias y espiratorias, ademds de que no
se presenta la movilidad tordcica normal du-
rante los movimientos respiratorios, mostrando
mayor respiracién de tipo abdominal. Se ha
demostrado que esta deformidad torécica, en
forma conjunta con la escoliosis, repercute so-
bre la funcién pulmonar generando un patrén
restrictivo y/u obstructivo, resultando en un
incremento en el volumen residual (VR), gene-
rando “atrapamiento aéreo”, disminuyendo asi
las presiones inspiratoria y espiratoria maxima
y alterando la mecanica respiratoria.?

La escoliosis y su relacién con las anormalida-
des de la caja tordcica pueden restringir adn
mas la capacidad del sistema pulmonar para
desarrollarse y crecer, favoreciendo la presencia
anomalias de tipo restrictivo por la compresién
sobre parénquima pulmonar y la progresiva
disminucion de los volimenes pulmonares.>*

La deformidad de la caja condiciona un térax
rigido donde observamos disminucién de la dis-
tensibilidad pulmonar o compliancia, ademas de

2023; 44 (2)

que también disminuye debido a la presencia de
micro atelectasias secundarias a la misma inmo-
vilidad toracica. El tipo de alteracién observado
habitualmente es el restrictivo, lo que genera
un volumen pulmonar pequefo que requiere
mayor trabajo respiratorio, hipertensién arterial
pulmonar, limitacién del desarrollo del parén-
quima pulmonar, asi como anémala relacién
entre funcién pulmonar y mecanica muscular
respiratoria.

Existen métodos para cuantificar la severidad de
esta deformidad toracica. El mas utilizado es el
método de Haller, un resultado de 3,25 o mas
es indicacion de tratamiento quirirgico. Ac-
tualmente hay controversia sobre la correccién
quirdrgica en lactantes y preescolares, recomen-
dando el retraso en la reparacion quirdrgica en
nifios pequefios hasta por o menos a los 6 a 8
anos de edad, por el riesgo de una condrodistro-
fia toracica adquirida (térax asfixiante).®

En el contexto de este paciente con encefalo-
patia hipoxico-isquémica (EHI) como causa
importante de dafio cerebral y alto riesgo de
déficit neurolégico, asi como la presencia de
trastornos en la alimentacion oral, reflujo gas-
troesofagico (RGE) y neumonias por aspiracion,
contribuyeron a su malnutricién, con todos los
efectos deletéreos que esta acarrea y graves
consecuencias para la vida.

En pacientes con retraso psicomotor, asi como
con trastornos neurolégicos o musculares, se
tiene que evaluar, asimismo, la presencia de
trastornos de la deglucién; cuando se sospechan
trastornos de la fase faringea el nifio tiene un alto
riesgo de aspiracion, lo que pudo contribuir a
la neumopatia. Las neumonias de repeticion
pueden ser secundarias a la aspiracién crénica,
aunque estas se describen con mds frecuencia
en bases y en el pulmén derecho, como es el
caso que nos ocupa. En el paciente pediatrico,
la aspiracion cronica también se asocia con fre-
cuencia a retraso en la ganancia de peso.

https://doi.org/10.18233/apm.v44i2.2656
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La neumopatia crénica es reflejada en pacien-
tes por la presencia de sintomas respiratorios
continuos por lapsos minimos de 3 meses o por
evoluciones recurrentes con 6 0 mds recidivas en
un lapso de 12 meses,® que en este paciente de
1 afio de edad se present6é con manifestaciones
obstructivas, infecciosas, probable supuracién
pulmonar, digestivas, intersticiales e hipoxemia.

Finalmente, se deberd de considerar que la
hipotonia periférica mostrada en el paciente,
probablemente esté relacionada desde etapa pre-
natal, apoyado por datos de contracturas desde
el nacimiento, deformidad de la caja toracica,
dada por el pectum excavatum y la escoliosis,
debilidad muscular, dificultad para la alimenta-
cién y la ausencia de REM, tomando en cuenta
que ante la posibilidad de que la misma debi-
lidad muscular sea la condicionante de asfixia
perinatal. Ademas, la debilidad muscular puede
actuar, posteriormente, como responsable, tam-
bién, de neumonias de repeticion.

COMENTARIO ANATOMOPATOLOGICO
(Dra. Ridaura Sanz)

Se practic6 la autopsia al menor de sexo mas-
culino con talla y peso menor a lo esperado,
que muestra deformidad de la caja toracica por
depresién del esternén en su porcién inferior
(Pectus excavatum) y desviacion acentuada de la
columna vertebral por cifoescoliosis. En la pared
del abdomen habia una cicatriz media supra
umbilical y en el cuadrante superior izquierdo
estd el orificio de gastrostomia.

Las alteraciones mas importantes se encontraron
en el encéfalo y en el bloque cardiopulmonar.
El encéfalo ligeramente disminuido de peso
presentd atrofia de circunvoluciones cerebrales
en ambos hemisferios, algunas de ellas mostra-
ban la sustancia blanca deprimida y de aspecto
esponjoso, que histolégicamente corresponden
a zonas de leucomalacia subcortical con gliosis.
Habia disminucién de la poblacién neuronal
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y las restantes muestran dafo hipéxico con
retraccion del citoplasma predominantemente
en nucleos basales, puente, cerebelo y bulbo
raquideo. Figura 6y 7

A la apertura del térax se hacia mas evidente la
cifoescoliosis con adherencias pleuropulmona-
res bilaterales de predominio derecho. La pleura
parietal era gruesa en forma focal.

El corazdn en situs solitus, estaba aumentado
de tamano y de peso (102 g VS 70 g). En los
cortes transversales se apreciaba la pared del
ventriculo derecho engrosada con prominencia
de los musculos papilares y disminucién de la
cavidad. El tronco de la arteria pulmonar esta
dilatado. Figura 8

Figura 7.

Figura 8.
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Las valvulas cardiacas eran normales. Desde la
perspectiva histolégica el miocardio del ventri-
culo derecho habia miofibrillas aumentadas de
espesor con nucleomegalia.

Ambos pulmones estaban poco aireados y con
areas solidas. En el [6bulo superior derecho se
apreciaron depresiones transversales paralelas
que le dan un aspecto de hiperlobulacion vy al
corte muestran atelectasia. Figura 9

En el resto del parénquima pulmonar habia ex-
tensas areas con exudado inflamatorio en la luz
alveolar y en bronquiolos. Habia ademas bulas
subpleurales y en los septos. Figura10

Las ramas medianas y arteriolas de la arteria
pulmonar tenfan hipertrofia de la capa media
muscular y algunas mostraban edema endote-
lial. Habia arterializacién de los capilares de los
septos alveolares. Figura 11

Figura 9.
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Figura 11.

Otras alteraciones relacionadas con la enfermedad
principal son la desnutricién con esteatosis hepati-
cay la hiperplasia del tejido linfohematopoyético
que, ademas de descartar una inmunodeficiencia
congénita, puede ser la respuesta secundaria a las
infecciones pulmonares repetidas. El timo era de
peso normal con extensién a los tejidos blandos
del cuello. Figura 12

Es importante sefalar que el masculo esqueléti-
co, los nervios raquideos y las neuronas de las
astas anteriores de la medula espinal no mues-
tran alteraciones lo que descart6 otras causas de

https://doi.org/10.18233/apm.v44i2.2656
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Figura 12.

sindrome hipoténico como son atrofia espinal y
miopatias congénitas.

Diagndsticos anatémicos

*  Encefalopatia hipéxico-isquémica (histo-
ria clinica de asfixia neonatal)
o Neuronas con retraccién angular.

o Atrofia cerebral con leucomalacia
subcortical y gliosis en sustancia
blanca.

o (Historia clinica con retraso
psicomotriz (dafio neurolégico
avanzado con hipotonia.)

o Estatus post gastrostomia y fundu-
plicatura esofagica (alteracion del
mecanismo de la deglucién)

*  Deformidad de la caja toracica adquirida
o Pecho excavado y cifoescoliosis.
o Lébulo pulmonar superior derecho

con deformacién por compresion.

*  Neumopatia crénica
o Bronconeumonia de focos mdlti-

ples.

o Adherencias pleuropulmonares
predominante en lado derecho.

o Historia clinica de neumonfas
repetidas

o Alteraciones vasculares de hi-
pertensiéon pulmonar grado 1

INVP

clasificacion de Heatl and Ed-
wards

o Cardiomegalia global (102 gra-
mos) con hipertrofia de ventriculo
derecho

o Dilatacion del tronco de la arteria
pulmonar

e Desnutricion

o Tallay peso bajos para la edad
o Esteatosis hepdtica grado llI

o Hiperplasia linfoide generalizada

*  Muerte extrahospitalaria

CONCLUSION

Se trata de un caso ilustrativo de las complica-
ciones de la deformidad de la caja toracica, que
provocan graves alteraciones cardiopulmonares
y muerte inesperada. En el caso que presentamos
no se consider6 candidato a reparar la deformi-
dad esquelética, ya que esta fue probablemente
postural por postracién prolongada debido al
dafo neuroldgico tan acentuado e irreversible.
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