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Hendidura esternal congenita
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ResuMEN: Introduccion.Lahendidura esternal congénita es unamal-
formacion infrecuente. Los casos publicados escasamente superan el
centenar y rara es la publicacion que muestra més de uno o dos casos.
Presentamos nuestra experiencia con cinco NUevos casos Més.
Material y métodos. Se tratan de 3 varones'y 2 mujeres con edades
comprendidas entre un dia de viday los 5 afios de edad. Se identifi-
caron 2 hendiduras supraxifoideas, 2 gladiolaresy unaxifoidea. Seva
loran |os datos demogréficos, malformaciones asociadas, tipo de tra-
tamiento utilizado y resultados del mismo.

Resultados. Las hendiduras supraxifoideas no se asociaron a cardio-
patias pero si aotra variedad de defectos (web cervica anterior, he-
mangiomatosis, lesiones del sistema nervioso central, colobomay pec-
tus excavatum). Las dos mujeres con hendiduras supraxifoideas se
intervinieron alos 24 y 30 dias de vida relizandose un cierre directo.
La primera presenté como complicacines un sindrome de cava supe-
rior. Ademas desarrol 6 un pectus excavatum leve y unaweb cervical
que tuvo que ser intervenida alos 10 afios de edad para la resolucion
de lamisma. La segunda paciente recibid tratamiento con interferon
dfa2aeinfiltracion local de corticosteroides para controlar la heman-
giomatosis que presentaba. En ambas el buen resultado de la cirugia
incial se hamantenido alargo plazo (5y 11 afos). Las hendiduras
del gladiolo esternal se detectaron incidentalmente en el curso de ci-
rugia parala correccion de su cardiopatia (comunicacion interventri-
cular y drengje venoso parcial andmalo) y se corrigieron sin material
protésico. Solo fallecid el paciente que presentaba una hendidura xi-
foidea, que ademas de mostrar una Pentalogia de Cantrell eraun gran
prematuro con hipoplasia pulmonar severa.

Conclusiones. 1. Aportamos 5 nuevos casos de hendidura esternal en
todo su espectro malformativo.

2. Cada variedad tiene unas asociaciones y una evolucion muy dife-
rentes explicadas en base a su distinto origen embrionario.

3. Delaexperienciagenera y de lanuestra propia observamos que ex-
ceptuando las hendiduras xifoideas puras €l resto presenta una super-
vivenciadel 100% largo plazo, pero asociandose a una gran variedad
de defectos.

Correspondencia: Juan C. De Agustin Asensio, S. de Cirugia Pediétrica,
Hospital Infantil Univ. Gregorio Marafion, Dr. Castelo 49, 28009 Madrid.

e-mail: juandeagustin@mac.com

Recibido: Mayo 2003 Aceptado: Octubre 2003

164 JC. deAgustiny cols.

PaLABRAS cLAVE: Hendidura esternal; Malformaciones del térax;
Esterndn; Pental ogia de Cantrell.

CONGENITAL STERNAL CLEFT

ABsTRACT: Introduction. Congenital sternal cleft is arare maforma-
tion. Little more than one hundred cases have been published, and ra-
rely more than two cases are published in asingle publication. We pre-
sent five new cases that show the entire spectrum of defects.
Methods. They were 3 males and 2 females. Age range between 1 day
and 5 years of age. There were 2 supraxiphoid clefts (SC), 2 gladiolar
defects and 1 xiphoid cleft. We eval uate the demographics, associa-
ted malformations, mode of treatments and results.

Results. The SC were not associated to congenital herat malformations,
but with amany other malformative spectrum (anterior cervica web, he-
mangiomatosis, CNS malformations, colobomaand pectus excavatum).
The two females had SC and were operated on the 24th and 30th days of
age. Thefirst one developed a superior vena cava sindrome for afew days
after surgery and amoderate pectus excavatum that did not required sur-
gery. A midline cervical web was also surgically repaired at 10 years of
age. The second patient with SC was treated with interferon alfa-22 and
local infiltration of corticosteroid for treatment of hemangiomatosis. Both
patients had excellent final results (follow up 11 and 5 years respecti-
vely). Gladiolar clefts were observed durign surgical repair of congeni-
tal Herat malformations (ventricular septal defect and partial anomalous
of pulmonary venous draninage). They were repaired by direct closure
of the defect. The patient with the xiphoid cleft had associaed a Cantrell
pentalogy. He died 4 days after operation because of extreme prematu-
rity and pulmonary vascular hypertenion.

Conclusions. 1) We have observed five new cases of sternd cleft. 2) Each
anatomical variety had their own mode of presentation, a different malfor-
mative spectrum and clinical evolution that are based on a distinct embr-
yonic origin. 3) Excluding the xiphoid clefts, the long term surviving is 100%,
but they are associated with agreat variety of other congenital defects.

Key worbps: Cleft paate; Cleft lip; Oral cleft; Newborn; Clinica review.

INTRODUCCION

Lahendidura esternal congénita puede ser completaoin-
completa. Se produce como consecuencia de un defecto de
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Tablal Presentacion y tratamiento
Tipo Presentacion Intervencion Complicaciones Seguimiento
1 HSX RN 30 dias SVCS, PE, WC 10 afios
2 HSX RN 24 dias No 5 aflos
3 HG 3 aros 3 anos No 2 afos
4 HG 5 afios 5 afios No 1afio
5 HX RN 1dia Exitus (5° d)

HSX= hendidura supraxifoidea, HG: hendidura gladiolar, HX: hendidura xifoidea, RN= recién nacido, SYCS= sindrome de vena cava supe-

rior, PE= pectus excavatum, WC= web cervical.

fusion de las bandas laterales eternales, secundario ala de-
tencion del cierre ventral del embrién anivel torécico, que
tiene lugar entre la 3*y la 4% semana del desarrollo embrio-
nario. Se puede presentar como malformacion aislada o més
habitual mente asociada a otros defectos malformativos.

Se trata no obstante de unamalformacion infrecuente, ya
que los casos publicados escasamente superan €l centenar y
raraes la publicacion que muestra méas de uno o dos casos.
Presentamos nuestra experiencia con cinco NUevos Casos mas
de hendiduraincompleta, mostrando las tres variedades des-
critas. supraxifoidea (superior), gladiolar (media) y xifoi-
dea (inferior)®.

MATERIAL Y METODOS

Estudiamos a 5 pacientes, 3 varonesy 2 mujeres, con
un rango de edad comprendido entre un diade viday los5
ahos de edad. Este grupo estaba compuesto por 2 hendiduras
supraxifoideas (HSX), 2 gladiolares (HG) y unaxifoidea (HX)
(Tabal I).

Se valoran los datos demograficos, malformaciones aso-
ciadas, tipo de tratamiento utilizado y resultados del mismo.

RESULTADOS

Hendidura supraxifoidea

L os dos casos eran superponibles en cuanto a su defecto
esterna pero diferentesen el resto de las malformaciones pre-
sentadas.

Casn1

Muijer recién nacida atérmino con peso de 3.450 g pre-
sentaba unagran hendidura esternal de 4x4 cm atravesdela
cual se observaba una respiracion paraddjica que provocaba
unamala mecanica ventilatoria (Fig. 1).

A laexploracion fisicase observabalapresenciade un &rea
circular de aplasiacutis sobre € esternén fusionado (apéfisis
xifoides) de 1 cm de diametro. A 3 cm inferiormente adicha
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lesidn y en lalinea media presentaba un rafe longitudinal de
consistencia fibrosa que Ilegaba hasta el ombligo. Otras alte-
raciones encontradas fueron una sutura metépica prominen-
te, un paladar ojival sin hendidurasy un cuello corto. El resto
de las exploraciones por sistemas fueron normales.

Los estudios cardiol dgicos y neurol 6gicos fueron nor-
males. Asi como las pruebas de laboratorio de sangre y ori-
na.

Seintervino alos 30 dias de vida. Serealiz6 unaincision
cutaneaen formade «T». Laincision transversa cervical cred
dos grandes colgajos que permiteron una exposicion total
del defecto. Seextirpd e areade aplasiacutis. Sereaiz6 una
diseccion del plano subcutaneo paraliberar launion pleural,
timicay alcanzar €l plano 6seo esternal en su cara anterior,
medial y posterior. La diseccion compleeta del espacio re-
troesternal se consiguid tras abrir lainsercion anterior xi-
foideadel diafragma. Se realiz6 una seccién longitudinal del
esterndn extirpando una cufia inferior, correspondiente ala
apofisis xifoides, pararegulariar los bordes y obtener una
unioén firmey simétrica. Esto permitié la aproximacion de
las bandas esternales tras o cual se realiz6 una comproba-
cion de laausencia de repercusion hemodinamicadel cierre
primario. Parael cierre se utilizé una suturarebasorbible de
larga duracion (ac. Poliglicolico). Se aproximaron los mus-
culose.c.m. y pectoralesalalineamediaparareforzar y es-
tabilizar €l cierre, y se cerr6 el plano subcutaneo y cutaneo
de forma ahbitual.

El postoperatorio cursd con estabilidad hemodinémica.
Sin embargo tras la extubacion redizadaa 3° dia se aprecid
un sindrome de vena cava superior que cedio paulatinamen-
teenlos 3 diassiguientes. Sedio el altahospitalariaen el 11°
diadel postoperatorio.

A los 4 afios la paciente presentaba un pectus excavatum
leve que no ha requerido tratamiento aguno.

A los 10 afios present6 una maloclusion dental secuna-
driaaunagran retraccion del mentdn. Estaa su vez era pro-
ducida por la presencia de unaweb cervical media que era
francamente manifiesta con la hiperextension cervica. Para
solucionarlo serealizé unaz-plastiamultiple delalineame-
dia con extripacion del tejido cicatricial alli encontrado. Es
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Figura 1. Caso 1. B) Eninspiracion. C) En espiracion.

importante recalcar que en ése area no habia existido nin-
guna cirugia previa siendo propia al defecto cervical desu
malformacion.

Caso 2

Mujer de 17 dias de edad sin antecedente familiares de
interés. Embarazo controlado y parto eutécico vaginal con un
peso de 3160 g. Presentaba un hemangiomafacial que afec-
taba atodalazonaizquierda, incluyendo parpados y labios.
Cruzabalalineamediay se extiendia hasta el surco nasoge-
niano derecho afectando también el drea parotidea derecha.
A nivel mentoniano presentaba un angiomatuberoso de 4 mm
de diametroy 2 mm de altura (Fig. 2). En el cuello eraevi-
dente el aumento del espacio interclavicular y delos miscu-
lose.c.m. En €l térax se apreciaba unahendidura esternal su-
perior que alcanzaba hasta la apofisis xifoides del esterndn;
acuyo nivel era evidente la presencia de una respiracion
paraddjica. Igualmente tenia una aplasia cutis de 5 mm de
didmetro delante del esterndn fusionado. La auscultacion car-
diopulmonar eranormal. Se palpaba el latido de los grandes
vasos através del defecto esternal. A nivel del abdomen lla
maba |a atencion la presenciade un rafe supraumbilical me-
dio que desde el ombligo alcanzabala apofisis xifoides. Los
sistemas genitourinario neuroldgico y linfatico asi como las
extremidades eran normales. TA: 100/50, FC 180 Ipm, Peso:
3100 gr, Temp: 36.4 C.

Losandlisis de sangre'y de orina eran normales salvo por
la presencia de unaleucocitosis de 14.830 celulas por mm.

El cultivo de orinay los estudios virales fueron negati-
VOS.

Se realizé una serie dseay una ecografia abdominal cu-
yos resultados fueron normales.
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Figura 2. Hemangiomafacial del Caso 2.

Se practicd una RNM de cabeza en la que se objetivaba
la presencia de una cavidad de 1 cm de didmetro en conti-
nuidad con €l aspecto posteromedial del ventriculo lat. izq.,
con sefial similar al LCR en relacion a una cavidad poren-
cefélica. Existia una pérdida de substancia blancay altera-
cion del patron de sulcacion de las circunvoluciones mediar
les parietooccipitales izquierdas (displasia cortical) con au-
mento del espacio extra axial (cisterna supravermiana) y
del sistema ventricular, secundario ala pérdida del parén-
quima cerebral. No se apreciaba €l tercio posterior del cuer-
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Tablall ~ Malformaciones congénitas asociadas

1. Pectusexcavatum leve. Web cervical media con deformidad
mentoniana. Maloclusion dental. Cuello corto.

2. Hemangioma craneofacial. Porencefaliay agenesiaparcia de
cuerpo calloso. Colobomay estrabismo.

3. Comunicacion interventricular.

Drengje venoso parcial anémalo.

5. Ectopiacordis. Onfalocele. Defecto diafragmético y pericardi-
co. Tetralogia de Fallot.

>

po calloso y si una asimetria de |os peddncul os mesencefali-
cos. Pese a presentar estas |esiones, la paciente hatenido un
desarrollo neurol6gico normal.

El TAC torécico mostr6 una glandula timica de aspecto
normal, pequefias atel ectasias bilaterales posteriores y de-
fecto esternal de 1,5 cm deanchoy 2,5 cm delargo con pre-
sencia de dos nucleos de osificacion anivel del tercio infe-
rior del esternon.

L os estudios de cardiologia, traumotologia, neurologiay
cirugia plastica no revelaron ninguna otra anormalidad.

Por el contrario, si se apreciaba un colobomay un estra-
hismo que seriatratado méas tarde con inyeccion de toxina bo-
tulinica

A los 24 dias de vida se practicd unaintervencion qui-
rdrgica que se realizd exactamente alo descrito en el caso an-
terior.

Laintervencidn transcurrid sin incidenciasy sin sangra-
do. El hematdcrito postoperatorio fue de 36,5% y la hemo-
globinade 12,8 g/dl. Lapaciente fue extubadaalas 12 h, ini-
ciando toleranciaoral alas 24 h. de laoperacion. Estable en
todo momento fue dada de alta de laUV1 alas 48h, obte-
niendo el alta hospitalariaal 5° diade lacirugia.

Casos3y4

Estos dos pacientes se presentan conjuntamente ya que
se trataban de dos varones de 3y 5 afios de edad que fueron
diagnosticados de una cardiopatia congénita que requeria tra-
tamiento quirdrgico (Tablall). El diagéstico de hendiduraes-
ternal seredizo durante laintervencion quirlrgicayaque pre-
sentaban un defecto pequefio de aproximadamente 2 cm de
largo por 1 cm de ancho a nivel del cuerpo esternal y supe-
rior alaapofisisxifoides (Fig. 3). El defecto fuetratado al fi-
nal delaintervencion mediante unaregularizacion delos bor-
des de la esternotomia y la aproximacion se realizé con una
suturasimple esternal de acero.

La presencia de estos defectos no afect6 la estrategia de
laintervencion ni recuperacion postoperatoria de los pacien-
tes.

Caso 5

Este varon recién nacido, hijo de madre primipara de 17
afos de edad, embarazo no controlado, present6 un parto dis-
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Figura 3. Hendidura esternal gladiolar.

tocico por viavaginal. Eraun pretérmino que pesaba 1.340
gry presentaba un onfalocele roto exponiendo en su parte su-
perior una ectopia cordis, unaausencia de diafragmaentre
corazony €l higado (central) y auenciatota de pericardio.
(Fig. 4) Secubrio €l defecto con un parche de goretex y alas
24 horas de vida se intervino quirdrgicamente.

En laecocardiografia epicardica se observo laexistencia
de unatetralogia de Fallot y en laradiografia de torax un
torax poco desarrollado, con una conformacion largay es-
trecha.

Laintervencion quirlrgicarealizada consistio en crear un
espacio interno para poder cubrir el defecto con laidea de ha
cer unareduccion progresiva en los dias siguientes. Paralo
cual se hizo una esternotomia media, timectomia, libera-
cion de los grandes vasos y apertura de ambas pleuras; ma-
niobras encaminadas en dejar espacio paralareduccion pro-
gresivadel corazdn. Asi mismo se crearon unos grandes col -
gajos toraco-abdominales 'y liberacion del diafragmaen su
porcidn posterior que permitid aproximar hasta lalinea me-
diatejido de cobertura suficiente. La apertura del esternon,
con piel cerrada, se mantuvo con una miniplaca de titanio.
Quedo un defecto abdominal de 4x4 cm que se cubrid con
goretex amodo desilo.
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Desafortunadamente a hipoplasia pulmonar produjo un
cuadro de hipetension pulmonar y fracaso cardiaco. La pre-
maturidad y peso del paciente desaconsgjaron laintroduccion
del paciente en el programade ECMO , falleciendo alos 5
dias de vida

DISCUSION

Aungque tradiciona mente las hendiduras esternales han
sido clasificadas como completas o incompletas®, las pri-
meras solo las hemos visto en varias cocasiones como ca-
sos adquiridos tras problemas de cicatrizacion tras cirugia es-
ternal. Hendiduras compl etas congénitas constituyen una au-
téntica rareza aunque se hayan dado cifras de presentacion
del 21% del total@.

Dentro de las hendiduras incompletas las superiores y las
superiores hasta xifoides, como asi han sido denominadas, cons-
tituyen el 72% de los casos?. Este grupo las hemos denomi-
nado como supraxifoidess, pues en su descripcion y tratamiento
quirdrgico se observan de estamanera, considerando este tér-
mino muy descriptivo en cuanto define bien la extension del
defecto y paraun adecuado planteamiento quirdirgico.

Las hendiduras inferiores, que hemos denominado como
xifoideas pueden |legar acongtituir el 5% de estos defectos en
su conjunto y sdlo las que se presentan en el gladiolo esternal
ocupan € 2%, Estas Ultimas, tambien llamadas «formane es-
ternal» creemos que son infraval oradas ya que son detecta
das muchas veces en € curso de intervenciones que entrafian
aperturadel esterndn y no seles presta el adecuado reconoci-
miento. Por este motivo son dos de l0s 5 casos presentados.

El objetivo inicial del tratamiento es conseguir €l cierre
del defecto external sin la ayuda de material protésico, pro-
tejer a corazdn y alos grandes vasos y obtener un buen re-
sultado estético final. También lamecanicarespiratoriase ve
mejoradatras el cierre despareciendo la respiracion paradé-
jica. Parece ser que en este aspecto la comunidad cientifica
se haido poniendo de acuerdo ya que | as reparaciones rea-
lizadas depués del periddo neonatal se acompafian de com-
plicaciones importantes. Esindudablemente mas sencillo lle-
var acabo lacorreccion lo antes posible. Sin embargo, de 155
casos descritos en laliteraturainternacional solo 27 casos han
tenido un cierre directo en los primeros 3 meses de viday
otros 26 requirireron algun grado de condotomiast?. Ademas
si €l cierre esternal se realiza precozmente en €l periodo ne-
onatal se puede utilizar material reabsorbible, yaquelos fe-
némenos de reparacion celular en € neonato son excelentes?.
Nosotros ademéas proponemos € cierre de estamalformacion
en las primeras 48 h de vida extrauterina. Pensamos que la
transmision placentaria de elastina por parte de lamadre, fa-
ciltael laaproximacion de las bandas esternales hacialali-
nea media. Este fendmeno es muy conocido en los casos de
extrofia de vejiga, en lacual es posible aproximar el pubis
sin necesidad de redlizar ninguna osteotomia s seinterviene
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Intestino

Figura 4. Pentalogia de Cantrell. Saco amniotico roto con exteriori-
zacion del corazon.

en ese lapso de tiempo®. Podemos aplicar este mismo prin-
cipio alahendiduraesternal y reducir asi latension sobrela
linea de sutura.

El cierre del estrecho toréacico condicionaun problemade
compresion de las estructuras que atraviesan el mismo. Se
produce un aumento de la presion venosa central que como
sucedié en nuestro primer paciente motivé lapresenciade un
sindrome de vena cava superior. El problema de retorno ve-
noso fue agravado por €l emplazamiento del catéter venoso
enlavenacavasuperior. El andlisisdelo sucedido nossirvio
para nuestro segundo caso, que junto a unaintervencion mas
precoz y laprecaucion de no utilizar cateteres en territorio de
la cava superior facilito € buen postoperatorio que esta par
ciente tuvo.

Para las hendiduras supraxifoideas que se tratan precoz-
mente el tratamiento esta muy estandarizado: Reseccion de
laapdfisisxifoidesy regularizacion delos bordes de las ban-
das esternales. Creenos que laincision cutanea en formade
«T» facilitadicho abordajey limitaladiseccion cervical; dar
to atener en cuenta puesto que estos pacientes tienen un cue-
[lo corto que facilitalaformacion de unaweb cervical me-
dia. Ademéstiene un resultado estético indudablemente me-
jor que unaincision cervical vertical. Estetipo de web, tam-
hién hasido denominada cleft cervical medio (), sendo € tra-
tamiento més eficaz € que contemplalarealizacion de z-plas-
tiasmultiples con extirpacion del tejido cicatricial subyacente,
tal y como se realizé en nuestro segundo caso®).

Enlos casos de cirugiatardia éstarequiere € uso de con-
drotomias laterales para poder aproximar €l esternén o €l uso
de materialesprotésicos o de injertos costales para cubrir €l
defecto. Estas técnicas se asocian auna mayor morbilidad®.

Parece ser que existe una elevadaincidencia de malfor-
maciones congénitas asociadas, tal y como ocurre en nuestro
grupo de pacientes (Tablall). Pero estas asociaciones también
parecen variar en funcion delalocalizacion del defecto.
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En las hendiduras supraxifoideas se ha hablado de €l sin-
drome PHACE y dela Asociacion malformacion esternal/dis-
plasiavascular (ME/DV). Laprimeraincluyelapresenciade
una malformacién de la fosa cerebral posterior, hemangio-
mas, anomalias arteriales, coartacion de aortay malformar
ciones cardiacas y anomalias oculares (Eye). Parece ser que
este acronimo no englobaalamayoriade los casosy por ese
motivo se ha propuesto el término mas amplio de asocicia-
cion malformacion esternal/displasiavascular, queincluye a
las hendiduras orofacialesy dilatacion y ruptura adrticas.
Cuando se observa una dilatacion adrticalas lesiones cuté-
neas son menos evidentes'y el biotipo del individuo es mas
parecido a sindrome de Marfan. Como se apreciaen latabla
2 nuestra segunda paciente con este tipo de hendiduras mues-
tramas claramente este tipo de asociacion ME/DV.(8)

Respecto alas hendiduras que afectan a esternén en su
porcién més inferior (gladiolo y xifoides) las malformacio-
nes asociadas suelen estar relacionadas més frecuentemente
con € corazény como setratadefallosen lafusion delos pri-
mordios ventraleslaterales del embridn con € onfaoceley sus
defectos asociados. Esto es evidente en nuestra serie (Tablall).

Podriamos especular sobre esta diferente frecuencia de
asociaciones afirmando que el defecto del cierre ventral (ec-
todermo) condiciona el desarrollo normal de las estructuras
mesodérmicas que deben encontrarse también en lalineame-
dia. En estas circustancias no seria extrafio que los organos
derivados del mesodermo se vieran afectados: 1os arcos ad-
ricos embrionarios en lazonamas superior del torax y €l tu-
bo cardiaco en lamasinferior. Esto explicaria que las mal-
formaciones vasculares de la aortay arcos supraaorticos se
vieran con més frecuencia en | os defectos esternal es supe-
rioresy losdefectosdel corazon en las mésinferiores. Ademés,
es cierto la existencia de momentos de maxima susceptibili-
dad paralateratogénesis de los diferentes 6rganos o sistemas.
Por jemplo a final dela4?semana de vidaembrionaria coin-
ciden los periodos de maxima sensibilidad del sistema ner-
vioso central, corazon, oido, 0jos, y miembros, mientras que
a final dela8*semanalos que coinciden son € oido, los dien-
tes, el paladar y |os genitales externos. Por |0 tanto cualquier
noxa que suceda en agun periodo sensible paralaformacion
de 6rganos, estos aparezcan malformadosy parezcan consti-
tuir una asociacion.

En labusqueda de sustancias responsables de malforma-
ciones osteoesquel éticas y costales se hainvolucrado al al-
cohol como responsable de la aparicionde las mismas a tra-
vés de unainterferencia con el metabolismo del &cido folico.
Pero no existe ningun estudio que reproduzca las lesiones ob-
servadas en estos pacientes?.

La Pentalogia de Cantrell aparece con unatremenda baja
frecuencia, aproximadamente 1/50.000 nacimientos. En esta
patologiano se haidentificado ninguna causa concreta aunque
parece ser que pueda estar involucrado el cromosoma X0y
hay casos de presentacion familiar®@. A nivel experimental se
han desarrollado model os que muestran el defecto®),
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Lamortaidad de estos pacientes es elevada, aunque exis-
tan cada vez series que muestan unamejor supervivencia. En
nuestro caso el paciente presentaba una prematuridad extre-
ma con una hipoplasia pulmonar severa. Esta Gtima circuns-
tanciano esraro dentro de los grandes onfaloceles®3). El em-
barazo no controlado y un parto vaginal ensombrece alin mas
el prondstico. Lamejoriaen la supervivenciaen estos (timos
anos parece estar relacionada con un mejor control del cui-
dado perinatal y una estrategia quirdrgica basada en lograr
un claro objetivo: no intentar reducir el corazén dentro del
térax y conseguir una cobertura cutanea del defecto lo antes
posible. También en nuestro pais es destacable las aporta-
ciones de otros autores ala casuisticay experiencia con es-
tetipo de lesionesi+1),

La supervivencia de la ectopia cordis también viene de-
terminada por €l tipo de hendidura observada mas que por €
defecto cardiaco en si. Este se puede reparar meses después
del nacimiento®?.

En conclusién, aportamos 5 nuevos casos de hendidura
esternal en todo su espectro malformativo. Recomendando
redlizar € cierre primario lo antes posible. Cada variedad tie-
ne unas asociacionesy unaevolucion muy diferentes que con-
cuerdan con larevision delaliteratura. Delaexperienciage-
neral y delanuestra propia observamos que exceptuando las
hendiduras xifoideas puras el resto presenta una superviven-
ciadel 100%. Ademas, ya que Se asocian a una gran varie-
dad de defectos, estamos obligados arealizar un seguimien-
to al argo plazo de estos enfermos.
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