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ResUMEN: Introduccion. Laescoliosis congénita por fusion costal con
deformidades 6seas puede causar durante lainfancia hipoplasia tora
cicaprogresiva, que puedeimposibilitar el desarrollo de unvolumeny
funcion pulmonares normales. Campbell introdujo unatécnica de expan-
sion torécica consistente en la liberacion de lafusion costal con colo-
cacion intercostal de una protesis vertical de titanio que permite dar-
gar el hemitérax mediante distraccion. Esta técnica permite el incre-
mento del volumen y lamejoria de la funcién pulmonar.

Pacientesy métodos. Presentamos 4 casos de deformidad torécica uni-
lateral con fusion costal asociados aescoliosis (3 nifiosy 1 nifia) enlos
que existia un patrén restrictivo respiratorio (uno de ellos necesitaba
CPAP continua). Todos presentaban escoliosis progresivay retraso de
crecimiento. En el preoperatorio se uso €l TAC torécico espira con
reconstruccion tridimensional para precisar la deformidad. Realizamos
expansion torécica mediante colocacion de protesis distractorainter-
costal y control de ladistraccion en intervalos de 4 meses.
Resultados. En los cuatro pacientes se consiguid corregir laescoliosis
y aumentar el espacio torécico con resultado estético favorable.
Conclusiones. La colocacion de un distractor intercostal en el hemi-
térax afectado disminuye los efectos del sindrome de insuficienciatora
cica, dargando y expandiendo la caja toracica, mejorando la funcion
pulmonar y laescoliosis, y permitiendo asi su adecuado crecimientoy
desarrollo.

PaLABRAS CLAVE: Escoliosis; Fusion costal; Sindrome de insuficien-
ciatorécica; Distraccion costal.

CHEST WALL DISTRACTION IN THORACOGENIC SCOLIOSIS

ABsTRACT: Introduction. Combined congenital scoliosisand rib fusion
associated with other chest deformities during infancy can lead to a
progressive hypoplastic thorax that could be unable to support nor-
mal lung growth and respiratory function. Campbell introduced an
expansion thoracoplasty technique in which fused ribs are separated
and avertica expandable prosthetic titanium rib is used as a chest wall
distraction device to enlarge the affected hemithorax. This technique
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benefits the underlying lung by improving the thoracic volume and the
respiratory function.

Patients and methods. Four patients (3 boys and 1 girl) with severe
unilateral thoracic deformity with combined scoliosis and rib fusion
plus arestrictive respiratory insufficiency are presented herein; 1 of
them needed continuous CPAP preoperatively. All had progressive sco-
liossand failureto thrive. Preoperative evaluation included three-dimen-
siona CT reconstruction. A thoracic expansion placing an intercostal
vertical expandable prosthetic titanium device as a chest wall distrac-
tor was performed. Afterwards, distraction control was made every four
months.

Results. Our 4 patients had a satisfactory outcome. Scoliosiswas correc-
ted and there were improvements of volume and function of the tho-
rax.

Conclusions. The placement of an intercostal distractor deviceimpro-
ves the thoracic insufficiency syndrome, lengthening and expanding
the thoracic cage at the same time. These effects benefit respiratory
function and correct scoliosis, allowing an adecuate lung function.

Key worbs: Scaliosis; Rib fusion; Thoracic insufficiency syndrome;
Costal distraction.

INTRODUCCION

Laescoliosis torécica congénita severaasociadaafusion
costal puede provocar ateraciones importantes del desarro-
[lo pulmonar. Esta condicion patol6gicadalugar a sindrome
de insuficiencia torécica, que se caracteriza por laincapaci-
dad del térax paramantener un adecuado desarrollo delafun-
cion ventilatoria o pulmonar®. La evolucién de este sindro-
me alargo plazo produce unadeformacion tridimensiona de
lacgjatorécicaque acompafiaala curvatura vertebral @ (Figs.
1y 2).

Lacamaratorécicaincluye alacolumna, las costillas y
€l esternon y debe ser considerada como un elemento dina
mico en larespiracion. Permitey condiciona el crecimiento
y desarrollo simétrico de los pulmones, costillasy columna
alolargo delanifiez y la adolescencia. El térax normal es
definido por dos caracteristicas principales.

Distraccion intercostal en escoliosis toracogena 25



Figura 1. Laradiografia simple de torax permite apreciar €l grado de
severidad en la curva, con unaimportante deformidad de la cgja cos-
tal.

» El volumen normal depende de laaltura, anchuray pro-
fundidad torécica Laaturadela columnatorécica defi-
ne laaltura del térax, mientras la caja costal propor-
cionalaanchuray profundidad. La caja costal debe
mantenerse estable para que el volumen sea el ade-
cuado.

+ Lacapacidad deintercambio de volumen viene dada por
lafuncién toracica, y depende del diafragmay delos movi-
mientos costal es durante la respiracion, ademas de laade-
cuada separacion delas costillas entre si y de los miscu-
los intercostales.

El desarrollo pulmonar estalimitado por €l tamafio ana-
témico del térax, asi que cua quier malformacion delacolum-
nao delacagacosta reduce el volumen toracico y afectaseriar
mente el tamafio de los pulmones® (Fig. 3). Estas anomali-
astorécicas ayudan aexplicar por qué los pacientes con esco-
liosis congénita tienen una capacidad vital mas bajaen las
pruebas de funcién pulmonar, equivalente alos que sufren
escoliosisidiopatica®.

L as malformaciones congénitas que afectan la anatomia
y fisiologiadel térax pueden dar lugar al sindrome de insu-
ficienciatoréacica. Lafusion costal es laresponsable de la
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Figura 2. TC con reconstruccion tridimensional, donde se observala
rotacion vertebral, asi como las mdltiples fusiones costales.

deformidad torécica primaria, que directamente limita el
crecimiento del pulmén. Mientras que la ausencia de costi-
|las produce unainestabilidad torécica con compromiso res-
piratorio, la deformidad de la caja costal por rotacion ver-
tebral produce enfermedad restrictiva pulmonar extrinseca
debida ala disminucién de volumen del hemitérax afecta-
do, asociando una giba costal y restriccién de movimientos
costales con pérdida unilateral del mecanismo respiratorio
secundario. Lafusion congénita de las costillas con unabarra
vertebral no segmentada unilateral es clasificada como un
defecto de segmentacién torécica unilateral, considerando
que las hemivértebras con ausencia de costillas son clasi-
ficadas como un fracaso de formacion torécica unilateral.
Esta pérdidaen lasimetriatridimensional toracica se apre-
ciafécilmente en laTAC (dando lugar a término de «térax
azotado por los vientos» 0 windswept thorax) (Fig. 4). Los
pacientes con escoliosis congénita pueden tener una pro-
gresion severaen la curva®), especialmente cuando tienen
una barra no segmentada unilateral y un érea adyacente de
fusién costal. Se cree que en ocasiones lafusion costal con-
tribuye ala curva progresiva en la escoliosis congénita®,
mientras que en otros casos esto no sucede asi. Poco se cono-
ce sobre la historia natural de esta deformidad del térax en
pacientes sin tratamiento de la escoliosis congénita. Se ha
publicado un caso de escoliosis pura por fusién costal sin
anomalias vertebrales.

En el pasado la escoliosis congénita se ha tratado con
epifisiodesis convexa vertebral anterior y artrodesis verte-
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Figura 3. Observamos en laRMN cémo la capacidad pulmonar esta
seriamente afectada por laescoliosistoracdgena. El desarrollo pulmonar
seencuentralimitado y lacapacidad vital por tanto estadisminuida. Esta
entidad es conocida como sindrome de insuficiencia torécica.

[ .

Figura 4. Lapérdidade simetriaen € torax se puede apreciar perfec-
tamente en las iméagenes de una TC; ésta se conoce como windswept
thorax.
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Figura 5. Momento quirdrgico en el que delimitamoslafusion costal;
ésta puede incluir amés de dos arcos costales y a diferentes niveles.

bral posterior, asi como con exéresis de hemivértebra con-
vexa o reseccion en cufia de la columna®12, que propor-
ciona aguna correccion de la curva rigida congénita, pero
no ayuda a expandir la parte lateral de la caja costal redu-
cidadebido alafusion costal. Posteriormente, estos pacien-
tes desarrollaron una enfermedad severarestrictiva pulmo-
nar.

El objetivo del actual tratamiento es restaurar €l volumen
y funcidn torécica, manteniendo esta ganancia durante todo
€l crecimiento. Campbell et al. evaluaron amés de 500 nifios
con malformaciones severas de la columna o de la camara
torécica®; incluian a pacientes con escoliosis congénita aso-
ciadaafusion costal, y que fueron tratados previamente con
artrodesis prematura de la columna, pero sin mejoriaen la
funcion pulmonar. En 1997 este grupo describi6 latécnica
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quirdrgica de expansion toracica mediante un dispositivo
de distraccion costal®3).

Este trabajo presenta la experiencia de nuestro grupo en
este tipo de tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Desde & mes de marzo de 2002 hasta mayo 2003 hemos
tratado a cuatro pacientes (unanifiay tres nifios con eda-
desentre 2 y 8 aflos, media de 5 afios) con escoliosis con-
génitay fusion costal que fueron tratados con expansion
torécica por medio de un dispositivo de distraccion cos-
tal®3), Todos tenian varias costillas fusionadas (Fig. 5) aso-
ciadas con una concavidad unilateral del térax y sindrome
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Figura 6. Al redlizar 1a osteotomia de las fusiones costales se creaun
espacio suficiente entre las costillas separadas que permitira el creci-
miento adecuado del térax y asi corregir laescoliosis.

deinsuficienciatoracica progresivo. A ninguno de ellos se
les habia realizado procedimiento en la columna parafusion
vertebral posterior previo alaexpansion toracica. El hemi-
torax concavo se encontraba reducido por lafusién costal.
A través de unaincision amplia para toracotomia se loca-
lizaron las costillas fusionadas, por lo que se realizé una
osteotomiatransversal para separar las costillas, y este
espacio creado fue expandido para alargar €l hemitorax y
corregir asi la escoliosis de forma indirecta® (Fig. 6).
Se utilizé una protesis costal vertical, que fue implantada
entre las costillas supray subyacentes ala osteotomia para
estabilizar y alargar el térax (Fig. 7). Aproximadamente
dos veces a afio se han de realizar distracciones para aco-
modar €l crecimiento toracico y mantener la correccion.
Todos los pacientes tenian un estudio preoperatorio y pos-
toperatorio con radiografias anteroposterior y laterales,
realizandose mediciones para determinar €l grado de esco-
liosisy cifosis en el lado concavo de lacurvadesde T1 a
T12 usando el método de Cobb®4. Completamos €l estu-
dio usando una TAC helicoidal con reconstruccion tridi-
mensional de la cajatoracica paralocalizar €l nivel de

Figura 7. Laprétesis colocada verticalmente sobre |as costillas sepa-
radas permitira mantener este espacio creado, ademas de favorecer la
estabilidad del torax. Esta protesis se debe retensar periddicamente
en un plazo de 6 meses.

lasfusiones costales en el lado concavo delacurvay eva-
|uar la hipoplasiatorécica.

En el postoperatorio se repitio la radiografia anteropos-
terior para medir nuevamente el angulo de Cobb y observar
el grado de correccion delacurva.

RESULTADOS

En todos los nifios, el comdn denominador de su patolo-
giaeraun térax pequefio, rigido y distorsionado que erainca
paz de mantener y proporcionar un volumen adecuado para
€l desarrollo pulmonar por su pobre funcién, con mecanis-
mos respiratorios secundarios minimos debido ala fusién,
malformacion o ausencia costal. Todos presentabian una colum-
natorécica més corta de lo normal para su edad debido al
acortamiento congénito vertebral y escoliosis.

L os nifios tenian una media de edad de 5 afios (rango de
2 a8 afos) en el momento de la expansion torécica. El gra-
do de escoliosis en la columna torécica medido en laradio-
grafiaanteroposterior, que en € preoperatorio teniaunamedia
de 67,25° (57°-80°), presentd unamejoriade 28,5° en €l pos-
toperatorio (Tablal) (Fig. 8).

Tablal

Cobb traslaintervencién
Paciente Edad Nivel
Masculino 2 T1-T11
Masculino 5 T3-L3
Masculino 5 T5-L4
Femenino 8 T1-T11
Media 5
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Relacion de pacientesintervenidos por escoliosis toracogena, mostrando la correccion de la escoliosis medida por angulo de

Angulo de COBB
Preoperatorio Postoperatorio Diferencia
80 65 15
72 50 22
60 17 43
57 22 35
67,25 385 28,75
CIRUGIA PEDIATRICA



Figura 8. En estaradiografia simple de térax postoperatoria compro-
bamoslamejoriaen lacurva, disminuyendo hasta 28° € dngulo de Cobb.
Lacolocacion de 2 prétesis en necesaria en casos muy complejos.

No se han presentado complicaciones durante el acto qui-
rdrgico ni el postoperatorio inmediato, la heridano seinfec-
t6 y tampoco hubo rechazo ala prétesis, siendo la evolu-
cion de los nifios satisfactoria hasta el momento actual.

Después del procedimiento pudimos observar unamejo-
riainmediatatanto funcional como estética (Fig. 9A y B). El
lado concavo de la curva se expandio a separar las costillas
fusionadas y los movimientos de éstas proporcionaron una
estabilidad y expansion adecuada de la cajatoréacica, que pro-
bablemente tendré como resultado un desarrollo pulmonar
adecuado y evitarala cronicidad en el sindrome de insufi-
cienciatorécica. El aumento enlalongitud delacolumnatora
cicaserd €l resultado del crecimiento por la distraccion cos-
tal mecanicainmediataalacirugia; ademas, € lado concavo
delacurvay labarrano segmentada unilateral tienen un cre-
cimiento potencial.

DISCUSION

Las anomalias en el volumen o funcidn torécica pueden
producir un sindrome deinsuficienciatoracica, que eslainca
pacidad del térax paramantener unafuncion respiratorianor-
mal o un desarrollo pulmonar adecuado. Esto puede verse
como resultado de la enfermedad pulmonar extrinseca res-
trictiva, que esletal y produce pérdida de volumen torécico,
como en los casos de distrofia asfixiante toracica (Jeune) debi-

Figura 9A y B. En este paciente observamos |a severa deformidad en la curva, que le restringia un desarrollo pulmonar adecuado (sindrome de
insuficienciatorécica). Losresultados en €l postoperatorio son inmediatos, con unamejoriafuncional y estética, ademés de evitar lacronicidad en
el sindrome de insuficiencia
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do alahipoplasiadel térax circunferencia®, el sindrome
Jarcho-Levin con rigidez de lacolumnatorécicay reduccién
en lalongitud torécica de forma secundaria®®, o la escolio-
sis congénita tratada de forma temprana con fusion verte-
bral®.

El crecimiento longitudinal de la columnaeslasumaequi-
librada del crecimiento de los cuerpos vertebrales®. En la
escoliosis congénita, las malformaciones vertebrales y la defi-
ciencia unilateral del crecimiento puede dar lugar aun cre-
cimiento desequilibrado de la columna, siendo el responsa-
ble de laprogresién en lacurva. El gemplo mas extremo de
crecimiento desequilibrado es la combinacion de una barra
no segmentada unilateral sin crecimiento y unahemivértebra
contralateral, que se asocia con un alto riesgo de progresion
répidaen lacurva®. Los origenes de estas anomalias pueden
ocurrir durante la somatogénesis temprana a través de una
ruptura del programa del mando genético (hox), producien-
do malformaciones vertebrales, torax dismorfico y anoma-
liasen el desarrollo®?.

El crecimiento normal de la columna varia en funcién
delaedad. En un nifio sano, se estima un crecimiento lon-
gitudinal de T1-S1 de 0,9 cm/afio entrelos cincoy diez afios
de edad, pero aumenta a 1,8 cm/afio durante la adolescen-
cia

Lacolumnatorécicamide al nacimiento un promedio de
12 cm delongitud, y crece 1,4 cm/afio desde el nacimiento
hasta los cinco afios de edad, 0,6 cm/afio desde los cinco a
los diez afios, y 1,2 cm/afio de los diez alos dieciséis afios;
laaturamediaen laedad adulta es de 26,5 cm en mujeresy
28 cm en hombres®), Los cuerpos vertebrales logran lamitad
de la altura correspondiente a un adulto entre los dos y tres
anos de edad®s).

Laprevaenciadeinsuficienciarespiratoria ocultaen nifios
escolares con deformidad torécica es alin desconocida. Los
pacientes con enfermedad restrictiva pulmonar pueden tole-
rarla clinicamente durante mucho tiempo, pero después de
los cuarenta afios algunos precisaran de oxigeno o un venti-
lador de apoyo, presentando un marcado aumento en lamor-
talidad durante la vejez19.20), El crecimiento pulmonar basa-
do enlamultiplicacion celular aveolar puede realizarse has-
talos ocho afios de edad, y cua quier tratamiento en la defor-
midad de lacgjacostal y vertebral en un nifio escolar duran-
te esta etapa, conocida como «periodo de oro» del desarrollo
pulmonar, debe proporcionar, si esposible, el crecimiento de
todos los componentes del tdrax, incluso la columna, para
que €l tamafio de los pulmones sea el adecuado segiin lamadu-
rez del esqueleto.

Laescoliosis moderaday el sindrome de insuficiencia
torécica moderado no necesitan tratamiento, pero el pacien-
te debe seguir con la evaluacion clinica de su funcidn respi-
ratoria, examen fisico, radiografias, estudios deimageny estu-
dios de funcion pulmonar, como se comentd anteriormente.
Cuando la deformidad y funcién toracica empeoran, €l sin-
drome de insuficienciatorécica progresa. Por ejemplo, en
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pacientes con fusion costal y escoliosis congénita, laprogre-
si6n es evidente cuando hay pérdida extensa del movimien-
to torécico unilateral, hay un incremento en el angulo de Cobb
de la curva o disminucion en €l espacio disponible parael
pulmoén visto en laradiografia. El aumento en larotacion ver-
tebral, rotacion torécicay asimetria del hemitorax posterior
evidente en la TC, son también signos sugerentes de pro-
gresion. Unadisminucion en el porcentaje de la capacidad
vital normal, un aumento en lafrecuenciarespiratoria o sig-
nos de insuficiencia respiratoria mas evidentes, son sefial
de insuficiencia torécica progresiva.

Estainnovadora técnica de expansion toracicalogra que
€l hemitdrax hipoplésico pueda ganar volumen adicional a
través del aumento en su alturay anchura e indirectamente
corregir laescoliosis en nifios pequefios sin necesidad de
fusion vertebral. EI manejo de estos nifios debe ser multidis-
ciplinario por €l cirujano pediatray el ortopeda.

En conclusion, laconcavidad y la convexidad de lacolum-
natoracicay unabarrano segmentada unilateral crecen des-
pués de la expansi 6n toracicaen nifios con escoliosis congé-
nitay fusién costal.
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